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DEFINIÇÃO

¸ As vasculites sistémicas constituem um grupo 
heterogéneo de doenças raras com 
manifestações clínicas muito diversas

¸ Caracterizam -se por envolvimento inflamatório 
e necrose/estenose/trombose/aneurisma das 
paredes vasculares e por sintomas sistémicos

¸ A clínica depende da dimensão dos vasos 
envolvidos e dos órgãos afectados



PREVALÊNCIA

¸ Embora raras, o seu número tem vindo a 
aumentar

¸ Incidência de 25 casos /milhão de 
habitantes / ano



CLASSIFICAÇÃO

VASCULITE DE GRANDES VASOS
¸ Arterite (temporal) de células gigantes

¸ Arterite de Takayasu

VASCULITE DE MÉDIOS VASOS
¸ Poliarterite nodosa (clássica)

¸ Doença de Kawasaki

Chapel Hill Consensus Conference, 1994



CLASSIFICAÇÃO

VASCULITE DE PEQUENOS VASOS
¸ Granulomatose de Wegener

¸ Síndrome de Churg -Strauss

¸ Poliangeíte microscópica

¸ Púrpura de Henoch-Schönlein

¸ Crioglobulinemia essencial

¸ Angeíte cutânea leucocitoclástica

Chapel Hill Consensus Conference, 1994



Arterite de células gigantes

¸Características clínicas
ÅCefaleias

ÅAlterações artéria temporal

ÅClaudicação da mandíbula

ÅPerda de visão; diplopia

ÅPerda de peso, febre

ÅSintomas de polimialgia reumática



Polimialgia reumática: 
clínica e laboratório

¸ Envolvimento cinturas escapular e pélvica

¸ Rigidez matinal

¸ Resposta rápida a baixa dose de prednisona

¸ Anemia

¸ VS e PCR elevadas



Polimialgia reumática: 
epidemiologia

¸ Início > 50 anos e habitualmente > 60 anos

¸ Maior incidência no Norte da Europa 

¸ Mulher : homem - 2:1

¸ Cerca de 1% na população idosa



Relação entre Polimialgia (PMR) e 
Arterite de células gigantes (ACG)

¸ 40-60% dos doentes com ACG têm sintomas de PMR;  
em cerca de metade destes indivíduos a PMR é a 
primeira manifestação de ACG

¸ 10-15% dos doentes com PMR têm ACG

¸ Sintomas de PMR podem ocorrer antes, com ou depois 
dos sintomas de ACG, nos doentes com ACG

¸ ACG pode desenvolver-se tempo depois do início e 
tratamento da PMR

¸ O tratamento da ACG requer doses superiores de 
prednisona do que o da PMR







Arterite células gigantes: isquémia retiniana





Arterite de células gigantes

¸Alterações laboratoriais
ÅVS elevada
ÅPCR elevada
ÅOutros reagentes de fase aguda
ÅAnemia
ÅFosfatase alcalina elevada



Critérios de classificação 
Arterite (temporal) células gigantes

(ACR 1990)

Ter presente pelo menos 3 dos 5 critérios:  

1. Idade > 50 anos no início da doença
2. Cefaleia de novo 
3. Alteração da artéria temporal (dolorosa 

ou com pulso diminuído)

Sensibilidade 93.5% e especificidade 91.2%



Critérios de classificação 
Arterite (temporal) células gigantes

(ACR 1990)

Ter presente pelo menos 3 dos 5 critérios: 

4. VS elevada > 50 mm/ 1ªh
5. Biópsia anormal artéria: infiltrado células 

mononucleares, inflamação granulomatosa, 
habitualmente com células gigantes 
multinucleadas

Sensibilidade 93.5% e especificidade 91.2%



Critérios classificação Arterite de 
Takayasu (ACR)

Ter presente pelo menos 3 de 6 critérios: 
1. Idade < 40 anos no início da doença
2. Claudicação das extremidades
3. Diminuição do pulso umeral
4. Diferença PA entre os MS > 10 mm Hg
5. Sopro sobre as artérias subclávia ou aorta
6. Alterações na arteriografia: oclusão ou 

estreitamento da aorta ou do seus ramos

Sensibilidade 90.5% e especificidade 97.8%





Critérios de classificação 
Poliarterite nodosa (ACR 1990)

Ter presente pelo menos 3 dos 10 seguintes:

1. Perda de peso > 4 kg

2. Livedo reticularis

3. Dor testicular

4. Mialgias, dor ou diminuição de força MI (distal)

5. Mononeuropatia ou polineuropatia

Sensibilidade 82.2% e epecificidade 86.6%



Critérios de classificação 
Poliarterite nodosa (ACR 1990)

Ter presente pelo menos 3 dos 10 seguintes:

6. PA diastólica > 90 mm Hg
7. Elevação ureia/creatinina
8. Vírus hepatite B
9. Alterações arteriográficas
10. Biópsia de pequenas ou médias artérias com 

PMN

Sensibilidade 82.2% e especificidade 86.6%



PAN: nódulos subcutâneos



Livedo reticularis



PAN: mão pendente





Critérios de classificação 
Granulomatose de Wegener (ACR)

Ter presente pelo menos 2 de 4 critérios: 
1. Inflamação nasal ou oral (úlceras orais ou 

exsudado nasal hemorrágico)
2. Rx tórax anormal (nódulos, infiltrados fixos, 

cavidades)
3. Sedimento urinário (>5 GV/c ou cilindros GV)
4. Biópsia com inflamação granulomatosa (na 

parede de artérias ou arteríolas, perivascular 
ou extravascular)

Sensibilidade 88.2% e especificidade 92.0%






