Arteritis de Takayasu. A proposito de un
caso con presentacion y localizacion atipica
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RESUMEN

La enfermedad de Takayasu es una arteriopatia inflamatoria cronica,
de etiologia desconocida, que afecta a los grandes vasos, aorta y sus ra-
mas. Predomina en pacientes jovenes del sexo femenino de raza oriental;
menor en occidente (2.5/millon) (1). Se presenta clinicamente por sintomas
generales inflamatorios, seguidos de isquémicos.

La afectacion de las ramas de la aorta descendente es menos frecuen-
te y acontece en fases avanzadas de la enfermedad. Se han descrito varia-
das alteraciones neuroldgicas relacionadas con la afectacion vascular cere-
bral, que raramente son su primera manifestacion.

La claudicacion neurégena (pseudo claudicacion) fue descrita inicial-
mente por Dejerine en 1911 (2), aunque el término no fue acunado hasta
1950 por Bergmark (3). La caracteriza la presencia de dolor, distribuido
por el territorio de la raiz lumbosacra, que aparece con el gjercicio y desa-
parece con el reposo y la flexion de la columna vertebral. La diferenciacion
clinica entre claudicacion neurdgena y vascular puede ser dificil, siendo
a veces ambos procesos coexistentes.

Presentamos un caso de Enfermedad de Takayasu que debutd clinica-
mente con una ciatalgia bilateral, por probable isquemia radicular

AUTHORS’S SUMMARY

Takayasu disease is a chronic inflamatory arteriopathy, with unknown
etiology, wich attached to large vessels, aorta and its main branches. Young
oriental women are the most afected. General inflamatory symptoms folfo-
wed ischemic symptoms are their clinical manifestation.

Main branches of abdominal aorta are less afected, and it happens
in old patients. Some neurological alterations had been described which
are related with cerebral vascular afectations, but they are rarely the first
clinical manifestation.

Neurologic claudication was first described by Dejerine at 1911, but
Bergmark named it at 1950. It's characterized for pain spreaded along
lumbosacral root; it's caused by sport and dissapears with rest. Clinical
differences between both neurologic and vascular claudication could be
dificult, and they could coexist together.

We report a case of Takayasu disease wich begins like a bilateral ciatalgia.

Descripcion del caso

Mujer de 36 afoss de edad, sin
antecedentes de interés, que 6 me-
ses antes de acudir a su médico pre-
senta dolor con irradiacion por terri-
torio de raiz LS izquierda y debilidad
distal. La sintomatologia aparecia
cuando realizaba el ejercicio, cami-
nando unos 200 m y desaparecia
con el reposo.

En su evolucién, el dolor se inicid
en la pierna izquierda y, posterior-
mente, al cabo de los 4 meses se
hace bilateral, afectando a ambos
miembros inferiores.

La exploracién neurolégica fue
normal, con fuerza, sensibilidad, re-
flejos osteotendinosos y pruebas ex-
ploratorias EMG y PES dentro de la
normalidad. No se apreciaban alte-
raciones tréficas en las piernas y los
pulsos arteriales femorales, popliteos
y pedios se hallaban presentes, aun-
que muy disminuidos en amplitud,
1/4.

La analtica general con VSG fue nor-
mal. La TAC de columna fue normal.

El estudio Doppler mostré descen-
so de la velocidad sistélica en am-
bas femorales comunes, con pérdida
de morfologia trifasica y ensancha-
miento de los complejos velocimé-
tricos.
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En la aortograffa practicada se Fue intervenida quirirgicamente aorta lumbar es de arteritis compatible
apreciaba obstruccion acrtobilliaca sin - (Fig. 2), implantdndose prétesis aor-  con enfermedad de Takayasu (Fig. 4).
afectacion del lecho vascular pélvico tobifemoral Unigraft 12-7 (Fig. 3). Tras la intervencién quedd asinto-

ni femoropopliteo y distal (Fig. 1). El resultado de la histologia de la  matica.

Fig. 1 - Arteriografia obtenida por puncién transaxilar, que muestra obstruccién aortobiiliaca.

Fig. 2 - Detalle del campo operatorio con la aorta abdominal distal cubierta por tejido inflamatorio y fibrosis retroperitoneal.
Fig. 3 - Detalle del campo operatorio con prétesis de Dacron Unigraft 12-7, bifurcada (R).

Fig. 4 - Anatomia patoldgica de la pieza, donde se aprecia trombosis con diseccion de la intima, engrosamiento de la pared
adrtica y detalle de la histologia de la aorta con infiltrado leucocitario alrededor de los vasa vasorum, con pérdida de tejido
musculo-elastico y fibrosis extensa.
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La préactica de ecocardiografia a
los cuatro meses de la intervencion
aprecia signos indirectos de insufi-
ciencia valvular adrtica y estenosis
de troncos braquicefalicos, sin exis-
tencia de gradiente.

Discusion

Takayasu (9) describe por prime-
ra vez la enfermedad, en el afio 1908
en una joven de 21 anos, con anas-
tomosis extrafias en los vasos de la
retina que la condujeron a la pérdi-
da de la vision. Onishi reportd un
segundo caso con cambios simila-
res en los ojos y, ademas, oclusion
de las ramas principales de la aorta.

Se la denomina en la literatura
como: Arteriopatia de Takayasu, Sin-
drome de Martorell, Sindrome de
Reder-Herbitz, Enfermedad sin pul-
so, Arteritis braquiocefalica, Arteritis
primaria del arco aortico, Panaorti-
tis, Aortitis primaria ideiopatica este-
nosante, Coartacion invertida, Este-
nosis adrtica subintima de la aorta
descendente, Coartacién atipica de
la aorta, Enfermedad obliterativa adr-
tica.

Shimizu (10) completa el estudio
de esta afeccion, sefialando la pre-
sencia de oclusion carétido-
subclavia, por lo que la definieron
como la Enfermedad sin pulso.

Fueron Caccamise y Withman,
en 1952, los que describiendo un
caso de esta afeccion y la denomi-
naron Enfermedad de Takayasu.

El caso clinico aportado se aco-
pla perfectamente a la descripcién
del Prof. Martorell (11).

La enfermedad de Takayasu invo-
lucra a las arterias elasticas de grue-
so calibre y se manifiesta clinicamen-
te de forma bifasica: primero, una
fase inflamatoria; en segundo lugar,
fase cicatrizal, con estenosis y trom-
bosis. En ocasiones se describen
dilataciones aneurismaticas, que cur-
san clinicamente con una correspon-
dencia inflamatoria, fiebre, malestar
general,- elevacion de leucocitos,
GOT, GPT, aumento de la VSG, e

hipergammaglobulinemia, disnea, ar-
tromialgias, oligomenorrea no filiada
y, posteriormente, se sigue de la fase
de cicatrizacién con oclusiones vas-
culares.

La afectacién término-adrtica en la
Arteritis de Takayasu es una locali-
zacion infrecuente como debut de
la misma (sélo 2 de 32 casos) (1),
y su manifestacion inicial, con una
ciatalgia como primer sintoma, es ex-
cepcional.

Waren’s (6) expuso los criterios
para diferenciar entre ambos tipos
de claudicacion (neurdgena y vas-
cular), estableciendo que el diagnos-
tico de claudicacién vascular tendria
en cuenta la aparicion de dolor pre-
sentado como calambre en la pan-
torrilla o muslo tras caminar cierta
distancia, desapareciendo el mismo
tras el reposo y volviendo a repro-
ducirse al caminar nuevamente; la
claudicacion neurdgena comprende-
ria el dolor al caminar y al flexionar
la columna lumbar.

No obstante, algunos pacientes
operados de claudicacion intermiten-
te no mejoran tras la intervencion
vascular, encontrandose, ademas, en
ellos otra patologia neurdgena u
osea, por lo que se piensa que am-
bos tipos de claudicacion pueden
coexistir (5).

El presente caso incluyd en su de-
but signos clinicos de claudicacién
neurogena al mostrar clinica de su-
frimiento radicular con el ejercicio y
signos de claudicacion intermitente,
desapareciendo el dolor con el re-
pPoso sin necesitar cambios de la cur-
vatura lumbar de la columna. Por
tanto, podriamos decir que la pacien-
te presentaba un cuadro mixto de
claudicacién vascular y neurdgena.

Es conocida la susceptibilidad de
las raices nerviosas ante el dafo is-
quémico, dado que, como se ha de-
mostrado en estudios experimenta-
les, la densidad capilar endoneural
media en las raices es menor en las
porciones mas distales del nervio (7)
(la irrigacion de las raices proviene

de las arterias radiculares, las cua-
les nacen de las arterias segmenta-
rias de la aorta).

Dada la localizacion de la obstruc-
cion adrtica en el caso presentado,
podriamos pensar que el nivel radi-
cular afectado (L5) quedaria como
territorio limitrofe de irrigacion (terri-
torio frontera) y las raices sufririan
una verdadera isquemia con claudi-
cacion de las mismas.

Una de las hipdtesis planteadas
para explicar el origen de la claudi-
cacién neurégena seria la produc-
cion de un efecto torniquete sobre
el flujo sanguineo de las raices ner-
viosas y/o médula debido al aumen-
to de la presion intraespinal provo-
cada por la disminucion del canal
espinal lumbar, necesitando la pa-
ciente cambiar de posicion y, con
ello, la curvatura lumbar para hacer
desaparecer sus sintomas (6).

Conclusion

Pensamos que la clara evidencia
del origen isquémico radicular en el
caso expuesto, secundario a la trom-
bosis terminoadrtica por arteritis de
Takayasu, con presencia de ambos
tipos de claudicacion, apoyarfan la
etiologia vascular como patogenia
de la claudicacién neurégena inicial.

El tratamiento debe contemplar la
doble vertiente, de control de pro-
gresién de la enfermedad inflamato-
ria de grandes vasos y el del cua-
dro isquémico cronico invalidante.
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