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RESUMO

Introdugdo: As vasculites do sistema nervoso central (SNC) representam um conjunto
heterogéneo de patologias inflamatdrias vasculares cerebrais, responsaveis por isquemia,
infartos e hemorragias com amplas manifestagdes neuroldgicas. Objetivo: Este estudo busca
sintetizar as evidéncias mais recentes sobre etiologia, diagndstico e modalidades terapéuticas
das vasculites do SNC. Metodologia: Realizou-se uma revisdo sistematica e qualitativa em bases
de dados como PubMed, MedlinePlus e SciELO, focalizando publicagdes dos ultimos quinze anos.
Foram aplicados descritores especificos junto a operadores booleanos para refinar a busca. Os
critérios de inclusdo visaram artigos e estudos que tratassem diretamente dos aspectos
etioldgicos, diagndsticos e terapéuticos das vasculites do SNC, excluindo-se publicacdes fora
desse escopo ou que nao apresentassem integridade textual. Resultados e Discussao: As
vasculites do SNC podem ser categorizadas como primarias, restritas ao sistema nervoso, ou
secunddrias, associadas a patologias sistémicas. Fatores genéticos e ambientais interagem na
patogénese dessas desordens. O diagndstico desafia os clinicos devido a diversidade sintomatica
e sobreposicdo com outras entidades neurolégicas, exigindo uma combinacdo de métodos
diagndsticos, incluindo andlises laboratoriais, neuroimagem avangada e histopatologia via
bidpsia cerebral. A gestdo clinica inclui imunossupressdo, primariamente com corticosteroides e
ciclofosfamida, além de terapias bioldgicas emergentes para casos refratarios. Consideragoes
Finais: O reconhecimento precoce das vasculites do SNC é crucial, porém complexo, necessitando
de um aprimoramento diagndstico e terapéutico continuo. A investigacao futura deve
concentrar-se na validagdo de biomarcadores diagndsticos e terapéuticas inovadoras, para
melhorar os resultados clinicos e a qualidade de vida dos pacientes.

Palavras-chave: Vasculite do Sistema Nervoso Central; Angeite Primaria do SNC; Etiologia;
Diagnéstico; Tratamento Farmacolégico; Tratamento Cirurgico.
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Vasculitis of the Central Nervous System: Etiology, Diagnosis
and Treatment

ABSTRACT

Introduction: Vasculitis of the central nervous system (CNS) represents a heterogeneous set
of inflammatory cerebrovascular pathologies, responsible for ischemia, infarctions and
hemorrhages with broad neurological manifestations. Objective: This study aims to synthesize
the most recent evidence on the etiology, diagnosis and therapeutic modalities of CNS
vasculitis. Methodology: A systematic and qualitative review was performed in databases
such as PubMed, MedlinePlus and SciELO, focusing on publications from the last fifteen years.
Specific descriptors were applied together with Boolean operators to refine the search. The
inclusion criteria aimed at articles and studies that directly addressed the etiological,
diagnostic and therapeutic aspects of CNS vasculitis, excluding publications outside this scope
or those that did not present textual integrity. Results and Discussion: CNS vasculitis can be
categorized as primary, restricted to the nervous system, or secondary, associated with
systemic pathologies. Genetic and environmental factors interact in the pathogenesis of these
disorders. Diagnosis is challenging for clinicians due to symptomatic diversity and overlap with
other neurological entities, requiring a combination of diagnostic methods, including
laboratory tests, advanced neuroimaging, and histopathology via brain biopsy. Clinical
management includes immunosuppression, primarily with corticosteroids and
cyclophosphamide, in addition to emerging biological therapies for refractory cases. Final
Considerations: Early recognition of CNS vasculitis is crucial but complex, requiring continuous
diagnostic and therapeutic refinement. Future research should focus on the validation of
diagnostic biomarkers and innovative therapies to improve clinical outcomes and quality of
life for patients.

Keywords: Vasculitis of the Central Nervous System; Primary Angiitis of the CNS; Etiology;
Diagnosis; Pharmacological Treatment; Surgical Treatment.
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INTRODUCAO

As vasculites do sistema nervoso central (SNC) constituem um grupo
heterogéneo e complexo de doencas inflamatdrias que afetam os vasos sanguineos
cerebrais, resultando em isquemia, infartos, hemorragias e uma variedade de
manifestacGes neuroldgicas. A angeite primaria do SNC (AP-SNC) é uma forma rara e
isolada de vasculite que se limita ao SNC, sem evidéncia de envolvimento sistémico,
enquanto as vasculites secundarias estdo associadas a doencgas sistémicas, infecgdes,
neoplasias e uso de certas substancias ou medicamentos (Salvarani et al., 2012; Rice &

Scolding, 2020).

A identificacdo e o manejo dessas condi¢cdes representam um desafio
significativo na pratica clinica devido a apresentacdo clinica inespecifica e a raridade
relativa da doenca. Os sintomas podem variar desde cefaleia persistente e déficits
neurolégicos focais até alteragdes cognitivas e convulsdes, muitas vezes levando a
atrasos no diagndstico e no inicio do tratamento adequado (Hajj-Ali & Calabrese, 2009;

Nehme et al., 2022).

O diagnostico preciso das vasculites do SNC é crucial para prevenir danos
neuroldgicos permanentes e melhorar o progndstico dos pacientes. No entanto, a
auséncia de critérios diagndsticos padronizados e a necessidade de procedimentos
invasivos, como a bidpsia cerebral, complicam o processo diagndstico. Além disso, a
sobreposicdo de sintomas com outras doencas neuroldgicas inflamatdrias torna
essencial uma abordagem diagndstica abrangente que inclua exames laboratoriais,
neuroimagem avancada e avaliacdo histopatoldgica quando possivel (Beuker et al.,

2018; Salvarani et al., 2012).

O tratamento das vasculites do SNC baseia-se principalmente em terapias
imunossupressoras, com o uso de corticosteroides e agentes citotéxicos como a
ciclofosfamida. Recentemente, terapias bioldgicas, como o rituximabe, tém emergido
como op¢Oes promissoras, especialmente em casos refratdrios ou com contraindicacdes
aos tratamentos convencionais. O manejo eficaz requer uma abordagem individualizada
e multidisciplinar, considerando a gravidade da doenca, o envolvimento de outros

sistemas e a presenca de comorbidades (Rice & Scolding, 2020; Lucke & Hajj-Ali, 2014).

Diante dos desafios diagndsticos e terapéuticos associados as vasculites do SNC,
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este estudo tem como objetivo realizar uma revisdao abrangente da literatura sobre a
etiologia, diagndstico e opg¢des de tratamento dessas condicdes. Ao consolidar
informacdes atualizadas e relevantes, espera-se contribuir para o aprimoramento do
conhecimento clinico e promover estratégias que favorecam o diagndstico precoce e o
manejo eficaz, melhorando assim os desfechos para os pacientes afetados por essas

doengas complexas.

METODOLOGIA

Realizou-se uma revisdo de literatura exploratéria e qualitativa nas bases de
dados PubMed, MedlinePlus, SciELO, LILACS e Google Académico, com o objetivo de
investigar a etiologia, diagndstico e tratamento das vasculites do sistema nervoso
central (SNC). A busca utilizou os descritores "Vasculite do Sistema Nervoso Central",
"Angeite Primaria do SNC", "etiologia", "Diagndstico", "Tratamento Farmacolégico" e
"Tratamento Cirurgico", aplicando os operadores booleanos AND e OR para refinar os

resultados e ampliar a abrangéncia da pesquisa.

O periodo de busca abrangeu publicacdes dos uUltimos quinze anos, de 2008 a
2023. Estabeleceram-se critérios de inclusdo para artigos, monografias, dissertacdes e
teses publicados em inglés ou portugués, disponiveis integralmente nas bases citadas e
gue abordassem diretamente os aspectos etioldgicos, diagndsticos e terapéuticos das

vasculites do SNC.

Os critérios de exclusdao removeram estudos publicados antes de 2008, trabalhos
gue ndo se encaixassem nos formatos especificados, estivessem em outros idiomas ou
gue nao estivessem disponiveis na integra. Além disso, foram excluidos estudos que nao
apresentavam pertinéncia direta ao tema central ou que abordavam vasculites de

outros sistemas sem relagdao com o SNC.

Inicialmente, a busca identificou 18 estudos potencialmente relevantes. Apds a
aplicacdo dos critérios de inclusdo e exclusdo, 9 estudos foram selecionados para andlise
detalhada. Esta metodologia possibilitou a selecdo de artigos cientificos de alta
qualidade, garantindo a pertinéncia e a robustez dos estudos incluidos para uma andlise

aprofundada dos aspectos relacionados as vasculites do SNC.
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RESULTADOS E DISCUSSAO

ETIOLOGIA E EPIDEMIOLOGIA

As vasculites do sistema nervoso central (SNC) representam um grupo complexo
e heterogéneo de doencas inflamatdrias que afetam os vasos sanguineos cerebrais,
resultando em isquemia, infartos, hemorragias e diversas manifestacdes neuroldgicas.
A etiologia dessas vasculites pode ser primdria, como na angeite primaria do SNC (AP-
SNC), ou secunddria a doengas sistémicas, infec¢des, neoplasias e uso de determinadas
drogas. Fatores genéticos, imunolégicos e ambientais desempenham papéis cruciais no
desenvolvimento dessas condi¢cGes, e a interacdo entre esses fatores é frequentemente
complexa e multifatorial (Bougea et al., 2015; Salvarani et al., 2012; Rice & Scolding,
2020).

A AP-SNC é uma condigao rara, com incidéncia estimada em 2,4 casos por milhdo
de pessoas por ano, afetando predominantemente adultos de meia-idade, sem
predilecdo significativa por género. Essa forma primdria de vasculite limita-se ao SNC,
sem envolvimento sistémico aparente. Por outro lado, as vasculites secundarias sdo
mais comuns e refletem a distribuicao das doencgas subjacentes na populagado. Por
exemplo, pacientes com lUpus eritematoso sistémico (LES) podem desenvolver vasculite
do SNC como parte da manifestagdo da doenga, com prevaléncia variando de 2% a 75%
dependendo dos critérios diagndsticos utilizados (Brandt et al., 2009; NEHME et al.,
2022; BEUKER et al., 2018).

Fatores de risco identificados incluem predisposicao genética, exposicao a certos
patdégenos (como virus da varicela-zéster, HIV, hepatites B e C), tabagismo, uso de
substancias ilicitas como cocaina e anfetaminas, além de condi¢cbes médicas pré-
existentes como hipertensdo e diabetes mellitus. O reconhecimento precoce desses
fatores é fundamental para o manejo adequado e progndstico dos pacientes. Além
disso, certas terapias bioldgicas, como interferons e agentes anti-TNF, tém sido
associadas ao desenvolvimento de vasculite do SNC, ressaltando a importancia da
vigilancia clinica em pacientes sob tratamento imunomodulador (Martins-Martinho et

al., 2021; Lucke & Hajj-Ali, 2014).
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CLASSIFICACAO

As vasculites que afetam o sistema nervoso podem ser classificadas em primarias
e secundarias. A vasculite primaria do sistema nervoso central (SNC), também conhecida
como angiite primaria do SNC (APSNC), é uma entidade rara e de etiologia desconhecida,
restrita ao SNC, sem envolvimento sistémico. Clinicamente, a APSNC pode manifestar-
se com cefaleia de inicio recente, altera¢des cognitivas, déficits neuroldgicos focais e
convulsdes. O diagndstico é desafiador e frequentemente requer uma combinagdo de
exames de imagem, como ressonancia magnética, angiografia cerebral e, em alguns
casos, bidpsia cerebral para confirmagao histopatolégica. O tratamento baseia-se em
terapia imunossupressora agressiva, geralmente com corticosteroides em altas doses
associados a agentes citotoxicos como a ciclofosfamida (Bougea et al., 2015).

As vasculites secundarias envolvem o sistema nervoso como parte de sindromes
vasculiticas sistémicas que acometem multiplos érgdos. Essas condicdes podem ser
divididas de acordo com o tamanho predominante dos vasos afetados: grandes, médios
e pequenos vasos (Morita et al., 2020).

Dentre as vasculites de grandes vasos, destaca-se a arterite de células gigantes
(ACG), ou arterite temporal, que ocorre predominantemente em individuos com mais
de 50 anos de idade. Afeta ramos extracranianos da artéria carétida, especialmente a
artéria temporal superficial. Clinicamente, apresenta-se com cefaleia temporal
unilateral, sensibilidade no couro cabeludo, claudicacdo mandibular, disturbios visuais
como amaurose fugaz ou perda visual permanente devido a neuropatia dptica
isqguémica anterior. A ACG estd frequentemente associada a polimialgia reumdtica. O
diagndstico é confirmado por meio de bidpsia da artéria temporal, evidenciando
inflamacdo granulomatosa com células gigantes multinucleadas. O tratamento imediato
com corticosteroides sistémicos é crucial para prevenir a perda visual (Brandt et al.,
2009; Gongalves, 2019).

A arterite de Takayasu é uma vasculite granulomatosa que envolve a aorta e seus
principais ramos, afetando predominantemente mulheres jovens em idade fértil.
Manifestacdes neuroldgicas podem ocorrer devido a estenose ou oclusdo das artérias
cardtidas e vertebrais, levando a isquemia cerebral e sintomas como tontura, sincope,

acidente vascular cerebral e déficits neuroldgicos focais. O diagndstico é baseado em
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achados clinicos, laboratoriais (elevacdo da PCR e VHS) e de imagem, incluindo
angiografia por ressonancia magnética ou tomografia computadorizada, mostrando
irregularidades na luz dos grandes vasos. O tratamento inclui corticosteroides e agentes
imunossupressores, além de intervengbes vasculares quando indicado (Gutiez, 2016;
Coimbra et al., 2020).

Nas vasculites de médios vasos, a poliarterite nodosa (PAN) é prototipica,
afetando artérias musculares de médio calibre. A PAN pode ser idiopatica ou associada
a infeccdao pelo virus da hepatite B. Os sintomas neuroldgicos incluem mononeurite
multipla, caracterizada por déficits motores e sensoriais assimétricos, e acidentes
vasculares cerebrais isquémicos ou hemorragicos. O envolvimento cutaneo, renal,
gastrointestinal e cardiaco também é comum. O diagndstico é baseado em critérios
clinicos, laboratoriais e angiograficos, e a confirmacdo pode ser obtida por meio de
bidpsia de tecidos afetados, como nervo ou musculo. O tratamento envolve
corticosteroides e, em casos graves, ciclofosfamida. No contexto de infeccdo pelo virus
da hepatite B, a terapia antiviral é essencial (Bougea et al., 2015; Brandt et al., 2009).

A doenca de Kawasaki, predominantemente pediatrica, € uma vasculite aguda
que afeta principalmente criangas menores de cinco anos. Embora o envolvimento
neuroldgico significativo seja raro, podem ocorrer irritabilidade, meningite asséptica e,
em casos raros, encefalopatia e acidentes vasculares cerebrais. O principal risco da
doenca de Kawasaki é o desenvolvimento de aneurismas coronarianos. O tratamento
precoce com imunoglobulina intravenosa e aspirina reduz significativamente as
complicagdes cardiovasculares (De Castro et al., 2023; Ramos et al., 2023).

As vasculites de pequenos vasos incluem a granulomatose com poliangiite (GPA),
anteriormente conhecida como granulomatose de Wegener. A GPA é caracterizada por
inflamacdo granulomatosa necrotizante que afeta o trato respiratdrio superior e inferior
e glomerulonefrite necrotizante. Manifestacbes neuroldgicas ocorrem em
aproximadamente 20-50% dos casos, incluindo neuropatias cranianas (especialmente
do nervo dptico e facial) e mononeurite multipla. A presenca de c-ANCA (anticorpos
anticitoplasma de neutrdfilos com padrdo citoplasmatico) € um marcador sorolégico
importante. O tratamento envolve corticosteroides e agentes imunossupressores como
ciclofosfamida ou rituximabe (Lopes, 2018; Dos Anjos Araujo et al., 2020).

A poliangiite microscdopica (PAM) é uma vasculite necrotizante que afeta

Brazilian Journal of Implantology and Health Sciences
Volume 6, Issue 11 (2024), Page 2411-2428.



Vasculites do Sistema Nervoso Central: Etiologia, Diagnodstico e Tratamento
Borges et. al.

predominantemente pequenos vasos sem formacdao de granulomas. A neuropatia
periférica € comum, manifestando-se como mononeurite multipla ou polineuropatia
simétrica. A PAM frequentemente cursa com glomerulonefrite rapidamente progressiva
e hemorragia alveolar. A presencga de p-ANCA (anticorpos anticitoplasma de neutroéfilos
com padrdo perinuclear) é frequente. O tratamento é semelhante ao da GPA, com
corticosteroides e imunossupressores (De Souza et al., 2020).

A sindrome de Churg-Strauss, ou granulomatose eosinofilica com poliangiite
(GEPA), é caracterizada por asma grave, eosinofilia periférica e vasculite sistémica de
pequenos a médios vasos. ManifestacGes neuroldgicas ocorrem em até 70% dos
pacientes, principalmente neuropatia periférica, incluindo a mononeurite multipla.
Envolvimento cardiaco e gastrointestinal também sao comuns. O diagndstico é baseado
em critérios clinicos e laboratoriais, incluindo eosinofilia e presenga de p-ANCA em
alguns casos. O tratamento envolve corticosteroides e, em casos graves, agentes
imunossupressores (Samson et al., 2013).

A vasculite de hipersensibilidade, ou vasculite leucocitoclastica, afeta
predominantemente a pele, apresentando purpura palpavel, mas pode envolver nervos
periféricos, levando a neuropatia sensorial. Pode ser desencadeada por medicamentos,
infeccdes ou doencas autoimunes. O manejo inclui identificar e remover o agente
desencadeante, além de corticosteroides em casos graves (Gongalves et al., 2019).

As vasculites por deposicdo de imunocomplexos incluem a purpura de Henoch-
Schonlein (PHS), ou vasculite IgA, que ocorre principalmente em criangas, mas também
pode afetar adultos. Caracteriza-se por purpura palpavel, artrite, dor abdominal e
glomerulonefrite. O envolvimento do SNC é raro, mas pode ocorrer encefalopatia,
convulsdes e cefaleia. O tratamento é geralmente de suporte, com corticosteroides
utilizados em casos graves (Atabdo et al., 2018).

A vasculite crioglobulinémica esta frequentemente associada a infec¢do crénica
pelo virus da hepatite C. Manifesta-se com purpura cutanea, artralgia, glomerulonefrite
e neuropatia periférica, frequentemente uma polineuropatia sensitivo-motora distal. A
deteccdo de crioglobulinas no soro confirma o diagndstico. O tratamento envolve
terapia antiviral para hepatite C e imunossupressores em casos graves (Kahwage et al.,
2015).

As manifestacOes clinicas do envolvimento neurolégico nas vasculites sdo
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variadas e podem ser devastadoras. No SNC, além de cefaleia e disfungdo cognitiva,
podem ocorrer convulsdes, acidentes vasculares cerebrais isquémicos ou hemorragicos,
ataques isquémicos transitérios e encefalopatia. O envolvimento meningeo pode levar
a meningite asséptica. No sistema nervoso periférico, a mononeurite multipla é uma
manifestacdo cldssica, resultante da oclusdo de vasa nervorum, levando a déficits
neurolégicos assimétricos e dolorosos. Polineuropatia sensitivo-motora simétrica e
neuropatias cranianas também sdo observadas (Bougea et al., 2015; Brandt et al., 2009;

Gongalves et al., 2019).

DIAGNOSTICO

O diagnéstico das vasculites do sistema nervoso central (SNC) é desafiador
devido a apresentacdo clinica heterogénea e muitas vezes inespecifica. Os sintomas
podem incluir cefaleia persistente, déficits neurolégicos focais, alteracbes cognitivas,
convulsdes, sintomas psiquiatricos e, em casos mais graves, estado confusional agudo
ou coma. A natureza insidiosa e multifacetada da doenca frequentemente leva a atrasos
no diagndstico e tratamento, aumentando o risco de sequelas neuroldgicas
permanentes (Rice & Scolding, 2020; Hajj-Ali & Calabrese, 2009).

A abordagem diagndstica requer uma combinacao de exames laboratoriais,
estudos de neuroimagem e, quando possivel, bidpsia cerebral. Exames laboratoriais
podem revelar marcadores inflamatérios elevados, como velocidade de
hemossedimentacdo (VHS) e proteina C reativa (PCR), embora esses achados sejam
inespecificos. Testes imunoldgicos, incluindo pesquisa de anticorpos antinucleares
(ANA), anticorpos anti-citoplasma de neutréfilos (ANCA) e marcadores especificos de
doencas autoimunes, sdo Uteis para identificar vasculites secundarias (Nehme et al.,
2022; Lucke & Hajj-Ali et al., 2014).

A investigacdo também deve incluir a exclusdo de outras causas potenciais de
sintomas neuroldgicos, como infec¢cdes (por exemplo, HIV, sifilis, tuberculose),
neoplasias, doencas desmielinizantes e eventos tromboembdlicos. A avaliacdo do
estado imunolégico do paciente é fundamental, especialmente em individuos
imunocomprometidos, onde a apresentacao clinica pode ser atipica.

A ressonancia magnética (RM) é o método de imagem preferencial,
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proporcionando alta sensibilidade na detec¢do de lesGes isquémicas, hemorragicas ou
inflamatdrias no parénquima cerebral. Achados comuns incluem multiplos infartos de
diferentes idades, lesdes subcorticais e periventriculares, realce meningeo e
parenquimatoso apdés administracdo de contraste. Lesdes em "anel" podem ser
observadas, sugerindo dreas de inflamacdo ativa ou necrose. A angiografia por
ressonancia magnética (ARM) e a angiografia cerebral convencional podem revelar
irregularidades arteriais, estenoses segmentares, dilatacdes aneurismaticas e oclusdes
vasculares. No entanto, até 30% dos pacientes com angiite primdria do SNC podem
apresentar angiografias normais, ressaltando a importancia de correlagdo clinica e de
outros exames complementares (Rice et al., 2019; Hajj-Ali & Calabrese, 2009).

A tomografia por emissao de pdsitrons (PET) pode ser atil na deteccdo de areas
de inflamacdo ativa, especialmente em pacientes com resultados inconclusivos em
outros exames de imagem. A PET pode identificar dreas hipermetabdlicas
correspondentes a vasculite cerebral, auxiliando na localizagao de lesdes para bidpsia
direcionada.

O exame do liquido cefalorraquidiano (LCR) frequentemente mostra pleocitose
linfocitica moderada, proteinas elevadas e, ocasionalmente, hipoglicorraquia. A
presenca de células inflamatdrias no LCR apoia o diagndstico de vasculite do SNC, mas
ndao é especifica. A andlise do LCR também é essencial para excluir outras causas
infecciosas ou neoplasicas. A presenca de bandas oligoclonais pode sugerir uma doenca
desmielinizante, enquanto a deteccdo de agentes infecciosos especificos pode
direcionar o tratamento antimicrobiano adequado.

A bidpsia cerebral permanece o padrdo-ouro para o diagndstico definitivo,
permitindo a avaliacdo histopatoldgica direta dos vasos cerebrais. As principais
caracteristicas histoldgicas incluem inflamacdo transmural das paredes vasculares com
infiltrado de células mononucleares, e em alguns casos, granulomas, células gigantes
multinucleadas e deposicdo de imunocomplexos. No entanto, a bidpsia tem limitacdes,
como risco de complicacdes e possibilidade de resultados falso-negativos devido ao
envolvimento segmentar e focal das lesGes (Salvarani et al., 2012; Beuker et al., 2018).
A escolha do local da bidpsia deve ser baseada nos achados de imagem, visando areas
anormais que possam aumentar a probabilidade de diagndstico.

Além disso, a avaliacdo oftalmoldgica com angiografia fluoresceinica pode
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detectar vasculite retiniana, fornecendo evidéncias de envolvimento sistémico que
apoiam o diagndstico de vasculite secundaria. A consulta com outros especialistas, como
reumatologistas e infectologistas, é importante para uma abordagem multidisciplinar
(Bougea et al., 2015).

O diagndstico diferencial inclui uma variedade de condigdes que podem
mimetizar vasculite do SNC, como angiopatia amiloide cerebral, vasoespasmo cerebral,
doenca de Moyamoya, doencas autoimunes sistémicas, encefalites autoimunes e abuso
de drogas vasoativas (por exemplo, cocaina, anfetaminas). Portanto, uma histéria clinica
detalhada, incluindo exposicdo a substdncias e antecedentes pessoais e familiares, é
crucial. Em alguns casos, testes genéticos podem ser indicados para investigar doencas
hereditadrias que cursam com vasculopatia cerebral, como a CADASIL (Arteriopatia
Cerebral Autossondmica Dominante com Infartos Subcorticais e Leucoencefalopatia),
que pode apresentar sintomas semelhantes (Gongalves et al., 2019; Smid et al., 2022).

A eletroencefalografia (EEG) pode ser util em pacientes com convulsdes ou
estado confusional, embora os achados sejam geralmente inespecificos. Estudos
neuropsicoldgicos podem auxiliar na avaliacdo de déficits cognitivos sutis (Smid, et al.,
2022).

Em suma, o diagndstico das vasculites do SNC requer um alto indice de suspeicao
clinica, abordagem sistematica e utilizacdo judiciosa de exames complementares. A
identificacdo precoce e precisa da doenca é essencial para iniciar o tratamento
adequado e prevenir danos neuroldgicos permanentes. Uma abordagem
multidisciplinar, envolvendo neurologistas, reumatologistas, radiologistas e

patologistas, é frequentemente necessdaria para o manejo eficaz desses pacientes.

TRATAMENTO FARMACOLOGICO

O manejo terapéutico das vasculites do SNC é complexo e deve ser
individualizado, levando em consideracdo a gravidade da doenca, o envolvimento de
outros sistemas e a presenca de comorbidades. A terapia imunossupressora é a base do
tratamento, visando controlar a inflamacdo vascular e prevenir danos neuroldgicos
permanentes (Bougea et al., 2015).

Os corticosteroides sistémicos sdo iniciados em doses altas para induzir a
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remissao rapida dos sintomas. Em casos de AP-SNC, recomenda-se a pulsoterapia com
metilprednisolona intravenosa (1 g/dia por 3 a 5 dias), seguida de prednisona oral em
doses decrescentes ao longo de varios meses. A adicdo de agentes imunossupressores,
como ciclofosfamida, é indicada para pacientes com doencga grave ou progressiva. A
ciclofosfamida pode ser administrada em pulsos intravenosos mensais ou em doses
orais diarias, com monitoramento rigoroso devido ao risco de efeitos colaterais
significativos, incluindo mielossupressao, cistite hemorrdgica e toxicidade gonadal
(Beuker et al., 2018; Rice & Scolding, 2020).

Para manutencdo da remissdo, agentes como azatioprina, metotrexato ou
micofenolato de mofetila sdo utilizados, permitindo reducdo gradual dos
corticosteroides. Estudos recentes tém explorado o uso de agentes bioldgicos, como
rituximabe (anticorpo anti-CD20) e tocilizumabe (anticorpo anti-IL6), especialmente em
casos refratdrios ou com contraindicagdes aos imunossupressores tradicionais. O
rituximabe tem demonstrado eficdcia em vasculites associadas ao ANCA e em algumas
formas de vasculite do SNC, embora mais pesquisas sejam necessarias para estabelecer
sua seguranca e eficacia a longo prazo (Hajj-Ali & Calabrese, 2009; Lucke & Hajj-Ali et al.,
2014).

Em vasculites secundarias, o tratamento direcionado a doenca subjacente é
essencial. Por exemplo, no LES com envolvimento neurolégico, além dos
corticosteroides, imunossupressores como ciclofosfamida ou rituximabe podem ser
necessarios. Em casos associados a infec¢Ges, como vasculite por virus da varicela-
zoster, a terapia antiviral especifica com aciclovir é fundamental para reduzir a carga
viral e a inflamacdo associada (Martins-Martinho et al., 2021; Lucke & Hajj-Ali et al.,
2014).

O monitoramento regular é crucial para avaliar a resposta terapéutica, ajustar as
doses dos medicamentos e detectar precocemente efeitos adversos. A avaliagcao clinica
deve ser complementada por exames laboratoriais periédicos e neuroimagem,
conforme a necessidade. A aderéncia ao tratamento e o acompanhamento
multidisciplinar melhoram significativamente o progndstico dos pacientes (Beuker et al.,

2018; Salvarani et al., 2012).

TRATAMENTO CIRURGICO
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As intervengdes cirurgicas tém papel limitado no manejo das vasculites do SNC,
sendo reservadas para situacdes especificas. Complicacdes como aneurismas cerebrais,
hemorragias intracranianas que requerem evacuac¢do cirurgica ou lesGes ocupando
espaco com efeito de massa significativo podem necessitar de abordagem
neurocirurgica. A decisdo de proceder com intervengao cirldrgica deve ser
cuidadosamente ponderada, considerando os riscos inerentes ao procedimento e o
estado clinico do paciente. Além disso, a cirurgia ndo trata a inflamag¢do subjacente,
devendo ser acompanhada de terapia médica adequada para controlar a doenca
(Nehme et al., 2022; Martins-Martinho et al., 2021).

Em casos de suspeita diagndstica, a bidpsia cerebral pode ser realizada para
confirmacdo histopatolégica, embora seja um procedimento invasivo e com riscos
associados. A selecdo cuidadosa do local de bidpsia, guiada por neuroimagem, aumenta
a probabilidade de obter tecido diagndstico e minimizar complicagdes. A bidpsia
estereotdaxica é frequentemente preferida devido a sua precisdo e menor invasividade

(Hajj-Ali & Calabrese, 2009; Salvarani et al., 2012).

PROGNOSTICO E PERSPECTIVAS FUTURAS

O progndstico das vasculites do SNC varia amplamente, dependendo da
etiologia, gravidade e rapidez do diagndstico e inicio do tratamento. Pacientes com AP-
SNC tratados precocemente tém melhores resultados funcionais e menor risco de
sequelas neurolégicas permanentes. No entanto, a doenca pode apresentar recidivas,
exigindo monitoramento a longo prazo e possiveis ajustes terapéuticos (Rice & Scolding,
2020; Lucke & Haijj-Ali, 2014).

Avancos na compreensao dos mecanismos imunopatoldgicos das vasculites tém
impulsionado o desenvolvimento de novas terapias direcionadas. Agentes bioldgicos e
terapias celulares estdo sendo investigados em ensaios clinicos, com o objetivo de
melhorar a eficicia do tratamento e reduzir os efeitos colaterais associados a
imunossupressao generalizada. Além disso, a identificacdo de biomarcadores
especificos pode facilitar o diagndstico precoce e o monitoramento da atividade da

doenca (Martins-Martinho et al., 2021; Hajj-Ali & Calabrese, 2009).
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A pesquisa futura deve se concentrar em ensaios clinicos multicéntricos para
avaliar estratégias terapéuticas otimizadas e desenvolver diretrizes padronizadas para o
manejo das vasculites do SNC. A colaboracdo internacional e o compartilhamento de
dados sdo essenciais para avangar na compreensdo dessas doengas raras e complexas

(Beuker et al., 2018; Salvarani et al., 2012).

CONSIDERACOES FINAIS

Apesar dos avangos no entendimento e manejo das vasculites do SNC, o
diagndstico precoce continua sendo um desafio devido a inespecificidade dos sintomas
e a raridade da doenca. A falta de critérios diagndsticos padronizados e a necessidade
de procedimentos invasivos para confirmacdo complicam ainda mais o cendrio clinico.
Estratégias diagndsticas aprimoradas, incluindo o desenvolvimento de biomarcadores
especificos e técnicas avancadas de imagem, sdo necessarias para facilitar o

reconhecimento precoce da doenga.

O manejo terapéutico eficaz depende de uma abordagem multidisciplinar,
envolvendo neurologistas, reumatologistas, imunologistas e outros especialistas
conforme necessario. O desenvolvimento de terapias imunomoduladoras mais eficazes
e com perfil de seguranca favoravel é uma area de pesquisa em expansdo. Ensaios
clinicos controlados sdao necessarios para estabelecer protocolos terapéuticos
otimizados e individualizados.

Ademais, a educacao médica continuada e a conscientizacdo sobre as vasculites
do SNC s3do fundamentais para melhorar o reconhecimento clinico e o manejo
adequado. A colaboragao entre centros de referéncia e a padronizacdao de protocolos
diagndsticos e terapéuticos contribuirdo para melhores desfechos e qualidade de vida

dos pacientes afetados por essas condicdes.
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