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Resumo 
 
Introdução: A arterite de Takayasu (TAK) é uma vasculite sistêmica primária de 

distribuição mundial com notáveis variações geoepidemiológicas. Poucos 

estudos de base populacional foram realizados para a arterite Takayasu (TAK) 

em todo o mundo, e, até o momento, não há dados de prevalência ou incidência 

para a América Latina.  

Objetivos: Este estudo foi concebido para compreender a epidemiologia de TAK 

no município do Rio de Janeiro, tendo como objetivo primário o cálculo de sua 

prevalência de período em 2020. Os objetivos secundários incluíram a estimativa 

da taxa de incidência média da TAK dos 10 anos anteriores ao estudo, a 

descrição do perfil demográfico destes pacientes, assim como o impacto das 

diferenças étnico-demográficas na prevalência da TAK, a comparação dos 

resultados da pesquisa de campo com os de bases de dados governamentais, e 

também a comparação dos pacientes em função do sexo, cor da pele, idade de 

apresentação da doença e serviço de acompanhamento. 
 

Métodos: Estudo de campo transversal onde médicos que acompanhavam 

regularmente pacientes de TAK em consultório público ou privado do Rio de 

Janeiro foram convidados a preencher questionário eletrônico (REDCap). Os 

pacientes incluídos deveriam habitar no município do Rio de Janeiro e preencher 

critérios classificatórios/diagnósticos internacionalmente aceitos para as formas 

adulta e juvenil da TAK. A prevalência da TAK para o ano de 2020 foi calculada 

como casos/1.000.000 de habitantes (106). A ocorrência do CID-10 de TAK 

(M31.4) também foi analisada em bases de dados governamentais para 

avaliação comparativa de prevalência. A taxa de incidência da doença foi 

estimada em casos/106/ano usando cortes retrospectivos dos diagnósticos 

realizados entre 2010 e 2019. Modelos de regressão de Poisson com variância 

robusta foram utilizados para avaliar o risco de ser diagnosticado com TAK entre 

2010-2019 entre diferentes estratos demográficos. 

Resultados: Entre maio/2020 e maio/2021, 114 pacientes foram analisados. 

Noventa e sete (85,1%) eram do sexo feminino e as cores de pele mais 

frequentemente auto-relatadas foram branca (44,7%), parda (33,3%) e preta 

(16,7%). A prevalência de TAK 2020 foi de 16,9 casos/106 (IC 95% 14,1-20,3); 
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indivíduos do sexo feminino e de cor da pele preta tiveram taxas de prevalência 

de 27,0 (IC 95% 22,2-33,3) e 25,1 casos/106 (IC 95% 16,1-39,3), 

respectivamente. A análise dos bancos de dados governamentais gerou uma 

prevalência de 7,26 casos/106 (IC 95%CI 5,49-9,60). A taxa de incidência média 

entre 2010-2019 foi de 0,94 casos/106/ano (IC 95%C 0,73-1,21). Mulheres 

tiveram um risco significativamente maior de TAK do que os homens entre 2010-

2019 (RR: 2,70; 95% CI 1,59-4,55, p<0,0001). Pacientes com cor da pele parda 

ou preta tiveram início dos sintomas mais precoce em relação aos brancos (24,0 

vs. 30,8 anos; p = 0,010). 

Conclusão: Neste estudo de campo de maior base populacional até o momento 

e primeiro latino-americano de prevalência de TAK, o Rio de Janeiro em 2020 

mostrou uma prevalência intermediária entre os continentes Europeu e Asiático. 

Indivíduos do sexo feminino e com cor da pele preta foram mais afetados que a 

população geral.  

 

Palavras-chave: Arterite de Takayasu; Vasculite; Epidemiologia; Prevalência; 

Incidência 
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Abstract 
 

Introduction: Takayasu's arteritis (TAK) is a systemic primary vasculitis of 

worldwide distribution with notable geoepidemiological variations. Few 

population-based studies have been performed worldwide for Takayasu arteritis 

(TAK), and, to date, there are no prevalence or incidence data for Latin America. 

Objectives: This study was designed to understand the epidemiology of TAK in 

the city of Rio de Janeiro, with the primary objective of calculating its period 

prevalence in 2020. Secondary objectives included estimating the mean 

incidence rate of TAK for the 10 years prior to the study, describing the 

demographic profile of these patients as well as the impact of ethnic-demographic 

differences on the prevalence of TAK, comparing the results of the field survey 

with those from government databases, and also comparing patients according 

to sex, skin colour, age of disease onset and follow-up sites. 

Methods: Cross-sectional fieldwork study where physicians who regularly 

followed TAK patients in public or private practices in Rio de Janeiro were invited 

to fill in an electronic survey (REDCap). Patients should live in the city of Rio de 

Janeiro and meet internationally accepted classification/diagnostic criteria for 

adult-onset and childhood-onset forms of TAK. The 2020-prevalence of TAK was 

calculated as cases/1,000,000 population (106). The occurrence of the TAK ICD-

10 codes (M31.4) was also assessed in government databases for comparative 

prevalence purposes. The incidence rate of the disease was estimated as 

cases/106/year using retrospective sections of diagnoses made between 2010 

and 2019. Poisson regression models with robust variance were used to assess 

the risk of being diagnosed with TAK between 2010-2019 among different 

demographic strata. 

Results: Between May/2020 and May/2021, 114 patients were analyzed. Ninety-

seven (85.1%) were female and most frequently self-reported skin colors were 

white (44.7%), brown (33.3%) and black (16.7%). TAK 2020-point prevalence 

was 16.9 cases/106 (95% CI 14.1-20.3); women and black individuals had higher 

prevalence rates at 27.0 (95%CI 22.2-33.3) and 25.1 cases/106 (95% CI 16.1-

39.3), respectively. Government databases’ analyses generated lower 



 x 

prevalence at 7.26 cases/106 (95% CI 5.49-9.60). The 2010-2019 mean 

incidence was 0.94 cases/106/year (95% CI 0.73-1.21). Females had significantly 

higher risk of having TAK than males between 2010-2019 (RR: 2.70; 95% CI 

1.59–4.55, p<0.0001). Patients with brown or black skin colour had earlier 

symptoms onset compared to whites (24.0 vs. 30.8 years; p = 0.010). 

Conclusion: In this largest population-based fieldwork to date and first Latin 

American study of TAK prevalence, Rio de Janeiro in 2020 showed an 

intermediate prevalence between the European and Asian continents. Women 

and black individuals were more affected than the general population.  

 

Keywords: Takayasu’s Arteritis; Vasculitis; Epidemiology; Prevalence; 

Incidence 

 

 

  



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

1. INTRODUÇÃO 



Introdução 
 

 12 

1.1. As vasculites sistêmicas primárias  

As vasculites sistêmicas constituem um grupo heterogêneo de doenças, 

caracterizadas por inflamação e necrose na parede de vasos sanguíneos, em 

diferentes órgãos e sistemas. Há diferentes maneiras de classificar as vasculites, 

considerando o tamanho do vaso predominantemente acometido, a extensão de 

acometimento de órgãos e sistemas (vasculite sistêmica ou de órgão único), e 

conforme o mecanismo fisiopatológico (vasculites granulomatosas ou por 

depósitos de imunocomplexos). Ainda, as vasculites podem ser primárias – 

quando não há agente etiológico identificável – ou secundárias, quando são 

associadas a infecções, neoplasias, medicamentos (p.ex. propiltiouracil) ou a 

doenças autoimunes, incluindo artrite reumatoide, lúpus eritematoso sistêmico 

ou síndrome de Sjögren (1,2).  

Quanto ao tamanho do vaso predominantemente acometido, as vasculites 

sistêmicas primárias podem ser classificadas como de vasos grande, médio e/ou 

pequeno calibre. No grupo dos vasos de grande calibre, ou seja, envolvendo a 

aorta e seus ramos primários, encontram-se a arterite de Takayasu (TAK) e a 

arterite de células gigantes (ACG), esta última forma de vasculite tem predileção 

por ramos cranianos de artérias carótidas e vertebrais. Entre as vasculites que 

acometem vasos de médio calibre, definidos como as principais artérias viscerais 

e seus ramos, encontram-se a poliarterite nodosa (PAN) e a doença de 

Kawasaki. As vasculites de pequenos vasos, acometendo artérias 

parenquimatosas, arteríolas, capilares e vênulas, se dividem em vasculites 

associadas aos anticorpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA) e aquelas 

mediadas por imunocomplexos. No primeiro subgrupo, encontram-se a 

granulomatose com poliangiíte (GPA), a poliangiíte microscópica (PAM) e a 

granulomatose eosinofílica com poliangiíte (GEPA), enquanto no segundo 

grupo, têm-se a vasculite crioglobulinêmica, a doença dos anticorpos anti-

membrana basal glomerular, a vasculite por IgA e a vasculite urticarifome 

hipocomplementêmica. A síndrome de Behçet (SB) e a síndrome de Cogan não 

se enquadram nesta classificação, por apresentarem acometimento vascular 

variável, comprometendo vasos de qualquer tamanho e tipo (artérias, veias e 

capilares) (3).  
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1.2. A epidemiologia das vasculites sistêmicas primárias  

Prevalência e incidência são dois conceitos básicos utilizados na 

avaliação da ocorrência de uma doença em estudos epidemiológicos. 

Prevalência é a proporção de uma população com uma determinada doença 

num dado momento, independentemente de quando a desenvolveu pela 

primeira vez. A prevalência pode ser relatada como uma porcentagem, ou como 

o número de casos por 10.000 (104) ou 100.000 (105) pessoas. A forma como a 

prevalência é relatada depende do quão comum é a doença na população e do 

intervalo de tempo estudado. A prevalência pode ser pontual, quando analisado 

um ponto específico do tempo; de período, quando avaliada durante um intervalo 

de tempo (ex.: 1 ano); e vitalícia, quando se analisa a duração total da vida de 

um indivíduo. Incidência diz respeito à medida de casos novos de uma doença 

que ocorre em uma população em um determinado período de tempo, sendo 

expressa em casos por unidade populacional por tempo (4). 

A epidemiologia das vasculites sistêmicas primárias representa um 

desafio para os pesquisadores, devido à dificuldade na definição do diagnóstico, 

a falta de critérios classificatórios ou de diagnóstico específicos e abrangentes, 

assim como pela raridade e heterogeneidade das diferentes formas de vasculites 

primárias. Tradicionalmente, a prevalência deste grupo de doenças é descrita 

em casos por milhão (106) de habitantes, exceto em vasculite por IgA, SB e ACG. 

Este e outros dados epidemiológicos – como incidência, distribuição entre os 

sexos e faixa etária predominante – são, em geral, conhecidos em países da 

Europa, no Japão, nos Estados Unidos e na Austrália (5–9), sendo notáveis as 

diferenças de dados epidemiológicos conforme a distribuição geográfica e 

étnica.  

A incidência anual de vasculites associadas ao ANCA (VAA) na Europa é 

em torno de 10 a 20 casos/106 de indivíduos, sendo semelhante em países como 

a Noruega, Inglaterra, Alemanha e Espanha (7,8). Entretanto, diferenças na 

distribuição das VAA no continente europeu são observadas, havendo maior 

prevalência de GPA no norte em relação ao sul da Europa, que por sua vez tem 

maior prevalência de PAM (8). 
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A vasculite crioglobulinêmica é uma doença de etiologia multifatorial e a 

hepatite C é sua principal associação causal, sendo observada em até 90% dos 

casos (10). A prevalência estimada de vasculite crioglobulinêmica é de 10 

casos/106 habitantes, sendo mais comum entre 45 e 65 anos, predominando em 

mulheres, sem preferências étnicas (11).  

Apesar da PAN ter sido uma forma relativamente comum de vasculite no 

passado, após a primeira conferência de Chapel Hill de 1993, na qual a forma 

microscópica de PAN foi dissociada da PAN clássica, a PAN vem se tornando 

uma doença cada vez mais rara, também devido ao maior acesso à vacinação 

contra a hepatite B e ao advento de novas tecnologias diagnósticas, permitindo 

melhor distinção com outras vasculites de médios-pequenos vasos (12). A 

incidência anual de PAN na Europa é de 0 a 1,6 casos/106 habitantes, e a 

prevalência estimada é de 31 casos/106. A PAN acomete homens e mulheres de 

forma semelhante e seu pico de incidência ocorre entre a quarta e sexta década 

de vida (13). Atualmente, menos de 5% dos pacientes com PAN tem associação 

com infecção pelo vírus da hepatite B em países desenvolvidos (13,14).  

A SB tem uma distribuição geográfica peculiar, predominando em regiões 

da antiga rota da seda, entre o mediterrâneo e o leste da Ásia (15). Uma 

particularidade da SB diz respeito justamente à maior prevalência em 

determinadas localidades do mundo, fazendo que sua prevalência seja aferida 

em casos por 100.000 (105) habitantes. Na Europa, sua prevalência é 

geralmente inferior a 5 casos/105 habitantes, com exceção da França (7,1 

casos/105 habitantes). Nos Estados Unidos da América, a prevalência de SB 

também é relativamente baixa, sendo relatada em 5,2 casos/105 habitantes (15). 

Todavia, em países do Oriente, a prevalência da SB varia de 17 a 20 casos por 

100.000, e na Turquia – país com a maior prevalência de SB no mundo – este 

dado chega a 421 casos/100.000 habitantes. A SB afeta, frequentemente, 

indivíduos entre a terceira e quarta década de vida, e a distribuição por sexo 

varia de acordo com a área geográfica. Quanto mais próximo a regiões de alta 

prevalência, maior o predomínio do sexo masculino e, assim, maior gravidade 

da doença, ao passo que em regiões da Europa a proporção entre homens e 

mulheres se equivale (16).  
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A ACG é mais comum entre populações caucasianas do norte da Europa 

e em regiões dos Estados Unidos da América com maior número de 

descendentes escandinavos, sendo rara entre asiáticos e hispânicos (17,18). A 

ACG acomete indivíduos acima de 50 anos, aumentando sua incidência com a 

idade, e é mais comum entre mulheres, com relação feminino:masculino de 

2,3:1,0. Diferenças epidemiológicas da ACG entre norte e sul são identificadas 

na Europa, com o dobro da prevalência de ACG no norte europeu em relação ao 

sul do continente (18). Por esta particularidade geográfica, com forte presença 

nos países escandinavos, a ACG também foge da regra de se relatar prevalência 

em casos por 1.000.000 de habitantes. Por exemplo, a prevalência estimada em 

estudo dinamarquês chegar a ser de 1 caso para cada 750 habitantes acima dos 

50 anos (19).  

1.3. A arterite de Takayasu 
A TAK é uma vasculite granulomatosa de grandes vasos com predileção 

pela aorta e seus ramos principais, acometendo tipicamente mulheres jovens. 

Dentre os ramos aórticos mais afetados encontram-se especialmente as artérias 

subclávias e carótidas (comuns e internas), mas também as artérias pulmonares, 

coronárias e seus ramos abdominais (ex.: renais), onde estenoses, oclusões ou 

aneurismas podem se desenvolver (3). O quadro clínico varia em função (i) das 

artérias envolvidas e os sintomas isquêmicos produzidos por lesões nestes sítios 

(ex.: claudicação de membro, angina pectoris, hipertensão renovascular); e (ii) 

da extensão da inflamação e a sintomatologia sistêmica resultante (ex.: febre, 

perda de peso, fadiga). A doença geralmente apresenta um início insidioso, mas 

uma apresentação catastrófica, tal como com perda visual aguda ou acidente 

vascular cerebral, também pode ocorrer. Atualmente não há critérios de 

diagnóstico universalmente aceitos para TAK; em vez disso, o diagnóstico é 

geralmente baseado em um cenário clínico sugestivo acompanhado de 

alterações angiográficas típicas, após exclusão de potenciais diagnósticos 

diferenciais. Justamente devido à ausência de testes laboratoriais diagnósticos 

ou biomarcadores específicos da doença, muitos pacientes infelizmente sofrem 

atrasos consideráveis no diagnóstico. Seu tratamento baseia-se na 

corticoterapia e no uso de imunossupressores, à exemplo de outras doenças 

sistêmicas imuno-mediadas (20). Com o maior reconhecimento e uso de 
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tratamentos mais eficazes, o prognóstico da TAK vem melhorando, com taxas 

de sobrevida de 97% em 10 anos em coortes recentes (21). 

Com relação à distribuição por sexo, há de fato um predomínio inequívoco 

do sexo feminino na TAK, ainda que com variações conforme a localização 

geográfica. As relações entre sexo feminino:masculino (F:M) chegam a ser tão 

elevadas quanto 12:1 na Turquia (22) e 11:1 na Noruega (23), seguidas por 9:1 

no Japão, 6:1 na Coréia do Sul, 5:1 na França, e 3:1 na China, Colômbia e Irã 

(24). Em contrapartida, outras regiões do mundo mostram uma tendência menos 

pronunciada do sexo feminino na TAK, com relações F:M de 1,8:1,0 em Israel e 

de 1,6:1,0 na Índia (24). Independente das diferenças geográficas, há um 

predomínio consistente do sexo feminino em pacientes com TAK ao redor do 

mundo, exemplificado no  risco seis vezes maior de incidência da TAK no sexo 

feminino em comparação ao masculino estimado em uma recente meta-análise 

(25). 

A idade de início das manifestações clínicas na forma adulta da TAK, a 

mais frequente da doença, tem seu pico tipicamente em torno da terceira e 

quarta décadas de vida. No entanto, a TAK também pode ocorrer antes dos 18 

anos de idade, na chamada forma juvenil da doença (26). A identificação de 

pacientes com a forma adulta da TAK em estudos clínicos é realizada 

principalmente seguindo os critérios de classificação do American College of 

Rheumatology (ACR) de 1990 e critérios diagnósticos de Ishikawa modificados, 

enquanto as formas juvenis seguem os critérios do European League Against 

Rheumatism - Paediatric Rheumatology International Trials Organisation - 

Paediatric Rheumatology European Society (EULAR-PRINTO-PRES) (27).  

Os critérios classificatórios do ACR 1990 foram desenvolvidos para 

diferenciar a TAK de outras vasculites sistêmicas, apresentando sensibilidade de 

90,5% e especificidade de 97,8% aos pacientes que preenchem ao menos 3 de 

6 critérios de igual peso (4 clínicos, 1 arteriográfico e 1 referente à idade inferior 

a 40 anos ao aparecimento dos sintomas) (28). O critério diagnóstico de Ishikawa 

modificado por Sharma e colaboradores (26) removeu o critério de idade 

estabelecido originalmente por Ishikawa, dividindo os itens em 3 critérios 

maiores e 10 menores, sendo a maioria deles definidos por estudo angiográfico. 
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A TAK é considerada altamente provável quando existem dois critérios maiores, 

um maior e dois menores, ou quatro menores. Suas sensibilidade e 

especificidade foram de 92,5% e 95,0%, respectivamente (27). 

Apesar do início dos sintomas da forma adulta TAK antes dos 40 anos ser 

classicamente descrito e figurar como parte do critério do ACR 1990 – o mais 

utilizado na prática clínica e inclusão de pacientes em estudos (26,28) –, dados 

recentes em diferentes populações mostram não ser rara a ocorrência da TAK 

após esta faixa etária. A frequência de pacientes com início tardio de 

manifestações de TAK varia de 9 e 32% dos pacientes, e seu diagnóstico após 

esta idade parece variar ainda mais nos estudos (15-71%) (26). Ainda, não é 

desprezível o percentual de pacientes com diagnóstico após os 50 anos de 

idade, representando 13-18,3% dos pacientes em alguns estudos europeus 

(23,29,30). O início tardio de manifestações é outro fator agravante na 

dificuldade da identificação da TAK, sendo motivo de debate na literatura quanto 

a possível diagnóstico de ACG com fenótipo de acometimento de grandes vasos, 

erroneamente classificada como TAK. 

A forma juvenil da TAK vem sendo classificada nos estudos através dos 

critérios EULAR-PRINTO-PRES, que inclui anormalidades angiográficas na 

aorta ou em seus ramos principais ou artérias pulmonares como critério 

obrigatório e mais 5 itens adicionais (4 clínicos e 1 laboratorial). A TAK juvenil é 

classificada na presença do critério obrigatório junto a pelo menos um dos outros 

critérios. Em comparação com os critérios classificatórios do ACR 1990, estes 

critérios juvenis incluíram técnicas de imagem não-invasivas para além da 

arteriografia e considerou condições não-inflamatórias no diagnóstico diferencial 

da vasculite. O critério classificatório do EULAR-PRINTO-PRES apresentou 

100% de sensibilidade e 99,9% de especificidade para classificação da TAK 

juvenil (31). 

 

1.4. A prevalência e incidência da arterite de Takayasu no mundo  

  A TAK tem sido descrita em diferentes regiões do mundo, contradizendo 

os estudos iniciais que a identificavam como uma doença que acometia 

estritamente indivíduos de origem asiática. Seguindo o desafio das demais 
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vasculites, seus dados epidemiológicos são escassos e variados, provavelmente 

pela variação geográfica e genética entre populações, mas também dada a sua 

raridade e curso insidioso, que contribuem para seu subdiagnóstico e 

consequente subnotificação (24). A TAK é um exemplo dentre as muitas 

doenças reumáticas raras, em que carecem dados epidemiológicos, para 

orientar o planeamento dos cuidados de saúde em condições que requerem 

tratamento altamente especializado, além de  conhecimentos e recursos clínicos 

especializados (25). 

Embora a prevalência e incidência da TAK venham sendo 

progressivamente relatadas ao redor do globo, as características de distribuição 

global de TAK ainda não são totalmente conhecidas (25). A estimativa de sua 

incidência é o dado epidemiológico de maior escassez, com taxas que variam 

de 0,4 a 3,3 casos/106 habitantes (24). Recentemente, uma revisão sistemática 

com meta-análise estimou a taxa de incidência da TAK no mundo como sendo 

de 1,11 casos/106/ano (intervalo de confiança 95% 0,70-1,76), chamando a 

atenção para a elevada heterogeneidade de dados entre as regiões (25). Esta 

heterogeneidade foi explicada tanto pela ocorrência variável da doença através 

de territórios e populações distintas, quanto pelos diferentes desenhos de estudo 

e tipos de amostragem (centrados em hospitais versus população total) 

utilizados. Além destes aspectos apontados pelos autores, pode-se considerar a 

desigualdade no acesso a técnicas de imagens em diferentes localidades que 

são essenciais na caracterização das lesões vasculares e definição da doença. 

Quanto à prevalência da TAK, é necessário ressaltar que a maioria dos 

estudos são baseados em registros hospitalares, limitando sua 

representatividade. O Japão é o país com as maiores taxas de prevalência de 

TAK no mundo: 40 casos/106 (32,33), chegando a 330-360 casos/106 quando 

considerados estudos baseados em autópsias (34). A Coréia do Sul aparece em 

seguida, com uma prevalência de 28,2 casos/106 documentada em um estudo 

nacional de base populacional (35). O terceiro país com maior prevalência da 

TAK já documentada é a Turquia, com prevalência que varia de 33 casos/106 

em Edirne (Noroeste) (36), a 12,8 na Esmirna (Sudoeste) (22). 

Interessantemente, outros países da Ásia e do Oriente Médio não reproduzem 
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esta elevada prevalência, com 7,8 casos/106 vistos em estudo nacional no 

Kwuait (37) e 7,01 casos/106 documentados em centros terciários de Shangai, 

na China (38). 

De uma forma geral, a Europa apresenta prevalência menor de TAK em 

comparação a países da Ásia, variando entre 4,6 e 10,5 casos/106 em estudos 

realizados na Espanha, Inglaterra, Itália, Dinamarca e Polônia (39–43). É 

interessante notar que alguns estudos europeus recentes vêm fugindo à esta 

regra, devido à inclusão de pacientes imigrantes das mais diversas origens. O 

primeiro exemplo se deu em estudo realizado entre 1997 e 2011 no condado da 

Escânia, no extremo sul da Suécia, onde foi encontrada uma prevalência de TAK 

de 13,2 casos/106 (44); o que contrasta com os 6,4 casos/106 encontrados no 

centro-sul do país no início dos anos 1970 (45). Em seguida, um estudo realizado 

no sul norueguês – o de maior base populacional já reportado até o momento 

(2.800.000 de habitantes) – mostrou prevalência de TAK de 22 casos/106 

habitantes, muito superior ao reportado em outros países da Escandinávia e no 

restante da Europa (23). Mais recentemente, um estudo realizado em hospital 

universitário em Berna (Suíça), também demonstrou prevalência de TAK de 14,5 

casos/106, bem acima da prevalência média de TAK na Europa  (46). Todos 

estes dados destacam a influência étnica na expressão da TAK em diferentes 

países. 

Fora do eixo eurasiático, a escassez de dados de prevalência da TAK fica 

ainda mais clara. Na Oceania, apenas um estudo, realizado na porção ocidental 

da Austrália, encontrou uma prevalência de TAK de 3,9 casos/106 de habitantes, 

chegando até 15 casos/106, quando considerada apenas pacientes de origem 

asiática (47). Na Américas, existem poucos dados de prevalência. Ao final da 

década de 1980, a prevalência de 0,9 casos/106 de habitantes no estado de 

Nova Iorque representou a menor prevalência de TAK já registrada até o 

momento (48). Mais recentemente, um estudo de pequena base populacional, 

realizado no centro-oeste dos Estados Unidos, calculou uma prevalência pontual 

de TAK em 8,4 casos/106, no ano de 2015, a partir dos cinco casos registrados 

na região (49). Não há dados de prevalência da TAK no restante do continente 

americano, sobretudo na América Latina. 
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1.5. A epidemiologia da arterite de Takayasu no Brasil  
No Brasil, pouco se sabe sobre a epidemiologia das vasculites sistêmicas 

primárias. Considerando seu extenso território e a heterogeneidade de sua 

população – de base portuguesa, africana e indígena, somado ainda aos mais 

diversos fluxos migratórios eurasiáticos ao longo da história (50) – torna-se 

impossível projetar qualquer dado estrangeiro sobre a nossa população. Apenas 

um único levantamento epidemiológico avaliou a prevalência das principais 

vasculites sistêmicas em centros terciários de Reumatologia adulta na região 

Sudeste e Nordeste do país. Neste estudo, a SB apareceu como a mais comum 

(35,0% dos casos), seguida da TAK com frequência de 26,4%; contudo, a TAK 

despontou como a vasculite sistêmica mais frequente nos dois centros de 

referência do Nordeste e também como a vasculite mais encontrada entre os 

pacientes juvenis (< 18 anos) que seguiam em centros adultos. Houve 

significativa predominância feminina (F:M = 8,3:1,0) na TAK e a média de idade 

ao diagnóstico de 27 anos (51). Em paralelo, um estudo prospectivo de 

prevalência das vasculites em Portugal, país que compartilha considerável carga 

genética com o Brasil, apontou concordância quanto a SB ser a vasculite mais 

frequente (38,8% dos casos), enquanto curiosamente a TAK foi uma das formas 

mais raras, respondendo por apenas 3,8% dos pacientes com vasculites em 

Portugal (52), reforçando a impossibilidade de extrapolarmos dados externos 

para a nossa população.  

Dados específicos sobre a TAK na população brasileira também são 

descritos em diferentes publicações com diferentes objetivos. Dois estudos 

retrospectivos traçaram o perfil clínico-demográfico destes pacientes em nosso 

país: o primeiro, realizado em três centros universitários do estado de São Paulo, 

avaliou 73 pacientes adultos com TAK, encontrando um predomínio feminino 

(5:1) e caucasiano (68,5%), além de idade média ao diagnóstico também de 27 

anos (variando de 10 a 52 anos) (53); no segundo, 71 pacientes com TAK de 

início juvenil de dez centros reumatológicos de diferentes regiões do país foram 

avaliados, com o sexo feminino respondendo por 71,8% dos casos, idade média 

ao diagnóstico de 9,2 anos (±4,2) e tempo médio entre o início dos sintomas e 

diagnóstico de 1,2 anos (±1,4) (54).  
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É notável a escassez de dados epidemiológicos acerca da TAK em todo 

o mundo, o que se torna ainda mais nítido no Brasil, onde há apenas estudos 

baseados em centros universitários avaliando perfis clínico-demográficos. 

Somado a isto, a heterogeneidade da população brasileira não torna possível a 

extrapolação de dados epidemiológicos externos. E enfim, ainda que se trate de 

uma doença rara, que porventura, se concentre em centros terciários, sua 

avaliação epidemiológica deve idealmente ser realizada através da análise de 

bases populacionais, que englobem pacientes com perfis distintos daqueles do 

hospital universitário, incluindo indivíduos seguidos em centros secundários e 

serviços privados. 

Com uma população de 6.747.815 habitantes estimada em 2020 (55), um 

estudo sobre a epidemiologia da TAK no município do Rio de Janeiro seria o de 

maior base populacional já reportado na literatura, trazendo dados inéditos à 

compreensão epidemiológica desta vasculite.



 

3. HIPÓTESE 



Hipótese
 

 24 

Considerando-se a elevada prevalência de pacientes com TAK seguidos 

em centros terciários do Sudeste brasileiro (51), podemos hipotetizar que sua 

prevalência no município do Rio de Janeiro seja relativamente elevada em à 

maioria dos países para os quais a epidemiologia é conhecida. Ainda, é possível 

que o perfil demográfico destes pacientes seja distinto do observado em 

populações com cargas genéticas diferentes e, ainda, que este perfil varie de 

acordo com a cor da pele e serviço de acompanhamento. 

!  
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Objetivo primário: 

• Calcular a prevalência de período da TAK no município do Rio de 

Janeiro em 2020.  

Objetivos secundários:  

• Estimar a taxa de incidência média da TAK no município do Rio de 

Janeiro ao longo dos 10 anos anteriores ao estudo; 

• Traçar o perfil demográfico de pacientes com TAK no município do 

Rio de Janeiro; 

• Detectar o impacto das diferenças étnico-demográficas na 

prevalência da TAK; 

• Comparar os resultados da pesquisa de campo com aqueles 

oriundos das bases de dados governamentais; 

• Comparar os pacientes em função do sexo, cor da pele, forma de 

apresentação da doença (juvenil ou adulta) e serviço de 

acompanhamento. 

!
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5.1. Desenho  
Este estudo transversal foi desenhado para a compreensão da 

epidemiologia da TAK no município do Rio de Janeiro. Foram convidados a 

participar e preencher um questionário online médicos que atuam na região 

metropolitana do município do Rio de Janeiro – seja no serviço público ou privado 

– e que realizam seguimento regular de pacientes com TAK. Houve uma busca 

ativa nos serviços de Reumatologia e Angiologia que atendam vasculites 

sistêmicas e todos os reumatologistas atuando no municipio foram contactados 

diretamente via email e/ou telefone através de seus cadastros na Sociedade de 

Reumatologia do Rio de Janeiro. Também como forma de divulgação do estudo, 

o projeto de pesquisa foi apresentado em reunião presencial da Sociedade de 

Reumatologia do Rio de Janeiro, para os membros sócios. Ainda, foram 

utilizadas bases de dados nacionais do sistema de saúde pública e privada.  

O presente estudo foi conduzido seguindo a Declaração de Helsinki e foi 

aprovado pelo Comitê de Ética da Universidade Federal de São Paulo (CAAE: 

28359119.3.0000.5505), que isentou do consentimento os pacientes objetos do 

estudo (Anexo I). Todos os participantes médicos deram o seu consentimento 

informado por escrito (Anexo II). O relatório deste estudo está em conformidade 

com a declaração STROBE (56). 

5.2. Pacientes 

Os seguintes critérios de inclusão foram utilizados para pacientes com 

TAK: residência fixa no município do Rio de Janeiro e ter passado em consulta 

no último ano com seu médico(a) assistente. Pacientes que receberam o 

diagnóstico com até 18 anos de idade (forma juvenil) deveriam preencher os 

critérios classificatórios do EULAR-PRINTO-PRES (31); enquanto aqueles 

diagnosticados com mais de 18 anos de idade (forma adulta) deveriam ter 

preencher ou o critério classificatório do ACR de 1990 (28) ou o critério 

diagnóstico de Ishikawa modificado (26). Casos diagnosticados até o ano de 

2020 foram considerados para o cálculo da prevalência de período. Pacientes 

com TAK seguidos em serviços do município do Rio de Janeiro, mas residindo 

fora deste não eram elegíveis e aqueles inseridos de forma duplicada foram 

excluídos do estudo. 
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5.3. Coleta de dados individuais 

A coleta de dados específicos de cada paciente se deu através de 

questionário eletrônico online utilizando a plataforma REDCap. As informações 

coletadas incluíram sexo, cor da pele autodeclarada – de acordo com o Instituto 

Brasileiro de Geografia e Estatística (IBGE) (57) – idade atual, ao início dos 

sintomas e ao diagnóstico, critério classificatório/diagnóstico utilizado e tipo de 

serviço (público ou privado) em que o acompanhamento é realizado (Anexo III). 
O nome de cada paciente também foi coletado com a finalidade única e exclusiva 

de se verificar a duplicidade de registro. Todos os dados permaneceram 

armazenados de forma segura na plataforma REDCap, sendo exportados após 

a finalização da coleta de dados. 

5.4. O município do Rio de Janeiro e as bases de dados governamentais 

O estado do Rio de Janeiro localiza-se na região Sudeste do Brasil e sua 

capital, o município do Rio de Janeiro, possui a segunda maior população do 

país, estimada em 6.747.815 habitantes em 2020 (55). A região metropolitana 

da capital é constituída por 22 municípios e caracteriza-se por intenso 

movimento pendular, abrigando mais de 13 milhões de indivíduos e sendo a 

terceira maior da América do Sul em 2020 (58). No municipio do Rio de Janeiro, 

existem 3 hospitais universitários especializados e 11 hospitais 

secundários/terciários que realizam seguimento de pacientes com doenças 

reumáticas, todos cobrindo pacientes também oriundos da região metropolitana. 

Há, ainda, um serviço universitário de Angiologia que realiza seguimento regular 

de pacientes com TAK no município. A Sociedade de Reumatologia do Rio de 

Janeiro foi fundada em 1958 e constitui uma forte de rede de colaboração com 

253 reumatologistas cadastrados que atuam em todo o estado do Rio de Janeiro 

(59), em serviços públicos e privados (Figura 1). 

O Sistema Único de Saúde (SUS) é o sistema de saúde naciona e 

compreende os subsetores público, privado e de seguros de saúde privados. A 

maioria dos serviços de saúde é fornecida pelo subsetor público, onde os 

serviços são prestados e financiados pelo governo em nível federal, estadual e 

municipal para toda a população (60). Somado a isso, enquanto cerca de 25% 

da população brasileira conta com seguro saúde privado de saúde, essa taxa 

chegou a 47,4% na capital do Rio de Janeiro em 2019 (61). 
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O DATASUS corresponde ao Departamento de Informática do SUS, e 

possui entre seus recursos o Sistema de Informações Hospitalares (SIH) e o 

Sistema de Informações Ambulatoriais (SIA) (62). O SIH processa informações 

através da captação de dados das Autorizações de Internação Hospitalar (AIH), 

onde constam as causas de internações e a relação dos procedimentos 

realizados. O SIA é o sistema processa informações registradas nos aplicativos 

de captação do atendimento ambulatorial, tais como a Autorização de 

Procedimentos Ambulatoriais (APAC) e o Boletim de Produção Ambulatorial 

(BPA). Dentre os procedimentos registrados por estes aplicativos, constam 

exames radiológicos para estudo arterial, tais como angiotomografia, 

angioressonância e ultrassonografia com doppler arterial, todos amplamente 

utilizados no diagnóstico e seguimento regular de pacientes com TAK. 

A Agência Nacional de Saúde Suplementar (ANS) é uma agência 

reguladora do Ministério da Saúde, responsável pelo setor de planos de 

saúde no Brasil. A base de dados da ANS dispõe de diversos sistemas, dentre 

os quais, é possível se recuperar informações de pacientes submetidos a 

procedimentos hospitalares à semelhança do DATASUS, mas não dispõe de 

uma base de dados que contemple procedimentos ambulatoriais. 

 

5.5. Pesquisa do CID-10 M31.4 em bases de dados governamentais 

A prevalência de período da TAK no município do Rio de Janeiro em 2020 

também foi analisada a partir de dados provenientes das bases de dados do 

DATASUS e ANS. Os dados foram coletados de acordo com os códigos da 10ª 

Revisão da Classificação Internacional de Doenças (CID-10). A partir de 

procedimentos relacionados ao CID-10 M31.4, presentes de forma primária ou 

secundária, foi possível identificar a existência de pacientes com diagnóstico de 

TAK com domicílio fixo no município do Rio de Janeiro. Os períodos analisados 

de ocorrência do CID-10 em questão foram captados entre 2008 e 2020 

(DATASUS) e 2015 e 2019 (ANS). Nestas plataformas, os códigos identificados 

são atribuíveis a pacientes de forma anonimizada, sendo também possível 

verificar se estes se encontravam vivos em 2020. A fim de se verificar duplicatas, 
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foram cruzadas as informações de sexo e data de nascimento dos registros 

encontrados. 

A obtenção destes dados foi realizada em parceria com a empresa 

Roche®, onde esta se prestou única e exclusivamente à extração dos dados das 

plataformas governamentais, sem possuir qualquer papel na análise dos 

mesmos, financiamento, escrita ou aprovação desta dissertação de mestrado. O 

processo de ETL (extract, transform, load) aplicado aos dados do DATASUS 

para indexação no datalake Roche, consiste no acesso do servidor FTP (file 

transfer protocol) do DATASUS, carregamento dos arquivos de cada município 

e cada mês e ano disponíveis, com posterior transformação desses dados dentro 

da plataforma hadoop.  

 

5.6. Análise estatística  
As variáveis categóricas foram apresentadas como número absoluto 

(porcentagem, %), e as variáveis numéricas – em função da sua distribuição de 

normalidade – como média (± desvio-padrão, DP) ou mediana [intervalo 

interquartil, IQR]. O teste de D’Agostino-Pearson foi utilizado para avaliar a 

distribuição da normalidade das variáveis numéricas.  

A prevalência da TAK no ano de 2020 foi calculada como número de 

casos por 1.000.000 (106) de habitantes. A incidência média nos 10 anos 

anteriores ao início do estudo foi estimada através de cortes retrospectivos dos 

casos diagnosticados entre 2010 e 2019 em função da população estimada de 

cada ano (55). Pela população estudada ser aberta por definição – mas se 

mantendo estável no período de estudo – o resultado é apresentado como taxa 

de incidência média do período. Seu cálculo foi realizado pela divisão do número 

de casos incidentes em cada ano pelo número de “pessoas-ano”; por se tratar 

de doença de baixíssima incidência, a taxa e o risco de incidência em 1 ano são 

numericamente equivalentes (63). Os dados demográficos referentes à 

população do município do Rio de Janeiro entre os anos de 2010 e 2020 foram 

obtidos a partir do IBGE (55). A população por idade, sexo e cor da pele vem 

dos Censos brasileiros (último de 2010) e estimativas e previsões intercensais 

do IBGE. 
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Foram realizados cálculos gerais e estratificados por sexo, cor da pele e 

de acordo com a idade de início. O intervalo de confiança de 95% (IC 95%) foram 

calculados utilizando o Wilson score interval (64). A fim de avaliar a incidência 

de casos entre 2010 e 2019 com variáveis clínico-demográficas, foram 

realizados modelos de regressão de Poisson com variância robusta, 

considerando o logaritmo da população no denominador, gerando um risco 

relativo (RR) e seu IC 95%. 

Variáveis categóricas foram comparadas utilizando-se o teste do qui-

quadrado ou o teste exato de Fisher, quando apropriado, e variáveis numéricas 

foram comparadas através dos testes de teste t de Student não-pareado ou teste 

U de Mann-Whitney, em função da distribuição dos dados. Todos os testes 

realizados foram bicaudais e um valor de p inferior a 0,05 foi considerado como 

estatisticamente significativo. Os softwares utilizados para as análises 

descritivas e comparativas, além da construção dos gráficos, foi o GraphPad 

Prism versão 8 para Mac iOS. Para as análises de regressão, foi utilizada 

plataforma R versão 4.0 para Mac iOS. Quanto às análises das bases de dados 

governamentais (DATASUS e ANS), o software utilizado foi o Tableau Desktop 

(v.2021.2.2). 
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6. RESULTADOS 
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6.1. Inclusão de casos  
Entre maio de 2020 e maio de 2021, 32 médicos que acompanhavam 

pacientes elegíveis segundo os critérios de inclusão foram identificados, tendo 

incluído 123 pacientes com TAK moradores do município do Rio de Janeiro no 

estudo. Estes pacientes estavam em acompanhamento em 12 serviços públicos 

e 14 consultórios particulares. Após exclusão de duplicatas, foram identificados 

114 pacientes com TAK habitando no município em 2020. Destes, apenas cinco 

(4,4%) eram seguidos exclusivamente no serviço de Angiologia. O fluxograma 

do estudo é apresentado na Figura 1 abaixo. 

 

Figura 1. Fluxograma de seleção de pacientes no estudo 

 

 



Resultados 

 35 

 

6.2. Características dos pacientes incluídos  
 As características demográficas dos pacientes com TAK incluídos no 

estudo são apresentadas na Tabela 1. Noventa e sete dos 114 pacientes com 

TAK eram do sexo feminino e foi calculada a relação entre sexos, sendo a 

proporção feminino:masculino (F:M) de 5,7:1,0. A cor da pele autodeclarada 

mais frequentemente documentada foi a branca (44,7%), seguida pela parda 

(33,3%) e preta (16,7%). Apenas um quinto dos pacientes recrutados foram 

oriundos de serviços privados. 
 

Tabela 1. Perfil demográfico dos pacientes com TAK do Rio de Janeiro  

Parâmetro Resultados 
Número de casos 114 

Sexo feminino, n (%) 97 (85,1) 

Cor da pele autodeclarada, n (%) 
- Branca 51 (44,7) 

- Parda 38 (33,3) 

- Preta 19 (16,7) 

- Amarela 1 (0,9) 

- Ignorada 5 (4,4) 

À inclusão*  

- Idade, mediana [IQR] anos 43,0 [30,5-55,0] 

- Tempo de seguimento, mediana [IQR] anos 8,0 [3,0-14,3] 

Setor de acompanhamento, n (%) 
- Serviço público 91 (79,8) 

- Setor privado 23 (20,2) 

* Variáveis consideradas no momento da inclusão do paciente pelo médico colaborador, entre 
maio/2020 e maio/2021. IQR: intervalo interquartil.  

As características referentes à própria TAK são apresentadas na Tabela 
2. A mediana de tempo entre o aparecimento dos sintomas e o diagnóstico foi 
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de 1 [0,0-5,0] ano. Apesar de 35 pacientes terem apresentado início juvenil, 22 

destes (62,9%) foram classificados/diagnosticados com critérios utilizados na 

população adulta. Os critérios de classificação do ACR de 1990 foram os mais 

utilizados, sendo observados na inclusão de três quartos dos casos.  

Tabela 2. Características da TAK em pacientes do município do Rio de Janeiro  

Parâmetro Resultados 
(n = 114) 

Idade, média (±DP) anos  

- No início dos sintomas 27,1 (±13,9) 

- Ao diagnóstico 31,6 (±14,6) 

Tempo entre início dos sintomas e diagnóstico, 
mediana [IQR] anos 

1 [0-5] 

Início dos sintomas ≥ 40 anos, n (%) 22 (19,3) 

Diagnóstico ≥ 40 anos, n (%) 34 (29,8) 

Classificação quanto à idade de início, n (%) 
- Juvenil 35 (30,7) 

- Adulto 79 (69,3) 

Critério preenchido no momento do diagnóstico, n (%) 
- ACR 1990 85 (74,5) 

- EULAR-PRINTO-PRES 13 (11,4) 

- Ishikawa modificado 13 (11,4) 

- Ignorado 3 (2,6) 

ACR: American College of Rheumatology; DP: desvio-padrão; EULAR-PRINTO-PRES: 
European League Against Rheumatism-Paediatric Rheumatology International Trials 
Organisation-Paediatric Rheumatology European Society; IQR: intervalo interquartil. 
 

6.3. Prevalência de período em 2020 
Os 114 casos analisados produziram uma prevalência de 16,9 casos/106 

habitantes (IC 95% 14,1-20,3) em 2020. As prevalências estratificadas por sexo, 

cor da pele e idade de início da TAK no município do Rio de Janeiro em 2020 

são apresentadas na Tabela 3. 
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Tabela 3. Prevalência geral e estratificada da TAK no Rio de Janeiro  

Subgrupo Número 
de casos 

População Casos / 106 habitantes  

(IC 95%) 

Total 114 6.747.815 16,9 (14,1-20,3) 

Sexo feminino 97 3.587.864 27,0 (22,2-33,3) 

Sexo masculino 17 3.159.951 5,38 (3,36-8,62) 

Brancos 51 3.458.959 14,7 (11,2-19,4) 

Não-brancos 57 3.231.488 17,6 (13,6-22,9) 

Pardos 38 2.475.457 15,4 (11,2-21,1) 

Pretos 19 756.031 25,1 (16,1-39,3) 

Amarelos 1 49.017 20,4 (3,6-115,6) 

Início juvenil 35 1.705.464 20,5 (14,8-28,5) 

Início adulto 79 5.042.351 15,7 (12,6-19,5) 
IC: Intervalo de confiança. 
  

6.4. Taxas de incidência 
No período de 2010 a 2019, foram registrados 61 casos de TAK, conforme 

descrito na Tabela 4. 
 

Tabela 4. Taxa de incidência anual e média da TAK no período 2010-2019 

Ano Casos Pessoas-ano Casos / 106 habitantes / ano 

2010 4 6.320.446 0,63 

2011 4 6.355.949 0,63 

2012 5 6.390.290 0,78 

2013 5 6.429.923 0,78 

2014 5 6.453.682 0,77 

2015 8 6.476.631 1,24 

2016 8 6.498.837 1,23 

2017 6 6.520.266 0,92 

2018 11 6.688.927 1,64 

2019 5 6.718.903 0,74 

2010-2019 61 64.853.854 0,94 
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 A taxa de incidência neste período foi de 0,94 casos/106 habitantes/ano 

(IC 95% 0,73-1,21). A Figura 2 ilustra a curva de incidência entre 2010 e 2019 

junto aos limites do seu intervalo de confiança de 95%. 
 

Figura 2. Curva de incidência da TAK no período 2010-2019 

 
A Tabela 5 e a Figura 3 a seguir tratam da incidência anual da TAK, 

estratificada pelo sexo, onde observamos predomínio do sexo feminino na maior 

parte dos anos. 

 

Tabela 5. Taxas de incidência anual e média da TAK de acordo com o sexo (2010-2019) 

Ano Masc Pessoas-
ano 

Casos/106 

por ano 
Fem Pessoas-

ano 
Casos/106 

por ano 

2010 0 2.959.817 - 4 3.360.629 1,19 

2011 2 2.976.442 0,67 2 3.379.506 0,59 

2012 3 2.992.524 1,00 2 3.397.765 0,58 

2013 1 3.011.084 0,33 4 3.418.838 1,17 

2014 2 3.022.210 0,66 3 3.431.471 0,87 

2015 2 3.032.957 0,66 6 3.443.673 1,74 

2016 1 3.043.356 0,33 7 3.455.480 2,03 

2017 0 3.053.391 - 6 3.466.874 1,73 

2018 1 3.132.373 0,32 10 3.556.553 2,81 

2019 3 3.146.411 0,95 2 3.572.491 0,56 

2010 – 

2019 (IC 

95%) 

15 30.370.568 0,49  

(0,30-0,81) 

46 34.483.285 1,33  

(1,00-1,78) 

Fem: feminino; IC: intervalo de confiança; Masc: masculino.  
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Figura 3. Curvas de incidência da TAK estratificada por sexo (2010-2019) 

 
As taxas de incidências médias e estratificadas referentes ao período em questão são mostradas 
seguidas de seus intervalos de confiança de 95%. 
 

A Tabela 6 (A e B) e a Figura 4 tratam da incidência estratificada da TAK 

pela cor da pele autodeclarada. Nota-se uma maior incidência na população não-

branca, sobretudo a de cor preta, em comparação aos indivíduos autodeclarados 

brancos. 

Tabela 6. Taxas de incidência anual e média da TAK de acordo com a cor da pele (2010-2019) 
Ano Branca Pessoas-

ano 
Casos/106 

por ano 
Parda e 
Preta 

Pessoas-
ano 

Casos/106 

por ano 

2010 0 3.239.888 - 3 3.026.823 0,99 

2011 2 3.258.086 0,61 2 3.043.825 0,66 

2012 4 3.275.690 1,22 1 3.060.270 0,33 

2013 2 3.296.006 0,61 3 3.079.250 0,97 

2014 3 3.308.185 0,91 2 3.090.628 0,65 

2015 3 3.319.949 0,90 5 3.101.619 1,61 

2016 2 3.331.332 0,60 6 3.112.253 1,93 

2017 1 3.342.316 0,30 4 3.122.515 1,28 

2018 6 3.428.772 1,75 5 3.203.286 1,56 

2019 2 3.444.138 0,58 2 3.217.641 0,62 

2010 – 
2019 (IC 
95%) 

25 33.244.366 0,75  

(0,51-1,11) 

33 31.058.114 1,06  

(0,76-1,49) 

Tabela 6a. Brancos e Não-brancos (Pardos e Pretos); IC: intervalo de confiança. 
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Ano Parda Pessoas-
ano 

Casos/106 

por ano 
Preta Pessoas-

ano 
Casos/106 

por ano 

2010 2 2.318.675 0,86 1 708.148 1,41 

2011 1 2.331.699 0,43 1 712.125 1,40 

2012 1 2.344.297 0,43 0 715.973 - 

2013 1 2.358.836 0,42 2 720.413 2,77 

2014 2 2.367.553 0,84 0 723.075 - 

2015 3 2.375.971 1,26 2 725.647 2,76 

2016 3 2.384.118 1,26 3 728.135 4,12 

2017 4 2.391.979 1,67 0 730.535 - 

2018 4 2.453.853 1,63 1 749.432 1,33 

2019 2 2.464.850 0,81 0 752.791 - 

2010 – 
2019 (IC 
95%) 

23 23.791.835 0,97  

(0,64-1,45) 

10 7.266.279 1,38  

(0,75-2,53) 

Tabela 6b. Pardos e Pretos; IC: intervalo de confiança. 
 

Figura 4. Curvas de incidência da TAK estratificada pela cor da pele (2010-2019) 

 
As taxas de incidências médias e estratificadas referentes ao período em questão são mostradas 
seguidas de seus intervalos de confiança de 95%. 
 

A Tabela 7 e a Figura 5 tratam da incidência anual da TAK estratificada 

pela forma de início da doença. A incidência de TAK foi maior na forma juvenil 

de início da doença, em comparação à forma adulta.  
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Tabela 7. Taxas de incidência anual e média da TAK  de acordo com idade de início (2010-

2019) 

Ano Juvenil Pessoas-
ano 

Casos/106 

por ano 
Adulto Pessoas-

ano 
Casos/106 

por ano 

2010 2 1.597.449 1,25 2 4.722.997 0,42 

2011 1 1.606.422 0,62 3 4.749.526 0,63 

2012 1 1.615.101 0,62 4 4.775.188 0,84 

2013 1 1.625.118 0,61 4 4.804.804 0,83 

2014 2 1.631.123 1,23 3 4.822.558 0,62 

2015 2 1.636.923 1,22 6 4.839.707 1,24 

2016 3 1.642.536 1,83 5 4.856.300 1,03 

2017 3 1.647.952 1,82 3 4.872.313 0,61 

2018 3 1.690.580 1,77 8 4.998.346 1,60 

2019 1 1.698.156 0,59 4 5.020.746 0,79 

2010 – 
2019 
(IC 
95%) 

19 16.391.362 1,16  

(0,74-1,81) 

42 48.462.491 0,86  

(0,64-1,17) 

IC: intervalo de confiança. 
 

Figura 5. Curvas de incidência da TAK estratificada pela idade de início (2010-2019) 

 

 
As taxas de incidências médias e estratificadas referentes ao período em questão são mostradas 
seguidas de seus intervalos de confiança de 95%. 
 

A partir dos dados acima, foi realizada a regressão de Poisson com 

variância robusta a fim de se estimar o risco de incidência da TAK entre 2010 e 
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2019 em função do sexo, da cor da pele autodeclarada e da forma de início da 

doença (Tabela 8). Neste período, indivíduos do sexo feminino tiveram um risco 

significativamente maior de serem diagnosticados com TAK em relação àqueles 

do sexo masculino (RR: 2,70 IC 95% 1,59-4,55; p < 0,001). Um risco maior 

também foi observado naqueles com cor da pele negra e forma juvenil da doença 

em relação à cor branca e forma adulta, respectivamente, embora estes riscos 

não tenham atingido o nível de significância estatística estabelecido. 

 

Tabela 8. Regressão de Poisson com variância robusta da incidência de TAK entre 2010 e 2019 
 

Casos Pessoas-ano RR (IC 95%) p  
Sexo     

- Masculino 15 30.370.568 1,00  

- Feminino 46 34.483.285 2,70 (1,59-4,55) < 0.0001 

Cor da pele      

- Brancos 25 33.244.366 1,00  

- Pretos 10 7.266.279 1,83 (0,88-3,80) 0,105 

- Não-pretos 48 57.036.201 1,00  

- Pretos 10 7.266.279 1,64 (0,83-3,21) 0,153 

- Brancos 25 33.244.366 1,00  

- Não-brancos 33 31.058.114 1,41 (0,87-2,28) 0,157 

Forma de início     

- Adulto 42 48.462.491 1,00  

- Juvenil 19 16.391.362 1,34 (0,93-1,91) 0,112 

IC: intervalo de confiança; RR: risco relativo. 
 
 

6.5. Ocorrência do CID-10 M31.4 nas bases do DATASUS e da ANS 
 Com base nos moradores do município do Rio de Janeiro, que sob o 

código M31.4 do CID-10, foram submetidos a algum procedimento ambulatorial 

e/ou hospitalar no âmbito do serviço público (base do DATASUS) ou internação 
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hospitalar no privado (base da ANS), foram localizados 62 indivíduos. Destes 

registros, 10 eram duplicados, e 3 haviam falecido antes de 2020. Assim, os 49 

casos ativos em 2020 geraram uma prevalência da TAK de 7,26 (IC 95% 5,49-

9,60) casos/106 habitantes em 2020. As características demográficas destes 

pacientes são resumidas na Tabela 9. 

 
Tabela 9. Perfil dos casos de TAK no Rio de Janeiro em 2020 de acordo com as bases de 

dados governamentais 

Parâmetro Resultados 
Número de casos 49 

Sexo feminino, n (%) 45 (91,8) 

Relação F:M 11,3:1,0 

Cor da pele, n (%) 
- Branca 22 (44,8) 

- Parda 17 (34,6) 

- Preta 4 (8,2) 

- Amarela 0 (0,0) 

- Indisponível 5 (10,2) 

Idade, mediana [IQR] anos 40,0 [26,0-49,0] 

Setor de acompanhamento, n (%) 
- Serviço público 48 (97,9) 

- Setor privado 1 (2,1) 

F:M = feminino: masculino; IQR = intervalo interquartil. 
 

6.6. Comparações entre variáveis quanto ao sexo 
Pacientes com TAK foram comparados entre si em função do sexo 

(Tabela 10). Não houve diferenças significativas entre os grupos, mas apenas 

uma tendência a pacientes do sexo masculino em apresentar um início mais 

precoce dos sintomas da doença. 
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Tabela 10. Comparação entre indivíduos do sexo feminino e masculino 

Variáveis Feminino (n = 97) Masculino (n = 17) p 

Brancos, n (%)* 43 (46,7) 8 (50,0) 0,809 

Início juvenil, n (%) 28 (28,9) 7 (41,2) 0,310 

Início dos sintomas 
≥ 40 anos, n (%)** 

19/70 (27,1) 3/10 (30,0) 0,999 

Diagnóstico ≥ 40 
anos, n (%)** 

29/70 (41,4) 5/10 (50,0) 0,736 

Acompanhamento 
no serviço público, n 
(%) 

77 (79,4) 14 (82,3) 0,778 

Idade, anos    

- Início dos 

sintomas, 

média (± DP) 
28,0 (±13,6) 22,1 (±14,3) 0,107 

- Ao diagnóstico, 

média (± DP) 32,3 (±14,3) 27,7 (±16,2) 0,236 

- Intervalo entre 

início de 

sintomas e 

diagnóstico, 

mediana [IQR] 

1,0 [0,0-5,0] 2,0 [0,5-6,0] 0,485 

* Nessa análise foram excluídos pacientes com cor da pele ignorada e amarela; ** Dentre aqueles 
com início adulto da doença (n = 80; 70 femininos e 10 masculinos); DP: desvio-padrão; IQR: 
intervalo interquartil 
 

6.7. Comparações quanto à cor da pele autodeclarada pelos pacientes 
com TAK 

Pacientes de cor da pele autodeclarada branca foram comparados 

àqueles de cor não-branca, conforme consta na Tabela 11. Pacientes que 

apresentavam a cor não-branca tiveram início dos sintomas cerca de 6 anos 

mais precoce em relação aos brancos. Ainda, foi observada tendência estatística 
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de pacientes não-brancos serem mais comumente acompanhados em serviços 

públicos de saúde. 
 

Tabela 11. Comparação entre indivíduos de cor branca e não-branca 

Variáveis Branca (n = 51) Não-branca (n = 57) p 

Sexo feminino, n (%) 43 (84,3) 49 (85,9) 0,809 

Início juvenil, n (%) 11 (21,6) 22 (38,6) 0,055 

Início ≥ 40 anos, n (%)* 13/40 (32,5) 8/36 (22,2) 0,317 

Diagnóstico ≥ 40 anos, n 
(%)* 

17/40 (42,5) 15/36 (41,6) 0,769 

Acompanhamento no 
serviço público, n (%) 

36 (70,6) 49 (86,0) 0,051 

Idade, anos 
   

- Início dos 

sintomas, média (± 

DP) 

30,8 (±14,4) 24,0 (±12,9) 0,010 

- Ao diagnóstico, 

média (± DP) 

34,3 (±14,4) 29,6 (±15,0) 0,102 

- Intervalo entre 

início de sintomas 

e diagnóstico, 

mediana [IQR] 

1,0 [1,0-4,0] 2,0 [0,0-7,0] 0,690 

* Dentre aqueles com início adulto da doença (n = 76; 40 brancos e 36 não-brancos) 
DP: desvio-padrão; IQR: intervalo interquartil 
 

6.8. Comparação quanto à idade de início das manifestações de TAK 
As comparações entre os pacientes com início juvenil e adulto de 

manifestações da TAK são mostradas na Tabela 12. Apenas um paciente com 

início juvenil era seguido no serviço privado. Dentre os 35 pacientes com início 

juvenil, apenas 9 iniciaram quando crianças (até 10 anos), enquanto os 26 

demais começaram seus sintomas enquanto adolescentes (entre 10 e 18 anos). 
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Pacientes com a forma de início adulta da doença tenderam a ser mais 

frequentemente brancos e, apesar de maior intervalo entre o início dos sintomas 

e o diagnóstico, essa diferença não foi significante. 
 

Tabela 12. Comparação entre indivíduos com TAK de início juvenil e adulto 

Variáveis Juvenil (n = 35) Adulto (n = 79) p 

Sexo feminino, n (%) 28 (80,0) 69 (87,3) 0,310 

Relação F:M 4,0:1,0 6,9:1,0 - 

Brancos, n (%)* 11 (33,3) 40 (53,3) 0,055 

Acompanhamento no 
serviço público, n (%) 

34 (97,1) 57 (72,2) 0,002 

Idade, anos    

- Início dos 

sintomas, 

mediana [IQR] 
13,0 [9,0-15,0] 31,0 [25,0-41,0] < 0,001 

- Ao diagnóstico, 

mediana [IQR] 17,0 [12,0-21,0] 36,0 [27,0-47,0] < 0,001 

- Retardo no 

diagnóstico, 

mediana [IQR] 
1,0 [0,0-7,0] 3,0 [0,0-4,0] 0,143 

* Dentre aqueles com cor da pele autodeclarada disponível (n = 109; 33 juvenis e 76 adultos). F: 
feminino; IQR: intervalo interquartil; M: masculino 
 

6.9. Comparação quanto ao serviço de acompanhamento 
A comparação entre pacientes acompanhados em serviços públicos e 

privados é descrita na Tabela 11. Aqueles provenientes de serviços públicos 

responderam pela maior parte dos casos juvenis, apresentando um início de 

sintomas mais precoce do que aqueles seguidos em serviços privados; quando 

analisados apenas pacientes com início adulto da doença, não houve diferenças 

estatisticamente significativas (dados não mostrados). Dentre as formas adultas, 
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pacientes do setor privado iniciaram seus sintomas mais frequentemente após 

os 40 anos do que aqueles seguidos em serviços públicos. 
 

Tabela 13. Comparação de acordo com o tipo de serviço acompanhado 

Variáveis Público (n = 91) Privado (n = 23) p 

Sexo feminino, n (%) 77 (84,6) 20 (86,9) 0,778 

Brancos, n (%) 36 (42,4) 15 (65,2) 0,051 

Início juvenil, n (%) 34 (37,4) 1 (4,3) 0,002 

Início dos sintomas 
≥ 40 anos, n (%)* 

12/58 (20,7) 10/22 (45,4) 0,026 

Diagnóstico ≥ 40 
anos, n (%)* 

23/58 (39,6) 11/22 (50,0) 0,403 

Idade, anos    

- Ao início dos 

sintomas, 

média (± DP) 
25,1 (±13,0) 35,1 (±14,5) 0,002 

- Ao diagnóstico, 

média (± DP) 29,8 (±14,1) 39,1 (±14,6) 0,005 

- Retardo no 

diagnóstico, 

mediana [IQR] 
1,0 [0,0-6,0] 1,0 [1,0-4,0] 0,686 

Critérios, n (%)**   < 0,0001 

- ACR 1990 72/76 (94,7) 13/22 (59,1)  

- Ishikawa 

modificado 4/76 (5,3) 9/22 (40,9)  

* Dentre aqueles que apresentam a forma adulta (n = 80; 58 no privado e 22 no público). ** 
Dentre aqueles classificados ou diagnosticados com os critérios ACR ou Ishikawa (n = 98). DP: 
desvio-padrão; IQR: intervalo interquartil. 



 

   

7. DISCUSSÃO 
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Neste estudo epidemiológico sobre a TAK – o de maior base populacional 

realizado até o momento com 6.747.815 habitantes – o município do Rio de 

Janeiro apresentou uma das mais altas prevalências de TAK já relatadas no 

mundo, com 16,9 casos/106 habitantes, se situando de maneira intermediária 

entre os continentes Asiático e Europeu. Foi notável a discrepância entre os 

casos detectados pela pesquisa de campo versus a pesquisa do código da 

doença nas bases governamentais. O perfil de pacientes com TAK no município, 

provenientes de serviços secundários, terciários e quaternários foi documentado 

de forma inédita no país. Dentro deste perfil, pacientes do sexo feminino, com a 

forma juvenil e cor da pele autodeclarada negra foram os mais afetados dentro 

da população geral, com taxas que se aproximam daquelas observadas em 

locais de elevada prevalência para a TAK. Estes dados lançam nova luz sobre 

os fatores genético-ambientais que potencialmente determinam a ocorrência da 

doença, além de perspectivas inéditas na compreensão dessa vasculite 

sistêmica no Brasil. 

Estudos de base populacional constituem o método mais acurado de se 

obter estimativas epidemiológicas de prevalência para determinada doença, 

minimizando o viés de seleção inerente aos estudos baseados em registros 

hospitalares. Diferentes métodos podem ser utilizados neste contexto, como (i) 

a busca por códigos CID-10 em bases de dados dos sistemas de saúde, com 

grande praticidade e agilidade na coleta de dados; e (ii) a pesquisa de campo, 

que despende maior energia na coleta de dados e depende de adequada 

abrangência para se reproduzirem resultados mais fiéis. Poucos estudos têm 

utilizado a metodologia de base populacional na compreensão da epidemiologia 

da TAK, limitando a representatividade desta doença rara e subdiagnosticada, 

e, portanto, subestimando sua real prevalência em diferentes partes do mundo 

(2,24). Até o momento, as maiores prevalências descritas para a TAK advêm de 

países asiáticos, como Japão (40 casos/106) (32,33), Coréia do Sul (28,2 

casos/106) (35) e Turquia (12,8 a 33 casos/106) (22,36). Conforme rumamos para 

o ocidente, o continente Europeu apresenta prevalência intermediária (4,6 a 10,5 

casos/106) (24) em relação à encontrada nos Estados Unidos da América (0,9 a 

8,4 casos/106) (48,49). Destacando-se da média europeia, tem-se o estudo do 

sul Norueguês, que fora o de maior base populacional até o momento (i.e., 

2.800.000 habitantes). A inclusão de casos oriundos de diferentes grupos étnicos 
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gerou uma prevalência de 22 casos/106, se aproximando mais da média asiática 

(23). No melhor do nosso conhecimento, não há levantamento epidemiológicos 

de prevalência da TAK na América Latina, mas apenas dados relativos aos perfis 

clínico-demográfico e à frequência desta vasculite em centros terciários. Destes 

dados, é notável que a TAK figure como uma das vasculites sistêmicas primárias 

mais frequentes em centros especializados do México, Colômbia e Brasil 

(51,65). Assim emerge a prevalência da TAK no município do Rio de Janeiro, se 

situando entre aquelas da Europa e Ásia. 

A taxa de incidência média entre 2010 e 2019 estimada repousa dentro 

do intervalo encontrado pela meta-análise recentemente realizada, que caculou 

a média de incidência mundial em 1,11 casos/106/ano (IC 95% 0,70-1,76). Cabe 

ressaltar a grande heterogeneidade observada nos estudos considerados para 

este cálculo, secundários aos diferentes desenhos estudo e a grande quantidade 

de registros hospitalares utilizados (25). Quando examinadas as taxas de 

incidências estratificadas, ainda que suas médias tenham sido superiores para 

o sexo feminino, as cores parda e preta e a forma juvenil, é possível notar picos 

de incidência dentro do período de 2010 a 2019 para o sexo masculino, cor 

branca e forma adulta. Essas flutuações amostrais são provavelmente atribuíveis 

a variação aleatória, considerando o encolhimento de dados em estratos 

populacionais no contexto de uma doença raríssima, que estão mais sujeitos a 

este tipo de variação.  

Este estudo sem precedentes, utilizando os 6.747.815 habitantes do 

município como denominador, torna-se a maior base populacional já avaliada 

em um estudo de campo na literatura, descrevendo um total 114 casos. Ainda, 

através da combinação da pesquisa de campo com as análises das bases de 

dados governamentais, foi possível mostrar tanto a força da primeira quanto as 

falhas das segundas. Através da busca do CID-10 M31.4 nas bases do 

DATASUS e ANS, encontramos uma prevalência inferior daquela vista em 

campo. Esta subestimativa pode se dar tanto por conta do registro do CID-10 

estar necessariamente vinculado à realização de determinados procedimentos 

ambulatoriais ou hospitalares – e não à realização consultas –, quanto também 

por subnotificação e/ou notificação errônea por parte de médicos assistentes e 

gestores de saúde. A falta de visibilidade destes pacientes por parte do governo 

dificulta o desenvolvimento de políticas de saúde pública que contemplem esta 
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população especial. Atualmente, a TAK não dispõe de Protocolos Nacionais e 

Diretrizes Terapêuticas (PCDT) específicas que guiem e facilitem o acesso a um 

manejo terapêutico otimizado da doença. Apesar de rara, o impacto da TAK na 

morbimortalidade não é desprezível; estes pacientes podem apresentar eventos 

cardio- ou cerebrovasculares agudos, insuficiência renal terminal, insuficiência 

cardíaca congestiva como dano permanente. Ainda, a corticoterapia e suas 

doses cumulativas podem ocasionar estes e outros eventos que impactam na 

morbidade. Enfim, estes fatores podem culminar em sequela funcional ou morte 

de indivíduos pertencentes à população economicamente ativa, além de gerar 

custos evitáveis ao sistema de saúde (e.g., terapia renal substitutiva) (20). O 

prognóstico da TAK vem melhorando nas últimas décadas, de acordo com taxas 

de mortalidade mais baixas relatadas em estudos recentes, provavelmente 

graças ao uso de tratamentos mais eficazes e ao acesso a intervenções 

endovasculares, quando necessárias. No entanto, estes não são os únicos 

fatores que determinam o prognóstico da TAK, sendo notável a implicação da 

etnia em expressões variadas da doença, com desfechos mais ou menos graves 

(20). 

O uso de bases populacionais também se presta a documentar as 

diferentes ocorrências da doença em estratos populacionais distintos e a traçar 

o perfil epidemiológico dos pacientes com TAK a partir de um denominador 

comum. Ao examinarmos a prevalência estratificada para o sexo feminino, a 

proporção F:M entre os pacientes e o significativo maior risco relativo na 

incidência de TAK em mulheres do que em homens entre 2010-2019, o 

predomínio consistente do sexo feminino observado mundialmente na TAK é 

ratificado. A maior discrepância entre sexos vista na prevalência em relação à 

incidência se deve provavelmente à flutuação aleatória no contexto de 

encolhimento de dados supracitados, no lugar de uma maior letalidade – e 

consequente menor duração da doença – no sexo masculino, que não é descrito 

como um fator de pior prognóstico na doença (20). É interessante notar que nos 

estudos em que a prevalência da TAK se demonstrou elevada, a razão F:M é 

ainda mais divergente, com 12:1 na Turquia (22), 11:1 na Noruega (23), e 9:1 no 

Japão (24). A proporção entre sexos F:M encontrada no Rio de Janeiro situa-se 

dentro da média mundial e assemelha-se àquelas encontradas na França (5:1) 

e na Coréia do Sul (6:1) (24). Ainda, esta proporção vai ao encontro do que fora 
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descrito pela meta-análise de incidência mundial de TAK, na qual a ocorrência 

da doença em mulheres foi estimada como seis vezes maior em comparação 

aos homens (25). 

Outro estrato que apresentou relativa maior prevalência foi o de pacientes 

com início das manifestações da TAK antes dos 18 anos de idade, a chamada 

forma juvenil, em relação à forma adulta. A incidência da forma juvenil da TAK é 

desconhecida e, em geral, acreditava-se que a TAK seja rara nesta faixa etária 

(66). Por exemplo, a TAK compreendeu apenas 7% de todos as vasculites 

sistêmicas em crianças incluídas no estudo que desenvolveu os critérios de 

classificação EULAR-PRINTO-PRES (67). No entanto, nosso estudo vai ao 

encontro de dados recentes que mostram até 30% dos pacientes com TAK tem 

suas manifestações iniciais antes dos 18 anos (66), sugerindo na verdade uma 

subnotificação possivelmente mais acentuada que na forma adulta. Dentre as 

diferenças encontradas entre casos juvenis e adultos, destaca-se, inicialmente, 

uma relação F:M menos pronunciada do sexo feminino nos casos juvenis em 

relação aos adultos. Como para as condições autoimunes em geral, as séries de 

TAK juvenil mostram um predomínio menos pronunciado do sexo feminino (66). 

Ainda assim, a proporção aqui encontrada é superior à relatada em estudos de 

pacientes com TAK juvenil seguidos em centros terciários tanto do Brasil 

(2,5:1,0) (68), quanto da Índia (2,4:1) (69) e África do Sul (2:1) (70). O predomínio 

feminino parece de fato aumentar com a idade conforme observado na coorte 

pediátrica multicêntrico brasileiro, onde a proporção F:M foi menor em crianças 

até 10 anos de idade com TAK (1,4:1,0) em relação aos adolescentes entre 10 

e 19 anos (6,0:1,0) (54).  

Quanto à cor da pele, os pacientes com a forma juvenil tenderam a 

apresentar menor frequência da cor branca em comparação àqueles com a 

forma adulta. É possível que esta tendência se deva pelo fato da quase 

totalidade dos casos juvenis do Rio de Janeiro eram acompanhados no serviço 

público, setor que proporcionalmente atende mais a população não-branca. Em 

paralelo, a concentração dos casos juvenis em centros terciários do Rio de 

Janeiro pode ser devida, para além da raridade da doença, à escassez de 

reumatologistas pediátricos habilitados no manejo desta vasculite.  

Uma outra diferença interessante foi que o intervalo entre início dos 

sintomas e o diagnóstico na forma juvenil foi mais curto em relação à forma 
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adulta, apesar de não ter obtido significância estatística. Isso vai de encontro a 

estudos iniciais que demonstraram o atraso no diagnóstico dos casos juvenis 

como sendo até quatro vezes maior do que o de pacientes adultos (70). No 

Brasil, Clemente et al. analisaram pacientes com TAK juvenil e demonstraram 

que crianças (< 10 anos) apresentam maior tempo entre sintomas e diagnóstico 

do que adolescentes (10-19 anos) (1,8 vs. 0,7 anos; p < 0,001) (54). Como a 

maior parte dos casos juvenis incluídos no presente estudo foi composta por 

adolescentes > 10 anos, este pode ser um dos motivos pelo qual o tempo entre 

sintomas e diagnóstico foi abreviado no nosso estudo em relação à literatura. De 

uma forma geral, a idade de início dos sintomas e diagnóstico dos pacientes do 

Rio de Janeiro com TAK foi maior do que a relatada nos estudos de centros 

terciários brasileiros. A mediana de diagnóstico em casos juvenis aqui 

apresentada diverge absolutamente da média de 9,2 anos nos pacientes juvenis 

provenientes de 10 centros pediátricos brasileiros (68). Este diagnóstico 

relativamente mais tardio também foi observado na população adulta, que 

contrastou com média de 27 anos encontrada no estudo multicêntrico paulista 

(53). Esta diferença possivelmente se dá pelo viés de seleção de estudos 

baseados em registros de hospitais universitários. 

Uma lacuna notável na literatura epidemiológica da TAK é a escassez de 

dados étnicos (25). A maior parte dos estudos são oriundos de populações 

asiáticas ou caucasianas, sem detalhes adicionais sobre a origem dos pacientes 

incluídos. Assim, pouco se sabe sobre a epidemiologia da TAK em populações 

miscigenadas, aspecto potencialmente relevante na susceptibilidade genética à 

doença de cada etnia. O melhor exemplo da influência étnica na ocorrência da 

TAK é o supracitado estudo realizado no sul Norueguês, cuja inclusão de 

imigrantes de origem asiática e africana possibilitou prevalências estratificadas 

de 78,1 e 108,3 casos/106, respectivamente (23). Outros estudos europeus 

também observaram prevalências superestimadas em relação à média 

continental, graças à inclusão de pacientes não-caucasianos. É o caso da Suíça, 

com 14,5 casos/106, que teve um terço de seus pacientes inclusos (n = 10/31) 

de origem estrangeira (46); e da Suécia, cuja prevalência foi de 6,4 casos/106 

nos anos 1970 (45) para 13,2 casos/106 em 2012, podendo ser separadamente 

descrita em 10,2 e 25,5 casos/106 em suecos e não-suecos, respectivamente 
(44). Um outro exemplo interessante vem da Austrália ocidental, onde a relativa 
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baixa prevalência de TAK de 3,9 casos/106 contrasta com os 15 casos/106 dentre 

os imigrantes asiáticos que ali residem (47).  

Historicamente, a América Latina sediou fluxos migratórios variados, 

fazendo com que seus países abrigassem cargas genéticas distintas e 

peculiares. A avaliação estritamente étnica é difícil de ser realizada em 

populações tão miscigenadas, mas neste contexto é possível separar os 

indivíduos estudados quanto a cor da pele autodeclarada. Neste estudo, a maior 

parte dos pacientes incluídos foram autodeclarados brancos, seguidos dos 

pardos e pretos. Ao analisarmos as prevalências estratificadas de acordo com a 

cor da pele, é notável que aquela vista em pretos se aproxime das observadas 

em locais de elevada prevalência como Coréia, Turquia e Japão 

(22,32,33,35,36). Apesar da descrita maior ocorrência de TAK em asiáticos, 

apenas um indivíduo teve sua cor da pele declarada como amarela. Estes dados 

trazem novas perspectivas sobre a influência da cor da pele na ocorrência da 

TAK, colocando a cor preta como mais prevalente em relação à branca em nosso 

meio, e comparável à amarela asiática. Vale ressaltar que o Rio de Janeiro teve 

população autodeclarada amarela pequena em 2020, e estudos em outras 

regiões do país que historicamente receberam grande fluxo migratório asiático 

(ex.: São Paulo) nos trariam novas perspectivas quanto à influência genética e 

ambiental na ocorrência da TAK. Além do impacto na ocorrência, a cor da pele 

também pareceu desempenhar um papel na idade de apresentação da doença, 

com indivíduos não-brancos tendo início dos sintomas mais precoce em relação 

aos brancos, fato este possivelmente influenciado pela maior ocorrência de 

casos juvenis em não-brancos do que em brancos. Esta observação vai ao 

encontro de uma coorte francesa multiétnica que documentou um diagnóstico 

significativamente mais tardio em brancos (39,3 anos), quando comparados a 

pretos (28,0 anos) e norte-africanos (28,4 anos) (29). Por outro lado, a cor da 

pele não pareceu desempenhar um papel significativo na idade de início em uma 

coorte canadense quando comparando pacientes brancos com aqueles de 

origem majoritariamente asiática (71). 

Além dos fatores metodológicos e geográficos, as variações observadas 

na ocorrência da TAK em diferentes etnias são influenciadas por fatores 

genéticos e ambientais. A primeira sugestão de um componente genético para a 

TAK surgiu com sucessivos relatos de casos de agregação familiar no Japão e 
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em outros países. Desde as suas primeiras descrições, a associação com o alelo 

HLA-B*52 constitui a associação genética mais robusta na TAK. Inicialmente 

descrito em asiáticos, este alelo foi sendo progressivamente relatado em outras 

populações, incluindo turcos, mexicanos e americanos estadunidenses, 

indicando que o HLA-B*52:01 está associado à TAK para além da etnia (72). A 

maior prevalência da TAK entre os asiáticos, no entanto, pode ser reflexo de uma 

maior frequência do alelo HLA- B*52 nesse grupo populacional, já que esta 

chega a 10% na população japonesa, mas não passa de 2% em Europeus (73). 

Em 2020, um genome-wide association study (GWAS) foi realizado, incluindo 

1.226 indivíduos diagnosticados com TAK (turcos, norte-americanos e ingleses 

descendentes do norte da Europa, chineses Han, asiáticos do sul e italianos) 

(74). Para além dos alelos de risco do HLA, outros loci não-HLA foram 

identificados como de suscetibilidade robusta, sendo compartilhados entre seus 

ancestrais através das diferentes populações. Até então, grandes estudos 

genéticos na TAK haviam apenas analisado indivíduos de populações turcas, 

européia e japonesa (74). A inclusão de populações ancestrais diversas e 

subrepresentadas em estudos genéticos vem ganhando prioridade no campo da 

pesquisa genômica, mas, até o momento, o perfil genético de pacientes com 

TAK é desconhecido no Brasil. 

Quanto às exposições e gatilhos ambientais, o papel de agentes 

infecciosos é o que mais tem sido estudado na etiologia da TAK, destacando-se 

o Mycobacterium tuberculosis (MT) (73,75). Tuberculose e TAK compartilham 

aspectos fisiopatológicos, ambas baseadas na reação granulomatosa como 

lesão histopatológica elementar, além de possuírem predileção pelo tecido 

aórtico. As primeiras suposições desta associação se deram a partir de 

crescentes evidências epidemiológicas da maior incidência da TAK em países 

endêmicos para tuberculose, e maior prevalência / incidência de tuberculose 

latente e ativa dentre os pacientes com TAK, levantando a hipótese de que o 

bacilo da tuberculose pudesse estar envolvido na etiopatogenia da vasculite (75). 

Desde então, pesquisadores de diferentes partes do mundo – notadamente 

aquelas aonde a tuberculose é endêmica – vêm procurando evidências 

microbianas no tecido vascular de pacientes com TAK, não sendo possível, até 

então, estabelecer uma relação de causalidade entre ambas, dada a divergência 

de resultados encontrados (75). A prevalência relativamente elevada da TAK no 
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Rio de Janeiro em 2020 em relação à maior parte dos estudos alimenta a busca 

por fatores genéticos e/ou ambientais que possam desempenhar um papel 

relevante na ocorrência desta vasculite sistêmica na cidade. 

Este estudo apresenta limitações. Primeiro, considerando a pesquisa de 

campo como método primário utilizado, é possível que alguns casos não tenham 

sido incluídos, cujos médicos assistentes não tenham sido alcançados ou não 

quiseram contribuir. Para tal, esta metodologia foi complementada com outra 

estratégia de busca (ocorrência do CID-10 M31.4 em bases governamentais) 

que, apesar de ter se mostrado falha, evidenciou resultados que minimizam as 

perdas da pesquisa de campo. Em seguida, a realização de cortes transversais 

retrospectivos utilizados na estimativa da incidência não é o método preferível. 

Idealmente, este cálculo deveria ser realizado a partir de estudos longitudinais, 

e perdas de pacientes diagnosticados entre 2010 e 2019 que porventura tenham 

falecido ou migrado podem ter ocorrido. Estas perdas podem ter ocorrido de 

forma desigual entre os grupos que foram comparados, causando viés de 

sobrevida, e o desenho utilizado pode ter contribuído para as flutuações 

aleatórias observadas nas taxas de incidência anuais (2010-2019) para estratos 

populacionais. No entanto, o fato de a doença ser rara e subnotificada implica 

em dificuldades na realização de estudos longitudinais prospectivos de base 

populacional; e, pelo fato da TAK ser crônica e sua taxa de incidência ter se 

mantido estável no período analisado, uma estimativa razoável desta incidência 

torna-se possível. Por fim, os resultados de algumas comparações (ex.: sexo, 

forma de início e tipo de serviço de acompanhamento) devem ser interpretados 

com cautela, sobretudo quanto à cor da pele. Apesar de termos utilizado o critério 

de cor da pele autodeclarada, conforme recomendado pelo IBGE, é possível que 

alguns colegas médicos tenham negligenciado a autodeclaração quando do 

preenchimento do questionário. Também, pelo estudo não ter sido desenhado 

primariamente para se estudar estas comparações, o tamanho amostral limitado 

ocorrido em algumas destas pode não ter sido suficiente para explicitar 

verdadeiras diferenças presentes na população.  
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8. CONCLUSÃO 
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No maior estudo de base populacional já relatado para a TAK na literatura, 

o Rio de Janeiro apresentou prevalência em 2020 relativamente elevada em 

comparação ao restante do mundo, com 16,9 casos/106 habitantes. O contraste 

deste resultado obtido a partir da pesquisa de campo com aquele oriundo das 

bases governamentais (7,26 casos/106 habitantes) aponta para a falha do 

sistema de saúde em detectar estes pacientes. A incidência média da TAK nos 

10 anos anteriores ao estudo de 0,94 casos/106 habitantes/ano se mostrou 

dentro do que é observado mundialmente. O perfil demográfico destes pacientes 

foi enfim possível de se obter a partir de um estudo de base populacional, sem 

os vieses de centros terciários. Dentro deste perfil, as diferenças em função do 

sexo, forma de apresentação da doença (juvenil ou adulta), serviço de 

acompanhamento e cor da pele foram descritas. Mulheres e pretos foram mais 

afetados do que a população geral, com 27,0 e 25,1 casos/106 habitantes, 

respectivamente. Estes resultados abrem caminho para a pesquisa de fatores 

genético-ambientais que potencialmente possam estar implicados nesta 

diferença de susceptibilidade da doença. 
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Anexo II – Termo de consentimento livre e esclarecido  
Projeto: Prevalência da Arterite de Takayasu no Rio de Janeiro  

Pesquisadores Responsáveis: Alexandre Wagner Silva de Souza, Matheus 

Vieira Gonçalves  

 Essas informações estão sendo fornecidas para sua participação 

voluntária neste estudo que visa documentar pela primeira vez a prevalência no 

Brasil da arterite de Takayasu (AT), em particular na cidade do Rio de Janeiro, 

assim como traçar um perfil demográfico desses pacientes. A AT é uma vasculite 

de grandes vasos que tipicamente acomete pacientes com menos de 40 anos. 

Trata-se de doença rara, com prevalência em torno de 5-10 casos/1.000.000 

habitantes nos países europeus, mas podendo chegar a 30-40 casos/1.000.000 

habitantes em países como Turquia e Japão. Caracteriza-se por alterações 

vasculares como espessamento parietal, estenoses, oclusões ou aneurismas na 

aorta e seus grandes ramos, com os sintomas decorrendo da isquemia dos 

territórios irrigados. Para a definição epidemiológica, são usados os critérios 

classificatórios de 1990 do ACR ou os critérios diagnósticos de Ishikawa 

modificados para indivíduos com mais de 18 anos; ao passo que para aqueles 

com idade inferior a esta, é utilizado o critério classificatório do EULAR-PRINTO-

PRES.  

 Ao participar deste estudo, você está sendo convidado a preencher um 

questionário online com estimativa de tempo variável para seu preenchimento, a 

depender da quantidade de casos a serem registrados. Serão coletados dados 

demográficos sobre os pacientes com AT residentes no município do Rio de 

Janeiro, em acompanhamento por diferentes reumatologistas em serviços 

especializados ou em seus respectivos consultórios privados. Neste 

questionário, serão inseridas algumas informações relativas à identidade do 

paciente, com o único propósito de verificação de eventual duplicidade de 

registros e, caso exista a sobreposição de dados, um destes será excluído. Os 

participantes não serão informados se o registro efetuado foi ou não duplicado, 

a fim de preservar o direito de ir e vir do paciente. O médico que colaborar com 

registro duplicado não terá sua colaboração no trabalho afetada. Os 

pesquisadores serão os únicos a terem acesso aos dados em questão, e se 



Anexos 

 71 

comprometem a garantir o sigilo e a anonimização dos mesmos, utilizando-os 

exclusivamente para os fins da presente pesquisa. 

 Os benefícios da participação neste estudo incluem a contribuição na 

compreensão da prevalência da AT e seu perfil epidemiológico em pacientes 

brasileiros, especialmente os residentes do Rio de Janeiro. Este dado poderá 

ser utilizado em diferentes esferas à partir da sua obtenção, com diversos 

potenciais benefícios aos pacientes acometidos pela doença. Além disso, é uma 

ótima oportunidade do reumatologista ter seu nome publicado em um estudo 

científico nacional. A participação nesta pesquisa traz um mínimo risco quanto à 

exposição de determinados dados dos pacientes; no entanto, todo o esforço por 

parte dos pesquisadores será feito para que esta exposição não ocorra e que a 

privacidade dos pacientes seja preservada. A recusa na participação não implica 

em nenhum prejuízo, de qualquer natureza. Não haverá despesas pessoais para 

o participante em qualquer fase do estudo, e também não haverá compensação 

financeira relacionada à sua participação.  

 O(a) Sr(a). poderá tirar quaisquer dúvidas sobre o estudo entrando em 

contato com: Dr. Matheus Vieira Gonçalves, através do Tel.: (21) 9999855738; 

ou email: matheusvieira91@gmail.com; ou Dr. Alexandre Wagner Silva de Souza 

na Disciplina de Reumatologia da UNIFESP - Rua Pedro de Toledo, 650, 3o 

andar, Vila Clementino, São Paulo-SP, CEP: 04023-900, Tel.: (11) 5576-4239. 

Os participantes podem decidir participar ou não, sabendo que isso não lhe trará 

nenhuma consequência, inclusive por parte da SRRJ. Se o participante tiver 

alguma consideração ou dúvida sobre a ética da pesquisa, entrar em contato 

com o Comitê de Ética em Pesquisa (CEP) – Rua Botucatu, 740, 5° andar, sala 

557, Vila Clementino, São Paulo-SP, CEP: 04023-900 – Tel.: 5571-1062, FAX: 

5539-7162 – E-mail: cepunifesp@epm.br.  

 Acredito ter sido adequadamente informado(a) sobre o estudo 

“Prevalência da Arterite de Takayasu no Rio de Janeiro”. Eu li os termos 

supracitados, colocados pelo Dr. Matheus Vieira Gonçalves e pelo Dr. Alexandre 

Wagner Silva de Souza, estando claro para mim quais são os propósitos do 

estudo e sua metodologia, as garantias de confidencialidade para mim e meus 

pacientes, de esclarecimentos permanentes, além da ausência de despesas por 
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minha parte. Concordo voluntariamente em participar deste estudo e poderei 

retirar o meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante o mesmo, 

sem penalidades, prejuízo ou perda de qualquer benefício que eu possa ter 

adquirido. Este termo será armazenado na plataforma REDCap, e eu receberei 

uma cópia do mesmo via email.  
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Anexo III – Questionário 

Pergunta 1: Nos últimos 12 meses, você consultou algum paciente com o 

diagnóstico  

de Arterite de Takayasu, residente no município do Rio de Janeiro?  

( ) Sim ( ) Não  

Pergunta 2: Qual critério classificatório/diagnóstico este paciente preenche?  

( ) Sim - ACR 1990 (> 18 anos) ( ) Sim - Ishikawa modificado (> 18 anos) ( ) Sim 

- EULAR-PRINTO-PRES (< 18 anos)  

Pergunta 3: Quais o nome do seu paciente?  

Pergunta 4: Qual a data de nascimento do paciente a ser incluído?  

Pergunta 5: Qual a idade (em anos) deste paciente no momento da última 

consulta?  

Pergunta 6: Este acompanhamento se dá no setor de saúde público ou privado?  

( ) Público ( ) Privado ( ) Ignorado  

Pergunta 7: Qual o sexo deste paciente? ( ) Masculino ( ) Feminino  

Pergunta 8: Qual a cor da pele (autodeclarada) ou raça deste paciente?  

( ) Branca ( ) Parda ( ) Preta ( )Amarela ( ) Indígena  

Pergunta 9: Qual a idade (em anos) deste paciente no momento do início dos 

sintomas da AT?  

Pergunta 10: Qual a idade (em anos) deste paciente no momento do diagnóstico 

da AT?  

Pergunta 11: Caso você autorize a publicação do seu nome como colaborador 

da  
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pesquisa, por favor introduza-o a seguir: 

_____________________________________  

Observações:  

1. Cada questionário corresponde a um único paciente; médicos que tenham 

mais de um paciente a ser incluído iniciarão um novo questionário;  

2. Para as perguntas 1 e 2, aparecerá o seguinte lembrete com os critérios em 

questão:  

• ACR 1990 (presença de pelo menos 3 dos 6 critérios para 

classificação):idade do início dos sintomas < 40 anos; claudicação de 

extremidades; redução do pulso da artéria braquial; diferença de 10 

mmHg na pressão arterial entre os braços; sopro na artéria subclávia ou 

na aorta abdominal; alterações arteriográficas (estenose ou oclusão) 

presentes na aorta e/ou seus principais ramos.  

• Ishikawa modificado (presença de 2 critérios maiores; ou 1 maior e 2 

menores; ou 4 menores para diagnóstico):  

• Critérios maiores: acometimento angiográfico da porção média da 

artéria subclávia esquerda; acometimento angiográfico da porção 

média da artéria subclávia direita; e sinais ou sintomas com > 1 

mês de duração (claudicação de membros, diferença de pulsos ou 

na pressão arterial entre membros, febre, cervicalgia, amaurose 

fugaz, visão turva, síncope, dispneia, palpitações).  

• Critérios menores: velocidade de hemossedimentação > 20 mm/h; 

carotidínea; hipertensão arterial; regurgitação aórtica ou ectasia 

anulo-aórtica; alteração angiográfica na(s) artéria(s) pulmonar(es); 

alteração angiográfica na porção média da artéria carótida 

esquerda; alteração angiográfica na porção distal do tronco 

braquiocefálico; alteração angiográfica na aorta torácica 

descendente; alteração angiográfica na aorta abdominal; e 

alteração angiográfica na(s) artéria(s) coronária(s) abaixo dos 30 

anos.  
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• EULAR-PRINTO-PRES (alterações angiográficas na aorta, seus grandes 

ramos e/ou artérias pulmonares, mais pelo menos 1 de 5 critérios): 

redução de pulso arterial ou claudicação; discrepância de pressão arterial 

entre algum dos 4 membros; sopro ou frêmito sobre grandes artérias; 

hipertensão; e aumento de provas inflamatórias.  


