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» Vasculitis idiopatica de grandes vasos que afecta a la aorta y sus principales ramas.

» EPIDEMIOLOGIA

» Mas frecuente
Mujeres (en la edad adulta la relacién mujer:vardn es 8:1, menor en la infancia).
Jovenes (edad mediana de presentacién: 25 aios).
Asia (pero se han descrito casos en todos los grupos étnicos)

» Incidencia
EEUU: 1,2/1000000 hab
Norte de Europa: 1,26/1000000 hab
Japon: 1/3000 autopsias

» PATOGENIA
» Se desconoce la causa.

» Macroéfagos y linfocitos T alcanzan la pared vascular a través del vasa-vasorum vy
poseriormente emigran hasta la intima luminal.

» También participan: linfocitos B, IL-6, TNF.

* Kerr GS, Hallahan CW, Giordano J, et al: Takayasu’s arteritis. Ann Intern Med 120:919, 1994
_______________________________________________ * Hashimoto Y, Tanaka M, Hata A, et al: Four years follow-up study in patients with Takayasu

} arteritis and severe aortic regurgitation; assessment by echocardiography. Int J Cardiol 54
(Suppl): 173-176, 1997
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» MANIFESTACIONES CLINICAS

i PO i bon,

La agresion vascular de los pacientes se clasifico de
acuerdo con la propuesta de la Conferencia Internacio-
nal de aneritis de Takayvasu en Tokio 1994 asi®:

Tipo I. Vasos del arco adico.

Tipo A, Aona ascendente, arco aortico y sus ramas.

Tipo HB. Vasos del tipo 1IA mis aona descendente.

Iipo [l Aoras descendente y abdominal y/o arteria
renal.

Tipa I'V. Aora abdominal y/o renal.
Tipo V. Combinacion de 1B y TV,

El comprometimiento de las artertas pulmonar y/o co-
ronanas se destaca adicionando la letra P para pulmonar
y/o L para coronarias.
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» MANIFESTACIONES CLINICAS

» Sintomas inflamatorios
Fiebre, artralgia y/o artritis, eritema nodoso, astenia y pérdida de peso.
» HTA
La principal causa es la estenosis de la arteria renal.
Otras causas: estenosis adrtica suprarrenal o aorta rigida y con lesiones cronicas.
» Los principales vasos afectos:
Aorta: abdominal (63,2%), descendente (57,2%), ascendente (47,8%) y arco (37,9%).

Art cardtida comun izquierda (72,1%), art subclavia izquierda (67,1%), art cardtida comun
derecha (63,7%), art subclavia derecha (55,2%).

» La aparicion de estenosis arteriales es de 3 a 4 veces mas frecuente que la de
aneurismas (excepto a nivel de |la aorta tordcica ascendente).
Claudicacion intermitente (> 60% en las EESS y =30% en las EEIl).
Soplos (=80%).
Asimetria de la TAy el pulso (60 al 80%).
» Los aneurismas mas frecuentes y de mayor importancia clinica son los de la raiz
aortica.

Pueden provocar Insuficiencia valvular adértica (=20%).
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» AFECTACION CARDIACA

HTA mal controlada. . . . .
Principal causa de insuficiencia cardiaca.

>

» Insuficiencia adrtica.
» Insuficiencia mitral.
>

Vasculitis de las arterias coronarias (<5%): Principalmente en la region de
los ostium.

» Hipertension pulmonar.

Cardiovascular manifestations of Takayasu arteritis and their relationship to the
disease activity: Analysis of 204 Korean patients at a single center

Ga Yeon Lee 2, Shin Yi Jang ", Sung Min Ko 2, Eun Kyoung Kim?, Sung Ho Lee 2, Hyejin Han **,
Seung Hyuk Choi ?, Young-Wook Kim©, Yeon Hyeon Choe ™, Duk-Kyung Kim *™*

ARGy

P

*Pfizenmaier DH, Al Atawi FO, Castillo K, et al:Predictor of left ventricular dysfunction in patients with
} Takayasu’s arteritis or giant cellaortitis. Clin Exp Rheumatol 22(Suppl 36):541-45), 2004.
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» Pseudoaneurisma en la union mitroaortica

Pseudoaneurysm of the mitral-aortic intervalvular
fibrosa in a patient with Takayasu’s arteritis

Omac Tufekdoglu MD, Mehmet Fatih Ozlu MD, Serkan Cay MD, Funda Tuna MD,
Murcan Basar MD, Ozgul Malcok Gurel MD, Firat Ozcan MD

Can J Cardiol Vol 24 No 9 September 2008

Figure 1) A Transthovacic echocardiography showmg suspected anewrysm in the subaovtic region

adjacent to the lefr smus of Valsalva (orowhead). B T hree-dimensional, real-time mransthovacic

echocardiography showmg a pseudoanewrysm in the miral-aotic intervalvular fibrosa (awow).

} C Echocardiography showing expansion in systole and collapse in diaswle (arrows) = feamres char-
actevistic of a pseudoanewrysm. AOV Aorde valve; LA Left amium; LV Left ventricle
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» DIAGNOSTICO

» La American College of Rheumatology definio los siguientes
criterios diagnosticos (al menos 3 criterios):
Edad de comienzo menor de 40 ainos,
Claudicacion de las extremidades,
Disminucion del pulso,

Diferencia de presion mayor a 10 mmHg entre ambos miembros
superiores,

Soplo sobre las arterias subclavias o la aorta,

Anormalidades en la arteriografia:

0 estrechamiento u oclusiéon de la aorta entera, sus ramas proximales o grandes
arterias

O en la zona proximal de las extremidades superiores o inferiores
O no debida a aterosclerosis, displasia fiboromuscular o causas similares.

---------------------------- e Arend W, Michel B, Bloch D, Hunder G, Calabrese L, Edworthy S, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria
} for the classification of Takayasu arteritis. Arthritis Rheum 1990; 33(8): 1129-34.
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» Otros criterios diagnodsticos fueron definidos por Ishikawa en 1988 (2
criterios mayores o 1 criterio mayor y 2 menores, o con 4 criterios
menores)

Mayores:
O edad inferior a 40 afios (obligatorio),
O afectacion de la arteria subclavia.

Menores:

O aumento de la velocidad de sedimentacion,
O aumento de la presion arterial,

[0 dolor en el territorio de la arteria cardtida,

O lesiones arteriales ubicadas en:
aorta,
tronco braquiocefalico,
arteria carétida primitiva,
arteria pulmonar.

---------------------------- e|shikawa K. Diagnostic approach and proposed criteria for the clinical diagnosis of Takayasu’s arteriopathy. J Am Coll Cardiol
} 1988; 12(4): 964-72.
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Table 4 Final EULAR/PRINTO/PRES c-TA criteria (with glossary) and classification definition (sample 1056)

Crterion Glossary Sensrtivity (%) Specificity (%) AUC (%)
Angingraphic sbnommality Angiography (conventional, CT, or MAI) of the aorta or its main branches and 00 999 999
{mandatory criterion| pulmonary arteries showing aneurysm/dilatation, narrowing, occlusion or

thickened arterial wall not due to fibromuscular dysplasia, or similar causes;
changes usually focal or segmental

1. Pulse deficit or claudication  Lost/decreased/unequal peripheral artery pulse(s) 4.7 - d6.9
Claudication: focal muscle pain induced by physical activity

Z. Blood pressure [BP) Discrepancy of four imb systolic BP =10 mm Hy difference in any limb. 63.5 a1.6
discrepancy
4. Bruits Audible murmurs or palpable thrills over large arteries B8R 803 79.3
5. Hypertension Systolic/diastolic BP greater than 95th centile for height 63.2 a0.5 16.8
6. Acute phase reactant Erythrocite sedimentation rate =20 mm per first hour or CRP any value above a0 14.1 B4.6
normal {according to the local labaratony)
c-TA EULAR/PRINTO/PRES Angiographic abnormalities of the aorta or its main branches and pulmanany 100 809 99.9
Ankara 2008 classification arteries showing aneurysmy/dilatation (mandatory criterion) plus one of the five
definition: & 0.99 (95%% Cl10.93t0  following crteria:
1.00] Pulse deficit or claudication
Four limbs BF discrepancy
Bruits
Hypertension

Acute phase reactant

AUC, area under the curve; CRP C-reactive protein; o-TA, c-Takayasu artenitis; EULAR, European League Against Rheumatism; PRES, Paediatric Rheumatology European Society;
PRINTO, Paedizgtric Rheumatology International Trals Organisation.

EULAR/PRINTO/PRES criteria for Henoch—Schonlein
cotns purpura, childhood polyarteritis nodosa, childhood
Wegener granulomatosis and childhood Takayasu
““““ arteritis: Ankara 2008. Part Il: Final classification
} criteria
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» Técnicas diagnosticas

» La arteriografia es el gold estandar .
Util en la etapa tardia: Deteccidn de cambios en el didmetro luminal.

Limitada en etapas tempranas: No detecta inflamacidn vascular o engrosamiento parietal.

» La tomografia con emisidon de positrones (PET) (F18-desoxiglucosa).
Identifica la actividad inflamatoria en los vasos afectos.
Util en diagndstico precoz y seguimiento de la respuesta terapéutica.

Baja sensibilidad (en fase tardia) y baja especificidad (marcadores inflamatorios no
especificos).

» Angiografia por RMN o TC.
No pueden medir las presiones intravasculares.

Limitadas en lesiones viscerales, de la arteria renal y de los troncos supradrticos.

» Las alteraciones histopatoldgicas pueden apoyar el diagndstico.
Combinacion de lesiones inflamatorias y fibrosis.
Una vez que la inflamacidon invade la intima, hay edematizacion e infiltrado de lipidos vy

células sanguineas. * Mwipatayi B, Jeffery P, Beningfield S, Matley P, Naidoo N, Kalla A, et al. Takayasu arteritis: clinical features
____________________________________ and management: report of 272 cases. ANZ J Surg 2005; 75(3): 110-7.
} e Andrews J, Al-Nahhas A, Pennell DJ, Hossain MS, Davies KA, Haskard D, et al. Non-invasive imaging in the
diagnosis andmanagement of Takayasu’s arteritis. Ann Rheum Dis 2004; 63(8): 995-1000.
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» Arteriografia

FiG. 2. Intra-arterial aortography of a patient with TA. Note the
complete occlusion of the left common carotid and subclavian
arteries.

Fig. 8—45-year-old woman with Takayasu's arterts.
Obligua projection cathetar angiogram shows segmean-
tal stenosis of ongin of nght upper lobe pulmonary
artery |single arrowd. Othar stenosas are also visible
{double arrows).

Fig. 2—50-yesr-old woman with Takayasu's artents
(TA) Catheter angiography shows mild infraranal
abdominal aortic stenosis (amowl. Although atheroscie-
rosis commonly affacts infrarenal abdominal aorta, ath-
aroscierosis usually produces abrupt caliber changas
just beyond stenosis sites; the smooth tapered nature of
this stanosis favors TA
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Fog. 7—40-year-oid woman with aneurysmal form of Takayssu's

arieritis.
A, Thoracec CT ram thows assurgsm of et subclsvan artery
{avrmal at ongin El?heﬁv-r’.zl:ra] artedy

B. Thorzcic CT ongiogram IJI:HHIF od caudal ta & shows lampe anew-
nysm | &rrowd of brachocephalic arteny and prozimad nght subcimean
anery

L, Volume-rendered image shows rght subclaviap artery anepeysm
|zmowhesds) o sdvantsge
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Fig. 11.—18-year-old man with esrly Takaysa's aneritis
A, uial Tt-weighted MR image (TR/TE, 500/20) abtained throwugh supenior mediastinum shawe thickening of right brachiocephalic anery wall |armowhaads).
B, Auxial T1-wheighted gadolinium-enhanced MR image (500/20) shows extensive enkancement of shnommslly thickened right brachiocephaic aneny wal (smmwhesds

Fii. 3. MRl of a pabdent with extensive TA mvolvement of the
abdomminal aorta, There B severe stenosis of the subdiaphra gmatic
anrta, the codliac trunk is occluded and the superior mesenteric
artery (SMMAJ has o stenodc ongin with post-stenobc dilata tion.
The right renal artery has an anomalous origin near the SMA,
the lel't kidney is stnall and supplied by a collateral following the
oocluision of the left renal artery.

Fig. 12 —32-year-old woman with Takayasu's artentis.
A, Axial T1-weighted MR image (TATE, 50040} shaws concendric thickening of infrerenal sbdominal sorta (smowd.
B, Axial Tr-weighted MR imape {500/200 with fot saturatan after gadolinium sdministration shows extensive enhancemen of thickened sbdominal sons [armow
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Fii. 4. ®*F-FDG-PET scan of a patient with TA prior to and
following trea treent with corticosteroids and immunosuppression.
{A) FDG-PET scan performed at presentation. Note the
markedly abnormal uptake of “F-FD( in the aortc arch and
carotid arteries. (B) FDG-PET scan of the same patient in
remizsion following teatment with pradnisolone and imtravenous
eyelo phosphamide. Mote almost complete rsolution of abnormal
“*F-FDG uptake in these areas.



3 q Hospital General Universitario -
‘PM NI l SERVICIO DE CARDIOLOGIA

SaludMadrid m Comunidad de Madrid

» TRATAMIENTO

» Tratamiento médico

» Corticoides
Prednisona 1mg/Kg/dia

= 50% de los pacientes responden al este tratamiento con resolucion de los sintomasy
estabilizacion de las alteraciones angiograficas.

> 40% de los pacientes respondedores pueden experimentar recaidas al reducir las dosis
de tratamiento.

» Citotoxicos

Los pacientes resistentes a corticoides o que recaen pueden responder a la asociacion de
ciclofosfamida (2mg/Kg/dia), azatioprina (2-3 mg/kg/dia) o metotrexato (20mg/semana).

= 40% logran la remision.

> 25% de ellos requiere tratamiento inmunosupresor permanente por recaidas.

» Anti-TNF
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» Tratamiento intervencionista

» Siempre gque sea posible, se debe contemplar la correccion anatdmica de
las lesiones clinicamente significativas (St: estenosis de art renal + HTA).

» ldealmente:
Qx en fase de remision .
Son de eleccidn los by-pass, siempre que sea posible.

Con toma de biopsias vasculares de los injertos de derivacion.

» Aorta aneurismatica

20% de los pacientes requiere cirugia adrtica con o sin sustitucion valvular.

» Estenosis subclavias y carotideas

Preferentemente con injertos originados en la raiz adrtica y no desde otro vaso del
cayado.

La angioplastia y las endoprotesis vasculares se siguen de reestenosis con mas frecuencia
gue los injertos de derivacion.

» Estenosis mesentéricas y celiacas

____________________________________________________________________________________________________________________________

> Asintomaticas, rara vez requiéren cirugia.
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» PRONOSTICO

» La principal causa de morbimortalidad es la afectacion vascular cardiaca,
renal y del sistema nervioso central.

» Factores prondsticos:

Presencia de complicaciones mayores de la Enf. Takayasu:
O Retinopatia,
O HTA,

— 66,3% vs 96,4%
0O Insuficiecia valvular adrtica

O Aneurismas. _

Curso progresivo. = 67,9% vs 92,9%
Edad > 35 anos. — 58,3% vs 92,7%
Momento del diagnostico. —> 79,9% vs 96,5%

» Clasificacion en estadios (I, Il y Ill) segin la presencia/ausencia de 3
predictores independientes: existencia de complicaciones, curso progresivo
y elevacion de la VSG — lll: 43%.
Overview of Late Outcome of AMedical and Sargical Treatment for Takavasa
"""""""""""""""""""""""""""""""" Hitoshi Creimo, Hitoshi Matsuda, Kenjl Minato E;'a.er-:-ali.i Sasakl Hiroshi Tanaka Yo
} Matsumura, Hatsue Ishibashi-Ueda, Tunjire Eebayash, Teshikatsu Yagiharm and

Soichire Kitamara
Circulafon 2008 118:2738-2747
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CONCLUSIONES

» La arteritis de Takayasu es una enfermedad rara en nuestro medio,
pero debe ser incluida en el diagndstico diferencial de:

» Pacientes jovenes con enfermedad coronaria sin FRCV.
» Causa de aorta aneurismatica e insuficiencia valvular adrtica.

» Causas de aneurismas valvulares en ausencia de antecedentes de
endocarditis y/o CCV previa.

» El diagnostico es fundamentalmente clinico, apoyado por técnicas de
imagen vascular.

» El tratamiento debe ser multidisciplinar incluyendo clinicos habituados
al manejo de  farmacos  inmunosupresores, radidlogos
intervencionistas y cirujanos cardiovasculares.



