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Apresentamos um caso de arterite de células gigantes com amaurose, seguida de necrose da língua, diagnosticado 
clinicamente com boa resposta terapêutica ao corticoide oral. Salientamos que os casos de necrose da língua são 
extremamente raros. A suspeita diagnóstica de arterite de células gigantes é de fundamental importância e mesmo 
na impossibilidade de realizar a biópsia de artéria temporal, não se deve retardar o início do tratamento sob pena 
de acarretar sequelas definitivas ou manifestações mais graves da doença.
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INTRODUÇÃO

A arterite de células gigantes (ACG) é uma 
vasculite predominante em mulheres com mais de 
50 anos. Envolve artérias de médio e grande calibre, 
principalmente os ramos das carótidas, sobretudo os 
temporais1. São sintomas comuns cefaleia, diplopia, 
amaurose e claudicação de mandíbula2, sendo rara 
a necrose da língua3. Relatamos um caso de ACG 
com amaurose, seguida por necrose da língua. A 
paciente foi tratada com corticosteroide oral e boa 
resposta terapêutica. Salientamos a importância 
do tratamento precoce na prevenção de sequelas, 
mesmo na impossibilidade realizar a biópsia da 
artéria temporal.

RELATO DO CASO

Paciente feminina, 86 anos, com relato de 
cefaleia, evoluiu com amaurose à direita, claudicação 
de mandíbula e ardência lingual. Após sete dias, 
apresentou placa necrótica na lateral esquerda da língua. 

Figura 1. (A) Placa amarelada, na lateral direita da língua e placa necrótica na lateral esquerda. (B) Necrose se estendendo da porção 
ventral à dorsal da língua. 

Apresentava história de Alzheimer, hipertensão 
arterial sistêmica e diabetes mellitus.

Ao exame, apresentou placa amarelada 
saburrosa, na face dorsal direita da língua e placa 
necrótica na face lateral esquerda (Fig. 1A e B), notava-
se, presença de pulso tênue, dor e espessamento 
na artéria temporal direita (Fig. 2). A investigação 
diagnóstica demonstrou VHS elevado (82 mm/h) e 
demais exames (eletrocardiograma, tomografia de 
crânio, ecodoppler de artérias temporais, carótidas e 
vertebrais) sem alterações relevantes. Foi aventado 
o diagnóstico de ACG complicada com necrose da 
língua.

Foi tratada com prednisona 40 mg/dia por 30 dias 
com imediata melhora dos sintomas álgicos. Houve 
cicatrização completa da lesão lingual após 30 dias de 
tratamento, embora com perda tecidual na face lateral 
esquerda da língua (Fig. 3A e B e Fig. 4). A despeito da 
instituição precoce da prednisona, houve persistência da 
amaurose. Após sete meses de tratamento e desmame 
lento e gradual, paciente persiste em uso de 2,5 mg de 
prednisona em dias alternados, sem sintomas álgicos ou 
sinais de recorrência.
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Figura 2. (A) e (B) Artéria temporal direita espessada e tortuosa.

Figura 3. (A) e (B) Resposta clínica após 1 mês do tratamento com 
corticosteroide.

DISCUSSÃO

A ACG é a forma mais comum de vasculite 
sistêmica primária, predomina no gênero feminino 
em uma proporção de 4:1 e ocorre principalmente 
em idosos4. É uma vasculite de médios e grandes 
vasos que acomete especialmente as artérias 
temporal superficial e vertebral em 100% dos casos, 
seguidas da oftálmica em 76%, ciliar posterior em 
75%, carótida externa em 45% e interna em 38%5. 
Essa seletividade estaria relacionada à quantidade de 
tecido elástico das artérias, sugerindo que a elastina 
torna-se antigênica com o tempo5. As manifestações 
clínicas são diversas e variam de acordo com o vaso 
acometido, podendo ser uni ou bilateral, de aparição 
concomitante ou sequencial6, sendo comuns, cefaleia 
(90%), claudicação de mandíbula (50%) e amaurose 
(40%). No caso aqui descrito é provável que tenha 
ocorrido acometimento da artéria temporal e oftálmica 
direitas e dos ramos linguais da carótida externa à 
esquerda, responsáveis pela amaurose à direita e 
pela necrose lingual à esquerda, respectivamente. 
Quando há acometimento da língua pode haver 
edema, dor e claudicação em 25% dos casos1. 
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O suprimento sanguíneo da língua é bastante rico, 
participam da vascularização deste órgão a artéria 
profunda da língua, a sublingual e os ramos laterais, 
proveniente da artéria lingual, que é ramo da carótida 
externa, o que faz com que a necrose da língua seja 
um evento raro. A alta suspeita diagnóstica indica 
necessidade de tratamento precoce com a finalidade 
de evitar complicações graves como o acidente 
vascular cerebral, dissecção da artéria cerebral e 
amaurose definitiva, como no presente caso7.

Na presença de necrose da língua, outras 
etiologias devem ser excluídas como embolia, carcinoma, 
radioterapia, sífilis e tuberculose1. Descartamos estas 
possibilidades e identificamos 4 dos 5 critérios da 
American College of Rheumatology que confirmaram o 
diagnóstico definitivo de ACG (Tabela 1)8.

A biópsia da artéria temporal é padrão-ouro para 
o diagnóstico, com sensibilidade de 54-92%, porém, 
depende do tempo após início do tratamento e da 
adequada amostra9. Considerando que o acometimento 
da artéria temporal é segmentar, a realização de biópsias 
de maior dimensão (20mm) aumenta a sensibilidade 
do método. A ultrassonografia arterial com doppler, 
cuja especificidade e sensibilidade são 95% e 85%, 
respectivamente, pode ser útil4. No caso relatado, 
não houve alteração deste último, mas o fato de ter 
sido realizada após oito semanas do tratamento e ser 
operador dependente, pode ter influenciado no resultado. 

Tabela 1. Critérios diagnósticos Arterite de Células 
Gigantes segundo American College of Rheumatology.

Critérios Definição

1. Idade ≥ 50 anos Início dos sintomas em indivíduos 
com 50 anos ou mais

2. Cefaleia de início 
recente

Cefaleia aguda ou em localização 
diferente do habitual

3. Anormalidade da 
artéria temporal

Dor ou sensibilidade à palpação da 
artéria temporal ou redução do pulso 
não relacionado à aterosclerose

4. VHS elevado VHS ≥ 50 mm/hora pelo método 
Westergren

5. Anormalidade na 
biópsia da artéria

Biópsia da artéria com vasculite 
caracterizada por infiltrado de 
células mononucleares ou inflamação 
granulomatosa, usualmente, com 
células gigantes multinucleadas

* Para o diagnóstico de ACG o paciente deve apresentar 3 dos 
5 critérios. A presença de 3 ou mais de qualquer critério possui 
sensibilidade de 93,5% e especificidade de 91,2%.
ACG: arterite de células gigantes.
VHS: velocidade de hemossedimentação.

Figura 4. Resposta clínica após 2 meses do tratamento com corticosteroide.

Destaca-se o fato das lesões inflamatórias serem 
distribuídas de maneira esparsa e irregular ao 
longo do curso dos vasos cometidos, o que também 
aumenta o risco de resultados falsos negativos5.

O tratamento se baseia no início rápido de 
corticosteroides. Não há consenso quanto à dose, via 
de administração e tempo adequado para desmame. 
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Alguns autores acreditam que a pulsoterapia pode 
reduzir as possibilidades de recidivas. Os corticosteroides 
são os medicamentos de primeira escolha, e que têm 
a capacidade de reverter eventuais perdas visuais. 
Entretanto, devemos estar atentos às comorbidades 
e efeitos adversos relacionados à dose acumulada. 
A terapia adjuvante com Metotrexato e Tocilizumabe 
pode ser instituída9. Sugere-se manter o tratamento 
por cerca de dois anos para evitar recidivas10. Neste 
caso particular, pudemos proceder com a redução da 
prednisona em apenas sete meses sem haver prejuízo 
para a paciente.

Os casos de necrose da língua são extremamente 
raros. A suspeita diagnóstica da ACG é de fundamental 
importância e mesmo na impossibilidade de realizar 
a biópsia de artéria temporal, não se deve retardar 
o início do tratamento sob pena de acarretar 
sequelas definitivas ou manifestações mais graves 
da doença.
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