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Caso clinico

Arteritis de Takayasu de evolucion
fulminante en una paciente pediatrica

Maikel Vargas-Sanabria, Mayela Valerio-Hernandez

Resumen

Se presenta el caso de una lactante de 4 meses, conocida sana, con un cuadro de 4 dias de
evolucion, inicialmente inespecifico, que el Gltimo dia se torné fulminante, con signos francos de
hipoperfusion tisular, que la llevaron a 2 paros cardiorrespiratorios y a la muerte. Al realizarse la
autopsia médico legal y el estudio histopatologico se encontrd una vasculitis de grandes vasos,
correspondiente con enfermedad de Takayasu. La arteritis de Takayasu es por si misma muy
poco frecuente en el hemisferio occidental, esto aunado a que se manifieste en una lactante
caucasica con evolucion fulminante, constituye una entidad extremadamente rara y por lo tanto
de interés para un diagnéstico mas expedito.

Descriptores: vasculitis de la infancia, arteritis de Takayasu, insuficiencia cardiaca congestiva,
arteritis de células gigantes, estenosis y obliteracion arterial.

Key words: childhood vasculitis, Takayasu arteritis, congestive heart failure, giant cells arteritis,
arterial stenosis.
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Caso

Se trata de una paciente de 4 meses de edad, conocida sana, quien a principios de mayo de
2006 fue llevada al centro de salud de su localidad por un cuadro de tos seca de 4 dias de
evolucion, sin fiebre ni dificultad respiratoria. Alli se le prescribio prednisolona liquida y se
continué manejo ambulatorio, sin embargo, después de administrarle la primera dosis de este
medicamento, presentd vomitos de contenido gastrico, flacidez, desviacion de la mirada y
cianosis peribucal. Esto amerit6 su traslado a una clinica periférica, donde fue estabilizada y
enviada al centro de atencion de tercer nivel (HNN). Alli, desde su ingreso, mostrd una condicion
critica con signos como taquipnea con quejido y tirajes intercostales (++), palidez, llenado capilar
lento y roncus pulmonares bilaterales. Evoluciono torpidamente e hizo un paro cardiorespiratorio
(PCR) inicial del cual se logro rescatar después de mas de 20 minutos de maniobras. A pesar de
esta recuperacion continué deteriorandose, presentando francos datos de hipoperfusion tisular:
taquicardia, acidosis metabdlica grave y oliguria. Se iniciaron esteroides en dosis de insuficiencia
suprarrenal, pero, pocas horas después presenté otro PCR del cual no se logrod recuperar y
fallecio.

En la autopsia médico legal, el hallazgo mas significativo fue el engrosamiento y
endurecimiento de la paredes de los grandes vasos, con la consecuente estenosis luminal y en
algunos segmentos luz puntiforme, en sitios como aorta, carotidas, arterias pulmonares y
coronarias (Figuras lay 1b).

Asimismo, se encontrd congestion visceral, acentuada sobre todo, en pulmones e higado.
Otros hallazgos relevantes fueron marcada palidez en la mucosa géstrica e intestinal y lechos
ungueales cian6ticos.

163



Figura 1a: Corte transversal de arteria coronaria. Las flechas sefialan
el engrosamiento de las paredes y la marcada estenosis luminal.

El estudio histopatologico reveld en la aorta, sus
principales ramas, las arterias pulmonares y los vasos
intramiocardicos, un engrosamiento de sus capas intima y
media, con un proceso inflamatorio crénico de linfocitos,
histiocitos y células gigantes de tipo Langhans. Con tinciones
especiales la capa elastica se mostrd fragmentada (Figura
2a). Algunos segmentos tenian engrosamiento y acumulos
delinfocitos en la adventiciay focos de necrosis e inflamacion
aguda en los vasa vasorum (Figura 2b).

El miocardio mostr6 edema intersticial. El tejido
pulmonar evidencié edema y congestion, con abundantes
macrofagos desprendidos sustrato anatomo patologico del
unico sintoma que se manifestd: la tos seca. Rifiones, higado
y bazo también estaban congestivos. El estudio
neuropatologico no mostrd alteraciones estructurales en el

Figura 1b. Corte transversal de arterias carétidas. Notese el
engrosamiento de las paredes y la estenosis luminal.

sistema nervioso central. Los vasos eran de aspecto usual,
sin evidencia de cambios inflamatorios o necrosis

Discusién

En la reciente Conferencia Internacional de Consenso
efectuada en Viena en 2005, se propuso una nueva
clasificacion para las vasculitis de la infancia.! Esta toma en
cuenta el tamafio de los vasos involucrados e incluye en el
primer grupo las vasculitis que afectan predominantemente

a los grandes vasos, donde la unica entidad responsable es la
arteritis de Takayasu.

La arteritis de Takayasu, conocida también como
sindrome del cayado adrtico,> enfermedad sin pulso o
coartacion inversa,’ fue descrita por primera vez en 1908 por
el oftalmdlogo japonés Makito Takayasu.** Se trata de una
vasculitis de grandes vasos'® que produce inflamacion y
estenosis de las arterias de mediano y grueso calibre,
principalmente relacionada con el engrosamiento fibroso del
arco aortico con estrechamiento u obliteracion virtual de las
inserciones de los grandes vasos que emergen de este.

Figura 2a: Tincién para tejido elastico que muestra la fragmentacion
de dicha capa en la pared arterial.

Figura 2b: Tincion hematoxilina eosina que muestra la infiltracion de
la pared y algunas células gigantes tipo Langhans (flecha).
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Algunos estudios sefialan que las arterias mas afectadas
son las subclavias, hasta con un 93%,? sin embargo, puede
afectar las coronarias hasta en una frecuencia de un 10%. Su
etiologiaes desconocida, aunque se haintentado correlacionar
sin ¢xito con marcadores como los antigenos de
histocompatibilidad’ o factores infecciosos.®

El diagndstico diferencial incluye otras aortitis
inflamatorias (por sifilis, tuberculosis, lupus eritematoso
sistémico, artritis reumatoide, espondiloartropatias,
enfermedades de Buerger, Behget, Cogan y Kawasaki),
defectos estructurales (sindromes de Ehler Danlos y Marfan)
y ciertas anormalidades adrticas (neurofibromatosis y
fibrosis por radiacion).’

De cualquier forma, desde el punto de vista histologico
se puede aclarar con suficiente certeza: se trata de una
panarteritis con infiltrado mononuclear adventicial con
revestimiento perivascular de los vasa vasorum. Puede haber
una inflamacion mononuclear intensa de la media,
acompaflada en algunos casos por cambios granulomatosos,
repleta de células gigantes de Langhans y necrosis central.
Hay ruptura y degeneracion de la lamina elastica. Sus
cambios morfologicos pueden ser indistinguibles de los de
la arteritis de células gigantes (de la arteria temporal),* sin
embargo, es mucho menos frecuente que ésta.

El perfil epidemioldgico clasico de esta patologia se ha
centrado en individuos de origen asiatico, de sexo femenino,
cuyas manifestaciones iniciales de la enfermedad se
manifiestan alrededor de los 25 afios de vida.®*>!° Su
incidencia es de aproximadamente 2,6 casos por millon de
habitantes por afio, en poblaciones como la estadounidense.’
Por ello, la experiencia es casi anecddtica en territorios del
hemisferio occidental.*” Sin embargo, también se ha dicho
que no respeta region geografica ni grupo étnico?; ademas de
que el grupo etario afectado puede ser muy variable,
pudiendo aparecer algunos pocos casos en lactantes.

Las manifestaciones clinicas se correlacionan con el
calibre de los vasos afectados y la forma mas frecuente de
presentacion es la HTA,”*!! por estenosis de las arterias
renales o por disfuncion de los barorreceptores arteriales. Si
bien la mortalidad es baja, y la sobrevida a 10 afios elevada,
la evolucion clinica puede ser fulminante® y cuando es asi, la
muerte generalmente sucede por ICC, IM, aneurisma roto,
ECV o insuficiencia renal.” Se ha dicho que la mortalidad
pediatrica es elevada.’ El diagnéstico es eminentemente
clinico, pues existen criterios como los de la Asociacion
Americana de Reumatologia,® pero el método diagndstico
mas confiable es la angiografia,>® a pesar de que los hallazgos
angiograficos varian de acuerdo con la region geografica
estudiada,® dado que las biopsias arteriales son mucho mas
dificiles de obtener. La historia natural y el pronéstico de
esta enfermedad estan poco definidos.’

Como tratamiento médico se han utilizado los
gluococorticoides, que si bien no se ha demostrado que

mejoren la sobrevida, si inducen la remision de la enfermedad
por largos periodos. Asimismo, se han empleado agentes
inmunosupresores como ciclofosfamida y metotrexate.
Como tratamiento quirtrgico se han practicado utilizado los
bypasses y las angioplastias, con un elevado porcentaje de
reestenosis.’

En el paciente pedidtrico la arteritis de Takayasu es la
tercera vasculitis en frecuencia por detras de la purpura de
Henoch-Schloein y la enfermedad de Kawasaki. La edad
media de inicio es de 11,4 afos, aproximadamente. El 75%
de los casos corresponden a pacientes femeninas. La
manifestacion mas frecuente es, al igual que en adultos, la
hipertension arterial, seguida de cerca por la cardiomegalia.
Los vomitos también se han descrito como parte del cuadro
clinico, pero con una frecuencia mucho menor.10 La
mortalidad en este grupo alcanza el 33% y el tiempo de
diagnostico llega hasta 19 meses, mucho mayor que en
adultos.*’

Segtin la presentacion de este caso, el abordaje inicial de
la autopsia pudo haber girado en torno a la busqueda de
signos de intoxicacion medicamentosa, debido al hecho de
que la evolucion se complicé inmediatamente después de
administrar la prednisolona. Sin embargo, esto era poco
probable, pues lasreacciones adversas de los glucocorticoides
suelen requerir mucho mas tiempo para instaurarse,'? o bien
el estudio post mortem pudo haberse centrado en la busqueda
de patologias con un cuadro clinico similar y fulminante,
como la insuficiencia suprarrenal en su presentacion de
crisis’ mencionada en el expediente hospitalario. Pero
después del examen macroscopico del cadaver, el hallazgo
del engrosamiento y estenosis luminal de los grandes vasos
fue determinante para orientar la indagacion hacia un grupo
de enfermedades muy caracteristicas: las vasculitis. Ademas,
los hallazgos sugerentes de congestion visceral ¢ hipoper-
fusion tisular apuntaban a una ICC.

El caso descrito cumplié desde el inicio con las
caracteristicas macroscépicas de la enfermedad de Takayasu,
pues la aorta y sus principales ramas estaban endurecidas'? y
luego el diagndstico fue ampliamente confirmado por los
hallazgos histopatologicos de infiltracion mononuclear,
engrosamiento fibroso de la pared' y engrosamiento de la
intima que obliteraba sobre todo las arterias coronarias; y
zonas con células gigantes. Asimismo la congestion visceral
generalizada, demostrada tanto micro como macrosco-
picamente hacia pensar en una ICC, que es la principal causa
de muerte en la arteritis de Takayasu.'? Este caso resulta
interesante, pues se trata de una paciente de 4 meses de edad,
con una enfermedad cuya edad de presentacion habitual es
de 25 anos. Era de raza blanca, para una entidad mucho mas
frecuente en los asiaticos. En algunos estudios la presentacion
en individuos caucasicos es tan baja como un 8 %. Por estas
razones constituye una patologia de muy dificil diagnoéstico,
sobre todo en el contexto demografico de la paciente, pues
algunas series sefialan que el diagnostico tarda mucho mas
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en establecerse en pacientes pediatricos,’® por factores como
la inespecificidad de los sintomas y la renuencia de los
especialistas a efectuar estudios invasivos como la
angiografia,® primordial en la caracterizacion de esta
enfermedad. Asimismo, la evolucién generalmente es a
largo plazo,® sin embargo, en el presente caso, a escasos 4
dias de haber presentado una sintomatologia tan inespecifica
como tos seca, la paciente sufre en el ultimo dia una
descompensacion stbita que la lleva a una muerte por
insuficiencia cardiaca (Figura 3).

En nuestro pais, en Europa, Norteamérica, '* Brasil® y
en general en el hemisferio occidental, un caso de arteritis de
Takayasu en una lactante de 4 meses de edad, de raza blanca,
y que evolucione de manera fulminante constituye un caso
excepcional, pocas veces descrito en la bibliografia. El
pediatra, al igual que el médico forense o anatomopatoélogo,
debe conocer esta entidad para tenerla en cuenta al abordar
un caso con una presentacion como la descrita y tener la
capacidad de establecer el diagnostico certera y
rapidamente.

Abstract

We present the case of a previously healthy 4 months-
old child, , who suffered a 4 day illness, unspecific at the
beginning, but during her last day showed signs of tissue
hipoperfusion, had 2 cardicac arrests and died. The forensic
autopsy and histological examination demonstrated great
vessels vasculitis. This findings are compatible with
Takayasu’s arteritis. Takayasu is a very uncommon disease
in the occidental hemisphere, and is also unusual in caucasic
children and uncommonly has a lethal outcome.
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FE DE ERRATAS
Revista Acta Médica Costarricense, Abril- Junio de 2007, Volumen 49, n°2.

Péagina 120: En la columna izquierda, parrafo 1, linea 10, en lugar de “monolitos”, 1éase “monocitos”.
Pagina 120: En la columna derecha, parrafo 2, linea 9, en lugar de “cultives”, 1éase “cultures”.
Péagina 121: En resumen, linea 4, en lugar de “doxicilina”, 1éase “doxiciclina”.

Péagina 126: En autoevaluacion, pregunta 2, en lugar de “neurona”, 1éase “nefrona”.
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