REPORTE DE CASO / CASE REPORT

Arteritis de Takayasu : Etiologia inhabitual de
infarto cerebral. Reporte de un caso.

Takayasu arteritis: An unusual etiology of ischemic stroke. A case report.
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RESUMEN

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis cronica de grandes vasos que afecta a la aorta y a sus principales
ramas. La presentacion clinica inicial generalmente se manifiesta con sintomas constitucionales inespecificos, pero
de forma ocasional puede debutar con isquemia de un 6rgano determinado. Presentamos el caso de una mujer de 31
afios de edad sin ascendencia japonesa, sin factores de riesgo vasculares, que present6 de forma subita déficit motor
en hemicuerpo derecho y alteracion del lenguaje. Al examen fisico se encontr6 ausencia de pulso en una arteria
distal y una diferencia en la presion arterial en los miembros superiores. La angiografia por sustraccion digital
mostrd oclusion de la arteria subclavia y carotida comun izquierda, asi como estenosis severa de la arteria subclavia
derecha en su parte media.

Se diagnostico AT de acuerdo a los criterios diagnosticos del Colegio Americano de Reumatologos de 1990 y
los Criterios modificados de Ishikawa. La paciente recibi6 tratamiento médico y de la rehabilitacion con buena
respuesta. La AT debe considerarse como posibilidad etiologica en todos los pacientes jovenes que presenten un
infarto cerebral. Su diagnostico precoz es crucial, ya que esta patologia es sensible al tratamiento médico y se asocia
con buenos resultados clinicos.

PALABRAS CLAVE: Arteritis de Takayasu, infarto cerebral, enfermedades arteriales cerebrales. (fuente: DeCS
BIREME)

SUMMARY

Takayasu arteritis (TA) is a chronic large vessel vasculitis that affects the aorta and its main branches. The initial
clinical presentation is generally with non-specific constitutional symptoms, but occasionally it may debut with a
particular organ ischemia. We report the case of a 31-year-old woman, who presented suddenly a motor deficit in
the right hemibody and language impairment. Physical examination revealed the lack of a pulse in a distal artery
and the difference in blood pressure between upper limbs. Digital subtraction angiography showed occlusion of the
left subclavian artery and left common carotid artery and severe stenosis of the right subclavian artery in the middle
portion. AT was diagnosed according to the diagnostic criteria of the American College of Rheumatologists, 1990.
The patient received medical treatment and rehabilitation with good response. AT as an etiologic possibility should
be considered in all young patients who have a stroke. Early diagnosis is crucial because this pathology is sensitive
to medical treatment and it is associated with good clinical results.
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INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu (AT) es un tipo de
vasculitis de grandes vasos que afecta principalmente
ala aorta y a sus ramas principales. Es considerada una
enfermedad rara que afecta en su mayoria a mujeres
jovenes en la segunda y tercera década de la vida,
principalmente asiaticas, donde la prevalencia es de 40
casos por millén, mientras que en Africa y Sudamérica
se presentan 0,4-2,6 casos por millon(1). La
presentacion clinica inicial generalmente se manifiesta
con sintomas constitucionales inespecificos, pero de
forma ocasional esta enfermedad puede debutar con
isquemia de un 6rgano determinado incluido el infarto
cerebral. Aunque es importante resaltar que un 10%
a 20% de los pacientes con AT tendran compromiso
cerebrovascular durante el curso de la enfermedad
(2). En el Pert no existen datos de prevalencia y solo
se ha reportado un caso de ictus isquémico como
presentacion de AT (3).

El objetivo del presente reporte fue comunicar el
caso de una paciente peruana sin ascendencia japonesa,
sin factores de riesgo, que presenta un infarto cerebral
como primera manifestacion de AT.

Reporte de caso

Paciente mujer de 31 afios de edad, natural y
procedente de Junin, sin ascendencia asidtica y sin
enfermedades previas de importancia ni antecedente
familiar de enfermedad cardiaca, cerebrovascular
o autoinmune. Acudi6é a la emergencia por pérdida

de conciencia transitoria, pérdida stbita de fuerza
en hemicuerpo derecho, dificultad para expresar
palabras y alteracion en el control de esfinteres de 2
horas de evolucidn, sin antecedente de sintomatologia
previa. A la admision tuvo una presion arterial de
90/60 mmHg en el miembro superior izquierdo y
60/40 mmHg en el miembro superior derecho, soplo
sistolico 111/VI multifocal, soplo carotideo bilateral y
pulsos periféricos disminuidos en el miembro superior
derecho.

Al examen neurologico se evidencid hemiparesia
derecha espastica (4/5) y proporcional con hiperreflexia
osteotendinosa, signo de Babinski presente en el lado
derecho, hemihipoestesia derecha, afasia mixta a
predominio de expresion y alteracion en el control de
esfinteres. No present6 ataxia, ni alteracion de nervios
craneales, ni signos meningeos. Al ingreso, la paciente
present6 una puntuacion de 16 en la escala de NIHSS
y de 15 en la escala de BARTHEL.

Los examenes de laboratorio mostraron valores
de Proteina C reactiva (32 mg/L) y velocidad
de sedimentacion glomerular (34 ~mm/hora)
incrementados. El hematocrito, la hemoglobina, la
formula leucocitaria, el recuento plaquetario, el perfil
de coagulacion, la glucosa, la funcion hepatica y renal,
el perfil lipidico y los electrolitos estuvieron dentro de
rangos normales. Las pruebas serologicas para sifilis
y de VIH fueron negativas. El ecocardiograma mostro
regurgitacion valvular aortica severa con disfuncion
diastolica del ventriculo izquierdo con patrén de
relajacion lenta.

Figura 1. A: La tomografia cerebral mostr6 infarto en el territorio de la arteria cerebral media izquierda. B y C: La angiografia
por tomografia computarizada demostré una estenosis del tronco braquiocefalico derecho y oclusion ostial de la arteria cardtida
comun izquierda.
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La tomografia cerebral reveld hipodensidad focal
con leve borramiento de surcos en la region parietal
de hemisferio izquierdo correspondiente al territorio
de la arteria cerebral media izquierda (Figura 1(A)).
El estudio de doppler transcraneal (DTC) evidenciod
ausencia de espectro en arteria cerebral anterior
(ACA) izquierda, estenosis de arteria cerebral media
(ACM) izquierda y estenosis en ACA izquierda. El
estudio de ecodoppler carotideo y vertebral evidencio
engrosamiento miointimal difuso en la arteria caré6tida
comun derecha, ausencia de flujo en arteria carotida
comun izquierda, y flujo incrementado y turbulento en
la arteria vertebral izquierda.

En la angiografia por tomografia computarizada se
evidenci6 estenosis del tronco braquiocefalico derecho
y oclusion ostial de arteria carotida comun izquierda
(Figura 1 (By C)).

En la arteriografia por sustraccion digital de vasos
supra adrticos evidencid oclusion de arteria carotida
comun izquierda ostial, oclusion de arteria subclavia
izquierda luego de la bifurcacion con arteria vertebral
izquierda con estenosis del 60% en su origen, estenosis
severa de la arteria subclavia derecha en su porcion
media y tronco braquiocefélico derecho tortuoso con
estenosis antes de la bifurcacion de 50% (Figura 2).

Figura 2. Arteriografia por sustraccion digital de los vasos
supra aorticos que muestra el tronco braquiocefalico derecho
tortuoso con estenosis antes de la bifurcacion de 50% (cabeza
de flecha), arteria subclavia derecha con estenosis de su porcion
media de 70% (Flecha gruesa), oclusion de arteria subclavia
izquierda luego de la bifurcacion con arteria vertebral izquierda
con estenosis del 60% en su origen y oclusion de arteria carotida
comun izquierda ostial (Flecha delgada).
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El diagnostico de AT se realizo de acuerdo a los

criterios del Colegio Americano de Reumatologia (4)
y de los criterios modificados de Ishikawa (11) y se
inici6 tratamiento con corticosteroides (Prednisona
40 mg/d VO); tras 18 dias de hospitalizacion presento
mejoria clinica cuantificada con un puntaje en la
escala de NIHSS de 7, en la escala de BARTHEL de
45 puntos.
En tres afios de tratamiento con corticoesteroides
(prednisona) e inmunosupresores (metotrexate)
y neurorchabilitacion no hubo recurrencia de
enfermedad cerebrovascular y presentd recuperacion
clinica favorable, sin alteraciones cognitivas ni del
lenguaje, no presenta alteraciones en la marcha,
controla esfinteres y puede realizar sus actividades de
la vida diaria de manera independiente, y actualmente
presenta un puntaje en la escala de Rankin modificado
de 1.

DISCUSION

La AT es una vasculitis de grandes vasos, de mayor
frecuencia en la poblacion asiatica. La presentacion
inicial es por lo general con sintomas constitucionales
inespecificos, como fiebre, sudoraciéon nocturna,
malestar general y artralgias. Histologicamente, esta
fase se caracteriza por las caracteristicas inflamatorias
inespecificas en las arterias afectadas, esto progresa
a lesiones obstructivas dentro de la Iuz del vaso que
dan lugar a sintomas de isquemia de d6rganos en el
territorio de las arterias afectadas. Las caracteristicas
clinicas comunes durante esta fase incluyen la ausencia
de pulsos periféricos, claudicacion de extremidades,
sintomas  visuales secundarios a retinopatia
isquémica, hipertension renovascular, insuficiencia
renal oligurica, enfermedad de arterias coronarias,
enfermedad cerebrovascular y fenomeno de Raynaud

).

La afectacion neuroldgica no es comun en la
AT (6) y los sindromes neurolégicos como primera
manifestacion de la enfermedad son infrecuentes;
sin embargo, la enfermedad cerebrovascular debido
a la afectacion de las principales ramas de la aorta y
arterias intracraneales como primera manifestacion de
AT ha sido reportada en la literatura internacional (2,7-
9). Ademas, se ha reportado que aproximadamente
10% a 20% de los pacientes con AT presentaran
manifestaciones neuroldgicas (2) que incluyen mareos,
cefalea, ataque isquémico transitorio o enfermedad
cerebrovascular (8), estos pueden ocurrir debido a
la estenosis intracraneal secundaria a vasculitis o a
émbolos procedentes de las regiones inflamadas de las
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arterias ya sea con o sin dilatacion aneurismatica (10).
En la patogénesis se encuentra un infiltrado de CD4
y CDS8, ademas la presencia de factor de crecimiento
endotelial y factor de crecimiento derivado de
las plaquetas resultan en un incremento de Ia
neovascularizacion y proliferacion de la intima (3).

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentra
causas infecciosas (sifilis terciaria y endocarditis
infecciosa), las medicamentosas y las vasculares
(ateroesclerosis y otras vasculitis). En la paciente
se descartd sifilis por la negatividad del VDRL y
endocarditis bacteriana por la ausencia de hallazgos
clinicos y ecocardiograaficos compatibles. Se descarto
arterosclerosis, por tratarse de una paciente joven sin
factores de riesgo vasculares (tabaquismo significativo
e hipertension de larga evolucion); ademas los
hallazgos del ecodoppler carotideo no mostraron
presencia de placas ateroescleroticas y los hallazgos
radioldgicos mostraron estenosis localizadas y muy
severas. Por otro lado también se descarté el consumo
drogas.

El diagnoéstico definitivo se corroboré con los
criterios de clasificacion del Colegio Americano de
Reumatologia (Tabla 1); de los 6 criterios se necesita
cumplir 3 paraser clasificado con 90,5% de sensibilidad
y 97,8% de especificidad como diagnostico definitivo
de AT. Nuestra paciente cumplié con 4 de ellos:
edad menor de 40 afios, asimetria de presion arterial
braquial, disminucién de pulsos periféricos en
miembro superior derecho justificado por la estenosis
severa de la arteria subclavia y tronco braquiocefalico
derecho; y las anormalidades angiograficas.

En 1988, Ishikawa propuso sus criterios
diagnosticos basados en la edad de presentacion y
parametros clinicos, de laboratorio y angiograficos,
agrupados en criterios mayores y menores, con una
sensibilidad del 84% y especificidad mayor al 95%,
y en 1995 Sharma modificé los criterios de Ishikawa

al retirar la edad < 40 afios, la exclusion de lesiones
aortoiliacas y la incorporacion de lesiones de arterias
coronarias y se considera una alta probabilidad de AT
cuando hay 2 criterios mayores o un criterio mayor y
2 menores o 4 criterios menores, con una sensibilidad
del 92,5% y la misma especificidad (Tabla 2) (11).
En el caso de nuestra paciente se cumplid 2 criterios
mayores correspondientes a los angiograficos y 3
criterios menores.

En cuanto a los examenes de laboratorio, no hay
hallazgos caracteristicos, lo usual es encontrar estudios
de autoinmunidad negativos, anemia de enfermedad
cronica, elevacion de la proteina C reactiva y de la
velocidad de sedimentacion globular. Sin embargo,
hasta un 11% de los pacientes tienen reactantes de fase
aguda normales en el momento del diagnostico, en
el caso de nuestra paciente, si se encontraron valores
elevados los reactantes de fase aguda. Es necesario
destacar que los reactantes de fase aguda no sirven
para el seguimiento del tratamiento debido a que hasta
el 25% de los pacientes estaran normales a pesar de
tener la enfermedad activa (12).

Teniendo presente que la biopsia de grandes arterias
no puede ser realizada facilmente, las imagenes son
esenciales para el diagnostico. La angiografia por
sustraccion digital ha sido, tradicionalmente, el gold
standard, no obstante solo detecta anormalidades del
lumen, dilatacién y estenosis, lo cual estd ausente en
las fases tempranas de la enfermedad por lo que otras
técnicas como laangiotomografiay la angiorresonancia
estan emergiendo como técnicas utiles al no ser
invasivas y capaces de detectar alteraciones luminales
y murales (13).

La clasificacion angiografica del Consenso de AT
de 1994 define los siguientes tipos de lesiones: tipo I,
compromete los vasos que se originan del arco aortico,
tipo Ila involucra aorta ascendente, arco adrtico y sus
ramas. En el tipo IIb, ademas de lo anterior, se agrega

Tabla 1. Criterios clasificatorios del Colegio Americano de Reumatologia para arteritis de Takayasu

Edad de inicio
Claudicacion
Disminucién de pulsos braquial

Asimetria de presion arterial braquial

Signos o sintomas de artritis de Takayasu antes de 40 afios
Fatiga de extremidades superiores o inferiores con ejercicio
Disminucion de pulso braquial uni o bilateral

>10 mmHg de diferencia entre presion arterial sistdlica braquial

Soplo Audible sobre la aorta o la subclavia

Oclusion o estenosis de la aorta, o de sus ramas o de arterias de

Anormalidades angiograficas

gran calibre en extremidades superiores, de forma localizada
o segmentaria. No explicada por ateroesclerosis, displasia

fibromuscular u otras causas

Fuente: (4)
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Tabla 2. Criterios diagnoésticos de Ishikawa para arteritis de Takayasu modificados por Sharma

Tres criterios mayores

Lesion de la porcion media de la arteria subclavia izquierda
Lesion de la porcion media de la arteria subclavia derecha
Signos y sintomas caracteristicos de al menos un mes de
duracion

Diez criterios menores

Elevacion de la velocidad de sedimentacion
Pulso carotideo débil

Hipertension

Regurgitacion adrtica o ectasia anuloaortica
Lesion en arteria pulmonar

Lesion de la porcion media de la arteria cardtida comun izquierda
Lesion distal del tronco braquiocefalico
Lesion de la aorta toracica descendente
Lesion de la aorta abdominal

Lesion de las arterias coronarias

Fuentes: (4,11).

la aorta toracica descendente; el tipo III comprende
aorta toracica descendente, abdominal o arterias
renales: el tipo IV afecta aorta abdominal o arterias
renales; finalmente el tipo V combina la tipo IIb y
la IV (14). La afeccion de la arteria cerebral media,
carotida comun izquierda, subclavia izquierda y
derecha y tronco braquiocefalico, sin compromiso de
la aorta toracica, de nuestra paciente, la clasifica como
tipo L.

Con respecto al tratamiento, sus objetivos incluyen

el control de la progresion de la enfermedad con un
minimo de efectos secundarios de los medicamentos
a largo plazo y la terapia de primera linea son los
esteroides a altas dosis, sin embargo, la mayoria de
los pacientes recaen al suspenderlos (14). Segun
algunos estudios, remisiones persistentes solo pueden
alcanzarse en menos del 30% de los pacientes
después de reducir la dosis de prednisolona de 10 mg
o menos. En los que la suspension de los esteroides
es dificil, se emplea la terapia combinada con
agentes inmunosupresores, tales como la azatioprina,
metotrexate, tacrolimus y ciclosporina. En el caso de
nuestra paciente se opto por la terapia combinada con
prednisona y metotrexate, con lo cual presentd una
evolucion favorable. En pacientes que no responden
a terapia de segunda linea se recomienda el uso de
infliximab (6).
El prondstico de estos pacientes es variable, se han
propuesto como factores determinantes en ¢él, la
presencia de insuficiencia adrtica, hipertension y falla
cardiaca (6). Los datos de mortalidad son limitados, se
reportan tasas de mortalidad de 3-15% en diferentes
series con distintos manejos y de diferentes causas
como falla cardiaca, falla renal, ECV, infarto de
miocardio y rotura de aneurisma. En paises del oriente
el prondstico ha mejorado, en la ultima década,
gracias al diagnostico temprano favorecido por la
implementacion de métodos de ayudas no invasivos
y el advenimiento de nuevas alternativas terapéuticas
(15,16).
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La AT debe considerarse como una posibilidad
etiologica en los pacientes jovenes que presenten un
infarto cerebral asociado a la presencia de sintomas
sistémicos, VSG elevada, disminucion progresiva de
la presion arterial, y claudicacion de las extremidades
superiores, pues el diagndstico oportuno se asocia con
buenos resultados clinicos al ser una patologia sensible
al tratamiento médico.
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