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Introduccion

Se considera cl4sicamente que la pri-
mera descripcién de un sindrome del
arco adrtico fue realizada por Robert
Adams!' en el aflo 1827. Se trataba
de un médico de 68 afios, en el que
se objetivd la pérdida de pulso “peri-
férico, siguiendo a un cuadro de do-
lor precordial. En el estudio ne-
crépsico se evidencid una enferme-
dad coronaria avanzada y una este-
nosis aortica calcificada, sin hacerse
mencidon de la existencia de arteritis
o de oclusidn de los vasos braquio-
cefélicos, por lo que sa debe de poner
en duda la validez de esta descripcion
inicial. En el afio 1839 Davy?y Dupuy-
tren®, de manera independiente, estu-
diaron unos pacientes con manifesta-
ciones clinicas consecutivas a la oclu-
sibn de los vasos braquiocefélicos.
El analisis post mortem de los en-
fermos de Dawy? mostraban una en-
fermedad oclusiva de los grandes
vasos del arco a6rtico y posiblemente
sea ésta la primera comunicacion cier-
ta de un sindrome de arco adrtico, aun-
que no se haga mencién de su causa.
Es en el afo 1908 cuando un oftal-
mologo japonés, M. Takayasu® descri-
be: A case of peculiar changes of the
central retinal vessels, en una mujerjo-
ven cuyas alteraciones ocularesvascula-
res consistian en anastomosis querodea-
ban el disco 6ptico a modo de guirnal-
da a una distancia de 2-3 mm sin ha-
cerse referencia a la obstruccion de los
grandes vasos. En la discusidn de la
misma sesion clinica Onishi sefala
la ausencia de pulso radial en una pa-
ciente con cambios oculares similares,
guedando de esta forma establecida
la relacion entre las alteraciones oftal--
molbgicas y la obstruccidon de los
grandes troncos. Anterior a la ob-
servacion de Takayasu y Onishi un
médico inglés, Savory® describid
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en 1856, con detalle de clinica vy
hallazgos de autopsia en una pa-
ciente con sindrome del arco adrti-
co similar al descrito posteriormen-
te por los japoneses.

Se trataba de una mujer joven de 22
afios que fallecié con un cuadro clinico
de isquemia braquiocefalica. La ne-
cropsia objetivd que todas las arterias
principales de ambas extremidades su-
periores y del lado izquierdo del cuello
estaban reducidas a cuerdas so6lidas.
La histologia mostraba un engrosa-
miento de las tres capas de la pared
del vaso. Si se descarta la remota
posibilidad de una etiologla luética, po-
dria corresponder a la primera descrip-
cién de una arteritis no especifica de la
aorta y sus ramas principales, que
afecta fundamentalmente a mujeres
jovenes y que es lo que en la actuali-
dad se conoce como enfermedad de
Takayasu, sindrome de Takayasu o el
més aceptado de arteritis de Takayasu.
Recientemente, hemos tenido la opor-
tunidad de estudiar dos pacientes con
este cuadro y dada su poca frecuencia
en nuestro medio® y la confusién
reinante sobre el mismo, hemos con-
siderado de interés su publicacion
haciendo referencia a los conceptos
actuales sobre dicha enfermedad, asi
como a los criterios clinicorradiolo-
gicos que se pueden utilizar para su
diagnostico.

Observaciones clinicas

Caso 1. R.G.V., enferma de 33 afos de edad.
El comienzo de su enfermedad tiene lugar en
fabrero de 1972 con un cuadro consistente en
fiebre elevada y VSG de 136 mm a la primera ho-
ra. Es tratada con penicilina y esteroides, mejo-
rando clinicamente, pero persistiendo elevada la
VSG.

£s vista en esta situacidn por el Servicio de
Medicina Interna en febrero de 1973 e ingresada
por presentar un episodio de cefalea fronto-
orbitaria intensa y fiebre de 39°C. La exploracion

muestra una enferma ligeraments obnubilad,
con existencia de soplos sistolicos en cuelly
y ambas femorales. La tensidn arterial es gg
110/40 mm de Hg en brazo derecho v 80/ 4
mm de Hg en brazo izquierdo. El resto de |
exploracion no prasenta hallazgos de interés, En
la analitica realizada se encuentra 17.000 |ay.
cocitos/mm?® con férmula normal. VSG con 100
mm a la primera hora, urea en sangre, glucemiay
orina elemental normales. Hemocultivos y agls-
tinacionas negativas. Protefnas totales 64 g/ con
aspectro  electroforético normal. Mantoux al
1/10.000. débilmente positivo. La punaon
lumbar mostraba un liquido de aspecto ¥
analltica normales. Asimismo, se revelaron ne
gativos: fenémeno LE, Wassermann y comple-
mentarias, test del l&tex y anticuerpos antinu-
cleares. El ECG muestra taquicardia sinusal. No
se observaron alteraciones valorables en I3 ten
sibn de la arteria central de la retina menla
campimetria. Radiografia de tdrax, normal. No
existen alteraciones en la biopsia bilateral defa
arteria temporal.

Practicado cateterismo a través de la arteria
humeral derecha con inyeccidn de contraste en
la rafz de aorta, se puso de manifiesto un estre-
chamiento de largo trayecto en la porcion tord-
cica de la aorta descendente. El calibre de esla
estrechamiento se cifté en menos del 50% del
calibre de aorta ascendente {dilatacién presste-
nética). En una segunda inyeccion de contraste
en el nacimiento del tronco braquiocefalico se
evidencié una estenosis en el comienzo da 2
arteria vertebral asf comao en el tronco -
bicérvico-escapular {fig. 1). A partir de estarama
la arteria subclavia presentaba un eslr_echa-
miento como del 60 % de su calibre ordinaro
{yespasmo?). El calibre de la artena mamara
interna deracha estaba aumentada considerable
mente. Posteriormente y pasando el catéter ¢e
aorta a subclavia izquierda, se evidencio Un
gradiente de 30 mm de Hg a partir de suc>
mienzo. La enferma fue tratada con 60 mg de &
metil-prednisolona por dfa, desapareciendo en
48 horas su cefalea y su febricula, encontrén
dose perfectamente narmal. Al intento de sus
pender la medicacibn, por propia decisuén'de la
anferma, se reagudizd la cefalea y la febriculd.
volviendo a desaparecer con la misma medic
cién. Durante un periodo de obsarvacion de e
afios, la enfarma se encusntra asintomética o
16 mg de B-metil-prednisolona. Cualquier ™
tento de disminuir dicha dosis ha originado la
apariciébn de fiebre y siotomas generales.
exploracibn no ha variado y en los 85‘}"1'05
analiticos persiste un VSG 30 mm a la primerd
hora.

Caso 2. Enferma J.M.A., de 46 aiios d¢ gdad.
sin antecedentes familiares de inter#s, con ol
hijos sanos y diagnosticada de diabetes m
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do a la variabilidad de su curso
jral resulta dificil conocer los
altados de cualquier terapéutica es-
gifica. Se han utilizado los anticoa-
jantes?"* y su uso en la actualidad
jedarfa limitado a prevenir la oclusién
jmbotica terminal de los vasos es-
ichados. Los corticosteroides son
i drogas con las cuales se han ob-
pido los mejores resultados®™ y se
iben utilizar a dosis necesarias
jrante la fase aguda, principalmente
‘existen manifestaciones sistémicas,
indo la mejorfa evidente en las
imeras 72 horas de instaurarse la
apéutica® En alguna ocasion re-
lta insuficiente al igual que otro
% de terapéutica médica.
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La cirugia reconstructiva puade ser
de utilidad, aunque existe poca expe-
riencia sobre sus resultados en enfer-
mos con verdaderas arteritis de Ta-
kayasu.
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.Summary

TAKAYASU'S DISEASE. A CLINICAI
AND RADIONOGICAL STUDY

Two women with Takayasu's disease
are studied. One presented systamic
symptoms of fever and headache. The
other had claudication of the upper left
limb. Results of clinical and radiolo-
gical studies along with the present
knowledge of this disease are reviewed.
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