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Enfermedad de Takayasu: espectro de
hallazgos por imagen

Guillermo B. Ramirez-Cruz! y Sergio Andrés Criales-Vera®

RESUMEN

Introduccion. La arteritis de Takayasu (AT) es una panarteritis
segmentaria, necrosante y obliterante, de grandes vasos. Su
causa es desconocida y tiene mayor prevalencia en mujeres j6-
venes. Su distribucion es mundial; sin embargo, es mas frecuen-
te en los paises asiaticos e hispanicos como México. El cuadro
clinico es inespecifico, principalmente en los estadios iniciales
de la enfermedad. La evaluacién por estudios de imagen es muy
importante para el diagnéstico y para el seguimiento de los pa-
cientes.

Objetivo. Realizar una revision actual acerca de la enfermedad
de Takayasu y de los principales métodos de diagndstico para
evaluarla: ultrasonido, tomografia, resonancia magnética y to-
mografia por emision de positrones, asi como sus principales
hallazgos.

Material y métodos. Se seleccionaron los casos mas representa-
tivos de los pacientes con esta enfermedad del Instituto Nacio-
nal de Cardiologia Ignacio Chavez.

Discusion. Tradicionalmente se utilizé la angiografia convencio-
nal para realizar el diagnéstico de las arteritis de Takayasu; sin
embargo, han surgido otros métodos que ofrecen mas ventajas
para evaluar a estos pacientes como la tomografia computada
(TC), la resonancia magnética (RM), el ultrasonido (US) y, mas
recientemente, la combinacion de tomografia computada con la
tomografia por emision de positrones (PET-CT).

Conclusion. La imagen juega un papel importante en el diagnos-
tico y seguimiento de los pacientes con enfermedad de Taka-
yasu. Actualmente los métodos de imagen son variados y todos
ofrecen hallazgos Utiles para realizar el diagnoéstico y el sequi-
miento.

Palabras clave. arteritis de Takayasu, tomografia, resonancia
magnética, ultrasonido, clasificacion de Numano.

ABSTRACT

Introduction. Takayasu's arteritis (TAK) is a segmental, nec-
rotizing and obliterating panarteritis of large blood vessels. Its
cause is unknown and it is more prevalent in young women. Its
distribution is global; however, it is more extensive in Asian and
Hispanic countries, like Mexico. The clinical symptoms are non-
specific, mainly in the initial stages of the disease. Evaluation by
image studies is very important for diagnosis and monitoring of
patients.

Objective. Conduct an up-to-date review of Takayasu’s disease
and the leading diagnostic methods used to evaluate it: ultra-
sound, tomography, magnetic resonance, and positron emission
tomography, and their main findings.

Material and methods. The most representative cases among
patients with this disease at Instituto Nacional de Cardiologia Ig-
nacio Chavez were chosen.

Discussion. Traditionally conventional angiography was used
to diagnose Takayasu'’s arteritis; however, other methods have
been developed which offer more advantages to evaluate such
patients such as computed tomography (CT), magnetic reso-
nance (MR), ultrasound (US), and — more recently — computed
tomography with positron emission tomography (PET CT).
Conclusion. Imaging plays an important role in diagnosis and
monitoring of patients with Takayasu’s disease. Today imaging
methods are varied and all offer useful findings for diagnosis and
monitoring.

Key words. Takayasu’s arteritis, tomography, magnetic reso-
nance, ultrasound, Numano classification.
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INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu (AT) es una panarteritis segmen-
taria, necrotizante y obliterante, de grandes vasos, de
causa desconocida con una mayor prevalencia en mujeres
jovenes (> 80% de los casos).! También se conoce como
“enfermedad sin pulso” o sindrome de Martorell.? Afecta
la aorta y sus principales ramas, tales como el tronco bra-
quiocefalico, carotidas, subclavias, vertebrales y renales,
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seguidas de las arterias coronarias y pulmonares.? El ana-
lisis histopatolégico revela un marcado adelgazamiento de
la capa media de los vasos, alteracion de las fibras elasticas
y engrosamiento de las tinicas adventicia e intima.*

Las principales caracteristicas clinicas son inflamacién
sistémica, dolor debido a la vasculitis, signos y sintomas
de estenosis, oclusion o dilatacion de vasos sanguineos.
También se puede presentar con dafio a 6rganos debido
a alteraciones en el flujo de sangre o a la formacion de
aneurismas.®

La AT ocurre debido a un proceso autoinmunolégico que
resulta en una inflamacion crénica granulomatosa.®

Epidemiologia

La enfermedad es mas comtin en mujeres y es mas predo-
minante en paises asidticos e hispanicos (aunque tiene una
distribucién mundial) y usualmente inicia en la segunda o
tercera décadas de la vida.” La incidencia estimada es de
2.6 casos por millon de habitantes al afio.® Los territorios
vasculares afectados varian dependiendo de lalocalizacién
geografica; por ejemplo, en Japon y Europa generalmente
se ven afectadas la aorta tordcica y sus ramas pero en la
India la aorta abdominal es afectada mis frecuentemente.®

Patogénesis

El analisis patologico demuestra granulomas e inflamaciéon
de la pared arterial con marcada infiltracion y prolifera-
cion de células mononucleares en las capas adventicia y
media, hay lesién de los vasa vasorum en estadios tem-
pranos, seguidas de fibrosis y calcificaciéon en estadios
tardios. Este proceso lleva a estrechamiento y oclusion
de la aorta y sus ramas.?

La causa de la AT es ain desconocida, aunque ha sido
planteada la posibilidad de que estén involucrados factores
genéticos.’

Diversas investigaciones han reportado que la inmunidad
celular juega un papel en el desarrollo del dafio vascular
en los pacientes con AT. Se ha propuesto que algunos
factores estresantes como infecciones virales pueden
desencadenar trastornos del sistema inmunoldgico, como
un proceso inflamatorio progresivo donde las células T
participan en la lesion de los tejidos vasculares.

Otras investigaciones se han enfocado en la asociaciéon
de los antigenos de histocompatibilidad (HLA). Aunque
han sido propuestas asociaciones con HLA-A10, B5,
Bw52, DR2, DR4, B21 y B22 muchas de ellas permanecen
sin confirmarse y varian dependiendo de los diferentes
grupos étnicos.”

Un reporte reciente de multiples familias con AT hace que
surja la pregunta de si hay una forma autosémica recesiva

de la enfermedad” (figura 1).

Arteria normal

Arteria en Takayasu

Figura 1. Comparacion entre una arteria normal y una arteria
afectada con arteritis de Takayasu: proliferacion celular en la inti-
ma y fibrosis en intima y media.

Caracteristicas clinicas

La arteritis de Takayasu (AT) es cominmente dividida
en dos fases o estadios clinicos. En la fase temprana,
también conocida como sistémica o “fase pre-sin pul-
s0”, las manifestaciones clinicas son vagas, sistémicas y
constitucionales (fiebre, malestar, diaforesis nocturna,
debilidad, dolor) haciendo que el diagnostico sea dificil.
La fase tardia, también conocida como oclusiva o sin
pulso, se caracteriza por manifestaciones relacionadas
con estenosis arterial, oclusion o dilataciéon con hallazgos
clinicos que dependen del territorio vascular afectado.
Durante los estadios tardios los sintomas constitucionales
son menos evidentes.>5°

La AT quiza se presente con una amplia variedad de
sintomas y signos clinicos dependiendo del vaso o vasos
afectados.’ Lesiones estenoéticas pueden causar signos y
sintomas de isquemia cerebral debido a estenosis de los
troncos supraadrticos que explican la diferencia en la
presion sanguinea entre los brazos derecho e izquierdo,
asi como la disminucién de la intensidad de los pulsos.

Otros territorios vasculares que se pueden afectar son:

a) Ramas viscerales. Arterias renales: hipertension
secundaria debida a estenosis de las arterias renales
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y por coartacion aortica. Tronco celiaco y arterias
mesentéricas: angina mesentérica

b) Corazon: aneurismas o diseccion e insuficiencia
cardiaca debida a insuficiencia a6rtica secundaria a
una dilatacion adrtica anular.’ El involucramiento de
las coronarias se observa en 12% de los casos. Los
signos y sintomas se deben a isquemia secundaria a
estenosis u oclusion: los aneurismas y ectasia de vasos
colaterales no son comunes y la mayoria de las veces
se desarrollan como un mecanismo compensatorio.*

c) Arterias pulmonares: se ven involucradas en entre
50 y 80% de los pacientes; es frecuentemente una
manifestacion tardia. El hallazgo mis caracteristi-
co es estenosis u oclusion, principalmente de las
arterias segmentarias o subsegmentarias. El infarto
pulmonar secundario a oclusiéon o estenosis de las
arterias principales o lobares es menos frecuente.5
La oclusion unilateral de la arteria pulmonar puede
ocurrir en casos avanzados y fases tardias. La AT debe
ser considerada en casos de obstruccién de la arteria
pulmonar crénica de origen desconocido.'

d) Ojo: las manifestaciones oculares no son infrecuen-
tes en la AT. La arteritis oclusiva del arco aortico y
sus ramas resultan en manifestaciones de isquemia
ocular. La implicacion de las arterias renales o su-
prarrenales causa manifestaciones oculares debido
a la hipertension descontrolada. La retinopatia de
Takayasu es la manifestacion ocular mejor descrita®
y ha sido clasificada en cuatro estadios por Uyamay
Asayma: desde venas dilatadas a microaneurismas,
malformaciones arteriovenosas e isquemia retinal
con neovascularizacién y hemorragia vitrea.® Son
infrecuentes neuropatia isquémica oOptica, oclusion
de la arteria retinal central y sindrome isquémico
ocular.¢

e) Dolor toracico agudo: la AT no ha sido bien descrita
como una manifestacion clinica de la enfermedad,
sin embargo se debe considerar como una probable
causa de dolor toricico posterior cuando se asocia
con otros sintomas descritos, principalmente cuando
éstos se presentan en mujeres jévenes.?

Hallazgos de laboratorio

No hay cambios caracteristicos en los pardmetros hema-
tologicos o bioquimicos. La actividad de la enfermedad
deberia ser evaluada de acuerdo con los niveles de proteina
C reactiva, sedimentacion globular, cuenta de leucocitos

y niveles de gammaglobulina; asi como por la presencia
o ausencia de anemia. Ademas de la evaluacién de mar-
cadores inflamatorios también se deben evaluar algunos
marcadores para trombosis como fibrinoégeno, factor de
agregacion plaquetaria, tiempo de protrombina, tiempos
de tromboplastina parcial activada y antitrombina II1.° La
evaluacion inmunoloégica quiza revele incremento de las
inmunoglobulinas (IgG e IgA) y aumento de los compo-
nentes del complemento (C3 y C4).

Clasificacion

En 1997 Numano y sus colegas propusieron un método de
clasificacion en cinco tipos (Ia V) basado en los hallazgos
angiograficos,’ con subcategorizacién en el grupo Il por la
presencia o ausencia de lesiones en las arterias coronarias
o pulmonares.’ (cuadro I).

Ademais de estos 6 tipos también se especifica si hay lesion
en las arterias coronarias o pulmonares, lo que se indica
con C (+) y P (+), respectivamente.

Criterios del Colegio Americano de Reumatologia

Los criterios de diagnostico para AT establecidos por el
Colegio Americano de Reumatologia!! incluyen: edad,
sintomas, signos y hallazgos angiograficos relacionados
con el involucramiento de la aorta y sus principales ramas.

Cuadro . Clasificacion de Numano

Tipo Territorio vascular afectado

Tipo Ramas del arco adrtico

Tipolla | Aorta ascendente, arco adrtico y sus ramas

Tipo llb |Lesiones de lla + involucramiento de la aorta toracica
descendente

Tipolll | Aorta toracica descendente, abdominal y arterias re-
nales

Tipo IV | Aorta abdominal, arterias renales o ambas

TipoV |lesiones del tipo Ilb + IV (aorta ascendente, arco de la
aorta y sus ramas, aorta descendente, abdominal y/o
arterias renales)

\l*f 0 T 1] il / - ‘..r P W W

V2 ‘ 4 i ‘ [ | ' l

% e o % o v %
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I. Edad superior a 40 afios: desarrollo de sintomas y signos
relacionados con AT en menores de 40 afios.

II. Claudicacion de extremidades: desarrollo o empeo-
ramiento de fatiga y disconformidad en los muasculos
de una o mis extremidades, especialmente en extre-
midades superiores.

III. Disminuci6n del pulso arterial braquial: disminucién
del pulso en una o ambas arterias braquiales.

IV. Diferencia de la presion sanguinea mayor a 10 mmHg
(en la presion sistolica de ambos brazos).

V. Soplo sobre la subclavia: soplo audible a la ausculta-
cion sobre una o ambas arterias subclavias o sobre la
aorta abdominal.

VI. Arteriografia anormal: estenosis u oclusién de la
aorta, sus ramas principales o grandes arterias de las
extremidades superiores e inferiores que no se deben
a ateroesclerosis, displasia fibromuscular o causas si-
milares; cambios usualmente focales o segmentarios.

Para considerar que un paciente tiene AT al menos debe
cumplir 3 de los 6 criterios.™ La presencia de 3 o mds cri-
terios tiene un sensibilidad de 90.5% y una especificidad
de 97.8%.1!

Estos criterios tienen mayor sensibilidad para pacientes
con enfermedad activa que para aquellos con enferme-
dad inactiva. Las variaciones geograficas en el patron de
involucramiento arterial quiza reducen la sensibilidad de
estos criterios.'?

Hallazgos por imagen

La imagen vascular es esencial para el diagnostico y
seguimiento de los pacientes con AT. Histéricamente,

los procedimientos han sido invasivos, pero aunque
la angiografia convencional fue considerada el proce-
dimiento de eleccién para el diagnostico los métodos
no invasivos son hoy la norma.'* En la prictica clinica
actual la angiorresonancia magnética (angio-RM), la
angiotomografia computada (angio-TC) y la tomografia
por emision de positrones con 18F-fluorodesoxiglucosa
(PET-TC ® F-FDG) son usadas para el seguimiento de
los pacientes.!?

Ultrasonido

Revela el engrosamiento circunferencial homogéneo
de los vasos afectados (indistinguible de las placas ate-
roesclerdticas), oclusiones y dilataciones vasculares, asi
como elevacion de la velocidad del flujo distal a 1a zona
de estenosis en pacientes con AT.!*

También puede ser utilizado para evaluar y seguir la en-
fermedad en la aorta y sus principales ramas. Sin embargo
depende de varios factores, principalmente el operador
y una adecuada ventana acustica, asi como de las carac-
teristicas morfoldgicas del paciente; tiene un bajo valor
predictivo negativo®® (imagen 1).

Angiografia convencional

La angiografia con substraccion digital ha sido el proce-
dimiento de eleccion para la evaluacién de la AT. Este
procedimiento muestra segmentos delgados, estenosis
desde leves a severas hasta francas oclusiones; vasos cola-
terales o fendmeno de robo subclavio.'* Sin embargo, este
procedimiento s6lo demuestra la apariencia de la luz intra-
luminal y no permite diferenciar entre lesiones activas e
inactivas; esto puede dar resultados normales en casos de

" ls ¥ a itl - v
TP i

Imagen 1. Mujer de 25 afios con arteritis de Takayasu. A) Ultrasonido en escala de grises de la carétida derecha: marcada ecogénicidad y
engrosamiento mural concéntrico B) Doppler power de la carétida comun izquierda: flujo minimo debido a severa estenosis de la luz. C)
Carétida com(n derecha con velocidad sistélica de 239 cm/s debido a engrosamiento concéntrico de la arteria.
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engrosamiento mural difuso sin cambios intraluminales,
lo cual puede ser observado en fases tempranas.'***

Ademais, es un método invasivo con riesgo de complica-
ciones como hematomas, fistulas arteriovenosas, seudoa-
neurismas y trombosis. La prevalencia general reportada
de complicaciones vasculares es de 0.02-9%. La frecuencia
de muerte relacionada con este método es baja (<0.05%).1
Otros factores negativos de este método es la exposicion
a la radiacién ionizante y el uso de material de contraste
que puede producir nefrotoxicidad.'**

Tomografia computada

El espectro de los hallazgos por angiotomografia computa-
da (angio-TC) incluye estenosis, oclusiones, aneurismas y
engrosamiento concéntrico de la pared arterial que afectan
aorta y sus ramas, arterias pulmonares y ocasionalmente
las coronarias.**'°

La tomografia es ttil para el diagnostico temprano debido
a que permite la evaluacion del engrosamiento de la pared
en lugar de solo la luz del vaso, lo cual es especialmente
importante debido a que un diagnostico y tratamiento
oportunos estan asociados con un mejor prondstico.*1

En los estadios tardios de la enfermedad puede ocurrir
calcificacion vascular extensa.'*

Entre las limitaciones de la tomografia se incluyen la
necesidad de utilizar material de contraste y la radiaciéon
ionizante, esta tltima quiz4 limite su utilidad para el se-
guimiento de los pacientes bajo tratamiento'* (imagen 2).

Resonancia magnética

Los hallazgos en la fase aguda de la AT son engrosamiento
de la pared de la aorta y de las arterias pulmonares. Pue-
den ser usadas imagenes ponderadas en T2 sin contraste
para monitorear el edema de la pared adrtica, sugestivo
de inflamacion en una alta proporcion de pacientes con
enfermedad activa. El engrosamiento de la pared es mejor
identificado en imagenes con gadolinio, ya que presentan
realce.'>'s

Los hallazgos importantes en las fases tardias incluyen
estrechamiento difuso de la aorta tordcica descendente
y de la abdominal, asi como dilatacion de la aorta ascen-
dente. Las lesiones esten6ticas afectan generalmente a
las porciones proximales de los origenes de las arterias
de la aorta y la arteria pulmonar que son vistas también
en fases tardias. La oclusion es el segundo hallazgo
mdas comun: es caracteristica la oclusién con transicion
abrupta a vasos colaterales y terminacién en forma de
flama.'>*

La resonancia tiene dos ventajas importantes sobre la
angio-TC y sobre la angiografia convencional: a) el me-
dio de contraste paramagnético rara vez causa reacciéon
anafilictica y tienen menos incidencia de nefrotoxicidad
y b) no se utiliza radiacion ionizante.'s

Las desventajas de la resonancia son la dificultad para
visualizar vasos delgados y su poca utilidad para calcifi-
caciones vasculares. Es cara y por lo mismo estd menos
disponible en regiones donde la AT es mas prevalente!*
(imagen 3).

Imagen 2. Mujer de 33 afios con arteritis de Takayasu. A) Reconstruccidn volumétrica de tomografia: calcificaciones multiples en el arco
de la aorta asi como estenosis de la iliaca externa derecha. B) Reconstruccion volumétrica de tomografia: calcificaciones multiples en el
arco de la aorta (flecha) asi como estenosis de la cardtida comin izquierda (cabeza de flecha). C) Reconstruccion volumétrica de to-
mografia: estenosis de la iliaca externa derecha (flecha). D) Reconstruccion volumétrica de tomografia: calcificacion a nivel de la arteria
renal derecha (flecha). E) Tomografia de craneo, corte axial: zona de encefalomalacia como complicacion de la arteritis de Takayasu.
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Imagen 3. Mujer de 32 afios con arteritis de Takayasu. Angio-RM,
A) corte axial y B) oblicuo: dilatacién de la aorta ascendente y
oclusion de la carétida comin izquierda (flechas).

Combinacion de tomografia computada y
tomografia por emision de positrones

Este método provee informacion acerca del grado de
inflamacion vascular haciéndolo un estudio util para el
diagnéstico y quiza puede ser utilizado como guia para el
tratamiento inmunodepresor.’3

La captacion de ®F-FDG por los grandes vasos se puede
clasificar en 4 grados:*¢

* Grado 0: no hay captacion.

» Grado 1: menor que la captacion del higado.
*  Grado 2: similar a la captacion del higado.

» Grado 3: mayor que la captacion del higado.

Los grados 2 y 3 son especificos para vasculitis. La com-
binacién de tomografia computada y tomografia por
emision de positrones (PET-CT) también puede mostrar
la extension de los vasos involucrados aunque algunas
arterias, como la temporal y la renal, en ocasiones no
pueden verse.'¢

La PET-CT tiene la ventaja de ser un método con buena
sensibilidad y especificidad para el diagnostico de la AT;
sin embargo, no tiene mucha utilidad en el seguimiento
de los pacientes (a diferencia de otros métodos como el
ultrasonido) debido a la poca disponibilidad y al costo
elevado® (imagen 4).

Diagnostico diferencial

Un ntmero importante de enfermedades deberia ser
considerado dentro de los diagnosticos diferenciales; in-
cluyen infecciones agudas (aneurismas micéticos debidos
a septicemia o endocarditis), infecciones croénicas (sifilis,
tuberculosis, virus de la inmunodeficiencia humana),
causas congénitas (coartacién adrtica), enfermedades
hereditarias (sindrome de Marfan, neurofibromatosis,
sindrome de Ehlers-Danlos), displasia fibromuscular y
secuelas posradiacion. El tratamiento de esas afecciones
con agentes inmunodepresivos quizd sea inefectiva o quiza
empeore la enfermedad enfatizando la importancia de un
diagnéstico efectivo.'?

CONCLUSIONES

La arteritis de Takayasu es una arteritis sistémica que
afecta a grandes vasos; tiene una distribucién mundial y
una fisiopatologia compleja. La tomografia y 1a resonancia
magnética son técnicas que pueden contribuir en su eva-
luacion, especialmente en etapas tempranas. Los cambios
cronicos caracteristicos como estenosis, oclusion, engro-
samiento y calcificacion mural, trombosis y dilatacion
aneurismatica pueden se identificados en la aorta y sus
principales ramas.
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Imagen 4. Arteritis de Takayasu en mujer de 32 afios con datos
de vasculitis activa (elevacion de marcadores inflamatorios). A)
PET-CT para descartar enfermedad activa, lo cual se confirma al
observar captacion de ®F-FDG en la aorta ascendente (flecha).
B) PET-CT posterior al tratamiento que revela la ausencia de cap-
tacion de ®F-FDG.
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