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Resumen

L asvasculitisson enfermedadesinfrecuentesy ain masaquellasque comprometen lasarteriasdegrandey
demediano calibre, comolade Takayasuy laarteritistemporal. Sepresentael casodeuna pacientejoven
quecumplidloscriterios del Colegio Americano de Reumatologia paraarteritisde Takayasu, aquien sele
realizé angiografia paraevaluar laextension delaenfermedad y € enfoque terapéutico. El segundo caso
con diagnostico previo dearteritisde Takayasu corresponde a unamujer menor de40 afioscon diferentes
compromisos vascularesa quien sele practico angiogr afia paraevaluar nuevos compromisosarterialespor
claudicacion de miembros superioresy observar el estado delos stentsimplantados con anterioridad en la
aortatoracica descendente, la carétida comun izquierday lasarteriasrenales.
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TAKAYASU ARTERITIS
A REPORT OF TWO CASES

Abstract

Vasculitisisuncommon, and large or median vessel vasculitis, such as Takayasu and temporal arteritis, areeven more
rareformsof thisdisorder. Thefirst case correspondsto a young woman who met the American College of Rheuma-
tology criteria for Takayasu arteritis. The extension of arterial involvement and treatment options wer e assessed by
angiography. The second case herein presented isalessthan 40 year old woman previously diagnosed with Takayasu
arteritiswith variousforms of vascular involvement. She underwent an angiography to identify new arterial involve-
ment for presenting with inter mittent claudication of the upper limbsand to evaluate patency of previously implanted
descending thoracic aorta, left common carotid artery and renal arteries stents.
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Arteritis de Takayasu

Introduccidn

La clasificacion de arteritis de Takayasu por € ACR
(American College of Rheumatology) implica el cum-
plimiento detrescriteriosapartir delos seis propuestos
por ellos: edad inferior a 40 afios, claudicacion de las
extremidades en especial las superiores, disminucion
del pulso braquial, diferencia de la presién arterial
sistélica en més 10 mm Hg entre ambos miembros
superiores, soplo sobre laaortao laarteria subclavia
y anomalias en el estudio angiogréfico, siendo este
altimo un criterio masrelevante (Tabla 1). Lahiper-
tension se incluyd como criterio, ya que puede ser €
sintoma presente en nifios y jOvenes por compromiso
de arterias renales. La arteritis de Takayasu es una
enfermedad inflamatoria de causa desconocida que
esta clasificada dentro de las vasculitis autoinmunes,
gue afectaalos grandes vasos cardiacos, sobretodo la
aorta'y sus ramas principales, aunque también puede
comprometer |as arterias pulmonaresy las coronarias.
L os casos que se describen a continuacion presentan
treso mésdeloscriterios clinicosy paraclinicos des-
critos por el ACR.

Caso 1

Mujer de 35 afios con cuadro de varios afos de
evolucion de astenia, adinamia, disneall/IV y clau-
dicacién de miembros superiores, encontrando al
examen fisico hipertension arterial de predominio
en miembros inferiores, ausencia de pulso de miem-
bro superior izquierdo y alteraciones neurol 6gicas
definidas como cefaleay vértigo. En unavaloracion
previa le solicitaron una angiotomografia compu-
tarizada de térax que reporta irregularidad intimal
difusa de laaorta con engrosamiento circunferencial
sugestivo de trombo mural. El doppler carotideo re-
vela trombosis con recanalizacion parcial anivel de
la carétida comun izquierday estenosis de un 50 a
70% de la carétida internaipsilateral. El doppler de
las arterias vertebrales es normal. Es referida para
aortograma toracoabdominal y arteriografia renal,
con los siguientes hallazgos:

1. Oclusidntota delaarteriacarétidacomunizquier-
daen su tercio proximal.

2. Oclusidntotal delasubclaviaizquierdaen sutercio
proximal (Figura1).

3. Arteriografiarenal selectivabilateral normal.

4. Oclusién total de larama hepatica del tronco ce-
liaco y de la mesentérica superior.

5. Oclusion total de la mesentérica superior en su
origen (Figura 2).

6. Mesentéricainferior que daflujo ala mesentérica
superior por medio de la arteria cdlica izquierda
(Figura 3).

7. Hipertension severapresion sistélica 232, presion
diastdlica 91, con presion arterial media de 130
mmHg, medidas mediante arteriografia adrtica.

8. Origeny recorrido normal delosvasos coronarios.

Caso 2

Mujer de 32 afios con cuadro de astenia, adinamiay
claudicacion de miembro superior izquierdo de tres
afios de evolucién. Antecedentes de enfermedad de
Takayasu en tratamiento con azatioprina, prednisolo-
na, hipertension arterial medicadacon enalapril 20 mg
cada 12 horas, angioplastiaeimplante de dosstentsen
arterias renal es hace dos afios, uno en carétida comin
izquierda y otro en aorta toracica hace un afo. Se
realiza estudio angiografico de aorta toracoabdominal
con los siguientes hallazgos:

1. Oclusion total de laarteria subclaviaizquierda.

2. Sent en car6tida comun izquierda permeable
(Figura 4).

3. Sent permeable en aorta torécica descendente
(Figurab).

4. Arteriapolar superior derecha con stent proximal
permeable (Figura 6).

5. Arteriarenal izquierdacon stent proximal con rees-
tenosis del 50% (Figura 7).

6. Arteriografiapulmonar selectivaen ambasarterias
pulmonares que muestraarbol pulmonar de carac-
teristicas agiogréficas normales.
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Tabla 1. Clasificacion del Colegio Americano

de Reumatologia*

I. Edad de inicio de la enfermedad menor de 40 afos.

2. Claudicacion de extremidades, desarrollo y empeoramiento

de la fatiga y el malestar de los musculos de una o mas

extremidades, en especial superiores.

Disminucién de pulsos de las arterias braquiales.

4. Diferencia de mas de 10 mm Hg de la presion sistdlica entre
los brazos.

. Soplo en arterias subclavias o en aorta abdominal.

6. Arteriografia anormal. Estrechamiento u oclusion de la aor-

ta en su totalidad, o de arterias de las extremidades proxi-

males superiores o inferiores, no debidas a ateroesclerosis
ni a displasia fibromuscular.

&

wv

*Requiere minimo tres criterios. Sensibilidad 95%. Especificidad 97.8%.

Figura 3. Arteria mesentérica inferior que da flujo a la
mesentérica superior por medio de la arteria
colica izquierda (caso ).

{3

Figura |. Oclusion total de la subclavia izquierda (caso ).

Figura 2. Oclusion total de la arteria mesentérica superior Figura 4. Stent en la arteria cardtida comun izquierda
en su origen (caso ). permeable (caso 2).
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Figura 5. Aorta descendente con stent permeable
(caso 2).

Figura 6. Arteria polar superior derecha con stent
permeable (caso 2).

Discusion
Al inicio de la atencion encontramos que ingresan

para realizarles angiografia de aorta y sus ramas dos
mujeres en edad reproductiva, menores de 40 afios,

Figura 7. Arteria renal izquierda con stent proximal con
reestenosis focal del 50% (caso 2).

quienes coincidian en la sintomatologia inicia aun-
que en épocas diferentes de comienzo. Cursaron con
astenia, adinamia, malestar general y a progresar
los sintomas presentaron claudicacion de miembros
superiores con compromiso del pulso del miembro
superior izquierdo. Compartian ademas similitudes
en el compromiso de las arterias carétiday subclavia
izquierdas (evaluada por cateterismo), hipertension y
diferentes presiones en los miembros superiores. Las
diferencias en la presentacion de la arteritis de Taka-
yasu en estas dos mujeres en edad fértil radicabaen el
compromiso en el caso uno de las arterias hepéticay
mesentérica superior, sin compromiso de las renales
ni de la aorta descendente como se evidencia en €
caso dos.

Laarteriografiase clasifico segiin Numan vy col. 1997
en categoriasde | aV, con subcategorias dependien-
do si tienen o no lesiones sobre arterias coronarias y
pulmonares. Correspondieron a la categoria V que
involucra la aorta ascendente, el arco y sus ramas, la
torécica descendente y la aorta abdominal, cony sin
compromiso de las arterias renal es, evidenciando una
gran extension vascular.*®
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La arteritis de Takayasu es un proceso inflamatorio
gue afecta la aorta y sus ramas principales incluidas
las arterias coronariasy pulmonares. Esunavasculitis
granulomatosa sistémicaidiopéticade grandesy me-
dianas arterias, conocida también como sindrome del
arco adrtico o enfermedad sin pulsos. La incidencia
variasegun laraza, origen étnicoy areageogréfica. En
Japén esmayor enlasmujeres y seestimaen 1,2a2,6
casos por millon ¥°y unade cada 3.000 autopsiastiene
caracteristicas de arteritis de Takayasu.? En general es
diez vecesmas frecuente en mujeres, laedad mediade
aparicion es 25 afos, laincidencia en Estados Unidos
seestimaen 2,6 por un millén de personasy de 1,26
en el norte de Europa.

En Colombia € registro que presentd la Sociedad
Colombiana de Reumatol ogia en diciembre de 2006,
reporta 540 casos de vasculitis primarias en 62 afos,
desde 1945 hasta 2006, de los cuales 76 atribuidos a
arteritisde Takayasu. Seencontré unincremento sig-
nificativoenlosalelosHLA DRB1 1602, HLA DRB1
1010, adiferenciade otros grupos en e mundo que se
encuentramas asociacion con HLA DRB1 1602, HLA
B52, estos Ultimos més rel acionados con compromiso
pulmonar y recaidas frecuentes.

Es de nuestro interés reportar estos casos por la baja
frecuenciade presentaciony severidad delaslesiones
anotando que no solo el manejo farmacol égico sino
también & endovascular mejoran las obstrucciones
arteriales. En €l registro delos Ultimos diez afios (2002
a 2012) sobre un total de 22.000 cateterismos en tres
instituciones de Bogot4, solo hemos encontrado estas
dos pacientes con arteritis de Takayasu.

La causa es desconocida pero la inmunidad celular
estaimplicadaen laslesiones vasculares, encontrando
una activacion de los linfocitos T acelerada por fac-
tores que actlian sobre el sistema inmune, como las
infecciones virales.4°

Las células que predominan son linfocitos T gamma-
deltacitotoxicosy losnatural killers. Existen linfocitos
B en menor cantidad, citoquinas (IL 6, TNF) y se ha
encontrado la proteina del chogue térmico de mico-
bacterias (HSP-65) que alin no se ha definido su papel

en lagénesisdela arteritis. Las caracteristicas clini-
cas més relevantes son inflamacion sistémica, dolor
ocasionando por la vasculitis y signos 'y sintomas
debidos a la estenosis, oclusion o dilatacion de los
vasos sanguineos en forma de aneurismas. 487

Los signos y sintomas asociados con la arteritis de
Takayasu son variadosy entrelos més frecuentes estan
fiebre de origen desconocido y dolor en cuello que
son inespecificos,; después aparecen |os que estén en
relacion con lesiones vascul ares, causando alteraciones
neurol ogicas, visuales, diferencias de presion arteria
entre miembros superiores y falta de pulsos en cual-
quiera de las extremidades con claudicacion, siendo
mas comunes las de los miembros superiores.

La hipertension por isquemiarenal secundaria a es-
tenosis de una o las dos arterias renales, la coartacion
de aorta, losinfartos pulmonares y laanginade pecho
por compromiso de coronarias de predominio ostial
son de aparicion variable, se han reportado casos de
mujeres jovenes debutando con infarto 0 muerte 1810
La presencia de aneurismas o disecciones aorticas, y
lainsuficiencia de la valvula aortica pueden llevar a
insuficiencia cardiaca.>*?

No hay datos tipicos hematol 6gicos o bioquimicos
gue determinen el diagnostico de arteritis de Taka-
yasu, pero la actividad de la enfermedad se puede
evaluar con las cifras de proteina C reactiva, sedi-
mentacion globular, niveles de leucocitos y anemia,
factores quefavorecen latrombosis, esdecir actividad
de agregacion plaguetaria, fibrindgeno, tiempo de pro-
trombina, tiempo de tromboplastina parcia activado
y laantitrombina. Es posible encontrar elevacion de
inmunoglobulinas Gy A, y factoresdel complemento
C,y C,, asociacion de aumento de antigeno |eucoci-
tario (HLA)-B52 donde parece coincidir con lesiones
mas graves que los asociados con HLA-B39.

Lapresenciao no de estenosiso dilataciones arteriales
se pueden evaluar con angiografia por sustraccion di-
gital (DSA), tomografia computarizadatridimensional
(CT-3D) y F-18-fluorodeoxiglucosa por emision de
positrones (PET-FDG), que también puede ser Util
en € diagndstico precoz de la enfermedad, pues nos
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permite ver lapared del vaso y su actividad metabdlica
implicadaen el proceso inflamatorio.**¢ LaRM aporta
datos adicionales por valorar la pared vascular como
primera manifestacion de laenfermedad, a igual que
paraevaluar laextensiony el seguimiento.2”?

Unavez efectuado el diagndstico de arteritisde Taka-
yasu se debe iniciar manejo con glucocorticoides como
terapia de base, la mayor parte de los pacientes res-
ponden en forma adecuada. Cuando hay respuesta
clinicay paraclinicase debe disminuir después de dos
semanas hasta una dosis de mantenimiento de 5 a 10
mg/dia, pararetirarlos siempre que sea posible.

Aungue algunos pacientes responden bien alos este-
roides, hay otros que presentan recaidas frecuentes,
para lo cual se usan medicinas inmunosupresoras
como metotrexate, azatioprina, micofenolatomofeti-
lo, rituximab, infliximab, ciclosporina, plasmaferisis,
ciclofosfamida o procedimientos de revascul arizacion
endovascular o quirargica.®

Algunas publicaciones reportan e uso de gammaglo-
bulina endovenosa paralos pacientes con recaidas con
esteroides 0 ala combinacion de estos con otros me-
dicamentos, sabiendo que el fundamento del manegjo
coninmunoglobulinaeslamodulacion de larespuesta
inmune que es alentadora en muchos casos.®

La presentacion y discusion anterior nos permite ver
gue debemos esforzarnos por entender algunas en-
fermedades infrecuentes con respecto a su forma de
inicio, progresion y estado avanzado, asi como de
comprender las posibles opciones terapéuticas, pero
por el hecho de ser enfermedades infrecuentes no son

gjenas a nuestra realidad. Para finalizar es necesario
sensibilizarnos con la arteritis de Takayasu y deméas
vasculitis y asi redlizar un diagnostico temprano.
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