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Arteritis de Takayasu en una joven de 15 ainos

Takayasu'’s arteritis in a 15 year old girl

MARCELO AGUIRRE, CESAR A. RESTREPO * MANIZALES

Resumen

La arteritis de Takayasu fue descrita por primera vez en 1908 por €l oftalmélogo japonés Nikito
Takayasu de la Universidad de Kanazawa (Japon).

La arteritis de Takayasu es una vasculopatia idiopdtica, inflamatoria, granulomatosa de la aortay
sus grandes ramas, que puede cursar de igual forma con compromiso de la arteria pulmonar. Se
encuentra dentro del grupo de las arteritis de grandes vasos segun la Clasificacion de Chapel Hill.

Suincidenciaestimadaen EE.UU. es de aproximadamente 2.6 casos/1.000.000 de habitantes /afio.
Afecta predominantemente mujeres en edad reproductiva (90%), su pico maximo de incidencia se
presenta entre laterceray cuarta décadas da lavida; sin embargo, puede presentarse a cualquier edad
incluso durante lainfancia

Presentamos un caso de arteritis de Takayasu en una paciente de 15 afios, de evolucion acelerada,
con compromiso severo de la vasculaturarenal, carétidea, subclaviay de la aorta descendente.

Setrata de unaenfermedad infrecuente en nuestro medio, sin embargo, debe ser considerada dentro
del diagndstico diferencial delahipertensi 6n secundaria especia mente en mujeresen edad reproductiva.
Deigual forma puede manifestarse clinicamente como disminucion en laintensidad de los pulsos de
las arterias afectadas, de donde deriva el nombre de “enfermedad sin pulsos” como clésicamente ha
sido designada.(Acta M ed Colomb 2005; 30: 281-284)

Palabras clave: arteritis de Takayasu, vasculitis.

Abstract
Takayasu's arteritis was described for the first time in 1908 by the Japanese ophthalmologist
Nikito Takayasue from the Kanazawa University (Japan).

Takayasu’ s arteritis is an idiopathic, inflammatory, granulomatous vasculopaty of the aorta and its
large branches that can also involve the pulmonary artery. It is part of the group of large vessels
arteritis, according to Chapel Hill’ s classification.

The estimated incidence in USA is approximately 2.6 cases/1.000.000, inhabitants/year. Predomi-
nantly affects women in reproductive age (90%), the highest pick of incidence is between the third and
forth decades of life; however, it may appear at any age, even during childhood.

Thisis a case of Takayasu’'s arteritisin a 15 year old patient, of accelerated evolution and severe
comprise of the renal, carotid, suclavian and descending aorta vascul ature.

Itisan infrequent disease in our country, however, it may be considered within the differential
diagnosis of secondary hypertension, especially in women at reproductive age. Likewise, it can
have clinical manifestations such as decrease in the affected arteries' pulse intensity; hence the
name of “disease without pulses’, as it has been typically defined. (Acta Med Colomb 2005; 30:
281-284)
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Descripcién del caso
Paciente femenina de 15 afios de edad, originaria y
procedente de &rea urbana de La Dorada (Caldas), con
estado clinico de curso insidioso (comienza en noviembre
de 2004), inicia como dolor abdominal de moderada inten-
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sidad, tipo urente ubicado en regidn epigastrica, sin
desencadenantes, atenuantes o agravantes, irradiado a re-
gion interescapular, concomitante con cefaleahol ocraneana,
pulsdtil de moderada intensidad, mareo, tinnitus, nduseas,
vomito de contenido alimentario y deposicionesliquidasen
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dos ocasiones. Consulta a hospital regional donde encuen-
tran paciente dgica, afebril, mucosas secas, con disnea
leve, sin signos de inestabilidad hemodindmica. Signos
Vitales: presion arteria (PA): 190/120 frecuencia cardiaca
(FC): 80Ipm frecuenciarespiratoria(FR): 26pm. No ingur-
gitacion yugular, ruidos cardiacos ritmicos, soplo sistolico
en foco mitral Grado (G) 11/1V, murmullo vesicular limpio,
abdomen con peristaltismo positivo, blando, depresible,
doloroso a la palpacion difusa, sin masas, sin soplos, no
irritacion peritoneal, extremidades simétricas sin edemas,
neuroldgico sin déficit. Hacen diagnostico de crisis
hipertensiva e inician manejo con enalapril e hidroclo-
rotiazida obteniéndose mejoria. Dan alta con interconsulta
por cardiologia por consulta externa. Es valorada por
cardiol ogia quienes hacen impresin diagnosti cade coarta-
cion aodrtica e hipertensiéon secundaria y solicitan
ecocardiograma transtorécico y ecografia abdominal, y da
manejo ambulatorio con metoprolol. En el ecocardiograma
del 20/11/04 se reporta hipertrofia ventricular izquierda
leve sin signos de coartacion adrtica. La ecografia renal
demostré rifiones de tamafio y aspecto normal.

Cuarenta dias después presenta un nuevo episodio con-
sistente en dolor abdominal, cefalea, mareo, vomito y de-
posiciones diarreicas. Consulta de nuevo a hospital regio-
nal donde evidencian PA: 200/120 FC: 80 Ipm FR: 24 Ipm
por lo que es remitida a Manizales, con impresion
diagndstica de crisis hipertensivay aneurisma abdominal.
Ingresa al servicio de urgencias del Hospital Infantil Uni-
versitario de la Cruz Roja el 13/01/05, signos vitales: tem-
peratura: 37°C, PA: miembro superior derecho: 128/72
mmHg, miembro superior izquierdo: 100/60 mmHg, miem-
bro inferior derecho: 135/68 mmHg, miembro inferior iz-
quierdo: 126/68 mmHg, FC: 82/min FR: 20/min. Peso: 45
kg. Indice de masa corporal: 19.90.

Fondo de ojo: papila con bordes nitidos, sin hemorra-
gias, se aprecian exudados blandos. No malformaciones
vasculares. No lesiones en mucosa oral. Se auscultan so-
plosanivel cervical y supraclavicular [1/IV bilateralmente.
Ruidos cardiacos ritmicos, soplo holosistolico G I11/IV en
foco mitral, soplo interescapul overtebral Gl1/IV, murmullo
vesicular limpio, abdomen blando con defensa voluntaria,
sin masas, soplo sistélico GII/IV en epigastrio, peristaltismo
positivo. Extremidades simétricas, eutréficas, sin edemas,
no cambios inflamatorios. Pulsos; miembro superior dere-
cho: +/++. Miembro superior izquierdo 0/++. Pulsos de
adecuada intensidad y simétricos en miembros inferiores.
Neurol 6gico sin alteraciones. Hacen impresion diagnostica
de 1) dolor abdominal en estudio 2) hipertensién arteria 3)
cardiopatia vavular. Hospitalizan e inician mangjo con
nifedipina, metoprolol y enalapril, solicitan valoracién por
cirugia pediétrica quienes descartan abdomen quirdrgico y
sugieren continuar manejo ambulatorio por pediatria. Se
solicitanuevaecografiarenal el 14/01/05 que mostré rifion
derecho de aspecto hipoplésico con pérdida de su diferen-
ciacion corticomedular.
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El ecocardiograma transesoféagico del 18/01/05 revel6
aorta ascendentey cayado de didmetro normal. Después de
lasubclaviaizquierda se evidencia una disminucién brusca
del calibre adrtico de 21 mm a9,5 mm. Fraccion de eyeccion
del ventriculo izquierdo: 50%, se solicita aortograma por
consulta externa. Aproximadamente un mes después pre-
senta nuevo episodio de dolor abdominal, fiebre y cifras
tensionales elevadas motivo por el cual esremitida nueva-
mente a tercer nivel. Es valorada por pediatria quien con-
ceptud: “Paciente conocida por la especialidad por estudio
de hipertension secundaria, coartacion adrtica vs. arteritis
de Takayasu. Ahora con sindrome febril, dolor abdominal
y crisis hipertensiva. Se solicitan hemocultivos, se inician
antihipertensivos orales. Se agilizararealizacion de arterio-
grafiapara definir conducta’.

El 7 de febrero de 2005 (Hospital Santa Sofia de Caldas),
durante la redlizacién de una aortograma, presenta episodio
slbito de disnea, tos seca y dolor torécico anterior con
desaturacion. Se hace diagndstico de edemaagudo de pulmén
y se tradada a UCI para mangjo. Se inicia mango con
furosemida, N-acetilcisteina y oxigeno por mascara (FIO,:
40%). Se inicia prednisolona 50 mg/dia segiin sugerencia de
hemodinamia pediétrica. Al dia siguiente se continamango
en salas, seincrementa dosis de nifedipina, se solicitavalora
cion por nefrologia y cirugia cardiovascular. Es remitida a
Hogpital Infantil Universitario de la Cruz Roja para continuar
mang 0. Se solicita PPD. El aortograma evidencio:

1. Arteritisde Takayasutipo V (compromiso arco adrtico,
tronco supraortico, aortatorécicay abdominal.

2. Estenosis severade arteria subclaviaizquierda.

3. Aneurismafusiforme de aorta descendente

4. Adelgazamiento y cambios inflamatorios de aorta ab-
dominal desde T4 alL4

5. Estenosis segmentaria critica de arteriarenal izquierda

y ramo lobar inferior (Figural).

6. Estenosiscriticade arteriarenal derechacon hipoplasia

severa difusa de sus ramas (Figura 2).

7. Estenosis moderada del tronco celiaco en su origen.

Se redliza renograma el 15/02/05 que mostré ausencia
anatébmica y funcional del rifion derecho. Filtracion
glomerular: Rifion izquierdo: 107.7 mi/min. Rifién dere-
cho: 11.6 ml/min. Tasadefiltracién glomerular total: 118.7
mi/min

Es vaorado por nefrologia: “Paciente con acelerado
compromiso de rifién derecho evidenciado en gamagrafiay
ecografia. Debe definirse con prontitud la técnica de
revascularizacion a utilizar, con e fin de garantizar un
adecuado flujo renal. De igual forma surgieren iniciar
azatioprina dada la severidad del cuadro.

El 14/02/05 se rediza una arteriografia de vasos del
cuello y panarteriografia cerebral que mostré lesion
obstructiva por llenado anivel de la arteria subclavia dere-
chacon un didmetro de referenciade 4 mm con longitud de
25 mm. Compromiso de arteria carétida derecha con di&
metro de referencia de 4 mm con longitud de 30 mm.



PRESENTACION DE CASOS « Arteritisde Takayasu

Figura 1. Arteriografia renal izquierda: Estenosis segmentaria critica de arteria renal
izquierda y ramo lobar inferior.

Figura 2. Arteriografia renal derecha: Rifion derecho de aspecto hipoplasico, con
Estenosis critica de arteria renal derecha e hipoplasia severa difusa de sus ramas.

Se evidencié compromiso de arteria subclaviaizquierda,
con didmetro de referenciade 4 mm con longitud de 40 mm.
Arteriacarétidaizquierdasin lesiones con neovascul ari-
zacion y aumento de su didmetro de forma compensatoria.
El 14/03/05 se realiza nuevo cateterismo, con
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arteriografia renal izquierda y derecha, practicandose
angioplastia e implantacion posterior de stent en la arteria
renal izquierda, no fue posibleigual procedimiento en arte-
riarenal derecha por la severidad de la obstruccion.

Tratamiento actual
Metoprolol 50 mg cada 12 horas
Nifedipina 30 mg cada 12 horas
Prednisolona 50 mg/dia

Discusion

En primerainstancia es de anotar que nos encontramos
frente auna paciente con un cuadro clinico deinicio agudo,
con compromiso severo y acelerado de lafuncion renal, en
una adolescente previamente sana y sin ningln factor
desencadenante aparente.

Dentro del contexto de la presentacion clinica de la
enfermedad como dato relevante, llama la atencion la pre-
sencia de hipertension arterial sistdlica y diastolica, no
paroxistica, sin predominio en miembros superiores; de
igual forma al examen fisico eran evidentes multiples so-
plosen cuello, miembros superioresy abdomen, y disminu-
cién de la intensidad de los pulsos en ambos miembros
superiores. Lapresenciade hipertensién de novo en nifiosy
adolescentes, obligaaestudiar laposibilidad de hipertension
secundaria, més alin cuando el primer episodio delamisma
se expresa en forma severa (1).

Dentro de los diagnosticos diferenciales que setuvieron en
cuenta, la coartacion adrtica fue descartada por la ecografiay
la arteriografia, de igual formala ausencia de hipotension en
miembrosinferioresy lasimetriadelos segmentos corporaes
superior einferior hacian poco probable este diagndstico. Por
otra parte pese a la presencia de estenosis de ambas arterias
rendes, € compromiso extenso de la aorta y de sus grandes
ramas no se explicaba por una displasafibromuscular.

La hipertension esencia es la causa mas frecuente de
hipertension arteria en adolescentes, presentandose gene-
ralmente como prehipertension o en estadio 1 en adoles-
centes con una historia familiar positivay con cierto grado
de obesidad asociada.

Laarteritisde Takayasu se presenta predominantemente
en mujeres en edad fértil, compromete la aortay sus gran-
des ramas |o cual se expresa como disminucién de pulsos
periféricos y soplos en trayectos vasculares (2). Por otra
parte, un sindrome febril asociado puede ser reflgjo de la
gran liberacion de interleuquinas que se presente durante la
fase pre-isquémica de la enfermedad.

Dentro de los criterios diagnésticos propuestos por la
Asociacion Americanade Reumatologia (ARA) en 1990 se
citan:

» Edad deinicio menor oigua a40 afios

+ Claudicacion de extremidades

» Disminucién de pulso en unao ambas arterias bragquiaes

» Diferenciade a menos 10 mmHg en la presion arterial
sistolica de ambas extremidades
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» Soplo audible en subclavias o aorta
* Anormalidades en la arteriografia

Lapresenciade tres o més criterios hacen €l diagndstico
con una sensibilidad y una especificidad mayores al 90%
(2). En nuestrapaciente cinco de seis criterios estan presen-
tes.

La angiografia convencional ha sido utilizada tradicio-
nalmente para el diagnostico de la arteritis de Takayasu.
Algunas técnicas no invasivas como la ecografia, latomo-
grafiay la resonancia magnética también han sido utiliza-
das (4). El ultrasonido permite detectar cambios milimétricos
en el grosor de la pared del vaso, localizacion, longitud y
severidad delaslesiones, ademés, determinar si la obstruc-
cién vascular es secundaria a placas ateromatosas. La to-
mografia permite evaluar cambios en la pared y estenosis
de la aorta y sus grandes vasos; sin embargo, esta técnica
posee menores detalles de resolucion que el ultrasonido y
conlleva € riesgo inherente a los medios de contraste.
Existen nuevas modalidades de imégenes que ayudan a
hacer €l diagnostico de maneraprecoz y precisa, talescomo
laangiorresonanciay latomografiapor emisién de positro-
nes (5). En estadios tempranos de la enfermedad, cambios
inflamatorios sutiles en el espesor de la pared de |os vasos
con o sin estenosis evidentes por angiografia, pueden ser
visualizados através de laangiorresonancia como zonas de
edema alrededor del vaso en T2. Deigual forma, el realce
delapared vascular en los estadios cronicos de laenferme-
dad con resonancia magnética con contraste podria ayudar
adeterminar la actividad de lamisma (5).

Otraventgjadelaresonanciacon respecto alaangiografia
esque seobvialanecesidad de medios de contrasteiodados,
exposicion a radiacion y punciones arteriaes (4). Todas
estas caracteristicas permiten poner en consideracion a la
resonancia magnetica como técnica de eleccion para €
diagndstico de arteritis de Takayasu por encima de la
angiografia convencional (4). Por otra parte, latomografia
por emision de positrones provee informacion de la activi-
dad celular en la pared del vaso, antes que se presenten los
cambios morfol dgicos visibles por otros estudio imageno-
[6gicos (5).

Las opciones terapéuticas incluyen estrategias de tipo
farmacol6gicoy quirdrgico. Dentro delas estrategiasfarma:
col égicas se encuentran | os agentes inmunosupresores como
los esteroides, metotrexate, micofenolato mofetil y azatio-
prina. Dado €l curso clinico acelerado en nuestra paciente,
los agentes citostaticos como la ciclofosfamida son de
eleccion para inducir remision (6). Para el mantenimiento
los esteroides son la primera eleccién; sin embargo, laata
frecuenciade recaidas cuando son suspendidosy laprogre-
sion de las lesiones estendticas pese a su uso limitan su
aplicacion clinica. Existen algunos reportes que sugieren
que la combinacién de azatioprina con prednisolona es
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superior a esta Ultima como monoterapia para prevenir la
progresion de la enfermedad (6).

Las técnicas endovasculares como la angioplastia o la
angioplastia 'y posterior stent se usan en caso de lesiones
estenosantes criticas como en el caso de nuestra paciente,
pero el tratamiento ideal son las revascularizaciones qui-
rdrgicas, especialmente cuando las zonas estenosadas son
de gran longitud (6). El prondstico va estar determinado
por e curso de laenfermedad y |a coexistencia de compli-
caciones como la hipertension, insuficiencia aortica o
aneurismas (7).

Segun € estudio de Cafias y colaboradores (8), en Co-
lombialaarteritis de Takayasu es una enfermedad rara que
se diagnostica con mayor frecuencia durante la segunda o
tercera décadas de la vida, con una distribucién por sexo
dada por una relacion mujer/hombre de 2.9:1. La mayoria
de los casos fueron diagnosticados durante la fase inactiva
de laenfermedad con manifestaciones avanzadas debidas a
lesiones vasculares, contrario a los hallazgos entre otros
grupos donde | os sintomas constitucionales fueron coman-
mente encontrados (8). Estos hallazgos podrian sugerir la
existencia de algunos factores genéticos que influencien la
presentacion clinicao el retardo en la consulta por parte de
los pacientes una vez iniciados los sintomas (8, 9). A
diferenciacon los reportes en otros grupos étnicos donde se
encontrd unafuerte asociacion entre arteritisde Takayasu y
HLA B52y/o HLA DRB1 1301, en Colombia se encontrd
un incremento significativo delosalelosHLA DRB1 1602
y HLA DRB1 1001 en pacientes con esta enfermedad (10).
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