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Una ragazza di 16 anni con emottisi,
perdita intermittente della vista e	
stenosi carotidea*
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U
(CHEST Edizione Italiana 2008; 1:68-72)

	 na ragazza di 16 anni presentava perdita transi-	
	 toria del visus all’occhio sinistro e una storia di  
tosse produttiva con emottisi negli ultimi tre anni. 
All’anamnesi erano presenti artralgie localizzate alle 
caviglie, alle anche e alle ginocchia e una febbricola 
intermittente dall’età di 6 anni. Non c’era storia di 
uso di farmaci né di droghe.

Esame obiettivo

La paziente era apiretica, la sua frequenza respira-
toria era di 20 atti/min e la sua saturazione di ossi-
geno era del 98% in aria ambiente. La sua frequenza 
cardiaca era di 82 battiti/min ed il polso radiale sini-
stro era più debole di quello destro. La pressione 
arteriosa era pari a 100/80 mm Hg al braccio destro 
e a 80/60 mm Hg al braccio sinistro. Le arterie tem-
porali erano normali alla palpazione. L’esame obiet-
tivo cardiovascolare era nella norma tranne la caro-
tide sinistra. L’esame obiettivo dell’apparato respira-
torio mostrava rumori bronchiali e crepitii in regione 
lobare superiore destra. L’esame del fondo oculare 
non mostrava alterazioni della retina e della pupilla, 
e l’esame con lampada a fessura era normale.

Esami di laboratorio

Gli esami di laboratorio evidenziavano i seguenti 
valori: globuli bianchi, 12.690 cell./microL con l’80% 
di neutrofili; emoglobina, 9,2 g/dL; velocità di eritro-
sedimentazione, 125 mm alla prima ora. La funzio-
nalità renale e il profilo biochimico erano nei limiti 
della norma. Gli esami sierologici  per la diagnosi di 
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Figura 1. In alto, A: la radiografia del torace della paziente.	
In basso, B: la TC ad alta risoluzione della paziente.
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artrite reumatoide e gli  anticorpi antinucleo erano 
negativi. La spirometria e l’ecocardiografia bi-dimen-
sionale erano normali. La Figura 1 mostra la radio-
grafia del torace (Figura 1, in alto, A) e la TC ad alta 
risoluzione (Figura 1, in basso, B):

Qual è una diagnosi probabile? Quale studio 
potrebbe confermare la diagnosi e determinare la 
prognosi della malattia?



Diagnosi: arterite di Takayasu con bronchiectasie 
del lobo superiore destro

Discussione

L’arterite di Takayasu (TA), descritta per la prima 
volta nel 1908, è una patologia infiammatoria autoim-	
mune a carico dell’aorta e dei suoi rami. Anche se la 
maggioranza dei casi è stata descritta in Asia e in Afri-	
ca, è stato calcolato che la TA colpisca 6 persone su 
1.000 nel mondo. L’esordio clinico della malattia co-	
mincia comunemente nella seconda decade di vita ed 
è 10 volte più comune nelle donne che negli uomini.

Nella TA è stata tradizionalmente descritta una 
prima fase denominata malattia senza polsi, ed una 
fase tardiva, stenotica. Nella prima fase sistemica la 
diagnosi è difficile, ed i sintomi, inclusi la febbre, la 
mialgia, la perdita di peso e le artralgie, di solito non 
sono specifici e costituzionali. Nella  fase tardiva ste-
notica, le manifestazioni variano dall’evidenza di pol-	
si periferici diseguali, claudicatio o ipertensione, a pre-	
sentazioni drammatiche come la cecità, l’infarto del 
miocardio, lo scompenso cardiaco, l’aneurisma disse-
cante dell’aorta, l’insufficienza vascolare mesenterica 
ed eventi cerebrovascolari. Cecità fugace o fugace 
amaurosi che interviene a causa di spasmo o lesioni 
arteriose ed ostruttive, sono presentazioni rare.

Diverse sono le manifestazioni respiratorie della 
TA (Tabella 1). Il più comune riscontro alla TC pol-
monare è il mosaicismo parenchimale che si verifica 
dal 40 al 50% dei casi ed è dovuto ad arterite polmo-
nare periferica con arteriopatia plessogena e ipoper-
fusione regionale. Il coinvolgimento arterioso pol-
monare si manifesta come ipertensione polmonare 
ed aneurisma dell’arteria polmonare. Infarto polmo-
nare e versamento pleurico possono manifestarsi in 
caso di tromboembolia polmonare. Infiltrati nodulari 
bilaterali sono causati da granulomatosi extravascola-	
re, e la interstiziopatia polmonare è probabilmente 
da ricondursi ad un stimolo antigenico che provoca 
danno tissutale. In pazienti con TA può anche mani-
festarsi sindrome renale e polmonare e consolida-

mento parenchimale causato da emorragia polmo-
nare. La patogenesi esatta delle bronchiectasie, quali  
manifestazioni rare di TA, non è conosciuta.  

La TA mima molte altre condizioni cliniche. La 
malattia vascolare aterosclerotica si può presentare 
come TA, ma spesso si manifesta nei soggetti più an-	
ziani, ed è più di frequente a livello dei rami perife-
rici dell’aorta addominale. La patologia aneurisma-
tica può essere riscontrata in quella di Marfan e nella 
sindrome di Ehlers-Danlos. Comunque, i segni e 
sintomi di tipo infiammatorio sistemico e le stenosi 
arteriose sono assenti in queste patologie. La TA può 
anche mimare l’arterite temporale che, tuttavia, non 
coinvolge le arterie carotidi comuni. Un’altra vasculi-	
te, come la sindrome di Cogan, la sindrome di Behcet, 
il lupus eritematoso sistemico e le spondiloartropatie 
possono essere associate con vasculiti dei grandi vasi. 
La presenza di manifestazioni malattia-specifiche 
distingue questi vasculiti dalla TA.  

L’angiografia è stata tradizionalmente la procedura 
di scelta per la valutazione diagnostica della TA. Recen-	
temente, tecniche di diagnostica per immagini poco 
invasive, come  l’angio-TC e l’angio-RMN, sono pre-
feribili dal momento che consentono un accurato e 
pertinente studio del distretto vascolare. Oltre alle 
dettagliate informazioni vascolari, l’angio-RMN può 
anche offrire informazioni riguardo all’edema tissu-
tale che viene rappresentato come segnale murale di 
intensità aumentata nelle immagini T2. Gli svantaggi 
della RMN includono la difficoltà nel visualizzare 
vasi di calibro più piccolo e la calcificazione vasco-
lare. L’angio-TC è utile per la diagnosi precoce per-
ché permette di valutare l’ampiezza murale piuttosto 
che soltanto il diametro del lume. In base al distretto 
dell’aorta interessato, sono state descritte quattro 
varietà di TA (Tabella 2).

Il trattamento della TA richiede il controllo farma-
cologico dell’arterite acuta seguito dalla correzione 
delle anomalie vascolari. Primariamente, il trattamen-	
to è finalizzato al controllo dell’attività della malattia 
per preservare la funzionalità vascolare e ridurre le 

Tabella 1—Coinvolgimento polmonare nella TA

Mosaicismo parenchimale
Ipertensione polmonare e scompenso ventricolare destro
Aneurisma dell’arteria polmonare
Infarti polmonari
Pleurite
Infiltrati polmonari bilaterali  
Noduli polmonari escavati 
Interstiziopatia polmonare
Spazi di consolidazione periarteriolari
Sindrome polmonare renale
Bronchiectasie

Tabella 2—Tipologie di TA basate sul coinvolgimento 
angiografico

                        TA	             Descrizione

Tipo I (varietà Shimizu-Sano)	 Coinvolgimento dell’arco	
	    dell’aorta e delle sue branche
Tipo II (varietà Kimoto)	 Coinvolgimento dell’aorta	
	    �toracica discendente e	

dell’aorta addominale senza 
coinvolgimento dell’arco

Tipo III (varietà Inada)	 Combinazione delle due	
	    tipologie precedenti
Tipo IV (varietà Lupi Herrera)	 Coinvolgimento dell’arteria	
	    polmonare
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complicanze. I corticosteroidi orali sono sommini-
strati in dosi di 1 mg/Kg di peso corporeo, fino ad un 
dosaggio massimo di 60 mg/die, da 1 a 3 mesi e quin-	
di a giorni alterni nelle successive 4-8 settimane. Se 
la malattia resta inattiva, la terapia con steroidi viene 
interrotta dopo un periodo da 6 a 12 mesi. L’attività 
della malattia è definita dalla presenza di febbre, do-	
lore di origine vascolare, una VES elevata o un eleva-	
to livello di PCR. Con la terapia steroidea, la malat-
tia va in remissione nel 50% circa dei pazienti. Se la 
terapia con steroidi non ha successo o c’è una riatti-
vazione, è indicata la terapia quotidiana con ciclofo-
sfamide (2 mg/kg) o la terapia settimanale con meto-
trexate (da 0,15 a 0,3 mg/kg). Lesioni stenotiche cri-
tiche dovrebbero essere trattate mediante angiopla-
stica, applicazione di stent o rivascolarizzazione chi-
rurgica. Indicazioni alla terapia interventistica sono 
le stenosi nefrovascolari e coronariche, claudicatio 

indotta dall’attività fisica giornaliera, ischemia cere-
brale e/o stenosi critica di tre o più vasi cerebrali, 
aneurismi toracici o addominali di diametro supe-
riore a 5 cm e la coartazione severa dell’aorta.

Nel nostro caso, la presenza di cecità o di amaurosi 
fugace e stenosi carotidea con esame del fondo ocu-
lare nella norma e reperti normali alla visione con lam-	
pada a fessura sono indicativi di malattia che interes-	
sa i grandi vasi. Inoltre, la cronologia degli eventi 
(cioè, segni generalizzati seguiti da specifiche com-
ponenti sistemiche e da un elevato valore di VES) 
suggeriva la presenza di una malattia infiammatoria. 
Arterie temporali normali ed una differenza dei polsi 
periferici e della PA suggerivano la diagnosi di TA. La 
radiografia del torace mostrava una opacità striata in 
regione superiore destra e la TC ad alta risoluzione 
rilevava bronchiectasie nella regione polmonare 
superiore destra. La diagnosi di TA è stata sostenuta 
dai criteri della Società Americana di Reumatologia 
(American College of Rheumatology) del 1990 
(Tabella 3) e fu confermata da una angio-TC (Figura 
2) che mostrò un’aorta ascendente e l’arco dell’aorta 
dilatati. L’aorta discendente era ristretta nella sua in-	
tera lunghezza con ispessimento della parete. L’arte-
ria carotide comune di sinistra mostrava una parete 
ispessita e una riduzione di calibro, mentre la succla-
via sinistra mostrava irregolarità alla sua origine. La 
carotide di destra ed entrambe le arterie vertebrali 
erano normali. L’arteria celiaca, la mesenterica supe-
riore e l’accessoria superiore renale, le arterie medie 

Tabella 3—American College of Rheumatology 1990
Criteri per la TA

Età ≤ 40 anni all’esordio della malattia
Claudicatio alle estremità
Riduzione del polso ad una o ad entrambe le arterie brachiali
Differenza di almeno 10 mm Hg della pressione sistolica tra i	
   2 arti superiori
Stenosi di una o entrambe le arterie succlavie o dell’aorta addominale
Angiografia che evidenzia restringimento o occlusione di tutta l’aorta,	
   dei sui rami primari o delle grandi arterie dell’estremità superiori	
   o inferiori

Figura 2. Angio-TC del torace.



renali e le arterie renali di destra erano anche esse 
stenotiche. Il coinvolgimento dell’aorta toracica ed 
addominale indicò il tipo III della TA (varietà Inada), 
la tipologia più frequente di TA. Il rilievo di bron-
chiectasie del nostro caso tuttavia è una manifesta-
zione non comune nella TA. Il drenaggio posturale, 
la vaccinazione antipneumococcica e quella antin-
fluenzale per le bronchiectasie e il trattamento della 
TA con prednisolone orale per 6 mesi portarono alla 
risoluzione dell’emottisi e dell’amaurosi fugace ed 
alla riduzione della VES. La paziente sta bene a 
distanza di 2 anni dall’iniziale diagnosi con tosse 
intermittente e livelli pressori diseguali agli arti.

Perle cliniche

1. La TA è un disturbo autoimmune dell’aorta e 
delle grandi arterie.

2. L’amaurosi fugace o la cecità monoculare e tran-
sitoria possono essere manifestazioni della TA.

3. Le bronchiectasie possono essere associate a TA.  
4. Tecniche di imaging poco invasive come la angio- 

TC e l’angio-RMN sono accertamenti accurati per la 
diagnosi di TA. 
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