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RESUMEN

La arteritis de Takayasu es una arteritis inflamatoria crénica que afecta a grandes
vasos, predomina en la aorta y sus ramas principales. Es una causa poco frecuente
de fiebre de origen desconocido (FOD). Presentamos los casos de dos mujeres
jovenes hospitalizadas para el estudio de una FOD, en las que la aparicién de
amaurosis fugaz y de soplos supraclaviculares y carotideos fueron las pistas clinicas
que orientaron al diagnéstico. Este se confirmé a partir de la realizacion de
ultrasonido doppler y angioTAC de troncos supraadrticos.

Palabras clave: Arteritis de Takayasu, fiebre de origen desconocido.

ABSTRACT

Takayasu's arteritis is a chronic inflammatory arteritis involving the great vessels
with predominance in aorta and its main branches. It is an infrequent cause of
fever of unknown origin (FUO). Authors present the cases of two young women
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admitted for study of UOF in whom the appearance of fugax amaurosis and
supraclavicular and carotid murmurs were the clinical clues directed the diagnosis.
This was verified from a Doppler ultrasound (US) and angiographic CAT of supra-
aortic trunks.

Key words: Takayasu's arteritis, unknown origin fever.

INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu también conocida como enfermedad sin pulsos, es una
arteritis inflamatoria crénica poco frecuente que afecta a grandes vasos, predomina
en la aorta y sus ramas principales.® La inflamacién vascular provoca
engrosamiento de la pared, fibrosis, estenosis y formacién de trombos. Aparece
principalmente en mujeres jovenes, durante la segunda a tercera décadas de la
vida.? Esta vasculitis puede causar fiebre prolongada, es de dificil diagnéstico.>* Al
considerar todo esto reportamos dos pacientes con arteritis de Takayasu cuya
presentacion en la clinica fue como fiebre de origen deconocido (FOD), de acuerdo
a los criterios clasicos de FOD de Petersdorf y Beeson.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1

Mujer de 21 afios remitida por sindrome febril prolongado. Antecedentes
patolégicos personales: osteomielitis de clavicula derecha a los 13 afios a partir de
trauma, se realiz6 curetaje. Posteriormente presenté episodios de dolor en dicha
regiéon con eritema interpretados como osteomielitis. No habitos tdxicos.

Enfermedad actual: Paciente admitida por fiebre de 10 meses de evolucién, 38 °C,
vespertina, 1-2 picos en el dia, sin escalofrios. En los dos centros donde habia sido
estudiada se evidencio taquicardia mantenida, anemia y cifras de
eritrosedimentaciéon por encima de 100 mm/h.

Examen fisico (datos positivos): piel: cicatriz en area de clavicula derecha, mucosas
hipocoloreadas, frecuencia cardiaca > 100 por min (sin fiebre).

Pruebas complementarias:

Bioquimica: glucemia 4,47 mmol/L, creatinina 49 pmol/L, GOT 10 U/L , GPT 9 U/L,
GGT 20 U/L, fosfatasa alcalina 237 U/L , LDH 152 U/L, bilirrubina total 4 umol/L,
proteinas totales 84 g/L, hierro sérico 2,6, ferritina normal. Hemograma: leucocitos
totales 7600 (N 76%, L 12%, M 6%, Eo 4%, Stab 2%), Hb 91 g/dL, Hto 31,
plaquetas 601,000/mm?, constantes corpusculares normales. Coagulograma
normal. VSG 130 mm en la primera hora. Lamina periférica: hipocromia x, granulos
toxicos, anisopoiquilocitosis, macroplaquetas, trombocitosis. Conteo de eosinéfilos
0,168 x 10%L. Addis de 2 horas: leucocitos 0, hematies 0, cilindros 0, albumina no
contiene.
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Pruebas microbioldgicas: hemocultivos (6), urocultivo, VDRL, anticuerpos para VIH,
todos fueron negativos.

Pruebas inmunoldégicas: factor reumatoideo, ANA, dosificaciéon de inmunoglobulinas
19G, IgA, IgM, e inmunocomplejos circulantes, todos fueron negativos.

Pruebas imagenoldgicas: Rx de torax, ultrasonido de hemiabdomen superior y
ginecoldgico, TAC de térax, TAC de abdomen, no se evidenciaron alteraciones.

Rx de clavicula derecha: Aumento de volumen y de densidad de la clavicula
derecha con imagen sugestiva de secuestro.

TAC de claviculas: aumento de volumen y de densidad de la clavicula derecha muy
sugestivo de osteomielitis cronica. No hay imagen de secuestro.

EKG y ecocardiograma transtoracico: normales.
Biopsia de médula 6sea: No infiltracion tumoral.

Evolucidn: La paciente reunia los criterios para plantear una fiebre de origen
desconocido (FOD), se considerdé como etiologia la existencia de osteomielitis
cronica de clavicula derecha. Recibié tratamiento con vancomicina y ciprofloxacino
endovenosos durante 4 sem y se realizé curetaje. El estudio histolégico del material
6seo evidencid una osteosclerosis severa secundaria a osteomielitis crénica, no se
obtuvo crecimiento de microorganismos en el cultivo del material 6seo. A pesar del
tratamiento continué presentando fiebre (no diaria), y persistieron la taquicardia, la
anemia y la eritrosedimentaciéon por encima de 100 mm/h. Durante su seguimiento
aparecen episodios de amaurosis fugaz, la tension arterial y el pulso en miembros
superiores se hacen practicamente imperceptibles y se detectan soplos carotideos y
supraclaviculares. Se consider6 la hip6tesis de una arteritis de Takayasu, se
realizaron estudios que confirmaron dicho diagndstico.

Ecodoppler: Arteria carétida comun derecha: la media mide 1,5 mm y la luz del
vaso es de 2,6 mm. Arteria carétida comuan izquierda: es dificil reconocer la
interface entre la intima y la media, la luz del vaso mide 1,8 mm. La hemodinamica
del flujo presenta aumento de la resistencia. Arterias subclavias: ambas tienen
afectada la pulsatilidad, faltan las diastoles regulares y en sistoles estan
ligeramente disminuidas. Arterias humerales: hay pulsatilidad, no hay diastole
negativa y la sistole esta muy enlentecida. Distalmente en ambos miembros
superiores no se pudo captar flujo a pesar de que se empled el angiopower.
Arterias oftalmicas: aunque conservan la direccion del flujo mantienen una sistole
muy disminuida. En aorta abdominal, arterias mesentéricas, iliofemorales y renales
no hay alteracion.

Conclusion: Arteritis de Takayasu tipo I.

Angio-TAC de troncos supraaorticos: Se aprecia estenosis de todos los troncos
supraadrticos, existe un tronco comun para ambas cardétidas, con oclusion del
origen de la cardtida comun derecha y estenosis alargada filiforme de la carétida
comun izquierda en toda su extension. Hay estenosis proximal en el origen de la
vertebral derecha, estando dilatada la vertebral izquierda por suplencia vascular.
Ambas subclavias son finas en todo su trayecto. Conclusion: Arteritis de Takayasu

(Fig. 1).
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Se inicid tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia (40 mg/d)
constatandose una evolucién clinica y humoral favorable dada por desaparicion de
la fiebre, de la taquicardia, aparicién de pulso radial izquierdo, disminucion de los
episodios de amaurosis fugaz, ademas las cifras de eritrosedimentacion y de
hemoglobina se establecieron en rango normal.

Caso 2

Mujer de 19 afios remitida por anemia y fiebre de varios meses de evolucién.
Antecedentes patoldgicos personales: no refiere. No habitos toxicos.

Enfermedad actual: Paciente que habia sido estudiada en otro centro por fiebre de
4 meses de evolucién, hasta 39 °C, varias veces en el dia. Tuvo cifras de
hemoglobina de 8,0 g/dL y de eritrosedimentacion por encima de 100 mm/h.
Recibid varios ciclos de tratamiento con antibidticos de amplio espectro sin
modificarse la fiebre. En el momento de su admision en nuestro centro se constaté
astenia y pérdida de peso mayor de 10 Ib.

Examen fisico (datos positivos): palidez cutaneomucosa.
Pruebas complementarias:

Bioquimica: glucemia 3,7 mmol/L, creatinina 45 umol/L, GOT 12,5 U/L, GPT 10,5
U/L, GGT 11 U/L, CK 11,7, fosfatasa alcalina 250 U/L, LDH 202 U/L, bilirrubina total
7 umol/L, proteinas totales 92 g/L, albdmina: 45,4 g/L, hierro sérico 5,7, ferritina
(N 13 400). Hemograma: leucocitos totales 9300 (N 52,2%, L 34,8%, M 8%, Eo
2,9%, Bas 2,1%), Hb 10,8 g/dL, Hto 37, plaguetas 457,000/mm?, constantes
corpusculares normales, conteo de reticulocitos 0,010. Coagulograma normal. VSG
70 mm en la primera hora. Electroforesis de hemoglobina AA. Addis de 2 h:
leucocitos O, hematies 0, cilindros 0, albimina no contiene.

Pruebas imagenoldgicas: Rx de térax, ultrasonido de hemiabdomen superior y
ginecoldgico, ultrasonido de cuello, todos normales.

Evolucion: Durante la hospitalizacion en nuestro centro la fiebre remitié de forma
espontanea. Posteriormente en el seguimiento ambulatorio aparecen episodios de
amaurosis fugaz y se detectan soplos en regiones carotideas y supraclaviculares,
sin alteracion de las cifras de tension arterial ni del pulso. Se evalla la hipétesis de
arteritis de Takayasu, se realizan las siguientes investigaciones:

Ecodoppler: Arteria car6tida comun derecha: intima 2,7 mm, media 2,5 mm,
adventicia 2,1 mm, luz del vaso 2,1 mm. Arteria carétida externa: intima 1,0 mm,
media 0,6 mm, adventicia 0,9 mm. Arteria caro6tida interna: intima 0,9 mm, media
0,5 mm, adventicia 1,0 mm. Arteria cardtida comun izquierda: No se distribuyen la
interfase intima-media. Luz del vaso 1,8 mm. Tronco arterial braquiocefalico: pared
anterior 6,8 mm, pared posterior 5,3 mm. Arteria subclavia derecha: en el sector
proximal la pulsatilidad esta conservada, distalmente hay caida de la misma lo que
se acentla en arteria axilar. Arteria subclavia izquierda: la pulsatilidad esta
afectada desde su origen. Ambas arterias oftalmicas con direcciéon conservada y
flujo de alta resistencia. Aorta con paredes dentro de la normalidad. Arterias
renales derecha e izquierda con indice de resistencia normal. Ambas femorales con
paredes normales.
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Conclusion: Arteritis de Takayasu tipo 1.

Angio-TAC de troncos supraaorticos: Se observa oclusion del tronco braquiocefalico
derecho y de la carétida derecha, asi como estenosis alargada, filiforme, de la
cardtida primitiva izquierda hasta el bulbo carotideo, asi como estenosis de ambas
subclavias. Conclusién: Arteritis de Takayasu (Fig. 2).

Se inicié tratamiento con prednisona a dosis de 1 mg/kg/dia (40 mg/d). Se ha
evidenciado una evolucién favorable caracterizada por disminucién en la frecuencia
de los episodios de amaurosis fugaz, aumento de peso, se normalizaron de las
cifras de hemoglobina y eritrosedimentacion.

DISCUSION

En 1961 Petersdorf y Beeson definieron los criterios de fiebre de origen desconocido
(FOD): 1) fiebre mayor de 38,3 °C en al menos 3 ocasiones, 2) fiebre prolongada
por mas de 3 sem, 3) diagndstico no precisado después de haber realizado
investigaciones durante 1 sem de hospitalizacion.®

Dentro del grupo de vasculitis que pueden causar FOD se reconoce la arteritis de
Takayasu.®

Esta entidad es poco frecuente y de dificil diagndstico en su etapa inicial, lo que
trae consigo que los pacientes puedan permanecer durante periodos de tiempo
prolongado con fiebre, sometidos a multiples estudios y hospitalizaciones, en este
sentido hay varios reportes.®>*”° El diagnéstico se realiza cuando se ha desarrollado
estenosis de significacion hemodinamica de grandes arterias. En diversas series
clinicas las arterias que se han reportado afectadas con mayor frecuencia después
de la aorta han sido: subclavia (90 %), caroétida (47 %), vertebral (25 %) y renal
(20 %).1°

Las manifestaciones clinicas se dividen en una fase temprana en la que adn no hay
pérdida del pulso, caracterizada por sintomas y signos como fiebre, pérdida de
peso, decaimiento, mialgias, artralgias, sudoracién nocturna y una fase tardia o sin
pulso en la que aparecen manifestaciones clinicas a consecuencia de la inflamacion
o fibrosis vascular entre las que se sefialan: sintomas de isquemia de las
extremidades, hipertensién renovascular, angina mesentérica, retinopatia,
regurgitaciéon adrtica, isquemia miocéardica y sintomas neurolégicos.?°*°

El Colegio Americano de Reumatologia establecié en 1990 los criterios para el
diagndstico de arteritis de Takayasu, deben estar presentes al menos tres de estos:
edad de debut menor de 40 afos, claudicacién de extremidades (especialmente
miembros superiores), disminuciéon del pulso de arteria(s) braquial(s), diferencia
mayor de 10 mmHg de la TA sistdlica, soplos en arteria(s) subclavia(s) o aorta
abdominal, trastornos en la arteriografia dados por estenosis u oclusion de la aorta
completa, sus ramas principales, o grandes arterias en la porcién proximal de
miembros superiores o inferiores, no causado por otras afecciones. Estos cambios
son usualmente focales o segmentarios.?*°

Las dos pacientes de este reporte cumplieron los criterios clasicos de FOD de
Petersdorf y Beeson. Las pistas clinicas que orientaron al diagnoéstico de arteritis de
Takayasu fueron la amaurosis fugaz y la aparicién de soplos supraclaviculares y
carotideos. En una paciente se evidenciaron signos de isquemia en miembros
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superiores dados por tension arterial y pulso imperceptibles. Todo esto unido al
hecho de que se trataba de mujeres jévenes.

La eritrosedimentacion y la proteina C reactiva estan muy elevadas en la mayoria
de los pacientes con enfermedad activa, aunque en algunos casos puede haber
cifras normales. Se ha reportado anemia normocitica-normocrémica moderada en
los casos con enfermedad activa.?® Estas alteraciones se evidenciaron en los casos
aqui reportados.

En el diagndstico diferencial de la fiebre de origen desconocido hay que considerar
enfermedades reumaticas que son causa de fiebre prolongada y cifras de
eritrosedimentacion por encima de 100 mm en la primera hora, como son:
enfermedad de Still del adulto, polimialgia reumatica/arteritis temporal, artritis
reumatoide de inicio tardio, lupus eritematoso sistémico, poliarteritis nudosa,
enfermedad de Kikuchi.'* Algunas de estas afecciones pueden causar vasculitis de
grandes vasos (aortitis inflamatoria), estas son la arteritis temporal, el lupus
eritematoso sistémico y la artritis reumatoide.?

Desde el punto de vista imagenoldgico la angiografia constituye la prueba de oro
para el diagnéstico de esta vasculitis, es un proceder invasivo que puede provocar
complicaciones isquémicas. El ultrasonido doppler y la angioTAC son estudios utiles
tanto en pacientes con enfermedad temprana como en estadio avanzado, permiten
evaluar el grosor de la pared del vaso y detectar oclusiones, estenosis y
aneurismas. En el caso del ultrasonido hay segmentos arteriales que resultan
dificiles de evaluar. La MRI no requiere contraste iodado y es ideal para la
evaluacién periddica de los pacientes bajo tratamiento.®*?*

Los esteroides constituyen la terapéutica mas importante y necesaria en la
enfermedad activa, se considera que aproximadamente la mitad de los casos
tratados tendran una respuesta favorable. Cuando hay recaidas se afiaden al
tratamiento inmunosupresores, no se ha demostrado mayor eficacia de algin
inmunosupresor especifico.?>1®

En los casos presentados el ultrasonido doppler y la angioTAC evidenciaron afeccién
de todos los troncos supraadrticos, se clasificaron como arteritis de Takayasu tipo I.
Ambas pacientes tuvieron una respuesta favorable a la prednisona, desde el punto
de vista clinico desapareci6 la fiebre, disminuyd la frecuencia de los episodios de
amaurosis fugaz, desaparecio el decaimiento y mejoro el estado general, en
relaciéon con las pruebas complementarias analiticas se normalizaron las cifras de
eritrosedimentacion, proteina C reactiva y hemoglobina.
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Fig. 1. TAC multicortes/Tecnica MIP. Yi_ualizacion del cayado adrtico v vasos
supraarticos. Se aprecia estenosis de todos los troncos supraaarticos, existe un
tronco comun para ambas carotidas, con (A) oclusion del origen de la carotida
comdn derecha vy (B} estenosis alargada filiforme de la carotida comin izquierda en
toda su extension. Hay {C) estenosis proximal en el origen de la vertebral deracha,
la vertebral izquierda esta dilatada por suplencia vascular. Ambas (D) subclavias
son finas en todo su trayvecto,
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Fig. 2. TAC multicortes/Técnica MIP, Yisualizacién del cayado adrtico v vasos
supradrticos., Reconstruccion coronal donde se observa (A) oclusion del tronco
braquiocefilico v de la (B) arteria cardtida comun derecha. Existe {C) estenosis

filiforme de la arteria carotida comdn izquierda, hasta el bulbo carotideo, asi como
(D) estenosis de ambas arterias subclavias.,
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