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RESUMEN

La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos que afecta a personas jévenes
y se relaciona con desenlaces cardiovasculares y enfermedad renal crénica. Se presenta el
caso de un paciente masculino de 20 afios, con diagnéstico de arteritis de Takayasu, que
desarrolla enfermedad renal crénica. Se descartan alteraciones en el flujo sanguineo renal,
en tanto que la biopsia renal resulta compatible con glomeruloesclerosis focal y segmentaria
de variedad colapsante. Se excluyeron otras posibles etiologias. No se han determinado los
mecanismos que median en esta asociacién; se proponen mecanismos inmunomediados.
Segun nuestra revision, se trata del segundo caso reportado de esta asociacién y el primero

con variedad colapsante.
© 2021 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Takayasu arteritis associated with focal and segmentary
glomerulosclerosis

ABSTRACT

Takayasu arteritis is a large vessel vasculitis that affects young people, related to cardiovas-
cular outcomes and chronic kidney disease. We present the case of a 20-year-old male with a
diagnosis of Takayasu arteritis, who developed chronic kidney disease, impaired renal blood
flow was ruled out, renal biopsy was compatible with focal and segmental glomerulosclero-
sis of a collapsing variety, other possible aetiologies were excluded. The mechanisms that
mediate this association have not been determined, immune-mediated mechanisms are
proposed. According to our review, this is the second reported case of this association and

the first with a collapsing variety.
© 2021 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 una vasculitis de grandes
vasos, con incidencia variable a escala mundial, mas frecuente
en mujeres, con relacién 6,9:1 respecto de los hombres, y
su edad media de presentacién son los 25 anos. Una cuarta
parte de los pacientes inicia la enfermedad antes de los
20 afios. Su etiologia no estd bien definida, pero partici-
pan factores genéticos asociados con el complejo principal
de histocompatibilidad y factores infecciosos, principalmente
Micobacterium tuberculosis; en pacientes mexicanos se han
encontrado secuencias genéticas de esta micobacteria en
muestras de biopsias®. Su morbimortalidad se relaciona con
eventos cardiovasculares y enfermedad renal crénica. En
ninos es la tercera causa general de vasculitis y la mas fre-
cuente de grandes vasos; asimismo, es la principal causa de
estenosis adrtica e hipertensién renovascular, con un pico de
incidencia entre los 10 y los 15 afios®.

Se presenta el caso de un paciente joven con AT que
en su evolucién desarrolla sindrome nefritico. El estudio
histopatolégico es compatible con glomeruloesclerosis focal
y segmentaria de variedad colapsante y se descartan cau-
sas secundarias como alteraciones hemodinamicas del flujo
sanguineo renal; se considera que hay asociacién con AT, pro-
bablemente bajo mecanismos inmunomediados®.

Presentacién de caso

Paciente masculino de 20 anos, de nacionalidad mexicana,
sin antecedentes familiares de importancia, quien comienza
a los 16 afios con cuadro de dolor y claudicacién de extre-
midades inferiores, fatiga y elevacién de cifras de tensién
arterial. Durante la exploracién fisica se observa asimetria de
pulsos popliteos y pedios, soplo abdominal y discrepancia de
valores de tensién arterial >10 mmHg en miembros superio-
res respecto a inferiores. Se inicia abordaje de hipertensién
arterial secundaria; inicialmente se excluyen endocrinopa-
tias, después se realiza angiotomografia computarizada con
reconstruccién tridimensional (fig. 1), en la cual se observa
estenosis del 70% en la aorta abdominal inframesentérica
que involucra ambas arterias renales a nivel del ostium. Asi-
mismo, los troncos supraadrticos no muestran lesiones, se
detecta elevacién de reactantes de fase aguda, proteina C
reactiva 18,1mg/dl y velocidad de sedimentacién globular
64 mm/h. Con esta informacién se presentan criterios de clasi-
ficacién de AT. La funcién renal basal se observa conservada, la
creatinina sérica es de 0,58 mg/dl y la tasa de filtrado glome-
rular 146 ml/min. Se inicia tratamiento inmunosupresor con
esteroides a 50 mg/dia de prednisona (1 mg/kg/dia), dosis de
reduccién hasta 20mg/dia a los 6 meses de seguimiento y
dosis de 5mg/dia después de los 12 meses. Ademas, se admi-
nistra metotrexate hasta 15 mg/semana, anticoagulacién con
rivaroxaban y antihipertensivo con losartan y nifedipino. Al
tercer ano de seguimiento se presenta incremento de crea-
tinina sérica, eritrocituria de 20 glébulos rojos por campo y
albuminuria en rango subnefrético 1441 mgen 24 h. Se realiza
ultrasonido renal con morfologia y tamafo normales, rifién
derecho 9,3 x 6,6 x 5 cm, rinén izquierdo 10,2 x 7,4 x 5,1cm en

Figura 1 - Angiotomografia de aorta abdominal con
reconstruccién 3D en la que se observa estenosis de la
porcién suprarrenal hasta la bifurcacién, con estenosis de
las arterias renales.

sus ejes longitudinal, anteroposterior y transverso, respecti-
vamente.

Ante la sospecha de hipertension renovascular se procede a
realizar Doppler (fig. 2) y como resultado se encuentra, en arte-
ria renal derecha, una velocidad sistélica maxima de 120 cm/s
a nivel del ostium y 120 cm/s a nivel de hilio, e indice de resis-
tencia de 0,60. Por su parte, en la arteria renal izquierda se
presenta una velocidad sist6lica maxima de 137 cm/s a nivel
del ostium y 164 cm/s a nivel del hilio, e indice de resistencia de
0,51. Estos valores normales no apoyan el diagnéstico de hiper-
tension renovascular, por lo cual, para descartar por completo
esta posibilidad se realiza gammagrama renal 99mTc-DMSA
con captopril, estudio basal rifién izquierdo 149,3 ml/min,
rinén derecho 79,9ml/min; estudio poscaptopril izquierdo
232,6 ml/min y derecho 156,4 ml/min.

En el seguimiento con actividad de la enfermedad a expen-
sas de manifestaciones renales, sin datos de actividad de
vasculitis a otro nivel, se observa normalizacién de reactantes
de fase aguda, pero con progresién en caida de tasa de filtrado
glomerular. Al cuarto ano de seguimiento se presenta crea-
tinina de 3,45mg/dl, tasa de filtrado glomerular 34 ml/min,
persistencia de eritrocituria y albuminuria de 1840 mgen 24 h.
Se integra sindrome nefritico, se practican ademas estudios de
anticuerpos contra el citoplasma de neutréfilos, perfil de com-
plemento, perfil de lupus eritematoso sistémico y panel viral
con resultado normal. Se realiza biopsia renal y se observa
glomeruloesclerosis focal y segmentaria variedad colapsante
(fig. 3). Se inicia tratamiento con esteroides a dosis altas de
50mg de prednisona (1 mg/kg/dia), cambio de metotrexate a



REV COLOMB REUMATOL.2022;29(4):401-405 403

A RENAL DER

[ 3'08u R17.6 676'ci7

ORI

RI: 0.604
S/D: 2.52 PSV:120.0cm/s EDV: 47.Scm/s

A RENAL 120

" 3.08M R19.0 678 C17

oRI

RI: 0.511
S/D: 2.04 PSV:164.1cm/s EDV: 80.3cm/s

Figura 2 - Ultrasonido Doppler de arterias renales. A) Arteria renal derecha: velocidad sistélica maxima de 120 cm/s a nivel
del ostium y 120 cm/s a nivel de hilio, indice de resistencia de 0,60. B) Arteria renal izquierda: velocidad sistélica maxima de
137 cm/s a nivel del ostium y 164 cm/s a nivel del hilio, indice de resistencia de 0,51.

Figura 3

azatioprina a 2 mg/kg/dia, sin que se presente respuesta. Hay
elevacién de azoados, creatinina de 8,32 mg/dl, y se inicia tera-
pia de reemplazo renal mediante hemodialisis. El paciente se
encuentra en seguimiento sin datos de actividad de vasculitis
extrarrenal.

Discusion

Se presenté el caso de un paciente con 4 anos de evo-
lucién cuyas manifestaciones iniciales fueron claudicacién
de extremidades inferiores, presente en el 10-35%> de los
casos, e hipertensién arterial, que se encuentra hasta en
el 80% de los pacientes de este grupo de edad. Se descar-
taron endocrinopatias por presencia de soplo abdominal y
asimetria de pulsos. Se realizé una angiotomografia compu-
tarizada que puso en evidencia una estenosis de la aorta
abdominal, con involucramiento de arterias renales a nivel
del ostium. El caso se clasific6 como AT con base en los
criterios Eular/Printo/Pres, los cuales incluyen como criterio
obligatorio anomalia angiografica de la aorta o sus ramas prin-
cipales y arterias pulmonares, junto con al menos una de
las siguientes condiciones: (a) ausencia del pulso o claudica-
cién en arteria periférica inducida por la actividad fisica; (b)
una diferencia > 10 mmHg en la tensién arterial sistélica en las
extremidades; (c) soplos sobre arterias grandes; (d) hiperten-
sién; y (e) niveles aumentados de reactantes de fase aguda. El
cumplimiento de estos criterios proporciona una sensibilidad

y especificidad superior al 99%°. El paciente cumplia con todos
los criterios anteriores. También se descartaron diagnosti-
cos diferenciales como la displasia fibromuscular, presente en
pacientes jévenes, pero que por lo general respeta la aorta y
afecta los 2/3 distales de las arterias renales, con morfologia
tortuosa caracteristica®.

Los criterios de clasificacién para esta patologia obligan a
tener evidencia de alteracién angiografica, ya sea mediante
angiografia, o mediante angiorresonancia magnética o angio-
tomografia computarizada. En el paciente se utilizé este
ultimo por ser un método no invasivo que ofrece un excelente
detalle anatémico tanto de la luz del vaso como de su pared;
junto con la angiorresonancia magnética han reemplazado a
la angiografia, considerado histéricamente como el estandar
de oro, puesto que este es un estudio invasivo y que no ofrece
informacién de la pared del vaso’. En este caso se evidencid
compromiso limitado a aorta abdominal y arterias renales,
clasificado como numano IV, presente apenas en el 59% de
los pacientes con diagnéstico de ATS.

El ultrasonido Doppler es un método econémico, no inva-
sivo, sin exposicién a radiacién ni medios de contraste; es una
opcién cuando no se dispone de otras herramientas para el
diagnéstico y el seguimiento de AT. En el caso del paciente se
utilizé para estudio de estenosis de arterias renales. El criterio
mejor aceptado por diferentes estudios es una velocidad sisté-
lica méaxima por encima de 180 cm/s, con una sensibilidad que
puede llegar hasta el 90%°. Se realizé ademds gammagrama
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renal 99mTc-DMSA con captopril, el cual mostr6 incremento
de tasa de filtrado glomerular posfarmaco, siendo nega-
tivo para hipertensiéon renovascular. Este dltimo estudio se
recomienda para pacientes con baja probabilidad preprueba,
con alto valor predictivo negativo en algunas series; en algunas
de estas se reporta hasta el 100%'°. Con base en estos datos,
se descarta que el paciente presente este tipo de hipertensién.

Las manifestaciones renales de la AT se relacionan con
hipertensién renovascular y raramente con enfermedades que
afecten el parénquima renal, aunque se han descrito algunos
casos. En la revisién realizada se encontrd un solo reporte
previo asociado con glomeruloesclerosis focal y segmenta-
ria en una paciente mujer de 29 anos que presentaba AT
con enfermedad multifocal, sin evidencia de alteraciones del
flujo renal, y se insinud una etiologia asociada con procesos
inmunomediados®. En otra investigacién de una serie en un
solo hospital, en China, se reportaron 6 casos, todos en muje-
res, con edad media de 35 anos. La presentacién clinica en
2 casos fue hematuria 10-15 glébulos rojos por campo, en
5 casos proteinuria significativa, de los cuales 2 estaban en
rango nefrético y un caso con sindrome nefrético. La manifes-
tacién renal se present6 en una media de 60,7 meses después
del diagnéstico de AT, y en ningin caso se encontraron altera-
ciones del flujo sanguineo renal. Los estudios histopatolégicos
reportaron nefropatia por IgA en 2 casos, glomerulonefritis
mesangial proliferativa, glomerulonefritis membranoprolife-
rativa, enfermedad de cambios minimos y glomerulonefritis
fibrilar en un caso cada uno'’.

La respuesta inicial al tratamiento, cuando solo se contaba
con el diagnéstico de AT, fue favorable; sin embargo, en el
seguimiento, con la aparicién de glomeruloesclerosis focal y
segmentaria, el paciente tenia proteinuria cercana a rangos
nefréticos, ademas de elevacién de azoados con rapida caida
en la tasa de filtrado glomerular, criterios de mal prondstico
y mala respuesta a esteroides'?, por lo que se decidié cambio
de metotrexate a azatioprina con base en recomendaciones
extraidas de los pocos estudios existentes. Esta combinacién
como tratamiento primario alcanza tasas de remisién hasta
del 80%'3, pero por las caracteristicas de presentacién del
paciente anteriormente comentadas y la variedad histolégica,
su evolucién fue mala; terminé en terapia de sustitucién de la
funcién renal.

Conclusion

En el caso expuesto el paciente se sometié a biopsia renal, por
desarrollo de sindrome nefritico, con proteinurias en rangos
subnefroéticos, sin una causa evidente. En el tejido examinado
se encontraron cambios compatibles con glomeruloesclero-
sis focal y segmentaria, un término clinico patolégico cuya
caracteristica principal es la proteinuria nefrética o subne-
frética que puede aparecer como una enfermedad primaria
o asociarse con multiples causas, entre las que se incluyen
formas familiares/genéticas, relacionadas con virus como VIH
y citomegalovirus, formas inducidas por farmacos y formas
mediadas por respuestas adaptativas estructurales y funcio-
nales como procesos de hiperfiltracién en paciente obesos,
rifién Unico o pacientes con nefropatia por reflujo'*. Todas
estas causas fueron descartadas en el paciente. La variedad

colapsante también incluye otras etiologias también relacio-
nadas con isquemia o reduccién marcada del flujo renal, las
cuales también se descartaron'4.

Consideraciones éticas

El trabajo ha sido evaluado por los comités de investigacioén,
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