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CASO ANATOMOCLINICO

AORTITIS DE TAKAYASU Y ANEURISMA TORACICO
COMPLICADO POR RUPTURA.

DRES.: FRANCISCO VALDES; SERGIO CARVAJAL;' BERNARDO MORALES;!
SERGIO GONZALEZ;! GUSTAVO MERINO; ALBRECHT KRAMER;
FRANCISCO CRUZ2 y PABLO CASANEGRA.

RESUMEN

Una mujer de 50 afios, hipertensa antigua, es admitida por presentar un cua-
dro de dolor toricico, disnea y alteracion de los pulsos periféricos. Los exdmenes
de laboratorio demostraron una marcada hipoxemia, anemia y velocidad de sedi-
mentacién aumentada. Los exdmenes radiolégicos comprobaron una arteritis de
Takayasu tipo III complicada con la ruptura de un aneurisma secular de la aorta
yuxtadiafragmadtica, el que no alcanzé a ser intervenido. La anatomia patolégica
comprobé las lesiones descritas. Se revisa la literatura encontrdndose 2 casos si-
milares, ambos fatales, y varios otros de formacién aneurismitica por arteritis en
otros vasos. La arteritis de Takayasu es causa de aneurismas adrtico y periféricos, y
su sospecha debe llevar al estudio panangiogrifico. La demostraciéon de éstas le-
siones requiere de un seguimiento estrecho y de su reparacién electiva en especial

si son de tipo sacular.

TAKAYASU’S ARTERITIS COMPLICATED BY A RUPTURED
THORACIC AORTIC ANEURYSM

SUMMARY

A 50 year old, known hypertensive woman, presented with a history of chest
pain, dispnea and decreased peripheral pulses. The laboratory workup demostrated
severe hypoxemia, anemia and increased blood sedimentation rate. The chest X
ray, aortography and CT scan demonsirated a Takayasu’s arteritis tipe III com-
plicated by a ruptured sacular aneurysm of the distal thoracic aorta. The patient
succumbed before a surgical repair could be attempted. The necropsy confirmed
the diagnosis. A review of the literature disclosed two similar cases and several
other reports of peripheral aneurysms due to arteritis. Takayasu’s arteritis is a cau-
se of aortic and peripheral aneurysm. Clinical suspicion should lead to panangio-
graphy, careful follow-up and elective repair, particulary if a saccular lesion is

found.
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a aorta toracica puede ser afectada
por multiples procesos patolégicos,

’C siendo el mas frecuente la ateroes-

clerosis, principalmente en su forma aneuris-
matica. Otras causas de aneurisma de la aorta
toracica son la degeneracion quistica de la me-
dia, la sifilis y ocasionalmente secuelas de trau-
ma. La enfermedad de Takayasu es una panar-
teritis de predominio oclusivo, siendo la forma-
cién de aneurisma una rareza y mas aun su rup-
tura. Presentamos un caso de aneurisma de la
aorta toracica secundario a enfermedad de Ta-
kayasu tipo 111, complicado por ruptura.

CASO CLINICO

Una mujer de 50 afios, hipertensa conocida
desde los 35, consulta por dolor en el hemiab-
domen superior, posterior a un cuadro de tos
y espectoracién catalogado como de origen gri-
pal. Un chequeo de laboratorio fue normal sal-
vo una VHS de 57 mm/h. Dias mas tarde, la
paciente acusa aparicién de dolor en su hemi-
térax izquierdo, irradiado al dorso con tope
inspiratorio y disnea. Por este motivo es hos-
pitalizada de urgencia, constatdndose en el exa-
men fisico: polipnea, ingurgitacién yugular, dis-
minucién de pulsos periféricos, soplo sistélico
abdominal y un extenso derrame pleural iz-
quierdo. Una pleurocéntesis di6 salida a 600 cc
de liquido francamente hematico. Permanece
en su hospital base por 48 hrs. y una vez esta-
bilizada es transferida a nuestro hospital con
el diagnéstico de enfermedad de Takayasu y
posible diseccién adrtica.

A su ingreso, destacaba una paciente obesa
en buen estado general, hidratada y bien per-
fundida, con ortopnea, taquicardia regular de
110 por minuto, presién arterial 130/80 y fre-
cuencia respiratoria de 37 por minuto, afebril.
Al examen segmentario presentaba ingurgita-
cién yugular a 45?2, ausencia de pulso carotideo
izquierdo con pulso carotideo derecho normal
sin soplos, disminucién de pulsos en sus extre-
midades superiores, especialmente en su brazo
derecho y ausencia del resto de sus pulsos pe-
riféricos con buen llene capilar, En el examen
tordcico presentaba un ritmo cardfaco regular
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con tonos disminuidos y con un soplo sistél.co
audible en todo el precordio e irradiado a cue-
llo y dorso. Tenia matidez del hemitérax iz
quierdo sin murmullo vesicular, y ventilacién
normal a derecha. En el abdomen habia sensi-
bilidad epigéstrica con el higado palpable bajo
el reborde costal.

Al laboratorio presentaba un hematocrito
de 31.5% una VHS de 80 mm/h, hipoxemia de
49 mmHg con alcalosis respiratoria leve, nitré-
geno ureico, glicemia y electrolitos normales.
Al ECG tenia ritmo sinusal regular con impor-
tante hipertrofia ventricular izquierda y altera-
ciones de la repolarizacién. La radiografia de
térax mostré velamiento de todo el hemitérax
izquierdo con desplazamiento del mediastino a
la derecha, cardiomegalia e importantes calcifi-
caciones de la aorta descendente (Fig. 1). Un
ecocardiograma confirmé un derrame pericar-
dico e hipertrofia ventricular izquierda concén-
trica. Una ecografia abdominal demostré una
hepatomegalia congestiva.

Se efectué un estudio aortogréafico por via
femoral derecha, el que mostré marcadas alte-
raciones del cayado, con ausencia de contraste

Fig. 1 Radiografia de Térax. Desplazamiento del me-
diastino a la derecha, velamiento extenso del hemi-
térax izquierdo con atelectasia pulmonar y exten-
sas calcificaciones de la aorta descendente (flechas).
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de la arteria subclavia derecha y llene tardio
de la subclavia izquierda, oclusién de la caré-
tida comun izquierda distal a una coartacién
del cayado, dilatacién de la aorta toracica des-
cendente sin signos de diseccién, marcada irre-
gularidad, y estenosis concéntrica de la aorta
abdominal desde el origen de las arterias rena-
les hasta la bifurcacién (Fig. 2). Una tomogra-

Fig. 2. Aortografia transfemoral derecha. Se observa
irregularidad del contorno de la aorta toracica con
coartacién entre el tronco braquio-cefélico y la caré-
tida comun izquierda. Hay oclusién de la subclavia
derecha, carétida comun izquierda y llene tardio de
la subclavia izquierda. En la fase abdominal destaca
la reduccién del lumen en la porcién terminal de la
aorta.
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fia computada de térax revel6 una dilatacién
de la aorta toracica distal, de 5 cm de didmetro,
con trombo mural en su interior y posible ex-
travasacion del medio de contraste a la cavidad
pleural izquierda, la que estaba ocupada por un
extenso derrame de naturaleza hematica (Fig.
3). Con el diagnéstico de enfermedad de Taka-

Fig. 3 Tomografia computada del térax. A: se obser-
va una formacién aneurismatica en la porcién yuxta-
diafragmatica de paredes calcificadas y parcialmente
trombosada (flechas). B: Extravasacién del contraste
al espacio pleural izquierdo (flecha L = lumen).
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yasu y aneurisma toracico complicado por rup-
tura, se indicé la intervencién quirdrgica, sin
embargo la paciente presenté una brusca hipo-
tension y paro cardiorespiratorio que no res-
pondi6 a'las maniobras de resuscitacion.

Hallazgos Andtomo-Patolégicos.

La necropsia demostré que la aorta estaba
moderadamente dilatada con paredes gruesas
y rigidas, parcialmente calcificadas y adherida
a los tejidos adyacentes. En la cara lateral iz-
quierda, 3 cm. sobre el diafragma presentaba
un aneurisma sacular de 5 cm, roto (Fig. 4 A).
La luz aneurismatica estaba parcialmente trom-
bosada. Habia un hemotorax de 800 cc a iz
quierda con una atelectasia pulmonar izquier-
da masiva reciente. Las grandes ramas de la
aorta (subclavias, cardtidas) presentaban alte-

raciones parietales similares con trombosis
oclusiva de la carétida izquierda y subclavia
derecha. La subclavia izquierda presentaba es-
tenosis importante >75% (Fig. 4 B).

El corazén pes6 503 gm con acentuada hi-
pertrofia, de predominio ventricular izquierdo.
Habia un hidropericardio de 500 cc. Se encon-
tré hiperhemia crénica visceral y 100 cc de as-
citis.

El examen microscépico de la pared de los
vasos mostré un engrosamiento fibroso de la
intima, edema y necrosis fibrinoide multifocal
de la tunica media con acentuada infiltracién
inflamatoria linfo plasmocitaria y moderada

- cantidad de células pseudogigantes de citoplas-

ma claro, en parte eosinéfilo, con nucleo gran-
¢ polimorfo y nucléolo prominente. Se obser-

'UC 151/88
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Fig. 4 Aspecto macroscépico de la aorta y sus ramas. A: Aneurisma sacular yuxta-
diafragmético roto (flecha). Nétese el engrosamiento parietal de _los vasos san-
guineos. B: Detalle del aspecto macroscépico de la arteria subclavia der‘echa que
muestra acentuado engrosamiento de la pared y oclusién trombética antigua (fle-

cha).
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Fig. 5 Microfotografia de
del esqueleto fibroelastico

v6 neoformacién vascular moderada y fibrosis
adventicial marcada. En el lumen habia trom-
bosis con signos de organizacion y calcificacién
parcial (Fig. i)

DISCUSION

La enfermedad de Takayasu es una patolo-
gia infrecuente, de naturaleza inflamatoria, que
afecta primordialmente a la aorta y sus ramas
principales. De acuerdo a los hallazgos histo-
patolégicos descritos, es clasificada como una
vasculitis en la que intervendrian fundamental-
mente mecanismos celulares'. Informacién re-
ciente hace suponer también la participacién
de mecanismos humorales?. Afecta predomi-
nantemente a mujeres® !, y aunque fuera origi-
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la pared aértica con acentuada fibrosis y destruccién
de la tunica media (M) y de la adventicia (A) con es-

casos granulomas. Van gieson-Elastica X32.

nalmente descrita en Japén, se presenta en los
5 continentes. No conocemos la incidencia de
ésta enfermedad en nuestro medio, sin embar-
go en nuestro hospital nos ha tocado estudiar
y/o tratar 58 casos en los ultimos 16 anos® 4.
Datos de la literatura sefialan una incidencia
de 2,6 casos por millén por afio en los Estados
Unidos®.

En su evolucién se reconocen dos fases: una
fase inicial pre-oclusiva, que se presenta habi-
tualmente en la 22 6 3? década de la vida, carac-
terizada por sintomas sistémicos inespecificos:
decaimiento, fiebre, anorexia, dolores muscu-
lares e incluso artralgias; sélo en algunos casos
es evidente alguna sensibilidad en los trayec-
tos arteriales. La unica alteracién de laborato-
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rio puede ser aumento de la velocidad de sedi-
mentacioén, discreta anemia normocitica y en
algunos casos alteraciones de las inmunoglo-
bulinas®. La terapia corticoidal puede abortar
totalmente los sintomas, e incluso favorecer la
regresion de la inflamacién arterial’. Esta fase
puede preceder en meses o afios a la segunda
etapa, la mds caracteristica, en la que se hacen
evidentes las manifestaciones vasculares oclu-
sivas®. En el caso que presentamos desconoce-
mos cuando inicié su enfermedad.

En la segunda etapa, el proceso inflamato-
rio ha llevado a la obliteracién parcial o total
de los vasos comprometidos, causando sinto-
mas isquémicos especificos correspondientes al
territorio afectado. Segun la topografia de las
lesiones se reconocen 4 tipos anatémicos.

Tipo I: Compromiso del arco aértico y
sus vasos.

Tipo II: Compromiso de la aorta descen-
dente.

Tipo III: Compromiso de toda la aorta y
sus ramas.

Tipo IV: Cualquiera de los anteriores y

compromiso de la arteria pulmo-
nar,

De acuerdo con esta clasificacién, el presen-
te caso corresponde al tipo III. La hipertensién
arterial se presenta en méas del 50% de los ca-
sos, secundaria en parte a una rigidez marcada
del arbol arterial y en algunos casos con obli-
teracién de la aorta visceral con o sin compro-
miso renal focal, a la activacién del eje renina-
angiotensina-aldosterona®.

La formacién de aneurisma, que en algunas
series ha sido reportada hasta en un 10% de
los casos es, a juicio de algunos autores, mas
bien una complicacién, al igual que la retino-
patia con formacién de anastomosis arteriove-

nosas, la hipertensién secundaria y la insufi-
ciencia aédrtica’.

En el caso que comentamos, el diagnéstico
clinico de enfermedad de Takayasu se basé en
la larga historia de hipertensién arterial, aso-
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ciada a la disminucién de pulsos en sus extre-
midades superiores. Los hallazgos anidtomo-pa-
tolégicos hacen posible suponer que su hiper-
tension era severa y que probablemente su mag-
nitud fue subestimada dado el compromiso
oclusivo de los vasos que afecta las 4 extremi-
dades. La prolongada evolucién de su enferme-
dad era evidente por la extensa calcificacién
de la aorta descendente como solia verse en la
aortitis luética, fenémeno que sélo hemos
observado en otra paciente portadora de una
enfermedad de Takayasu por mas de 30 afios.

El diagnéstico de aneurisma por lo general
es facilmente sospechado en aquellos vasos
accesibles a la palpacién, sin embargo la inves-
tigacién del compromiso de la aorta toracica
requiere de estudios radiolégicos. Debemos des-
tacar que actualmente ante el diagnéstico cli-
nico de enfermedad de Takayasu, se debe prac-
ticar un estudio panaortografico incluyendo la
circulacién pulmonar, para conocer la exten-
sion y establecer su compromiso. En el caso
que comentamos, el estudio angiografico y la
tomografia computada obtenidas eran funda-
mentales para un adecuado manejo terapéuti-
co, ya que en presencia de calcificcién extensa
el tratamiento quirtirgico podia resultar en un
ejercicio infructuoso. Dichos estudios permitie-
ron establecer Ja presencia de un aneurisma
toracico sacular no calcificado yuxta diafrag-
matico y demostrar su ruptura. Lamentable-
mente se produjo el colapso de la paciente en

los momentos que era planificada su interven-
cién de urgencia.

La formacién de aneurisma secundarios a
enfermedad de Takayasu es conocida desde
1966'°, habiéndose descrito tanto en la aorta
toracica como en su porcién abdominal; tam-
bién se han descrito aneurismas de la caréti-
da comun, subclavia, y arteria iliacal 2. La for-
macién de aneurisma toracico por arteritis co-
rresponde al 8 - 6.6% en algunas series publi-
cadas' ", y existe comunicacién de por lo me-

nos 2 casos complicados por ruptura y ambos
fatales' 4,

La ruptura es la complicacién terminal de
cualquier aneurisma independiente de su cau-

Enero/Marzo, 1989

r~ 'GVJ
f: 5'0'
&/ &§-
< ‘3}57

g



AORTITIS DE TAKAYASU Y ANEURISMA TORACICO

47

sar si?ndo mads frecuente en aquellos de mayor
tamano. Sin embargo en los casos de enferme-
dad de Takayasu en que al parecer es mas fre-
cuente la forma sacular ésta complicacién se
presenta incluso en aneurismas periféricos < 3
cm y-aérticos < 6 cm®. Se ha sugerido que po-
dria influir en la precipitacién de la ruptura
la corticoterapia que habitualmente se admi-
nistra a estos pacientes. En el presente caso no
se habian administrado corticoides.

La sobrevida en enfermedad de Takayasu
alcanza al 83.1% a 5 afios posterior al diagnos-
tico, siendo las principales causas de muerte:
el infarto cerebral y la insuficiencia cardiaca
congestiva secundarias a hipertensién arterial’.
Sin embargo, no conocemos datos sobre la ex-
pectativa de vida en aquellos pacientes com-
plicados con dilataciones aneurismaticas.

La correccién quirurgica puede resultar
compleja si hay actividad inflamatoria presen-

te. De hecho la formacién de falso aneurisma

o dehiscencia de la sutura es una de las com-
plicaciones quirtrgicas alejadas'. Por lo tanto,
si bien parece recomendable la reparacién elec-
tiva de éstas lesiones apenas s€ diagnostican,
es fundamental la remisién de la actividad in-
flamatoria previa a la cirugia. La indicacion
operatoria sin embargo no puede postergarse
ante la sospecha de ruptura la que suele anun-
ciarse por dolor toracico similar al de la di-
seccién aértica como se observé en esta pa-

ciente.
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