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SUMMARY Takayasu arteritis is a chronic idiopathic granulomatous vasculitis, which affects the aorta and
its major branches, causing narrowing of the vascular lumen, which explains his particular
symptoms. In children, its main manifestations are hypertension, cardiomegaly, increasing of
the erythrocyte sedimentation rate, among others. We present a case of a girl aged 16, who
has a long history of ozena. At physical examination there are nasal scabs and cacosmia. In the
laboratory study highlights high levels of C Reactive Protein and erythrocyte sedimentation rate.
The study through angio-Tac, shows a significant narrowing of supraaortic vascular structures.

INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis
granulomatosa crénica, idiopdtica y oblitera-
tiva, que afecta de forma primaria a los grandes
vasos, como la aorta y sus principales ramas. El
proceso inflamatorio provoca trombosis de las zo-
nas afectadas, lo que en el largo plazo lleva a es-
tenosis, dilatacién y la formacién de aneurismas,
produciendo isquemia en los miembros u érganos

que se ven afectados.

En relacién a las manifestaciones otorrinolaringo-
l6gicas de la enfermedad, se han descrito solamen-

te algunos casos aislados, en los cuales los pacientes
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han presentado infecciones sinusales y Gticas como

un hallazgo adicional al cuadro clinico de base.

A continuacién se presenta la historia de una
paciente en quien los primeros sintomas de su
enfermedad fueron manifestados como ozena,
que corresponde a una rinitis crénica atréfica
que determina la formacién de costras de mal
olor, la cual se ha asociado a trastornos vasculares
excepcionalmente. Este hecho puntualiza la
necesidad de considerar la AT en el diagndstico

dicha

Finalmente, se presenta una revision de la bibliografia

diferencial de patologfa  nasosinusal.

en relacién a esta enfermedad y las manifestaciones

otorrinolaringoldgicas descritas en la literatura.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de una nifia de 16 anos de edad,
quien es referida al Servicio de Otorrinolaringolo-
gfa del Hospital Clinico de la Universidad de Chi-
le en el afio 1999.

Tiene una historia desde los 4 afios, caracterizada
por rinorrea purulenta bilateral, sin predominio
estacional, no asociada a infecciones respiratorias
altas, fiebre u otros sintomas de infeccién. Ade-
mds, tiene antecedentes de roncopatia y respira-
cién bucal, sin presentar amigdalitis a repeticidn,

ni alteraciones de la audicién.

Al examinar la cavidad oral, se observa una muco-
sa rosada, la faringe no congestiva, sin lesiones ni
descarga posterior y unas amigdalas palatinas de
tamafio grado II. Al examen nasal se aprecia mu-
cosa congestiva, y rinorrea mucosa bilateral. No se

observan alteraciones a la otoscopia.

Frente a los hallazgos encontrados se plantean los
probables diagnésticos de hiperplasia adenoamig-
dalina y rinitis alérgica, solicitindose exdmenes
para su confirmacién. El resultado del test cutdneo
aparece negativo para alergia, una cuantificacién
de eosindfilos nasales de un 3%, una IgE total
dentro de rangos normales y una radiografia de
cavum en que se aprecia una hiperplasia adenoidea

importante.

Durante los controles la paciente evoluciona cli-
nicamente desde el punto de vista nasal, como
una ozena. Al examen fisico comienzan a aparecer
costras y cacosmia objetiva, es decir mal olor na-
sal percibido por el examinador, situacién que se
manejé con solucién salina al 0,9% y gentamicina

topica con una respuesta favorable.
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La paciente sigue en controles y no presenta mo-
lestias hasta principios del ano 2006, momento en
el cual comienza a sufrir cuadros bronquiales obs-
tructivos a repeticién, manejados de forma ambu-

latoria sin mejorfa completa entre los episodios.

Es en junio del afio 2006, cuando por persistencia
de la sintomatologfa respiratoria, es hospitalizada
con el diagnéstico de neumonia condensante del
l6bulo inferior izquierdo, iniciando tratamiento
con amoxicilina y dcido clavuldnico, con respuesta
clinica parcial a la terapia. Al examen fisico ade-
mds de encontrarse los hallazgos propios de su
enfermedad respiratoria, destaca la presencia de
una diferencia de presién arterial sistélica mayor
a 10 mmHg entre ambos brazos. Dentro de los
exdmenes generales se pesquisa un aumento de los
pardmetros inflamatorios, con leucocitosis, una
proteina C reactiva de 300 mg/dl y una VHS de
150 mm/h. Por persistencia del cuadro y aparicién
de fiebre alta que no cede frente al uso de antipi-
réticos, se practica una ecocardiograffa, buscando
un posible foco de origen cardiaco, el cual se des-

carta.

Dada la evolucién del cuadro y los antecedentes
de infeccién sinusal crénica, se plantean como
posibilidades diagndésticas, la presencia de una en-
fermedad granulomatosa versus una alteracién a
nivel ciliar. Se solicitan exdmenes inmunoldgicos,
dentro de los que destacan un ANA positivo con
una dilucién de 1/40, complemento con niveles

normales y ANCA negativos.

Se realiza una fibrobroncoscopia, en la cual se
observan multiples placas blanquecinas, en toda
la trdquea hasta los bronquios subsegmentarios.
Se toman muestras de las lesiones, cuyo cultivo
no se pudo realizar por muestra insuficiente. En

el estudio anatomopatolégico de la tréquea, se
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informa una traqueobroncopatia osteopldstica,
lo que descarta una alteracién a nivel ciliar como
posible diagnéstico, manteniéndose la sospecha de

una enfermedad granulomatosa subyacente.

Es derivada nuevamente al Servicio de Otorri-
nolaringologfa para la realizacién de una biopsia
del seno maxilar y confirmacién diagndstica me-
diante histologfa. Se solicita tomografia compu-
tada (TC) de cavidades paranasales que muestra
signos de sinusitis crénica, aprecidndose una mala
definicién de los cornetes nasales, especialmente

en el segmento anterior de los cornetes medios.

Figuras 3 y 4. Corte axial de TC de cavidades paranasales.
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Ademds se aprecian cambios inflamatorios de as-
pecto agudo en seno maxilar derecho, celdillas
mastoideas anteriores y seno frontal derecho. A
nivel del seno maxilar izquierdo se agrega un
engrosamiento mucoso de aspecto poliposo que
pudiera corresponder a quiste de retencién o pé-

lipos. (Figuras 1, 2, 3 y 4).

Se decide intervenir quirdrgicamente a la paciente
mediante una cirugfa endoscépica funcional bila-
teral, para la obtencién de una biopsia para estu-
dio, en la cual se observaron células caliciformes,

preciliadas y ciliadas con tallos filiares maduros,

o U. de Chile
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los que en cortes transversales muestran esqueleto
microtubular de 9x2 con ausencia de brazo inter-
no de dinefna en aproximadamente el 20% de los
cilios analizados. Por todo lo descrito anterior-
mente, se concluye como diagnéstico un epitelio
de tipo respiratorio, con alteraciones ciliares limi-
trofes. Un andlisis distinto de la misma biopsia,
arroja como resultado la presencia de un papiloma

sinonasal con células cilindricas y oxifilas.

Al alta, es evaluada por Reumatologfa encontrdn-
dose un examen fisico sin nuevos hallazgos de re-
levancia; sin embargo, dada la persistencia de sos-
pecha de enfermedad granulomatosa vascular y el
hallazgo de diferencia de presion arterial sistélica
de mds de 10 mmHg en extremidades superiores
durante la hospitalizacién previa, se solicita un an-
gio TC de térax en el cual se aprecia un importan-
te engrosamiento parietal de la arteria carétida co-
mun izquierda, y en menor medida de la carétida
comun derecha. También se observa engrosado el
tronco braquiocefélico. Existe un discreto engro-
samiento parietal de la aorta descendente proximal
al cayado. Todos los hallazgos mencionados ante-
riormente son compatibles con una enfermedad de
Takayasu (Figura 5).

DISCUSION

Fue Takayasu, en 1908, el primero en describir el
caso de una mujer joven con cambios en su fon-
do de ojo, consistentes en alteraciones a nivel del
flujo de los vasos centrales de la retina. Su poste-
rior discusién, llegé a puntualizar la ausencia de
pulsos, en dos casos con manifestaciones oculares

similares®,

En nuestro pafs no hay datos acerca de la prevalen-
cia de esta enfermedad. En USA se presenta como

una patologfa rara, con una incidencia de 2,6 casos
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Figura 5. AngioTC de torax. Se observa significativo
compromiso circunferencial de estructuras vasculares
supraadrticas, especialmente en el lado izquierdo. También
aparece circunferencialmente comprometida la aorta
ascendente y parte de la aorta abdominal con extension al
nacimiento de la arteria mesentérica superior.

por millén de personas, afectando principalmente
a mujeres (90%). La edad media de presentacién
varfa entre los 25 y los 35 afos de edad, pero entre
un 19% y un 32% de los pacientes presentan sin-

tomas antes de los 20 afos®.

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis granu-
lomatosa crénica idiopdtica de grandes vasos, que
afecta preferentemente a mujeres jévenes menores de
40 anos. La principal afeccién la constituyen la aorta
y sus principales ramas, produciendo un estrecha-
miento del lumen vascular, hecho que explica su es-
pecial sintomatologfa, caracterizada por un déficit de
pulso en las extremidades, soplos vasculares, disnea
de esfuerzo y sintomas mds inespecificos como aste-
nia, baja de peso y fiebre. A nivel ocular, se observan
anastomosis arteriovenosas retinales alrededor de la
papila. Ademds se suele encontrar la presencia de hi-
pertensién arterial y de VHS elevada.

Su presentacién en la época pedidtrica es poco

frecuente. Hace unos pocos afos se describieron
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las caracteristicas de la AT en una serie de 142
nifios. Dicha revisién mostré que la edad media
de inicio de los sintomas era alrededor de los
11 afios. Afecta predominantemente a nifias, en
alrededor del 75% de los casos. En orden de fre-
cuencia se encontraron como manifestaciones
clinicas y hallazgos de laboratorio hipertensién
arterial (88%), cardiomegalia (74%), VHS ele-
vada (61%), fiebre (40%), palpitaciones (25%),
vémitos (25%), nédulos cervicales y supracla-
viculares (25%), dolor abdominal (19%), ar-
tralgias (19%), claudicacién de extremidades
(17%), pérdida de peso (17%) y dolor tordcico
(11%)™,

De forma anecddtica, se han descrito casos en la
literatura de pacientes con manifestaciones otorri-
nolaringoldgicas. Se presentan especialmente con
sintomas de sinusitis, como cefalea localizada per-
sistente y rinorrea purulenta®?.

La evolucién clinica como ozena nasal, presentada
por nuestra paciente, no estaba descrita en la lite-

ratura previamente.

La mayoria de las veces los hallazgos son inci-
dentales los cuales quedan en evidencia al solici-
tar un estudio con imdgenes, en cuyo resultado
aparece el compromiso sinusal. En otros casos,
las infecciones nasosinusales han sido reporta-
das en el contexto de alguna complicacién del
cuadro, siendo atribuidas al uso de la terapia in-
munosupresora. Recientemente, en el afo 2006,
se describié un caso de AT confirmada, en el
cual se correlacionaba la presencia de la vasculi-
tis, con la deformidad nasal llamada en “silla de
montar”©.

En el caso de nuestra paciente existié siempre

como posibilidad diagndstica la presencia de una
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enfermedad granulomatosa. En un primer mo-
mento, ademds, fue necesario evaluar la existencia
de una alteracién a nivel ciliar, descartdndose su
presencia, tras el resultado negativo en el estudio
histoldgico de la biopsia de via aérea.

En el estudio de laboratorio destaca un aumento
de la VHS durante la fase activa de la enfermedad.
Otros hallazgos incluyen anemia del tipo normo-
citica-normocrémica, leucocitosis y en algunos
casos se ha descrito una elevacién de inmunoglo-
bulinas (en especial IgG), -2 microglobulina e
interleukina 2. El examen de orina puede mostrar
hematuria, proteinuria y aumento de la creatinina

plasmdtica?”.

El diagnéstico definitivo es confirmado mediante
un estudio histopatdlogico del segmento arterial
comprometido. Sin embargo, frente la dificultad
técnica en obtener una muestra es que se han plan-

teado una serie de criterios diagndsticos.

La Sociedad Americana de Reumatologia (ACR)
establece 6 criterios de los cuales 3 deben estar pre-
sentes para realizar el diagndstico (Tabla 1)"V. En
el caso de nuestra paciente se cumplieron los crite-
rios de edad menor de 40 afios, diferencia mayor
a 10 mmHg en la presién arterial sistélica entre
ambos brazos y finalmente la arteriografia altera-
da, en este caso Angiol'C altamente sugerente de
la enfermedad.

La sobrevida en pacientes con arteritis de Takaya-
su alcanza al 83,1% a los 5 afios de efectuado el
diagnéstico. La mortalidad es mayor en ninos que
en adultos, probablemente debido al retraso en el
diagnéstico y la alta asociacién con insuficiencia
cardfaca congestiva e hipertensién arterial severa.
Las principales causas de fallecimiento son atribui-

das a complicaciones derivadas de la hipertensién
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arterial, cardiopatfa isquémica, accidentes cerebro-

vasculares e infecciones secundarias al uso de la

terapia inmusupresora"?.

Tabla 1. Criterios diagnodsticos de la arteritis de
Takayasu. ACR 1990.

Edad al inicio igual o inferior a los 40 afos.

Claudicacion de miembros.

Pulso disminuido en arterias braquiales.

Diferencia >10 mmHg en la TA sistdlica entre ambos

brazos.

5. Soplo audible al auscultar sobre arterias subclavias o aorta
abdominal.

6. Arteriografia alterada. Oclusién o estrechamiento de

la aorta, sus ramas principales o de grandes arterias,

excluyéndose otras causas.

o

Nuestro caso es el primero descrito a nivel nacio-
nal en relacién a la presencia de manifestaciones
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otorrinolaringoldgicas en una paciente con AT. En
esta paciente en particular, dicha vasculitis se ma-
nifesté como una ozena nasal, cumpliendo 3 de los
6 criterios diagndsticos de la ACR.

En nuestra paciente, se sospechd la presencia de
una enfermedad granulomatosa, por el compromi-
so caracteristico de sinusopatia crénica y costras
por ambas fosas nasales, en el contexto de un cua-

dro inflamatorio sistémico.

A la luz de este caso, parece interesante iniciar una
linea de investigacién, que estudie la presencia de pa-
tologfa otorrinolaringoldgica en la poblacién de mu-
jeres jévenes con AT, comparando dicho grupo con
la poblacién general. Esperamos que este caso clinico

se constituya en un primer paso en esta direccion.
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