Casos Clinicos

Case Reports

Acidentes vasculares cerebrais de repeticdo
como manifestacao de arterite de células gigantes

Relapsing strokes as a manifestation of giant-cell arteritis

Patricia Luis’, Jodo Pereira”, Lucilia Carvalho$, Alberto Mello e Silva™, Pedro Abecasis®

Resumo
A arterite de células gigantes € uma vasculite que atinge artérias
de grande e médio calibre, preferencialmente a aorta e 0s seus
ramos cranianos, o que explica alguns dos seus sintomas clas-
sicos (amaurose, claudicacéo da mandibula). Sdo, no entanto, de
esperar outras manifestacoes, pelo que os autores apresentam
dois casos clinicos onde a suspeicdo diagnostica foi levantada
pelos acidentes vasculares cerebrais de repeticdo, associados a
elevacdo sustentada de varios parametros inflamatorios.
Palavras chave: arterite de células gigantes, vasculite, acidentes
vasculares cerebrais de repeticao, reaccao inflamatoria sistémica,
terapéutica.

Introducéo

A arterite de células gigantes é uma vasculite que
atinge artérias de grande e médio calibre, preferen-
cialmente a aorta e 0s seus ramos craniananos. A sua
incidéncia é predominante no sexo feminino e em
individuos com mais de 50 anos."*

A sua etiologia ¢ multifactorial, compreendendo
uma susceptibilidade genética (associada ao com-
plexo major de histocompatibilidade), um agente
infeccioso (virus parainfluenza, parvovirus B19,
Mycoplasma pneumoniae e Chlamidia pneumoniae...) e
um processo de desregulacao imunitaria no ambiente
endotelial.'>*

A lesao patogénica consiste numa reac¢ao granu-
lomatosa inflamatoria (mononucleada) da camada
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Abstract
Giant-cell arteritis is a vasculitis that causes injury in small and
medium calibre arteries, preferentially aorta and its cranial bran-
ches, what explains some of its classic symptoms (amaurosis,
Jjaw claudication). There are, however, other manifestations fto
expect, so the authors present two clinical cases where diagnostic
suspection was held by repeated strokes, simultaneously with a
steady increase of several inflammatory parameters.

Key words: giant-cell arteritis, vasculitis, repeated strokes,
systemic inflammatory reaction, therapeutic.

média da artéria, com disrupc¢ao da lamina elastica
interna, libertando-se diversas citocinas que concor-
rem para uma hiperplasia luminal oclusiva.'”>°

Manifesta-se, habitualmente, por cefaleias, claudi-
cacao da mandibula, polimialgia reumatica, alteracoes
visuais e febricula, sendo muito variada a sua sinto-
matologia, geralmente fruste.'*

Analiticamente, salienta-se o aumento da veloci-
dade de sedimentacao eritrocitaria e da proteina C
reactiva, anemia, trombocitose e leucocitose, aumento
do fibrinogénio, e hipergamaglobulinemia.'>¢

E necessdrio excluir outras patologias reuma-
tismais/auto-imunes, infecciosas e neoplasicas, no
contexto de doenca sistémica, tanto mais que o tipico
aspecto duro, eritematoso e doloroso da artéria tem-
poral frequentemente nao ocorre.'>>°

Muito embora a associacio acidente vascular cere-
bral (AVC) / arterite de células gigantes seja descrita
na literatura, uma vez que envolve ramos cranianos
da aorta, a frequéncia com que ocorre nao esta bem
estabelecida, nem a probabilidade de ser a primeira
manifestacio da vasculite.>*"8

Apresentamos dois casos clinicos onde a suspei-
cao diagnostica foi levantada por AVCs de repeticao
acompanhados de parametros analiticos sugestivos
de doenca sistémica.
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CASO 1

Doente do sexo masculino, caucasiano, 68 anos de
idade, com antecedentes pessoais de hipertensao
(controlada com dieta), hiperplasia benigna da
prostata e doenca degenerativa osteoarticular, ha-
bitualmente medicado com tansulosina (Omnic®) e
anti-inflamatorios nao esteroides.

E internado por 4 a 5 episédios fugazes de tonturas
em 12 h, acompanhados de hemiparesia esquerda e
desvio da comissura labial transitoérios. A TC-CE de
urgeéncia revelou leucoencefalopatia vascular.

Ao 3° dia de internamento, descreveu sensacio de
perda iminente da consciéncia, sem qualquer factor
desencadeante ou sintoma acompanhante; observou-
se hemiparesia esquerda e disartria, das quais recu-
perou espontaneamente em menos de 24h. O exame
neurologico sumario ndo mostrou outras alteracoes
para além dos défices transitorios ja referidos, e a
fundoscopia, efectuada no 1° dia de internamento,
nao revelou alteracdes significativas em ambos os
fundos oculares.

A TC-CE as 48h nido mostrou alteracoes, tendo
efectuado RMN-CE, que revelou leucoencefalopatia
microangiopatica com multiplos pequenos focos
isquémicos lacunares dispersos bilateralmente, re-
centes.

Analiticamente apresentava Hb 11,6g/dl, normo-
citica, normocromica e sem anisocitose, leucocitos
10.600/mm’, plaquetas 450.000/mm?, vs 102mm,
PCR 12,6mg/dL. O estudo da auto-imunidade,
complemento e imunocomplexos circulantes foi
negativo, assim como as serologias para sifilis, VIH,
CMYV, EBV e hepatites. Efectuou mielograma e biopsia
osteo-medular, que excluiram a suspeita de doenca
linfo-plasmocitaria.

O ecodoppler dos vasos do pescoco revelou sobre-
carga ateromatosa generalizada. O ecocardiograma
mostrou um ventriculo esquerdo ligeiramente dilata-
do, boa funcéo sistolica global e segmentar e auséncia
de trombos intracavitdrios.

Teve alta assintomatico, sem sequelas neurolo-
gicas, mantendo, a saida, PCR e vs elevadas, sem
leucocitose ou neutrofilia.

Um més apos a alta, é reinternado por novo episo-
dio (reversivel) de hemiparesia esquerda e disartria,
acompanhado de sindrome febril com cerca de 15 dias
de evolucdo (temperatura subfebril de predominio
vespertino) e queixas de cefaleias de predominio
parieto-temporal esquerdo. De referir que nunca
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apresentou sinais inflamatorios a nivel das artérias
temporais. Mantinha vs e PCR elevadas, sem outras
alteracoes laboratoriais.

No contexto de AVCs de repeticao, tendo em conta
as queixas (tonturas, cefaleias, mal-estar geral em
agravamento) do doente e, afastadas outras causas
de elevacao dos parametros inflamatorios, realizou-se
biopsia da artéria temporal, que mostrou necrose da
elastica interna, disseccao da parede e formacao de
aneurisma, e infiltrado inflamatorio rico em eosino-
filos e células gigantes multinucleadas.

CASO 2

Doente do sexo feminino, 76 anos de idade, cau-
casiana, com antecedentes pessoais de hipertensao
arterial (diagnosticada ha mais de 20 anos, de pre-
dominio sistélico, mal controlada e irregularmente
medicada), acidente vascular cerebral cerebeloso
(dois anos antes) com sequelas (ataxia) e osteoporo-
se; habitualmente medicada com calcitonina, célcio,
ferro (duracao da terapeutica desconhecida) e acido
acetilsalicilico 125mg/dia.

E internada por hemianopsia homénima direita e
agravamento da ataxia. A TC-CE de urgéncia revelou
imagens hipodensas occipital esquerda e cerebelosa
direita de natureza vascular isquémica recente.

Na enfermaria manifestou queixas persistentes
de cefaleias parietotemporais esquerdas, tonturas,
desequilibrio e alteracdes da visao (diminuicao dos
campos visuais e moscas volantes); a regiao temporal
ndo mostrava alteracdes inflamatorias bilateralmente.
O exame neuroldgico sumario revelou ataxia com
disartria ligeira e dismetria; hemianopsia homonima
direita, diminuicao da acuidade visual; a fundoscopia
revelou retinopatia hipertensiva grau II bilateral-
mente.

Analiticamente, apresentava Hb 9,5g/dL, micro-
citica (défice misto de ferro, vitamina B12 e folatos,
por provavel subnutricao); leucocitos 5500/mm?;
plaquetas 586.000/mm?; PCR 6,6mg/dL; vs 125mm,;
hipergamaglobulinemia sem pico monoclonal.

O estudo da auto-imunidade, complemento e
imunocomplexos circulantes foi negativo, assim como
as serologias para sifilis, VIH, CMV, EBV e hepatites.
Foi excluida neoplasia do tracto gastro-intestinal por
endoscopia digestiva alta e colonoscopia, sendo a
pesquisa de sangue oculto nas fezes consistentemente
negativa.

O ecoDoppler dos vaso do pescoco revelou placas



Biopsia da artéria temporal: espessamento e quase obliteragcao
do limen vascular

ateromatosas no inicio de ambas as caroétidas internas,
condicionando estenose de 20% a direita e inferior a
10% a esquerda. O ecocardiograma mostrou boa fun-
cao sistolica global, ventriculo esquerdo nao dilatado
nem hipertrofiado, sem trombos intracavitarios.

Ao 20° dia de internamento, verificou-se episodio
de disartria, alteracoes da degluticao, paresia facial
direita central e diminuiciao da forca muscular a di-
reita. A TC-CE identificou nova lesao isquémica no
pedunculo cerebeloso médio esquerdo.

Foi realizada uma biopsia da artéria temporal, que
mostrou espessamento e quase obliteracao do lumen
vascular, com extensa reacc¢ao inflamatoria e multiplas
células gigantes (Fig. 1).

Apos resultado das biopsias, ambos os doentes
iniciaram corticoterapia (1mg/kg/dia), com regressao
dos sintomas e normalizacdo da vs e PCR. Em ambu-
latorio, instituiu-se um desmame gradual, por vezes
interrompido por reaparecimento dos sintomas, com
pequena diminuicao da dosagem.

Dois anos apo6s inicio da terapéutica, nao se veri-
ficou repeticao de AVCs, mantendo-se ambos assin-
tomaticos apos paragem dos corticoides.

Conclusées
Dada a sua incidéncia neste grupo etario, é importante
pensar nesta doenca em individuos com mais de 60
anos, sobretudo quando existe evidéncia clinica e
laboratorial de doenca sistémica.!*°

E importante a presuncdo diagnéstica, mesmo
quando nao ha sinais inflamatorios evidentes nas arté-

rias temporais. O diagnostico diferencial deve excluir
infeccoes, neoplasias e outras doencas inflamatorias
cronicas/ reumatismais.'*’

A biopsia da artéria temporal foi conclusiva nos
2 casos, apesar do envolvimento arterial ser segmen-
tar.?

Apesar de nao serem as manifestacoes mais fre-
quentes (ditas “classicas”) da doenca, os acidentes
vasculares cerebrais/isquémicos transitorios, sem
patologia cardiovascular concomitante que os jus-
tifique, indiciam fortemente um componente de
vasculite.”81°

Nos dois casos, apesar de evidente doenca ateros-
clerdtica, parece haver um componente vasculitico
na etiologia dos AVCs (predominantemente nos ter-
ritorios das artérias cerebrais médias e posteriores),
facto validado pela resposta a terapéutica com cor-
ticoides.

A resposta a corticoterapia é rapida, mas o dis-
turbio imunitario mantém-se; na fase do desmame
dos corticoides, ha recaidas, pelo que se preconiza
que este seja lento e possa demorar pelo menos 3
anos.'*>* H
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