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RESUMEN

Introduccion: La Arteritis de Takayasu (AT) es una
vasculitis de grandes vasos, que se caracteriza por
inflamacién granulomatosa de la Aorta y sus grandes
ramas, resultando en estenosis, oclusiones, dilataciones y/o
aneurismas, con presentacion mas severa en nifios. Reporte
de caso: Presentamos el caso de un adolescente de 16 afios,
con diagndstico de estenosis valvular adrtica alos 3 afios de
edad. Se realizé diagndstico de AT tipo IIb a los 13 afos de
edad por imagenes en Angiotomografia: disminucion de la
aorta a nivel del cayado y de sus ramas en sus origenes con
engrosamiento de las paredes vasculares. Ademas,
presenta Anemia hemolitica autoinmune (AHA) e
insuficiencia renal pre-renal por hipoflujo vascular
secundario a la disminuciéon del gasto cardiaco, a
consecuencia de la estenosis supravalvular aortica severa.
Recibi6 tratamiento con corticoides, Inmunoglobulina
humana 1V, ciclofosfamida como induccién, ademas de
Rituximab parala AHA, continuando en mantenimiento de
la remisién con metotrexato. Se realizd cateterismo con
colocacion de Stent en aorta ascendente, con excelente
resultado, mejorando inmediatamente la funcién renal ante
la mejoria del flujo sanguineo. Discusion: Ante la presencia
de complicaciones vasculares en la AT, por afectacion
cronica de las mismas, es importante tener en cuenta no

Correspondencia: Zoilo Morel Correo: zoiloma@hotmail.com

Conflictos de interes: No existen conflictos de intereses que declarar.

Financiamiento: Este trabajo no recibi6 financiacion.

ABSTRACT

Introduction: Takayasu arteritis (TA) is a large-vessel
vasculitis characterized by granulomatous inflammation
of the aorta and its major branches, resulting in stenosis,
occlusions, dilations, and/or aneurysms, with a more
severe presentation in children. Case Report: We present
the case of a 16-year-old adolescent diagnosed with aortic
valve stenosis at age 3. A diagnosis of type IIb TA was
made at age 13 based on CT angiography: narrowing of
the aorta at the level of the aortic arch and its branches at
their origins, with thickening of the vascular walls. In
addition, the patient presented with autoimmune
hemolytic anemia (AHA) and pre-renal insufficiency due
to decreased blood flow secondary to reduced cardiac
output resulting from severe supravalvular aortic
stenosis. Treatment included corticosteroids, intravenous
immunoglobulin, cyclophosphamide for induction
therapy, and rituximab for AHA, with continued
maintenance of remission on methotrexate. Cardiac
catheterization with stent placement in the ascending
aorta was performed, with excellent results and
immediate improvement in renal function due to
increased blood flow. Discussion: In the presence of
vascular complications in Takayasu arteritis, due to
chronic involvement of the arteries, it is important to
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solo el tratamiento anti-inflamatorio, sino ademas, la
terapéutica vascular ideal para el caso (revascularizacion
hemodindmica vs quirtrgica).

Palabras clave: Arteritis, Takayasu, endovascular, stent,
ninos.

INTRODUCCION

La Arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis de
grandes vasos rara, pero la mas frecuente de este
grupo en nifios”. Se caracteriza por inflamacién
granulomatosa de la Aorta y sus grandes ramas,
resultando en estenosis, oclusiones, dilataciones y/o
aneurismas"”.

El diagndstico se basa en la clinica sumada a
imagenes que la confirman, clasificando de este
modo en diferentes subtipos segun la clasificacién
deHata".

El tratamiento se basa principalmente en la
inmunosupresion, a fin de obtener la remision de la
inflamacién vascular®®. Ademads, de acuerdo a la
afeccion arterial, puede realizarse tratamiento
endovascular con Stent “' 0 quirtrgico con protesis
vasculares"”.

Presentamos el caso de un adolescente con buena
respuesta al tratamiento combinado de inmunosu-
presores con revascularizacion endovascular.

CASO CLINICO

Masculino de 16 afios de edad, con diagndstico de
estenosis valvular adrtica, con antecedente de
Cateterismo terapéutico: valvuloplastia con balén a
los 3 afios. Ecocardiografia a los 6 afos de edad, que
informa: estenosis supra valvular aortica severa con
gradiente maximo: 130 mmHg y gradiente medio: 87
mmHg. Se realiza cateterismo diagnostico 6 meses
después, que informa: estenosis supravalvular
severa gradiente sistolico de 62 mmHg. Se programa
correccion quirtrgica en fecha a los 7 afos de edad,
donde se realiza aortoplastia con parche de dacron
desde los senos coronarios hasta el cayado aértico. En
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consider not only anti-inflammatory treatment but also
the ideal vascular therapy for the case (hemodynamic vs.
surgical revascularization).

Keywords: Arteritis, Takayasu arteritis, endovascular,
stent, children.

la Ecocardiografia al alta, se encuentra aceleracion de
flujo con gradiente a nivel supravalvular de 70
mmHg, hipertrofia concéntrica leve del ventriculo
izquierdo. Ante aumento del gradiente a nivel de la
estenosis supravalvular adrtica en controles
siguientes, se decide nuevo cateterismo a los 12 afios
de edad, que informa estenosis supravalvular adrtica
importante, coartacion de arco transverso, estenosis
importante de arteria cardtida izquierda (Figura 1).
Se decide internar para mejor estudio, y en dicha
internacién se realiza Angiotomografia de grandes
vasos a los 13 afos de edad, que informa:
disminucién de la aorta a nivel del cayado y de sus
ramas en sus origenes con engrosamiento de las
paredes vasculares; hallazgos compatibles con
Arteritis de Takayasu (tipo IIb) (Figura 2), con
reactantes de fase aguda elevados; ademas se
diagnostica Anemia hemolitica autoinmune (AHA),
llegando a valores de hemoglabina de 6,9gr/dl,
hematocrito de 26,4%, reticulocitos 8%, hepatograma
alterado con valores de bilirrubina total 3 mg/dl a
expensas de elevacion de la bilirrubuna indirecta
(2,73 mg/dl) con Test de Coombs positivo, e
insuficiencia renal pre-renal (urea 90mg/dl,
creatinina 2,91 mg/dl) por hipoflujo vascular
secundario a la disminucién del gasto cardiaco, a
consecuencia de la estenosis supravalvular aortica
severa. Inicié tratamiento con corticoides en bolos EV
(metilprednisolona por 3 dias, continuando con
prednisona 60mgdia), Inmunoglobulina Intravenosa
(IGIV) 100gramos, ciclofosfamida EV por 6 meses
como induccién, ademas de Rituximab EV (1 gramo
en dos dosis divididas por 2 semanas) para la AHA,
continuando en mantenimiento de la remisién
prednisona en descenso hasta su suspension y
metotrexato 20mg/sem VO. Presenté mejoria clinica
al tratamiento inmunusupresor instaurado, tanto
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para la AT como para la AHA. A los 16 anos, ante
datos de remisiéon de la vasculitis (imagenes y
laboratorios), se realizd cateterismo con colocacion
de Stent en aorta ascendente buscando disminuir el
gradiente (Figura 3), mejorar el gasto cardiaco y el
estado general del paciente, con excelente resultado,
mejorando inmediatamente la funcién renal (urea 32
mg/dl y creatinina 0,51 mg/dl) ante la mejoria del
flujo sanguineo. Paciente en seguimiento, en buen
estado general, sin hipertension, sin anemia, en
remision de la vasculitis, en mantenimiento con
metotrexato.

Figura 1. Cateterismo arterial donde se constata
estenosis supravalvular adrtica importante, coartacion
de arco transverso, estenosis importante de arteria
carétida izquierda.
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Figura 2. Angiotomografia de grandes vasos: dis-
minucion de la aorta a nivel del cayado y de sus
ramas en sus origenes; hallazgos compatibles con
Arteritis de Takayasu (tipo IIb).
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Figura 3. Cateterismo con colocacion de Stent en aorta ascendente.

DISCUSION

La arteritis de Takayasu es una vasculitis granulo-
matosa de grandes vasos, poco frecuente, que afecta
predominantemente a mujeres jovenes y es mas
comtn en paises asiaticos"”. La patologia de
grandes vasos en la AT suele comenzar de forma
insidiosa y se manifiesta meses o afios después del
diagndstico"”, como en el caso de nuestro paciente.
Aunque, no podemos confirmar si la estenosis
valvular adrtica diagnosticada a los 3 afios de edad
es una manifestacion de la AT o una malformacién
congénita no diagnosticada antes.

Los pacientes con AT de inicio pediatrico presen-
taron una inflamacién mds grave y una afectacion
vascular mas generalizada, comparados con pa-
cientes adultos™".

La presentaciones clinicas mas frecuentes, de
acuerdo a la clasificacion angiografica, halladas en
diferentes trabajos son las de tipo IV y V. Sin
embargo, en nuestro caso, el paciente presenta una
AT Tipo IIb (una de las mas raras: 0 a 4% en la
literatura)®'”.

De las modalidades de imagenes disponibles, las
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que no utilizan radiacién (ecografia Doppler color y
angiografia por resonancia magnética) se prefieren a
la tomografia por emision de positrones marcada
con 18F-fluoro-2-desoxiglucosa (18F-FDG), la
tomografia computarizada (TC) y la angiografia por
TC ennifios, de acuerdo ala disponibilidad“*”.

La anemia no autoinmune, multifactorial, es frecuente
en pacientes con AT activa””. Sin embargo, es factible
la asociacion de otras patologias autoinmunes a la AT,
como se ha descrito en la literatura, con lupus
eritematoso sistémico", Esclerosis Multiple"”, entre
otras. Nuestro paciente presentd asociacion con

anemia hemolitica autoinmune.

El tratamiento inmunosupresor para la AT se divide
en fases de induccion y de mantenimiento, siendo
los corticoides los medicamentos de primera linea en
la induccién, junto a farmacos ahorradores de
corticoides como ciclofosfamida y biolégicos ““”. En
nuestro caso, el paciente recibio al inicio, alta dosis
de corticoide, asociada a ciclofosfamida EV,
principalmente por falta de acceso rapido a
bioldgicos como anti-TNF o tocilizumab en ese
momento, con buena respuesta clinica.

223



Tratamiento inmunosupresor combinado con terapia endovascular en un adolescente con arteritis de takayasu. Reporte de caso

El tratamiento de revascularizacién hemodinamica
(endovascular) es ideal en nifos, siendo mas
frecuente la angioplastia por stent, que consigue un
mejor didmetro luminal y disminuye la tasa de re-
estenosis. En diferentes estudios, las arterias mas
revascularizadas en AT son las subclavias, renales,
aorta y car6tidas”"”. En nuestro paciente, se obtuvo
un excelente resultado tras la colocacion del Stent en
la aorta ascendente.

CONCLUSION

El diagndstico precoz y oportuno constituye la
piedra angular de la Arteritis de Takayasu, a fin de
iniciar tratamiento precoz y evitar complicaciones.
En ese sentido, ante la minima sospecha de
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