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RESUMEN

La arteritis de Takayasu (AT) o «enfermedad sin pulsos» es la tercera vasculitis mas frecuente en la infancia.
Es crénica, idiopatica, granulomatosa y afecta a vasos grandes. Afecta a las mujeres, con una relacién 4:1;
con una edad promedio de 26 afios. Su causa es desconocida.

Presentamos el caso de una nifia de 7 afios y 7 meses de edad, con AT tipo III de la clasificacién de
Numano, en fase isquémica, a la que se le inici6 tratamiento con glucocorticoides e inmunosupresores,
asi como angioplastia temprana, por la severidad del cuadro clinico. Tuvo una evolucién satisfactoria.

El diagnéstico de AT antes de los 10 afios se realiza en el 2% de los pacientes; el retraso en el diag-
néstico es en promedio de 19 meses; el curso de la enfermedad es variable a pesar del tratamiento
inmunosupresor y quirdrgico.

© 2011 Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

Type IlI Takayasu’s arteritis in a pediatric patient. Case report and review of the
literature

ABSTRACT

Takayasu'’s arteritis (TA), also known as “pulseless disease”, is the third most common vasculitis in child-
hood. It is a chronic, idiopathic, granulomatous vasculitis that involves large vessels. It occurs most
commonly in females with a 4:1 ratio over males; the average age of appearance is 26 years. Its cause is
unknown.

Here we report the case of a 7 year old girl, with type Il TA according to the Numano classification, in
the ischemic phase, treated with corticosteroids and immunosuppressive agents and early angioplasty
due to the severity of the disease. The outcome was satisfactory.

The diagnosis of TA in children under 10 years of age is made only in 2% of them. The delay in diagnosis
reaches a mean of 19 months. The course of the disease is variable despite surgical and immunosuppres-
sive treatment.

© 2011 Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Existe una posible injerencia de la tuberculosis como causa;
se han encontrado granulomas de células gigantes de Langhans,

La arteritis de Takayasu (AT) es la tercera vasculitis mas comdn
enlainfancia, despuésdela parpura de Henoch Schénlein y la enfer-
medad de Kawasaki'. Su causa es desconocida, pero se sabe que es
mediada por células Ty que no hay anticuerpos 6rgano-especificos;
se han descrito de manera ocasional anticuerpos antiaorta, antien-
dotelio y antianexina V.

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: karlamendiola@hotmail.com (K. Mendiola Ramirez).

cuya morfologia semeja lesiones tuberculosas en pacientes con AT.
Hay una alta incidencia de positividad de intradermorreacciones
(tuberculina)?.

La edad promedio de presentacién es de 11,4 afios; se diagnos-
tica antes de los 19 afios en el 20% de los casos y antes de los 10
afios en el 2% de los casos. Se tiene un retraso en el diagnéstico de
19 meses?.

En la infancia, el cuadro clinico es inespecifico; se pueden
presentar: fiebre, ataque al estado general, anorexia, mial-
gias, artralgias, dolor abdominal, hipertension arterial sistémica,

1699-258X/$ - see front matter © 2011 Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

doi:10.1016/j.reuma.2011.11.008


dx.doi.org/10.1016/j.reuma.2011.11.008
www.reumatologiaclinica.org
mailto:karlamendiola@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.reuma.2011.11.008

K. Mendiola Ramirez et al / Reumatol Clin. 2012;8(4):216-219 217

-
-
-
=

Figura 1. Angiotomografia computarizada. Estenosis a nivel de la subclavia izquierda, la aorta toracica, la aorta abdominal y las arterias renales.

retinopatia hipertensiva, falla cardiaca, cefalea y crisis convulsivas.
La presencia de soplos y ausencia de pulsos se presentan en la etapa
isquémica de la enfermedad?.

El curso de la AT es variable, a pesar del uso de glucocorticoi-
des, que disminuyen en un 50% la progresién de las lesiones; la
terapia inmunosupresora (metotrexato/azatioprina/micofenolato
de mofetilo) tiene un mejor control de la enfermedad y evita la
reestenosis3.

La estenosis no es reversible y la angioplastia temprana es
necesaria en pacientes con: hipertensién renovascular, claudica-
cion severa, infarto cerebral, infarto del miocardio, estenosis de
las arterias renales, regurgitacion moderada de la valvula aértica
y presencia de mas de 3 sitios de estenosis®. Un diagnéstico tem-
prano y un tratamiento apropiado previenen las complicaciones
relacionadas a la enfermedad.

Caso clinico

Paciente femenino de 7 afios y 7 meses de edad, previamente
sana, originaria del Estado de México. Inicié su enfermedad actual
un mes antes, con ataque al estado general, mialgias, vomitos,
marcha claudicante, cefalea, actfenos, fosfenos, tinnitus, dolor
abdominal y precordalgia. Ingresé en un hospital de segundo nivel
por hipertensién arterial e insuficiencia cardiaca; se envia al hospi-
tal de tercer nivel por ausencia de pulsos e hipertrofia del ventriculo
izquierdo. Ingres6é por hipertensién arterial, ausencia de pulsos
(braquial izquierdo y miembros pélvicos), soplo aértico holosist6-
lico de grado II/VI, hepatomegalia y claudicacién. Su protocolo de
estudio se puede apreciar en la tabla 1.

En la angiotomografia computarizada se apreciaron hipopla-
sia de la arteria vertebral derecha (V4), estenosis de la subclavia
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Length = 2,17 mm

Length = 8,43 mm,

Figura 2. Ay B) Cateterismo cardiaco: estenosis severa de la aorta toraco-abdominal. Gradiente de 50 mmHg.

Estenosis por debajo de las arterias renales no severa.
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Length = 8,44 mm

Figura 3. Ay B) Angioplastia. Colocacion de 2 stents largos, que cubren la zona de estenosis severa. Gradiente posquirdrgico: ninguno. Gradiente en la zona de estenosis
renal: 10 mmHg. No se realiza procedimiento en la arteria subclavia izquierda ni en las arterias renales.

izquierda y disminucién del calibre de la aorta descendente, con
datos de arteritis en la pared, yuxtadiafragmatica, y diametros
transversos de 4,5-5,0 mm. Se observaron también estenosis en
el origen de la arteria mesentérica superior (3,3 mm) y estenosis
significativa en el origen de la arteria renal derecha (fig. 1).

El diagnéstico de AT tipo III se basé en lo siguiente: pulsos
arteriales y periféricos disminuidos y claudicacién de extremi-
dades, diferencia de presién mayor de 10 mmHg, soplo sobre la
aorta, hipertension arterial de acuerdo con la edad y alteraciones
angiograficas (aorta ascendente toracica, aortaabdominal y arterias
renales).

Se iniciaron glucocorticoide y metotrexato. Se realizé un cate-
terismo cardiaco por presencia de mas de 3 sitios de estenosis.
Se documentaron disfuncidn diastdlica, insuficiencia mitral mode-
rada, estenosis severa de la aorta toracoabdominal con un gradiente
de 50 mmHg y estenosis de las arterias renales no severa (gradiente
de 10 mmHg) (fig. 2 A y B). Se realiz6 una angioplastia en la que
se colocaron 2 stents en la zona estenética, con un gradiente pos-
quirtrgico de 0 (fig. 3 Ay B). Actualmente, esta asintomatica, sin
gradiente residual. Ya no recibe glucocorticoides; esta recibiendo

Tabla 1
Abordaje diagnéstico del paciente

metotrexato, acido félico, vitaminas A, Cy D, acido acetilsalicilico,
furosemida, espironolactona y captopril.

Discusion

La AT representa el 1,5% de las vasculitis en la infancia; el
2% de los casos se diagnostica antes de los 10 afios de edad. El
curso es variable, dependera del grado de actividad, el tiempo del
diagnéstico, la presentacién y los sintomas asociados, asi como la
afectacién a otros 6rganos. Se tienen midltiples recaidas a pesar
del tratamiento®. El proceso inflamatorio provoca trombosis en
las arterias afectadas; aparicién progresiva de estenosis, dilatacién
y aneurismas. La terapia antiplaquetaria con dosis bajas de acido
acetilsalicilico disminuye la frecuencia de eventos isquémicos®’.

El tratamiento se basa en el uso de glucocorticoides y terapia
inmunosupresora. El uso de inhibidores de la ECA es controvertido,
por los efectos renales; sin embargo, se puede considerar su uso en
pacientes con funcién renal normal. La correccién quirdrgica con
técnicas de angioplastia es eficaz; eleva la supervivencia a 5 afos,
del 80 al 95%8. La reestenosis ocurre en el 31,7% durante el primer

Estudio Resultado

Valor de referencia

Sin evidencia de vasculitis
Negativo

Fondo de ojo
Baciloscopias en jugo gastrico
Ecocardiograma

Movilidad cardiaca disminuida; dilatacién de cavidades

Sin evidencia de vasculitis
Negativo
Indice de masa del VI 64g/m?2s

izquierdas, insuficiencia mitral moderada, aorta trivalva con

patrén coronario normal, arco aértico a la izquierda.
FE 40%, FA 19%, indice de masa del VI 165 g/m?2s

Fr C media 109-169

Electrocardiograma

Radiografia de térax
Laboratorios

Ultrasonido renal

Ritmo sinusal, Fr C 140 latidos por minuto, aP +50, aQRS +45,
PR 0,12, QRS 0,04, QTc 0.4, hipertrofia del ventriculo izquierdo

Situs solitus, levocardia, ICT 0,61, flujo pulmonar normal
Biometria hematica:

Hb 11,8 g/dl, Hto 35,8%, plaquetas 405.000, leucocitos
11,700/m3, neutréfilos 9.240/m?3, linfocitos 2.460/m?
Reactantes de fase aguda:

VSG 10 mm/h, PCR 0,302 mg/dl, procalcitonina 0,51 ng/ml
Pruebas de funcién renal:

BUN 6 mg/dl, Cr 0,6 mg/dl

Otros: reninas 4,6 ng/ml/h, C3 135 mg/dl, C4 18,3 mg/dl, FR
negativo, IgA 409 mg/dl, IgG 1.260 mg/dl, IgM 262 mg/dl, AAN
y anti-ADN negativo

Rifién derecho: 83 x 44 x 46 mm, izquierdo 82 x 39 x 35 mm
Doppler con adecuada permeabilidad vascular

QRS + 60

Intervalo +20 - + 120

ICT 0,6-0,7

Biometria hematica:

Hb: 12-18 g/dl, Hto: 37-47%, plaquetas: 145.000-450.000
leucocitos: 4.000-11.000, neutréfilos:4.500-7.500, linfocitos:
1.000-4.800.

Reactantes de fase aguda:

VSG: 0-10 mm/h, PCR: 0-0,300 mg/dl, procalcitonina: 2,0 ng/dl
Pruebas de funcién renal: BUN: 2-23 mg/d], Cr: 0,4-1,5 mg/dl
Otros: reninas: 0,5-5,7 ng/ml/h, C3: 75-135 mg/dl, C4: 12-75
mg/dl, FR negativo, IgA:124-170 mg/dl, Ig G: 923-1.110 mg/d],
IgM: 65-90 mg/dl, AAN y anti-ADN negativo

Rifién derecho: 85 x 44 x 47 mm, izquierdo 81 x 40 x 35 mm
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afo. El riesgo disminuye en un 50% con el uso de glucocorticoides e
inmunosupresores. La angiografia debera realizarse cada 12 meses,
para la monitorizacién®.

La experiencia en nuestro pais ha sido descrita por Lupi-Herrera
en una serie de 107 pacientes con AT, cuyas edades oscilaron entre
los 11 y los 30 afios, edad media de 26 afios. Las manifestaciones
clinicas mas importantes fueron astenia, pérdida de peso, cefa-
lea, claudicacién e hipertension. Las estenosis se presentaron en
la aorta toracica (ascendente 25%/descendente 67%), la subclavia
(85%)ylasrenales(62%).Se observé una mayor morbilidad asociada
al fenotipo de los mexicanos, severidad de expresion de la enfer-
medad y variaciones segin en el tratamiento médico y quirdrgico
empleado©.

La experiencia a nivel mundial es muy similar; existen pocos
casos reportados en la literatura pediatrica. Los estudios concluyen
que es una patologia que debe de ser sospechada para iniciar un tra-
tamiento oportuno que disminuya la mortalidad. En nuestro pais,
hay pocas publicaciones y la experiencia en cuanto al tratamiento
es escasa.

En este caso reportado, una buena historia clinica con semio-
logia adecuada permiti6 orientar hacia un diagnéstico de certeza,
lo que brind6 la oportunidad a la paciente de recibir un adecuado
tratamiento médico y quirtrgico.
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