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CASO CLINICO

Arteritis de Takayasu como hallazgo incidental en un paciente
con enfermedad celiaca: la importancia de la tomografia
computarizada por emision de positrones
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Resumen

Introduccion: La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos que afecta a las arterias eldsticas de gran calibre,
fundamentalmente la aorta y sus ramas principales. Ocurre frecuentemente en mujeres entre los 20-30 afios, por lo que es
muy infrecuente en la edad pedidtrica. Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente de 15 afios en seguimiento desde
los 9 afios por enfermedad celiaca. A los 13 afios se detectd anemia de trastornos cronicos, elevacion de proteina C reactiva
y velocidad de sedimentacion globular. La paciente permanecid en todo momento asintomadtica. Tras descartar otros proce-
s0s, se solicitdé tomografia computarizada por emision de positrones (PET-TC), donde se detectaron lesiones compatibles
con vasculitis de grandes vasos. La valoracion por Cardiologia evidencié un aneurisma en coronaria derecha. Se realizo
angio-TC, que sugirid arteritis de Takayasu tipo lll. Conclusiones: Es frecuente un retraso en el diagndstico de la arteritis
de Takayasu en los pacientes pediatricos. En este caso se encontraron lesiones de la fase Il sin la presencia de sintomas
correspondientes a la fase I. El PET-TC permitio el diagndstico de vasculitis, clave para el diagndstico de la paciente.
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Takayasu'’s arteritis as an incidental finding in a patient with celiac disease:
the importance of positron emission computed tomography

Abstract

Background: Takayasu arteritis is a large-vessel vasculitis which affects large-caliber elastic arteries, primarily the aorta and
its main branches. It mainly affects women between 20-30 years, so it is rare in children. Case report: We
describe the case of a 15-year-old female who was followed up since she was 9 years old due to celiac disease. At the age
of 13, anaemia of chronic disorders associated to elevated C-reactive protein and erythrocyte sedimentation were detected.
The patient remained asymptomatic. After excluding other diseases, we requested a positron emission computed tomography
(PET-CT); lesions compatible with large-vessel vasculitis were detected. Cardiology evaluation showed an aneurysm in the
right coronary artery. Angio-CT suggested Takayasu type Ill arteritis. Conclusions: The delay in the diagnosis of Takayasu
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arteritis in pediatric patients is quite common. In this case, we have found phase Il lesions, with no previous phase | symp-
toms. However, PET-CT allowed the diagnosis of vasculitis, key to the diagnosis of the patient.
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Introduccion

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis de
grandes vasos que afecta a las arterias elasticas de
gran calibre, fundamentalmente la aorta y sus ramas
principales. La AT ocurre mas frecuentemente en muje-
res entre la segunda y tercera década de la vida', pero
existen también casos descritos en la poblacion pedia-
trica, incluso en recién nacidos?®. Se calcula una inci-
dencia de 2.6 casos por millén por afio en Norteamérica;
sin embargo, no se cuenta con informacién sobre la
incidencia de AT en la edad pediatrica®. Las manifes-
taciones clinicas de esta patologia son inespecificas:
fiebre, alteracion del estado general, anorexia, mial-
gias, artralgias, dolor abdominal, hipertension arterial
sistémica y cefalea®.

En el 2010, el grupo de trabajo de vasculitis de la
Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica (PRES),
la Liga Europea Contra el Reumatismo (EULAR) y la
Organizacion Internacional de Ensayos de Pediatria
Reumatologia (PRINTO) establecieron los criterios
diagndsticos para la arteritis de Takayasu en la edad
pediatrica®. El criterio obligatorio se establecié como la
deteccion de alteraciones angiograficas mediante
angiografia convencional, angio-TC (tomografia axial
computarizada) o angio-RM (resonancia magnética) de
la aorta o sus ramas principales y las arterias pulmo-
nares que muestran aneurisma/dilatacion, estenosis, obs-
truccion o engrosamiento de la pared arterial. Ademas,
para el diagndstico se requiere uno de los siguientes
criterios adicionales:

— Disminucién/ausencia de pulsos arteriales o claudi-
cacion de las extremidades.

— Diferencia en la tensién arterial > 10 mmHg en cual-
quier miembro.

— Soplos o frémitos palpables sobre la aorta o sus ra-
mas mayores.

— Hipertensién arterial.

— Reactantes de fase aguda: velocidad de sedimenta-
cion globular (VSG) > 20 mm/hora o cualquier valor
de proteina C reactiva (PCR) por encima de lo normal
(de acuerdo con la referencia de laboratorio local).
Se describe un caso inusual de una paciente, con

enfermedad celiaca, a quien se diagnosticé incidental-

mente arteritis de Takayasu.

Caso clinico

Se describe el caso de una paciente de 15 afios de
edad en seguimiento en consultas de Gastroenterologia
por enfermedad celiaca, cuyo diagnédstico se realiz6 a
los 9 afos. En estudios clinicos de sobrepeso, talla baja
y distension abdominal, se detectd elevacion del anti-
cuerpo antitransglutaminasa IgA con un valor de 34 U/
mL y anticuerpo antiendomisio negativo. Se completd el
estudio con HLA (antigeno leucocitario humano, por sus
siglas en inglés) compatible (HLA-DQA1*05-DQB1*02)
y endoscopia con diagndstico anatomo-patolégico de
enfermedad celiaca con lesiones grado 3 de la clasifi-
cacion de Marsh. Durante el seguimiento present6 ade-
cuada adherencia a la dieta sin gluten. Se realizaron
controles anuales clinico-analiticos. A los 13 afos se
detecté anemia microcitica compatible con anemia de
trastornos cronicos, elevacion de PCR y VSG. Se reali-
zaron pruebas de laboratorio de control, y se detectd
elevacion progresiva de parametros inflamatorios (VSG:
120mm/horay PCR:6.7 mg/dL), hipergammaglobulinemia
y persistencia de la anemia (hemoglobina minima 9.3 g/
dL). La paciente permaneci6 en todo momento asinto-
matica. Se descartd enfermedad inflamatoria intestinal
y otras enfermedades digestivas mediante calprotectina
fecal, sangre oculta en heces, gastro-colonoscopia, cap-
sula endoscopica y enteroRMN (resonancia magnética
nuclear). Se amplié el estudio de autoinmunidad con
anticuerpos anticelulares, antinucleares, antimitocon-
driales, antimusculo liso, anticélulas parietales, anti-
nDNA, anti-ENA (antigenos nucleares extraibles),
antineutrdfilos (PR3 [proteinasa 3] y MPO [mieloperoxi-
dasal), anticardiolipina y anti-beta-2-glicoproteina, todos
ellos con resultado negativo. Se solicité una tomografia
axial computarizada por emision de positrones (PET-TC,
por sus siglas en inglés) ante la persistencia de reac-
tantes de fase aguda alterados y la sospecha de una
posible patologia oncoldgica subyacente, donde se
detectd captacion patoldgica de glucosa en regién distal
del cayado adrtico e inicio de aorta tordcica descen-
dente, aorta abdominal distal y carétida comun derecha,
todo ello compatible con vasculitis de grandes vasos. Se
decidié ingresarla para completar el estudio e iniciar
tratamiento. Se determind la tension arterial (TA) en las
cuatro extremidades, y se encontraron diferencias en las
tensiones entre ambas extremidades superiores > 10
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mmHg, con cifras de TA en limite alto de la normalidad.
Se inici¢ tratamiento con acido acetilsalicilico vy, tras
detectar un aneurisma en coronaria derecha en ecocar-
diografia, se afiadié bisoprolol y acenocumarol. Se com-
pletd estudio con angio-TC (Figura 1), que sugirié
arteritis de Takayasu tipo lll, por lo que se inicié trata-
miento con corticoides y metotrexate. Tras el alta, la
paciente contintia asintomatica; se realizan pruebas de
laboratorio de control con normalizacion de reactantes
de fase aguda (PCR, VSG vy ferritina) y hemoglobina.

Discusion

La arteritis de Takayasu es una enfermedad rara en
la edad pediatrica; sin embargo, debe formar parte del
diagndstico diferencial en casos de hipertension arte-
rial o sindromes inflamatorios de etiologia descono-
cida'. Se ha descrito un retraso en el diagndstico de
hasta 11-19 meses comparado con los pacientes adul-
tos, debido a que se trata de una patologia muy infre-
cuente con una sintomatologia inespecifica®. Un
diagndstico precoz y un tratamiento apropiado pueden
prevenir las complicaciones relacionadas con la enfer-
medad. En nifios, este retraso en el diagnostico da
lugar a una progresion insidiosa hacia una fase este-
nadtica crénica con estrechamiento arterial progresivo y
consecuente isquemia de los tejidos®.

Bolek et al. han descrito una mayor afectacién sinto-
matica en la poblacién pediatrica, con un dafio vascu-
lar mas generalizado y severo’. En este caso, las
pruebas de laboratorio rutinarias realizadas a la
paciente por su enfermedad celiaca permitieron iniciar
el estudio diagndstico de la vasculitis, aun sin sintoma-
tologia. Simultaneamente, la ausencia manifestaciones
clinicas también dificultd el proceso diagndstico. Esta
persistencia en las alteraciones en mediciones analiti-
cas condujo a la realizacién de un PET-TC, que permi-
tio el diagnostico de arteritis de Takayasu. Tras el
diagndstico, en la reevaluacion de la paciente se deter-
mind que, aunque permanecia asintomatica, existian
signos clinicos sugerentes de arteritis de Takayasu,
como la diferencia de TA entre las extremidades supe-
riores. Destaca la importancia de la exploracion fisica
completa, incluyendo la determinacién de la TA y pal-
pacion de pulsos en las cuatro extremidades, que
puede acelerar el proceso diagndstico en casos con
sindromes inflamatorios de etiologia desconocida.

Se han descrito multiples asociaciones de TA con
otras enfermedades inflamatorias autoinmunes, princi-
palmente con artritis reumatoide, lupus eritematoso

Figura 1. A: aneurisma de origen de arteria coronaria
derecha. B: engrosamiento de la pared del cayado aortico
extendiéndose a eje carotideo izquierdo. C: engrosamiento
de pared de aorta a nivel abdominal.

sistémico, espondiloartropatia, enfermedad de Crohn,
colitis ulcerosa o enfermedades tiroideas®.

Son escasos los casos publicados que asocian
enfermedad celiaca y arteritis de Takayasu (Tabla 1).
Estudiar esta posible asociacion es relevante porque
ambas entidades pueden cursar por un largo tiempo
sin ser diagnosticadas; el diagndstico de una nueva
entidad modifica la actitud terapéutica y la enferme-
dad celiaca en un paciente con AT puede simular una
isquemia mesentérica®.

Aunque clasicamente el diagndstico de la arteritis de
Takayasu se ha basado en la angiografia convencional,
y en la actualidad se utilizan pruebas menos invasivas
como el angio-TC o angio-RM, el PET-TC ha demos-
trado también una alta especificidad y sensibilidad'
para el diagndstico de vasculitis, ya que permite detec-
tar mas regiones afectadas que la RM de una manera
més precoz. Sin embargo, no detecta las alteraciones
angiograficas. Por lo tanto, la principal indicacion del
PET-TC actual en el diagndstico inicial de la arteritis de
grandes vasos es la confirmacién de afeccion inflama-
toria vascular cuando la presentacion clinica o los
hallazgos de otras técnicas de imagen ofrezcan infor-
macion inespecifica. Sera necesario posteriormente
completar el estudio con una técnica especifica, como
angio-TC o angio-RM, que permita describir las altera-
ciones angiograficas'.

El curso de la enfermedad es variable y depende de
varios factores: grado de actividad, tiempo del diagnds-
tico, presentacion, sintomas asociados y afectacién a
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Tabla 1. Caracteristicas clinico-analiticas y pruebas complementarias de casos descritos en la literatura en los que
se asocian la enfermedad celiaca y la arteritis de Takayasu

Aiio Edad Edad Sintomas Prueba radioldgica
publicacion | Dx EC | Dx AT Takayasu diagnostica Takayasu
PCR VSG
(mg/dL) | (mm/h)
Arslan et al. 2005 12 12 F Astenia, palidez, NC 110 Angiografia
fiebre de origen
desconocido
Benucci et al 2006 29 34 F Astenia, 0.88 17 ARM, angiografia, PET-TC
claudicacion
intermitente
Bozzolo et al. 2006 85| 27 F Claudicacion NC NC Angiografia
intermitente,
hipertension
Di Benedetto 2011 20 6 F Claudicacion NC NC Angiografia
et al. intermitente, dolor
articular
19 26 B Accidente NC NC NC
cerebrovascular
53 46 F Astenia, cefalea NC NC Angiografia
Belvis 2020 47 NC, F NC NC NC NC
Jiménez et al. <47

ARM: angiografia por resonancia magnética; AT: arteritis Takayasu; EC: enfermedad celiaca; F: femenino; Dx: diagnéstico; M: masculino; NC: no consta; PCR: proteina C
reactiva; VSG: velocidad de sedimentacion globular; PET-TC: tomografia axial computarizada por emision de positrones.

otros 6rganos®. La evolucién se ha dividido en dos esta-
dios clinicos: hasta el 50% de los pacientes presenta
una primera fase (fase | o sistémica) con predominio de
los sintomas inflamatorios como fiebre, artralgia o artri-
tis, dolor en las extremidades, fatiga y pérdida de peso;
en la fase ll, los sintomas mds importantes son los
relacionados con la oclusién vascular’?. En este caso,
la paciente presenté datos de fase Il en las pruebas
complementarias y en la exploracion; sin embargo, cabe
destacar que la paciente habia permanecido asintoma-
tica, sin manifestaciones clinicas de la primera fase.
Wilson et al. describieron tres casos de adolescentes en
quienes, sin presentar los sintomas de la fase |, de la
enfermedad debuté con un infarto de miocardio.

El tratamiento de base para esta patologia es el uso
de glucocorticoides y terapia inmunosupresora. El pro-
ceso inflamatorio provoca trombosis en las arterias
afectadas, dando lugar a estenosis, dilatacién y aneu-
rismas. La antiagregaciéon con dosis bajas de &cido
acetilsalicilico disminuye la frecuencia de episodios
isquémicos, y la anticoagulacion debe ser valorada indi-
vidualmente en cada caso*. A pesar del tratamiento,
esta enfermedad presenta una alta morbi-mortalidad.

En una revision de 101 casos pediatricos, Fan et al.
reportaron que tres pacientes fallecieron y solo el
19.4% no present6 complicaciones vasculares a los 15
afios del seguimiento'.

En la practica clinica diaria, con frecuencia se
encuentran resultados inesperados en las pruebas
complementarias solicitadas. Ademas, en ausencia de
manifestaciones clinicas, se dificulta la interpretacion
de los mismos. Sin embargo, se debe continuar con el
proceso diagndstico para permitir el diagndstico precoz
de enfermedades graves.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores
declaran que para esta investigacion no se han reali-
zado experimentos en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
ran que han seguido los protocolos de su centro de
trabajo sobre la publicacion de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento infor-
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informado de los pacientes o sujetos referidos en el
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