Presentacion de un caso de arteritis de Takayasu en un adolescente
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Resumen

La arteritis de Takayasu es una entidad rara en pediatria y su presentacion clinica plantea diversos diagnésticos diferenciales. Se
publica el caso de un adolescente de 14 afos que ingresé a un Hospital de Lima con convulsiones tonico clonicas generalizadas e
hipertension arterial de grado 2. Posteriormente fue derivado para estudio al Instituto de Salud del Nifio de Lima, Per. Se revisa los

criterios diagnosticos, su evolucion y tratamiento.
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Abstract

Takayasu arteritis is a rare entity in pediatrics and clinical presentation raises several differential diagnoses. We report the case of a
14-year-old boy with generalized tonic clonic seizures and stage 2 hypertension referred for study to the Instituto Nacional de Salud del
Nifo in Lima, Peru. Diagnostic criteria, evolution and treatment are reviewed.
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INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu es una vascu-
litis de grandes vasos de origen desco-
nocido mediada por células T sin anti-
cuerpos 6rgano-especificos, aunque se
describe de forma ocasional anticuer-
pos antiaorta, antiendotelio y antia-
nexina V ). Al ser una enfermedad in-
flamatoria crénica que afecta la aorta 'y
sus ramas principales, puede cursar con
engrosamiento de pared vascular, fibro-
sis, estenosis y formacién de trombos.
La clinica puede ser el reflejo de la is-
quemia final del 6rgano afectado. Este
proceso inflamatorio puede conducir a
la destruccién de la capa media arterial
y formacién de aneurismas @.

Aunque se reporta que es una en-
fermedad mds frecuente en mujeres
entre la segunda y tercera década de la
vida @, ahora se reconoce su distribu-
cién global y en ambos sexos, aunque Ia
manifestaciéon de la enfermedad varfa
entre las poblaciones.

En 1908, Takayasu, profesor de of-
talmologia de la Universidad de Ka-
nazawa, Japdn, presenté en la 12°
Congreso Anual de la Sociedad de Of-
talmologia de Japén el caso de una mu-
jer de 21 afios con anastomosis arterio-
venosa alrededor de la papila 6ptica @.
Pero fue Yamamoto quien realizé una
primera descripcién en 1830 en su libro
Kitsuo-Idan, donde describe a un pa-
ciente de 45 afios con fiebre persisten-
te, pérdida de peso y disnea sin pulso
carotideo y de miembros superiores ©.

La arteritis de Takayasu ha sido en-
contrada en lactantes de seis meses has-
ta adultos de todas las edades y es una
de las mayores causas de hipertensién
renovascular en pediatria © y la tercera
vasculitis mas comdn en pediatria des-
pués de la parpura de Henoch Schon-
lein y la enfermedad de Kawasaki @.

Una asociacién entre arteritis de
Takayasu e infeccién por Mycobac-
terium tuberculosis se ha observado
en pafses donde la tuberculosis es en-

démica, aunque no se ha probado su
relacién causal. En una serie de casos
estudiados entre los 60s y 70s en Japdn,
Corea, India, México y Sudéifrica, se
hall6 PPD positivo en 81% a 100% de
los pacientes con Takayasu y en 21,8%
a 50% se demostré tuberculosis activa.
En comparacién, solo 0,028% a 0,309%
de la poblacién general de estos paises
tuvo tuberculosis activa en esos afios ©.

La edad promedio de presentacién
es 11,4 afos; se diagnostica antes de
los 19 afios en 20% de los casos y antes
de los 10 afios en 2% de los casos. Se
tiene un retraso del diagnéstico de 19
meses @,

El cuadro clinico es inespecifico en
la edad pediétrica, consistiendo en fie-
bre, mal estado general, anorexia, mial-
gias, artralgias, dolor abdominal, hiper-
tensién arterial sistémica, retinopatia
hipertensiva, insuficiencia cardiaca,
cefalea y crisis convulsivas ©.

El Colegio Americano de Reumato-
logfa ha establecido criterios diagndsti-
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cos de la arteritis de Takayasu, siendo 3
de 6 criterios necesarios. La presencia
de tres o mas criterios tiene una sen-
sibilidad de 90,5% vy especificidad de
97,8% (10

¢ Tnicio de enfermedad de 40 afios o
menos.

¢ (Claudicacién de extremidades.

* Disminucién del pulso de una o am-
bas arterias braquiales.

* Diferencia de al menos 10 mmHg en
la presién sistélica entre brazos.

* Soplo sobre una o ambas arterias
subclavias o la aorta abdominal

* Estrechamiento arteriografico u
oclusién de toda la aorta, sus ramas
proximales o grandes arterias de las
extremidades superiores o inferiores
que no son debidas a arterioesclero-
sis, displasia fibromuscular u otras.

Otros criterios diagndsticos fueron
definidos por Ishikawa, en 1988 (2
criterios mayores o 1 criterio mayor y
2 menores, 0 con 4 criterios menores):

Mayores: edad inferior a 40 afios
(obligatorio), afectacién de la arteria
subclavia. Menores: aumento de la ve-
locidad de sedimentacién, aumento de
la presién arterial, dolor en el territorio
de la arteria cardtida, lesiones arteriales
ubicadas en aorta, tronco braquiocefé-
lico, arteria carétida primitiva, arteria
pulmonar P,

La arteritis de Takayasu puede ser
clasificada en seis tipos, basado en cri-
terios hagiograficos 1?.

* Tipo [ — Ramas del arco aértico

* Tipo Ila — Aorta ascendente, arco
adrtico y sus ramas

* Tipo IIb — Regién tipo Ila m4s aorta
descendente toracica

* Tipo IIl — Aorta descendente torici-
ca, aorta abdominal, arterias renales
0 una combinacién

* Tipo IV — Aorta abdominal, arteria
renal o ambas

* Tipo V - Toda la aorta y sus ramas.

CASO CLIiNICO

Paciente varén de 14 afios de edad sin
antecedentes relevantes, salvo episo-
dios aislados y autolimitados de cefa-
lea e inyeccién conjuntival seis meses
previos. Presenté bruscamente cefalea,
hiporexia y posteriormente convulsién
ténico clénica generalizada, por lo que
es conducido a un hospital de II nivel,
donde tuvo ademds tres convulsiones
en un lapso de tres horas, por lo que fue
derivado a la unidad de cuidados inten-
sivos. Se comprobd hipertensién arte-
rial, inicidndose tratamiento antihiper-
tensivo, con estabilizacién de la presién
arterial en 140/100 mmHg. En los 10
dias que permanecié hospitalizado,
con diagndstico de estatus convulsivo
y probable lupus eritematoso sistémi-
co, recibié pulso de metilprednisolona
por tres dias. Los estudios realizados
en ese centro asistencial determinaron
hipoplasia renal bilateral con signos de
hipertensién renovascular por ecoDo-
ppler arterial, tomograffa espiral mul-
ticorte abdominal sin alteraciones, an-
ticuerpos antinucleares y anticuerpos
anticitoplasma del neutréfilo negati-
vos. Fue dado de alta con fenitofna 100
mg cada 8 horas, alfametildopa 750 mg

cada 8 horas y nifedipino 30 mg cada
12 horas. Tres dfas después del alta, la
madre comprobd presién arterial de
190/110 mmHg, acudiendo el paciente
a la emergencia del Instituto Nacional
de Salud del Nifio (INSN) donde se
hospitalizé para estudio, por persistir
la hipertensién a pesar de tratamiento
con 30 mg de nifedipino.

Ingresé dos dias después al Servi-
cio de Medicina D, con 60 kg de peso,
175 cm de talla, frecuencia cardiaca y
respiratoria de 92 y 20 por minuto, res-
pectivamente, y presién arterial 130/90
mmHg. El examen clinico no mostré
otros hallazgos, salvo la disminucién de
ambos pulsos pedios. Los exédmenes de
laboratorio son presentados en Ia tabla

1.

Se inicié tratamiento con alfametil-
dopa 500 mg cada 8 horas y nifedipino
30 mg cada 8 horas, con persistencia de
presiones por encima de percentil 95.
Dos semanas después se agregé carve-
dilol 12,5 mg cada 24 horas, estabili-
zandose la presién en 140/70 mmHg,
con crisis hipertensivas durante las ma-
drugadas, las que cedian con nifedipino
10 mg sublingual. Debido a las varia-
ciones frecuentes de la presién arterial

Tabla 1. Resultados hematologicos, bioquimicos e inmunologicos.

Hematoldgicos Bioguimicos Inmunolégicos

Hemoglobina 12,7 Glucosa 90 C3 228
Hematocrito 38 Urea 103 ASO 21
Leucocitos 10 300 Creatinina 1,36 TSH 5,42
Abastonados 0% Sodio 131 T4 libre 17,2
Plaguetas Potasio 4,3 Anti TPO <10
TTPa razon 1,54 Cloro 91 Anti TG <20
TP razén 1,05 Calcio 1M1 HIV No reactivo
Grupo y factor 0+ Fosforo 5,6 AgHBs No reactivo
Fosfat. alcalina 578
Ecocardio TGP 149
Leve hipertrofia TGO 116
concent/rlca PCR
de ventriculo
izquierdo DHL 401
Orina
Proteinuria 24 Metanefrinas y
Examen de orina Hb trazas Negativo | Normetanefrinas en Negativos
horas )
orina de 24 horas




Figura 1. Engrosamiento de la pared de ambas arterias renales
con predominio derecho, ocasionando estenosis significativa
de su luz, mas de 70%, que llega a medir hasta 1,5 mm de

calibre.

durante la evolucién, el esquema anti-
hipertensivo fue cambiado hasta estabi-
lizarlo con alfametildopa 500 mg cada 8
horas, amlodipino 5 mg cada 24 horas,
carvedilol 12,5 mg cada 12 horas y ni-
fedipino 10 mg sublingual condicional
a presiones superiores al percentil 95.

Se obtuvo angiorresonancia abdo-
minal y cerebral seis dias después del
ingreso al servicio. Los hallazgos a ni-
vel de aorta abdominal y arteria renal
se presentan en las figuras 1 y 2. No se
encontraron alteraciones en arterias
cerebrales.

Al cumplir los criterios de Ishikawa
para arteritis de Takayasu, se procedié
a manejo multidisciplinario. Se inicié
tratamiento con metotrexato 20 mg
semanal y prednisona 25 mg/dia, a los
15 dfas de ingreso al servicio. Debido
a la relacién de tuberculosis y arteritis
de Takayasu ™, se solicité interferén
gamma (Quantiferon TB gold), resul-
tando positivo. Ante ausencia de otros
hallazgos en la tomograffa espiral mul-
ticorte de térax, se planted el diagnos-
tico de tuberculosis latente y se inici6
tratamiento con isoniacida 300 mg, a
las tres semanas después de su ingreso
al servicio.

PRESENTACION DE UN CASO DE ARTERITIS DE TAKAYASU EN UN ADOLESCENTE

A las cinco semanas de su ingreso, se
realizé arteriografia renal, que se obser-
va en las figuras 3 y 4.

A la duodécima semana del ingre-
so, se realiz angioplastia con stent
de arteria renal derecha (5 x 19 mm)
e izquierda (4 x 16 mm), exitosamen-
te, y se indicé iniciar tratamiento con
clopidogrel 75 mg/dfa. Se fue retiran-
do progresivamente el carvedilol y Ia
metildopa hasta suspenderlo definiti-
vamente al quinto dfa post colocacién
del stent. Fue dado de alta una semana
después, con hemoglobina en 13,6 gr/
dL, sin alteraciones en el hemograma
ni en el perfil de coagulacién y con ni-
veles normales de transaminasa, urea y
creatinina, manteniendo el tratamien-
to con amlodipino, prednisona, iso-
niacida, metotrexato semanal y pulsos
mensuales de ciclofosfamida.

El paciente reinicié sus rutinas ha-
bituales y la actividad escolar sin alte-
raciones clinicas ni de la presién arte-
rial. A la cuarta semana del alta, los
controles hematolégicos mostraron un
hematocrito en 41%, 9 670 leucocitos/
mL, 247 000 plaquetas/mL, velocidad
de sedimentacién 30 mm/hora, urea 27
mg/dL, creatinina 0,63 mg/dL, tiempo
de protrombina y tiempo de trombo-
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Figura 2. Engrosamiento difuso de la pared arterial de la aorta a nivel diafragmatico
y abdominal, asi como del origen de sus ramas intraabdominales, con estenosis
de la arteria gastrica izquierda.

plastina parcial activada normales. Se
realiz6 una ecograffa Doppler de caré-
tidas y subclavias a las 8 semanas del
alta, sin alteraciones.

Hasta la vigésima cuarta semana
del alta, el paciente permanecia asin-
tomatico, con reactantes de fase aguda
normales y la presién arterial contro-
lada, manteniendo su tratamiento con
amlodipino, metotrexato semanal, 10
mg prednisona diario, clopidogrel, ha-
biendo cumplido seis pulsos de ciclofos-
famida y seis meses de tratamiento con
isoniacida.

DISCUSION

La arteritis de Takayasu es una vascu-
litis de grandes vasos de presentacién
rara, por lo que su enfoque y manejo en
la edad peditrica presenta dificultades.
Si bien el cuadro clinico es inespecifico,
es una de las principales causas de hi-
pertensién renovascular; es un diagnds-
tico diferencial en la edad pedidtrica.

Su asociacién con tuberculosis ha
sido comunicada en diversas publicacio-
nes, aunque no su causalidad; es nece-
sario entonces su descarte en un medio
con alta prevalencia como el nuestro.
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ARTENLS, RENAL ZOUTENRA

Figura 3. Doble arteria renal izquierda con marcada estenosis (77%) del ramo superior, desde su

ostium

ARTERIA RE|

Figura 4. Estenosis (30%)

La corticoterapia y la inmunosupre-
sién es el tratamiento actualmente in-
dicado. Los corticoides han demostrado
disminuir hasta en 50% la progresién
de las lesiones y la terapia inmunosu-
presora evita la re-estenosis 4. Al ser
irreversible la estenosis, la angioplastia
precoz es necesaria para el manejo de
la hipertensién renovascular y preven-
cién de complicaciones %,

El manejo principal de la hiperten-
sién se centra en la realizacién de la
angioplastia, que en el caso de nuestro
paciente fue fundamental para el con-
trol de la hipertension.

No existen publicaciones acerca del
enfoque diagnostico ni manejo de la
arteritis de Takayasu en la edad pedia-
trica en nuestro pafs. El presente tra-

aortico.

de la arteria renal derecha.

bajo resalta que la historia clinica, los
exdmenes auxiliares enfocados hacia el
problema y el manejo multidisciplinario
contribuird al diagnostico preciso, ma-
nejo y seguimiento en esta enfermedad
de rara presentacién, pero de necesaria
evaluacién en todo paciente con hiper-
tensién renovascular.
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