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 Casos Clínicos

Resumen
Introducción: La arteritis de Takayasu (TAK) es una enfermedad idiopática granuloma-
tosa de grandes vasos que afecta predominantemente a la aorta, ramas arteriales prin-
cipales y pulmonares. La prevalencia es mayor en adultos que en niños, con una 
incidencia de 1,1 por millón de personas. Su etiología sigue siendo poco conocida. 
Caso Clínico: Se presenta el caso de un paciente pediátrico con pérdida de la masa re-
nal izquierda por disminución del calibre de arteria renal ipsilateral meses después del 
debut de la Arteritis de Takayasu como aneurisma de aorta abdominal. El paciente 
cumple criterios de TAK según clasificación EULAR/PRINTO/PReS basados en anomalía 
angiográfica, hipertensión arterial y elevación reactantes de fase aguda. La TAK presen-
ta afectación sistémica y alteraciones cardiovasculares (75-85%), hipertensión en más 
del 80% de los casos, con estenosis de la arteria renal en casi el 50% de los pacientes. 
Conclusiones: El tratamiento general de la TAK está dirigido a controlar la inflamación 
vascular y prevenir el daño orgánico irreversible. A pesar de un diagnóstico temprano 
con tratamiento oportuno y agresivo el seguimiento en la enfermedad de Takayasu es 
imprescindible dado que la progresión de esta puede seguirse dando. Deben estable-
cerse estrategias para asegurar la adherencia al seguimiento.

Abstract 
Introduction: Takayasus arteritis (TAK) is an idiopathic granulomatous large vessel dis-
ease predominantly affecting the aorta, main arterial branches and pulmonary arteries. 
The prevalence is higher in adults than in children, with an incidence of 1.1 per million 
people. Its etiology remains poorly understood. Case Report: We present the case of a 
pediatric patient with loss of left renal mass due to decreased ipsilateral renal artery 
caliber months after the debut of Takayasus arteritis as abdominal aortic aneurysm. The 
patient meets TAK criteria according to EULAR/PRINTO/PReS classification based on an-
giographic abnormality, arterial hypertension and elevated acute phase reactants. TAK 
presents systemic involvement and cardiovascular alterations (75-85%), hypertension 
in more than 80% of cases, with renal artery stenosis in almost 50% of patients. 
Conclusions: The general treatment of TAK is aimed at controlling vascular inflamma-
tion and preventing irreversible organ damage. Despite early diagnosis with timely and 
aggressive treatment, follow-up in Takayasus disease is imperative as progression may 
still occur. Strategies should be established to ensure adherence to 
follow-up.
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INTRODUCCIÓN 
La arteritis de Takayasu (TAK, siglas en inglés) también conoci-

da como tromboaortopatía oclusiva, arteritis de la mujer joven, 

síndrome de Martorell, síndrome aórtico medio o enfermedad 

sin pulso, es una arteritis idiopática granulomatosa de grandes 

vasos que afecta predominantemente a la aorta, sus principa-

les ramas arteriales y, con menor frecuencia, las arterias pul-

monares [1,2].

La TAK Se caracteriza por una inflamación granulomatosa de la 

aorta, sus principales ramas y las arterias pulmonares que pue-

de dar lugar a estenosis segmentaria, oclusión, dilatación y/o 

aneurismas.  La inflamación sistémica, los procesos inflamato-

rios locales y la disfunción orgánica secundaria a la isquemia 

conducen a una presentación clínica muy variable y una mor-

bilidad importante si no se tratan.  La terapia a menudo se ex-

trapola de estudios en adultos dada la muy baja prevalencia de 

la enfermedad en niños [1-5].

La etiología de la TAK es poco conocida, la contribución gené-

tica a la enfermedad se apoya en el complejo HLA.  Las asocia-

ciones HLA son variadas y diferentes según el origen étnico de 

los pacientes.  Se infiere que la arteritis de Takayasu es una en-

fermedad autoinmune, en la que la inmunidad celular tiene un 

papel importante, desconociéndose el rol de la inmunidad hu-

moral.  La estimulación de un antígeno de naturaleza descono-

cida, posiblemente infecciosa, desencadenaría la expresión de 

proteínas de choque térmico HSP65 (heat shock protein - 65) 

en el tejido aórtico activando al complejo mayor de histocom-

patibilidad clase I induciendo a las células T gamma - delta y a 

las natural killer a liberar perforinas, lo cual finaliza con la infla-

mación aguda [1,2,4].

La incidencia y prevalencia de la TAK son mayores en adultos 

que en niños. En una revisión sistemática y metanalisis reciente 

se encontró una incidencia de 1.11 por millón de personas 

(IC95 %: 0,70 - 1,76) con una variación considerable entre dife-

rentes poblaciones [6]. Los datos epidemiológicos en la infan-

cia son escasos, se estima que tiene una incidencia anual en 

Suecia de 0,4 por millón de personas (IC95 %: 0-1,1). La preva-

lencia estimada a partir de una base de datos del Seguro Na-

cional de Salud en Corea del Sur varió entre 0,04 (IC95 %: 0,00- 

0,08) para niños de 0 a 4 años y 0,63 (IC95 %: 0,36-0,91) por 

100,000 entre 15 a 19 años, con una edad media de aparición 

de la enfermedad en la población pediátrica de 12 años 

[3,4,6]. En Colombia, se considera una enfermedad huérfana 

de notificación obligatoria para el Instituto Nacional de Salud, 

en el último reporte oficial de enfermedades huérfanas de 

Colombia (2019) se reportaron 45 casos, sin diferenciar adul-

tos de niños [7-9].

Se presenta el caso de un paciente pediátrico con pérdida de la 

masa renal izquierda por disminución del calibre de arteria re-

nal ipsilateral meses después del debut de la Arteritis de Taka-

yasu como aneurisma de aorta abdominal.

CASO CLÍNICO
Paciente masculino de 15 años con dolor abdominal difuso y 

episodios de emesis no biliosa y no sanguinolenta de 24 horas 

de evolución. Cuatro meses antes en estudios multidisciplina-

rios por sintomatología similar se detecta en Angiotomografía 

dilatación de aorta abdominal en rango aneurismático Craw-

ford III y es llevado a reconstrucción de la aorta abdominal con 

anastomosis termino-terminal. En ese entonces con ecografía 

doppler renal normal, presentaba cifras tensionales altas. Con 

biopsia compatible con aortitis crónica no especificada y su-

gestiva de Arteritis de Takayasu recibe tres pulsos de metil-

prednisolona endovenosa y egresa con prednisona oral 50mgs 

día, metoprolol oral 100mgs día y acido acetil salicílico 100mgs 

día. Reumatología pediátrica en el seguimiento adiciona meto-

trexato 15mg/m2 semanal, ácido fólico 1mg día y calcio/ vita-

mina D 600/200 UI día.

Con la reaparición de los síntomas se realiza ecografía abdomi-

nal que evidencia ectasia de aorta abdominal con diámetro de 

22.8mm, riñón derecho 96mm y riñón izquierdo atrófico de 

45mm. Ecografía doppler de arterias renales con riñón izquierdo 

disminuido de tamaño, aspecto atrófico y sin detectar flujo en 

topografía de arteria renal izquierda. Angiotac compatible con 

arteritis de Takayasu tipo V, asociada engrosamiento mural 

concéntrico segmentario de la misma, de la arteria renal derecha 

y del tronco celiaco, además se evidencia flap en la aorta abdo-

minal desde el hiato aórtico hasta la bifurcación (Figura 1). La Ta-

bla 1 compara la evolución de laboratorio entre los 

correspondientes al debut de la aortitis crónica y al diagnóstico 

de la atrofia renal por estenosis de la arteria renal izquierda cua-

tro meses después. Se inicia ciclos mensuales de ciclofosfamida.
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DISCUSIÓN
La TAK es una vasculitis crónica granulomatosa de grandes vasos 

que afecta a la aorta y sus principales ramas. La TAK infantil es 

una vasculitis rara y hay escasez de datos sobre la incidencia glo-

bal. Sus signos, síntomas y biomarcadores de laboratorio son 

inespecíficos, dificultando la evaluación y seguimiento de la ac-

tividad de la enfermedad. Los escasos reportes en la población 

pediátrica corresponden a una inflamación más severa y afecta-

ción vascular más generalizada que en los adultos [1,2,10,11].

Los síntomas constitucionales son más frecuentes en TAK in-

fantil que en TAK del adulto. Las manifestaciones generales son 

más frecuentes al inicio de la enfermedad e incluyen hiperten-

sión en la mayoría de los pacientes. Le siguen en orden decre-

ciente de frecuencia cefalea (31%), fiebre (29%), disnea (23%), 

pérdida de peso (22%), vómitos (20%), afección neurológica 

(cefalea, confusión orgánica, disfunción cognitiva, accidente 

cerebrovascular, meningitis, encefalitis y convulsiones; 20%) 

síntomas musculoesqueléticos (mialgia, artralgia o artritis; 

14%), gastrointestinales (dolor abdominal, vómitos, náuseas, 

sangre en las heces, diarrea, abdomen agudo o isquemia me-

sentérica; 10%) [1,6,10-12].

Las alteraciones cardiovasculares ocurren en el 75-85% de los 

pacientes pediátricos con hipertensión presente en más del 
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80% de los casos. La estenosis de la arteria renal puede provo-

car hipertensión renovascular hiperreninémica, que puede ser 

asintomática en casi el 50% de los pacientes. La prevalencia de 

disección en la TAK infantil se ha estimado en un 11%. Además, 

el dolor torácico intenso podría ser el síntoma de presentación 

de un infarto de miocardio, una complicación muy rara en los 

niños, que ocurre en <5% de los casos, que puede confirmarse 

en los ECG y/o la troponina elevada [4,11-13].

Un diagnóstico y tratamiento oportunos pueden mejorar el 

pronóstico de la enfermedad. se utilizan los criterios de clasifi-

cación EULAR/PRINTO/PReS para TAK de inicio en la niñez (Ta-

bla 2) los cuales tienen una sensibilidad y especificidad de 100 

y 99,9%, respectivamente. Estos criterios no deben retardar el 

inicio del tratamiento ante una sospecha clínica.

En la población pediátrica, la aorta (arco, torácica o abdominal) 

es la más afectada, seguida de las arterias renal, subclavia, 

carótida y esplácnica, Figura 2; donde predominan las lesiones 

estenóticas. Pero también pueden observarse oclusión, engro-

samiento de la pared vascular concéntrica y aneurismas, como 

el caso de nuestro. Las lesiones se localizan característicamen-

te cerca del origen de las ramas aórticas, con una distribución a 
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menudo segmentaria y parcheada, por lo cual el diagnóstico y 

el seguimiento de la TAK requieren imágenes de los vasos san-

guíneos, descritas en la Tabla 3 [3,4,10,14].

La TAK, no cuenta con pruebas de laboratorio específicas o bio-

marcadores validados disponibles de actividad de la enferme-

dad que podrían ser útiles para la atención o los ensayos 

clínicos. 

Aproximadamente un tercio de los pacientes no tienen marca-

dores inflamatorios elevados en la presentación. Los reactivos 

de fase aguda, como la velocidad de sedimentación globular 

(VSG) y la proteína C reactiva (PCR), son las pruebas no image-

nológicas más valiosas que se usan para monitorear el curso 

de la enfermedad, aunque se correlacionan con la actividad de 

la enfermedad solo en una proporción de pacientes. 

La anemia normocítica, normocrómica, la leucocitosis, la trom-

bocitosis y el amiloide A sérico elevado y el fibrinógeno tam-

bién pueden acompañar a las fases activas de la enfermedad. 

Los autoanticuerpos séricos como AECA, células endoteliales 

circulantes y proteínas séricas como el factor de crecimiento 

endotelial vascular, la metaloproteinasa de matriz-9, IL-6 e IL-

18 se han investigado como biomarcadores potenciales para la 

actividad de la enfermedad en TA, pero los resultados han sido 

tan lejos de ser concluyentes [3,4].



Revista Pediátrica de PanamáeISSN: 2710-7604

Ed
it

o
ri

al
 In

fo
m

ed
ic

 In
te

rn
at

io
n

al
. R

ev
is

ta
 d

e 
ac

ce
so

 g
ra

tu
it

o
. P

ar
a 

u
so

 in
d

iv
id

u
al

. D
er

ec
h

o
s 

re
se

rv
ad

o
s 

2
0

2
4

.
Yepes et al. - Arteritis de Takayasu.

87

Las biopsias, in vivo o en autopsias, se reportan que el sitio ini-

cial de la inflamación es la unión medio adventicial, donde la 

vasa vasora penetran en la pared arterial. Así mismo se estable-

ce que las lesiones activas suelen presentar edema, infiltrados 

inflamatorios compuestos por células mononucleares [células 

dendríticas, macrófagos, células NK, células T (alfa, beta, gama, 

delta, y células T citotóxicas), reacción granulomatosa con célu-

las gigantes y necrosis en la media y la adventicia, así como, así 

como hiperplasia fibrocelular de la íntima y formación de 

trombos, con cambios degenerativos posteriores que condu-

cen al debilitamiento de la capa muscular y la formación de 

aneurismas. Las lesiones crónicas se caracterizan por infiltrados 

parcheados que contienen macrófagos, cicatrización media y 

fibrosis, que se extiende hasta la adventicia [3,4].

El diagnostico diferencial es ta patología en la edad pediátrica, 

tiene que haceros pensar en infecciones que pueden causar 

aortitis (tuberculosis, sífilis), vasculitis primarias (enfermedad 

de Behçet, enfermedad de Kawasaki, poliarteritis nodosa), vas-

culitis secundarias (lupus eritematoso sistémico, espondiloar-

tritis o sarcoidosis), enfermedades no inflamatorias (coartación 

aórtica, el síndrome de Williams, el síndrome de Marfan o Eh-

lers-Danlos y la displasia fibromuscular (FMD)) [1,4,10,14].

La TAK presenta afectación de la arteria renal ocurriendo en 20-

50% de los pacientes y es la lesión ostial bilateral más común, 

lo que lleva a una hipertensión secundaria, generalmente de 

difícil control médico, como en este caso. Por lo cual la literatu-

ra sugiere que esto se debe a que estenosis de la arteria renal 

causa hipoperfusión del aparato yuxtaglomerular, lo que resul-

ta en una secreción exagerada de renina y niveles elevados de 

aldosterona en la sangre, lo que finalmente conduce a la reten-

ción de agua y sal y a una presión arterial alta sostenida. 

Recomendando que, luego de controlar la fase inflamatoria, 

para el manejo y control de la presión arterial en niños con TAK 

se deberían utilizar bloqueadores betaadrenérgicos, bloquea-

dores de los canales de calcio, diuréticos o inhibidores de la 

enzima convertidora de angiotensina (ECA); así mismo se debe 

considerar la realización de angioplastia transluminal percutá-

nea con lesiones proximales de la arteria renal, con buenos re-

sultados en pacientes pediátricos [1,4,14].

El tratamiento general de la TAK está dirigido a controlar la in-

flamación vascular y prevenir el daño orgánico irreversible. 

Las recomendaciones de EULAR 2009 para el manejo de la 

vasculitis de grandes vasos proponen el inicio temprano de la 

terapia con corticosteroides para la inducción de la remisión, 

el uso de agentes inmunosupresores (Tabla 4) como terapia 

adyuvante y el seguimiento clínico de la terapia con marca-

dores inflamatorios [10,12,14].

El uso de agentes biológicos en el tratamiento de la AT se ha 

generalizado progresivamente durante los últimos 15 años. 

Salvo dos ensayos clínicos, la evidencia proviene de series de 

casos que han demostrado el notable beneficio de su uso en 

los AT de adultos y niños. Inhibidores del TNF (TNFi; etanercept 

y, en particular, los anticuerpos monoclonales anti-TNF-α, ada-

limumab e infliximab), el inhibidor de la IL-6, tocilizumab (TCZ) 

y estrategias dirigidas a las células B, como el monoclonal anti-
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CD20 El anticuerpo rituximab se ha utilizado cada vez más en 

el tratamiento de la AT en niños [3,4].

La cirugía vascular tiene un papel coadyuvante relevante en el 

manejo de pacientes con AT; puede reducir la mortalidad y 

mejorar el pronóstico a largo plazo. Las lesiones vasculares es-

tenóticas u obstructivas irreversibles con impacto hemodiná-

mico requieren procedimientos de revascularización, que 

deben realizarse durante las fases de quiescencia de la enfer-

medad y solo en centros con experiencia. Las indicaciones para 

la revascularización también incluyen la enfermedad cerebro-

vascular debida a estenosis de los vasos cervicocraneales, la 

enfermedad arterial coronaria, la coartación grave de la aorta, 

los aneurismas aórticos, la hipertensión renovascular, la isque-

mia de órganos diana, la isquemia de las extremidades perifé-

ricas y el agrandamiento progresivo del aneurisma con riesgo 

de ruptura o disección [3,4,16,17].

CONCLUSIÓN 
El caso presentado es un ejemplo, cómo la arteritis de Takayasu 

es una condición sistémica, progresiva con manifestación va-

riable, y que el tratamiento que a la luz de la literatura mejora 

el pronóstico, en ocasiones no alcanza a evitar el desarrollo de 

inflamación de vasos de órgano blanco como en este caso el 

riñón.

Otras consideraciones éticas

Declaración de la IA Generativa y las tecnologías asistidas por 

IA en el proceso de escritura. Los autores declaran que no se 

utilizó IA ni tecnologías asistidas por IA en el proceso de inves-

tigación ni de redacción de este manuscrito.
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