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CARDIOLOGIA PEDIATRICA - PRESENTACION DE CASO

Arteritis de Takayasu y aneurisma gigante en escolar.

Reporte de caso

Takayasu arteritis and giant aneurysm in a school student. A case report.

Ernesto Vallejo, MD.!"; Francisco J. Montero, MD.®?; Juan P. Rojas, MD.?

Cali, Colombia.

La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos que afecta a la aorta y sus ramas principa-
les, llevando a estenosis y trombosis, asi como a la formacidn de aneurismas. Se reporta una incidencia
global de 2,6 casos por millén por afio, siendo baja en nifios. La terapia de eleccién son los corticoides,
seguidos de inmunosupresores en casos de resistencia.

Se reporta el caso clinico de un paciente con arteritis de Takayasu con formacién de aneurisma

gigante de la aorta.

PALABRAS CLAVE: aneurisma complejo, aorta, trombosis.

Takayasu'’s arteritis is a vasculitis of large vessels that affects the aorta and its major branches, leading
to stenosis and thrombosis, as well as aneurysm formation. An overall incidence of 2.6 cases per million
per year has been reported, being lower in children. Corticosteroids are the therapy of choice, followed

by immunosuppressants in cases of resistance.

We report the case of a patient with Takayasu’s arteritis with formation of giant aneurysm of the aorta.
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Introduccion

De acuerdo con el Colegio Americano de Reumato-
logia (ACR), la arteritis de Takayasu es una vasculopatia
crénica inflamatoria idiopdtica de las grandes arterias
eldsticas, cuyo resultado se traduce en cambios oclusi-
vos o ectdsicos, principalmente en la aorta y sus ramas
inmediatas (fronco braquiocefdlico, arterias cardtidas,
subclavias, vertebrales y renales), asi como también en
las arterias coronarias y pulmonares. Del total de pa-
cientes afectados, 80% a 90% corresponde al género
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femenino, con edad de inicio de la enfermedad entre
los 10 y 40 afos (1).

Su incidencia anual en pacientes no asidticos es de
aproximadamente 10 casos por 100.000 nifios meno-
res de 5 afios (2); en pacientes japoneses que habitan
en los Estados Unidos fue de 44 casos por 100.000
nifos menores de 5 afos, durante el periodo de 1979
a 1983 (3). Su incidencia anual en los nifios del Japén
es aproximadamente diez veces mayor que la que se
observa en los Estados Unidos y otros paises no asidticos,
con una tasa de 95 casos por 100.000 nifios menores

de 5 afos, en el periodo de 1993 a 1994 (4).

En Colombia la edad de inicio estd entre los 13y 47
afos; la edad de los pacientes al momento del diag-
nostico fue 30,6 = 9,4 afos. Igualmente, se encontré
un predominio de la enfermedad en mujeres (relacién

2,9:1) (5).
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De forma global es muy poco frecuente en nifos y
generalmente se diagnostica en el adulto joven, entre
la segunda vy tercera décadas, con edad promedio de
diagnéstico a los 24 afos (6).

Existen numerosas publicaciones en nifios y espe-
cialmente en adultos, que analizan la sinftomatologia y
presentacién clinica, los métodos de estudio, el trata-
miento, el seguimiento y el pronéstico (7, 8).

Si bien se dan varias posibilidades de criterios diag-
nosticos, frecuentemente se utilizan los del Colegio
Americano de Reumatologia (ACR) (8), publicados
en 1990, los cuales establecen seis criterios simples y
précticos (Figura 1).

Figura 1. Criterios diagnésticos de arteritis de Takayasu publicados en
1990 por el Colegio Americano de Reumatologia.

La presencia de tres 0 mds de estos criterios demostrd
una sensibilidad diagnéstica del 20,5% con especificidad
del 97,8%.

La afectacion uni o bilateral de la aorta abdominal
y de las arterias renales es comin, hecho que puede
llevar a hipertensién arterial e isquemia renal.

Asi mismo, la insuficiencia cardiaca es una carac-
terfstica frecuente dada por la afectacién de los vasos
coronarios o directamente del miocardio, y por insufi-
ciencia adrtica.

El objetivo de este articulo es presentar el caso de
un paciente cuyo diagnéstico se llevé a cabo a sus 10
afos de edad, y discutir la importancia del tratamiento
a largo plazo, los controles clinicos y de laboratorio y
el rol de los estudios por imagenes.
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Descripcion del caso

Paciente de género masculino, de 10 afios de edad,
de raza negra, procedente del drea rural de Tumaco,
departamento de Narifio, Colombia, quien consulté por
cuadro clinico de un mes de evolucién que consistia en
dificultad respiratoria, astenia, adinamia, dolor abdomi-
nal inespecifico, dolor torécico, disnea de grandes es-
fuerzos, claudicacién intermitente en miembros inferiores
ytaquicardia. No se encontraron antecedentes familiares
o personales de enfermedad del tejido conectivo, hiper-
tension, diabetes, cardiopatia congénita o tuberculosis.

Al examen fisico inicial se halla en regular estado
general, peso (P): 25 kilogramos (p3), talla (T): 134 ¢cm
(p25), temperatura (T°): 36°C, frecuencia respiratoria
(FR): 30xmin, frecuencia cardiaca (FC): 120xmin, tensién
arterial (TA): 143/90 mm Hg en miembro superiorizquier-
do, TA: 130/75 mm Hg en miembro superior derecho,
TA: 120/76 mm Hg en miembro inferior izquierdo y TA:
120/78 mm Hg en miembro inferior derecho; SO,: 99%
con fraccién inspirada de oxigeno (FiO,): 21% y pulsos
periféricos inferiores disminuidos.

En los estudios clinicos iniciales se realizé electro-
cardiograma con ritmo sinusal sin alteraciones y ra-
diografia de térax que mostré cardiomegalia, sin otro
hallazgo significativo. El ecocardiograma Doppler color
modo M, bidimensional mostré cavidades izquierdas
dilatadas, ventriculo izquierdo con didmetro diastélico
47 mm; didmetro sistélico 39 mm, hipoquinesia difusa
con fraccién de eyecciéon de 38%, insuficiencia valvular
mitral y adrtica leves, signos indirectos de hipertension
pulmonar y arco aértico dilatado con didmetro de 30
mm. El cuadro hemdtico reporté anemia microcitica
hipocrémica, sin leucocitosis, PCR: 0y VSG: 60 mm/h.

En primera angiografia por TAC multicorte de corazén
y grandes vasos, se evidencié dilataciéon marcada de la
aorta tordcica en sus porciones ascendente y descen-
dente y en la superior de la aorta abdominal (Figura 2).

Durante la evolucién clinica se documenté elevacion
de la presién arterial, dolor tordcico tipo punzada vy
disnea paroxistica nocturna. Se realizé manejo para
disfuncién miocardica severa con antihipertensivos y
soporte inotrépico (milrinone, furosemida, clonidina
y captopril); ademés, considerando el alto riesgo de
presentar fenémeno embdlico por el compromiso de
su funcién miocdrdica, se adiciond manejo anticoagu-
lante con heparina de bajo peso molecular a 30 Ul/
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kg/h. Evolucion6é de manera adecuada y se estabilizé
su presion arterial; la perfusién era correcta, habia leve
taquipnea y no desarrollé nuevos episodios de disnea.

Serealizé un segundo ecocardiograma Doppler color
modo M, bidimensional, que evidencié dilatacién de
las cuatro cavidades, fraccién de eyeccién del 17%,
insuficiencia aértica y dilatacién severa del arco aértico
y la aorta descendente.

Asi mismo, se realizé una segunda angiografia por
TAC multicorte de corazén y grandes vasos, la cual
mostré dilatacién aneurismdtica que comprometia la
aorta tordcica ascendente, todo el cayado adrtico y la
aorta descendente, ademds del compromiso de la aorta
abdominal con estenosis en el origen del tronco celiaco
y de la arteria renal del polo superior izquierdo con pre-
sencia de irregularidad y Glceras en la pared lateral de
la aorta ascendente a nivel torécico (Figura 3). El cuadro
hemdtico reporté anemia microcitica hipocrémica, sin

leucocitosis, PCR: 0y VSG: 40 mm/h.

Los hallazgos de dilatacién aneurismética de la aorta
toraco-abdominal, miocardiopatia dilatada, disfuncién
miocdrdica severa e hipertensién arterial severas, aso-
ciados a los criterios diagnésticos del ACR confirmaron
el diagndéstico de arteritis de Takayasu.
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Desde el punto de vista imaginolégico se puede cla-
sificar segun el territorio afectado (Figura 4); en el caso
que se expone la angiografia es compatible con el tipo
V de arteritis de Takayasu (9).

En junta médica cardiovascular se definié que, debi-
do a su condicién clinica del momento, no era posible
realizarintervencién quirdrgica o cateterismo, porlo cual
se opté por tratamiento médico e inicio de manejo para
arteritis con prednisolona a 1 mg/k/dia y quimioterapia
con azatioprina a 25 mg/dia.

Discusion y conclusiones

La arteritis de Takayasu en nifios y adolescentes es
una situacién que amenaza potencialmente la vida, de
ahf que el conocer la enfermedad y sospechar de ésta,
constituyen el primer paso para su diagndstico. Las ma-
nifestaciones clinicas se dividen en una fase temprana
en la que aun no hay pérdida del pulso y se caracteriza
por sinfomas y signos como fiebre, pérdida de peso,
decaimiento, mialgias, artralgias, sudoracién nocturna,
y una fase tardia o sin pulso, en la que aparecen mani-
festaciones clinicas a consecuencia de la inflamacién o
fibrosis vascular, entre las que se sefalan sintomas de
isquemia de las extremidades, hipertensién renovascular,
angina mesentérica, retinopatia, regurgitacion aértica,
isquemia miocdrdica y sintomas neurolégicos (10-12).

Figura 2. Primera angiografia por TAC multicorte de corazén y grandes vasos. Dilatacién marcada de la aorta tordcica en sus porciones ascendente
y descendente, y en la superior de la aorta abdominal, con mayor compromiso de la aorta torédcica ascendente con un didmetro transversal mayor

de 5,2 cm en el eje transversal.
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Figura 3. Segunda angiografia por TAC multicorte de corazén y grandes vasos. Evidencia de gran dilatacién aneurismdtica que compromete la aorta
torécica ascendente, todo el cayado aértico y la aorta descendente, ademés de la aorta abdominal con estenosis en el origen del tronco celiaco y de
la arteria renal del polo superior izquierdo, presencia de irregularidad y Glceras en la pared lateral de la aorta ascendente a nivel tordcico.

En vista de que la arteritis de Takayasu requiere
diagnéstico temprano para un mejor pronéstico del
paciente, marcadores inflamatorios como la velocidad
de eritrosedimentacién y el hemograma son de gran
utilidad para su deteccién en la fase inicial o fase acti-
va. La angiografia por TAC multicorte es el estudio de
eleccién para establecer el diagnéstico. Entre tanto, el
ultrasonido permite detectar cambios en el grosor de la
pared del vaso, localizacién, longitud y severidad de las
lesiones, asi como determinar si la obstruccién vascular
es secundaria a placas ateromatosas.

Adicionalmente, existen nuevas modalidades de
imdgenes tales como la angiorresonancia y la tomo-
grafia por emisién de positrones (13, 14), que ayudan
al diagnéstico precoz y preciso.

Por otra parte, los corticoides son el tratamiento
esténdar y pueden usarse en combinacién con otros
inmunomoduladores, especialmente para casos resis-
tentes de la enfermedad (15).

La publicacién de este caso clinico se considera de
interés por la baja frecuencia de la enfermedad vy la
magnitud de las alteraciones funcionales y estructurales
que presentd el paciente. En la literatura revisada no
se encontraron reportes de aneurismas en nifios que
comprometieran toda la aorta ascendente, el cayado

aértico, la aorta tordcica y parte de la aorta abdominal
tanto en enfermedad de Tokayasu como en aneurismas
gigantes causados por otfras patologias; se presentan los
aspectos més importantes del diagnéstico y tratamiento
de esta afeccién.

El caso reportado cumple con cinco de los seis cri-
terios del ACR:

. Edad de comienzo menor de 40 afos.
¢ Claudicacién de las extremidades.
*  Disminucién de los pulsos.

*  Diferencia de presién mayor a 10 mm Hg en
diferentes miembros.

*  Anormalidades arteriogréficas evidenciadas por
imdgenes.

Al paciente no se le encontré el criterio de soplo en
arteria aorta y/o subclavia.

El pronéstico de la arteritis de Takayasu es incierto y
generalmente se asocia con el fratamiento quirdrgico,
indicacién que se fundamenta en algunas caracteristicas
de los pacientes, tales como trastornos visuales, vértigo,
infarto cerebral, claudicacién de extremidades e incluso
hipertensién severa.
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Figura 4. Clasificacién segin hallazgos en la angiografia.

La morbilidad y mortalidad en los Gltimos afos han
disminuido debido al desarrollo de técnicas de diag-
nostico y control mas sofisticadas, que han permitido
un tratamiento més adecuado y una mejor planificacién
de la cirugia (16). Fields, publica 251 pacientes con un
rango de edad entre 12 y 56 afios, de los cuales 17%
requirié cirugia, siendo la indicacién mds comun, los
sintomas provocados por la oclusién arterial, con exce-
lentes resultados en términos de cirugiay complicaciones,
con una mortalidad de 4% a 10 afios (17). Por su parte,
Pack, en una revisién de 108 pacientes, reporta una
mortalidad de 12,8% a 10 afos (18).

Dado al pronéstico incierto de la arteritis de Takayasu
y en especial el del caso clinico presentado, se realizard
un seguimiento de la actividad de la enfermedad, es-
pecialmente en manifestaciones clinicas, con base en
ayudas diagnésticas como hemograma, velocidad de
eritrosedimentacién y angiorresonancia.
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