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ARTERITE TEMPORAL
Confusao no Diagnostico

JoanaLEMOS, AlexandraVVAZ, MartaMOS, Pedro RIBEIRO, Anténio MONTEIRO,
PedroHENRIQUES

RESUM O

A arterite temporal é uma vasculite crénica de vasos de médio e grande calibre que
envolve principal mente os ramos extra-craneanos das artérias com origem no arco aortico.
Osautoresrelatam o caso de umamulher de 73 anos de idade que recorreu ao servigo de
urgéncia apos ter sido consultada trés vezes por febre, astenia, tosse seca e odinofagia.
Cumpriradois cursos de antibioterapia, sem resolucéo. Ao quadro, nesta altura com trés
semanas de evolucdo, somavam-se nos Ultimos dias cefaleias temporais e alteractes
visuais. No exame objectivo destacava-se febre e engurgitamento das artériastemporais.
A velocidade de sedimentacdo estava elevada. A biopsia da artéria temporal esquerda
confirmou o diagndstico de arterite de células gigantes.

A suspeita deste diagndstico é clinica e geralmente simples, mas em 10% dos casos surge
odinofagia, tosse ndo produtiva e febre que sdo interpretadas como infeccbes respiratorias
superiores, levando ao atraso do diagndstico e da instituicdo do tratamento adequado.

TEMPORALARTERITIS
A Confounding Diagnosis

Temporal arteritisis achronic vasculitis of medium and large-size vessels and involves
particularly extracranial branches of the aortic arch arteries.

Authors report the case of a 73-year-old woman who presented to the hospital after
looking for medical counselling three times because of unexplained fever, fatigue, non-
productive cough, and throat pain. She aready completed two antibiotic prescriptions.
This 3-week history completed in the last days with temporal bilateral headache and
visual disturbance. Physical examination was notable for fever and bilateral thickened
tender temporal arteries. The erythrocyte sedimentation rate was el evated. A biopsy speci-
men of the left temporal artery confirmed the diagnosis of giant cell temporal arteritis.
The diagnostic suspicion of thisdiseaseis clinical and usually simple, but in 10% there
are throat pain, non-productive cough and fever which are misunderstood as superior
respiratory tract infections leading to diagnosis and treatment delay.
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INTRODUCAO

A arteritetemporal, também designada arterite de célu-
las gigantes (ACG), é uma vasculite cronica de vasos de
meédio e grande calibre que ocorre em individuoscom mais
de 50 anos de idade (idade média ao diagndstico de 72
anos), com umaincidéncia estimada de 1:500 nestafaixa
etaria. Embora possa ser generalizada, ainflamacéo vas-
cular envolve principal mente os ramos extracraneanos das
artérias com origem no arco adrtico; 0s vasos
intracraneanos sdo raramente afectados!. A sua
etiopatogenia é desconhecida, mas acredita-se que aida-
de avancgada, uma predisposicdo genética e étnica (Norte
da Europa) e agentes infecciosos contribuam para o seu
aparecimento, bem como, nas mulheres, o tabagismo e a
doencaaterosclerdtica. O sistemaimunol 6gico humoral e
principalmente o celular parecem estar igual mente envol -
vidos!2.

Oscritériosde classificag@o daACG (quadro 1) foram
formulados pel o Col égio Americano de Reumatologiaem
1990 com o intuito de distinguir esta de outras formas de
vasculite no contexto de trabal hos de investigac&o e ndo
como critérios de diagndstico, mas mantém-se Uteis tam-
bém parauso clinico3. Dado o diagndstico de vasculiteem
determinado doente, a presenca de pelo menos trés dos
cinco critériostem umasensibilidade de 94% e especifici-
dade de 91% para o diagndstico de ACG.

Quadro 1 — Critérios de classificagdo da ACG pelo Colégio
Americano de Reumatologia em 1990°

Idade superior ou igual a 50 anos na altura do diagndstico
Cefaleia localizada de inicio recente

Engorgitamento doloroso ou diminui¢do da pulsatilidade da
artéria temporal

Velocidade de Sedimentag8o Eritrocitéria superior a 50 nnv12
hora

Biopsia a revelar arterite necrotizante com predominio de
células mononucleadas ou com processo granulomatoso com
células gigantes multinucleadas

CASOCLINICO

Doente do sexo feminino, de raga caucasiana, com 73
anos de idade, natural e residente em Viseu, doméstica
reformada. Recorreu ao Servigo de Urgéncia (SU) do nos-
so Hospital apos ter procurado por trés vezes aconselha-
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mento médico (do seu médico assistente etambém no SU)
por febre, astenia, tosse secae odinofagia. Cumpriratrata-
mento com paracetamol, anti-inflamatério ndo esterdide e
dois cursos de antibioterapia, com melhoria parcial da
odinofagia e da tosse mas mantendo febre e astenia. O
quadro clinico tinhaentéo trés semanas de evolucdo. Nesta
aturaqueixava-setambém de cefaleiastemporaisedtera-
¢Oes visuais que tinham surgido nos ultimos trés dias.
Aprofundando a anamnese, afebre variava entre os 37°C
e 0s 38.5°C, sem horé&rio particular; e as cefaeias eram
fronto-temporais bilaterais pulséteis, continuas, sem fac-
tores de agravamento ou alivio, ndo acompanhadas de
fono ou fotofobia nem de nauseas ou vomitos. A doente
referiadificuldade visual sob aformade visdo turva, mas
as vezes deixo mesmo de ver (sic), sem diplopia, inicial-
mente apenas no olho direito e no dia seguinte também no

Quadro 2 — Analises a admissdo e sua evolugdo durante o
internamento

Admissdo 6° dia
Hemoglobina (g/dl) 124 125
Leucdcitos (x10°/1) 9.50 10.30
Plaquetas (x10%/1) 454 543
VSG (mmv12h) 46 34
PCR (mg/dl) 28.77 9.27
Glicose (my/dl) 119 101 (jejum)
Sédio/Potassio/Cloreto (mEgy/l) 138/4.4/99
Ureia (mg/dl) 24
Creatinina (mg/dl) 0.8
Albumina (g/dl) 4.2
TGO (Ul 20
TGP (UI/l) 18
LDH (UI/1) 398
TSH (MUl 5.13
T4livre (ng/dl) 11
Hemoculturas (3) Negativas
ANA e ANCA Negativos

ANA: anticorpos anti-nucleares. ANCA: anticorpos anti-
citoplasma dos neutrdéfilos. LDH: desidrogenase léctica. PCR:
proteina C reactiva. TGO: aspartato aminotransferase. TGP:
alaninaaminotransferase. T4livre: tiroxinalivre. VSG: velocida-
de de sedimentaco globular.
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esquerdo; e dificuldade namastigagdo, que setornara do-
lorosa. Nos Ultimos dias notaraainda edema periorbitério
edahemiface direita. Negavadificuldade namobilizagdo
das cinturas escapular e pélvica; e queixas de outros sis-
temas de 0rgaos. Dos antecedentes pessoais salientava-
se patologia osteoarticular degenerativa, tireoidectomia
por bécio multinodular ha 12 anos, sindrome depressivo e
cefalelas de tensdo ocasionais, diferentes das actuais. Es-
tavamedicadacom glucosamina, levotiroxina, escitalopram,
diazepam e omeprazol diériose paracetamol em SOS. Nao
tinha habitos tabagicos nem alcodlicos. Sem anteceden-
tes familiares relevantes. Ao exame objectivo, no SU, a
doente tinha razoavel estado geral, IMC de 22.2, pele e
mucosas coradas e hidratadas. Estavafebril (temperatura
axilar: 38.1°C), eupneica e hemodinamicamente estavel.
Destacava-se 0 engurgitamento de ambas as artérias tem-
porais, que eram duras, dolorosas e pouco pulsateis apal-
pac&o e confirmou-se claudicacdo dos masseteres. O res-
tante exame fisico eranormal. Analiticamente apresentava
elevacdo davel ocidade de sedimentac&o globular (VSG) e
daproteina C reactiva (PCR), sem outras alteracGes rele-
vantes (quadro 2).

A radiografiatorécicando evidenciavaalteragdes, quer
parenquimatosas pulmonares quer do mediastino. Foi en-
téo colocada a hip6tese de arterite temporal . A doente foi
admitida no internamento de Medicina Interna e iniciou
terapéuticacom prednisolona60 mg/dia, paraalém de aspi-
rina100 mg/dia, heparinade baixo peso molecular (HBPM)
em dose profil&ctica, inibidor dabombade protdes (IBP) e
insulina regular em SOS. Seguiu-se desaparecimento da
febre, melhoriadas cefal eias e restantes sintomas e diminui-
¢&o dos parametros analiticos de inflamagdo (quadro 1).
Foi observada por Oftalmologia, dadas as queixas de amau-
rose fugaz, tendo o exame oftalmol égico sido normal. Ao
guarto dia de internamento realizou-se biopsia da artéria
temporal esquerda, que mostrou aspectos histopatol 6gi-
coscompativeiscom arterite de células gigantes (figura1).

A doenteteveataao sétimo diadeinternamento prati-
camente assi ntomética, medicada com prednisolona60 mg/
dia(com desmame programado), aspirina100 mg/dia, IBP
(quejéafazia) ebifosfonato semanal, paraaém dasuame-
dicacéo habitual. Foi orientada para Consulta de Medi-
cina, onde mantém seguimento.

DISCUSSAO

A suspeitado diagndstico de ACG éclinica, pelo quea
histériaclinicae o examefisico so fundamentais. Muitas
das manifestagdes daACG sdo sistémicas e inespecificas
(febre, fadiga, por vezes perdapondera — Uinicas manifesta:

) HE 200x
45,5,

Fig. 1 — Biopsia da artéria temporal esquerda (microscopia
optica, coloragdo HE). Segmento de artéria de médio calibre,
com revestimento por células endoteliais preservado ou com
desnudacéo. Observa-se infiltrado inflamatério circunferencial
(a), com edema e proliferacdo fibroblastica na espessura da
parede (b) de intensidade ligeira a moderada e feito a custa de
linfécitos, plasmdcitos, alguns neutréfilos e células gigantes
multinucleadas (c), algumas de tipo Langherans. O tecido fi-
broadiposo adjacente e muscular estriado apresenta igual-
mente congestéo vascular e discreto infiltrado inflamatoério.
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¢des em 10% dos casos), enquanto outras sugerem forte-
mente o diagndstico. A febre € habitualmente baixa, mas
em 15% dos doentes ultrapassa os 38°C, levando a diag-
nosticos errados de infecgdes variadas?, como foi o caso.
A cefaleia ocorre em pelo menos dois tergos dos doentes
e a principal caracteristica notada foi ser diferente das
outras, paraaém dacléassicalocalizacdo temporal . A clau-
dicacéo damandibulaé dos sintomas mai s especificos da
ACGP® efoi preciosaparao diagndstico quando percebida,
umavez queinicialmente ou ndo existiaou eraconfundida
com a odinofagia (dificuldade/dor ao mastigar/engolir).
As queixas visuais podem ser variadas. Neste caso, 0S
episddios de amaurose fugaz (provavelmente causados
por isgquémiatransitoria daretina, cordide ou nervo opti-
c0) ndo serepetiram. Tal foi possivel por aterapéuticater
sido instituidaatempadamente (0 exame oftalmol égico era
normal) apesar do diagnostico tardio, evitando que a do-
ente se incluisse nos 15 a 20% de casos em que ocorre
perdavisual permanente, parcial ou total (estaquase sem-
pre precede a corticoterapia, surgindo em 1% dagueles
que ndo tinham queixas visuais antes de iniciarem atera-
péutica; e nestes casos o0 exame oftalmol dgico revela si-
nais de neuropatia isgquémica Optica, com papila péida,
edemaciada e margens indefinidas)®. A doente em causa
ndo tinhaclinicade polimialgiareumética(PR), que ocorre
em 40 a50% dos doentescomACG (eaACG surgeem 15%
dos doentes com PR)°. A apresentago clinicainicial, com
tosse ndo produtiva e odinofagia associadas a febre, esta
descrita em apenas 10% dos casos e contribuiu para o
atraso do diagndstico. Pensa-se que esta tosse € causada
por fendmenos de vasculite na area dos receptores da
tosse, situados em todo o tracto respiratério’. Quando a
doente recorreu ao SU o examefisico eratipico, destacan-
do-se as artérias temporais dolorosas, proeminentes e es-
pessadas. N&o havia mais achados caracteristicos: outros
pulsos diminuidos (devem ser pesguisados os carotideos,
braquiais, radiais, femorais e pediosos), sopros sobre as
artérias atingidas nem de regurgitacdo adrtica. Analitica-
mente adoente tinha elevacéo daV SG, emborainferior a
50 mm/12 hora (o que acontece em 11% dos casos; mais
frequentemente ultrapassa os 100 mm/12 hora), acompa-
nhada de elevacéo da PCR, que se comporta de modo
semel hante®; e ligeiratrombocitose reactiva. Outras alte-
racOes frequentes mas que ndo existiam neste caso séo
anemianormociticae normocrémica, diminui¢do daalbu-
minaséricae elevagdo das transaminases efosfatase al ca-
lina, todasligeiras e que resolvem rapidamente com atera-
péutica.

A biopsiadaartériatemporal é o gold standard para
o diagndstico. As biopsias unilaterais sdo positivas em
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80 a85% dos casos, e ashilateraisem maisaté 10 a 15%.
A abordagem unilateral foi consensual, umavez que ha-
via evidéncia clinica do atingimento das artérias. Uma
vez que aresolucdo do infiltrado inflamatdrio é lenta, é
possivel ter biopsias positivas semanas ou até meses
apbsinicio da corticoterapia’®, e o facto de a biopsianéo
ser possivel deimediato ndo atrasou ainstituicdo datera-
péutica, posta a forte suspeita do diagndstico. Como a
histologiaconfirmou, o infiltrado inflamatorio é compos-
to predominantemente de linfocitos T (maioritariamente
CD-4 positivos) e macroéfagos e frequentemente contém
células gigantes multinucleadas de Langherans ou tipo
corpo estranho; ocasionalmente tem plasmécitos, neu-
trofilos e eosinéfilos. As células gigantes multinucleadas
s80 encontradas em cerca de metade das biopsias de
artériatemporal, frequentemente na proximidade dalami-
na elastica fragmentada. O infiltrado inflamatério é cir-
cunferencial, mais marcado namédiae acompanhado de
espessamento da intimal-19, As lesdes vasculiticas sio
geral mente segmentares.

O diagnostico diferencial daACG faz-se com vasculites
de grandes vasos (arterite de Takayasu, histopatol ogica-
mente idéntica mas em doentes mais jovens), vasculites
de pegquenos e médios vasos (poliangeite microscopica,
granulomatose de Wegener, poliarterite nodosa), vasculi-
tes do sistema nervoso central e condigdes ndo-vasculiti-
cas (claudicagdo da mandibula ou do membro superior
por envolvimento vascular naamiloidose; neuropatia op-
tica isquémica sem arterite — relacionada com diabetes,
hipertensdo, etc)%10,

O desenvolvimento de aneurismas daartériaaorta, prin-
cipalmente da ascendente, € uma complicacéo n&o rara
gue surge tardiamente no decurso da doenca e que deve
ser monitorizada, dada a sua gravidade potencial ; poden-
do a disseccdo adrtica ocorrer com ou sem aneurismas
subjacentes®. Na nossa doente, para j&, ndo ha indicios
clinicos nem radiol 6gi cos da sua existéncia, pelo que ndo
seredizaram outros exames (atomografiacomputadorizada,
aressonanciamagnéticae aangiografiasio Uteis naidenti-
ficac&o e monitorizac&o de grandes vasos af ectados quan-
do h& suspeita do seu envolvimento).

O tratamento instituido teve em conta o diagndstico
entdo provavel deACG ndo complicada (sem evidénciade
lesBes isquémicas), preconizando-se uma lenta mas sus-
tentada reducdo da dose inicial de prednisolona de tal
forma que adoente fique atomar amenor dose eficaz du-
rante 9 a 12 meses; considerando sempre aevolugéo clini-
ca. A aspirinaem baixadosagem (80 a100 mg/dia) diminui
0 risco de perda visual, acidentesisquémicos transitorios
eacidentesvasculares cerebraisisquémicos. No caso apre-
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sentado, apesar das queixas de amaurose fugaz a doente
ndo tinha alteracBes visuais aquando da sua observacado
no SU e o exame oftalmol 6gico eranormal, pelo que ndo se
considerou fazer pulsos intravenosos de metil predniso-
lona (caso em que haveria também que ponderar a anti-
coagul agio com varfaring)!L. Foi aindarealizadaprofilaxia
de Ulceras de stress e da osteoporose, bem como ensino
deadministracdo em SOS deinsulinaregular, atendendo a
prevista duracéo da corticoterapia.

Em muitos doentes a ACG tem um curso limitado a
alguns meses ou anos. A maioria ndo necessita de tera-
péutica com prednisolona apds 12 a 24 meses, mas uma
minoria precisa de peguenas doses para controlar 0s sin-
tomas durante muitos anos!2. A doente manter-se-a sob
vigilanciaem Consulta.

CONCLUSAO

A suspeita do diagndstico de ACG € geralmente sim-
ples, mas em 10% dos casos surgem quei xasinterpretadas
como infeccBes respiratdrias superiores, levando ao atra-
so do diagnostico e dainstitui¢do do tratamento adequa-
do®’. Tal acarreta consequéncias, pois se a doenca trata-
danéo afectaasobrevida, sem tratamento adequado pode
conduzir aperdavisual permanente e alesdesisquémicas
consoante as artérias atingidas; ou, pelo menos, aimpor-
tante diminui¢&o da qualidade de vidal2.
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