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La arteritis de Takayasu es una de las vasculitis de grandes vasos que afecta a la aortay a
sus ramas principales, llevando a estenosis arterial y, en ocasiones, a trombosis. También
se observa la formacién de aneurismas en la circulacién general. No tiene un tratamiento
especifico. La terapia de eleccién son los corticoides, seguidos de otros inmunosupresores
en casos de no lograrse un control adecuado del proceso inflamatorio.
Se reporta el caso de un paciente con arteritis de Takayasu, con formacién inusual de
aneurisma gigante de la arteria pulmonar.
© 2016 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
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Vasculitis
Takayasu arteritis and giant aneurysm of pulmonary artery, Case report
ABSTRACT
Keywords: Takayasu arteritis is a large vessel vasculitis that affects the aorta and its main branches,
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leading to arterial stenosis, and occasionally, thrombosis. There is also aneurysm formation
in the general circulation. There is no specific treatment. The therapy of choice is corti-
costeroids, followed by other immunosuppressants in cases where adequate control of the
inflammatory process is not achieved.
A case is presented of a patient with Takayasu arteritis and the unusual presence of giant
aneurysm of pulmonary artery.
© 2016 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espaia, S.L.U. All
rights reserved.
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Introduccién

La arteritis de Takayasu (AT) es un tipo de vasculitis de grandes
vasos que afecta, en especial, a la aorta produciendo cambios
oclusivos ectéasicos, dilatacién o formacién de aneurismas, en
especial, en la circulacién principal (aorta y sus ramas inme-
diatas), asi como en la arteria pulmonar!.

En la segunda década del siglo XX, el oftalmélogo Mikito
Takayasu document6 alteraciones del flujo de los vasos cen-
trales de la retina en el fondo del ojo de una mujer joven?.
Posteriormente, la ausencia de pulsos en las extremidades,
asociada a los cambios oculares descritos por Takayasu, con-
figur6 la enfermedad que lleva su nombre®.

La AT es considerada una rara enfermedad que afecta en su
mayoria a mujeres jévenes en la tercera y cuarta década de la
vida (82,9-97%)*°, principalmente, asiaticas, siendo mayor la
prevalencia en Japén con 40 casos por millén®, mientras que en
el mundo occidental hay una incidencia reportada de 0,4 a 2,6
casos por millén’2. En Latinoamérica la serie més grande de
pacientes la describieron Soto et al., con 110 pacientes mexi-
canos, en los cuales la enfermedad tiene un comportamiento
y pronéstico similar al de los pacientes orientales’. Es de des-
tacar que en el ambito local Canas et al., describen resultados
semejantes en 35 pacientes colombianos.

En Colombia la edad de inicio estd entre los 13 y 47 afos;
la edad de los pacientes al momento del diagnédstico fue
30,6 + 9,4 anos. Igualmente, se encontrd un predominio de la
enfermedad en mujeres (relacién 2,9:1)'°.

Es clave hacer el diagnéstico oportuno de la AT, ya que la
inflamacién y la remodelacién arterial progresiva aumentan
las posibilidades de desarrollar estenosis, oclusién, dilatacién
o formacién de aneurismas''. Si bien existen varios crite-
rios diagnésticos, frecuentemente se utilizan los del Colegio
Americano de Reumatologia'?, publicados en 1990, los cuales
establecen 6 criterios simples y précticos (tabla 1).

La presencia de 3 o mas de estos criterios demostré una
sensibilidad diagnéstica del 90,5% con especificidad del 97,8%.

El objetivo de este articulo es presentar el caso de un
paciente con diagnéstico de aneurismas de la arteria pulmo-
nar que, si bien se afecta de manera habitual, rara vez es la
principal manifestacién de la enfermedad. También se dis-
cutirdn opciones de estudio y tratamiento a seguir en estos
casos.

Tabla 1 - Criterios diagndsticos de arteritis de Takayasu

publicados en 1990 por el Colegio Americano de
Reumatologia

1. Edad de inicio de sintomas <40 afos

2. Claudicacién de extremidades, especialmente en las
extremidades superiores

3. Disminucién del pulso braquial en una o ambas arterias

4. Diferencia de la presién arterial sistdlica de > 10 mmHg entre los
brazos

5. Soplos sobre arteria subclavia o aorta abdominal

6. Arteriografia anormal (estenosis u oclusién de la aorta entera,
sus ramas primarias o arterias grandes proximales de las
extremidades, no secundario a aterosclerosis o displasia
fibromuscular)

Descripcion del caso

Paciente de género femenino, de 62 anos de edad, de raza
negra, de procedencia de Cartago, Valle, Colombia, con ante-
cedentes de infeccién crénica por hepatitis C, con cirrosis
hepatica Child-pugh estadio B, en tratamiento. Ademas, tuber-
culosis pulmonar tratada recientemente. Diagndstico 2 afnos
atrds de aneurisma de aorta toracica por AT, corregido con
endoprdtesis en otra institucién, en tratamiento con predni-
solona oral por servicio externo de Reumatologia. Consulté a
una institucién de nivel IV en Cali, por cuadro clinico de 3
meses de evolucién de dolor pleuritico asociado a disnea de
medianos esfuerzos, palpitaciones, astenia, adinamia, dolor
abdominal inespecifico y claudicacién intermitente en miem-
bros inferiores. También presenté pérdida de peso de 15kg.

Al examen fisico inicial se halla en regular estado general,
afebril, con los siguientes signos vitales: peso: 45 kg, frecuencia
respiratoria: 22 x min, frecuencia cardiaca: 110 x min, ten-
sién arterial: 130/90 mm/Hg en miembro superior izquierdo,
120/80 mm/Hg en miembro superior derecho, 110/75 mm/Hg
en miembro inferior izquierdo y 110/76 mm/Hg en miembro
inferior derecho. Como hallazgos importantes se encuentran
soplo sistélico grado IV audible en todos los focos cardiacos y
pulsos periféricos disminuidos en extremidades inferiores.

En los estudios iniciales se encuentra en radiografia de
térax un derrame pleural derecho, con atelectasia basal conco-
mitante. Ademds, ecocardiograma transtorécico con hallazgos
de ventriculo izquierdo hipertréfico, FEVI: 69%, y como hallaz-
gos importantes, valvula pulmonar con dilatacién del anillo
e insuficiencia pulmonar moderada, dilatacién severa del
tronco de la arteria pulmonar (51mm), con presién sisté-
lica de arteria pulmonar normal (20 mm/Hg). Los estudios de
laboratorio mas relevantes fueron el hemograma, que reporté
leucopenia leve, sin anemia, la velocidad de sedimentacién
globular elevada (44 mm/H) y un dimero D positivo (2.780). Por
sospecha de tromboembolismo pulmonar se realiza angioto-
mografia de arterias pulmonares con los siguientes hallazgos:
marcada dilatacién de la arteria pulmonar y sus ramas, com-
patible con hipertensién precapilar. Estudio negativo para
tromboembolismo pulmonar. Aneurisma de aorta descen-
dente con signos de diseccién sin evidencia de rotura. Derrame
pleural derecho 30 ml (figs. 1y 2).

Durante la hospitalizacién presenta marcada elevacién de
cifras tensionales, dolor tordcico e incremento de la disnea.
Se descarta evento coronario agudo, pero por disfuncién mio-
cardica se traslada a cuidados intensivos, requiriendo soporte

Figura 1 - Vista axial de angio-TAC de torax.
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Figura 2 - Vista coronal de angio-TAGC de térax. Dilatacién
de las ramas de la arteria pulmonar la cual alcanza un
diametro de 73 mm a nivel de su tronco de salida. Hay gran
dilatacién aneurismatica de la porcién descendente cuyo
didmetro en AP es de 40 mm con formacién de un gran
trombo mural y asociada se encuentra una imagen lineal
hipodensa que corresponde a diseccion de la arteria
pulmonar.

inotrépico con milrinone. Evolucioné de manera adecuada sin
presentar nuevos episodios de disnea o dolor tordcico y mejor
control de tensién arterial.

Se revisa el caso en conjunto con los servicios de
Cardiologia, Infectologia, Medicina Interna y Reumatologia,
considerandose, por los hallazgos de dilatacién aneurisma-
tica de la aorta toracoabdominal y de arteria pulmonar, con
presencia de disfuncién miocdardica, hipertensién arterial, dis-
minucién de pulsos en miembros inferiores y elevacién de la
velocidad de sedimentacién globular, que la paciente cursa
con un cuadro de disnea secundario a aneurisma gigante de
arteria pulmonar asociado a AT. En junta médico-quirdrgica
se considera que se trata de una paciente de muy alto riesgo
quirtrgico, con gran compromiso hemodindmico, sin opcién
de nueva intervencién quirdrgica o endovascular, en espe-
cial por antecedente de endoprétesis adrtica previamente
implantada. Ademads, antecedentes de infeccién por hepati-
tis C en tratamiento antiviral y tuberculosis recientemente
tratada. Por todo lo anterior se opta por optimizar trata-
miento médico con prednisolona a 1 mg/kg/dia y tocilizumab
a 8 mg/kg. Pasados 7 meses de seguimiento, se encuentra con
control de sintomas de disnea y dolor tordcico, mejor con-
trol de cifras tensionales y con una dosis baja de prednisolona
(10mg por dia).

Discusién

La AT es una vasculitis granulomatosa que afecta a gran-
des vasos, fundamentalmente aorta y sus ramas principales,
especialmente en mujeres jévenes. Dada la rareza de esta
enfermedad, no se disponen de estudios aleatorizados con-
trolados, por lo que su tratamiento se basa en estudios
observacionales retrospectivos. Requiere de un diagnéstico
temprano para un mejor prondstico del paciente. Los marca-
dores inflamatorios como la velocidad de eritrosedimentacién
y la proteina C reactiva, son de gran utilidad para su deteccién

en la fase inicial o fase activa. La angiografia por tomogra-
fia axial computarizada multicorte es el estudio de eleccién
para establecer el diagnéstico. Entre tanto, el ultrasonido y
la angiorresonancia permiten detectar cambios en el grosor
de la pared del vaso, localizacién, longitud y severidad de las
lesiones, asi como determinar si la obstrucciéon vascular es
secundaria a placas ateromatosas. Adicionalmente, existen
nuevas modalidades de imagenes tales como la tomografia por
emisién de positrones’'#, que ayudan a lograr un diagnéstico
precoz y preciso.

El tratamiento de eleccién en la AT son los corticosteroi-
des, que, si bien inducen una remisién inicial en el 90% de los
pacientes, se estima que aproximadamente la mitad de los
afectados seran resistentes a los mismos, ademas de la toxi-
cidad secundaria a dosis altas de los esteroides a largo plazo.
Por este motivo se utilizan con frecuencia otros inmunosu-
presores (azatioprina, metotrexato o micofenolato mofetilo),
aunque los pocos estudios que existen no son concluyen-
tes para determinar que alguno sea de mayor eficacia que
otro'>. Recientemente, en pacientes refractarios a tratamiento
convencional, se ha observado una alta eficacia en terapias
biolégicas como el tocilizumab'®17.

Publicamos este caso dado el compromiso inusual clinico
secundario a aneurisma de la arteria pulmonar, ademds de
las multiples comorbilidades asociadas que dificultan el trata-
miento de esta paciente. Por la imposibilidad de intervencién
quirtrgica o endovascular y los antecedentes infecciosos de la
paciente, se considerd el tocilizumab como la mejor alterna-
tiva de tratamiento en este caso, previa consulta con el servicio
de Infectologia de la institucién.

Los estudios realizados hasta el momento con tocilizumab
presentan limitaciones, puesto que son estudios retrospecti-
vos, con tamafio de muestra pequetio y sin grupos controles .
Sin embargo, se considera al tocilizumab como una buena
opcién terapéutica en pacientes con AT de dificil control™®. En
nuestro caso, el seguimiento de la paciente ha mostrado una
adecuada resolucién de los sintomas, asi como mejor control
de la tensién arterial y disminucién de la dosis de predniso-
lona, con adecuada tolerancia.

El pronéstico de la AT es incierto y generalmente se asocia
con el compromiso vascular presentado, asi como la necesi-
dad o no de tratamiento quirtrgico, el cual se fundamenta en
algunas caracteristicas de los pacientes, tales como trastornos
visuales, vértigo, infarto cerebral, claudicacién de extremida-
des e incluso hipertensién severa. La morbimortalidad en los
ultimos anos ha disminuido debido al desarrollo de técnicas
de diagnoéstico y control mas sofisticadas, que han permitido
un tratamiento mas adecuado y en los casos requeridos, una
mejor planificacién de la cirugia®.

Conclusion

La AT sigue siendo una rara patologia en nuestro medio. Se
puede manifestar clinicamente de forma agresiva como lo es
el aneurisma de arteria pulmonar, la cual es una afeccién rara
y poco publicada, tal como le ocurrié a la paciente de este
caso. Si bien, actualmente, se dispone de una variedad de
ayudas diagnésticas y hay una mayor cantidad de opciones
terapéuticas, la alta sospecha del clinico y, por consiguiente,
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un diagnéstico oportuno es el principal determinante en el
pronéstico de estos pacientes.
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