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La enfermedad de Takayasu es una enfermedad inflama-
toria que afecta a los grandes vasos, especialmente la aorta y
sus ramas. La clinica de la enfermedad depende de la distri-
bucion de las arterias afectadas. A pesar de que la arteria
pulmonar se afecta de manera habitual, rara vez es ésta la
principal manifestacion clinica de la enfermedad. Se descri-
be el caso de una paciente joven con clinica de disnea que
presentaba hipertension pulmonar grave secundaria a la
afectacion de la arteria pulmonar, que se traté con corticoi-
des (metilprednisolona), inmunodepresores (azatioprina) y
la implantaciéon de un stent en la arteria pulmonar izquier-
da, tras lo cual presenté una notable mejoria tanto hemodi-
namica como clinica.

Palabras clave: Enfermedad de Takayasu. Hipertension pulmo-
nar. Stent.

Severe Pulmonary Hypertension and Takayasu
Arteritis

Takayasu arteritis is an inflammatory disease that affects
large vessels, especially the aorta and its branches. The clinical
features of the disease depend on which arteries are affected.
Although pulmonary artery involvement is common, only
rarely is this the main clinical manifestation. We describe the
case of a young woman with dyspnea who had severe
pulmonary hypertension secondary to Takayasu arteritis of
the pulmonary artery. She was administered corticosteroid
(methylprednisolone) and immunosuppressant (azathioprine)
therapy and a stent was implanted in the left pulmonary
artery. Both hemodynamic and clinical signs improved.
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Introduccion

La arteritis de Takayasu, también conocida como en-
fermedad sin pulso, es una arteritis de grandes vasos,
que afecta sobre todo a la arteria aorta y sus ramas prin-
cipales. Sus manifestaciones clinicas dependen de las
arterias afectadas. Si bien la afectacion de la arteria pul-
monar es habitual, su presentacion inicial como hiper-
tensién pulmonar grave es infrecuente. Describimos el
caso de una paciente con enfermedad de Takayasu,
afectacion de la arteria pulmonar e hipertensién pulmo-
nar grave, que se resolvié parcialmente con la coloca-
cién de un stent.

Observacion clinica

Paciente de 28 afios, sin habitos téxicos ni medicamento-
sos, con antecedente de tuberculosis pulmonar 5 afios antes
que habia tratado durante 6 meses. Consulté a su médico de
atencion primaria por disnea de esfuerzo, febricula de predo-
minio nocturno y opresion tordcica de 6 meses de evolucion.
Las pruebas funcionales respiratorias fueron normales y en el
electrocardiograma se observaba un bloqueo de rama derecha
como unico hallazgo destacable. En la radiografia de térax el
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hilio pulmonar derecho era poco prominente y se observaba
hiperclaridad homolateral. Se solicité una tomografia compu-
tarizada de térax con contraste, en la que se observaba infil-
tracion difusa del mediastino con estrechamiento de las arte-
rias pulmonares y adenopatias mediastinicas significativas.
Con la sospecha diagndéstica inicial de mediastinitis fibrosan-
te, se remitié a la paciente a nuestro centro para proseguir el
estudio. A su llegada presentaba como hallazgos mas llamati-
vos de la exploracion fisica un soplo sistélico 3/6 en mesocar-
dio, que se transmitfa a las arterias cardtidas, y pulso radial
derecho débil e izquierdo abolido, con pulsos femorales pre-
sentes. Se solicitaron un ecocardiograma, que evidencié una
presion de la arteria pulmonar estimada de 100 mmHg, y una
gammagraffa de ventilacidn-perfusion, en la que apenas se
observaba perfusion en el pulmén derecho (fig. 1). Se practi-
c6 una angiorresonancia (fig. 2), que mostré estenosis de la
arteria aorta toracica, de los troncos supraadrticos y de la arte-
ria pulmonar, sobre todo en el lado derecho, en que apenas
habfa flujo, siendo todo ello indicativo del diagndstico de ar-
teritis de Takayasu tipo Ila P+. Se instaurd tratamiento con
metilprednisolona a dosis de 1 mg/kg/dia, que hubo que redu-
cir por presentar la paciente Cushing muy marcado, afiadién-
dose entonces azatioprina. La paciente mejord de la clinica
sistémica, pero persistia la clinica de la hipertensiéon pulmonar
grave, por lo que se la remitié a un centro de referencia para
evaluar las opciones terapéuticas. Se decidié implantar una
prétesis en la arteria pulmonar izquierda Gnicamente, ya que
la afectacion de la derecha era tan importante que no permitia
el paso de la gufa. Tras la intervencion la paciente ha evolu-
cionado de manera favorable con el tratamiento médico hasta
el momento actual. Desde el inicio de la clinica habian pasado
2 afios.
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Fig. 1. Gammagrafia de perfusién pulmonar (con ausencia casi total de
ella en el pulmén derecho).

Discusién

La enfermedad de Takayasu es una enfermedad rara,
que debe su nombre a un oftalmélogo japonés que en
1905 describi6 el caso de una mujer de 21 afios que pre-
sentaba en el fondo de ojo anastomosis arteriovenosas.
Su incidencia es mds elevada en Japon, sudeste asidtico,
India y México!. Afecta con mayor frecuencia a mujeres
y es de aparicién temprana (antes de los 40 afios). La
evolucion de la enfermedad presenta 2 fases: la primera,
o preisquémica, se caracteriza por clinica sistémica de
malestar, fiebre, astenia, sudacion y artralgias, que pre-
ceden a la aparicion de sintomas localizados; la segunda
fase, o isquémica, que suele aparecer afios mas tarde,
produce clinica de isquemia de la regién que depende de

TABLAI
Nueva clasificacion angiografica de la arteritis de Takayasu
(Takayasu Conference, 1994)

Tipo Afectacion vascular

1 Ramas del cayado adrtico

IIa  Aorta ascendente, cayado adrtico y sus ramas

IIb Aorta ascendente, cayado adrtico y sus ramas, aorta
descendente tordcica

Il Aorta descendente tordcica, aorta abdominal y/o arterias

renales
IV Aorta abdominal y/o arterias renales
V  Caracteristicas de los tipos [Ib y IV

Segtn esta clasificacion, la afectacion de las arterias coronarias o pulmonares de-
beria designarse como C+ o P+, respectivamente.

Fig. 2. Angiorresonancia con afectaciéon de la aorta, sus principales ramas
y las arterias pulmonares.

la arteria afectada'. Clinicamente se caracteriza por pul-
sos disminuidos o ausentes, soplos, hipertension arterial
sistémica, insuficiencia adrtica, afectaciéon neurolégica e
hipertensién pulmonar. No hay datos de laboratorio es-
pecificos de la enfermedad de Takayasu y el diagnéstico
definitivo se estableceria con el estudio histopatolégico
del vaso afectado, pero, dada la evidente complejidad de
su obtencidn, se han propuesto unos criterios diagnésti-
cos. Existen diferentes criterios diagndsticos, pero en
este caso se utilizaron los del American College of
Rheumatology?, que son: edad de inicio inferior a 40
afos, claudicacion de las extremidades, disminucién del
pulso de la arteria humeral, diferencia de presion de mas
de 10 mmHg, soplo sobre las arterias subclavias o aorta
y arteriografia anormal; para establecer el diagndstico es
necesaria la presencia de al menos 3 de los 6 criterios.
La arteritis de Takayasu puede clasificarse segin cri-
terios angiograficos (tabla I)?, que, ademds de la locali-
zacion de la afectacion de la arteria aorta y sus principa-
les ramas, tienen en cuenta de manera diferenciada si se
afectan las arterias coronarias y las pulmonares, y segin
criterios clinicos (tabla II)*, que contemplan la presencia
o no de complicaciones y el nimero de ellas. Las 4 prin-
cipales complicaciones descritas por Ishihawa* son la re-
tinopatia, la hipertension arterial secundaria, la insufi-
ciencia aértica y la formacién de aneurismas; su
presencia determina el prondstico, ya que en ausencia de
complicaciones la arteritis de Takayasu se asocia a una
supervivencia del 100% a los 5 afios de seguimiento,
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TABLAII
Clasificacion clinica de la arteritis de Takayasu propuesta
por Ishikawa*

Grupo Caracteristicas clinicas

I Enfermedad no complicada, con o sin afectacion
de la arteria pulmonar
ITA  Complicacién tnica leve/moderada, junto con enfermedad
no complicada
IIB  Complicacion dnica grave junto con enfermedad
no complicada
Il Dos o mds complicaciones junto con enfermedad
no complicada

siendo menor en el caso de la enfermedad complicada.
La causa principal de mortalidad en estos pacientes es el
accidente vascular cerebral y la insuficiencia cardiaca’.
El tratamiento principal de la enfermedad de Takayasu
incluye los corticoides y los inmunodepresores. Aproxi-
madamente la mitad de los pacientes responden bien al
tratamiento con corticoides sistémicos, y en los que no
responden se debe iniciar tratamiento con inmunodepre-
sores (el mas utilizado es el metotrexato, aunque se han
descrito casos con micofenolato mofetilo)!. El trata-
miento intervencionista de revascularizacién deberia re-
servarse para los casos con hipertension o estenosis de la
arteria renal, claudicacién muy limitante de las extremi-
dades, enfermedad cerebrovascular o coronaria e insufi-
ciencia valvular adrtica; habitualmente se recomiendan
las técnicas de bypass mejor que la angioplastia translu-
minal percutanea, a pesar de que se han publicado casos
en que se ha utilizado con éxito esta técnica®.

En la arteritis de Takayasu es frecuente la afectacion
pulmonar, cuya prevalencia supera el 50% en los pa-
cientes con enfermedad diagnosticada®'2. En cambio, es
poco frecuente (y la literatura médica acostumbra ser
revisiones de casos concretos) que la clinica principal o
incluso la clinica de comienzo sea la provocada por la
afectacion de la arteria pulmonar, como en nuestro caso.
En ocasiones se ha postulado que la afectacién de la ar-
teria pulmonar es mds frecuente cuanto mas afectadas
estén las arterias braquiocefdlicas'!, pero también hay
casos en que la afectacion de la arteria pulmonar es la
unica afectada por la enfermedad (cumpliendo los crite-
rios diagndsticos de la enfermedad, con anatomia pato-
16gica indicativa)®. Clinicamente la afectacién de la ar-
teria pulmonar puede ser asintomdtica (como un
hallazgo al profundizar en el estudio de una arteritis de
Takayasu ya diagnosticada), aunque en ocasiones puede
presentarse como hemorragia pulmonar (por rotura de
vasos colaterales, de microaneurismas o bien por res-
puesta hiperémica)'®, o bien como una disnea crénica
que se acentda con el ejercicio, lo que lleva en ocasio-
nes al diagndstico erréneo de enfermedad tromboembo-
lica®?, ya que los hallazgos en la angiografia pueden ser
superponibles en las 2 enfermedades. Por lo tanto, en
un paciente joven con disnea y sospecha de tromboem-
bolia pulmonar deberia procederse de manera sistemati-
ca a la palpacién de los pulsos periféricos y determina-
cién de la presién en los 2 brazos, ya que la disnea
puede ser la manifestacion inicial de la enfermedad de
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Takayasu'®. Otras entidades con las que puede confun-
dirse cuando no hay clinica sistémica evidente son la
mediastinitis fibrosante y la estenosis congénita de la
arteria pulmonar®. El tratamiento de la afectacién pul-
monar sigue los mismos criterios que el de la afectacion
sistémica, con el tratamiento médico en primer lugar,
reservando el tratamiento de revascularizacién para los
casos mds graves e invalidantes. Se han descrito casos
de reconstruccion quirdrgica de las 2 ramas de la arteria
pulmonar estenosadas' y de angioplastia transluminal
percutdnea con y sin implantacién de stents', todas
ellas con éxito, e incluso en alguna ocasién se ha preci-
sado neumectomia por las complicaciones secundarias a
la afectacion de la arteria pulmonar (hemoptisis masiva
y cavitacién del pulmén no perfundido)®.

En conclusion, se trata de una paciente con enferme-
dad de Takayasu con clinica principal de hipertension
pulmonar grave secundaria a la extensa afectacién de
las arterias pulmonares principales. La implantacién de
un stent en la rama principal izquierda mejoré de forma
significativa los sintomas.
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