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ABSTRACT
Takayasu arteritis: Case-report and outcome in 23 years

Takayasu arteritis is a rare chronic idiopathic granulomatous vasculitis that affects the aorta and its main
branches, producing arterial hypertension and pulseless alteration. Our goal is to present a patient who
was diagnosed at 5 months of age and has been monitored for 23 years, with a positive evolution. In
addition, discuss the importance of long-term treatment, besides clinical, laboratory and image monitoring.
We present a 23 years-old female patient, who was diagnosed with Takayasu Arteritis at 5 months of age,
based on the recommendations of the American Society of Rheumatology: arterial hypertension with
difference in systolic pressure between arms, radiological evidence of arterial narrowing in the aorta and its
main branches. Takayasu Arteritis is not unfrequent in children and is generally diagnosed in young adults
between the second and third decade of age. The evolution is shown from a clinical point of view with
images, highlighting the importance of magnetic resonance angiography for the control of arterial stenosis
and sonogram for controlling renal growth. We discuss, according to the literature available, ways to
follow the illness activity, specially in regard to hemograms and eritrosedimentation rate (ESR). The
treatments with steroids and other immunosuppresors like Azathioprine and Metotrexate are analyzed,
including the indications and duration of these medications. Surgery is indicated in special cases, such as
strokes, arterial occlusion of extremities and severe arterial hypertension.

(Key words: arterial hypertension, Takayasu Arteritis, renal arterial stenosis, angiography, steroids,
INMunosuppresors).
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RESUMEN

La arteritis de Takayasu es una vasculitis granulomatosa, rara en pediatria, que afecta a la arteria aorta y
grandes vasos, produciendo hipertension arterial y alteracion de los pulsos. Nuestro objetivo es presentar
a una paciente diagnosticada a los 5 meses de edad y analizar los aspectos clinicos, de diagnostico,
tratamiento y seguimiento de esta enfermedad. Caso Clinico: Paciente de 23 afios de edad sexo femenino,
cuyo diagnéstico de Arteritis de Takayasu fue hecho en la época de lactante, encontrando en ella
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hipertension arterial severa, diferencia de presiones en extremidades superiores, y estenosis de aorta y
arterias renales. Se muestra la evolucion desde el punto de vista clinico y de imagenes, destacando la
importancia actual de la angio resonancia para el control de las estenosis arteriales y de la ecografia para el
control de crecimiento renal. Se discute, de acuerdo a la literatura al alcance, respecto al modo de
seguimiento de la actividad de la enfermedad, especialmente en relacion al hemograma y velocidad de
eritrosedimentacion. Se analiza el tratamiento con esteroides y otros inmunosupresores, como Azatioprina
y Metotrexato, asi como el tiempo a usar estos medicamentos y las indicaciones, cuando corresponde, de
cirugia y/o angioplastia percutanea. Conclusion: Aunque se trata de una patologia poco frecuente, hay
que considerarla en los nifios hipertensos severos; es importante tomar las presiones en las 4 extremida-
des, asi como los pulsos, y si es necesario debe realizarse el estudio angiografico, el cual actualmente es
posible realizarlo en forma no invasiva con Angio-Resonancia y/o Angio-TAC, con buenos resultados. El
tratamiento médico, fundamentalmente con corticoides, es efectivo en la mayoria de los casos y la cirugia
debe reservarse a aquellos casos en que exista riesgo de oclusion de alguna de las grandes arterias.

(Palabras clave: Hipertension arterial, Arteritis de Takayasu, estenosis de arteria renal, angiografia,

angioresonancia, corticoides, inmunosupresores).
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Introduccion

La Arteritis de Takayasu es una vasculitis
granulomatosa idiopatica cronica, que afecta a
la aorta y a sus ramas principales. Su descrip-
cion original data de 1908'. Es poco comtin en
pediatria, aunque existen numerosas publica-
ciones en nifios y especialmente en adultos, que
analizan la sintomatologia y presentacion clini-
ca, métodos de estudio, tratamiento, seguimien-
to y prondstico*!3.

Si bien existen varias posibilidades de crite-
rios diagnosticos, frecuentemente se utilizan los
publicados en 1990 por el Colegio Americano
de Reumatologia', quienes establecieron seis
simples y practicos criterios:

e Comienzo antes de los 40 afios.

e (Claudicacion de una extremidad.

e Disminucion del pulso arterial braquial.

e Diferencia de la presion sistolica, mayor a
10 mmHg entre los brazos.

Soplos sobre las arterias subclavias y/o aorta.
Evidencias radiologicas de estenosis u oclu-
sion de la arteria aorta y de sus ramas princi-
pales.

La presencia de tres o0 mas de estos crite-
rios demostro una sensibilidad diagnostica del
90,5% con una especificidad del 97,8%.

La afectacion de la aorta abdominal y de las
arterias renales uni o bilateralmente es comun,
lo que puede llevar a hipertension arterial e
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isquemia renal. En adultos se describe entre un
33 a 83% de hipertension®® y la mayoria de las
publicaciones pediatricas muestran a la hiper-
tension como una de las caracteristicas princi-
pales*>!415, El compromiso de las arterias caré-
tidas comunes puede provocar isquemia e
infartos cerebrales.

Nuestro objetivo es presentar a una pacien-
te, cuyo diagnoéstico se hizo a los 5 meses de
edad y que ha tenido un seguimiento de 23
afios. También discutir la importancia del trata-
miento a largo plazo, el de los controles clinicos,
de laboratorio y el rol de los estudios por
imagenes.

Historia clinica

Paciente de sexo femenino, sin anteceden-
tes relevantes personales ni familiares, que es
hospitalizada a los 5 meses de edad por insufi-
ciencia cardiaca, llamando la atencion que las
presiones en las cuatro extremidades fluctuaban
entre 139/106 y 165/120, con diferencias de
alrededor de 10 mmHg entre ambas extremida-
des superiores. Los pulsos estaban presentes
en las cuatro extremidades y, aunque dificiles
de palpar, eran levemente diferentes en intensi-
dad. Se estudio y descart6 una cardiopatia con-
génita, encontrandose solo un crecimiento glo-
bal del corazon. El fondo de ojo era normal.

Se inici6 tratamiento hipotensor, llegando a
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usarse hasta 4 drogas, con resultado, inicial-
mente, medianamente satisfactorio, dado que
las presiones fluctuaron entre 100/60 y 122/76.

La pielografia mostr6 que el rifidon derecho
era de morfologia normal, de 8,2 cm y a iz-
quierda de menor tamaiio, 5,3 cm (figura 1). La
arteriografia evidencio vasos del cuello de buen
calibre y un extenso compromiso de la aorta
toraco-abdominal, con disminucion infundibular
del calibre de la aorta descendente y un com-
promiso mixto de la aorta abdominal, con dilata-
cioén segmentaria proximal y una estenosis sig-
nificativa distal al nacimiento de las arterias
renales. El tronco celiaco y la arteria mesentérica
superior eran permeables y de calibre y morfo-
logia normal. En la arteria renal derecha se
observo una importante estenosis segmentaria
proximal. La arteria renal izquierda estaba obs-
truida, apreciandose so6lo pequefias ramas
arteriales colaterales, que irrigaban este rifion
(figura 2).

| .

Figura 1. La pielografia de eliminacion mostré que el rifion
derecho era de morfologia normal, de 8,2 cm. y a izquierda de
menor tamano, 5,3 cm.
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Con el diagnostico de Arteritis de Takayasu,
se agrego al tratamiento prednisona 60 mg/m?/
dia, evolucionando satisfactoriamente desde el
punto de vista cardiovascular y general, asi
como en relacion a las cifras de presion arterial,
las que se mantuvieron alrededor de 120/70. El
resto de los examenes fue normal, descartan-
dose mesenquimopatias, enfermedades inmuno-
logicas, tuberculosis y otras patologias relacio-
nadas con la hipertension arterial.

Figura 2. La arteriografia exhibié vasos del cuello de buen
calibre y un extenso compromiso de la aorta toraco-abdomi-
nal, con disminucioén infundibular del calibre de la aorta
descendente y compromiso mixto de aorta abdominal, con
dilatacion segmentaria proximal y una estenosis significati-
va distal al nacimiento de las arterias renales. El tronco
celiaco y la arteria mesentérica superior eran permeables y
de calibre y morfologia normal. En la arteria renal derecha se
observé una importante estenosis segmentaria proximal. La
arteria renal izquierda estaba obstruida, apreciandose solo
pequeiias ramas arteriales colaterales, que irrigan este rifion.
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Tres meses mas tarde se realizé una pielo-
grafia que evidencio imagenes semejantes a las
anteriores y un cintigrama renal compatible con
hipertension arterial reno-vascular, con 9% de
funcion relativa del rindn izquierdo (figura 3).

Su desarrollo pondo-estatural y neurologico
fue normal y desde el punto de vista clinico se
conserva asintomatica, haciendo vida normal.
Se control6 periddicamente manteniéndose con
buen estado general, activa y sin sintomatologia
relevante. Los examenes de laboratorio, inclu-
yendo funcion renal se mantuvieron normales y
se controlo el crecimiento renal ecograficamente
(figura 4). El tratamiento hipotensor se dismi-
nuy6 a un medicamento, Amlodipino, y se man-
tiene con prednisona, 40 mg m?/dia por un afio
y luego se comenzo a disminuir en forma lenta
y paulatina hasta llegar a 5 mg diarios por 5
afios y posteriormente cada 48 horas hasta los
10 afos, para bajar a 2,5 mg cada 48 horas y
suspenderlos a los 17 afios. En varias ocasiones
hubo pequetias elevaciones de la velocidad de
eritrosedimentacion y/o leucocitosis que hacian
pensar en la posibilidad de actividad, por lo que
hubo de ser cuidadosos con el retiro de los
corticoides. Desde esa fecha hasta el presente
se ha mantenido con Amlodipino 5 mg diarios,
con presiones normales y acido acetil salicilico
100 mg diarios. Se controla periodicamente con
examenes de funcién renal, hepatica, cardiaca

Figura 3. El cintigrama renal es compatible con hipertension arterial
reno-vascular y un 9% de funcion relativa del rifién izquierdo.
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y fondo de ojo, que se mantienen en limites
normales; el ecocardiograma muestra consisten-
temente una leve hipertrofia ventricular izquier-
da lo que ha obligado a mantener el tratamiento
hipotensor, a pesar de tener cifras en limites
aceptables de acuerdo a la edad y sexo. Hace
vida normal, incluyendo deportes y actualmen-
te termina sus estudios universitarios sin incon-
venientes. Los Gltimos examenes, a los 23 afios
de edad, tales como orina, creatininemia, perfil
bioquimico y lipidico, electrolitos plasmaticos,
hemograma, PCR y VHS son normales. El
renograma isotopico MAG 3 muestra una fun-
cion relativa de 90% para el rifion derecho y
10% para el izquierdo (figura 5). En la ecografia
renal el rifidon derecho mide 12,6 cmy el izquier-
do 7,0 cm, este ultimo con parénquima dismi-
nuido globalmente. El monitoreo de presion de
24 horas, asi como el ecocardiograma son nor-
males. La funcidén renal es normal, con un
clearence de creatinina de 127 ml.

Se realiz6 angioresonancia de aorta toracica-
abdominal, observandose que la aorta descen-
dente tiene una disminucion infundibular de su
calibre y la aorta abdominal presenta una dila-
tacion proximal con estenosis distal, que en su
sector mas estendtico mide 1 cm. La bifurca-
cion aortica y los segmentos iniciales de las
arterias iliacas primitivas presentan un menor
compromiso estenosante, con irregularidades

RINON| DER

Figura 4. Control de crecimiento renal ecografi-
camente.
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parietales. Se observan dos arterias renales
principales a derecha, la mas craneal presenta
una irregularidad de su contorno con dilatacion
seudoaneurismatica, posterior a una estenosis
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Figura 5. El renograma
isotopico MAG 3 mues-
tra una funcion relativa
de 90% para el rifion
derecho y 10% para el
izquierdo.

segmentaria importante en su tercio proximal.
El rifidn de este lado es de morfologia normal.
El izquierdo se ve disminuido de tamafio y de
volumen, presenta una estenosis critica, filifor-
me en el segmento inicial de sus arterias princi-
pales. El tronco celiaco y la mesentérica supe-
rior estan permeables y de buen calibre (figura
6).

Actualmente la paciente esta asintomatica,
hace vida sin limitaciones, tiene peso, talla y
examen fisico en limites esperados para su
edad y sexo, los pulsos son simétricos y la
presion arterial fluctaa alrededor de 130/71.

Figura 6. La angioresonancia de aorta toracica-abdominal, muestra que la
aorta descendente tiene una disminucion infundibular de su calibre y la
aorta abdominal presenta una dilatacion proximal con estenosis distal, que
en su sector mas estendtico mide 1 cm. La bifurcacion adrtica y los
segmentos iniciales de las arterias iliacas primitivas presentan un menor
compromiso estenosante, con irregularidades parietales. Se observan dos
arterias renales principales a derecha, la mas craneal presenta una irregula-
ridad de su contorno con dilatacion seudoaneurismatica, posterior a una
estenosis segmentaria en su tercio proximal. El rinén de este lado es de
morfologia normal. El izquierdo se ve disminuido de tamaflo y de volumen,
presenta una estenosis critica, filiforme en el segmento inicial de sus
arterias principales. El tronco celiaco y la mesentérica superior estan
permeables y de buen calibre.
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Discusion

La frecuencia de esta enfermedad se ha
estimado en 2,9 casos por millon de poblacion,
con predominio de las mujeres, aunque esta
cifra varia de acuerdo a raza y regiones geo-
graficas'®. Es muy poco frecuente en nifios y
generalmente se diagnostica en el adulto joven,
entre la segunda y tercera década!’. El caso
publicado de menor edad corresponderia a esta
paciente, cuyo diagnostico se realizé a los 5
meses?, época en la que cumplia con tres de los
requisitos para el diagnostico, de acuerdo con
los criterios del Colegio Americano de Reuma-
tologia'®, comienzo antes de los cuarenta afios,
diferencia de la presion sistolica (mayor de 10
mmHg) entre los brazos y evidencias radio-
logicas de estenosis de la arteria aorta y de sus
ramas principales. En la literatura a nuestro
alcance encontramos varias publicaciones so-
lamente con pacientes en edad cercana a los
cinco afios 0 mayores>”’.

Castellanos et al publican una experiencia
de 8 nifios, cuya edad promedio fue 5 afios y
cinco meses y llaman la atencion debido a que
dentro de las manifestaciones clinicas de co-
mienzo de la enfermedad estaba la tuberculo-
sis. Hay autores que relacionaron esta enfer-
medad con la Arteritis de Takayasu, observan-
do coexistencia hasta en un 48%, pero se debe
considerar que estos datos corresponden a an-
tes de la década del 80. Actualmente esta
asociacion es poco mencionada®*®!4, Muranjan,
en el ano 2000, en 17 pacientes pediatricos
portadores de Arteritis de Takayasu, encuentra
reaccion a la tuberculosis positiva en 35,2%,
pero ningtin nifio con tuberculosis activa'®. En
nuestra paciente tanto la reaccion PPD, como
las radiografias de torax descartaron la posibili-
dad de tuberculosis.

En la paciente no hubo signos y/o sintomas
caracteristicos debido a la edad de presenta-
cion de la enfermedad y el diagndstico se plan-
ted so6lo con el estudio de imagenes, solicitados
por su severa hipertension. Sin embargo, en los
sujetos mayores existen sintomas inespecificos
como decaimiento, fatiga, fiebre, artralgias, pér-
dida de peso, cefaleas, aunque también pueden
observarse otros mas especificos como el dolor
toraxico, claudicacion intermitente de extremi-
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dades y dolor abdominal. Al examen fisico lo
mas llamativo es la diferencia o ausencia de
pulsos, soplos abdominales, cervicales o para-
vertebrales y la hipertension arterial®®S.

Desde el punto de vista del diagndstico por
imagenes, en la evaluacion y seguimiento de
esta paciente por 23 afos, se hace evidente una
gran evolucion de las técnicas radiologicas, es-
pecialmente en lo que se refiere al estudio de la
aorta y de las arterias de mediano calibre. Hoy
se cuenta con métodos diagnosticos no invasivos,
ambulatorios y de menor costo que la angiografia
convencional por cateterismo, como la Angio-
Resonancia y el Angio-TAC, con excelente
sensibilidad y especificidad en el estudio de las
patologias de medianos y grandes vasos.

Para el estudio de los rifiones, sigue siendo
de gran utilidad la ecotomografia, examen de
amplia disponibilidad, bajo costo, repetible y
comparable en el tiempo, que utiliza el ultraso-
nido para obtener la imagen y que permite una
muy buena evaluacion morfologica de los rifio-
nes. La resonancia y tomografia computada,
también son herramientas diagndsticas validas,
pero de mayor costo y por este motivo deben
utilizarse en forma dirigida®.

Cabe destacar que las alteraciones mor-
fologicas de la aorta toraco-abdominal y sus
ramas viscerales no muestran grandes cambios
al comparar la aortografia convencional reali-
zada en su nifiez y la Angio-RM efectuada
recientemente, lo cual probablemente sea pro-
ducto del adecuado control y manejo médico
realizado.

El prondstico de la Arteritis de Takayasu es
incierto y generalmente se asocia con el trata-
miento quirargico, indicacion que se funda en
algunas caracteristicas de los pacientes, tales
como trastornos visuales, vértigo, infarto cere-
bral, claudicacion de extremidades e incluso
hipertension severa. La morbilidad y mortalidad
en los ultimos afos han disminuido debido al
desarrollo de técnicas mas sofisticadas de diag-
noéstico y control, que han permitido un trata-
miento mas adecuado y una mejor planificacion
de la cirugia®. Fields?! publica 251 pacientes
con un rango de edad entre 12 y 56 afios, de los
cuales el 17% requiri6 cirugia, siendo la indica-
cién mas comin los sintomas provocados por la
oclusion arterial, con excelentes resultados en
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términos de la cirugia y complicaciones, con
una mortalidad a 10 afios de un 4%. Pack en
una revision de 108 pacientes da una mortali-
dad a los 10 afios de un 12,8%?22.

En nuestro caso el tratamiento médico fue
suficiente para controlar la enfermedad y la
hipertension, sin embargo, se discutié en multi-
ples ocasiones la oportunidad de realizar algin
tipo de cirugia, lo que fue descartado dada la
buena respuesta al tratamiento y la excelente
evolucion a través del tiempo y, por otro lado, el
riesgo que significaba realizar una revascula-
rizacion en un lactante con signos de actividad.
En este sentido Sparks et al, plantean que la
cirugia es raramente necesaria en las etapas
agudas o de actividad de la enfermedad y solo
debe practicarse cuando la hipertension se hace
inmanejable?’. También se ha sugerido que la
angioplastia percutanea transluminal en los ni-
flos es util y segura en mejorar las estenosis de
la arteritis®*. Esta modalidad de tratamiento se
ha mostrado menos efectiva cuando existen
multiples estenosis®. Es evidente que esta te-
rapia se debe utilizar exclusivamente frente a
signos o sintomas producto de alteraciones
vasculares, que van a depender de la distribu-
cion anatdémica de estas lesiones y fundamen-
talmente para minimizar el posible dafio a 6rga-
nos como el corazoén o rifones, a causa de la
oclusion de las arterias o para minimizar el
riesgo de mortalidad, como por ejemplo puede
suceder si existe dafio a nivel del cayado de la
aorta, produciéndose dilatacion y regurgitacion
aortica, que pueden ocasionar insuficiencia car-
diacay arritmias graves, mientras que, por ejem-
plo, la estenosis de la arteria subclavia puede
causar claudicacion, pero sin riesgo vital®.

Ruige et al*, utilizan corticoides y en caso
de mala respuesta, azatioprina o metotrexate,
controlando la actividad de la enfermedad a
través de la velocidad de eritrosedimentacion,
leucocitosis o signos clinicos de inflamacion,
pero se plantean si un uso mas agresivo del
tratamiento pudiera evitar complicaciones e in-
cluso disminuir las cifras de mortalidad, aunque
el pronodstico depende del dafio, extension y
ubicacion de las lesiones. Mejor sobrevida se
ha obtenido con el uso de inmunosupresores en
combinacion con corticoides en dias alternos
por tiempos prolongados?’-?%. La literatura no
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es clara en cuanto al mejor tratamiento y espe-
cialmente al periodo de tiempo dptimo de trata-
miento, incluso existen publicaciones, como la
de Kerr et al?’’, en donde describen que la
disminucion de los corticoides, luego de recibir
altas dosis, resultaba en exacerbaciones de la
enfermedad. En nuestra paciente se mantuvo
los primeros seis meses con corticoides en do-
sis de 60 mg m? por dia y luego se fue disminu-
yendo la dosis hasta llegar a dias alternos y con
dosis decrecientes, de modo que la mayor parte
del tiempo estuvo con 5 mg diarios, dado que
frecuentemente cuando se pretendia disminuir
en forma significativa o suspender el corticoide
aparecia algun signo de actividad, especialmen-
te de laboratorio. Park da importancia a la
velocidad de eritrosedimentacion como indice
de actividad de la enfermedad e incluso, debido
a la dificultad de un buen seguimiento por ima-
genes, aconseja utilizar este examen como un
marcador de actividad en la practica clinica®®.

Ishikawa®, propone criterios para una cla-
sificacion clinica de acuerdo a las complicacio-
nes, lo que estaria en relacion con el pronostico.
El grupo I corresponde a la enfermedad sin
complicaciones, el II con una sola complica-
cion, Ila sila complicacion es leve o moderada
y IIb si es severa y el grupo 11l es aquel con dos
o mas complicaciones. Esta paciente tuvo ini-
cialmente insuficiencia cardiaca secundaria a
crisis hipertensiva, pero posteriormente no pre-
senta complicaciones, lo que puede darle, de
acuerdo a Ishikawa un buen pronodstico por
corresponder al grupo I. En la realidad la evolu-
cion de la paciente ha sido satisfactoria, sin
haber presentado sintomas atribuibles a hiper-
tension arterial, obstruccidn o estenosis de arte-
rias y tal como lo demuestran los estudios de
imagenes realizados, no ha existido progresion
de las lesiones observadas hace 23 anos. En
este sentido hay algunas experiencias en rela-
cion a que el uso de corticoides u otro inmuno-
supresor anulan la actividad de la enfermedad,
pero las lesiones estenoticas arteriales no se
mejoran®’?%, Un cuidado oportuno, eficiente e
incluso agresivo en controlar la actividad de la
enfermedad y especialmente las complicacio-
nes, se ha demostrado de gran ayuda para
mejorar el pronostico a largo plazo de la Arteritis
de Takayasu.
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