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Resumo: A arterite de células gigantes (ACG) € a vasculite mais comum acima dos 50 anos de idade.
A ACG é uma condicao inflamatéria que afeta artérias de médio a grande calibre. A ACG é classifi-
cada em uma forma craniana (c-ACG) e uma forma extracraniana/de grandes vasos (GV-ACG). O
doppler ultrassonografico da artéria temporal (UDAT) tornou-se o método de imagem de escolha
para o diagnostico rapido da ACG. Os glicocorticoides (GC) permanecem como o tratamento pri-
mario da ACG. Relatamos o caso de uma mulher de 79 anos com cefaleia temporal, hemiparesia
direita e hipoestesia. Ela apresentava anemia normocitica normocrémica, proteina C reativa (PCR)
e velocidade de hemossedimentagao (VHS) elevadas. A ressonancia cerebral (RC) revelou infartos
bi-hemisféricos. Foi diagnosticado acidente vascular cerebral lacunar sensitivo-motor a esquerda.
O UDAT revelou halo hipoecoico nas artérias temporais. A c-ACG foi diagnosticada como a etiolo-
gia do AVC e tratada com GC, com resolugao dos sintomas. O acidente vascular cerebral isquémico
é uma complicagao rara na ACG e constitui uma condi¢do com risco de vida. Este caso se destaca
pela importancia dos GC como terapia eficaz na ACG com envolvimento intracraniano sintomatico,
melhorando o prognostico. Na prética clinica didria, o diagndstico precoce da ACG pode ser desa-
fiador.

Palavras-chave: Vasculite; Arterite de Células Gigantes; Cefaleia; Anemia; Acidente Vascular Cere-
bral Isquémico.

1. Introducao

Os critérios mais amplamente utilizados para arterite de células gigantes (ACG) fo-
ram formulados em 2022 pelo American College of Rheumatology (ACR)/European Lea-
gue Against Rheumatism (EULAR) e incluem critérios clinicos, laboratoriais, de imagem
ou bidpsia. O diagnostico de ACG deve ser considerado em um paciente com mais de 50
anos, cefaleia temporal, perda visual, claudicagao de mandibula ou lingua, rigidez matinal
em ombros/pescoco, sensibilidade do couro cabeludo, anormalidades da artéria temporal
(dor a palpagao, diminui¢ao da amplitude do pulso), VHS 250 mm/h e/ou PCR 210 mg/L,
bidpsia positiva da artéria temporal ou sinal de halo na ultrassonografia duplex da artéria
temporal (UDAT). Outros achados incluem febre, fadiga, perda de peso, claudicagao de
membros, pressao arterial assimétrica e sopros vasculares. O diagndstico de ACG deve
ser considerado em todos os pacientes com polimialgia reumatica (PMR) [1-9].

As mulheres sao mais frequentemente afetadas do que os homens, com pico de inci-
déncia entre a sétima e oitava décadas de vida. A ACG é mais comumente encontrada em
individuos de ascendéncia escandinava ou em paises escandinavos, sendo menos comum
em populacdes latino-americanas, asiaticas, arabes e afro-americanas. A ACG apresenta-
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se comumente com sintomas constitucionais inespecificos: febre, fadiga, perda de peso,
anorexia, mialgias e cefaleia. Com menor frequéncia, a ACG pode ser causa de acidente
vascular cerebral. Cerca de metade dos pacientes diagnosticados com ACG apresentam
PMR. A manifestacdo ocular mais comum da ACG ¢é a perda visual, geralmente secunda-
ria a neuropatia Optica isquémica anterior arteritica. A complicagdo mais temida da ACG
permanece sendo a perda permanente da visao, que é geralmente indolor e stibita, e rara-
mente reversivel [1-9].

Apresentamos o caso de uma mulher de 79 anos com fibrilagao atrial (FA) em uso de
apixabana, com cefaleia temporal, hemiparesia direita e hipoestesia, anemia normocitica
normocromica, PCR e VHS elevados. A ressonancia cerebral revelou infartos bi-hemisfé-
ricos. Foi diagnosticado acidente vascular cerebral lacunar sensitivo-motor a esquerda. O
UDAT revelou halo hipoecoico nas artérias temporais e a ACG foi diagnosticada. Este
caso destaca a intersecao critica entre vasculite e doenga cerebrovascular. Ressalta ainda
que devemos buscar melhorar a identificagao precoce dos casos para reduzir o atraso no
diagnostico, evidenciando a necessidade de maior conhecimento e conscientizagdo de que
a ACG é uma emergéncia médica.

2. Relato de Caso

Apresentamos o caso de uma paciente caucasiana de 79 anos com histdrico de disli-
pidemia, FA e insuficiéncia cardiaca. Ela apresentava cefaleia temporal pulsatil bilateral
com alivio apds paracetamol por 5 meses antes da admissao. Realizou exames laboratori-
ais de rotina que revelaram anemia normocitica normocrdmica. Recusou realizar mais
exames e ndo procurou mais ajuda médica. Estava medicada com apixabana 5 mg 12/12h,
atorvastatina 40 mg, furosemida 80 mg, espironolactona 25 mg, empagliflozina 10 mg,
digoxina 0,25 mg, carvedilol 6,25 mg 12/12h. A paciente foi admitida no departamento de
emergéncia com cefaleia, hemiparesia direita e hipoestesia. Esses sintomas comegaram
quatro horas antes da admissdo. Nao havia historico de trauma. Vivia em drea urbana e
nao havia relato de viagens. Também negava exposi¢ao a animais e historico de drogas
ou toxinas.

No exame fisico, a paciente apresentou Escala de Coma de Glasgow 15, hemiparesia
e hipoestesia a direita, Escala de AVC do National Institutes of Health (NIHSS) 4. A paci-
ente estava normotensa (125/65 mmHg), sem assimetria da pressao arterial entre os bra-
¢os, os pulsos eram arritmicos e simétricos (FC 70 bpm). Saturagao de oxigénio de 99% em
ar ambiente. A paciente apresentava palidez. Os sons cardiacos e pulmonares estavam
normais a ausculta. Nao havia figado ou linfonodos palpaveis, dor abdominal ou exan-
tema cutaneo ao exame. Os exames laboratoriais mostraram anemia normocitica normo-
cromica (hemoglobina 9,8 g/dl), aumento da PCR (9,8 mg/dl), aumento da VHS (> 89
mm/h), niveis terapéuticos de apixabana. A radiografia de térax foi normal. O eletrocar-
diograma mostrou FA. O exame de urina foi normal.

A tomografia computadorizada (TC) cerebral nao mostrou lesao vascular isquémica
ou hemorragica aguda. O estudo angiografico dos troncos supra-adrticos e intracranianos
nao mostrou estenose arterial nas artérias vertebrais ou carétidas comuns, mas revelou
placas calcificadas nas bifurcagdes carotideas, reduzindo o calibre das artérias carétidas
internas em 30% (Figura 1). Foi diagnosticado acidente vascular cerebral lacunar sensi-
tivo-motor a esquerda. Nao era elegivel para trombolise devido a niveis terapéuticos de
apixabana. Nao era elegivel para tratamento endovascular devido ao risco maior que o
beneficio (idade, comorbidades, localizacdo). A paciente foi internada para investigagao
diagndstica e monitorizagdo clinica. Nao havia deficiéncia de ferro, vitamina B12 ou fo-
lato. A funcao tireoidiana estava normal. Sorologias para HIV, hepatite B e C e sifilis foram
negativas, assim como as hemoculturas. A eletroforese de proteinas séricas foi normal.
Colesterol total 122 mg/d], lipoproteina de alta densidade 35 mg/dl, lipoproteina de baixa
densidade 73 mg/d], triglicerideos 70 mg/dl
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Figura 1. A tomografia cerebral (TC) nao mostrou lesao vascular isquémica ou hemorra-
gica aguda.

Foi realizado doppler ultrassonografico das artérias carotidas e vertebrais, sem evi-
déncia de placa ateromatosa. A TC excluiu infec¢ao ou neoplasia. O rastreamento autoi-
mune foi negativo (fator reumatoide, anticorpos anticitoplasma de neutrdfilos, anticorpo
antinuclear, anti-DNA de dupla hélice e anticorpos antiantigenos nucleares extraiveis). A
ressonancia cerebral (RC) mostrou multiplas lesdes isquémicas bi-hemisféricas: localiza-
¢ao cortical, subcortical temporo-occipital esquerda, fronto-parietal esquerda e frontal di-
reita (Figuras 2 e 3). O UDAT revelou espessamento parietal, auséncia de compressibili-
dade e persisténcia da visibilidade do halo durante a compressao do limen do vaso pela
sonda de ultrassom nas artérias temporais, compativel com sinal positivo de halo hipoe-
coico e sinal de compressao. A ACG foi diagnosticada por ultrassom. Ela foi avaliada pela
Oftalmologia, que excluiu vasculite ocular.

O ecocardiograma transtoracico revelou fungao sistdlica do ventriculo esquerdo no
limite inferior da normalidade. A paciente iniciou pulsos de metilprednisolona (MTP) in-
travenosa (1 g diariamente por trés dias), seguidos de prednisolona (PDN) 60 mg (1 mg
por quilograma) uma vez ao dia. Apds uma semana de glicocorticoides (GC), a paciente
apresentou melhora clinica (NIHSS 0), os marcadores inflamatérios normalizaram-se
(PCR 5 mg/dl, VHS 20 mm/h) e a anemia melhorou (Hb 11 g/dl). Ela recebeu alta no 7° dia
de hospitalizacdo, mantendo apixabana 5 mg 12/12h, bisoprolol 5 mg, digoxina 0,125 mg,
rosuvastatina 20 mg e PDN 60 mg uma vez ao dia com reducao gradual. Atualmente, esta
em acompanhamento ambulatorial, tolerando a reducao gradual dos esteroides. Os GC
foram reduzidos lentamente em 10 mg a cada duas semanas até atingir 20 mg/dia, depois
reduzidos em 2,5 mg a cada 2-4 semanas até 10 mg e posteriormente em 1 mg a cada 1-2
meses, de acordo com a resposta clinica. A paciente apresentou melhora clinica susten-
tada, sem recorréncia de eventos isquémicos no seguimento de trés meses. O ajuste conti-
nuo do corticoide permitiu redu¢ao da dose minima de PDN para 2,5 mg uma vez ao dia.
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Figura 2. Ressonancia magnética cerebral evidenciando multiplas lesdes isquémicas bi-
hemisféricas acometendo regides corticais e subcorticais: temporo-occipital esquerda,
frontoparietal esquerda e frontal direita.

Figura 3. (Continuacao). Ressonancia magnética cerebral evidenciando multiplas lesoes
isquémicas bi-hemisféricas acometendo regides corticais e subcorticais: temporo-occipital
esquerda, frontoparietal esquerda e frontal direita.
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3. Discussdo e Conclusio

Este relato de caso descreve um caso importante e clinicamente relevante de ACG
apresentando-se com acidente vascular cerebral isquémico. Neste caso, o inicio dos sinto-
mas da ACG foi subagudo e indolente. Embora a manifestagao clinica da ACG seja ines-
pecifica, alguns achados caracteristicos sugerem fortemente o diagndstico: idade acima de
50 anos, cefaleia, anemia normocitica normocrémica, elevacdo da VHS/CRP e AVC. Fato-
res de risco subjacentes para doenga cerebrovascular, como a dislipidemia presente neste
caso, aumentam o risco de isquemia craniana em pacientes com ACG. A ACG é uma causa
incomum de acidente vascular cerebral isquémico. O AVC devido a ACG apresenta duas
caracteristicas clinicas notaveis: o envolvimento vertebrobasilar é frequente, enquanto o
envolvimento intracraniano da artéria carétida interna € raro. Os vasos mais afetados na
ACG sao a artéria temporal superficial, a artéria oftalmica, as artérias ciliares posteriores
e as artérias vertebrais. Menos comumente, a aorta, as artérias coronarias e a circulagao
carotidea sdo envolvidas; as artérias intracranianas geralmente sao poupadas do ataque
vasculitico da ACG, presumivelmente devido a escassez de tecido elastico em suas pare-
des [1-9]. Este caso é raro porque a ACG apresentou envolvimento intracraniano da artéria
cardtida interna.

O AVC é uma complicagao potencialmente relacionada a ACG e pode servir como
sinal de alerta precoce da doenca. A conscientizagdo sobre esses aspectos permite que os
pacientes participem ativamente de seu cuidado e promove desfechos clinicos mais favo-
raveis. A natureza granulomatosa da ACG contribui para a perda de células musculares
lisas vasculares e fibras elasticas, potencialmente levando ao remodelamento vascular. A
hiperplasia intima e a oclusdo do Iimen contribuem para complicagdes isquémicas.

O diagnostico da ACG é complicado pelo fato de que nao existe um tinico valor la-
boratorial, resultado de imagem ou bidpsia que seja sempre positivo em todos os pacien-
tes. Portanto, nenhum exame isolado pode confirmar ou excluir a doenga. Os pacientes
podem apresentar uma ampla gama de sintomas, nenhum dos quais é patognomonico
para ACG. E crucial que os clinicos mantenham um alto indice de suspei¢io para ACG
em qualquer paciente idoso com AVC.

Neste caso, houve uma discrepancia entre os resultados da TC cerebral e da resso-
nancia cerebral (RC). A TC cerebral ndo mostrou lesao vascular isquémica ou hemorragica
aguda; o estudo angiografico dos troncos supra-aorticos e intracranianos nao evidenciou
estenose arterial nas artérias vertebrais ou carétidas comuns, mas revelou placas calcifica-
das nas bifurcac¢des carotideas, reduzindo o calibre das artérias cardtidas internas em 30%.
A RC mostrou multiplas lesoes isquémicas bi-hemisféricas, localizadas em regides cortical
e subcortical temporo-occipital esquerda, fronto-parietal esquerda e frontal direita. A RC
tem sido utilizada no diagnoéstico de ACG. A vasculite ativa é evidenciada pelo espessa-
mento da parede vascular e/ou aumento do realce mural por contraste (na mesma area do
sinal de halo no ultrassom). Os achados incluem edema mural nas artérias temporais,
além da possibilidade de visualizar outras artérias. A RC é muito menos dependente do
operador em comparagao com o UDAT. O valor diagnoéstico da RC é comparavel ao da
bidpsia e pode dispensar a biopsia em pacientes com achados normais na RC. As limita-
¢Oes deste método incluem disponibilidade restrita, custo e deteccao limitada da inflama-
¢ao mural apds o inicio de GC, devido a diminuigao da sensibilidade [1-9].

A elevacao dos marcadores inflamatdrios cléssicos continua sendo um dos pilares
tanto para o diagndstico de ACG de inicio recente quanto para a identificagdo de recidivas.
Embora a VHS e/ou PCR estejam quase sempre elevadas na ACG, ndo sao especificas. Seu
papel é mais importante para excluir a ACG quando estdo normais do que para confirma-
la quando elevadas. E extremamente raro que ambos, CRP e VHS, estejam normais em
casos de ACG de inicio recente. Esse achado ¢ fundamental, uma vez que os sintomas da
ACG (como cefaleia) frequentemente nao sao especificos e podem ser potencialmente en-
ganosos, como neste caso. Niveis normais ndo excluem definitivamente a ACG, mas
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devem levantar suspeita de diagnosticos alternativos. Mesmo que a PCR seja mais sensi-
vel que a VHS, uma VHS elevada com PCR normal também pode ser observada rara-
mente.

A PCR apresenta certas vantagens em relacao a VHS, incluindo auséncia de variagao
com idade, sexo ou fatores hematoldgicos. A PCR mostra-se um marcador mais sensivel
de inflamacdo na ACG, uma vez que os niveis de VHS podem aumentar com a idade e
presenca de comorbidades, como anemia. Uma PCR normal apresenta alto valor preditivo
negativo. A PCR e a VHS podem normalizar-se com GC. Outros indices laboratoriais que
refletem inflamacgao sistémica incluem anemia normocitica normocrémica, trombocitose,
albumina reduzida, elevacado da fracdo -2 na eletroforese de proteinas séricas e fibrino-
génio elevado. Frequentemente, a fosfatase alcalina apresenta elevac¢ao discreta. Essas al-
teragdes regridem com GC. A anemia normocromica esta frequentemente presente antes
da terapia e melhora rapidamente apos a institui¢do de GC. A contagem de leucocitos
geralmente € normal ou minimamente elevada, mesmo em contextos de inflamacao sisté-
mica ampla [1-9].

A ACG é um diagnostico clinico, mas geralmente é apoiado por resultados laborato-
riais, exames de imagem e/ou patologia. A realizagdo do UDAT (Doppler ultrassonogra-
fico das artérias temporais) é apropriada quando a suspeita clinica € alta. A melhora no
diagnoéstico de ACG pode ser atribuida a introdugao de ferramentas diagnosticas alta-
mente sensiveis, como o UDAT, que pode apresentar maior sensibilidade em relacdo a
bidpsia da artéria temporal (BAT). O UDAT apresenta diversas vantagens: é nao invasivo,
seguro, de baixo custo, permite aquisicdo e interpretacdo de imagens simultaneas, ndo
envolve radiagao, possibilita a visualizagdo de multiplas artérias (facial, occipital, verte-
bral, carétida, axilar e subclavia) e tornou-se amplamente disponivel. Quatro sinais po-
dem ser observados no UDAT em casos de ACG: sinal de halo, sinal de compressao, este-
nose e oclusao vascular.

Quando visualizado pelo UDAT, o tecido inflamatério é hipoecoico, permitindo que
um operador experiente detecte o sinal de halo (anel hipoecoico das paredes vasculares
inflamadas e edemaciadas envolvendo o sinal Doppler no limen arterial) e o sinal de
compressao (infiltrado hipoecoico da parede do vaso na presenca de oclusao do limen
arterial). Neste caso, o UDAT foi uma ferramenta valiosa, revelando espessamento parie-
tal, auséncia de compressibilidade e sinal de compressao (persisténcia da visibilidade do
halo durante a compressao do ltiimen do vaso pela sonda de ultrassom nas artérias tem-
porais), além do halo hipoecoico positivo, indicando edema mural e inflamacao ativa. Es-
ses achados sugeriram vasculite como causa do AVC, dada a alta especificidade para o
diagndstico. A ACG foi diagnosticada utilizando UDAT. Quando realizado por operado-
res experientes, 0 UDAT pode substituir a BAT como procedimento diagnostico e vem
ganhando popularidade como alternativa. Atualmente, a EULAR recomenda o uso do
UDAT para confirmagao do diagndstico de ACG, devido a baixa invasividade, rapidez
nos resultados e visualizacdo abrangente dos vasos inflamados.

O UDAT mostrou-se uma alternativa custo-efetiva a BAT, reduzindo falsos negati-
vos. Alguns estudos propdem o UDAT como modalidade diagndstica inicial, seguido de
bidpsias apenas em casos negativos, podendo a BAT ser evitada, como neste caso. Devido
a alta incidéncia de falsos negativos na bidpsia, seu valor preditivo negativo é baixo. Nas
recomendagdes da EULAR, o UDAT deve ser escolhido como primeiro exame diagnostico
no inicio da doenga, em vez da bidpsia. Um diagnodstico suspeito de ACG deve ser confir-
mado pelo UDAT, mas isso nao deve atrasar o inicio dos glicocorticoides. O UDAT deve
ser realizado antes ou o mais cedo possivel ap0s o inicio dos GC, pois o tratamento reduz
rapidamente a sensibilidade do exame. As artérias temporais podem ser poupadas em
40% dos pacientes com ACG, aumentando o risco de diagndstico incorreto se forem utili-
zadas isoladamente.

O UDAT apresenta desvantagens, pois é dependente do operador; a falta de experi-
éncia e padroniza¢ao na aquisi¢ao de imagens pode dificultar sua utilidade diagnostica.
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Treinamento adequado e estruturado é essencial para melhorar a confiabilidade do UDAT
no diagndstico de ACG. Além do papel diagnoéstico, o UDAT pode ser usado como ferra-
menta progndstica, sendo a escolha preferencial para monitoramento de pacientes e ava-
liacdo da resposta ao tratamento. O sinal de halo se correlaciona com marcadores de ati-
vidade da doenga e dose cumulativa de GC, estando presente em mais de 90% dos casos
de recidiva. Uma vez iniciado o tratamento, o sinal de halo e a espessura intima-média
diminuem dentro de sete dias, desaparecendo na maioria dos pacientes apds oito sema-
nas; a recorréncia do halo prediz novos surtos. O niimero de segmentos de artéria tempo-
ral com halo correlaciona-se com VHS/CRP [7-9].

Neste caso, a BAT nao foi realizada por indisponibilidade no hospital. A BAT apre-
senta algumas limita¢des. Diversos fatores podem afetar sua sensibilidade diagndstica,
gerando falsos negativos: amostras retiradas de segmentos poupados devido as lesdes
descontinuas e a natureza segmentar da arterite; auséncia de envolvimento da artéria tem-
poral (fenotipo da doenga ndo associado a arterite craniana); comprimento inadequado da
amostra; tecido coletado incorretamente; inicio de corticoides antes da bidpsia, que pode
levar a resolugdo do infiltrado inflamatério vascular. A BAT deve ser realizada antes ou
nas duas primeiras semanas ap6s o inicio dos GC. Resultados falso-negativos ocorrem em
até 44% dos pacientes com diagndstico estabelecido de ACG. As artérias temporais podem
ser poupadas pelo processo inflamatdrio, especialmente em pacientes com envolvimento
de grandes vasos, nos quais os achados da BAT sao negativos em ntimero significativo de
casos [9].

Neste caso, uma paciente idosa (79 anos) apresentava dislipidemia e fibrilagdo atrial
(FA) anticoagulada com niveis terapéuticos de apixabana. Ela apresentou sintomas crani-
anos (cefaleia, hemiparesia direita e hipoestesia), anemia normocitica normocrémica e ele-
vagao de PCR e VHS sugestivos de ACG. A ressonancia cerebral revelou infarto bi-hemis-
férico. Ecocardiogramas transtoracicos excluiram endocardite e formacao de trombos in-
traventriculares, considerando que ha evidéncias na literatura de que endocardite nao in-
fecciosa pode ser uma complicacdo da ACG. A paciente apresentava fatores de risco clas-
sicos para AVC isquémico, como dislipidemia e FA, mas outras causas, como ACG, tam-
bém precisam ser investigadas. O UDAT evidenciou halo hipoecoico e sinal de compres-
sdo, altamente especificos para ACG. Neste caso, o AVC teve multiplas causas: idade
avangada, aterosclerose, FA e ACG. A ACG foi um achado incidental em uma paciente
que sofreu um evento cardioembolico, apesar de estar anticoagulada com niveis terapéu-
ticos de apixabana.

Apesar do historico de dislipidemia, o ultrassom Doppler das artérias carétidas e
vertebrais nao revelou placas ateromatosas (limitacdo dependente do operador), mas o
estudo angiografico dos troncos supra-aorticos e intracranianos mostrou placas calcifica-
das nas bifurcac¢des carotideas, reduzindo o calibre das artérias carétidas internas em 30%.
A aterosclerose compartilha processos fisiopatoldgicos com a ACG, incluindo deposi¢ao
de citdlitos, proteases e espécies reativas de oxigénio na adventicia arterial, causando in-
flamacao cronica de baixo grau, angiogénese e fibrose, levando ao remodelamento vascu-
lar, que pode ocorrer precocemente na doenga aterosclerdtica. Devido a esses processos
patolégicos compartilhados, a presenga de ACG ou aterosclerose pode precipitar ou ace-
lerar o desenvolvimento um do outro. O envelhecimento vascular pode desempenhar pa-
pel central na ativagdo imune inicial na ACG, pois torna os vasos sanguineos mais vulne-
raveis a inflamacao e a aterosclerose [1-6].

A paciente foi avaliada para malignidade, dado que ha evidéncias de que a ACG
pode ser um fendmeno paraneoplasico e a primeira manifestacdo de tumores, especial-
mente carcinoma pulmonar, tumor carcinoide e carcinoma de mama [1-6]. Considerando
a evidéncia de progressao da doenga com novos eventos vasculares, iniciou-se tratamento
com pulsos intravenosos de metilprednisolona (1 g/dia por 3 dias), seguidos de predniso-
lona (60 mg/dia em esquema de reducao gradual), resultando em melhora da anemia, me-
lhora neurolégica e normalizagao da VHS/CRP.
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Este caso destaca a importancia dos glicocorticoides como terapia na ACG com en-
volvimento intracraniano sintomatico, melhorando o progndstico. Nas consultas de acom-
panhamento de trés meses, a paciente apresentou boa evolugao neurologica. O UDAT de
acompanhamento realizado aos trés meses mostrou resolu¢ao completa dos sinais de halo
nas artérias temporais. Apds o diagndstico, o tratamento da ACG ¢é guiado pela estratifi-
cacdo da doenca. A estratificacdo dos pacientes baseia-se em critérios clinicos, laboratori-
ais e UDAT, sendo necessaria para reduzir recidivas e prevenir danos vasculares a longo
prazo. Estratificar os pacientes em fendtipos clinico-soroldgicos e seus desfechos associa-
dos (risco de complicag¢des isquémicas, recidiva e efeitos adversos do tratamento) facilita
a selecao da dose minima individualizada de glicocorticoide eficaz para cada paciente.

Os glicocorticoides ainda constituem a base do tratamento da ACG, com trés objeti-
vos principais: reduzir o processo inflamatdrio desregulado para evitar complicagdes is-
quémicas agudas, prevenir recidivas usando a menor dose eficaz de GC e prevenir danos
vasculares de longo prazo (aneurisma e estenose). Todas as recomendagdes terapéuticas
estdo contempladas nas diretrizes EULAR e ACR. Os GC aliviam os sintomas (cefaleia),
reduzem ou normalizam os marcadores de fase aguda e podem prevenir recorréncia de
AVC. Mesmo com tratamento, recidivas sdo comuns.

A ACR recomenda uma abordagem abrangente, considerando caracteristicas indivi-
duais do paciente e ajustando as estratégias terapéuticas para melhorar os desfechos cli-
nicos e o desempenho da equipe no manejo da ACG. O prognostico € ruim para indivi-
duos nao tratados, com a principal causa de mortalidade sendo o AVC. A contribui¢ao
deste caso evidencia o atraso diagndstico significativo, apesar de sintomas prévios de ce-
faleia e anemia cinco meses antes da internagdo, devido a interpretagdo inicial inade-
quada. A atividade da ACG foi indolente. O AVC, uma complicacdo grave decorrente do
atraso diagnostico, reforca a importancia do reconhecimento da ACG. A ACG associada
ao diagnostico tardio esta relacionada a pior desfecho clinico, muitas vezes exigindo doses
cumulativas mais altas de GC e maior risco de recidiva. As complica¢des vasculares da
ACG podem ser abruptas e irreversiveis, como o AVC, mas nao sao inevitaveis se a do-
enca for diagnosticada precocemente e tratada adequadamente. GC em doses altas devem
ser iniciados assim que a ACG for suspeita, para prevenir complicagdes isquémicas. O
tratamento precoce com GC estd associado a melhores desfechos em AVC [1-15].

A presenga de uma resposta inflamatoria intensa no momento da apresentagdo é um
fator de risco para um curso de tratamento prolongado e alta taxa de recaida. Neste caso,
na admissao, a VHS de 89 mm/h e a hemoglobina de 9,8 g/dl indicaram uma resposta
inflamatoria intensa. A paciente iniciou pulsos de GC intravenosos em altas doses, com
excelente resposta clinica e bioquimica. O ACR recomenda iniciar o tratamento com GC
orais em altas doses em pacientes com ACG e AVC. Os GC ainda sdo essenciais tanto na
fase de indugdo quanto na de manutengao, segundo a pratica clinica atual e as recomen-
dagdes internacionais. Devido a importancia crucial de prevenir complica¢des do AVC, o
ACR recomenda administrar MTP 1000 mg IV por 3 dias, seguidos de 1-2 mg/kg/dia de
PDN oral. Se MTP nao estiver disponivel, deve-se iniciar 1 mg/kg/dia de PDN oral em
pacientes com ACG e evidéncia de isquemia craniana.

Individuos idosos apresentam alto risco de reagdes adversas graves aos pulsos de GC
IV em altas doses; no entanto, a MTP IV demonstrou alcangar concentragdes séricas mais
elevadas e mais rapidas que a administragdo oral e, portanto, pode ser ttil em AVC. O
uso de pulsos IV de GC tem sido associado a desmame mais rapido e bem-sucedido. A
ACG é uma doenca sistémica de duragao varidvel. A maioria dos pacientes consegue re-
duzir e suspender os GC apds alguns anos de tratamento, enquanto alguns necessitam do
uso prolongado de doses baixas. Recomendagdes de estilo de vida devem ser oferecidas a
todos os pacientes para prevenir complicagdes metabdlicas e reduzir o risco cardiovascu-
lar. Atualmente, os GC sao considerados cruciais para a terapia de manutengao, e a redu-
¢ao mais lenta da dose parece prevenir recaidas [1-15].
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A dose de inducado de GC oral deve ser mantida idealmente por 2 a 4 semanas, e em
qualquer caso, pelo menos até que a remissao seja estabelecida. A partir dai, deve-se ini-
ciar o desmame. Apos a remissao clinica, a dose de GC ¢é reduzida em 10 mg a cada 2
semanas até atingir 20 mg/dia de PDN, apds o paciente manter remissao por 4 a 8 semanas.
Nesse ponto, a PDN deve ser reduzida em 2,5 mg a cada 2 a 4 semanas até chegar a 10
mg/dia. Em seguida, a dose pode ser reduzida em 1 mg a cada 1 a 2 meses, desde que a
remissao clinica continue. O objetivo é desmamar os GC até zero em 12 a 18 meses, man-
tendo a remissao clinica e normalizando os marcadores inflamatérios. Pacientes com risco
de toxicidade por GC podem necessitar de um desmame mais rapido. Um desmame lento
também ¢é necessario para reduzir o risco de insuficiéncia adrenal. Durante a reducao da
dose, o monitoramento clinico e a medigao seriada dos marcadores de fase aguda sao fun-
damentais para identificar recaidas. Se houver recidiva, os GC devem ser aumentados
para a ultima dose eficaz ou, em caso de manifestacdes isquémicas, para a dose de indu-
¢ao. Os riscos do uso prolongado de GC em doses moderadas-altas sao particularmente
relevantes em pacientes com ACG devido a idade avancada desta populagao [1-15].

As recomendacdes atuais da EULAR sugerem reduzir os GC para uma dose alvo de
< 5 mg de prednisona equivalente/dia apds 12 meses de tratamento, mas admitem que
esse objetivo é dificil de atingir e a maioria dos pacientes requer tratamento mais prolon-
gado. A estratificacdo da doenga provavelmente sera necessaria para identificar pacientes
com maior probabilidade de necessitar de um curso padrao de 1-2 anos e aqueles que
precisarao de desmame mais lento. Abordagens futuras também precisam considerar se é
melhor tentar suspender totalmente os GC, com risco de recaida e necessidade de au-
mento da dose, ou manter indefinidamente uma dose baixa (< 5 mg/dia). Apenas uma
pequena fragdo dos pacientes com ACG atinge remissdo definitiva e duradoura (= 3 anos)
sem necessidade de tratamento [1-15].

Uma vez iniciado o tratamento com GC, o paciente deve ser monitorado de perto
para avaliar a resposta. Alguns autores recomendam acompanhar a VHS e a PCR a cada
3-7 dias, dependendo da gravidade e da via de administracao do GC. Embora a melhora
sintomatica possa ocorrer em poucos dias, a VHS pode levar varias semanas para dimi-
nuir. Uma vez atingida uma dose eficaz de GC (baseada na melhora clinica), o tratamento
nessa dose deve ser mantido por no minimo 4-6 semanas. No entanto, o curso do trata-
mento geralmente dura 1-2 anos, dada a necessidade de um desmame muito lento para
evitar recaidas. O paciente deve ser monitorado de perto quanto ao reaparecimento dos
sintomas ou aumento da VHS/PCR. A eficécia dos GC é frequentemente monitorada pelo
acompanhamento da VHS e PCR ao longo do tempo, mas esses marcadores podem nem
sempre refletir a atividade da doenga. Os pacientes geralmente necessitam de pelo menos
2 anos de GC, e a maioria consegue suspender em até 5 anos apds o diagndstico. Alguns
sofrem recaidas durante ou apds o tratamento inicial. A variabilidade é multifatorial. Os
sinais e sintomas de recidiva podem variar entre os pacientes, e os marcadores inflamaté-
rios podem estar normais durante uma crise. Os médicos devem investigar sintomas is-
quémicos de inicio recente, manifestacoes semelhantes as da apresentacao inicial ou clas-
sicas da ACG. As recomendagdes da EULAR sugerem tratar recidivas maiores, definidas
por sintomas clinicos, com GC em altas doses (40-60 mg/dia).

A ACG ¢é uma doenga cronica em que recaidas sdo comuns e o acompanhamento a
longo prazo € necessario. As recaidas geralmente sdo tratadas com aumento da dose de
GC em 10-15 mg acima da tltima dose eficaz, o que eleva a dose cumulativa de GC e a
probabilidade de efeitos adversos a longo prazo. Recaidas menores, definidas pela recor-
réncia da doenga ativa sem preencher critérios de recaida maior, devem ser tratadas com
aumento de 5-15 mg acima da dltima dose eficaz de GC. A maioria dos casos de recaida
de ACG ocorre com doses de PDN abaixo de 20 mg/dia, especialmente durante o primeiro
ano de tratamento. Pacientes com ACG podem, raramente, desenvolver sequelas de vas-
culite de grandes vasos apds o desmame de GC. Alguns autores recomendam consultas
de acompanhamento nas semanas 0, 1, 3 e 6, e depois mensalmente no primeiro ano. O
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manejo e o seguimento devem ser individualizados, focando na progressao da doenga,
sintomas e complicac¢des. Cada consulta deve incluir rastreamento de progressdo da ACG,
incluindo sintomas cranianos e isquémicos. Os efeitos adversos dos GC também devem
ser monitorados de perto. Como a ACG é uma condicado cronica, a educacdo do paciente
e 0 acesso a apoio adequado nao devem ser negligenciados. A educac¢do do paciente é
fundamental na abordagem terapéutica global, com foco em estratégias que ajudem a mi-
tigar complica¢des associadas a terapia com glicocorticoides [1-15].

Profissionais de saide devem reconhecer os potenciais efeitos adversos e complica-
¢Oes relacionados ao uso prolongado de GC: catarata, glaucoma, fraturas por fragilidade,
osteoporose, hipertensao, insuficiéncia adrenal, imunossupressao, ganho de peso. E ne-
cessario avaliar o risco dessas complicagdes e implementar medidas preventivas. Todos
os pacientes devem ser orientados sobre mudancas de estilo de vida: dieta equilibrada,
pratica regular de exercicios, perda de peso, fortalecimento muscular, cessagao do taba-
gismo. Quando indicado, deve-se oferecer suplementacao de calcio e vitamina D, além de
antagonista H2 ou inibidor da bomba de protons. O monitoramento regular da densidade
mineral 6ssea e o inicio de terapia com bisfosfonatos devem ser considerados. Também é
crucial monitorar a intolerancia a glicose com testes de glicemia antes do inicio da terapia
e a cada 3 meses [1-15].

Na ACG, a frequéncia de eventos vasculares (AVC, doenga arterial coronariana e pe-
riférica, tromboembolismo venoso) € maior. Embora as terapias atuais controlem os sin-
tomas e reduzam complicag¢Oes graves, nao sao curativas. Mesmo em pacientes que pare-
cem estar em remissado prolongada sem tratamento, a reativagao da doenga ap6s periodos
longos e a ocorréncia de complica¢des cronicas evidenciam o carater duradouro da ACG
[1-15]. Todos os pacientes devem ser vacinados contra Streptococcus pneumoniae, virus da
influenza e SARS-CoV-2. Apresentamos um caso de ACG que afetou artérias cranianas e
ilustra as armadilhas no diagndstico desta condi¢ao polimérfica. Este caso mostra a difi-
culdade em diferenciar diferentes vasculites devido a sobreposicao de sintomas e apoia a
hipétese de que este tipo de vasculite pode estar relacionado a ocorréncia de AVC isqué-
mico.

A revisdo do prontudrio revelou atraso substancial entre o inicio dos sintomas (cefa-
leia e anemia) e o diagndstico. Este caso demonstra a necessidade de esforcos adicionais
para reduzir atrasos no encaminhamento de pacientes com ACG, a fim de prevenir com-
plicacdes graves. A ACG é uma emergéncia médica, pois pode causar complica¢des graves
como AVC se ndo tratada em tempo habil. Tais complicagdes podem ser prevenidas com
tratamento rapido com GC. Portanto, encaminhamento, diagndstico e tratamento céleres
sdo essenciais. Este caso envolveu atraso diagndstico prolongado, resultando em AVC is-
quémico, destacando a dificuldade e a importancia do diagndstico precoce. O atraso pode
ser atribuido a diferentes fatores.

Primeiro, o paciente pode nao procurar atendimento médico imediato. No caso rela-
tado, a paciente ndo buscou o clinico geral com queixas inespecificas e s6 procurou assis-
téncia apos o inicio dos sintomas cranianos. Segundo, atrasos podem ocorrer no encami-
nhamento, quando os médicos nao consideram a ACG devido a natureza inespecifica dos
sintomas. Neste caso, houve atraso de cerca de 5 meses entre a primeira consulta e o di-
agnostico. Um diagndstico rapido foi obtido com TADUS, evitando mais demora. Entre-
tanto, manifestagdes atipicas podem dificultar o reconhecimento da ACG, prolongando
ainda mais o tempo diagndstico. A alta suspeita clinica de ACG contribui para reduzir o
atraso diagnostico e diminui significativamente os sintomas neurolégicos.

Financiamento: Nenhum.
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pela Declaragao de Helsinki.
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