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Elementos basicos de diagnéstico e terapéutica da:

Envolvimento cardiaco em vasculites de pequenos e médios vasos
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Introducao

As vasculites sistémicas podem direta e indiretamente causar uma série de manifestacées cardiacas. O comprometimento cardiaco pelas vasculites
de grandes vasos geralmente se limita a aorta e grandes ramos, enquanto as vasculites de pequenos e médios vasos podem ter envolvimento
mais abrangente afetando o miocardio, valvulas, pericardio e artérias coronarias. O comprometimento cardiaco nas vasculites pode variar desde
manifestagdes subclinicas até injurias graves que podem levar ao éxito letal.

Envolvimento miocardico e valvar nas vasculites associadas ao ANCA (anticorpos anticitoplasma de neutrofilos)

O comprometimento cardiaco é mais comum na sindrome de Churg-Strauss. Essa sindrome é caracterizada por asma, atopias, eosinofilia,
granulomas extravasculares, vasculite de pequenos vasos. O acometimento cardiaco ocorre de 13% a 47% dos casos, sendo a maior causa de
obitos. O comprometimento do miocardio € comum com infiltrado eosinofilico e depdsito proteico que levam a um espessamento do endocardio,
formagdo de trombos e disfungdo miocardica. Ha alteracdo do relaxamento do miocardio e em alguns casos disfungao sistdlica. Inflamagao
granulomatosa e isquemia secundaria a vasculite coronariana podem também levar a disfuncdo miocardica. Isquemia ou infarto na sindrome de
Churg-Strauss é geralmente associada a inflamagdo dos vasos coronarianos distais. O espessamento miocardico e os trombos podem acometer
também os folhetos valvares, classicamente acomentendo as valvas atrioventriculares, levando a disfungdo valvar.

Estenose valvar ou regurgitacdo é detectada por ecocardiograma transtoracico em até 15% dos pacientes com granulomatose de Wegener sendo
mais acometidas as valvas mitral e tricispide. Até 20% dos pacientes com granulomatose de Wegener apresentam comprometimento miocardico
visto em ecocardiograma.

Acometimento pericardico nas vasculites associadas ao ANCA

O comprometimento do pericardio é relatado em 8% a 32% dos pacientes com sindrome de Churg-Strauss e em 19% dos pacientes com
granulomatose de Wegener. As manifestacdes podem variar desde pericardite aguda, derrame pericardico, até pericardite constrictiva.
Menos letal que o envolvimento miocardico, o comprometimento pericardico geralmente responde a terapéutica com corticosteroides e/ou
imunossupressores, porém pericardiocentese é necessaria em casos de tamponamento cardiaco.

Arritmias cardiacas

Pacientes com vasculites sistémicas podem desenvolver uma série de distUrbios de condugdo podendo até, em alguns casos, ser necessaria a
implantacdo de marcapasso.

As alteracOes podem ser decorrentes de vasculite ou granulomas no septo intraventricular, né atrioventricular, feixe de Hiss, entre outros.

Acometimento das artérias coronarias



O acometimento das artérias coronarias nas vasculites sistémicas é incomum, porém ha a classica excegdo que é a doenga de Kawasaki,
caracterizada pela inflamacdo de artérias de pequeno e médio porte até 25% das criancas acometidas irdo apresentar aneurisma de artérias
coronarianas se ndo tratadas.

Vasculite envolvendo aorta e grandes vasos

O comprometimento da aorta pode ocorrer nas vasculites de pequeno e médio vasos, como na doenca de Kawasaki, mas ocorre mais
frequentemente nas vasculites de grandes vasos como arterite de células gigantes e Takayasu. A inflamagdo subclinica da aorta € comum nessas
doencas e pode ser encontrada no ecocardiograma transesofagico.

Tromboembolia venosa

Trombose intracardiaca é relatada no granulomatose de Wegener e sindrome de Churg-Strauss. Recentemente, também, notou-se um risco
aumentado de eventos tramboembdlicos em pacientes com vasculites de pequenos vasos, associadas a presenga de anticorpos antifosfolipides.

O papel do estudo por imagem do sistema cardiovascular nas vasculites sistémicas

O diagndstico definitivo das vasculites sistémicas requer a evidéncia anatomopatoldgica, que é raramente obtida in vivo. Ao invés disso, o
envolvimento cardioldgico nas vasculites é tipicamente feito clinicamente, através de estudos por imagem que podem demonstrar anormalidades
altamente sensiveis para manifestagdes vasculiticas. A bidpsia do endomiocardio tem pobre acuracia devido padrao tipicamente aleatério das
vasculites, focal ou segmentar, sendo portanto raramente realizado. Espécimes teciduais sdo geralmente obtidos apenas de pacientes que se
submetem a cirurgias de troca valvar ou post-mortem. Todos os pacientes com suspeita de vasculites com envolvimento cardiaco devem se
submeter a ECG e um completo ecocardiograma transtoracico. O ecocardiograma é um exame sensivel para a deteccao do envolvimento subclinico
do miocardio, pericardio e sistema valvar. O estudo eletrocardiogréafico e ecocardiografico também podem estratificar os pacientes com risco
aumentado de arritmias cardiacas.

Técnicas emergentes de imagem com Doppler tecidual proporcionam um estudo completo, com melhora de sensibilidade para a determinagdo de
funcdo sistdlica e diastdlica. Ecocardiografia também permite um seguro e ndo invasivo estudo seriado no segmento de pacientes com vasculites.
Todas as criangas com doenca de Kawasaki devem submeter-se a uma ecocardiografia transtoracica para triagem de presenca de dilatacdo
aneurismatica de artérias coronarias, segmento da fungcdo miocardica, exclusdo de envolvimento valvular, trombose mural ou efusdo pericardica.
Estudos seriados sdo recomendados em uma semana, seis semanas e seis meses para o0 acompanhamento de agudizagdes febris da doenga.

O estudo das coronarias em adultos requer modalidade de imagem alternativa com teste de estresse, tomografia computadorizada e
angiorressonancia magnética, frequentemente dispensando a necessidade da angiografia invasiva. PET com FDG e NH3 permite a avaliacdo do
metabolismo perfusional na inflamagao miocardica. Estudos recentes tém demonstrado o valor de imagens de PET em pacientes com
anormalidades da motilidade da parede cardiaca no segmento de doencas inflamatdrias sistémicas e o potencial para predizer a recuperacdo da
contratilidade miocardica apos terapia. Ha dados promissores do PET para predizer o envolvimento cardiaco especifico das vasculites. Morita et al.
utilizaram imagens de PET FDG/NH3 do miocardio para predizer melhora da motilidade da parede cardiaca em pacientes com sindrome de Churg-



Strauss tratados com imunossupressores.

Imagens de ressonancia magnética (MRI) com realce pds-contraste pode também proporcionar estudo de estrutura e fungdo cardiaca em casos de
vasculites com envolvimento cardiaco. Ha uma potencial vantagem em caracterizar a anatomia tecidual com essa modalidade. Na doenca cardiaca
isquémica, o atraso do reforgo de realce pds-gadolineo é sensivel para indicar a presenga de miocardio ndo viavel. Entretanto, em contexto clinico
apropriado, o retardo do realce miocardico pos-gadolineo, particularmente com distribuicdo ndo coronaria, pode sugerir inflamagao miocardica
ativa que potencialmente podera ser reversivel com terapia.

Niveis plasmaticos do peptideo natriurético cerebral (BNP), um biomarcador para estresse da parede ventricular, pode ser Util para demonstrar
atividade cardiaca nas vasculites. Por outro lado, a correlagdo entre os titulos do anticorpo anticitoplasma de neutrofilos (ANCA) com atividade
cardiaca permanece obscura. Na sindrome de Churg-Strauss o ANCA aparentemente tem correlacdo negativa com doenca miocardica, implicando
que o infiltrado eosinofilico ou a presenga de granulomas esta mais diretamente envolvido na patogénese do acometimento miocardico que
propriamente a vasculite.

Implicagoes terapéuticas do envolvimento cardiaco

Uma revisdo do tratamento das vasculites sistémicas foge do escopo desse texto. Entretanto a presenca de cardiomiopatia é associada com pobre
seguimento clinico em pacientes com vasculites de pequenos e médios vasos. As recomendagdes gerais do tratamento de cardiopatias seguem os
mesmos principios, isto &, inibidores de ECA e beta-bloqueadores para ICC sintomatica com rebaixamento da fragdo de ejecdo. O envolvimento
cardiolégico com disfungdo organica deve ser tratado com ciclofosfamida e altas doses de corticosteroides. Relatos anedotais do uso de terapia
anti-imunobioldgica com farmacos anticélula B (rituximabe), estratégia emergente no tratamento de vasculites ANCA associados, mostraram
sucesso na presenca de envolvimento cardiaco. Na doenga de Kawasaki, o tratamento precoce com imunoglobulina endovenosa e aspirina retarda
a vasculite e a dilatagao aneurismatica das artérias coronarias.

Doenca cardiovascular ndao vasculitica em pacientes com vasculites sistémicas

Pacientes com vasculites sistémicas tém risco aumentado de outras anormalidades cardiovasculares além do envolvimento vasculitico direto, e
todas as manifestacdes anteriormente relacionadas devem ser diferenciadas daquelas secundarias ao envolvimento de outros érgdos e de
toxicidade de farmacos. Hipertrofia cardiaca relacionada a hipertensao, pericardite urémica ou endocardite infecciosa relacionada a terapia
imunossupressora podem ser encontrados. Além disso, doenca coronariana epicardica tem prevaléncia aumentada, assim como visto em outras
condigdes reumaticas inflamatorias cronicas como artrite reumatoide e IUpus eritematoso sistémico. O dano endotelial decorrente de
imunocomplexos, citocinas, proteina C reativa, status de hipercoagulabilidade e injuria vascular direta podem acelerar o desenvolvimento da
aterosclerose. Esses fatores se somam a diminuigdo de atividade fisica, doenga renal cronica e efeitos metabdlicos de terapias imunossupressoras
como hipercolesterolemia, diabetes e obesidade.

Entretanto, apesar de existir racional para uso de terapia medicamentosa, visando controle dos fatores de risco cardiovasculares nas vasculites,
essa ndo tem comprovacado especifica nesse cenario. Potencialmente, as estatinas tém efeitos anti-inflamatoérios e podem reduzir o dano endotelial
nas vasculites. O tratamento da dislipidemia nas vasculites seguem os orientacdes atuais de tratamento da hipercolesterolemia baseado no risco



padrdo cardiovascular, apesar da tendéncia de se considerar alvos mais baixos no nivel dos lipides, assim como aqueles direcionados ao diabetes
mellitus e a doenca renal cronica. Existem dados limitados e inconclusivos a esse respeito. Dados recentes de melhora da fungao endotelial com o
uso dos inibidores de ECA em pacientes com artrite reumatoide devem ser estudados nas vasculites sistémicas.

Conclusoes

O coragdo pode ser envolvido de maneiras diversas nas vasculites sistémicas. O diagndstico normalmente se baseia em exames de imagem
sofisticados que devem ser solicitados em cenario clinico apropriado. A evidéncia do acometimento cardioldgico especifico das vasculites requer
tratamento imunossupressor agressivo, o que por si so ja reserva pobre progndstico.
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