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RESUMEN

TITULO: Caracterizacion de implicaciones cardiovasculares en pacientes con
Arteritis de Takayasu en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez” del periodo
comprendido 2001 — 2021

AUTOR: Dra. Ana Gabriel Rojas Espinoza

INTRODUCCION: La arteritis de Takayasu es una vasculopatia cronica de tipo
inflamatoria idiopatica que produce arteritis en vasos de gran calibre con
predileccion por la aorta y sus ramas principales. Produce fibrosis de la pared
vascular, estenosis y aneurismas. Tiene una prevalencia de 1 al 2% por millon de

habitantes.

OBJETIVO: Caracterizar las implicaciones cardiovasculares respecto a la clinica,
métodos de estudios complementarios y el tratamiento de los pacientes con Arteritis
de Takayasu en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, durante 20 afos.

METODO Y ANALISIS: Estudio observacional, transversal, retrospectivo y
descriptivo. Para el andlisis se utiliza medidas de tendencia central (mediana o

media segun corresponda); asi como también se utilizaran porcentajes.

RESULTADOS: Se identificaron 15 Pacientes, se excluyeron 4 pacientes por no
contar con los expedientes clinicos (Por tratarse de registros de mas de 10 afios),
por logue se analizaron 11 Pacientes que cumplieron los criterios de inclusién para
dicho estudio. 64% (7 Pacientes) son del sexo femenino, 36% (4 Pacientes) del sexo
Masculino. En la 1ra fase (Pre estenética o inflamatoria) se identifico: Pérdida de
peso y la mialgia en 64%, seguido de anorexia y dolor en zona arterial afectada en
el 55%. En el 18% presento fiebre, disnea y astenia en el 27%.

En la segunda Fase (Crénica o isquémica) el 100% de los pacientes presento

diferencia de Tension arterial e Hipertension arterial, seguido de diferenciacion del

iv



Pulso en un 91%. Dentro la clasificacion Angiografica (NUMANO) el tipo mas
frecuente fue el Tipo V en 46%, seguido del Tipo Il 27% vy lib, IV el 9 %. Ningun
paciente presento el Tipo I, Tipo lla, ni Afeccidn coronaria, pero 1 paciente presento
afeccion pulmonar que corresponde al Tipo IV P (+). Los hallazgos del
Ecocardiograma se identific6 Regurgitacion aortica (Leve) en el 91%, Hipertrofia
ventricular 55% y compromiso de la arteria cardtida en 27%. Ningun paciente
presento compromiso Coronario. En la Ecografia-Doppler, se identifico el
compromiso de la arteria carétida en el 27 % y con mayor compromiso de la arteria

Renal 91% que corresponde a 10 Pacientes.

Como parte de la terapia endovascular por intervencionismo (Hemodinamia), se
realizé la Colocacion de Stent en aorta abdominal en 8 Pacientes (73%), seguido
de la Colocacion Stent en arteria renal en 6 Pacientes (55%), Colocacién Stent en
la carétida 18% (2 Pacientes) y Colocacion Stent arteria pulmonar en 1 Paciente
gue corresponde 9%. Ademas, se realiz6 Angioplastia de aorta abdominal y/o ramas
en 3 pacientes (27%).

No se realiz6 cirugia abierta para terapia de revascularizacion.

Los pacientes en su mayor numero proceden del Estado de México y de Guerrero
en un 27.5%, seguido del Estado de Puebla, San Luis Potosi, Sinaloa, Chiapas e
Hidalgo en 9 %

CONCLUSION: El estudio y sus respectivos resultados proporcionan un mejor
panorama de la situacion actual respecto al comportamiento de la Arteritis de
Takayasu en la poblacion infantil de México, desde el punto de vista clinico
(Manifestaciones clinicas, estudios de imagen, laboratorio) y tratamiento Médico-

Quirdrgico e intervencionismo cardiovascular.

PALABRA CLAVE: Arteritis de Takayasu, Vasculitis
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INTRODUCCION

Los pacientes en la edad pediatricos con diagnéstico de arteritis de Takayasu, se
presentan como una afeccion poco comun, pero es la tercera causa de vasculitis en
pediatria (luego de la Purpura de Schonlein- Henoch y la enfermedad de Kawasaki),
gue se caracteriza por presentarse como una enfermedad inflamatoria de causa
desconocida, que afecta predominantemente a la aorta y sus ramas principales,
como ser el tronco braquiocefélico, carétida, subclavia, renales y vertebrales,

seguidas de las arterias coronarias y pulmonares.

Secundario a la afectacion se desarrolla el adelgazamiento de la capa media de los
vasos sanguineos, con alteracién de las fibras elasticas y engrosamiento de la
tunica adventicia e intima, produciendo regurgitacion aortica, aneurismas o rotura

de las arterias afectadas.

La arteritis de Takayasu es una panarteritis segmentaria, que afecta a los grandes
vasos, también es conocido como “enfermedad sin pulso” o sindrome de Martorell.
Su prevalencia esta identificada en el sur oeste asiatico, mientras que en Europay

Ameérica esta descrito como afectacion poco comun.

No existe un reporte de la experiencia de las afecciones cardiovasculares respecto
a esta patologia en esta institucion. Por loque se pretende describir de acuerdo a

los hallazgos de afectacion cardiovascular.



ANTECEDENTES

La arteritis de Takayasu (AT) una vasculitis crénica que fue descubierto por el
oftalmdélogo Takayasu en 1908, es una vasculopatia de tipo inflamatoria idiopatica
que produce arteritis en vasos de gran calibre con predileccion por la aorta y sus
ramas principales (arterias coronarias, carotidas, pulmonares y renales), produce

fibrosis de la pared vascular, estenosis y aneurismas.

Tiene una prevalencia global de 1 al 2% por millon de habitantes, Incide en todo el
mundo con mayor prevalencia en Asia y Africa. Una serie de Corea reportada el
2017 describe para el 2012 una prevalencia del 2.82% por millén de habitantes?,
mientras que en Suecia y Estados Unidos se reporta una prevalencia entre 0.26 y
0.64% por millén de habitantes, en México no se conoce con exactitud la prevalencia
de la AT, sin embargo, el Dr. Lupi en 1972 realiz6 un estudio reflejando la
experiencia en el manejo de estos pacientes, en 1996 el Dr. Pedro Reyes reporto
237 casos.

El diagnostico se establece con los criterios de clasificacion de vasculitis de la
Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica, Liga Europea Contra el
Reumatismo y la Organizacion Internacional de Ensayo de Pediatria Reumatologia
y la afectacién vascular se clasifica de acuerdo con la propuesta de la Conferencia

Internacional de Arteritis de Takayasu en Tokio.

Se ha reportado que la principal causa de muerte en este tipo de pacientes es de
origen cardiovascular (Cardiopatia isquémica y enfermedad valvular)!. Por lo que
en este estudio se pretende dar a conocer las implicaciones cardiovasculares de
pacientes con Arteritis de Takayasu ingresados en el Hospital Infantil de México
Federico Gémez (HIMFG).



MARCO TEORICO

En base al estudio sobre la determinacion de los atributos peculiares que implica la
afectacion cardiovascular en pacientes con arteritis de Takayasu, conlleva a tener
que definir y describir acerca de estos pacientes. Asimismo, identificar los estudios
complementarios para el diagndstico y tratamiento meédico quirdrgico. A pesar que
se presenta generalmente en la tercera y cuarta décadas de la vida, se ha descrito
casos en la edad pediatrica,? por lo que se trata de la tercera causa de vasculitis en
la edad pediatrica, tras la purpura de Schonlein- Henoch y la enfermedad de

Kawasaki.

Se caracteriza por tratarse de una enfermedad inflamatoria de causa desconocida,

gue afecta predominantemente a grandes vasos.

Para ello tomamos primeramente la definicidbn de Arteritis de Takayasu, para asi

describir todo lo relacionado a esta patologia.

> ARTERITIS DE TAKAYASU.
Abordaremos diferentes definiciones de acuerdo a lo establecido en nuestro tema
para entender mejor acerca de la Arteritis de Takayasu.

1.- DEFINICION: Es una vasculitis cronica idiopatica que afecta principalmente a

grandes vasos, como son la aorta y sus ramas principales®#

2.- ANTECEDENTE HISTORICO: En 1761 Giovanni Battista Morgagni fue el
primero en informar de un caso de Arteritis de Takayasu.® Fue descrito por primera
vez en 1908 por el oftalmblogo Japones Mikito Takayasu, quien reporto el caso de
una mujer de 21 afios con perdida subita de la vision y anastomosis arteriovenosa

alrededor del disco 6ptico. En México fue descrito por primera vez en 1946.

3.- ETIOPATOGENIA: Su patogenia continua sin estar bien definida, a un que se
conoce la implicacion de mecanismos inmunes mediados por células que secretan
citoquinas proinflamatorias. Se ha estudiado una posible asociacion genética con el
antigeno leucocitario humano (HLA)-B52 y con un polimorfismo genético del factor
de necrosis tumoral (TNF)®



Se describe que un estimulo aun desconocido promueve la expresion de las
proteinas-65 de Choque térmico en el tejido de la pared aodrtica, que desencadena
una inflamacién aguda de la pared del vaso sanguineo con activacion de
macrofagos y posterior liberacion de factor de crecimiento endotelial vascular y
factor de crecimiento derivado de plaquetas, el cual termina en una necrosis, neo

vascularizacion, formacion de células gigantes y proliferacion intima.

Se caracteriza por una lesion “simetria vascular’, el cual se desarrollan en su
mayoria de forma simétrica en territorios vasculares acoplados y la enfermedad se

extiende de forma contigua en la aorta.

Histopatoldgicamente, se observa un infiltrado linfomonocitario y, ocasionalmente,
células gigantes con presencia de granulomas, que afecta inicialmente a la
adventicia, pero que progresa hacia la luz arterial, en forma de panarteritis. Con el
tiempo, se produce una reduccién de la luz por engrosamiento, debida a la fibrosis
de la intima y de la media, aparecen fendmenos trombdéticos y de forma progresiva,

estenosis, dilatacién y aneurismas *

4.- EPIDEMIOLOGIA: Tiene una distribucién mundial, con una incidencia anual
entre 1,2 a 2,6 casos por cada millén de habitantes,” predominante en pacientes

femeninas.
Se ha identificado afectaciones caracteristicas por la zona geografica:

- Los pacientes japoneses tienden a tener una mayor incidencia de afectacion
del arco aortico.

- Pacientes en Africa, India y el sudeste asiatico tienen una caracteristica
peculiar determinada predominantemente por una enfermedad
toracoabdominal y renal. Asi conocido como “Sindrome adrtico medio”.

- En América del Norte, los vasos afectados con mayor frecuencia es el arco

aortico y la aorta abdominal.



5.- CLASIFICACION.

Criterios de Clasificacion. - La European League Agaisnt Rheumatism (EULAR)
avalo los criterios para vasculitis pediatricas, La version final para los criterios de
clasificacion de cada una de las vasculitis fue publicada el 2010 como criterios de
EULAR/Paediatric Rheumatology International Trials Organization (PRINTO)/Pae-
diatric Rheumatology European Society (PReS).

Estos son los utilizados en la actualidad para clasificar la Arteritis de Takayasu en
la edad pediétrica, ya que tienen una elevada sensibilidad (100%) y especificidad
(99,9%).8

5.1.- Clasificacion de la arteritis de Takayasu de la edad pediatrica:
5.1.1. - SEGUN LA DEFINICION DE EULAR/PRINTO/PReS
Obligatorio:

Anomalia angiogréfica (convencional, tomografia computarizada o
resonancia magnética); Presencia de anormalidades angiograficas de aorta
0 sus ramas principales y arterias pulmonares.
- Aneurisma o dilatacion
- Estenosis.
- Oclusion.

- Engrosamiento arterial.

Ademds de 1 de los 5 siguientes:

a.- Pulso arterial disminuido o claudicacion.

Pulso arterial periférico disminuido, perdido o desigual o claudicacién de
extremidades: Dolor muscular focal en extremidades inducido por la actividad fisica.
b.- Diferencia de tension arterial.

Diferencia >10 mmHg en las cifras de tension arterial en cualquier extremidad.

c.- Soplos.

Soplo audible o palpable en la aorta o alguna de sus ramas principales.

d.- Hipertension arterial.

Tension arterial sistolica/diastdlica por encima del P95 para su talla.



e.- Reactantes de fase aguda.

Velocidad de sedimentacion globular >20 mm en la primera hora o proteina C

reactiva por encima del rango normal.

5.1.2. - SEGUN LA DISTRIBUCION ANATOMICA, la enfermedad se puede

clasificar en 5 0 6 tipos.

5 tipos de Clasificacion de la Arteritis de Takayasu (2010):

Tipo I.- Arco adrtico, tronco braquiocefalico, arterias carétida y subclavia (a)
Aorta.

Tipo Il.- Toracica y abdominal descendente.

Tipo lll.- Arco aértico y aorta abdominal.

Tipo IV.- Arteria pulmonar mas cualquiera de los tipos anteriores.

Tipo V.- Afectacion de las arterias coronarias mas cualquiera de los tipos

anteriores.

6 tipos de Clasificacion de la Arteritis de Takayasu (1994):

Tipo |.- Arco adrtico, tronco braquiocefalico, arterias carotidas y subclavias
(a) Aorta.

Tipo lla. - Ascendente, arco aortico y sus ramas.

Tipo llb. - Aorta ascendente, arco aortico y sus ramas, aorta descendente
torécica Aorta.

Tipo lll.- Descendente toracica, aorta abdominal y / o arterias renales Aorta
abdominal.

Tipo IV.- Arterias renales.

Tipo V.- Combinacion de tipo llb y tipo IV

C (+), cualquier compromiso de las arterias coronarias; P (+), cualquier compromiso de las

arterias pulmonares.

Esta clasificacién permite identificar las caracteristicas especificas del paciente de

acuerdo con los vasos involucrados y son utiles para planificar la cirugia; sin

embargo, no tienen una utilidad pronéstica.®



5.1.3.- CLASIFICACION ANGIOGRAFICA DE NUMANO.

Se ha establecido la clasificacion de la Arteritis de Takayasu segun el territorio

vascular afectado en lo siguiente©:

» Tipo |.- Ramas del arco aoértico.

» Tipo Il a.- Aorta ascendente, arco aortico y sus ramas.

» Tipo Il b.- Aorta ascendente, arco aortico y sus ramas, toracica, aorta
descendente

» Tipo lll.- Aorta Toracica, aorta descendente, aorta abdominal y/o arterias renales

» Tipo IV.- Aorta abdominal o arterias renales

» Tipo V.- Hallazgos combinados de los tipos lIb y IV

Las lesiones angiograficas mas frecuentemente descritas en todas las series son

las estenosis.
6.- MANIFESTACIONES CLINICAS.

Las manifestaciones clinicas en general son inespecificas en lo que respecta a esta
entidad en general se reportan sintomas constitucionales. sin embargo, los
hallazgos clinicos mas comunes se manifiestan a consecuencia de la afeccion de
los vasos arteriales y sus ramas o distintos segmentos a los cuales estos irrigan y

por consiguiente a la estenosis o isquemia de los érganos afectos.
De acuerdo con la fase de presentacion se describe la siguiente sintomatologia:
6.1.- La primera fase de la enfermedad: Pre estendtica o inflamatoria.

Se caracteriza por presentar astenia, artralgias, mialgias, fiebre, anorexia, pérdida
de peso y dolor en la zona de las arterias afectadas. Esta fase puede persistir
durante meses e incluso afos, debido a que cursa con sintomas inespecificos

dificiles de identificar.

Puede presentar otras sintomatologias, como ser eritema nodoso en extremidades
inferiores, cefalea, dolor abdominal recurrente y vomitos (a causa de la afectacion

de arterias abdominales), o bien adenopatias cervicales o supraclaviculares.



6.2.- Fase cronica o isquémica:

Se desarrolla secundario a la estenosis, y aparecen los sintomas derivados de
obliteracion arterial en relacién con el territorio de irrigacion afectado. Estos signos
incluyen claudicacion de extremidades, hipertension arterial, afectacion pulmonar,

etc.

La diferencia de pulsos en extremidades es un signo comun de la Arteritis de
Takayasu; asi como en adultos la diferencia suele darse entre miembro superior
derecho e izquierdo, en nifios suele darse entre extremidades superiores e inferiores

(por una mayor frecuencia de afectacién abdominal).

Es importante hacer un abordaje y diagnostico exhaustivo ya que existen casos en
los que esta enfermedad se presenta solo como lesién aislada y/o sitio Unico
estendtico u ocluido de la aorta toracica descendente y/o abdominal. es muy
infrecuente y la expresion clinica se conoce como "sindrome de aorta media
(SAM)". Las manifestaciones dependen de la ubicacion de la lesién y pueden incluir
hipertension originada por la coartacion aértica o claudicacion renovascular, glateos

o extremidades inferiores y, rara vez, angina intestinal cronica.

La estenosis adrtica segmentaria puede localizarse en la aorta suprarrenal, inter
renal o infrarrenal, con una alta propension a estenosis concomitantes tanto en las
arterias renales (63%) como viscerales (33%). La hipertension proximal a la
estenosis aortica y la hipotension relativa distal a ella son hallazgos caracteristicos
del SAM. Las manifestaciones tipicas incluyen dolor de cabeza, fatiga temprana con
el esfuerzo y claudicacion bilateral de miembros inferiores. La gravedad de la
hipertension es la principal indicacion para la intervencion y el factor que determina
el momento del procedimiento. Dado que una gran proporcion de pacientes con
SAM son niflos 0 adolescentes, los beneficios clinicos de la intervencidn quirargica
0 por intervencionismo temprano para revertir la hipertension refractaria deben
sopesarse frente a las repercusiones de la lesion de la cirugia en la aorta en

desarrollo.



7.- DIAGNOSTICO

El diagnéstico se basa en caracteristicas clinicas, compatibles con inflamacion
sistémica que generalmente suele ser inespecifica y caracteristicas angiogréficas

compatibles con vasculitis idiopatica de grandes vasos.'11?

El diagndstico precoz y oportuno es un reto para el médico pediatra, ya que en la
fase aguda de la enfermedad la sintomatologia suele ser inespecifica y no existen
biomarcadores especificos de la enfermedad.* Por loque el retraso en el diagnéstico

es comunts
7.1.- Diagndstico diferencial

Existen varias situaciones, principalmente en la fase inicial de la enfermedad, como

ser:

» Infecciones: Sepsis 0 endocarditis, Tuberculosis, Virus inmunodeficiencia
humana y Brucelosis

» Vasculitis inflamatorias: Enfermedad de Kawasaki, Panarteritis nodosa,
Granulomatosis con poliangeitis y Sindrome de Cogan.

» Enfermedades autoinmunes: Fiebre reuméatica, Lupus eritematoso
sistémico y Sarcoidosis.

» Vasculopatias no inflamatorias: Sindrome de Williams, Coartacion de
aorta congénita, Ehler-Danlos tipo IV, Sindrome de Marfan vy
Neurofibromatosis tipo I.

» Otras: Post radioterapia, Aneurismas cerebrales, Sindromes relacionados
con inmunoglobulina G4 y Ergotismo.

En la practica clinica, la Arteritis de Takayasu debe distinguirse a menudo de las
siguientes condiciones: Aterosclerosis, arteritis de células gigantes (ACG o arteritis
temporal), granulomatosis con poliangitis (Granulomatosis de Wegener),
enfermedad relacionada con 1gG4 y tuberculosis. Aunque la mayoria de estos
diagnoésticos diferenciales presentan caracteristicas especificas que ayudan a

distinguirlas. Sin embargo, algunos requieren consideraciones especiales.



Se tiene una gran duda y entre Arteritis de Takayasu y Arteritis de Células Gigantes
ya que representarian fenotipos sesgados dentro de un solo trastorno. Estas dos
condiciones afectan a la aorta como a sus principales ramas y en su mayoria son
indistinguibles en el estudio histopatoldgico. Sin embargo, cabe resaltar que difieren
respecto a las siguientes variables: epidemioldgicos, clinicos y genéticos. Existen
datos muy relevantes y evidencia suficiente para referir a ACG y AT como dos
entidades distintas. En la AT las ramas principales de la aorta se ven afectadas con
mayor frecuencia en al AT, mientras que las ramas extracraneales de la arteria
carétida externa suelen verse afectadas por la ACG. La edad en la que se presenta
no es muy aceptada por muchos autores, sin embargo, en AT se sabe que afecta
con mayor frecuencia a mujeres < 40 afios en todos los tipos de etnias con mayor
prevalencia en Asia, mientras que ACG afecta a personas de edad mas avanzada
de Europa del Norte. Otro punto importante a evaluar es que en la ACG se asocia
con HLA miDR4 (no est4 ligado a a AT). En AT esta ligado a HLA miBw52.Por
altimo, aunque en ambas entidades el tratamiento se basa principalmente en
corticoesteroides, en AT existe necesidad de afadir otros medicamentos

inmunosupresores.1?

La tuberculosis (TB) y la AT se asocian con frecuencia y tal relacién parece ser
causal, Aunque sigue siendo un diagnoéstico diferencial importante, la TB puede
distinguirse de la AT por el hecho de que provoca mas a menudo erosion de la pared
del vaso con la formacion de verdadero o falso aneurisma, particularmente en la
aorta toracica descendente y abdominal. Asi la TB se asocia con mayor frecuencia

a diseccién y rotura, en contraste con la estenosis tipica de la AT.14
8.- EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS.
8.1.- Histologia.

Se observa infiltracién linfocitaria con neovascularizacion incipiente y ausencia de
granulomas. Este hallazgo contrasta con lo observado en adultos, en los que

predomina la presencia de granulomas.
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8.2.- Laboratorio.

La velocidad de sedimentacion globular (VSG) y la proteina C reactiva (PCR) son
reactantes de fase aguda que, aunque se suelen correlacionar con la actividad
inflamatoria, carecen de sensibilidad para ser clinicamente fiables.'* Se han descrito
casos con vasculitis activa en ausencia de elevacion de Reactantes de Fase
Aguda.”

Se han propuesto nuevos biomarcadores correlacionado con la actividad de la
enfermedad, incluyendo matriz de metaloproteinasa (MMP) -2, -3y -9, IL-6 en suero,

moléculas de adhesion de células vasculares (VCAM) y pentraxina-3 (PTX-3).”
8.3.- Técnicas de imagen.

En la valoracién inicial de la Arteritis de Takayasu se debe evaluar el corazén, la
aorta y sus ramas principales. Inicialmente se realizard ecocardiografia y, en caso
de sospecha de miocarditis, se valorara realizar RM cardiaca. Se debe realizar una
técnica de imagen cerebral, idealmente RM o angio-RM, para valorar cambios en el

parénguima cerebral sugerentes de isquemia y signos de vasculitis cerebral.”

8.3.1.- La ecocardiografia
Puede identificar la presencia de regurgitaciéon adrtica, hipertrofia ventricular

secundaria a hipertension arterial, miocarditis y compromiso de las coronarias.

La ecografia-Doppler permite valorar el flujo y diametro de las carétidas y arterias

renales, aunque no visualiza arterias profundas ni abarca toda la aorta.3

8.3.2.- Angiografia

Presenta sensibilidad y especificidad casi el 100%, la angiografia convencional o la
angiografia por sustraccion digital se consideran las técnicas "estandar de oro" para
el diagndstico de Arteritis de Takayasu.

El principal limite de la angiografia convencional es que sdélo puede reconocer
anomalias luminales en lugar de afectacion de la pared vascular, que es el primer

estigma de la Arteritis de Takayasu.'®

La angio-RM o la angio-TC son las mas utiles para el diagnostico y seguimiento.
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8.3.3.- La Angio-RM

Es preferible porque minimiza la radiacion y aporta informacion sobre el diametro
de la pared arterial. La limitacion que presenta es la dificultad para visualizar los
pequerios vasos Yy las calcificaciones.?

8.3.4.- La arteriografia convencional

Se ha determinado que seguiria siendo el gold standard, pero no esta disponible
para niflos en todos los centros, supone una notable radiacibn y no aporta
informacion de la pared vascular, aungue si de la circulacion colateral.

8.3.5.- La tomografia de emision de positrones con 18-fluorodeoxiglucosa
(FDG-PET).

Puede estimar tanto la localizacidon como el grado de inflamacion, pero también
puede tener falsos negativos y supone una elevada dosis de radiacion.®

El PET-TC no estaria indicado para el seguimiento por su elevada radiacion. La
PET-RM es una nueva técnica con menor irradiacion, pero solo esta disponible en

algunos centros.®
9.- EVALUACION DE LA ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD

Entre las escalas disponibles para evaluar la actividad de la enfermedad no existe
un estandar reconocido. La Paediatric Vasculitis Activity Score (PVAS) es la escala
especial para la actividad de vasculitis en pediatria, mientras que Takayasu Activity
Index Score (ITAS -2010) que es una escala de evaluacion especifica de Arteritis

de Takayasu. Los resultados revelaron una buena correlacion entre ambas. 6

La escala como el ITAS-2010 y el engrosamiento de la pared en Angio-RM siguen
siendo las mejores opciones para evaluar la actividad de la enfermedad en
pacientes con AT. Persiste la necesidad de contar con un sistema de puntuacion de
la actividad de la enfermedad que tenga en cuenta las caracteristicas clinicas, los
biomarcadores séricos y las imagenes angiograficas, para evaluar la actividad de la

enfermedad en la AT.1/
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10.-TRATAMIENTO
10.1.- TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

No existen ensayos clinicos aleatorizados que avalen ninguan tratamiento de la

arteritis de Takayasu en nifos.

Las opciones de tratamiento incluyen glucocorticoides, agentes inmunosupresores
no glucocorticoides, agentes biolégicos y tratamiento quirdrgico de las lesiones

vasculares.

Se ha publicado el consenso europeo del Single Hub and Access point for paediatric
Rheumatology in Europe (SHARE) Vasculitis Working Group sobre el tratamiento
de las vasculitis. Se basa en el uso de glucocorticoides combinado con

inmunosupresores para inducir remision y como terapia de mantenimiento.

El tratamiento general se basa en el uso de dosis altas de corticosteroides
combinado con inmunosupresores para inducir la remisién, y utilizar dosis bajas de
corticoides e inmunosupresion de base como terapia de mantenimiento.
Clasicamente los mas utilizados han sido la ciclofosfamida endovenosa, sobre todo
en la induccién, seguida del metotrexato.'® Otros inmunosupresores utilizados han

sido azatioprina y micofenolato.®

También se puede utilizar la azatioprina y micofenolato. En casos refractarios o

severos se puede plantear el uso de anti-TNF, Tocilizumab o Rituximab.
Las terapias biolégicas se usan cada vez mas en nifios, particularmente anti-TNFa?°

El tratamiento médico de la hipertension en la arteritis de Takayasu puede ser dificil,
ya que la hipertension renovascular puede no responder solo al tratamiento médico.
Las secuelas pueden requerir tratamiento quirdrgico paliativo, el cual se debera

realizar tras haber controlado la actividad inflamatoria de la vasculitis.
10.2.- TRATAMIENTO QUIRURGICO.
Se recurre a la intervencién quirdrgica para paliar la Afeccion como oclusion o

estenosis Servera e isquemia de organos diana y la hipertension resultante de la
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estenosis vascular, aunque es preferible controlar el proceso inflamatorio de la
pared arterial antes de realizar procedimientos de revascularizacion u otra cirugia

vascular.

La recomendacion de la EULAR en este rubro menciona que las intervenciones
deben realizarse durante una Fase Quiescente de la enfermedad y en un hospital

de referencia.
Los resultados son peores si se realizan cuando la enfermedad sigue activa.
Se puede tratar de la siguiente manera:

a). - Cirugia endovascular. - La angioplastia trans luminal percutanea (PTA) y

colocaciéon de endoprétesis cubierta.

Puede ser (til y seguro en caso de estenosis arterial critica y de segmento corto,
con excelentes resultados que oscilan entre el 81% y el 100%.%! sin embargo, la
reestenosis ocurre en mas de dos tercios de los pacientes y representa un problema
importante de PTA??; Esta técnica se recomienda sélo en casos seleccionados.??

Los injertos de Stent son mejores en términos de periodo de permeabilidad y

aparicion de reestenosis en pacientes con Arteritis de Takayasu.?3

b). - Revascularizacién quirargica (cirugia abierta). - Incluye injerto de derivaciéon

quirdrgica, angioplastia con parche para lesiones de segmento corto.

La estenosis de segmento largo con fibrosis u oclusion periarterial extensa requiere

un bypass quirargico del segmento afectado.

El objetivo de la intervencion quirdrgica es priorizar y rescatar, asi como mejorar las
complicaciones de los 6rganos afectados por el dafio inflamatorio los cuales podrian
ser: Insuficiencia cardiaca congestiva, eventos cerebrovasculares, infarto de

miocardio, ruptura del aneurisma e insuficiencia renal.

En un estudio retrospectivo, Saadoun et al. informaron que las complicaciones

generales tanto de la cirugia abierta como de las intervenciones endovasculares se
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presentan como: Re estenosis (75,7%), trombosis (10%), hemorragia (8,6%) y

accidente cerebrovascular (5,7%).%

» Indicaciones para la reparacion quirdrgica o los procedimientos

endovasculares. - Dan una buena relacion riesgo-beneficio para la cirugia:

Estenosis renovascular grave que causa hipertension.
- Estenosis severa de la arteria coronaria que conduce a isquemia miocardica.
- Claudicacion de las extremidades inducida por la actividad rutinaria.
- Isquemia cerebral critica y / o estenosis critica de 3 0 mas vasos cerebrales.
- Insuficiencia aortica severa.
- Aneurismas progresivos toracicos o abdominales> 5 cm de didmetro con
tendencia a la diseccion o rotura.
- Coartacion grave de la aorta.
La reparacion quirdrgica de la arteriopatia debe estar enfoque a un tratamiento
curativo, en respuesta a la complejidad de la fisiopatologia de la Arteritis de
Takayasu. Los pacientes tratados con bypass quirargico tienen una permeabilidad

superior a los pacientes tratados con cirugia endovascular.

La cirugia de derivacion tiene mas complicaciones posts operatorias tempranas

graves que el tratamiento endovascular.?®

Como manejo postquirdrgico de los pacientes se recomienda iniciar terapia con
antiagregantes plaquetarios al menos por 12 meses después de la cirugia y en

ocasiones de forma indefinida.
11.- COMPLICACIONES

La Arteritis de Takayasu no tratada suele provocar lesiones cardiovasculares, como
la formacién de aneurismas, fibrosis concéntrica de la pared arterial y

complicaciones trombdticas!426

La reestenosis, la oclusion del injerto y el aneurisma del sitio anastomético son
posibles complicaciones quirlrgicas. La cirugia de aneurismas aorticos tiene una

alta morbilidad y mortalidad.?’
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12.- SEGUIMIENTO.

El consenso europeo SHARE recomienda una monitorizacion estrecha de la
actividad de la enfermedad, con valoracion clinica mediante cuestionarios de

actividad y monitorizacion de RFA cada 3 meses.

Los pacientes sometidos a tratamiento quirdargico tienen que realizar un seguimiento
peridédico por imagen porque en 8 a 31 % pueden presentar re- estenosis en un

seguimiento de 3 a 6 afos.
13.- CRITERIOS PARA REMISION

» Criterio de remision de la enfermedad. - Fue definida como la resolucion de
las caracteristicas clinicas y de laboratorio de la enfermedad y la ausencia de
nuevas lesiones vasculares. La remision inicial fue considerada cuando se logré
criterios de remision con la primera linea de tratamiento utilizado.

» Remision Sostenida. — Se determino como una remisioén que duro mas de 6
meses mientras se encontraba con un régimen de tratamiento igual 0 menor a
10 mg/dia de Prednisona y sin otro inmunosupresor.

» Remisiéon Completa. - Fue considerado como una remisién que perduré mas
de 6 meses sin tener ningun medicamento esteroide u otro inmunosupresor.

» Criterios para enfermedad quiesciente al diagndéstico. - Se determina cuando
al realizar el diagnéstico y se realice su seguimiento no se documenta nunca
ningun tipo de sintoma sistémico o vascular y por ende no se haya necesitado

de ningun farmaco para obtener la ausencia de nuevos signos y sintomas.

14.- PRONOSTICO

La existencia de secuelas severas debido a este retraso diagnostico condiciona su
elevada mortalidad en edad infantil, descrita a los 5 afios entre un 27% a 35% El
pronéstico depende de la extension de la afectaciéon arterial, del dafio organico al
debut y la edad de inicio (peor prondstico en menores de 5 afos), asi como de la
severidad de la HTA.#

De forma general la mortalidad relacionada con la enfermedad oscila ahora entre el
3%y el 15%.28
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La ausencia de marcadores especificos de la Arteritis Takayasu provoca que la
sospecha diagndstica siga siendo esencial para iniciar un tratamiento especifico
precoz, que reduzca las secuelas tan importantes asociadas. Por otra parte, hay
que destacar los avances en los ultimos afios en la monitorizacion y arsenal
terapéutico de la enfermedad (representados fundamentalmente por las escalas

clinicas y la terapia biolégica).

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

No existe un reporte de la experiencia de las afecciones cardiovasculares respecto
a esta patologia en esta institucion. Por lo cual el presente trabajo pretende dar a
conocer las implicaciones cardiovasculares de pacientes con Arteritis de Takayasu
ingresados en el Hospital Infantil de México Federico Gomez (HIMFG) en un periodo
de 20 afios

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cuales son las Implicaciones Cardiovasculares respecto a Manifestaciones
clinicas, métodos diagndsticos y tratamiento en pacientes con Arteritis de Takayasu

en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, en un periodo de 20 afios?
JUSTIFICACION

La Arteritis de Takayasu es una enfermedad a nivel mundial con una incidencia
disminuida de 1.2 a 2,6 casos por millén de habitantes al afio, dependiendo de las
diferentes areas geograficas: En Japon tienen una afectacion predominante del arco
aortico, en la India la aorta abdominal es la mas afectada, mientras que los
pacientes de Estados unidos muestran una preponderancia de la afectaciéon de la
aorta toracica y abdominal.

En el Hospital infantil de México “Federico Gémez”, en los ultimos 20 afios no se ha
reportado estudios o serie de casos de arteritis de Takayasu, por lo que
consideramos necesario describir, conocer y analizar las manifestaciones clinicas y

la repercusion a nivel cardiovascular en la edad pediatrica.
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HIPOTESIS

La Arteritis de Takayasu en los ultimos veinte afios la morbilidad se ha modificado,
teniendo como consideracion la afectacion cardiovascular y que por ende

condiciona un seguimiento prolongado.
OBJETIVOS:
Objetivo general:

Caracterizar las implicaciones cardiovasculares de los pacientes con Arteritis de
Takayasu en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, en el periodo de enero
de 2001 a diciembre del 2021.

Objetivos especificos:

» Describir la proporcion de sexo, grupo etario en pacientes con Arteritis de
Takayasu en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, en el periodo
de enero de 2001 a diciembre del 2021.

» ldentificar las lesiones vasculares mas frecuentes en pacientes con Arteritis
de Takayasu en el Hospital Infantil de México Federico Gémez, en el periodo
de enero de 2001 a diciembre del 2021.

» Medir la comorbilidad y mortalidad en pacientes con Arteritis de Takayasu
en el Hospital Infantil de México Federico Gomez, en el periodo de enero de
2001 a diciembre del 2021.

» Analizar la evolucion clinica, estudios complementarios y tratamiento
cardiovascular en pacientes con Arteritis de Takayasu en el Hospital Infantil
de México Federico GOmez, en el periodo de enero de 2001 a diciembre del
2021.
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METODOLOGIA

a). - Disefio de Estudio:

Se realizé un estudio observacional, transversal, retrospectivo y descriptivo.

b). - Poblacién de estudio:

Pacientes con diagnostico de Arteritis de Takayasu, tratados en el HIMFG en un
periodo de 20 afios.

c). - Criterios de Inclusidn

Todos los pacientes con diagndstico de arteritis de Takayasu, que fueron tratado en
el hospital infantil de México “Federico Gomez”, durante la gestion de enero 2001 a
diciembre 2021.

d). - Criterios de Exclusién

Los pacientes con diagnostico de arteritis de Takayasu en quienes no se localizo el
expediente clinico para la recoleccion de la informacion.

e). - Variables: Sexo, edad, Tiempo transcurrido hasta el diagndstico de la
enfermedad, clinica: pulso arterial disminuido o claudicacién, diferencia de tension
arterial, hipertensién arterial, soplos, reactantes de fase aguda, hallazgos

angiograficos y ecocardiogréficas, terapéutica.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

La informacion relevante para el cumplimiento de los objetivos de este proyecto de
investigacion se obtendra mediante la revision de expedientes clinicos, signos y
sintomas principales de la patologia, reportes de laboratorio, reportes de estudios
de imagen, asi como tratamiento médico. Como paso inicial se realizara el analisis
descriptivo para el cual se utilizaran medidas de tendencia central (mediana o
media, segun corresponda de acuerdo a la normalidad de los datos); asi como

también se utilizaran porcentajes segun corresponda.

Nuestra técnica de analisis de datos sera a través de un analisis de la ficha de datos.
La estadistica descriptiva fue utilizada para expresar los resultados y los analisis
estadisticos fueron disefiados como valores media (Promedio) y porcentaje de

representacion.
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a). - Técnicas o estrategias para la realizacién del trabajo

e Solicitud por escrito a autoridades correspondientes del Hospital infantil de
México “Federico Gomez” para la autorizacion de la revision de los
expedientes clinicos, con diagndstico de arteritis de Takayasu, durante 20
anos.

e Llenado de fichas de recoleccion de datos, donde se incluye una serie de
variables.

e Introduccidon de los datos obtenidos en una base de datos computarizado,
SPSS v 16.0 y Procesamiento y analisis de informacion.

e Elaboracion de los resultados y conclusiones.

b). - Procesamiento y pruebas de analisis estadisticos.

La informacién se registré en una base de datos en Excel, los datos fueron

analizados en el programa estadistico IBM SPSS version 25 para Windows.

Se realizo estadistica descriptiva con el calculo de frecuencias simples y

porcentajes, donde se calculd la media aritmética, mediana e intervalo.
DESCRIPCION DE VARIABLES
» Dependiente:

Pacientes con diagnéstico de arteritis de Takayasu, que fueron tratado en el Hospital
infantil de México “Federico Gomez”, durante la gestion de enero 2001 a diciembre
2021.

» Independiente:

o Sexo.

o Peso.

o Edad de la presentacion clinica de la enfermedad.

o Patologias asociadas.

o Tiempo transcurrido hasta el diagnostico de la enfermedad.

20



o Manifestacion clinica con repercusion cardiovascular.

o Anomalia angiogréfica (Aneurisma o dilatacion, estenosis, oclusion,

engrosamiento arterial).
o Tratamiento clinico e intervenciéon cardiovascular.

o Situacion actual.
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RESULTADOS DEL ESTUDIO

Se utilizo estadistica descriptiva con el calculo de frecuencias simples y

porcentajes, donde se calculd la media aritmética, mediana e intervalo.

A continuacion, se describen los resultados, obtenidos de la investigacion acerca de
los pacientes con diagnoéstico de Arteritis de Takayasu del Hospital Infantil de
México “Federico Gomez”, durante el periodo de enero 2001 a diciembre del 2021.
Dentro el estudio realizado, se identificaron 15 Pacientes, de los cuales se
excluyeron 4 pacientes por no contar con los expedientes clinicos (Registros de mas
de 10 afios), en total se analizaron 11 Pacientes quienes cumplieron los criterios de

inclusion para dicho estudio.

Tabla 1

Caracteristicas de los 11 Pacientes con Arteritis de Takayasu HIMFG 2001 - 2021

VARIABLE Caracteristica de los Pacientes con Arteritis de Takayasu
HIMFG 2001- 2021 N°=11 (%)
FRECUENCIA PORCENTAJE
» MASCULINO 4 36%
» FEMENINO 7 64%
TOTAL 11 100%

Arteritis de Takayasu HIMFG 2001- 2021 (N° 11)

INTERVALO MEDIA MEDIANA
EDAD Paciente (Afios) 2-16 10.54 12
TIEMPO 10 - 1095 235.81 121
TRANSCURRIDO
Hasta el diagnostico
(Dias)
ESTANCIA 2-26 11.72 10

HOSPITALARIA al
Diagndstico (Dias)

Fuente: Elaboracion propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021
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En la tabla 1 se representa las caracteristicas de los 11 pacientes con Arteritis de
Takayasu en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez”, durante el periodo del
2001 a 2021: Se ha identificado el predominio en el sexo femenino con el 64% (7

Pacientes), en relacién con el 36% (4 Pacientes) en el sexo Masculino.

La edad de los pacientes identificados en el estudio, el de menor edad fue el de 2
afos de sexo masculino y el mayor de 16 afios de sexo femenino, con una mediana
de 12 afios. (Ver Tabla 1).

El tiempo transcurrido hasta llegar al diagnéstico el de menor intervalo fue de 10
dias y el de mayor dia fue de 1095, cabe mencionar que en algunos pacientes se
tuvo que realizar estudios complementarios de diagnoéstico de forma ambulatoria,
identificando una mediana de 121 dias. Dentro de la estancia hospitalaria al
diagnéstico se identificd el de menor tiempo de 2 dias y el de mayor 26 dias (ver
Tabla 1).
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Tabla 2.

Caracteristica de la Sintomatologia de los 11 Pacientes con Arteritis de Takayasu
HIMFG 2001 - 2021

SINTOMATOLOGIA 1ra FASE (PRE ESTENOTICA O INFLAMATORIA)
2001- 2021 N°=11 (%)

VARIABLE FRECUENCIA PORCENTAJE
Astenia 3 27%
Anorexia 6 55%
Perdida peso 7 64%
Artralgias 4 36%
Mialgias 7 64%
Disnea 2 18%
Fiebre 2 18%
Dolor zona arteria afectada 6 55%

2da FASE (CRONICA O ISQUEMICA)
2001- 2021 N°=11 (%)

FRECUENCIA PORCENTAJE
Claudicacién de 5 45%
Extremidades
Diferenciacion del Pulso 10 91%
Diferencia tensién arterial 11 100%
Hipertensién arterial 11 100%
Soplos 9 82%

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

La sintomatologia se describio de acuerdo a la fase desarrollada de la enfermedad,
en la 1ra fase (Pre estendtica o inflamatoria) de predominio fue la pérdida de peso
y la mialgia en 64% (7 Pacientes), seguido de anorexia y dolor en zona arterial
afectada en 6 Pacientes (55%). En menor frecuencia se registro fiebre, disnea (18%)
y astenia (27%).

En la segunda Fase (Crénica o isquémica) todos los pacientes presentaron (100%)
diferencia de Tension arterial e Hipertension arterial, seguido de diferenciaciéon del

Pulso en 10 Pacientes (91%). (Ver Tabla 2).
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Tabla 3.

Variables de laboratorio al momento de la Evaluacion

VARIABLE LABORATORIO AL MOMENTO DE LA EVALUACION
2001- 2021 (N° 11)

INTERVALO MEDIA MEDIANA
VSG, mm/h 14 - 40 27.27 30
PCR, mg/dL 0.35-4.5 3 3
Creatinina Sérica, mg/dL 0.51-2.37 1.05 0.81
Tasa de Filtrado 30.2-175 118 134
Glomerular, mL/min/1.73m?
Hemoglobina, g/dL 95-14 14 14
Albumina Sérica, g/dL 3.0-41 3.33 3

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Con relacion a las variables de laboratorio al momento de la evaluacion se describi6
los reactantes de Fase aguda como son: La Velocidad de Sedimentacion Globular
(VSG) el valor de intervalo menor es 14 mm/h y el mayor 40 mm/h (media 27.27), el
PCR de intervalo menor es de 0.35 mg/dL y el de mayor que se identifico fue de 4.5
mg/dL, los cuales se encontraron con una mediana de 3 mg/dL. Respectivamente
niveles de Creatinina Sérica, mg/dL (0.51 — 2.37), con una mediana de 0.81 mg/dL.
Tasa de Filtrado Glomerular, mL/min/1.73m? (30.2 — 175), con una mediana de 134.
Hemoglobina, con un intervalo de 9.5 g/dL — 14 g/dL, una mediana de 14 g/dL.

Y de Albumina sérica de 3.0 g/dL — 4.1 g/dL, con una mediana de 3 g/dL.
(Ver Tabla 3).
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Tabla 4.

Clasificacién Angiografica (NUMANO) al Diagnostico (n=11)

NUMANO CLASIFICACION ANGIOGRAFICA AL DIAGNOSTICO
2001- 2021 N°=11 (%)
VARIABLE FRECUENCIA PORCENTAJE

| 0 0%
lla 0 0%
lib 1 9%

1] 3 27%
\Y 1 9%
IVP (+) 1 9%
Y% 5 46%

TOTAL 11 100%

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Dentro la clasificacion Angiografica (NUMANO) al diagndstico el tipo mas frecuente
es el Tipo V en 46% (5 Pacientes), seguido del Tipo Il en 3 Pacientes (27%) y llb,
IV se identific6 1 paciente que corresponde al 9 % en ambos Tipos segun la
clasificacion NUMANO.

Ningun paciente presento el Tipo |, Tipo lla, ni Afeccion coronaria, pero 1 paciente
presento afeccion pulmonar que Segun la clasificacion NUMANO corresponde al
Tipo IV P (+). (Ver Tabla 4).
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Tabla 5.
Variable de los hallazgos del estudio imagenoldgico, Ecocardiograma (n=11)

ECOCARDIOGRAMA ESTUDIO DE IMAGEN
2001- 2021 N°=11 (%)
VARIABLE FRECUENCIA PORCENTAJE

Regurgitacion adrtica 10 91%
Hipertrofia ventricular 6 55%
Compromiso de 0 0%
Coronarias
Compromiso de la Arteria 3 27%
Cardtida

Fuente: Elaboracion propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Los hallazgos del estudio imagenolégico Ecocardiograma se identifico
Regurgitacion aodrtica (Leve) en 10 Pacientes (91%), Hipertrofia ventricular 55% y
compromiso de la arteria carétida en 27%. Ningun paciente presento compromiso

Coronario (Ver Tabla 5).

Tabla 6.
Variable de los hallazgos del estudio imagenoldgico, Ecografia-Doppler (n=11)
ECOGRAFIA- Compromiso de arterias Caroétidas (Ecografia-Doppler) 2001-
DOPPLER 2021 N°=11 (%)
VARIABLE FRECUENCIA PORCENTAJE
Compromiso de 3 27%

arterias Carétidas

Compromiso de 10 91%
Arterias renales

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Se describid los hallazgos del estudio imagenoldgico, Ecografia-Doppler,
identificando el compromiso de la arteria cardtida en el 27 % (3 Pacientes) y con

mayor compromiso de la arteria Renal 91% que corresponde a 10 Pacientes. (Ver
Tabla 6).
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Tabla 7.

Estudio complementario realizado: Combinacion de estudio imagenolégico

COMBINACION DE ESTUDIO DE IMAGEN 2001- 2021 N°=11 (%)
IMAGEN
VARIABLE No se realizo Positivo Negativo TOTAL
Combinaciones de RM o 7 (64%) 1 (9%) 3 (27%) 11 (100%)
TC con PET, n (%)
Combinaciones PET-TC 5 (46%) 2 (18%) 4 (36%) 11 (100%)
Combinaciones PET-RM 8 (73%) 0 (0%) 3 (27%) 11 (100%)

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Los estudios complementarios realizados (Combinacién de estudio imagenolégico),
se realiz6 Combinaciones de RM o TC con PET donde se identificd positivo en 1
paciente (documenta vasculitis) que corresponde el 9% y negativo (Sin actividad de
la enfermedad) en 3 Pacientes que corresponde el 27%.

La Combinaciones PET-TC se realiz6 en 6 pacientes de los cuales resulto Positivo
en 18% y negativo (Sin actividad de la enfermedad) en el 36%.

La Combinaciones PET-RM se realiz6 en 3 pacientes de los cuales resulto negativo

(27%) Ver Tabla 7.
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Tabla 8.
Tratamiento Farmacolégico de los 11 Pacientes con Arteritis de Takayasu HIMFG
2001 - 2021

TRATAMIENTO TRATAMIENTO CLINICO 2001- 2021 N°=11 (%)
GLUCOCORTICOIDE FRECUENCIA PORCENTAJE

Metilprednisolona 2 (18%)
Prednisona 3 (27%)
Metilprednisolona+ Prednisona 6 (55%)
TOTAL 11 100%
FARMACOS 2001- 2021 N°=11 (%)
INMUNOSUPRESORES

Ciclofosfamida 4 (36%)
Metotrexato 7 (64%)
TOTAL 11 100%

OTROS INMUNOSUPRESORES 2001- 2021 N°=11 (%)

Azatioprina 5 (45%)
Micofenolato 0 (0%)

AGENTES BIOLOGICOS

Infliximab 0 (0%)
Tocilizumab 7 (64%)
Rituximab 0 (0%)

Fuente: Elaboracion propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Dentro del Tratamiento Farmacolégico de los Pacientes con Arteritis de Takayasu
se utilizé glucocorticoides combinado Metilprednisolona+ Prednisona en el 55% de
los pacientes. Ademas, se utilizé Inmunosupresores Ciclofosfamida en 4 pacientes
(36%) y Metotrexato en el 64%.

Otros inmunosupresores se utilizd Azatioprina en 5 Pacientes (45%) y como agente

bioldgico se utilizé Tocilizumab en 7 Pacientes (64%). Ver Tabla 8.
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Tabla 9.

Tratamiento Quirdrgico de los 11 Pacientes con Arteritis de Takayasu HIMFG 2001 —
2021

TRATAMIENTO TRATAMIENTO CLINICO
2001- 2021 N°=11 (%)
CATETERISMO CARDIACO FRECUENCIA PORCENTAJE
Colocacion Stent aorta abdominal 8 (73%)
Colocacion Stent arterias renales 6 (55%)
Colocacidn Stent carétidas 2 (18%)
Colocacion Stent arteria pulmonar 1 (9%)
Angioplastia de aorta abdominal y/o 3 (27%)
ramas
CIRUGIA 2001- 2021 N°=11 (%)
Cirugia abierta 0 (0%)

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Dentro del Tratamiento Quirargico como parte de la terapia endovascular por
intervencionismo (Hemodinamia), se realiz6 la Colocacién de Stent en aorta
abdominal en 8 Pacientes (73%), seguido de la Colocacion Stent en arteria renal en
6 Pacientes (55%), Colocacion Stent en la carétida 18% (2 Pacientes) y Colocacién
Stent arteria pulmonar en 1 Paciente que corresponde 9%. Ademas, se realizé
Angioplastia de aorta abdominal y/o ramas en 3 pacientes (27%).

No se realiz6 cirugia abierta para terapia de revascularizacion en ningun del

paciente, durante su seguimiento en el Hospital Infantil de México “Federico Gomez”
Ver Tabla 9.
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Figura 1

Procedencia de los pacientes con Artritis Takayasu

PROCEDENCIA DE LOS PACIENTES CON ARTERITIS TAKAYASU

Puebla I °°-
San Luis Potosi [N °°%
Sinaloa NN 5%
Chiapas NN °%
Estado de México NN 27.5%
Hidalgo IS 9%
Guerrerc NN 27.5%

0 0,5 1 1,5 2 2,5 3 3,5

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Los pacientes en su mayor numero proceden del Estado de México y de Guerrero
en un 27.5%, seguido del Estado de Puebla, San Luis Potosi, Sinaloa, Chiapas e

Hidalgo en 9 % (Ver Figura 1).
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Figura 2

Diagnostico de Ingreso de los 11 Pacientes con Arteritis de Takayasu HIMFG 2001 -
2021

Diagnostico de Ingreso de los Pacientes con Arteritis de Takayasu
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Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Dentro el diagnéstico de Ingreso de los Pacientes con Arteritis de Takayasu se
identificé Hipertension arterial en Estudio, seguido de la Insuficiencia Cardiaca,
vasculitis en Estudio, Sospecha de Arteritis de Takayasu y Miocardiopatia dilatada

en un 9% respectivamente (Ver Figura 2).
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Figura 3

Complicaciones secundarias por la afectacion de la Arteritis de Takayasu HIMFG
2001 - 2021

COMPLICACION DE LA ARTERITIS DE TAKAYASU
Sin
Complicaciones

= Presento complicaciones = Sin Complicaciones

Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Las complicaciones secundarias por la afectacion de la Arteritis de Takayasu se

registré en un 91% que corresponden a 11 pacientes y tan solo 1 paciente (9%) No

presento ningun tipo de complicacion (Ver Figura 3y 4).
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Figura 4

Identificacion de las Complicaciones por la afectacion de la Arteritis de Takayasu
HIMFG 2001 - 2021

AFECCION DE LA ARTERITIS DE TAKAYASU
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Fuente: Elaboracién propia.
Ref.: Informe de Registro de Historia Clinicas — Expediente, del Hospital Infantil de México “Federico Gdmez”, 2001 — 2021

Las complicaciones mas frecuentes registradas en el estudio fueron afeccion Renal
55%, seguido de la Hipertensién Arterial en un 45%. De forma general cabe
mencionar que el 36 % presento Osteoporosis, Sindrome Adrtico medio (27%),
afeccién ocular (18%). En un 9% presento osteomielitis, diseccion de la aorta,

sindrome metabolico y ERCKADOKI Tipo IlIl. (ver Figura 3y 4).
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DISCUSION

En los ultimos afios, la Arteritis de Takayasu ha recibido una atencién considerable,
A pesar que se presenta generalmente en la tercera y cuarta décadas de la vida, se
ha descrito casos en la edad pediatrica,? su patogenia continua sin estar bien
definida.

En el presente analisis de los 11 paciente con diagnostico de Arteritis de Takayasu
se describieron las caracteristicas clinicas, estudios complementarios y el
tratamiento correspondiente segun el comportamiento de la enfermedad. Se ha
identificado el predominio en el sexo femenino con el 64% (7 Pacientes), en relacion
con el 36% (4 Pacientes) en el sexo Masculino, concuerda con la literatura donde

predomina en el sexo femenino’

Las manifestaciones clinicas en general son inespecificas, sin embargo, los
hallazgos clinicos mas comunes se manifiestan a consecuencia de la afecciéon de
los vasos arteriales y sus ramas o distintos segmentos a los cuales estos irrigan y
por consiguiente a la estenosis o isquemia de los 6rganos afectos.

La primera fase de la enfermedad (Pre estendtica o inflamatoria) Esta fase puede
persistir durante meses e incluso afos, debido a que cursa con sintomas
inespecificos dificiles de identificar. En este estudio se identificé la pérdida de peso
y la mialgia en 7 Pacientes (64%), seguido de anorexia y dolor en zona arterial
afectada en 6 Pacientes (55%). En menor frecuencia se registré fiebre, disnea y
astenia.

Fase cronica o isquémica aparecen los sintomas derivados de obliteracion arterial
en relacién con el territorio de irrigacion afectado, en dicho estudio se identifico que
todos los pacientes (100%) presentaron diferencia de Tension arterial e
Hipertension arterial, seguido de diferenciacion del Pulso en un 91%, que

corresponde a 10 Pacientes.

El diagndstico se basa en caracteristicas clinicas, compatibles con inflamacion
sistémica que generalmente suele ser inespecifica y caracteristicas angiograficas

compatibles con vasculitis idiopatica de grandes vasos.'t1?
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La Velocidad de Sedimentacién Globular (VSG) el valor de intervalo menor es 14
mm/h y el mayor 40 mm/h (media 27.27), la proteina C reactiva (PCR) de intervalo
menor de 0.35 mg/dL y el de mayor que se identifico fue de 4.5 mg/dL, son
reactantes de fase aguda que, aunque se suelen correlacionar con la actividad
inflamatoria, carecen de sensibilidad para ser clinicamente fiables.1* Se han descrito
casos con vasculitis activa en ausencia de elevacion de Reactantes de Fase
Aguda.’

La ecografia-Doppler permite valorar el flujo y diametro de las carotidas y arterias
renales, aunque no visualiza arterias profundas ni abarca toda la aorta.® Se ha
identificado el compromiso de la arteria carétida en 3 Pacientes (27 %) y con mayor

compromiso la arteria Renal en 10 Pacientes (91%).

Los hallazgos del estudio imagenolégico Ecocardiograma se identifico
Regurgitaciéon aodrtica en 10 Pacientes (91%), Hipertrofia ventricular 55% vy
compromiso de la arteria carétida en 27%. Ningun paciente presento compromiso

Coronario.

No existen ensayos clinicos aleatorizados que avalen ningun tratamiento de la
arteritis de Takayasu en nifios. Se ha publicado el consenso europeo del Single Hub
and Access point for paediatric Rheumatology in Europe (SHARE) Vasculitis
Working Group sobre el tratamiento de las vasculitis, el cual se basa en el uso de
glucocorticoides combinado con inmunosupresores para inducir remision y como
terapia de mantenimiento. Dentro del Tratamiento Farmacolégico de los Pacientes
con Arteritis de Takayasu se utilizé glucocorticoides combinado Metilprednisolona+
Prednisona en el 55% de los pacientes. Ademas, se utiliz6 Inmunosupresores como
la Ciclofosfamida en 4 pacientes (36%) y Metotrexato en el 64%.

Otros inmunosupresores que se utilizé fue la Azatioprina en 5 Pacientes (45%) y
como agente bioldgico que se utilizé fue Tocilizumab en el 64% que corresponde a
7 Pacientes.

Se recomienda controlar el proceso inflamatorio de la pared arterial antes de realizar

procedimientos de revascularizacion u otra cirugia vascular.
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Dentro del Tratamiento Quirtrgico como parte de la terapia endovascular se realizé
por intervencionismo (Hemodinamia): Colocacion de Stent en la aorta abdominal en
8 Pacientes (73%), seguido de la Colocacion Stent en arteria renal en 6 Pacientes
(55%), Colocacién Stent en la carétida 18% (2 Pacientes) y Colocaciéon Stent arteria
pulmonar en 1 Paciente que corresponde 9%. Ademas, se realizé Angioplastia de
aorta abdominal y/o ramas en 3 pacientes (27%).

En el estudio realizado No se realizé cirugia abierta en ninguno de los pacientes
para la terapia de revascularizacion. Se recurre a la intervencion quirdrgica para
paliar la Afeccidbn como oclusion o estenosis Severa e isquemia de 6rganos diana y

la hipertensién resultante de la estenosis vascular.

La Arteritis de Takayasu no tratada suele provocar lesiones cardiovasculares, como
la formaciébn de aneurismas, fibrosis concéntrica de la pared arterial y

complicaciones trombdticas!426

Se registré complicaciones secundarias por la afectacion de la Arteritis de Takayasu
en un 91% que corresponden a 11 pacientes y tan solo 1 paciente (9%) No presento
ninguna complicacion: Las complicaciones mas frecuentes registradas en el estudio
fueron afeccion Renal 55%, seguido de la Hipertensién Arterial en un 45%. De forma
general cabe mencionar que el 36 % presento Osteoporosis, Sindrome Adrtico
medio (27%), afeccidén ocular (18%), en un 9% presento osteomielitis, diseccion de

la aorta, sindrome metabdlico y ERCKADOKI Tipo lll.

Dentro del estudio No se registr6 datos de mortalidad, pero la mayor parte de los
pacientes presento morbilidad con estrecha relacion cardiovascular (Hipertension

arterial, dafio renal, Sindrome Adrtico medio, diseccién de la aorta).

En América del Norte, los vasos afectados con mayor frecuencia es el arco aértico
y la aorta abdominal’, en nuestro estudio la afectaciéon mas frecuente identificado

fue la aorta abdominal, el cual requirié la colocacion de Stent.
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CONCLUSION

El estudio y sus respectivos resultados proporcionan un mejor panorama de la
situacién actual respecto al comportamiento de la Arteritis de Takayasu en la
poblacion infantil de México, desde el punto de vista clinico (Manifestaciones
clinicas, estudios de imagen, laboratorio) y tratamiento Médico-Quirdrgico e
intervencionismo cardiovascular.

El Hospital Infantil de México tiene la capacidad y las herramientas necesarias para
la asistencia, abordaje y seguimiento en este Tipo de patologia poco frecuente. A
pesar de una baja incidencia debe investigarse mas a fondo, darles seguimiento a

generaciones futuras para realizar estudios mas grandes.
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CONSIDERACIONES ETICAS

El estudio realizado cumplié con las normas éticas internacionales y con la ley
general de salud, por consiguiente, fue aprobado por el comité de investigacion y
de ética en investigacion y se realizé de acuerdo con los principios establecidos en

la declaracién de Helsinki.

Asimismo, se ajustd a las normas e instructivos institucionales en materia de

investigacion cientifica.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Considerando que se trata de una patologia de baja prevalencia, el muestreo se
realiz6 a conveniencia y asi mismo Pacientes a quienes ya no se les pudo dar
seguimiento por cumplir mayoria de edad u otras razones, fueron referidos a otra

Institucion.
RECURSOS

a). - Recursos humanos: Se realizo por el autor del presente trabajo en
coordinacion con el Tutor y asesor de tesis del Hospital Infantil de México Federico

Gomez.

b). - Recursos materiales: Se realizo en base a los expedientes clinicos, material
de escritorio (Papel bond, computadora personal con los programas respectivos
para realizar andlisis estadistico).

c). - Recursos Financieros: Este proyecto no cuenta con financiamiento externo.
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Clasificacion de la arteritis de Takayasu de la edad pediatrica
segun la definicion de EULAR/PRINTO/PReS

CRITERIO GLOSARIO

OBLIGATORIO | Anomalia angiogréfica (convencional, Presencia de anormalidades
tomografia computarizada o resonancia | angiograficas de aorta o sus
magnética) ramas principales y arterias
pulmonares.

- Aneurisma o dilatacion

- Estenosis.

- Oclusion.

- Engrosamiento arterial.
(No debido a displasia
fibromuscular o causas

similares)
Ademas de 1 de los 5 Siguientes:
1 Pulso arterial disminuido o Pulso arterial periférico
claudicacion. disminuido, perdido o desigual o

claudicacion de extremidades:
Dolor muscular focal en
extremidades inducido por la
actividad fisica.

2 Diferencia de tensién arterial. Diferencia >10 mmHg en las
cifras de tensién arterial en
cualquier extremidad.

3 Soplos. Soplo audible o palpable en la
aorta o alguna de sus ramas
principales.

4 Hipertensién arterial. Tension arterial

sistélica/diastodlica por encima
del P95 para su talla.

5 Reactantes de fase aguda. Velocidad de sedimentacion
globular >20 mm en la primera
hora o proteina C reactiva por
encima del rango normal.
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Clasificacion angiografica de la arteritis de Takayasu

6 tipos de Clasificacion de la Arteritis de Takayasu (1994):

TIPO AFECTACION VASCULAR

| e Arco adrtico, tronco braquiocefélico, arterias carétidas y
subclavias (a) Aorta.

lla e Ascendente, arco adrtico y sus ramas.

ilb e Aorta ascendente, arco aértico y sus ramas, aorta descendente
toracica Aorta.

1] ¢ Descendente toracica, aorta abdominal y / o arterias renales
Aorta abdominal.

v e Arterias renales.

Vv e Combinacioén de tipo llb y tipo IV

C (+), cualguier compromiso de las arterias coronarias; P (+), cualquier compromiso de las
arterias pulmonares.
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Clasificacion angiografica de NUMANO

Arteritis de Takayasu

TIPO AFECTACION VASCULAR

| ¢ Ramas del arco aértico.

lla e Aorta ascendente, arco aértico y sus ramas.

1] e Aorta ascendente, arco adrtico y sus ramas, toracica, aorta
descendente

1] e Aorta Torécica, aorta descendente, aorta abdominal y/o arterias
renales.

v e Aorta abdominal o arterias renales

Vv e Hallazgos combinados de los tipos lib y IV
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MIALGIAS 1raFase) DISNEA (1raFase) FIEBRE (1raFase) DOLOR ZONA ARTERIA AFECTADA (1raFase)
FECHA DEINGRESO  [FECHA DE EGRESO 0 (DA ASTENIA (1raFase) | ANOREXIA {raFase) |  PERDIDAPESO trafase) |  ARTRALGIAS (trafse]
10062000 L0 Ao NO S No f N0 NO NO
20109200 13092010 Tatios 7 mesgs § S )] f f
VNV U VR VAT $atios 7 meses N N S f N ]
4(06.07.204 13072014 12afios 4 meses NO ) ] j )] NO N
SLOT00 26072002 12afios 3 meses NO ) N N0 N0 NO m_
6(0406.2018  (20.06.2018 13afos 11 meses NO ] ] S N )] NO )]
7010200 [3L10.200 12afios 3 meses NO ] )] N f N0 NO N0
806032007 (07.032017 2afios 10 meses NO ] ] N )] )] NO f
OO0 (105200 [Femenina |13 Ados NO ] ] N N ] NO d
105002018 05052008 |Femenina |16 Afos 5 meses ) S f ] NO j
WAL 00200 (Femenina {12405 ) S f S NO f
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DIFERENCIA TENSION ARTERIAL (Diferencia 10 mmHg en as s de

CLAUDICACIGN EXTREMIDADE (2ds Fase DRRENCHCONPUSO iaFe) | aseretemia]-afee HPERTENSION ARTERAL (2da Fase) SOPLOS (4 Fase AFECTACION PULMONAR(2daFse)
1 3 J J J NO
2 S S S S S NO
3 No S S S NO
4 NO S S S S
5 NO S S S S NO
b NO S S NO NO
1 NO 3 S S S
§ NO 3 S S NO
9 3 J 3 3 NO
10 J 3 3 NO NO
1 S S 3 S S NO
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NUMANOTIPO| NUMANO TIPO lla NUMANO TIPO lib NUMANO TIPO Il NUMANO TIPO IV NUMANO TIPO V AFECCION CORONARIO AFECCION PULMONAR
1 0 0 0 1 0 0 0 0
2 0 0 0 1 0 0 0 0
3 0 0 1 0 0 0 0 0
4 0 0 0 1 0 0 0 0
5 0 0 0 0 0 1 0 0
6 0 0 0 0 0 1 0 0
7 0 0 0 0 1 0 0 1
8 0 0 0 0 1 0 0 0
9 0 0 0 0 0 1 0 0
10 0 0 0 0 0 1 0 0
11 0 0 0 0 0 1 0 0
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Compromiso

Hipertrofia de coronarias Compromiso de arterias ~ (Compromiso de Arterias renales
Regurgitacion adrtica (ECOCARDIOGRAMA) ventricular (ECOCARDIOGRAMA)  |Miocarditis (ECOCARDIOGRAMA) (ECOCARDIOGRAMA) Cardtidas (Ecografia-Doppler) (Ecografia-Doppler)
1 Sl Sl NO NO NO sl
2 Sl Sl NO NO NO sl
3 sl NO NO NO sl NO
4 Sl Sl Sl NO NO sl
5 NO NO NO NO sl sl
6 S| NO NO NO Si Sl
7 Sl Sl NO NO NO sl
8 Sl Sl NO NO NO sl
9 Sl Sl NO NO NO sl
10 Sl NO NO NO NO sl
1 Sl NO Sl NO NO sl
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METILPREDNISOLONA

(Glucorticoide PREDNISONA (Glucorticoide) | Ciclofosfamidaendovenosa | Metotrexato | Azatioprina Micofenolato Tocilizumah Rituximab
1 sl sl sl NO sl NO NO sl NO
2 S| NO NO sl NO NO NO S| NO
3 NO sl S| NO NO NO NO sl NO
4 sl sl NO NO NO NO NO sl NO
5 sl sl NO sl sl NO NO sl NO
6 sl sl NO sl NO NO NO NO NO
7 NO sl NO sl NO NO NO sl NO
8 sl sl NO NO NO NO NO NO NO
9 NO sl NO sl sl NO NO NO NO
10 sl sl sl NO sl NO NO NO NO
11 NO sl NO sl sl NO NO sl NO
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COLOCACIGN STENT AORTA ABDOMINAL

(Cateterismo Cardiaco)

COLOCACIGN STENT ARTERIAS RENALES

(Cateterismo Cardiaco)

COLOCACIGN STENT CAROTIDAS

(Cateterismo Cardiaco)

COLOCACIGN STENT ARTERIA PULMONAR

(Cateterismo Cardiaco)

ANGIOPLASTIA DE AORTA ABDOMINAL

Y/0 RAMAS

CIRUGIA

ABIERTA

Ol | vyl |lug|islw | ro | e

—_
(=1

—
—
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AFECCIGN RENAL ARTERIAL (STEOPOROSIS QSTEOMIELITIS AFECTACIONOCULAR | SINDROME AORTICO MEDIO { DISECCIGN DE LA AORTA | SINDROME METABOLICO | Complicaien Enfermedad Renal
COMPLICACIONES (Complicacidn (Complicacion (Complicacidn (Complicacidn (Complicacidn (Complicacion (Complicacin (Complicacin Cronica)

1 Sl S NO S NO NO N0 NO NO NO
) Sl S NO S NO NO N0 NO NO NO
3 § NO NO NO S N0 NO NO NO
4 fl Sl NO Sl NO NO NO NO NO NO
5 § NO S S NO NO NO NO ] NO
b Sl S S NO NO S NO NO N0
1 Sl S NO NO NO NO N0 NO NO NO
§ fl NO § NO NO NO § § NO NO
g Sl NO S NO NO NO S NO S N0
10 NO NO NO NO NO NO N0 NO NO

1l Sl § S NO NO NO N0 NO NO NO
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