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Resumo

Os autores descrevem e discutem trés casos
clinicos de arterite de Takayasu diagnosticados
no Servico de Medicina II dos HUC, salientando
o facto desta patologia ter diferentes quadros
clinicos de apresentacdo em relacdo com os
seus diferentes tipos.

Os autores apresentam este tema pelo facto
de se tratar de uma entidade rara, com uma
clinica inicial pouco especifica e cujo diag-
nostico precoce é de grande importidncia pela
mortalidade e morbilidade inerentes. Destacam
a evolucdo dos critérios de diagnostico, a qual
tem contribuido para diagnosticar mais casos
e de modo mais precoce.
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Abstract

The autbors describe and discuss three clini-
cal cases of Takayasu’s arteritis diagnosed in a
General Medicine Service, bighlighting the fact
that this patbhology bas different clinical pre-
sentations which corresponds to the different
types of this pathology.
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The authors present these cases because
Takayasu arteritis is a rare disease, with a non-
specific initial clinical presentation, in which
early diagnosis is of great importance because
of the inberent morbidity and mortality. They
outline the evolution of the diagnostic criteria,
which bas contributed to the diagnosis of more
cases, many of which at an earlier stage.
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Introducio

A arterite de Takayasu (AT) ¢ uma doenga inflamatoria,
cronica, das grandes e médias artérias. Esta envolve par-
ticularmente a aorta e os seus ramos principais, sendo a
artéria pulmonar também frequentemente atingida, provo-
cando lesdes nestes vasos, quer estenoticas quer ectasian-
tes, predominando a oclusio.'**

Esta arteriopatia de etiologia desconhecida ¢ rara, sendo
mais prevalente em jovens do sexo feminino. Apesar de ser
mais comum no Oriente, pode atingir individuos de outras
racas ¢ de outras areas geograficas.’

A histéria natural desta doenga ¢ variavel, ndo existin-
do sinais patognomonicos, sendo a clinica inicial pouco
especifica, incluindo sintomas gerais e locais."? A forma
de apresentacdo desta entidade depende da severidade e
localizagdo das lesdes arteriais, incluindo sintomas neuro-
logicos transitorios, acidente vascular cerebral, enfarte do
miocardio, claudicagdo dos membros, sintomas abdomi-
nais, hipertenséo arterial, entre outros.* Esta clinica, pouco
especifica e variada, leva a que em muitos casos esta enti-
dade ndo seja diagnosticada durante um longo periodo de
tempo, implicando atrasos no diagnoéstico e, consequente-
mente, aumento da morbilidade e mortalidade por AT.'

Assim, a AT ¢ uma arteriopatia cujo diagnostico € dificil,
sendo necessario um elevado grau de suspeigdo para que
esta hip6tese seja colocada.'*

Os critérios de diagndstico desta doenga,>*’ tém evolu-
ido no sentido de contribuirem para um diagnodstico mais
precoce, mas também para modificar a ideia de que esta ¢
uma patologia restrita da populacéo oriental;' destas modi-
ficagdes destaca-se a remogao do critério idade (< 40 anos)
como obrigatorio.!’

Dentro deste contexto, os autores apresentam trés casos
em que estabeleceram o diagnostico de AT, dois dos quais
em idade superior a 40 anos e envolvendo localizacdo vas-
cular e clinica diversa.

Caso clinico 1

Doente do sexo feminino, raga caucasiana, 17 anos, sol-
teira, estudante, natural e residente em Leiria. Enviada do
Hospital Distrital da Figueira da Foz por hipertensao arte-
rial (165/110 mmHg) e retinopatia a esclarecer. Recorreu
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a este Hospital por diminui¢do progressiva da acuidade
visual, principalmente a direita, que culminou em perda
momentanea da visdo a direita, cefaleias pulsateis intensas,
astenia, anorexia ¢ perda ponderal (6 Kg em 1 més). Apre-
sentava anemia normocitica (Hb 9,7 g/dL; VGM 83,2 fL),
velocidade de sedimentag@o superior a 105 mm na 1*hora,
e a ecografia ¢ tomografia axial computorizada abdominais
revelaram rim direito aumentado de volume. Face a gravi-
dade da situagdo a doente foi transferida para os Hospitais
da Universidade de Coimbra e internada no Servigo de Me-
dicina II.

Os antecedentes pessoais ¢ familiares eram irrelevantes.
Ao exame objectivo salientava-se uma tensdo arterial no
membro superior direito de 165/111 mmHg, e no membro
superior esquerdo de 156/106 mmHg. A frequéncia cardi-
aca era de 100 ppm, ritmica. A auscultagdo dos vasos do
pescogo e cardio-pulmonar ndo apresentava alteragdes.
Na avalia¢do dos pulsos periféricos os pulsos umerais e
radiais eram bilaterais e simétricos, mas os femurais, po-
pliteos, tibiais posteriores e pediosos, apesar de bilaterais
e simétricos, eram de menor intensidade . No abdomen,
foi detectado na ausculta¢do sopro sistodiastolico ao nivel
do flanco esquerdo. Nao apresentava edemas dos membros
inferiores. No exame oftalmoldgico verificou-se a existén-
cia de “retinopatia grau IV com derrame macular e estrela
macular, exsudados algodonosos e cruzamentos arteriove-
nosos patologicos, sendo estas alteragdes mais evidentes a
direita”.

Analiticamente, destaque para anemia normocitica, cre-
atininemia de 1,2 mg/dl e albuminemia de 2,7 g/dl. A velo-
cidade de sedimenta¢do era de 105 mm na 1* hora. Sumaria
de urina sem alteragdes. O ecodoppler das artérias renais
revelou rim esquerdo de menores dimensdes e alteragdes
hemodinamicas significativas em ambas as artérias renais.
O ecocardiograma ndo apresentava alteragcdes e a angio-
grafia fluoresceinica confirmou a retinopatia hipertensiva.
Solicitada panaortografia, esta evidenciou estenose da
aorta infra-renal, estenose do tronco superior a 50%, oclu-
sd0 osteal da mesentérica superior recanalizada através da
arcada de Riolan, estenose cerrada do ostium da artéria me-
sentérica inferior, estenose do 1/3 proximal da artéria renal
direita em 75%, oclusdo da artéria renal esquerda recanali-
zada no 1/3 médio, reducdo das dimensoes do rim esquerdo
e deficiente vascularizagdo (Fig. 1).

Estabelecido o diagndstico foi sujeita a terapéutica ci-
rurgica, sendo efectuado bypass aortorrenal bilateral com
veia safena interna autodloga invertida e bypass iliaca direi-
ta mesentérica superior com veia safena interna autéloga
invertida. A evolucdo tem sido favoravel, apds um ano de
seguimento.

Caso clinico 2
Doente do sexo feminino, rag¢a caucasiana, 59 anos de
idade, casada, doméstica, natural e residente em Alcobaga.

A doente apresentava um quadro clinico, com evolugdo de
quatro meses, caracterizado por ulceras dolorosas no dorso
do pé esquerdo, de dificil cicatrizagdo e claudicagdo inter-
mitente do membro inferior homolateral.

Os antecedentes pessoais eram irrelevantes. Ao exame
fisico salienta-se o facto da tensdo arterial ser imensuravel
em ambos os membros superiores; a auscultacdo cardia-
ca era ritmica sem sopros; a frequéncia cardiaca era de 78
ppm, ritmica; era audivel um sopro ao nivel de ambas as
carotidas; os pulsos umerais, radiais, popliteos, tibiais pos-
teriores e pediosos estavam ausentes bilateralmente. O pé
esquerdo estava frio e edemaciado, com ulceras de bordos
bem demarcados e fundo necrético ao nivel do dorso.

Com auxilio do doppler foi possivel determinar a ten-
sdo arterial sistolica nos membros superiores (direito: 100
mmHg; esquerdo: 80 mmHg) e no membro inferior direito
(160 mmHg). No membro inferior esquerdo ndo foi possi-
vel a sua medigao.

No exame oftalmologico ndo foram detectadas alteragoes
compativeis com retinopatia de Takayasu ou hipertensiva.

Dos exames complementares analiticos salienta-se velo-
cidade de sedimentac¢do de 44 mm a 1% hora. O ecocardio-
grama ndo apresentava alteragdes.

A angiografia revelou estenoses multiplas nas artérias
iliacas e femurais, oclusdo da femural superficial esquerda
com quase nula recanalizag@o para os troncos distais, este-
noses acentuadas da poplitea direita, estenoses graves das
subclavias com deficiente leito distal a direita. (Fig. 2)

Foi instituida corticoterapia (prednisolona). Posterior-
mente ocorreu agravamento clinico com o estabelecimento
de uma trombose da artéria femural esquerda, pelo que foi
efectuada tromboendartectomia femural e simpatectomia
lombar esquerda. Passados dois meses foi reinternada para
realizag@o de simpatectomia lombar direita.

Dois anos apds o primeiro internamento fez amputagao
por agravamento da isquemia do membro inferior esquer-
do.

Apds 5 anos passou a ser seguida no Hospital de Alcoba-
¢a, mantendo prednisolona numa dose de 7,5 mg/dia.

Caso clinico 3

Doente do sexo feminino, raca caucasiana, 51 anos, ca-
sada, natural e residente no Entroncamento. Foi internada
no Servigo de Cirurgia Vascular por lhe ter sido detectado
sopro ao nivel das artérias cardtidas.

Dois anos antes do internamento iniciou quadro clinico
com cefaleias frontais, intolerancia ao ortostatismo, verti-
gens, palpitacdes, dispneia para médios esforcos.

Dos antecedentes pessoais destacava-se a existéncia de
dislipidemia (colesterol total 314 mg/dl e triglicerideos
218 mg/dl) e, dos antecedentes familiares, a morte da mae
por acidente vascular cerebral.

Ao exame fisico a tensdo arterial ndo era mensuravel no
membro superior direito e apresentava no membro supe-
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rior esquerdo 135/80 mmHg; na auscultacdo cardiaca era
audivel um sopro pandiastolico II/VI no foco trictispide
com irradiagdo ao apex e foco aortico; a frequéncia car-
diaca era de 80 ppm ritmico; auséncia de pulsos umerais,
radiais, femurais, popliteos, tibiais posteriores e pediosos
bilateralmente; Eram audiveis sopros bilateralmente ao ni-
vel das artérias carétidas, subclavias e femurais e, ainda, ao
nivel da aorta supra e infraumbilical. No exame oftalmo-
légico ndo foram detectadas alteracdes compativeis com
retinopatia de Takayasu ou hipertensiva.

Dos exames complementares analiticos destacava-se ve-
locidade de sedimentag¢do de 29 mm a 1* hora.

O ecodoppler das carétidas e vertebrais traduziu esteno-
se ao nivel destes segmentos arteriais. O ecodoppler dos
membros superiores revelou oclusdo de ambas as artérias
subclavias e uma tensdo arterial sistolica de 80 mmHg a di-
reita e de 90 mmHg a esquerda. O ecodoppler dos membros
inferiores mostrou a ocluso das iliacas bilateralmente.

O ecocardiograma revelou ligeira disfungdo diastolica e
ligeira insuficiéncia aortica e o cintigrama de perfusdo do
miocardio era compativel com isquemia anterolateral.

Realizou angiografia, que confirmou a existéncia de
oclusao total de ambas as subclavias e da vertebral direita;
estenose importante de ambas as bifurca¢des carotideas,
ectasia significativa da artéria vertebral esquerda, estenose
muito significativa da artéria carotida interna direita, este-
nose filiforme da aorta abdominal acima das artérias renais
estendendo-se as iliacas, estenose das artérias iliacas pri-
mitivas direita e esquerda; artérias renais mal visualizadas,
com rins revascularizados. (Figs. 3 e 4)

Efectuou corticoterapia (prednisolona 1mg/kg/dia). A
doente mantém seguimento em consulta externa, estando
medicada com 5 mg de prednisolona.

Discussao

Os casos clinicos descritos ilustram bem a diversidade
de apresentagdo da AT, aqui desde uma hipertensdo arte-
rial secundaria, a quadros de claudicagdo intermitente com
ulcera do membro inferior ou polisintomatico com verti-
gens, palpitacdes e dispneia. Assim, para que o diagndstico
seja efectuado numa fase precoce evitando a morbilidade
e mortalidade inerentes a AT, torna-se necessario colocar
esta suspeita ¢ efectuar uma correcta avaliagdo clinica dos
territorios vasculares, secundada por exames complemen-
tares, destacando a angiografia.

Tendo em vista a formulagao deste diagnostico, foram
surgindo ao longo dos anos diferentes critérios de inclusao
para esta entidade. Os primeiros critérios de diagndstico
desta entidade foram propostos por Ishikawa em 1988,°
apesar da primeira descri¢do desta patologia ter sido feita
em 1908.%

Os critérios de Ishikawa (Quadro 1) incluiam um critério
obrigatorio, idade < 40 anos, dois critérios major, lesdo da
por¢do média das artérias subclavias direita e esquerda, e

nove critérios minor (velocidade de sedimentacéo elevada,
artéria carotidea sensivel a palpagdo, hipertensao arterial
surgindo em idade inferior a 40 anos, regurgitagdo aortica
ou ectasia anuloadrtica, lesdo da artéria pulmonar, lesdo da
porcdo média da artéria cardtida comum esquerda, lesdo
do tronco braqueocefalico distal, lesdao da artéria aorta to-
racica descendente e lesdo da aorta abdominal. O diagnos-
tico era proposto na presenga do critério obrigatorio com
dois major ou com um major ¢ dois ou mais minor. Estes
critérios basearam-se puramente na observagao de doentes
japoneses, ignorando varia¢des geograficas e étnicas desta
entidade. O critério etario constituia um factor limitante do
diagnostico de doentes com um quadro clinico sugestivo
de AT, mas com idade igual ou superior a 40 anos.'?

Os critérios do American College of Rheumatology
(ACR) (Quadro II), propostos em 1990, preconizavam seis
critérios de diagnostico — idade <40 anos, claudicagdo das
extremidades, diminui¢do do pulso da artéria braquial, di-
ferenga tensional sistdlica superior a 10 mmHg entre os
bragos, sopro sobre as artérias subclavias ou aorta abdomi-
nal, anomalias angiograficas (estreitamento ou oclusdo da
aorta, seus ramos primarios ou grandes artérias dos mem-
bros superiores ou inferiores). Para estabelecer o diag-
noéstico deveriam estar presentes pelo menos trés dos seis
critérios. Mantinha-se o critério etario, embora nao obri-
gatorio, e o envolvimento coronario e pulmonar ndo eram
contemplados.

Os critérios de Sharma (Quadro 1) introduziram, em re-
lag@o aos critérios de Ishikawa, um major referente aos si-
nais e sintomas caracteristicos com pelo menos um més de
duragdo (incluindo claudicagdo das extremidades, auséncia
de pulso ou diferenca de pulso nos membros, tensao arterial
ndo mensuravel ou diferencgas de tensdo arterial sistdlica
entre os membros superior a 10 mmHg, febre, dor cervical,
amaurose transitoria, visdo turva, sincope, dispneia ou pal-
pitagdes), em substitui¢do da idade. A lesdo das coronarias
em individuos com menos de 30 anos foi introduzida como
0 décimo critério minor. Também nas defini¢des, a idade
deixou de ser considerada para definir o critério hiperten-
sdo arterial e ainda a auséncia de lesdo aorto-iliaca do nono
critério minor nos critérios de Ishikawa.!>” Demonstrou-se
que a delecgdo do critério etario obrigatorio e da limitagdo
na defini¢do de lesdo da aorta abdominal (auséncia de lesdo
da aorto-iliaca), assim como a inclusdo do envolvimento
da artéria coronaria ndo aumentavam a frequéncia de falsos
positivos. O diagnoéstico era proposto na presenga de dois
critérios major ou de um major ¢ dois minor ou de quatro
minor.!

Dos critérios para o diagnostico da AT, os propostos por
Sharma’ foram aqueles que apresentaram uma maior sen-
sibilidade (92,5% contra os 60,4% dos critérios de Ishika-
wa e os 77,4% dos do ACR), incluindo assim um maior
nimero de doentes diagnosticados ¢ mantendo a mesma
especificidade diagnostica (95%).' A evolugdo mencionada
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Quadro I - Critérios de Ishikawa para o diagnéstico de Arterite de Takayasu. 1988°

Critérios

Definicao

Critério obrigatério

Idade < 40 anos

Idade < a 40 anos quando do diagnostico ou no inicio de sinais e sintomas
caracteristicos com um més de duragdo na historia do doente.

Critérios major

1. Lesdo na por¢do média da artéria
subclavia esquerda

A estenose ou oclusdo mais severa surge na por¢ao média da distancia
compreendida entre o ponto situado a 1 cm proximalmente em relagdo ao
orificio da artéria vertebral esquerda até ao ponto situado a 3 cm distalmente
em relagdo ao orificio determinado pela angiografia.

2. Lesdo na por¢do média da artéria
subclavia direita

A estenose ou oclusdo mais severa surge na por¢do média da distancia
compreendida entre o orificio da artéria vertebral direita até ao ponto situado
a 3 cm distalmente em relagdo ao orificio determinado pela angiografia.

Critérios minor

1. Velocidade de sedimentagdo elevada

VS persistentemente elevada e de forma inexplicada (> 20 mm/h) na altura
do diagnoéstico ou presenga de evidéncia na historia do doente.

2. Artéria cardtida sensivel a palpacao

Sensibilidade a palpagdo da artéria carotida primitiva, uni ou bilateralmen-
te, evidenciada pelo médico. Sensibilidade dos musculos do pescogo nao é
aceitavel.

3. Hipertensao

Tensdo arterial persistentemente > 140/90 mmHg na braquial ou > 160/90
mmHg na poplitea em idade < 40 anos. Ou presenca de historia em idade
<40 anos.

4. Regurgitagdo aortica ou ectasia
anuloaortica

Por auscultaciao ou ecocardiograma com doppler ou angiografia.
Por angiografia ou ecocardiograma bidimensional.

5. Lesao da artéria pulmonar

Oclusdo ou equivalente da artéria lobar ou segmentar determinada por
angiografia ou cintigrafia de perfusao; ou presenga de estenose, aneurisma,
irregularidade luminal ou qualquer combinag@o no tronco pulmonar ou numa
ou ambas as artérias pulmonares determinada por angiografia.

6. Lesdo na porgdo média da artéria
carotidea primitiva esquerda

Presenga de estenose ou oclusdo mais severa na por¢do média dos 5 cm de
comprimento compreendidos entre o ponto situado 2 cm distalmente em
relagd@o ao orificio determinado por angiografia.

7. Lesdo do tronco braquiocefalico distal

Presenga da estenose ou oclusdo mais severa no ter¢o distal determinada
por angiografia.

8. Lesdo da artéria toracica descendente

Estreitamento, dilatagdo ou aneurisma, irregularidade luminal ou qualquer
combinag¢do determinada por angiografia; tortuosidade sozinha ndo
¢ aceitavel.

9. Lesao da aorta abdominal

Estreitamento, dilatagdo ou aneurisma, irregularidade luminal ou qualquer
combinagdo e auséncia de lesdo na regido aortoiliaca nos 2 cm da aorta
terminal e artérias iliacas comuns bilateralmente determinada

por angiografia; tortuosidade sozinha nio ¢ aceite.
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Quadro II — Critérios do American College of Rheumatology para o diagnéatico de Arterite

de Takayasu. 1990¢

Critérios

Definiciao

1. Idade no inicio da doenca em anos

Desenvolvimento de sintomas ou achados relacionados com
arterite de Takayasu com idade < a 40 anos

2. Claudicacao das extremidades

Desenvolvimento ou agravamento de fadiga ou desconforto
muscular de uma ou mais extrenidades quando em uso,
especialmente nas extremidades superiores

3. Diminuigao do pulso da artéria braquial

Diminui¢@o da pulsagdo em uma ou ambas as artérias braquiais

4. Diferenga da pressao arterial > 10 mmHg

Diferenga > a 10 mmHg na tensao arterial sistolica em ambos
0s membros superiores

5. Sopros sobre as artérias subclavias ou aorta

Sopro audivel na auscultacdo sobre uma ou ambas as artérias
subclavias ou aorta abdominal

6. Anomalia na arteriografia

Estreitamento arteriografico ou oclusio de toda a aorta, seus ramos
principais ou grandes artérias nas extremidades superiores ou
inferiores proximais, ndo devido a arteriosclerose, displasia
fibromuscular ou causas similares: alteragdes usualmente focais
ou segmentares

nestes critérios foi essencial para estabelecer o diagndstico
de AT nas nossas doentes.

O caso clinico 1 pode ser classificado como uma AT tipo
II (atingimento da aorta abdominal e seus ramos),’ esse en-
volvimento determinou uma hipertensio renovascular que
condicionou as queixas nesta doente de 17 anos. A presen-
¢a de sopro abdominal levantou a suspeita de envolvimento
vascular, levando a realizagao de exames complementares,
incluindo a angiografia fundamental para o diagndstico.
Apesar de ser a unica das trés doentes com menos de 40
anos, so reunia trés critérios minor de Ishikawa, pelo que
ndo teria sido efectuado o diagnodstico de AT, nessa base,
condicionando a abordagem deste caso. Este aspecto ¢
particularmente grave quando se trata de uma jovem com
uma complicagdo major (hipertensdo arterial com diasto-
lica > 110 mmHg), doenca com evolugdo rapida e veloci-
dade de sedimentagdo elevada, factores que condicionam
fortemente a sobrevida nesta patologia.* Considerando as
propostas mais recentes (ACR e Sharma), foi efectuado o
diagnostico nesta doente, suportando o interesse pratico do
alargamento dos critérios de AT.

No caso clinico 2 estamos perante uma AT tipo IV (cer-
vicobraquial/periférico)’. Este tipo de envolvimento con-
dicionou a forma de apresentagdo: ulceras do membro in-
ferior esquerdo e claudicag@o, com auséncia de pulsos dos
membros superiores ¢ inferiores, ¢ tensdo arterial ndo men-
suravel, bilateralmente. Nesta doente o factor idade limi-
tava a formulagdo do diagnostico pelos critérios propostos
em 1988, devido a sua obrigatoriedade’. No entanto, pelos

critérios mais recentes, ACR (claudicacdo das extremida-
des, diminui¢do do pulso da artéria braquial e anomalias
na arteriografia) e Sharma (lesdo de ambas as subclavias e
sintomas tipicos), o diagnostico € patente,®’ afastando ou-
tras etiologias, como a aterosclerotica.

Também o caso clinico 3, com envolvimento do tipo IV,
teve uma apresentacdo clinica muito inespecifica; contu-
do, o exame fisico veio sugerir envolvimento do territorio
braquiocefalico, abdominal ¢ membros inferiores. A idade
e os antecedentes pessoais desta doente, nomeadamente a
dislipidemia mista, podem ter sido os responsaveis pelo
atraso no diagnostico (2 anos), atribuindo-se o processo a
aterosclerose, a qual também induz doenga arterial oclusi-
va. Contudo, na doenca aterosclerdtica oclusiva a localiza-
¢do das lesdes encontra-se preferencialmente confinada ao
nivel de pontos de bifurcagdo arterial, da aorta abdominal
distal abaixo das artérias renais, particularmente a regido
aortoiliaca, e ao nivel dos orificios e segmentos proximais
dos ramos do arco adrtico, o que ndo se verificou neste
caso, que tinha um envolvimento mais abrangente.'®!" Esta
doente, com 51 anos, ¢ mais um exemplo de que a idade nao
deve limitar o diagnostico desta entidade, pois apresentava
varios critérios do ACR e dos propostos por Sharma.

Assim, e perante estes casos, podemos concluir que a ar-
terite de Takayasu ¢ um diagnostico a ndo esquecer face
a um quadro clinico com envolvimento vascular, ainda
que se trate de um doente com mais de 40 anos. Para o
diagnostico desta entidade com uma clinica tao variavel e
inespecifica tem sido de particular importancia a criagdo
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Quadro III — Critérios de diagnéstico modificados para Arterite de Takayasu. Sharma et al. 1995’

Critérios

Definicao

Critérios major

1. Lesdo na por¢do média da artéria
subclavia esquerda

A estenose ou oclusdo mais severa surge na por¢ao média da distancia
compreendida entre o ponto situado a 1 cm proximalmente em relagédo
ao orificio da artéria vertebral até ao ponto situado a 3 cm distalmente
em relac@o ao orificio determinado pela angiografia

2. Lesdo na por¢do média da artéria
subclavia direita

A estenose ou oclusdo mais severa surge na por¢ao média da distancia
compreendida entre o orificio da artéria vertebral direita até ao ponto
situado a 3 cm distalmente em relago ao orificio determinado pela >
angiografia

3. Sinais e sintomas caracteristicos
com pelo menos um més de duragdo

Estes incluem claudicag@o dos membros, auséncia de pulso ou diferenga
entre pulsos, tensdo arterial ndo mensuravel ou com uma diferenga

>a 10 mmHg na sistélica , febre, cervicalgia, amaurose transitoria,
visdo turva, sincope, dispneia ou palpitagdes

Critérios minor

1. Velocidade de sedimentagdo elevada

VS persistentemente elevada e de forma inexplicada (> 20 mm/h)
na altura do diagnostico ou presenca da evidéncia na historia do doente

2. Artéria carotida sensivel a palpagéo

Sensibilidade a palpagao das artérias, uni ou bilateralmente. Sensibilidade
dos musculos do pescogo ndo ¢é aceitavel

3. Hipertensao

Tensao arterial persistentemente > 140/mmHg na braquial
ou > 160/90 mmHg na poplitea

4. Regurgitacdo adrtica ou ectasia
anuloaortica

Por auscultagdo ou ecocardiograma com doppler ou angiografia
Por angiografia ou ecocardiograma bidimensional

5. Lesdo da artéria pulmonar

Oclusao ou equivalente da artéria lobar ou segmentar determinada por
angiografia ou cintigrafia de perfusdo, ou presenca de estenose, aneurisma,
irregularidade luminal ou qualquer combinagdo no tronco pulmonar ou
numa ou ambas as artérias pulmonares determinada por angiografia

6. Lesdo na por¢ao média da artéria
carotidea primitiva esquerda

Presencga de estenose ou oclusdo mais severa na por¢do média dos 5 cm
de comprimento compreendidos entre o ponto situado 2 cm distalmente
em relacdo ao orificio determinado por angiografia

7. Lesdo do tronco braquiocefalico distal

Presenca da estenose ou oclusao mais severa no tergo distal determinada
por angiografia

8. Lesdao da artéria toracica descendente

Estreitamento, dilatagcdo ou aneurisma, irregularidade luminal ou qual-
quer combinag@o determinada por angiografia; tortuosidade sozinha néo é
aceitavel

9. Lesdo da aorta abdominal

Estreitamento, dilatacdo ou aneurisma, irregularidade luminal
ou combina¢do com aneurisma

10. Lesdo de artéria coronaria

Documentada na angiografia em individuos com menos de 30 anos na
auséncia de factores de risco como hiperlipidemia ou diabetes mellitus
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e evolugdo de critérios de diagnostico no sentido de um
diagnostico mais precoce, levando assim a uma terapéutica
mais atempada. Este diagnostico torna-se ainda mais per-
tinente quando € necessaria uma atitude terapéutica mais
agressiva, na existéncia de complicagdes major (retinopatia
de Takayasu, hipertensdo arterial secundaria, regurgitagdo
adrtica, aneurisma arterial), evolugdo progressiva da doen-
¢a’, evitando assim a morbilidade e mortalidade inerente a
esta entidade.

Na intervengdo, a corticoterapia constitui a principal te-
rapéutica na fase aguda desta patologia. E normalmente
iniciada na dose de 1 mg/Kg/dia de prednisolona e manti-
da nesta dose durante um a trés meses, para depois se efec-
tuar o desmame gradualmente durante seis a doze meses.
A resposta ¢ favoravel em cerca de 50 a 60% dos doentes.
Nos doentes refractarios a corticoterapia € normalmente
prescrito metotrexato ou ciclofosfamida; contudo, a efica-
cia destes farmacos necessita de mais estudos para ser con-
firmada. Nao existem igualmente estudos que comprovem
que a corticoterapia isolada possa aumentar a sobrevida.
A terapéutica cirlrgica e a angioplastia sao usadas nos do-
entes com lesdes estenosantes sintomaticas limitadoras de
fluxo na fase quiescente da doencga. Estdo associadas a um
aumento da sobrevida e diminui¢do da mortalidade.>*’
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