ENFERMEDAD DE TAKAYASU

(Aspecto neurolégico de un caso de “Enfermedad sin Pulso”)
S. D. RoepeENgECK - ]. BAUER

La historia de la enfermedad de Takayasu es vasta y oscura; per-
tenece a un médico oftalmdlogo japonés el privilegio de haberla estu-
diado por primera vez vy el mayor nimsro de casos se encuentra en la
literatura asidtica. »

Desde que TAKAYASU, en 1908, describe el caso princeps en una
mujer joven, sin pulso, con manifestaciones oculares y lo atribuye a una
arteritis inespecifica, es considerada prdcticamente como una enfsrme-
dad oriental hasta el ano 1946, en que FROVIG, también a raiz de una
enferma joven, sin pulso ni presién en los miembros superiores. hiper-
tensién en los inferiores y un cuadro neuroldgico caracterizado por he-
miplejia, primero uni, luego bilateral v manifestaciones ocularss, reali-
za su estudio andtomoclinico y lo designa como un sindrome especial
del arco aértico. Recién, desde hace una década, su mejor conocimiento
en el mundo occidental ha dado lugar a publicaciones cada dia mds
numerosas en Suiza. Noruega, Alemania, Francia, Espafia, [talia, Yugo-
lavia, Hungria, Rusia, Estados Unidos, Puerto Rico vy Brasil. En la actua-
lidad, ascienden aproximadamente a 115 los casos publicados y dos ter-
ceras partes de ellos son asidticos. Por el escaso tiempo de qu= dispo-
nemos, nos excusamos de hacer la relacién de autores y su casuistica,
la que serd objeto de una publicacién ulterior.

A continuacién pasamos a tratar la ubicacion nosolégica d= esta
enfermedad cuyo estudio esquematizamos en el cuadro 1.

En este esquema consideramos una primera etapa que comien-
za con la exploracién del pulso en épocas inmemoriales y el hallazgo
de su ausencia, tipo de examen que constituye la base de la medicina
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Cuadro I
Etapas en el conocimiento de la enfermedad de Takayasu

I.ETAPA: CLINICA
Signo: falta de pulso

|

II.ETAPA: LOCALIZACION ANATOMICA

Sindromes de arco adrtico

L

III.ETAPA: DISCUSION ETIOPATOGENICA

[

Congénlte | Infecclones Arteritis Traumgtice Arterioes-
ingspecffica clerosis

IV.ETAPA: UBICACION NOSOLOGICA

Ehfermedad de Takayassu o "Enfermedad sin Pulso" )

oriental. La falta de pulso en un miembro superior, es un hallazgo cli-
nico relativamente frecuente, pero su ausencia a nivel de todas las ar-
terias que irrigan los miembros superiores y la extremidad cefdlica, lla-
me la atencidn de los investigadores vy, en el afio 1839 DAVY publica el
primer caso andtomoclinico con el hallazgo de una aneurisma de la
corta. Desde entonces, este tipo de trasiorno se relaciona con una le-
sién vascular central, localizada en el origen de los grandes vasos; es
asi como llegamos a la segunda etapa. Esta etapa de localizacidén ana-
tédmica tiene su mdximo exponente en los estudios de FROVIG, en el
afioc 1948, quien razonablemente engloba estos trasternos en “Sindro-
mes del arco adrtico”.

Una vez localizada la lesién, viene la tercera etapa en que se dis-
cute su etiopatogenia y se plantea la importancia ds malformaciones
congénitas, de procesos infecciosos, fundamentalmente la sifilis; de arte-
titis inespecificas, de procesos traumdticos, de la arterioesclerosis y tan-
ias otras causas.

Nos parece importante resaltar en el presente estudio, el misterio-
so tipo de arteritis inespecifica estudiada por TAKAYASU en 1908, de-
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nominada en 1946 por FROVIG, arteritis de la muier joven, por SHIMI-
ZU en 1948 y 1851 “"Enfermedad sin pulso” o “Tromboarteritis subclavio-
carotidea’, ubicada por MC KUSSICK y ROSS en su clasificacién etiols-
gica como ‘‘Arteritis no sifilitica”, en 1953, vy que ASK-UPPMARK estudia
en un trabajo que titula “La enfermedad sin pulso fuera del Japdn”, en
1954, tema que ulteriormente es objeto de numerosas publicaciones.

CLINICA.—

La clinica de la enfermedad de Takayasu se confunde con la que
corresponde a los sindromes del arco adrticoe. La sintomatologia la or-
denamos en manifestaciones neuroldgicas, cardiovasculares y oftalmolé-
gicas. Cuadro 1I.

CUADRO 11
CLINICA, DE LA ENFERMEDAD DE TAKAYASU

— Dolor y fatiga

Dolor precordial

MANIFESTACIONES MANIFESTACIONES MANIFESTACIONES
NEUROLOGICAS CARDIOVASCULARES OFTALMOLOGICAS
— Cefalea Palpitaciones Claudicacién
visual
— Mareos Disnea Centelleos
— Parestesias

Disminucién de

muscular al visién-ceguera
esfuerzo
— Ictus apopléctico Falta de pulso Hipotensién :
y presién en arterias reti-
. miembros su- nianas.
— Paralisis periores
— Convulsiones Hipertensién en Catarata uni o
miembros infe- bilateral
riores
— Trastornos Taquicardia Hemorragias re-
neurovege- insuficiencia tinianas
tativos circulatoria
periférica

Atrofia de iris
o papila
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Manilestaciones neurolégicas: Las manifestaciones neuroldgicas
pueden ser de instalacidén insidiosa o brusca. Entre las primeras se se-
hala en forma casi constante la presencia de cefalea paroxistica, algias
facio-branquiales en relacién con la actividad muscular, mareos, pareste-
sias. Estos pequerios sintomas preceden con frecuencia al gran acciden-
e cerzbral caracterizado por un ictus apopléctico o convulsiones y paré-
lisis de diversos tipos, con mavyor frecuencia de hemicuerpo, acompafia-
das o no de afasia con o sin trastornos sensitives. La hipersensibilidad
del seno carotideo es caracteristica. En estadios finales, se presenta
compromiso bulbar y es causa del exitus letalis.

Todos estos trastornos neuroldgicos tienen la peculiaridad de a-
parecer a de acentuarse por el esfuerzo y cambios de posicion del cuer-
po.

Manitestaciones cardiovasculares: La manifesiacién cardiovas-
cular mds importante es-la ausencia de pulso a nivel de los miembros
superiores. La presién artzrial no se puede determinar por los métodos
corrientes y en los miembros inferiores, la presién estd aumentada en
la mayoria de los casos, También se sefiala taquicardia, soplos auténo-
mos o propagados en la regidn mesocardiaca o vascular; palpitacio-
nes, disnea y dolor precordial. Trastornos circulatorios periféricos que
conducen hasta la gangrena con necrosis en los segmentos cefdlicos.

Manifestaciones oculares: Por la sensibilidad de los tejidos ocu-
lares a la anoxia, se presenta precozments claudicacidén visual al esfuer-
zo, centelleos, disminucién de la visién que llega hasta la ceguera uni
o bilateral. "En el fondo de ojo se sefiala espasmo de la arteria central
de la retina, hipotensidén, pequefias hemorragias, atrofia de la papila, a
veces hay trastornos del campo w.sual, corioretinitis, retinitis proliferan-
te, atrofia de iris, opacidad de la cérnea, catarata, etr.

Otros sintomas: Con menos frecuencia se presenta sordera, zum-
bido de oidos, silbidos; manifestaciones psiquicas; disminucién de la
memoria, de Ia atencidn, stc.

De acuerdo con este esquema se puede considerar formas clini-
cas relacionadas con el predominio de uno u otro tipo de manifestacio-
nes.

HISTORIA CLINICA.—
R. C. A., de 25 afios mestiza, soltera. Natural de Huamachuco.

En los antecedentes familiares se senala abuelos y padres sanos.
La madre ha tenido dos cbortos y 8 hijos de los que viven 3, el mayor
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de 26 anos, la menor de 8 afios, sanos, y la paciente; cinco hermanos han
fallecido en la infancia a edades decrecientes, los Gltimos de pocos me-
ses, se ignora la causa.

Su desarrollo psicomotor fué normal salvo la menarquia que re-
cién se instala a los 20 afios, régimen catamenial irregular.

Entre los antecedentes patoldgicos se encuentra que a los 10 afios
sufrié de dolores éseos en las piernas, a los 16 afios un proceso infec-
closo pulmonar de posible etiologia tuberculosa y a los 19 arios un pro-
ceso dérmico que puede catalogarse como eritema nodoso.

La enfermedad actual comienza en forma insidiosa en el afio 1950,
con mareos, frialdad en los miembros, anublamiento de la visidén y as-
tenia. En octubre de 1952 tiene gran malestar, cefalea frontai paroxistica,
cansancio en el maxilar inferior al realizar la masticacién. Algunos dias
después nota torpeza en la mano derecha seguida de pardlisis del miem-
bro superior, lanza un grito y al quererlo hacer por segunda vez no pue-
de, la vista centelleqa, se nubla y pierde el conocimiento que recupera
tres dias después, en que ya nota dificultad pora pronunciar las pala-
bras y sensacién de pesadez enx el hemicuerpo derecho. Al dia siguien-
le se levanta y camina arrastrando la pierna enferma, en estas condicio-
nes permanece dos dias, pero luego, nuevamente, presenta un ictus apo-
pléctico y permanece en coma vigil durante dos meses 'y medio, al pa-
recer con trastornos motores bilaterales, afasia mixta y dificultad en la
deglucién. En enero de 1953, comienza a mejorar, persiste una hemiple-
jia derecha a predominio braquial v afasia. Progresivamente recupera
el movimiento en el miembro inferior derecho, la marcha es posible sie-
te meses después y al afio el trastorno motor es muy discreto en el miem-
bro inferior, pero persiste la parélisis del superior, sobre todo en los seg-
mentos distales, mano y dedos. El lenguaje se recupera completamente,
La enferma se siente relativamente bien y en octubre de 1954, comienza
a trabajar en quehaceres domésticos. Nuevamente, en abril de 1956 pre-
senta cefalea paroxistica, hormigueocs, adormecimientos, culambres y
frialdad en los miembros superiores, mds intensos en el lado derecho vy
en el curso del esfuerzo muscular, dolor en el maxilar interior, en rela-
cién con los movimientos d= masticacién y claudicacién wvisual a la lec-
tura; trastornos que ceden con el descanso. Tiene palpitaciones, discre-
ta disnea de esfuerzo. mareos y vértigos con los cambios bruscos de
postura.

En el examen clinico (foto N®'1-2) se encuentra una enferma pic-

nica bien constituida, de facies normal, cara redonda que presenta alter-
nat.vas de congestion y palidez; la marcha es discretamente paretoes-
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‘Foto 1

péstica, permanece con e! miembro superior derecho fijo, en semiflexién,
en abduccidn y mano en semigarra, miembro inferior con discreto equi-
nismo del pie y poca soltura en el movimiento.

Los transtornos nszuroldégicos se encuentran exclusivamente en el
lado derecho del cuerpo vy se caracterizan por una secuela de hemiplejia
con hemihipcestesia, predominantemente cérvico-braquial, sdlo puede
realizar discretos movimientos de flexién y extensién de los dedos, des-
plazamiento dzl codo dentro de un dngulo de 40%, a nivel del hombro
todos los movimientos son posibles pero, con torpeza y lentitud. En
miembro inferior, los movimientos se han recuperado, salvo discreta
limitacién en la flexién dorsal de! pie. En el lado derecho se encuentra
ademds la fuerza muscular casi abolida en la mano, disminuida en codo
v hombro, précticamente conservada en el miembro inferior; hipertonia
en los musculos flexores del miembro superior y discreto en los miscu-
los de la pantorrilla, hiperreflexia osteotzndinosa, signo de Babinski y
suceddneos positivos, Reflejos vegetativos: seno carotideo y éculo car-
diaco exaliados. Dermocrafismo y labilidad vasomotora en cara y ma-
nos. Discreto adelgazamiento del hemicuerpo derecho. En el examen
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de los pares craneanos es interesante sefialar que la agudeza visual y
la campimetria son normales. En el fondo de ojo, los vasos ofrecen un
discreto grado de arterioesclerosis (Grado I de Wagener y Keith), pre-
sién menor que lo normal. En el territorio del trigémino, discreta dismi-
nucién del relieve rnuscular del masetero derecho e hipoestesia en la
hemicara del mismo lado, parasia facial central derecha. Lengudije,
praxia y gnosia normales. Psiquismo: labilidad emocional, disminucién
de la memoria y atencién.

Examen cardiovascular: (*) Pulso ausente en arterias radiales,
braquiales y axilares de ambos lados v en la cardtida izquierda. El
pulso se palpa en cardtiaa derecha y femorales, frecuencia 100 al minu-
to. Presién arterial: no se encuentra en miembros superiores; con el os-
cilémetro de Pachon la presién a nivel del muslo oscila, 1o mdxima en-
tre 290 y 220 mm Hg. v la minima enire 130 y 100 mm Hg. La media
dindmica en 160 mm Hg. y el indice oscilométrico 2 para la pierna de-
recha y 3 para la izquierda. Presidn venosa en el brazo izguierdo 16
mm. de agua.

Choque de la punta palpable en el 5° espacio intercostal izquier-
do por dentro de la linea medio clavicular. Soplo holosistdlico.grado III
en foco pulmonar, que se propaga a la regién subclavicular izquierda, y
foco adrtico ¥y vasos del cuello, percibiéndose en el lado izquierdo con
un timbre agudo, casi piante. Segundo ruido de caracteres normaies.

El estudio radioldégico del aparatoe cardiovascular no ilustra so-
bre alteraciones definidas; el electrocardicgrama muestra ligeros sig-
nos de isquemia del ventriculo izquierdo; el balistocardiograma es a-
normal, grado N? 2 en la escala de Brown. El electroencefalograma
sefiala una ligera anormalidad por distorsidén fronto-parieto-temporal iz-
quierda.

Radiogratias de pulmones : imagen que puede corresponder a
un proceso tuberculoso apical izquierdo curado.

Reaccionees seroldgicas: Wassermann, Xahn y Mazzini negati-
vos en varios andlisis. Velocidad de sedimentacién: 15 mm. a la hora
(Cutler). Colesterol total : 135 mmgr. Examen de orina y hematoldgi-
cos: normales.

Angiografia: la intolerancia de la enferma al yodo ha imposibi-
litado por ahora, este examen.

(*) Realizado por el Dr. Augusto Mispireta, cuya cordial colaboracién
agradecemos.
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COMENTARIO.—

Se trata de una enferma joven sin pulso, quien presentia en for-
ma escalonada un déficit circulatorio cerebral que culmina con un ac-
cidente vascular grave, cuyas caracteristicas clinicas son muy poreci-
das a las que se encuentro sn la trombosis de la cardtida interna. En
esta enferma, el examen clinico nos permile pensar en una trombosis
de la arteria cardtidea izquierda y ambas subclavias; probablemente
la integridad del tronco braquioceidlicc ha permitido suplir la circula-
cidn cerebral a través ds la cardhdo derecha. No tenemos base clini-
ca que permita descartar la permeabilidad de las arterias vertebrales.
Es indudable que una busna circulacion czmrprlementaria ha favorecido
que esta enferma se recupere de un «:cidents circulatorio grave que
perturbd sus funciones cerebralzs durants dos meses y medio, sin ma-
nifestaciones oculares isquémicas y que solo haya dejado como secue-
la un pequeic reblandecimiento ~ortical en el territorio de la arteric
del surco roldndico izquierdo.

Los sindromes del arco dadrtice plantean interesantes problemas
sobre la circulacidén cerebral. La presencia de una arteritis trombosan-
te, que en forma progresiva compromete los primeros segmentos del
tronco braquiocefdlico, carétida y subclavias, constituye un experimen-
to clinico que permite asistir a la reduccién paulatina del aporte san-
guineo, a su compensacién inestable vy a la catdsirofe circulatoria fi-
nal del cerebro.

RESUMEN.—

Lo enfermedad de Takayasu o arteritis inespecifica de la mujer
joven, fué considerada durante mucho tiempo como una afeccidn pro-
pia de la raza asidtica, concepio que se ha desvirtuado gracias a las
publicaciones occidentales cada dia mdés frecuentes. Desde el punto
de vista clinico se considera fundamentalments manifestaciones neuro-
légicas, cardiovasculares y oculares las que se analizan a propdsito
de un caso personal: enferma de 25 afios de edad con probable ante-
cedente de infeccidén tuberculosa, quien presenta hace seis afios un cua-
dro neuroldégico caracterizado por cefaleas paroxisticas, claudicacién
intermitente visual y muscular facio-braquial; luego un ictus apoplécti-
co con coma durante tres dias y hemiparesia discreta derecha; dias
después un nuevo ictus apopléctico con coma vigil durante dos meses
v medio, trastornos motores bilaterales, afasia mixta, persiste una he-
miplejia derecha durante siete meses v luego una monoplejia con hi-
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poestesia braquial a predominio distal hasta la actualidad. En el exo-

men

se encuenira ausencia de pulso en ambos miembros supericres

vy cardtida izquierda, presidn arterial ausente sn miembros superiores e
hipertensién en los inferiores.

Se discute brevemente la fisiopatogenia del trastorno vascular,

incidiendo fundamentalmente en la importancia de los sindromes del

arco

10—

11.—

12—

13.—

14—

adrtico en los problemas de la circulacién cerebral.
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