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Aunque algunos autores. durante la segunda mitad del siglo XIX,
habian descrito casos aislados de obliteraciéon de los troncos arteriales aue
emergen  del cayado adrtico, como Savory (1856), Enrmany (1868),
Broappent (1871), Kussmavr (1873), Harrner (1898), Gaerrtner (1899)
y otros, solo en 1953 fue propuesta y aceptada la denominacion de Sin-
drome de Oclusion de los Troncos Arteriales Supraadrticos para englobar
todos estos casos, de cualquier etiologia.

En la historia de este sindrome existen cuatro etapas historicas im-
portantes:

I. En 1908, en el Japon, Takavasu describe un caso de arteritis en
la mujer joven. que afecta los troncos supraadrticos y con un rico cuadro
clinico consecuente de las alteraciones de los territorios irrigados por las
ramas ocluidas. Su trabajo y muchos otros posteriores que aparecieron en
la literatura nipona [ueron desconocidos para Occidente durante muchos
anos.

2. En 1944, Martorerr y Fapré, revisando la literatura y ante un
caso personal, estudiaron los casos de etiologia multiple hasta entonces
publicados, bajo la designacién de «Sindrome de Obliteraciéon de los Tron-
cos Supraadrticos». En su revision bibliografica no repararon en los tra-
bajos de Takavasu.

3. En 1952, Caccamise y WHITMAN, en ocasion de la presentacion
de un caso, revisan la literatura mundial y descubren los trabajos de Ta-
KAYASU y demas autores nipones, consiguiendo recoger 43 casos hasta en-
tonces desconocidos para Occidente.

L

Traducido del original en portugués por la Redaccién. Trabajo presentado al
«VII Congreso Brasileiro de Angiologia», Sdo Paulo, junio 1959,
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4. En 1953, en el Il Congreso de la Sociedad Internacional de An-
giologia, celebrado en Lisboa, denominase al Sindrome de Oclusién de
los Troncos Supraadrticos «Sindrome de Martorell-Fabré.

La literatura médica de estos ultimos anos nos ha dado muchas des-
cripciones de casos pertenecientes al Sindrome de Oclusién de los Troncos
Supraadrticos, no siendo raro que hallemos algunos incorrectamente cata-
logados bajo la designacion de «Enfermedad de Takayasu». Fsta deno-
minacién debe quedar reservada para los casos de oclusion de los troncos
supraaorticos que, de acuerdo con la descripcion de aquel autor, se hallan
relacionados con un proceso panarteritico inespecifico, de etiologia desco-
nocida, con predominio caprichoso en las mujeres jévenes.

Nos parece de indiscutible utilidad y oportunidad establecer defini-
tivamente las denominaciones que deben ser usadas para cada grupo de
casos, pues el vso indiseriminado de las mismas, como ya hemos dicho, ha
creado confusiones sin cuento y, sobre todo, errores de clasificacion etiologica

A titulo de curiosidad, damos a continuacién la sinonimia que hemo:
podido recoger en la literatura médica, y cuya abundancia es sin duda
responsable de los equivocos referidos: a) Enfermedad de Takayasu, b) Sin-
drome de Martorell-Fabré, ¢) Enfermedad sin pulso, d) Arteritis del arco
adrtico, e) Sindrome del arco aértico, f) Sindrome de oclusién de los troncos
supraacrticos, g) Arteritis branquial, h) Coartacién invertida, i) Tromboar-
teritis obliterante subclavio-carotidea, j) Panarteritis braquicefalica cardi-
nalis, k) Aortitis del arco aértico, 1) Isquemia céfalo-braquial, m) Oclusién
trombética de las ramas del arco aértico, n) Enfermedad acrética y o) Ar-
teritis epiadrtica.

En cuanto se refiere al problema de designacién eponimica de los di-
ferentes Sindromes de oclusion de las ramas del arco adrtico, creemos es
de entera justicia para con las descripciones pioneras de Takavasu englo-
bar aquellos enfermos con arteritis inespecificas de los troncos supraadrticos
bajo la denominacién de «Enfermedad de Takayasu».

Por otro lado. para todos aquellos casos de idéntica exteriorizacién
sindrémica pero de cualquier otra etiologia —oclusién por ateromatosis,
aneurismas, anomalias congénitas, etc.— quedaria entonces establecida la
denominacién formal de «Sindrome de Martorell-Fabrés.

ExverMEDAD DE TAKAYASU
Cuabpro cLiNICO,

La incidencia marcada en mujeres del grupo de edad comprendido
entre los 9 y 45 anos justifico la denominacion de «Arteritis de las mu-
jeres jovenes» para esa afeccion, que rara vez esta descrita en los hombres
(10 % de los casos).

El cuadro clinico es rico y puede ser esquematizado en seis grupos:
general. vascular, cardiaco, tréfico, cerebral y ocular.

A). — Cuadro general: a) inicio insidioso, b) fiebre baja, ¢) pérdida de
peso, d) anemia, ¢) leucociiosis, {) aumento de la velocidad de sedimentacion
globular, g) frecuente hipoproteinemia y h) electroforesis proteica: en algunos
casos aumento de las gammaglobulinas y a veces de las alfa-2-globulinas.
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B). — Cuadro vascular: a) ausencia de pulsatilidad en el cuello, ca-
beza y brazos, de acuerdo con la localizacién de la trombosis (tronco inno-
minado en la derecha, cardtida y subclavia en la izquierda) con variaciones
segun la oclusién sea Gnica o de varios de estos vasos, b) circulacion cola-
teral en la mitad superior del cuerpo, frecuentemente. Las arterias braquiales
y el tronco tirocervical permanecen en general intactos estableciendo anas-
tomosis eficientes y una circulacién colateral en torno al cuello y los hom-
bros, ¢) frémito y soplo continuo sobre el trayecto carotideo, en especial a
la derecha, d) pulsatilidad en el tronco, €) erosién costal, f) presion arte-
rial y oscilometria nulas o disminuidas en los miembros superiores en re-
lacién con el lado de la oclusién, g) valores de tensién elevados en los
miembros inferiores, de interpretacion no satisfactoria, hecho que llevé a
ciertos autores a denominar este sindrome de «coartacion invertida de
aorta», h) cansancio facil o claudicacién intermitente de los miembros
superiores v mandibula e i) sensaciéon de frio en los miembros superiores,
acompanada o no de disminucién objetiva de la temperatura cutanea.

C). — Cuadro cardiaco: a) soplo sistélico en las regiones supracla-
viculares o base cardiaca, pudiendo ser continuo con o sin refuerzo sisto-
lico, b) compromiso cardiaco no rara vez, habiéndose descrito por lo menos
10 casos con sintomas anginoides y ¢) descompensacion cardiaca tampoco
rara, habiéndose observado franca respuesta a la digital y a los diuréticos
mercuriales.

D). — Cuadro tréfico: a) ausencia de alteraciones tréficas con la in-
tensidad de las observadas en la tromboangeitis o en la enfermedad de
Raynaud, b) trastornos tréficos en especial notables en la cabeza: pérdida
de dientes y cabellos, Glceras en los labios, orejas y nariz, perforacion del
septo nasal y atrofia de los huesos y musculos de la cara.

E). — Cuadro cerebral, ocasionado por la oclusion de los vasos del
cuello: a) cefalea, b) pérdida del conocimiento, ¢) dificultad en el racio-
cinio, d) convulsiones mimetizando ataques epileptiformes, e) trastornos
auditivos y f) hemiplejia o muerte por reblandecimiento cerebral, resultado
de la oclusion de ambas carétidas internas y de las vertebrales, relatada
con frecuencia, Los fendémenos cerebrales son inducidos o aumentados por
los movimientos rapidos de la cabeza o por la elevacién rapida del paciente
a la posicién erecta, posiblemente por hipersensibilidad del seno carotideo.

F). — Cuadro oecular: a) crisis intermitentes de fotopsia o empasta-
miento de la visién. Al principio la claudicacién visual mejora con el re-
poso, b) disminucion de la velocidad de circulacion e hipotension reti-
nianas, observadas en algunos casos, ¢) vasos dilatados en torno al disco
optico debido a anastomosis arteriovenosas peripapilares, y d) cataratas,

atrofia de retina e iris v amaurosis definitiva en los estadios finales de la
enfermedad.

EtroLocia

La etiologia permanece oscura, Han sido citados procesos luéticos, reu-
maticos, tuberculosos, periarteriticos, trombogeiticos y otros. De positivo
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solo existe el hecho de que se trata de un proceso arteritico que comprende
todas las tunicas del vaso, caracterizado por la presencia de células gigan-
tes en la media, especialmente en aquellos casos de larga duracién, asi
como infiltracion abundante de linfocitos v plasmocitos en la media y ad-
venticia.

Caso crinico

A. M. G, 25 anoss. mujer. Mulata (fig. 1).

Fn mavo de 1957 al despertar por la mafana ¢ intentar levantarse
se cae, sintiendo flojedad. falta de apoyo en ¢l miembro inferior derecho.

Fig. 1. — Fotografias de [rente y perfil de la paciente mulata afecta de Enfermedad de
Takayasu, correspondiente a la Observacidn que presentamos,

sin do'or ni alteraciones de la temperatura en el mismo. El miembro superior
derecho se mostraba pesado y con dificultad a la elevacién. Desviacion fa-
cial hacia la derecha; gran dificultad en articular palabras.

Atendida de urgencia, a los 90 minutos estaba mejorada de sus sin-
tomas. Sin embargo, sélo consiguiéo hablar la noche de este dia y el control
sobre los miembros retornd algunos dias mas tarde.

Hasta hoy siente alguna dificultad en caminar. También ha notado que
su miembro superior derecho se cansa con facilidad, impidiéndole incluso
peinarse. Desde entonces se presentan lagunas de memoria, lo que la obliga
a interrumpir con frecuencia la conversacion, asi como crisis de oscureci-
miento y pérdida de vision que duran algunos segundos.

En seguida del accidente inicial descrito fue internada para observacion
neuroldgica, siendo negativos todos los examenes practicados, inclusive el
electroencefalograma.
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Tras algin tiempo de tratamiento ambulatorio fue entonces admitida
en nuestro hospital para estudio, y en esta ocasién se quejaba de: sensacian
de peso y cansancio facil en el miembro superior derecho, dificultad en
peinarse 'y en mascar por cansancio de la mandibula.

La familia informa que ha notado adelgazamiento del rostro de la
paciente en los Gltimos anos.

Antecedentes personales y familiares,
nada digno de mencion.

Exploracion fisica general (higs. 2 y 3):
Longuilinea, facies atipica, regular estado
de nutricion. Peso: 47°5 kg. Estatura: 1,56 m.
Mucosas coloreadas,

Cabeza: Ojos, movilizacién y reflejos
normales. Oidos, nariz, boca y garganta,
normales y sin alteraciones tréficas. Pulsos
lemporales ausentes.

Cuello: Tiroides normal. Pulsos caroti-
deos, ausente en la derecha y disminuido
en la izquierda. Pulsos subclavios, ausente
en la dervecha y bueno en la izquierda. Aor-
ta no palpable en la horquilla esternal.
Ausencia de [rémitos y soplos en el cuello.

Corazon: ictus cordis en lugar normal.
Primer tono desdoblado en la punta. Se-
gundo tono pulmonar mayor que el aortico.
Ausencia de soplos. Ritmo regular.

Pulmones: normales al examen clinico

P.Aa.
{46x10

P 0 Fig. 2. — Esquema de la explora-
y radiolégico. cion de la tension arterial, pulsa-
Demas aparatos: normales al examen  tilidad y oscilometria a diferen-
clinico. tes niveles correspondientes a la

Exploracion de los miembros: Atrofia BACIEIE [que preRcrimon.

discreta del miembro superior derecho en
relacion con el izquierdo (un centimetro al menos en el perimetro
del antebrazo derecho). Temperatura cutanea normal. Fuerza muscular
disminuida en el miembro superior derecho. Reflejo patelar exaltado
en la derecha. Ausencia de lesiones digito-ungueales. Medida de los miem-
bros: se mantiene la igualdad simétrica.

Pulsos: Miembro superior derecho, humeral débil, radial débil, cubi-
tal ausente. Miembro superior izquierdo, humeral bueno, radial disminuido,
cubital bueno. Miembros inferiores, pulsos normales.

Exdamenes complementarios; Hematies, 4.850.000; leucocitos, 10.600,
eosinofilos 9 °/,. V.S.G. (Wintrobe) 1." hora, 32 mm. Glucemia, 98 mg. °/,
Azotemia, 25 mg. "/;. Creatininemia, 1 mg. "/,. Colesterolemia, 280 mili-
gramos "/;. Serologia lles, negativa. Proteina C Reactiva, ausente. Anties-
treptolisina O: 50 unidades. Weltmann, 8. Investigacion células L.E., nega-
tiva. Electroforesis proteica del plasma: globulinas gamma, 23,5 °/,, beta,
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13,5 °/,, alfa, 7,5 °/,, alfa, 4,5 °/,, albimina 51"/, (Dr. Alberto Hargreaves).
Depuracién de creatinina, 68,3 ml. por minuto.

ECG, normal. A rayos X, columna cervicolumbar, corazén y pediculo, nor-
mal. A rayos X torax, pulmones normales, ausencia de erosién costal (fig. 4).

Arteriografia (Dr. Helénio Coutinho) (fig. 5): realizada por via de
acceso a la humeral derecha, en sentido retrogrado. Se observa interrupcion
del contraste a nivel de la arteria axilar, sobre la proyeccion del borde ex-
terno del oméplato. Son visibles innumerables arte-
riolas de trayecto sinuoso (circulacién colateral).

También se comprueba el contraste de elementos
venosos de este brazo.

Examen otorrinolaringologico (Dr. Arthur Octa-
vio Koés): normal.

Examen oftalmolégico: F.O., turgencia venosa
mas acentuada en el ojo derecho. Perimetria (Gold-
man): indices de | mm’ y 1 x4 mm’, discreta de-
presion de los isopteros en los sectores temporal su-
perior e inferior. Agudeza visual: A.O. -1; Copland
S n: D- -1 E- -1; Doudens: D- -0,5 -1 E- 1; oftal-
modinamometria normal en ambos lados.

Fig. 3. — Esquema don- Tratamiento y resultados

;1_'? TOF?"amOcﬁl S tlttlfl"ﬂ El tratamiento se realiz6 en tres etapas: 1. vaso-
302 e:.?;r?aé:ticg: r:::c dilatadores y :_mtlelspasmédicos '; 2. anticoagulantes *;
presentaba nuestra pa- 3. COrthOSterou_ies *
ciente con Enfermedad Los vasodilatadores y antiespasmodicos se usa-
de Takayasu. ron durante tres meses como Unica terapéutica. La
paciente se sintid mejor, presentando mayor fuerza
en el miembro superior derecho y desapareciendo la claudicacion man-
dibular.

Después se practicé terapéutica anticoagulante durante dos meses, ob-
teniéndose clara mejoria, presentindose la paciente inclusive asintomaitica,
con fuerza normal en ambos brazos y buena memoria.

En una tercera etapa se utilizo terapéutica con prednisolona, a dosis
de 20 mg. diarios durante 45 dias.

Se dio de alta el 18-XI-58, tras 80 dias de internamiento, en buenas
condiciones generales y asintomatica. Fue vista peridédicamente en el am-
bulatorio, y en marzo de 1959 relaté haber sufrido tres episodios de amau-
rosis transitoria, crisis que han repetido desde entonces. Va siendo mante-
nida bajo medicacién vasodilatadora.

COMENTARIO

Un caso de obliteracion de los troncos supraaérticos en una mujer
joven, en el que no se hall6 etiologia evidente y cuyo cuadro clinico ca-

! Hydergina Sandoz, Dilatol, clorhidrato de papaverina, Ronicol Roche.
2 Sintron Geigy.
* Deltacortril Phizer.
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racteristico nos permitié clasificarla como «Enfermedad de Takayasu», ha
dado motivo a esta publicacién.

Como justificante aportamos el hecho de tratarse de una entidad cli-
nica rara, computando la literatura, la cual muestra en todo el mundo cerca
de 200 casos descritos hasta ahora; y el que en la literatura brasilena sélo
otros dos han sido hallados en nuestra revision. Nuestro caso es, pues, el
tercero de entre los relatados en nuestro medio.

Tenemos la impresion de que la enfermedad de Takayasu no es rara
entre nosotros y de que en breve otros casos surgiran de nuestra literatura

Fig. 4. — Radiografia del térax de nues- Fig. 5. —Angiografia efectuada a través
tra paciente, donde no se observa ero- de la arterta humeral derecha por via
sibn costal alguna retrogada.

aumentando con rapidez la casuistica brasilena, tal como ha sucedido con
la literatura mundial. Esto se evidencia de modo claro con el impacto
sufrido por ¢l mundo médico con los trabajos de Caccamise y WHITMAN,
quienes comentaron 43 casos ya relatados por autores japoneses, y que fue
seguido de la aparicién de casos idénticos diagnosticados practicamente en
todo el mundo.

El diagnéstico de este sindrome no ofrece grandes dificultades. Como
vimos en la exposicién efectuada al inicio, la exteriorizacién clasica de la
enfermedad es suficiente y polimorfa, y aunque evidentemente nunca se pre-
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senta toda la gama de sintomas en un mismo paciente, los que existen per-
miten catalogar inmediatamente cada caso.

En nuestra enferma, como se desprende de la observacion, existian
como sintomas mas promitentes: 1) pérdida del conocimiento; 2) lagu-
nas en la memoria; 3) dificultad en el raciocinio; 4) claudicacién de la
mandibula y miembro superior derecho; 5) alteraciones visuales: amaurosis
transitoria; y 6) pérdida de peso.

Con esta sintomatologia ya podriamos orientarnos hacia un caso de
isquemia cerebral y de los miembros superiores.

De entre los datos recogidos en el examen fisico general y especial de
la enferma, permitieron el diagndstico anatémico exacto del sindrome los
siguientes: 1) ausencia o disminucién de los pulsos carotideos y en los
miembros superiores; 2) indices osciloméiricos reducidos o nulos en los
miembros superiores: y 3) atrolaa de los musculos de la cara y miembro
superior derecho.

El control de laboratorio mostré anemia, leucocitosis y velocidad de
sedimentacion globular acelerada.

Como vemos de la descripcion sucinta de los sintomas y signos de nues-
tro caso, aunque muchos de los datos clasicamente descritos en tales pacientes
se hallaban ausentes, no impidieron el diagnoéstico, como: 1) soplos audibles
en el cuello y base cardiaca; 2) convulsiones o crisis epileptiformes; 3) alte-
raciones del fondo de ojo; 4) hipertension de los miembros inferiores.

En este analisis vemos que, tal como afirmamos al principio, el cuadro
clinico puede no ser completo, pero existiran siempre signos y sintomas su-
ficientes para hacer el diagnostico.

POSIBILIDADES TERAPEUTICAS

En la descripcion original de Takavasu el prondstico era pesimista,
considerando el propio autor el cuadro como rapidamente progresivo e
irremediable. En la actualidad, con el arsenal médico-terapéutico que po-
seemos, podemos encarar esta enfermedad de manera menos sombria. En la
literatura mundial se han descrito casos en los que fue posible interrumpir
la progresion de la trombosis hacia la oclusién completa y obtener la for-
macién precoz de una red colateral eficiente con el uso de los esteroides y
anticoagulantes.

En nuestro caso pudimos acompanar tal evolucién favorable con el
empleo subsecuente de vasodilatadores, anticoagulantes y prednisolona, con
resultados inmediatos alentadores.

RESUMEN

Se presenta un caso de «Enfermedad de Takayasu» en una mujer de
25 afios. Su cuadro clinico es lo suficientemente caracteristico para permi-
tir el diagnostico inmediato.

El tratamiento se efectué en tres etapas: vasodilatadores durante tres
meses, anticoagulantes durante dos meses y corticoesteroides durante un
mes y medio.
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La paciente acusé mejoria, mostrando una gran atenuacion de sus sinto-
mas clinicos. La V.S.G. se normalizé después del uso de los corticoesteroides.

Se aprovecha la oportunidad de este caso para una pequena revision
histérica y para una critica del nimero excesivo de denominaciones que
tales casos estan recibiendo y, principalmente, de la falta de un concepto
exacto de la «Enfermedad de Takayasu» dentro del gran grupo de las
obliteraciones arteriales de los troncos supraadrticos.

Es realzada la obligacion de denominar «Enfermedad de Takayasu»
a la de aquellos casos con oclusiones parciales o totales de las arterias
emergentes del arco adrtico debidas a una etiologia de arteritis inespeci-
fica, y la aplicaciéon formal de la denominacion «Sindrome de Martorell-
Fabré» a tales oclusiones por olra cualquier etiologia.

SUMMARY

A case of Takayasu's disease is reported. The clinical picture is ca-
ratheristic enough to allow a prompt syndromic diagnosis. Our patient was
treated during three periods of time: 1) Three months with vasodilators;
2) two months with anticoagulants; 3) one and a half months with pred-
nisolona, Improvement was obtained and the main symptoms were greatly
diminished. The blood sedimentation rate dropped to normal after the use
of prednisolone.

This chance of studying this case was taken for an historical revue and
for a critical analysis as to the excessive number of names given to the
same syndrome of obliteration of the branches of the aortic arch, and mo-
reover to the lack of an exact criterium for the diagnosis of the Takayasu’s
disease itself.

We must emphasize that the name Takayasu’s disease should be given
only to the cases of complete or partial occlusion of the branches of the
aortic arch due to a process of non specific arteritis. On the other hand, the
name Martorell-Fabré syndrome should be used in the presence of cases
of such occlusive syndrome due to any other etiology.
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