Compromiso Ocular en Arteritis de Takayasu. Revision
de la Literatura a Proposito de un Caso Clinico

Summary

Takayasu’s arthritis is a rare, idiopathic, low frequency,
chronic granulomatous large-vessel vasculitis involving
the aorta and its primary branches. Clinical manifes-
tations relate to the anatomic site of vascular obstruc-
tion. Major complications include Takayasu’s retinopathy,
secondary arterial hypertension, aortic regurgitation, and
arterial aneurysms. Ophthalmological complications are
generally late manifestations of the disease and include
ischaemia of the retina, choroids and anterior segment.
We describe a patient with Takayasu’s disease who presen-
ted with severe visual loss, and review the ocular findings
in this vasculitis.

INTRODUCCION

La arteritis de Takayasu es una enfermedad inflama-
toria sistémica que afecta la aorta y sus grandes ramas,
provocando estenosis, oclusion, dilatacion o aneurismas.
Esta entidad fue descrita por primera vez en 1908 por
Mikito Takayasu, oftalmdlogo que relaciond la presencia
de anastomosis arteriovenosas retinales y la ausencia de
pulsos de las extremidades superiores (1). Afecta princi-
palmente a mujeres entre 15 y 25 ahos, aunque en series
norteamericanas hasta el 13 % fue mayor de 40 ahos.
Si bien la incidencia varia entre las distintas series, se
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aproxima a 0,26 casos/100.000 habitantes/afio en Estados
Unidos y es algo mayor en Japon. Las manifestaciones
clinicas mas frecuentes son los sintomas constitucionales,
como fiebre, baja de peso, asociados a claudicacion inter-
mitente de extremidades superiores, disminucion o ausen-
cia de pulsos, soplos carotideos, carotidodinia, vértigo e
hipertension arterial (2, 3).

Las alteraciones oculares constituyen una complica-
cion de importancia en esta enfermedad. Se presentan
generalmente en forma tardia, e incluyen isquemia retinal,
coroidal y del segmento anterior. Es raro que el motivo de
consulta de estos pacientes sean sintomas oculares, aunque
dirigidamente pueden referir deterioro de la agudeza visual,
reportado entre el 8% a 29% de los casos (4-6).

En el presente trabajo describimos un caso de arteritis
de Takayasu que se presentd inicialmente con pérdida de
la agudeza visual, y realizamos una revision de la litera-
tura acerca de las manifestaciones oculares de esta vascu-
litis.

CASO CLINICO

Paciente de 37 anos, sin antecedentes morbidos, que
inicia cuadro de aproximadamente un afo de evolucion,
caracterizado por fotofobia, ardor ocular y disminucion
progresiva de la agudeza visual bilateral, que llega a la
amaurosis de ojo derecho (OD) y vision de bulto en ojo
izquierdo (OI). Presenta, ademas, cefalea frontal de mode-
rada intensidad, que cede con antiinflamatorios, y pareste-
sias de extremidad superior izquierda y labios. Es evaluada
por reumat6logo, quien solicita hospitalizar. Al interroga-
torio dirigido, no refiere compromiso del estado general,
artralgias, fotosensibilidad ni mialgias.



Compromiso Ocular en Arteritis de Takayasu. Revision de la Literatura a Propdsito de un Caso Clinico

Al examen de ingreso destacan cifras tensionales en
rangos normales, pulsos radial y humeral derecho dismi-
nuidos, y ausentes en el lado izquierdo; pulsos carotideos
ausentes, y pulsos de extremidades inferiores conservados
y simétricos. Se ausculta soplo supraclavicular derecho
IV/VIirradiado a cuello y foco aortico. En el examen seg-
mentario se observa leucocoria y amaurosis del ojo dere-
cho, con vision cuenta dedos del ojo izquierdo a 50 cm. En
los examenes de laboratorio destaca una anemia micro-
citica con una VHS de 75 mm/hr, y perfil inmunologico
negativo. Dada la alta sospecha de enfermedad de Taka-
yasu, se inicia tratamiento con prednisona 20 mg ¢/8 horas
y se solicita estudio con imagenes. En la angiorresonancia
cerebral se observo falta de representacion del segmento
petroso y precavernoso de la arteria cardtida interna dere-
cha. En la angiografia de arco aortico y vasos del cuello
se demostrd estenosis de un 50% del tronco braquiocefa-
lico y arteria subclavia derecha, ademas de oclusion com-
pleta del origen de la cardtida comin derecha e izquierda,
y de la arteria subclavia izquierda. Se observa llene de las
arterias vertebrales de ambos lados, a través de colaterales
(Figura 1).

En la evaluacion oftalmologica destaca reflejo foto-
motor negativo en OD e hiporreactivo en OI. En agudeza
visual, el OD presentaba vision de luz con mala proyec-
cion, y el OI, vision cuenta dedos a 50 cm. En la biomi-
croscopia se observa atrofia iridiana sin rubeosis bilateral,
con catarata intumescente en OD y catarata subcapsular
posterior en OI. La tonometria para ambos 0jos resultd en
rangos normales.

Al fondo de ojo del OI destaca envainamiento arte-
riolar y venoso, con vasos filiformes, méacula normal, sin
hemorragias, papila palida con excavacion menor a 0,3 cm
y atrofia optica. En OD fue imposible realizar el examen
por la catarata descrita. En la gonioscopia existe un angulo
abierto bilateral, sin neovascularizacion.

Se realiza angiofluoreceinografia del OI, resultando
papila con presencia de filtracion sin neovascularizacion,
ademas de presencia de gran obliteracion vascular (vasos
amputados), shunts arteriovenosos e isquemia retinal peri-
férica (Figura 2).

Los hallazgos son compatibles con enfermedad de
Takayasu, por lo que se agrega ciclofosfamida en bolos de
50 mg ¢/8 horas por cinco dias. Luego se cambia a terapia
oral con ciclofosfamida en las mismas dosis y se mantiene
la terapia esteroidal. Evoluciona con buena tolerancia al
tratamiento, sin mejora en su agudeza visual, pero con
VHS en descenso (Tabla 1). La paciente es dada de alta
con terapia corticoidal y ciclofosfamida oral. Dos meses
después del alta, la paciente adquiere una infeccion fan-
gica sistémica, falleciendo por esta causa.
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Figura 1. Angiografia de arco adrtico y vasos del
cuello. Se observa estenosis de aproximadamente
un 50% a 70% en el tronco braquiocefélico, ademas
de oclusion completa de las arterias carotida
comun derecha, carotida comun izquierda y subcla-
via Izquierda desde su origen. Llene a través de
colaterales de arterias vertebrales.

Figura 2. Angiofluoreceinografia del Ol. Se observa papila con presencia de
filtracion sin neovascularizacion. Ademds, presencia de gran obliteracion vas-
cular (vasos amputados), shunts arteriovenosos e isquemia retinal periférica.

DISCUSION

El compromiso ocular ha sido reportado hasta en el
60% de los pacientes con arteritis de Takayasu. Existe un
amplio espectro de alteraciones oftalmologicas. Como en
el caso descrito, hasta un 25% de los pacientes presenta
una retinopatia tipica, constituyendo la afeccion mas carac-
terfstica (retinopatia hipotensiva). Menos frecuentemente
se presentan otras lesiones, como vasodilatacion y neovas-
cularizacion de la conjuntiva, epiesclera e iris. Ademas, en
forma tardia, se puede acompanar de cataratas, glaucoma
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TABLA 1.
Examenes de Laboratorio

Ingreso
Hematocrito 36
Hemoglobina 10,9
VCM 75
CHCM 30,3
Leucocitos 14.900
Baciliformes 1
Plaquetas 605.000
VHS 51
Creatinina 0,82
Nitrogeno ureico 17
Ac antifosfolipidos
y veneno -
Orina Normal
P. bioquimico Normal
Coagulacion Normal
ANA, ENA, ANCA, )
AntiDNA

neovascular, retinopatia hipertensiva y neuropatia Optica
isquémica, que pueden llevar a la ceguera (7-10).

La retinopatia por Takayasu (RT) es secundaria a la
disminucion del flujo carotideo, que resulta en hipoten-
sion de la arteria central de la retina, e isquemia retinal.
La presion disminuida de la arteria retinal ha sido descrita
en un 16% de los casos (6). Fue clasificada por Uyama y
Asayama en 1976, describiendo cuatro etapas:

Dilatacion de pequefos vasos retinales

Formacidn de microaneurismas capilares
Anastomosis arteriovenosas

Otras complicaciones oculares secundarias: cataratas, glau-
coma neovascular, hemorragia vitrea, desprendimiento de
retina y atrofia del nervio dptico, entre otras (11).

En el caso de nuestra paciente, presentaba una retino-
patia tipo 4 seglin esta clasificacion, debido a la presencia
de cataratas y atrofia Optica como complicaciones secun-
darias.

En la clinica se ha observado buen mantenimiento de
la agudeza visual en las etapas 1y 3. A pesar de que estas
lesiones pueden provocar edema macular por filtracion,
la isquemia afecta fundamentalmente la retina periférica.
En la etapa 4 la agudeza visual se altera por las com-
plicaciones oculares secundarias (5). Las cataratas son la
causa mas frecuente del compromiso visual. Su aparicion

bl
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se puede ver favorecida por el tratamiento corticoidal, la
edad avanzada y la alteracion del flujo de humor acuoso
descrita en esta enfermedad (12). Nuestra paciente era
una mujer joven, sin antecedentes de terapia corticoidal
previa a su hospitalizacion, por lo que estos factores no
estaban relacionados al desarrollo de cataratas, deduciendo
que probablemente se presentaron en forma secundaria a
su enfermedad. Ademas, el severo compromiso visual se
explicaba tanto por la alteracion de los medios refringen-
tes, como por la atrofia dptica evidenciada.

Se ha descrito que la amaurosis fugax es la manifes-
tacion mas comin, dada por hipoperfusion aguda retinal
y coroidal. Se presenta principalmente en relacion a cam-
bios de posicion cefilica o al tomar la posicion erecta.
En una serie publicada por Chun, se observd en un 25,6%
de 76 casos. Ademas, hasta 25% de los pacientes refieren
fotofobia y vision borrosa, como en el caso de nuestra
paciente (12).

La retinopatia hipertensiva en Takayasu ha sido des-
crita en un 30% de los casos, y es causada principalmente
por estenosis de la arteria renal (5).

La incidencia de la RT y su severidad es variable, y
depende de las porciones de la carotida comprometida, la
duracidn de la insuficiencia vascular y la efectividad de la
circulacion colateral (5).

El estudio con angiofluoroceinografia cumple un rol
muy importante en el diagnostico y clasificacion de esta
retinopatia. El retraso en el flujo de fluoresceina desde el
brazo a la retina se observa en el 100% de los RT (22 seg).
El retraso en el llene venoso se ve en el 66% de pacientes
en etapa 3-4 (4,13).

Se describen dos tipos de anastomosis arterioveno-
sas:

* Cruces arteriovenosos

* Dilatacion de capilares, formacion de canales preferen-
ciales y, luego, obliteracion de capilares vecinos.

Los shunts arteriovenosos constituyen un patron de
respuesta vascular retinal frente a la vasodilatacion persis-
tente de los vasos retinales, y no son lesiones patognomo-
nicas de la RT, como se supuso en un principio (8). Se ha
reportado que, una vez establecidos los shunts, la isque-
mia retinal periférica se presentard en dos ahos, lo que
llevara a las complicaciones secundarias. Por lo tanto, en
este punto es imprescindible intervenir, ya sea aliviando la
estenosis carotidea o pancoagulando la retina isquémica.
De esta forma, el prondstico visual mejora, ya que tanto
las lesiones de las etapas 1y 2 serian reversibles. El dete-
rioro visual es irreversible si se han desarrollado compli-
caciones secundarias, como en el caso descrito (5).
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