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VASCULITIS DEL TRONCO CELIACO COMO PRESENTACION DE ARTERITIS DE TAKAYASU
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Resumen La arteritis de Takayasu es una vasculitis idiopatica y granulomatosa crénica que se manifiesta en
forma de panaortitis, de etiologia desconocida, aunque se postula un origen autoinmune. Es pro-
gresiva y genera, tanto en adultos como en nifios, estenosis segmentaria, oclusion, dilataciéon y/o aneurismas.
La vasculitis aislada gastrointestinal sin afectacion sistémica es rara. Este caso lleva a tener en cuenta la ma-
nifestacion abdominal atipica de la arteritis de Takayasu en el diagnodstico diferencial de un sintoma frecuente,
como la epigastralgia, y a destacar el rol que ocupan en la actualidad los métodos de imagenes no invasivos

para su diagndstico.
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Abstract Vasculitis of the celiac artery as a presentation of Takayasu’s arteritis. Takayasu arteritis is an
idiopathic and chronic granulomatous vasculitis manifested in the form of panaortitis, of unknown
etiology, even though an autoimmune origin is postulated. It is progressive and generates, in adults and children,
segmental stenosis, occlusion, dilation and / or aneurysms. Isolated gastrointestinal vasculitis without systemic
involvement is rare. This case leads us to take into account the atypical abdominal manifestation of Takayasu

arteritis in the differential diagnosis of a frequent symptom, such as epigastralgia, and to highlight the role cur-

rently played by non-invasive imaging methods for its diagnosis.
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La arteritis de Takayasu (AT) es la inflamacién gra-
nulomatosa crénica de la aorta y sus ramas principales
que causa estenosis, dilatacién y aneurismas. Afecta
principalmente mujeres de 10 a 40 afios, mas frecuente
en Extremo Oriente y América Latina'. El inicio de la AT
sugiere mecanismos de obstruccion vascular diferentes a
la aterosclerosis?. Algunos pacientes muestran un curso
de enfermedad monofasico y autolimitado, y otros desa-
rrollan una arteritis progresiva que causa obstrucciones
vasculares graves®s.

El diagndstico combina el examen fisico, pruebas
de laboratorio e imagenes. Los criterios de Fiessinger®
incluyen: origen en pais endémico, tuberculosis o infec-
cion estreptocdcica. Pero los criterios mas ampliamente
adoptados son los propuestos por Ishikawa (sensibilidad
del 84%) y los del Colegio Americano de Reumatologia
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(ACR). Estos se desarrollaron para distinguir AT de otras
vasculitis. Cuando tres de seis criterios estan presentes,
tienen sensibilidad de 90.5% y especificidad de 97.8%
para la clasificacion correcta de AT.

Los sintomas se deben a claudicacién e isquemia insi-
diosa o bien, si es lo suficientemente réapida, a la isquemia
critica. Sin embargo, el dolor abdominal es una manifes-
taciéon poco comun? 3. El tracto gastrointestinal se afecta
en un 20% de los casos con compromiso sistemico®. No
obstante, su presentacion aislada es rara.

Comunicamos este caso debido a la presentacion
atipica, cuya manifestacion inicial fue dolor abdominal,
encontrandose evidencia de vasculitis de grandes vasos
en arteria hepatica y tronco celiaco, compatible con AT.

Caso clinico

Un vardn, de origen caucasico, de 48 afios fue internado por
epigastralgia de 8 horas de evolucion con irradiacion hacia
flancos, intensidad 10/10 (EVA), vémitos y diarrea no disen-
térica. Nego fiebre o equivalentes, pérdida de peso, melena
u otros sintomas gastrointestinales.

Como antecedentes personales es trabajador ferroviario
nacido en Misiones (Republica Argentina) donde vivié hasta
los 18 afos realizando tareas ganaderas, hipertenso tratado
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con enalapril 20 mg/dia hace 3 afios, hernia discal L4-L5
intervenida quirdrgicamente hace 2 afios y C6-C7 con cérvico-
braquialgia bilateral, medicado con pregabalina 75 mg/dia.

Al examen fisico el pulso era 66 Ipm, simétricos, frecuencia
respiratoria 20 rpm, TA 170/100 mmHg con diferencial de 10
mmHg en miembros superiores, temperatura axilar 36 °C,
peso 85 kg, talla 1.82 m, IMC 25.6. El resto de los exdmenes,
cardiovascular y respiratorio, fueron normales. El abdomen se
encontraba blando, depresible, doloroso en epigastrio con pe-
ristalsis conservada, sin distension y no se auscultaron soplos.

El laboratorio informé recuento celular normal, hemato-
crito 48%, Hb 16.2 g/100ml, glébulos blancos 9520/mm?, las
enzimas hepaticas se hallaron duplicando su valor normal, la
funcién renal, amilasa y perfil fosfocalcico no estaban alte-
rados. La velocidad sedimentacion globular (VSG) fue 6 y la
proteina C reactiva (PCR) 15.

Las radiografias de abdomen (de pie y acostado) mostra-
ron distribucién de gas normal y la ecografia abdominal no
identifico alteraciones en 6rganos sélidos, ni liquido libre. La
angio-TC de abdomen mostré defecto de relleno, paso filifor-
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me del contraste en tronco celiaco y tercio proximal de arteria
hepética sin signos de diseccion o aneurisma, compatible
con estenosis/trombosis y engrosamiento mural sugestivo de
vasculitis (Fig. 1). Las demas arterias abdominales no tenian
alteraciones. La TC de térax solo informé como hallazgo dos
imagenes compatibles con granulomas, uno en pulmén y otro
hepatico. La ecografia doppler de vasos subclavios no mostro
signos sugestivos de lesion ni estenosis significativas.

El interrogatorio fue orientado a sindromes vasculiticos.
El paciente negé rash cutaneo, artralgias, fotosensibilidad,
fenomeno de Raynaud, o dolor sobre trayectos arteriales
superficiales. El examen osteoarticular y cutaneo fue normal,
sin alteraciones al fondo de ojo.

Las determinaciones de ANA, ANCA, FR, anticoagulante
lipico, b2GLP1, complemento, crioglobulinas, homocisteina,
mutacion gen protrombina G20210A, PAI-1, factor V de Lay-
den, proteinas C y S, antitrombina Ill, presentaron rango
normal y las serologias virales (HVC, HVB, HIV) fueron no
reactivas. Completd el estudio vascular abdominal con angio-
resonancia y arteriografia digital (Fig. 2).

Fig. 1.— Angio TC (arriba) que evidencia estenosis de tronco celiaco (flecha gris) y
arteria hepatica (flecha blanca) con edema mural. PET-TC (abajo) captacion del
radio trazador en tronco celiaco (flecha gris) y arteria hepatica (flecha blanca)

Fig. 2.— Angiografia digital diagndstica. A: Evidencia obstruccion critica de tronco
celiaco y su rama hepatica y B: post angioplastia

La Figura 1 puede apreciarse en color en www.medicinabuenosaires.com
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Dados los hallazgos en imagenes, se plantearon tres
diagndsticos diferenciales: arteritis de grandes vasos, posible
enfermedad de Takayasu (tipo IV de la clasificacion angiografi-
ca de Hata®), poliarteritis nodosa y hemoglobinuria paroxistica
nocturna (HPN) por lo que se solicité citometria de flujo para
clon de HPN que incluyé CD55, CD59, CD14, CD16, todos
negativos. No se identificaron poblaciones vinculables a pro-
ceso linfoproliferativo B. La poblacion de linfocitos T CD4+:
61%, CD8+: 13%. La HPN se incluyé en los diagndsticos ya
que los eventos trombdticos caracteristicos no solo ocurren
en territorios venosos, sino también arteriales’. Un PET-TC
informé captacion en tronco celiaco compatible con proceso
vasculitico (Fig. 1).

Se decidié iniciar anticoagulacion con enoxaparina y trata-
miento con meprednisona 1 mg/kg/dia. Al quinto dia se realizé
angioplastia con stent a tronco celiaco (Fig. 2) exitosa, con
remision total de la sintomatologia. El paciente fue externado
para seguimiento ambulatorio con evolucién satisfactoria.

En consideracion de los criterios propuestos por EULAR
y ACR", nuestro paciente se diagnosticé como arteritis de
Takayasu.

Discusion

Los signos y sintomas de la AT son diversos y reflejan
tanto la etapa de la enfermedad como la vasculatura
afectada. Inicialmente pueden ser inespecificos, como
fatiga, pérdida de peso y fiebre baja, pero a medida que
avanza puede manifestarse como soplos vasculares,
claudicacién, retinopatia e isquemia por oclusién arterial.
La histologia muestra un parche y engrosamiento fibroso
transmural, lo que resulta en multiples obstrucciones
vasculares.

La estabilidad clinica o de laboratorio no siempre es si-
nonimo de remision. El 50% de los pacientes en aparente
remision clinica, siguen desarrollando lesiones vasculares
estenosantes, objetivables en imagenes'®. Por ello, para
valorar la actividad de la enfermedad, es necesario aunar
examenes de laboratorio, imagen y sintomas clinicos que
el médico debera valorar en su conjunto.

Para el diagndstico de AT, el Colegio Americano
de Reumatologia (ACR)''" desarrollé un indice que
contiene seis criterios: 1) edad de inicio < 40 anos; 2)
claudicacién de extremidades; 3) disminucion del pulso
en arteria braquial; 4) presion arterial sistélica dife-
rencial > 10 mmHg entre brazos; 5) soplo de arterias
subclavias o aorta; y 6) anomalias en arteriograma. Si
se cumplen tres 0 mas de estos criterios, la sensibilidad
alcanza 90.5% vy la especificidad 98%. La actividad de
la AT puede evaluarse con los criterios de los Institutos
Nacionales de la Salud (NIH), con enfermedad activa
definida como la nueva aparicién o empeoramiento de
dos de los siguientes criterios: 1) sintomas sistémicos,
fiebre y malestar general, sin otra causa; 2) VSG) ele-
vada; 3) sintomas de isquemia vascular o inflamacion
(claudicacion, pulsos disminuidos o ausentes, soplos,
dolor vascular, presion arterial asimétrica); y 4) dano
objetivado angiograficamente.
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El marcador inflamatorio VSG para distinguir enferme-
dad activa de inactiva, presenta solo 72% de sensibilidad.
Ademas, tanto la VSG como la PCR pueden variar por
factores distintos a la remisién de la enfermedad. La
VSG puede ser influenciada por factores externos como
medicamentos y viscosidad sanguinea y la PCR tener
elevacion inespecifica en respuesta a inflamacion de
tejidos e infeccién. Adicionalmente, la PCR se produce
en el higado en respuesta a la citocina IL-6, y no en el
sitio de inflamacion, lo que explica su baja sensibilidad.

Como resultado, confiar en estos marcadores puede
conducir a la falsa suposicion de que existe una remision,
mientras hay fibrosis activa en curso y oclusion progresiva.

Aunque las intervenciones vasculares iniciales son
generalmente exitosas, la permeabilidad a largo plazo de
los vasos es pobre. Un método es la angioplastia translu-
minal percutanea con baldn, otra opcion es implantar un
stent. Sin embargo, la superioridad de la angioplastia con
balén sola o con stent no ha sido dilucidada'.

El tratamiento con glucocorticoides es efectivo en la
mayoria de los casos, iniciando 1mg/kg/dia el primer
mes y luego pauta descendente, con control estricto de
evidencia de actividad. Si hay compromiso vital, se indi-
can pulsos de metilprednisolona 1g/dia durante tres dias
consecutivos. En casos refractarios o no respondedores,
pueden utilizarse inmunosupresores como ciclofosfamida
en combinacién con glucocorticoides’.

En la etapa activa, el tratamiento médico con esteroi-
des o inmunosupresores, antes de considerar la revas-
cularizacion, mejora la inflamacién. Por el contrario, la
revascularizacion durante la fase activa podria aumentar
el riesgo de complicaciones relacionadas al procedimien-
to, incluyendo reestenosis y diseccion. La angioplastia se
considera una alternativa costo-efectiva, menos invasiva,
y un método seguro para resolver la estenosis (81%-100%
de efectividad) y baja morbimortalidad'.

Los métodos de imagenes no invasivos cobran relevan-
ciay son importantes en el diagndstico, incluso en periodo
presintomatico, y en casos con alta sospecha clinica, que
avala el inicio del tratamiento. Ademas, son costo efectivos
y ampliamente disponibles en la mayoria de los centros'.

En nuestro caso, se estableci6 el diagnostico de AT
en base a los criterios diagndsticos y de actividad segun
el ACR" y NIH™, y se inici¢ tratamiento con corticoideo-
terapia y posterior resolucién invasiva con angioplastia
con stent. Ante la franca mejoria sintomatica inicial se
desestimo la necesidad de inmunosupresion severa.

La EULAR (Liga Europea contra el Reumatismo) es-
tablecié recomendaciones sobre el uso de modalidades
de imagenes (ultrasonido, resonancia, TC y PET-TC) al
hacer un diagndstico clinico de arteritis de grandes vasos
y cuando utilizarlas para controlar la actividad y el dafno
de la enfermedad, disminuyendo el tiempo de latencia
para arribar al diagnéstico, que en algunos casos puede
ser de varios meses'3.
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Relnese ésta [la junta*], nombrase un orador, una especie de miembro informante,
que expone y defiende, contra uno, contra dos, o contra mas, ciertas y determinadas

posiciones. El que quiere lo ayuda.

El miembro informante suele ser el cacique. El discurso se lleva estudiado, el tono y
las formas son semejantes al tono y las formas de la conversacion en parlamento, con
la diferencia de que en la junta se admiten las interrupciones, los silbidos, los gritos,
las burlas de todo género. Hay juntas muy ruidosas pero todas, excepto algunas que
terminaron a capazos, tienen el mismo desenlace. Después de mucho hablar, triunfa
la mayoria aunque no tenga razon. Y aqui es de hacer notar que el resultado de la
junta se sabe siempre de antemano, porque el cacique principal tiene buen cuidado
en catequizar con tiempo a los indios y capitanejos mas influyentes de la tribu.

Lucio V. Mansilla (1831-1913)

Una excursion a los indios ranqueles (1870). Buenos Aires; Eudeba, 1966.
Vol. |, p 177

*La junta, dice Mansilla: “Es un acto muy grave y muy solemne. Es una cosa muy
parecida a un parlamento de un pueblo libre, a nuestro congreso, por ejemplo”.



