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Resumen

Se estima que la incidencia de accidente vascular cerebral en pacientes jévenes y adolescentes corresponde a un 15 % del total
de casos de esta entidad. El reconocimiento de causas inusuales de evento cerebrovascular, incluyendo la arteritis de Takayasu
(AT), debe ser la prioridad al abordar pacientes jovenes. La AT predispone a complicaciones vasculares serias incluyendo infartos
cerebrales, y una incidencia alta de otras manifestaciones neuroldgicas. Se presenta caso de paciente con manifestaciones de infarto
cerebral en la que se diagnostica posteriormente AT y se realiza revision general sobre la enfermedad. En conclusién, este caso
ilustra como la AT puede ser una causa inusual de infarto cerebral en paciente joven. Sus manifestaciones inespecificas pueden
hacer dificil el diagnéstico el cual depende de alta sospecha clinica y la realizacién de estudios confirmatorios.
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Abstract

It is estimated that the incidence of stroke in young patients
and adolescents corresponds to 15 % of all cases of this entity.
The recognition of unusual causes of a cerebrovascular event,
including Takayasu’s (TA) arteritis, should be a priority when
approaching young patients. TA predisposes to serious vascular
complications including stroke, and a high incidence of other
neurological manifestations. A case of a patient with manifes-
tations of cerebral infarction is presented where TA is subse-
quently diagnosed, and a general review of the disease is carried
out. In conclusion, this case illustrates how AT can be an unu-
sual cause of stroke in a young patient. Its non-specific features
can make diagnosis difficult, which depends on high clinical
suspicion and the performance of confirmatory studies.

Resumo

Estima-se que a incidéncia de acidente vascular cerebral em
pacientes jovens e adolescentes corresponda a 15 % de todos os
casos dessa entidade. O reconhecimento de causas incomuns
de um evento cerebrovascular, incluindo a arterite de Taka-
yasu (AT), deve ser uma prioridade ao abordar pacientes jo-
vens. A AT predispde a complicagdes vasculares graves, in-
cluindo acidente vascular cerebral, e uma alta incidéncia de ou-
tras manifestacdes neuroldgicas. Apresenta-se o caso de uma
paciente com manifestacdes de infarto cerebral, onde a AT foi

posteriormente diagnosticada, e é realizada uma revisio geral
da doenga. Em conclusio, este caso ilustra como a AT pode
ser uma causa incomum de acidente vascular cerebral em um
paciente jovem. Suas caracteristicas ndo especificas podem di-
ficultar o diagndstico, que depende de uma alta suspeita clinica
e da realizac@o de estudos confirmatorios.

1. Introduccion

Se estima que la incidencia de accidente vascular cerebral
en pacientes jovenes y adolescentes corresponde a un 15 % del
total de casos de esta entidad [Ferro et al. (2010)]. Debido a
particularidades etioldgicas y de manejo en este grupo de edad,
el abordaje inicial requiere de una serie de estudios de laborato-
rio y gabinete que conduzcan al diagndstico correcto [Singhal
etal. (2013)]. Los procesos inflamatorios vasculares se incluyen
dentro de las posibles causas de estos eventos. Uno de ellos es
la Arteritis de Takayasu (AT), una vasculitis sistémica de gran-
des vasos sanguineos, con afectacién que incluyen la aorta y
sus principales vasos sanguineos, sin embargo, puede estar in-
volucrado cualquier vaso de mediano calibre. De manera in-
frecuente puede provocar eventos cerebrales isquémicos y su
diagnéstico requiere de alta sospecha clinica, un abordaje diag-
nostico dirigido y posteriormente de un tratamiento inmunosu-
presor adecuado. Se presenta el siguiente caso de una paciente
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joven con manifestaciones de infarto cerebral agudo asociando
sintomatologia de ausencia de pulsos periféricos en extremida-
des superiores, hemiplejia, disartria, complicaciones neurolégi-
cas severas con edema cerebral y posteriormente se determina
el diagnostico de AT.

2. Caso Clinico

Femenina 18 afos, sin enfermedad crénica conocida, quien
previamente consultd a atencion primaria, en multiples ocasio-
nes, de su comunidad por hipotensién, dolor tordcico intermi-
tente y adormecimiento en extremidades superiores de aproxi-
madamente de 6 meses de evolucién. En ese momento, a pesar
de habérsele realizado estudios de laboratorio no se logré de-
terminar causa clara del padecimiento.

Posteriormente, consulta al servicio de emergencias por cua-
dro de sincope mas hipotensién. Se mantuvo en observacién y
al dia siguiente inicia de manera subita con déficit neurolégico
con una hemiparesia braquio crural derecha mas disartria. Se
registran cifras tensionales no invasivas con hipotension fran-
ca (67/37 mmHg) asimétrica en extremidades superiores, sin
taquicardia (frecuencia cardiaca, FC 74 latidos por minuto) y
sin taquipnea (frecuencia respiratoria, FR 16) con saturacién de
oxigeno (Sa02) 98 % y afebril (36.7 C). Ante la sospecha de
estado de choque de etiologia no clara se inicia soporte vaso-
presor y terapia antibidtica empirica con cefalosporina de 3era
generacion, y deciden trasladarla al centro hospitalario del drea
de atraccién correspondiente para complementar con estudios
de gabinete y laboratorios especializados para determinar etio-
logia del cuadro clinico.

Durante la valoracién en el centro especializado hospitalario
se documenta el déficit neuroldgico con la escala NIHSS (Na-
tional Institute of Health Stroke Score) determinando en 16 pts.
(1b: 2 pts., 1c: 1 pt, 3: 2 pts., 4: 2 pts., 5SB: 3 pts., 6B: 2 pts.,
8: 2 pts., 9: 2 pts.= 16 pts., evento cerebral g). Se demuestra no
solo su disartria y hemiplejia inicial, sino también hemianop-
sia homénima derecha e hemihipoestesia derecha, por lo que
se realiza tomografia axial computarizada (TAC) del sistema
nervioso central observando 4rea de hipodensidad en relacion
a lesion isquémica extensa en territorio del segmento M2 de
la arteria cerebral media izquierda, de etiologia incierta en ese
momento.

El resto de la exploracion fisica se describe a la ausculta-
cién cardiaca un soplo sistélico adrtico, con posterior realiza-
cién de ecocardiograma transtordcico y transesofagico descri-
biendo vélvula aortica trivalva con fuga ligera central més in-
suficiencia aortica leve asi como insuficiencia mitral leve, con
fraccién de eyeccion conservada (60 %); sin trastornos de con-
tractilidad global ni segmentario, tampoco se detectan datos de
hipertension pulmonar, no masas, no trombos, no vegetaciones,
no PCA, no coartacién de aorta ni derrame pericardico.

En ultrasonido doppler carotideo se observé obstruccién por
trombosis de la arteria cardtida interna izquierda, por lo que
se realiza angio-tomografia de grandes vasos de cuello y térax,
describiendo hallazgos compatibles con arteritis de cardtida iz-
quierda, subclavia izquierda y trombosis carotidea.

Durante las primeras 24 horas en la estancia en la unidad neu-
rocriticos paciente present6 deterioro del estado de consciencia
con dilatacién pupilar y TAC de sistema nervioso central inme-
diato demostrando edema cerebral severo hemisférico izquier-
do con herniacién uncal. Debido a lo anterior, esto se realizo
craniectomia descompresiva de emergencia por parte del servi-
cio de neurocirugia.

En los dias siguiente, se realizé angioresonancia de cerebro
describiendo extensa lesion en hemisferio izquierdo en territo-
rio de la arteria cerebral media comprometiendo regioén fronto
temporo insular izquierdo hiperintensa en T1, hiperintenso en
T2, con realce con medio de contraste e importante edema ci-
totéxico ademads de herniacion trascalvaria, y se observa ausen-
cia de flujo carétida comun izquierda.

Dentro de los estudios de laboratorio se descartaron otras
diagnésticos diferenciales o detonantes infecciosos como lo
fueron virus Epstein Barr, citomegalovirus, herpes virus, HIV,
sifilis, varicela, serologias por hepatitis o bien causas inmu-
noldgicas por anticuerpos anticardiolipina, beta 2 microglobuli-
na, alfa 1 antitripsina, anticuerpos de doble cadena (ANA), an-
ticuerpos anti ADN, anticuerpos anti neutréfilo (ANCA), factor
reumatoide, mutacion del factor V de Leiden y homocisteina
los cuales fueron todos negativos. Dentro de los reactantes de
fase aguda, se demostré velocidad de eritrosedimentacion leve-
mente elevada y proteina C reactiva negativa.

Tomando en cuenta el cuadro clinico, los estudios de gabi-
nete y de laboratorio se determina el diagndstico de arteritis de
Takayasu (AT) por lo que se inicia terapia de inmunosupresion
con esteroides (inicialmente metilprednisolona y posteriormen-
te se des escalona a prednisolona oral). En dias posteriores, re-
cibe dosis de ciclofosfamida y se mantuvo con anticoagulacién
con enoxaparina y posteriormente traslape a warfarina oral.

3. Discusion

La arteritis de Takayazu (AT) es una vasculitis crénica
idiopdtica granulomatosa de grandes vasos que afecta la aor-
ta, sus grandes ramas, y arterias pulmonares [Joseph et al.
(2023a)]. Fue descrita por primera vez en 1908 en Fukuoka por
el oftalmdlogo japones Mikito Takayasuen el Congreso Anual
de la Sociedad de Oftalmologia de Jap6n [Numano (2002)]. En
2012 fue oficialmente aceptado su nombre en la International
Chapel Hill Consensus Conference [Jennette (2013)].

Esta una enfermedad rara caracterizada por vasculitis
sistémica de etiologia aun desconocida que afecta principal-
mente la aorta y sus ramas con engrosamiento de la pared, fibro-
sis, estenosis y oclusion del vaso [Jennette (2013)]. La afecta-
cion del arco adrtico y sus ramas es mds frecuente en pacientes
de Jap6n y Norte de Europa, mientras que la aorta abdominal
y las arterias renales se ven mas afectadas en paciente de Asia,
América del Sur y Africa [Moriwaki et al. (1997)]. La presen-
tacidon con compromiso cerebrovascular es la tercera causa mas
comtn de hospitalizacién y la enfermedad cardiovascular es la
principal causa de muerte en la AT [Jennette (2013)].

La AT es una enfermedad de jévenes, con edad habitual de
aparicion entre los 10 y los 40 afios. Predominantemente en las
mujeres (80-90 %) las cuales se ven mayormente afectadas y
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existe una variacioén geogréfica sustancial, con la mayor inci-
dencia de la enfermedad observada en Asia (Japén) en donde
se diagnostican 150 nuevos casos al afio y en América del Sur
[Joseph et al. (2023a)]. Su prevalencia se estima en 3.2 a 40
casos por millén con una incidencia anual de 0.4 a 2.6 casos
por millén con una predominancia femenina y una presentacion
principalmente entre los 20 y 30 afios [Joseph et al. (2023a);
Quinn et al. (2020)].

La incidencia reportada es de 1-2 por millén en Japén, medio
Este y Estados Unidos. Tasas en el Norte de Europa, incluido
Reino Unido, son mds bajas <1 por millén de casos anualmente
[Kadian-Dodov et al. (2022)].

El evento cerebrovascular es la tercera causa mas comiin de
hospitalizacion en pacientes con arteritis de Takayasu en los Es-
tados Unidos, pero la enfermedad cardiovascular es la principal
causa de muerte en la AT, se observé que la prevalencia del
infarto agudo de miocardio era del 3,4 %, y es mas en América
Central y del Sur (18.8 %) en comparacion con Asia (1.2-1.3 %)
[Clifford (2023)].

Aunque su fisiopatologia es atin desconocida, se sabe que es
de caracter autoinmune. De acuerdo a Watanabe et al [Watanabe
et al. (2020)] la reaccién inflamatoria vascular es mediada por
células CD8 T cells mas que CD4 T cells, contiene mas células
naturales killer (NK) y una baja relacién CD4/CDS. [Clifford
(2023)]

Desde el punto de vista patogénico, la AT es una panarte-
ritis con varias fases reconocidas. La etapa temprana consiste
en un inflamacién y necrosis con infiltrado mononuclear y ede-
ma. Luego hay fragmentacion de las fibras eldsticas con reac-
cién granulomatosa y necrosis de ldmina media que progresa
hacia una fibrosis reactiva con trombosis mural y neovascula-
rizacion, pérdida del musculo liso, debilitamiento de la pared
vascular con dilatacién y formacién de aneurismas. En la eta-
pa de cicatrizacion hay fibrosis de la adventicia y puede existir
persistencia de la inflamacién con infiltrado linfo-plasmocitico
[Vaideeswar and Deshpande (2013); Miller and Maleszewski
(2011)].

4. Manifestaciones clinicas

El inicio es subagudo por lo que presenta en retraso en el
diagnéstico en la mayoria de los casos, a medida que se pro-
duce la progresion del estrechamiento, la oclusién o la dilata-
cién de las arterias, se produce dolor en los brazos o las pier-
nas (claudicacién de las extremidades) y/o cianosis, mareos u
otros sintomas de reduccién del flujo sanguineo, dolor y sen-
sibilidad arterial, o sintomas constitucionales inespecificos Las
circunstancias para descubrir la enfermedad pueden ser muy di-
ferentes. En algunos pacientes, el diagndstico se realiza duran-
te la llamada fase “’pre-oclusiva.® la fase sistémica”. Esta fase
combina signos generales no especificos con fiebre, artralgia,
mialgia, signos cutdneos (eritema nodoso, pioderma gangreno-
s0), carotidodinia y en ocasiones epiescleritis. En la préctica,
la fase sistémica a menudo pasa desapercibida, estd ausente o
se encuentra solo retrospectivamente mediante el interrogatorio
o finalmente concomitante con la fase oclusiva. El diagnéstico
se realiza con mayor frecuencia durante la “fase vascular”, que
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es el resultado de lesiones arteriales (estenosis, obliteraciones
y aneurismas) presentes en el cayado adrtico, en la aorta tora-
coabdominal o en sus ramas [Joseph et al. (2023b)].

La afectacién axilo-subclavia (tipicamente posvertebral)
puede causar claudicacion de las extremidades superiores, pe-
ro a menudo es asintomdtica y se manifiesta por asimetria de
la presién arterial, ausencia de pulsos, soplo subclavicular o
fendmeno de Raynaud. Puede encontrarse la presencia de un
robo vertebral-subclavio. La afectacién de la arteria carétida,
que se presenta entre el 10 y el 30 % de los casos al momento
del diagnéstico, puede manifestarse como dolor de cuello a lo
largo del trayecto de las arterias carétidas, denominado caroti-
dodinia. La ausencia de pulso carotideo o soplo a la ausculta-
cién puede encontrarse durante el examen clinico. Los sintomas
resultantes de estas alteraciones arteriales suelen ser no focales:
mareos, lipotimia, sincope, visién borrosa u oscura temporal en
ambos ojos [Joseph et al. (2023b)].

Las manifestaciones suelen ser inespecificas como fiebre, es-
calofrios, pérdida de peso, relacionadas al sitio de la inflama-
cion o producto de los fendmenos oclusivos [Peng et al. (2020)].
Por lo que el diagnostico diferencial es amplio e involucra pa-
tologias inflamatorias [Saadoun et al. (2021)]. La hipertension
arterial se encuentra en mas de la mitad de los casos, y es de-
bido al estrechamiento de una o ambas arterias renales, o al
estrechamiento y disminucién de la elasticidad de la aorta y sus
ramas. [Merkel and de R. (2023a)] La aorta proximal (p. ej., la
raiz adrtica) puede dilatarse como consecuencia de una lesién
inflamatoria dando origen a valvulopatias complejas.

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentra causas in-
fecciosas (sifilis terciaria y endocarditis infecciosa), las medi-
camentosas y vasculares (ateroesclerosis y otras vasculitis).

En cuanto a estudios de laboratorio no hay pruebas especifi-
cas para el diagnéstico [Merkel and de R. (2023a)], la proteina
C reactiva (PCR) y la velocidad de eritosedimentacién (VES)
pueden elevarse en enfermedad activa, pero son cambios ines-
pecificos no directamente relacionadas con el nivel de activi-
dad. Se han usado otros marcadores como IL-6, IL-8, IL-18,
metaloproteinasa-9 y otras citoquinas sin valor definitivo [Ay-
din et al. (2015); Garcia-Martinez et al. (2010)].

El estudio de imagenes en AT debe incluir angiografia to-
mografica computarizada dado que tiene mejor resolucién que
la angiografia por resonancia magnética. Esto revela estrecha-
miento luminal y dilatacién con engrosamiento de la pared, cal-
cificacién y captacién de contraste [Quinn et al. (2020)]. Sin
embargo, cuando se tiene que realizar estudios seriados se pre-
fiere la resonancia magnética por la exposicién a una menor
irradiacion, otros estudios de imédgenes que se utilizan son el
PET TC, PET RM, los cuales pueden demostrar engrosamiento
de la pared del vaso [Saadoun et al. (2021)].

5. Manifestaciones Neurologicas

La afectacion neuroldgica no es comun en la AT y los sindro-
mes neuroldgicos como primera manifestacion de la enferme-
dad son infrecuentes; sin embargo, la enfermedad cerebrovas-
cular debido a la afectacion de las principales ramas de la aorta
y arterias intracraneales como primera manifestacién de AT ha
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sido reportada en la literatura internacional [Meza-Capcha et al.
(2016)].

Bond et al [Agueda et al. (2019a)] encontraron en un total de
79 pacientes con AT que el sintoma neurolégico mds frecuente
fue la cefalea (32.9 %) y mareos (15.2 %). Por tanto, segiin con-
cluyen estos autores, las manifestaciones neuroldgicas en estos
pacientes no son raras, y se observa eventos cerebrovasculares
secundarios a la oclusién de grandes vasos en un 3.9 % de los
pacientes.

Los infartos cerebrales son raros, pueden ser el resultado de
estenosis arterial por la AT o de una etiologia indirecta, como
fibrilacién auricular con cardiopatia hipertensiva, una laguna o
hemorragia profunda relacionada con la hipertension arterial o
estenosis ateromatosa secundaria, y justifican una investigacién
etiolégica completa. Puede observarse retinopatia isquémica se-
cundaria a una disminucién de la presion sistdlica retiniana, asi
como retinopatia hipertensiva. Puede ser revelado por puntos
negros transitorios en un ojo desencadenados por ortostatismo
o brillo ambiental intenso. El dafio a los vasos digestivos, el
tronco celiaco y las arterias mesentéricas es bastante comun,
pero la aparicién de angina mesentérica es rara. La estenosis
de la arteria renal, que es frecuente, puede provocar hiperten-
sién renovascular. A nivel pulmonar la afectacién de la arteria
pulmonar ocurre en alrededor del 50 % de los casos. La ma-
yoria de las veces asintomatico, las manifestaciones arteriales
pulmonares pueden ser variadas: dolor torécico, tos, disnea y,
mds raramente, hemoptisis o hipertension arterial pulmonar con
insuficiencia cardiaca derecha. La hipertension arterial es muy
frecuente en la AT. Puede deberse a diversas etiologias: insufi-
ciencia arterial renal, pseudocoartacion adrtica y rigidez parie-
tal secundaria a la afectacion vascular, aumento de la presion de
pulso en casos de insuficiencia valvular adrtica.

Al evaluar enfermedad cerebrovascular en 320 casos de AT,
Mirouse y otros [Mirouse et al. (2022)] encontraron eventos ce-
rebrovasculares en 63 casos (20 %) siendo localizado en el 87 %
de los casos en el territorio de la arteria cardtida y un 13 % en
territorio vertebral.

Kong et al analizaron retrospectivamente 122 casos de AT
comparando la presencia o no de infarto cerebral. Determina-
ron infarto cerebral en 42 (34.4 %) de los 122 paciente con
AT siendo predominantemente en pacientes masculinos, con vi-
sién borrosa, hiperlipidemia asociada y un puntaje elevado en
la Escala India de Actividad Clinica de Takayasu 2010 (ITAS)
[Kong et al. (2022)]. La discapacidad visual es una manifes-
tacion tardia de la enfermedad grave y se debe a insuficiencia
arterial principalmente [Merkel and de R. (2023b)].

Al comparar paciente con AT sin y con evento cerebrovascu-
lar, Couture et al encontraron que 15 de 17 fueron mujeres, con
una edad media de 44 afios. El primer evento fue isquémico (n
= 15) o isquemia cerebral transitoria (n = 2) [Merkel and de R.
(2023b)].

Aglave et al muestran que la AT es una causa potencial de
evento cerebrovascular en pacientes jovenes con edades entre
18 y 48 afios. De los 7 pacientes detectados, 4 se presentaron
como evento isquémico, uno como evento hemorragico, uno
como isquemia cerebral transitoria y uno con crisis sincopales.
Por tanto, segtin concluyen, la AT debe considerarse como etio-

logfa cuando se estudian pacientes jévenes con ECV. [Aglave
et al. (2021)]

Se han reportado casos de AT en paciente de 52 afios que du-
rante la evaluacién por evento cerebrovascular se detecta la vas-
culitis. Esto refuerza la necesidad de considerar investigar por
AT en estos enfermos [Field et al. (2017)]. Duarte et al reali-
zaron una revision sistemadtica y meta-andlisis de la asociacion
de evento cerebrovascular/ isquemia cerebral transitoria y AT,
encontrando veinte estudios con una prevalencia estimada de
eventos de 15.8 %. [Duarte et al. (2016)]

El reconocimiento de causas inusuales de evento cerebrovas-
cular, incluyendo AT, debe ser la prioridad al abordar pacientes
jovenes [Ferro et al. (2010); Singhal et al. (2013)]. Como en el
caso actual, la AT ha sido reportada como causa de evento cere-
brovascular en pacientes jévenes sin otra enfermedad asociada
[Cheo et al. (2020); Silver (2012)].

Segtin Chung et al, en cuanto a los estudios diagndsticos, la
angiotomografia demuestra afectacién aortica en 95 % de los
casos afectaciéon o no de ramas aorticas, siendo exclusiva la
afectacion de las ramas en un 5 % de los casos. Las lesiones
suelen ser continuas 81 % con coexistencia de lesiones activas
e inactivas en 11 % de los casos [Chung et al. (2007)].

Los estudios de imdgenes para el diagnodstico de AT y otras
enfermedades inflamatorias de la aorta incluyen el ultrasonido,
tomografia computarizada, resonancia magnética cardiaca y to-
mografia de emisién de positrones, Cada uno de ellos con ven-
tajas y limitaciones. Por ejemplo, el ultrasonido es un método
no invasivo y costo efectivo, pero no permite valorar la totali-
dad de la aorta, Por su parte, la tomografia permite valorar el
grado de estenosis vascular, pero requiere exposicién a radia-
cién y medio de contraste. Finalmente, la resonancia magnética
cardiaca, una alternativa libre de radiacién y permite valorar
mads detalladamente del engrosamiento mural de la aorta [Deja-
co et al. (2018a,b)].

La valoracién de la actividad de la enfermedad es compleja
en tanto no existe un marcador totalmente confiable, los nive-
les de reactantes de fase aguda no necesariamente se relacionan
con el estudio histolégico [Clifford (2023)].

El manejo farmacoldgico de las enfermedades inflamatorias
de la aorta incluye principalmente esteroides y otros inmunosu-
presores. El tratamiento con esteroides sistemicos generalmen-
te es el enfoque global y se inicia con prednisona a una dosis
de 1 mg/kg, dosis que se continua por 2 a 4 semanas para lue-
go iniciar la titulacién del farmaco. Es necesario iniciar en estos
casos profilaxis contra neumonia por Pneumocystis jirovecii as{
como medidas preventivas contra la osteoporosis para el control
cronico de la enfermedad y otros agentes como tratamientos an-
tiparasitarios, esto en relacion al grado de inmunosupresion por
el manejo farmacologico. En caso de manifestaciones graves
que amenazan la vida debe considerarse el uso de metilpred-
nisolona intravenosa en bolos de 1 gramo por dia por 3 dias.
Debido a la necesidad de reducir la dosis de esteroides y evitar
asi complicaciones crénicas, se pueden asociar otros agentes
como metotrexate, azatioprina y micofenolato, metotrexate 20
mg oral cada semana y azatioprina a razén de Azatioprina 2
mg/kg/dia [?Agueda et al. (2019a)].

El uso de glucocorticoides a altas dosis asociado a un agen-

Gomez



LANIC Journal (2024), Vol 1, No 2

te ahorrador de esteroides se debe valorar ya que presenta altas
tasas de recaidas cuando se empieza a disminuir la dosis de
los esteroides. Mds recientemente se ha utilizado bioterapias,
principalmente usando Tocilizumab e inhibidores de TNF. Es-
tudios recientes también han descrito el potencial beneficio de
otros agentes como inhibidores-JAK, Rituximab, Ustekinumab
y Abatacept [Agueda et al. (2019b); Regola et al. (2022)].

La estenosis arterial rara vez puede revertirse y los sintomas
isquémicos pueden mejorar en los primeros casos. Sin embar-
go, la respuesta vascular disminuye una vez que se ha formado
tejido fibroso en los vasos afectados o una vez que se ha pro-
ducido la trombosis. La isquemia también puede mejorar con el
tiempo con el desarrollo de nuevas arterias colaterales [Regola
et al. (2022)].

El tratamiento de la AT ha permitido una reduccién signifi-
cativa en la mortalidad y mejoria en la calidad de vida de estos
pacientes. El uso de esteroides asociado a un agente bioldgico
0 no bioldgico sigue siendo fundamental en su tratamiento con
una remision de hasta el 60 % [Clifford (2023)].

Se agrega como terapia concomitante y efectiva las dro-
gas modificadoras de la evolucién de la enfermedad reuméti-
ca (FARME). Estos son farmacos, sintéticos no biolégicos o
biol6gicos que permiten reduccién de las dosis esteroidales.
Los sintéticos convencionales no biolégicos incluyen (metotre-
xate (MTX), azatioprina (AZA), micofenolato, leflunamida, ci-
clofosfamida) o agentes dirigidos como el tofacitinib que blo-
quea las sefiales proinflamatorias citoquinicas. También se han
utilizado agentes bioldgicos como el tocilizumab (anti receptor
de IL-6) o inhibidores del factor de necrosis tumoral alfa (in-
fliximab, etanercept, adalimumab) y el rituximab [Misra et al.
(2021)]. No hay datos disponibles que favorezcan claramente a
un agente ahorrador de glucocorticoides sobre otro.

El uso concomitante de estatinas junto con el tratamiento in-
munosupresor se asocia con menos recurrencias de la enferme-
dad [Kwon et al. (2019)].

AGENTE NO BIOLOGICO AGENTE BIOLOGICO

CORTICOESTEROIDES
MTX
AZA
MICOFENOLATO
LEFLUNOMIDA

ANTI -TNF
TOCILIZUMAB
RITUXIMAB

empty yet

En cuanto al uso de antiplaquetarios se recomienda cuando
hay enfermedad cerebrovascular, como estenosis critica de las
arterias cardtidas o vertebrales [de Souza et al. (2010)].

Los factores a tener en cuenta al evaluar la actividad de la en-
fermedad incluyen los sintomas del paciente, los hallazgos fisi-
cos, los reactantes de fase aguda y los hallazgos en las image-
nes. La recomendacién actual de seguimiento con marcadores
inflamatorios es que debe ser cada 2 a 3 meses por el primer afio
después del inicio de la inmunosupresion y luego cada 3 a 6 me-
ses. Se debe vigilar la evolucién de la AT por imdgenes cada 6
a 12 meses durante los primeros 2 aios mediante angiotomo-

grafia o angiografia por resonancia magnética Hellmich et al.
(2020).

Sin embargo, las imdgenes tienen limitaciones, no todas las
enfermedades arteriales activas producirdn cambios en los es-
tudios, la carotidinia por inflamacién de la pared arterial pue-
de ocurrir sin cambios en la resonancia magnética, tomografia
computarizada o la ecografia. Igualmente, la expansién de un
aneurisma o incluso una mayor oclusién en el sitio de una le-
sion previamente reconocida puede no deberse a una inflama-
cidn activa sino a la progresion de la lesion original.

La terapia invasiva (endovascular) debe reservarse a pacien-
te con casos refractarios [Porter and Mason (2020)]. Ademas,
en los casos donde se demuestre: estenosis arterial irreversible,
isquemia critica y desarrollo de grandes aneurismas (35). En la
mayoria de los estudios, el tratamiento endovascular requerido
es angioplastia con baldn, y se utilizan stent en caso de que la
angioplastia sea subOptima [Saadoun et al. (2012); Peng et al.
(2016)].

La supervivencia estimada es de 97 % a 10 afios y de 86 % a
15 afios en Norteamérica [Comarmond et al. (2017)].

Al analizar factores prondsticos de la AT, Ishikawa demostré
en un total de 120 pacientes con un seguimiento promedio de
13 afios, una supervivencia de 82.9 % hasta 15 afios después del
diagnéstico. Los sitios de mayor afectacion fueron la aorta y sus
principales ramas. Son factores de mal prondstico, la presencia
de enfermedad de patrén clinico progresivo y complicaciones
mayores como: (retinopatia de Takayasu, hipertension arterial
severa, valvulopatia de regurgitacién adrtica y aneurisma) con
un 43 % de supervivencia a los 15 afios [Ishikawa and Maetani
(1994)].

Mirouse y otros analizaron las causas de muerte y factores
asociados a mortalidad en una cohorte de 318 casos con crite-
rios diagndsticos de AT. De los 318 pacientes, murieron en el
periodo de seguimiento 16 (5 %), con una edad promedio 38
afios al morir de los cuales 88 % fueron mujeres. Las causas
muerte fueron isquemia mesentérica (n=4, 25 %) y ruptura de
aneurisma aortico (n=4, 25 %) [Mirouse et al. (2022)].

6. Conclusion

Considerando los hallazgos del presente caso de estudio, se
ilustra como la AT puede ser una causa inusual de infarto cere-
bral en paciente joven. Sus manifestaciones inespecificas pue-
den hacer dificil el diagnéstico el cual depende de alta sospe-
cha clinica y la realizacién de estudios confirmatorios. Como
técnicas diagndsticas en fases tempranas de la enfermedad se
encuentra la angiotomografia, la angioresonancia magnética y
el ultrasonido. El tratamiento con esteroides sistémicos a altas
dosis asociado a ahorradores de esteroides es el enfoque global
para mejorar la supervivencia.
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Figura 1: Evolucién de la tomograffa de craneo:

A. Hipodensidad leve de territorio de arteria cerebral media izquierda.
B. Aumento de la hipodensidad con desviacion de linea media.

C. Craniectomia descompresiva izquierda.

Figura 2: Angio-tomografia de vasos tordcicos y de cuello mostrando en dife-
rentes cortes la presencia de trombo en la carétida izquierda.

Figura 3: Angio-tomografia de vasos toricicos y de cuello mostrando: A y B
se demuestra el engrosamiento adrtico secundario a aortitis con extension de
la inflamacién hacia rama del cayado aértico. C se observa disminucién del
calibre de la carétida comun.

Figura 4: Resonancia Magnética Nuclear de Sistema Nervioso Central y Cue-
llo. En la imagen A y B se observa disminucion del flujo carotideo derecho y
ausencia absoluta en carétida izquierda. En imagen C en T2 en corte coronal se
aprecia la lesion isquémica con la craniectomia descompresiva realizada y en la
D se observa en Flair una hiperintensidad izquierda extensa.
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