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Summary

Vasculitis are a group of heterogeneous diseases characterized by inflammation of vascular territories
and a systemic compromise. Currently we organize the vasculitis syndromes by the size of the affec-
ted-vessel (large, medium and small vessel vasculitis). Takayasu disease (TAK) is a type of large-vessel
vasculitis. In the pathogenesis of the disease is very important the participation of the dendritic cell in
the vascular adventitia and the secondary activation of lymphocytes, specially with responses THI1 and
TH17. The aorta and its branches are the most frequently vessels affected. The diagnose of TAK is based
in clinical characteristics (vascular claudication, pulse assimetry, arterial pressure assimetry), basic
laboratory (ESR and CRP) and images. There is not a good score to evaluate activity of the disease. The
images studies are very important in the follow up of these patients. New image studies as PET CT could
help in the evaluation of activity.

Corticosteroids continue to be the mainstay in the treatment of the patients and there is few evidence of
the utility of sparing-corticosteroids drugs . Biological drugs may be in the future a great alternative with
very good results in preliminary studies.

Vascular interventions are often needed in patients with TAK. Vascular surgery have a good outcomes
compared to endovascular procedures. The moment of vascular intervention must be choosed with care
because the outcomes are better when the disease is inactive .
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Resumen

Las vasculitis son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizados por inflamacion vascular y
compromiso sistémico. Actualmente los sindromes vasculiticos se organizan de acuerdo al tamario de
los vasos afectados (vasculitis de vaso grande, medianos y pequeiios). La enfermedad de Takayasu es un
tipo de vasculitis de vaso grande. En la patogénesis de la enfermedad es muy importante la participacion
de las células dendriticas en la adventicia vascular y en la activacion secundaria de poblaciones linfo-
citarias con respuestas fundamentalmente de tipo THI y TH2. El diagnostico de Takayasu esta basado
en caracteristicas clinicas (claudicacion vascular, asimetria de pulsos, asimetria de presion arterial),
laboratorio basico (VHS y proteina C reactiva) y estudios de imdgenes. En la actualidad no existe un
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buen sistema de score para evaluar la actividad de la enfermedad. Los estudios de imdagenes son muy
importantes en el seguimiento de la enfermedad. Nuevos estudios radiologicos como el PET-CT podrian

ayudar en la evaluacion de actividad.

Los corticoides continuan siendo el tratamiento mas importante. Las drogas ahorradoras de esteroides
pueden ser utilizadas pero con poca evidencia de efectividad. Las drogas biologicas han probado buena

respuesta en estudios preliminares.

Las intervenciones vasculares son frecuentemente requeridas en pacientes con Takayasu. Los procedi-
mientos de cirugia vascular han demostrado mejores resultados que las intervenciones endovasculares.
Los resultados de las intervenciones vasculares son mejores cuando el procedimiento se realiza con

enfermedad inactiva.

Palabras clave: Enfermedad de Takayasu, vasculitis, tratamiento.

Las vasculitis corresponden a un grupo heterogéneo
de patologias que tienen en comun la presencia de infla-
macion vascular con desarrollo de manifestaciones infla-
matorias e isquémicas.

Dado que estas caracteristicas generales incluyen un
gran nimero de entidades, la clasificacion de este gru-
po no ha sido facil. Los consensos de Chapel Hill han
representado un gran avance en la clasificacion de los
sindomes vasculiticos. En esta clasificacion se divide
a las vasculitis de acuerdo al tamafio del vaso funda-
mentalmente afectado, planteando definiciones para los
principales sindromes. En la tltima actualizacion de este
consenso se ha intentado mejorar las definiciones cam-
biando nombres histdricos (por ejemplo, granulomatosis
de Wegener) por denominaciones que destacan elementos
histopatoldgicos diferenciadores. Es importante consi-
derar que el hecho que un sindrome vasculitico afecte,
digamos, de manera mas importante vasos grandes, no
quiere decir que no pueda haber compromiso de vasos de
otros tamafios.  Hay que recordar, por ejemplo, que la
enfermedad de Takayasu fue descrita por el oftalmoélogo
japonés Mikito Takayasu, quien describi6 la enfermedad
observando alteraciones en vasos pequefios de la retina.

De acuerdo al consenso de Chapel Hill 2012, la en-
fermedad de Takayasu se define como “una arteritis,
muchas veces granulomatosa, que predominantemente
afecta la aorta y sus ramas principales. El inicio de la en-
fermedad ocurre antes de la edad de 50 afios, lo cual es su
mayor distincion con la arteritis de células gigantes®. En
relacion a la mantencion del eponimo “Enfermedad de
Takayasu”, hubo una gran discusion por el grupo de estu-
dio, considerandose nombres alternativos como “aortitis/
arteritis granulomatosa de inicio temprano”; sin embar-
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g0, no se alcanzd acuerdo, por lo cual se decide mantener
su nombre tradicional. ¥

PATOGENESIS

El conocimiento de la patogénesis de las vasculitis ha
presentado un gran avance en estas ultimas décadas. En
el grupo de las vasculitis de vaso grande la mayoria de
los estudios se han realizado en arteritis de células gigan-
tes y no directamente en enfermedad de Takayasu. Esto
ultimo es debido a que en arteritis de células gigantes la
posibilidad de obtener muestras histologicas es de mayor
facilidad que en enfermedad de Takayasu, en la cual las
pocas muestras histologicas de que se dispone son en re-
lacion a procedimientos quirurgicos. @

En el origen de la enfermedad de Takayasu pueden
influir tanto factores genéticos como del ambiente. ©

La pared de las grandes arterias es una estructura
compleja compuesta por tres areas: una adventicia, una
capa media y una capa interna. Esta estructura es irriga-
da por pequefios vasos sanguineos ubicados en la adven-
ticia vascular, el vasa vasorum. La pared arterial consti-
tuye un “santuario inmunologico”, tal como lo es el ojo
o los testiculos, lo cual permite mantener la indemnidad
de estas estructuras. En las vasculitis de vaso grande se
pierde esta tolerancia inmunoldgica, produciéndose una
inflamacion panarterial, distorsion de la arquitectura y
obstruccion.

La inflamacion vascular, a diferencia de otras vascu-
litis, como las asociadas a ANCA, se inicia a nivel de la
adventicia vascular. Dentro de la adventicia se ha iden-
tificado un grupo de células dendriticas que serian resi-
dentes permanentes de esta area. Estas células, una vez
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establecidas en la adventicia, tienen la particularidad de
no recircular una vez que han sido activadas, lo cual las
diferencia de otras células de este tipo que al estar activas
migran a los ganglios linfaticos regionales. Estas células
son fundamentales en el incio de la reaccion inflama-
toria en esta clase de vasculitis. Las células dendriticas
son activadas por un “antigeno”, el cual no es conoci-
do en la actualidad. Estas células activadas son capaces
de estimular una reaccion inflamatoria linfocitaria. Los
linfocitos activados migran a la media vascular, donde
despliegan fundamentalmente respuestas de tipo TH1 y
TH17. Cada uno de estos tipos de linfocitos es capaz de
producir una respuesta de citoquinas caracteristicas, es-
pecialmente interferéon gama (respuesta TH1) e interleu-
quina 17 (TH17). Las citoquinas generadas son capaces
de estimular diferentes tipos celulares, como células de
estirpe monocito-macrofago, formacion de células gigan-
tes, y mediante la generacion de factores de crecimiento
se estimula la diferenciacion de fibroblastos a miofibro-
blastos, que pueden migrar a la adventicia vascular, ex-
plicando el engrosamiento intimal caracteristico de estas
vasculitis. La generacion de enzimas proteoliticas puede

producir degradacion de la capa de elastica media, con
destruccion vascular y formacion de aneurismas. @

Las respuestas de tipo TH1 y TH17 son muy importan-
tes cuando se evalta la respuesta a los glucocorticoides,
que constituyen la principal alternativa terapéutica en la
actualidad. Se ha determinado que la respuesta linfoci-
taria de tipo TH17 es altamente sensible a la accion an-
tiinflamatoria de los glucocorticoides, no asi la respues-
ta de tipo THI. Esto explicaria que, a pesar de la rapida
respuesta inicial al uso de corticoides, persista actividad
inflamatoria subclinica con posibilidad de mantenerse el
dafio sobre la estructura vascular, a pesar de una buena
respuesta clinica. @

CUADRO CLINICO

Hasta el dia de hoy el diagnostico de enfermedad de
Takayasu se realiza utilizando los criterios de la Ame-
rican College of Rheumatology (ACR) publicados en el
afio 1990. La presencia de tres o mas criterios positivos
tiene una sensibilidad de 91% y una especificidad de 98%
en el diagnodstico de la enfermedad @ (Tabla 1).

Tabla 1 : Criterios ACR para el Diagnostico de Enfermedad de Takayasu

1. Edad de inicio <40 afos : Desarrollo de sintomas y hallazgos relacionados a enfermedad de Takayasu
en menores de 40 afios.

2. Claudicacion de extremidades: Desarrollo y empeoramiento de fatiga y discomfort en musculos de >1
extremidad mientras se encuentra en uso, especialmente en extremidades superiores.

3. Disminucion de pulsos de arteria braquial: Disminucion de pulsos en una o ambas arterias braquiales.

4. Diferencias de presion arterial >10 mmHg: Diferencias de presion >10 mm Hg en presion arterial
sistolica en ambos brazos.

5. Soplos sobre la arteria subclavia o aorta: Soplo audible en la auscultacion sobre una o ambas arterias
subclavias o aorta abdominal.

6. Arteriografia anormal: Estenosis arteriografica u oclusion de la aorta, sus ramas primarias, arterias
principales de las extremidades superiores e inferiores no debidas a enfermedad ateromatosa, displa-
sia fibromuscular u otras causas; cambios usualmente focales o segmentarios.

La presencia de >3 criterios es consistente con el diagnéstico de enfermedad de Takayasu, con una sensibilidad de
91% y una especificidad de 98%
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La distribucion geografica de la enfermedad hace
pensar en qué factores genéticos son importantes en el
desarrollo de la enfermedad. La enfermedad de Takayasu
es mas frecuente en Asia, aunque la distribucion de la
enfermedad es mundial.

En una serie clinica de 126 pacientes con enferme-
dad de Takayasu tratados en la Clinica Mayo, Rochester,
Minnesota, el sexo femenino fue el mas frecuente (91%),
la edad promedio de inicio de los sintomas fue 29,2 (20,5-
34,5) afos, la edad de diagnoéstico fue 31,5 (22,9-39,8)
afios y el tiempo promedio desde el inicio de los sinto-
mas hasta el momento del diagnostico de la enfermedad
fue 17,5 (7,0-41,8) meses. © En esta misma serie, 95%
de los pacientes tuvieron menos de 40 afios al momento
del diagnostico, 88% presentaron asimetria de pulsos a
nivel de extremidades inferiores, 81% tuvieron asimetria
en la toma de presion en ambos brazos y soplos audibles
fueron encontrados en 81% de los casos. En relacion a
los examenes de imagen vascular, las alteraciones arte-
riograficas compatibles con la enfermedad fueron encon-
tradas en 98% de los pacientes. Uno de los puntos a des-
tacar en esta serie es el hecho que existe un importante
retraso entre el momento de inicio de los sintomas hasta
el diagnoéstico de la enfermedad, periodo en el cual se
acumula dafio vascular que no es posible revertir con un
tratamiento adecuado. ©

En otra serie de pacientes con enfermedad de Taka-
yasu, los sintomas asociados con compromiso vascular
(soplos carotideos, claudicacion, asimetria de pulsos,
asimetria de presion arterial, carotidinia, etc.) estuvie-
ron presentes en el 100% de los pacientes, y los sintomas
asociados a compromiso del sistema nervioso central
(mareos, alteraciones visuales, accidente vascular, tras-
torno isquémico transitorio) se observaron en 57% de los
pacientes. Los sintomas musculoesqueléticos (artralgias,
artritis, mialgias) estuvieron presentes en el 53% de los
pacientes y los sintomas constitucionales (compromiso
del estado general, fiebre, baja de peso, sudoracion noc-
turna) en 43% de los casos. ©

Las arterias afectadas con mayor frecuencia son la
aorta, las arterias subclavias, car6tidas, arterias verte-
brales, arterias renales y mesentéricas. Es importante
destacar que también es frecuente el compromiso de las
arterias coronarias. Se ha descrito que la frecuencia de
compromiso de estas arterias en pacientes con Takayasu
fluctta entre 10% a 30% de los pacientes. El compromi-
so de las coronarias puede presentarse como estenosis u
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oclusion a nivel del ostium coronario o segmentos proxi-
males de las coronarias, arteritis coronaria focal o difusa
0 aneurismas coronarios.

EVOLUCION

La enfermedad de Takayasu es una enfermedad in-
flamatoria vascular cronica en cuya evolucion destaca
la presencia de recaidas frecuentes y acumulacion pro-
gresiva de dafio vascular. En una serie norteamericana
de 75 pacientes con enfermedad de Takayasu, 28% logra
remison sostenida de la enfermedad con dosis de predni-
sona menores a 10 mg, 17% logra mantener remision al
suspender la prednisona y una recaida de la enfermedad
se presentd en 96% de los pacientes que habian logrado
una remision sostenida. ® Este mismo comportamiento
se observo en la serie de la Clinica Mayo. © Ademas, en
esta misma serie se decribe que los pacientes con enfer-
medad de Takayasu presentan una menor sobrevida al
ser comparada con poblacion general. © Este comporta-
miento de periodos de remision asociados con periodos
de actividad esta asociado con el desarrollo de lesiones
vasculares secuelares no reversibles que influyen en la
sobrevida final de los pacientes.

DETERMINACION DE LA ACTIVIDAD DE LA
ENFERMEDAD

En el manejo de pacientes con enfermedad de Taka-
yasu, uno de los puntos dificiles de determinar es si la
enfermedad se encuentra activa o inactiva. Los sintomas
de la enfermedad no siempre estan asociadas a cambios
en los examenes de laboratorio. Ademas, no existe una
correlacion directa entre los hallazgos de los examenes
de imagen con los resultados de laboratorio.

Los criterios NIH publicados en el afio 1994 consti-
tuyen los criterios de actividad mas frecuentemente uti-
lizados en los estudios clinicos (Tabla 2). En la descrip-
cion inicial de estos criterios de actividad se siguieron 60
pacientes con Takayasu. En los casos en que se dispuso
de histologia, s6lo uno de cuatro casos con biopsia com-
patible con enfermedad activa present6 niveles de VHS
elevados. En esta serie la VHS no se correlaciono direc-
tamente con la actividad histolégica de la enfermedad. ©

Esta dificultad para determinar la actividad ha llevado
al desarrollo de nuevas estrategias. El “Indian Takayasu
activity score” (ITAS) es un nuevo método de evaluacion
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de la actividad. Estd compuesto por 44 items, 33 items
referidos al sistema cardiovascular. Esta nueva escala ha
tenido validacion en estudios de seguimiento. Sin embar-
g0, no se ha demostrado que exista una buena correlacion
entre el score obtenido y la evaluacion global de la activi-
dad de la enfermedad por parte del médico. @

En este momento no disponemos de una score ade-
cuado para determinar actividad. Lo que es cierto es que
para saber si la enfermedad esta activa o no hay que con-
siderar tanto los sintomas del paciente como los exame-
nes de laboratorio y los examenes de imagen.

Tabla 2 : Criterios NIH para evaluacion de
actividad en enfermedad de Takayasu

1. Manifestaciones sistémicas

2. VHS o proteina C reactiva elevadas.

3. Sintomas de isquemia vascular

4. Caracteristicas angiograficas tipicas.

Se considera la enfermedad activa cuando estan pre-
sentes dos 0 mas criterios.

ESTUDIOS DE IMAGEN

Angiografia: Permite una adecuada evaluacion de los
cambios a nivel del lumen de los vasos sanguineos. Sin
embargo, no permite estudiar los cambios a nivel de la
pared arterial. Es un método de radiologia intervencio-
nal, por lo cual requiere un profesional entrenado, el uso
de medios de contraste y ademas esté asociado a compli-
caciones en el sitio de puncién. Al ser un procedimien-
to invasivo, no es util para el seguimiento por imagenes
de la evolucion de la enfermedad. En la actualidad este
método esta reservado para situaciones en las cuales es
necesario conocer con certeza la anatomia del lumen ar-
terial (por ejemplo, evaluacion pre-operatoria). 19

Angio-TAC: El angio TAC posee una excelente reso-
lucion espacial. Tiene la ventaja que permite evaluar la
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pared arterial, y la impregnacion de contraste de la pared
podria asociarse a actividad inflamatoria. Ademas, ha
demostrado ser un método 1til para el estudio de lesiones
anivel de las arterias coronarias. Se ha determinado que,
para el diagnostico de Takayasu, el angio TAC tiene una
sensibilidad de 95% y una especificidad de 100%. Sirve
también en el seguimiento de la enfermedad.

A pesar de ser un método de gran utilidad tanto en
el diagnostico como seguimiento de la enfermedad, hay
que considerar complicaciones asociadas a su uso, como
la necesidad de uso de medios de contraste yodados y la
irradiacion generada. (1

Angio-resonancia: Buen método para evaluar el lu-
men vascular y la pared vascular. Puede detectar tam-
bién la presencia de edema de pared, lo cual podria ser
indicativo de actividad inflamatoria. Ademas, un aumen-
to de la captacion de gadolinio podria ser igualmente un
indicador de actividad. En una serie de pacientes estudia-
dos con angio-resonancia se observé que 94% de los pa-
cientes con actividad clinica de la enfermedad presentan
edema de la pared vascular y un 56% de los pacientes en
remision clinica mantienen la presencia de edema, lo cual
va en relacion con la idea que la remision clinica no siem-
pre va asociada con remision histologica. Sin embargo,
su uso esta contraindicado en pacientes con falla renal, y
la definicion de este método no es tan buena para vasos
medianos y pequefios. (%D

PET-CT: Permite la determinacion de actividad me-
tabodlica de las células inflamatorias utilizando 18FDG.
Con este estudio es posible evaluar toda la vasculatura
corporal. Raramente ha sido utilizado para el diagndstico
de la enfermedad. Su principal utilidad estaria en el se-
guimiento, pudiendo ser especialmente util en el estudio
de recaidas. Sin embargo, a pesar de su gran potencial,
no se ha demostrado la presencia de una buena correla-
cion entre la captacion de 18FDG y parametros de activi-
dad clinica, biologica y de resonancia magnética. En un
meta-analisis de estudios de PET-CT para el diagnostico
de actividad de enfermedad, su sensibilidad fluctu6 en-
tre 28% a 100% y su especificidad entre 50% a 100%.
Con la informacion disponible actualmente el PET-CT
no se ha establecido como una herramienta estandar en
el manejo de pacientes con Takayasu. Sin embargo, es
necesaria mayor informacion para conocer con certeza el
real potencial de esta técnica. 1*'?)
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TRATAMIENTO

Corticosterioides: Es el grupo de farmacos mas utili-
zados en el manejo de pacientes con Takayasu. En enfer-
medad activa se recomiendan dosis altas de corticoides
(I mg/kg de prednisolona o equivalentes). La respuesta
a dosis altas de corticoides en general es muy favorable.
Se ha demostrado, ademas, que las recaidas son mas fre-
cuentes cuando la dosis de glucocorticoides son reduci-
das. Por esta razon se podria considerar el uso de “aho-

rradores de corticoides” desde el inicio del tratamiento.
(13. 14)

Metotrexato: Es una droga frecuentemente utilizada
como ahorrador de corticoides en el manejo de pacientes
con Takayasu. Es ampliamente disponible y posee un ex-
celente perfil de efectos adversos. Sin embargo, a pesar
de su amplio uso en el manejo de Takayasu, la evidencia
que apoya su uso proviene fundamentalmente de series
clinicas o reportes de casos. En un estudio realizado en
1994, 16 pacientes fueron tratados con corticoides y me-
totrexato, 81% logra remision de la enfermedad y 50% de
los pacientes mantiene remision después de 18 meses de
seguimiento. ¥

Azatioprina: Es un inmunosupresor que es usa-
do con frecuencia como un ahorrador de esteroides en
Takayasu. Al igual que con metotrexato, la evidencia de
su efectividad esta basado solo en series clinicas con re-
ducidos niimeros de pacientes o reportes de casos. Una
sola investigacion en India estudio 65 pacientes tratados
con azatioprina en dosis de 2 mg/kg mas corticoides por
un afio. No se observo progreso del dafio radiologico y
disminuyeron los niveles de reactantes de fase aguda en
sangre. Sin embargo, no existe seguimiento a largo plazo
de esta serie. (9

Ciclofosfamida: Ha sido utilizada en casos graves
de la enfermedad (compromiso miocardico, vasculitis
retiniana). Al igual que con metotrexato y azatioprina,
la evidencia de efectividad es bastante limitada. En un
estudio prospectivo de siete pacientes refracatrios al uso
de corticoides fueron tratados con ciclofosfamida oral en
dosis de 2 mg/kg. En esta pequeiia serie no hubo progreso
de la enfermedad en 27,5 meses de seguimiento. 17

Micofenolato mofetil: Es una droga comunmente
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empleada en el manejo de enfermedades autoinmunes.
Existen resultados promisorios en Takayasu en algunos
estudios. En un estudio abierto, 10 pacientes refractarios
a otros tratamientos fueron tratados con micofenolato mo-
fetil por 23 meses, presentando una significativa reduc-
cion en los reactantes de fase aguda. En un estudio en In-
dia en 21 pacientes con un seguimiento promedio de 9,6
meses, se demostro una mejoria en el score ITAS. 1819

Terapia anti TNF-a: El uso de este tipo de terapias
es plausible desde el punto de vista fisiopatologico y ha
demostrado efectividad en varios estudios. Dentro de
este grupo de farmacos la droga mas estudiada ha sido el
infliximab. No existe experiencia con otras drogas, como
golimumab o certoluzimab pegol. ¢

En un estudio en 84 pacientes refractarios a trata-
miento convencional, 75 pacientes fueron tratados con
infliximab, 16 pacientes con etanercept y 5 con adalimu-
mab, siendo un 70% de los pacientes tratados concomi-
tantemente con metotrexato. La mediana de seguimiento
en este grupo fue de 24 meses. Un 90% de los pacien-
tes responden al tratamiento, un 40% logra suspender la
prednisona y solo 1/3 de los pacientes requirié un au-
mento posterior de las dosis de prednisona. )

En otro estudio en la Clinica Mayo, 20 pacientes fue-
ron tratados con terapia anti TNF-a con un seguimiento
promedio de 54 meses. Un 90% de los pacientes logra
remision de la enfermedad. En el seguimiento no se ob-
servo el desarrollo de nuevas lesiones vasculares. En esta
serie los resultados fueron mejores que en otros estudios.
Una de las diferencias existentes entre este estudio con
otras experiencias esta dado porque los pacientes fueron
tratados de manera mas precoz con este tipo de trata-
miento. @? A futuro es probable que el uso de terapia bio-
logica se considere de manera mas temprana para evitar
el desarrollo de dafio vascular irreversible.

Tocilizumab: La IL6 es una citoquina secretada fun-
damentalmente por monocitos y posee importantes ac-
ciones proinflamatorias. Se ha demostrado la presencia
de interleuquina 6 en muestras de aortas de pacientes
con Takayasu. @ Ademas, los niveles de interleuquina
6 se pueden encontrar elevados en pacientes con acti-
vidad activa. @ El tocilizumab es una droga biologica
que bloquea la accion de interleuquina 6, por lo cual su
uso podria ser de gran utilidad en esta enfermedad. La
experiencia actual publicada con el uso de esta droga



Enfermedad de Takayasu. Avances en Fisiopatologia, Diagndstico y Tratamiento

en pacientes con Takayasu es bastante limitada y esta
basada en reportes de casos o series clinicas con pocos
pacientes. Sin embargo, las respuestas obtenidas en este
numero limitado de pacientes han sido muy buenas, con
porcentajes de respuestas de un 100% y con s6lo un 18%
de recaidas de la enfermedad. ®® Por lo anterior, €l toci-
lizumab es una droga muy promisoria en el manejo de
pacintes con Takayasu.

Rituximab: Los linfocitos B podrian ser importan-
tes en la patogénesis de la enfermedad. En muestras de
aortas de pacientes con Takayasu se ha observado in-
filtracion de linfocitos B en la pared vascular. Se ha
descrito también la presencia de anticuerpos antiendote-
liales. Ademas, en sangre de pacientes con enfermedad
de Takayasu activa es posible encontrar un aumento de
plasmablastos. Lo anterior da sustento fisiopatologico a
terapias biologicas dirigidas contra linfocitos B.

Hasta el momento la experiencia clinica con el uso
de rituximab en pacientes con Takayasu es muy limitada.
En los pocos casos estudiados se ha demostrado una alta
tasa de respuesta y un aumento de la capacidad de reducir
las dosis de prednisona junto con reducir el compromiso
vascular en los examenes de imagen. ¢?

Hasta hoy la evidencia con rituximab es muy limitada
y son necesarios estudios con mayor nimero de pacientes
para evaluar la real efectividad de este farmaco.

Terapia anti-agregante plaquetaria: A pesar que se
usa de manera frecuente en pacientes con Takayasu, la
evidencia clinica en relacion a su efectividad es bastante
pobre. En un estudio retrospectivo observacional reali-
zado en Brasil en 48 pacientes con Takayasu, un 29,2%
de los pacientes presentaron complicaciones isquémicas
(accidente vascular, trastorno isquémico transitorio o
angina). El grupo de pacientes que presentaron eventos
isquémicos usaron significativamente menos agentes
anti-agregantes plaquetarios (14,3%) en comparacion
con aquellos pacientes que no presentaron esos eventos
(82,4%). @

La evidencia en relacion a la efectividad de la terapia
anti-agregante plaquetaria es muy limitada en la actua-
lidad, a pesar de que es muchas veces recomendada en
estos pacientes.
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INTERVENCIONES VASCULARES EN PACIEN-
TES CON TAKAYASU

En la evaluacion y seguimiento de los pacientes con
Takayasu es muy frecuente requerir intervenciones de
revascularizacion. La indicacion de este tipo de proce-
dimientos esta dada por el desarrollo de complicaciones
isquémicas graves de la enfermedad, como compromiso
cerebrovascular, hipertension renovascular refractaria,
compromiso coronario o complicaciones isquémicas me-
sentéricas.

Uno de los principales problemas cuando se realizan
intervenciones vasculares en pacientes con Takayasu es
el momento 6ptimo para la realizacion del procedimien-
to. Un estudio retrospectivo de intervenciones vasculares
realizados en la Clinica Mayo, Rochester, Minnesota,
pacientes con Takayasu e intervenciones vasculares fue-
ron seguidos de manera retrospectiva. En esta serie se
demostré que el prondstico general de las intervenciones
vasculares es bueno. Ademas, el grupo de pacientes que
fue sometido a una intervencion quirtrgica en el momen-
to que la enfermedad se encontraba inactiva presentd un
menor nimero de requerimiento de cirugias de revision
en comparacion con pacientes con enfermedad activa en
el momento de la intervencion. ®® En otra investigacion
realizada en Francia que estudi6 166 intervenciones vas-
culares en pacientes con Takayasu, el nimero de compli-
caciones tardias de la intervencion fue mayor en aquellos
pacientes que fueron intervenidos cuando sus niveles de
VHS y de proteina C reactiva estuvieron elevados. ?” En
la actualidad existe consenso en que, en el caso de reque-
rirse una intervencion vascular, ésta debiera realizarse en
un paciente en tratamiento con enfermedad inactiva.

Las técnicas de revascularizacion endovascular sur-
gieron como un método menos invasivo y mas eficiente
en el manejo de pacientes con complicaciones isquémi-
cas. Los primeros reportes con el uso de estas técnicas
mostraron resultados muy favorables. Sin embargo, en
estudios posteriores se ha demostrado que las terapias
endovasculares estan asociadas a un mayor nimero de
complicaciones y a una mayor tasa de re-estenosis, por lo
cual su uso en la actualidad es mas limitado. La terapia
endovascular deberia reservarse para situaciones espe-
ciales (por ejemplo, areas de estenosis localizadas). En el
caso de lesiones vasculares largas y altamente fibroticas,
la cirugia vascular es el procedimiento de eleccion. El
uso de aspirina o clopidogrel ha sido estudiado como una
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estrategia para disminuir las complicaciones asociadas a
procedimientos endovasculares. ¥

CONCLUSIONES

La enfermedad de Takayasu es una vasculitis de vaso
grande poco frecuente que afecta fundamentalmente a
poblacion joven. Tiene una evolucion cronica, siendo las
recaidas frecuentes. El tratamiento de esta enfermedad
es complejo. Se tienen que evaluar en conjunto sintomas,
examenes de laboratorio y examenes de imagen. En la
actualidad aun no disponemos de buenos scores para
determinar la actividad de la enfermedad. El desarrollo
de nuevas técnicas de imagen como el PET-CT podrian
ser de utilidad a futuro para determinar actividad versus
remision. Los corticoides constituyen la principal estra-
tegia de tratamiento en estos pacientes. Sin embargo, las
terapias biologicas han demostrado utilidad, y a futuro
su uso precoz podria determinar cambios en la evolucion
de la enfermedad, especialmente disminuyendo el ni-
mero de complicaciones vasculares. Finalmente, es muy
importante evaluar con mucho cuidado los pacientes que
requieren intervenciones de revascularizacion, reservan-
dolas para aquellos pacientes con enfermedad inactiva.
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