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Resumen
La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis idiopatica infrecuente que afecta principalmente a mujeres
jovenes, con variaciones fenotipicas y criterios diagndsticos inconsistentes. Estudios epidemioldgicos
destacan prevalencias de 24,4 por millon en poblaciones asiaticas y africanas, y menores en europeos del
norte, siendo mas alta que en investigaciones previas. En nifios, su prevalencia aumenta con la edad, con una
mayor proporcion mujer/hombre variable segun la region. El diagnostico suele retrasarse hasta por 17 meses
debido a su presentacion inespecifica. Clinicamente, la hipertension es el sintoma predominante, acompafiada
de cefalea, fiebre y disnea. Marcadores inflamatorios como VSG, PCR vy citocinas son utilizados para el
seguimiento, pero carecen de sensibilidad especifica. La imagenologia, especialmente la angiografia por
resonancia magnética, es esencial para evaluar dafio vascular, predominando la estenosis y el engrosamiento
mural en grandes arterias. En nifios, los criterios diagnosticos adaptados de adultos, como los de
EULAR/PRINTO/PRES, muestran alta sensibilidad, aunque su validacion es limitada. La evaluacion de
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actividad de la enfermedad es compleja; herramientas como PAVP o ITAS 2010 son utiles, pero insuficientes
para una evaluacién integral en pediatria. Se requiere un diagndstico temprano para prevenir dafos
irreversibles.

Palabras clave: arteritis de Takayasu; angiotomografia; vasculitis; poblacion pediatrica

Abstract

Takayasu arteritis (TA) is a rare idiopathic vasculitis that primarily affects young women, characterized by
phenotypic variations and inconsistent diagnostic criteria. Epidemiological studies report a prevalence of
24.4 per million in Asian and African populations, and lower rates in Northern Europeans, higher than
previously reported data. In children, prevalence increases with age, with a variable female-to-male ratio
depending on the region. Diagnosis is often delayed by up to 17 months due to its nonspecific presentation.
Clinically, hypertension is the predominant symptom, along with headache, fever, and dyspnea. Inflammatory
markers such as ESR, CRP, and cytokines are used for monitoring, but they lack specific sensitivity. Imaging,
particularly magnetic resonance angiography, is essential for evaluating vascular damage, with stenosis and
mural thickening being the most common findings in large arteries. In children, diagnostic criteria adapted
from adults, such as those by EULAR/PRINTO/PRES, show high sensitivity, although validation is limited.
Disease activity assessment is complex; tools like PAVP or ITAS 2010 are useful but insufficient for
comprehensive pediatric evaluation. Early diagnosis is crucial to prevent irreversible damage.
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Introduccion

Las vasculitis de grandes vasos (VGV) son enfermedades inflamatorias cronicas sistémicas que afectan a la
aorta y sus ramas. Se caracterizan por la inflamacion parietal de grandes y medianos vasos que condiciona a
la isquemia por estenosis, oclusion del lumen vascular y cambios aneurismaticos (1). Su etiologia no es clara,
se han identificado factores infecciosos, autoinmunes y genéticos. Se cree que existe relacion con la
tuberculosis por la similitud en la apariencia de los cambios en la pared arterial y una posible reaccion cruzada
entre Mycobacterium tuberculosis y la proteina de choque térmico humana (HSP) (2,3).

El desencadenante de la expresion de HSP en el tejido vascular adrtico es desconocido. Sin embargo, esta
proteina induce la produccion del complejo de histocompatibilidad clase | relacionado con A (MICA) que es
identificado por las células T y los linfocitos NK (natural killers), induciendo la produccién de perforina, una
enzima citotdxica que fragmenta las fibras musculares e inicia el proceso inflamatorio agudo (2,4-6).
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Este proceso inflamatorio es perpetuado por una serie acciones celulares que incluyen a los linfocitos thl y
macroéfagos, asi como, la produccion del interferon-p, factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF) y el
factor de crecimiento derivado de plaquetas (PDGF) para la proliferacion de la intima y la neovascularizacion
(2,4). Se continua con la fibrosis reactiva y engrosamiento de la intima que puede corresponder a un trombo
mural o una banda de neovascularizacion localizado entre la media y la intima, o degeneracion y
adelgazamiento de la tanica media con formacién de aneurismas (6).

Existen dos condiciones dentro de las VGV, entre ellas, la arteritis de células gigantes y la arteritis de
Takayasu, cuya patogenia y patron microscopico es similar, por tanto, la edad de aparicién ha mostrado ser
la diferencia mas importante (1). La arteritis de Takayasu (ATK) se presenta antes de los 40 afios de edad, no
obstante, no fue considerado en los criterios de Ishikawa en 1995 para incrementar la sensibilidad y
especificidad diagnostica (6,7).

La ATK estad asociada con una alta morbilidad y mortalidad en los pacientes jovenes. Los datos
epidemioldgicos son limitados, Koster y Warrington mencionan una incidencia de 1 a 2 casos por cada millén
de habitantes (8) predominante en mujeres con una proporcion de 9:1 entre los 15 a 35 afios, un tercio de los
pacientes inicia antes de los 20 afios (9,10).

La afectacion arterial se concentra en las subclavias (65-85%), carotidas (45-70%), aorta abdominal (40-
80%), aorta toracica (15-70%), arco aortico (15-35%) y arterias renales (35-70%) (10). Como muestra
Ishikawa, la lesion de las arterias es un criterio determinante en el diagnostico de esta patologia, por lo que
su valoracion por los métodos de imagenes son imprescindibles (7). Al ser un método no invasivo, la
angiografia por tomografia computarizada debe ser considerada como primera opcién en su diagndstico,
pronostico y seguimiento (11).

Caso clinico

Se presenta el caso de una paciente de 14 afios de edad con antecedentes de malformacién de la columna
cervical que presenta un cuadro constitutivo de 3 meses de evolucion caracterizado por fiebre, mialgias y
artralgias de 3 a 4 veces por semana de predominio nocturno. A su ingreso se evidencia anemia moderada con
hemoglobina de 7 mg/dl, fiebre de origen desconocido, proteina C reactiva incrementada en 232 mg/L,
diferencia de la presion arterial >10 mm/hg en las extremidades superiores y debilidad muscular. Se descarta
enfermedad linfoproliferativa mediante biopsia de médula 6sea.

A los exdmenes de imagen se observa ganglios cervicales incrementados de tamafio en el nivel 3 y 5 bilateral
(figura 1), engrosamiento parietal de las arterias cardtidas, troncos supraadrticos (figura 2), cayado de la aorta,
de la aorta toracica y abdominal (figura 3) que se extiende a la arterias renales (figura 4) bilaterales sin afectar
su calibre. Las arterias subclavias presentan disminucion en su calibre, la izquierda presenta aspecto
arrosariado en su segmento proximal (Figura 2B). La arteria carétida comun derecha presenta disminucion de
su calibre en comparacion a su contralateral, que miden 4 y 7 mm, respectivamente (Figura 2A). La arteria
mesentérica superior no es visible en la fase arterial, se asocia a circulacion colateral de Drummond; hallazgos
sugerentes de oclusion arterial. No se observan dilataciones aneurismaticas ni otros hallazgos sugerentes de
oclusion.
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En el perfil inmunologico presentd hipogammaglobulinemia con IGG <3,6 g/L. Ademas, present6 valores
normales de las proteinas 3 y 4 del complemento en 2,56 g/L y 0,04 g/L, respectivamente; Anti-Smith, ANCA
y ANA negativos. En la PIDOT para linfocitos mostr6 valores normales de CD-4 304 células/L, CD-8 271
celulas/L, ratio 1,12; CD-16/56 127 células/L, CD-19/20 346 células/L.

Con los datos clinicos mencionados presenta un PVAS de 11 puntos. Se cataloga como arteritis de Takayasu
tipo V y se inicio tratamiento corticoides, inmunosupresores y metotrexato, posterior a lo cual presento valores
inmunoglobulinas normales con IGG 12,4 g/L, disminucion de los valores de PCR en 10,4 mg/L y VSG en
7, con PVAS de 3 puntos.

Figura 1 Ganglios cervicales incrementados de tamafio en el nivel 3 y 5 bilateral.
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Figura 2 Engrosamiento parietal de las arterias carotidas (A), las arterias subclavias presentan disminucion en su
calibre, la izquierda presenta aspecto arrosariado en su segmento proximal (B).

@@@ Esta obra esta bajo una licencia Creative Commons de tipo (CC-BY-NC-SA). 80

Sociedad Ecuatoriana de Investigacion Cientifica. E-mail: revistabiosana@gmail.com

EY MG ZH


mailto:revistabiosana@gmail.com

Revista Cientifica de Salud BIOSANA Vol. 5, Nim. 1. (Enero- Marzo 2025) Pag 76-88. ISSN: 2960-8481

Sindrome de Takayasu, a propdésito de un caso

[ 2]

Figura 3 Engrosamiento parietal de la aorta toracica y abdominal.
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Figura 4 Engrosamiento parietal de las arterias renales.

Discusion

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis idiopatica de baja frecuencia descrita por primera vez en
mujeres asiaticas jovenes. Los datos epidemiolégicos son limitados por la rareza de la enfermedad, las
variantes fenotipicas y la falta de consenso en los criterios de clasificacion. Sin embargo, Gudbransson et al,

2017 realizd un estudio epidemiolégico en una poblacién de 2,8 millones encontrando una prevalencia de
24,4/106 en noruegos de ascendencia asiatica y africana, asi como, en europeos del norte (12).

Los datos mostrado por Gudbransson et al, 2017, son 2 a 3 veces mayor que las prevalencias antes mostradas
por otros autores, como, Aeschlimann et al, 2022, quienes mostraron una incidencia y prevalencia en adultos
va desde 0,3 a 3,3 por millon por afio y 0,9 a 360 casos por millon de personas, respectivamente (13). Datos
gue coinciden con los presentados por otros autores (14,15).

La AT es la vasculitis de grandes vasos mas frecuente de la infancia, no obstante, los datos epidemiologicos
en poblaciones pediatricas son limitados. Los estudios reportados muestran una prevalencia menor de 0,04
para nifios de 0 a 4 afios y de 0,63 por 100000 para la edad de 15 a 19 afios, con una tendencia al incremento
mientras mayor sea la edad (13). Los estudios epidemioldgicos en series infantiles, a diferencia de los adultos,
muestra diferentes proporciones mujer/hombre que varian entre 1,2:1 a 6,9:1 en lIsrael y México,
respectivamente (16).

La edad de diagnostico en los estudios reportados se encuentra entre los 9,2 — 13 (17) con una media de 11,8
y 12 afios, la edad méas temprana fue a los 5 afios, mientras el tiempo medio de diagnéstico fue de 2 a 132
meses con una media de 17 meses (18,19). En relacién al cuadro clinico, varios autores coinciden en que la
hipertensién en el sintoma mas frecuente, presente en el 73% de los casos (16,17).
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Otros sintomas generales mencionados por Russo et al, 2020 son cefalea, fiebre, disnea, pérdida de peso,
vomitos y alteraciones musculoesqueléticos, como mialgias y artralgias (16). Los sintomas menos frecuentes
son carotidinea, dolor abdominal, sincope, alteraciones de la piel como livedo reticularis, plrpura, edema
subcutaneo y palpitaciones (17,19). Ademas, Aeschlimann et al, 2020, mencionan sintomas especificos
relacionados con la afectacion vascular como pulsos disminuidos, discrepancia en la presion arterial y
claudicacion (17).

En relacion a los parametros de diagndstico se consideran marcadores poco sensibles y especificos (13,20,21).
Eleftheriou et al, 2015, mostraron valores alterados de la velocidad de eritrosedimentacion globular (VSG) y
la proteina C reactiva, de 12 a 108 mm/h, media de 72 mm/h y de 0 a 237 mg/l, con una media de 53 mg/I,
respectivamente (19). Ademas, Russo et al, 2018, mencionan que estos reactantes de fase aguda permiten
valorar la evolucion de la enfermedad puesto que se correlacionan con la actividad inflamatoria vascular y
con eventos trombaticos en al caso de la PCR (16).

Los biomarcadores del hemograma es de vital importancia para valorar otras alteraciones de las vasculitis,
entre ellas la anemia normocitica normocrémica o microcitica hipocromica (20) y otros marcadores de
inflamacién como leucocitosis, la trombocitosis y el amiloide A sérico y el fibrindgeno (16). También es
importante valorar la funcion renal y hepatica para valorar alteraciones no especificas (22).

Otros marcadores inflamatorios incluyen las citocinas (IL-6, TNF-a, IL-8, IL-23, I1L-10, IL-18),
autoanticuerpos (anticardiolipina, anti-células endoteliales, anti-anexina V), marcadores de lesion endotelial
(ECy EPC circulantes, VCAM-1, ICAM-1, VEGF) y otros marcadores varios. En relacion con dafio vascular
se toman en cuenta los marcadores de fibrosis como principal consecuencia del proceso inflamatorio (21).

Misra et al, 2022 mencionan al marcador de fibrosis hepatica mejorada (FHM) que comprende la valoracién
de tres marcadores TIMP-1(Inhibidor tisular de metaloproteinasas 1), acido hialurénico y péptido amino-
terminal de procolageno tipo 111 que se correlacionan fuertemente con el indice de dafio de vasculitis (VDI),
el indice de dafio TAK (TADS) y la cantidad de regiones vasculares involucradas (21).

Tomando en cuenta los dafios en la estructura vascular presentes en la AT la evaluacion por imagenes es
imprescindible para el diagndstico y seguimiento de estos pacientes. Las principales modalidades de imagen
incluyen la angiografia convencional, angiografia por resonancia magnética (ARM), angiografia por
tomografia computarizada (ATC), ecografia Doppler (US) y la tomografia por emision de positrones (PET)
con fluorodesoxiglucosa (PET-18 F-FDG) (17).

Los patrones de afectacion imagenoldgica en los nifios se caracterizan por la afectacion de la aorta toracica y
abdominal, arterias renal, subclavia y cardtida (17). Eleftheriou et al, 2015, coinciden y describen que los
dafos vasculares se concentran en la aorta ascendente, arco adrtico y sus ramas, aorta descendente toracica,
Aorta abdominal y/o arterias renales (19). La lesion vascular méas frecuente es la estenosis vascular seguido
del engrosamiento mural, aneurismas y oclusion (17,19).

Estos hallazgos son evidentes en la angiotomografia, siendo considerado el estandar de oro para valorar la luz
vascular con una sensibilidad y especificidad del 95 y 100%, respectivamente (23). Sin embargo, presenta
ciertas limitaciones al evaluar la pared vascular en casos de fibrosis crdnica, la invasividad y las altas dosis
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de radiacion por lo que su uso es restringido dando paso a la angiografia por resonancia magnética en nifios
7).

La ARM permite identificar el engrosamiento de la pared arterial en las imagenes ponderadas en T1 y el
edema inflamatorio en las imagenes ponderadas en T2 y T1 con contraste de gadolinio (19), signos de una
inflamacion activa (17). Otro de los beneficios de la ARM es el amplio campo de visualizacion de las
estructuras vasculares en cualquier plano, asi como, los cambios hemodinamicos y funcionales
cardiovasculares como la insuficiencia aortica (24). Estos hallazgos se conjugan a los criterios clinicos y de
laboratorio para el diagndstico, no obstante, la evaluacion de la actividad de la enfermedad aun es motivo de
debate (17).

A pesar de los signos clinicos y de laboratorio presentados, el diagndstico sigue siendo un reto para los
médicos por la presentacion inespecifica de esta enfermedad. Esta realidad define el pronostico de los paciente
frente a la demora en su diagnostico que en los nifios puede ser mayor de 2 afios cuando los dafios vasculares
son evidentes e irreversibles (16).

Varios autores han establecido criterios diagndsticos en poblaciones adultas que no han sido validadas en la
nifios (16). Sin embargo, la EULAR (Liga Europea Contra el Reumatismo), PRINTO (Organizacion
Internacional de Ensayos de Reumatologia Pediatrica), PRES (Sociedad Europea de Reumatologia Pediétrica)
presentan criterios de clasificacion para AT infantil que demostraron una sensibilidad del 99% e incluyen
muchos de los criterios usados en poblaciones adultas (16,25).

No existen herramientas estandar para evaluar la actividad de la enfermedad en pacientes pediatricos y las
existentes no evaltan completamente la actividad de la enfermedad, segun varios autores (17,26). Dolazelova
et al. en 2012 establecieron la Puntuacion de Actividad de Vasculitis Pediatrica (PAVP) como una
modificacion de la Puntuacion de Actividad de Vasculitis de Birmingham, que incluye criterios de vasculitis
activa, no obstante, se desconoce su valor en la vasculitis de grandes vasos (17,26,27).

Ademas, existe la Puntuacion de Actividad Clinica de TAK India (ITAS 2010), su escala modificada que
incluye los reactantes de fase aguda (ITAS-A) y el indice de extension de la enfermedad en TAK (DEI.TAK)
validada Unicamente en adultos con AT (17,26).

Discusion del caso

La arteritis de Takayasu es la vasculitis de grandes vasos mas frecuente en la edad pediatrica que tiene una
mayor prevalencia entre mayor sea la edad, en el caso presentado la paciente tiene 14 afios y sus sintomas se
presentaron aproximadamente 12 semanas antes del diagndstico y se presentd con un cuadro clinico
inespecifico, caracterizado por sintomas constitucionales, fiebre de origen desconocido y artralgias. A
diferencia de los datos clinicos publicados, esta paciente no presentd hipertension, no obstante, se identifico
una diferencia mayor de 10 mm/hg en la presion arterial de ambos miembros superiores.

La decision clinica fue guiada por los estudios de rutina que mostraron anemia e incremento de los reactantes
de fase aguda, acompafado de estudios de imagen donde se observaron cambios en la luz de varios vasos
grandes. Los signos imagenoldgicos relevantes fueron el engrosamiento parietal del cayado de la aorta, de la
aorta toracica y abdominal como describe la literatura y la disminucién del calibre de la arteria subclavia
izquierda y carotida derecha en relacion con su contralateral.
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Los hallazgos mencionados guiaron al diagndstico clinico de arteritis de grandes vasos, que por su edad de
inicio y los datos epidemioldgicos se considerd a la arteritis de Takayasu como su primera opcion. La
actividad de la enfermedad fue evaluada con PAVP con 13 puntos al diagnostico y su decremento a 3 puntos
posterior al tratamiento con corticoides.

Conclusiones

La arteritis de Takayasu en vasculitis inflamatoria de grandes vasos cuya etiologia es ain desconocida. La
edad de presentacion es de 12 afios en la poblacion pediatrica y su tiempo de diagndstico varia segun la
inespecificidad del cuadro clinico.

Los exdmenes de laboratorio tienen baja sensibilidad y especificidad para su diagnostico, no obstante, la
anemia y los reactantes de fase aguda, guian la decision clinica acompafiados de examenes de imagen, los
cuales, son decisivos.

La angiotomografia es el estandar de oro para la evaluacion de las vasculitis de grandes vasos, no obstante, la
angioresonancia es una mejor opcion en la poblacién pediatrica ya que evita la exposicion a la radiaciéon y
permite una valoracion minuciosa de la pared y lumen vascular.
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