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Introduccion

ARTERITIS DE TAKAYASU: DE LA SOSPECHA CLIiNICA AL
DIAGNOSTICO. PRESENTACIGN DE DOS CASOS

TAKAYASU'S ARTERITIS: FROM CLINICAL SUSPICION TO DIAGNOSIS. PRESENTATION
OF TWO CASES.

Horacio Oscar Sosa,! Viviana Sosa,® Ana Descotte,! Cecilia Rizzotti,! Maria lvana
Skromeda,? Maria Andrea Vanesa Ebel,® Yessica Lima,“ Astrid Danila Smolarczuk”

REsuMEN

Introduccion. La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis de presentacion poco frecuente
clasificada dentro de las vasculitis de grandes vasos que afectan principalmente la aorta, sus
ramas principales y la arteria pulmonar. Su incidencia es de 2,6 casos/millén por afo y es mas
frecuente en la poblacion asiatica con predominio en el sexo femenino (4:1). Se manifiesta con
diferentes afectaciones arteriales y la clinica depende de estos compromisos. En este articulo se
presentan dos casos clinicos en diferentes estadios y evolucion clinica.

PALABRAS CLAVE. Arteritis, Takayasu, vasculitis.

ABSTRACT

Introduction. Takayasu’s arteritis (TA) is a rare form of vasculitis classified as a large-vessel
vasculitis mainly involving the aorta, its main branches, and the pulmonary artery. Its incidence is
2.6 cases/million per year, and this disease is more frequent in the Asian population, and predo-
minates in females (4:1). It manifests by affecting arteries in different ways, and clinical treatment
depends on the type of arterial compromise. In this case report, we present two clinical cases in
different stages, and their clinical course.

KEey woRbs. Arteritis, Takayasu, vasculitis.

mia mesentérica. Hay diferencias geograficas en cuanto
a afectaciones arteriales: aorta, arteria subclavia, carétida

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis de presenta-
cion poco frecuente clasificada dentro de las vasculitis de
grandes vasos que afectan principalmente la aorta, sus ra-
mas principales y la arteria pulmonar (1). La incidencia es de
2,6 casos/milldn por ano y es mas frecuente en la pobla-
cion asiatica con predominio en el sexo femenino (4:1) (2).
La claudicacion de miembros, la disminucién o ausencia
de pulsos, la hipertension arterial, la disminucion o dis-
crepancia en tension arterial entre ambos MS son algu-
nas de las manifestaciones clinicas de estadio avanzado,
como también lo son los signos de insuficiencia cardiaca
por afectacion de hipertension, enfermedad coronaria y/o
regurgitacion adrtica. Esto va a depender de los distintos
territorios vasculares afectados por esta, como accidente
isquémico transitorio (TIA, su sigla en inglés), ACV e isque-

comun y arterias renales (1).

Hasta 1988 no existian criterios diagndsticos o de clasifi-
cacion para la AT. Luego Ishikawa propuso un conjunto de
criterios (criterios de Ishikawa) sobre la base de la edad de
presentacion de los signos y sintomas, el laboratorio y los
parametros angiograficos. Presentaba un criterio obligatorio
que era la edad y luego propuso nueve criterios mas, cuya
sensibilidad es del 84%. En 1990, el American College of
Rheumatology (ACR) (Tabla 1) publico los criterios de clasi-
ficacion de siete vasculitis sistémicas, entre ellas, la AT para
la identificacion de un grupo homogéneo de pacientes que
seria evaluado en los estudios sobre epidemiologia y tera-
pia, en lugar de ser utilizado en la practica clinica como una
herramienta de diagndstico. Propusieron seis criterios para
la AT y los pacientes eran clasificados en esa categoria si
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TABLA 1. CRITERIOS DE DIAGNGSTICO DE AT SEGUN ACR

(1990)

Edad menor a 40 afios

Claudicacidn de las extremidades

Pulso arterial braquial disminuido

Diferencia de presion arterial en las extremidades mayor de 10 mm Hg
Soplo sobre la arteria subclavia o la aorta

Anormalidades en la arteriografia

TABLA 2. CRITERIOS DE DIAGNGSTICO DE LA AT SEGUN
ISHIKAWA MODIFICADOS POR SHARMA Y COLABORADORES

(1995)

Criterios mayores

Lesion de la arteria subclavia izquierda
Lesion de la arteria subclavia derecha
Sintomas clinicos caracteristicos durante un mes
Criterios menores

VSG elevada (>20 mm/h)

Sensibilidad arterial carotidea

Hipertension arterial

Regurgitacion adrtica

Lesion arterial pulmonar

Lesion del tronco braquiocefdlico

Lesion de la arteria car6tida comdn izquierda
Lesion de la aorta tordcica descendente
Lesion de la aorta abdominal

Lesion de las arterias coronarias

presentaban al menos tres, con una sensibilidad del 90,5%
y una especificidad del 97,8% (1).

Cuando los criterios de Ishikawa y del ACR para la AT fueron
aplicados en pacientes indios que presentaban AT an-
giograficamente, la sensibilidad disminuy6 al 60,4% vy
el 77,4%, respectivamente; sin embargo, la especifici-
dad de ambos criterios sigue siendo del 95%. En 1995,
Sharma y colaboradores sugirieron modificaciones a los
criterios de Ishikawa (Tabla 2), entre ellos, la eliminacion
del criterio obligatorio (edad) y el agregado de los signos
y sintomas caracteristicos de la AT como criterio mayor,
con una sensibilidad y especificidad para diagnéstico del
92,5% vy el 95%, respectivamente.

Los estudios por imagenes son muy importantes a la hora
de realizar el diagndstico, determinar la distribucion de las
lesiones y el seguimiento de la actividad de la enfermedad.
El método de referencia sigue siendo la angiografia (3); sin
embargo, hoy se dispone de otros estudios menos inva-
sivos, como el angio-RNM o el angio-TC, donde se pue-
den observan signos tempranos de inflamacién, o como
el ecocardiograma Doppler color para observar cambios
estructurales en el nivel cardiaco (insuficiencia adrtica o
progresion de esta, hipertrofia del ventriculo izquierdo, o
dilatacion de la aorta). Hoy se utilizan estos métodos no in-
vasivos para el monitoreo de la enfermedad vy la respuesta
al tratamiento (3).

La clasificacion de la AT se basa en el grado y la extension
de la afectacion. El tipo 1 implica las ramas del arco adrti-
co, el tipo 2 abarca la regién que se extiende entre el arco
adrtico y la aorta toracica descendente, el tipo 3 consiste
en la region de la aorta toracica descendente y la aorta ab-
dominal, el tipo 4 se limita a la aorta abdominal y el tipo 5
implica el arco adrtico, la aorta toracica descendente y la
aorta abdominal (2).

Casos clinicos

Caso 1. Paciente de sexo masculino de 38 anos de edad, ta-
baquista de 23 paquetes/afio, con malestar general, astenia
adinamia y disnea CF /Il de seis meses de evolucion, cuya con-
sulta la motiva una progresion de la disnea a CF |ll, asociada a
tos seca no productiva de una semana de evolucion, para lo
cual recibe tratamiento antibidtico con cefalexina por 48 h, con
peoria del cuadro asociado a registros febriles y equivalentes,
por lo que decide consultar en nuestro nosocomio.

Se decide internarlo con diagnéstico de probable NAC,
para lo cual cumple tratamiento antibiético con ampicilina/
sulbactam + claritromicina + oseltamivir.

Al examen fisico esta sin signos de sobrecarga hidrica, ta-
quicardia, hipertension severa, disminucion del pulso en el
miembro superior izquierdo, presion diferencial mayor a 10
mm Hg. Choque de la punta por debajo del quinto espacio
intercostal por fuera de la linea hemiclavicular izquierda, en
el nivel auscultatorio, soplo diastélico 3/6 en foco adrtico,
soplo de Austin Flint en foco mitral, signo de Quinque y sig-
no de Hill presentes. Pulsos periféricos asimétricos con dis-
minucion de pulsos en el miembro superior izquierdo, pulso
de Magnus céler. En el nivel respiratorio, hay disminucion
del murmullo vesicular bilateral generalizado con roncus
y rales crepitantes, con predominio de base derecha, sin
desaturacion por oximetro de pulso.

Examenes de laboratorio: Reactantes de fase aguda eleva-
dos. Serologias virales negativas.

Figura 1.
Caso clinico 1. Radiografia
de torax.
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Estudios complementarios: ECG sinusal, con sobrecarga auri-
cular izquierda e hipertrofia del ventriculo izquierdo. RX infiltran-
do intersticio alveolar bilateral a predominio de bases pulmona-
res, senos costofrénicos libres, cardiomegalia (Fig. 1).

Durante la internacién cumple con tratamiento antibioti-
co durante cinco dias, con buena mejoria clinica respi-
ratoria, y evoluciona hemodinamicamente con registros
hipertensivos, por lo cual requiere altas dosis de drogas
antihipertensivas.

Ecocardiograma Doppler: Insuficiencia adrtica severa
con dilatacion de aorta ascendente, FEY por Simpson
de 35%, dilatacion moderada de Al, insuficiencia mitral
y tricuspidea de leve a moderada. TC de térax, con car-
diomegalia, dilatacion de aorta toracica con placas hi-
perdensas (Fig. 2).

ID: Insuficiencia adrtica severa.

Buscando la etiologia de la insuficiencia adrtica, se inicia
un plan de estudio, dentro de los diagndsticos diferen-
ciales se plantean anomalias de las sigmoideas adrticas
(aorta bicuspide o CIV) o infecciosas (endocarditis), que
se descartan por el ecocardiograma; enfermedades del
tejido conectivo (sindrome de Marfan, LES, AR o espon-
dilitis anquilosante) y al no presentarse fenotipicamente
como sindrome de Marfan, se solicitan serologias (FAN/
anti-DNA/complemento), que se encuentran dentro de
parametros normales; radiografia panoramica de pelvis
y de columna lumbar, sin evidencias de espondilitis. Se
piensa en una patologia de la raiz adrtica y aorta as-
cendente como aortitis, por lo que se solicita serologia
para sifilis, que resulta negativa. Traumatismo que no

presentaba antecedentes. Ante la sospecha de arteritis
de Takayasu versus aneurisma disecante de aorta (pre-
sentaba disminucion de pulsos periféricos, aumento de
la tension arterial diferencial), se decide realizar angio-
grafia por la falta de angio-TC por la no disponibilidad en
nuestro medio.

Angiografia: revela ateroesclerosis adrtica e insuficiencia
adrtica grave, dilatacion de aorta ascendente, oclusion de
arteria subclavia izquierda, estenosis critica de arteria renal
derecha (Fig. 3).

Se asume como AT de estadio Ill por presentar oclusion
de la arteria subclavia izquierda mas estenosis severa de
arteria renal derecha, asociada a hipertension secundaria
e insuficiencia adrtica severa, por lo que se inicia gluco-
corticoides mas metotrexato, a la espera de la resolucion
quirdrgica, ya que en este grupo de pacientes mejora la
supervivencia a largo plazo a pesar de las complicacio-
nes, las cuales se reducen controlando la actividad de la
enfermedad y la TA antes de la cirugia, que se asocia a
antiagregacion plaquetaria.

Caso 2. Mujer de 21 afos con antecedentes de aborto
incompleto en 2012, de la cual se desconoce etiologia,
internaciones previas por neumopatia, en quien un mes
atras se inicia tos seca, malestar general, fiebre y equi-
valentes, disnea CF I, por lo que recibid ceftriaxona (10
dias) para cubrir el foco pulmonar, con progresion de la
disnea a CF Ill/IV, asociada a dolor toracico, artralgias
de pequenas y medianas articulaciones. Se descartan
causas infecciosas y se supone pericarditis (fiebre, dolor

Figura 2.
Caso clinico 1. TC de tdrax: cardiomegalia,
dilatacion de la aorta torécica, con placas hiperdensas.
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Figura 3. Caso clinico 1. Angiografia: aterosclerosis adrtica con insuficiencia acrtica severa. Dilatacion de la aorta ascendente.

Oclusion de la arteria subclavia izquierda. Estenosis critica de la arteria renal derecha.

toracico), por lo que recibe tratamiento con antiinflama-
torios no esteroides (AINE) y diuréticos, y se da el alta
hospitalaria.

Posteriormente vuelve a presentar registros febriles de (39 °C)
acompanados de lesiones nodulares eritematosas, de 1 cm,
dolorosas en la region de muslo derecho, y se extiende a
la cara interna del pie derecho, razdn por la que consulta.
Examen fisico: hemodinamicamente taquicardia, sin sig-
nos de sobrecarga, disnea CF Il/Ill, choque de la punta por
debajo del quinto espacio intercostal por fuera de la linea
hemiclavicular izquierda, soplo sistélico en foco adrtico y
mesocardio sisto-diastélico 4/6, sin irradiacion, el cual au-
menta con la inspiracion, pulsos presentes, simétricos. En
el nivel respiratorio, hipoventilacion bilateral generalizada,

sin ruidos patoldgicos ni agregados, sin desaturacion por
oximetro de pulso.

Se descartan causas infecciosas.

Examenes de laboratorio: reactantes de fase aguda eleva-
dos. Serologias virales negativas.

Por sospecha de patologias autoinmunes, se solicita (LES/
AR/'y SAF) ANCA C, ANCA P, B2GP1, FAN, anti-DNA, C3,
C4, anticardiolipinas IGG-IGM, B2GP1 IGG-IGM inhibidor
lUpico positivo.

Se supone probable SAF, teniendo en cuenta antece-
dente de aborto mas inhibidor lUpico positivo, e inicia
anticoagulacion oral. Presenta orina de 24 h con pro-
teinuria de 1 g y ante la sospecha de SAF vs. vascu-
litis se realiza biopsia renal, con resultados no con-

Figura 4.

Caso clinico 2. Angio-TC: pared del cayado adrtico y de
los troncos arteriales supraaorticos engrosada, en particu-
lar del tronco arterial braquiocefalico. Marcada estrechez
de la luz de la arteria pulmonar izquierda.
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cluyentes. En un contexto de lesiones nodulares, se
realiza biopsia de estas con resultados compatibles
con dermatopaniculitis.

Estudios complementarios: ECG taquicardia sinusal. Ra-
diografia con mediastino ensanchado a expensas de silue-
ta cardiovascular, aumento de trama vascular a nivel hiliar
derecho.

Ecocardiograma con insuficiencia tricuspidea leve, derrame
pericardico leve/moderado, HTP leve.

TC de térax, con estenosis de la arteria pulmonar izquierda
e infartos pulmonares periféricos (Fig. 4).

Se asume como AT (estenosis severa de arteria pulmonar
izquierda y sus ramas, fiebre, disnea de mas de 1 mes de
evolucion, VSG elevada) y se inicia la administracion de cor-
ticoides més ciclofosfamida durante diez ciclos, multiples
internaciones por disnea y dolor pleuritico.

Angio-TC y aortografia con compromiso inflamatorio ca-
yado adrtico, tronco braquiocefalico y cardétida primitiva
derecha, estenosis total de arteria subclavia, vertebral, ca-
rétida y arteria pulmonar izquierda, signos inflamatorios en
arteria pulmonar derecha y sus ramas, lesiones pulmona-
res compatibles con infartos (Fig. 5). Se cree que se trata
de vasculitis refractarias, en plan de tratamiento con agen-
tes bioldgicos (anti-TNF a/tocilizumab).

Discusion

El diagndstico de la AT es un desafio para el médico
clinico, ya que esta enfermedad puede afectar distintos
6rganos, y producir diversos escenarios clinicos. Los
signos clinicos distintivos son los siguientes: disminu-
cion o ausencia de pulso periférico (84-96%); soplos
aorticos, carotideos, subclavios (80-94%); hipertension
arterial (33-80%) con afectacion de las arterias renales
(estenosis de arteria renal); retinopatia (37%), y regur-

gitacion adrtica secundaria a la dilatacion de la aorta o
engrosamiento valvular (4). Los sintomas de insuficiencia
cardiaca manifiestos pueden verse en los pacientes, en
estadio 3, con marcada distension venosa yugular, ede-
ma pulmonar y edema de extremidades inferiores, junto
con hipertension e insuficiencia aértica que finalmente
conduce a la miocardiopatia dilatada. Por ende, la AT es
una enfermedad dificil de tratar. En primer lugar, es dificil
establecer un diagndstico temprano y requiere alta sos-
pecha clinica, debido a su baja incidencia y las multiples
manifestaciones clinicas, que no aparecen todas a la
hora de realizar el diagndstico. En segundo lugar, y mas
importante, es la falta de parametros estandar y fiables
que reflejen actividad de la enfermedad. La respuesta
inflamatoria sistémica no siempre muestra una correla-
cién positiva con la actividad inflamatoria en la pared del
vaso, por lo cual la AT puede estar activa pese a que los
reactantes de fase aguda se encuentren en rango nor-
mal, o viceversa. En pacientes que clinica e imagenoldgi-
camente se presentan como en remision, muchas veces
la histologia muestras signos de vasculitis. Los estudios
por imagenes son de mucha utilidad tanto para realizar
el diagnostico como para un control de las fases de la
enfermedad.

El tratamiento se basa en dos grandes pilares, los dos de

igual importancia, que son:

1. Las medidas generales: por las cuales el tratamiento ini-
cial es la administracion de glucocorticoides, particular-
mente en la fase aguda de la enfermedad. Asociados
generalmente a inmunosupresores sistémicos, con el
objetivo de lograr una inmunosupresion sistémica y dis-
minuir la inflamacion vascular. El tratamiento invasivo, ya
sea intervenciones endovasculares o cirugias con bai-
pas, debe considerarse en pacientes con oclusion arte-
rial critica, y siempre deben plantearse dichos procedi-
mientos fuera de la fase aguda de la enfermedad (1,2,4).

Figura 5. Caso clinico 2. Aortograma: oclusion bilateral de arterias subclavias. Oclusion de la arteria cardtida primitiva izquierda.
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Las medidas de apoyo: control de la hipertension arte-
rial, dieta baja en sodio, antiagregacion plaquetaria ya
que disminuye la frecuencia de eventos isquémicos en
estos tipos de pacientes, aporte de calcio y vitamina D,
con el objetivo de disminuir los efectos adversos de la
corticoterapia a largo plazo (2).

En conclusién, la AT requiere una alta sospecha clinica
para un diagnostico temprano y un manejo multidisci-
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plinario con medidas generales (glucocorticoides e in-
munosupresores sistémicos), eventual tratamiento con
agentes bioldgicos y, en casos seleccionados, conducta
quirdrgica fuera de la fase aguda, asociado a medidas de
apoyo con el fin de disminuir las complicaciones cardio-
vasculares e isquémicas.m@m



