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EM RESUMO

A arterite de Takayasu (AT) € uma vasculite crénica e granulomatosa dos vasos
de grande calibre (aorta, seus ramos e artérias pulmonares). E a terceira
vasculite primaria mais comum na infancia, depois da vasculite por IgA e do
Kawasaki, e causa importante de hipertensao renovascular (SBP, DC n°
11/2020). Metade dos casos brasileiros comeca antes dos 10 anos. A hipertensao
arterial (até 80%) e a diminuigao, auséncia ou assimetria de pulsos podem ser
0s Unicos sinais: medir a PA nos quatro membros e palpar os pulsos comparando
lados e segmentos superior e inferior € o0 exame que faz o diagnéstico precoce. A
confirmagao exige imagem vascular (angiorressonancia de preferéncia). Nao ha
tratamento domiciliar inicial: a suspeita € ¢ ', encaminhamento com prioridade ao
reumatologista pediatrico. Sdo @, pronto-socorro: crise hipertensiva, déficit
neuroldgico, sincope ou convulsdo, dor toracica, insuficiéncia cardiaca, isquemia de
membro ou intestino e febre em uso de bioldgico. O tratamento (corticoide com
metotrexato ou ciclofosfamida; anti-TNF ou tocilizumabe nos refratarios) € do
especialista; o pediatra faz a triagem da tuberculose e mantém as vacinas e o
controle da PA.

O que é e como se apresenta

Definigao (SBP 2020): vasculite primaria crénica da aorta toracica e abdominal (60-90%) e
seus ramos (renais, subclavias, carétidas), as vezes das artérias pulmonares e coronarias, com
estenose, oclusao, trombose, dilatagao e aneurismas. Predomina no sexo feminino (cerca
de 30% em meninos). Na crianga, aorta abdominal e renais sao mais acometidas que no
adulto, e a diferenca de pulsos costuma ser entre membros superiores e inferiores (AEP
2020).

Fases (SBP 2020):

- Inflamatéria ou sistémica (cerca de 50%, semanas a meses): febre, sudorese, cefaleia,
artralgia, mialgia, dor abdominal, hiporexia e perda de peso, que mimetizam infecgéo e
neoplasia.

- Isquémica ou oclusiva: pulsos diminuidos, ausentes ou assimétricos, hipertensao (sinal
mais comum, até 80%), sopros, claudicacdo de membros ou abdominal, insuficiéncia
cardiaca, dispneia e precordialgia.

Na série de 181 criangas (AEP 2020): hipertensao 83%, cefaleia 31%, febre 29%, dispneia
23%; diagndstico em média apds 19 meses. Podem abrir 0 quadro sinais neurolégicos
(convulsao, sincope, disturbio visual, AVC), proteinuria e hematuria, dor abdominal "anginosa" e

vasculite retiniana; cerca de 25% chegam com lesao vascular irreversivel. Associa-se a
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tuberculose, AlJ, sindrome antifosfolipide, doenca inflamatdria intestinal e moyamoya (SBP

2020).

Prognéstico (SBP 2020): remissdes e recaidas; remissao sustentada em 5 anos em sé

30%; mortalidade de 3% a 27% (dissecgao ou ruptura da aorta, miocardiopatia, infarto,

insuficiéncia renal, infecgao).

Classificagcao de gravidade

GRAVIDADE CRITERIOS CLINICOS

CONDUTA

@ Leve AT inativa ou de baixa atividade em tratamento, PA

controlada, sem sintoma isquémico novo nem febre

~

Suspeita: hipertensdo sem causa, pulso fraco,
Moderada ausente ou assimétrico, diferenga de PA > 10
mmHg entre membros, sopro arterial, claudicagéo,
VHS ou PCR altas sem causa; AT conhecida com
sintomas novos ou PA saindo do controle, sem crise;

febre em bom estado s6 com metotrexato

@ Grave Crise hipertensiva (= p95 + 30 mmHg abaixo de 13
anos ou > 180/120 mmHg, ou estagio 2 com
sintomas); déficit neurolégico, AlT, sincope,
convulsao, cefaleia subita intensa, perda visual;

dor toracica ou angina; insuficiéncia cardiaca;

membro frio, palido e doloroso; dor abdominal intensa
pos-prandial ou com sangue nas fezes; dor toracica ou
abdominal subita (dissecg&o ou ruptura); febre (axilar

2 37,5 °C) em uso de biolégico, mesmo em bom
estado

Fatores de risco que elevam a gravidade

Seguimento pelo pediatra com o
reumatologista: PA nos quatro
membros em toda consulta,
crescimento, vacinas, adeséo

Encaminhar com prioridade ao
reumatologista pediatrico, com
exames iniciais e PPD ou IGRA
(estagio 2, também ao
nefrologista); febre com
imunossupressor convencional:

avaliagao no mesmo dia

Pronto-socorro/hospital;
estabilizar e transferir (ver

"Quando encaminhar")

- |ldade < 5 anos ao diagnéstico; IMC < 18,5 kg/m?, acometimento da aorta ascendente ou

das coronarias; PCR elevada (SBP 2020).

- Estenose de artérias renais bilaterais, de carétidas ou vertebrais; regurgitacao aortica;

aneurismas.

- Insuficiéncia cardiaca ou AVC prévios; hipertensao de dificil controle.

» Imunossupresséao de alto grau (corticoide em dose alta, ciclofosfamida, bioldgico) e

tuberculose latente nao tratada.
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Diagndstico no consultério

A pista é clinica. Em toda crianga com hipertensao (o site segue "Hipertensao arterial
sistémica na crianca e no adolescente"), sopro abdominal ou cervical, claudicagéo, febre
prolongada com VHS alta ou AVC sem causa:

1. PA nos quatro membros, com manguito adequado (bolsa = 40% da circunferéncia do
braco; padrao do site). Diferenga > 10 mmHg entre membros € critério
(EULAR/PRINTO/PReS 2010). Use 0 membro com a maior PA como referéncia: braco
com estenose subestima a pressao central; com os quatro membros acometidos, s6 o
cateterismo mede a pressao central (ACR 2021).

2. Palpacao comparativa de todos os pulsos, entre os lados e entre os segmentos superior e
inferior (SBP 2020), e ausculta de carétidas, subclavias, aorta abdominal e flancos.

Critérios de classificagido EULAR/PRINTO/PReS (Ankara 2008, publicados em 2010),
adotados pela SBP e pela AEP

- Obrigatério: angiografia (convencional, tomografia ou ressonancia) da aorta, de seus
ramos principais ou das artérias pulmonares com aneurisma ou dilatagcao, estenose,
oclusdo ou espessamento da parede, excluidas a displasia fibromuscular e causas
semelhantes.

- Mais pelo menos 1 de 5: (1) pulso diminuido, ausente ou assimétrico, ou claudicagao;
(2) diferenca de PA > 10 mmHg em qualquer membro; (3) sopro ou frémito em aorta ou
ramos; (4) hipertensao (PA sistolica ou diastdlica > p95 para a estatura); (5) VHS > 20 mm
na 12 hora ou PCR acima do normal.

« Sensibilidade de 100% e especificidade de 99,9% (AEP 2020).
Contexto: critérios ACR/EULAR 2022 (adultos < 60 anos com imagem de vasculite de
grandes vasos): pontos para sexo feminino, angina, claudicagao, sopro, pulso reduzido,
diferenga de PA entre os bragos 2 20 mmHg, numero de territérios e aorta abdominal com

renal ou mesentérica; 2 5 pontos classifica. Na validagao externa, a especificidade caiu para
64%. O site usa os EULAR/PRINTO/PReS, como a SBP.

Exames que o pediatra pode pedir (SBP 2020; SHARE 2019)

OBJETIVO EXAMES

Inflamagéo Hemograma, VHS e PCR (elevadas em 40-70% dos ativos e em 40% dos inativos:

normais nao excluem)

Orgéo-alvo Creatinina, eletrdlitos, urina tipo 1, albumina ou proteinal/creatinina, ECG,
ecocardiograma, fundo de olho

Infecgao PPD ou IGRA e radiografia de térax; sifilis, HIV, hepatites B e C; IgG para varicela

Imagem Doppler de carétidas, aorta abdominal e renais (ndo vé toda a aorta)
acessivel
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Imagem vascular (especialista): angio-RM preferivel, porque nao irradia e mostra
espessamento, edema e realce da parede; angio-TC como alternativa; sempre avaliar o
encéfalo; PET-TC irradia; cateterismo para vasos pequenos, coronarias e revascularizacao
(AEP 2020; SBP 2020).

Tuberculose: diferencial, associacao e triagem. O Mycobacterium tuberculosis € o
desencadeante mais associado; na série brasileira, 41% tinham PPD fortemente reator (SBP
2020), e a tuberculose esta no diferencial da aortite (AEP 2020). Antes do corticoide prolongado
e do biologico: PPD ou IGRA e radiografia; PPD = 5 mm ou IGRA reagente, ou contato
préximo, excluida a doenga ativa, trata a infeccao latente, e o biolégico comeca apos 4
semanas (PCDT AlJ 2026, como em "Bioldgicos na reumatologia pediatrica"). Esquemas em
"Tuberculose na infancia no Brasil — atualizacdo 2026".

Diagnéstico diferencial que nao pode passar (SBP 2020; AEP 2020):

- Coarctacao da aorta (femorais fracos, sem inflamacgao), displasia fibromuscular,

Williams, neurofibromatose tipo 1, Marfan, Ehlers-Danlos vascular, moyamoya.
- Tuberculose, aortite sifilitica, endocardite, HIV.

- Behget, poliarterite nodosa, Kawasaki, granulomatose com poliangeite, Cogan, febre
reumatica, lUpus, doenca relacionada a IgG4; linfoma e leucemia na febre prolongada com
VHS alta.

Tratamento e seguimento

O pediatra suspeita, pede os exames iniciais e a triagem de tuberculose, encaminha com
prioridade, atualiza as vacinas e acompanha PA, crescimento e infec¢des. O especialista, em
centro com imagem e cirurgia vascular (SHARE 2019), conduz o tratamento, com o
nefrologista pediatrico na hipertensao renovascular.

Estratégia (SBP 2020; SHARE 2019; ACR 2021; PANLAR 2023): comecar cedo; corticoide
em dose alta sempre associado a imunossupressor (metotrexato na doenca limitada;
ciclofosfamida por 6 meses na disseminada, seguida de metotrexato, conforme Ozen, citado
pela SBP); manutengdo com metotrexato, azatioprina ou micofenolato; anti-TNF ou
tocilizumabe na doenca refrataria ou com risco a 6rgao. A SBP néo fixa doses; abaixo, SHARE
2019 e, para os biologicos, PCDT da AlJ 2026.
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MEDICAMENTO

INTERVALO

DURAGAO

OBSERVACAO E
REFERENCIA

Prednisona ou

prednisolona VO

Metilprednisolona
IV (pulso)

Metotrexato VO
ou SC

Ciclofosfamida IV

Azatioprina VO

Micofenolato de
mofetila VO

Adalimumabe SC

Infliximabe IV

Tocilizumabe IV

1-2 mg/kg/dia
(max. 60

mg/dia)

10-30
mg/kg/dia
(max. 1 g/dia)

10-15

mg/m?/semana

500-1.000
mg/m? (max.
1,2 g)

2-3 mgl/kg/dia

600
mg/m?/dose

< 30 kg 20 mg;
2 30 kg 40 mg

5 mg/kg

<30kg 10
mg/kg; 2 30 kg
8 mglkg

1 vez ao dia

1 vez ao dia

Semanal

A cada 3—4

semanas

1 vez ao dia

12/12 h

A cada 14
dias

Semanas 0, 2
e 6, depois a
cada 8
semanas

Acada 4
semanas

Reduzir para
0,8 mg/kg/dia
no 1°més e
depois 0,1-0,2
mg/kg/dia por
més, até 0,2
mg/kg/dia (ou
10 mg/dia) no 6°
més

3 dias, depois
prednisona VO

Inducao e
manutencao

3—6 meses

Manutengéo

Manutengéo

Continuo

Continuo

Continuo

SHARE 2019. ACR 2021: alta
dose = 1 mg/kg (até 80 mg) e
retirada completa se remisséo

por 6-12 meses

SHARE 2019; doenga grave,
hospitalar. ACR 2021 prefere
iniciar por via oral na AT

Dose do PCDT AlJ 2026 (10-15
mg/m?/semana), a mesma do
protocolo de PAN e outras
vasculites da AEP 2020; acido
félico 1 mg/dia nos outros 6 dias
(PCDT AlJ 2026)

SHARE 2019; doenga
disseminada ou grave; com
MESNA; considerar
criopreservacao de sémen no

menino pubere

SHARE 2019; dosar TPMT
antes; iniciar 2 14 dias apos a
ultima ciclofosfamida

AEP 2020 (protocolo de PAN e

outras vasculites); teratogénico

Dose do PCDT AlJ 2026, igual a
da bula; fora da bula na AT;
SUS s6 nas indicagdes do PCDT

Padrao do site: dose de uveite
do PCDT AlJ 2026; fora da bula
na AT. Divergéncia: o protocolo
de PAN da AEP 2020 usa 6
mg/kg (o de Takayasu néo fixa
dose)

Dose da AlJ poliarticular (PCDT

2026); fora da bula na AT e nao
avaliado pela Conitec para AT;
mascara febre e PCR
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MEDICAMENTO DOSE INTERVALO DURAGAO OBSERVACAO E

REFERENCIA
Acido 3-5 mg/kg/dia 1 vez ao dia Conforme o Padréo do site (teto de 80
acetilsalicilico (max. 80 especialista mg/dia da SBP, Nota de Alerta
(AAS) mg/dia) SIM-P 2020); SHARE 2019: 2-5

mg/kg/dia. Indicagéo, a critério
do especialista: o ACR 2021 a
recomenda (condicional) s6 na
AT ativa com acometimento
critico cranial ou
vertebrobasilar, e a EULAR
2018 ndo a recomenda de rotina,
s6 com outra indicacao (doenca
coronariana ou cerebrovascular);
a SBP 2020 e o SHARE 2019 a

admitem de forma mais ampla

Hipertensao (SHARE 2019; SBP 2020): ¢ a complicagdo mais frequente e pode néo
responder s6 a remeédios; tratar com o nefrologista pediatrico. Nunca baixar a PA
bruscamente: com estenose cerebrovascular, a queda rapida causa isquemia do SNC
(SHARE 2019). IECA e BRA exigem cautela na estenose bilateral de artérias renais, pela queda
da filtracao (bula). Na crise, o site segue "Crise hipertensiva na crianga e no adolescente": sem
nifedipino de liberacao imediata e reducao de até 25% nas primeiras 8 horas, em UTI.

Cirurgia e angioplastia (SBP 2020; SHARE 2019; ACR 2021): estenose critica de renais,
coarctagao, isquemia de membro ou 6rgao, regurgitacao adrtica grave, aneurisma com risco de
ruptura e hipertenséo refrataria; de preferéncia com a doenca inativa, pelo alto risco de

reestenose, e com corticoide perioperatorio se houver atividade.

Monitorizacdo (SHARE 2019; AEP 2020; SBP 2020): clinica, PCR e VHS a cada 3 meses,
PVAS ou ITAS-2010, angio-RM periddica, ECG, ecocardiograma, fundo de olho e albuminduria.

Vacinas (Manual dos CRIE 2023, como em "Vacinagao da crianga imunocomprometida”):
calendario completo e influenza anual; vivas contraindicadas com biolégico e com corticoide
= 2 mg/kg/dia (até 10 kg) ou = 20 mg/dia por = 14 dias; vivas 2 4 semanas antes de iniciar.
Com AAS, orientar o risco de sindrome de Reye na varicela, na influenza e na dengue (SBP
2020).

O que nao fazer: corticoide "de teste" antes do diagndstico e da triagem de tuberculose (fora
da emergéncia); baixar a PA no consultério; tratar hipertensao de crianga pequena sem

procurar a causa.

5. Quando encaminhar ao pronto-socorro ou internar

» Crise hipertensiva, com ou sem sintomas (critérios do documento de crise hipertensiva).
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Déficit neuroloégico, AIT, sincope, convulsio, cefaleia subita e intensa, perda visual.

Dor toracica, angina, insuficiéncia cardiaca (taquipneia, hepatomegalia, edema, galope);
dor toracica, dorsal ou abdominal subita (disseccao ou ruptura).

Isquemia de membro (frio, palido, sem pulso) ou mesentérica (dor intensa, sangue nas
fezes); oliguria.

Febre (axilar 2 37,5 °C) em uso de biolégico, mesmo em bom estado; com
imunossupressor convencional isolado (metotrexato, azatioprina), febre em bom estado é
), avaliagdo no mesmo dia; com toxemia, @ (padrdo do site).

Como encaminhar

1.

Contato prévio com hospital que tenha UTI pediatrica, imagem vascular e nefrologia ou
reumatologia pediatrica.

. Nao baixar a PA no consultério nem dar nifedipino; ambiente calmo, decubito lateral se

sonolenta ou vomitando, cabeceira elevada se dispneica.

. Oxigénio para manter SpO2 entre 94% e 98% se houver desconforto respiratério, choque

ou déficit neurolégico (padréo do site); acesso venoso.

. Na suspeita de AVC: horario de inicio, glicemia capilar e SAMU (192) para hospital com RM

e neurologia pediatrica; nada de AAS antes da imagem (como em "AVC na infancia").

. Relatério: PA nos quatro membros com horarios, pulsos, medicamentos com dose e data

do ultimo bioldégico, PPD ou IGRA e exames.

Orientacoes de retorno e sinais de alerta para a familia

"A pressao precisa ser medida nos dois bragos e nas duas pernas em todas as consultas."
"O tratamento é longo: n&o pare o corticoide de repente nem atrase as inje¢des."

"Antes de qualquer vacina, avise que a crianga usa remeédio para a imunidade. Se toma

AAS, avise o médico no mesmo dia em caso de catapora, gripe ou suspeita de dengue."

Procurar o pronto-socorro se houver: dor de cabeca forte e subita, fraqueza ou
formigamento de um lado do corpo, desmaio, convulsao, alteracao da viséo ou da fala; dor
no peito, falta de ar, inchago; brago ou perna frio, branco e doloroso; dor de barriga forte
depois de comer; febre em quem usa injecao para a imunidade.

Comparacao com as referéncias

Versodes consultadas: SBP — DC n° 11, Reumatologia (06/2020); MS — sem PCDT;
tocilizumabe nao avaliado pela Conitec para AT (NATJUS/SES-RJ, 05/2025); AAP — sem
diretriz propria (apoio: ACR/VF 2021, com reumatologistas pediatricos no painel); NICE — sem
diretriz; NHS England 16056/P (08/2016, tocilizumabe no adulto); AEP — protocolo de 2020;
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Johns Hopkins — Vasculitis Center (adultos); Harvard — sem posicéao localizada; Oxford e

Cambridge — sem protocolo local localizado.

MINISTE- AAP NICE JOHNS HARVARD OXFORD /
RIO DA HOPKINS CAM-
SAUDE BRIDGE
Critérios EULAR/PRIN- Sem PCDT Sem diretriz; Sem diretriz EULAR/PRIN- Sem posicdo  Sem posigdo  Segue o NICE
TO/PReS ACR 2021 ndo TO/PReS pediatrica especifica
2008; PA nos trata de (sens. 100%, localizada localizada
quatro critérios espec. 99,9%)
membros
Imagem Doppler, angio- Sem PCDT ACR: angio- — Angio-RM pre- Sem posicdo — Segue o NICE
TC, angio-RM, RM, angio-TC ferivel; encéfa- pediatrica
PET ou PET para a lo sempre localizada
parede
Tratamento Corticoide + Sem PCDT ACR: corticoi- — Pulso + imu- Sem posicdo  — Segue o NICE
inicial metotrexato, de oral alto + nossupressor  pediatrica
ciclofosfamida imunossupres- (SHARE) localizada
ou sor; n&o tocili-
micofenolato zumabe de
inicio
Refratario Anti-TNF, tocili- Tocilizumabe  ACR: anti-TNF NHS England: Anti-TNF, tocili- Sem posicdo ~ — Segue o NICE
zumabe, ndo avaliado  antes do tocilizumabe zumabe, pediatrica
rituximabe pela Conitec tocilizumabe no adulto apds rituximabe localizada
6 meses de
falha
Antiagregacdo AAS ou clopi- — ACR:s6 com — — — — Segue o NICE
dogrel; alerta acometimento
de Reye critico cerebral
Cirurgia Com adoenga — ACR: adiar at¢ — Apds controle  — — Segue o NICE
inativa a remissao; re- da inflamagéo

novascular pri-
meiro clinico

Leitura: as referéncias convergem em que PA nos quatro membros e palpagdo comparativa
dos pulsos sdo o exame decisivo, VHS e PCR normais nao excluem atividade, os critérios
EULAR/PRINTO/PReS valem na crianga, a angio-RM é a imagem preferida, o corticoide vai
sempre com imunossupressor € a cirurgia espera a doenga inativa. Divergem em pontos de
evidéncia fraca: a SBP e o SHARE aceitam pulso e ciclofosfamida na doenca disseminada,
enquanto o ACR 2021 prefere corticoide oral e anti-TNF antes do tocilizumabe; a
antiagregacao é admitida de forma ampla pela SBP e pelo SHARE, mas o ACR 2021 a reserva
ao acometimento critico cranial ou vertebrobasilar e a EULAR 2018 s6 a usa com outra
indicacao (doenca coronariana ou cerebrovascular); o NHS England financia o tocilizumabe sé
no adulto; no Brasil, nenhum biolégico tem PCDT para AT. O site adota a posi¢cdo da SBP
(diagndstico, critérios e estratégia); nas doses, que SBP e MS nao trazem, segue o SHARE
2019 e, nos biologicos, as doses do PCDT da AlJ 2026; AAS no padrao do site, com indicagéao

do especialista.
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PONTOS PRATICOS

1.

Hipertensdo em crianca sem causa evidente: mecga a PA nos quatro membros e
palpe todos os pulsos; diferenga > 10 mmHg ou pulso fraco é Takayasu até
prova em contrario.

. Use o membro com a maior PA como referéncia; braco com estenose subestima

a pressao.

. VHS e PCR normais nao afastam a doenga; a confirmagao € por imagem (angio-

RM de preferéncia).

. Faca PPD ou IGRA e radiografia de torax antes do corticoide prolongado e do

bioldgico: a tuberculose é diferencial, associagao e risco do tratamento.

. Nunca baixe a PA bruscamente: com estenose cerebral, a queda rapida causa

isquemia; crise hipertensiva vai ao pronto-socorro, sem nifedipino.

. Febre em uso de bioldgico é pronto-socorro, mesmo em bom estado; com

tocilizumabe, febre e PCR podem faltar na infecgéo grave.

Veja também, nesta Biblioteca: Classificagcao e abordagem das vasculites na crianga (nesta

area); Hipertensao arterial sistémica na crian¢a e no adolescente e Insuficiéncia cardiaca

na criang¢a (Cardiologia); Crise hipertensiva na crianca e no adolescente (Urgéncias); AVC

na infancia (Neurologia); Tuberculose na infancia no Brasil — atualizagdo 2026 (Temas

atualizados pela SBP); Febre prolongada e febre de origem indeterminada na crianga e

Febre e infecgdo na crianga imunocomprometida e com dispositivos (Infectologia);

Bioldgicos na reumatologia pediatrica (Imunoterapias); Vacinagao da crianga

imunocomprometida e com doengas cronicas (CRIE) (Imunizacbes); Doenga de Kawasaki,

Poliarterite nodosa e deficiéncia de adenosina deaminase 2 (DADA2) e Doenc¢a de Behget

(nesta area).

Fontes

« Sociedade Brasileira de Pediatria, Departamento Cientifico de Reumatologia. Arterite de
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