//R37
oz UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA
Ao DE MEXICO

S0 N TN

FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO E INVESTIGACION
SECRETARIA DE SALUD
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA

ENFERMEDAD DE TAKAYASU,
REVISION DE LA LITERATURA A
PROPOSITO DE UN CASO INUSUAL.

TRABAJO DE FIN DE CURSO
PARA OBTENER EL DIPLOMA DE:
ESPECIALISTA EN PEDIATRIA
P R E S E N T A :
DR. JOSE LUIS VELEZ SALAS

TUTOR DE TESIS: )
DR. ESTEBAN MONROY DIAZ

INP

MEXICO, D. F. SEPTIEMBRE 2004



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION 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 imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



ENFERMEDAD DE TAKAYASU, REVISION
DE LA LITERATURA A PROPOSITO DE UN

oA
CASO INUSUAL, 0 0
pISHI DE B
m 56

s i //

2 / IR. PEDRO A. SANCHEZ niAnQuzz '
DIRECTOR DE ENSENANZA Y PROFESOR TITULAR DEL

DR. LUIS HESHIKI NAKANDAKARI
JEFE DEL DEPARTAMENTO DE ENSENANZA DE PRE Y POSGRADO




AGRADECIMIENTOS.

Al ser supremo, no definible, no visible, y Gnicamente perceptible, porque se que nunca me ha dejado
solo, en los momentos de alegria y de tristeza... y tengo la certeza de que ese ser seguird conmigo hasta
¢l final de mi existencia... por eso y mucho mas...se llama DIOS.

A los médicos de este Instituto que se preocupan por trasmitir su experiencia y conocimientos en
nosotros Jos residentes. Y un agradecimiento muy especial a Jos médicos que no solo me
transmitieron conocimientos, si no que me brindaron su amistad, confiaron en mi y me motivaron a
salir adelante, muchas gracias Dra. Mireya Muifioz, Dra. Ana Ortiz, Dr. Ramiro Garcia, Dr. Anic Araujo,
Dra. Beatriz Llamosas y a mi asesor de tesis quien en ¢l poco tiempo de conocerlo se ha sabido ganar
un gran respeto y admiracion el Dr. Esteban Monroy.

A mis compaficros residentes de este Instituto, por el apoyo para que la pesada tarea se hiciera mas
ligera. Pero un agradecimiento especial para aquellos que me brindaron su amistad y que me hicieron
sentir en familia, a pesar de estar lejos de ésta, Gracias David Islas, Lika Escamilla, Lissetie
Arguinzoniz, Ana Karina Reyes, Antonio Razo, Adriana Alcintara, Alonso Gutiérrez, Miriam Jiménez.

radecimiento a quienes me ayudaron para la bisqueda y realizacion de mi tesis a la Dra. Erika

Ag
Ayala, Dr. Mario Acosta, Dra. Susana Elizalde, Dr. Héctor Acuiia, Dr. Lopez Corella. Srita. Normita
Sanchez.



DEDICATORIA

A las personas que me dieron la vida que son mis padres
A las personas que han compartido su vida conmigo que son mis hermanos, sobrinos y amigos.
A las personas que ahora son mi razén de vivir que son mi esposa Maria Patricia y mis hijos
Luis Emmanuel y Erick Ulises.
A las personas que forman parte de mi nueva familia. que son mis suegros ¥ cufiados.
Y Finalmente a aquellos por quienes estoy aqui, que son todos los nifios que me motivaron y motivan
a ser en un futuro no muy lejano pediatra.



iNDICE

INDICE 6

15720 151 &[0 IS I DO
CLASIFICACION .. ... oo et e e e e e e es e ees s aen svnnene ven v e een ]
HISTORIA: i o s il i n S s i s s s
EPIDEMIOLOGIA ;. oot st e s tinss et Momas vagiadnsa s 9
HISTOPATOLOGICO ... .. oo oot e e e eee e e e ee e ne a9
PATOGENIA oo vanisib it s s s e e ainasal
CUADROCLINICO... ..., 11
DIAGNOSTICO. .. ... oot v oot et eee e e e eee e e een e oo v eeeereseseseememneesrneenseenn 13
PRONGSTICE e o o i e e s AR e

JUSTIRTCR CYON o vvsisassn sa sy s ass i sisss sosads s manem st sy anaasi 18

CASOICEINICO oo svii s mamssm i s s s msams s 20

DISCUSION. .. ..ot aee et et am eeeae v aas saeann see mas sos aamns 30




ARTERITIS DE TAKAYASU
DEFINICION

Es una enfermedad inflamatoria crénica con manifestaciones arteriales y extrarteriales. Entre
las primeras resalta la afectacion con tendencia obstructiva, de la aorta y sus ramas y de la
arteria pulmonar.(1) En las segundas son relativamente comunes la adenitis escrofuloide, los
eritemas nodoso e indurado de Bazin, la artritis y con menor frecuencia la pericarditis y la
uveitis.(7)(33)

SINONIMOS. “Enfermedad sin pulso”, “Sindrome del arco adrtico”, “Sindrome adrtico

moderado”, “Tromboaortopatia oclusiva”, “Aortoarteritis no especifica™. (1)X3).
CLASIFICACION

De acuerdo a la distribuci6n topografica de Ias lesiones arteriales, la enfermedad de Takayasu
ha sido clasificada en cuatro tipos anatémicos (28)(29)(32):

Tipo I: Compromiso del arco y de los troncos supraaorticos (41%).

Tipo II: Compromiso variable en extension de la aorta descendente y sus ramas (15%).

Tipo IIl: Compromiso de toda la aorta y sus ramas (41%)

Tipo I'V: Cualquiera de los tipos anteriores asociado a compromiso de la arteria pulmonar (3%)
En ofras estadisticas la variedad mas frecuente de AT es la de tipo 111 hasta en un 65%(29).

La agresion vascular de los pacientes se clasific6 de acuerdo con la propuesta de la
Conferencia Internacional de Arteritis de Takayasu en Tokio 1994 de la siguiente manera

(11)(fig. 1):

Tipo 1. Vasos del arco adrtico

Tipo ITa. Aorta ascendente, arco aortico y sus ramas.

Tipo IIb. Vasos del tipo [Ia més aorta descendente.

Tipo III. Aortas descendente y abdominal y/o arteria renal.

Tipo IV. Aorta abdominal y/o renal

Tipo V. Combinacién de Ilb y IV.

El compromiso de las arterias pulmonares y/o coronarias se destaca adicionando la letra P para

pulmonar y/o C para coronarias.
v v

“Fig. 1 Clasificacién de Ia anteritis de Takayaso

1 Ila 1IIb 11




HISTORIA

La primera descripcion de arteritis de Takayasu fue publicada en 1830 por Rokushu Yamamoto
en el documental llamado Kitsuo Idan, y subtitulado “Registro de mis pacientes del hospital
privado con el gran arbol naranja. Aqui describe Yamamoto a un paciente de 45 afios quien
inicia con fiebre, un afio después con ausencia de pulsos en un brazo y pulsos débiles en el
otro, ataque al estado general posteriormente el pulso deja de palparse en ambas carétidas, se
agrega disfonia, y presenta muerte sabita a los 1l aflos de seguimiento. (37) En 1856 Savory
describio por primera vez la arteritis inespecifica.(18). En 1908 Mikito Takayasu, profesor de
oftalmologia de la Universidad de Kanazawa en Japén, en ocasion de la XII Reunion Anual de
la Sociedad de Oftalmélogos de Japon presentd una imagen de fondo de ojo con una
“guirnalda” arteriovenosa peripapilar y confesé que no conocia su origen. Comentando que se
trataba de una mujer joven de 21 afios de edad quien perdié la vista por cataratas y una
anastomosis extraiia arteriovenosa en espiral. En ese momento los profesores Katsumoto OQishi
y Tsukerikichi Kagoshima sefialaron que ellos habian visto una imagen similar en mujeres sin
pulsos radiales (42) (5) (6).

En 1920 se lleva a cabo la necropsia de una paciente de 25 afios de edad en la que K Ohta
confirma que es una arteritis de Takayasu con una panarteritis que involucra la intima, media y
adventicia y que los hallazgos del fondo de ojo resultaban de la isquemia debida a la
obstruccion de los vasos cervicales. Otro Japonés Shimisu en 1948, completo el estudio
resaltando la oclusidon cardtida-subclavia y la llamé “enfermedad sin pulso™ y en 1952
Caccamise y Whitman describieron un caso y la llamaron por primera vez “Enfermedad de
Takayasu”. Cooley la sitia como de las causas del “Sindrome del cayado adrtico™ (4) (6). En
México, el primer caso de esta enfermedad fue mencionada por Puig-Solanes en 1946, pero la
publicacion formal se efectu6 hasta 1957. En la Repiblica Mexicana este padecimiento se
denominé “arteritis inespecifica” y durante varios afios y con tal nombre aparecieron algunas
referencias en la literatura (4) (7) (8).

En 1956, Danaraj y Ong reportaron dos casos de nifios con hipertension y quienes presentaban
estenosis Renal bilateral resultado de una arteritis que se originaba en la aorta abdominal. En
1960 llama la atencién a Ask-Upmark la presencia de hipertension arterial en estos pacientes
(18), sin embargo no es hasta 1962 cuando Danaraj menciona que el rango de edad para estos
pacientes era de 15 a 32 afios y que presentaban hipertension. (12). En este mismo aiio Judge et
al. Es el primero en sugerir que la autoinmunidad puede ser la causa de la AT y que puede
tener un origen genético. Sin embargo no es hasta 1970 cuando Fuyaka et al, reportan por
primera vez el caso de madre e hija con AT. En 1977 Sdnchez publica un estudio de pacientes
mexicanos con hipertension renovascular que incluyé 109 pacientes con esta enfermedad 42
padecian Arteritis de Takayasu siendo ésta la primera causa con un 38.5% seguido de la
displasia fibromuscular en un 27-5% de los casos (18).

En 1972 se empieza a estudiar la relacion entre alelos HLA y la susceptibilidad para Arteritis
de Takayasu (10) En 1978, Numano report6 un caso de AT en gemelas monocigéticas (31), a la
fecha existen otros dos casos de gemelas monocigéticas. También se ha descrito el caso de dos
hermanas que desarrollaron la enfermedad a pesar de haber crecido en diferentes ambientes.
Se han reportado 21 casos de agregacion familiar en Japon, 3 en Brasil y uno en la India, hasta
1998. Cuatro de estos se confirmaron como descendencia de matrimonios consanguineos.



EPIDEMIOLOGIA

Tiene una distribucién mundial, pero con una incidencia mayor en el continente asiatico. Se
han reportado casos en Europa, Africa, en el Medio Este, Norteamérica y Latinoamérica lo
que apoya que lo ya antes mencionado.(1)(5)7). El precisar la magnitud del dafio y
contrastarlo con el de poblaciones de etnologia diferente es relevante, la Arteritis de Takayasu
en Japon tiene una incidencia de 150 casos nuevos por afio. En Suecia, la incidencia de AT en
la poblacion blanca fue de 1.2 por millén por afio. Un estudio en Minessota demostré una
incidencia en este pais (USA) es de 2.6 casos por millon por afio. (4)X13).

Actualmente se insiste en la existencia de diferencias en la relacién sexo femenino /masculino:
asi, en Japon, ésta es de 24/1, en la India es de 1.6/1, en México de 6.4/1 (aunque en una serie
de un solo centro nosocomial fue de 4/1) y es variable en otros paises. En India e Israel se han
reportado casos de AT, igual en hombres que en mujeres.(7) Del 80 al 90% de los pacientes
son mujeres (cerca de 9:1)

La AT es una enfermedad que predomina en adultos jovenes en la segunda y tercera década
de la vida (13), con una edad media de 25 afios. La edad de presentacion en Italia y Suecia es
de 41 aiios (4).

También se han encontrado diferencias en el involucramiento arterial: en Japén predomina el
daiio de los troncos supraaorticos y en la India es mas comin el de la aorta toracoabdominal,
situacion parecida a la que ocurre en la poblacion mexicana y de otros paises (14X SX6X7).

Después de la Parpura de Henoch-Schonlein y de la enfermedad de Kawasaki, la arteritis de
Takayasu constituye la tercera forma mas frecuente de vasculitis infantil en el mundo. La
relacion entre el sexo femenino y masculino en nifios es de 2.5 a 1. Aproximadamente un
tercio de los casos comienza antes de los 20 afios y por lo general los sintomas aparecen
después de los 10 afios, aunque la enfermedad ha afectado a nifios de solo 7 meses. (9X(12)(27)
En la India la AT es la primera causa de vasculitis y principal causa de hipertension
renovascular en pacientes jovenes (22).

El grupo de las vasculitis, incluida la AT, tiene un impacto socioecondémico fuerte en el
continente americano, ya que los gastos de hospitalizacion, relacionados con estas
enfermedades ascienden en Estados Unidos a 150 millones de doélares al afio, y son
relativamente comunes en paises latinoamericanos.(10)

HISTOPATOLOGIA

La AT involucra principalmente arterias elasticas. La enfermedad puede ser en parches con
areas normales a lo largo del vaso. En fases iniciales del estadio agudo de la enfermedad se
observa un exudado inflamatorio granulématoso, posteriormente predomina la fibrosis pero
ambos estadios pueden coexistir. La inflamacion inicial es alrededor de la vasa vasorum en la
media y la adventicia, predomina un infitrado de células mononucleares y granulomas de
células gigantes (epiteliales). La fragmentacion de las fibras elasticas (elasticofagia), la
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destruccion de las células del misculo liso de la capa media conduce a debilitamiento de la
pared del vaso y dilatacién. El depésito de una sustancia rica en mucopolisacaridos y una
fibrosis reactiva producen una inflamacion de las capas intima y media. Posteriormente se
produce una fibrosis nodular en todas las capas de la arteria obliterando el lumen. Una
inflamacién répida o severa conduce a dilatacion del vaso y formacion de aneurismas, pero
las estenosis y las oclusiones son mas frecuentes. También se han observado estenosis por
trombosis. Los organos afectados muestran cambios isquémicos y esta isquemia determina a
caracteristicas clinicas de la enfermedad. (13)17)X25)(37)

PATOGENESIS

La causa de la Arteritis de Takayasu es hasta ahora desconocida se supone un mecanismo
autoinmunitario basado en el hallazgo de anticuerpos antinucleares y de anticuerpos antiaorta
especificos en algunos pacientes (anticuerpos antiendotelio). Su relacion con la tuberculosis ha
sido ampliamente discutida AT es comun en partes del mundo en las cuales hay una alta
incidencia de tuberculosis, pero hay excepciones intrigantes como es Japon. (35) Se han
reportado casos de AT con artritis reumatoide, colitis ulcerativa, lupus eritematoso sistémico,
enfermedad de crohn, sarcoidosis, amiloidosis. Lo mas estudiado es una respuesta inmune en
la patogénesis de la enfermedad (13) (22)(23).

El estudio de lesiones en la fase activa de la enfermedad sugiere que la inflamacion resulta de
la respuesta inmune mediada por células. Un gran nimero de linfocitos (células T-afd y
células NK) inician el dafio por liberacion de perforin en el tejido arterial. La identificacion de
los receptores de cels. T, sugiere que estas células reaccionan con antigenos especificos. Los
antigenos exactos son desconocidos. Sin embargo se ha considerado que la HSP-65 (Proteina
shock especifica) puede ser uno de los antigenos importantes. HSP-65 es un antigeno mayor de
Micobacterium tuberculosis, BCG, y muchas otras especies de bacterias, asi como también
puede ser sintetizada por tejidos en respuesta al stress. Sin embargo la expresion de HSP-65,
HLA clase I y II est4n marcadamente incrementados en el tejido adrtico afectado. (27)

Se ha demostrado un aumento significativo de los niveles séricos de interleucina 2, B2
microglobulina y de las inmunoglobulinas por lo que es posible suponer la participacion de un
mecanismo humoral (22).

ANTIGENOS DE HISTOCOMPATIBILIDAD (HLA)

El HLA es un factor genético importante en el control de la susceptibilidad para la Arteritis de
Takayasu. (Tabla I). La distribucion geogrifica de la enfermedad sugiere que existen
diferencias étnicas en la susceptibilidad para la AT y sus caracteristicas clinicas. Existen dos
hipétesis sobre el papel de la asociacion de HLA con AT, una dice que los alelos HLA
asociados con la enfermedad estin en equilibrio con algunos genes desconocidos que estan
involucrados en la patogénesis de la AT; la otra sugiere que la molécula de HLA por si misma,
juega papeles importantes en la patogénesis de AT.(10) (13)X34)
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Tabla 1. Alelos del Sistema Principal de Histocompatibilidad (HLA) asociados con Arteritis de Takayasu
en varias poblaciones.

Poblacion Alelos Poblacién Alelos
Asiatica (Japon) HLA-B *5201* Caucasica(Arabia Saudita) HLA-A2
HLA-B*3902* HLA-A9
HLA-DR2 HLA-B35
HLA-DR7
Asiatica (Corea) HLA-B52 Caucasica(Norteamericana) HLA-DR4
Asiatica(Tailandia) HLA-A31 Mestiza (México) HLA-B5S
HLA-BS2 HLA-B52
Asiatica(India) HLA-BS
HLA-DR6

*Alelos con acido glutamico en la posicion 63 y serina en la posicion 67

CUADRO CLiNICO

En la evolucion clinica de la arteritis de Takayasu se reconocen dos etapas: una fase inicial
pre-oclusiva o pre-isquémica, que se presenta habitualmente en la 1* o 2* década de la vida,
caracterizada por sintomas sistémicos inespecificos propios de un cuadro inflamatorio:
compromiso del estado general, fatiga, fiebre, anorexia, disnea, taquicardia, dolores musculares
e incluso artralgias. Ocasionalmente hay sensibilidad en los trayectos arteriales. Esta fase
puede pasar inadvertida, y en algunos casos, tratindose de mujeres jovenes con VSG elevada y
compromiso del estado general, con frecuencia se confunde con enfermedad reumatica o
enfermedades del colageno(1)(20).

En una segunda etapa (fase oclusiva o isquémica) se hacen presente los sintomas de
insuficiencia arterial. Esto puede ocurrir precozmente, aunque normalmente ocurre afios mas
tarde, durante la 2° a la 4° década de la vida. Los sintomas dependen de la ubicacion anatomica
de las lesiones vasculares: insuficiencia cerebrovascular, angor, claudicacion intermitente de
extremidades superiores o insuficiencia adrtica en las lesiones del arco y aorta ascendente.
Hipertension arterial severa por coartacion adrtica y/o compromiso renovascular, angina
mesentérica, claudicacion intermitente de extremidades inferiores en las lesiones de la aorta
descendente. Al examen fisico destacan la disminucion de los pulsos periféricos, la aparicion
de soplos sobre el trayecto de los vasos afectados y la asimetria de la presion arterial entre las 4
extremidades, rash cutineo (eritema nodoso, pyoderma gangrenoso), en fondo de ojo pueden
encontrarse hemorragias retinianas, exudados cotonosos, dilatacion venosa y sangrado,
microaneurismas de la retina, atrofia Optica, hemorragia vitrea, anastomosis arteriovenosa
peripapilar.(5X8)
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TABLA 2. Criterios de enfermedad activa en pacientes con Arteritis de Takayasu.

Caracteristicas Constitucionales, tales como fiebre, dolor musculoesquelético (sin otra causa identificada).

Velocidad de sedimentacion elevada (>20 mm/hr).

Hallazgos de inflamacién, o isquemia vascular, tales como claudicacion. Pulsos disminuidos o ausentes, soplos,

dolor vascular (carotidinia), presion sanguinea asimétrica en extremidades superiores o inferiores (0 ambos)

| Hallazgos angiograficos tipicos.

La hipertension arterial en la Arteritis de Takayasu resulta de la estenosis de la arteria renal,
estrechamiento aortico y fibrosis aortica, si ésta es severa puede ocasionar encefalopatia
hipertensiva o insuficiencia cardiaca. La AT es la causa mis comin de hipertension
renovascular en nifios asiaticos. El diagnéstico de hipertension puede pasar desapercibido si no
se revisa todos los pulsos. La estenosis de la arteria renal puede ser bilateral y habitualmente
coexiste con involucramiento de la aorta abdominal.(12)(14)15X37)

Las crisis hipertensivas se refieren a un sindrome caracterizado por una elevacion substancial
de la presion arterial (PA) con un inminente riesgo para la vida del paciente y éstas a su vez se
dividen en emergencias y urgencias hipertensivas, definiéndose una urgencia hipertensiva,
como una situacién en la que [a HTA no se acompaiia de sintomatologia ni dafio organico
secundario; requieren una reduccion de la PA en un periodo de horas, normalmente con
tratamiento oral o sublingual. Y la emergencia hipertensiva va acompaiiada de afectacion de
organos vitales como encefalopatia hipertensiva, 0 edema agudo de pulmén por insuficiencia
cardiaca, requieren una inmediata reduccién de la PA en minutos, normalmente con terapia
parenteral. (16)

La insuficiencia cardiaca en la AT es comim en nifios y es una importante causa de mortalidad,
la hipertension es la primera causa de insuficiencia cardiaca, pero puede ocurrir en ausencia de
hipertension severa. Miocarditis, la lesion arterial coronaria, la lesion valwvular, la lesion de la
arteria pulmonar pueden contribuir a la insuficiencia cardiaca, frecuentemente los nifios con
ICC y AT tienen una miocardiopatia dilatada mal diagnosticada.(5X44)

La regurgitacion aortica es resultado de la aorta dilatada y ésta es raramente vista en niios, el
compromiso arterial mas frecuente es la forma oclusiva, sin embargo cerca del 10% de los
pacientes presenta dilatacién aneurismética. Se han descrito aneurismas tanto en Ja aorta
toracica como en la porcion abdominal, en la carétida comun, subclavia, y arteria iliaca. La
rotura, ha sido descrita en varias localizaciones. El compromiso coronario ocurre en el 3% de
los casos (21).

Algunos autores como Muranjan refieren tres tipos de presentacion de la enfermedad. La fase
preoclusiva manifestada por sintomas no especificos incluye malestar general, fiebre, cefalea,
artralgias, mialgias y pérdida de peso. La segunda fase de angiodinia durante la cual el
paciente experimenta dolor a lo largo de los vasos afectados, y finalmente una tercera fase que
incluye hipertension, pulsos disminuidos, y complicaciones de la hipertension(14)25).
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DIAGNOSTICO

Ninguno de los criterios diagndsticos (Ishikawa, American Collage of Rheumatology / Tabla 3
y 4) son completamente satisfactorios, pero el diagndstico clinico en si es muy dificil. Si bien
el diagnostico definitivo sélo es posible mediante el estudio histopatoldgico arterial, ciertos
elementos clinicos hacen altamente probable el diagnéstico de arteritis de Takayasu (13)(30)

CRITERIOS DIAGNOSTICOS.
TABLA 3. CRITERIOS DE ISHIKAWA PARA EL DIAGNOSTICO CLINICO DE ARTERITIS DE
TAKAYASU
CRITERKD DEFINICION
CRITERIO OBLIGATORIO

Edad <de 40 afios

Edad < de 40 afios al diagndstico o al inicio de los signos y sintomas
caracteristicos de un mes de evolucion en la historia del paciente.

DOS CRITERIOS MAYORES

Lesion de la porcion media de la arteria
subclavia izquierda.

Estenosis severa 0  oclusion en la porcion media, a un cm. del
orificio proximal de la artena vertebral izquierda o a tres cm. del
orificio distal, determinados por angiografia.

Lesion de la porcion media de la arteria
subclavia derecha

La estenosis estd presente en la porcion media arteria vertebral
derecha a 3cm del orificio distal, determinados por angiografia.

NUEVE CRITERIOS MENORES

VSG elevada

Elevacion inexplicada y persistente de la VSG >20mm/hr
(Westergren) en el momento del diagnéstico o durante la enfermedad.

Dolor de la arteria carétida(carotidinia)

Dolor unilateral o bilateral de las arterias cardtidas comunes, a la
palpacion fisica; la sensibilidad de los muisculos del cuello no es
aceptada.

Hipertension

Presion sanguinea 140/90 mmHg braquial 6 > 160/90 mmHg poplitea
en <de 40 afios de edad.

Regurgitacién adrtica o ectasia anulo
aortica

Por auscultacion, ecocardiografia Doppler o por angiografia.

Lesion de la arteria pulmonar

Por angiografia o por dos ecocardiogramas dimensionales. Oclusién
arterial segmentaria o lobar, 0 su equivalente determinados por
angiografia o por escintografia perfusoria, o presencia de estenosis,
aneurisma, irregularidad luminar o alguna combinacién del tronco de
la pulmonar unilateral o bilateral.

Lesion de la porcion media de la artena
cardtida comim.

Estenosis u oclusion de la porcion media de 5 cm, de longitud a 2 cm
de la porcion distal, determinado por angiografia.

Lesion ded tronco braquicefalico distal.

Estenosis severa u oclusion de la tercera porcion distal determinada
por angiografia.

Lesion de la aorta toricica descendente

Estrechamiento, dilatacion o aneurisma, irregularidad Juminal la
lesién sola o combinada determinada por angiografia La tortuosidad
sola no es aceptada.

Lesion de la aorta abdominal.

Estrechamiento, dilatacion o aneunsma, irregularidad luminal, Ja
lesion sola 0 combinada y ausencia de lesion en ka region aorto iliaca
consistente a 2 cm. de la aorta terminal y arterias iliacas comunes
determinadas por angiografia La tortuosidad unica sola es aceptada.

Los criterios propuestos consisten en un criterio obligatorio, dos criterios mayores y nueve
criterios menores. Para el diagnostico de AT es necesario ademas del criterio obligatorio,
presencia de ambos criterios mayores o un mayor y dos menores, 0 mas de cuatro criterios

menores.




TABLA 4: Criterios del Colegio Americano de Reumatologia para la clasificacién de Arteritis de Takayasu.
1990.

CRITERIO DEFINICION

Edad de presentacion en afios Desarrollo de los sintomas o hallazgos de Arteritis de Takayasu
en < de 40 afios.

Claudicacién de extremidades Desarrollo y empeoramiento de fatiga, en misculos de una o
mas extremidades , especialmente en las superiores.

Pulsos braquiales disminuidos Pulso disminuidos de una o ambas arterias braquiales.

Diferencia de PS >10mmHg Diferencia de > 10mmHg en la presion sanguinea sistolica
entre ambos brazos.

Soplo de la arteria subclavia o aorta Soplo audible o a la auscultacion sobre una o ambas arterias
subclavias o aorta abdominal.

Arteriografia anormal El estrechamiento u oclusién de la aorta completa , en las
ramas primarias, de las arterias de las extremidades superiores
o inferiores no debidas a arteriosclerosis, ni displasia
fibromuscular o causas similares: cambios habitualmente
focales o segmentarios.

Se diagnostica AT si al menos tres de los seis criterios estin presentes.

Esta clasificacion tiene una sensibilidad y especificidad de el 90.5% y 97.8% respectivamente
(16).

ESTUDIOS DE LABORATORIO.

No existen marcadores especificos. La tmnica alteracion de laboratorio observada en primera
fase de la enfermedad es un aumento de la velocidad de sedimentacion eritrocitaria, y discreta
anemia normocitica normocromica en el 50% de los pacientes con leucocitosis y trombocitosis.
En algunos pacientes hay aumento de las inmunoglobulinas G, M y A, B8-2 microglobulina e
interleucina 2 , el factor de Von Willebrand puede estar elevado (factor VIiI-relacionado a
antigenos), presenta anticuerpos antiendotelio elevados, habitualmente los anticuerpos
antinucleares son negativos, el factor reumatoide esta elevado en el 15% de los individuos con
AT. (27).

El estindar de oro para determinar la presencia de vasculitis activa en la enfermedad de
Takayasu es la evaluacion histopatologica de los vasos afectados y la muestra se obtiene
habitualmente durante la cirugia vascular. La VSG, PCR, e IL-6 todas reflejan el proceso
inflamatorio en la mayoria de los casos de AT (36).

La angiografia con substraccién digital o convencional ha sido considerada como el estandar
de oro para el diagnéstico de Arteritis de Takayasu. La angiografia muestra irregularidades
luminales, estenosis de los vasos, dilatacion, oclusién o aneurismas de la aorta 0 sus ramas
principales.

La unica forma de conocer la extension y severidad de las lesiones vasculares, establecer un
pronéstico y planificar una eventual correccion quirirgica es con un estudio angiogrifico de
toda la aorta y de la arteria pulmonar. Desde el punto de vista angiografico, las lesiones
arteriales son bastante caracteristicas. Los troncos supraodrticos pueden mostrar desde una
estenosis tubular de didmetro irregular hasta la obliteracion total con gran desarrollo de
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colaterales. El compromiso de la aorta descendente puede estar limitado al térax creando una
verdadera coartacion, o alcanzar incluso la porcion visceral de la aorta abdominal a veces con
estenosis renal asociada.

La angioresonancia es de gran utilidad en el diagnostico de la fase temprana de la enfermedad
de Takayasu y en el monitoreo de la respuesta a la terapéutica. (46)

1. Permite detectar el engrosamiento de la pared arterial caracteristico de la fase temprana
de la enfermedad de Takayasu (previa a la pérdida de pulsos) mediante cortes
perpendiculares al vaso de interés, puede establecer también una adecuada
diferenciacion entre la luz vascular y la pared del vaso sin la utilizacién de medios de
contraste.

2. Los cambios de intensidad de la seifial parietal entre los modos T1 y T2 se correlacionan
con el grado de actividad inflamatorio en la pared del vaso afectado. Por lo tanto es de
utilidad para evaluar la respuesta frente a la terapéutica instituida.

3. La exacta caracterizacion del engrosamiento de las paredes vasculares afectadas
permite objetivar los cambios evolutivos en el seguimiento a largo plazo. (20)(27)

El ultrasonido de alta resolucién:

Duplex Doppler puede ser usado para evaluar y monitorizar la enfermedad en las arterias
subclavia y carétida comnn.

La ecocardiografia, debe realizarse ecocardiograma para evaluar el estado de la valvula aértica,
se debe realizar seguimiento para monitorizar la insuficiencia adrtica.

La radiografia de torax puede mostrar ensanchamiento del boton aértico o calcificaciones en el
contorno de la aorta descendente.

Se debe hacer diagndstico diferencial con otras enfermedades que causan aortitis inflamatoria
(sifilis, Arteritis de Células Gigantes, Enfermedad de Buerger, Enfermedad de Behcet,
Enfermedad de Kawasaki, Enfermedad de Coggan, espondiloartropatias ) o anormalidades del
desarrollo (sindrome de Ehlers-Danlos, Sindrome Marfan), otras anormalidades aérticas tales
como la neurofibromatosis, ergotismo, y fibrosis por radiacién, ateroesclerosis.(39)45)

TRATAMIENTO

En la fase aguda de la AT, el tratamiento con corticoesteroides (Img/kg/d) conduce a la
remisién clinica en el 60% de los casos. La duracién del tratamiento varia empiricamente de
acuerdo a la evaluacion clinica de enfermedad activa. La duracién en promedio es de 11 meses
en nifios. Los pacientes que no responden al tratamiento con corticoesteroides o quienes no
remiten durante el tratamiento necesitan un medicamento adicional. (15)
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Los sintomas de pacientes no controlados pueden ser sometidos a infusiones de
metilprednisolona (30mg/kg. no exceder de un gramo/semana). Sin embargo el uso por mucho
tiempo de estos se ha asociado a toxicidad por esteroides.(27)

La inmunosupresion con ciclofosfamida (1-2mg/kg/d), azatioprina (1-2mg/kg/d) o metrotexate
(0.15-0.35mg/kg/semana) pueden ser usados en caso de resistencia o en dosis de reduccién de
esteroide.. La experiencia con micofenolato de mofetil es limitada y se ha utilizado en el
tratamiento de pacientes resistentes a glucocorticoides (16)27).

La prednisona es un inmunosupresor que se utiliza en el tratamiento de las enfermedades
autoinmunes, puede disminuir la inflamacién, por dismmucion de la permeabilidad capilar y
supresion de la actividad de los PMN, estabiliza la membrana lisosomal y suprime la accion de
linfocitos y la produccién de anticuerpos. La dosis pediatrica es de 1-2mg/kg/d, dividido en dos
dosis, esta contraindicada en pacientes con hipersensibilidad documentada, en infecciones
graves, en infecciones por hongos y en varicela. Difenilhidantoina y rifampicina disminuyen
los niveles del corticoesteroide, se debe utilizar con cuidado en pacientes con hipertension,
insuficiencia cardiaca congestiva o diabetes.

El metrotexate es un inhibidor de la tetrahidrofolato reductasa y tiene un potente efecto
antiinflamatorio y este efecto lo realiza por efectos directos sobre los receptores de adenosina.
Desconocemos los mecanismos de accion antinflamatoria, puede afectar la respuesta inmune,
disminuye los sintomas de la inflamacion (dolor, edema, debilidad). La dosis pediitrica es de
5-15 mg/m2/semana se aplica por via oral, intramuscular, subcutinea, esta contraindicada en
hipersensibilidad documentada, insuficiencia hepitica o renal, en supresion de médula dsea.
Puede disminuir los niveles de teofilina, penicilina, cuando se administran por via oral, altas
dosis de folatos pueden disminuir la eficacia del MTX, los antagonistas de folatos pueden
aumentar la mielosupresién (TMP/SMX), se debe utilizar con cuidado en fibrosis pulmonar.,
hepatotoxicidad, fotosensibilidad; supresion de médula dsea, es teratogénico y oncogénico.

La ciclofosfamida es un agente alquilante que es citotdxico, divide a las células por reaccion
cruzada con el ADN celular. Se metaboliza en el higado a su metabolito activo (acroleina) el
cual se acumula en la vejiga y causa cistitis. Dosis es de 1-2.5 mg/kg/d por via oral 0 500mg 1
g/m2 IV mensualmente. Estd contraindicado en hipersensibilidad, médula 6sea con supresion
importante, y provoca cistitis hemorragica severa en 15%, pero con hidrataciéon I'V y MESNA
la cistiis rara vez se presenta. Interactia con alopurinol, cloranfenicol, digoxina,
hidroclorotiazida, vacuna de rotavirus, succinilcolina y tamoxifeno. Incrementa el riesgo para
infecciones, alopecia, cistitis hemorrigica, es teratogénico y oncogénico, puede ocasionar
esterilidad en hombres y mujeres, puede condicionar cardiomiopatias.

La mayor morbilidad y mortalidad en la AT se asocia a la estenosis de la arteria aorta, renal, y
cardtida. La dilatacion con balén ha revolucionado el tratamiento de la Arteritis de Takayasu.
La dilatacion transluminal percutinea es exitosa en el 90% de los casos y consigue controlar la
presion arterial en el 60% de los pacientes. La estenosis recurrente ocurre en el 20 a 25% de los
casos, Los Stents de la arteria renal habitualmente no se requieren. Dilatacion con balén es
preferible que se haga en la fase crénica de la enfermedad. Pero también en la fase aguda se
puede llevar a cabo con éxito.

La cirugia debe ser considerada solamente en los pacientes con sintomas isquémicos severos o
aneurismas. Es fundamental la remision de la actividad inflamatoria previo a la correccion
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quirurgica. La técnica de reconstruccion mas utilizada es el puente o "bypass”, que evita el
abordaje directo de las dreas inflamatorias, las que presentan generalmente una marcada
periarteritis. (26)

INDICACION QUIRURGICA EN ENFERMEDAD DE TAKAYASU

1. Enfermedad oclusiva avanzada de los troncos supradrticos manifestada por sintomas de
insuficiencia cerebrovascular global o focal.
2. Cardiopatia coronaria sintomatica
3. Hipertension arterial secundaria, por coartacion de la aorta descendente y/ o estenosis
arterial renal.
4. Angina mesentérica por compromiso de las arterias mesentéricas.
5. Desarrollo de aneurismas (25)

El tratamiento mediante angioplastia percutinea transluminal ha tenido resultados limitados
debido a la marcada rigidez arterial que impide la dilatacion, o debido a la recurrencia precoz
de la estenosis u oclusion, de naturaleza inflamatoria. (26)

PRONOSTICO

Arteritis de Takayasu es una enfermedad seria en nifios y la mortalidad es del 10 al 30%
durante el seguimiento. Actualmente el prondstico ha sido mejorado por los procedimientos
para el tratamiento de la estenosis renal. La presencia de AT severa (definida como la
presencia de grados severos de hipertension, regurgitacion aortica, retinopatia, aneurismas)
con pobre funcidn cardiaca son predictores de pobres resultados. (25)

La enfermedad de Takayasu se inicia en una temprana edad, habitualmente en forma insidiosa
y evoluciona durante afios en forma silenciosa antes de dar manifestaciones isquémicas, las que
son mis bien tardias. Sin embargo, en algunos casos hemos observado una evolucién mas
agresiva, con desarrollo precoz de complicaciones, tal como fuera descrito por Ishikawa. La
sobrevida en pacientes con arteritis de Takayasu alcanza al 83,1% a los 5 afios de efectuado el
diagnéstico. La hipertension arterial presente en mas del 50 % de los casos, es secundaria en
parte a una marcada rigidez del arbol arterial y en parte a la activacion del eje renina-
angiotensina-aldosterona en casos con compromiso removascular, y constituye un factor
asociado en el desarrollo de las complicaciones que determinan la mortalidad: accidente
cerebrovascular e insuficiencia cardiaca congestiva.

En contraste, en 1991 una serie de casos en la que se incluyo 26 nifios mexicanos de edades de
3-15 afios, la supervivencia fue de solo el 35%, las muertes resultaron de ruptura de la aorta
(2), choque (2), insuficiencia cardiaca (2) y peritonitis y fibrilacion ventricular (27).

Ademas de la hipertension arterial severa, la retinopatia con formacion de microaneurismas y
anastomosis arteriovenosas, la insuficiencia adrtica y la formacion de aneurismas son factores
que agravan el prondstico. Los nifios tienen mayor mortalidad y morbilidad que los adultos
(13)
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JUSTIFICACION

Debido a la poca frecuencia de casos documentados en la literatura anglosajona de
enfermedad de Takayasu y de que tiene predisposiciéon por poblacion del continente asidtico,
ademis el grupo de edad mas frecuente en jovenes (entre 15 y 40 afios) con predominio en el
sexo femenino, se considero motivo de una revision bibliografica de la literatora. Este caso
que se encuentra con algunas variantes clinicas como grupo de edad, sexo, raza, desarrollo de
crisis hipertensiva, trombosis arterial.
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OBJETIVOS

Objetivo General.
Revision de la literatura nacional e internacional y presentacion de un caso inusual visto en
nuestro servicio de urgencias medicas
Objetivo especifico.
Identificar frecuencia, edad, y sexo de presentacion de la enfermedad de Takayasu.
Correlacionar nuestro caso con la literatura
En cuanto al manejo de la emergencia hipertensiva, tratamiento médico, y quinirgico, asi como
las complicaciones del mismo.
Presentacion con imagenes de nuestro pamente
Tipo de estudio.
Revision bibliografica.
Material y métodos
-Expedientes clinico del paciente.
-Programa operativo de Microsoft Office Xp
-Software estadistico SPSS 12.0
Limite de tiempo
Agosto-septiembre del 2004,
Cronograma
Revision bibliografica... T, .15 de agosto 2004,
Correlacion clinica con nuestro pacumtc 20 de agosto del 2004.
Redaccion del 20 de agosto al 15 de sepuembre del 2004.
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CASO CLINICO

ANG.

1*. 3m.

Originario y residente de Villa del Pueblito la Corregidora Querétaro.
INFORMANTE. TIA MATERNA.

Fecha de ingreso......19 julio 2004

AHF. Interrogados y negados.
APNP

Hijo de madre de 18 aiios de edad, madre soltera, sordomuda, al parecer producto de abuso
sexual, embarazo G: 1 normo evolutivo, control prenatal mensual a partir del tercer mes de
embarazo, se obtuvo por cesdrea por falta de trabajo de parto sin complicaciones aparentes,
peso 2800g, talla 50 cm., presentaba hemangioma en gliteo izquierdo de aproximadamente 2
cm. Silverman y Apgar desconocidos, se egresa a las 48 hrs. con el binomio sin
complicaciones aparentes.

Esquema de vacunacién completo, alimentado al seno materno hasta los 6 meses de edad en
que inician con ablactacién con puré de frutas y verduras, integrado a la dieta familiar al afio de
edad. Desarrollo psicomotor sostén cefilico a los 3m, sonrisa social a los 2 meses, sedestacion
a los 6 meses, bipedestacion a los 11m, marcha con ayuda.

Casa habitacion urbana, cuanta con todos los servicios de urbanizacion, no hacinamiento, niega
zoonosis. COMBE (-).

APP, Pb. displasia de cadera, manejo con técnica de doble paiial, por cuatro meses, niega
transfusionales, alérgicos, traumaticos.

PA. Inicia 4 dias previos a su ingreso al notar cambios de coloracion en la extremidad
inferior derecha con disminucion de los pulsos y notarla fria, agregindose coloracion
marmérea, acuden al hospital de Querétaro, donde encuentran amsencia de pulso tibial
posterior y anterior asi como pedio por lo que realizan ultrasonido Doppler reportando
oclusion arterial ileo femoral derecha por lo que se programa para exploracion a cielo abierto
por Dx. Oclusioén ileo femoral derecha, (170704) encontrando como hallazgos quinirgicos,
dilatacion de las  arterias iliacas externas, femoral superficial, femoral profunda,
endurecimiento e hipertrofia de la intima sin presencia de trombos o émbolos, se toma biopsia
de arteria femoral profunda a si como de ganglios, se decide iniciar manejo con heparina a 10
Ukghr, y pentoxifilina sin presentar mejoria, motivo por el cual se refiere a este INP.

EF Peso: 8 Kg (-3), Talla 82 cm.(90). Perimetro Cefilico 46 cm.(3) FC.152, T/A 90/50, FR 36.
Paciente masculino con edad aparente igual a la cronologica, posicion libremente escogida,
bien hidratado, adecuada coloracion de tegumentos, Cabeza y cuello, se palpan adenomegalias
en cadena cervical, submandibular, y supraclavicular, de 0.5cm, no dolorosas, moviles. Torax;
longilineo, campos pulmonares ventilados sin ruidos agregados, ruidos cardiacos ritmicos de
buen tono e intemsidad y frecuencia, sin soplos ni ruidos agregados. Abdomen blando
depresible no doloroso, peristalsis presente y normal, se palpa masa en mesogastrio de
aproximadamente .5cm, moévil, indurada, no dolorosa y pulsatil, se ausculta soplo abdominal,
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depresible no doloroso, peristalsis presente y normal, se palpa masa en mesogastrio de
aproximadamente .5cm, movil, indurada, no dolorosa y pulsitil, se ausculta soplo abdominal,
no palpo ni hepato ni esplenomegalia. Genitales presenta adenomegalias inguinales de 0.5 cm.
bilaterales, presencia de herida quirirgica en region inguinal derecha de aproximadamente 3
cm., de bordes regulares y sin datos de infeccion, discreto edema perilesonal, genitales de
acuerdo a edad y sexo, gliteo izquierdo presenta hemangioma violaceo tipo cavernoso, de dos
centimetros de diametro. Musculo esquelético eutrofico, bien conformado fuerza tono y
movilidad de las extremidades conservadas, ROTS normales, miembro inferior derecho
coloraciéon marmorea, fria, ausencia de pulsos femoral, pedio, tibial y popliteo, llenado capilar
distal de 4 segundos con dolor a la movilizacion (Fig. 2,3,4). Sistema nervioso y érganos de los
sentidos. Glasgow de 15, conciente, activo, reactivo y cooperador, pupilas isocoricas
normorreflecticas, pares craneales conservados, sin datos de focalizacion ni meningismo.

Fig. 2. Extremidad inferior derecha con presencia de coloracion marmorea, distribucién irregular que abarca hasta
parte media del muslo.(livedo reticularis)

)

Fig. 3. Coloracion marmérea del miembro pélvico derecho.
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. o it ) pUs
Fig. 4. Extremidad inferior derecha con presencia de livido reticularis, coloracién marmérea hasta tercio medio de
muslo. Extremidad inferior izquierda normal.

Paciente que con los antecedentes mencionados y hallazgos clinicos, se considera este
cursando con una vasculitis y una oclusién arterial secundaria, se decide su ingreso para
abordaje diagnostico y tratamiento.

Valoracién por cardiologia.

EF. Paciente irritable, probablemente por dolor, la extremidad marmorea desde el tercio medio
del muslo hasta la punta del pie con zonas mas obscuras, predominio en la zona gemelar
(posterior de la pierna en la punta de los dedos, la coloracion es palida el llenado capilar es
nulo, temperatura helada). Se efectué US Doppler, con los siguientes hallazgos ausencia de
pulsos pedio, tibia anterior y posterior, poplitea y femoral en la region inguinal superior al
pliegue se ausculta la art. Pudenda con unas ramas que conectan a la femoral (ramas
comunicantes) igualmente se ausculta muy bien el flujo de la iliaca, el estudio se realizd
comparativamente con el izquierdo donde los pulsos estan perfectos.(fig. 5,6,7)

Conclusion: Trombosis de la arteria femoral en el sitio de la biopsia con circulacion distal
probablemente de las comunicantes.

Plan. Continuar la heparinizacion sugiero 10ukghr.

Fig. 5. Ultrasonido en escala de grises en corte axial y coronal muestra trombo intradrtico con lentificacion del
flujo vascular.
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Fig. 6 Ultrasonido Doppler Color que muestra ausencia de flujo en la arteria femoral derecha, vena femoral con
flujo presente.

ABRAHAM NAVARRO N . 1A
HOSPITAL SAN JOBE DE QUERETARO

BT

Fig.7 Ultrasonido Doppler el cual muestra las arteria colaterales tienen picos sistélicos altos con didstole corta,
traduciendo circulacion colateral por via comunicante hacia los lechos distales.

Valoracion por Inmunologia.

Paciente masc. actualmente cursa con trombosis de la arteria femoral derecha secundaria
probablemente a vasculitis de grandes vasos (Pb. Enfermedad de Takayasu) por lo que se inicia
tratamiento con esteroide, metilprednisolona 30mgkgdo, Ante la falta de estudios y severidad
del caso se indica gammaglobulina intravenosa Igrkgdo (total de 10gr).

200704 Paciente que se encuentra con presencia de hipertension arterial 146/89, TAM de 109,
con maxima de 174/129, TAM 140, se inicia manejo con captopril 0.5mgkgdo sublingual y de
mantenimiento 0.12mgkgdia agregandose el diagnostico de urgencia hipertensiva, se deja al
paciente bajo sedacion y relajacion ameritando ventilacion mecanica. Se USG abdominal el
cual reporta aneurisma aortico.

Clinica del dolor

Se inicia manejo del dolor con fentanyl a dosis de 4mcgrkrhr.
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210704 Angiotac (210704) reportando afeccion de la aorta abdominal con trombo intraluminal
de aproximadamente 5x3 cm., calcificado, compromete la irrigacién de la iliaca derecha, iliaca
izquierda ain con flujo, estenosis de la arteria renal derecha, arteria renal izquierda arrosareada, rifién
derecho con disminucién de la perfusion en la parte inferior. Se aprecia una placa de ateroma en la
pared del sdculo aneurismético Se sospecha en Arteritis de Takayasu. (Fig. 8,9).Se logra controlar la
urgencia hipertensiva agregdndose propanolol 0.5mgkgdo.

Fig.9 Tomografia con reconstruccion coronal con maxima intensidad de proyeccion que resalta el lumen aortico y
muestra dilatacién intrarrenal aortica e iliaca de 8 cm. de longitud con trombo intraluminal parcialmente
calcificado de 4x2.4cm.
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210704 Cirugia Cardiovascular.

Paciente que cursa con los Dxs.de oclusién arterial tipo trombodtica por la evolucion de tipo
inmonulégico actualmente con el Dx. De Arteritis de Takayasu con aneurisma de aorta
abdominal y oclusion de ambas arterias renales, siendo actualmente no candidato a cirugia la
cual seria una colocacién de protesis vascular en el sitio de afeccion de tipo tubo gorotext. Se
suspende por clinica del dolor fentanyl y se indica morfina 60mcg IV cada 6 hrs.

220704, se suspende sedacion y relajacion y se deja logra extubacion sin eventualidades. Se
recaba reporte oficial de biopsia tomada en el hospital de Querétaro en la cual se reportan
“engrosamiento de la pared a expensas de proliferacion fibrosa, que muestra elementos
inflamatorios de tipo linfocitos, células plasmaticas y algunos eosindfilos asi como depésitos
de calcio en el fragmento de arteria, consistente con una arteritis tipo Kawasaki™.

230704. Se inicia hidrocortisona 14 mg IV (equivalente a un gramo de prednisona), se agrega
hidralazina al manejo Smgkgdia por persistir con urgencia hipertensiva TAM de 110. Se
contina con heparina.

Valoracion Nefrologia.

Consideramos que este caso lo mas probable es que la HTA, sea secundaria a la liberacion de
renina por el rifion menos afectado. Sugerimos, P-bloqueador metropolol a dosis de 1-6
mgkgia, [ECA captopril de 0.5 a Smcgkgdia.

250704 Se suspende metilprednisolona después de llevar tres bolos por agregarse I'VU, por
E Coli, por klebsiella pneumoniae y mucositis grado I dejandose con doble esquema
cefotaxima 150mgkgdia y dicloxacilina, enjuagues especiales para la mucositis. En relacién a
la insuficiencia arterial de MPD, ha evolucionado torpidamente presentindose actualmente
coloracién violicea con dedos negros, en pie derecho, ausencia de pulsos, fria y sin llenado
capilar.

270704 Se inicia protocolo de estudio para Tb. se realiza PPD en el brazo izquierdo, y se envia
muestra de orina para estudio de BAAR. Se sugiere inicio de Losartan Imgkgdo. por continuar
hipertenso. Se solicita gammagrama de perfusion renal. El cual reporto rifién derecho
disminuido de tamaifio con funcion tubular conservada. Rifién 1zquierdo con tamaiio y funcion
renal normal.

280704 Se recaba reporte de patologia de nuestro hospital reportando segmento de arteria
femoral, con trombosis antigua y recanalizacion, fibrosis de la media, 4 ganglios cidticas,
hiperplasia mixta con proliferacién vascular. (Fig. 10, 11, 12)

300704. Paciente que se reporta con evacuaciones melenicas, con anemia microcitica
normocromica, Hb de 9.1 Hto. 27.4 VCM 76.5 CMHD 33.3. Por lo que se transfunde se toman
tiempos de coagulacion los cuales se encontraban prolongados por lo que se inicia Vit K y se
transfunde plasma fresco congelado.

010804. Se agrega el diagnostico de mucositis, presentando edema de labio inferior y ulcera de
aproximadamente 3cm en carrillo derecho, se disminuye la dosis de esteroide a .75mgkgdia.
Por persistir hipertenso se agrega Losartan.
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Fig. 10. Histopatolégico el cual muestra un vaso en el estroma se observa tejido fibroadiposo perivascular, hay
vasos que muestran trombosis organizada, con proliferacién fibrosa por dentro de la elastica.

Fig. 11. Interior de vaso se observa neoformaci6n de canales vasculares y linfocitos.

Fig. 12. Se observa la lamina elastica fragmentada y ausente, con luz del vaso ocluida con presencia de trombo
antiguo y recanalizado con miiltiples vasos de neoformacién en el interior de la luz.
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Se efectud resonancia magnética cardiovascular, el dia 030804(Fig. 13, 14,15) .En la cual se
aprecia la presencia de aneurisma aortico, trombo intraluminal, estenosis renal derecha. Se
comento caso con cardidlogos pediatras del INC.

Fig. 13 Resonancia magnética nuclear contrastada con gadolinio corte coronal en T2 que muestra dilatacion
aortica y trombo intraluminal de 4 x 2 cm. Vejiga a replecion.

Fig. 14 Resonancia Magnética Nuclear corte coronal en T1 con gadolinio que muestra estenosis severa de la
arteria renal derecha a su nacimiento.

Fig.15 Angioresonancia en proyeccion lateral la cual muestra dilatacién aortica, trombo intraluminal y flujo
laminar en la arteria iliaca derecha disminuida significativamente.
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050804. Miembro podalico derecho se encuentra con piel fria, sin pulsos femoral, pedio.
tibiales, popliteos. Ortejos necrdticos. Se comenta el caso con Médicos de Cardiologia del INC
quienes refieren que no es candidato para procedimiento quirirgico. (Fig. 16)

Fig. 16 La cual muestra presencia de isquemia de miembro pélvico derecho con éreas de necrosis de todos los
ortejos y parte de talon.

060804. Se cambia manejo a acenocumarina, para suspender heparina y tratar de disminuir
riesgo de sangrado inminente.

090804. Se reporta urocultivo negativo, termina esquema con 10 dias de antibidtico por lo que
se suspende cefotaxima. Es valorado por oftalmologia quien concluye con exploracion sin
alteraciones, fondo de ojo normal. Paciente que persiste hipertenso se agregan dosis de
nifedipina sublingual, se sugiere inicio de Prazocin 0.5mg cada 8 hrs.

130804. Continta con cambios en miembro pélvico derecho encontrandose con una coloracion
violacea hasta rodilla y francos datos de necrosis en tobillos y ortejos de pie derecho. (Fig.
17)PPD negativo, BAAR en orina, jugo géstrico negativos, HIV, RPR, VDRL negativos. Es
valorado por cirugia cardiovascular de INP quien comenta que no es candidato para
tratamiento quirdrgico.

Fig.17 Muestra datos francos de de insuficiencia arterial y necrosis secundaria a enfermedad de base ateritis de
Takayasu con presencia de aneurisma aortico y trombo arterial.
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TENSION ARTERIAL EN PACIENTE CON HIPERTENSION ARTERIAL SEC. A HIPERTENSION
RENOVASCULAR POR ENF. DE TAKAYASU

e 2
L A R-
DIAS DE ESTANCIA HOSPITALARIA

3583

Fig. 18. Grafica las Tensiones arteriales, sistélica, diastélica y media durante su hospitalizacién en
Ia cual se observa hipertenso durante toda su hospitalizacién.

LABORATORIOS

[FECHA | VSG | Hb Ho | Leuwc. | Linf. | Mono | Seg PLT TP TIP | INR |
190704 114 | 352 | 14600 ] 7 42 516 100% 120 10
210704 35 255 | 4300 40 2 58 'Z?'Q’ 81% 90" (KL
270704 12 359 | 9700 35 3 55 :gl}:' 87.1% 823 19
300704 91 | 274 9200 | 255 133 | 60.1 !:g{' 50% 345
050804 93 274 | 9600 38 10 52 % 92% 472 1.04
080804 15 144 | 435 | 10300 29 ] 69 ;g:d 54% 300 139
190804 | 30 =E 213% | 333" | 269 |
260804 51 124 | 364 | 6100 28 1 59 399 182% | 315
020904 26 124 | 358 | 6700 28 151 556 EE 311

FECHA | PCR | C3 | C4 | COMPIEIOS | ANA | DNAn | ANCA | 1gG | 1gM | IgA | Remmna
INMUNES

210704 9.33 193 | 39.7 0.9 Neg. 1230 124 76.5

260704 285

100804 | 05

260804 | 0.31

020904 | 1.48

TABLA. 5 Laboratorios tomados al paciente durante su estancia intrahospitalaria.
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DISCUSION

Las vasculitis primarias son en términos generales, enfermedades raras. Las que afectan
grandes arterias inchuyen a la AT, las formas vasculares del sindrome de Behcet, el
aneurisma abdominal adrtico inflamatorio y algunas formas de arteritis temporal con
participacion de grandes vasos. (42)

En este trabajo se presenta el caso de un paciente masc. de un afio tres meses de edad con
diagnostico de enfermedad de Takayasu, esta enfermedad no es frecuente en este grupo de
edad, ni sexo, teniendo predileccion por el sexo femenino, la edad media es de 20-30 aiios de
edad al momento del diagnostico, en la poblacién mexicana se reporta  una relacion
femenino/masculino 6.4/1, esta relaciéon es muy variable con respecto a otros paises(1X7), el
paciente mas joven que se ha documentado en la literatura al momento del diagnéstico es un
masculino de 7 meses (9)(12), en la literatura mexicana revisada no se encontré un paciente
con edad menor a la de nuestro paciente al momento de diagnéstico.

Es una enfermedad de distribucion mundial, con mayor frecuencia en paises asiaticos. En
nuestro pais se han reportado formalmente casos de esta enfermedad a partir de 1957, en ese
entonces se¢ le denomind arteritis inespecifica (4), se desconoce la incidencia exacta en la
poblacién mexicana. En el caso de nuestro paciente aunque no se tienen antecedentes de origen
asidtico, estos no se deberin descartar ya que se desconocen completamente los datos en
relacion a la paternidad (producto de violacién y madre sordomuda), se ha demostrado que esta
enfermedad tiene un patron genético, ya que se han reportado casos de gemelos monocigoticos,
casos con consanguinidad y madre e hija con la enfermedad (7)31). Las diferencias émicas
de las frecuencias alélicas y haplétipicas de los genes del complejo mayor de
histocompatibilidad (HLA), y su asociacién con algunas enfermedades autoinmunes hicieron
pensar que ellos podrian ser marcadores de enfermedad, Se ha considerado que el antigeno
leucocitario humano (HLA), juega un papel predisponente como factor predisponerte de la
enfermedad. Se han realizado varios estudios mediante anilisis serologico de antigenos tipo I y
tipo II: de los primeros, se encontré asociacion positiva de HLA-B52 (subtipo del antigeno B5)
con enfermos de AT japoneses o coreanos; aunque no la hubo con mexicanos, norteamericanos
y drabes. Reportes en México revelan una alta frecuencia de BS y B 21. Un nuevo estudio en
México indica una asociacion entre los antigenos séricos B39, y DR6 y la AT (4)(10). En el
caso de nuestro paciente al momento no se han determinado el antigeno de
histocompatibilidad.

La arteritis de Takayasu es una enfermedad que cursa con dos etapas clinicas una fase inicial
o pre-oclusiva o pre-isquémica, caracterizada por sintomas inespecificos propios de nn cuadro
inflamatorio: compromiso del estado general, debilidad, fiebre, anorexia, disnea, taquicardia,
dolores musculares e incluso artralgias, ocasionalmente hay hipersensibilidad en los trayectos
arteriales. (11) Los sintomas que el paciente presento en esta fase de la enfermedad fueron la
historia de astenia e hiporexia de un mes de evolucién, no logra bipedestaci6n por si solo si no
que lo hace con ayuda, intenta marcha la cual es asistida y claudicante. Paciente que se referia
como previamente sin embargo se encuentra presencia de déficit de peso para la edad del 20%
que lo clasifica en una desnutricién de primer grado, con una talla normal, por lo que se deduce
que esto es agudo.
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Una segunda fase de la enfermedad es la fase oclusiva o isquémica en la que se hacen
presentes los sintomas de insuficiencia arterial. Los sintomas dependen de la ubicacion
anatémica de las lesiones vasculares: insuficiencia cerebrovascular, angor, claudicacién de
extremidades superiores o insuficiencia adrtica en las lesiones del arco y aoria ascendente.
Hipertension arterial severa por coartacién adrtica y/o compromiso renovascular, angina
mesentérica, claudicacion intermitente de extremidades inferiores en las lesiones de la aorta
descendente. Al examen fisico destacan la disminucion de los pulsos periféricos, la aparicion
de soplos sobre el trayecto de los vasos afectados, y la asimetria de la presion artenial en las
cuatro extremidades(1)(38), Nuestro paciente fue referido a este hospital en esta fase
presentando los sintomas de insuficiencia arterial en miembro inferior derecho, manifestada
por coloracion marmorea, fria, ausencia de pulsos femoral, pedio, tibial y popliteo, llenado
capilar distal de 4 segundos, dolor a la movilizacién, otro hallazgo fue abdomen blando
depresible no doloroso, peristalsis presente y normal, se palpa masa en mesogastrio de
aproximadamente .5cm, movil, indurada, no dolorosa y pulsatil, durante su primer dia de
ingreso se documenta hipertension arterial.

La frecuencia con que se ausculta soplo abdominal en enfermos con hipertension arterial varia
segin diferentes autores. Spencer menciona una cifra de 22%, Hunt, en 1971 la de 53%, Udea
la de 64%, Julius también la del 64%, Perloff la del 80%. Es obvio que lo importante, es la
frecuencia del soplo renal y no la de todo fendémeno soplante abdominal. El soplo de la aorta
abdominal, se origina en una estrechez aortica, se oye en el epigastrio o en la region
supraumbilical, tiene una altura media o baja, gran intensidad y duracién mediana o larga. La
compresion de una arteria femoral o de ambas lo ateniia y el ejercicio de las extremidades
inferiores lo exagera. El soplo renal. Se ausculta en el epigastrio o en el hipocondrio; poco
intenso y de gran duracion: Se percibe mejor en el paciente en decibito contra lateral respecto
al del lado de la lesion vascular. No la modifican el ejercicio de las extremidades inferiores ni
la compresi6n de las arterias femorales. El soplo funcional de ramas de la aorta. Se percibe en
la mitad superior del abdomen, timbre 4spero de baja intensidad y corta duracién y no se altera
en la comprension de las arterias femorales. En el paciente en decibito lateral es menos

perceptible. (24)

Dentro de los criterios clinicos para la sospecha diagnostica de esta enfermedad estin los
Criterios de Ishikawa’s, de los cuales nuestro paciente cumple el criterio mayor que es menor
de 40 aifios al momento del diagndstico o de los sintomas, y cuatro criterios menores que son
VSG elevada, hipertension, lesion de la aorta abdominal, con dichos criterios se hace
diagnéstico clinico de la enfermedad. Otros criterios son los del Colegio Americano de
Reumatologia realizados en 1990, la cual establece que la sospecha diagndstica se hace si al
menos tres de los seis criterios estin presentes y los que presenta nuestro paciente son; edad
menor de 40 afos al inicio de la enfermedad, historia de debilidad o claudicacién de
extremidades, hipertension arterial, soplo y aneurisma abdominal, estenosis renal.

Fundamentada la sospecha el diagnostico definitivo sdlo es posible mediante el estudio
histopatolégico arterial, nuestro paciente fue sometido a una exploracion a cielo abierto en el
Hospital General de Querétaro por diagndstico oclusion ileo femoral derecha, (170704)
encontrando como hallazgos, dilatacion de las mismas arterias iliacas externas, femoral como
superficial, femoral profunda, endurecimiento e hipertrofia de la intima sin presencia de
trombos o émbolos se toma biopsia de arteria femoral profunda a si como de ganglios la cual
reportd “engrosamiento de la pared a expensas de proliferacion fibrosa, que muestra elementos
inflamatorios de tipo linfocitos, células plasmaéticas y algunos eosinofilos asi como depositos
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de calcio en el fragmento de arteria, y en nuestro hospital se revisaron las laminillas llegando a
la conclusion diagnostica de segmento de arteria femoral, con trombosis antigua y
recanalizacion, fibrosis de la media, 4 ganglios ciaticas, hiperplasia mixta con proliferacion
vascular.

Nuestro paciente se ingreso a la sala de urgencias y fue valorado por los servicios de
Inmunologia, Cirugia cardiovascular, concluyendo, que se deberia considerar la posibilidad
de una vasculitis secundaria a una enfermedad de Takayasu, complementindose el abordaje
con estudios paraclinicos. Se efectué US Doppler con los siguientes hallazgos ausencia de
pulsos pedio, tibia anterior y posterior, poplitea y femoral en la region inguinal superior al
pliegue se ausculta la art. Pudenda con unas ramas que conectan a la femoral (ramas
comunicantes) igualmente se ausculta muy bien el flujo de la iliaca, el estudio se realizd
comparativamente con el izquierdo donde los pulsos estan perfectos. Angiotac en la cual se
encuentra afeccién de la aorta abdominal con trombo intraluminal de aproximadamente 5x3
cm., calcificado, compromete la irrigacion de la iliaca derecha, iliaca izquierda aun con flujo,
estenosis de la arteria renal derecha, arteria renal izquierda arrosareada, rifton derecho con
disminucion de la perfusion en la parte inferior. Se aprecia una placa de ateroma en la pared
del siaculo aneurismético. Se programa para angioresonancia en la cual se documenta la
presencia del aneurisma en la aorta descendente, estenosis renal derecha, hipoperfusion de la
iliaca derecha muy importante. En orden descendente de frecuencia, estin afectadas las
siguientes arterias: subclavia(85%), descendente en el (58%), renal (56%), cardtida (43%),
ascendente (30%), aorta abdominal (20%), vertebral (17%), iliaca (16%), innominada (15%) y
pulmonar en el (15%),(4) en nuestro paciente las arterias afectadas son la aorta abdominal y la
renal con estenosis de el lado derecho. De acuerdo a la clasificacion anatomica (28) nuestro
paciente quedaria con una AT tipo IL.

La asociacién de AT, y enfermedad tuberculosa se conoce desde las primeras publicaciones de
la enfermedad. L a cutirreaccion positiva (PPD) a micobacterium tuberculosis, Kansasii K y
avium en estos pacientes es mas frecuente y mas intensa y mas frecuente que el resto de la
poblacion.(7) En un estudio realizado en México, se demostré que los pacientes con
diagnoéstico de AT, tienen una respuesta inmune humoral antimicobacterias la que incluye Ab
IgG, que reacciona con el AgP 38 (antigeno proteico extraido de M. tuberculoso), en la misma
forma responden los sujetos con diagnéstico de Tb.(4) En el caso de nuestro paciente se
reporta con COMBE (-) y PPD (-). En varias vasculitis de pequefios vasos, especialmente en
las vinculadas con enfermedades reumaticas cronicas, se describe la elevacion de algunos
autoanticuerpos (anticuerpos antifosfolipido)(B2-GP1). Sin embargo en estudio realizado en el
Instituto Nacional de Cardiologia de México se encontraron normales (7). En nuestro paciente
se encontraban negativos. Los niveles altos de gammaglobulinas, complejos inmunes
circulantes y factor reumatoide proveen evidencia de la mediacion de mecanismos
humorales.(4), en nuestro paciente se encontraba con complemento elevado y hiper IgA. La
{inica alteracion de laboratorio observada en primera fase de la enfermedad es un aumento de
la velocidad de sedimentacion eritrocitaria, y discreta anemia normocitica normocromica en ¢l
50% de los pacientes con leucocitosis y trombocitosis (27). En nuestro paciente se encontrd
con anemia normogcitica y la leucocitosis y trombocitosis a su ingreso estuvieron presentes.

Para la enfermedad inflamatoria y activa, los glucocorticoides son la primera modalidad de
tratamiento y la respuesta a los glucocorticoides orales varia en un rango del 20-100%, con un
tiempo de remisién de aproximadamente 22 meses, sin embargo mas de el 40% de los
pacientes requieren tratamiento adicional con agentes citotoxicos. La ciclofosfamida han
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demostrado ser eficaces en el control de la actividad de la enfermedad (4), nuestro paciente
inicio tratamiento con esteroide y ha requerido utilizacion de ciclofosfamida.

La trombosis de los vasos nativos no es comiin en la arteritis de Takayasu y la anticoagulacion
no es necesaria (4) sin embargo en nuestro paciente se reporta la presencia de trombo y datos
de isquemia en miembro pélvico motivo por el cual ha requerido terapia anticoagulante.

El rapido reconocimiento de crisis hipertensiva y a su vez el poder clasificarla como una
urgencia o emergencia hipertensiva lleva a los pacientes a un manejo adecuado, ya que estoes
fundamental para prevenir dafios severos o permanentes. La emergencia hipertensiva se define
como una elevacion subita de las presiones diastolica y sistolica asociada a dafio a 6rgano
blanco. El termino urgencia hipetensiva se emplea para presion sanguinea elevada pero sin
dafio agudo a organos. Las condiciones clinicas que se presentan cuando existe dafio a rgano
blanco, es la encefalopatia hipertensiva, diseccion aortica aguda, edema pulmonar agudo con
insuficiencia respiratoria, infarto agudo del miocardio, angina inestable, eclampsia,
insuficiencia renal aguda, y anemia hemolitica microangiopatica. (16) Los pacientes con
emergencia hipetensiva presentan una presion sanguinea diastolica de 100 al80 mm Hg y una
presion sistolica de 150 a 290 mmHg. La fisiopatologia de la emergencia hipertensiva son
debidas a los aumentos tan bruscos de las resistencias vasculares sistémicas, secundarias a un
exceso en la produccion de catecolaminas, angiotensina II, vasopresina, aldosterona,
tromboxanos, y endotelina I, con una baja produccién de vasodilatadores enddgenos, tales
como el oxido nitrico y prostaglandinas. La elevacion de la presion sanguinea en las vasculitis
es producida por una elevacion del sistema remina angiotensina aldosterona. Las
manifestaciones clinicas incluyen los siguientes sintomas, cefalea severa, vomitos, vision
borrosa con o sin papiledema, alteraciones sensoriales, signos neurologicos focales,
convulsiones, y datos de insuficiencia cardiaca.(16)(41). .En cuanto a los factores de riesgo que
tenia nuestro paciente para desarrollar una crisis hipertensiva se encontraban, la misma
enfermedad de base, estenosis de la arteria renal, aneurisma aortico, el uso de esteroides, dolor
por insuficiencia arterial, ansiedad. A su ingreso aparentemente se registraron tensiones
arteriales normales sin embargo dentro de las primeras horas de hospitalizado se considero que
cursaba con una crisis hipertensiva, por encontrarse con tensiones arteriales de hasta
170/130, con una tensiones arteriales medias de ese dia de 162/110, sin datos clinicos ni de
laboratorio para dafio a 6rganos blanco.

La urgencia hipertensiva puede ser tratada con antihipertensivos orales tales como inhibidores
de la ECA, antagonistas de los canales de calcio, B-bloqueadores y a bloqueadores, o una
combinacion de tales medicamentos. La nifedipina es un bloqueador de los canales de calcio,
utilizado como tratamiento de eleccion en el tratamiento inicial de las crisis hipertensiva, por
su rapida accion a dosis de 0.25-0.5mgkgdo, el enalaprilat es un inhibidor especifico de la
enzima convertidota de angiotensina (ECA), de administracion endovenosa, es el metabolito
activo del enalapril, esta indicado preferentemente cuando la via oral no esta disponible, esta
indicado en los enfermos con hipertension arterial secundaria a la hiperreninemia y
contraindicado en aquellos con enfermedad parenquimatosa y renovascular (estenosis de la
arteria renal). Hidralazina es un vasodilatador arterial, administrado por via endovenosa,
intramuscular o oral, esta indicado en la hipertensién moderada, dosis de 0.1-0.2mgkgdo.
(41)(47). En nuestro paciente el manejo que se le dio fue para una urgencia hipertensiva
ameritando captopril, propanolol, hidralazina, se manejo el dolor ocasionado por la
insuficiencia arterial, ameritando manejo de opiode (morfina), el estado de ansiedad en un
inicio se manejo con sedacion y relajacion (midazolam y vecuronio respectivamente),
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mismos que condicionaron intubacion electiva, una vez fuera de rangos para urgencia
hipertensiva se retiraron estos medicamentos y se retiro la ventilacion mecénica. Actualmente
el paciente persiste hipertenso, manejado con tres antihipertensivos (losartan, metropolol,
prazocin), los picos de hipertension se manejan con nifedipino sublingual.

El tratamiento de la emergencia hipertensiva se realiza monitorizando la frecuencia
respiratoria y tension arterial, valorando la repercusion sobre los 6rganos blanco. El objetivo
inicial de la terapéutica antihipertensiva no es la rapida normalizacion de la TA, si no la baja de
esta progresiva de la misma hasta lograr valores normales, que eviten o reduzcan las lesiones
de la HTA, sobre los érganos blanco. El manejo debe hacerse por via endovenosa buscando
reducir del 25-30% de la TA en la primeras dos hora y la total normalizacion de los niveles
tensiénales en un periodo no inferior a 72-96 hrs. (40). El nitroprusiato de sodio es un
vasodilatador de accion mixta (arterial y venosa) con rapido inicio de accion, efecto de corta
duraciéon y dosis-dependiente (0.25-10pgkgmin), esta indicado en el tratamiento de la
emergencia hipertensiva sobre todo en las situaciones complicadas con insuficiencia cardiaca.
No debe usarse por periodos mayores de 72 hrs. por el riesgo de toxicidad sistémica por
actimulo de metabolitos intermediarios (tiocinato y cianuro). El labetalol es un blogqueador a y
B adrenergico de administracion endovenosa, puede utilizarse por periodos prolongados. Esta
contraindicado en los casos de insuficiencia cardiaca y broncoespasmo.(40)(47) Hasta el
momento nuestro paciente no muestra datos de haber cursado con una emergencia hipertensiva,
sin embargo si se observa detenidamente 1la grafica (Fig.18) donde se registra diariamente las
tensiones arteriales diastolicas medias, tensiones arteriales sistolicas medias y la tension
arterial media, se puede observar que a pesar de los antihipertensivos que se han estado
manejando no se ha logrado controlar la tensién arterial y por lo tanto el riesgo para que se
presente una emergencia hipertensiva es grande por lo que se debera tener disponible este tipo
de medicamentos para evitar complicaciones o dafio a 6rganos blanco.

Se estima que aproximadamente el 27% de las urgencias medicas son por crisis hipertensivas,
y estas son vistas en los departamentos de urgencias, cualquier problema que cause
hipertension puede conducir a una emergencia hipertensiva sin embargo la hipertension
renovascular es una de las causas mas frecuentes. (16)(41), En el caso particular de nuestro
paciente mientras continué con estenosis de la arteria renal, no podremos controlar
definitivamente la hipertensién. Por el momento sin datos de dafio a 6rgano blanco, se cuenta
con valoracién oftalmolégica normal, pruebas de funcién renal normal, electrocardiograma
normal.

En cuanto al manejo quirirgico de el aneurisma y de la estenosis de la arteria renal, se ha
comentado el caso con cirujano cardiovascular no solo de nuestro instituto, si no con otros tres
cirujanos de hospitales de tercer nivel, quienes concluyen que por el momento el paciente no
es candidato a cirugia.

Dentro de las complicaciones que se han presentado en este paciente se encuentran las
relacionadas a la propia enfermedad y las secundarias al tratamiento. En relacién a su
padecimiento de base, se encuentra ya con datos de necrosis de ortejos de miembro pélvico
derecho secundarios a isquemia, en relacion al tratamiento con inmunosupresores el paciente
curso con infecciones oportunistas IVU por Klebsiella mucositis, durante el cual se disminuyo
el esteroide. Las complicaciones por el manejo de anticoagulantes, se presento epistaxis,
sangrado de tubo digestivo, reajustiandose las dosis de heparina y cambiiandose a una heparina
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de bajo peso molecular (enoxiheparina). Con respecto a la hipertension en estos momentos sin
datos de cardiopatia secundaria a la misma o dafio a érganos blanco.

El pronéstico del paciente en estos momentos se considera reservado para la vida y la funcion,
actualmente con un mes de tratamiento. Si consideramos los criterios para actividad de la
enfermedad, esta podria considerase activa, pues la VSG esta superior a 20 en determinaciones
subsecuentes (Fig. 14), hasta el momento continua sin tratamiento quinirgico del aneurisma
aortico y de la estenosis renal los cuales perpetuardn la hipertension arterial con riesgos
mayores secundarios a la misma.
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CONCLUSIONES

La arteritis de Takayasu es una enfermedad vascular inflamatoria que afecta la aorta toracica y
sus ramas principales, pero que también afecta a la aorta abdominal y sus ramas, ademas de la
arteria pulmonar.

La AT es una vasculitis rara en pediatria, con morbilidad y mortalidad importantes en nifios y
adolescentes.

Se ha visto que afecta mas frecuente en mujeres que en hombres, y principalmente en paises
de Asia, pero también afecta a otras personas de Norteamérica, Europa, y Africa. Aunque en
pacientes pediatricos la proporcion es menor.

El diagnéstico es dificil, involucra hallazgos clinicos, inicio de la enfermedad antes de los 40
afios, estenosis de la arteria cardtida, y/o subclavia, pulsos disminuidos o ausentes de
extremidades superiores o inferiores, claudicacion, soplo aortico; hallazgos angiograficos de
estenosis o oclusion de la aorta en su seccion proximal o ramas principales.

La presentacion clinica depende de la localizacion y la severidad de las lesiones de la aorta;
puede ocasionar incluso sintomas neurologicos o choque y/o claudicacion de extremidades
superiores o inferiores.

Aortitis ascendente puede afectar al ostium coronario y causar estenosis y posieriormente
isquemia miocardica e infarto.

Al tratamiento primario con corticoesteroides, responden favorablemente el 50-60% de los
pacientes.

La eficacia de inmunoterapia con metrotexate y ciclofosfamida no han sido estudiadas con
estudios controlados.

La angioplastia transluminal percutinea (ATP) o reconstruccion quirirgica puede utilizarse
para el tratamiento de las estenosis que afectan extremidades, arterias coronarias, o tronco
braquicefalico.

Las complicaciones son altas en pacientes con lesiones por inflacion aguda. ATP o el bypass

quirirgico deberan ser diferidos al periodo de convalecencia después del tratamiento con
esteroides.
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