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en Pre-Escolar

Fatima Derlene da Rocha Aradjo’?, Zilda Maria Alves Meira®, Fabiana Arantes de Araujo?, Glaucia Maria

Vasconcelos Severiano?, Kelly Nascimento Brandao’?

Hospital Municipal Odilon Behrens'; Faculdade de Medicina - Universidade Federal de Minas Gerais?, Belo Horizonte, MG - Brasil

En este articulo los autores describen un caso de arteritis
de Takayasu en una criatura de apenas 3 afos de edad,
destacandose la rareza de esa enfermedad en esa franja etarea.
La criatura fue atendida en servicio de urgencia en estado post
comicial de convulsién ténico-clénica generalizada. Después
de examen clinico detallado, vasta propedéutica y evolucién
del cuadro clinico, se hizo el diagnéstico de enfermedad
de Takayasu con grave compromiso cardiaco y arterial. El
relato de este caso alerta pediatras y cardi6logos sobre el
reconocimiento de esa entidad en criaturas de baja edad, en
los paises en que ésta es poco diagnosticada.

Introduccion

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis granulomatosa
crénica de etiologia desconocida, que envuelve la aorta
y sus principales ramas, produciendo secuelas vasculares
con lesiones estenéticas y/o formacién de trombos. Las
lesiones generalmente son graves, acarreando disfuncién
de 6rganos, y la gran mayoria exige abordaje quirtrgico. Es
poco diagnosticada en el Brasil probablemente por dificultad
diagnéstica, pero estudios brasilefios estiman que la mitad de
los afectados esté en la franja etarea menor de 20 afos'. El caso
descripto a seguir llama la atencién por la extensa afectacién
vascular con secuelas graves, en criatura de baja edad.

Relato del caso

J.Y.ES., 3 anos y 7 meses de edad, masculino, pesando 12 kg,
fue admitido en unidad de urgencia en estado post-comicial de
convulsién ténico-clonica generalizada. Familiares relataron que
era el primer episodio convulsivo y negaron fiebre, alteraciones
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gastrointestinales, respiratorias y uso de medicamentos. El nifio
estaba en control en razén de baja ganancia ponderal. No habia
historia familiar de epilepsia, siendo hijo tinico de pareja sana.
Epidemiologia para tuberculosis (TBC) era negativa y habfa
vacina (BCG) adecuada.

El examen clinico evidencié signos de desnutricion,
palidez cutdneo-mucosa leve, ausencia de edema o
ictericia, buen estado general, afebril y taquipnea leve. El
examen cardiovascular mostr6 ictus desviado inferiormente,
hipofonesis leve de ruidos, taquicardia, ausencia de soplos
en la region precordial, abdominal y dorso. La PA variaba
entre 125 x 70 a 130 x 80 mmHg (percentil > 95 para la
edad, seglin Task Force, 1996). Los pulsos eran reducidos en
miembros inferiores y con temperatura menor en relacién a
los superiores. El higado se encontraba a 3 cm de la RCD y
no habia linfadenomegalias y masas abdominales.

El hemograma presentaba leucograma y plaquetometria
normales, anemia leve con microcitosis e hipocromia. La
PCR fue negativa, VHS bajo, FAN negativo, factor reumatoide
negativo, hemocultivos negativos. El ECG mostré ritmo
sinusal, sobrecarga ventricular izquierda y alteraciones de la
repolarizacion ventricular. El examen radiografico del térax
demostré aumento del drea cardiaca a costa del ventriculo
izquierdo (VI) y senales de congestion pulmonar (fig. 1).
La tomograffa computarizada de encéfalo no evidencié
alteraciones. En el ecocardiograma Doppler fue constatado FE
de VI = 38%, gran aumento de camaras izquierdas y presencia
de grandes trombos en el interior de la cavidad del VI (fig. 1).

La ultrasonografia abdominal demostré reducciéon del
volumen del riién derecho y alteraciones corticales sugiriendo
area de infarto en el polo superior de este. El duplex scan de
cardtidas fue normal y el Doppler de aorta abdominal evidenci6
aneurisma de aorta con trombo en su interior y vasos ilfacos
y renales mal visibilizados. La angiotomografia abdominal
mostré engrosamiento concéntrico difuso de la porcién
proximal y suprarrenal de la aorta abdominal, ademds de
aneurismas fusiformes de las arterias ilfacas comunes (mayor a
la derecha), con presencia de trombo intraluminal e hipotrofia
renal a la derecha (fig. 2). La cineangiocoronariograffa no fue
realizada en razén de los riesgos del acceso vascular por causa
de los grandes aneurismas de arterias ilfacas.

Evolucion

Hubo mejora del cuadro de ICC con uso de furosemida,
espironolactona, digoxina y carvedilol. El nifo recibi6
heparinizaciéon y después dicumarinico, no siendo
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Fig. 1 - Examen radioldgico del térax (A) evidenciando cardiomegalia y estudio Doppler ecocardiograma, (B) evidenciando aumento del ventriculo izquierdo y grandes

trombos en su interior.

Fig. 2 - Examen angiotomogréfico evidenciando tres grandes aneurismas en arterias iliacas bilateralmente (A) y (B) estudio del arco adrtico y tronco braquiocefélico

sin anormalidades.

visibilizados trombos intracavitarios al ecocardiograma, y no
hubo nuevos eventos tromboembélicos. El nifio fue sometido
a reseccion quirdrgica de los aneurismas de las arterias
iliacas, con colocacién de prétesis en la ilfaca derecha y
aorta abdominal. Analisis anatomopatolégico del segmento
vascular resecado mostré periarteritis cronica inespecifica
con areas de aterosclerosis.

Durante internacién el nifo present6 lesién en dorso del
pié derecho, sugiriendo vasculitis, ademds de fiebre, aumento
de VHS y PCR, con mejora clinica y de laboratorio después de
pulsoterapia con metilprednisolona. Ecocardiograma Doppler
realizado después de un ano de tratamiento evidenci6

normalizacién de la funcion sistdlica de VI y reduccién de
las cdmaras cardiacas izquierdas. La angiotomografia toracica
y abdominal fue repetida y no mostré compromiso del arco
adrtico ni del tronco braquiocefdlico, pero evidencié poco
contraste en las arterias ilfacas y gran red de colaterales (fig.
2). Actualmente, el nino presenta niveles preséricos normales,
funcién renal normal, sin ICC y ganando peso.

Discusion

La AT fue inicialmente descripta por el oftalmélogo Mikito
Takayasu, en 1908, al observar aneurismas y anastomosis
arteriovenosas en la retina?. Se trata de vasculitis inflamatoria,
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segmentaria, cronica, de cardcter destructivo/degenerativo,
de extension difusa y multifocal que compromete arterias
de grande y medio calibre, particularmente la aorta toracica
y sus ramas mayores, ademds de las arterias pulmonares y
coronarias?. En la fase tardia, hay dreas de estenosis intercaladas
por dilataciones aneurisméticas y segmentos normales,
ademas de oclusiones por trombos y coartaciones atipicas'2.
Tales alteraciones acarrean isquemia en diversos territorios,
especialmente cerebral, coronario, arterial periférico y renal.
Estudios sugieren que factores inmunolégicos y/o genéticos
estén implicados en la génesis de la enfermedad®*. La AT es
considerada la tercera causa mundial mas comin de vasculitis
en la infancia. Cerca de tres cuartos de los afectados estan
entre 10y 20 afos de edad, con mayor incidencia en el sexo
masculino (1:8)°.

En general, la enfermedad presenta manifestacion trifasica.
La primera fase resulta del proceso inflamatorio agudo
con sintomas inespecificos, sin alteraciones de los pulsos.
La segunda fase refleja la exacerbacion de la inflamacion
vascular, manifestandose por dolor en el trayecto del vaso.
Esas fases pueden durar de meses a anos. La tercera fase es la
fibrética y las manifestaciones son secundarias a las oclusiones
arteriales®®. Asociacién de AT con TBC y también con artritis
reumatoidea, enfermedad de Crohn, lupus eritematoso
sistémico, tiroiditis, colitis ulcerativa y espondilitis anquilosante
es descripta por varios autores*®. En el presente caso, no fue
realizada propedéutica en relacién a esas enfermedades en
razén de ausencia de otras senales y sintomas relativos a ellas.

La angiografia es el método de imagen de eleccién®'°,
siendo tradicionalmente usada para evaluacién de los vasos
comprometidos, sin embargo tiene alto riesgo en razén de
exposicién a radiaciones, ruptura de vasos, hemorragias y
infecciones. No fue indicada por la presencia de aneurismas
gigantes en lugares de acceso vascular para la realizacién del
examen. Por el bajo riesgo, se optd por la angiotomografia
abdominal y toracica, no siendo evidenciadas lesiones en arco
aértico, tronco braquiocefélico y en toda la extension de la
aorta tordcica, pero fue observado flujo reducido en iliacas
bilateralmente, con formacion de red vascular colateral.
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El caso analizado llené los criterios diagnédsticos elaborados
pelo Colegio Americano de Reumatologia (ACR)*? y fue
clasificado en tipo Il segundo la clasificacion de Ueno y cols.??,
modificada por Lupi y Sanchez-Torres®®, comprendiendo:
compromiso de la aorta tordcica, descendente y abdominal,
sin compromiso del arco adrtico®’.

La terapéutica clinica de la AT consiste en el control del
proceso inflamatorio vascular con el uso de inmunosupresores,
cuando esté en fase de actividad*®. En la fase crénica, la
revascularizacion quirdrgica es casi siempre necesaria, con
alta tasa de reestenosis'. En el caso descripto, hubo disfuncion
miocdrdica que respondié bien al tratamiento clinico y al
control de la hipertensién. Las alteraciones del SNC fueron
probablemente consecuencia del desprendimiento de trombos
intracardiacos, levando al AVC, acarreando hemiplejia.

Por el caso presentado y por la revision de literatura,
se concluye que el conocimiento de esa entidad por los
pediatras y cardiélogos posibilita el diagnéstico y la conducta
adecuada, reduciendo la morbimortalidad. La hipétesis de
AT debe ser incluida en el diagnéstico diferencial de casos
de miocardiopatia que cursan con hipertensién arterial,
accidentes vasculares cerebrales isquémicos, asincronfa de
pulsos entre los miembros y hipertensién renovascular, aun
en criaturas de baja edad. Se recomienda investigacion de
otras enfermedades, especialmente la tuberculosis por la gran
prevalencia en nuestro medio.
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