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RESUMEN

Titulo: CARACTERISTICAS EPIDEMIOLOGICAS Y CLINICAS DE
PACIENTES PEDIATRICOS CON ARTERITIS DE TAKAYASU

Introduccion: La Arteritis de Takayasu (AT) es una enfermedad inflamatoria
granulomatosa de etiologia desconocida que afecta la aorta, sus ramas
principales y las arterias pulmonares.

El diagnostico en la edad pediatrica es un reto ya que en la mayoria de las
ocasiones las manifestaciones iniciales son inespecificas, siendo complicado,
aun mas, por la falta de biomarcadores especificos por lo que la AT es
reconocida en etapas tardias donde la de afectacion vascular condiciona dafio
en diversos 6rganos.

Objetivo: Describir las caracteristicas demograficas, epidemioldgicas, clinicas,
tipo de dafio adrtico y cardiovasculares de los pacientes con AT con

manifestaciones iniciales antes de los 18 afos de edad.

Materiales y métodos: Estudio retrospectivo entre 1988 y 2019. Se seleccionaron
pacientes que cumplieran con criterios para arteritis de Takayasu de acuerdo al
American Collegue of Rheumatology cuyo padecimiento inicio antes de 18 afios. Se
realizo la revision de los expedientes clinicos en donde las variables seleccionadas
fueron: inicio de los sintomas, manifestaciones clinicas iniciales, fecha de diagnéstico,
criterios diagndsticos, tipo de lesion angiogréfica presencia de lesiones en arterias
pulmonares y coronarias, procedimientos quirurgicos e intervencionistas, situacion
actual y en caso de defuncién cual fue la causa de ello. Se obtuvieron 318 expedientes
y de estos 49 pacientes cumplian con la presentacion clinica antes de los 18 afios de

edad.



Conclusion: La identificaciéon oportuna de la Arteritis de Takayasu en la edad

pediatrica es un reto que requiere del arte clinico lo que conlleva a mejor prondstico y

sobrevida.



PALABRAS CLAVES
Arteritis de Takayasu, vasculitis, hipertension arterial sistémica, tratamiento

inmunosupresor, angioplastia



MARCO TEORICO

La arteritis de Takayasu es una vasculitis idiopatica granulomatosa de la aorta y sus
principales ramas. La inflamacion conlleva a engrosamiento de la pared y esta a su vez
a fibrosis lo cual condiciona lesiones estendticas, oclusivas y tromboéticas mientras que
la destruccion de las capas elasticas y musculares origina aneurismas y diseccion. (5,6)
Ha sido referida con diferentes nombres a lo largo de los afios como sindrome del arco
aortico, enfermedad sin pulsos, aortitis idiopatica, aortitis estendtica, aortoarteritis y
tromboarteriopatia oclusiva. La enfermedad es nombrada en honor a MIkitoTakayasu
un oftalmélogo japonés que describié por primera vez las anomalias arterio — venosas
en la retina de un paciente con la enfermedad en 1908. (6)

Es la causa mas frecuente de inflamacion granulomatosa de las grandes arterias y es la
tercera causa de vasculitis en la edad pediatrica. Es importante destacar que los
multiples sintomas y la inespecificidad de los mismos y las pruebas de laboratorio
dificultan el diagnostico oportuno de la misma.

EPIDEMIOLOGIA

La AT ha sido reconocida a nivel mundial. Su incidencia ha sido estimada en 2 pacientes
/ 1 millén por afio. Con mayor prevalencia en paises de Centro y Sur América, Africa y
la India. Ocurre con mayor frecuencia en mujeres que representan casi el 90% de los
casos en adultos, mientras que en las series pediatricas la relacién nifias/ nifios varia en
un radio de 6.9: 1 en México; 4.3: 1 en Corea; 3.2: 1 en Estados Unidos; 1.7:1 en Sur
Ameérica. El inicio ha sido reportado en dos picos el primero entre los 10 — 15 afios de
edad y el segundo entre los 20 — 24 afios de edad. de los sintomas varia desde la
infancia hasta la mediana edad con un pico de incidencia méxima en la tercera década
de la vida. Aunque la AT es raro es la primera causa de vasculitis de grandes vasos en
niflos siendo una de las principales causas de hipertension renovascular. Esta asociada
a tasas de mortalidad de hasta el 35%. (2)

La localizacion de las lesiones varia en los diferentes paises por ejemplo Japén y Sur

Ameérica se reporta que las lesiones cervicales y toracicos son las més prevalentes, pero
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en Israel y otros paises asiaticos las lesiones abdominales son las mas frecuentes. Las
razones para estas diferencias son desconocidas. Sin embargo, la genética estaria
involucrado debido a que diferentes alelos de HLA han sido reportados en estos paises.
GENETICA

Al discutir la genética de la AT es importante aclarar que los mecanismos patogénicos
no se encuentran completamente comprendidos. La base genética de dicha enfermedad
fue sugerida en los reportes iniciales de una familia afectada por la misma en los afos
60. A partir de ahi, se han identificado algunos genes que codifican los Antigenos
Leucocitarios Humanos (HLA) reguladores de respuesta inmune, citocinas pro
inflamatorias y un receptor de ligadura de complemento.

Como se habia mencionado antes, la inflamacién arterial puede llevar a engrosamiento
de la pared arterial que finalmente puede llevar a insuficiencia aértica, estenosis arterial,
isquemia y oclusiéon. Todas las capas arteriales se encuentran afectadas por la
inflamacién y el dafio vascular se considera es producto de un proceso autoinmunitario
mediado por monocitos, neutrofilos, natural killer, células T gamma-delta (yd) asi como
linfocitos CD4 y CD8. Resultando de suma importancia la actividad citotoxica de las
células Natural Killer, yd T células, and CD8+ que pueden inducir lesién vascular a través
de la liberacién de perforina a la superficie vascular El reconocimiento, adhesion y la
actividad pro apoptética de los infiltrados leucocitarios provoca el aumento en la
expresion de moléculas de adhesion intracelular 1 (CAM 1), HLA clase | y clase I, asi
como marcadores de estrés celular. En el caso de HLA clase | (HLA-A, HLA-B y HLA-
C) y clase Il (HLA-DR, HLA-DQ y HLA-DP) estan involucrados en la presentacion de
péptidos para el autoreconocimiento y reconocimiento de antigenos. La region HLA que
codifica estas moléculas son consideradas las mas polimérficas del genoma y han sido
identificadas en mas de 100 enfermedades. (7)

Comparado con los controles sanos los pacientes con AT tienen valores incrementados
de HLA-A10, B39, B52, Bw52, B5, DR2. En el caso de la poblacion mexicana se ha
evidenciado incrementos en los alelos HLA-B39, B44, B5 en TA. (8)
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En el caso del HLA-B*52 ha sido identificado con mayor frecuencia en los casos de
Corea, India, Tailandia Turquia y México. Este alelo en forma particular ha sido asociado
con mayor incidencia de insuficiencia adrtica e inicio de manifestaciones tempranas. En
cambio, el alelo HLAB*39 est4 asociado con el desarrollo de estenosis de las arterias
renales y el alelo HLA B52:01 se ha asociado con colitis ulcerativa. (6,9)

Ademdas de la participacibn de la inmunidad celular, se ha logrado evidenciar
autoinmunidad mediada por anticuerpos, con niveles incrementados de células anti
endoteliales, anti cardiolipina, glicoproteina anti B2 -I, anticuerpos anti anexina V.
También se ha sugerido la participacion de Micobacterium tuberculosis en la
patogénesis de AT debido a los reportes de infecciones previas en los pacientes
afectados por AT, ademas de haberse documentado secuencias de Insercién ISS6110
del genoma fe micobacteria en tejidos adrticos de pacientes con AT. (9)

Sin embargo existe un grupo importante de pacientes en los que no existe evidencia de
infeccién.(10)

HLA

Los HLA clase | (HLA-A, HLA-B, and HLA-C) y clase Il (HLA-DR, HLA-DQ y HLA-DP)
estan involucrados en la presentacion de péptidos para el autoreconocimiento y
reconocimiento de antigenos. La region HLA que codifica estas moléculas son
consideradas las mas polimérficas del genoma y han sido identificadas en mas de mas
100 enfermedades.

Comparado con los controles sanos los pacientes con AT tienen valores incrementados
de HLA-A10, B39, B52, Bw52, B5, DR2. En el caso de la poblacion mexicana se ha
evidenciado incrementos en los alelos HLA-B39, B44, B5TA. En el caso del HLA-B*52
ha sido identificado con mayor frecuencia en los casos de Corea, India, Tailandia y
Turquia. Este alelo en forma particular ha sido asociado con mayor incidencia de
insuficiencia aortica, inicio de manifestaciones tempranas en cambio, el alelo HLAB*39
esta asociado con el desarrollo de estenosis de las arterias renales y el alelo HLA B52:01
se ha asociado con colitis ulcerativa. (6,7)

12



HISTOPATOLOGIA

La arteritis de Takayasu involucra principalmente las arterias elasticas. Pueden existir
areas afectadas por la enfermedad y areas sanas o afectar en forma general todo el
vaso. En la etapa inicial de la enfermedad se observa inflamacion exudativa y
granulomatosa, mientras que la fibrosis predomina en etapas tardias, aunque puede
evidenciarse en ambas etapas. El sitio inicial de la inflamacion es alrededor del vaso
vasorum en la capa media y adventicia. La infiltracion por células mononucleares
predomina y los granulomas con células gigantes también se identifican. La
fragmentacion de las fibras elasticas (elasticofagia) es importante. La destruccion del
musculo liso en la capa media conlleva debilidad de la pared de los vasos y dilatacion.
El depésito de mucopolisacaridos y fibrosis reactiva ocurre en la intima. En etapas
tardias de la enfermedad se identifica fibrosis nodular en todas las capas y la media
puede verse engrosada llegando a obliterar el lumen. La inflamacién rapida y severa
puede llevar a dilatacion y a la formacion de aneurismas, pero la estenosis y oclusiéon
son mas comunes. Los 6rganos afectados muestran cambios isquémicos y es esta
isquemia la que determina las manifestaciones clinicas de la enfermedad.
PATOGENIA

Como se describié antes la AT es caracterizado por una panarteritis que provoca el dafio
principalmente de la aorta, arteria pulmonar y sus vasos principales. Este proceso
inflamatorio es una respuesta autoinmune mediado por células T contra los
componentes de la pared de los vasos sanguineos especialmente la vasa vasorum
causando una inflamacion cronica, esta reaccion inflamatoria posteriormente se
disemina hacia la region externa de los mismo progresando desde una inflamacion
granulomatosa ( infiltracion de monocitos y linfocitos) en las etapas iniciales a etapas
con reaccion inflamatoria menos evidente en las etapas avanzadas de la enfermedad
caracterizada por fibrosis de la adventicia, proliferacion de musculo liso en la intima

arterial y finalmente estenosis.
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La respuesta inmune contra algin antigeno sea este patégeno o comensal se considera
es el evento inicial. Péptidos derivados de las células endoteliales son semejantes a los
péptidos derivados de los microrganismos y via las células presentadoras de antigeno
son reconocidas como patdgenas por parte de las células T, estimulando a las células
B a producir autoanticuerpos. Algunos de estos autoanticuerpos como la anti anexina V
induce la apoptosis de las células endoteliales y algunas pueden inducir la apoptosis via
anticuerpos dependientes de citotoxicidad mediado por células natural killer. La muerte
celular directa puede ser mediada via interaccion NKGD/MICA. Las células inmunes que
expresan el receptor NKG2D como ser las células naturales killer y las células ydT
reconocen el ligando MICA expresado en las células diana ocasionando la apoptosis de
las mismas. La formacion de granulomas y fibrosis resulta de la activaciéon persistente
de las células inmunitarias y la liberacion prolongada de citocinas proinflamatorias.

Un antigeno que imita los antigenos expresados en las células normales inicia la
cascada inflamatoria que involucra la liberacién de citocinas y la activacién de monocitos
y otras células inmunitarias. Las células T activadas liberan el Factor de Necrosis
Tumoral a que promueve la activacion de monocitos ocasionando la formacién de
granulomas. La activacion persistente de los monocitos puede diferenciarlos en células
gigantes que promueve la inflamacion vascular y finalmente fibrosis via
metaloproteinasas y liberacion de factor de necrosis tumoral.

Esta respuesta inflamatoria persistente puede ser iniciada o propagada por productos
bacterianos que inducen a los receptores like y estos a su vez la activacion de células
dendriticas y monocitos. Il — 6 juega un papel importante en el mantenimiento del
proceso inflamatorio que resulta en fibrosis. (11)

Ademas de la perpetuacion de la respuesta inflamatoria las interleucinas IL-6, también
participan las IL-8, IL-17A, and IL-18 y especificamente las IL-6, IL-12, y IL-18 estan

correlacionados con la actividad de la enfermedad. (10)
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CLASIFICACION

El primer intento para realizar la clasificacion de la AT fue realizado por Ishikawa en
1978. Posteriormente el Colegio Americano de Reumatologia dio los criterios
diagndsticos para esta enfermedad y a partir de ese momento ha sido utilizado
ampliamente en pacientes adultos. Posteriormente fue validada en el 2008 por la Liga
Europea contra Enfermedades Reumatolégicas, estos criterios tienen una sensibilidad

del 100% y una especificidad del 99.9%. (2,12)

Criterio Definicién
Edad de inicio de los sintomas Desarrollo de los sintomas o
hallazgos compatibles con Takayasu
en pacientes menores de 40 afios
Claudicacion de las extremidades Desarrollo o empeoramiento de fatiga

muscular en 1 o0 mas extremidades,

especialmente los miembros
superiores
Disminucion de los pulsos braquiales Disminuciéon de los pulsos en 1 o

ambos brazos

Soplos Soplos audibles en la aorta o sus
ramas
Criterio Angiogréfico Angiograficamente: estrechamiento,

oclusion de la aorta y sus ramas

principales,

15



Definicion de Arteritis de Takayasu realizada por Liga Europea contra

Enfermedades Reumatoldgicas

Criterio
Obligatorio Anormalidad

Angiografica

Mas uno de

los cinco

1 Pulsos
disminuidos o
claudicacién

2 Diferencia de
Presion arterial

3 Soplos

4 Hipertension

5 Reactantes de

fase aguda

Significado

Angiografia en aorta, sus ramasy
arterias pulmonares muestran:
aneurismas, dilatacion,
estrechamiento, oclusion o

engrosamiento de la pared vascular

Pérdida o disminucién de los pulsos
periféricos o claudicacion, dolor
muscular focal inducido por la
actividad fisica

Diferencia de presion entre las 4
extremidades mayor a 10 mmhg
Presencia de soplos a nivel de la
aorta y sus ramas o frémito
palpable

Presion arterial por arriba del
percentil 95%

Velocidad de eritrosedimentacion >
a 20 mm o Proteina C reactiva
cualquier valor por arriba del

normal.
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Sin embargo, el diagnostico de AT en nifios continla siendo dificil debido a numerosos
factores y un sin numero de diagnésticos diferenciales que se discutirdn mas adelante.
En la etapa aguda los sintomas como fiebre, sudores nocturnos, pérdida de peso,
artralgias y mialgias, dolor abdominal cefalea, incremento de la velocidad de
eritrosedimentacion son frecuentes por lo que se necesita un alto nivel de sospecha.
Este retraso en el diagnostico resulta en una progresion hacia la fase estendética arterial
que condiciona la isquemia tisular. Segun numerosos estudios el tiempo desde el inicio
de los sintomas hasta el diagnéstico es de 2 hasta 11 afios (4 veces mas que en los
adultos) (2,3)

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los signos y sintomas son manifestacion de la inflamacion sistémica y de las
complicaciones locales vasculares. Las principales manifestaciones clinicas no han
cambiado en décadas, pero las complicaciones mas graves como ser hipertension
severa, pérdida de la vision y enfermedad renal cronica son cada vez menos frecuentes.
(10)

Estas manifestaciones varian en las diferentes etapas de la enfermedad. Durante la
etapa inicial, la fase inflamatoria activa aparece sintomas sistémico inespecificos con
duracién de semanas a meses por lo que en muchas ocasiones se asocian a otras
enfermedades. La etapa tardia, crénica (etapa sin pulsos) es caracterizada por la
isquemia y los sintomas secundarios a la oclusion.

Manifestaciones Generales: Estos son observados en una proporcion grande de
pacientes pediatricos a diferencia de la poblacion adulto. Las mas frecuentes son
hipertension en la mayoria de los pacientes, cefalea, fiebre, disnea, pérdida de peso,
vomitos, afeccién muscular. Algunos otros pacientes se quejan de fatiga inexplicada.
Los signos y sintomas tendran relacion con las arterias afectadas por ejemplo dolor en
la parte superior del cuerpo, como dolor en el cuello, mandibula, brazo, hombro y parte

superior de la espalda. Otro signo frecuente es el sincope.
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Manifestaciones cardiovasculares: Estas se han encontrado en el 75 -85% de los
pacientes pediatricos. La hipertension arterial es la manifestacion cardiovascular mas
frecuente encontrandose en el 80% de los pacientes, secundaria a estenosis de la
arteria renal o al estrechamiento aortico con fibrosis. Esta hipertension es severa y
condiciona en muchos de los casos encefalopatia hipertensiva y/ o insuficiencia
cardiaca. Esta hipertensién de origen renovascular puede ser asintomética en el 50%
de los pacientes. Es importante ademas establecer la presencia de diferencia de presion
entre las 4 extremidades ya que una diferencia > 10 mmhg, asi como soplos a nivel de
la aorta y sus ramas son criterios diagnésticos y se encuentran presentes en el 50% de
los pacientes.

La insuficiencia cardiaca es frecuente en los nifios que sufren AT y es una causa
importante de mortalidad. La causa mas frecuente de esta es la hipertension arterial, sin
embargo, esta puede ocurrir en ausencia de hipertension. Otras causas que pueden
llevar a Insuficiencia Cardiaca son afeccién coronaria, valvular, o afeccion de las arterias
pulmonares. Frecuentemente estos pacientes que muestran Insuficiencia Cardiaca son
diagnosticados como cardiomiopatia dilatada. De estos pacientes con insuficiencia
cardiaca la mitad tienen insuficiencia mitral lo que puede llevar al diagndstico incorrecto
de fiebre reumatica.

La afeccién coronaria en la AT es normalmente ostial y proximal, pero lesiones difusas
y aneurismas ocurren rara vez. Esta afeccién coronaria puede conducir a infarto agudo
del miocardio, angina o insuficiencia cardiaca y puede ser incluso necesario la
realizacion de angioplastia o tratamiento quirdrgico.

Otras manifestaciones cardiovasculares son: claudicacion de miembros inferiores esta
presente en el 10 — 35 % de los pacientes, la carotidinia (dolor a la palpacién de la
bifurcacion de la carétida) es uno de los sighos més caracteristicos que se encuentran
presentes en la fase aguda de la enfermedad. Esta puede ser agravada o la deglucion,

estornudo, tos o girar la cabeza en direccion contralateral. (3)
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El involucro de las arterias pulmonares ha sido descrito hasta en el 70% de los pacientes
que cuenta con estudio angiogréfico, sin embargo, en la mayoria de los casos es ligero.
Este involucro generalmente se correlaciona con afeccién extensa del arco adrtico, pero
la afeccién de las arterias pulmonares como lesion aislada o como manifestacion inicial
también ha sido descrita. La enfermedad afecta las ramas segmentarias vy
subsegmentarias sobre todo los l6bulos superiores del lado derecho. Una historia de
hemoptisis, dolor toracico, hipertension pulmonar desproporcionada sin embargo esta
es de leve a moderada. (4)

Manifestaciones cutaneas: Han sido observadas en el 2.8 — 28% de los pacientes,
incluyen livedo reticulares, purpura, eritema nodoso, edema subcutaneas, urticaria,
gangrena digital y Ulceras, las cuales en algunos casos pueden parecer pioderma
gangrenosa.

Manifestaciones Neuroldgicas: Al menos 20% de los pacientes presentan
manifestaciones neuroldgicas y en muchos de los casos son la manifestacion inicial. Los
sintomas neurolégicos mas frecuentes son: sincope, cefaleas severas, sindrome
confusional, evento cerebrovascular, meningitis, encefalitis y convulsiones (no
relacionadas con HTA). Los aneurismas intracraneales han sido reportados en la arteria
cerebral media.

Manifestaciones gastrointestinales: En 10% de los casos. La presencia de
segmentos estendticos, puede condicionar isquemia mesentérica debido al
vasoespasmo de la vasculatura intestinal que condiciona la disminucién del flujo
intestinal durante la alimentacion. El dolor abdominal puede ser asociado a nauseas,
vomitos, sangre en heces, diarrea y en caso de dolor intenso se debera descartar la
presencia de perforacién intestinal

Manifestaciones oculares: Son secundarias a la oclusién o estenosis severa de las
arterias carétidas, siendo esta una manifestacion tardia de la misma. Complicaciones
debido a eventos isquémicos son hemorragias, desprendimiento de retina y atrofia del
nervio 6ptico pueden conducir a ceguera.
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Manifestaciones renales: La afectacion de arterias viscerales es reportado en el 11 —
68%, usualmente en forma de lesiones esteno - oclusivas. Las arterias renales son las
gue se involucran con mayor frecuencia y como ya se habia mencionado antes es el
responsable de hipertension renovascular. La afeccién renal es frecuentemente
bilateral. En caso de afeccion renal esta frecuentemente tiene una relacion directa con
la progresion de la enfermedad.
COMORBILIDADES — DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES
Como se menciond previamente el diagndstico de AT se realiza con un retraso desde el
inicio de los sintomas de 2 hasta 11 afios las causas que se han identificado para ello
son: el espectro amplio de manifestaciones iniciales, la asociacién en muchos casos con
otras enfermedades y la rareza per se dé la AT. (12)
De los diagndésticos errados mas frecuentes que reciben los pacientes es la coartacion
aortica la cual se ha reportado hasta en el 10 % de los pacientes, siendo el diagndstico
de AT evidenciado hasta la realizacion de angiografia en el que se observa la afectacion
de multiples segmentos arteriales. Otros de los reportados son la fiebre reumatica
debido al debut como insuficiencia cardiaca e insuficiencia aértica. Otros diagndsticos
fueron espondilo artropatia, malformacion vascular espinal, artritis reumatoidea juvenil,
estas son explicadas por la presencia de signos y sintomas atipicos que provocan
confusion en el médico tratante.

INFECCIONES SISTEMICAS

VIH

Brucelosis

Endocarditis

AORTITIS INFECCIOSAS

Aortitis sifilitica

Aortitis

ENFERMEDADES AUTOINMUNES
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Vasculitis primaria: Enfermedad de Kawasaki
Poliarteritis nodosa

Fiebre reumatica

Lupus Eritematosa Sistémica
Sarcoidosis
Espondiloartropatias
Enfermedad de Behcet
Condiciones no Inflamatorias
Ehler Danlos IV

Coartacion aortica

Displasia Fibromuscular

Sindrome de Marfan

En cuanto la asociacion de la AT con otras enfermedades ya ha sido descrita. La
tuberculosis pulmonar es la que se reporta con mayor frecuencia. La espondiloartropatia
y la enfermedad de Crohn, la artritis reumatoidea juvenil, Inmunodeficiencias y pioderma
gangrenosa son algunas de las comorbilidades que se han asociado con mayor
frecuencias.(12)

MORFOLOGIA ANGIOGRAFICA

La angiografia convencional, la resonancia magnética, la angiotomografia y el
ultrasonido Doppler pueden ser utilizados en el diagnéstico de Arteritis de Takayasu.
Una combinacion de estas puede ser requerida en circunstancias especiales.
Actualmente el PET, los ultrasonidos o la RM con contraste pueden proveer informacion
acerca de los cambios murales de los vasos como ser engrosamiento de la pared con
inflamacién, presencia de calcificaciones. Siendo la tomografia con emisién de
positrones PET la que ha mostrado mayor utilidad en la deteccion de la actividad de

enfermedad.
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La angiografia muestra las irregularidades luminales, la estenosis vascular, oclusién,
dilatacion y aneurismas de la aorta y sus principales ramas. Como se menciond antes
en base en la morfologia angiogréafica la AT puede ser dividida en 6 tipos segun el
segmento de la aorta que se vea afectada por la enfermedad. El involucro de las arterias
pulmonares puede ser sumado a cualquiera de los tipos. En el caso de la aorta
infrarrenal, las arterias iliacas no se ven afectadas frecuentemente en la AT, de forma
similar la arteria mesentérica inferior.
La calcificacion de la aorta puede ser vista con cierta frecuencia. Los aneurisma
saculares o fusiformes de la aorta ocurre entre el 2 — 26% de los casos y usualmente
coexisten con las lesiones estendticas. Las aneurismas sin estenosis ocurren en el 1 —
2%. Las pseudoaneurismas y la diseccion aortica son extremadamente raras.
En 1996 Numano desarrollo una nueva clasificacion para facilitar el diagndstico
angiografico (TABLA 3).
TIPO VASOS AFECTADOS
I Vasos supra aérticos
Ila Aorta ascendente, arco adrtico y
vasos supraadrticos
b Aorta ascendente, arco adrtico y
vasos supraaorticos, aorta toracica
descendente
i Aorta toracica descendente, aorta
abdominal y/ o arterias renales
v Aorta abdominal y/ o arterias renales

V Combinacion del ll by V
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REACTIVACION DE LA ENFERMEDAD

La presencia de sintomas sistémicos, el empeoramiento de la estenosis de los vasos,
incremento de los reactantes de fase aguda son evidencia de la actividad de
enfermedad. Sin embargo, evidencia histolégica de actividad se ha encontrado en
pacientes clinicamente inactivos. Es por ello que las nuevas técnicas de imagen PET

han permitido la identificacion de esta actividad inflamatoria.

Criterios de actividad inflamatoria en pacientes con Arteritis de Takayasu

Sintomas constitucionales como fiebre, dolor musculoesquelético (sin otra causa
identificada)

Velocidad de eritrosedimentacion (> 20mm/hr)

Datos de isquemia vascular o inflamacion: claudicacién, disminuciéon o ausencia de
pulsos, nuevos soplos, carotidimia, diferencia de presion arterial entre los miembros

Datos angiograficos
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La aparicion o empeoramiento de dos o mas de los criterios anteriores indica”

enfermedad activa™

Existen varios constructos para evaluar actualmente la actividad inflamatoria pero no

hay un consenso uno de los mas usados son los criterios de Kerr.

Criterios de Kerr et al. Instituto Nacional de Salud (NIH)

1. Sintomas sistémicos: fiebre o sintomas musculoesqueléticos

2. Velocidad de eritrosedimentacion elevada

3. Evidencia de isquemia vascular o inflamacion, claudicacion, ausencia de
pulsos o disminuidos, presion arterial asimétrica en miembros superiores o
inferiores, soplos vasculares o dolor de caro6tida.

4. Caracteristicas angiograficas tipicas de Arteritis de Takayasu

Otra forma de valorar el grado de actividad clinica de la Arteritis de Takayasu es la

publicada por Dabague Reyes en la revista International Journal of Cardiology en 1996.

Angiodinia Nodulos subcutaneos Fiebre
Evento isquémico mayor Ausencia de pulso Febricula
Soplo nuevo Pérdida de peso
Artralgia/ Artritis

Malestar general

Los puntos clinicos no son sumatorios en caso de presentar mas de una
manifestacion de cada una de las columnas.

Los puntos de laboratorio se suman y cada uno tiene un valor de 0.5 puntos: anemia,
leucocitosis, trombosis, proteina C reactiva, hiperfibrinogenemia y estos deben
sumarse a los puntos dados por actividad clinica. M&s de 5 puntos es indicativo de
actividad inflamatoria.
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Sin embargo, existen otros como el Indian Takayasu Arteritis Activity Score y el Indian

Takayasu Arteritis Activity Score 2010.

ITAS2010 — IndianTakavasu’s Arteritis Activity Score

Tick Box only if abnormality 15 present and new or worse within the past 3/12. Name:
) . g i Unit Number: Visit Date:
Tick box only if abnormality 15 asceribed to current, active vasculiis. e
Inv esnzator
PRESENT
s £ RENAL PR
- O None O
Malaise’Wt. Loss>2Kg o
Myalgia/Arthralgia/Arthritis. o Hypertension (Diastole >90) [@]]
Headache o Systolic >140 o
2. ABDOMEN
None O 5, Nervous System
Severe Abdominal Pain (o) None a
i Stroke (@]}
3 G"‘“"g;:“ System Seizures (not hypertensive) o
23 Syncope o
Aborticus 2 Vertigo/dizzyness o
6. CARDIOVASCULAR SYSTEM 6a. Bruits R L
7 Carond o o
none O , s Subclavian o o
d Renal o o
Bruits (see 6a) [9]]
Pulse Inequality (See 6 b) m,.....----) 6b, Pulse and BP Inequality
" - Present o
New Loss of Pulses (See 6¢) 191}
\ 6¢c. Pulse Loss
Claudication (See 6d) [II]\ Carotid o o
Carotidedvas v Subclavian o o
—  \ Brachial o o
‘\ Radial o o
Aortic Incompetence o . Femoral o o
Myocardial Infarct/Angma o \ Popliteal o o
Cardiomyopathy/cardiac fallure o . Postenor Tibal o o
\q Dorsalis Pedis o o
6d. Claudication
Am o
Leg o

Other Vasculitis items: Phipiiiiun Glibel Amesmunt
Active / Grumbling or persistent/  Imactive
ESR CRP

Itemscores [] =0 © =1 [[OJ =2
Scoring ITAS2010 : Add all scores. InCVS . if both boxed
circle and circle are ticked, add both (see glossary) .

Scoring ITAS.A mcluding acute phase response

- for ESR. score ITAS plus: 0 for <20; 1 for ESR 21-39;
2 for ESR 40- 59; and 3 for 60 mm ESR /hr
- for CRP score ITAS pm 0 for CRP <5: 1 for CRP 6-10: ITAS2010 form M K Sivakumar, R \Mizra, D Dandas & P.A Bacon - Mar"10

2 for CRP 11-20; and 3 for >20 mg/dl T e e

New Imaging Y /N7 If Y - specify

Sin embargo, todas estas clasificaciones empleadas para determinar la presencia de
actividad inflamatoria de la Arteritis de Takayasu han sido realizadas en poblacion adulta
y extrapoladas a la poblacion pediatrica en este momento no contamos con una
clasificacion para esta poblacion.

ESTUDIOS DE LABORATORIO
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Los marcadores clasicos de inflamacion como son la Velocidad de eritrosedimentacion,
la Proteina C reactiva son los que se han relacionado con la actividad inflamatoria de la
enfermedad. Existen algunos otros marcadores que se relacionan con la actividad
inflamatoria entre ellos Matrix metaloproteinasa ( MMP) -2, 3y 9; la interleucina -6 (IL-
6); Moléculas de adhesién celular vascular (VCAM) y pentraxina — 3(PTX-3). De estos
el PTX -3 ha demostrado ser particularmente Gtil en pacientes con oclusion progresiva

de la aorta a pesar de valores negativos de PCR.

TRATAMIENTO

El principal objetivo del tratamiento es evitar el dafio vascular y por ende el dafio a
organos blancos.

Los corticoesteroides contintan siendo la base del tratamiento. En segundo lugar, se
encuentran los inmunosupresores como metrotexato (0.15-0.35 mg/kg/semana),
azatioprina(1-2mg/kg/d), mofetil micofenolato y ciclofosfamida(1-2mg/kg/d). Ademas, se
han utilizado inmunobiolégicos con excelentes resultados. En el caso de los pacientes
pediatricos se ha visto una respuesta mas rapida a los esteroides en comparacion a los
pacientes adultos, con una duracion aproximada de 11 meses. La remision de la
enfermedad se ha reportado entre el 70 — 90% de los pacientes (2).

Las principales causas de morbi — mortalidad en estos pacientes son la estenosis y
oclusién de la aorta, arterias renales y arterias carétidas. La dilatacion con bal6n o con
stent de los segmentos estenosados tiene una tasa de éxito cercano al 90% y con ello
el control de presion arterial cercano al 60%. La re estenosis puede ocurrir entre el 20 —
25% de los pacientes. En el caso de las angioplastias adrticas con balén o con stent
muestran un éxito cercano al 90%. La reestenosis puede ocurrir en el 14 — 20% de los
pacientes. (3)

La mortalidad en AT se ha reportado en alrededor del 35% de los casos. La afectacion
extensa de los vasos y la severidad de la hipertension arterial son los factores mas
importantes en los resultados a largo plazo. El pronéstico ha mejorado
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significativamente luego del inicio de la realizacién de angioplastias con baldn o stent en
arterias renales y aorta. La presencia de AT severa (hipertension arterial severa,
insuficiencia aortica, retinopatia o aneurismas), pobre clase funcional o afecciéon

cardiaca predicen un peor prondstico. (13)
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JUSTIFICACION

La Arteritis de Takayasu (AT) es una enfermedad inflamatoria granulomatosa de
etiologia desconocida que afecta la aorta, sus ramas principales y las arterias
pulmonares, como resultado del proceso inflamatorio estos vasos presentan estenosis,
oclusion, dilatacion, o aneurismas. (1)

El diagnéstico en la edad pediéatrica es un reto ya que en la mayoria de las ocasiones
las manifestaciones iniciales son inespecificas y estas incluyen fiebre, dolor abdominal,
cefaleas y rash. La falta de biomarcadores especificos complica alin mas el diagnéstico
temprano, y AT es mejor reconocida en etapas tardias donde la afectacién vascular
condiciona dafio en diversos 6Organos y puede manifestarse clinicamente por la
presencia de hipertensiéon arterial, ausencia de pulsos, eventos cerebrovasculares y
claudicacion. La estenosis de las arterias renales es comun en la edad pediatrica y
conlleva con frecuencia a hipertension maligna y enfermedad renal crénica. (2,3)
Son pocos los estudios reportados de pacientes con AT en la edad pediatrica, la mayoria
de ellas han incluido la presentacién de AT en la edad adulta y pediatrica, en México el
Dr. Eulo Lupi en 1977 estudiol07 pacientes de los cuales el 7.5% fueron pacientes
menores de 14 afios de edad, con una relacién 8.5/ 1 entre mujeres y hombres, con
inicio de los sintomas entre los 10 — 20 afios de edad, en ellos fueron sintomas
constitucionales como fiebre, anorexia, pérdida de peso, dolor articular e hipertension
arterial. (4)

El objetivo de este estudio fue analizar en una serie pacientes pediatricos con AT los
principales sintomas iniciales y describir su evolucion y el tipo de dafio adrtico y

cardiovascular.
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OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas demograficas, epidemiolégicas, clinicas, tipo de dafio
aortico y cardiovasculares de los pacientes con AT con manifestaciones iniciales antes

de los 18 afios de edad.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Describir la demografia de los pacientes con diagnéstico AT en edad pediatrica.

2. Describir las manifestaciones clinicas iniciales y edad de inicio de las mismas en
los pacientes con AT.

3. Cuantificar el retraso entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico de AT

4. Describir las lesiones angiogréficas presentes en los pacientes con diagnostico

de AT.
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MATERIALES Y METODOS

Estudio retrospectivo entre Enero de 1988 y Marzo del 2019 en el Instituto Nacional de

Cardiologia Ignacio Chavez.

POBLACION DE ESTUDIO.

Se seleccionaron pacientes que cumplieran con criterios para arteritis de Takayasu de
acuerdo al American Collegue of Rheumatology aquellos cuyo padecimiento inicio en la
edad pediatrica antes de los 18 afios. (2)

Se realiz6 la revision de los expedientes clinicos en donde las variables seleccionadas
fueron: edad de inicio de los sintomas, manifestaciones clinicas, fecha de diagnéstico,
tipo de lesion angiogréfica presencia de lesiones en arterias pulmonares y coronarias,
procedimientos quirdrgicos e intervencionistas, situacion actual y en caso de defuncién
cual fue la causa de ello.

Se obtuvieron 318 expedientes y de estos 49 pacientes cumplian con la presentacion
clinica antes de los 18 afios de edad. Los datos obtenidos fueron analizados con el

programa estadistico IBM SPSS version 23.
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RESULTADOS

Un total de 49 pacientes, 41 fueron nifias (84%) y 8 nifios (16%) la edad de los pacientes
al inicio de los sintomas tuvo una mediana de 14 afios con un minimo de 5 meses y un
maximo de 17 afios. La edad al momento del diagnéstico, fue de una mediana de 16
afios con un minimo de 5 meses y un maximo de 39 afios. El retraso en el diagnostico
fue en promedio de 2 afios minimo de un mes y un maximo de 24 afios. Las
caracteristicas demogréficas de las pacientes se muestran en la Tabla 1.
CARACTERISTICAS CLINICAS

En cuanto a las manifestaciones clinicas iniciales como se discutié antes pueden ser
variadas y es una de las razones por las cuales se realiza un diagnéstico tardio de la
misma.

Los sintomas mas frecuentes se muestran en la tabla 1, se describen las
manifestaciones iniciales de los pacientes

Tabla 1: Manifestaciones Iniciales

Sintomas generales N (%)
Fatiga 14 (29)
Fiebre 4 (8)

Neurolégicos y oftalmoldgicos

Sincope 1(2)
Cefalea 5 (10)
EVC 4 (8)
Amaurosis 2 (4)

Cardiovasculares
Disnea 9 (18)

Hipertension arterial 26 (53)
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Insuficiencia cardiaca congestiva 6 (12)

Angina de pecho 6 (12)
Renales

IRCT

Otros

Trombosis 1(2)
Angiodinia 6 (12)
Eritema Nodoso 2 (4

En la tabla 2 se describen los resultados de laboratorio, al momento del diagnéstico.

Tabla 2: Resultados de Laboratorio al momento de Diagnostico

VSG 20 (2 -132)
PCR 8 (0-83)
Hemoglobina 12 (8 -17)
Leucocitos 8.1(4.1-16.4)

En cuanto a los diagnésticos iniciales 36 de los pacientes recibieron un diagndstico
inicial diferente al de Arteritis de Takayasu. Siendo la hipertension arterial y la
coartacion adrtica los mas frecuentes en el grafico 1 se muestra la frecuencia de

diagnosticos iniciales recibidos.
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DIAGNOSTICO INICIAL ANTES DE CONFIRMAR ARTERITIS DE TAKAYASU
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En cuanto a los criterios diagnésticos de Arteritis de Takayasu, el 100% de los pacientes

cumplieron el diagnéstico de edad y el criterio angiogréfico.

Tabla 3. Frecuencia de los criterios de clasificacion de la arteritis de Takayasu

Criterios
1) Edad de inicio

2) Tipo de Lesion arterial

(Numano)
Tipo 1
Tipo lla
Tipo llb
Tipo Il
Tipo IV
Tipo V

Mediana (Min-Max)

Lesion en arterias pulmonares* Grafico 1

+ Asociada a tipo lla

14 (5-17)

3 (6)

1(2)

2(4)

6 (12

6 (12)
31 (63)
6 (12)

1
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+ Asociada a tipo V 5

Lesion en coronarias * Gréfico 2 4 (8)
% Asociada a tipo IV 1
+ Asociada a tipo V 3
3) Soplos 21 (43)
4) Claudicacion 12 (25)
5) Diferencia de presion arterial 40 (82)
6) Ausencia de pulso 34 (69)

7) VSG elevada

En la Arteritis de Takayasu es importante también describir la presencia de lesiones en
las arterias pulmonares y coronarias, en el grafico 1 y 2 se describen estas lesiones y

su asociacioén con el tipo de Lesién arterial que se presenta.

Imagen 1: Frecuencia de lesién angiografica seguin NUMANO

I lla IIb i v v

3(6.1%) 1(2%) 2(41%) 6(12.2%) 6(12.2%) 31(63.3%)
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Gréfico 2: Frecuencia de lesion arterial y dafio pulmonar
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Grafico 3: Frecuencia de casos de lesion coronaria asociada al tipo de lesion

aortico
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Tipo | Tipo lla Tipo lib Tipolil Tipo IV Tipo V

Tipo de Lesion arterial

La frecuencia global del dafio arterial asociado al dafio pulmonar se muestra en la

Tabla 4. Frecuencia del tipo de dafio arterial adrtico y dafio

coronario y/o pulmonar

Frecuencia Porcentaje
Tipo | 3 6.1
Tipo Ilb 2 4.1
Tipo IlI 6 12.2
Tipo IV 5 10.2
Tipo V 25 51.0
Tipo lla+P 1 2.0
Tipo V+P 2 4.1
Tipo V+P+C 1 2.0
Tipo V+C 4 8.2
Total 49 100.0

P: Afeccién de las Arterias Pulmonares; C: Afeccién de las Arterias Coronarias.
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En cuanto a la descripcion de la distribucién de las lesiones vasculares segun el
género, es importante destacar que el dafio coronario fue predominante en el sexo
femenino y el dafio pulmonar se presenté en ambos.

Tabla 5. Frecuencia de lesion arterial segun Genero.

GENERO Total
Femenino Masculino
Tipo de Tipo | 3 0 3
lesion Tipo IIb 2 0 2
arterial Tipo Il 6 0 6
Tipo IV 3 2 5
Tipo V 20 5 25
Tipo lla+P 1 0 1
Tipo V+P 1 1 2
Tipo V+P+C 0
Tipo V+C 4 0 4
Total 41 8 49
83.7% 16.3% 100.0%

P: Afeccién de las Arterias Pulmonares; C: Afeccion de las Arterias Coronarias.

GRAFICO 4: Tipo de lesion arterial segun el género
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P: Afeccién de las Arterias Pulmonares; C: Afecciéon de las Arterias Coronarias.

LESIONES VASCULARES

El tipo de lesiones mas frecuentes de acuerdo a la anatomia adrtica se describen en la

tabla 6.
Estenosis Oclusion Engrosamiento  Aneurisma
N=39 N=19 de pared N=3
N=13
3 (6) 0 3(6) 0
Subclaviaizquierda 5 (10) 5 (10) 0 0
Subclavia derecha 1(2) 1(2) 0 0
Ambas subclavias 6 (12) 1(2) 1(2) 0
Carotida derecha 1(2) 0 1(2) 1(2)
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Carotida izquierda 5 (10) 3 (6) 0 0
Ambas carétidas 5 (10) 1(2) 3(6) 0
Tronco 2(4) 0 1(2) 0

braquiocefalico

Vertebral 6 (12) 3 (6) 0 0
Aorta descendente 11 (22) 1(2) 6 (12) 0
Aorta abdominal 10 (20) 0 4 (8) 0
Renal derecha 3(6) 1(2) 0 1 (diseccion)
Renal izquierda 4 (8) 0 0 0
Ambas renales 7 (14) 2 (4 1(2) 1(2)
Mesentérica superior 3 (6) 2 (4) 0 0
Tronco celiaco 1(2) 0 0 0
Femorales 1(2) 0 0 0
Coronaria 24 0 1(2) 0
lliaca derecha 6 (12) 2 (4) 0 0
lliaca izquierda 4 (8) 2(4) 0 0
Ambas iliacas 1(2) 1(2) 0 0

Tabla 7. Descripcion de los procedimientos intervencionistas y la localizacién de

las angioplastias con stent.

ANGIOPLASTIA Frecuencia Porcentaje

ANGIOPLASTIA CON STENT 7 14.3
ANGIOPLASTIA CON BALON 1 2.0
NINGUNO 41 83.7
TOTAL 49 100.0

LOCALIZACION DE LA ANGIOPLASTIA CON STENT
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Aorta toracica — aorta abdominal 1 14%

Aorta descendente, subclavia 1 14%
izquierda

Aorta descendente 2 28%
Aorta abdominal 1 14%
Coronaria izquierda 1 14%
Subclavia izquierda y derecha 1 14%
Subclavia izquierda, vertebral 1 14%
izquierda

El paciente a quien se le realiz6 angioplastia con balén fue en la arteria renal derecha,
Se instalaron bypass aodrticos en un total de 8 (16%). En el Grafico 4 se muestran los

sitios de instalacion.

UBICACION FRECUENCIA PORCENTAJE
Sin bypass 41 83.7
Aorta - Arteria renal izquierda 1 2.0
Aorta ascendente- Arterias iliacas 1 2.0
Aorta ascendente - Aorta abdominal 2 4.1
Aorta toracica - Aorta abdominal 1 2.0
Arco adrtico 1 2.0
Cardétida Izquierda 1 2.0
Femo - femoral derecha 1 2.0
Total 49 100.0
SEGUIMIENTO

Hubo 4 fallecimientos conocidos cuya causa de muerte fue: Infarto cerebeloso
isquémico con extension al bulbo raquideo, Choque hipovolémico postquirdrgico, EVC
isquémico de la arteria cerebral media y el otro por infarto agudo de miocardio y
choque séptico post- aplicacion de biolégicos. (sobrevivié 3 afios)

Del total de pacientes que iniciaron con padecimiento en la infancia se obtuvo que 42
(86%) llegaron a la vida adulta y la mediana de edad es de 36 (18-61)
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DISCUSION

En este estudio 15 % del total de los pacientes iniciaron su padecimiento en la edad
pediatrica y 84% de los casos fueron del sexo femenino de forma similar que en el
adulto. En el estudio realizado por el Dr. Martinez Lavin en el afio 1991, en pacientes
menores de 16 afios en nuestra Institucion, la frecuencia del género femenino fue similar
al nuestro y a lo encontrado por otros autores. (14 - 18)

La mediana de edad al inicio de los sintomas fue de 14 afos al igual que el presentado
por Mirouse (16) en un estudio multicéntrico de 318 pacientes en Estados Unidos, sin
embargo, es mayor a la encontrada por Clemente quien reporta el inicio de sintomas a
los 9.2 afios de edad. En México el Dr. Martinez Lavin reporté que en su serie fue de
11. 7 afos, y considero 16 afios como rango de mayor edad.

El tiempo de retraso en el diagndstico en esta serie tuvo una mediana de 2 afios con
un minimo de 1 mes y un maximo de 24 afios, lo cual podria ser explicado por la
presencia de dos fases en la AT una- inicial donde los sintomas son inespecificos como
solo la presencia de fiebre, malestar general y artralgias las cuales se relacionan con
otras patologias sin trascendencia variable, y una segunda etapa es donde la estenosis
, arterial es muy diversa por lo que de acuerdo a los vasos afectados dependera el tipo
y complejidad de las manifestaciones clinicas- El tiempo de retraso en el diagndstico en
esta serie fue mayor que el encontrado por Ye Feng en 2017 quién encontré que el
rango de retraso en el diagndstico fue entre los 12 — 90 dias. (17)

La hipertension arterial en este estudio fue de 53%, y tuvo relacién con AT tipo V la
cual tiene afectacion en toda la aorta e involucra arterias renales, este hallazgo podria
ser atribuido a una progresion silente cuya relacion con la hipertension se atribuye al
dafio oclusivo o estendtico en arterias renales sin embargo el tiempo que transcurre en
esa evolucion es desconocido, y por lo tanto la hipertension puede ser la primera
manifestacion en donde el involucro arterial puede estar localizado ademas de las

arterias renales en la aorta supra e infrarrenal como corresponde en el dafio arterial
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tipo Il y IV. Lo anterior ademas explica por qué la coartacién aodrtica es uno de los
diagnosticos diferenciales mas frecuentemente emitidos en este tipo de pacientes. La
hipertensién arterial es la principal manifestacién inicial encontrada en la mayoria de los
estudios en México, la Dra. Dabague en un estudio de 38 afios de evolucion realizado
en este mismo Instituto informa en estos mismos hallazgos, asimismo Antoinette en el
Sur de Africa, y Feng en China en el que 100% de los pacientes presentaron
hipertension arterial, sin embargo los resultados de estos estudios difieren de lo
encontrado por el Dr. Martinez en el que si bien la hipertension arterial se encontré en
22 de 26 pacientes, las manifestaciones generales y la ausencia de pulsos fueron las
manifestaciones encontradas en el 100% de los pacientes, esto también fue reportado
por Clemente en Brasil en el que los sintomas constitucionales: fiebre, astenia y pérdida
de peso fueron los hallazgos mas frecuentes en el 77% de los pacientes.

En cuanto a los criterios de diagnéstico de Arteritis de Takayasu el 100% de los
pacientes cumplia el criterio angiografico, utilizando éste criterio se identificé que el 63%
de los pacientes tenian afeccién de toda la aorta, sus vasos supra aorticos y las arterias
renales (Numano V), al igual que el encontrado por Ye Feng en China en un 45%, lo
que difiere de los encontrado por Cilliers en el Sur de Africa y McCullon en el Red Cross
War Memorial Hospital en Sur Africa en el que la afeccion de aorta abdominal y arterias
renales fue el mas frecuente en 51% y 43% respectivamente (17); en el Caso de
Clemente encontré que el tipo IV fue el mas frecuente en 40.3% y en el caso del tipo V
represent6 el 26.5%. Desconocemos las causas para la variacion de la presentacion
clinica en las diferentes areas geogréficas.

La presencia de diferencia de presion arterial entre ambos brazos y la ausencia de
pulsos en esta serie hubo un porcentaje mayor en comparacion a la de Ye Feng en las
gue estos hallazgos fueron de 27.2% cada una, en la de Clemente de 67%. Sin
embargo, estos hallazgos son similares a los encontrados por Dabague en donde la

ausencia de pulsos y la hipertensién arterial se encontré en el 100 y 80% de los
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pacientes respectivamente. Estos hallazgos podrian ser explicados por el retraso en el
diagnostico de nuestros pacientes.

Las lesiones en las arterias pulmonares fueron en el 12% de los pacientes y estuvo mas
asociada a los tipos de lesion arterial Il ay V. Esto en consonancia con los hallazgos del
Dr. Lupi en 1975 en el que se reporta que el 50% de los pacientes tenian afeccién de
las arterias pulmonares con dafio por estenosis, obstruccion o irregularidad de las
paredes vasculares; en este estudio no identificamos el tipo de lesién vascular pulmonar
presente sin embargo es necesario ampliar el estudio de las lesiones vasculares
pulmonares para la identificacion a largo plazo del riesgo de desarrollo de hipertensién
pulmonar (4). El 1% de los pacientes reportd lesiones en las arterias coronarias
correspondientes al tipo IV y V, lo que representa un porcentaje mayor al reportado en
otros estudios en los que se refiere hasta en un tercio de los pacientes, lo que implica
mayores repercusiones en el prondstico a largo plazo. (18)

En cuanto a los hallazgos angiograficos es importante destacar que la mayoria de los
pacientes muestran diferentes tipos de lesiones en una misma evaluacion la estenosis
fue la lesibn predominante, encontrandose en 39 de los pacientes este hallazgo es
consistente con lo encontrado en otros estudios, lo mismo es reportado de igual forma
por Mc Culloch en el que el 100% de los pacientes presentaban estenosis. Las porciones
mas afectadas fueron la aorta descendente, aorta abdominal y ambas renales; hallazgos
similares a otros estudios. (15- 17). La presencia de aneurismas fue en 3 pacientes un
porcentaje mejor al reportado por Cilliers quien lo encontré en 25% de sus pacientes.
Sin embargo, en el caso de Mc Culloch encontré una alta incidencia de aneurismas en
un 65%. (17)

En el 32% de los pacientes se realizdé procedimiento quirdrgico o intervencionista, es
importante destacar que en el caso de los procedimientos quirdrgicos los mas
importantes fueron los bypass aoérticos en la mitad de los pacientes que sufrieron alguna
intervencion sin embargo estos procedimientos fueron realizados en los afios 90,
actualmente existe preferencia por la realizacion de procedimientos intervencionistas.
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El porcentaje de pacientes a los cuales se les realizd procedimiento intervencionista fue
ligeramente menor 16% al encontrado en otras series por ejemplo Cilliers reporté 76 %
de procedimientos intervencionistas, Clemente reporta 29.6% de angioplastia 'y 14.1%
de bypass.

Hubo 4 fallecimientos por diferentes causas: Infarto cerebeloso isquémico con extensién
al bulbo raquideo, Choque hipovolémico postquirirgico, EVC isquémico de la arteria
cerebral mediay el otro por infarto agudo del miocardio y choque séptico post-aplicacion
de bioldgicos.

La principal limitante de este estudio es la falta de seguimiento de los pacientes ya que

el 48% de los pacientes no fue posible establecer su estado actual.
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CONCLUSION

La identificacion oportuna de la Arteritis de Takayasu en la edad pediatrica es un reto
que requiere del arte clinico y conocimiento profundo de los criterios clinicos y de
clasificacion. El diagnéstico y tratamiento oportuno de esta vasculitis desde la edad

pediatrica conlleva a un mejor prondstico y una mayor sobrevida.
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