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RELATO DE CASO

Arterite de Takayasu e doen¢a de Crohn: uma
associacao incomum

Takayasu'’s arteritis and Crohn’s disease: an unusual association

Clévis Konopkal, Stela Karine Braunz, Gabriela Machado®

Resumo

A arterite de Takayasu e a doenga de Crohn sdo doengas inflama-
torias com etiologia desconhecida. Raramente ocorrem de modo concomi-
tante em um mesmo individuo, havendo menos de 30 casos relatados na
literatura. Este trabalho descreve essa associagdo em uma paciente de 36
anos de idade portadora de doenga de Crohn, que apresentou redugdo dos
pulsos no membro superior esquerdo e pressao arterial de 60/40 mmHg. A
angiotomografia evidenciou estenose segmentar de artéria subclavia es-
querda e espessamento parietal circunferencial da aorta na transi¢ao tora-
coabdominal entre T10 e L1, estabelecendo o diagnostico de arterite de
Takayasu. Ambas as patologias s3o mediadas imunologicamente ¢ apre-
sentam granulomas e vasculite granulomatosa, o que contribui para refor-
car a hipotese de uma origem imunoldgica comum no seu
desenvolvimento. Acreditamos que este seja o primeiro caso relatado na
literatura brasileira da presenca concomitante destas duas enfermidades.

Palavras-chave: Doenga de Crohn, doenca de Takayasu, arterite
de Takayasu, doenga inflamatdria intestinal.

Introducao

A arterite de Takayasu (AT) é uma doenga inflama-
toria cronica que acomete artérias de médio e grande cali-
bre, como a aorta e seus ramos principais, mais notada-
mente junto ao arco adrtico. E observada principalmente
em mulheres de origem asidtica com idade inferior a
40 anos'. Ocasionalmente, a AT tem sido descrita asso-
ciada a doenga inflamatoria intestinal (DIT)'"°. A literatu-
ra sugere um possivel mecanismo etiopatoldgico comum,
uma vez que o desenvolvimento de granulomas e de vas-
culite granulomatosa na doenga de Crohn (DC) e na AT
poderia explicar ambas as enfermidades®. Relatamos aqui
o caso de uma paciente de sexo feminino de 36 anos de
idade com DC que desenvolveu AT. Acreditamos que
este seja o primeiro caso descrito na literatura brasileira
de AT associada a DC.

Abstract

Takayasu’s arteritis and Crohn’s disease are chronic inflammatory
diseases with unknown etiology. They rarely occur together in the same
individual, with less than 30 cases reported in the literature. This case re-
port describes this association in a 36-year-old woman with Crohn’s dis-
ease and weak pulses in her left arm with blood pressure of 60/40 mmHg.
Angiotomography showed segmental stenosis in the left subclavian ar-
tery and circumferential thickening of the aortic wall between T10 and
L1, establishing the diagnosis of Takayasu’s arteritis. Both are organ-
specific and immune-mediated diseases and exhibit granulomas and
granulomatous vasculitis, which contribute to reinforce the hypothesis of
a common immunologic origin. We believe that this is the first case of
concomitant presence of these two diseases reported in the Brazilian liter-
ature.

Keywords: Crohn’s disease, Takayasu’s disease, Takayasu’s
arteritis, inflammatory bowel disease.

Relato do caso

Paciente de sexo feminino, 36 anos, cor branca, com
histéria de diarreia cronica, dor abdominal e febre de longa
data. Foi submetida a laparotomia exploradora apds episo-
dio de abdome agudo com ressec¢do de segmento de ileo
terminal, ceco e colon ascendente, cuja andlise histopato-
logica evidenciou a presencga de enterite segmentar fistuli-
zante sugestiva de DC. Apds a cirurgia, a paciente perma-
neceu com episddios ocasionais de febre e foi observada
redug@o de pulsos com pressao arterial de 60/40 mmHg no
membro superior esquerdo, além de sopro sistélico em
subclavia esquerda e no epigastrio. Todos os demais pul-
sos periféricos eram normais. Foi realizada angiotomogra-
fia da aorta toracoabdominal e de troncos supra-aodrticos
que evidenciou estenose segmentar da artéria subclavia es-
querda e espessamento parietal circunferencial da aorta na
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transicao toracoabdominal entre T10 e L1 (emergéncia do
tronco celiaco), determinando redugo da luz aortica para
0,9 cm (Figuras 1 e 2). Com base nestes dados, foi estabe-
lecido o diagnostico de AT do tipo III (classificagao de
Herrera)®. A paciente tinha uma irmd também com diag-
noéstico de DC.

Discussao

Também conhecida por doenga do “pulso fraco”, Sin-
drome de Martorell ou tromboaortopatia oclusiva®, a AT é
uma forma rara de vasculite que envolve isoladamente ou
em conjunto o arco adrtico e seus ramos, a aorta toracoab-
dominal', as artérias pulmonares e as artérias coronarias’,
podendo acometer um segmento arterial localizado ou
toda a extensdo do vaso’. Conforme Herrera et al., a AT se

classifica em:

- Tipo I - envolvimento localizado do arco adrtico e

S€us ramos;

- Tipo II - envolvimento da aorta toracica descendente
e abdominal, sem envolvimento do arco aortico;

- Tipo III - comprometimento simultaneo de estruturas
do tipo I e II (ou forma mista);

- Tipo IV - envolvimento de qualquer sitio estrutural
dos tipos I ou II ou IIT associado ao comprometimento da
artéria pulmonar’.

Constitui-se em uma doenga inflamatdria cronica de
origem desconhecida, da mesma forma que a DII®. O pri-
meiro caso foi descrito por Yamamoto em 1830, Obser-
va-se uma incidéncia de AT de 2,6 casos/milhdo de
habitantes/ano na América do Norte. Ocorre predominan-
temente no sexo feminino (> 80%) com inicio entre os 3 e
35 anos de idade. Predomina em asiaticos, sobretudo no

~ . . . .~ . 2
Japao, ainda que possa haver uma distribuicdo universal”.

Figura 1 - A) Angiotomografia de aorta toracoabdominal evi-
denciando coartagdo entre T10 e L1, determinando reducdo da
luz adrtica para 0,9 cm; B) visdo ampliada
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Figura 2 - Reconstrucdo tomografica dos achados

O curso clinico da AT apresenta duas etapas: inicial-
mente, aparecem sintomas inespecificos, como sudorese
noturna®, febre, artralgias, mialgias e anorexia’; no segun-
do estagio, observam-se lesdes arteriais como estenoses,
tromboses e aneurismas, caracteristicamente com auséncia
ou reducado de pulsos e outros sintomas conforme as artéri-
as envolvidas. Sdo tipicas as estenoses segmentares pre-
sentes em exames de imagem. A hipertensdo arterial
secundaria ¢ um sintoma frequente e pode ser decorrente
da coartacdo da aorta ou estenose de artérias renais (hiper-
tensdo renovascular)’. As manifestagdes sistémicas depen-
dem das artérias envolvidas e podem incluir distirbios
visuais, acidente vascular cerebral, infarto do miocardio,
disseccdo e aneurisma de aorta, infarto renal, isquemia me-
sentérica ¢ doenga vascular periférica, mais notadamente
em membros superiores’. O diagnostico de AT ¢é baseado
na histdria clinica associada as técnicas de imagem ou a
achados histoldgicos compativeis em materiais obtidos em
cirurgias’. A presenca de sopros e a diminui¢io dos pulsos
periféricos sdo as caracteristicas diagnosticas mais fre-
quentes”. A angiotomografia computadorizada (angio-TC)
deve ser recomendada para o diagndstico precoce na sus-
peita de AT, em vez de angiografia ou angiorressonancia
magnética (angio-RM). A angio-TC fornece facilmente
imagens tipicas de reducdo segmentar do limen arterial e

de espessamento parietal (estenoses)'’. Contudo, tanto a
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angio-TC quanto a angio-RM podem ser tteis para o se-
guimento destes pacientes®.

A DC ¢é uma patologia cronica recorrente ¢ causa do-
enca inflamatoria transmural, afetando primariamente a
mucosa gastrointestinal. A incidéncia de DC ¢ de cerca de
dois casos/100.000 habitantes e a prevaléncia é de 50 ca-
50s/100.000 com variagdo geografica e étnica, mais comu-
mente encontrada em populagdes caucasianas. Esta
doenga ¢ mais comum no sexo feminino, apresentando um
pico aos 20 anos e outro entre os 50-70 anos’.

A AT e a DII raramente ocorrem associadas no mes-
mo paciente. O primeiro caso relatado na literatura foi o de
uma paciente de sexo feminino, branca, de 35 anos de ida-
de e portadora de retocolite ulcerativa (RCU) que se apre-
sentou com febre, sudorese noturna, artralgias e dor toraci-
ca do tipo pleuritico. A aortografia e a bidpsia revelaram
AT*®. Desde entdo, somente os casos de 37 pacientes no
Japdo tém sido descritos com RCU e AT concomitante-
mente''. Apesar de terem sido descritos vérios haplétipos
HLA em pacientes com ambas as enfermidades, ainda nao
ha um claro vinculo genético. Por sua vez, somente cerca
de 29 casos foram relatados na literatura de pacientes com
AT e DC, sendo que a DC precede a AT em 88% dos ca
sos’, 0 que aumenta a possibilidade desta ser uma manifes-
tagdo extraintestinal daquela®’.

Ao contrario do verificado nos casos envolvendo
RCU, nao foram encontrados haplétipos HLA comuns en-
tre AT e DC?%,

Kerr et al. realizaram um estudo de seguimento de
60 pacientes com AT, sendo que 97% deles eram do sexo
feminino com uma idade média de surgimento da enfermi-
dade aos 25 anos. Desses 60 pacientes, 7% tinha DC ou
RCU". Também Reny et al. analisaram 44 pacientes com
AT, dos quais 4 (9%) também eram portadores de DII
(2 DC, 2 RCU)"%. Ambos os estudos demonstraram que a
DII ocorreu com maior frequéncia em pacientes com AT
do que na populagdo em geral. No estudo de Reny et al., o
diagnoéstico de AT foi simultaneo ou posterior ao diagnds-
tico de DC em 87% dos casos'2, como no caso da paciente
relatada.

O desenvolvimento de granulomas e vasculite granu-
lomatosana AT e na DC provavelmente seja consequéncia
de um mecanismo etiopatogénico comum a ambas as en-
fermidades”. Uma vasculite granulomatosa focal tem sido
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descrita em segmentos intestinais de pacientes com DC.
Nos pacientes com AT, células mononucleares e infiltra-
¢do granulomatosa nos vasa vasorum da parede aortica sao
os principais achados histopatologicos®.

Maksimowicz-Mckinnon e Hoffman'* apontaram va-
rias semelhangas entre AT & DC, apesar das diferengas
nas apresentagdes das duas doencas. Ambas sdo comuns
em mulheres jovens, ocorrendo geralmente na terceira dé-
cada de vida. A patogénese das mesmas inclui, predomi-
nantemente, inflamagdo granulomatosa, linfocitos Thl,
citocinas pré-inflamatdrias como fator de necrose tumoral
(TNF) alfa ¢ interleucinas (IL)"'*. Biopsias de tilceras na
DC revelam vasculite bem definida e granulomas, sugerin-
do que a vasculite possa ser um importante mecanismo pa-
togénico da DC.

Dada a natureza inflamatdria da DC, assim como da
AT, a terapéutica para ambas apresenta semelhancas. O
tratamento da AT consiste no uso de altas doses de corti-
costeroides, sendo que aproximadamente 60% dos pacien-
tes apresentam resposta favoravel ao mesmo. Nos casos de
AT resistente, podem ser utilizados imunossupressores,
sendo a ciclofosfamida a droga mais utilizada. Entretanto,
23% dos pacientes ndo responde a nenhum tipo de terapia
medicamentosa®. Nos ultimos anos, também estdo sendo
utilizados inibidores do fator de necrose tumoral (I-TNF),
sendo que o mais estudado ¢é o Infliximab®. Recentemente,
um estudo avaliou o efeito da combinacdo de azatioprina e
prednisolona na AT, demonstrando que essa combinagio é
efetiva para o controle dos sintomas sistémicos e da ativi-
dade da doenga'”. Por esta razdo, as drogas utilizadas no
tratamento da AT e da DC costumam ser as mesmas. Ne-
nhum estudo randomizado sobre a terapéutica na associa-
¢do destas patologias foi realizado até o momento; por
1880, ndo ha consenso no tratamento de AT concomitante a
DC'.

A revascularizagdo cirirgica ou através de angioplas-
tia transluminal percutanea ¢ indicada em casos de isque-
mia sem resposta ao tratamento inicial medicamentoso®®.
No entanto, ¢ fundamental que a intervengao seja realizada
em periodos de remissdo da doenga para minimizar o risco
de reestenose’.

Concluindo, tanto a AT como a DC s3o doengas infla-
matodrias cronicas que aparentemente compartilham um
mesmo mecanismo etiopatogénico. Conforme a literatura,
a associacdo de AT e DC ¢ bastante incomum, sendo este o
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primeiro caso descrito na literatura brasileira da associa-
¢do entre estas duas doengas.
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