P

PR EVISTA PARAGUAYA

DE REUMATOLOGIA

Fecha de envio
05/10/2016

Fecha de aprobacion
10/11/2016

Palabras claves
Takayasu, arterias
renales, vasos iliacos,
angioplastia

Keywords

Takayasu, renal arteries,
femoral vessels, angio-
plasty

Autor para
correspondencia
Correo electronico:
proyectosss2000@
yahoo.com.ar

(M. Aurelio Vazquez)

Caso Clinico

PRESENTACION POCO FRECUENTE DE LA
ENFERMEDAD DE TAKAYASU. A PROPOSI-
TO DE 2 CASOS

Marcos Aurelio Vazquez', Carmen Montiel?, Jhonatan Losanto!, José
Ferreira Nizza®, Margarita Duarte', Liz Torres?, Alejandra Amarilla?

'Servicio de Reumatologia Hospital de Clinicas, San Lorenzo, Paraguay
2Primera Cétedra de Clinica Médica. Hospital de Clinicas, San Lorenzo, Paraguay
3Servicio de Hematologia, Hospital de Clinicas, San Lorenzo, Paraguay

RESUMEN

La enfermedad de Takayasu, es una enfermedad croénica, idiopatica, inflamatoria que
afecta principalmente a grandes vasos. Predomina en mujeres jovenes cuyos sintomas
pueden aparecer entre los 15y 30 afios. Se caracteriza por un infiltrado linfomonocitario y
presencia de granulomas que progresan llegando hasta la reduccion de la luz, desenca-
denando fenémenos trombodticos. En orden de frecuencia se pueden afectar las arterias
subclavias (85 %), aorta toracica descendente (58 %), abdominal (20 %), vertebral (17 %),
iliaca (16 %), pulmonar (15 %) y coronarias, en menos del 10 %. Presentamos dos casos
de localizaciéon poco usual y presentacion atipica a nivel de vasos femorales, renales ade-
mas de compromiso vascular en una gestante previamente hipertensa.

UNUSUAL PRESENTATIONS OF TAKAYASU'S DISEASE. REPROT OF
TWO CASES

ABSTRACT

Takayasu's disease is a chronic idiopathic inflammatory disease that mainly affects large
vessels. It is predominantly seen in young women whose symptoms may appear between
15 and 30 years of age. It is characterized by a lymphomonocytic infiltrate and presence
of granulomas that progress to lumen reduction, giving rise to thrombotic phenomena.
In order of frequency, subclavian (85 %), descending thoracic aorta (58 %), abdominal
(20 %), vertebral (17 %), iliac (16 %), and pulmonary (15 %) vessels are mainly affected.
Coronary artery involvement represents less than 10 % of cases. We present two cases
with unusual location, an atypical presentation involving femoral and renal arteries, and
vascular involvement in a previously hypertensive pregnant woman.

INTRODUCCION

La enfermedad de Takayasu, es una vasculitis que
compromete grandes vasos, de etiologia desconocida
y que afecta a mujeres jovenes entre 15-30 afios pre-
dominantemente. A nivel histopatolégico se aprecia un
infiltrado linfomonocitario y celllas gigantes con granu-
lomas localizados en la adventicia en un principio, con
progresion posterior hacia la luz arterial, con fibrosis
de la capa media y de la intima, esto conlleva a la re-

duccion luminal del vaso y se traduce clinicamente en
fendmenos trombdticos e isquémicos de los 6rganos y
miembros comprometidos tal como se describe en la
literatura'?.

Enlatabla 1 se pueden observar los criterios utilizados
para el diagnostico de la Enfermedad de Takayasu, se-
gun la Academia Americana de Reumatologfa (ACR)34.

96 M. Vazquez et al. / Rev. Parag. Reumatol. 2016;2(2):96-100



Tabla 1 Criterios 1990 de la American College of Rheumatology para la Clasificacion de la Arteritis de Takayasu.

Criterios

Definicion

Edad de comienzo de la enfermedad en afios
edad.

Desarrollo de sintomas o hallazgos relacionados con la arteritis de Takayasu a <40 afos de

Claudicacion de las extremidades

Desarrollo y empeoramiento de la fatiga y el discomfort en musculos de una o méas extremi-
dades mientras estan en actividad, especialmente las extremidades superiores.

Pulso de la arteria braquial disminuido

Disminucién del pulso de una o ambas arterias braquiales

Diferencia de TA >10mmHg

Diferencia de >10mmHg en la presion arterial sistélica entre brazos

Soplo sobre las arterias subclavias o aorta

Soplo audible en la auscultacién sobre una o ambas arterias subclavias o aorta abdominal

Arteriograma alterado

Estrechamiento arteriografico u oclusién completa de la aorta, ramas primarias, o arterias
grandes proximales en extremidades superiores o inferiores, no atribuidas a arterioesclerosis,
displasia fibromuscular, o causas similares: cambios usualmente focales o segmentarios

Un paciente tiene arteritis de Takayasu si al menos 3 de los 6 criterios estan presentes. La presencia de 3 0 més criterios presentan una sensibilidad

del 90.5 % y una especificidad del 97.8 %. TA = tension arterial (sistolica).

Entre los métodos diagndsticos la arteriografia apor-
ta méas datos sobre el compromiso de la aorta y sus
ramas, aunque hoy en dia se destacan la resonancia
nuclear magnética, la angiorresonancia magnética, la
ecografia Doppler, la tomografia computarizada y la to-
mografia de emision de positrones®.

Los corticoides son el tratamiento de primera linea
como tratamiento coayudante se pueden usar inmuno-
supresores como la azatioprina, metotrexato o el mi-
cofenolato mofetil. Otras opciones terapéuticas de re-
perfusion son la angioplastia percutanea y el abordaje
quirdrgico®’.

Los siguientes casos que presentamos a continua-
cién destacan por su etiologia desconocida, la ubica-
cion inusual de las lesiones vasculares, la mejoria cli-
nica por métodos de reperfusién por angioplastia e
inmunosupresion.

CASO CLINICO 1

Mujer 39 afios, con antecedentes previos de emba-
razo complicado con eclampsia. No presenta abortos
previos. La paciente es ingresada en el centro de sa-
lud de su comunidad por lesiones en pie derecho de
7 meses de evolucion que inicia en forma de ampollas
dolorosas en tercio inferior de la pierna y dorso de pie
derecho, con aumento progresivo de tamafno y ulce-
racion posterior. Durante el ingreso presenta necrosis
del primer dedo del pies derecho (Figura 1), por lo que
se procede a la epidermonecrosectomia con toma de
biopsia. Ingresa a cargo del Servicio de reumatologia
para estudio de dicha patologia.

Al realizar el interrogatorio funcional la paciente nie-
ga fiebre, pérdida de peso, artralgias u otro sintoma

Figura 1 A.- Lesiones al ingreso al Servicio: Ulceras en tercio inferior y
dorso pie derecho mas amputacion del primer metatarsiano. B.- Lesio-
nes en control ambulatorio, donde se observa mejoria de las lesiones
ulcerosas en dorso y tercio inferior miembro inferior.

acompafiante. Niega habitos toxicos. Al examen fisico
se constatd una presion arterial media en miembro su-
perior derecho de 140/90 mmHg y en miembro supe-
rior izquierdo de 135/90 mmHg, en miembro inferior de-
recho de 130/90 mmHg y en miembro inferior izquierdo
de 135/80 mmHg. Frecuencia cardiaca de 117 latidos/
minuto y frecuencia respiratoria de 20 por minuto. Peso
de 81,6 kg. No se palpan pulsos radiales, ni pedios ni
tibial posterior ni popliteo ni femoral, humeral apenas
perceptible. No soplos. Ausencia del primer dedo del
pie derecho. Se observaron 3 Ulceras en sacabocados
en dorso del mismo ambas de 4 cm y otra de 1 cm
de diametro, en tercio inferior de la pierna ipsilateral.
Resto del examen sin particularidades. La biopsia pre-
via al ingreso mostré una vasculitis leucocitoclastica y
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Figura 2 Arteriografia miembro inferior derecho: Se observa afinamien-
to de la femoral comun derecha.

Figura 3 A.- Lesiones al ingreso al Servicio: ulceras en tercio inferior y
dorso pie derecho mas amputacion del primer metatarsiano. B.- Lesio-
nes en control ambulatorio, donde se observa mejoria de las lesiones
ulcerosas en dorso y tercio inferior miembro inferior.

el cultivo fue negativo para BAAR. La ecocardiografia
resultd normal. Se realizd una arteriografia de la arteria
femoral superficial izquierda donde se constaté trom-
bosis en tercio inferior. La arteriografia del miembro in-
ferior derecho (Figura 2) mostré un afinamiento de la
femoral comun derecha. En la Aortografia se observo
ausencia de lesiones en el cayado adrtico, aorta des-
cendente y abdominal. El Ecodoppler arterial mostré
oclusion de ambas femorales superficiales, ademas de
presentar oclusion de ambos miembros superiores por
debajo del codo. Durante la estancia en sala recibi6
anticoagulacion, cobertura antibidtica con piperacilina
tazobactam dirigido a las lesiones. Se inicié predniso-
na a 50 mg/dia y azatioprina 50mg/dia. Con mejoria de

las lesiones. Actualmente se encuentra con 100 mg de
azatioprinay 10 mg/dia de prednisona. Durante su evo-
lucion tras tratamiento mostré mejoria de las lesiones
ulcerosas en dorso y tercio inferior del miembro inferior
derecho (Figura 3).

CASO CLINICO 2

Mujer de 41 afios primipara gestante de 20,6 sema-
nas, conocida hipertensa tratada con enalapril 20mg/
dia, que habfa acudido al Servicio de Ginecologia por
cuadro de 4 dias de evolucion de molestias abdomina-
les sin otros sintomas acompafiantes. No pérdida fetal
previa y embarazo con parto normal previo. En dicha
consulta le constatan malformacién congénita mas muer-
te fetal y cifras tensionales elevadas de dificil manejo,
por lo que quedd internada para legrado. Durante su
estancia en sala se procedio a la expulsion del produc-
to gestacional (el cual tenfa un peso de 135gr) a través
del legrado instrumental, guiado bajo ecografia.

Al examen fisico se constatd una presion arterial me-
dia en el miembro superior derecho de 240/110mmHg,
no perceptible en el miembro superior izquierdo. En el
miembro inferior izquierdo se constaté una presion ar-
terial de 100/60 mmHg y en miembro inferior derecho
se obtuvo una presion de 190/90mmHg. La frecuencia
cardiaca fue de 95 latidos por minuto y la frecuencia res-
piratoria de 18 respiraciones por minuto. No se palpa
pulso radial izquierdo, tampoco pedio ni tibial posterior
derecho. El resto del examen sin particularidades.

En la Ecodoppler de arterias renales se observo si-
gnos de estenosis a nivel de las arterias renales. En la
Ecodoppler arterial no se visualizé la subclavia izquier-
da y se observo a la arteria axilar ocluida al igual que
la arteria braquial, por otra parte las iliacas externas y
las femorales se encontraban con flujo disminuido. En
la Ecocardiografia transtoracica se visualizd a la aorta
ascendente, la descendente y el cayado de diametros
dilatados. La paciente presentaba ademas oclusion de
la vena central de la retina del ojo derecho, desprendi-
miento de retina antiguo y oclusion arterial antigua en el
ojo izquierdo. En la tomografia de craneo con contraste
se observaron estructuras vasculares conservadas vy
sin alteraciones del calibre, surcos y cisuras conserva-
das, con leve dilatacion del tercer y cuarto ventriculo y
la fosa posterior sin alteraciones.

Se realizé cateterismo cardiaco donde se constaté
una estenosis del 60 % en la aorta a nivel infrarrenal
(Figura 4). A nivel del nacimiento de las arterias rena-
les (Figura 5) se observo en el lado derecho una oclu-
sion proximal del 95 % y en el lado izquierdo una oclu-
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Figura 4 Cateterismo: oclusion aorta infrarrenal. Foto gentileza Primera
Cétedra Clinica Médica.

Figura 5 Cateterismo: oclusion arterias renales bilateral. Foto gentileza
Primera Céatedra Clinica Médica.

sion del 95 % con buen lecho distal. Por esta razén se
procedio a la colocacion de tres stents autoexpansibles
en dichos niveles. Con posterior normalizacion de cifras
tensionales y mejoria clinica.

DISCUSION

Ambos casos, se presentan por la inusual localiza-
cién de las lesiones de la vasculitis (a nivel de los va-
sos femorales y renales), dado que la afectacion mas
frecuente es en los vasos supraadrticos. Por otro lado,
la etiologia de la enfermedad es poco conocida. En el
caso del compromiso renal se destaca su asociacion a

la hipertension y en el caso del compromiso en miem-
bros se aprecian las complicaciones trombdticas en
funcion a la localizacion vascular®®1°,

A ello se agregan sus formas peculiares de pre-
sentacion, tal es el caso del compromiso fetal en una
gestante, como se relata en el segundo caso, aunque
como se describe en la literatura, el embarazo no com-
promete la progresion de la enfermedad. Las compli-
caciones como la preeclampsia, el aborto, la muerte
fetal y la restriccion del crecimiento intrauterino com-
prenden entre un 60 % y 90 % de los casos con esta
patologia''. Ademas que mas del 60 % de las pacien-
tes son mujeres gravidas que presentan la enfermedad
tienen como complicacion méas importante la hiperten-
sion arterial™.

El compromiso ocular descrito histéricamente por
Uyama y Asayama comprenden fenémenos como la
dilatacion de pequefios vasos, l0s microaneurismas
capilares y anastomosis arteriovenosas, todas ellas
resultantes de la hipoperfusiéon secundaria a la oblite-
racion arterial, situacion descripta en el segundo caso
donde se observo oclusion venosa central de la retina
en el ojo derecho ademas de oclusion arterial antigua a
nivel del ojo izquierdo™.

Multiples son las diagndsticos diferenciales a la hora
de evaluar a pacientes jovenes con déficit de pulso,
entre los que se citan a las infecciones agudas como
los aneurismas micoticos, las infecciones cronicas
como la sffilis, la tuberculosis, HIV, causas congénitas
como la coartacion adrtica, enfermedades hereditarias
como el sindrome de Marfan, la neurofibromatosis, el
sindrome de Ehlers-Danlos, la displasia fibromuscular
y las secuelas post radiacion'.

En relacion a los métodos diagndsticos, la angio-
graffa ha sido considerada histéricamente como el
método diagnostico de eleccion, aunque se proponen
en la actualidad por las opciones no invasivas para el
seguimiento de la enfermedad otros métodos, como
son la angioresonancia magnética, la angiotomografia
computarizada y la tomografia por emision de positro-
nes’.

En lo referente a la terapéutica los corticoides es-
tan indicados para el tratamiento de la actividad de la
enfermedad, asi como en las recaidas, a los que se
afiaden inmunosupresores como el metotrexato, la aza-
tioprina, el micofenolato mofetil, la ciclofosfamida y en
los casos de refractariedad se optan por la terapia bio-
l6gica con anti-TNF o anti-IL6, tal y como se menciona
en el primer caso donde la combinacion de prednisona
mas azatioprina mostré mejoria de las lesiones. No obs-
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tante los procedimientos de revascularizacion como la
angioplastia o el bypass entrarian como otras opciones
terapéuticas como se comenta en el ultimo caso donde
la mejoria de las cifras tensionales es notoria’.

Tras lo mencionado podemos hacer hincapié en la
importancia de tener presente dicha patologia en el
ejercicio diario, al momento de evaluar la ausencia de
pulsos en pacientes jovenes, por todo lo que implica el
compromiso trombdtico y sus consecuencias clinicas
dependiendo del territorio vascular comprometido.
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