Arteritis de Takayasu

Takayasu's arteritis.
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SUMMARY

We have reviewed the cases of TA at the Hospital Cayetano Heredia from 1970 to
1988.Seven female patients were diagnosed by angiography as TA. They were 6
mestizos and 1 white. The time of disease at diagnosis was 7 years (4 months — 15
years). Some patients had sistemic symptoms (fever, arthralgia, headache) and
symtoms and physical findings (claudication and systemic hypertension) of
vascular stenosis; all of them had vascular bruits and six absent pulses. They had
multiple sites of arterial involvement by angiography with various combinations of
lesions: irregularity, stenosis and obstruction arterial lumen. Response to
conticosteroids and treatment was good. One patient underwent a coronary by
pass with improvement, she was follow up for five years.
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RESUMEN

Revisamos los casos de Arteritis de Takayasu (AT) diagnosticados en el Hospital
Cayetano Heredia entre 1970 y 1988. Reportamos 7 pacientes con diagndstico
angiografico de AT, todas mujeres, seis de raza mestiza y una blanca. El tiempo de
enfermedad promedio al diagnostico fue de 7 afios (rango: 4 meses a 15 afios). Los
pacientes tuvieron sintomas sistémicos (fiebre, artralgias, cefalea); sintomas y signos de
estenosis vascular (claudicacion, hipertension), todos presentaron soplos vasculares y
seis ausencias de pulsos. Se documentd por estudio angiografico varias zonas de
compromiso arterial con diferentes combinaciones de lesiones: irregularidad, estenosis y
obstruccion del lumen. Con el uso de esteroides y citotoxicos se logro el control y una
buena evolucion. Una paciente requirid “by pass” coronario y tuvo seguimiento
satisfactorio por 5 afios.

PALABRAS CLAVE: Arteritis de Takayasu, manifestaciones clinicas, tratamiento.

INTRODUCCION



La Arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis cronica, inflamatoria y obstructiva, que
compromete principalmente la arteria aorta, sus ramas y las arterias pulmonares. El
modo de presentacion depende de la localizacion, extension de la oclusion arterial, la
velocidad de progresion de la enfermedad y la eficacia de la circulacion colateral;
influyendo también, variables como edad de inicio y raza. Su etiologia es desconocida

(1,2).

Debido a que la forma de presentacion varia en las diferentes poblaciones, revisamos los
casos diagnosticados en nuestro hospital con el objetivo fundamental de describir las
caracteristicas y la evolucion de esta enfermedad en nuestro medio.

PACIENTES Y METODOS

Se revisaron retrospectivamente 11 historias clinicas de los pacientes con AT atendidos
en el Hospital Cayetano Heredia desde 1970 a 1988.

Se incluyeron solamente los pacientes con diagnostico angiografico de AT (diagnostico
definido). Estudiamos la presentacion clinica, los exdmenes de laboratorio, los estudios
angiograficos, los hallazgos de biopsia vascular (cuando la hubo) y la evolucion.

RESULTADOS

De los once pacientes, seleccionamos siete; tuvieron estudio angiografico caracteristico
de AT; todos ellos fueron de sexo femenino, con edad promedio de 28 aflos (rango: 11-
47 anos) al momento del diagndstico; seis de raza mestiza y uno de raza blanca (Tabla
1).

TABLA 1. ARTERITIS DE TAKAYASU

N°¢PAC EDAD SEXO RAZA TIEMPO DE

ANOS ENFERMEDAD

it 17 F M 5a

2 19 F M 4m

3 21 F: M 4a

4 26 F M 5a

5 30 F M 13a

6 38 F M 10a

7 47 F B 15a
HOSPITAL DE APOYO CAYETANO HEREDIA 1970-1988
F: FEMENINO M: MESTIZA B: BLANCA
a: anos m: meses

El tiempo de enfermedad vari6 de 4 meses a 15 afios. Los sintomas iniciales en algunos
pacientes fueron cefalea, malestar general y sensacion febril; que precedieron en un
promedio de siete afios al establecimiento del diagndstico.

Los sintomas que caracterizaron a la enfermedad pueden observarse en la tabla 2; seis
pacientes tuvieron claudicacién en las extremidades superiores, cuatro sintomas
sugestivos de accidente cerebrovascular, tres cefalea, tres alteraciones visuales (dos con
amaurosis y uno con diplopia), dos dolor toraxico, dos sintomas de insuficiencia
cardiaca, uno fiebre, uno artralgias y uno fenomeno de Raynaud.



Los signos clinicos que presentaron nuestros pacientes se sefialan en la tabla y estos
son: soplos vasculares en siete, pulsos asimétricos en seis, hipertension arterial en cinco,
paresias en cuatro y rash dérmico en uno.

TABLA 2. ARTERITIS DE TAKAYASU SINTOMAS

SINTOMAS N PAC

CLAUDICACION

ACV

CEFALEA

ALTERACIONES VISUALES
DOLOR TORACICO
INSUFICIENCIA CARDIACA
FIEBRE

ARTRALGIAS

RAYNAUD

o R NN WRE

HOSPITAL DE APOYO CAYETANO HEREDIA 1970-1988

El hematocrito promedio fue de 34% (rango: 28-40%), un paciente tuvo leucocitos. La
velocidad de sedimentacion globular promedio fue de 37 mm/h (rango: 12-67 mm/h). El
PPD fue positivo en cuatro pacientes.

La angiografia revelo tres tipos de lesiones vasculares, tales como: irregularidad,
estenosis y oclusion del lumen. Las caracteristicas y localizacion de estas pueden
observarse en la tabla 4. Las arterias mas afectadas fueron las siguientes: cardtidas,
subclavias, bronquiales, vertebrales, aorta toraxico, aorta abdominal, arterias renales y
coronarias. Un paciente con compromiso de la aorta abdominal desarrollé un aneurisma
a dicho nivel.

TABLA 3. ARTERITIS DE TAKAYASU SIGNOS

SIGNOS N°PAC
SOPLOS VASCULARES 7
PULSOS ASIMETRICOS 6
HIPERTENSION ARTERIAL 5
PARESIAS 4
RASH 1

HOSPITAL DE APOYO CAYETANO HEREDIA 1970-1988

TABLA 4. ARTERITIS DE TAKAYASU
ESTUDIO ANGIOGRAFICO

N°PAC 1 2 3 41595 HES7

VASO COMPROMETIDO

SUBCLAVIA (I/D) O/E E/O E/1 -/E O/- O/- Of-
CAROTIDA (I/D) O/E E/E E/- -/E O/- O/-O/E
BRAQUIAL (I/D) O/E'E/O"E/- - @/- O/- E/-
VERTEBRAL (I/D) - E/E - -/EO/- O/-O/E
AORTA TORACICA - I E = - E
AORTA ABDOMINAL - - EE AT SRS
RENAL (I/D) = SiGEABALALGTE SSEEl
CORONARIAS - - = - - 0

HOSPITAL DE APOYO CAYETANO HEREDIA (I/D)
I1ZQUIERDA /DERECHA
1970-1988 O: OBSTRUCCION E: ESTENOSIS

I: IRREGULARIDAD  A: ANEURISMA



A cuatro pacientes se les hizo biopsias vasculares, todos tuvieron signos caracteristicos
de panarteritis.

Tres pacientes fueron tratadas con esteroides (prednisona 40 a 100 mg/dia). Una
paciente fue sometida a cirugia vascular (“by pass” coronario), con resultado
satisfactorio. Tres pacientes no recibieron tratamiento.

Se observo que la VSG disminuyé con el inicio del tratamiento, salvo en un caso en que
no sirvié como parametro de evolucion, ya que siempre se encontrd normal.

DISCUSION

La Arteritis de Takayasu tipicamente afecta a mujeres jovenes, con un pico de
incidencias entre los 20 y 30 afios (1-5). En nuestro estudio todos los pacientes fueron
mujeres, cuya edad promedio fue de 28 afios.

Su prevalencia e incidencia son desconocidas, la mayoria de estudios provienen del
Japon, donde Nasu (3) comunicoé 100 casos en 300,000 necropsias realizadas en un
periodo de 16 afios, lo que indicaria una tasa de 0.03%.

La patogénesis permanece oscura, se ha asociado con infeccion por espiroqueta, bacilo
tuberculoso o estreptococo. Sugieren una causa inmunoldgica, posiblemente
autoinmune: la presencia concomitante de otras enfermedades del tejido conectivo,
niveles elevados de globulinas y el hallazgo de anticuerpos antiaorta en el suero de
algunos pacientes (3).

En la AT se consideran dos estadios; el primero, fase preoclusiva, sistémica o temprana;
caracterizada por cambios inflamatorios arteriales no especificos y manifestaciones
sistémicas, como malestar general, fiebre sudoracion, artralgias, mialgias, rash dérmico,
lesiones semejantes al eritema nodoso y poliartritis migratoria; estos hallazgos
anteceden en varios meses o afios (promedio § afios) a las manifestaciones clinicas de la
segunda fase u oclusiva, en la que encontramos signos de enfermedad oclusiva arterial
que permiten al clinico considerar el diagndstico en este estadio (2,6,7).

Detectamos un caso en fase temprana, tenia un tiempo de enfermedad de cuatro meses y
habia sido catalogada como fiebre de origen oscuro. Los otros pacientes se presentaron
en fase oclusiva, con sintomas de insuficiencia vascular y un tiempo de enfermedad que
variaba de 4 a 15 afios.

Observamos en cinco pacientes claudicacion en los miembros superiores y en uno,
claudicacion de los miembros inferiores. El compromiso de las extremidades inferiores
es raro, usualmente significa compromiso de la bifurcacion de la aorta a nivel iliaco.

Encontramos hipertension arterial en cinco pacientes, tres con compromiso de aorta
toraxica y dos con el de las arterias renales. Se han descrito diferentes mecanismos
patogénicos, el mas aceptado es la disminucion del flujo circulatorio a nivel renal,
secundario a compromiso de las arterias renales (1,7,10) y/o a compromiso de la aorta
toraxico.



Dos de nuestros pacientes presentaron dolor precordial; una de ellas con hipertension
arterial, signos de insuficiencia cardiaca, isquemia subendocardica e hipertrofia del
ventriculo izquierdo. En AT los sintomas de isquemia severa son raros debido al
desarrollo de vasos colaterales (4,11). Cuatro pacientes se presentaron con ACV
isquémico, evento que ha sido reportado hasta en 10% de los casos (1).

Los hallazgos de laboratorio son frecuentemente anormales en la fase sistémica o
temprana y gradualmente retornan a los valores normales en los estadios tardios, ya sea
por el tratamiento o por evolucion natural de la enfermedad (1,5,10). En nuestra serie
destaco la elevacion de la velocidad de sedimentacion.

Se ha reportado la utilidad del dosaje de la porcion antigénica del factor VIII en
pacientes con vasculitis (12,13). En la AT el procedimiento diagnostico mas importante
es la angiografia de la aorta y sus ramas. La combinacion de los patrones angiograficos
y la localizacién de las lesiones son usualmente diagnosticos.

Es posible que la angiografia por sustraccion digital sea un indicador de compromiso
vascular mas sensible, menos agresivo e ideal para el seguimiento. La severidad y la
extension de los hallazgos patologicos correlacionan bien con los hallazgos
angiograficos (1).

En la biopsia arterial encontramos caracteristicas histopatologicas de panarteritis; los
cambios tempranos estuvieron en la adventicia y porciéon externa de la media, estos
incluyeron: inflamacion granulomatosa con infiltrado de linfocitos, células plasmaticas
¢ histiocitos. Hubo obliteracion del lumen por proliferacion endotelial, hallazgos
mencionados por la literatura (1,9,14).

Los esteroides son usualmente efectivos para controlar la enfermedad, tanto en sus
manifestaciones sistémicas como la progresion del dafio vascular y si son usados en fase
temprana se obtendrd una mejor respuesta. Si no se observa mejoria clinica durante los
dos o tres primeros meses de tratamiento con esteroides (prednisona 45 a 60 mg/dia), se
puede adicionar citotoxicos: azatioprina(l a 3 mg/kg/dia) o ciclofosfamida (1 a 2
mg/kg/dia). La efectividad de la terapia es dificil de evaluar en estudios con seguimiento
a corto tiempo. Ishikawa (10) en pacientes con AT sin tratamiento, estima una sobrevida
a 5 afios de 83% y a 10 afos de 58%. Lo cual contrasta con la sobrevida de 25%
reportada en una revision de estudios retrospectivos hecha por Fraga (5). En nuestro
estudio de los siete pacientes, tres permanecen en seguimiento por 10,5 y 1 afio; los
cuatro restantes se controlaron por 8,3,1 afio y 3 meses antes de perderse al seguimiento.

Uno de nuestros pacientes fue sometido a “by pass” coronario con evolucion favorable
en cinco afios de seguimiento. En algunos pacientes adecuadamente seleccionados la
cirugia vascular es efectiva.

En conclusion, la forma de presentacion de la AT en nuestros pacientes difiere algo de
la reportada en la literatura. Las manifestaciones isquémicas predominaron por que el
diagnostico se hizo en la fase tardia de la enfermedad y no fue sospechado previamente
por otros observadores.
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