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INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu sc conoce también con otros nombres tales como
enfermedad sin Pulso (Shimusu y Sano, 1951), Coartacién Invertida (Giffin,
1939, Frovig, 1946), Aortopatia Idiopitica Media, Arteritis Primaria de la
Aorta y sus Ramas (37), Sindrome del Arco Adrtico (Ross y McKusick,
1953), etc.

Correspondié a Robert Adams (36) en 1827 describir el primer caso
en un paciente cuyos pulsos arteriales no cran palpables. Numerosos reportes
de padecimientos similares fueron hechos posteriormente. A principios del pre-
sente siglo el oftalmélogo japonés M. Takayasu (35) describié los cambios
opticos del padecimiento que hoy lleva su nombre, individualizando los diferen-
tes sintomas y signos que la caracterizan como una entidad clinica.

Hasta 1972 habian sido publicados 403 casos, de los que solo 306 pue-
den ser clasificados como arteritis de Takayasu (8) ya que en el resto la patologia
subyacente puede haber sido arteriosclerosis, sifilis, necrosis quistica de la me-
dia, anomalias congénitas, etc,

Las entidades que afectan €l arco adrtico y sus ramas pueden ser clasi-
ficadas de la siguiente manera (13):

1. Arteriosclerosis (sindrome de Martorelli)

2. Aortitis luética

3. Arteritis de mujeres jovenes (arteritis de Takayasu)
4

Otras condiciones patoldgicas (traumiética, congénita, trombotica, neo-
plasica, embdlica, ectc.).

Ross y McKusick (3) y Currens (36) han hecho excelentes revisiones
sobre las causas del Sindrome del Arco Adrtico.

En el presente estudio se analizari la Arteritis de Takayasu e informa-
remos de un caso.

¥ Servicios de Anatomia Patoldgica, Vascular Periférico y Cardiologia del Hospital Dr.
Rafael Angel Calderon Guardia, Caja Costarricense de Seguro Social.
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 33 afios de edad, casada, procedente de Turrialba,
madre de 3 nifios, quien ingres6 al Hospital Dr. Calderén Guardia el 22 de
octubre de 1974.

13 meses antes habia sido tratada por cuadro de mialgias y artralgias sin
flogosis, y disnea de esfuerzo de 6 meses de evolucion, no tenia pulsos en los
miembros superiores y la presion arterial en ellos no se pudo obtener, sin
embargo en miembros inferiores fue de 170/100. Se escucharon soplos en
ambas regiones carotideas. Tres meses antes de su ingreso una laparatomia explo-
radora por sospecha de embarazo ectépico demostrd anexitis bilateral y adhe-
rencias uterinas,

El 22 de octubre de 1974, ingres6 al Hospital por cuadro de 26 dias
de evolucién caracterizado por disnea de esfuerzos, disnea paroxistica nocturna,
ortopnea y tos himeda hemoptoica, galope y un soplo mitral grado 1 a 2 irra-
diado al cuello pero no a la axila. Recibié tratamiento médico y evoluciond
satisfactoriamente, pero fallecié durante un estudio angiografico del cayado, en
el que presentd fibrilacion ventricular irreversible.

La velocidad de eritrosedimentacion oscilé entre 65 y 105 y el leuco-
grama mostré eosinofilia de 10 e¢n una oportunidad, siendo el colesterol de
310 mg%.

El electrocardiograma y la radiografia de térax no demostraron patologia.

HALLAZGOS EN ANATOMIA PATOLOGICA

Macroscopicos: El corazon pesd 250 gramos, el miocardio era de color
y consistencia normales y tenia un espesor promedio de 1.5 cm. en el ventriculo
izquierdo. La aorta revelé una adventicia de consistencia firme y la intima con
estria fibrosa a lo largo del cayado, principalmente. En las grandes ramas del
arco abrtico habia engrosamiento de la pared con obliteracion del tronco bra-
quiocefilico y estenosis de la subclavia izquierda (Fig. 1). La porcién toraco
abdominal de la aorta también mostraba engrosamiento de la pared con reduc-
cién moderada de la luz (Fig. 2). En la emergencia de la arteria renal izquierda,
este engrosamiento se acompafaba de acentuada estenosis (Fig. 3). Las arterias
coronarias no mostraron alteraciones. No obstante la hipertrofia del ventriculo
izquierdo como consecuencia anatomica de la hipertension arterial, los rifones
solo revelaron cambios de esclerosis arterial, aunque el izquierdo mostré un
peso de 100 gramos mientras el derecho conservaba una masa de 150 gramos.
El resto de los érganos no mostraron cambios de importancia para la correlacién
anatomoclinica.

Microscdpicos: La aorta en su porcidon téraco-abdominal mostraba en-
grosamiento fibroso de intima (Fig. 4) y en la adventicia focos de infiltracion
de células redondas (Fig. 6). La porcién inicial del tronco braquiocefilico, la
subclavia izquicrda y la renal izquierda revelaban en la tanica media fragmen-
tacion de fibras elasticas (Fig. 5), focos de células redondas y, en el tronco
braquiocefdlico, ademis células multinucleadas (Fig. 7); en la intima se encon-
tré engrosamiento fibroso.

COMENTARIO

La arteritis de Takayasu es un proceso inflamatorio primario de la aorta
y sus ramas, y a veces la arteria pulmonar, (34), de caracter progresivo, este-
nosante e irreversible (29); puede ocluir una o varias de las ramas del cayado
principalmente, aunque se ha reportado compromiso de las arterias renales, me-
sentérica superior y el tronco celiaco.



VARGAS & COL.: ARTERITIS DE TAKAYASU 149

Etiologia:

La causa exacta es desconocida. Sin embargo se clasifica entre las enfer-
medades autoinmunes (fenémeno de hipersensibilidad), aunque la evidencia
obtenida a este respecto es indirecta (13) (células LE, test de hemaglutinacion,
anticuerpos antinucleares y antiaorta positivas, depésitos de gamaglobulina en la
aorta) (37), etc. Se ha sugerido su relacién a otros procesos tales como infec-
cién (20), desérdenes metabdlicos (12), trauma (22), irradiacién del cuello en
nifios (26), eritema nodoso (7), lupus eritematoso sistémico (16), artralgia
y/o artritis (7.32), espondilitis anquilosante (24), amiloidosis (18), ficbre
reumitica (7,16,18,24,32), tuberculosis (F. 16,18,24,32,37).

En estudios experimentales (21) se ha encontrado que la administracién
rolongada de estrogenos produce cambios histoldgicos similares a los observa-
gos en la arteritis de Takayasu. En un grupo de conejos que se mantuvo en
tratamiento con estas drogas se observé atrofia de la capa muscular con necrosis
y calcificacion de Ja misma, asociado a cambios inflamatorios no especificos lo-
calizados en los sitios en que la aorta y sus ramas reciben el impacto hemodi-
nimico més intenso y donde las pulsaciones arteriales son mds importantes.

Incidencia:

Ha sido descrita preferentemente en Jos orientales, aunque se puede en-
contrar también en otras razas. La gran mayoria de los casos ocurren en mu-
jeres entre 15 y S50 afios de edad (15,34,37). Se ha reportado también en
nifios (9,38) por lo que se cree que pasa inadvertida en sus primeros estadios.
Rara vez afecta a los hombres (15,34).

Hallazgos anatomopatoldgicos:

Existe compromiso de la aorta y sus ramas y en ocasiones en la arteria
pulmonar. El cuadro se inicia con una periateritis que progresa a panarteritis,
La pared arterial se encuentra infiltrada por linfocitos y plasmocitos. Hay com-
promiso de los vasa vasorum con reaccidén granulomatosa y aparicién de células
gigantes en la etapa aguda (9). El proceso inflamatorio predomina en Ia
media (con disrupcion del tejido elistico y muscular) y en la adventicia, la
intima se encuentra engrosada y la pared arterial sufre proliferacion de tejido
conectivo. Conforme los cambios avanzan, la intima se esclerosa y se pueden
formar ateromas y calcificaciones (13), lo que al debilitar la pared arterial es
capaz de llevar a la formacién de aneurismas, a la vez que las zonas de fibro-
plasia pueden trombosarse.

Nuestro caso consiste principalmente en una enfermedad de la aorta con
predominio del compromiso de grandes ramas del arco adrtico, caracierizado pos
obliteracién del tronco braquiocefilico y estenosis de la subclavia izquierda,
ademds de estenosis de la arteria renal izquierda. Las alteraciones histopatold-
gicas fundamentales fueron:

Engrosamiento fibroso de la intima.

b. En la media: fragmentacion de fibras elésticas, focos de células redon-
das y algunos focos de células gigantes multinucleadas.

¢. En la adventicia infiltracion por células inflamatorias mononucleares.
No se encontraron fenémenos tromboticos ni cambios en los vasa vasorum.
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DISCUSION

De acuerdo con la distribucion y la localizacion de las lesiones, la Arte-
ritis de Takayasu comprende 3 variedades (34) que son:

Variedad 1 (Shimuzi y Sano): Troncos supraadrticos y regiones vecinas
del cayado

Variedad 2 (Kimoto): Aorta toracoabdominal con participacion
en ocasiones de las ramas aorticas y con
coartacion adrtica.

Variedad 3 (Inada): Aorta téracoabdominal y troncos supra-
adrticos, como en el caso que nos ocupa.

Dos tercios de los pacientes tienen malestar general, fiebre, artralgias y pér-
dida de peso, semejando arteritis de células gigantes, enfermedades reumiticas
y lupus eritematoso diseminado. El hallazgo mas frecuente es la ausencia de pulsa-
ciones en los brazos y el cuello, asociado a menudo con trastornos oculares como
iritis, catarata y anormalidades vasculares de la retina. Las arterias lesionadas
ocasionalmente son dolorosas.

Las manifestaciones dependen de la localizacién de las arterias afectadas.
Sin embargo, los sintomas y signos isquémicos en estos pacientes son infre-
cuentes porque los cambios arteriales lentos y progresivos permiten la formacion
de circulacion colateral que puede ser suficiente para mantener un riesgo san-
guineo adecuado (por lo menos en reposo).

Casi un 50% de los casos evoluciona con hipertensién arterial que puede
ser debida a (1):

1. Disminucién de la elasticidad de la pared arterial.
2. Disminucién del flujo sanguineo al cerebro (mecanismo de Cushing).
3. Interferencia con la circulacién renal (1,5,25,38).

Los sintomas mds comunes producto del flujo sanguineo inadecuado al
cerebro y los ojos son periodos de isquemia cerebral transitoria, convulsiones
y disturbios visuales por oclusién progresiva de las car6tidas comunes o de Ja
innominada. Al afectarse las subclavias, se pueden producir sintomas en los
miembros superiores.

Las manifestaciones cardiovasculares y las alteraciones electrocardiografi-
cas pueden explicarse por disminucién de la perfusién coronaria y por vasculitis
de estas arterias (3,19). La hipertensién arterial actta por el mecanismo de
sobrecarga sistolica hipertrofiando el ventriculo izquierdo. En algunos casos
existe dilatacion de los anillos mitral y adrtico de poca repercusién funcional.
Se han reportado algunos casos de pericarditis y miocarditis clinicas, que no han
sido comprobadas histologicamente (4,23,28). En el caso que discutimos, la
insuficiencia cardiaca fue debida a la severa hipertension arterial que portaba
la paciente ya que habia hipertrofia ventricular izquierda marcada y no se en-
contraron lesiones valvulares o del miocardio.

Kosuka (15) ha sugerido que la arteria pulmonar puede estar compro-
metida como lo evidencia el mapeo de los pulmones que muestra dreas de
vascularidad disminuida en ellos.

En algunos casos se puede encontrar compromiso de las arterias mesen-
térica superior y del tronco celiaco.

Las complicaciones usuales son aneurismas, trombosis arterial y formacion
de ateromas. Los aneurismas se desarrollan a expensas de los cambios anatémicos
de la pared arterial que se debilita y puede dilatarse por las variaciones hemo-
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dindmicas a que es sometida. La trombosis ocurre como resultado de la dis-
minucion del flujo en los sitios de estenosis y en las zonas distales a ellos, y es
una complicacion frecuente. Los ateromas se presentan en procesos de larga
evolucién y en sujetos en el limite superior de la edad en que ocurre este pade-
cimiento. La evolucion de la enfermedad puede llevar al individuo a Ia incapa-
cidad total, terminando en caquexia, trombosis cerebral o coronaria, insuficiencia
cardiaca por cardiopatia concomitante o insuficiencia adrtica.

No se ha reportado casos fatales cuando se asocia con embarazo (8,25).

LABORATORIO Y GABINETE

La velocidad de eritrosedimentacion durante la fase aguda es uno de los
datos méds importantes, y regresa al remitir aquella o con el tratamiento: es un
signo de actividad de la enfermedad. Algunos autores han reportado anemia y
leucocitosis, proteina C reactiva positiva y disminucién de la albimina sérica.
Hay aumento de la alfa-2 y gama globulinas.

La radiologia puede demostrar calcificaciones en los vasos afectados, mues-
cas intercostales, aneurismas o cambios importantes en el corazéon. El estudio
angiogrifico es un pilar en el diagnéstico, siendo la posicién oblicua posterior
derecha la més adecuada, y los hallazgos mds frecuentes son (11):

2. Localizacion del proceso cerca del origen de los grandes vasos.
b. Oclusiones arteriales localizadas y en forma de embudo.

¢. Circulacién colateral bien desarrollada en el cucllo, parte superior del
torax y alrededor de los hombros.

d. Resto del arbol arterial de aspecto normal.
TRATAMIENTO

Es dificil recomendar el empleo de medidas especificas en el tratamiento
de esta arteritis. Los esteroides pueden tener un efecto favorable y producen
remisiones apreciables (8,13): cn 20 pacientes tratados con prednisona los sin-
tomas generales desaparecieron ripidamente y en 7 de ellos se volvieron a palpar
los pulsos después de un tratamiento de 24 meses. La dosis promedio fue de
7.5 mg diarios. No hubo evidencia de deterioro vascular y se mejord la sobre-
vida al lograr remision de la afeccion sistematica y de las manifestaciones de la
insuficiencia arterial.

El tratamiento quirirgico esti indicado en los casos con oclusiones cré-
nicas y/o ancurismas. Se debe realizar una sustitucion o se colocan puentes de
material sintélico. Algunos autores usan anticoagulantes por la gran tendencia a
Ja trombosis (2), la cual es mayor cuando se hace endarterectomia.

RESUMEN

Se presenta un caso de arteritis de Takayasu con estudio postmorten y se
revisa la Literatura al respecto.

Se ha sugerido que es una entidad de origen inmunobiolégico. Su estudio
debe incluir:

Historia Clinica.
Estudio Angiogrifico.
Examen Histoldgico.

La terapia con esteroides produce mejoria en estos pacientes, atenuando
las manifestaciones sistemiticas y aquellas debidas a insuficiencia arterial.
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SUMMARY

Has been presented a case of Takayasu's arteritis with postmorten study
and bibliography revision.

It has been suggested an inmunological background.
A complete study should include:

Complete clinical history

Angiographyc study

Histologic examination

Steroid therapy is helpfull for these patients.

Nuestro agradecimiento al Dr. Ledn Troper N., Jefe de Clinica del Servicio de
Anatomia Patologica del Hospital Dr. Calderon Guardia, por su valiosa asistencia técnica
v cientifica en la preparacién de este trabajo.
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Fig. 1.—Aspecto d¢ las ramas del arco adrtico para mostrar oblitera-
cion del tronco braquiocefalico con engrosamiento de la pared
y estenosis de la arteria subclavia izquierda algo por encima
de su origen.

Fig. 2—Aorta toéracoabdominal abierta por la parte posterior para
mostrar engrosamiento de la pared con reduccién moderada
de la luz y estenosis de la arteria renal izquierda cuya pared
estd aumentada de espesor.

Fig. 3.—Arteria renal izquierda estenosada por fibrosis de la intima
especialmente,
Verhoeff 10 X
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4—Fotomicrografia de la aorta tordcica baja para mostrar engro-
samiento por fibrosis de la intima. H. E. 100 x.

5—Fragmentacion de las fibras eldsticas en la tlinica media del
tronco braquiocefilico. Verhoeff 250 x.

6.—Fotomicrografia de la adventicia del mismo segmento arte-
rial para mostrar focos de células redondas. H. E. 250 x.

7.—Células gigantes multinucleadas en la tinica media del tronco
braquiocefdlico. H.E. 400 x.
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