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Vasculitis de grandes vasos

Luis Felipe Ramds Luis Fernando Pinto .

Resumen

La arteritis de Takayasu y la arteritis de células
gigantes representan el espectro de las vasculitis d
grandes vasos que afecta dos grupos etareos dife-
rentes. Sin embargo comparten algunos hallazgos
como la afeccion del arco aodrtico y de sus grandes
ramas con compromiso visceral extenso y variable.
Esta revision puntualiza aspectos relevantes de la
clinica y diagndstico de estas entidades.

Palabras clave: Arteritis de Takayasu, arteritis
de grandes vasos, arteritis de células gigantes.

Summary

Takayasu and giant cell arteritis conform the
group of great vessels arteritis that affect two
different age groups. However they have some
common manifestations like the involvement of the
aortic arch and its branches with extensive and va-
riable visceral involvement. This paper describes
important clinical and diagnostic topics of this
diseases.

Key words: Takayasu arteritis, great vessels
arteritis, giant cell arteritis.

Introduccion

La clasificacion mas practica en la actualidad es la

de Chapel Hill, la cual las clasifica de acuerdo con el
etamaﬁo del vaso comprometido asi:

Grandes vasos

» Arteritis de células gigantes

» Arteritis de Takayasu

Medianos vasos

» Poliarteritis nodosa
 Enfermedad de Kawasaki
Pequefios vasos

* Granulomatosis de Wegener

e Sindrome de Churgh Strauss

* Poliarteritis microscopica

»  Vasculitis crioglobulinémica esencial
» Vasculitis leucocitoclastica cutdnea

En esta revision nos vamos a referir a las vasculitis

de grandes vasos.

Arteritis de Células Gigantes (ACG)
Definicién

También conocida como arteritis temporal, craneal

Las vasculitis se definen como un grupo heterogg-granulomatosa. Es un proceso inflamatorio que com-
neo de desordenes caracterizados patologicamente fi@mete las ramas craneales de las arterias que se ori-
inflamacion de los vasos sanguineos y clinicamente ghan del arco adrtico mas prominentemente pero

un grupo diverso de signos y sintomas.
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pueden ser también mas diseminddas.
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Epidemiologia El hallazgo de ocurrencia ciclica con picos en las

Parece ser relativamente comin en Europa y Estglas d_e inci(_jencia cada 5-7 afios sugiere una posible
dos Unidos. Es reportada como la vasculitis mas cggusa infecciosa o evento desencadenante. Hay repor-
man en los paises occidentales. En Europa es mas 44 _|mpI|can '”fecc'of‘ por el virus de la parain-
frecuente en los paises escandinavos, y en Estados (Ji"Z2 tipo 1y el parvo virus BE9.
dos se presenta aproximadamente 10 veces mas en dEn la patogénesis estan implicadas ambas inmuni-
norte que en el sur del pdis. dades (humoral y celular). La histopatologia granulo-
616atosa ha sugerido la presencia de reaccién inmune

Laincidencia anual varia entre 0,49-27,3 por 100.0 . L ,
~ mediada celularmente, dirigida contra antigenos (Ags)
en personas mayores de 50 afos. El 90% de los ca&os

o entro o cerca del tejido elastico en las paredes
de ACG ocurre en personas mayores de 60%afnos. arteriales J P

Estudios en los Estados Unidos han mostrado una

incidencia y prevalencia ajustada para edqd Y SEX0 Q&) tados de lesiones vasculares parecen ser la fuente

es de 17,8 nuevos casos por 100.000 habltantes_paraeqa interleuquina (IL) 2 e interferén (IFN) gama, y la

primera y de 200 casos por cada 100.000 hab'tanfﬁ%sencia de IL1 beta y factor de crecimiento

para la segunda. transformante B1 m RNA indica la activacién de
En un estudio la incidencia aumento con el tiempdacrofagos.

de 6,2 por 100.000 entre 1950 y 1959 a 19,1 por yna forma soluble de ELAM | esta presente en gran-

100.000 entre 1985 y 1992. Ademas, la incidencifss cantidades en suero de pacientes con ACG. Tam-
aumenta con la edad siendo de 2,1 por 100.000 eng{gn han sido detectadas otras moléculas de adhesion y
los 50 y 59 afios y 49 por 100.000 despues de los gdo sugiere que éstas tienen un papel en el transito de
afios® leucocitos a las lesiones vasculares y en la interaccion

Estudios en autopsia también han demostrado O@%mediadores celulares, lo que constituye la respuesta
pueden ser patologicamente mas frecuentes de lo §gnulomatosa.
son clinicamente (1,6% de 889 casos estudiados postSe ha logrado demostrar inmunoglobulinas (Igs) y
mortem). depdsitos de complemento intracelularmente y adya-
cente a la lamina elastica interna de la arteria temporal.
Estos depositos pueden representar anticuerpos (Acs)

La etiologia es desconocida, sin embargo exist@Bntra Ags de la pared arterial o complejos inmunes
varias posibilidades, ninguna de las cuales ha sido sggpositados en sangre.

tentada.

En especimenes de arteria temporal los linfocitos T

Etiologia y patogénesis

La produccién de citoquinas, principalmente la IL

La aumentada incidencia en personas mayores gl&jene una correlacion probada con severidad y activi-
50 afos ha llevado a pensar que es una enfermedadydgl ge 1a enfermedad.

envejecimiento, pero esto no ha sido entendido com- o
pletamenté. Se cree que debe haber un factor iniciador descono-

| na q tamil | cido (quizas infeccion viral) que activa los monocitos

El ndmero de reportes en familias y la aparente aiy;cjantes en un huésped susceptible. Este agente pue-
mentada frecuencia de estas condiciones en el norteydesqy g parecer exégeno o endégeno. Los monocitos
Europa y Estados Unidos (con antecedentes €tnicosdgpsecuentemente producen citoquinas inflamatorias

miliares similares), sugieren predisposicion geneticag,e resultan en el desencadenamiento de los sintomas

hereditaria. sistémicos caracteristicos: aumento de la velocidad de
El HLA DR4 ha sido asociado con la ACG y lasedimentacion globular (VSG), e incremento de otras
Polimialgia Reumatica (PR). proteinas de fase aguda.

El tabaquismo pesado y la enfermedad ateromatosakEl comportamiento del transito de los leucocitos
previa aumentan el riesgo en el sexo femenino pero cicculantes cambia. Por ejemplo, algunos monocitos
en el masculino. infiltran la adventicia de las paredes de las grandes
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arterias por la vasa vasorum usando moléculas de adEn un estudio en el cual se revisaron 360 pacientes
hesion. Dentro de los vasos los macréfagos infiltraon ACG retrospectivamente, los signos y sintomas mas
dos encuentran Ags, esto resulta en una funcifrecuentemente encontrados al inicio de la enfermedad
alterada de los macréfagos, con produccion de IFNfyeron los siguientes:

reclutamiento de macréfagos adicionales vy linfocitos.

) L, 8 Arteria temporal anormal 68,1%
Esta interaccion entre las células reclutadas llevan a

produccién de mediadores de inflamacion, destruccion Cefalea 64,4%
de tej_idos,_e induccién de mecanismos de reparaci_én.,:iebre 45,8%
Las citoquinas subsecuentemente promueven prolife- _
racion intimal, trombosis y posiblemente oclusién del ~ Baja 43,2%
vaso. Ademas, el dafio del musculo liso de la mediaes Ajta 2.2%
seguido por fibrosis, cicatrizacién y estrechamientou .
oclusion de las arterids. Perdida de peso 39,7 %
Patologia Polimialgia reumética 39,7%
Claudicacion mandibular 33,6%

El infiltrado inflamatorio es cominmente observa-
do en aorta toracica, arterias cervicales grandes y ra-Desérdenes de vision o dolor ocular 25%

mas de la arteria carétida externa. . o
Artralgias o mialgias 16,7%

Los vasos intracraneanos estan raramente compro—Dolor de oido 10 6%
metidos. Las vasculitis sin embargo pueden ser mas '
diseminadas en casos selectos. Otros < 10%

Las lesiones vasculares tienden a comprometerse erEntre estos Ultimos se incluyen: fatiga, anorexia,
una forma desigual (en parches). angina, infarto, isquemia cerebral transitoria, enferme-

. . , . dad cerebrovascular, dolor de lengua,’ etc.
Los linfocitos T y macrofagos predominan con un nu-

mero variable de células gigantes multinucleadas y oca-Ahora vamos a analizar los mas frecuentes:
S|onaI[nente celglas plasmaticas, neutrdfilos y eosindfilos. gintomas generales
Las células multinucleadas son encontradas en el 50% de

las biopsias de arteria temporal, frecuentemente en proxi-S€ presenta fiebre en el 50% de los pacientes, tam-
midad a la lamina elastiéa. bién se manifiesta la enfermedad con: fatiga, pérdida

. L, de peso, anorexia.
La inflamacion usualmente se centra alrededor de

la media y el fragmento de membrana elastica interna. L2 fiebre puede ser de bajo grado, pero puede alcan-
zar 39-40°C en el 15% de los pacientes. Siempre debe

_Entre algunos segmentos arteriales con COMpromigg,q e en cuenta la ACG como causa de fiebre de ori-
minimo, se pueden encontrar colecciones de linfocit

\ © iecciones de gén desconocido en personas de edad avafhzada.
confinados a la adventicia o a la lamina elastica interna o

externa® La mayoria de los sintomas son debidos a inflama-

. o ; cion, estrechamiento u oclusion de las arterias durante
El engrosamiento intimal esta usualmente preseni. irso de la enfermedad

y todas las capas arteriales estan afectadas.

. ” ) Cefalea
Puede desarrollarse trombosis en sitios de inflama-

cién activa y la lamina elastica usualmente se encuen-Es el sintoma mas comdn, puede ocurrir en el
tra fragmentada. 66% de los pacientes. Puede ser leve o muy severa,
generalmente de ubicaciéon temporal, aunque tam-
bién puede ser frontal u occipital. Puntos o nédulos

El inicio de los sintomas puede ser abrupto dolorosos pueden estar presentes por varios dias en
incidioso y pueden estar presentes por semanas o g@alquier parte del cuero cabelludo antes de llegar
ses antes del diagnéstico (Dx). al Dx.!

Clinica
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Claudicacion neuropatias, isquemia cerebral transitoria y enferme-

Puede ocurrir claudicacion intermitente en ml]scﬁj—ad cerebrovascular.

los de masticacion hasta en el 50% de los pacientes.Las neuropatias incluyen polineuropatias y pueden
También se presenta en extremidades y ocasionalmafectar extremidades superiores e inferiores. Se cree que
te en masculos de la lengua y deglucion. se debe a compromiso de arterias nutricias.

Hay reportes de gangrena de extremidades, cuerolLas hemiparesias y sintomas cerebrales son secun-
cabelludo o lengua debido a estrechamiento vasCWfirios a estrechamiento u oclusién de las arterias
marcado. carétidas o vertebro-basilares.

Sintomas visuales Sintomas respiratorios

Son comunes e incluyen diplopia, ptosis y pérdi- se presentan aproximadamente en el 10% de los
da transitoria o permanente de la vision (15-20%jgcientes y es predominantemente sintomatologia del

La pérdida visual es generalmente causada p@jcto respiratorio superior: tos crénica seca (es el mas
isquemia del nervio optico o tractos de este, seCUscyente), dolor en faringe, ronquera.

dario a arteritis de las ramas oftalmica o ciliar poste- _ _

rior y menos cominmente por oclusion de la arteria También puede haber compromiso pulmonar con

retinal. Los pacientes tipicamente se presentan cagdulos multiples y vasculités.

defecto parcial en el campo visual de forma abrupta | a sintomatologia respiratoria puede preceder el Dx.
en un ojo, el cual puede progresar a ceguera total. Si
no hay tratamiento el ojo contralateral puede com-

prometerse en 1-2 semanas. Ocurre en aproximadamente el 15% de los casos,

En un estudio con 245 pacientes, el 14% (34 pQOmprometiendo particularmente ramas del arco
cientes) tuvieron pérdida permanente de la vision. [88rtico, arteria subclavia y axilar, las cuales se pue-

éstos, 32 la perdieron previo al tratamiento y 2 luego 8€n volver lo suficientemente estrechas para produ-
iniciarlo 8 cir claudicacion, soplos sobre dichas arterias,

. _ 5 ausencia de pulsos en cuello, brazos y fenémeno de
Otro estudio con 174 pacientes evalu6 los poqu—(?lynauds

bles factores de riesgo para desarrollar dafio visua
permanente. Los factores de riesgo encontrados fue-El compromiso de la aorta puede estar presente en
ron: sintomas visuales transitorios previos (P:0.08| momento del Dx o puede ser posterior a éste. En un
trombocitosis (P:0.001) especialmente cuando estudio retrospectivo con 96 pacientes, a 11 les encon-
conteo es superior a 600.000. También encontrars@ron compromiso aortico. De éstos, dos lo tenian al

que los pacientes con PR (P: 0.02), sintomas congtiomento del Dx, en los otros nueve el Dx fue realiza-

tucionales (P:0.01) y PCR aumentada (P:0.03), tdo en un tiempo medio de 5,8 afos luego del Dx. Com-
vieron menor riesgo de presentar pérdida visuparados con la poblacion general de igual edad y sexo
permanent&.Otro posible predictor de ausencia dés pacientes de este estudio tuvieron una probabilidad
compromiso visual es la elevacion de las enzimdgd,3 veces mayor de desarrollar aneurisma de aorta
hepaticad. toracico y 2,4 veces de desarrollar aneurisma de aorta
ggdominall.o

Arteritis de grandes vasos

En pacientes asintomaticos el fondo de ojo pue
ser normal, puede haber cambios tempranos como pa-Aneurisma de aorta toracica y compromiso
lidez leve y edema del disco 6ptico, con infiltrados cardiaco
algodonosos en parches y pequefias hemorragias. TariE

. . S s una complicacion tardia, potencialmente seria que
diamente puede haber atrofia del nervio optico.

requiere permanentemente monitorizacion.

Sintomas neurologicos Puede presentarse angina, insuficiencia cardiaca,

Ocurren en aproximadamente el 30% de los pacieénfarto agudo de miocardio secundario a arteritis. Sin
tes. Son diversos pero son mas comunmente de tgrabargo, este tipo de compromiso es raro.
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Polimialgia reumatica (PR) Laboratorio

En varios reportes de ACG ha sido encontrada la Hematoldgico
PR hasta en un 40-60% y ha sidq el sintoma inic_ial €N pLede encontrarse anemia de leve a moderada,
el 20-40% de los casos. Contrariamente en series (g, o orsmica. El recuento de leucocitos es normal y
PR, la ACG ha sido encontrada entre un 0y 80% flgs njaquetas se encuentran aumentadas.
los casos. La causa de esta variabilidad es incierta pero _ _ y
puede ser por la seleccion de los casos. En algunos dé-2 velocidad de sedimentacion globular (VSG) es
los Gltimos estudios, las biopsias de arterias tempokl Parametro muy importante para el Dx de ACG. El
les no fueron hechas con frecuencia, o s6lo se hizo@{ero Dx es una VSG mayor de 50 mm/H.

pequeiios segmentos de arterias las cuales pudieraisin embargo, en un porcentaje no despreciable de
no haber tenido proceso inflamatorio. En otros estpgacientes la VSG puede ser normal. En un estudio con
dios las biopsias fueron hechas s6lo cuando se sosp&7 pacientes, evaluaron a los que tenian baja VSG.
chaba por sintomas vasculares la ACG. En general EBe&contraron que el 10,8% tenia VSG < 50, el 5,4%
acepta que de los pacientes con PR entre el 10-19%G < 40 y sélo el 3,6% VSG < 30. Este grupo tuvo
tendran ACG. menor incidencia de sintomas sistémicos y compro-

La PR puede aparecer antes durante o después dﬁ%o visual. El grupo de pacientes que tuvo VSG > 40

sintomatologia de la vasculitis. No se han encontra ue fueron en total 158), presentaron una VSG pro-

. : . medio de 85 mm/H con un rango que oscilé entre 40 y
diferencias claras entre los pacientes con PR con o 55 mm/Hz

vasculitis.

También se ha encontrado aumento del complejo

Generalmente estqs paC|.entes _se ,en_cuentranfg&or Vlli/factor de Von Willebrand, posiblemente se-
buen estado, con manifestaciones sistémicas haStacSﬁ'dario a dafio vascufar

el 50% de los pacientes consistentes en fiebre de bajo ] o
grado (raro) y pérdida de peso. También puede haberProteinas plasmaticas

artralgias de evolucion aguda, subaguda o cronica; | 3 albiimina esta disminuida, con aumento de las
malestar, fatiga, depresion junto con dolor y rigidezjfa 2 globulinas, fibrina y otros reactantes de fase agu-
Los sintomas pueden estar por meses antes del BX.como la PCR. Esta Ultima parece ser mas sensible
Normalmente la cintura escapular es la primera corgn el Dx y en definir qué pacientes requeriran y respon-
prometida, el compromiso puede ser unilateral y lugeran mejor a los esteroides, comparado con la¥/SG.
go bilateral (en semanas), y puede comprometgimbién se encuentran elevados niveles de gamma-
miembros a nivel proximal, musculatura axial y tenglobulina y complemento.

dones. Puede haber rigidez matinal. Los movimien-
tos de las articulaciones empeoran el dolor y puedFerg
despertar al paciente. Asi mismo no hay compromi-
so de la fuerza muscular. La sinovitis es indudable- Los anticuerpos antinucleares (ANAS) y el factor
mente la causa de muchos de los hallazgos en la P&RIMatoide (FR) generalmente son negativos.

Un examen fisico cuidadoso puede revelar la sinovitis pryehas hepaticas

transitoria de rodillas, mufiecas y articulacién o ]
esternoclaviculat? Puede existir leve anormalidad en una tercera parte

_ _ ] de los pacientes. La anormalidad mas frecuente es la
Se acepta que las manifestaciones musculgeyacion de la fosfatasa alcalina, pero también puede
esqueléticas pueden ser distales en un porcentgignentarse el tiempo de protrombina. La biopsia hepa-
importante de pacientes que tienen PR y ACG simyica puede revelar hepatitis granulomatosa.
taneamente, pero en el paciente que tiene sélo ACG

esta manifestacion es mucho menos frecuente, sugi-
riendo mecanismos diferentes de la enfermedad entreSon usualmente normales. Pueden encontrarse ci-
PR y ACG. El sintoma musculo-esquelético més elindros eritrocitarios, pero su presencia no se correla-
contrado es la artritiS:*2 ciona con el amplio compromiso de grandes arterias.

La IL 6 en trabajos preliminares parece predecir la
puesta a los esteroides en pacientes con PR ¥ ACG.

Pruebas renales y uroanalisis
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Enzimas musculares De ser posible se debe realizar la biopsia previo al

Generalmente son normales. La biopsia muscular'8§"'° del tratamiento, pero puede ser luego ya que la

normal o muestra leve atrofia de las fibras musculareg? "".ma.c"-"” puede per_S|st|r hasta dos semanas luego
el inicio de los esteroidés.

Liquido sinovial o o o
La examinacion angiogréfica del arco aortico y sus

Usualmente es inflamatorio de bajo grado, con resmas puede mostrar anormalidades en aquellos pacien-

cuento celular de leucocitos entre 1.000 Yy 20.000 Célui@% con Sintomas de Compromiso de grandes vasos.

por mm3 (40-50% son polimorfo nucleares neutrdfilos). ] _ y
La tomografia computarizada y la RMN también

Diagnostico pueden detectar compromiso de grandes arterias. Pero
El Dx debe ser sospechado en personas mayoreéaj@ngiografl'a continta definiendo con mayor claridad
50 afios que se presenten con cefalea, pérdida abriggaesiones.
de la visién, sintomas de PR, fiebre o anemia no expli-

También se ha intentado utilizar la ultrasonografia
cada, con aumento marcado de la VSG.

(USG) de arteria temporal. En un estudio prospectivo
Estas manifestaciones varian en severidad y puedenevaluaron 30 pacientes con arteritis temporal. En 22
ser transitorias, por lo que se debe interrogar por sint ellos se encontré un halo oscuro alrededor del lumen
mas recientes y actuales. Ademas se deben palpar afeela arteria, el cual desaparecio luego del tratamiento
rias de cabeza, cuello, térax superior y brazo para bus@am rango entre 7 y 56 dias). Otros hallazgos menos
dolor o trombosis. También se deben auscultar esesgpecificos fueron: estenosis u oclusiones de las arte-
areas en busca de soplos. rias. El grupo control sélo tuvo el hallazgo del halo en

[
La biopsia de arteria temporal (también puede s%|r7/0 de los casds.

occipital o facial cuando son anormales) esta recomen-Los criterios de clasificacion del Colegio America-
dada en todos los pacientes en quienes se sospechlde Reumatologia (ACR) son:

f dad y h te de | iterios diagnosticos.
enfermedad y hace parte de los criterios diagnosticos. , -\ i mayor de 50 afios:

Debido a que el compromiso puede ser focal, se
debe tomar la muestra de una zona sintomatica o
clinicamente anormal. La biopsia puede ser negativa
en un porcentaje importante de pacientes (hasta un2. Nueva cefalea:
40%) en algunas series.

Desarrollo de sintomas o inicio de hallazgos a
edad mayor de 50 afios.

_ S . Nuevo inicio o nuevo tipo de cefalea localizada.
La presencia de sinovitis, VSG baja (< 40 mm/h),

ausencia de claudicacion y ausencia de dolor en arte-3. Anormalidad en arteria temporal:
rias te_mporales pr_edlce en un 95% la posibilidad que 1a  pgjor en arteria temporal a la palpacion o dismi-
biopsia sea negativa. nucion del pulso, no relacionado con ateroes-

Cuando las arterias son normales es importante  clerosis de arterias cervicales.
b|0p§|ar segmer_ltos grandes (3-5 cm) y si es normal4_ Aumento de la VSG:
considerar biopsia del lado contralateral, lo cual aumen-
ta la sensibilidad en un 5-10%. La sensibilidad de la ~ Mayor de 50 mm/H por método de Westergreen.

T : oo
biopsia oscila entre 67-97%. 5. Biopsia arteria anormal.

Cuando se tienen pacientes so6lo con PR sin evi- . . . : .
BT o . . Vasculitis caracterizada por una predominancia de in-
dencia clinica de ACG, la decision de realizar blo%—Itr

) er s S . . ado celular mononuclear o inflamacién granulomatosa,
sia es dificil y debe ser individualizada. Si los 9

. , - .usualmente con células gigantes multinucleadas.
sintomas musculo-esqueléticos son leves, de recien-

te inicio o permanecen estables por periodos prolon- Se necesitan para el Dx 3 de los 5. De esta forma se
gados (1 afio), podria hacerse seguimiento sobtiene una sensibilidad del 93,5% y una especificidad
necesidad de biopsia. del 929%* 4
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Diagnostico diferencial minucion gradual del 10% de la dosis total cada sema-
Nrao cada 2 semanas. Un problema grande es que hasta

Los sintomas y hallazgos histologicos de PA en el 60% de los pacientes ocurre una recaida mientras
Granulomatosis de Wegener, arteritis de Takayasu L OY70 P ;
disminuyen los esteroid€s.

otras vasculitis pueden sobreponerse a las arterias t8
porales y confundir el Dx. Las dosis interdiarias de prednisolona son menos

Hay generalmente poca dificultad en diferenciar %fecnvas que las dosis dianias.

ACG de poliarteritis, vasculitis de hipersensibilidad y La VSG y la PCR son generalmente las pruebas de
Granulomatosis de Wegener por sus diferentes distitayor utilidad en el seguimiento de los pacientes. La
buciones de las lesiones, su histopatologia y compr@moglobina, albdmina y alfa 2 globulina podrian ser
miso de 6rganos. Sin embargo, en estas formastdebién (tiles, pero menos sensibles para indicar la
vasculitis necrotizantes se ha visto comprometida 3atividad de la enfermedad.

arteria temporal en raros casos y se superponen histopa- , .
tolégicamente. Es posible que en algin momento la VSG se au-

_ . - ) mente nuevamente y la conducta en este caso es sus-
La ACG se diferencia de la angeitis del sistema ngdender la disminucion de los esteroides.

vioso central, arteritis de Takayasu y otras arteritis por » ) _
la edad vy las distribuciones de las lesighes. Es también frecuente encontrar pacientes que requie-
ren continuar con una dosis de prednisolona entre 10-

De_s()rdenes no vasculiticos como amiloidosis y corgp mg al dia por varios meses antes de disminuirla
promiso vascular por enfermedad de Lyme se deben e imente

también en cuenta, pero son enfermedades raras en nues-
tro medio. Se han informado recaidas de la enfermedad dentro

e . . . de los dos primeros afios de la enfermedad.
Otra caracteristica Util para el Dx diferencial es la rapi-

da respuesta al tratamiento vista en los pacientes con ACGUn estudio placebo controlado encontré que el

metotrexate a una dosis de 15 mg/semanales fall6 en

disminuir la dosis de esteroide necesario para controlar
Luego de establecer el Dx se inicia manejo caa enfermedad. No hay claridad si dosis més altas po-

glucocorticoides. En pacientes con alta sospecha de c@ffian obtener este benefidfo.

plicaciones vasculares, el tratamiento se debe iniciar in-

mediatamente o luego de tomar el laboratorio basico. En otro estudio remenf[e prospect!vo con 42 pacien-
tes se evaluaron la seguridad y la eficacia de adicionar

_ El tratamiento con glucocorticoides altera el cuadi@etotrexate al tratamiento convencional con predni-
histopatologico, pero éste puede persistir por varias seigiona. Los pacientes fueron randomizados a recibir

Tratamiento

nas luego del inicio de los esteroides. prednisolona 60 mg sola y metotrexate 10 mg semana-
Si la biopsia fue negativa pero la sospecha clinicalé§ mas la misma dosis de prednisolona. Se encontro
alta, se deben iniciar esteroides. gue la combinaciéon de prednisolona y metotrexate dis-

o . inuia la incidencia de recaida Unica o multiple con
La dosis mas frecuentemente administrada es 401

d dnisol val Si h siguientes valores de p respectivamente: p: 0.02 y
mg de prednisolona o su equivalente. Sino hay r(?JS.'O.OO4. También se encontr6 que el grupo de terapia
puesta rapida se debe aumentar la dosis.

combinada requeria menos dosis de esteroide (reduc-
Se sugiere el uso de pulsos de metilprednisolonacgn media de 1302 mg con un valor de p: 0.0009). Los
hay pérdida reciente de agudeza visual.riesgo de efectos adversos fueron similares en ambos grpos.

érdida de vision es del 1% luego de iniciar el manejo . . , - L
P . ; 9 on o . J, En vista del interés de utilizar medicaciones ahorradoras
con los esteroides por via oral y del 13% si ya existia

~ . L . de esteroides se hizo un estudio prospectivo comparando
dafio ocular previo al inicio de los esteroitles. . ) e
metilprednisolona de depdsito intramuscular contra
La dosis se debe mantener hasta la remision de fastilprednisolona oral. A las 96 semanas la dosis requeri-
sintomas y las anormalidades en las pruebas de labekaen el grupo de metilprednisolona intramuscular era 56%
torio. Esto usualmente ocurre entre las semanas dogénor que la oral, con menos efectos adversos e igual
cuatro de tratamiento; luego de esto se inicia una digntrol de la enfermeddd.
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La eficacia de otras drogas citotéxicas como dapsen en 18 de ellos titulos 20 veces mayores que los su-
na, antimalaricos, penicilamina no ha sido estudiagetos control. El papel de estos anticuerpos en la
adecuadamente en trabajos controlados. Sélo han didmpatologia no ha sido completamente aclafédo.

utiles en reportes de casos. La presencia de otros autoanticuerpos como:

antinucleares, antibDNA, anticitoplasma de neutrdfilos
Arteritis de Takayasu (AT) (ANCAS) o antifosfolipido no ha sido demostrada.

Definicién Estudios genéticos muestran en pacientes japoneses

_ _una relacion con el HLA-Bw52 y con el HLA-DR2.
Es una enfermedad granulomatosa inflamatoria, de

etiologia desconocida, que afecta grandes arterias yEStudios de HLA en Colombia presentan una aso-
ocurre principalmente en nifios y mujeres jovenes. ciacion con el HLA DRB1* 1602 y DRB1*1001.

Epidemiologia Patologia

La incidencia y prevalencia no son exactamente co- EI cambio mas temprano parece ser inflamacion
nocidas. Es de distribucién mundial con una gran prgtanulomatosa en la adventicia y capas externas con
valencia en los paises asiaticos. En Japon se ha estimrf{@§resion a panarteritis.
que ocurren aproximadamente 150 nuevos casos caddistol6gicamente se observa un infiltrado de
afio. En Estados Unidos y Europa se calcula que OgHfocitos, células plasmaticas, histiocitos, células gi-
rren entre uno y tres nuevos casos por millon de hagkntes multinucleadas y ocasionalmente polimorfo nu-
tantes cada afo. cleares neutrdfilos. Con la progresion de la enfermedad

Tiene una relacién hombre:mujer de 4:1, generdﬁ’v arquitectura del vaso se ve comprometida, incluyen-

mente la enfermedad ocurre entre los 10 y 40 &fios.do [a lamina elastica interna y externa. El proceso pue-
de llevar a engrosamiento intimal con cicatrizacion y

Patogenesis trombosis secundaria. Debido a este compromiso se

La patogénesis permanece pobremente entendid@ueden formar aneurismas en las paredes arteriales de-

. : gilitadas y esto llevar a diseccion.
Algunos reportes han relacionado una variedad de

agentes infecciosos con la patogénesis de la enfermeEl compromiso generalmente es adrtico y de sus ra-
dad, entre éstos se encuentran: espiroquetas, bactefi@s mayores, este compromiso esen parches con 20-
micobacterias y virus. Sin embargo, ninguna ha mo3as de area normal entre las lesiones, aunque también
trado tener un papel convincente en el proce$§ ha descrito compromiso de toda la aorta.

fisiopatolégicot Clinica

_ La asociacion entre la AT y enfermedades como: ar- | o5 pacientes se presentan con una combinacion de
tritis reumatoide juvenil, enfermedad de Still del adultayintomas relacionados con el vaso comprometido y una
lupus eritematoso sistémico, eritema nodoso, enfermgriedad de sintomas sistémicos no especificos. Estos
dad inflamatoria intestinal y la sarcoidosis han sugeri¢ftimos son comunes como manifestacion inicial de la
una base autoinmune de la enfermedakdgunos re- enfermedad, siendo éstos: fatiga, pérdida de peso y fie-
portes han mostrado que el tipo de inmunidad mBge de bajo grado.
importantemente comprometida en la AT es la celular.

en éta ey wn ilvacion de cios T rincipa CF7 & PIOSTSS 1 1 e medsd os Sonae
mente) en el arco adrtico. Estas células liberan citoquingg - . » AEDICO princip
dilatacion, estrechamiento u oclusion de las ramas

que producen injuria vascular. Hay reportes que demu8st" . .
! . . : roximales o distales de la aorta. En una serie grande del
tran un incremento en el ndmero de linfocitos T CD

N . nstituto Nacional de Salud de los Estados Unidos (NIH),

con disminucion de los CD8, lo que sugiere un defeclto . . g . )

en la autorregulacion de los linfocifos as manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron: clau-
' dicacién de extremidades superiores, hipertension, do-

También tienen un papel los anticuerpos antiefer sobre la arteria carétida, mareo y anormalidades

doteliales. En un estudio con 19 pacientes se encontrsuales. Otras manifestaciones incluyen sintomas mus-
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culo-esqueléticos en el 50% de los pacientes; entre é€b51,4%, de miembros inferiores en el 37,1%, soplos en
se incluyen dolor toracico, artralgias, mialgias, la sinovited 28,5%, ECV en el 25,7% y cefalea en el 2228%.

es menos frecuente pero también puede presentarse. .
Laboratorio

Los pacientes pueden llegar con lesiones similares

. . Los hallazgos reflejan el proceso inflamatorio y no
a eritema nodoso o pioderma gangrertoso.

son especificos.
Las arterias pulmonares pueden estar también com—ES comdn encontrar anemia normocitica v normo
prometidas hasta en el 50% de los pacientes, sin em: y

. . . cromica sugiriendo anemia de enfermedad croénica. Los
bargo sintomas relacionados con arteritis de esil'as

. . - : - Jeucocitos pueden estar normales o levemente elevados.
arterias como disnea, hemoptisis e hipertension P
pulmonar no son frecuentes. Los reactantes de fase aguda como la VSG, la PCR,

las alfa 2 globulinas estdn aumentadas. En el estudio

El compromiso de las arterias carétidas y vertebr <1 NIH el 72% de los pacientes tenian aumento de la
les causan disminucién del flujo sanguineo cerebra 0 P

pueden llevar a sintomatologia como vértigo, sincope;
cefalea, convulsiones y demencia. El compromiso vi- Ademas puede encontrarse hipoalbuminemia.

sual es una manifestacion tardia. Los ANAS, ANCAS, anti DNA y anticuerpos
Hay también sintomatologia del tracto gastraantifosfolipidos son usualmente negativos.
intestinal como: dolor abdominal, diarrea, sangrado
y esto es debido a compromiso de ramas de la aort
abdominal. Requiere un alto indice de sospecha. Se debe pensar

Se han encontrado anticuerpos contra la mucos& pacientes con eventos isquemicos mayores y que

la aorta en el suero de muchos de estos paciéntes. eg/ten en ed?‘d temp,rana. De igual forma se debe sospe-
char en pacientes jévenes con HTA.
Es posible que los pacientes se quejen también de_ o i . §
dolor toracico debido a estrechamiento del ostio de ar- E' diagnostico es confirmado por arteriografia encon-
trando anormalidades mas frecuentemente en el arco

terias coronarias debido a aortitis 0 arteritis coronariad" " e = )
o aortico y sus ramas. Asimismo puede existir compromi-
En el examen fisico se deben buscar con Sumo g ge |a aorta abdominal, arterias renales e iliacas. Las
dado soplos sobre las arterias subclavias (principalmegiyrmalidades primarias son paredes lisas, adelgazadas,

la izquierda, que es la mas frecuentemente COMProM&sajes o estrechas con areas de dilatacion.
tida), cardtidas, braquiales y en abdomen. Estos soplos

se pueden encontrar en la tercera parte de los paciented’uede encontrarse circulacion colateral por la natu-

] o » raleza cronica de la enfermedad.
La ausencia o disminucién de los pulsos en una o

més arterias grandes también se puede encontrar en ed-a arteriografia tiene varias limitaciones: es un me-
tos pacientes. todo invasivo con una incidencia asociada de compli-

Se encuentra iaualmente en estos pacientes una ?ciones neuroldgicas y sistémicas que oscila entre el
9 P y el 8,5% y no muestra el engrosamiento de la pa-

crepancia en la presion arterial de aproximadamente :

P P proxi red. Por esto se ha intentado valorar la enfermedad con
mm de Hg entre ambos brazos. Ademas es frecueg{F . : :

i : 0s métodos no invasivos.
encontrar hasta en un 50% de los pacientes hipertension
arterial debido probablemente a estrechamiento de laEl ultrasonido transtoracico es de utilidad en las al-
arteria renal y disminucion de la elasticidad de la aortgraciones de aorta y sus ramas, particularmente la aor-
. . . . ta ascendente. El estudio transesofagico proporciona una
Existe un estudio realizado en Colombia que evaluo . o
L . mejor vision de la aorta descendente.

la presentacion clinica de la AT en 35 pacientes, encon-
trando que las cinco manifestaciones clinicas mas fre-De igual manera, se han venido utilizando la
cuentes en estos pacientes fueron: anormalidades tdetografia computarizada (TC) y la resonancia mag-

pulso el 100%, claudicacién de miembros superiores eética (RM) para el Dx de esta enfermedad.

Diagndstico
a
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En un estudio con 25 pacientes que tenian sintomas las extremidades superiores o inferiores, no debi-
sugestivos de AT, éstos fueron sometidos a arteriografia do a arteriosclerosis, displasia fibromuscular o
convencional y angiografia por TC. Este ultimo estu- causas similares; cambios usualmente focales o
dio tuvo una sensibilidad del 95% y una especificidad segmentarios.

del 100% para el diagndstico de la@AT. . o
°p 9 Se necesitan tres de los seis criterios para hacer el

En otro estudio reciente se evaluaron los hallazgamgnostico.
en circulacion intra y extracraneana de pacientes con
AT por medio de estudios no invasivos como la RM,
TC y dopler transcraneal. Fueron 21 pacientes y encon-Varios desordenes incluyendo otras vasculitis deben
traron por lo menos una lesion en 20 de los sujetos serF diferenciadas de la AT, entre ellas se encuentran:
tudiados. Con la RMy el dopler se encontraron diversas
lesiones como estenosis, aneurismas y oclusiones en
vasos supra aorticos y fueron corroborados por
arteriografia. (Sensibilidad y especificidad del 95%)

Diagnéstico diferencial

Displasia fibromuscular: se diferencia porque
usualmente el compromiso es mas focal en su
compromiso y no esta asociada con sintomato-
logia sistémica.

También han sido utilizados estos dos métodos para,

. Sindrome de Ehlers-Danlos: un grupo de pacien-
valorar respuesta al tratamiento.

tes puede tener compromiso vascular con
Los criterios de clasificacion del ACR tienen una aneurismas multiples. El cuadro clinico usual-
sensibilidad del 90,5% y una especificidad del 97,8% mente hace la diferencia.

Los criterios son: » Arteritis de células gigantes: tienen clinica e

. _ . histologia similar, la forma mas sencilla de dife-
1. Edad de inicio menor o igual a 40 afios: renciarlos es por la edad de presentacion.
Desarrollo de sintomas o hallazgos relacionados

con AT.

2. Claudicacion de extremidades:

Tratamiento

Los corticosteroides son efectivos suprimiendo los
sintomas sistémicos e isquémicos de la enfermedad.
Desarrollo y empeoramiento de fatiga y moles-
tia en masculos de una o més extremidades CoRL
la actividad especialmente en extremidades sy
periores.

La prednisolona a una dosis de 1 mg/kg/dia es usual-
nte utilizada hasta que se evidencie mejoria, luego
disminuye gradualmente.

Varios agentes han sido utilizados en el tratamiento
de la enfermedad como ahorradores de esteroides y en
Pulsacién disminuida en una o ambas arterié@s pacientes que no respondieron a estos.
braquiales.

3. Presién de arteria braquial disminuida:

Aproximadamente el 50% de los pacientes tienen
4. Diferencia de presion arterial mayor de 10 mr@nfermedad cronica y los esteroides no proporcionan re-

de Hg: misiones sostenidas. En un estudio se evalué metotrexate
.en 18 pacientes (dosis media de 17 mg semanales) mas
Brednisolona a dosis estandar: 16 de los pacientes fueron
seguidos por tres afios, obteniendo remision en 13 de
5. Soplo sobre la arteria subclavia o sobre la aorgllos. Tuvieron recaida siete una vez los esteroides fue-
ron suspendidos o con dosis muy bajas previas a la sus-
&ensién. De los pacientes que lograron remision, 8 la
sostuvieron por 18 meses en promédio.

Diferencia mayor de 10 mm de Hg en la presi
arterial sistélica entre ambos brazos.

Soplo audible en la auscultacion sobre una
ambas arterias subclavias o aorta abdominal.

6. Arterlografia anormal. Hay menos experiencia con medicaciones como la

Estrechamiento u obstruccion arteriogréafica de kclofosfamida, ciclosporina y mofetil micofenolato. Hay
aorta, sus ramas principales, o grandes arteriastenestudio con tres pacientes en los cuales se usé este
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of 174 patients. American Journal of Medicine 2001; 111:
211-217.

Evans JM, O’ Fallon W, Hunder C. Increased incidence of
aorticaneurysm and dissection in Giant cell (temporal)
arteritis: A populatrion based study. Annals of Internal
Medicine 1995; 122(7): 502-507.

Narvaez J, Nolla-Sole JM, Narvdez JM. Musculoeskeletal
manifestation in polymyalgia rheumatica and temporal
arteritis. Annals of Rheumatic Disease 2001; 60: 1060-
1063.

Salvarani C, Hunder G. Musculoeskeletal manifestation in

ultimo a una dosis de 2 gr/dia. Los tres pacientes tuvie-
ron una buena respuesta al tratamiento logrando disgy-
nuir o suspender la dosis de esteroides sin efectos
adversos de importancia.

La revascularizacion debe ser considerada en casbs
tardios cuando hay cambios estendticos irreversibles y
existe sintomatologia de isquemia. La angioplastia es la

primera opcién, es simple y efectiva pero infortuna-2.

< 4 R ; a population-based cohort of patients with giant cell
damente solo es Gt e,n una minoria de los p_aCIentes con arteritis. Arthritis and Rheumatism 1999; 52(6): 1259-
lesiones leves; ademas la tasa de recurrencia es alta y 1as|2g¢.

complicaciones son serias. La otra aproximacion esila Salvarani C, Hunder G. Giant cell arteritis with low erythro-
imiafa ci ; ; cyte sedimentation rate: Frecuency of occurrence in a
cirugia siempre previa arterlograﬁa. population-based study. Arthritis Care and Research 2001;
45(2): 140-145.
Schmidt W, Kraft H, Vorpahl K, et al. Color duplex
ultrasonography in the diagnosis of Temporal arteritis. New
England Journal of Medicine 1997; 337(19): 1336-1341.
Jover J, Hernadndez-Garcia C, Morado |, et al. Combined
treatment of Giant cell arteritis with methrotexate and
prednisone. A randomized, double blind, placebo controlled
trial. Annals of Internal Medicine 2001; 34(2): 106-114.
Hoffman G, Cid M, Hellman D, et al. A multicenter placebo
controlled study of methotrexate in giant cell arteritis.
Arthritis and Rheumatism 2000; (43): (suppl) S 115.
Baily M, Chapin W, Licht H. The effects of vasculitis on
the gastrointestinal tract and liver. Gastroenterology Clinics
1998; 27: (4).
Eichorn J, Sima D, Thiele B, et al: Anti-endotelial cell
antibodies in Takayasu arteritis. Circulation 1996; (93).
Salazar M, Varela A, Uribe O, et al. Association of HLA-
DRB1*1602 and DRB1*1001 with Takayasu arteritis in
colombian mestizos as markers of amerindian ancestry.

En un estudio se evalud la efectividad del tratamiento
quirdargico en 49 pacientes con isquemia cerebral cat:
sada por lesiones cervicales debidas a AT (resultados
preliminares). Los sintomas desaparecieron en 14 éa-
so0s, hubo reducciéon marcada en 18 casos, mejoria en
11, no hubo cambios en el 2% y murieron 5 pacientes.
En general, hubo resultado positivo en el 88% de |68
pacienteg?®
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