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INTRODUCCION:

La enfermedad de Takayasu, o “enfermedad sin pulsos”, es una vasculopatia cronica
inflamatoria idiopatica de las Grandes arterias eldsticas, cuyo resultado lleva a cambios
oclusivos o ectasicos, principalmente de la aorta y sus ramas intermedias como el tronco
braquiocefalico o arterias renales asi como también de arterias pulmonares y coronarias.

El diagnoéstico se realiza, de acuerdo con el Colegio Americano de Reumatologia, en
presencia de 3 o mas de los siguientes criterios:

1. Elinicio de 40 afios de edad o menos edad.

2. La claudicacion intermitente.

3. Pulso reduccién en una o ambas arterias braquiales.

4. La diferencia de presion arterial sistolica entre ambos miembros superiores mayor a
10 mmHg.

Soplos audibles en una o ambas arterias subclavias o aorta abdominal.

La arteriografia con el estrechamiento u oclusién de la aorta entera, sus ramas
primarias o las grandes arterias en las zonas proximales de las extremidades
superiores ¢ inferiores, y no debido a la aterosclerosis, displasia fibromuscular o
causas similares.
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Cuando tres de los criterios se ponen de manifiesto, la sensibilidad y especificidad para el
diagnostico son del 90,5% y 97,8%, respectivamente.

Segun el criterio angiografico ,la enfermedad de Takayasu puede dividirse
en varios tipos:

Tipo I: localizado en las ramas supra-aorticas del arco adrtico.

Tipo Ila: afecta a la aorta ascendente y al arco adrtico con sus ramas.

Tipollb: afectacion de la aorta ascendente, arco adrtico con sus ramas y aorta toracica
descendente.

Tipo III: comprende la aorta toracica descendente, abdominal y/o arterias renales.

Tipo I'V: afecta la aorta abdominal y/o las arterias renales

Tipo V: combina los hallazgos del tipo IIb y I'V.

Presentamos dos casos de pacientes femeninas, la primera de 40 afios con afeccion
de la aorta ascendente y vasos supra aodrticos y la segunda paciente de 18 afos con afeccion
de las arterias renales y los vasos de ambos miembros inferiores.






ANGIORRESONANCIA DE VASOS SUPRAAORTICOS: (20/09/11)
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CASO CLINICO 2:

Presentamos una paciente de 18 afios que ingresa a nuestro hospital por presentar
taquipnea e insuficiencia cardiaca congestiva asociado a claudicacion intermitente de
extremidades inferiores. A la exploracidon presenta taquipnea, ingurgitacion yugular y
ausencia de pulsos en miembros inferiores., con soplo regurgitante mitral 2/6, regurgitante
tricupideo 2/6.

Se realizo eco doppler periférico que evidencia oclusion total de la cardtida primitiva
izquierda, subclavia izquierda con disminucion de flujo, y reduccion critica de flujo de
ambas arterias radiales. Hipoflujo marcado en arteria renal izquierda, y ausencia de flujo en
aorta abdominal, ambas femorales con flujo monofasico, se observa circulacion colateral.
El estudio angiografico visualiza oclusion de aorta abdominal que compromete la salida de
las arterias renales, con obstruccion severa ostial de la arteria renal izquierda, con
circulacion colateral importante. La angiorresonancia confirma los hallazgos previos.

Se inicio tratamiento Metilprednisone 40 mg / dia. Enalapril 10 mg / dia. Carvedilol 6,25
mg / dia. Espironolactona 25 mg / dia. La paciente mejora notablemente los sintomas de la
insuficiencia cardiaca y no hace referencia alguna claudicacién intermitente de las
extremidades inferiores.




DISCUSION:

La Enfermedad de Takayasu es una enfermedad muy poco frecuente, de etiologia
desconocida, en nifios constituye una enfermedad agresiva y frecuentemente letal, con una
mortalidad referida en la bibliografia del 35% en un periodo de observacion de 5 afios, y
una prevalencia estimada de 2, 6/millon de habitantes en Estados Unidos y 1,26/ milloén en
el norte de Europa.

La enfermedad es mas comun en Japon, donde se ha descripto en 1/3.000 autopsias.
Es mas frecuente en las mujeres jovenes, con una relaciéon 10 a 1 respecto del sexo
masculino.

Los pacientes con Arteritis de Takayasu pueden desarrollar una estenosis arterial o
aneurismas en diversas localizaciones . Las estenosis se producen con una frecuencia 3 o 4
veces superior a la de los aneurismas, que a menudo se observan en la raiz aortica. La
claudicacion de las extremidades es el sintoma mas frecuente, y los soplos y las asimetrias
en la presion arterial o pulsos constituyen los signos mas frecuentes de la Arteritis de
Takayasu. La hipertension suele deberse a una estenosis de la arterial renal, pero también
puede producirse por una estenosis de la aorta suprarrenal o a una lesion cronica de la
aorta, o a una disfuncion de los barorreceptores arteriales.

En el Caso numero uno la paciente, por lo antes dicho cumple con los 6 criterios
diagnoésticos de la American college of Rheumatology; siendo Tipo Ila en la clasificacion
angiografica, decidiéndose, luego de realizar una exhaustiva evaluacion de sus lesiones y
estadio, considerar la fase de presentacidon como crénica y estar en remision por el
momento, por lo que no se realizo ningun tratamiento inmunosupresor ni intervencionista,
ya que los sintomas cedieron con la normalizacién de la presion, y el uso de los
vasodilatadores permitié disminuir los sintomas de claudicacion del miembro superior
izquierdo. Actualmente la paciente se encuentra en seguimiento ambulatorio.

La enfermedad de Takayasu con insuficiencia cardiaca congestiva como forma de
presentacion ha sido encontrada con mas frecuencia en niflos que en adultos. En estas
circunstancias, el diagnostico inicial puede ser dificil debido a la ausencia de hipertension y
pulsos periféricos débiles causados por la insuficiencia cardiaca congestiva.



El cuadro clinico caracteristico (hipertension de los miembros superiores con pulsos
femorales débiles o ausentes) puede, como en el caso numero dos, aparecer después de un
tratamiento inicial de la insuficiencia cardiaca. La anatomia de los segmentos estenoticos
puede poner de manifiesto lesiones circunscritas o difusas y localizadas en la aorta toracica
0 abdominal. En el caso numero dos la paciente cumple 4 de 6 criterios de la American
College of Rheumatology, y segin la Clasificacion Angiografica corresponde a una
enfermedad de Takayasu Tipo V.

Las manifestaciones clinicas de la enfermedad suelen desarrollarse en dos fases:
aguda y cronica, en la forma aguda, la inflamacién causa una gran cantidad de sintomas
constitucionales, o de tipo “B”, como pérdida de peso, fatiga, sudoraciéon nocturna y
anorexia; en cambio, en la fase crdnica, los pacientes reportan sintomas atribuibles a los
organos implicados.

Las estenosis sintomaticas graves de las arterias subclavias o cardtideas deben
tratarse con injertos con origen en la raiz aortica. Los injertos con origen en un vaso del
cayado pueden fracasar a causa de una nueva estenosis en una arteria subclavia o car6tida
inicialmente normal. Es mas probable que un injerto con origen en la aorta ascendente sea
funcional a largo plazo, ya que en la Arteritis de Takayasu la afeccion de la aorta
ascendente posee una baja incidencia de estenosis.

La angioplastia y los stents endovasculares evolucionan a menudo a una re
estenosis, por lo que siempre que sea posible se preferira cirugia de revascularizacion. Sin
embargo, incluso los injertos de flujo alto implantados quirtirgicamente tienen mayor riesgo
de oclusion prematura. En todas las operaciones deben obtenerse muestras de biopsia
vascular para evaluacion histopatologica, con objeto de determinar la actividad de la
enfermedad.

La evolucion de esta enfermedad es incierta, con una progresion lenta durante
meses o afios. Si bien la mortalidad es baja y la sobrevida a 10 afos es elevada, la evolucion
clinica puede ser fulminante, y cuando es asi la muerte sucede generalmente por
Insuficiencia Cardiaca, Infarto de Miocardio, Ruptura de Anecurisma, Enfermedad
cerebrovascular o insuficiencia renal, siendo la mortalidad pediatrica elevada.
El interés de ambos casos radica en el hecho de que es una entidad rara, que deben ser
tenidos en cuenta en pacientes jovenes con claudicacion intermitente y la afectacion de los
vasos de gran calibre.
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