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Arteritis de Takayasu. Reporte de dos casos

(Report of Takayasu’s arteritis. Two cases)

Rosalba Barrios Fuentes,* Luis Carbajal Rodriguez,** Antonieta Mora Tiscarefio,*** Raymundo
Rodriguez Herrera,* Jorge Zarco Roman,* Marta A Luna Estrada,**** José N Reynes Manzur,*
Francisco Juarez Nicolas,***** Ulises Reyes GOmez******

RESUMEN

La enfermedad de Takayasu es una arteritis inflamatoria cronica, oclusiva de la aorta y sus ramas principales. Su etiopatogenia
se ha asociado al antigeno leucocitario humano (HLA) y a tuberculosis. Se trata de dos pacientes adolescentes con criterios del
CAR! para presentar arteritis de Takayasu: edad menor a 40 afios, alteraciones arteriograficas abdominales y renales, claudica-
cion de las extremidades en ambas pacientes. Por la sospecha de tuberculosis se manejaron con rifampicina y pirazinamida du-
rante 6 meses.
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SUMMARY

The illness of Takayasu is an arteritis inflammatory chronicle, occlusive of the aorta and its main branches. Their etiologies were as-
sociated to human leucocity antigens (HLA) and tuberculosis iliness. They are two adolescent patients with approaches of the ACR to
present the arteritis of Takayasu: Both with Smaller age to 40 years, arterigragram abnormality, (abdominal and renal), and claudi-
cating of extremities when walking. Both patients has had clinical suspicious of tuberculosis illness. Both managed with: Isoniazid,

rifampin and pyrazinamide.
Key words: Vasculitis, Takayasu’s arteritis.
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La enfermedad de Takayasu se caracteriza por ser una
arteritis inflamatoria, de evolucion cronica y de caracter
oclusivo. Las arterias que con mayor frecuencia se ven
afectadas, son la aorta y sus ramas; aunque también se
ven comprometidos los vasos de mediano calibre: como
son las arterias pulmonares, y con menor frecuencia los
vasos de calibre pequefio.14

La incidencia anual de esta enfermedad en Estados
Unidos de América (EUA) se estima en 2.6 por millén de
habitantes.'s*” Aunque se desconoce su incidencia en
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México, Lupi et al*® han reportado 107 casos estudiados
en el Instituto Nacional de Cardiologia. En cuanto a su
frecuencia entre otro tipo de vasculitis, esta entidad ocu-
pa el tercer lugar entre las que afectan a los nifios: en
primer lugar esta la parpura de Henoch-Schénlein, en
segundo lugar, la enfermedad de Kawasaki;'® cabe men-
cionar que predomina en el sexo femenino en razon de
2:1a 8:1.%%17 En cuanto a estudios inmunogenéticos,
acerca de este padecimiento, se ha encontrado cierta
asociacion de HLA-Bx52, DW12, DR2, y DQw1 en la
poblacién japonesa; en la poblacion de la India se ha re-
conocido el HLA-B5 y dos subtipos seroldgicos:
HLA-B51y B52, en EUA el DR4 y MB3.19-2

Se ha reportado que se le encuentra asociada a la tu-
berculosis:?>?° esta asociacion ha sido documentada tam-
bién en México por Lupi, Sanchez, Robles y Reyes. 1416
Hay evidencia de que en esta entidad se presenta una
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Cuadro I. Criterios de diagnéstico de la enfermedad de Taka-
yasu propuestos por el Colegio Americano de Reumatologia
1990*

I. Edad de inicio antes de los 40 afios
. Claudicacion de las extremidades
[1l. Disminucion del pulso de la arteria braquial diferencia de
mas de 10 mmHg entre los dos brazos
IV. Soplo sobre las arterias subclavias o aorta
V. Alteraciones arteriograficas: Estrechamiento o estenosis

* Referencia 1.

respuesta aberrante de las células T que generan la infla-
macién granulomatosa.® Histoldgicamente la enferme-
dad tiene caracteristicas propias de una panarteritis: las
células gigantes se localizan en la adventicia, partes ex-
ternas de la media y en la vasa vasorum.! De acuerdo
con Lie,*? es de las vasculitis que afectan el calibre de va-
sos grandes, medianos y pequefios.

En la evolucién de esta enfermedad, el cuadro clinico
se caracteriza por tres fases: en la fase | los pulsos estan
presentes; es éste un periodo inflamatorio que se mani-
fiesta en datos clinicos de caracter sistémico pero ines-
pecificos, hay fiebre, artralgias y pérdida de peso. En la
fase Il hay inflamacion de los vasos, que se manifiesta con
dolor e hipersensibilidad de éstos: predomina la fibrosis
y la isquemia.

La arteritis de Takayasu es un padecimiento crénico
recurrente y puede cursar asintomatica en un 10% de
los casos. Los criterios para la enfermedad de acuerdo
con el Colegio Americano de Reumatologia (CAR)* se
presentan con la siguiente frecuencia: La diferencia de
méas de 10 mmHg. De la presidn arterial entre los dos
brazos 75%, presencia de soplos en las arterias subclavia
y aorta 80%, claudicacion de extremidades 70%, dismi-
nucién de pulsos 60%, la arteriografia positiva se pre-
senta en una frecuencia de 90% (Cuadro 1).

La proteina C reactiva (PCR) y velocidad de sedimen-
tacion (VSG) estan elevadas, hay hipergammaglobuline-
mia, tanto en actividad o sin ella, el fibrindgeno puede
elevarse en la fase activa.n182°% Se describen dos casos
estudiados en el Departamento de Medicina Interna.

CASO CLINICO |

Adolescente femenina de 16 afios de edad, procedente
del Estado de México, quien acudié a la consulta externa
de Medicina Interna del INP con cuadro de 2 afios de
evolucién caracterizado por aumento ganglionar en la
regién cervical, acompafiado de fiebre no cuantificada,
calosfrios, hiporexia y ataque al estado general. Durante
ese tiempo se le realizd una biopsia de ganglio cervical,
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con tejido granulomatoso compatible con tuberculosis,
fue manejada con tratamiento homeopatico.

La exploracion fisica a su ingreso indico un perfil so-
matomeético normal. Marcha claudicante. La tension ar-
terial > de la percentila 95 (150/130-90). El fondo de ojo
con angiopatia angiotdnica. El examen del cuello con es-
créfula en region cervical y cicatriz lineal en cara lateral
derecha de cuello. En la region precordial a la inspeccion
con presencia de choque de la punta del corazény a la
auscultacion desdoblamiento del 2° ruido. El electrocar-
diograma con hipertrofia ventricular izquierda. Resto de
exploracion fisica normal.

Examenes de laboratorio: VSG de 53 mm/hy protei-
na C reactiva de 4 mg/dL (N1 0.5 mg/dL): examen gene-
ral de orina con proteinas +-++, depuracion de
creatinina: 100 mL/min (120 mL/min, PPD 13 x 16 mm.
Examenes radioldgicos: tele de torax y ultrasonido renal
fueron normales: urografia excretora exclusién renal iz-
quierda, con doble sistema pielocalicial derecho. Gam-
magramas: Pulmonar con datos de hipoperfusion del
I6bulo pulmonar izquierdo; renal con hipoperfusion renal
izquierda y doble sistema colector. La panangiografia:
troncos supraaorticos normales, con estrechamiento a
nivel de las cardtidas, la arteria vertebral, las arterias
subclavias, las fases capilares de la arteria hepatica y la
arteria renal tanto de la principal como algunas interlo-
bares e interlobulares. Recibié manejo con nifedipina 10
mg/12 h, captopril 2 mg/kg/dia, furosemide 2 mg/kg/dia,
propanolol 3-mg/kg/dia, HAIN 10 mg/kg/dia, rifampizina
15 mg/kg/dia, pirazinamida 25 mg/kg/dia durante 6 me-
ses. Prednisona 60 mg M2SC durante cinco meses en
dosis diarias y 40 mg M2SC en dias alternos durante cin-
co meses. El seguimiento de la paciente fue durante 10
meses (hasta la mayoria de edad). Durante su evolucién
se normaliz6 la tension arterial, los reactantes de fase
aguda y las pruebas de funcionamiento renal. Persistio
con los pulsos disminuidos + 1y con claudicacion de ex-
tremidades inferiores.

CASO CLINICO I

Paciente femenina de 14 afios de edad, procedente del
Distrito Federal, con antecedente de no haberse aplica-
do BCG. Acude al Departamento de Medicina Interna,
por presentar padecimiento de tres meses con cefalea
fronto-temporal bilateral, punzante, progresiva, de mo-
derada intensidad, irradiada a region occipital, continua,
limitaba el suefio, se acompafiaba de nausea, mareos y
vomito de contenido gastrointestinal. Un mes después
se agrega, inversidn del suefio vigilia con somnolencia
diurna, temblor emocional, disfagia, hiporexia, plenitud
abdominal y estrefiimiento. Un dia previo a su ingreso,
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presenté crisis convulsivas generalizadas tonico-clonicas
en nimero de tres, con duracion aproximada de 10 seg,
vomitos posprandiales inmediatos en nimero de 5, de
contenido gastroalimentario. En un hospital periférico,
descartan neuroinfeccion (liquido cefalorraquideo nor-
mal), encuentran alteraciones electroliticas, las cuales
fueron corregidas. Exploracion fisica inicial con somato-
metria normal. La tension arterial arriba de la percentila
95 (160/100), marcha claudicante. Fondo de ojo pérdida
de la relacion arteriovenosa, zonas de estenosis, arterio-
lar. Cuello con crecimiento de I6bulo tiroideo derecho y
dolor a la palpacion en lobulo izquierdo. Extremidades
con fuerza lll/V, reflejos miotaticos exaltados. Exdmenes
de laboratorio: VSG: 32 mm/h con descensos paulatinos
durante su evolucién hasta normalizarse, (16 mm/h),
PCR 11.5-0.5 mg/dL, EGO con proteinas 30 mg, depura-
cion de creatinina 106 mL/min).

Pruebas de funcion tiroidea: T3 total 114 (82-179 ng/
dL), TAT 7.8 (4.5-12.5 mc/dL), TSH 2.3 (0.4-4.1), T3 L
1.9 (1.5-4.2 Pc/mL), T4 L 1.1 (0.8-1.9 ng/dL), anticuer-
pos antitiroglobulina (ATG) 96 (0.0-40 U.I/mL), anticuer-
pos antiperoxidasa (ATA) mayor a 1,000 (0.0-35 U.I/
mL), anticuerpos antinucleares (ANA) (+) patrén mo-
teado, anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA)
(+), PPD 25 mm, aspirado gastrico y tincion Ziehl-Neel-
sen orina también negativos, cultivos negativos para ba-
cilo tuberculoso. Controles: T3 114, T4 7.4/1.2, TSH
1.5/0.4, AcTG-52.1, Ac peroxidasa, mayor de 1,000,
TBG-26.3. HLA: A2, A68,% B62,'5 B52,° DR 14,5 DR4
DQ 8, (por ampliacion genética de la polimerasa con
oligonucledtidos especificos de secuencia PCR-SSP).
Toma de biopsia de tiroides con material insuficiente.

El electrocardiograma mostré hipertrofia del ven-
triculo izquierdo, el ecocardiograma se reporté nor-
mal. Radiologia: RX térax normales en la paciente y
los padres. Ultrasonido renal con disminucion del flu-
jo del rifidn izquierdo con probable estenosis de la ar-
teria renal izquierda (Figura 1).

Centellografia renal: Rifién izquierdo excluido, rifion
derecho con pielectasia transitoria. Cistouretrografia:
Aumento de la capacidad vesical, resto normal. Gamma-
grama tiroideo: Bocio con distribucién irregular del me-
dio de contraste, predominio izquierdo. Angiografia:
carétidas con imagenes en sacabocado por ambos lados
de la pared, irregularidad y tortuosidad de la aorta por
debajo del tronco celiaco, mesentéricas y hepaticas, dis-
minucion del calibre en la division de las arterias iliacas y
de la arteria renal izquierda (Figura 2). Tratamiento: Le-
votiroxina 5 #g/24 h dosis inicial con disminucién paula-
tina hasta llegar a 1.3 mg/kg/dia, propanolol (2 mg/kg/
dosis), amlodipina (5 mg) VO c-12 hy furosemide 2 mg/
kg/dosis. Isoniacida 300 mg, rifampicina 600 mg cada 24
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Figura 1. Disminucién del calibre de la aorta con predominio en
el borde izquierdo y estenosis de la arteria renal izquierda.

Figura 2. Irregularidad y disminucién del calibre de aorta
abdominal, renal derecha e izquierda.

h (6 meses), prednisona 20 mg cada 6 h, cambiandose
ésta cada tercer dia, hasta la actualidad. Durante la evo-
lucién cursé con cifras tensionales dentro de percentilas
normales para su edad y talla. Persistié con pulsos dismi-
nuidos +, marcha normal. Present6 un habito cushingoi-
de secundario. El Doppler de control con disminucién
de los pulsos en forma generalizada.

DISCUSION

Se trata de dos casos clinicos que corresponden a la en-
fermedad de Takayasu, ambos fueron del sexo femenino
y cumplieron, para su diagndstico, con dos criterios clini-
cos: edad menor a 40 afios y claudicacién, y un criterio
radiolégico: panangiografia con alteraciones de la aorta
abdominal y renal.

Rev Mex Pediatr 2004; 71(1); 17-21
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Presentaron sintomas que se mencionan en la enfer-
medad: la paciente 1: fiebre, hiporexia y ataque al estado
general; la 2: hiporexia, astenia y adinamia. Las alteracio-
nes cardiovasculares de ambas fueron las siguientes: en la
paciente 1 hipertension arterial, con cruce en los vasos
retinianos a la exploracion fisica en el fondo de ojo; ade-
mas, soplo cardiaco y evidencia electrocardiografica de
hipertrofia del ventriculo izquierdo. En la segunda pacien-
te: cefalea, (cabe mencionar que este sintoma se presen-
ta en la enfermedad en 40% de los casos); el estudio de
fondo de ojo mostré pérdida de la relacién arteriovenosa
y zonas de estenosis arteriolar y el electrocardiograma:
datos de hipertrofia del ventriculo izquierdo. La hiperten-
sion: se reporta en 30% a 85% de los casos. Ambas pa-
cientes no mostraron la anastomosis que rodea el disco
optico, tal como lo describe Takayasu, %% sj tuvieron
claudicacion al deambular y disminucion de pulsos en ex-
tremidades inferiores.**®

En cuanto a manifestaciones neuroldgicas, la paciente
dos tuvo cefalea y crisis convulsivas, sintomas que se re-
portan en un 50% y 12% respectivamente.® El tracto
digestivo puede mostrar vasculitis en 50% de los casos
lo que no se estudio, pero esta paciente presentd vémi-
to de contenido gastrointestinal. En lo que atafie al siste-
ma linfatico se encuentra involucrado en 38% de los
casos lo que se observd en el caso uno que presento
adenopatias cervicales.

En cuanto a la biopsia que mostré datos de granulo-
matosis, es pertinente sefialar que no es posible distin-
guir si este hallazgo es debido a un proceso fimico o sea
de la enfermedad de Takayasu.*® Por otra parte, en esta
enfermedad uno de los 6rganos que se afecta con mayor
frecuencia es el rifion,>* lo que explica la proteinuria y la
depuracion de creatinina baja en ambas pacientes, la ex-
clusion renal derecha a la urografia y la arteriografia irre-
gularidad de ambas arterias renales en una paciente y la
estenosis de la arteria renal izquierda, corroborada en la
arteriografia, en las otras, tal como ha sido descri-
to.1171828 Ninguna de las pacientes cursé con anemia,
como otros han reportado.!8

En la etapa activa de la enfermedad, ambas presenta-
ron elevacion de los reactantes de fase aguda, como lo
sefialan otros autores.*?°32 No se logré confirmar la pre-
sencia del bacilo tuberculoso como agente causal, pero
es necesario hacer notar que el estudio de Barr en la ori-
nay el cultivo del Mycobacterium tienen una sensibilidad
de 70% y 60%; aun la identificacion del Mycobacterium
por la reaccion en cadena de la polimerasa: en suero es
bajo: sensibilidad 65%, sélo en orina, liquido cefalorra-
quideo, jugo gastrico y biopsia tienen una sensibilidad del
85%. Lo mismo acontece con el PPD: sensibilidad de
67%, por lo que no es posible concluir que haya existido
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tuberculosis, ya que los estudios para su busqueda fue-
ron negativos.®® En cambio los ANCA fueron positivos
como marcadores de vasculitis, pero éstos tienen una
sensibilidad atn menor: 30%.%° Se ha encontrado que
estos pacientes tienen una respuesta humoral anormal
hacia la proteina de choque 65Kda o a la proteina 38Kda,
sugestivo de que el Mycobacterium tuberculosis tiene una
implicacion dentro de la patogénesis de la enferme-
dad,?*?728 |o que no se estudid en estos casos. Se ha in-
formado que la aplicacién de la vacuna de BCG puede
jugar un papel importante en personas susceptibles
como desencadenante de la enfermedad de Takayasu,?
lo que posiblemente acontecid en el caso uno. Factores
inmunogenéticos estan relacionados con la patogénesis
de la enfermedad: el estudio hecho en la paciente dos
mostro el Gen HLA B15 genérico, lo que indica que pu-
diera tener el alelo que se reporta como susceptible para
presentar esta enfermedad.* Esta vasculitis se ha asocia-
do a enfermedades inmunorreumatoldgicas como: lupus
eritematoso sistémico, artritis reumatoide juvenil y es-
clerodermia. Ninguna de las dos cumplié con los crite-
rios para pensar en estas enfermedades. El caso dos tuvo
una tiroiditis autoinmune, lo que no se ha reportado por
otros autores; es necesario seguirla estrechamente ya
que es factible que este problema pueda estar asociado a
lupus eritematoso sistémico.*®

Con relacion al tratamiento, éste va dirigido a contro-
lar la hipertension, lo que se logrd abatir en ambas. No
hay en la literatura lineamientos en cuanto al uso de es-
teroides en esta enfermedad: éstos son usados de acuer-
do a la experiencia de cada autor y segun la evolucion de
cada enfermo. En los dos casos se usaron esteroides, ini-
cialmente a dosis de 60 mg/M2SC/dia, disminuyéndose
cuando los reactantes de inflamacion fueron negativos;
luego se mantuvieron a dosis de 40 mg/m? de superficie
corporal y después en dosis de reduccion. Si la enferme-
dad se exacerbara o reactivara habria necesidad de usar
inmunosupresores; sin embargo durante su seguimiento
no hubo reactivacion ni exacerbacién en ninguna de las
dos, siendo que en la literatura se reporta este hecho
hasta en un 40% de los casos.!1833%

En ocasiones hay necesidad de intervenir quirdrgica-
mente algunos pacientes para corregir sus lesiones este-
noticas. Las dos pacientes no requirieron cirugia ya que
no tuvieron repercusiones hemodinamicas.! La sobrevi-
da suele ser de 5 a 10 afios y la muerte ocurre en 80 a
90% de las veces por complicaciones cardiovascula-
res, 3240 siendo el prondstico mas serio cuando se afec-
ta la aorta torécica y abdominal. En estos dos casos la
afectacion fue a nivel abdominal, por lo que habra que
estar alerta en su seguimiento, monitorizandolas con es-
tudios de gabinete.!” La paciente uno, cumpli6 ya la ma-
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yoria de edad y desconocemos cudl es la evolucion ac-
tual, mientras que la segunda continGa siendo manejada
por consulta externa y se encuentra estable.
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