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RESUMEN

La arteritis de Takayasu es una vasculitis de vasos de gran calibre, con afeccion de aorta, sus ramas y arteria pulmonar. La
inflamacién vascular produce engrosamiento de la pared, fibrosis, estenosis y trombosis. Su incidencia es de 2.6 casos por millon
por afio, sin embargo en lugares como Japén se ha reportado una incidencia de 1 en 3000 casos. Afecta principalmente al género
femenino, presentandose en forma mas comun en la segunda o tercera década de la vida. Los pacientes pueden ser asintomaticos o
presentar sintomas no especificos como fiebre, diaforesis, malestar general, pérdida de peso, artralgias o mialgias, hasta presentar
eventos neuroldgicos graves, poco estudiados en la poblacién pediatrica. Describimos el caso de un paciente pediatrico que presento
aneurisma carotideo como manifestacién inicial de una arteritis de Takayasu.

Palabras clave: arteritis de Takayasu, aneurisma carotideo, resonancia magnética, ultrasonido, tomografia computada, clasificacion
angiografica de Numano.

ABSTRACT

Takayasu's arteritis is a vasculitis of large vessels, with involvement of aorta, pulmonary artery and its branches. Vascular
inflammation causes wall thickening, fibrosis, stenosis and thrombosis. Its incidence is 2.6 cases per million per year, but in places
like Japan has reported an incidence of 1 in 3000 cases. It mainly affects the female gender, appearing in more common form in the
second or third decade of life. Patients may be asymptomatic or present with nonspecific symptoms such as fever, sweating,
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malaise, weight loss, arthralgia or myalgia, to have severe neurological events. This entity has been little studied in the pediatric
population. We describe the case of a pediatric patient who had carotid aneurysm as initial manifestation of Takayasu arteritis.

Keywords: Takayasu arteritis, carotid aneurysm, MRI, ultrasound, computed tomography, Numano' angiographic classification.

INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu es una vasculitis sistémica primaria
que afecta vasos de gran calibre, necrosante y obliterante,
descrita en 1908 por el oftalmélogo japonés Mikito Takayasu,
en una mujer joven con cataratas y anastomosis arteriovenosas
en espiral alrededor de la papila éptica.? La inflamacion
vascular produce engrosamiento de la pared, fibrosis, estenosis
y trombosis.® Su incidencia es de 2.6 casos por millén por
afio, sin embargo en lugares como Japén se ha reportado una
incidencia de 1 en 3000 casos.* Afecta principalmente al
género femenino, de etiologia desconocida.’

Clinicamente la enfermedad evoluciona en dos fases.®’ La fase
preoclusiva o sistémica, la que comporta manifestaciones
generales, cutaneas, articulares, fiebre, astenia y pérdida de
peso, entre otras. Raramente el diagndstico se realiza en este
estadio y la mayoria de los pacientes consultan en la etapa
tardia de la enfermedad. En la fase oclusiva ocurren
manifestaciones isquémicas variables segun la localizacion de
las lesiones. Estas manifestaciones clinicas varian en algunos
paises: para los japoneses las manifestaciones neurolégicas y
oculares dominan el cuadro clinico, en américa latina, los
sintomas se manifiestan hacia los miembros superiores.
También se presentan signos neurolégicos (incluidos la
cefalea, los trastornos psiquiatricos y los sincopes), oculares
(cataratas), de isquemia vertebrobasilar e hipertension arterial
de los miembros superiores e inferiores, estos ultimos dados
por la claudicacion intermitente que manifiestan los pacientes.?

La imagen vascular es esencial para el diagnostico y
seguimiento de los pacientes con arteritis de Takayasu.

Actualmente el ultrasonido con Doppler Color, la
angiorresonancia magnética (angio-RM), la angiotomografia
computada (angio-TC) y la tomografia por emision de
positrones con 18F-fluorodesoxiglucosa (PET-TC 18 F-FDG)
son usadas para el seguimiento de los pacientes.’

En cuanto al tratamiento, la utilizacion de glucocorticoides e
inmunosupresores, son Utiles para controlar la actividad de la
enfermedad. El abordaje quirGrgico basado en la
revascularizacion es Gtil para mejorar el prondstico y la calidad
de vida de los pacientes.™

Presentamos el caso de un paciente pediatrico de sexo
femenino, con diagnostico clinico e imagenolégico de arteritis
de Takayasu. Lo relevante de este caso, es la presentacién
incidental del aneurisma carotideo, manifestacién clinica
silente que torna el diagndstico dificil y poco oportuno.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 10 afios de edad, que se presenta con
fatiga y aumento de volumen en cuello de dos meses de
evolucion. Sin antecedentes de importancia para el
padecimiento actual. En la exploracién fisica se documentd
tumoracion blanda, pulsatil, no dolorosa a nivel carotideo
derecho. Se realizd ultrasonido Doppler con transductor lineal
multifrecuencia sobre la tumoracion observando la arteria
carétida comun (ACC) marcadamente dilatada, con
engrosamiento de su pared, [Figura 1] la ACC izquierda
mostraba también engrosamiento con disminucion en el calibre
de la luz. Con la aplicacion de Doppler Color, se identifico
flujo turbulento al interior de la lesion de la ACC derecha,
indicativo de lesion aneurismatica.

Figura 1. Ultrasonido de cuello. A y B: Cortes transversales de las arterias carétidas comunes (CC) y venas yugulares (Y), con
dilatacién importante del calibre en el lado derecho y aspecto engrosado de las paredes de ambas carotidas. Con la aplicacion de
Doppler Color en hemicuello derecho se identifica el signo del “ying-yang”, sugestivo de turbulencia de flujo al interior de una

formacion aneurismatica.

DERECHA

IZQUIERDO
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A la exploracion fisica dirigida se document6 soplo en aorta
abdominal, pulsos tibiales y pedios disminuidos bilateralmente,
asi como diferencia de presion arterial (TA) en extremidades:
Extremidad superior derecha 108/50 mm Hg, extremidad
superior izquierda 118/67 mm Hg, extremidad inferior derecha
184/57 mm Hg y extremidad inferior izquierda 175/60 mm Hg.
Dentro del reporte de analisis de laboratorio destacaba
elevacion de la velocidad de sedimentacion globular (46
mm/hr). Por lo anterior se sospechd vasculitis sistémica
primaria, la cual se corrobord realizando tomografia axial
computada (TAC), realizando angiotomografia de aorta y

troncos-supradrticos con reconstrucciones multiplanares donde
se documenté dilatacion aneurismatica de la ACC derecha, y
estenosis longitudinal de la izquierda.

Adicionalmente se detectd un engrosamiento difuso de las
paredes de la aorta téraco-abdominal, y una aparente
disminucion del calibre de las arterias renales de manera mas
evidente en el lado izquierdo [Figura 2]. Por el compromiso de
aorta ascendente, arco adrtico y sus ramas, arteria abdominal y
arterias renales se le dio una clasificacion angiografica de
Numano tipo V. [Tabla 1]**

Figura 2. Angio-TAC de aorta y troncos supra-adrticos en reconstrucciones multiplanares. A: Se observa alteracion en el calibre
de ambas caroétidas internas, con dilatacién aneurismatica de la derecha (flecha gruesa). B: Se identifica engrosamiento de las
paredes de la aorta téraco-abdominal (cabezas de flecha), y disminucion en el calibre de las arterias renales, mas evidente en el

lado izquierdo (flecha delgada).

Tabla 1. Clasificacion angiografica de Numano™

Tipo Territorio Vascular Afectado

Tipo |  |Ramas del arco adrtico

Tipo Il a |Aorta ascendente, arco adrtico y sus ramas

Tipo Il b |Lesiones de Il a + compromiso de la aorta toracica descendente

Tipo Il |Aorta toracica descendente, aorta abdominal y arterias renales

Tipo IV |Aorta abdominal, arterias renales 0 ambas

Tipo V
sus ramas, aorta descendente, abdominal y/o arterias renales)

lesiones del tipo Il b + IV (aorta ascendente, arco de la aorta y

Se establecié el diagnéstico de arteritis de Takayasu y
adicionalmente el paciente fue estudiado mediante resonancia
magnética (RM) con medio de contraste (Gadolinio) vy
angioresonancia, donde se documenté engrosamiento difuso de
las paredes de la aorta toraco-abdominal con reforzamiento
intenso tras la administracion de Gadolinio, sugestivo de
enfermedad activa. El tronco y las arterias pulmonares no
demostraron alteraciones. Se corroboré la estenosis de las
arterias renales en el lado izquierdo. [Figura 3]
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Figura 3. RM de aorta. A: Imagen axial en T1 con saturacion grasa donde se identifica un engrosamiento difuso de las paredes
de la aorta. B: Imagen axial en T1 con saturacion grasa tras la aplicacion de Gadolinio, se observa reforzamiento intenso de las
paredes de la aorta (flecha), sugestivo de enfermedad activa. C: Angio-RM con reconstruccion en Maxima Intensidad de
Proyeccion de los grandes vasos del torax, se demuestra la disminuciéon marcada del calibre del tronco braquiocefalico y arteria
carétida comun izquierda (cabezas de flecha), y de la arteria subclavia izquierda (flecha). Las arterias pulmonares (P) son
normales. D: Se corrobora la estenosis de las arterias renales, mas importante en el lado izquierdo (flecha gruesa).

Se instauro tratamiento con 3 pulsos de metilprednisolona 15
mg/kg/dia y posteriormente se continud prednisona a dosis de
2 mg/kg/dia, presentando considerable mejoria de su cuadro
clinico.

DISCUSION

La arteritis de Takayasu es una arteritis sistémica que afecta
vasos de gran calibre; tiene una distribucion mundial y una
fisiopatologia compleja.”? La etiologia se desconoce aunque se
ha relacionado con factores genéticos e inmunologicos.*

No existen pardmetros bioquimicos o hematoldgicos
especificos para el diagndstico de la arteritis de Takayasu. El
diagnéstico definitivo se hace por técnicas de imagen. La
tomografia y la resonancia magnética son técnicas que pueden
contribuir en su evaluacién, especialmente en etapas
tempranas. Los hallazgos patoldgicos tipicos son lesiones
estendticas en las grandes arterias y en el 15-30 % de los
pacientes se asocian a aneurismas adrticos o insuficiencia
valvular aortica.™

Numano et al (1997) propusieron una clasificacion de la
arteritis de Takayasu, basada en la anatomia de las arterias

afectadas, que para nuestra paciente es del tipo V, por su
compromiso silente de la aorta ascendente, arco aortico y sus
ramas, arteria abdominal y arterias renales.’* Hallazgo
incidental y ampliamente documentado por los diferentes
métodos de imagen (US-TAC-RM), teniendo la ventaja de
contribuir en su evaluacion y diagnéstico en etapas tempranas
de la enfermedad. Del mismo modo la RM post-Gadolinio es
atil para demostrar la enfermedad activa, sirviéndole al clinico
para el ajuste de su terapia médica."® Ramirez y cols, describen
ampliamente el espectro de hallazgos por imagen en la
enfermedad de Takayasu, resaltando el ultrasonido con
Doppler color, TAC, RM y tomografia por emisién de
positrones, como métodos de imagen variados, los cuales
juegan un papel importante en el diagndéstico y seguimiento de
los pacientes con esta vasculitis de grandes vasos.*®

Mitsuaki Isobe, destaca la importancia de las técnicas de
imagen, para evaluar tempranamente lesiones vasculares,
inclusive la localizacion de la inflamacion activa, por medio de
estas técnicas.”’

Cabe resaltar que la arteritis de Takayasu, siendo una
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enfermedad poco frecuente y de etiopatogenia compleja, que se
manifiesta con una serie de sintomas clinicos no especificos y
en sus inicios, como el caso de nuestra paciente, silente de su
enfermedad, torna dificil su diagnéstico en etapas tempranas de
la enfermedad y a pesar de que no cuenta con biomarcadores
especificos, el estudio por imagen constituye un pilar
fundamental para la deteccion de complicaciones vasculares,
mejorando el prondstico y por consiguiente la calidad de vida
de los pacientes que padecen esta vasculitis sistémica.

CONCLUSION

La arteritis de Takayasu es una enfermedad de dificil
diagndstico por las numerosas y variadas manifestaciones
clinicas y porque no se dispone de pruebas de laboratorio
patognoménicas. El retraso en el diagnostico, frecuente en
paises de baja prevalencia como México, aumenta la
morbilidad y la mortalidad de los pacientes con este tipo de
vasculitis que afecta grandes vasos. Es importante destacar que
las técnicas de imagen y en especial la resonancia magnética
post-gadolinio, se convierte en una herramienta Gtil para
demostrar la enfermedad activa.
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