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RESUMEN

La arteritis de Takayasu (TAK) es una vasculitis crénica, poco
frecuente, de grandes vasos que afecta a la aorta y sus grandes
ramas. El dafio valvular no es bajo, aunque su incidencia difiere
entre poblaciones, con un reporte entre el 20 a 45% con un radio
mujer:hombre de 4.8 a 1.La inflamacién arterial es la caracteris-
tica central de la enfermedad, asociada de forma variable con una
respuesta sistémica de fase aguda. Se presenta el caso de una mujer
de 25 afios con antecedentes de atrofia renal e insuficiencia car-
diaca que presenté convulsiones, se identifica discrepancia en pre-
sién arterial y pulsos periféricos de extremidades; corroborandose
sospecha diagnéstica.

ABSTRACT

Takayasu arteritis (TAK) is a rare, chronic large vessel vasculitis
that affects the aorta and its large branches. Valve damage is not
low, although its incidence differs between populations, with a
report between 20 to 45% with a female:male ratio of 4.8 to 1.
Arterial inflammation is the central characteristic of the disease,
variably associated with an acute phase systemic response. The
case of a 25-year-old woman with a history of renal atrophy and
heart failure who presented with seizures is presented; a discrep-
ancy in blood pressure and peripheral pulses of extremities is iden-
tified; confirming diagnostic suspicion.
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INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu (TAK) es una vasculitis cronica,
poco frecuente, de grandes vasos que afecta a la aorta y sus
grandes ramas. La TAK es predominantemente una enfer-
medad del adulto joven, que normalmente se presenta en la
segunda y tercera década de la vida, con una prevalencia
de 0,4-2,6 casos por millon de habitantes; siendo mas fre-
cuente en mujeres menores de 40 afios! La inflamacion
arterial es la caracteristica central de la enfermedad, aso-
ciada de forma variable con una respuesta sistémica de
fase aguda. Las lesiones inflamatorias se caracterizan por
un engrosamiento de la pared arterial y frecuentemente
resultan en una remodelacion de la luz arterial después de
la proliferacion de miofibroblastos. En la mayoria de las
series, el 90% de los pacientes padecen estenosis arteriales
y hasta un 25% enfermedad aneurismatica?

Los primeros sintomas son inespecificos y un diagnos-
tico precoz es dificil y requiere conciencia y sospecha
clinica. Su forma de presentacion incluye sintomas cons-
titucionales, carotidinia, hipertension arterial, pulsos peri-
féricos disminuidos o ausentes. El diagnostico temprano
es importante para prevenir dafios graves a los o6rganos
terminales, incluidos accidentes cerebrovasculares y car-
diopatia isquémica’ Estos pacientes a menudo presentan
aumento de los marcadores inflamatorios, incluida la
proteina C reactiva y la velocidad de sedimentacion glo-
bular, pero la respuesta inflamatoria sistémica no siempre
muestra una correlacioén positiva con la actividad infla-
matoria en la pared del vaso:* Por tanto, los estudios de
imagen juegan un papel principal en el diagnéstico y con-
trol de la enfermedad?

Los glucocorticoides siguen siendo los mas eficaces y
sirven como tratamiento fundamental de primera linea.
Los farmacos inmunosupresores también desempefian un
papel importante entre los que se incluyen metotrexato,
azatioprina, leflumonida o micofenolato mofetilo®’” Sin
embargo, se ha reportado el beneficio de la terapia biolo-
gica en diversos estudios; donde los inhibidores del factor
de necrosis tumoral-a (TNF-a) y del receptor de IL-6 (toci-
lizumab) en pacientes con TAK que eran refractarios a

otras terapias inmunosupresoras mostraron beneficios !

CUADRO CLiNICO

Se present6 a la consulta una paciente de 25 afos, con
antecedentes patologicos personales de atrofia renal
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derecha de origen no filiado e insuficiencia cardiaca con
tres episodios de descompensacion requiriendo ingreso
hospitalario. Como medicacion habitual refirio digo-
xina, carvedilol, enalapril, hidroclorotiazida y furose-
mida. Acudio por cuadro clinico de 2 meses de evolucion
por cefalea y confusion, presentd convulsion tonico-clo-
nica de 1 minuto aproximadamente; acompanado de pér-
dida de consciencia y relajacion de esfinteres con periodo
post-ictal de varias horas. El cuadro se exacerbd con pal-
pitaciones y astenia, disnea progresiva (CF III) y dolor
precordial opresivo, de inicio subito, EVA 7/10 con irra-
diaciéon a hombro izquierdo. Se realizé ecocardiograma
que reportd insuficiencia mitral severa con ruptura de
cuerda tendinosa, por lo cual se decidié su internacion.

A su ingreso presentaba signos vitales dentro de para-
metros adecuados. Al examen fisico destacd edema de
miembros inferiores Godet I, palpacion de thrill sisto-
lico a predominio de foco mitral y choque de la punta
desplazado hacia abajo e izquierda. A la auscultacion se
constatd soplo holosistolico en foco mitral de intensidad
4/6, irradiado a todos los focos cardiacos, region inte-
rescapular y region axilar izquierda. Durante su valora-
cion, llamo la atencion variaciones de la presion arterial
en ambas extremidades superiores, encontrandose una
presion arterial sistdlica de 160 mmHg y diastdlica de
90 mmHg en brazo derecho y presion arterial sistolica de
100 mmHg y diastolica de 60 mmHg en brazo izquierdo;
acompafiados de pulsos asimétricos entre extremidades
superiores e inferiores.

Los estudios reportaron: leucocitosis con neutrofilia,
anemia leve, normocitica, normocrémica, proteina
C-reactiva (PCR) 19 mg/dL, funcién renal y hepatograma
normal, hiperpotasemia e hipercloremia leve. La tropo-
nina ultrasensible (120,4 mg/L) y el péptido natriurético
(4831 pg/ml) resultaron elevados, TSH (4,92 Ul/ml) lige-
ramente elevada con T4 libre (1,59 mg/dL) normal. Como
imagenes complementarias se realizd nuevo ecocardio-
grama donde se corroboro Insuficiencia mitral severa por
prolapso de velo anterior y ruptura de cuerda tendinosa,
tipo II de la clasificacion de Carpertier (Imagen 1). La
Ecografia Doppler de vasos de cuello describié dismi-
nucion del calibre con engrosamiento parietal y minimo
fluyjo Doppler intraluminal en arteria cardtica comun,
interna y externa de lado izquierdo (Imagen 2).

La paciente recibié como tratamiento furosemida 40mg
cada dia, enalapril 10 mg cada 12 horas, carvedilol 6.25mg
cada 12 horas y enoxaparina 60mg cada dia. Se solicitd
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Imagen 1. Ecocardiograma: Insuficiencia mitral severa por
prolapso de velo anterior y ruptura de cuerda tendinosa, Car-
pertier tipo Il.

Imagen 2. Eco doppler de vasos de cuello: lado izquierdo arte-
rias carétidas comun, interna y externa disminuidas de calibre,

con engrosamiento parietal y minimo flujo Doppler intraluminal.
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Imagen 3. AngioTC de Aorta toracica: Cardiomegalia, signos de
arteritis ACP izquierda vs llenado retrogrado en ACI izquierda.

valoracion por servicio de reumatologia por presentar
pulsos radiales labiles, solicitandose estudios inmunolo-
gicos y AngioTC de Aorta toracica confirmando impre-
sion diagnostica de Arteritis de Takayasu (Imagen 3). Por
lo que se inicid tratamiento con pulsos de metilpredniso-
lona 250 mg por 4 dias y posteriormente corticoides por
via oral. Fue dada de alta hospitalaria con seguimiento y
administracion de Tocilizumab mensual.

A los 2 meses intercurrié con cuadro en insuficiencia car-
diaca descompensada requiriendo nuevo ingreso hospita-
lario. Present6 dos episodios de convulsiones tonico-clo-
nicas por lo que se realizé tomografia de craneo simple
que reportd infarto crénico cerebeloso derecho + obs-
truccion de arteria cardtida izquierda intracraneal seg-
mentos intracraneales y en circulacion posterior del lado
izquierdo. En esta ocasion se decidid intervenir quirQr-
gicamente para reemplazo de valvula mitral con Bypass
cardiopulmonar. La paciente evoluciond térpidamente,
falleciendo durante postquirtrgico.

DISCUSION

La TAK puede presentar diversas manifestaciones cli-
nicas. Por lo general, comienza con sintomas constitu-
ciones como fiebre, pérdida de peso, claudicacion y fatiga;
progresando a debilidad, aturdimiento, mareos, presion
arterial alta, retinopatia, insuficiencia adrtica, soplos vas-
culares, sintomas neurolégicos como convulsiones y sin-
cope (aproximadamente 20%), dependiendo de la oclu-
sion provocada por los infiltrados inflamatorios.? El
aumento de reactantes inflamatorios como eritrosedimen-
tacion (VSG) y PCR proporcionan evidencia adicional. El
Gold estandar para el diagnostico es la angiografia.’®

Este cuadro se ha reportado con manifestaciones como
edema pulmonar en pacientes hipertensos o cuadros fre-
cuentes de sincope y desmayos.'* Este paciente presento
episodios de convulsiones que inicialmente llevaron a la
valoracion del compromiso valvular. La identificacion de
la discrepancia en la presion arterial entre las extremi-
dades acompaiiada de la elevacion de los reactantes infla-
matorios aumentd el nivel de sospecha clinica. Siendo
corroborado el diagndstico mediante imagenologia reci-
biendo el tratamiento médico indicado.

La base del tratamiento son los glucocorticoides sisté-

micos y los inmunosupresores, que reducen la inflama-
cion y limitan el desarrollo de la enfermedad.”” La reso-
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lucion quirurgica (angioplastia) se indica en casos de
estenosis arterial irreversible debido a afecciones como
isquemia cerebral, hipertension con estenosis critica de la
arteria renal, claudicacion de las extremidades o ambas;'*
aunque no en fase aguda.

El uso de terapia bioldgica cobr6 importancia frente a la
necesidad de disminuir los efectos y dependencia de la
corticoterapia. El tocilizumab se ha considerado en casos
de refractariedad y necesidad de control rapido de acti-
vidad de la enfermerdad."” En este caso, se empled con el
objetivo de inducir la remision, estabilizar la enfermedad
vascular y reducir la inflamacioén. Dada la intercurrencia
presentada en la evolucion de la paciente con compro-
miso clinico y de actividades diarias severo, se considerd
la resolucion quirtrgica;'® que se retraso en inicialmente
por la actividad de la enfermedad.

La TAK es una patologia poco frecuente en nuestro
medio, por lo que se requiere su sospecha clinica para su
correcta identificacion. En Ecuador, se han descrito casos
previos;!? lo que sugiere que es necesario conocer las
caracteristicas de esta patologia para su diagndstico opor-
tuno. Ademas, se sugiere realizar seguimiento a través del
tiempo, para corroborar una evolucion clinica adecuada.
Nuestra paciente permanecid en seguimiento clinico; sin
embargo, presentd descompensacion clinica que condi-
ciono su deceso.

CONCLUSION

Ante la presencia de una paciente con un cuadro crénico de
asimetria de pulsos se deben estudiar aquellas entidades que
pueden provocar obstruccion u oclusion del lumen arterial.
La TAK es una vasculitis de grandes vasos que se presenta
con mayor prevalencia en mujeres jovenes, de dificil diag-
nodstico en etapas iniciales. Es importante mantener la sos-
pecha, para un diagndstico oportuno y abordaje terapéutico;
como es el caso de esta paciente, quien presentd sintomas
de insuficiencia cardiaca desde edades tempranas.

REFERENCIAS

1. Esatoglu SN, Hatemi G. Takayasu arte-
ritis. Curr Opin Rheumatol. 2022;34(1):18-24.

2. Tombetti E, Mason JC. Takayasu arteritis: advanced
understanding is leading to new horizons. Rheu-
matol Oxf Engl. 2019;58(2):206-19.

26 | Reumatologiaal Dia | Volumen18 | NUmero2 | Agosto 2024

10.

11.

12.

Reporte de Caso Clinico
Zambrano Castro D., Delgado Salas A., Martinez Pérez J.,
Lopez Martinez R..

Podgorska D, Podgorski R, Aebisher D, Dabrowski
P. Takayasu arteritis - epidemiology, pathoge-
nesis, diagnosis and treatment. | Appl Biomed.
2019:17(1):20.

Vaideeswar P, Deshpande JR. Pathology of Taka-
yasu arteritis: A brief review. Ann Pediatr Cardiol.
2013;6(1):52-8.

Solis Cartas U, Andramufio Nufiez VL, Bonifaz
Guaman X de J, Matias Panchana DZ, Paguay
Moreno AR, Sinchez Sinchez MG, et al. Diag-
nostico de Arteritis de Takayasu, un caso infre-
cuente. Rev Cuba Reumatol [Internet]. 2019
[citado 20 de noviembre de 2023];21(1). Dispo-
nible en: http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_
abstract&pid=51817-59962019000100011&Ing=es
&nrm=iso&tlng=es

Misra DP, Rathore U, Patro P, Agarwal V, Sharma
A. Disease-modifying anti-rheumatic drugs for
the management of Takayasu arteritis-a syste-
matic review and meta-analysis. Clin Rheumatol.
2021;40(11):4391-416.

Ogino H, Matsuda H, Minatoya K, Sasaki H,
Tanaka H, Matsumura Y, et al. Overview of late
outcome of medical and surgical treatment for Taka-
yasu arteritis. Circulation. 2008;118(25):2738-47.
Abisror N, Mekinian A, Lavigne C, Vanden-
hende MA, Soussan M, Fain O, et al. Tocilizumab
in refractory Takayasu arteritis: a case series and
updated literature review. Autoimmun Rev.
2013;12(12):1143-9,

Hoftman GS, Merkel PA, Brasington RD, Lens-
chow DJ, Liang P. Anti-tumor necrosis factor the-
rapy in patients with difhcult to treat Takayasu
arteritis. Arthritis Rheum. 2004;50(7):2296-304.
Osman M, Aaron S, Noga M, Yacyshyn
E. Takayasu’s arteritis progression on anti-
TNF biologics: a case series. Clin Rheumatol.
2011;30(5):703-6.

Mekinian A, Biard L, Lorenzo D, Novikov PI,
Salvarani C, Espitia O, et al. Intravenous versus
subcutaneous tocilizumab in Takayasu arteritis:
multicentre retrospective study. RMD Open.
2023;9(2):¢002830.

Belem JMEM, Pereira RMR, Perez MO, do Prado
LL, Calich AL, Sachetto Z, et al. Epidemiologic
Features of Systemic Vasculitides in the Southeast
Region of Brazil: Hospital-Based Survey. | Clin
Rheumatol Pract Rep Rheum Musculoskelet Dis.
2020:26(7S Suppl 2):5106-10.



Reporte de Caso Clinico
Arteritis de Takayasu en paciente con dafio valvular

13.

14.

15.

16.

Alibaz-Oner F, Direskeneli H. Update on
Takayasu’s arteritis. Presse Medicale Paris Fr 1983.
2015:44(6 Pt 2):¢259-265.

Khadka A, Singh S, Timilsina S. Takayasu’s Arte-
ritis: A Case Report. JNMA ] Nepal Med Assoc.
2022;60(256):1041-4.

Kong X, Sun Y, Dai X, Wang L, Ji Z, Chen H,
et al. Treatment efhcacy and safety of tofacitinib
versus methotrexate in Takayasu arteritis: a pros-
pective observational study. Ann Rheum Dis.
2022:81(1):117-23.

Soto ME, Saucedo-Orozco H, Ochoa-Hein E,
Eid-Lidt G, Anaya-Ayala JE, Pérez-Torres I, et al.
Cardiothoracic surgery and peripheral endovas-
cular intervention in cardiovascular damage from
a cohort of orphan rheumatological diseases-epi-
demiological and survival analysis. ] Thorac Dis.
2022;14(6):1815-29.

17.

18.

19.

Joseph G, Goel R, Thomson VS, Joseph E,
Danda D. Takayasu Arteritis. ] Am Coll Cardiol.
2023;81(2):172-86.

Matsuura K, Ogino H, Kobayashi ], Ishibashi-
Ueda H, Matsuda H, Minatoya K, et al. Surgical
treatment of aortic regurgitation due to Takayasu
arteritis: long-term morbidity and mortality. Cir-
culation. 2005;112(24):3707-12.

Villafuerte Morales JE, de la Caridad Herndndez
Batista S, Lenin Pilamunga Lema C, Orlando
Chimbolema Mullo S. Afectacién cardiovascular
en una paciente con arteritis de Takayasu, a pro-
posito de un caso. Rev Cuba Reumatol RCuR.
2019;21(Extra 1 (Enero-Abril)):11.

Reumatologia al Dia | Volumen18 | NUmero2 | Agosto 2024 | 27



