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Oclusdo Completa do Arco Adrtico em Paciente
Portadora de Arterite de Takayasu e Espondilite
Anquilosante

Total Aortic arch Occlusion in a Patient with Takayasu's Arteritis
and Spondylitis Ankylosans

RESUMO

Introducéo: A Arterite de Takayasu (AT) é uma vasculite que acomete a aorta
e seus principais ramos, principalmente as artérias car6tidas e subclavias. A
espondilite anquilosante (EA) por sua vez é uma doenca inflamatdria cronica,
gue acomete preferencialmente a coluna vertebral, evoluindo com rigidez e
limitacdo funcional progressiva do esqueleto axial. A associacdo dessas duas
doencas é rara e de dificil diagndstico. Casuistica: Relata-se 0 caso de uma
paciente do sexo feminino, 49 anos, apresentando dor e rigidez da coluna
vertebral, cefaleia, vertigem, auséncia de pulsos em membros superiores e
hipertensdo arterial sisttmica. A Angio-TC de aorta revelou oclusdo dos troncos
supra-adrticos (TSA) e sinais de espondilopatia, caracterizados por
sindesmdfitos entre os corpos vertebrais e sinais de anquilose da articulacdo
sacroiliaca. A angiografia por subtracdo digital confirmou a oclusdo completa
dos TSA em suas origens e extensa circulacdo colateral. Foi iniciado tratamento
com imunosupressores e corticoide, além de tratamento da hipertensdo arterial
sistémica, observando-se reducdo dos niveis presséricos e melhora da cefaleia,
porém com manutencéo da dor lombar e do enrijecimento articular. Concluséo:
A ocorréncia concomitante de duas doencas aparentemente distintas como a AT
e a EA deve ser interpretada como a manifestacdo de um estado inflamatério
sistémico de etiologia ainda ndo totalmente definida.

Palavras-chave: Arterite de Takayasu, Espondilite Anquilosante, aorta toracica,
angiografia digital, aortografia, tomografia computadorizada por Raios X.

ABSTRACT

Introduction: Takayasu Arteritis (TA) is a large-vessel vasculitis that affects
the aorta and its main branches, especially the carotid and subclavian arteries.
Ankylosing Spondylitis (AS) in turn is a chronic inflammatory disease, that
mainly affects the spine, evolving with stiffness and progressive functional
limitation of the axial skeleton. The association of these two diseases is rare and
difficult to diagnose. Case Report: We report the case of a female patient, 49
years, with pain and stiffness of the spine, headache, dizziness, absence of
pulses in the upper limbs and systemic hypertension. The CT angiography
revealed occlusion of the aorta of the supra-aortic trunks (SAT) and signals of
spondylopathy, characterized by syndesmophytes between vertebral bodies and
signs of ankylosis of the sacroiliac joint. The digital subtraction angiography
confirmed a complete occlusion of the TSA in its origins and extensive
collateral circulation. Treatment was started with immunosuppressants and
corticosteroids, and treatment of hypertension, with a reduction in blood
pressure and improvement of headache, although a maintenance of low back
pain and joint stiffness was observed. Conclusion: The simultaneous occurrence
of two seemingly distinct diseases such as TA and AS should be interpreted as
the manifestation of a systemic inflammatory condition of unknown etiology not
yet fully defined.

Keywords: Takayasu Arteritis, Ankylosing Spondylitis, thoracic aorta, digital
subtraction angiography, aortography, X-Ray Computed Tomography.
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INTRODUCAO

A Arterite de Takayasu (AT) é uma
doenca inflamat6ria cronica e idiopatica, que
atinge artérias de médio e grande calibres,
principalmente a aorta e seus principais ramos,
além de artérias coronérias e pulmonares.! E
caracterizada pela inflamacdo granulomatosa
transmural, podendo causar oclusdo, dilatacdo e
formacdo de aneurismas nas  artérias
envolvidas.? Sua incidéncia anual estimada é de
2,6 casos por 1 milhdo de habitantes. A maioria
dos pacientes diagnosticados tem entre 18 e 40
anos, sendo a maioria mulheres.® Possui uma
clinica varidvel, relacionada a localizacdo e
extensdo das lesGes, do processo inflamatério e
consequente dano sistémico.?

A evolugdo da AT é trifasica. A
primeira fase consiste no processo inflamatério,

com presenca de pulsos e sintomas

inespecificos. A segunda fase exacerba a
inflamacdo vascular, com dor no trajeto do vaso
e lesdo endotelial, iniciando o processo de
estenose, oclusdo e dilatacdo. Na terceira e
ltima fase, ocorrem as alteragfes isquémicas
secundarias as oclusbes arteriais, como
alterac6es dos pulsos, sopro e frémito no trajeto
do vaso, parestesias e claudicacdo.?

N&do existe um marcador especifico
para quantificar a atividade da AT. Na pratica
clinica didria sdo utilizadas a velocidade de
hemossedimentagdo (VHS) e a quantificacdo da
proteina C reativa (PCR), porém, estas podem
apresentar falhas da deteccdo da atividade.! A
classificacdo angiografica da AT, publicada em
1994 na Conferéncia sobre Arterite de Takayasu
realizada em Tokio, leva em consideragdo o
grau de acometimento dos troncos aorticos e dos

segmentos da aorta (Tabela 2).*°

Tabela 1 - Classificacdo Angiogréfica de Arterite de Takayasu.’

Tipo Descricdo
| Envolve os troncos do arco adrtico.
lla Envolve aorta ascendente, arco adrtico e seus troncos.
b E uma combinag&o entre o tipo Ila somado ao envolvimento da aorta descendente.
1| Envolve dissecagdo da aorta toracica, aorta abdominal e/ou artérias renais.
v Envolve somente aorta abdominal e/ou artérias renais.
V E uma combinag&o do tipo llb e tipo V.

A Espondilite Anquilosante (EA)
é uma doenca inflamatéria cronica, prevalente
em 0,9% da populacdo geral, que acomete
preferencialmente o esqueleto axial.® Mais
predominante no sexo masculino, em uma
proporc¢do de 2 a 4:1, a EA faz parte do grupo
da espondilopatias soronegativas ligada ao
antigeno HLA-B27, que esta presente em 90%
dos portadores da doenca.”® E mais prevalente
em individuos na 22, 3% e 42 décadas de vida,
momento em que se iniciam os sintomas, e

também em individuos caucasianos.

A historia da doenca cursa com
lombalgia de ritmo inflamatério e rigidez
matinal nos estagios iniciais, evoluindo para
rigidez e limitacdo funcional importantes.®
Observa-se reducgdo e até retificacdo da lordose
lombar, inicialmente por espasmo muscular
doloroso e, posteriormente, por anquilose
fibrosa e dssea. Na coluna axial, é caracteristico
0 acometimento bilateral das articulagBes
sacroiliacas, um quadro denominado
sacroileite.®  Apesar da predilecio pelo
acometimento articular, a EA também é uma

enfermidade sisttmica. Os sintomas ocorrem
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principalmente nas fases iniciais e de maior
atividade e consistem de astenia, fadiga,

hiporexia, emagrecimento leve e fadiga. Sao

necessarios pelo menos um critério clinico e um
radiografico para o diagnéstico da EA,

conforme Tabela 2.’

Tabela 2 - Critérios de Nova York modificados para diagnéstico de Espondilite Anquilosante. ’

Critérios clinicos

Critérios radiograficos

Dor lombar com mais de trés meses de duracdo
que melhora com o exercicio e ndo é aliviada pelo

repouso

Limitagcdo da coluna lombar nos planos frontal e

sagital
Expansibilidade toracica diminuida

Sacroileite bilateral, grau 2, 3 ou 4
Sacroileite unilateral, grau 3 ou 4

O objetivo deste trabalho foi
descrever um caso raro de uma paciente
portadora de AT e EA. Além disso, a paciente
apresentava em sua sintomatologia auséncia de
pulsos em membro superiores, sendo
diagnosticado um rarissimo caso de oclusdo
completa dos ramos do arco adrtico.

Estudo aprovado pelo
CEP/Plataforma Brasil sob o nimero CAAE
11476612.8.0000.5559

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 49 anos,
admitida com dor articulares e lombar hd dez
anos, sincopes, taquicardia; astenia, dispneia,
cefaleia frontal, convulsGes e episodios de
amnésia. Ndo apresentava fatores de melhora.
Possuia hipertensdo arterial sistémica e fazia
uso de hidroclorotiazida 25mg. Negava etilismo
e tabagismo. Ao exame fisico, os pulsos radiais
estavam ausentes e os tibiais e posteriores e
pedioso presentes, sendo a pressdo arterial
aferida apenas em membros inferiores (160 x 80
mmHg). Observou-se restricdo significativa a
extensdo das méos, e a temperatura das regides

palmares estava diminuida.  Apresentava

escoliose a direita e cifose em coluna dorsal; a
coluna cervical apresentava limitacdo a
movimentag&o.

A investigacdo laboratorial de
doengas inflamatorias ndo revelou alteragdo. A
radiografia evidenciou alteracdes degenerativas
da coluna vertebral, principalmente em terco
superior, calcificacdo do ligamento longitudinal
anterior e calcificagdes parietais aorticas.

A angiotomografia de aorta toracica e
abdominal revelou oclusdo dos troncos supra-
adrticos e espessamento parietal concéntrico da
porcdo transversa do arco aortico (Figura 1).
Sinais de espondilopatia também foram
revelados, caracterizados por sindesmofitos
entre 0s corpos vertebrais e sinais de anquilose
do sacroiliaco (Figuras 2 e 3).

A angiografia por subtracdo digital
evidenciou oclusdo completa dos troncos supra-
adrticos em suas origens e extensa formacao de
circulagdo colateral, a partir das artérias
intercostobronquicas e da parede torécica,
observando-se 0 reenchimento de artérias
axilares e cervicais com opacificacdo tardia das
artérias  cardtidas internas, bilateralmente
(Figuras 4 e 5).
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Figura 1 - Angiotomografia de aorta toracica e abdominal, revelando oclusdo dos troncos supra-
adrticos e auséncia de anormalidades em demais segmentos arteriais.

Figura 2 - Corte coronal de tomografia computadorizada, evidenciando sindesmoéfitos em varias
articulagdes intervertebrais toracicas e lombares, indicativo de Espondilite Anquilosante.
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Arco Adrtico

Figura 4 - Angiografia por subtracdo digital do arco adrtico, evidenciando oclusdo de todos os troncos
supra-aorticos em suas origens (tronco braquiocefalico, carétida comum esquerda e subclavia
esquerda).
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Figura 5 - Angiografia por subtragdo digital da regido cervical a partir de injecdo de
contraste na aorta ascendente evidenciando irrigagdo cerebral e cervical exclusivamente através de
circulacdo colateral.

Foi iniciada imunossupressdo com
ciclofosfamida 50 mg VO de 12/12h, durante
trés meses, haloperidol 1mg VO de 12/12h e
clorpromazina 50mg VO a noite.

Durante 0 acompanhamento, a pressao
arterial sistélica (PAS) foi aferida em membros

superiores e inferiores com a paciente em

decubito dorsal, utilizando esfigmoman6metro e
ultrassom  Doppler  portatil  de  fluxo
unidirecional. Os valores de PAS maximos
obtidos no membro inferior direito foram de 210
mmHg e no esquerdo, 180 mmHg. Em ambos
membros superiores as artérias braquiais

apresentaram PAS de 80 mmHg.
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Foi iniciado o tratamento para
hipertensdo arterial com losartan 50mg/dia.
Ap6s trés semanas em consulta de
acompanhamento, a PAS aferida nos membros
inferiores, utilizando-se 0 mesmo método, foi de
130 mmHg, mostrando que o tratamento foi
eficaz para a reducdo da pressdo arterial.
Atualmente, continua o0 tratamento para
estabilizar a pressdo arterial, fazendo
acompanhamento periddico no ambulatério de

cirurgia vascular.

DISCUSSAO

A associacdo entre a AT e a EA ¢
rara e a literatura mostra apenas 14 casos
publicados.® A  primeira descricdo da
associacdo entre AT e EA foi publicada em
1966." Na AT, tanto aneurismas cOmMo
estenoses podem ocorrer, sendo que estenoses
sdo mais prevalentes, numa taxa 4 vezes
maior.’>** A paciente deste relato apresentava
oclusdo completa dos troncos supra-adrticos,
sem estenoses ou aneurismas. A oclusdo dos
troncos supra-adrticos ocorreu provavelmente
devido a vasculite, com proliferacdo intimal que
lentamente  obstruiu a luz dos vasos,
estimulando a formacdo de extensa circulagdo
colateral, a qual supria a oclusdo dos troncos
arteriais, mantendo assim a irrigacdo para
membros superiores, regido cervical e cranio.

Em geral, a AT  acomete
preferencialmente mulheres na faixa de 20 a 50
anos, fato que esta em concordancia com o
presente relato. Normalmente, o diagndstico
final ndo é dado nas fases iniciais da doenga,
quando a sintomatologia é inespecifica. Os
pacientes geralmente procuram atendimento
médico, porém sdo orientados a usar

medicamentos sintomaticos.*

De acordo com a classificacdo
angiografica para a AT (Tabela 1), a paciente se
encaixava no tipo | (envolvimento dos troncos
do arco aértico). Segundo investigagdo em
centros de referéncia realizada no Brasil por
Sato et al,”® os tipos | e V sdo os mais
prevalentes, resultado esse semelhante aos
obtidos em trabalhos feitos no Japdo, onde a
doenca é mais frequente.**

Outro fato que chama a atencéo é a
ocorréncia pouco descrita na literatura de uma
oclusdo completa dos troncos supra-aérticos.'>*°
N&o é possivel precisar a partir de quando
ocorreu a oclusdo na paciente, visto que a
apresentacdo foi insidiosa e 0s sintomas
neurolégicos inespecificos. Ressalta-se a
formacéo de extensa circulacdo colateral a partir
de artérias intercostobrénquicas, causando
reenchimento das artérias dos membros
superiores e da irrigacdo carotidea bilateral.

Quanto ao tratamento, as alteracBes
inflamatérias agudas da AT devem ser
controladas com o uso de corticosteroides e
imunossupressores. No relato apresentado,
apesar do extenso acometimento dos troncos
supra-adrticos, a paciente ndo apresentava
sintomas neurolégicos graves, fato esse
atribuido a extensa circulacdo colateral que se
desenvolveu ao longo do tempo.

A associagdo entre essas duas
doencas é pouco descrita na literatura.'’ Na
maioria dos casos relatados, os pacientes eram
mulheres e os sintomas de EA se manifestavam
antes da AT, porém alguns autores acreditam
que esse surgimento deva ser simultdneo. N&o
se sabe ao certo o que liga essas duas
patologias, mas acredita-se que o antigeno HLA
e auto anticorpos comuns as duas doencas
estejam relacionados a essa associagdo.'*®

Outros autores sugerem que, além dos
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mecanismos imunolégicos, fatores genéticos
possam ser responsaveis por essa relacdo, porém
ainda ndo é possivel determinar o marcador
genético comum a essas duas patologias.”*® A
investigacdo e descoberta de marcadores
genéticos comuns a varias doengas inflamatorias
pode ser de vital importancia para o diagnéstico

precoce e tratamento adequado das mesmas.

CONCLUSAO

A ocorréncia concomitante de duas

doencas aparentemente distintas, como a
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