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Resumo

A arterite de Takayasu (AT) € uma doenca inflamatéria crénica, rara, e potencialmen-
te devastadora. Cerca de 10% a 20% dos casos podem ser complicados por acidentes
vasculares cerebrais (AVC) e/ou acidentes isquémicos transitérios. Neste artigo, des-
crevemos o caso de uma mulher de 39 anos de idade, admitida no servigo de urgéncia
apos a instalagdo subita de sintomas sugestivos de AVC agudo, tendo sido submetida
a fibrindlise endovenosa e terapéutica endovascular (angioplastia e trombectomia),
com recuperacgdo dos défices neuroldgicos. Nao foram registadas complicaces de-
correntes do tratamento reperfusor. Apesar de, analisando retrospetivamente, a do-
ente apresentar sinais e sintomas sugestivos de arterite de Takayasu, este diagndstico
s6 foi equacionado na abordagem endovascular, mediante a observacdo das altera-
¢Oes angiograficas tipicas. Pretendemos acrescentar aos poucos relatos encontrados
na literatura, um novo caso de AT em que as estratégias de reperfusdo aguda foram
usadas de forma segura e eficaz no tratamento do AVC isquémico. Adicionalmente
reforcamos a necessidade de manter um elevado nivel de suspeicéo, a fim de se con-
siderar este diagnédstico no contexto clinico apropriado.

Abstract

Takayasu's arteritis (TA) is a rare chronic inflammatory disease, potentiality devas-
tating. About 10% to 20% of all cases may be complicated by strokes or transient
ischemic attacks. In this article we describe the case of a 39-year-old woman admitted
to the emergency room after sudden onset symptoms suggestive of an acute stroke,
being submitted to intravenous thrombolysis and endovascular therapy (angioplasty
and thrombectomy), with neurological recovery. There were no complications result-
ing from reperfusion treatment. Although, retrospectively, the patient presented signs
and symptoms suggestive of TA, this diagnosis was only considered during the en-
dovascular treatment, through the observation of typical angiographic changes. We
intend to add, to the few reports found in literature, a new case of TA in which acute
reperfusion strategies were used safely and effectively in ischemic stroke treatment.
Additionally, we reinforce the need to maintain a high level of suspicion, in order to
consider this diagnosis in the appropriate clinical context.
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Introducao

A arterite de Takayasu (AT) é uma vasculite idiopa-
tica que envolve a aorta e os seus ramos principais.'?
A apresentacao clinica pode ser muito heterogénea e
inespecifica, dependendo da localizacdo e gravidade das
alteracdes vasculares encontradas.! O envolvimento
neurolégico pode ocorrer em até 50% dos casos, in-
cluindo, numa minoria, acidentes isquémicos transitd-
rios e acidentes vasculares cerebrais.>*

Existe pouca evidéncia sobre a seguranca das tera-
péuticas de reperfusdo aguda no acidente vascular ce-
rebral (AVC) isquémico em doentes com AT, havendo
alguns relatos na literatura que descreveram a utilizacao
eficaz destes procedimentos nesta patologia, sem apa-
rentes complicacdes associadas.®'® Ha que considerar,
contudo, potenciais obstaculos decorrentes das alte-
racdes inflamatérias dos vasos, tornando mais dificil e
problematica a execugao destas técnicas.

Neste artigo descrevemos o caso de uma jovem de
39 anos de idade com diagnéstico de AT estabelecido
apos a ocorréncia de um AVC isquémico. Na fase aguda
a doente foi submetida a fibrindlise endovenosa, angio-
plastia e trombectomia mecanica, obtendo-se reperme-
abilizagdo do vaso ocluido, sem ocorréncia de compli-

cagoes.

Caso Clinico

Mulher de 39 anos de idade, de nacionalidade Brasi-
leira, a residir em Portugal ha mais de 10 anos, avaliada
no servico de urgéncia apés instalacao subita de fraque-
za nos membros direitos e alteracdo da linguagem, com
inicio duas horas antes da admissio. A avaliacio neuro-
légica apresentava afasia global, hemiandpsia homénima
direita, parésia facial e hemiplegia ipsilateral (National
Institutes Of Health Stroke Scale (NIHSS) de 22). Realizou
tomografia computadorizada (TC) cranioencefélica que
identificou discreta perda da diferenciacdo do nucleo
palido e do cértex insular esquerdos (Alberta Stroke Pro-
gram Early CT Score de 8), e hiperdensidade espontanea
da artéria cerebral média (ACM) ipsilateral, tendo sido
comprovada por angio-TC cranioencefalica a oclusio da
porcao proximal do segmento M| da ACM esquerda
(Fig. 1). Cerca de 2h30 apés instalacao dos sintomas,
iniciou alteplase (0,9 mg/Kg), sendo transferida para a
sala de angiografia para realizacao de trombectomia me-
canica. O procedimento foi dificultado pela presenca de

estenose sub-oclusiva a nivel da emergéncia da artéria

Figura 1. Imagem de angio-TC dos vasos cranianos evi-
denciando auséncia de preenchimento de fluxo a nivel da
artéria cerebral média esquerda (seta).

carétida comum (ACC) esquerda, que foi dilatada com
baldao de angioplastia a fim de permitir a progressao do
catéter guia através da artéria carétida interna (ACI) até
a ACM. Adicionalmente foi admitida a coexisténcia de
estenose grave/oclusao no eixo carotideo direito, uma
vez que a circulagao anterior direita intracraniana estava
dependente da circulacdo contralateral, identificando-se
o seu preenchimento a partir da ACI esquerda, apés a

administracdo de contraste (Fig. 2). A ACM esquerda

Figura 2. Imagem de angiografia antes (esquerda) e apds
(direita) recanalizagdo da artéria cerebral média esquerda.
De notar presenca de preenchimento na circulagdo con-
tralateral.

foi recanalizada ap6s uma passagem com o sistema de
aspiracdo AXS Catalyst® obtendo-se um Thrombolysis in
cerebral ischemia de 3, cerca de quatro horas apés a ins-
talacao dos sintomas. Tendo sido colocada a hipdtese

de doenca de grandes vasos inflamatéria durante o pro-
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cedimento, foi realizado angiograma do arco adrtico,
demonstrando a presenca de reducao difusa do calibre
com oclusao do tronco braquiocefalico, estenose grave
do ostium da artéria vertebral esquerda e oclusao da
artéria subclavia esquerda (Fig.s 3 e 4). Atendendo a

Figura 3. Angio-TC cervical ~ Figura 4. Reconstrucéo

mostrando auséncia de tridimensional ilustrando
preenchimento das artérias  de forma mais evidente
carétida comum esquerda a patologia estendtica/

e interna direita e vertebral  oclusiva difusa dos troncos
direita filiforme; de notar supra-adrticos, observada
a exuberancia dos troncos na angio-TC.

arteriais cervicais profundos.

documentacao, em angiograma tardio, da estabilidade
do calibre da ACC esquerda apés dilatacao inicial com
baldo, optou-se pela ndo colocacdo de stent. Depois do
procedimento, que decorreu sem outras complicagoes,
a doente foi admitida na Unidade de AVC (UAVC), ja
com reversio parcial dos défices neurolégicos. As
24 horas mantinha parésia facial central direita ligeira
(NIHSS de |, modified Rankin scale de 0), apresentando
na TC cranioencefalica de controlo hipodensidade pa-
renquimatosa envolvendo o nucleo lenticular esquerdo,
com extensdo a vertente adjacente da coroa radiaria,
em relacdo com lesdo vascular isquémica recente, sem
sinais de transformacdo hemorragica. Exame fisico com
pulsos radiais nao palpaveis, bilateralmente, e tensdo ar-
terial imensuravel em ambos os membros superiores.
Revendo o registo eletrénico de saide da doente,
apurou-se uma histéria de cansaco generalizado nos me-
ses antecedentes, que levaram a identificagdo de anemia
(Hb 9,7 g/dL), para a qual a doente estava a ser medica-
da com sulfato ferroso. Apresentava também, desde a
mesma altura, cefaleia holocraniana praticamente diaria,
de intensidade ligeira. Além destes sintomas estavam
descritas queixas diminuigao progressiva da acuidade
visual bilateral e episédios transitérios, com duracao de
poucos segundos, de perda subita de visao - sem iden-

tificacdo de patologia oftalmoldgica relevante - e ain-

da periodos de dor nos membros inferiores durante a
marcha. Nos Ultimos trés meses tinha apresentado dois
episédios de hemiparesia direita subita, que reverteram
espontaneamente apds cerca de |5 minutos. De notar,
alguns meses antes, um registo do seu Centro de Salide
onde era referido nao ser possivel avaliar a tensao arte-
rial da doente.

O estudo complementar vascular com angio-TC
cervical mostrou aspeto filiforme da maioria dos vasos
supra-adrticos, com auséncia de fluxo na emergéncia
dos seus principais ramos. O estudo por eco-Doppler
carotideo-vertebral e transcraniano documentou es-
pessamento difuso da parede dos vasos cervicais, com
estreitamento endoluminal marcado e, a nivel intracra-
niano, fluxo aplanado, sugerindo a presenca de com-
promisso arterial grave a montante. O estudo analitico
(Tabela 1) identificou elevagcao da proteina C reativa
(PCR), mas sem elevacao associada da velocidade de
sedimentagdo (VS), e a presenga do auto-anticorpo
anticoagulante lipico (ndo confirmado em nova pesqui-
sa realizada 12 semanas depois). Estes achados foram
integrados num diagnéstico de arterite de Takayasu,
com base nos critérios do Colégio Americano de Reu-
matologia.'" Foi iniciado tratamento com prednisolona
80 mg/dia, pantoprazol 40 mg/dia, atorvastatina 40 mg/
dia e acido acetilsalicilico 100 mg/dia. Duas semanas
apds inicio de corticoterapia realizou uma tomografia
por emissao de positroes com |8F-fluorodesoxiglicose,
nao exibindo captacdo do radiofarmaco pela parede das
grandes artérias da crossa da aorta (ou outro segmento
arterial), traduzindo auséncia de atividade da doenca. O
estudo cardiaco com ecocardiograma transtoracico e
Holter nao revelou alteragoes relevantes.

A doente desde entao nao apresentou novos eventos
vasculares e melhorou das queixas de cansaco e reducao
dos episddios de claudicacdo (seguimento a |2 meses).
Do ponto de vista arterial repetiu angio -TC toraco-
-abdominal aos 3 meses e angiografia de subtracao di-
gital aos 10, mantendo os aspetos inicialmente descri-
tos: espessamento parietal difuso da aorta ascendente
e crossa, estenose marcada do tronco braquiocefalico
com oclusao distal, oclusio da ACC direita, estenose
da ACC esquerda no seu segmento proximal (50% —
75%), estenose da artéria vertebral esquerda e oclusao
de ambas as subclavias. Estudo da aorta descendente
nao evidenciou alteragdes. Estudos seriados por eco-

-Doppler cervical e transcraniano mostraram melhoria
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Tabela 1. Resultados analiticos obtidos a admissdo no inter-
namento na Unidade de AVCs

Hemograma

Hemoglobina (12-16) 11,1 /g/dL
Hematdcrito (36-46) 35,8%
Volume globular médio (83-101) 73,2 fL

Hemoglobina corpuscular média (27-32) | 24,7 pg
Leucédcitos (4-10) 9,6x10"\9/L

Velocidade de sedimentagdo 6 mm/h
Bioquimica

HbA1c (4-6) 5,9%
Glicose (60-109) 101 mg/dL
Creatinina (0.55-1,02) 0,77 mg/dL
AST (GOT) (<31) 19 U/L

ALT (GPT) (<34) 32 U/L
Desidrogenase lactica (LDH) (<247) 154 U/L

Proteina C reativa (<0,50)

6,45 mg/dL
Procalcitonina (0-0,5) 0,01

Acido Urico 3:3 mg/dL
Colesterol total (<190) 209 mg/dL
Colesterol HDL (>60) 45,2 mg/dL
Colesterol LDL 170 mg/dL
Triglicerideos (43,8-195,1) 85 mg/dL
Transferrina 245

Ferro 50

Sa transferrina 20,4%
Ferritina 20
Proteinograma eletroforético Normal
Tipagem sangue ORh+
Hormonologia

T4 Livre (0,7-1,5) 6,1 ug/dL
TSH (0,4-4) 2,77 mU/L
Vitamina B12 (187-883) 372 pg/mL
Acido félico (>3,5) 2,28 ng/mL
Autoimunidade

Fator reumatéide <11 U/mL
Ac anti-nucleares Negativos
p-ANCA, c-ANCA Negativos
antiDsDNA - pendente negativos
Hemostase

Anticoagulante lupico Positivo
Anticardiolipina IgG e IgM Negativo
Anti GPbeta2 IgG e IgM Negativo

Serologias

HIV 1/2 (Ag / Acs)

HCV - Acs. IgG/IgM
Hepatite B (HBV) AgHBs
Sifilis screening - IgG/IgM

N&o reactivo
N&o reactivo
N&o reactivo
Negativo

A bold estdo assinalados os resultados alterados.

muito significativa do fluxo intracraniano em relagao ao
inicialmente observado, objetivando-se apenas atenua-
cao ligeira do fluxo na ACM direita, sugerindo melhoria
dos mecanismos de colateralidade.

Apesar do bom controlo sintomatico, ocorreram
infecbes oportunistas e efeitos secundarios da cortico-
terapia, motivos que levaram a introducao precoce de

metotrexato e reducao da dosagem de prednisolona.

Discussao
A arterite de Takayasu é uma doenca rara cuja inci-

déncia devera rondar os 2,6 casos por milhdo de habi-

tantes a cada ano, sendo mais comum em populacoes
asiaticas.' E também mais frequentemente diagnostica-
da em mulheres entre a segunda e terceira décadas de
vida, com menos de 10%-15% dos casos a ocorrerem
depois dos 40 anos de idade."

Trata-se de uma vasculite crénica de possivel natu-
reza auto-imune, que envolve predominantemente a
aorta e os seus ramos principais.'* Associa-se a altera-
¢oes inflamatérias progressivas das paredes dos vasos,
com espessamento difuso, estenoses e oclusdes.>* A sua
etiologia ainda nao esta bem esclarecida.

A identificacao e o tratamento precoce da AT tém
como objetivo o controlo da atividade da doenca a fim
de reduzir a morbilidade e prevenir a ocorréncia de
complicagdes.? Acidentes vasculares cerebrais ou aci-
dentes isquémicos transitérios sao descritos em [0%-
20% dos casos, sendo raramente a primeira manifesta-
¢do da doenca.’*

Descrevemos o caso de um AVC agudo numa jovem
de 39 anos de idade, em que foi identificada oclusao
da ACM, provavelmente decorrente de embolizacao
artéria-artéria, atendendo a que nao foram identificadas
outras fontes emboligenas e a coexisténcia de uma es-
tenose sub-oclusiva da ACC esquerda. Na fase aguda,
foi submetida a fibrinélise endovenosa e trombectomia
mecanica, apés angioplastia por balao da estenose da
ACC esquerda para acesso a ACM ocluida. Obteve-se
repermeabilizagdo completa do vaso, sem complicagoes
associadas aos procedimentos, nomeadamente dissec-
cao arterial ou transformacao hemorragica. O diagnésti-
co de AT sé foi estabelecido depois do tratamento agu-
do do AVC. Uma pesquisa na PubMed introduzindo os
termos “intravenous thrombolysis and Takayasu’s arte-
ritis” e “mechanical thrombectomy and Takayasu'’s arte-
ritis” identificou cinco casos de AVC agudo em doentes
com AT submetidos a estratégias reperfusoras agudas:
dois realizaram fibrindlise endovenosa e trombectomia
mecanica e trés realizaram apenas fibrindlise endoveno-
sa.'% Trés desses doentes eram mulheres com 18, 52
e 61 anos de idade, e os outros dois eram homens de
28 e 43 anos. Dois dos doentes apresentavam sintomas
prévios inespecificos (cefaleia, cansaco), um apresentava
histéria de hipertensao arterial e um episédio de amau-
rose fugaz. Apenas dois tinham o diagnéstico de AT
antes da ocorréncia do AVC. Em todos foi identificado
um trombo na ACM, tendo dois sido tratados de forma

bem-sucedida com fibrindlise endovenosa seguida de
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trombectomia mecanica; dois obtiveram recanalizagao
do vaso apenas com fibrindlise; o Ultimo nao obteve re-
canalizagdo completa mas melhorou clinicamente. Nos
dois casos em que foi realizada trombectomia mecanica,
ndo foram reportadas dificuldades adicionais durante o
procedimento, nomeadamente a necessidade de angio-
plastia com balao ou stent. Em nenhum caso ocorreu
transformacao hemorragica ou outras complicacoes.
No nosso caso, como descrito, houve necessidade de
dilatar a ACC esquerda, que apresentava uma estenose
sub-oclusiva, tendo sido considerada a necessidade de
colocacdo de um stent, que acabou por nao ser colo-
cado atendendo a estabilidade do calibre da ACC apés
a dilatacdo. Pesou também nesta decisdo a suspeita de
uma doenca inflamatéria sistémica subjacente, existindo
baixa evidéncia da eficacia do stent neste tipo de lesdes,
em particular na doencga ativa, e risco de re-estenose
elevado. Descrevemos assim a nossa experiéncia com
a utilizacao de fibrindlise endovenosa e trombectomia
mecanica no tratamento do AVC agudo na AT e possi-
veis desafios na execucgio destes procedimentos, asso-
ciados as alteragoes morfoldgicas da parede dos vasos
nesta patologia.

Outro aspeto que salientamos é a dificuldade no
diagnéstico desta patologia.' Nao havendo marcadores
seroldgicos especificos, é recomendada a integracao dos
achados clinicos, laboratoriais e imagiolégicos.'"'2 Como
mostrado na Tabela 1, a investigacao etiolégica do AVC
no caso apresentado incluiu um extenso estudo analiti-
co para exclusdo de outras causas possiveis, incluindo
autoimunes e trombofilias, tendo sido destacadas a ele-
vacao da PCR e a identificacdo do auto-anticorpo anti-
coagulante lipico. A VS e PCR, enquanto reagentes de
fase aguda, estio elevadas em diversas condicoes infla-
matorias e tém sido usadas para monitorizar a atividade
e evolucao da doenca. A PCR tem sido considerada mais
especifica, mas nem uma nem outra distinguem de for-
ma confidvel AT ativa de inativa.'’ Valores normais de VS
nao excluem o diagnéstico de AT ativa.'* Tem sido men-
cionada a associagao entre anticorpos antifosfolipidicos
e AT, no entanto a AT complicada de uma sindrome de
anticorpo anti-fosfolipidico (SAAF) parece ser bastante
rara.'* Apesar de poderem ser identificados em até 45%
dos casos de AT nao esta claro de que forma estes anti-
corpos contribuem para a fisiopatologia da doenga, e a
maior parte das vezes sdo encontrados transitoriamen-

te, devendo ser feita a confirmagio da sua positividade

através de uma nova pesquisa, realizada pelo menos
12 semanas apés a primeira, a fim de se estabelecer o
diagnéstico de SAAF'

Descrevemos o caso de uma mulher jovem que apre-
sentava desde ha alguns meses queixas de fadiga, cefaleias,
anemia, alteracdes transitdrias da visao e claudicacao da
marcha. No registo clinico de uma consulta no médico de
familia havia a informagao de que nao era possivel avaliar a
tensao arterial. Antes do AVC ja tinha tido dois episoédios
de fraqueza transitéria dos membros direitos. Apesar de
retrospetivamente a doente apresentar varios sinais e sin-
tomas sugestivos de AT, o diagndstico sé foi equacionado
depois de se identificarem as alteragdes vasculares tipicas
nos exames complementares.

Em conclusdo, a AT é uma doencga rara e clinica-
mente heterogénea, mas que deve ser considerada em
doentes com AVC e sintomas sistémicos.' A fibrindlise
endovenosa e a trombectomia mecanica, parecem ser
abordagens seguras e eficazes no tratamento do AVC

isquémico agudo nestes doentes. B
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