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INTRODUCCION

La Enfermedad de Takoyasu (ET) es uwna entidad clinice
paotolépgica bien reconocida, caracterizada por una vasculitls
que ofecta predominaptemente o 1a aorta y o sus ramas princi-

poles (1),

Los aspectes clinicos, paraclinices, ontomopatelégl-
cos y la historia natural de la ET cn la poblacidn adulta,
se copocen ampliomentet we la informado suw existencla en tode

el mundo, asi como los criterios para su diagndstico (2-16).

Del impoacto de la ET en la infancia, el conocimicnto
es limitado; los informes reportados son en su mayoria, series
pequeias o blen cosos ailslodos con monifestaciones yfo compli-

cacionpes poce frecuentes de la ET (17-37).

En este trabonjo sec prescntan 26 cosoa de pacientes
menores de 16 afos de ecdod con el diagnbdstico de ET, la cual
constituye lo serie con mayor nimero de casos de lo enfermednd

cn edod pedidtrice informada en la literatura,



OBJETIVO

Dada 1o linfitada informaclén sebre ln BT en 1o niaez,
ipvestigames 1o prevalencls do clla on nuecstre institute ¥y
reslizemos este trabajfo clinice de vipo rvetrolectivo, <on
el fin de conocer los manifcstaclones clindicas, angilogréficas
y onatomopatoldgicas de o ET ep los nifes; enolizar el compor~
tamicnto y el prondstice de la enfermedad eoa la poblacidn
pedidtrica en comparacidén a los de 1a poeblacidn adwlta, osi
como revisar los aspectos ecriopatogénicos y terapfubices agtyn-

lea en les que n ET se reflicro.

Todo 1o anterfor con el propbsite de copoeer lau
pecultaridades de la ET en un grupe de paclentes en los que
la repercusidn del padecimiento es partlcularmeate grave
per lo tante los criterios de diagnéstico, de scguimiento

y de tratemiento deben ser preopiocs,
MATERIAL ¥ HETGHO

Se informan los dates clinicgs, Jde laboratorie, de
gabiprte, oangiogrhfices y onotomopotolépicos, de 26 casos
de ET diagnbsticada en pacicates menores de 16 afles de odad,
La obtencién dec los datos fuc retrolectivae, tenicnde como
fuentes de informacibn los expedientes clipicos, rodiolégicos

y nrecroscéplees; el nnélisis abarcéd un lapso de 23 ofles, Los



datos clinicos anmlizades fucron: ecdad de inlcie del podeci-
miento, sexo, signos y sintomas de la enfermedad, diagnéstico
iniciol, cvolucibn y tipe y respuesta al tratamiento médico
y/o quirirglee. Los datos de loboratorio y gabinete revisados
fueron: hemogloblna, hematocrite, leucocliteos, velocldad de
sedimentacién glubler, creotinina pleosmbrtica, coxamen genernl
de orina, respuesce al P.P.D., protelna © remctiva, antlestrep-
tolisina O, factor rcumatelde, anticucrpos antinucleares,
complemento  hemolitico y gamoglobulinas; telcrraodiografia
de térox y clectrocardiegranma, Asimismo se describen los
datos nangiogréficos y los anatomopatolbpicos {bliopsias y necrop

sins).

RESULTADOS

Datgs gencrales.- El grupe estudiado dincluyd a 26
pacicntes en los que el disgnbéstico de ET se establecid en
boses clinicns, ongiegrdficas y anotomopatolbgicas. La edad
media de iniecio del padecimiento fue de 11,7 afies, con una
cded minima de 3 ofies y una mixime de 15; predomind el sexo
femenine can uno relackén de 4.2 nlfias por 1 nifie (21 nifas
y 5 nifies); todos los pacicentes provinicron de nucleos socioe~-
conbmicos débiles, principalmente del Distriro Federnl y de

los estados de Michoacdn, Héxico y Morelos {(tabla 1).

Clagificacibdn.- Dc acuerdo a 1a ET propuesta origi-



nolmente por Ucno y modificada por Lupi y Sinchez Torres (7),
se clasif{icaron 5 cases como tipe I; 5 cosos como tipo II;

12 cases come tipo III y 4 casos como tipo 1V (Tabla 2).

Cifnicn.- l.es signos y sintomas del padecimlento,
durante las fascs iniciales y con su evolucién fucron de tipe
multisiscémico. En las foses dnicloles la mayorla de los
nifios (73%) tuve importante ateque al estado general, manifes-
tado por: pérdids de pese, hiporexia c hipodinamis; en 10
nifios (38.4%) hubeo sindrome febril de duracidn variable {prome-
dio 3 semanas). Los sistemas con mayor afectacién por el
padecimiento fueron e©l c¢ardiovascular, el nervieso central,

el digestivo, el dermatolégice y el reumatolbgico.

Sistenmn ecnrdjovascular,~ En &1 destacaron dos altera-

ciones précticomente constontes, interrelacionadas y con un
popel determinante en la fisiopatogenin y el diagndstico -
de la ET, Esvas alteraciones [ueron: la anormalidad scgmenta-
ria del pulso arterial, que se cncontrd en el 100% de los
casos sc¢ Lrodujo por oausencia o variecibn segmentoria de
la intensidad del pulso, [rémite o soples sobre los traycctos
arteriales; la varlacién en la intensidad del pulso se reporté
predominantemente en las f{aoses %niciulcs del padecimiento.
Los segmentos arteriales clinicomente comprometidos, se mues;
tren en la tabla 3. La hipertensidn artericl sistémica (NTAS)

se documentd en 22 nifles (84.6%). Genernlmente fue grave:



con cifros de preslbdn arceriol hasta de 250/210 mmllg {promedio

de 180/120 malp).

Durante la evolucibn del podecimiento el 65.33 (17
niflos) desorrolld manilestaciones de insuliciencion ventricular
1zquierda vy, eﬁ cl 42,37 1a insuvficicncia ventricular fue
mixta. La mpyoria de ellos estuve en clase funcional IIX
o IV de 1a H.Y.Hll,A. Otros dotos clinicos de afcctoclibdn cardio-
vascular fueron: soplos valvulares, f{rote pleuropericérdico-
y slntomas de insuficiercla arterinl coronarin y de nmicmbros

inferioresi ¢l ndmero y porcentaje aparccen en 1o tabla 4.

Sietemn  servinan central, Lo cefalea fue el slntoma

neurolbdgico predominante, secguide por los trastornes de la
visién, Durante la evoluclén del padecimiento, 26.9% (7 niios)
tuvieron encefolopatio hipertensiva. Otreos signes y uintomas
de compromiso ncurolégice fucrom: crisis convulsivas, sincope,
hemiplejin, cuadriplejieo y retlnopatia hilpertensiva) el nlmero

¥y porccntaje aporecen en la tabla 5,

S4stpmn digegtivn, dermntoldgico ¥ reumatnldpico,

El vbmito, la disrrea, el delor abdeminal y el sangrade de
tubo dlgostive fucron los datos clinices de compromi#o gastroen
teroldgico. En .23% (6 nifies) se diegnbstico critema nodoso
y, en 34.6%7 se cncontrd andenopatis cervical, misma que on
mhs de 1o mitad de los casos se diognosticd clinicomente como

fimica., Las artrolglss y la ortritis fueron hallazges frecuen-



tes en los f(ascs iniciales de la ET. Lo aortritis [ue, de
tipe oligoarticular, osimétrica, no migratoria, delitecente
y de predomlnio en codos, rodillos y tobilles; el nimcro y

porcentaje aparccen en la tabla 6,

Loboarntorio v sabipete, Las alteraciones de laborato-

rio se¢ anotan en la tabla 7. Destacaron la alta prevalencia
de ancmin, incremento de la V.5,G., posicividad de la P.C.R,,
hipergamaglobulinemia y positividad de la prucbn de Mentoux,
Las olteraciones en lo telerradloegrafia de thrax y en el elec-
trocardlogroma se anotan en Jo talla 8. Prevalecleron lo
cardiomegalia y las signos de hipertensién venocopilar, asi

como la hipertrolla veatricular lzqulierdn,

Anpgioprafis. En 21 cases ( 80,71 ) sc reslizéd apglo-
grafin abdrtica; en tedos ellos, los signos de dafio arterisl
confirmaron el diagndstico clinico de ET. Estos signos fucron
por orden de {recucncia: estenosis de lo luz vascular, lrregu-
laridod del contorno vascular y cctesin vascular poscstendtica.
El niimero de vasos arterioles angiogrdficomente ofectades
escild entre 7 y 1 por poaciente (Promedie 4.2) y, en base
a lo anglografia, se clasificaron 4 casos ceomo tipo I, 5 come
tipo II, 10 como tipe III y 2 como tipo IV esta clasificacidn
fue modificada wulteriormente en 5 cases, por los hallazgos
anotomopatoldgices. Los segmentos orterinles angiograflicamente

lesionados su ndmere y porcentaje de afectacibén aparecen en



la tabla 9.

Diagnbucien cl{pieo infcial. Ba el 42.3% dec los

cases (11 nifios), s¢ establecid el dlagnbscice de ET desde
la primera entrevista médica; cn el resto is ET fuc ¢onfundida
inicialmente con otros cnicrmedades y el diagndstico delinitive
se establecid en base n la cvolucién clinica y los hallazgos
de gabincte, especlalmente los angiogrdfices. Las enfeormedodes
con las que Ia ET fue confundido son, por orden de (recuenciog
conrtacibn adriica (6 casos); [lebre rcumdtico activa (5 ca-
s03); wmiccarditis, poliartoritis nedesw, arcritis reoumatolde

Juvenil y endocarditis infecciosa {I caso cada una}.

Evolucidn de 1p ecoformedad y cansns de muerte, EL

grupo de pocieontes tuve un seguimionte promedio de 5.3 oshos
(3 mesos - 18 aflas) durante ose lopso fsllecicren 9 poeciontes,
cuyo promedio de sobrevidn fue de 33.3 meses despuds del inicio
del padecimicnto y de 2,5 meses, o partir de su ingrese ol
Instituto. Lns c¢ousps d2 muerte se¢ anotan en ls tablp, 1D
¥ las hallazgos anptomopoatoldplcos se describirén mis adclaate.
El grupe de¢ sobrevivientes tuve la aslgulente evelucidn; en
8l 47% {7 nibos) el curso fue garnble, con nlteracién segmanta-
ria del pulse arterial, varioble, migratoria y con tendencia
a la progresibn; en el resto (8 nifios) Ja avelucibn fue vérplda,
caracterizoda per HTAS grave, de dificil control y con ropercu-

si6n curdiovascular y neurolbgica.



Respecte ol tratamicente, todes los pacientes recibie-
ron tratamicnto especifico para el centrol de 1a HTAS, de
la insuliciencia cardiaca y del resto de loas compllicaclones

de 1o CT,

Se administ»d tratamlento esteroldeo en 7 nidos y
esteroideo ~inmunosupresor en un nino. Fn nlngeno de cllos
se observd mejoria en la cevolucldén clinica de la enfermedad;
en dos de ellos sc agravd la HTAS. En 6 nilos sc die terapias

antiflmica ¢ {gunlmente no se reportd mejorfo.del padecimiento.

En cuatro casos se intentd correccidn quirfirgica,
en tres de cstenosls renal y en uno, de estenrosis carotidea
izquicrda. Entre los primeros se logrd &xito teruplutice
en un caBe, cn otro no sc modified la HTAS y otre falleeid
durante la induccidn anestésica. L) pacicnte con estenosis

corotidea follecio en ¢l transoperatorfo por desgarro odrtico,

Anatemia patoléeica. En 6 niies con adenepatia cervi-

cal se recalizé blopsia ganglionar. En todas cllas se informd
1a preseancin de Inflamaclin erbnics de tipe grunulomatoso,
tres con necrosis cascosa y tedns ecllas compatibles con adeni-
tis fimica, sin cmhargo en ningun caso se obscrvd la cxistencia

de micobacterias.

Sc¢ realizaron 8 nceropsias. En todas ellas se conlir-



mb ¢l dlogndstico de BT {arteritis incspeciflica): el promedio
de arterias con dafo anstomoputelédgico fue de 7.5 por pacicate
(1 - 14); los arterlas afcetadas sc anotan en la tabla 11;
de los potrones histopatelégicos que caracterizen a la ET,
en nuestra serle, el de tipo exvdacivo fue el predominante segui-
do pur los de tipo gronulomatoso y esclerosante; ¢l resto
de loaz hallazgos anntcemopatolbpgicos se¢ anotan en la tobla

12.
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TABLA 3

LUGAR DE ORIGEN DE LOS NIRQS CON ET,

EXTIDAD FEDERATIVA RO. CAS0S PORCENTAJE
DMstrito Federal 5 19.2
Edo. Michoncdn 5 19.2
Ldo. Méxlco 4 15.3
Edo. QOaxoca 3 11.5
Edo. lidoalge 2 7.0
Edo. Veracruz 2 7.6
Edo. Guerrero 2 7.0
Ede. Guanajuate 1 3.8
Edo. Morelos 1 3.8
Edo, Zucotecas 1 3.8




TABLA 2

CLASIFICACION DE LA ET EN LOS NIROS

TIPO N¢. CAS0S PORCENTAJE
I 2 7.6
II 5 19.2
111 14 53.8
1v 5 12.2
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TABLA 3
SEGHENTOS ARTERIALES CLINICAHERTE AFECTADOS

SEGHENTD ARTERIAL NO. DE PACIENTES
Radlal fzquicrdo 17 (65.30)
Femoral lzqulerdo 17 (65.3%)
Femorul derecho 13 {50.0%)
Aorta abdominal 12 (46.1%)
Cardrida izqulerda 12 (46.1%)
Tibiul derecho 10 (38.47)
Tibial fzqulerde 10 {38.43)
Pedic izquierdo 10 (38.4%)
Pedio derecho g (34.6%)

Cubital fzqulerdo (30.7%)
(30.7%)
{30.7%)
(26.9%)
(23.0%)
FPopliteo dercecho (23.0%)

8
Radlial derecho 8
8
7
6
6
Subiclovio lzquicrdo 5 {19.2%)
5
4
[
A
3
2

Popliteo izqulerdo
Carbtida derecha
Humeral izquierdo

Cubital derecha (19.27)
Axilar Izquierdo {15.3%)
(15.3%)
(15.3%)
{11.5%)
( 7.6%)

llumerul derecho
Renal lzquierdo
Subikclavic derecho
Renal derecho

# El promedio de segmentos afectados por paclente fue de 7
(16 - 2).
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TABLA 4

MANIFESTACIONES CLINICAS DE COMPROMISO CARDIOVASCULAR

EN NIROS CON ET.

MANIFESTACION X0. DE CAsO0S PORCENTAZE
Aleeracidn del pulso arcerial 26 100.0
iperitensidn arterial 22 B84.6
Insuf{fcedencia cardlaca 17 65.3
. lzquicrda 17 65.3
. mixta 11 42.3
Soples volvulares 11 42,2
. mitral 6 23.0
. abrtice 3 11.5
. mitroudriice 1 3.8
. pulmonar i 3.8
Frote perlcardico 3 11.5
Frote pleural 3 11.3
Angor pecteris 1 3.8
Cloudicaclén de Ms. Is, 8 30,7




14

TALLA 5
HANIFLUSTACIONES CLINICAS DE COMPROMISO NEUROLOGICO
EN NIRGS CON ET.

MANIFESTACION CLINICA NO., DE CASOS PORCENTAJE
Cefaleu 13 50.0
Alteracionos visuoales 6 23.0
« omaurosls 1 3.8
Encefolopatia hipertensiva 7 26,9
Criuls convulsivas 4 15.2
Sincope 3 11.5
Hemiple jia 3 1.5
Cuadriple jio 1 3.8
Retinopatlo hipertensiva 10 38,4




TABLA &
MANIFESTACIONES CLINICAS DE CONPROMISO DIGESTIVO
ARTICULAR Y DERMATOLOQGICO

MANIFESTACION CLINICA NO. DI CAS0S PORCERTAJE
Vémito [} 23.0
Dolor abdominal 5 19.2
Diarrca 4 15.3
Sangrado de tube digestivo 3 11.5
Artrplgias 10 38.4
Artritis 9 34.6
EriLema nodose |¢) 23.0
Adenopstia cervical 9 14.6
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TABLA 7

ALTERACIONES DE LABORATORIO ER NIROS CON ET.

ALTERACION PORCENRTAJIE

Anemia (b = 12 gv &) 65.3 ( 17/26 )
Leucocitosls (+11, 000mm3d) 8.4 ( 107206 )
Incremento de VGS (+50UW) B4.6 ( 10/26 )
Elevacibén de Cr. {+1.5ng 3) 19.2 ( 5/26 )
ProLeinurla 46,1 ¢ 12726 )
Clilindruria 15.3 ( 4726 )
Ericrocliturin 26,9 ( 7420)
PPD positlive 73.3 ¢ 11/15 )
PCH positlva 81.8 ¢ 18/22 )
AELO positive 47.8 ¢ 11/23 )
FE postivo 18.7 ( 3/10 )
AAN positlivos 41.7 ( 1117 )
Wipocomplementemla 3.7 { 7/16)
Hipergomaglobullnemia 60.0 ( 12/20 )
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TAM A 8

ALTERACIONES EN EL ECG Y EX LA RADIOGRAFIA DE TORAX

Ef NIROS COK ET.

MTERACION NO. DE CAS0S PORCENTAJE
Cardlenegalia 2i 8D.7
. grado I 9 34.6
v grade II 7 26.9
+  grade 111 4 15.3
»  prade 1Y 1 3.8
H.¥.C.P. L7 65.3
Alt. del conturne adriice 13 50.0
n.v.r, 21 80.7
w.v.n, 4 i5.12
C.A.L. 12 50,0
C.A.D, 5 19.2
BRI, k| [i.5
B.R.OD.HH, 1 3.8
Bloqueco AV 2:1 1 3.8




SEGMENTOS ARTERIALES ANGIQGRAFICAHENTE AFECTADOS

TABLSA 8

SEGHENTO ARTERIAL

NO. DE CAS0S

Renal derccho

Aorta Lurdcica

jortn abdoninal

Renal fagquierda

Subclavio Szquierds
Sublcluvia derccha

Carobtida lzquicrda

Carotitn derecha

Hesenrerica supeylor

Tronco celliace

Arterle  pulmonor

Artering coronarlas

Troneo broanguleceldllice

Arteria vsplénelao

Arteriz hepiatlca

Arterio vertebral derccha

11
10
10
10

o

M R e e o )M Dy oW S

{52.3%)
(47.63)
(47.63)
(47.0%)
{52.8%)
{18.03)
(33.3%)
(19,0%)
(19.0%)

(

{
!
(
(
(
{

9.52)
9.53)
4.7%)
4,1%)
4.7%)
9,5%)
9.51)

B

&

£1 promedlo de segmentos afectados por pacleate fuwe de 4.2

(7 -1
El totsl de woriograliax

reallzadas fue 21,
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TABLA 10
CAUSAS DE MUERTE EN XIROS CON ET.

CAUSA DE MEERTE NO, DE CA508

Insuficiencia coardlorreual
Peritonitis purvlenta
Muerte sibita

Ruptury de sncurlksma subelaviv

— e e b3

Desgarro adrtico

Enfermedad vasculnr cercbral
. anoxo-isquémica 1
. hemeorrigica 1
Fibrilocibén ventricular 2a. 1

»  Sin nceropsia.
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TABLA 11
ANTERIAS CON DARD 1I1STOPATOLOCICO

ARTERIA K0. DE CASOsS

(87.5%)
(50,03}
(50.0%)
(50.0%)
(50.0%)
{50,0%)
(37.5%)
(37.5%)
(25.0%)
{25.0%)
(25.0%)
(25.0%)
{25.0%)
{25.0%)
{12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
(12.5%)
{12,51)

dorla tordcicu

AorLlo abdominal
Cardtida lzqulierda
Subclavia fzgquierda
Renal fzquierda
Mesentéricu superior
Carétida derccha

Renal derecha

Caréulda externa Lzq.
Cardtido exteraa der.
Vertebral lzq.

Tronco celiuco
Coronurda fzqulerda
Coronarioa derecha
Cardulda ILnterna izq.
Curdulda Interna der.
Axilar lzqulerda
Troncue branquiocefdlico
Tronco de srieria pulmonar

Rama 1zq. " "

Rama der. " "
Mesentérica inferioer

Illaca izq.

O T T T T T T S R S R N O Sy S-S

Femoral izq.

% El nimero de autopsios realizadas fud 8.
& El promedle de orterina afectadas por paciente fud 7.5 (14-1).
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TABLA 32

HALLAZGODS DE AYTOPSIA EN N1RDS CON ET.
EXCLUYENDD LOS ARTERIALES.

HALLAZGO

HNo.

DE CASOS

Wipertrofla ventricular juqulerdn
Infarte miocidrdico onloreapicnl
Poncarditis

Eplecarditis

Esclerosls mitral

Hemorraglo cerobral paurcaquimotosa
Encefalomalicla

Ruprura de aneurisma subelavio deroecho
Peritonitis purulenta

Trombosis renal bllateral y mesentérica
Linfadenltis

P i e o N X B X T |
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ANALISIS DE LDS RESULTADOS Y DE LA LITERATURA

Ln la literatura sobre la ET, ea edad pedidcrica,
la serie con mayor nfmero de casos o5 la de Golding y Perri
(24), en la cual sc informaron los lallazpos anglogrificos
en un grupe de 18 niios entre 3 y 13 aies de edud. Otras
series kmportantes son las de: Lupi (37), Rivera de HReyes
(23), Lee (22), Wiggelinkwizen (27) c lIsascsen (1Y) gquicnes
reporturon grupos de doce, once, dicz, oche y seis niiios,
respectivamente; {(la primera de ecllas constituye parte Jde
nuestra  serie) en ellas se describieron diversos aspectos
clinlcos, angiogrificoy y unrotomopatoldgices de la LT en la
infancia. LEn nuestro Informe sc reportan 26 €asos de nidos
con ET, menorcs de 16 afos, el menor de clles de 3 sies de
edad, Se ha reportado la cnfermedad en nifes mas requcios,
Gronemeyer (32) describio un caso de un niho de 7 meses de
edad con ET complicoda con una fistula iliocaval derecha secun-—
darla a wun ancurisma de la arveria iliaca coman derecha.
Este nifo fallecid en insuflciencia cardiaca de alto gosto
y es considerado como ¢l mis pequedo con ET. E1 predominie
del sexo femenino encontrade ea nuestra scrde, es similar
a lo referido por la mayorla de Jos autores y su existencia
desde lu infancla descarta, per se, la antigua hipdtesis sobre
el posible papel ctiopatopénico Je los cstrogenes en la ET

(21).
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ETIOPATOGENIA.

En ¢l momenvo actual, la BT ey couslderada como un
padecimiento multislistémico de etlologla no precisada. Entre
las hipbtesis que tratan de explicar lu ectiopatogenia de la

enfermedad destacan las sigulentes:

a) Autoinmunidad y sistema W.L,A3{l) en un ecstudio
prospectivo de pobloecién mixta (nlios y adultos)cea ET, encon-
erd uno eleovada prevolencia (significotivamente moyor a la
de la poblacidén genernl) de las oaloantigesos DR4 y MBI de
ctélulas B, determinados en 1a region D del sistemn de histocom=
patlbilidad, Dstes ulmilarcs reportd Volkman{38) cn pebloclén
nortesmericana con LT, EI1 primer autor nocncontrd moyor preva-
Yonela del aloantigene LWS ni del DHO, comoe ha sido informade
en poblaclbébn oriental {39-41); tampoco cncontrd diferencia
en la prevalencla de aloonti{genos deverminados cn los reglones

Ay By C del sistema de histocompatibilidad.

Los datos referidos sugleren la osibilidad de que
la ET csté onsocinda con un gen de respuesta inmune codifllicade
en la regién B del sistema de histocompatibilidad, E1 informe
de dos coses de ET en gemelos idéntices (42) podrio correspon-
der a un "ejemplo notural" de la predispesicibn genética a

la ET.
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b) Tuberculasis y ET. La posibilidad de que la tuler-
culosis tengo un papel etlopatogénico en 1a ET, es un planten-~
miente ampliamente Investigado y discullda, sin embargo con

el momento actual no existe conconso a este respecto.

Existen dos observaciones c¢linicas que apoyan la
hipbtesis referida. En primer Iugar, 1o alta prevalencia
de tuberculosis activa en paciente con ET y, cn scgundo lugar,
la clevado poesitividad de la prueba de Mantoux. ILn Japén,
la prevalencla de tuberculosis activa en pacientes con ET
oscila entre 21 y 20% y la prevalencia de posltividad de lao
prueha de Mantoux entre 48 y 64 { 43-45 ), En la Iadia,
la prevalencia de tuberculosis actlva en  paclentes con ET
cs de 707 (46) y cn Sudafrica es de 502 (27); dichas prevalen-
clas de tuberculosis activa y positividad de la prueba de
Mantoux eon pacientes co ET, seon superleres a los observadas
en la  poblacidn general (31). Este hecho [ue corroborade
en nuestro medio por Lupli y ecols. (7) quiencs encontraron
en poblaecién mixco con ET nue, 1o prevalenclu de tuberculosis
activa extrapulmonar era de 44.8%, comporada con 0.02% en
la poblaclébn geperad y, que la posltfvidad de la prucha de
Mantoux ocurrié en el 813 de los enfermos con ET y eon el 663

de 1a peblacién general.

Las obscrvaciones anteriores hon permitiide el plontes

mlento de dos mecanlsmos ctiopatopbnicos alternativos; el

. . oo .o J T e s e B
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primero, sue suponc que un evewln "estresoer” Inlcial desconcade~
na la reactivacidn de und tudberculosis inactiva, y que ello
por un fendmeno de inmunidad cruzada ipduce 1a arteritis;
el secpundo, postula que la arteritis es el evente primario

que favorcce lo reactivaciln de lo tuberculosis.

En nuestra scric fue alta la prevalenclia de adenopa-
Lin cervical (34.6%) y de positividod de la prucha de Mantoux
(73.3%7 en 15 paclentes); osimismo sc documentaron datos histo-
potolbgicos compatibles con infeceidn por micobocterins, si
blen, éstas nunca {ucron demostradas, Estus hollozgos co-
rrelacionan con les informados por otros autores en rclaciém
a la frecuente opeoclacidn clinieca de tuberculosls, y ET.
Sin embargoe olin no sc ha demostrado un mecanismo inmunhopato=-
génico entre micobacterias y LT (1, 47, 74), Rojos, en nuestro
medio, en poblacidén mixts con ET (en fase inactliva) dnformd
que s6lo el 12.5% de los pocientes tuvicrop anticucrpos centrn
el B,C.6. y que ningune tuve complejos lamunes circulantes.
Este dltime dato fue encontrado también por Shelhamer en pa-

cientes con ET. en fasc activa.

En el nismo sentide se¢ ha postulode la existencin
de anticuerpos antlarteris come un lactar ctiopatogénico prima-
rio en la ET (44, 48}, atnque actunlmente se coasidera la
aparlcién de dichos antlcuerpes mds hien camo un epifendmenc

faverecido por el dafio arterial (27). En nuestros pacientes
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no se investlgd o exlistencio de untlewcrpos contra arterja,
elastina o B.C.G., asl como tampeco de complejos inmuncs c¢lr-
culantes, La cxistencia de hipocomplementemla, hipergamaglo-
bulinemin ypositividad de aonticuerpes antinucleares y factor
reumatoide on algunos coasos, sc considera como unyd respuesta

Inmune inespecifica.

c) fllpersenaibilidad de tipo pranulomovese. Taleb
(36) gpropuso que los lesiones e plel {(grasulomus cutlincos
tuberculoides), de sinovia v de orteria, de la ET, son secun-
dorins @ un proacesn cowdn de hipersewsibilidad grannlomatesa
contra tejlde eldstice, Cohen (67), con el empleo de biopsin
hephtica en pacilentes con ET documentd la existencla de gra-
nulomas no epseesas en el slstema portal cop el 202 de los
pacientes estudiados, Rose {(73) informd 1o presencia de dadio
arterial pulmorar y ceronarie cn pocientes con ET, caracterfza-
do por deficiencio de la copa medla oxterna con proliferaclén
capilor a esta capo y a la lIntlma, ¢ inflltrodo de tlpo mono-
nuclear con lesiones de tipe ongiomatoide. Los lallazgos
referidos orlentan hacis la pesibilidad de que la ET sea un
padecimiepto mediodo por un meconlismo de hipersensibllidad

de tipo gronulomotoso con porticipacidn de complejos inmunes,

CLINICA

Strachan (49) propuso cn 1964 los términos de "fase
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presusencla de pulse" y “"lase de auscncla de pulso" purn desig-
nor a lps ctopos tcmprano o sistemica y o la cardios u obs~-
truetiva, de la ET, La clapa temprana  pucde  presentarse
cn la nlfcz o cn la adolescencin, se¢ manifiesta por: alaque
peneral, sindrome fetrl), sindrome anénlco, insufliclencia
cordioca, mialgiaos, artralgias o artritis, pleuropericardicis,
cryitems noidose o multiferme, dolor aobdominal, leucocitesis
modervada y positividad de los "reactantes de fase ayguda®.
Esta fose genceralmente durn varios scmanas y puede recurir
en lapsos de meses o afios; [recucptemente no es ldentificada
como la lase Inlelal de la BT y ey coulundida coun etros pade-
cinientos de tipo inf{lamatorio (7, 20, 23, 27, 44, 50, 51).
Lo ectapa tavrdia w obylructiva se caracterlza por signos e¢linji-
cos de estenosis arterial y por sinteomes de isquemlo corres-
pondientes ul territorio afectade, cuyn mognitud esto en relo-
cibn al grodo de estenosis y al desarrello de circulacién
colateral (20, 22, 51). Ambns fases de la enfermednd [recucn-
temente s¢ imbrican., Lo evelucldan del podecimlento o5 varia-
ble: en la mayorlin de los canos es propresiva, puede ser esto-
clionarin y rara vez sc han rcpertado regresiones cspontancas

en nidoy (4-6, 13, 33).

De los 26 nifes estudiados por nosetros, lo mayorian
tuve monifestociones de la fase temprona. De clles destacaron
ol importante otaque al csatado general, e} slndrome fehril,

la tnsuliciencin cordinca, la plecuroperdicarditis, la artri-



tls, el ineremento cn la ¥SC, la positividad de 1o PCR, 1

hipergamaglobulinemio, 1o anomia y la lcucocitosis.

Durante la evolucldn de la enfermedud los paclentes
desarvellaron  wmanifestociones clinlcus, coyas  wimlllitudes
y diferencias, con las reportades en otras series pedidtricus-

anallzarcmos a centinuacldn,

o) Manifecsteclones cardiovesculares. La alteracién
del pulso arterial es una ceoaractervistica propla y constante
de 1o BET. En nuestra serie se cncontrd en ¢l 1003 de los
cases, oain en fases inlclales del pudecimlento, slendo los
seymenvos  radlal, feomoral, adriico abdominsl y carotideo,
los whs [recuentemente afcctades clinlcamente. La HTAS en
nucstra serie tuve una prevalencio de H84.6%, en todos les
casas sc documentd estcnosis rennl unl o bLilateral; las cifras
de presldén fucron muy altas, de dificil contrel y coen grave
repercusibdn o corozbn y sistema nervioseo ccntral. En la lite-
raturn se¢ ha reportado uno prevalencia de NWTAS de 80%, en
el G60Z sccundaria o isquemin renal {(efecto Goldblart) (17-
19, 23, 30, 34, 51). Otros determinontes de 1o HTAS son ¢l
efecto de coortacibn abrtica, 1o disfuncidén del seno coro-
tidco y de les larorrcceptorcs del arco abrtice condicilonado
por cl proceso arcteritico, por la dlsminucifin de la presibn
del pulso, por la rigidez arterial y por la dismipucibn de

flujo songuinec o sistean nerviesc central (27, 53, 54).
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Lo dnsufjeiencin cavdiaca es wuno caomplicacidn [recuente cn
la ET, se¢ picnso que sv instalacibn s¢ relacioena directamente
con el grado y 1o duraclém de la JITAS (317-19, 23, 30-32, 34,
52, 55). 51in cwmbargo, oxisten otros determinantes para el
desarrollo de duilo miocdrdlo, Talwar (56) can el enpleo
de biopsia cndomiechrdies documento lo presencia de miocarditis
ipespecifica en el 72,23 de pacicntes con LT can fosc octivae
y en O en fase tnrdia., Por stra porte, estd blen reconocida
la exlstencia de daile volvular y de aorteriopatia coronaria,
propias de lo ET. Diversos outores (18, 58-061) han informade
casos de ET econ afeccidn valvular mitral y abrtiga, enlre
1ss que predominan la estenosis de ambas vdlvulas, La lesién
caranarla cn 1a ET se carascterizus por leslones cstenvsantes,
proximales y/e ancurismitlcas, determinontes de isquemis mio-

chrdica (7, 21, 29, 62 -04),

De nuestros pacientes, la mayoria desarreliaron mani-
festaciones de 1nsuliclencia eardiaca, constituyéndose esto
como une de las principales covusas de muerte; en su génesis
participanron todos los mecanismos ya referides. Predominoron
los signos radielégicos, electrocordiogréfices y anaotomopato-
16gié;s;'-de hipertrofia ventricular dzquierdu; en 11 nifios
sc diaognosticé olgln tipe de valvulopatis, prevalecid la insu-
[iciencin mitral! en 6 nihoes sc iaformaren monifestociencs
de pleuropericarditis durante los fases tempronas del padeci-

miento., Ello apoya la posibilidad de que 1o carditis sca



una manlfestacidn primaria y frecuente en los fases Leepranas
de 1a ET; finalmentc, cn un pocicnte sc¢ documentd infarto
miochrdico; ¥ en dos necropsias se cacontraron signos anatomo-
potolégicos de pecrosis miocirdiea, con dafio arterial corona-

rio.

b} Maniicstacliocnes ncurolbygicas. Lo afeccidn ncuro-
légicn de pacientes eon ET estd determlnada, tvante por Io
WTAS, como por la isquemia en dlferentes territerios. [En
nuestra seric dominaron las manifestaciones de 1o HTAS (sindro-
me vasculoespistico, rctimopotio y cwcefaltapatia). La encefa-
lopatia hipertensiva se ha rceconocido hosta en el 604 de los
nlhos con ET y cunstiiuye junto con la insullelencla cordlaca
¥ la insullcicncia renal, las principales causas de muerte
en nifos con ET (19, 27). DNe las mopifestaciones secundarlas
a lsquemia, solo encontrames un case de ompurosls, probable-
mente por compromise de 1o arverin cerebral posterior. De
dichpns manllestacienes, lns oftalmolbgicoas son los mhs freeucn=—
temente recopocidas, (amnourosis, catorstos, otrofia del iris,
snastomosis "en trenza" olrededor del nervig Hprice, annstomo-
sls venoarterioles y [ormoclén de mlcrooncurismas y neuvascu-
larizacidn del 1iris y de 1la conjuntiva) (20). El resto de
los datos neuroldglcos cucontrados cn nucstros pacientes {cri-
sis convulslvas, sincope y déficit sensoriel y motor) son.
como, los reportades por otros outores, tomto en nifies como

en odultos con ET (22, 51, 65, 66).



DIAGNOSTICO Y EVOLUCION

En menos del 502 Jde¢ nuestros oliivw sce establecid
el diognbstlico correcto al ingreso al Instituto; En el resto
de los paclentes, !u ousencia de pulso en extrenidades Inferlo-
res y 1a ITAS orlentaron ol dlagndstico de coartacibn abrticas
por otrao parte, Ya historia de ataque al estado general, sln-
drope febril, Insuficicncia cardiacsd y signos de pleuroperlcar-
ditis y voalvulltis, frecuentemente {avorecieron cl diagndstico
de [flebre reoumdtica actlvay; aslmismo, dado ¢l pleenorilsne
de la ET en sus [aves lniclules, la miccarditis, la pollorteri-
tis nodosa, lo endocarditis infcceiosp y la artritis reumatoi-
de juvenil, fueron [alsamente dlngnéstlcudas cn algunos casos.
En todos cllos la cxploracldn voscular completa, incluyende
‘19 tema de presldn orterdal en las 4 extremidades oriento,

pesterformente, al diagnéstico clinico correcto.

En la literatura se¢ ha reportade la coexistencla
de ET con otros padecimlentos de Lipo sutelnmune, cuapecial-
mente artritis reumatolde juvenil (25, 35). Esta asoclucibn
ne [ue ecncenlrada en nuestros paclentes, e incluse on los
informes referldos ne s5e descarta la posibilided de que la
ET expligue, per se, el cuadro clinlco y los dotos de gabincte

caracteristices de la artritis roumatoide.

La ET tuve en nuestros nifies una clevada morbinortol tdud;
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en ¢l seguiwlente promedio de 5.3 afes, Tallecld el 34.063%
de los pacientes; todos estos pacicnies iniclaron su enfermedad
en forma multisistémico y su evoluclén fue ripidamente progre-
sivu; las cousas de muerte se asocioren tanto o ta ET, propia-
mente dicha, coemo clertas medldas terapéuticas. En el grupoe
de sobrevivientes, la mitad evoluciond en [orma "estable"
¥, el resto con Importante deterioro [unclonal, condiclienade
por la NTAS y la lnsuliclenela cuordiaca, ambas de diflcil

contral,

£l comportamiente c¢linlco observado en npucstres
pacicntes es porecido al infermade en otros serics pedidtricas
y contrasta fuertemente con cl de Ja poblacidn udulLu: como
se anolizard mis adeclante. Ls muy probable que esta dltima

sea uno poblacidn de cenfermes con ET sobrevivlentes de la

fasc temprana o hien, con una forms "benigna™ del padecimlento.

En los bolfios, la ET rara vez ha sido inlormado como
asintomdtica(34) o de evolucidén regresiva espontanca(33);
en la mayoria de los paclentes lo evolucién ha sido grave
y complicada. Rivera de Reyes(23) informd uwna olta prevolencls
de ITAS {10/11 nifes) con impertante repercusidn cardievaseu-
lar; evolucldn térpida sélo con respuestna parcinl a) trotomien—
to poliative; respuesta nula gl cratamiento esteroideo e
insatisfoctoria ul quirdrgicio., Lee (22) reportd unn mortalidad

de 40% on un scguimiento de 4 ofos, sicndo las causas dc muerte



lnsuflclencia cardioeca refractarla, enfermedad voscular ceore-
bral y complicacioncs trapsopevatorias en el grupo de sobrevi-
vientes, la reapuesta ol Lratamicnte pallative fuc varlable
y no se observd respuesta favorable al tratamiconto esteoroldeo,
Wiggelinkwlzen(27) considerd a 1a ET como la primera causa
de NTAS en nifos de raza negra, en su serje la prevalencia
de HTAS fue de 100%Z, con una morralidad de 12.5%, Issacson
(19) en su trabuje sobre los halluzgos neccrescdpices cn niiios
con ET, encontre que en & de 6 cases la causa de la muerte
fue cnccfalopotis hiperctenslva y en 2 insuficlencia cardinca;
en estn serle log paclentes fallcclern al poco ticempo de su
ingreso al hospitnol, sin cspecificar el tiempo preciso de

sobrevida.

Ean poblocldén adults (16-64 afos); Ishikawo (&) en
un grupo de 95 calermos co BT con un seguimlento promedie
de B.6 % 6 afos logrd estobleccer 4 tipes de compertnmiente
de lo cnflermedad y & yrupos dJde complicaciones. En tipe A,
incluyd 34 paoclentes (36Z), con un ipicie lInsidioso del
padecimiento y una evoluclén lorvada; en el tlipa B 4incluyd
18 poclentes (192) cun un indicio agudo y una eveluclidn decre-
ciente; en el tipe C incluyd 5 pacicntes (5%) sin un inlcio
hicn definide y una cevolucidin creciente-decreciente y el tlpo
D incluyd 36 pacientes {40%) con un inicio larvado y una evolu-
ctdn creciente, En los grupus de compllcaclones; el 1 se

cavocterizd por lo ousencia de complicociones, con o sin afec-
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cidén pulmonar; el IT, por tener una complicoclén Gnice (retino-
patia, 0TAS, insuficicencia abrtica, ancurisma arterial erc.)i
el 11a, st dichas complicacliones ernn leves o moderadas; y
el I1b, sl cram graves: ¢l grupo §I1, por tener 2 o mis com-
plicaciones, Lo mortalidad gpleval fue de 15.7%, slendo el
45,47 de clla ea los tipos C y D con una complicacldén grave,
o dos o mds complicacioncs; e¢1 9.5% en las tipos § y D sin
complicacloones, © con uno complhcaciof leve-maderada; cl
9% cn los tipes A y B con una coemplicawciébn yrave, 2 o nls
complicaciones y ¢l 3% y en los grupos A y B sln coumplicaciones

o cop una complicacidn le¢ve-moderada.

El tipe de comportamiento clinlee de los nifos de
nuestys serie y de otrns reportadas, difiere de lo conocide
cn la peblacidn adulta, En nuestros pocleates, el 70% Llnicia-
ron su padecimlento de forma nguda, y la evolucidén fue rapldo-
mente pregresiva, de tol forma que el 35% [sllecld en un tiem-
po promedio de 33 mescs, después del inlcio del podecimicnto;
30% cvoluclond con deterioro funcionsl pregresivo y sole el
353 restante tuvo una cvolucibén "estable" del padecimiento.
Asi pues la ET cn los nlhoes es un padecimiento generalmente
de inicio agudo, cvolucidn rapidomente progresiva y deo olta

morbimortalidod.
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DIAGNOSTICO ANGIOGRAFICO

Los hallozgoes anglogrificas de la ET ea la poblaocibn
adulte se han descrito ampliamente por diversss autores (7,
57, 75, 77). Sc considera que el tipe I1T de la enfermedad
es ¢l mis [rccucnte, slendo variable el porcentaje de afeccldn
vascular pulmonar; sc bhap reportaldo serles hasta con BGT de
involucro arterial pulmemar. Los signos angiogrificos caracte-
risticos de la ET son: 1a estenosls, lu oclusidn, el aneurisnma
y la dilacocidn postestendticn; siendo la aorta descendente,
1a arteris subclavla lzquierda y lo aerty nbdeminal, leos seg-
mentos mis frecuentemente afectodes. Ishikawa en bases cli-
nicas y anglogrdlicas ha prepueste criterios de dlagnéstico
parn la ET (16); cllos incluyen un criterio obligateric (cdad
menor de 40 adios): dos criteriovs mayores (lesiones de la arte-
ria subclavia lzquicrda y de la derecha) y nueve critcerios
menores (aumento de la YSG, dolor en arterlas carbdtids comdn,
lITAS, insuficiencia abrtica, lesién de les arterias pulmenar,
cordtida combn Izquierda, tronco braqulecefflica, aorts torf-
cica y aorta abdominol). La existencia del criterio obliga-
torlo y dos criterlos mayores, © un mayor y dos o més menores,
tiene un olto volor predictive para ET; con unn sensibilidad
promedio de 84X, siendo de 962 en ¢l subgrupe de enfourmos
jbvenes con ET activa., Este Oltimo quiza sea comparable con

el grupo dc nliios con ET en [asc temprana.
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5S¢ Bion descrite slpnos apglogrdficos que permiten
el diagndstico dlferencial con obtros arteriopatlas, en la
arteritis de célulos gigantes no sc ha reportandeo oclusidn
lobar o segmentaria de la arterfia pulmepar (80), asi como
tampoce estreclhamfento de la aorta teracoabdeminal (81, 82);
en la atcresclerosis lu topografia de las lcslones se caracte-
rizo por ser proxlmal, afectar [recuentemente aorta abdominal
distal y repldn aortolllaca y, respetar la orteria pulmonar
{83, B85): cn la coartacién abrtlcn y en 1la displasia renal,
el daile orterlol es reglonal (86).

Golding y Perri (24) dnformaron los hallazgos angio-
grifices de 18 wlios con ET. En su serle los slgnes de daifo
arterial {ueron per orden de frecuencia: cstenosis-oclusién,
jrreguloridod parlewal, ancurismas y tortuosidad vascular, slendo
la aorto toraceabdominal y el tronce braquiceldlico, las arte-

rias mds alectadas.

En nuestra serie, los hollazgos ongiogrificos son
simllares o los ya refcrides. Predomind el signo de csteno-
sis~ocluslén (763}; ol tipo ongiogrdflco mds frecuente, fue
¢l tipo III; y los scgmentos arteriasles invelucrades por orden
de frecuencla [uecrond la arterin repal derccha, la oorta
tordcica, la aorta wabdominal, 1la arteria renol izquierda y

1a arterin subelavia {zquierda,
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En basec o 1o anterior, en ¢l momeato actual, lo anglo-
grofio cs el mbtodo de dlagndstico y clasificacibdn mis impor-
tante en la LTy sin embargo, otros métodos angiogréfices con
el empleo de resonanclo magnétlca nuclear han dJdemostraode ser
de utilldad y no invasives, en paclentes con ET (78) preferen-

clalmente cu su Scyuimiento,

ANATOMTIA PATOLOGICA

Se realizaron B estudlos nceroscdpicos, en 5 se
confirmé lo impresién clinica de ET y en 3, el dingnbsuico
clinico-anglopgriilico, El povrbén macroschdpico predominante
fue el generallvado y difuso, con 5 cases de Lipo 111, 2 coasos
de tipo IV y I de tipo I; el propedio de¢ arterins con afeccibn
histopatolbpgiea [uc de 7.5 por pociente (1 - 14}, Kl ndmero
¥y porcentoje de ofeccidn histoporoldgicn aporcce cm lo tobla
11. El patrdén microscbpico predominante fue el exudative
(62,52), carocterlzado por infiltrade dnflamatorje de tipo
erdnico c© incspecifico, principalmente o la intima y a la
adventicia; los patrones esclerosSamente y granulomntoso sigule-

ron on f{recucncla al exudatlvo,

Fn  poblocidn adulia con ET, cestudinda cn nucstro
medio (79), predomina 1la varledad esclerosapte, seguida por-
1o exudotiva y la granvloematesn, Csta diferencles onotomopato=

légica guarda scentido clipico, con la mayor prevelencie de:
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LT en [ase opetivo multisistémica en 1o infancia, y ¢5 concor-
dante con las observoclones de Rose {(11), quien estudie 106
casos de autopsla de pacientes con ET; en eclla se incluyeron
9 nifos, con los nque el involuero aprterial fuc generalizodo
y ¢l patrdén mlcrogchbpico, de tlpo inflamavoric {con linfoci-
tos, <células plasmblticas y polimorfonucleares); asimismo en
los casos de outopsla de las serles pedidtricas de ET (17-
19, 20, 27, 32), lao pancortitis con intensa actividad inflama-

tortn, ©s un Jdoto prominente.
TRATAMIENTOC

El trotomicnto médlico de la ET se ha basado en el
empleo do medidas cspecificas paro el contreol de los compli-
caclones iaherentes ol padecimiento {NTAS, ICCV, ere,) y en
¢l uso de esteroldes ¢ inmunosupresores. Los csteroldes se
han empleado [undomentolmente cnm Ios fases "activos" de 1la
enfermedad ¥y les resulindes informades hon sido muy vorlables:
Fraga (87), eon poblaclén mixto obruvo una respucsko teropbutica
foverable en el 1007 de leos cosmos, a diferepcla de Lupi (7).,
quien cn uns poblacién similor sdélo encoatrd Leneficio en
el 102 de los pactlentes; otros reportes con resultados fave-
robles son les de liall y Weiss (35, 33). FEste dltimoycmpleo
conjuntamente prednisone y cilclofosfamida, En las scries
pedidtricas no se ha informade bepeficio con el empleco de

esteroides (23, 25, 27, 30), osimismo, en nuestros pacientes



tampoce se obscrvd nejorfa con el tratamicnto esteroideo,
¢ incluse en 3 casos probablemente favoregld dncremenko de

la morbimortalidad.

Lo limltonte de tudos ecsres reportes, ineluyendo
el nuestro, en cuanto al anblisis del cefecto terapéutico de
o3 csteroldes en lu ET, es que se trata de estudios retrolec-
tives, no controlados y 5in pordmetros de eflcacia terapéutica
uniformes, El #nice cstudio controlade, en cste sentido,
es el de Shelhamer (1), quien estudid un grupo mixto de 20
paclentes con ET, en forma pronpectiva, olecatorio y con para=
metros clinicos y anglograflces de mejoria, Encontrd que
con el cmpleo sccuenclial de prednisons y cicloleslamida, el
75% de los paclentes en fase activa tuvieron mejorla clinlce-
anglografics de¢ la enfermedad: en el reste, luo cirvgla de
revascularizacidén fue un método de "rescate”, efective y con

bajo morbimortalldad, aun en fases activos del padeclalento.

En cuanlo al cmplec dJc tratamiento antifimice, oxiste
concense de que no modifica la evoluclén propla de la arterlo-
patin, sin embargo, estd indicade en cases de cvidenciao histo-
microbiolégica de tuberculosis y/o fuerte pesitividad o scro-

conversién de la prueba de Hantoux.

El tratamlento qulrirgico e Invasivo en lo ET -se

ha basade en la cirugla de revascularizaocién a territorlos
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Isquémicos, [undamentalmente o riidn, Recientemente se ha
empleado lo angloplustia tronsluminal eon el miamo [inj Dong
(88) obtuve un éxite de B6.437 con el usp de angloplostia,
e el tratemiento de las UTAS renovasceuwlar en  enfermos €on
ET, ©Estos resultados son superiores o los obtenidos en poclen~
tes con aterosclerosis o displasia [ibromusculny con cl eapleo
de cirugio (89). El beneflieto do lo angieplastia es mdximeo
si la olpcecidn venal es unllatersl, su limitante es 1a rees-
tenesis, cn un porcentaje y tlempo aln na conocides, Lste
pracediniento tamhién se ha cempleade en otros terrvitories

voscularcs con resultades fwoverables en paclientes con ET (90),

lLos resuitaldos obrenides con ¢l tratamiente quirdrglco
fucron moalos en nuoestra scrie; sin embargo tanto en fascs
necivos como on fases Inactives de 1o ET se han repertade
resultados foverables por diferepntes autores: Pakrovsky (91),
pars el eratamiento de las NTAS renovoscular en 72 paclentes
cag ET, realizd los siguientes procedimientos: wuefrectomia,
en 5 cosos, sicnda las indicaciones de eclla, la Imposibilidnd
para la cirugia de revasculorizecido, ¢1 deveriora terminol
de la (uscldn renal y la fallo al tratamiento de revasculari-
zoeddn., En los 67 pacientes restantes reslizé cirugia de
revageularizaclidén renal y en 42 de ellos rtevascularlzacidn
también otros tervitorios arteriales; los resultades tempranos
fucfon buenos y excelentes en el 91,8% y los tardics lo fuecron

en ol §2.3%, En lag fases npctivas de la epfermedad, lo cirugla



de revascularlzacldn se ha conslderado un métede con elevnda
morbimorialidod, doda 1a moyor prevalencia de fenbdmenos trombo-
ticos {91, 92); la mortalidad informada oscila cntre 20-35%;
en nuestra seric fue del 50%; sin emborge, reclentemente (1)
sec ho considerodo que la cirugla de revascularizoeldn en foses
actlvas del podecimlente tlene una baja mortalidad (5%) ¢
debe ser un método teraplutlco alternative en paclentes con
insuficlenclo arterial grove sin respuesta al tratamlento

médico con csteroldes y ciclefosfamida,
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CONCLUSIONES

En tase o nuesitrus resultados y o los de otres inves-
tigadores, podemos resumir las  siguientes considerociones,

respecto a la ET en 1o infancia:

1. Existe una altn freccuencia de ademopatia cervical
{que asemeja clintcamente wsdenpitis {imica), de eritema nodeso
y de reactividod al P.P.D., sin cobarge, ne se ha demostrude
la existencia de micobacterias en los tejides afectades, ni
unp liga ctiopatopénica entre tuberculosis y ET, la clevads preva-
lencin de oloantigenos deiterminados por la regién D del W.L.A,
supone una asociacibpn entre la ET y una respuesta inmune olre-
rada., Por otre parte, los hollazgos histopatoldgices en clertas
fircos, indican Ia posible participecibébn dec un peconisme de
hiperscensibilidad granulomatoesa, con dafie preferente al rejido

cléstico.

2. La ET en les nifius se prescpin, cn lo moyeria
de ellos, con una fase temprans aguda y multlsisvébmica, -
frecuentemente imbricoda con una fose crdnica, répidamente
progresiva y con una elevoda morbimortolidad, ({ecste comporto-
mleonto es rore en la edod odulto y constituye unu coracteristi-

ca wotable del podecimicnto, en lo infsncia).
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3. 'redomina el sexae femonino; la edad media de
inicto del padecimicnto e¢s o los 11 ados. Les slslemas con
mayor compronise son el coardiovascelar y el nervioso central.
La isquemia tisuloar, determinada por insuficiencia arterial
vy, lus IITAS son los dos mecanismes (islupatogénlcos mds impor-

tanLes,

4, En su fase temprona, la ET en los nifies es fre-
cuentemente confundida con otres padecimientos 1aflumatorios
y/o infecciosos; Ja toma de presibén arterinl en los 4 extre-
midades y la exploracidn vascular completn orientun al diagnhs-
tico clinico correccto. No cexiste un marcador de laboratorio

especilico de 1a ET.

5. E1 ECG y la telerrodiografia de torax hacen evi-
dente la repercusidbn de lo ET en corazdn; lus normalidades
del contorno abrtico en un niflo deben sugerir lo pesibilidad

de ET,

6. Anglogrélicamepte sc corrobora el diagndstico
de ET en e) 1008 de los casoes; los slgnes de duflo arteriol
son, por orden de [recuencia: cstenosis de la luz voscular,
irregularidad del contoerno vascular y cctasia posestendlico.
Los segmecntos arterinles mbs afectades son ¢! renal dereccho,
renal lzquicrde, aorto toracosbdominal y subclavia dzqulerda,

Predomind el tipo III de le enfermedad, El porcentaje de dafo
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vascular pulmonar y coresario fue bajo.

7. Anntomuputoldgicamente el tipo oxudativae fue
el mds frencuente, o difercocla de la poblacidn adults, en
1s que predomina el tipe esclerosante; e¢llo vu de ucuerdo
con la alta prevalencin de manifestaciones clinicas y de labo-

tatorio de actividad infleomatoria sistémica, en 2a infancia,

8. En nuestres casos ¢l trotamiente esteroideo no
favorecid la cvolucidn del padecimiento:; asi mismo, el trata-
miente oantifimico wo wodiflcd Ja enlermedud. Stn emborgo,
nlgenos han demostrado un cfecto terapfutice favorable con
¢l emplev de predniseonn y clclolesfumida en [Tases oclivas

del padecimicnte.

9. E1 tratamiento quirlirgico en nuestros cosos tuve
uno elevada morbimortalidad, aungue o 1o luz de la informacién
reciente, debe corsiderorse o la ongioplastia wronsluminal
percutdncs como un métedo scpuro y nltamente cfleaz, eca el
tratamiento de 1la HTAS renovascular. La cirugla de revoscu-
larizaclén es un método de "rescote” en aquellos pocientes
con monifestociones do insufilcicncin artericl, a pesar de
trotamiento médico odecuado; la cirwgla debe contemplar 1la
rovascularizacidén completa y su reolizocidn en foscs nctivns_

es ¢fectivo y tiene, nctuelmente, una morbimortalidad baja,
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19. Lo ET eon los piies tienc uan capeeliro de mankfestp
ciones pecultares que la distieaguen del podecimicnte c¢n los
pdultos y que la coastitvyen como upn enfermedad grave que
requicre  criterios cstrictos de Jiagnbstico, de scguimlento

y deo trovomicnty.
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