Servicio de Medicina Interna
del Hospital Rafael Angel
Calderén Guardia, Caja
Costarricense de Seguro Social
Abreviaturas: VDRL, venereal
disease research laboratory
Correspondencia:  Viviana
Hernandez de Mezerville
e-mail: vivihdm@hotmail.com
Carlos Bravo Rojas

e-mail: cabraro@hotmail.com

ISSN 0001-6002/2007/49/3/167-169
Acta Médica Costarricense, ©2007
Colegio de Médicos y Cirujanos

Caso clinico

Arteritis de Takayasu
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Resumen

Se reporta un caso de arteritis de Takayasu en una paciente con disminucioén de pulsos arteriales
en miembro superior derecho e hipertension arterial de larga data. La AT es una vasculitis
cronica de etiologia desconocida, principalmente de arterias de gran calibre como la aorta y sus
ramas. Es mas frecuente en mujeres de edad reproductiva, pero puede presentarse a cualquier
edad. Se manifiesta con una clinica variada secundaria a sintomas isquémicos por lesiones
estendticas o formacion de trombos. Estas lesiones pueden llevar a hipertension secundaria,
retinopatia, cardiopatia, enfermedad cerebrovascular o muerte prematura. El diagnostico debe
sospecharse ante una mujer joven con disminucion o ausencia de pulsos arteriales, desigualdad
de la presion arterial o soplos carotideos, y se confirma con la arteriografia. Dentro de las
opciones terapéuticas se encuentran los esteroides, los agentes inmunosupresores y la resolucion
de las complicaciones de la enfermedad.

Descriptores: Takayasu, aortoarteritis, vasculitis
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La arteritis de Takayasu es una enfermedad inflamatoria y estenosante de las arterias de
mediano y gran calibre, que muestra predileccion por el cayado adrtico y sus ramas y que se da
mas frecuentemente en mujeres en edad reproductiva'? y en asiaticos.” El primer caso descrito
fue en 1830, por Rokushu Yamamoto, en Japon, y la primera presentacion cientifica fue hecha
por Mikito Takayasu, en 1905.2 El cambio histologico mas temprano parece ser una inflamacion
granulomatosa de la adventicia de las arterias afectadas, seguida de una progresion gradual a
panarteritis con infiltrado mononuclear inflamatorio.'? Hay proliferacion y fibrosis de la intima
con cicatrizacién y vascularizacion de la media, y ruptura con degeneracion de la lamina
elastica.> También se han implicado dentro de la fisiopatologia las metaloproteinasas de la
matriz que se encargan de degradar la elastina arterial.?

Debe de sospecharse en mujeres jovenes con disminuciéon o ausencia de pulsos arteriales,
desigualdad de la presion arterial, hipertension arterial o soplos carotideos.! La mayoria de los
pacientes presentan manifestaciones isquémicas.? El diagndstico se realiza por medio de la
arteriografia de los vasos involucrados'*® o por angiorresonancia.>® En estadios tempranos,
cuando la estenosis luminal no ha ocurrido, los métodos radioldgicos con corte transversal como
el tomografia axial computorizada helicoidal y la angiorresonancia son los mas adecuados para
la deteccion de los cambios sutiles en la pared vascular.® La enfermedad tiende a progresar, a
pesar ello el tratamiento se basa en la administracion de glucocorticoides y agentes
inmunosupresores,>* pero la mortalidad es secundaria a insuficiencia cardiaca congestiva, infarto
del miocardio, enfermedad cerebrovascular, rotura de un aneurisma o insuficiencia renal.'*’ Por
esta razon es esencial determinar el grado de la enfermedad para escoger un abordaje terapéutico
adecuado.” A continuacion se reporta un caso de arteritis de Takayasu en una mujer con
antecedente de hipertension arterial y cardiopatia isquémica y valvular diagnosticadas en su
juventud.

Caso

Paciente femenina de 60 afos, ama de casa, tabaquista importante y etilista ocasional, sin
antecedente de uso de drogas ilicitas. A los 20 afios fue diagnosticada con hipertension arterial
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y recibia tratamiento con atenolol, isordil y amlodipina. Era
portadora, ademas, de estenosis aortica asociada a
insuficiencia mitral diagnosticada a los 30 afios de edad y
seguia control en la consulta de Cardiologia. Un afio antes
de su ingreso habia sufrido un infarto agudo del miocardio
sin elevacion del segmento ST asociado a fibrilacion atrial
aguda. En esa oportunidad se catalogd su condicion como
secundaria a un sindrome de hipercoagulabilidad, por lo que
se anticoaguld con warfarina y se continudé control en
Consulta Externa. Consulté al Servicio de Emergencias
Médicas por cuadro de 2 meses de dolor toracico de
caracteristicas anginosas. Se diagnostic6 con electrocar-
diografia y enzimas cardiacas un infarto agudo del miocardio
con elevacion del segmento ST y se manejo
intrahospitalariamente como tal. A la semana de su estancia
hospitalaria se egreso con cita en Medicina Interna.

En la evaluacion en la Consulta Externa se notd la
presencia de pulsos periféricos débiles en miembro superior
derecho y en arteria cardtida ipsilateral, asociados a
disminuciéon del volumen del mismo miembro en
comparacion con el izquierdo y circulaciéon colateral
ipsilateral, por lo que se ingresé de nuevo para estudios. Se
reinterrogo y la paciente agregé a su padecimiento que desde
los 20 afios presentaba episodios de dolor en miembro
superior derecho con esfuerzos moderados y que en algunas
ocasiones habia consultado al Servicio de Emergencias por
cuadros sincopales. Se le efectuaron estudios de laboratorio
para colagenopatias y sindrome antifosfolipido (factor
antinicleo, anticardiolipinas, anticoagulante lupico,
anticuerpos anticitoplasma) que resultaron negativos; una
ecocardiografia mostr6 miocardiopatia hipertréfica no
obstructiva leve con insuficiencia mitral leve y fraccion de
eyeccion del 55%; un ultrasonido de abdomen no mostr6
alteraciones; una biopsia de arteria temporal fue reportada
normal y un doppler de cuello evidenci6 trombosis de las
arterias cardtida comun, subclaviay vertebral derechas. Por

los hallazgos previos se le hizo una angiografia que mostréd
ectasia de la aorta ascendente y falta de opacificacion del
tronco braquiocefalico, de la arteria subclavia derecha y de
la cardtida comun derecha; habia estenosis de la arteria
carotida comin izquierda a un centimetro de su origen y
dilatacion de la arteria subclavia izquierda, de la que
salia abundante circulacion colateral hacia el lado derecho
(Figura 1). También se le hizo una resonancia magnética que
apoyo¢ el diagndstico de arteritis de Takayasu (Figura 2).

La paciente no presenté mas complicaciones y se egresod
con tratamiento de sus patologias de base y con cita en
Consulta Externa para su control.

Discusion

Ante la presencia de una paciente con un cuadro cronico
de asimetria de pulsos se deben estudiar aquellas entidades
que pueden provocar obstruccion u oclusion del lumen
arterial. Dentro de las causas se encuentran las infecciosas
(sifilis terciaria y endocarditis infecciosa), las medicamen-
tosas (efectos de ergotamina, cocaina y fenilpropanolamina)
y las wvasculares (ateroesclerosis, vasculitis, estados
trombofilicos, etc.). En la paciente se descarto sifilis por la
negatividad del VDRL, y el diagndstico de endocarditis
bacteriana por la ausencia de hallazgos clinicos y
ecocardiograficos compa-tibles. Tampoco consumia drogas
ilicitas ni medicamentos que indujeran espasmo vascular. Si
presentaba factores de riesgo para ateroesclerosis
(tabaquismo significativo e hipertension de larga evolucion),
pero los hallazgos radiologicos eran localizados y muy
severos. Los estudios realizados por sindrome trombofilico
(anticoagulante lupico, tiempo de caolin y anticardiolipinas)
se encontraban en los rangos normales.

Las vasculitis pueden manifestarse ademas como
eventos tromboticos y oclusivos asociados con hipertension

Figura 2: Angioresonancia que muestra circulacién colateral que
nace imagen de amputacion de la arteria carétida comun izquierda
por encima de su origen del arco aortico.

Figura 1.
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arterial. En estos casos, la historia y los hallazgos clinicos
pueden orientar a una etiologia especifica. Las vias
respiratorias y el rifion se encontraban libres de lesiones y el
estudio de los anticuerpos anti-citoplasma de neutrdfilos
ANCAs fue negativo, por lo que se descartd enfermedad de
Churg-Strauss y granulomatosis de Wegener. Tampoco
refirié episodios de cefalea o fiebre de origen oscuro que
sugiriera arteritis de la arteria temporal, y una biopsia de
esta se encontré normal. Los hallazgos de hipertension
arterial, enfermedad cardiovascular prematura y asimetria
de pulsos en una mujer son sugestivos de enfermedad de
Takayasu. El diagndstico definitivo de arteritis de Takayasu
se corrobord con los criterios clinicos y radioldgicos
propuestos por el Colegio Americano de Reumatologia
(Cuadro 1) para esta vasculitis. Otra opcion diagndstica no
disponible en el pais descrita recientemente es la deteccion
de la metaloproteinasa de la matriz-2 por Akifumi y
colaboradores.?

La arteritis de Takayasu es una enfermedad progresiva,
por lo que es necesario vigilar su actividad. Para esto se han
utilizado como marcadores inflamatorios la velocidad de
eritrosedimentacion, la proteina C reactiva y desde hace
poco las metaloproteinasas de la matriz 3 y 9°. La mortalidad
varia de un 3 a un 35% a los 5 afos’ y el pronostico se ha
relacionado con las complicaciones de la enfermedad arterial
oclusiva, el curso y la elevacion de la velocidad de
eritrosedimentacion.” Otros predictores de muerte prematura
que han sido propuestos: hipertension arterial severa,
discapacidad funcional severa y evidencia de compromiso
cardiaco.

El tratamiento de eleccion de la AT continua siendo la
administracion de esteroides orales en dosis de 1 mg por dia'
e incluso en algunos pacientes se logra disminuir la dosis
hasta suspenderlo sin recaidas. En pacientes que no
responden a la terapia anterior o recaen, se pueden utilizar
agentes citotoxicos como el metotrexate, la azatioprina o la

Cuadro 1. Criterios diagnésticos de enfermedad
de takayasu

1. Edad de inicio de sintomas < 40 afos

2. Claudicacién de extremidades, especialmente en las
extremidades superiores

Disminucion del pulso braquial en 1 o ambas arterias

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

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)

* 3 0 mas criterios diagnostican ET con una sensibilidad de 90,5%
y especificidad de 97,8%

ciclofosfamida."'® Recientemente se ha estudiado la adicion
de minociclina a la terapia con prednisolona en una dosis de
100 mg cada dia via oral 2 veces por dia, por 3 meses, con
buenos resultados.!" El uso de inmunoglobulina intravenosa
no se recomienda de rutina, pero puede jugar un papel
importante en ciertas vasculitis severas cuando otras medidas
terapéuticas han fallado o estan contraindicadas.'

Abstract

We report the case of a woman with Takayasu’s Arteritis
(AT) who had decreased arterial pulses in the right arm
along with arterial hypertension. AT is a chronic vasculitis
of unknown etiology involving mainly the aorta and its
branches. It is most prevalent in women of reproductive age
but it can occur at any age. The clinical presentation is
variable and the symptoms are ischemic secondary to
stenotic lesions or thrombus formation in the arterial tree.
These lesions can lead to secondary hypertension,
retinopathy, cerebrovascular disease, cardiopathy and
premature death. The diagnosis of AT should be suspected
in young women with diminished or absent peripheral
pulses, discrepancies in blood pressure, and arterial bruits. It
is confirmed with by angiogram. Therapeutic options include
glucocorticoids, inmunosupprant agents and treatment of its
complications.
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