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Antecedentes

La arteritis de Takayasu es una vasculitis que afecta par-
ticularmente la aorta y sus ramas. Es una enfermedad rara
en pediatria y existen pocos estudios con casuistica y tiem-
po de acompafiamiento considerables.

Objetivo

Describir las manifestaciones clinicas, alteraciones de
los examenes de laboratorio, radiolégicas y aspectos rela-
cionados con el tratamiento clinico y quirirgico de nifios
con arteritis de Takayasu.

Métodos

De enero de 1990 a enero de 2001 se realizé un analisis
retrospectivo de historias clinicas de pacientes con esta
enfermedad.

Resultados

Participaron en el estudio 8 pacientes, 2 varones y 6 mu-
jeres. La edad media de inicio del proceso fue de 5 afios y
5 meses. Los sintomas clinicos y los hallazgos predomi-
nantes en la exploracion fisica fueron manifestaciones in-
flamatorias sistémicas, alteraciones del sistema cardio-
vascular, cutaneas y neuroldgicas. Todos los pacientes
tenian examenes de actividad inflamatoria elevados, tres
tuvieron reaccion de Mantoux positiva. Los tipos arterio-
griaficos mas comunes fueron el IV y el V. El tratamiento
utilizado incluy6 corticoides, metotrexato, ciclofosfami-
da, gammaglobulina y cirugia vascular. La presencia de se-
cuelas se demostro en 3 pacientes.

Conclusiones

La arteritis de Takayasu presenta importante morbilidad
y mortalidad. Para su diagnoéstico precoz los pediatras de-
ben prestar atencién a las manifestaciones inflamatorias
sistémicas y del sistema cardiovascular. Son necesarias in-
vestigaciones prospectivas e, idealmente, multicéntricas,
para ampliar el conocimiento de esta enfermedad.
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TAKAYASU'’S ARTERITIS
Background

Takayasu’s arteritis is a rare vasculitis in the pediatric
population that affects the aorta and its branches. There
are few studies with an appropriate number of patients
and follow-up.

Objective

To describe the clinical manifestations, laboratory alter-
ations, radiological findings, and treatment in eight chil-
dren and adolescents with Takayasu’s arteritis.

Methods
A retrospective analysis of patients’ records from 1990
to 2001 was performed.

Results

There were six girls and two boys. The mean age at dis-
ease onset was five years and five months. The most com-
mon clinical manifestations were systemic findings and
cardiovascular, dermatological and neurological abnor-
malities. In all patients inflammatory activity was high and
in three patients the Mantoux test was strongly positive.
The most common radiological findings were type IV and
V. Treatment included steroids, methotrexate, cyclophos-
phamide, intravenous gamma globulin, and vascular
surgery. Three patients presented sequelae.

Conclusions

Takayasu’s arteritis produces considerable morbidity
and mortality. To make an early diagnosis, pediatricians
should be aware of inflammatory systemic manifestations
and cardiovascular abnormalities. To gain further knowl-
edge of this entity prospective and ideally multicenter
studies are required.

Key words:
Takayasu’s arteritis. Childbood. Adolescence. Clinical
manifestations. Prognosis.

INTRODUCCION
La arteritis de Takayasu es una vasculitis que afecta par-
ticularmente la aorta y sus ramas. Se trata de una enfer-
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medad de infrecuente observacion en pediatria y existen
pocos estudios con casuistica y tiempo de acompana-
miento considerables!3.

Esta enfermedad presenta una importante morbilidad
y compromete numerosos 0rganos y sistemas. El proce-
so puede cursar con una fase inflamatoria o aguda y otra
isquémica o cronica con alteracion de pulsos. La realiza-
cion de un diagnostico precoz en ninos es dificil debido a
las manifestaciones iniciales inespecificas y a la evolucion
insidiosa?.

En nuestro medio existen pocos estudios sobre las ca-
racteristicas de la arteritis de Takayasu en la infancia>9.
El objetivo de este estudio fue describir las manifestacio-
nes clinicas, alteraciones de examenes de laboratorio y
radiologicas iniciales y evolutivas, asi como aspectos rela-
cionados con el tratamiento, clinico y quirtrgico, de ni-
nos y adolescentes con esta enfermedad.

PACIENTES Y METODOS

Se realiz6 un andlisis retrospectivo de las historias clini-
cas de los pacientes con arteritis de Takayasu en segui-
miento en la Unidad de Reumatologia Pediatrica del Insti-
tuto da Crianca del Hospital das Clinicas, Universidad de
Sao Paulo, Brasil. El periodo de estudio fue de enero
de 1990 a enero de 2001. El diagndstico se establecio de
acuerdo con los criterios de clasificacion de arteritis de Ta-
kayasu del American College of Rheumatology”.

Se analizaron los siguientes datos iniciales y evolutivos:
datos demogrificos, manifestaciones clinicas, eximenes
de laboratorio como hemograma completo, velocidad de
sedimentacion globular (VSG), proteina C reactiva (PCR),
factor antintcleo, examen citologico y bioquimico de ori-

na, urea y creatinina, reacciéon de Mantoux, examenes
complementarios como radiografia de torax, electrocar-
diograma, ecocardiografia, ultrasonografia, angiorreso-
nancia y arteriografia; tratamiento clinico y quirtrgico
administrados y presencia de secuelas.

La agresion vascular de los pacientes se clasifico de
acuerdo con la propuesta de la Conferencia Internacio-
nal de arteritis de Takayasu en Tokio 1994 asi®:

Tipo 1. Vasos del arco aértico.

Tipo IIA. Aorta ascendente, arco adrtico y sus ramas.

Tipo 1IB. Vasos del tipo ITA mis aorta descendente.

Tipo III. Aortas descendente y abdominal y/o arteria
renal.

Tipo IV. Aorta abdominal y/o renal.

Tipo V. Combinacion de 1IB y IV.

El comprometimiento de las arterias pulmonar y/o co-
ronarias se destaca adicionando la letra P para pulmonar
y/o C para coronarias.

RESULTADOS

Se incluyeron en el estudio 8 pacientes, 6 mujeres y
2 varones. En la tabla 1 se resumen los datos demogra-
ficos, las manifestaciones clinicas iniciales y evolutivas,
la clasificacion del tipo de lesiones y el tratamiento. La
edad media de inicio de la enfermedad fue de 5 anos y
5 meses, y la del diagnostico fue de 6 anos y 6 meses. La
media del tiempo desde el inicio del cuadro hasta el
diagnostico fue de un ano y un mes. El tiempo de se-
guimiento varié de 8 meses a 10 anos y 5 meses, con
media de 3 anos y 6 meses. Los diagnésticos iniciales de

TABLA 1. Caracteristicas demograficas y clinicas de la arteritis de Takayasu en nifios

Paciente
Dato
1 2 3 4 5 6 7 8
Sexo M A% A% M M M M M
Raza Negra Blanca Blanca Mestiza Mestiza Blanca Negra Blanca
Edad de inicio 7 anos, 3 meses 1 ano, 9 meses 7 anos, 3 meses 7 anos, 1 mes 6 afios, 8 meses 10 meses 1 ano, 11 meses 11 anos, 4 meses

Edad del 7 anos, 7 meses 7 anos, 2 meses 7 anos, 3 meses 7 anos, 3 meses 7 anos, 2 meses 1 ano, 9 meses 3 anos, 1 mes 11 anos, 7 meses
diagnéstico
Clinica inicial ~ Fiebre, pérdida Pioderma Fiebre, artritis,  Claudicacion, Cefalea, Sindrome de Pioderma Claudicacion,
y evolutiva de peso, HTA,  gangrenoso, claudicacion, ICC, HTA parestesias Sweet, artritis, gangrenoso, ICC, HTA
cefalea, colitis, HTA de brazos, fiebre, ICC, artritis, dolor
convulsion, convulsion hemiparesia HTA abdominal,
ACV derecha, periostitis
convulsion
vitiligo
Tratamiento Corticoides, Corticoides, Corticoides, Ninguno Corticoides, Corticoides, Corticoides Corticoides
principal ciclofosfamida  metotrexato ciclofosfamida metotrexato gammaglobulina
Tipo® IV-P I 1B v v v V-C v

HTA: hipertension arterial; ACV: accidente cerebrovascular; ICC: insuficiencia cardiaca congestiva.
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2 pacientes fueron fiebre reumdtica y artritis reumatoide
juvenil.

Los sintomas clinicos y los hallazgos predominantes en
la exploracion fisica inicial fueron las manifestaciones sis-
témicas y las relacionadas con el sistema cardiovascular
en 5y 4 pacientes, respectivamente. Presentaron altera-
ciones cutaneas al inicio de la enfermedad 4 pacientes
(tabla 1). En el examen fisico inicial todos los pacien-
tes presentaban alteracion de los pulsos periféricos; 7 pa-
cientes, hipertension arterial (HTA), y 4 casos tenian so-
plo arterial o cardiaco. Se verifico una diferencia de
presion arterial entre los miembros en los 5 pacientes en
los que fue evaluada. Una paciente presento insuficiencia
cardiaca congestiva, hipertension arterial e insuficiencia
adrtica asociadas a aneurisma gigante de aorta ascen-
dente.

Respecto a las pruebas de laboratorio iniciales, llama
la atencion que todos los pacientes tenian examenes de
actividad inflamatoria elevadas y tres tuvieron reaccion
de Mantoux mayor que 15 mm. Se encontré anemia de
enfermedad crénica en 3 pacientes, y en el caso 7 se
comprobé déficit de hierro asociado. Durante el segui-
miento, la evaluacion oftalmolédgica de la retina demos-
tré cambios sugestivos de HTA en 3 de los 5 pacientes
que la realizaron. La comprobacion radiologica se realizo
con arteriografia en 6 pacientes y con angiorresonancia
en todos los pacientes. Los tipos arteriograficos mas co-
munes fueron el Vy el IV en 3 pacientes cada uno. Las
arterias mds afectadas fueron la aorta abdominal en 7 pa-
cientes, la tordcica en cuatro y los vasos de la base (car6-
tidas, tronco braquiocefalico, subclavia) y arterias renales
en tres. Las arterias pulmonares, coronarias y mesentéri-
cas tuvieron alteraciones cada una en un paciente; ade-
mas, en una paciente la arteriografia demostré que la ar-
teria humeral se encontraba comprometida. En 6 de los
8 pacientes existia mas de un segmento o rama arterial al-
terados. En cuanto al tipo de lesiones encontradas, 6 pa-
cientes tenian exclusivamente estenosis y dos, lesiones
mixtas con estenosis y aneurismas (figs. 1y 2).

El tratamiento utilizado incluyé corticoides (predniso-
na en dosis inicial de 1-2 mg/kg/dia con reduccién gra-
dual); asi como metotrexato, ciclofosfamida y gamma-
globulina en algunos pacientes (tabla 1). En los pacientes
con reaccion de Mantoux positiva se administraron me-
dicamentos antituberculosos. Todos los pacientes toma-
ron otros medicamentos: cinco, antihipertensivos; tres,
anticonvulsionantes, y tres, acido salicilico. En 3 pacien-
tes se practico cirugia vascular por HTA resistente al
tratamiento clinico. Después del cierre del estudio la pa-
ciente 5 presento, tras 7 meses de tratamiento, disminu-
cion de los pulsos de los miembros inferiores y soplo
abdominal que no habian sido detectados inicialmente,
siendo entonces iniciados pulsos de ciclofosfamida in-
travenosa. El paciente 2, 2 anos después del diagndstico,
mostro reactivacion de la enfermedad con aumento de

Figura 1. Imagen arteriogrdfica de lesion de aorta abdo-
minal y arteria renal, imagen en ‘punta de ld-
piz” de estenosis de aorta abdominal y dismi-
nucion del flujo vascular renal a la derecha
(paciente 1).

Figura 2. Imagen arteriogrdfica de alteracion del flujo
vascular pulmonar a la izquierda.

las pruebas inflamatorias y se inici6 tratamiento con me-
totrexato.

En cuanto a la evolucion, 2 pacientes (casos 2y 5) evo-
lucionaron con secuelas neurologicas consistentes en he-
miparesia y crisis convulsivas, una paciente (caso 6) per-
sistié con la sintomatologia y las lesiones cardiacas ya
descritas. Llama la atencion que los 2 pacientes que evo-
lucionaron con déficit neurolégico fueron los mismos que
presentaron recaidas de la enfermedad después de la me-
jorfa inicial. Cuatro tuvieron HTA de dificil control clinico
que so6lo mejoré después del abordaje quirtrgico en 3 ca-
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sos; en el momento de cerrarse el estudio, la paciente
8 se encontraba programada para intervencion quirdrgi-
ca por el mismo motivo. En los pacientes 7 y 8 no fue po-
sible evaluar la presencia de secuelas por el corto tiem-
po de seguimiento después del diagnodstico. Durante el
periodo de estudio no se registré ninguna muerte.

DiscusioN

La arteritis de Takayasu es una enfermedad inflamatoria
crénica que compromete vasos de gran calibre, en par-
ticular la aorta, sus ramas, las arterias pulmonares y las
coronarias. Representa la tercera vasculitis mas comuin
en pediatria; a pesar de esto, no se tienen datos exactos
de su incidencia y prevalencia en los nifios!49.

La enfermedad se manifiesta, mas frecuentemente, en la
tercera década de la vida. En Japon, el 20% de los casos
se presentan en menores de 19 afos de edad y s6lo el 2%
de los casos en menores de 10 afios; en India, el 27,6% de
los pacientes son menores de 20 afiosh2410 En adultos
afecta predominantemente a mujeres, con una relacion
mujer:varon de 8:1; en la infancia esta relacion es menor!4,
En el presente estudio existio predominio del sexo feme-
nino. La edad en el momento del diagnéstico fue algo me-
nor que la comunicada en la literatura médica mundial,
pero el resto de datos demogrificos y generales de la ca-
suistica presentada resultan semejantes!'*1> (tabla 2).

La etiologia de la arteritis de Takayasu es desconocida.
Existen evidencias de factores genéticos y mecanismos
autoinmunes involucrados, tanto celulares como humora-
les. Algunos trabajos han mostrado asociacion con infec-
cion por tuberculosis!3. En la literatura pediatrica, la reac-
cion de Mantoux positiva se ha encontrado entre el 30 y
el 77% de los pacientes!®!>. En el presente estudio, 3 de
los 8 pacientes tuvieron este examen positivo. De ahi la
importancia de realizar este examen durante el acompa-
namiento inicial de ninos con esta enfermedad.

Resulta dificil establecer el diagnéstico precoz de la ar-
teritis de Takayasu en la infancia. En su fase inicial, la

enfermedad cursa de forma asintomatica, insidiosa y los
sintomas suelen ser inespecificos, lo que supone el retra-
so y los errores del diagnéstico. En la edad pediatrica el
tiempo transcurrido desde la aparicion de los sintomas
hasta el diagnéstico es aproximadamente de 19 meses y
en la casuistica actual de 13 meses, comparado con 5 me-
ses en la poblacion adulta. La fiebre reumdtica y la artri-
tis reumatoide juvenil son parte del diagnéstico diferen-
cial; dos de los pacientes de este estudio tuvieron estos
diagndsticos iniciales!410,

Se trata de una enfermedad con manifestaciones clini-
cas multisistémicas. Su evolucion se ha dividido en dos
estadios clinicos. Hasta el 50% de los pacientes presenta
una primera fase (fase I o sistémica) con predominio de
los sintomas inflamatorios como fiebre, artralgia y/o ar-
tritis, dolor en las extremidades, fatiga y pérdida de peso.
Estos sintomas fueron las principales manifestaciones cli-
nicas en el presente estudio, asi como en los otros estu-
dios realizados en Brasil>®. En la fase II los sintomas mds
importantes son los relacionados con la oclusion vascu-
lar>17.

Las manifestaciones del sistema cardiovascular mas im-
portantes son disminucion de los pulsos periféricos, insu-
ficiencia cardiaca congestiva, HTA, presencia de soplos,
claudicacion e insuficiencia adrtica®!’. La frecuencia de
estas manifestaciones en el trabajo actual esta de acuer-
do con la literatura pediatrical®!. La insuficiencia adrtica
afecta entre el 7 y el 55% de los pacientes con arteritis
de Takayasu y es mas comun en los pacientes con pre-
sentacion aneurismatica, como fue identificado en una
paciente de este estudio!”1?.

Se han descrito alteraciones de piel entre el 2,8 y el
28% de los pacientes con arteritis de Takayasul7.2%. La
asociacién con pioderma gangrenoso y sindrome de
Sweet, encontrada en tres de los pacientes de este estu-
dio, raramente se ha descrito en nifios!-23.

El patron de referencia radiologico es la arteriografia,
por ello, se recomienda una arteriografia de aorta total y

TABLA 2. Caracteristicas generales de niios con arteritis de Takayasu

Herrera!l!  Morales!?  Maeda!3 Hahn!5 Sharmal4 Jainl® Brasil* Total

Numero de casos 12 26 31 35 32 24 19 179
Edad media (anos) ND 11,7 12 8,4 10,8 14 9,1 11 afos (n = 167)
Relacion M:V 5:1 3,3:1 2,5:1 1,3:1 1,9:1 5:1 1,7:1 2,9:1
Tiempo hasta el

diagnéstico (meses) 20 ND 15 ND ND ND 23(N: 13) 19 (n = 56)
VSG aumentada 9 19 ND 23 6 10 17 78 (n = 116)
Reaccion de Mantoux

> 15 mm 4/6 11/15 ND 27 ND 7 11/18 60 (n = 98)
Tipo predominante® A% ND V-1Ib V-III A% ND A% V(n = 129)
Obitos 4 9 0 7 ND 2 3 23 (n = 147)

*Datos tomados de Ultachalk’, Mesquita® y trabajo actual.
VSG: velocidad de sedimentacién globular; ND: no descrito.
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de arterias pulmonares en el momento del diagndstico de
la enfermedad??4, Otros métodos de imagen han ganado
importancia en los Gltimos anos en el diagnostico y, es-
pecialmente, en el seguimiento de pacientes con esta en-
fermedad, estos son la tomografia computarizada (TC),
la resonancia magnética (RM) y la ultrasonografia vascu-
lar con Doppler. Aun con los grandes avances de la TC y
la RM, el examen de imagen ideal todavia no estd dispo-
nible22425, No se realiz6 arteriografia en 2 pacientes debi-
do a condiciones clinicas que aumentaban los riesgos de
ésta o, entonces, la angiorresonancia se consideré ade-
cuada y suficiente para el diagnostico, clasificacion y eva-
luacion de la agresion vascular.

Las lesiones aneurismaticas aisladas son raras en la
edad pediatrica’®2°, La presencia de aneurismas se ha
comunicado entre el 2 y el 33% de los pacientes con la
enfermedad, sin embargo, la manifestacion mas comun es
la disminucion del calibre o estenosis. Es importante re-
saltar que algunos autores relatan la presencia de aneu-
rismas como factor de mal pronéstico para la evolucion
de la arteritis de Takayasu®181924.25 Tos 2 pacientes del
estudio que tuvieron aneurismas presentaron también le-
siones estenoticas.

El abordaje de la enfermedad es complejo, permanece
sin tratamiento especifico e incluye tratamiento clinico y
quirdrgico. En los trabajos publicados en pediatria se uti-
lizan como primera opcion los corticoides y como alter-
nativa medicamentos inmunosupresores, entre los que
se destacan la ciclofosfamida y el metotrexato, que se
usan hasta en el 80% de los pacientes pedidtricos®1527.28,
No existen estudios controlados en pediatria para eva-
luar los diferentes protocolos de tratamiento.

Algunos de los factores de mal prondstico descritos en
la literatura médica son: retinopatia, HTA, formacion de
aneurismas, insuficiencia adrtica, compromiso cardiaco e
incapacidad funcional importante!:2%. Siete de los pa-
cientes de este estudio presentaron por lo menos uno de
estos factores.

La bibliografia disponible acerca del prondstico de la
enfermedad es pricticamente inexistente. Los diferentes
trabajos son omisos respecto a la presencia de secuelas y
a la incapacidad o limitacion funcional derivados de la ar-
teritis de Takayasu. En el trabajo actual, 3 de los 8 pa-
cientes evolucionaron con secuelas que pueden compro-
meter su desempeno escolar y laboral en un futuro.

La arteritis de Takayasu, en conclusion, es una vasculi-
tis rara en pediatria y con morbilidad y mortalidad impor-
tantes en ninos y adolescentes. La enfermedad puede te-
ner caracteristicas inflamatorias iniciales; sin embargo, las
manifestaciones del sistema cardiovascular como disminu-
cion o ausencia de pulsos e hipertension arterial deben
alertar al pediatra para su diagnostico. Son necesarias in-
vestigaciones prospectivas e, idealmente, multicéntricas
para aclarar algunos topicos con respecto a esta enferme-
dad, sobre todo su fisiopatologia, tratamiento y evolucion.
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