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Resumen:

La arteritis de Takayasu es una vasculitis granulomatosa que afecta a los grandes vasos. Su etiologfa sigue
siendo incierta, predominando en mujeres-hombres, menores de 40 afios, prevaleciendo los primeros
reportes epidemioldgicos en el sureste asidtico respecto al resto de la poblacién. Sin embargo, los nuevos casos
con caracteristicas similares fuera de esta regién geografica nos hacen pensar en el posible subdiagnéstico
de esta patologfa. Esta vasculitis afecta cominmente a la aorta y sus ramas principales, cursando con dolor
local, signos y sintomas de isquemia regional. Traemos el reporte de un paciente masculino de 21 afios que
presenta de forma subita parestesias de miembros inferiores limitando su deambulacién junto a palidez
distal extrema y ausencia de pulsos pedios, con reporte de Angiotac tordcica e iliacas de disminucién del
calibre en su trayecto y engrosamiento miointimal. El objetivo por medio de este caso clinico es enfatizar
la deteccién precoz de presentaciones atipicas que hagan sospechar de esta entidad, contribuyendo al
incremento del registro de reconocimiento de esta, diagndstico y casuistica.
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Abstract:

Takayasu’s arteritis is a granulomatous vasculitis affecting large vessels. Its etiology remains uncertain,
predominating in women-men younger than 40 years, with the first epidemiological reports prevailing
in Southeast Asia to the rest of the population. However, new cases with similar characteristics outside
this geographic region make us think about the possible underdiagnosis of this pathology. This vasculitis
commonly affects the aorta and its main branches, presenting with local pain, signs and symptoms of regional
ischemia. We bring the report of a 21-year-old male patient who suddenly presented with paresthesia of
the lower limbs limiting his ambulation together with extreme distal pallor and absence of pedial pulses,
with report of thoracic and iliac Angiotac of decreased caliber in its trajectory and myointimal thickening.
This clinical case aims to emphasize the early detection of atypical presentations that raise suspicion of this
entity, contributing to the increase of its recognition, diagnosis, and casuistry.
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Introduccion

La arteritis de Takayasu (TAK) es una vasculitis inflamatoria
granulomatosa crénica que afecta a grandes vasos. Las
principales arterias involucradas son la aorta y sus ramas
principales. Su incidencia predomina en paises asidticos, en el
sexo femenino con estadisticas de 2,6 casos por cada millén
de habitantes (1); Sin embargo, los continuos reportes a nivel
global fuera de su nexo epidemiolégico comun discuten la
posibilidad de subdiagnésticos, pudiendo estar relacionado
con el desconocimiento de la presentacién clinica tipica o
atipica de la enfermedad (2). Asf mismo en la iltima década, se
ha ampliado el concepto mds sobre el rol de factores genéticos
e infecciosos desencadenantes de la patogénesis en la TAK (3).
Hasta la actualidad, no existe un intermediario activador
de la enfermedad, pero actualmente se ha detectado niveles
séricos elevados de C3, C4b y proteinas de fase aguda,
correlacionados con la progresién de estenosis vascular,
pudiéndose convertir el C3 sérico en un biomarcador
potencial evaluador de actividad (4). Sobre todo, en pacientes
tratados con tocilizumab (TCZ), debido que la proteina C
reactiva pierde su valor debido al bloqueo de la interleucina-6
(IL-6) (5)

Los criterios de clasificacién ACR/EULAR TAK de 2022
(Tabla 1) resaltan la importancia de los sintomas clinicos
al examen fisico vascular como pulsacién disminuida de

Tabla 1. Criterios diagndsticos segin ACR* 2022.

la extremidad siendo comunmente afecta los miembros
superiores 60%, claudicacién extremidades, soplo y angina de
pecho, entre otros que se detallan en la tabla 1. La inclusién de
los estudios de imdgenes como clasificadores importantes de
enfermedad (6). Destacan en EULAR 2023 las modalidades
ecograffa, resonancia magnética y tomograffa por emisién
de positrones con fluorodesoxiglucosa (FDG-PET) como
parte integral del diagnéstico independientemente de tomar
biopsia. Utilizando la resonancia magnética para investigar
inflamacién mural o cambios luminales como primera prueba
diagnéstica de TAK, limitando el valor de la ecografia en la
evaluacion de la aorta tordcica descendente frecuentemente
afectada, pero vdlida como apoyo en los seguimientos
subsecuentes de las demds arterias (7).

El tratamiento inicial dela TAK son los glucocorticoides (GC),
logra remisién en el 60% de los pacientes; sin embargo, la gufa
EULAR Y ACR no recomiendan el uso rutinario de TCZ
en TAK refractario (7)(8) debido a que este produce mejoria
clinica y frena la progresién, sin embargo, en mds recientes
como la de Liga Panamericana de Asaciones de Reumatologia
(PANLAR), recomiendan de manera condicional, agregar
inhibidores del TNF o TCZ en casos severos, fracaso tras
recibir =2 inmunosupresores no dirigidos, para mantener
la remisién, evitar el uso de GC, prevenir la progresién
subclinica y recaida de la enfermedad (5).

*Diagnéstico de arteritis de vasos medianos y grandes; se excluyen otras vasculitis; edad = 60 arios

sexo femenino +1

claudicacion de las extremidades +2

Angina de pecho +2

soplo arterial +2

Pulsacion disminuida de las arterias de las extremidades superiores. +2

Pulsacion disminuida de la arteria carotida. +2

Diferencia = 20 mmHg entre brazos derecho e izquierdo +2
Numero de territorios arteriales involucrados +1a+3

Arteria pareada afectada +1

Aorta abdominal mas arterias renales/mesentéricas afectadas +3

Cada hallazgo patoldgico recibe una puntuacién de 1 a 3. Una puntuacién total = 5 constituye un diagnéstico
definitivo de esta enfermedad. *ACR. American College of Rheumatology.
Fuente: 2022 American College of Rheumatology/EULAR classification criteria for Takayasu arteritis

Descripcion del caso

Masculino de 21 afios, estudiante, mestizo, nacionalidad
ecuatoriana, sin patolégicos personales,
familiares, alérgicos o hdbitos téxicos.

antecedentes

Presenta cuadro clinico de 48h de evolucidn sin causa aparente
y de inicio sdbito caracterizado por parestesias bilateral de

miembros inferiores (MI) con dolor tipo opresivo 6/10 en
la escala de EVA que aumenta con la marcha llegando hasta
claudicacién intermitente (Fontaine IIb). Se automedica con
analgésico intramuscular sin mejorfa. En las tltimas 12h el
dolor en MI se exacerba 10/10 en la escala EVA, acompaniado
de palidez extrema, cianosis distal y frialdad en dichos
miembros (Fig. 1).
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Figura 1. A. Vista dorsal de ambos pies con cianosis evidente en los dedos, sugiriendo alteracién en la perfusion. B. Vista

plantar de ambos pies mostrando piel pélida con menor evidencia de cianosis comparada con la vista dorsal.

Al examen fisico se evidencié presion diferencial brazos — Los exdmenes de laboratorio reportaron marcada leucocitosis
mayor a 15 mmHg (Derecha: 84/49 mmHg, Izquierda:  con elevacién de los reactantes de fase aguda, perfil
100/70 mmHg). Claudicacién intermitente-Fontaine III,  inmunoldgico negativo y elevacién de mioglobina como
pulsos femorales filiformes, pulsos popliteo y pedios ausentes, ~ marcador de enzimas musculares (tabla 2).

pélidos y frios, de predominio distal con llenado capilar >6

segundos e hiperalgesia.

Tabla 2. Exdmenes de laboratorio.

PARACLINICA Resultados

Leucocitos: 15770 uL
Neutrofilos: 14560 ul
Linfocitos: 590 uL
HEMOGRAMA Hemoglobina: 12.8 mg/d|
Hematocrito: 38%
Plaquetas: 155000 uL

VSG 90 Mm/h (1-25)
PCR 238 mg/dI (0-5)
COMPLEMENTO: FACTOR C3 133 mg/dI (90-180)
FACTOR C4 327 mg/dI (16-47)
ANAWESTER BLOT Negativo
ANTI-DNA 11.7 Ul/ml (0-40)
ANA HEP-2 IFI Negativo
ANCA-P 1.24 U (<20)
ANCA IFI Negativo

MIOGLOBINA 210.30 ng/ml
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Se complementa con estudios de imagen, en primera instancia
el eco doppler arterial de miembro inferior izquierdo (Fig. 2)
en el que reporta ausencia de sefial doppler color y espectral
de arteria tibial anterior distal, tibial posterior y pedia. Se
extiende estudio con Angiotac de Aorta Tordcica (Fig. 3) en
la que se visualiza disminucién del didmetro de la arteria aorta

tordcica desde su raiz hasta el extremo distal de arteria aorta
tordcica sin identificacién de disecciones: raiz aortica 2.8 cm
(VN: 3-4cm), aorta ascendente 2.3 cm (VN: 2.8cm), aorta
descendente en su tercio distal 1.67cm (VN: 2.1cm) con sutil
engrosamiento de paredes arteriales.

Figura 3. Angiotac de Aorta Tordcica de corte axial. A. mostrando la arteria pulmonar principal con didmetros medidos; destaca una posible

dilatacién. B. Evidenciando ramas principales de la arteria pulmonar con mediciones comparativas y evaluacién del calibre.

Ademds, se realiza Angiotac de iliaca de Miembro Inferiores
(Fig. 4) se observa Arteria aorta abdominal en su tercio distal
mide 12.4mm de didmetro. Arterias: mesentérica inferior,
iliacas comunes, iliacas internas, iliacas externas, femorales
comunes, femorales superficiales, femorales profundas,
popliteas, tibiales, peroneas y pedias presentan disminucién

en su trayecto, se hacen filiformes en lechos distales sin
evidencia de oclusién. Presentan signos de engrosamiento
miointimal. A través de todo el método no se identifican
shunts arteriovenosos. En fase venosa no se observan trombos
ni extravasacion del medio de contraste. No se observan placas
célcicas en paredes arteriales.
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Figura 4. Angio tac Aorta iliaca de miembros inferiores de corte axial en fase arterial

La sospecha de arteritis de Takayasu con puntuacién ACR 2
5, se estableci6 en 6 puntos al paciente (tabla 3). Su diagndstico
fue confirmado por el servicio de medicina interna en
conjunto a reumatologl’a. Durante su hospitalizacién recibié
inicialmente pulsos de corticoide a base de Metilprednisolona
500mg diarios durante 3 dias junto a cilostazol 50mg cada
12horas y anticoagulacién enoxaparina 40mg subcutinea
cada 12h. Respondié al esquema propuesto en las primeras 48
horas con mejoria clinica, evidenciadas por signos de perfusion

distal, normalizacién de temperatura de extremidades
inferiores, aparicién de pulso pedio de caracteristica filiforme,
descenso de PCR Y mioglobina (tabla 4). Se pauté dosis de
prednisona 40mg mg cada dfa y se continué con antiagregante
plaquetario a dosis 100mg diarios, suspendiendo la
anticoagulacién. La valoracién oftalmoldgica reporté fondo
de ojo normal con retina aplicada, adecuada distribucién de
vasos, macula y nervio éptico normal.
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Tabla 3. Resultados de puntuacién en Criterios diagndsticos segun ACR* 2022 aplicada a la paciente.

EDAD = 60 ANOS SI
Claudicacion de las extremidades +2
Numero de territorios arteriales involucrados +3
Arteria pareada afectada +1

Tabla 4. Evolucidén de los eximenes de laboratorio.

Paraclinica Resultados

Ter dia 210.30 ng/ml
2do dia 812.80 ng/ml

Myoglobina 3er dia 760.10 ng/ml
4to dia 276.0 ng/ml

Ter dia 238 mg/d|

oeR 2do dia 115 mg/dI

3er dia 69 mg/dl
4to dia 177 mg/dl

Tras nueve dias de hospitalizacién el paciente empezd
terapia inmunosupresora con micofenolato mofetil 1g via
oral ¢/12 horas como tratamiento a largo plazo, en adicién
a la medicacién previa se decide alta médica. Los niveles de
reactivos de fase aguda se normalizaron después de 1 mes y
la recuperacién neuroldgica fue casi completa después de 3
meses. El eco doppler arterial control de MI reportd resultado
dentro de limites normales. Hasta la actualidad, el paciente
permanece sin exacerbacién de sintomas y bajo control.

Discusion

En la presentacién de la enfermedad de Takayasu como
se menciond previamente se evidencia claudicacién en
miembros superiores 60% vs miembros inferiores 30%,
asimetrfa de pulso (60 a 80%) e hipertensién arterial (40%)
(8). Afecta predominantemente al arco adrtico y sus ramas
primarias, aorta ascendente, aorta descendente toricica y
aorta abdominal, acompafado de sintomas cldsicos como
dolor de pecho, soplo arterial, pulsacién disminuida de la
arteria carétida segun los criterios EULAR para su diagnéstico
sintomadtico; sin embargo nuestro paciente al tener una
presentacién poco frecuente <30%, manifestando Ginicamente
2 sintomas (claudicacién y disminucién de pulso popliteo y
ausencia de pedio bilateral) junto a Angiotac Aorta Tor4cica
y aorto iliaca de miembros inferiores de didmetro disminuido,
filiformes en lechos distales sin evidencia de oclusién con
signos de engrosamiento miointimal, hicieron relevancia
en el desarrollo del conocimiento sobre las formas atipicas
de presentacién de la TAK. Existen escasos documentos
con presentacién clinica atipica andloga a nuestro paciente,
describiendo en uno la afeccién de circulacién distal en
miembros inferiores con ausencia de pulso pedio, pero
confirmando por angiotomografia cardfaca la desconexién
de la arteria subclavia izquierda y estrechez grave de aorta
abdominal (9). Otro nos describe paciente con pulsos
pedios palpables pero débiles, confirmando por angio-IRM
tordco-abdominal estenosis en multiples niveles de la aorta,

con signos de inflamacién activa y aneurisma focal de aorta
tordcica descendente, afectacién difusa de aorta abdominal,

asf como de sus principales ramas viscerales (10).

Conclusion

La arteritis de Takayasu ha mostrado nuevas incidencias en
dreas geogrificas no asidticas, por lo que sugiere la posibilidad
del subdiagndstico, asociada a limitacién de recursos o
conocimiento. La deteccién mediante la identificacién de
sintomas y tratamiento temprano son cruciales para influir en
la evolucién de la enfermedad con el fin de prevenir secuelas
permanentes y disminuir la mortalidad del paciente. Se
debe enfatizar la educacién continua profesional mediante
actualizacién de gufas y saber encaminar las pruebas
complementarias.

Tras considerar las resefias descritas, podemos mencionar que
no se ha encontrado durante la investigacién realizada casos
reportados con afectacién a nivel de la arteria iliaca comtn
tal como nuestro paciente, haciendo que su presentacién sea
muy atipica.
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