Aortitis

XXXXXXX

a aortitis es un concepto que implica inflamacién de la aorta e incluye una

serie de procesos patoldgicos de etiologia incierta. La inflamacién de la pared

de la aorta puede producirse como respuesta a una infeccidon, como parte del
dafio flogistico en enfermedades del tejido conectivo que en ultima instancia afectan
y se localizan en la aorta o sus grandes ramas y finalmente como respuesta a cual-
quier lesion, incluso el trauma. Aunque poco frecuentes en general, entre las vascu-
litis que vemos con mayor frecuencia en nuestra prictica diaria estdn las arteritis de
células gigantes o arteritis temporal, y la arteritis de Takayasu. Dado que en la arteri-
tis temporal las lesiones son mds periféricas y menos del 10% de los casos presentan
lesiones arteriales extracraneanas, afectando infrecuentemente la aorta, sélo la con-
sideraremos en el diagnéstico diferencial de la arteritis de Takayasu mas adelante en
este capitulo.

ARTERITIS DE TAKAYASU

Aunque ya existen dos publicaciones previas en el siglo Xi1x realizadas por Savory
(1856) y luego por Kussmaul (1872), fue a Takayasu en 1908 a quien se le atribuye la
primera presentacion clinica de un caso de una mujer joven con manifestaciones ocula-
res “peculiares y anastomosis arteriovenosas enroscadas alrededor de la papila” ante la
Sociedad Japonesa de Oftalmologia. En esa misma sesion, Onishi y Kagoshima desta-
can dos casos similares asociados a ausencia de pulsos en las extremidades superiores.
En los afios siguientes aparecieron publicaciones esporadicas sobre el tema, pero no fue
hasta la publicacién de Shimizu y Sano en 1948 cuando este sindrome fue denominado
“enfermedad sin pulsos”. Se ha empleado un sinnimero de términos para describir este
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Figura 1. A: Estudio histopatologico de arteritis de Takayasu. 1y 2: fase inflamatoria;
3: fase esclerosante. B: Preparacion de la arteria cardtida comiin resecada y reemplaza-
da por un injerto protésico, alterada difusamente por arteritis de Takayasu.

sindrome; entre ellos: coartacidn atipica de la aorta, aortopatia trombooclusiva, sindro-
me del arco adrtico, aortoarteritis adquirida, pulseless disease, sindrome de Martorell y
aortopatia idiopética de la media. Sin embargo, el término arteritis o la expresién enfer-
medad de Takayasu son los més aceptados universalmente en la actualidad.

La enfermedad se caracteriza por una vasculitis de etiologia desconocida que afec-
ta primordialmente a mujeres jovenes. Es una patologia de distribucién universal, aun-
que con mayor incidencia en Asia, Africa y América del Sur. El proceso inflamatorio
afecta a la aorta y sus grandes ramas produciendo un engrosamiento de la pared arte-
rial que posteriormente puede conducir a un proceso de estenosis, oclusién o dilata-
cion aneurismadtica del segmento afectado.

PATOLOGIA

La enfermedad se manifiesta como un proceso inflamatorio que afecta a todas las
capas arteriales.

* En una primera etapa se desarrolla una arteritis granulomatosa que altera la media
y la adventicia con infiltraciéon de linfocitos y células plasmadticas con una cantidad
variable de células gigantes.

* En la fase tardia aparece una alteracion esclerosante caracterizada por hiperpla-
sia fibrosa intimal, atrofia y degeneracién de la media y fibrosis adventicial, pudien-



do progresar a calcificacion secundaria en la etapa tardia. En esta etapa mas tardia se
produce disrupcién de la membrana eldstica, trombosis o formacién de aneurismas.
El aspecto histolégico es del todo similar a la arteritis de células gigantes de grandes
vasos (arteritis temporal), siendo la afectacién de la aorta abdominal y de las arterias
renales patognomonica de la arteritis de Takayasu (Figura 1).

ETIOLOGIA

La patogénesis de la enfermedad de Takayasu atin es desconocida, considerdndose
esencialmente una enfermedad de origen autoinmunitario, dado que se han encontra-
do niveles elevados de anticuerpos antiendoteliales. Sin embargo, se desconoce si esto
es causa o consecuencia del proceso inflamatorio. Investigaciones en nuestro laborato-
rio han arrojado mayores niveles de linfocitos T3 y TAC en los portadores de la enfer-
medad, ademds de una mayor concentracion sérica de interleucina 2 (IL-2) e inmuno-
globulinas, con respecto a un grupo control sano. Algunos investigadores asocian la
enfermedad a la tuberculosis, ya que existe una respuesta hiperinmune al antigeno de
Mycobacterium tuberculosis. Finalmente, existen algunas evidencias en la literatura
que asocian la etiologia a factores genéticos.

Aunque no tenemos evidencia cientifica alguna al respecto, llama la atencién la
coincidencia de una alta incidencia de cdncer géstrico y de enfermedad de Takayasu,
tanto en Japén como en Chile, siendo comtiin en ambos paises un extenso borde cos-
tero maritimo de mas de 4.000 km.

FRECUENCIA

Esta vasculitis de grandes arterias tiene una distribucién mundial con una alta pre-
valencia en Asia, especialmente en Japon. Estudios realizados en 1984 en Japén, iden-
tificaron una prevalencia de 20 casos por millén de habitantes. En el otro extremo
tenemos Estados Unidos y Europa, con 1-3 nuevos casos por cada millén de habitan-
tes al afio. Entre ambos extremos tenemos publicaciones y experiencias aisladas en
América del Sur, México, Sudafrica, y dltimamente Francia, siendo la mayoria de sus
pacientes informados, provenientes de paises africanos.

La enfermedad se manifiesta con mucha mayor frecuencia en el género femenino,
destacando una proporcién mujer a hombre de 9:1. La mayoria de los casos se mani-
fiesta entre la 2.* y la 3.* década de la vida, y la edad menor de 40 afios al inicio de la
enfermedad constituye uno de los criterios diagndsticos mayores en la proposicion de
Ishikawa'", y también en los criterios del Colegio Americano de Reumatologia®, para
considerar a un paciente como portador de enfermedad de Takayasu.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Sintomas

Diversos autores han enfatizado que la enfermedad de Takayasu evoluciona en dos
etapas clinicas, claramente diferentes: una fase preisquémica o inflamatoria y una
segunda fase isquémica u oclusiva.
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La primera etapa, fase preisquémica, tiene un comienzo insidioso y se caracteri-
za por un deterioro del estado general, fiebre, rigidez en la cintura escapulo-humeral,
artralgias, nduseas y vomitos, sudoracion nocturna, anorexia, pérdida de peso y alte-
raciones menstruales. Estos sintomas son bastante inespecificos y preceden en algu-
nas semanas o meses a la aparicién de sintomas ya localizados. Posteriormente, en
1/3 de los pacientes aparece dolor especifico o sensibilidad sobre el trayecto de los
vasos afectados, especificamente en la region cervical (carotodinia) y supraclavicular.
A su vez, hemos observado dolor referido a la regién dorsal o lumbar, siguiendo el
trayecto de la aorta en el térax o abdomen, como manifestacion de la afectacién infla-
matoria. También pueden aparecer manifestaciones cardiopulmonares como palpita-
ciones, taquicardia, disnea y edema periférico. En esta etapa puede ser dificil el diag-
néstico diferencial con la enfermedad reumatica u otras enfermedades del coldgeno
que afectan a mujeres jovenes y evolucionan con velocidad de sedimentacién eleva-
das. Hemos tenido oportunidad de ver pacientes catalogados y tratados durante afios
por enfermedad reumdtica, y en los que sélo la aparicién posterior de las manifesta-
ciones vasculares oclusivas permiti6 plantear y confirmar el diagndstico mediante un
estudio angiografico apropiado y, en ocasiones, mediante un estudio histopatolédgico.
La fase preisquémica puede ser subclinica, y muchos pacientes debutan con la fase
isquémica u oclusiva.

La fase isquémica se caracteriza por la ausencia o disminucién de pulsos, cuando
afecta las extremidades. Esta etapa puede ser totalmente asintomdtica y simplemen-
te corresponder a un hallazgo del examen fisico (auscultacién de soplos o disminu-
cién de pulsos), o manifestarse con sintomas isquémicos especificos, que dependen
del sector arterial afectado por el proceso patoldgico.

Asi, se puede presentar como un accidente isquémico transitorio o un infarto cere-
bral, con los sintomas focales clasicos de déficit cerebrovascular. Con cierta frecuen-
cia, observamos manifestaciones deficitarias globales (mareos, sincope). Un sinto-
ma que no es infrecuente en los pacientes con afectacion cerebrovascular es la cefalea
generalizada, difusa y persistente. Otras manifestaciones incluyen la claudicacién
intermitente, habitualmente de las extremidades superiores, hipertension arterial de
predominio sistdlico por la baja distensibilidad de la pared de la aorta y sus ramas o
por la afectacién oclusiva de la aorta descendente o afectacion renovascular. La afec-
tacion visceral se puede manifestar por angina mesentérica. También se puede presen-
tar con angina o infarto del miocardio por afectaciéon coronaria ostial (infrecuente),
insuficiencia adrtica por dilatacion de la raiz de la aorta, y eventualmente por compli-
caciones tardias de la enfermedad: ruptura de aneurismas, insuficiencia cardiaca con-
gestiva o insuficiencia renal crénica. En algunas ocasiones, hemos observado, al igual
que otros grupos, la aparicién precoz y simultdnea de sintomas isquémicos de la fase
oclusiva asociados al sindrome inflamatorio.

Examen fisico

Dependiendo ciertamente de la etapa evolutiva en que encontramos al paciente,
podra destacar el examen a una persona con aspecto de deterioro en su estado gene-
ral y crénicamente enferma. El hallazgo mas frecuente es la presencia de soplos a la
auscultacién en el cuello y huecos supraclaviculares, por afectacion carétido-subcla-



Tabla 1. Clasificacion clinica

Tipo | Afectacion del arco adrtico y de sus ramas
Tipo Il Afectacion de la aorta toracica descendente y de la abdominal y sus ramas
Tipo I Combinacién de los tipos 1 y Il

Tipo IV Cualquiera de los precedentes y afectacion de la arteria pulmonar

via. Esto se asocia a disminucién o ausencia de pulsos arteriales y asimetria de la pre-
sién arterial en las extremidades superiores. También se pueden detectar soplos sis-
télicos a lo largo de la aorta toricica descendente (trayecto paravertebral izquierdo)
o sobre la aorta abdominal. En presencia de insuficiencia adrtica se podra detectar un
soplo diastélico, y, por la hipertrofia ventricular izquierda, la punta del corazén pue-
de estar desviada lateralmente.

Los cambios isquémicos del fondo de ojo informados por Takayasu no son tan fre-
cuentes como se pensaba, y de hecho son muy ocasionales.

DIAGNOSTICO

El diagnéstico estd dirigido a pesquisar elementos de inflamacién mediante prue-
bas de laboratorio, y a buscar cambios anatémicos en los vasos sospechosos median-
te el estudio anatémico con imagenes angiogréficas.

Laboratorio

No existen pruebas diagndsticas especificas para esta enfermedad. La tnica forma
definitiva para establecer el diagndstico es mediante la biopsia del segmento arterial
afectado. Puesto que esto no siempre es factible, se han establecido una serie de nor-
mas y criterios clinicos para el diagnéstico, que discutiremos mds adelante.

Los exdmenes de laboratorio en la fase activa de la enfermedad van a reflejar even-
tualmente un estado de inflamacién bastante inespecifico. Destaca aqui sobremanera
una elevacion de la velocidad de sedimentacion (no es infrecuente que alcance hasta
100 mm/h durante la fase inflamatoria aguda) y de la proteina C-reactiva, siendo estos
parametros los mejores indices para seguir la evolucion de la enfermedad y la respues-
ta al tratamiento médico. El proceso inflamatorio crénico conduce a una anemia nor-
mocitica normocrémica.

Estudios inmunolégicos realizados en nuestro grupo de pacientes han mostrado
una alteracion de las inmunoglobulinas y un aumento significativo de los niveles de
IL-2. Otros hallazgos incluyen la presencia de anticuerpos antinucleares y de anticuer-
pos antiaorta.

Imagenes

Segitin la topografia de la afectacién vascular, Ueno® ha clasificado la enfermedad
en 3 tipos diferentes; posteriormente Lupi-Herrera® ha incorporado un tipo IV adicio-
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Figura 2. Ecotomografia diiplex de una carotida comiin
y bifurcacion carotidea que muestra engrosamiento difu-
so de la pared arterial en la carotida comiin. Se compara
el estudio ecogrdfico con la angiografia selectiva.

nal (Tabla 1). Enel tipo I, la
afectacion arterial estd loca-
lizada en el arco adrtico y
sus ramas correspondientes.
En el tipo II, que también se
conoce por “coartacidn ati-
pica de la aorta”, las lesio-
nes afectan la aorta tordcica
descendente y la aorta abdo-
minal junto a sus ramas vis-
cerales, y el tipo III corres-
ponde a una variedad que
combina ambos tipos pre-
cedentes en forma exten-
sa. Finalmente, el tipoIV
corresponde a cualquiera
de los tipos precedentes con
afectacién adicional de la
arteria pulmonar. En nues-
tra experiencia los tipos mas
frecuentes corresponden a
la afectacién de arco adrtico
exclusivamente o al tipo III

con afectacién extensa de arco adrtico y la aorta toracoabdominal. La incidencia del
tipo IV, a nuestro juicio, esta subestimada, dado que no siempre se incluye el estudio
de la circulacién pulmonar en la evaluacion diagndstica por la limitacién en el aporte
del volumen de medio de contraste por sus efectos nefrotdxicos.

Figura 3. Angiografia del arco aortico en enfermedad de Takayasu de tipo 1. A: Lesiones
iniciales con afectacion leve de arterias subclavias y carotidas comunes con bifurcaciones
carotideas indemnes. B: Lesiones moderadas con afectacion de ambas arterias subclavias
y cardtida comiin izquierda. C: Lesiones avanzadas con afectacion extensa de ambas arte-
rias subclavias y carotidas comunes.



El importante desatro-
llo de las tecnologias ima-
genoldgicas observado en
los dltimos afos ha per-
mitido abordar el estudio
diagnéstico con menor
invasién del paciente, por
lo que la aortograffa con-
vencional, considerada
una herramienta diagnés-
tica imprescindible hace

30 afios, ha sido relegada  Figura 4. Angiografia de un caso de Takayasu de tipo 11,
a un segundo plano. con afectacion oclusiva de la aorta descendente y dilata-
La radiograffa simple cion de su segmento distal, lesiones estenoticas de la aorta
visceral y del origen del tronco celiaco y la arteria mesen-
térica superior, ademds de las arterias renales (flechas).

de térax o la de abdomen
ocasionalmente muestran
calcificaciones arteriales
a lo largo de la aorta, reflejando un estado secuelar avanzado de la enfermedad. Esto,
tratdindose de personas jovenes, l6gicamente es diferente a las placas ateroesclerdticas
calcificadas del arco adrtico de personas de edad mayor. Otros hallazgos en la radio-
graffa de térax pueden incluir el ensanchamiento del mediastino superior, irregulari-
dad del borde lateral de la aorta tordcica descendente y disminucién focal de la circu-
lacién pulmonar.

El estudio de los vasos carotideos con ecodiiplex permite visualizar un engrosa-
miento de la pared arterial (Figura 2) y las lesiones estendticas regulares y de gra-
do variable, mds bien proximales en las arterias carétidas comunes, preservando habi-
tualmente la bifurcacién carotidea de aspecto normal.

Siendo la lesion mds caracteristica el afectacién luminal arterial de la aorta y sus
grandes ramas, el estudio diagndstico deberd dirigirse hacia la demostracién de la aor-
ta tordcica y abdominal, ademads de los troncos supraadrticos, y las ramas viscerales
de la aorta abdominal. Angiograficamente la lesion arterial tiene caracteristicas tipicas
que permiten diferenciarla de otras patologias vasculares: la estenosis es de tipo tubu-
lar y larga, origindndose practicamente en la raiz de la arteria afectada. En etapas tar-
dias puede progresar a la oclusion completa observandose abundante circulacion cola-
teral. Cuando el proceso inflamatorio altera la raiz de la aorta ascendente, ésta tiende
a dilatarse, lo que conduce secundariamente a una insuficiencia adrtica. Las lesiones
coronarias son de tipo ostial. En el drbol cerebrovascular se ven afectados los troncos
supraadrticos en su porcidon proximal y media, preservandose habitualmente indem-
nes la bifurcacién carotidea y las arterias vertebrales. Estas dltimas se hipertrofian
considerablemente cuando existe afectacion carotidea bilateral, pudiendo suministrar
el flujo cerebral total sin manifestacion isquémica alguna (Figura 3). En la aorta tora-
cica descendente y abdominal podemos encontrar una coartacién tubular que general-
mente es extensa y muchas veces afecta al segmento visceral de la aorta abdominal, el
origen del tronco celiaco, la arteria mesentérica superior o las renales. La afectacién
de las arterias intercostales no es habitual. En el 5-10% de los casos la arteria afecta-
da evoluciona a la dilatacidn aneurismatica (Figura 4).
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Tabla 2. Criterios diagnosticos*

gl;iltig::orio Edad < 40 afos al establecerse el diagndstico
Criterios Afectacion angiogréfica de la arteria subclavia izquierda
mayores Afectacion angiografica de la arteria subclavia derecha
Elevacion de la velocidad de sedimentacion (VHS)
Dolor o sensibilidad de la arteria carétida comun uni/bilateral
Hipertension arterial > 140/90 mmHg
Insuficiencia o anuloectasia adrtica
g::t:;zz Lesion de la arteria pulmonar

Lesion de la arteria carétida comun izquierda (estenosis u oclusion)
Lesion distal del tronco braquiocefalico (estenosis u oclusién)
Lesién de la aorta toracica descendente (estenosis o aneurisma)

Lesién de la aorta abdominal en ausencia de afectacion del cono aértico

* Ademas del criterio obligatorio, la presencia de 2 criterios mayores, 1 criterio mayor y 2 o mas
criterios menores, 0 4 0 mas criterios menores, sugiere una alta probabilidad de diagnéstico de
enfermedad de Takayasu.

Estas imdgenes bastante caracteristicas de la enfermedad de Takayasu pueden docu-
mentarse con la angiografia convencional por sustraccién digital, o mediante técnicas
de angiotomografia computarizada multicorte o angiorresonancia magnética. Nues-
tra preferencia actual es iniciar estudio con una panaortografia mediante la tomografia
computarizada multicorte, para complementarla con una angiografia convencional en
caso necesario. La tomograffa computarizada, ademds, permite reconocer cambios de
grosor e inflamacion en la pared arterial, que no se demuestran con la angiografia.

En la actualidad ain no disponemos de un marcador bioldgico que confirme la
enfermedad de Takayasu, de manera que el diagnéstico definitivo s6lo se puede esta-
blecer mediante estudio histopatolégico, cuyos hallazgos previamente descritos son
caracteristicos. El problema al que nos enfrentamos con mucha frecuencia es la difi-
cultad en obtener una muestra adecuada para su estudio, dado que la afectacidn arte-
rial es muy segmentaria. Incluso durante una intervencién quirtirgica reconstructi-
va, no siempre logramos obtener una muestra representativa, ya que, como principio
general, se realizan los puentes arteriales entre dos segmentos arteriales sanos y no se
aborda el segmento afectado.

Por estas dificultades, coincidimos con Ishikawa en que la combinacién de una anam-
nesis prolija y un examen fisico acucioso, con el hallazgo de una elevacién de la veloci-
dad de sedimentacién o de la PCR y la demostracién de cambios angiograficos caracte-
risticos, permite constituir criterios de certeza para establecer el diagnéstico definitivo.
La proposicion de Ishikawa® comprende 12 criterios: 1 obligatorio, 2 criterios mayo-
res y 9 menores (Tabla 2). Ademas del criterio obligatorio, la presencia de 2 criterios
mayores, | criterio mayor y 2 o més criterios menores, o 4 0 mas criterios menores,
sugiere el diagnéstico de enfermedad de Takayasu con una alta probabilidad.



Tabla 3. Diagnéstico diferencial entre enfermedad de Takayasu y arteritis
de células gigantes

Arteritis Arteritis

de Takayasu de células gigantes
Relacién mujer:hombre 9:1 3:2
Edad de comienzo <40 afos > 50 afios

Afectacion vascular

Aorta y grandes ramas

Cardtida externa y ramas

Hipertension renovascular | Frecuente Inhabitual
Respuesta a corticoides | Buena Buena
Requiere cirugia Ocasionalmente Inhabitual

Histopatologia

Inflamacién granulomatosa

Inflamacién granulomatosa

Diagnéstico diferencial

Es necesario considerar una serie de patologias vasculares en el diagnostico dife-
rencial de esta entidad:

e La arteritis de células gigantes (arteritis femporal) probablemente es la vasculi-
tis que mds se asemeja a la enfermedad de Takayasu. Ambas se inician con un cuadro
inflamatorio inespecifico generalizado, tienen estudios de laboratorio similares, invo-
lucran arterias grandes con afectacién inflamatoria granulomatosa en la histopatologia
y responden al tratamiento corticoidal. La edad del paciente y la distribucién topogra-
fica de las lesiones permitirdn finalmente diferenciar las dos entidades, ya que la afec-
tacion adrtica no es frecuente (Tabla 3).

e La hipoplasia congénita de la aorta se asocia a hipertensién arterial severa y
se manifiesta tempranamente en la infancia, habitualmente en un grupo etario menor.
Las lesiones angiogridficamente pueden simular las de la enfermedad de Takayasu en
la aorta toricica descendente y la aorta visceral, incluso con afectacién de las ramas
arteriales, pero no existe el engrosamiento inflamatorio de la pared arterial, lo que se
podra aclarar con una evaluacion por tomograffa computarizada.

e La displasia fibromuscular es habitualmente mas focal en su afectacion, no se
asocia a manifestaciones inflamatorias sistémicas y la imagen angiografica es caracte-
risticamente diferente, predominando un aspecto arrosariado.

¢ Finalmente tenemos la enfermedad arterial oclusiva ateroesclerdtica y la trom-
boangeitis obliterante, arteriopatias que se manifiestan con mayor frecuencia en el
género masculino y cuya edad de comienzo es mas tardia. Ambas tienen al tabaquis-
mo como uno de sus factores de riesgo principales y su distribucién anatémica es
diferente; ademds, presentan hallazgos angiograficos muy caracteristicos. La ateroes-
clerosis presenta lesiones irregulares y difusas, y la tromboangeitis obliterante afec-
ta mas bien arterias distales a la rodilla y al codo, con imdgenes muy caracteristicas
de vasos colaterales en tirabuzon, que corresponden al desarrollo hipertréfico de los
vasos vasculares (vasa vasorum).
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Tabla 4. Indicacién quirtrgica en la enfermedad de Takayasu

Accidente isquémico transitorio
Enfermedad Infarto cerebral con recuperacion neurolégica sin secuelas
cerebrovascular Seleccionados pacientes asintométicos

“Isquemia cerebral global”
Coartacién de la aorta | Hipertension arterial secundaria
toracoabdominal Claudicacion incapacitante

Hipertensién renovascular o insuficiencia renal
Enfermedad visceral

Angina mesentérica, afectacion de 2 o 3 vasos
Aneurismas arteriales De acuerdo con criterios habituales respecto al diametro
Insuficiencia adrtica Insuficiencia valvular severa

Enfermedad coronaria | Angina de esfuerzo, por lesiones ostiales

TRATAMIENTO

El tratamiento de la arteritis de Takayasu depende del grado de actividad inflama-
toria (fase preisquémica) y de si hay sintomas atribuibles al proceso arterial oclusivo
(fase isquémica u oclusiva). Hay pacientes asintométicos que son diagnosticados por un
hallazgo incidental de cambios sugerentes al examen fisico. Frente al paciente asintoma-
tico, nuestra conducta es expectante, y mantenemos s6lo controles periddicos.

Tratamiento médico

Durante la fase preisquémica, el objetivo del tratamiento es controlar la activi-
dad inflamatoria con una terapia a base de glucocorticoides. Iniciamos una terapia
con prednisona en dosis creciente durante 2 semanas, para llegar a una dosis tnica de
60 mg diarios, que se mantiene durante 6 semanas. Segun la evolucién clinica, se va
reduciendo la dosis en forma gradual, para seguir con una dosis de manutencién (5-10
mg diarios) a largo plazo, regulando la dosis de acuerdo con la evolucidn de la veloci-
dad de sedimentacién. La terapia a largo plazo (varios afios) evitard la progresion de
la enfermedad a la fase oclusiva y, eventualmente, la aparicién de sintomas isquémi-
cos. El tratamiento podra discontinuarse si los marcadores de inflamacién demuestran
ausencia sostenida de actividad, o debera aumentarse si la actividad inflamatoria se
exacerba. Frente al fracaso de respuesta a los corticoides, hemos recurrido a la ciclo-
fosfamida en contados casos. Otros grupos han comunicado el uso de metotrexato y
azatioprina, y tltimamente se ha informado de la buena respuesta al tratamiento con
anticuerpos que bloquean el efecto del factor de necrosis tumoral (etanercept o inflixi-
mab), con mejoria o remisiones en un importante niimero de pacientes refractarios al
tratamiento corticoidal®.

A su vez, hemos observado en mujeres jovenes el abandono del tratamiento por
razones ligadas al cambio de su apariencia, secundarias al efecto cushingoideo del



tratamiento  corticoidal. En
ellas, estas terapias alternati-
vas podrian ser una herramien-
ta adecuada en su manejo a lar-
go plazo.

Tratamiento quirargico

Una vez controlada la activi-
dad inflamatoria de la enferme-
dad con la terapia anteriormen-
te expuesta, y de existir alguna
Figura 5. Angiotomografia computarizada multi-  indicacién quirdrgica, proce-
corte posoperatoria de puente adrtico toracobiiliaco  demos con ella en forma muy
y puentes retrogrados a ambas arterias renales. selectiva de acuerdo con la sin-

tomatologia®. Nuestras indica-
ciones quirdrgicas estin resu-
midas en la Tabla 4.

A nuestro juicio la alternativa quirtirgica es la cirugia reconstructiva abierta con
puentes arteriales protésicos o autélogos, de acuerdo con las caracteristicas anatomi-
cas particulares de cada caso.

La terapia endovascular mediante angioplastia con o sin endoprétesis asociada tie-
ne malos resultados tanto seglin nuestra experiencia como segun la de otros grupos de
investigadores”®. Sin embargo, existen publicaciones muy entusiastas de casos exito-
sos tratados por via endovascular con o sin implante de endoprétesis generalmente en
base s6lo al aspecto angiografico de las lesiones®. Segiin nuestra experiencia, la pato-
logia inflamatoria subyacente, a diferencia de la lesion ateroesclerética, que permite la
disrupcidn de la placa con la consecuente remodelacién, responde en forma hiperplas-
tica al trauma provocado por la angioplastia, desarrolldndose una reoclusién. Es posi-
ble que los casos informados como exitosos con el tratamiento endovascular sean una
patologia diferente. Generalmente dichas comunicaciones no informan de seguimien-
tos a largo plazo con los casos asi tratados. Dado que se trata de una poblacién joven
con muchos afios de vida por delante, no parece prudente implantar estos dispositivos
con la tecnologifa actual disponible.

A continuacién detallamos las alternativas quirirgicas que hemos aplicado en los
pacientes de nuestro servicio:

¢ Lesiones cerebrovasculares. Nuestra preferencia para este tipo de lesiones son
los puentes de la aorta ascendente a una o ambas arterias carétidas comunes, distales
a la lesion, habitualmente en la cercania de la bifurcacién carotidea. En un periodo
inicial, en los afios ochenta, realizamos estos puentes con Dacron, pero observamos
casos de elongacion progresiva y angulacion del material protésico empleado, con la
consecuente oclusion en el seguimiento a largo plazo en alguno de estos casos. Por
dicha razén, en la actualidad empleamos exclusivamente material protésico de poli-
tetrafluoroetileno (PTFE), material menos susceptible de dilatarse o elongarse con el
paso del tiempo, y no hemos vuelto a encontrarnos con aquél problema. En una prime-
ra etapa, en pacientes con lesiones de ambas arterias carétidas, efectuamos un puente
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aorto-bicarotideo, pero en la actualidad estamos evaluando la revascularizacién qui-
rirgica completa y simultdnea sé6lo en casos selectivos, dado el riesgo importante de
una hemorragia intracraneana posoperatoria por hipertensién secundaria al sindrome
de hiperperfusion. En un total de 25 pacientes con revascularizacion del 4rbol cere-
brovascular, hemos encontrado hematomas cerebrales posoperatorios en 3 pacientes,
1 de ellos fatal.

® Lesiones de la arteria subclavia. La revascularizacién mediante un puente
carétido-subclavio o carétido-axilar es nuestra técnica de eleccion. Aunque muchos
pacientes presentan claudicacion de sus extremidades superiores por afectacion de la
arteria subclavia, ésta raramente es incapacitante o implica un riesgo de viabilidad
para la extremidad afectada, por lo que la revascularizacién es la excepcién en estos
pacientes.

¢ Lesiones oclusivas de la aorta toracica descendente. Realizamos un puente
adrtico toracoabdominal, que fijamos, de acuerdo con la extension del proceso infla-
matorio, en la aorta ascendente por esternotomia, o en la aorta descendente, por una
toracotomia izquierda y luego una lumbotomia, para la anastomosis abdominal. Enfa-
tizamos la importancia de llevar el puente a la aorta distal a nivel de su bifurcacién o
hacia las ilfacas (pared arterial sana), pues en algunos casos hemos presenciado la pro-
gresion del proceso inflamatorio a nivel de la aorta infrarrenal en el seguimiento.

® Lesiones de arterias viscerales. Son manejadas con puentes arteriales indivi-
duales generalmente extraanatdmicos (ilio-renales o ilio-mesentéricos) o relacionados
con una revascularizacion toracoabdominal, de existir una asociacion, no infrecuente,
de lesiones en un mismo paciente (Figura 5).

e Insuficiencia valvular adrtica severa. La conducta ha sido el reemplazo val-
vular protésico utilizando los mismos criterios cardiolégicos aplicados a la patolo-
gia valvular reumatica. Las lesiones coronarias son tratadas mediante puentes autdlo-
gos aortocoronarios. Estos procedimientos pueden estar gravemente dificultados por
la importante afectacién inflamatoria crénica de la aorta ascendente.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

Por la baja incidencia de la enfermedad de Takayasu, no existen grandes series que
evalien o comparen diferentes modalidades terapéuticas y sus resultados a corto y lar-
go plazo; por ello, hemos ido cambiando algunos conceptos en el manejo de nuestros
pacientes a lo largo del tiempo, apoyados en la experiencia vivida, sin poder basar-
nos en estadisticas. Por la misma razén, tampoco existen antecedentes suficientes en
nimero que permitan describir la historia natural de la enfermedad con o sin interven-
ciones terapéuticas. No es infrecuente que los pacientes supervivientes a largo plazo
vivan mas que los médicos que los tratan.

Ishikawa, en 1986, publicé una experiencia en que destacaba que la retinopatia
isquémica, la hipertensioén secundaria, la insuficiencia adrtica y la presencia de aneu-
rismas arteriales adrticos empeoraban el prondstico de la enfermedad de Takayasu,
con una mortalidad a 5 afios del diagndstico original que fluctuaba entre el 6 y el
35%"19, Estas cifras no son respaldadas por series contemporaneas. Parte de estas dis-
crepancias se pueden deber a diferencias regionales en la presentacién de aneurismas
asociados a la enfermedad de Takayasu, los cuales se complican por ruptura? y asi



generan una mayor mortalidad.
Del total de pacientes portado-
res de enfermedad de Takaya-
su, la frecuencia de aneurismas
observados en las casuisticas
provenientes de la India, Tai-
landia y Sudéfrica es mucho
mayor que las comunicadas en
Europa y Norteamérica. Por
otro lado, hay que destacar que
en los udltimos afios ha habi-
do avances en la terapia médi-
ca de estos pacientes en lo que
se refiere al manejo del sindro-
me inflamatorio y de la hiper-
tensién arterial y, también, la

Figura 6. Estudio de seguimiento posoperatorio ale-  contraparte quirurgica ha sig-
Jjado de 2 casos. Az 17,5 afios posoperatorio: puente  nificado mejores resultados en
de aorta ascendente a bifurcacion aortica. B: Angio-
grafia posoperatoria inmediata y control a 15 aiios
posoperatorio que demuestra cambios degenerativos
v oclusivos en el puente protésico. A su vez, se cons- )
tata progresion del proceso oclusivo en la aorta des- Algunos autores informan
cendente nativa. de una alta incidencia de falsos

aneurismas en el seguimiento a

largo plazo. Este hallazgo tiene
dos posibles explicaciones. La primera es que algunas de las comunicaciones proven-
gan de seguimientos a largo plazo de pacientes intervenidos en la era de la seda como
material de sutura, anterior al uso de suturas de Dacron o prolene. La seda dejé de uti-
lizarse como material de sutura en anastomosis protésico-arteriales hacia fines de la
década de los afos sesenta. La otra explicacion seria que en la actualidad tenemos un
concepto mds claro respecto al sitio de construccidn de la anastomosis, al elegir sitios
alejados del proceso inflamatorio arterial, postergando a su vez la indicacion quirdrgi-
ca a un periodo de remision de la actividad inflamatoria de la enfermedad, en caso de
coexistir ésta con las manifestaciones isquémicas. Esto se ve reflejado en publicacio-
nes recientes, en que la incidencia de falsos aneurismas es sélo anecdética'>!?.

No cabe duda de que el seguimiento de estos pacientes debe ser a largo plazo,
puesto que, al momento del diagndstico y su eventual cirugia, muchos de ellos ain
no han cumplido los 20 afios. Las proétesis arteriales que habitualmente utilizamos
en un adulto de 50 afios con enfermedad ateroesclerdtica o aneurismatica tendrdn un
seguimiento de 10 o, como médximo, 20 afios, dado que estos pacientes fallecen por
su enfermedad cardiovascular sistémica antes de sufrir un eventual proceso degene-
rativo en la protesis. En la poblacién joven de pacientes con enfermedad de Takaya-
su intervenida hace 20-25 afios, estamos asistiendo a un fenémeno, no visto anterior-
mente, de degeneracion de la prétesis por dilatacion, elongacidn, con su consecuente
acodadura, y enfermedad oclusiva en el trayecto de la misma, sobre todo en las pré-
tesis de reemplazo largo de la aorta toracoabdominal, requiriendo nuevas interven-

cuanto a sobrevida precoz, y
por consiguiente a largo plazo,
de este grupo de pacientes.
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ciones para solucionar estos hallazgos (Figura 6). Sin tener un apoyo cientifico o
estadistico, hemos adoptado la conducta de utilizar prétesis de PTFE en las recons-
trucciones cerebrovasculares de la aorta ascendente a los segmentos carotideos y sub-
clavios, y no hemos vuelto a observar este problema. No cabe duda alguna de que
serd necesario seguir observando estos pacientes a largo plazo para tener una respues-
ta con fundamentos mas sélidos.
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