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RESUMEN

Introduccion: La arteritis de Takayasu es una vasculitis crénica, poco frecuente en
la edad pediatrica, que se caracteriza por un infiltrado inflamatorio con células
gigantes en la pared de los vasos grandes.

Objetivo: Presentar los hallazgos histoldgicos que permitieron llegar al diagnéstico
de AT en una lactante de dos meses.

Presentacion del caso: Una lactante de dos meses comenzd, dos dias antes del
ingreso, con fiebre de 38°C, que cedié con antipirético y reaparecié a las 48 horas
asociada a tos y secrecion nasal. Los examenes fisicos y de laboratorio iniciales
fueron negativos; solo se detectd, en la radiografia de térax, opacidad parahiliar
derecha. Comenz6 a presentar rash cutaneo generalizado, picos febriles, tos,
expectoracién verdosa, anemia que requirié transfusion de sangre, incremento
progresivo de la tasa de eritrosedimentacion, leucocitosis, conteo alto de plaquetas,
deterioro del estado general, cuadro de dificultad respiratoria (esta mejord, pero
reaparecié dias después acompafiada de taquicardia); estudio ecogréafico que
revelé disminucion de la contractilidad miocardica, hepatomegalia y ascitis. Se
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detecto llene capilar enlentecido en miembros inferiores. Fallecié a los 28 dias,
después de varios episodios de paradas cardiorrespiratorias. El estudio
anatomopatoldgico concluy6 una arteritis de Takayasu, que afectd las arterias
aorta, coronarias, renales, pulmonares y esplénica; complicada con trombosis e
infartos antiguos en evolucion en bazo y miocardio, enterocolitis, dos ulceras
agudas en yeyuno, una de ellas perforadas, y peritonitis generalizada.

Conclusiones: La arteritis de Takayasu es una enfermedad inusual en los nifios.
Dado que cursa con signos y sintomas muy variados e inespecificos, el diagndstico
clinico resulta muy dificil y suele descubrirse por su curso fatal en la necropsia.
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ABSTRACT

Introduction: Takayasu arteritis is a chronic vasculitis, rare in children, characterized
by an inflammatory infiltrate with giant cells in the wall of large vessels.

Objective: To present the histological findings that led to the diagnosis of Takayasu
arteritis in a two-month-old infant.

Case Report: A two-month-old infant began, two days before admission, with 38°C
fever, which resolved with antipyretics and reappeared 48 hours later associated
with cough and nasal discharge. Initial physical and laboratory examinations were
negative; only right parahilar opacity was detected on chest X-ray. The patient began
to present generalized skin rash, fever spikes, cough, greenish expectoration,
anemia that required blood transfusion, progressive increase in the erythrocyte
sedimentation rate, leukocytosis, high platelet count, deterioration of the general
condition, respiratory distress (this improved, but reappeared days later
accompanied by tachycardia); ultrasound study revealed decreased myocardial
contractility, hepatomegaly and ascites. Slowed capillary filling was detected in the
lower limbs. He died 28 days later, after several episodes of cardiorespiratory arrest.
The anatomopathological study concluded Takayasu arteritis, which affected the
aorta, coronary, renal, pulmonary and splenic arteries; complicated by thrombosis
and old infarcts in development in the spleen and myocardium, enterocolitis, two
acute ulcers in the jejunum, one of them perforated, and generalized peritonitis.

Conclusions: Takayasu arteritis is an unusual disease in children. Because it
presents with very varied and nonspecific signs and symptoms, the clinical
diagnosis is very difficult and it is usually discovered by its fatal course at autopsy.

Keywords: Takayasu; arteritis; vasculitis; large vessel.
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Introduccion

El término vasculitis denomina a un grupo de enfermedades clinicamente
heterogéneas, pero con un sustrato histolégico comun: la presencia de un infiltrado
inflamatorio en el espesor de la pared de los vasos. Se trata de una caracteristica
predominante en un gran numero de enfermedades y sindromes infantiles,
relacionados con las alteraciones inflamatorias de la pared de los vasos.(")

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis granulomatosa en las arterias de
mediano y gran calibre, caracterizada, sobre todo, por problemas oculares y un
acusado debilitamiento de los pulsos en las extremidades superiores; de ahi su otro
nombre, enfermedad sin pulso. Afecta clasicamente al cayado de la aorta, aunque
en un tercio de los pacientes también se extiende por el resto de la aorta y sus
ramas. En la mitad de los casos inside en la arteria pulmonar, y las arterias
coronarias y renales pueden afectarse de forma parecida.®

La patogénesis de la AT aun se desconoce, pero se sabe que tiene una fase aguda
y cronica. En la autopsia los hallazgos macroscépicos, basados en la progresion de
la enfermedad, la vasculitis y la fibrosis mural, muestran una aorta dura, rigida, con
engrosamiento de la pared. Se puede observar un engrosamiento concéntrico de la
intima en las ramas de la aorta y, raramente, en las arterias coronarias.®

La reduccién del espacio que el propio infiltrado crea a nivel de la pared vascular,
las alteraciones estructurales que esta sufre (aneurismas, rotura de la capa elastica,
hiperplasia de la capa intima), o fenémenos trombdticos o reparativos que hacen
que la luz del vaso quede comprometida provocan una isquemia o estasis de los
tejidos, lo que da lugar a una disfuncién organica.("

Este estrechamiento explica la debilidad de los pulsos periféricos. Los cambios
histolégicos varian desde unos infiltrados de la adventicia por células
mononucleares con manguitos perivasculares en los vasa vasorum, constituidos
por linfocitos CD4+/CD8+, células plasmaticas, macréfagos y células natural killer,
hasta una inflamacion intensa por mononucleares en la media, una inflamacién
granulomatosa, rica en células gigantes, y necrosis focal de la media.?3 En otros
casos, la desestructuracion de la pared del vaso o el incremento del lecho vascular
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facilitan la extravasacion de sangre, de lo cual derivan otras manifestaciones
igualmente caracteristicas como la purpura palpable o la hemorragia alveolar
pulmonar.(M

Se han presentado varias versiones de clasificacion de la vasculitis. En 2008 el
grupo de trabajo de vasculitis de la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica
(PRES), la Liga Europea Contra el Reumatismo (EULAR) y la Organizacién
Internacional de Ensayos en Reumatologia Pediatrica (PRINTO) establecieron los
criterios de clasificacion para las vasculitis en la infancia.('45

De acuerdo a esta, el caso que se presenta corresponde a una vasculitis de grandes
vasos, donde se incluye la arteritis de Takayasu, la cual constituye una vasculitis
cronica y es la tercera causa de vasculitis de origen desconocido en nifios.® Esta
afecta predominantemente la aorta y sus ramas principales, y se caracteriza por una
inflamacion granulomatosa.(*67.89)

Puesto que se trata de una vasculitis poco frecuente en nifios, el objetivo de este
trabajo fue presentar los hallazgos histoldégicos que permitieron llegar al
diagndstico de AT en una lactante de dos meses.

Presentacion del caso

Una lactante femenina de dos meses comenzd, dos dias antes del ingreso, con
fiebre de 38°C, que cedié con antipirético y reaparecio a las 48 h, asociada con tos
irritante y secrecion nasal. El examen fisico en el momento del ingreso fue negativo.

Los andlisis complementarios arrojaron los siguientes datos:

— RX térax: pequena radiopacidad parahiliar derecha.
— Eritrosedimentacion: 13.

— Hematocrito: 0,33.

Evolutivamente, presento rash eritematoso por todo el cuerpo y picos febriles una
vez al dia. La tos se mantuvo, con expulsiéon de flema verdosa por la boca. Los
complementarios evolutivos mostraron HB 6,9 g/l y eritrosedimentacion 70.
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La paciente no se alimentaba y estaba decaida. Se decidi6 su traslado a Terapia a
los nueve dias del ingreso. Presento tiraje subcostal y dificultad respiratoria; se
auscultaron subcrepitantes.

Mejord y se decidio trasladarla a la Sala de Respiratorio, donde se mantuvo estable.
Fue vista por Dermatologia porque presentaba tres maculas hipocrémicas, dos en
el angulo externo del ojo y una mayor (2 cm) en el hombro izquierdo. Se realizaron
complementarios evolutivos con leucocitos 17,300 x 10%/I, plaquetas 1040 x 10%/l y
eritrosedimentacioén 98.

Continuaba con anemia y se decidié su traslado a Terapia para transfusion. Se
encontraba adinamica, con dificultad respiratoria, quejido leve audible, poca
alimentaciodn, ruidos cardiacos taquicardicos y hepatomegalia.

En la ecografia se observé disminucién de la contractilidad y miocarditis secundaria.
Se indicé tratamiento con dobutamina y captopril. Se reporté de critica.

El ultrasonido abdominal reveld que el higado rebasaba el reborde costal 3 cm; bazo
en limite maximo de la normalidad. Liquido libre interasas y perihepatica.

A los 24 dias de estancia present6 frecuencia cardiaca 160-168', tensién arterial
160/61 y llene capilar en miembros inferiores enlentecido. Hizo varias paradas
cardiorrespiratorias y fallecié a los 28 dias de su ingreso.

En la necropsia se constaté enteritis aguda con predominio en yeyuno, con dos
ulceras, una de ellas perforada; peritonitis generalizada; atelectasia pulmonar difusa
y bazo con hemorragia central rodeado por tejido amarillento.

En el estudio microscépico se encontré inflamacidn cronica con células gigantes en
la pared de las arterias aorta, coronarias con trombosis, renales, pulmonares y
esplénica con trombosis; fragmentacion de fibras elasticas; infartos antiguos en
evoluciéon en bazo y miocardio; y enterocolitis con dos ulceras agudas en yeyuno,
una de ellas perforadas, y peritonitis generalizada (figs. 1,2y 3).
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Fig.1 - Arteria pulmonar. Presencia de inflamacién crénicay células gigantes (H/E x 4).

Fig. 2 - Arteria pulmonar. Presencia de inflamacién crénica y células gigantes (H/E x 10).
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Fig. 3 - Arteria pulmonar. Fragmentacion de fibras elasticas (Verhoeff x 4).

Discusion
El oftalmdlogo japonés Mikito Takayasu fue el primero en reportar la AT, en 1908,
en una joven mujer con cambios en la retina. Después fue descrita como la

enfermedad sin pulso.('® Aunque tradicionalmente se ha asociado con el pueblo
japonés y un subconjunto de haplotipos HLA, presenta una distribucién global.

Su causa y su patogenia contindan siendo desconocidas, pero se sospecha la
accion de mecanismos inmunitarios.® Es una enfermedad poco frecuente, con una
incidencia de 1,2-2,6 casos por cada millén de habitantes, que afecta a mujeres por
debajo de los 40 afios.(¢710)

En pediatria constituye un diagndstico inusual debido a su baja incidencia y a los
sintomas inespecificos que presenta. La edad de inicio mas frecuente corresponde
al rango entre 10y 18 afios.®
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El caso presentado tenia dos meses de edad; otros casos reportados en la literatura
cientifica estaban entre los 10 y 18 afios.(#10.11.121314) E| paciente de menos edad fue
reportado por Vega Cornejo y otros,® quienes describieron el caso de un recién
nacido e hicieron referencia a un fallecido de 3,5 meses. Ranjan Sahoo y otros(15)
reportaron una serie de cuatro casos, uno de siete afos, y el resto entre 11y 15 afos.

Los vasos afectados en este caso presentaban inflamacién crénica, células
gigantes, engrosamiento fibroso de la pared y fragmentacion de fibras elasticas.
Hubo presencia de trombo en las coronarias e infartos antiguos en evolucion en
bazo y miocardio como consecuencia de la afectacion de los vasos. Estos hallazgos
histolégicos corresponden con los reportados en la literatura consultada como
rasgos distintivos de la enfermedad.(27.1617)

Conclusiones

Aunque la AT es una enfermedad poco frecuente en nifos, se debe tener en cuenta
en el diagnostico diferencial ante pacientes con sintomas similares a los descritos
en este caso, ya que el desenlace puede ser fatal si no se administra un tratamiento
adecuado. Dado que cursa con signos y sintomas muy variados e inespecificos, el
diagndstico clinico resulta muy dificil y suele descubrirse por su curso fatal en la
necropsia.
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