
... 

A .. Ol·SC!fl11A;II't'E OISm'l.l\TCORUI 
' 

/! 20..5 
? ,_ce;. 

,.-.,11 
,-<_'f. 

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO 
FACULTAD DE M~DICINA 

DIVlSION DE ESTUDIOS DE POBTOUAOO 

INSTITU1'0 NACIONAL DE OAllDIOLOOIA 

''IGNACIO CllAVgz 11 

ENFERMEDAD DE TAKAYASU 
EN LA INFANCIA . 

T E s 1 s 
QUE PARA OBTENER EL TITULO DE 

L A ERPECIA LIDA D EN 

e A R D 1 o L o G 1 A 
p R E s E N T A 

DR. ENRIQUE CUITLAHUAC MORALES VILLEGAS 

DIREOTOll DE TESIS: 

on. MANUEi. MAllTINEZ LAVIN 

M6xico, ,_ _____ _ 



 

UNAM – Dirección General de Bibliotecas 

Tesis Digitales 

Restricciones de uso 
  

DERECHOS RESERVADOS © 

PROHIBIDA SU REPRODUCCIÓN TOTAL O PARCIAL 
  

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal 
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México). 

El uso de imágenes, fragmentos de videos, y demás material que sea 
objeto de protección de los derechos de autor, será exclusivamente para 
fines educativos e informativos y deberá citar la fuente donde la obtuvo 
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro, 
reproducción, edición o modificación, será perseguido y sancionado por el 
respectivo titular de los Derechos de Autor. 

 

  

 



INDICE 

PAG. 

INTRODUCCION,.,, •. ,.,.,.,,, •• ,,,,,, .•. ,.,,, ••• , •••••• 

OBJETlVO .••• ,., •• , •• ,.,,.,, ,, , , , , • , ••. , , . , •••••.••• , , 2 

MATERIAL Y HETODOS,,, .. , .. , .... , ........... ,,,.,,.... 2 

RESULTADOS,,,.,,,,,.,, ... , ••• ,,,.,,,,,,,,,,.,,,,,,.,, 3 

ANALISIS .•. ,, •.••..••• , •• ,, •• ,,,,,,,,.,,,, ...• ,,, ••. , 22 

CONCLUSIONES,.,,,,,., •• ,., ••... ,,., .... ,.,, •••.• , •• ,, 43 

BIDLIOCRAFIA, •• ,.,., ••• ,.,.,,,.,,,,,,,,,,,,,.,.,,,.,. 47 



INTROOUCCION 

Lo Enfermedad de Toka)'Dsu (ET) es uno entidad clinico 

potol6gica bien reconocida, carnctcrizoda por unu vosculitls 

que a(ecta predomlnantementc u la aorLa y o sus ramas princi

pales (1), 

COB y 

Los aspectos cllnicos, 

lo historio notural de 

pornclÍnicos, antomopatol6gi

la ET en In poblocibn adulta, 

se conocen ompllomcntc; :1c ha in[ormodo su exiotcncia en todo 

el mundo, asl como los criterios paro su diognbstico (2-16). 

Del impacto de lo ET en la 1n[oncio, el conocimiento 

es limitado; los informes reportados son en su moyoria, series 

pequeños o bien cosos aislados con moni[cstociones y/o compli

caciones poco [recuentes de la ET (17-37), 

En este trabajo se presentan 26 cosos de pacientes 

menores de 16 años de edad con el diogn6stico de ET, lo cual 

constituye lo serie con mayor nómero de cosos de lo enfcrmednd 

en edad pediátrica informada en la literatura. 
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OBJETIVO 

Dadn la limitada in!ormocibn aobrC! ln E'T <:n la nfi1cz, 

invcstisnmos lo prevalcncin <le ella en nuestro Instituto y 

rcolizomos este trabajo cl!nico do tipo rctrolcctlvo, con 

el fin de conocer los maniícstocfoncs clínicos, ongiogr6ficns 

y onotomopotológicos tic lo ET en los niños: onnJizat el compor

tamiento y el pron6stfco de In enfermedad en ln pobloci6n 

pcdt6tr1c.a en compnrnci6n a los de la poblnción atlul tn, os! 

como rovisar los ospcctos ctiopotogénicos y tcrophuticos octun

lcs en los que n ET se refiere. 

'fado lo unt:.ca·ior cun el ¡1ropÓ9lto de co11occr lou 

pcculiaridoldcs de la F.T en un gcupo de pacientes en los que 

ln rcpcrcuai6n del podccimicnto es portlculnrmcnto grave y 

por lo tonto los criterios de! diasn6sticll, de seguimiento 

y de tratamiento deben ser propios. 

HATERI.\L 'i METODO 

Se in(ormcn los datos cl1nicos, Je laboratorio, de 

gabinete, nngiosrñficos y onutomopntol6gicos, de 26 cosos 

de ET dinsn6sticada en pacientes menores de 16 nfios de edad. 

La obtención de los datos (uc rctrolcctiva, teniendo c1;11no 

fuentes de in(ormacibn los expedientes cllnicos, rndio16gieos 

y necroscópicos¡ el nnálisis nbnrcb un lnpso de 23 nlios, Los 
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datos clínicos analizados fueron: edad de inicio del Jlndcci-

miento, sexo, signos y sintamos de lo cnfcrmcd.1d, dia&nóstico 

inicial, C\'Olucibn tipo rcs¡1ucsta al tratamiento médico 

y/o quirúrgico. Los datos de loliorntorio y ¡;nbinctc rc\·isodos 

fueron: hcmogloblno, hcmotocrito, leucocitos, vcloctdod de 

scdtmcntoci6n ¡;lublur, crcatininn plosr.il1tico, exornen general 

de orino, respuesto ol r.r.D., protcinn C rcnctivn, ontlcstrcp-

tolisino O, 

complemento 

factor rcumotoidc, anticuerpos 011ti11uclcnrcs, 

hemolítico y ¡;omoglobulinos: tclcrrodiogrofío 

de tbrox y clcctrocordio¡;romn. Asimismo se describen los 

datos nnatosróflcos y los onotomopotológicos (blorstos y nccro~ 

sins), 

RESULTADOS 

Dntos gencrnlcs,- El grupo estudiado inclu)·6 o 26 

pacientes en los 

bases clínicos, 

medio de inicio 

que el diogn6stico de ET se estobleci6 en 

ongiográficos onotomopotológicos. Lo edad 

del padecimiento (ue de 11, 7 años 1 con uno 

edad m!nimo de 3 años y uno mAxirno de 15¡ predominb el sexo 

femenino con uno relación de 4.2 nltios por niño (21 niños 

y 5 niños)¡ todos los pacientes provinieron de nuclcos socioo

con6micos débiles, princ"ipolmcntc llcl Distrito Federal y de 

los estados de Michooc6n, México y Horclos (tablo 1}. 

CloRificncibn,- De acuerdo 11 lo ET propuesto origi-



' 
nalmcntc por Ucno y modificado por Lupi y SAnchcz Torres (7), 

se closi(icoron S cosos como tipo I; S cosos como tipo II; 

12 casos como tipo III y 4 cosos como tipo IV (Tablo 2), 

r.l~nicn.- Los signos slntomns del podccimlcnto, 

durante las fases iniciales y en su C\'Olución fueron de tipo 

multisistémico. Cn las foses iniciales In moyoriu de los 

niños (73%) tuvo importante ataque nl estado scncrol 1 manifes

tado ror: pérdida de peso, hiporcxiil e hipodinarnia; en 10 

niños (38.4%) hubo síndrome febril de duración variable (prome

dio 3 semanas). Los sistemas con mayor afectación por el 

padecimiento fueron el cardiov3sculor, el nervioso central, 

el digestivo, el dcrmato16gico y el rcumoto16sJco. 

Si.<:tl'mn cnrfltovnaculnr.- En 61 destacaron dos altero-

c iones prlict i comen te consto n tes, 1 nterro loci o nado s con un 

papel determinante en lo fisiopotosenio y el diagnbstico -

do lo ET. Estos alteraciones fueron: la anormalidad scgmentn

rio dal pulso nrtcriol, que se encontró en el 100% de los 

cosos se tradujo por ausencia o variccibn segmentarlo de 

lo intensidad del pulso, Crémito o soplos sobra los trayectos 

arteriales¡ lo variacibn en lo intensidad del pulso se reportó 

predominantemente en los Coses iniciales del padecimiento. 

Los scsmentos orteriolcs cllnicnmento comprometidos, so mues

tran en lo tablo J, Lo hipertensión arterial sist6mico (JITAS) 

se documentb en 22 niños (B4.6%), Cenl?rolmento fue grave 
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con cifras de prcsi6n ortcriol hnstn de 250/210 rnmlls (promedio 

de 180/120 rur~l\g), 

Durante la cvolucibn del padecimiento el 65.J':t (17 

niños) dcsurroll6 monifcstncioncs de insu{icicncio ventricular 

izquierdo y, en el 42,3':t lo insuficiencia vcntriculilt fue 

mixl:o. La mnyorío de ellos estuvo en clase funcional 111 

o IV de lo N.Y.11.A. Otros dotas cllnicos de o(cctoclbn cordio-

vascular fueron: soplos vol ,·u lores, 

y s1ntomas de in!lu(icicncln arterial 

fro\:c ¡ilcuro¡icricúrdico

coronarin y de miembros 

inferiores; el nómcro y porcentaje oporcccn en lo tnblo 4. 

5111tcmn nf'rvln!'ln crntrnl, Lo ccfnlco fue el s1nt:omo 

neurológico prctlominontc, seguido por los trastornos de lo 

visión. Durante ln cvoluc16n del padecimiento, 26.9% (7 niños) 

tuvieron ence(olopatin hipcrtenaivo. Otros sisnos y uintomns 

do compromiso neurológico fueron: crisis convulsivos, sincope, 

hemiplejia, cuodriplcjio y rctlnopotio l1lpcrtcnsivo: el n6mcro 

y porcentaje aparecen en lo tnbln s. 

S1.stgmn •liscRt1.vn, ilcrmntolbgico y r['umntnlbgio:o, 

El \'Ómito 1 la. diarrea, el dolor obdominnl y 1'.?l sangra.do de 

tubo digasti''º ruaran los da.tos cl1nicos da compromiso snstroc.!l 

tcrolbgico. En 23% (6 nilios) se diagnóstico cri.temn nodoso 

y• en 34 .6% se encontr6 odanopntio cervical, mismo que en 

m6.s da lo mitad de los cosos so diagnosticó clinicomcnte como 

fimica. Los nrtrolgios y lo artritis ruaron holla~sos frocuen-
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tes en los (oses inici3Jcs de l;i ET. Lo artritis fue, de 

tipo olisoorticulor, asimétrica, no migratorin, dclitcccntc 

y de r•cdo~1lnio en codos, rodillos Lobillos; el número 

porcentaje aparecen en lo tablo 6. 

1.nl1nr11torio V snhinf'te, Los nltcracioncs de lobornto-

rio se anotan en la tablo 7. Destocaron l::i alta ptC\'Dlcncio 

Je onc1nln, lncrcn1cnto de lo V.S.G., positi,•ldnd 1lc lo P.C.R,, 

hiporgomoglobulincmlo y pooitivitlo1l ele lo pruebo de Montoux, 

Los oltcrncioncs en lo tcl!!rradlogra[io de t6rax y en el clcc

trocordiogromn se onoton en )o LnUln B. l'rcvaJccJcron }o 

cordiomcgolio y los signos de hipertensión vcnocopilnr, osi 

como lo hipcrtro(Jo vcntrlcnlor iz•1nlcrdo, 

AngingrnfJo. En 21 cosos ( 80.7:t ) se rcnli:t6 ongio

grnfia o6rtlcn; ~n todos ellos, los signos de daño arterial 

confirmaron el diagnóstico cllnico de ET. Estos signos fueron 

por orden de frecuencia: estenosis de ln lu7. vosculor, lrregu

loridod del contor110 vascular y ectnsio vosculor posestcn6tico. 

El n6mcro de vasos arteriales ongiogr6ficomcnte ofcctodos 

osci16 entre 7 y por ¡Hicicnte (Promedio 4.2} r 1 en liase 

o lo ongiogrofio 1 se clasifico ron 4 casos como tipo I, 5 como 

tipo II, 10 como tipo III y 2 como tipo IV; esto closi(icocibn 

fue modificado ult~riormcnte en 5 casos, por los hollo:tgos 

onotomopotolbsicos. Los sesmcntos ortcriolcs onsiogrof·lcomcntc 

lesionados su n6mcro y porcentaje de ofcctoci6n aparecen en 
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casos 

DLisnó!\t i co 

(11 nii\os), se 

' 

el{nieo in1cln1, En el ~2.3~ 

cstoltlcciÓ el dingnGstieo de 

de los 

ET desde 

lo primera entrevista m.édicn; en el resto ln ET fue confundida 

iniclolmcntc con otros cnfcrmcdodc~ y el dingnbstlco dcflnitlvo 

se cst.nblccib en bose a la cvoluci6n cl1nica y los hullo;:gou 

de snbinctc, cspcclnlmcntc los nngiogr6ficos. Los cnfcrmcdudcs 

con las que Ja. ET fue confundido. son, por orden de frccucnclo: 

eoartaci6n o6rtica (6 casos); flcbrc rcumátJcn activa (5 ca

sos); niiocar.Jit;ls, pol lnrtcrl ti~ noJosu, Drtrl t is t't•uniutoidc 

juvenil y endocarditis lnfccciosa (1 caso cnda uno), 

P.voludbn rio 1n onfo,m•rin<I y """'"' <lo ""º"º· ¡;i 

grupo dC pacientes tuvo un seguimiento promedio de 5 .3 oíl.os 

(3 meses - 18 nflos} durante ase lopso ínllccicron 9 pnciantas, 

cuyo promedio de aobravido fue de 33.3 meses dcspu6s del inicio 

del podecimicnto y do 2,5 meses, o partir de su ingreso nl 

Instituto. l.ns causos de muerte se nnotnn en ln tablo, 10 

y los hollozgos nnotomopotol6s!cos se dcscriblr6n mbs ndclantc. 

El &rupo de ~obrcvivicntos tuvo ln :;Jgutcntc evoluc:lón; en 

el 47% (7 niños) el curso !ua estable, con nltcroción scsmcntn• 

riil del pulso artcri<:il, vnrioblo, migratoria y con tendencia 

n In prosrcsi6n; en el resto (8 niflos} ln evolución fue t6rpidn, 

cnraetcrizndo por UTAS arnvc 1 de dificil control y con rcp~rcu

si6n cardiovaacular y ncurol6gica. 
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Respecto ul tr~tamic11to, 

tratamiento específico pnra 

Lodou los pacientes rccJblc

cl control de la llTAS, <le 

In insuíiclcnciil C1JrdJ.1ca y del resto de lns compllcacJonc>s 

de lo ET. 

Se ndmlnlstró tratomJC!nto cstcroidco en 7 niños 

cstcroidco -"inmunonuprcsor en un nii10, En ninguno de el los 

se olisC?r\'Ú mcjoria en la C\•olución clínico de lo cnfcrmcd:id; 

en dos de ellos se nsrov6 lo JITAS. En 6 11iílos se dio tcropin 

ontif1mica e igu11lmcntc no se reportó mcjorlo.dcl podccimlcnto. 

En cuatro cosos se intentó corrección quirúrgico, 

en tres de estenosis renal y en uno, de estenosis corotitlco 

izquierda. Entre los primeros se logró bxito tcrup~utico 

en un caso, en otro no se modificó lo //TAS y otro falleció 

durante la inducción anest:ésico, El paciente con estenosis 

corotidea follccio en el transoperatorio por desgarro aórtico, 

Anntnmin pntnJ63icn. En 6 niílos con adenopatía cervi

cal se realizó biopsia ganglionar. En todos ellos se informó 

ln prcsancln de lnflnrnoclún crónico de tipo grunulomntoso, 

tres con necrosis caseoso y todos ellos compatibles con adeni

tis (Ímica, sin embargo en ningun coso se observó la existencia 

de micoboctcrios, 

Se realizaron 8 necropsias. En todas ellas se confir-
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inó el dlognl1stlco 1lc P.']' (urtl·rltltt lr11:i;pcclflcu)¡ el 11romcdlo 

de nrtcrios con dofio onotornoputolósico fue de 7.5 por paciente 

(1 14); Jau nrlcrl1.1s ufcclotlus se onotnn en la tnhlo 11; 

de los patrones histopntoló¡;ic.05 que curnctcrJzon o lo ET, 

en nuestra serie, el de tipo cxudati\'o fue el ¡1rcdomino11tc scsui-

do por los do tipo gronulomntoso csclcrosontc; el resto 

de loa hnllnzgos onntomopntolÓlticos se anotan en lo tabla 

12. 
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TABLA 1 

LUGAR DE ORIGEtl DE LOS Nl~OS CON ~T, 

ENTIDAD Fl-:DERr\TIVA NO. CASOS PORCENTAJE 

Distrito Pcdcro.l 5 19.2 
Edo. Mlchouc.áu 5 19. 2 

Edo. Méxlc:o 4 lS.3 
Edo, Ooxoco 3 11. 5 

Edo. IUUolgo 2 7.6 
Edo. Vcracru1. 2 7.6 

Edo. Guerrero 2 7.6 

Edo. Gunnojunlo 3.8 

Edo. Morclos 3.8 

Edo, Zucntccos 3.8 
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TABLA 2 

CLASIFICACION DE LA ET EN LOS NiílOS 

TIPO NO. CASOS PORCENTAJE 

I 2 7.6 
11 5 19.2 

111 1, 53.8 
IV 5 19.2 
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TABLA 3 
SEG~IENTOS ARTERl,\LES CLINIC,\MENTE AFECTADOS 

SEGMENTO ARTERIAL NO. DE l'i\CIENTES 

llad 111 l lzt¡ulcrdo 1 7 (65.3%) 

rcmurul izqult!rdo 17 (65.ll) 

l·'t!morul tll!rccho 13 csn.o:) 
Aorta obdomlnal 12 ( 4 6. 1 :¡::) 

Carótida lzquicrdu 12 ( 46. 1 l) 

Tibiul Jcrccho 10 (38.4') 

'fibial izquierdo 10 (38.4::) 

Pcdio i?.c1ulcrdo 10 (38.41) 

Pcdlo derecho 9 (34.6%) 

Cubital izquierdo 8 (30.7%) 

Rodlul dca·ccho B (30.7%) 

Po11l i Leo izquierdo 8 (30. 7%) 

Carótidn dcrcchu 7 (26.9%) 

llurncrol izquierdo 6 (23.0%) 

PopliLco derecho 6 (23,0%) 

Subclovio izquierdo 5 (19.2%) 

Cubital derecho 5 (19.2%) 

Axilar izquierdo 4 ( 15.31) 

llumcrul derecho 4 (15.3%) 

Rcnnl izquierdo 4 (15.3%) 

Subclnv lo derecho 3 (11.51) 

Renal derecho 2 ( 7.6%) 

o El promedio de segmentos oCcc.tndos por pnc.lcnto (uc de 7 
(16 - 2). 
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Ti\ BLA li 

MANIFESTACIONES CLINICAS DE conPROMJSO CARDIO\'ASCULAR 

EN NINOS CON ET. 

MANIFESTACION NO. DE CASOS PORCEi/TAJE 

Alter.ación del pulso o r t: e r 1 o l 16 100.0 
11111crLcn:>ión ortcriol " Bli .6 

Insuficicncio cord1oca 17 65.3 
izquierda 17 65.3 
ruix to 11 42' 3 

Soplos \'ulvulorc:> 11 42.3 
miLrol 6 23.0 
aórtico 3 11. 5 

m!trouúrLJcu" 3.8 
pulmonur 3.8 

Frolc pcrlcÚrdico 3 11 • 5 

~·rote plcurnl 3 11 • 5 

Angor pee Loris 1 3.8 
Clnudicnclón de Ms, Is. 8 30. 7 



TAllLA S 

HANIFllSTAC!ONES CLINICAS DE COHPROMISO NEUROLOGICO 
EN NIÑOS CON ET, 

MAN lfoSTACIOll CLJNICi\ NO. DE CASOS PORCENTAJE 

Ccfnlcu 13 so.o 
Alteraciones visuolcs 6 23.0 

amaurosis 1 3.8 

Enccfalopal1n hi¡icrtcnsiva 7 26, I) 

Crisis convulsi\·us ' 15.3 

Sincope 3 11 .s 
llcmiplcjin 3 11 • 5 

Cuodriplcjio 3,8 

Rctiuo¡llltla hipcrtcnsi\•a 10 38.4 
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TABLA 6 

HANIFESTACIONES CLINICAS DE COMPROMISO DIGESTIVO 

ARTICULAR Y D~RMATOLOGICO 

MANlrESTACION CLIN!CA NO. DE CASOS l'OltCENT1\JE 

Vómilo 6 23.0 

Oolor abtlomiuol s 19.2 

Diarrea 4 15. 3 

Sangrado de tubo digestivo 3 11.5 

Artrnlgias 10 38.4 
Artritis 9 3A.6 

Er l Lema nodoso 6 23.0 
Adcno111lt1a cervical 9 34.6 
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TABLA 7 

Al TERACJONES DE LAUORATORIO EN NIÑOS CON ET. 

ALTERACION l'ORCENTAJE 

Ancmlu (llli - 12 gr ~) 65.3 17/26 

l.cucoclLoSla (+l l, OOOmmJ) 38. t, 10/2(1 

Incrcmcnlo de VGS ( +SOU\..') 84.6 1'J/26 

Elcvoc.i6n de Cr. ( + l • Si:ic ~) 19. 2 5/26 
ProLcinurln 46.t 12/26 
Cllintlrurlo 15. 3 4/26 

Erltroclturiu 26.9 7/26 

Pl'D posillvo 73.3 11/1 s 
l'CK posltlvu s1 .a 18/22 

AELO posltl\'o 47.B 11/23 
FR postivo 18.7 3/16 
MN ¡1ositlvos 41. 7 7/17 
llipocomplcmcntcmln 43.7 7/16 

llipcrgomogloliullncmln 60.0 12/20 
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TAlHA 8 

AlTEllAClONES EN EL ECG \' EU l!i RAOIOGRAl:IA DE TORAX 

Efi NI NOS CON ET, 

Al TeitACION NO. "º CASOS l'ORCENT1\JE 

CorJ1cn1cgaliu 21 80.7 
gr u do ¡ 9 3q. 6 

graJo 11 7 .26.') 

grndo lll 4 15. 3 
arado IV l J.8 

11. v .c.!'. 17 ú5.3 
Alt. Jol cvnl.111·110 uórtlctJ 13 50.0 

Jl. V. I, 21 80.1 
JI, V .D, ' l 5. J 

C.A. I. 13 50.0 

C.A.D. 5 19. 2 

U.R.I.11.U. 11. 5 

U.R.D.IJ, JI, 3.8 

Dloc¡11co AV 2: l 3.8 
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TAOL,\ 9 
SEGnENTOS A!-:TE!: 11\l ES ,\liG IOGJ{,\ J.' JC,\nENTE ,\FCCTAOOS 

SEGMENTO ARTERIAL NO. OR CASOS 

Rcnul dcrcc/10 11 (52.3%) 

i\or l:u Lor/1cJca JO (47 .ú:t) 

~ortn oliJomlnol JO {47.6%) 

Rcnu l l z1¡tticr1lt1 10 (07.6%) 

Suliclu\'lu lzqulcrJu 9 e ti2. a:t) 
Suhlcluviu dcrccliu 8 (JS,0%) 
Corotidn lzqulcrda 1 (33.3%) 

Ca rol ldu dcrcc:.ho ' (19.0%) 

MoacnLcrlcn ~~pcrlor ' (19.0%) 
Tronco cclJac.o 2 ( 9.5%) 
Artcr.lu 11ul111onur 2 9.5%) 
Artcrlns coronarlos '. 7%) 
TronC(I bron1¡uloccf1illco '. 7%) 
Artcrin cs11lbncla l 

'· 7%) 
i\rlurlu hapÚllcn 2 9 .5%) 

t.rtC?rlu vcrlcbrnl dcrccl1u 2 9. 5%) 

Q El promedio do scsmcntos u(cc.todos por paciente íuc de 4.2 
( 1 - J ), 

Q El tolol de uorlogru!lns rcnlltudns fue 21. 

, ; 

'·,, ,., 
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TAULA 10 

CAUSAS DE HUERTE EN NIÑOS CON ET. 

CAUSA DE MUERTE 

Jn~11(lcJcncJn c11rcllo1·rc11ol 

Pcrltonills purulcntn 
Hucrlc súbit:a 

ffupLuru de u11curls~1.1 subcl11vio 

Desgorro aórt!co 

Enfermcdid vosculnr cerebral 

anoxo-ixquémicn 
hcmorrúgicu 

FibrJ1oci6n ventricular 2o • 

• 5111 nccropsin. 

NO. DE CASOS 

' 

1 

1 
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'TABLA 11 

1\HTERIAS CON DA/10 lllSTOl'ATOLOClCO 

AllTERIA 

,\ol' La Lori1clcu 

Aorla ilbdomlnul 

CurGtidu Jzquicrdo 

Subclavia izquicr1la 

Renal izquierda 

Hcsc11t6ricu superior 

Car6Llda derecha 

llcnal dcrcchu 

CnrGtlda externa izq. 

Carótida cxlcrna der. 

\'crtcbral izq. 

Tronco celiaco 

Coronaria izquierda 

Coronario derecha 

Curótidu lnLcrna izq. 

Curótida J11tcrnu der. 

Axilar izquierda 

Tronco hrunquiocc[6lico 

Tronco de urtcrln ¡1ulmu11ur 

Ram~ L.-.1¡, 

Rama dcr, 

Hcscnt6rico inferior 

lllaco izq. 

femoral izq. 

NO. 

o El número de autopsias realizadas ruó 8. 

DE CASOS 

1 (87.51) 

4 (SO.O%) 

4 (50,0%) 

4 eso.o~> 

4 (SO.O%) 

4 (50.0%) 

3 ( 37 .S:Z) 

3 (37.5%) 

(25.0%) 

2 (25.0%) 

2 (2S.O%) 

2 (25.04) 

2 (25.0l) 

2 (25.0%) 

(12.5%) 

(12.S%) 

(12.5%) 

(12.5%) 

(12.5%) 

(12.5%) 

( J 2. 5%) 

(12.5%) 

(12.5%) 

(12.5%) 

o El 11romcdlo de arterias afectadas por pacicnlc fu6 7.5 (14-1). 



21 

TAUlA 12 
l!ALLAZGOS Di:: AUTOPSIA EN Nlf.OS CON ET, 

EXCLUl'ENDO LOS Al?'rERlALES. 

11.\LLAZGO No, OE CASOS 

llipcrtro[l~ vcnttlculor Jzqulcrdn 

Infarto mloc4rd!co ontcronpicnl 

Punc.ardlti:j 
Epicnrditis 

Escl~rosls mitral 

llcmorraglo ccrcbrul purcnquJmotosn 
l::nccfalomullicla 

Ruptura ~e 01tcurisma subcluvio dcrvchQ 

11criton1Lls purulenta 

Trombosis renal bllaterul r mcscnt6ricu 
Linfndenltis 

9 

z 

4 
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ANALJSIS DE LOS RESl!LTAIJOS Y DE LA LITERATURA 

Cn la literatura sobre la ET, en cd.1d pcdlátrica, 

l.1 serie con m.1yor número de e.usos es la de Golding y Pcrri 

(2/i), en la cual se informnron los hall;:i;q:;os nnsiosr.1fico!l 

en un grupo de 18 ni1ion entre 3 y 13 .:iílos de cdud, Otras 

serles lmport¡¡nlcs son lns de: J.npi (37), Rtvcr,1 de Rc;·ci; 

(23), Lec (22), llisgclJnkwizcn (27) e 1:i11ucso11 (l'J) 1¡uicncs 

rcporturon grupos <le doce, oncC!, diez, ocho r seis niiios, 

rcspcctivamc11tc; (ln primera de clln!l constituye parte de 

nuestra serie) en ellas se describieron diversos aspectos 

cl!nicos, ongiogr:1ficou y t1n11tomoputológlcos de lu J/r en l.:i 

infuncia. En nuestro informe se rc¡iortun 26 casos de niÍlos 

con ET, menores de lú aÍ100, el menor Je ellos de 3 oiios de 

ednd. Se ha reportado la cnfcrmcdnd en niiios más pcquciios, 

Groneme)'cr (32) dcsc.ribio un e.oso de un niíio de 7 meses de 

edad c.on ET com11licoda c.on una fistuln lliocoval derecha secun

dar la a un oneurism.:i de la arteria iliac.a común dcrccha. 

Este 

y •• 

del 

nifio falleció en insuficicnciil cartliac.a de 

considerado como el más 11cquclio con E'f, El 

sexo femenino encontrado en nuestra serie, 

alto soslo 

prctlominio 

es simil.:ir 

o lo referido por la 111.1rorLi de Jos 11uLorcs y su cxJstcnc.ia 

tlcsdc lo infoncla descarta, pcr se, la antiguo hipótesis sobre 

el posible 11a¡1cl l!tiopatogénlco da los est.rogenou en la ¡¡r 

( 21). 
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ETIOPATOGENIA. 

En el mumcnLo nctual, ];i ET es couslclcr¡¡da como un 

padecimiento multisJstémlcu de cLlologla no prccisadu, Entre 

los hip6tcSl!i ~1uc trutnn de t!lipllcor la ctlo¡1at:oucnin du 111 

cnícrmcdod destocan los siguientes~ 

n) Autoinmun1tlod y sistcma 11.L,A;(l) en un estudio 

prospccti\'O de población milita (nllios y adultos) con ET, encon

tró uno elevado prcvolcncin (sii;nlficoti\.,lr.icnte niuyor a lo 

de ln población ¡;cncrnl) de los nloantl¡;cuos 0114 y MllJ de 

c6lulas D, determinados en In rcgló11 D del sistema de histocom

potJ!illidod, Datos ulniJ lnrc!J reportó Vull•man(38) en pobloc16n 

norteamericano con ET. El primer autor no encontró mayor prc\'ll

J·cncia del aloontfgcno llWS ni del D/10, como ha sido in(ormodo 

en pol.dnclón oriental (39-41); tampoco encontró diferencia 

en lo prcvolencln de aloontlsenos determinados en los regiones 

A, ll y C del sistema de hlstocornpntibilidnd. 

Los datos referidos sugieren la osibilidad de que 

lo ET esté osocindn cou un gen de respuesto Jnmunc cod.if.icntlo 

en lo resi6n D del sistema de histocompatibilidod, El informe 

de dos cosos de ET en gemelos idénticos (42) podr1o correspon

der a un "ejemplo natural" de la predisposición genético o 

In ET, 
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b) Tubcrculos-Is )' ET, L;i posiltilldnd de fJllO la tuber-

culosis tenso un pnpcl ctiop.1toi;énico en la ET, es un plontca

mlcnlo 11m11110111L·ntc ln\'l'Sll¡i.lllo dlsculldo, sin t•111hu1·i;o en 

el momento actual no existe conccnso o este respecto, 

Existen dos observaciones cllnicnu q11c opoynn la 

l1ip6tcsls rcfcriJJ, En primer lugar, lo alto prcvolcnclo 

de tuberculosis ilctl\'a en paciente con ET y, en segundo lugar, 

lo elevado posltividod de L1 pruebo de Mantoux. r.n Japón, 

lo prc\•nlcncio de tubcrculo!!i5 octlvo en pacientes con ET 

oscila 

prucbn 

entre 21 y 

de Montoux 

2ú'Z y 

entre 

lo prcvalcncin de 

li8 y úli% 1,3_¡,5 

poslli\•ldiitl 

) , En 1 .i 

cJc 1 o 

Indin, 

lo prcvnlcncin de Luhcrculor¡i!i nctlvn en 1111clc11tcs con ET 

es de 70% (46) y en Sudofrica es de 50~ (27); dichos prcvolcn

cios de tuberculosis activo y posltivldod de lo pruebo de 

Mantoux en pacientes co ET, son superiores a lns observados 

en la poblaci6n ¡;encrnl (31). Este hecho fue corroborndo 

en nuestro medio por Lupi y cola. (7) qull'nes cncontroron 

en pohlocl(.n mlxtn con 1:T riuc, lo ¡1revnlenclo de tuhcrculosis 

activo cxtropulmonor ero de AA.8% 1 comporndo con 0.02% en 

ln poblocl6n genernl y, 11uu 1n posltlvldud du In pruebo de 

Mantoux ocurrió en el Bl: de loR enfermos con ET y en el 66% 

de la población general. 

Las observaciones anteriores hun permitiido el plante!!. 

miento de dos mccnnismos ctiopotogénicos alternativos; el 
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no lo rcactl\'Oción de unu tuberculosis inactlva, que ello 

11or un íc11l1mcno de i11rnunlcluJ crur.ocla induce ln ortcr1Lis; 

el segundo, postulo c¡uc lD ortcritis es el C\'cnto primario 

que fnvorccc la rcactivoc16n de lo tuberculosis. 

En nucst:1·a serie fue alto la prcvalcncla de otlcnopa

Lln ccr,·ic¡¡J (34 .6%) r de positivltlad Je la prueba tlC! Hontoux 

(73.3% en 15 pncicntcs); nslrnismo se documentaron Uutos histo

¡1otolbgicos compatibles con infección por micolu1cturios, sl 

lilcn, éstos nunca fueron demostradas, Estos l1allozgos co-

rrclocionon con los informados por otros autores en rcloci6n 

o lo frecuente nsoclncibn cllnicn de tuberculosis, y ET. 

Sin embargo aún no se ha demostrado un mecanismo inmunopoto

s6nico entre mlco\Jncter1o:; y ET (1, 47, 74), l!ojus, en nucslro 

medio, en población mixto con ET (en fose inuctlvo) inform6 

que sólo el 12.5% de los pacientes tuvieron anticuerpos contrn 

el ll.C,G. y que ninguno tU\'O complejos inmunes circulantes. 

Este Último dat;o .fue encontrado también por Shelhamer en pa

cientes con ET. en fase activa, 

En el mismo sentido se ha postulado lo existencia 

de anticuerpos nnt1urter1o comn u11 í11ctor ctio11ntoc6nlco pr1mo

rio e11 la ET (44, 48), aunqua octuolmcntc so considero la 

aparlcibn tla dichos nntlcuorpos mñs bien como un cpl[cn6mcno 

fo,·orccido por el daño arterial (27), En nuestros pacientes 
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no se lnvcstlsó lo ciclstcnclu <le untlcucrpos cunlro .1rlc1·J¡¡ 1 

clostino o U.C.G,, osl como tampoco de com¡1lcjos inmunes clr

cuL111tcs, Lo cxislcncio. de h l pocompl1.'cncntunilo, h i pcq;amaglo-

bulinl.'mJn ypositividod Je anticuerpos anti nucleares (actor 

rcumotoidc en algunos casos, se considera como un~ respuesta 

inmune incspcclíico, 

e) llJpcrscnsibllidoJ de tipo gronuloinotoso, Toil:'b 

(36) pro¡1uso •¡uc 1 ns 1esi011t•s 1lc p l el ( grnuu l r11íl1u1 cut/1ncos 

tubcrculoitlcs), de sit10\'ia y <le ortcr-lo, de la ET, son sccun-

tlurlns 

contra 

11 1111 proceso coml111 ilc 

tejido clóstico. Cohcn 

hl¡1cr:n:>111illil 1 itlu•l ¡:ra1111lo1n¡1Lo:-ln 

(67), con el empleo de blopsio 

hcplatica en pacientes con ET documentó lu cxistcnclo de grn

nulamns no coseasos en el slstemo portnl en el 20'.Z de los 

pacientes estudiados, Itose (73) informó la ¡1rcscncio <le duño 

ortcriol pulmonar y coronarlo en pacientes con ET, coroctcrlzn

i1a por dc:Ciclcncio de lo CUJIO mci1la cxtcrn¡1 con prol;i.fcrocl¿n 

co11llur o esto copa y o l::i Intimo, e inClltrodo de tJpo mono

nuclcor con lcsionci; de tipo onglomotoidc. Los hallazgos 

refcridon orientan bocio lo posibilidad tic que lo ET seo un 

potlccimlcnto mcdioi1o por un mecanismo de hipersensibilidad 

de tipo sronulomotoso con porticipocibn de complejos inmunes, 

CLINICA 

Strochan (49) propuso en 1964 los t~rminos de 11 fose 
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prcuuscnclu de 11ulso'' y ''íusc Je ouscnclu de pulso'' puru dcsiG

nnr o 1ns ctnpos tcm¡irnno o sistcmfcu y o la tnrdiu u ohs-

lructJvu, de lu E1'. L .. 1 cL<i]HI tcmprunu ¡1ut•1lc presculur:;c 

en ln niñez o en l.i nJolcsccnc"ln, se mani[icstu por: oto1¡uc 

¡;ene rol, slntlromc [chrll, slndromc au&mico, l11suficJcnciu 

cnrd:l.uco, miolr,lns, nrtrnlglils o nrtritis 1 ¡ilcuropcricarditls, 

eritema nudoso o multiforme, dolor nbdominol, lcucocitosis 

motlcrudu )' ¡1ositivldud de los "rcoctonlcs de fase oyudo". 

~stn [nsc ~cucrolmcntc duro vorins scmnnns puede rccurlr 

en L:i¡Jsos de incscs o niios; frccuc11tcmcntc no es ldcntl(tcndn 

como l;¡ fose lnlclnl 1lt• l.;i l~T y cu co11f1111di1l11 cun ntr<>s ¡1n1lc

cimlcntos de tipo in{lomotorio (7, 20, 23, 27, 44, 50, 51), 

La etn¡1a tord1o u obsLructivo se coractcrl~a por slgnos cllnl-

cos de estenosis arterial por slntom11s de isr¡ucmio corres-

pontlienLcs al terriLor1o ofectotlo, CU)'íl mngnitud cstn en rela

ción al grado tic estenosis )' ol desarrollo de circulnción 

colotcrol (20, 22, 51), flmbns foses de la cn(crmcdncl [rocucn-

tcmcnto se lmhricon. Lo C\'Oluc lón del pndccimlento es vario-

hlc; en la mnyorln de los co11011 cR ¡1ro¡:rc,l\·11, ¡iuc•lc sea· esta

cionaria y ror'1 vez se han reportado regresiones espont;nncas 

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

De los 26 niños estudiados por nosotros, lo mayorla 

tuvo manifestaciones de ln fose temprano. Do ellas destacaron 

el imporl::nnte ataque nl estado general 1 el slndromc Ccbril, 

la insu(iclcncin cardiaca, la pleuropcricortlitls, lo nrtri-
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lls, el tncrcmcnto en lo VSC, lo ¡1osltl\'ldod ¡\e lo rcR, ln 

hlpcrgomoglobulincmio, lo anemia y lo lcucocitosis, 

Durante lo evolución de l;i cnfcrmctlutl los pnclcntcs 

ilcsarrolloron nrnnlfcstucionc:i cl 1 n lcu:;, cuyn:; ~imllltuJcs 

y diferencias, con las rcportodos <>n olrns serles pcilliíLrlc.us

onollzarcmos u conlinunci6n. 

u) Mo ni [e stoc 1 onc s cartl i ov ose.u 1 u res, Lo altcrocilin 

del pulso arterial es un.::i corac.Lc1·lstica propio y constante 

de ln ET. En nucstru serie.• se cncouti"Ú en el lOO:: de los 

cosos, aún en fases iniciales del pudccimlcnto, siendo los 

segmentos radial, fcmornl, núrLicu ulillomlnnl y corot1dco, 

los mós [rccucntcmcntc nfcctodos cllnlcnmcntc. Lo l\ThS en 

nuestro serle tuvo una prcvalcnclo do 84,úl, en todos los 

cosos se documentb estenosis rcnnl unl o hilaterol ¡ las ci(ros 

de preslbn fueron muy oltos, de di{Ícll control y cc111 r,ro\'C 

rcpcrcusibn o corozbn y sistcmn nervioso cent rol • I:n ln l i.te-

roturo se hn reportado uno 11rcv111cncio de UTAS ele 80:t, en 

el GO:t secundario o tsqucmin renal (efecto Goltlblatt) (17-

19, 23, 30 1 34, 52), Otros c\ctcrmlnnnlcs 1lc lo ll'l'AS son el 

efecto lle conrtncibn nbrtico, la disfunción tlcl se110 caro

tideo y de las bororrcccptorcs del arco aórtico conclicionodo 

por el proceso orteritico, ¡ior lD disminución de lo presión 

del pulso, por lo rlgidc:i: arterial y por la disminucibn de 

flujo songuinco n sistema nervioso central (27, 53, 54), 
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1.n inn11íJclc11cin cnrollnc.'l cs un;1 cnnqd ic;1ci1'111 frecuente en 

lo E1', se pienso 11uc su lnslal.1cllin se relaciona dlrcct.imcntc 

con el srodo y lo clurnclón ti<! lo JIT,,S (17-19, 2J, 30-32, 34, 

52 1 55). Sin cnib¡¡rgo, existen olros tlcli;>rmlnnntcs para el 

desarrollo de doiio mloc<Írdlo, Tnli.•ur (56) con el t.'mplco 

de bJopsiu cntlomiocárdlcu documento la prcscnc1'1 de miocarditis 

incspccfficn en el 72.2:t de pacientes con ET en fose activo 

y en OZ en fnsc tnrtllu, l'or otr11 parte, está bien reconocido 

lo existencia de daiio valvular y de nrtcriopntia coronor:lo, 

propias de lo ET. Diversos autores (18, 58-61) hon informado 

cosos de ET con ofccción \'ulvulor mitral aórtico, entre 

los que predominan In estenosis de .:im\HlS \•Ólvulos. La lesión 

coronarlo en la E1' se c11r¡1ctcrlz<1 por lesione!! cstcnoi;nntcs 1 

proximales y/o oncurlsmátlcos, determinantes de isquemia mio-

cárdico (7 1 21, 29, ú2-64), 

Oc nuestros pacientes, la mororín desarrollaron manl

fcstncioncs de insuficiencia cordiocn, constituyéndose asto 

como uno de ln.s principales causas de muerte; en su génesis 

porticlpnron todos los mecanismos ya referidos. 

los sJgnos rotllológicos, clcctrocordiográíicos __ _,,..-

i'rcdominoron 

ano tomopoto-

lógicos de hip1!rtrofio ventriculDr izquler.Ja; en 11 niños 

se diagnosticó olgún tipo de vnlvulopatio, prevaleció lo insu-

ficicnclo mitral: en 6 niños se informaron monifcstocioncs 

de plcuropertcnrditis durante los foses tempranas tlcl podoci-

miento. Ello apoya lo posibilidad de que la carditis seo 
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uno mnnl[cstnción pri11111r\n y frccucnlc en las ínscs lr1nprnr1.111 

Je lo E1'; finalmente, en un ¡inclcntc se documcntb infnrto 

mioc{1rdico; y en Joti nccrops-lns se c11controro11 1dg1\os anaLomo-

11otolÓgicos de necrosis mlocárJlcn, con tlu1io ortcrinl coronn

rio. 

b) H:inJ(cstocioncs ncurolói;icno. Ln n[ccción ncuro-

1.'.ogicn de ¡1;1cic11tcs con ET csti1 dctcrmlnaUo, tonto por ln 

\ITAS, como por lo i!l1¡ucmin en c\l[crcntcs territorio~. En 

nuestro serie dominaron los mnnifcstncioncs de lo UTAS (sindro

mc vnsculocr.pA:ilico, rcll110¡1i1tln y l'11ccfnlnpntL1). \,11 cnccfa

lopot1n hlpcrtcnsivn se hu reconocido hnoto en el 601 de los 

nti1os con E'l' y cunsLiLuyc junto con In lnsu[iclcnclo cortlloco 

y lo insu(lcicncio rcnol, las principolcs cousos de muerte 

en nli\os con ET (19, 27). Pe las mnni[cstocioncs secundarios 

o isquemia, solo encontrnrnns un coso de omourosls, probable

mente por cor.ipromlso de lo ortcrln cerebral posterior. Pe 

dichos mnni[cstocioncs, los o(tolmolb~icns son los mhs frecuen

temente reconocidos, (omourosis, cotorotos, otro[io tlcl iris1 

anastomosis '1en trenzo'' alrededor del nervio bptico 1 onostorno-

sis venoortcrlolcs y 

lurizncibn tlcl iris 

[orrnacl611 tlc mlcrooneurismus y 

y de lo conjuntivo) (20). f.1 

ncuvoscu-

resto de 

los datos ncuro16glcos encontraJos en nuestros pacientes (cri

sis convulslvns, sincope y dé[iclt sc:nsorlol y motor) son, 

como, los reportados por otros autores, tonto en niños como 

en adultos con ET {22, 51, 65, 66). 
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DIAGNOSTICO Y EVOLUCION 

I::n menos del 502: tll..• nuci;tros nliiuu se csu1hlcclÓ 

el diot;nóstico corrccLo al ingreso ot Instituto: En el resto 

de Ion 11aclcntcs, In nuficnclu de pulso c11 cxtrc~idndcs JnícrJu

rcs y lo /IT,\S orlcntoron al diognbstico de conrtoci6n nórtico; 

por otro pnrtc, In historio de u taque nl cstnúo gcru:ral, sln

dromc [cbril, l11suficlcncin cnrdincn y signos de plcuropcrlcor

dll:Js y val\•ulltls, frccucnter:icntc fn\•orcclcron el Uiagnóstico 

de flcl.irc rcun1.ltica actJ\'n ¡ nslmisr:io, 1L:11lo el plcomorflsmo 

de lo ET en su~ foucs lnlci11Jcs, 111 mloc1irdltis, 111 polJnrtcri

tis nodoso, lo cndocordltis infeccioso y lo artritis rcumotoi

dc ju\•cnil, fueron folsnmcntc UJngnósticado:; en u] guuos C1Jsos, 

En todos ellos J<1 explornción vnuculur completa, incluyendo 

'lo toma de pres·Jón ortcl'iol en Ins ~ extremidades oriento, 

posteriormente, al diognbstico cllnico correcto. 

de ET 

menta 

En lo literoturo se ha reportado lo coexistencia 

con otros pac/cclmJcntnil de 

ortritls reumato!de juvenil 

Llpo 

( 25. 

uu to l nmunc, 

35). Esto 

CH!ICCJuJ

D50C}UCÍ6n 

no fue anconlrodn en nuestros pncJcntcs, e incluso en los 

informes referidos no se desc;:irta Jo posibilidad de que lo 

ET explique, pcr se, el cuadro cllnJco y los datos de gabinete 

cornctcrlsticc11 de lo ortrltis reumatoidc. 

La ET tuvo en nuestros niños uno clc\•ndo morbJnortolldodj 



en ~1 tlc¡;11lmlL•11Lo promedio de ~.3 aiios, ful lcclú el 34.6'.; 

de los pacientes; todos estos pacientes inicluron su enfermedad 

en formo multlsistémicn y su cvoluclbn fue rúpidnmente prosre

Si\•u; los c.ousos de muerte se asoc.iuron tanto o lo ET, proplo

mente dicha, como c.lcrtus medidos terapéuticas. f.n el grupo 

de sobrevivientes, lo mitad evoluclonú en forma ''estnble 11 

y, el resto con Importante dcLcrloro funcionnl, condlcionndo 

¡1or lu !ITAS y Ja lnsuíictcncio curdincn, nmlius de dif1cil 

control, 

El comportnmicnto clinico observado en nuestros 

pacientes es parecido nl informndo en otros series pt.?dtlitricus 

y c.Qntrostu fucrtl.!mcutc con el dl: J;1 ¡1ohlaciún odultu, e.orno 

sa onollzorá mós ndclnnte. Es muy probable 1¡uc esta último 

Sl:O uno poblociún de enfermos con l~T sohrevlvlentes de lu 

fose temprano o hlen, con una formo ''benigna'' del padecimiento. 

En los niños, l.'.l E'f rnru vez hn sido ln(ormodo e.orno 

osintomótic.o(34) o de evolución resresi\•o espontanco(33); 

en lo moyorio de los pacientes la evolución ha sido ¡¡rove 

y complicado. Rivcrn de Reycs(23) lníorrn~ uno nlta prcvolcncio 

de JITAS (10/11 niños) con importante repercusi6n curdiovoscu

lar; evolución túrpldo s61o con res11ucstn pnrclnl nl trolomlcn

l:o pollotl\'Oi respuesto nulo ol tratamiento esteroideo o 

insotisfoctorlo ul quirúrgicio. Leo (22) reportó uno mortolldad 

de 40% en un seguimiento de 4 años, siendo los causas de muerte 



34 

lnsuficlcnclu cordJoca rcfroctol'lo, enfermedad ,·osculur cere

bral f compllcoclonc~ tronsopcrotorlos en el ~rupo do sobrevi

vientes, ln rcs¡1ucsta nl Lratomli;>nto pulL:1tl\'o fue vorlublc 

Y no se obscrv~ respuesto favorable ol lrolomlcnto csLcroldco, 

Wiggclinkwlzcn{27} considcrb o la ET como lo primero cnusn 

de llT1\S en 11Jí1os de 1·nzn ncsrn, c11 su serle 1n ¡1rcvulcncL1 

Je !ITAS fue de lOO'Z, con una mortali1lnd 1!c 12.S~. lssncson 

(19) en su trob11jo 8obro los holluzgos nccroscbplcos c11 11iftos 

con ET, cncontro que en 4 i.Jc 6 cosos lu causo de lo mutJrtc 

fue cncc!olo¡1olia hipcrlcnsl\'U y en 2 "insuficlcncio cordioco; 

en esto 

ingreso 

serle los ¡ioclcntcs (¡¡}Jcclcrn al 

ol hos¡iltnl, sin Csficciflc:ar el 

¡ioco tiempo de :;u 

tiempo preciso de 

sobrevldo. 

un 

de 

En poblnclÓ11 adullu ( 16-6!1 

t;rupo de 95 enfermos cu t::'f con 

8. 6 .± 6 ;:iños losrú establecer 4 

ni\ os) i lshiknwa (4) en 

un scsuimicnto promctllo 

l l pos de comportnmi en to 

tlo lo enfermedad y 4 grupos de complicaciones. En tipo A, 

lncluy6 34 pacientes (36l), con un inicio Jnsidioso del 

padecimiento uno evoluci6n larvado¡ en el tipo B incluy6 

18 11oclenlcs (l'Jl) cun un inicio ui;udo y uno cvolucibn decre

ciente; en el tipo C inclu}'b 5 pacientes (5%) sin un inicio 

hlcn definldu y 1111;1 cv1i\11cil1n crcci(.•11Lc-1lccrcclc11Lc y l!l tlt111 

D incluy6 36 pacientes (40%) con un inicio larvado y uno evolu

ción creciente. Cn los grupos de compllcacloncs; el 1 se 

caroctcrizb por lo ausencia de complicoclones, con o sin o!cc-
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ción pulmonar; el II, por tener uno complicoclón 6nico (rcLl110-

patlo1 llTAS, insuf.Jci<.•ncin obrticn, 11ncurismo ortcrlol etc,); 

el llo, si dlclrns conq1licocloncs eran lc\•cs o mo1.h..•ra1los; 

el Ilb, sl cron grn\•cs; el ¡;ru¡10 111, por tener 2 o m;Ís com-

pllcncloncs. Lo mortoll1lntl glol.Jul fue o.le 15.7'.t, sicnc.lo el 

45,4'.: de ello en los tl¡ios C y D con una complicación grave, 

o dos o más C1Jmplicocioncs; l'l 'J,51 en los Litios C y D sin 

complicoclooncs, o con uno compl lcncioñ lcvc-modcr<itlo; el 

9% en los tipos A y 11 con una complicación gíilVC, 2 o más 

compllcocioncs y el 3% en los grupos A y íl sin cumplicacioncs 

o con una complicación leve-moderada. 

El tlpo oJc cum¡1ortamicnto el in leo rlc los nli\os de 

nuestro serle de otros reportodas, di[icrc de lo conocido 

en la población odulta. En nuestros poclcntcs, el 70% lnlcio

ron su podecimlcnto de [ormu agudo, y lo cvoluci6n fue r&pldo

mentc progresivo, de tol [ormn que el 35'% [ollccló en un tiem

po pron1etllo de 33 meses, después del inicio del patlcclmlcnto; 

30'.t evolucionó con deterioro [unclonol ¡iroBresivo y solo el 

35'% restante tuvo una evolución "estoble'1 del pndccimicnto. 

Aal pues lo ET en los niños es un ¡iodcclmicnto generalmente 

de inicio osudo, evolución r~pidomentc progresivo y de olta 

morblmortulldod. 
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DIAGNOSTICO ANGIOCRhFICO 

ndultn 

57. 75 1 

Los h.alluzsos vnglogrúficos tlc lo ET en lu poblncibn 

se han dcscrlto or.ipliomcntc por diversos autores (7, 

7 7). Se c.onsldcrn 11uc el t.lpo 111 de 111 cnícrmctlacl 

es el m&s frecuente, siendo variable el porccnLnjc ele nfccción 

vascular pulmonar; se han reporta.Jo serles hostn con 8ú:t tlc 

involucro nrtcrlol pulmonar. Los signos onglogrliflcos cnructc

rlstlcoa de ln ET son: ln estenosis, lu oclusi6n 1 el nncurismn 

y lo dilotoción poslcslcnÓllcn; siendo lo aorta descendente, 

ln arteria subclavio Izquierdo y lo aorta nbdom'lnnl, los se¡;-

mentas m6s frecuentemente afee.todos. !shik:a:.:i en bases c.11-

nlcos nnglogrÍiflcus ha pro¡1ucstu crltcrlos tic dln¡;nÓ!itlco 

poro lo ET (16); ellos incluyen un criterio obligatorio (edad 

menor de AO aftos); dos crlterius mnyores (lesio11cs de lo arte

ria subclavio izquierdo de lo derecha) y nueve cri torios 

menores (aumento de la VSG, dolor en orterltl carótldu común, 

!ITAS, insuCiciencio uórtico, lesión de los ortcrios pulmonar, 

corótldo común izquierdo, 

cica y aorta abdominal). 

tronco brnqulocefóllco, oorto torú-

Lo existencia del crilcrio obliga-

torio y do~ crltcrlos mayores, o un mayor y dos o más menores, 

tiene un alto valor predictivo poro ET¡ con uno sensibilidad 

promedio de 86%, siendo tic 96% en el subgrupo de enfermos 

jbvcnes con ET activo. Este último quiz.o seo comparable con 

el grupo de nl~os con ET en (ose temprana. 
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Se hnn tlcscrltn sJ¡;nos 1111glo¡;r;'1rJcou ~1uc permiten 

el clingn6stico dlfcrcnciol con otros urtcriopatlns, en la 

nrtcrilis de células 

lobor o scgmcntLirin 

si gantes no 

de lo artcrli1 

se hn rcportndo 

pulmonar (SO), 

oclusión 

tampoco c.!ltrcchumJcnto Je ln aorta torocoabilominal 

as! como 

(811 82): 

en lo ntcrosclcrouls lu topogruflu de las lcsloncs se cornete-

rizo por 

tllstnl y 

(83, 85); 

ser proximal, afectar frecuentemente oort:o obdominol 

rc¡;iún ool°toilloco y, respetar la urtcrJa pulmonar 

l?n lo coortoci6n aórtico y en lo tJis¡1Josio renal 1 

el claílo arterial es regional (86), 

Golding y Pcrri (26) informaron los hallazgos nnglo

uróficos 1lc 18 ul1ios con 1~1'. En su ncrlc Jo:i signan 1lu doi\o 

nrtcriol fueron por orden de frecuencia: estcnosis-oclusi6n, 

Jrn:~ulurJ1l;.1d ¡1¡1rlcu1l, nucurlsm.:is y t:ortuosiclatl vu:iculor, slcnclo 

la aorta toracoabdomlnol y el tronco braquiccCálico, las arte

rias m6s afcctndns. 

En nuestro serle, los hollnzgos nngiogr&!icos son 

sindlorcs o los yo re[oridos, Predominó el signo de cstcno• 

sis•ocluslÚn (761): el tipo onciogr6[!co mlas [recuente, fue 

el tipo III; y los scgincntos arteriales in\•olucrndos por orden 

de Crccucnclo fueron: 111 arteria renal derechn, lo aorta 

torácico, la aorta abdominal, la arteria renal izquierdo y 

lo arteria subclavia izquierdo, 
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En \!osen lo ¡111tcrlor, en el momcnlo nctunl, }¡¡ oni;lo

¡;ra[io es el método de dlnsnóstico y cl.islficoc.ibn m.ls impor

tante c11 lo ET: oin cmborbo, otros métodos ilngiogróficos con 

el cm¡1lco de rcsonancln mogn.'.:tlcn nuclear hnn dcmostroJo ser 

de utllldod y no lnvosivos, en ¡1nclcntcs con ET (78) prcfcrcn

ciolmcntc c11 su sc~uimlcnto, 

ANhTOtl11\ PATOLOG1CA 

Se realizaron 8 estudios necroscópicos, en 5 se 

con!irm6 lo imprcslór1 cllnico 1\c ET y en 3, el dtognóstico 

cllnlco-on~iogr~Cico, El patrón mocrosc.Óplco prcdominnntc 

fue el gcncrnli~odo y difuso, con~ cu8os de Llpo 111, 2 cosos 

de tipo IV y 1 de tipo !; el promedio Je arterias con afección 

hlstopotol6gica fue de 7.5 por paciente (l - 14), El número 

y porcentaje de o(eccibn histopatolbgico oporccc en lo tablo 

lt. El pntr6n microscbpico predominante (uc el cxudotivo 

(62.51), coracterlzodo por inClltrodo in{lomatorio de tJpo 

cr6nico e lncspcci{lco, principalmente o lo intima y o lo 

adventicio; los patrones csclerosomcnte 

ron on (rocucncla o] cxudntlvo. 

sranulornotoso sigulc-

f.n pohlocic'.in odull:.'.1 con E1', esl:tHlltuln en nuestro 

medio (79) 1 predomln;i lo vorlcdod csclcrosontc, seguido por 

lo cxudotivu lo granulomotosa, Estn di (crcnclo onotomopoto

lógico guarda sentido clinieo 1 con lo mayor prevalencia de 
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ET en Cose octi\'O multlsistbmico 

dante con lns obscrnicloncs de 

en lo inConcto, y es concor

Rosc (11} 1 quien estudio 16 

cosos de nutopsla de pncicntcs con ET; en ello se incluyeron 

9 niños, en los r¡uc el involucro ortcrial [uc scncrnllzo1\o 

y el potrbn mlcroscbpico, de tipo lnflumotorio (con linfoci

tos, cblulaa ¡1losmáticns pollmor(onuclcorcs); nstmismo en 

los c::ulos de autopsia de los serles pcdlÍltricos de i-;r (17-

19, 20, 27, J2), lo pcinoortitis con intenso ncti\'ldod i11[lnmo

lori11, es un doto proml11cntc. 

Tll.\Ti\MIENTO 

El tratamiento médico 1lc ln ET se ha bosotlo en el 

empleo de mcdldas cspcc1Cicos poro t!l control de los compli

cncioncs inhcrcntcn ol pndccimicnto (!ITAS, JCCY, etc,) en 

el uao de csteroldcs e lnmunosuprcsores. Los csteroldes se 

han empleado [undarncntnlmcnte en los (ases "octivos" de la 

en{crmcdod y los resultados ih(ormados han sido muy variables: 

Prosa (87), cu pobloclbn mixta obtuvo uno respuesto tcrap6utica 

Cavoroblc en el 1007. de los cosos, o diCercncia de Lupi (7), 

11ulcn en uno población similor sólo encontró beneficio en 

el 10% de los pacientes: otros reportes con rcsultodos (avo

rahlcs ~on los tic llall \./ciss ('.lS, 3'.l). f.stc (dtimo,cmplco 

conjuntamente prcdnisona y ciclofosfamida. En los series 

pedi6tr1cas no se ha informado beneficio con el empleo de 

asteroides (23, 2S, 27, 30), asimismo, en nuestros pacientes 
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tampoco se observó mejoría con el tratamiento cstcroitlco, 

e incluso en J cnsos prohahlcmcntc rovorccJó Jncrcmcnto dc 

la morbimortoliilnJ, 

l.u 1Jmltantc rlc todos estos rC'porlcs, incluyendo 

el nuestro, en cu<into ol nuóllsis del efecto tcropéutico <le 

os cstcroJdcs en lu CT, t•s que se trata de ci;tudlos rctrolt•c-

tl\•os, no controlados sin pnr&mctroa de cflcacln tcrnp6utico 

uniformes, El único estudio controlado, C!O este sentido, 

es el Je Shclhamcr (1), quien estudió un grupo mixto de 20 

poclcntcs con ET, en forma pronpcctiva, olcatorln y con pora

mctros cllnicos y angiogr&fJcos de mcjorfn, Er1contr6 que 

con el cm¡dco !lccuc11clal tic prctlnisona y cJclofosfumld.:i, el 

75:t de los pacientes en fose acti\'O tuvieron mej-,rlu cll11lco

nngJogrúflc11 <le lo eníerniedntl; en el resto, Ju ciruglo <le 

revoscular!zoción íue un método da 11 rescote", efectivo y con 

bojo morbimortoll<lod, aun en {osas actlvns del podeclmlcnto. 

En cuonlo ol empleo de tratomlcnto ontffím!co, existe 

concenso de que no modifica lo evoluc16n propln de Jo arter1o

pot101 sln cmbnrso 1 está indicado en cnsos de evldencin hlsto

m1crob1ol6gico de tuberculosis y/o fuerte pos!tividod o scro

convcrsJ6n de la prueba tic Hontoux. 

El trutomicnto i¡u!rúrnico e Invasivo en Jo ET se 

ho basado en la cirug1o de rcvosculnrizoción a terrltorlos 
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1squ6micos, fundumc"tulmcntc n rlíl&n. Rcclc11tcmcntc se ha 

cm¡ilc<Hlo lu 

(88) obtuvo 

anslo¡dustia 

un éxito de 

trons1undnn1 con el mi$mo (i1q Dons 

Sú.4:: con c1 uso de angioplostin, 

en el trat~mlcnto de las !!TAS rcnovascular en enfermos con 

ET, Estos resultados son su¡1criorcs o los obtenidos en pa.cicn

tc9 con atcrosclcroslu o dlsplasln fibromuscular co11 el empleo 

de clru~la ($')). El bcnc!Icto de lD nngioplnstio es máximo 

si lu ofcccit111 renal es unllntcrul, su limitantc es 1.ci rccs-

tcnosis, en un ¡iorccntnjc r tJ.cmpo nún no conocidos, Este 

proccdiwlcnto también se ha empleado en otros territorios 

Y<Jscularc:i con resultados fnvor.ildcs el\ ¡1uclc11tc~ con l\.T (90), 

l.os rcn~ull:111ln1; 0!1tc11!1los con cl tr;;itamlc11to r¡ulriirnJco 

fueron molos en nuestra serie: sin cmbnrso tanto en !e.ses 

nctivos como en fo.ses inoctinis tic ln ET se hnn reporto.do 

resultados favorables por diícrcntas autores: Pakrovsky (91) 1 

pnra al tratnmicnto de los UTAS rcnovosculor en 72 pncicntcs 

can ET, rcoliz6 los sisuicnt:cs proc.cdimicntos: ncfrcctomio, 

cn S casos, siendo la.s ind1coc::lones da clln, la 1mposibilitlod 

paro la clrus1o de rcvnscul<Jrlzaclhn, el deterioro terminal 

ele lo (unc1bn rcnnl y ln fnl ln al trntnmianto de rcvasc1.1J,nri-

211cibn. En los 67 pocicntca rcstnntcs rcnli:i!b cirugJn de 

rc\•osculnrJz.ación rcnnl y cn 42 da ellos rcvcscul.irlzucilin 

tomblén otros territorios arteria.lea; los resultados tempranos 

fueron buenos y excelentes en el 91.8% y los tardíos lo fueron 

en al 82.3:, En las [ases activos de la enfermedad, lo cirug1n 



de rcvoscu]n1·lznc-l6n uc hu con5J1lcrndo un método con clcvnilo 

morbimorlolldod, do(IO lo moyor prcvolcncio de fcn6menos trombb

tlcos (91, 92); lo mortalidad informoda osciln entre 20-3SZ; 

en nuestro serie fue del 50%: s\11 cmhnrgo, rcclcntcr.ientc (1) 

se 110 considerado que lo clrugln de rcvosc11lorizocibn en Coses 

actl\'ns del ¡111decimlento tlenc una bajo mortolidnd (Si) y 

1lcbc ser un n1étodo t(lropéutlco oltern11livo en poclenlcs con 

insu[lclcnclo ortcrial srovc sin rcs¡1ucsla o] trotomlcnto 

m6dico con cstcroidcs y ciclufos[omido, 



43 

CONCLUSIONES 

l!n base u uucsLrus re:;ullados y u los de otros invcs

ligudorcs, podemos resumir los siguientes considcracloncs, 

respecto o lo ET en lo in(oncio: 

1. Existe uno alto [rccucncio de odcnopotlo cervical 

(que oscmcjn clinic11mcntc tHlcnitis flmico), <le critcmn nodoso 

y de rcuctivi1lod al l'.l'.D., sin cmbnri;o, no se ha dcmoslrudu 

lo existencia de micoboctcrios en los tejidos ofccl:odos, ni 

unu li¡;a clio¡iutuuéuicu entre Lulicrculosis y E'\', lu clc\•adu ¡1rcvu

lcncio de nloontlscnos dcLcrminodos por lo rcgibn D del 11.1 •• A, 

supone uno osocioci6n entre lo ~T y uno respuesto inmune alte

rado. Por otro parle, los l1ollozgos histopotolbgicos en ciertos 

áreas, indican lo posible porticipocibn de un mcconismo de 

hipersensibilidad ¡;ranulomotosa, con dnño preferente ol tcjiilo 

e ll:istico. 

2. L.i E'f en los niiius se ¡1rescnlu, en lu ninyor1n 

de ellos, con una [ase tcmpronu osudo multlsist6mtcu, -

[recuentcmcntc imbricado con uno {ose c.r6nic.o, r6pidomcnLe 

prosrcsiva y con una clcvnlla morhimortoliclnd, (cst;c c.om¡iorco

rnlcnto es roro en lo edad adulto y constituye uno caroc.Lcr1sti

c.o notable del padecimiento, en lo in[onc.io). 
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3. Predomino el sexo femenino; lo c1lnd nicdJn de 

inicio del (HHlccimicnLo es 11 lo!! 11 oi\o:i. Los NJt>Lcma, con 

nHl)'Or cum¡1rumi11u sun el c11rdi1n·;1HC1dHr y el HL·rvlusu ct.•11tral. 

Lo isquemia tisular, dctcrminotlo por insuficiencia arterial 

y, lus JITAS 11011 los dos 1nccnnl:>mos fislu¡Hllogénlcos m<'is im¡ior

Lontcs, 

4. En su fase temprana, la ET en los nl1ios es frc-

cuontcmcntc confundida con otros ¡iadccimicnLos lnflumntorios 

y/o infecciosos; lo tomo de prcsibn :irtcrinl en los 4 extre

midades y 111 cx11luruclir1 vnsc11lnr com¡1lct11 orlcr1l11n nl ~11ogn6s

tico cllnico correcto. No existe un mnrcodor de laboratorio 

c&pcclftco de lo ET. 

5. El ECG y la tclcrrodiogrofia de tórax hocen cvi

tlcntc lo rl?pcrcusión de lu E'r en coru:.i:Ón¡ lus normalid¡u]es 

del contorno o6rtico en un niño dehcn sugerir lo posibilidad 

de ET. 

6. Angiogr6íicomente se corroborn el diogn6stico 

de ET en el 100% de los cnlios; los sJgnos de duílo nrLerlol 

son, por orden de frecuencia: estenosis de lo luz vascular, 

irregularidad del contorno vascular y ectnsill posestenÓLlcn. 

Los segmentos arteriales m6s afectados son el renal derecho, 

rcnul izquierdo, aorta torocoobdominnl y subclavio izquierda. 

Predominó el tipo III de lo enfermedad. El porcentaje de doi'io 



vascular pulmonnr y coro11ario fue bujo. 

7. linnlomopalolúgicnmcnle el tipo cxu1luli\·o fue 

e] mus frencuentc, a difcrcnclu de la poi.ilación ntlullu, en 

lo que prctlomina el tipu esclerosnnte; ello vu de ucuertlo 

cou ln nito l'rcvnlcncin de manifestaciones cllnicos r de lnbo

ratorio de nctividud inflamatoria sistémica, en In infancia, 

8. I::n nuestros cosos el trotamiento csteroidco no 

fa\•oreció la evolución del padecimiento; as{ mismo, el trotu

ndento uutiflmlco no 111u1liflt:Ó 1.:i cnfcrmcdud, Sin cmhar¡;o, 

nllp111ot1 han demost!'(ldo un efecto LcrnpéutJco f•n·oroblc con 

el empleo tic ¡1rcdni~1111n y clclofcsfunddu en fases nt:Llvus 

del padecimiento, 

9, El tratamiento quirÚr&ico en nuestros casos tuvo 

uno clcvutla morhJmortolidad, aunque o lo luz de lo informoci6n 

reciente, debe considerarse o la ongioplastia tronsluminol 

pcrcut6ncu como un método seguro y nltomcntc cflca;e 1 en el 

tratamiento ele In llThS rcno\•oscular. La ciruglll de rcvoscu

lorizacJ6n es un método de "rcscutc" cu aquellos 11ocicntes 

con monifcstocioncs de 1nsuficicncia arterial, a pesar de 

trotomicntu médico adecuado; lo ciruglo debo contemplar lo 

rcvasculnrizoci6n completa y su rcol:lzociún en foses activos 

es c(cclivo y tiene, ucluulmcntc, uno morbimortolidod bojo, 
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10. Lu 1rr en lo:; niitos llene un cspcclro de rn<1nlfci>lJ!. 

ctoncs paculiarcs que ln dislini;ucn del ¡indccl11iic11to en los 

1Hlul tos 

rr;:qulcrc 

1¡uc la conslltll)'Ctl como u11n cnícrwc<l.JJ lP»JVI.;! <¡uc 

c1'1tcrlot> cstricLo.s de Uia¡;ttbstico, de sa¡;uiniicnto 

y de trotomicnto. 

·-·-..... ~ 
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