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Arteritis de Takayasu.

Revision del diagndstico mediante la imagen y de los criterios
diagndsticos

Resumen/Abstract

La arteritis de Takayasu es una enfermedad inflamatoria granulomatosa rara que afecta
principalmente a la aorta y sus ramas. Aunque en la actualidad existen diversas clasificaciones
de criterios diagndsticos, éstos no han demostrado ser utiles en la practica clinica. El DCVAS
(siglas de Diagnostic and Classification Criteria for Vasculitis) es un estudio que tratara de
desarrollar unos criterios diagnésticos mas practicos para diversas vasculitis, entre las que se
encuentra la arteritis de Takayasu. Aln no hay datos oficiales, dada la baja prevalencia de la
enfermedad.

El diagndstico por la imagen es un pilar fundamental en el manejo de esta enfermedad. Las
lesiones anatdmicas mds comunes, como son las estenosis, oclusiones y aneurismas de las
arterias afectadas, pueden ser detectadas por diversas técnicas de imagen. Sin embargo, estas
lesiones representan un estadio avanzado de la enfermedad. El diagndstico precoz es muy
complicado, pero el PET/TAC podria suponer una herramienta muy util para ello. Actualmente
no tiene indicacién de uso fuera de la patologia oncoldgica, pero diversos estudios apoyan su
uso en el diagnéstico de las vasculitis de grandes vasos, presentando una sensibilidad y
especificidad altas.

Takayasu's arteritis is a rare inflammatory granulomatous disease which mainly involves the
aorta and its branches. Although many diagnostic criteria classifications have been developed,
these haven't proved to be useful in clinical practice. DCVAS (Diagnostic and Classification
Criteria for Vasculitis) represents the last effort to develop new, more practical diagnostic
criteria for many vasculitides, Takayasu's arteritis among them. Due to its low prevalence,
there are no official data available.

Diagnosis through imaging is a fundamental part of the assessment in this disease. Most
common anatomic damages, such as stenosis, occlusions and aneurisms in involved arteries,
can be detected through many imaging techniques. However, anatomic damage has been
reported as an advanced stage of the disease. Early diagnosis has been shown to be hard, but
PET/CT could be an useful tool. Nowadays it has no indication apart from oncology, but many
investigations support the use of this technique in large-vessel vasculitides, obtaining high
values for both sensibility and specificity.
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Introduccion

La enfermedad de Takayasu es una enfermedad inflamatoria crénica de causa desconocida
que afecta principalmente a la arteria aorta y sus ramas, asi como a las arterias pulmonares.
Por lo tanto, se encuentra dentro de un grupo de enfermedades llamadas vasculitis, y dentro
de estas se clasifica como una vasculitis de gran vaso. (1) El diagndstico de la enfermedad es
dificil, ya que los sintomas inflamatorios tanto sistémicos como locales son muy inespecificos,
entre los que encontramos sindrome constitucional (fiebre, malestar general, anorexia y
pérdida de peso), dolor o claudicacion de extremidades y cefalea, siendo de inicio una afeccion
indolente. En dependencia de los vasos afectados, podremos encontrar disminucidn de pulsos,
hipotensidn y soplos arteriales en la exploracion fisica. (2) (3)

En la histologia se puede encontrar de manera caracteristica una afectacién de la aorta y sus
ramas mediante lesiones focales y segmentarias que predominan en las capas media y
adventicia de los vasos. Durante la fase aguda de la enfermedad, la lesidn sobre la pared
arterial consiste en un infiltrado linfoplasmocitario, junto con algunas células dendriticas y
células gigantes. Esta reaccion inflamatoria promueve la separacidon y degradaciéon de las
[dminas eldsticas de la capa media, siendo aquellas de la capa mds interna (limitante interna)
las que menos se afectan. Esta destruccidn se acompafia de una hiperplasia de los vasa
vasorum. Debido a esta destruccién de la capa media, la pared arterial es mas susceptible de
sufrir una evoluciéon a aneurismas. (1)

Durante la fase crdnica de la enfermedad cuando ésta evoluciona en el tiempo, el componente
celular es mucho menos importante, y lo que predomina principalmente es la fibrosis de las
tres capas de la pared arterial. Esta fibrosis es determinante en la formaciéon de estenosis
esclerosantes, que junto con los aneurismas suponen la mayoria de las complicaciones de la
enfermedad de Takayasu. Otras complicaciones que se pueden derivar de esta enfermedad
son las trombosis, la formacién de dilataciones arteriales o la ruptura de aneurismas formados.

(1) (2)
Epidemiologia

La enfermedad es mas frecuente en pacientes en las regiones del este asiatico (Japdn, Corea,
India) y recientemente en Oriente Medio, especialmente en Turquia. (3) También tiene una
mayor prevalencia en México, América latina y Africa, siendo las regiones de menor
prevalencia tanto Europa como Norteamérica. (1) (2) Sin embargo, no hay disponibilidad de
datos exactos acerca de la prevalencia, por lo que tanto la incidencia como la prevalencia
podrian estar siendo infravaloradas, ya que muchos pacientes no son diagnosticados o lleva
demasiado tiempo llegar a un diagndstico correcto de la enfermedad. (2) La incidencia se
estima entre 2 y 3 casos por cada millén de habitantes en el mundo, siendo la prevalencia muy
dispar dependiendo de las distintas regiones. Se estima que la prevalencia en Japdn es de 40
casos por millon de habitantes con, mientras que en el Reino Unido es tan solo de 4,7 por
millén de habitantes. (1)

La enfermedad de Takayasu predomina en el género femenino en practicamente todas la
regiones del mundo, siendo la relacién 8:1 en Japdn, aunque tan solo de 1,2:1 en la India. La




incidencia de la enfermedad es mayor durante la tercera década de la vida, aunque un 20% de
los pacientes son diagnosticados a una edad superior a los 40 afios. (1)

Etiologia

Si bien la etiologia de la enfermedad sigue siendo desconocida, se han propuesto diferentes
hipotesis. La hipdtesis genética supondria que la presencia de una serie de genes determina
una predisposicion a padecer la enfermedad. Aunque se han descrito casos familiares, estos
son excepcionales. (1) Los estudios genéticos en Japdn han demostrado que el HLA-B52 y en
menor medida el HLA-B67 podrian estar asociados a esta enfermedad. Da la casualidad de que
en otra vasculitis de grandes vasos, la enfermedad de Behget, existe una asociacion con el HLA-
B51, que se diferencia Unicamente en dos aminoacidos del HLA-B52. (3) Sin embargo, los
estudios difieren segun las regiones en que se llevan a cabo. Otros estudios han determinado
que existe cierta susceptibilidad sobre los genes codificantes para IL-12B, IL-2 e IL-6. (1)

La hipdtesis infecciosa sugiere cierta correlacion entre Takayasu y tuberculosis. Si bien la
enfermedad de Takayasu es una enfermedad granulomatosa, ésta no presenta ni necrosis
caseificante ni bacilos de Koch. Por otra parte, si que se ha visto un aumento de la prevalencia
de tuberculosis latente en pacientes afectados por la enfermedad frente a un grupo control.

(4)

La hipdtesis auto-inmune sugiere una estimulacién antigénica en la pared vascular, ya que
existe un infiltrado de linfocitos y células dendriticas en la fase aguda. Ademds, esta
enfermedad se ha asociado con otras enfermedades inflamatorias sistémicas, tales como la
enfermedad de Still, sarcoidosis, enfermedad de Crohn o espondilitis anquilosante. Sin
embargo, la presencia de anticuerpos anti-células endoteliales es muy inespecifica. (5)

Clinica

Aungue hay una variabilidad considerable en la expresidn de la enfermedad, por lo general la
lesién inicial ocurre en una arteria subclavia y desde alli se extiende a cardtidas, tronco
braquiocefalico y arterias vertebrales. La afectacidn de la aorta toracica es muy comun, asi
como la de la aorta abdominal y las arterias pulmonares en hasta el 50% de los pacientes. Las
lesiones principales son el resultado de la hiperplasia y fibrosis de la pared arterial, provocando
estenosis, oclusiones y dilataciones en distintos grados que determinan una amplia variedad
de manifestaciones. (6) Se suelen distinguir dos fases, una fase aguda o pre-oclusiva y una fase
oclusiva, pudiendo estar separadas por periodos asintomaticos o estar superpuestas. (1)

La inflamacién sistémica produce sintomas inespecificos tales como fiebre, pérdida de peso,
astenia, malestar general, mialgia y artralgias. La inflamacion arterial puede producir cefaleas,
dolor tordcico y carotidinia, asi como manifestaciones relacionadas con el compromiso arterial,
tales como claudicacion, fallo cardiaco, vértigo, diseccion arterial, AIT o ictus. Sin embargo, es
muy frecuente la progresion asintomatica.

Una exploracién fisica dirigida nos puede mostrar pulsos débiles o ausentes, asi como
hipertensidon de reciente aparicién o presiones asimétricas en las extremidades. También




podemos observar dafio a nivel de diferentes drganos debido a la hipertensién secundaria a la
enfermedad, siendo facilmente valorables el daifo en la retina y en el rifidn.

Si bien la exploracién tiene una alta especificidad, se ha demostrado una baja sensibilidad para
la predeterminacidon de lesiones visibles mediante angiografia. Esto quiere decir que la
presencia de anomalias en la exploracidon se correlaciona bien con la presencia de lesidon
arterial visible en la angiografia; pero una exploracidon normal no excluye la posibilidad de que
haya lesidn arterial. (6)

Afectacion de organos segtun la localizacion

La afectacion de las ramas del arco adrtico

conlleva una claudicaciéon del miembro superior, [HZY Afectacion
aunque a veces es asintomatico. Aparece | Tipol Ramas del arco aortico

asimetria tensional, abolicién de pulsos y | Tipolla Aorta ascendente, arco aodrtico
y Sus ramas

Tipo llb  Aorta ascendente, arco aértico,
sus ramas y aorta descendente

Tipolll Aorta toraco-abdominal vy/o
arterias renales

TipolV  Aorta abdominal y/o arterias

sindrome de Raynaud. Se puede producir
circulacidon colateral y un reabastecimiento via

poligono de Willis. Asimismo, son varias las
manifestaciones neuroldgicas, destacando

vértigo, amaurosis y sincope transitorios.

Aunque son raros, se pueden producir renales
accidentes isquémicos cerebrales y retinopatia | Tipo V Combinacidn de los tipos Ilb y IV
hipertensiva. Figura 1 Clasificacion segun la localizacion anatémica

de las lesiones en la enfermedad de Takayasu. (7) Si hay

La afectacion de la aorta abdominal viene afectacién de las arterias coronarias se designa como

. . C+, y si hay afectacién de las arterias pulmonares como
determinada tanto por las estenosis como por .,
las dilataciones y aneurismas, caracteristicas de
la enfermedad. Puede aparecer claudicacién intermitente de miembros inferiores, asi como
manifestaciones en relacidn con la afectacidn de los vasos digestivos. Sin embargo, la
afectacion mas frecuente a este nivel se encuentra en las arterias renales, en forma de

estenosis que produce una hipertension renovascular.

La afectacién de las arterias pulmonares ocurre en un 50% de los casos, y producen disnea,
sindrome intersticial, insuficiencia cardiaca derecha y hemoptisis. Menos frecuente es la
afectacidén coronaria (5-15%), asociada a una estenosis que se manifiesta como un angor. La
afectacién valvular aparece en el 40% de los casos, principalmente secundaria a una dilatacion
del anillo adrtico y de la aorta ascendente. Se considera como factor de mal prondstico la
insuficiencia adrtica, que debe ser corregida cuando la fuga es importante.

Las manifestaciones dermatoldgicas mas frecuentes son el pioderma gangrenoso y el eritema
nodoso, aunque son relativamente raras. (1)

Diagnostico
La enfermedad de Takayasu supone un desafio a la hora de hacer un diagndstico correcto. Sus
manifestaciones clinicas son muy inespecificas, y no cuenta con ninguna caracteristica
patognomonica. (8) El retraso en el diagndstico de la enfermedad puede ser desde meses




hasta afios, siendo mayor este retraso cuanto mas joven es el individuo. (9) Es cierto que el
criterio histoldgico puede ser el mas fuerte, pero en ciertos casos supone un problema de
diagndstico diferencial con otras arteritis de grandes vasos, como la enfermedad de Horton. De
hecho, debido a esta similitud histolégica, sumado a la distribucién de las lesiones, se llegd a
especular que se tratasen de dos manifestaciones de un espectro de la misma enfermedad. Sin
embargo, en la Chapel Hill Consensus Conference (CHCC) de 2012 se describieron estas dos
enfermedades como entidades separadas por la edad de aparicion. De esta manera, la
enfermedad de Takayasu afectaria a personas menores de 50 afios, mientras que la
enfermedad de Horton lo haria en mayores de 50. (2) (8) (9)

Segun un estudio en Japdn, el tiempo que se tarda en hacer el diagndstico correcto se ha
reducido en la Ultima década. Esto es debido principalmente a la introduccidon de nuevas
técnicas de imagen que permiten una evaluacidn precisa de los cambios inflamatorios sobre la
pared arterial y visualizar las lesiones que ocurren en su seno. Tradicionalmente, el gold
standard en técnicas de imagen para la enfermedad de Takayasu ha sido la angiografia por
sustraccion digital, pero se trata de una prueba invasiva que ademds no puede ser utilizada
para la evaluacion de la inflamacién. Actualmente se pueden utilizar otras técnicas de imagen
para detectar incluso lesiones pre-estendticas que no muestran cambios en otras técnicas
como la resonancia magnética nuclear. Igualmente, permiten diagnosticar a individuos que no
presentan marcadores de inflamacion en sangre y que son mal diagnosticados de
ateroesclerosis. (2)

Criterios diagnosticos

Criterios de Ishikawa (10)

La primera propuesta de criterios diagndsticos para [ criterio obligatorio

la enfermedad de Takayasu aparece en 1988 en Edad <40 afios

Criterios mayores

Japén. Los criterios de Ishikawa se basan en el Tt o [ [oxalan math o [ eaiEs

analisis de 96 pacientes japoneses, e incluyen un | subclaviaizquierda
o . . o Lesion de la porcion media de la arteria
criterio obligatorio, dos criterios mayores y nueve | subclavia derecha

criterios menores (Figura 2). Criterios menores

VSG elevada (>20mm/h)

Carotidinia uni o bilateral

Estos criterios ofrecerian una fuerte probabilidad Hipertensién

Regurgitacion adrtica o ectasia anuloaortica

diagnéstica para la enfermedad en el caso de que el g :
Lesion de una arteria pulmonar

paciente presente dos criterios mayores, un criterio Lesion de la porcién media de la carétida
L. comin izquierda
mayor y dos menores o cuatro criterios menores, Lesién distal del tronco braquiocefalico

Lesion de la aorta toracica descendente

siendo necesario en todo momento el criterio oy <
Lesion de la aorta abdominal

obligatorio. La sensibilidad de estos criterios es del  Figura 2. Criterios de Ishikawa
84%.

Sin embargo, estos criterios presentan algunas limitaciones. La primera se observa en el
criterio obligatorio. Este criterio excluye a todos los pacientes con mas de 40 afios, cuando se
han descrito que hasta un 20% de los pacientes son diagnosticados por encima de este limite.
(1) Tampoco tienen en cuenta las lesiones en aorta abdominal distal ni en las arterias iliacas,




hecho que aparece en un 11-29% de los pacientes. (8) Ademas, se ha demostrado que estos
criterios no son utiles en todas las regiones del mundo debido a las diferentes manifestaciones
en distintas areas geograficas. Asi, la aplicaciéon de estos criterios en lugares como la India,
donde predominan las lesiones adrticas, daba una sensibilidad del 60%, si bien la especificidad
se mantenia en un 95%. (9)

Criterios de la American College of Rheumatology (ACR) (11)

De forma practicamente paralela a los criterios de Ishikawa, la ACR publicé en 1990 los
criterios de clasificacion para siete vasculitis sistémicas, incluida la enfermedad de Takayasu.
Sin embargo, estos criterios no estaban pensados para ser utilizados como una herramienta
clinica de diagndstico, sino mas bien como una herramienta de identificacion de grupos
homogéneos de pacientes para ser evaluados en estudios epidemiolégicos y terapéuticos. (9)

Esta clasificacion incluye seis criterios (Figura 3), de tal manera que la presencia de al menos
tres de estos seis criterios supone una sensibilidad del 90,5% y una especificidad del 97,8%.

Criterio Definicion

Edad <40 Aparicién de sintomas o hallazgos antes de los 40 afios
Claudicacion de extremidades Fatiga y disconfort en los musculos de una o mas extremidades
Pulso de la arteria braquial disminuido | Pulso disminuido en una o ambas arterias braquiales
Diferencia de presiéon >10mmHg Diferencia de >10mmHg en la presion sist6lica de ambos brazos

Soplo en las arterias subclavias o la | Soplo audible en cualquiera de las arterias subclavias o en la aorta
aorta abdominal

Anomalia en la arteriografia Estrechamiento u oclusién de la aorta, sus ramas principales o en
las arterias proximales de las cuatro extremidades, no debido a
arterioesclerosis, displasia fibromuscular ni otras causas similares

Figura 3 Criterios de clasificacion de la ACR

Sin embargo, aparecen de nuevo algunas limitaciones ya vistas en los criterios de Ishikawa. De
nuevo, la edad es un criterio limitante para diagnosticar a pacientes por encima de los 40 afios,
si bien en este caso no supone un criterio obligatorio. Tampoco se incluye en esta clasificacion
la afectacion de las arterias coronarias y pulmonares, a pesar de ser un hecho relativamente
frecuente. Ademas, al igual que ocurria con los criterios de Ishikawa, existia una limitacién en
su uso en areas geograficas como la India. Si bien la especificidad también se mantiene por
encima del 95%, la sensibilidad de estos criterios aplicados en la India baja hasta el 77,4%. (8)

(9)

Otro dato a tener en cuenta es que el grupo control del estudio de la ACR lo conformaban
principalmente pacientes con vasculitis de pequefio vaso, y no pacientes con ateroesclerosis o
enfermedades congénitas de la aorta, y de ahi su baja utilidad en la clinica practica. (9)

Criterios de Sharma et al. (12)

En el afio 1995, el grupo de Sharma et al. propuso una serie de modificaciones en los criterios
de Ishikawa, en vista de las limitaciones que esta clasificacion presentaba (Figura 4). Al aplicar
los nuevos criterios en distintas poblaciones, se obtuvo una sensibilidad del 92,5% y una
especificidad del 95%, mostrandose superior a las clasificaciones anteriores (Figura 5). (8) (9)




Criterio

Definicion

Criterios mayores
Lesién de la porciéon media de

la arteria subclavia izquierda

Lesién de la porciéon media de
la arteria subclavia derecha

Signos y sintomas
caracteristicos de mas de un mes de
evolucion
Criterios menores

VSG elevada

Carotidinia

Hipertension

Regurgitacion adrtica o ectasia
anuloadrtica

Lesion de arterias pulmonares

Lesion de la arteria carétida
comun izquierda

Lesion  distal del tronco
braquiocefalico

Lesion de la aorta toracica
descendente

Lesion de la aorta abdominal
Lesion de arteria coronaria

Estenosis u oclusién de la porcion media determinada por
angiografia

Estenosis u oclusion de la porciéon media determinada por
angiografia

Claudicaciéon de extremidades, diferencia de presiones entre
extremidades, sin pulsos, fiebre, dolor de cuello, amaurosis
transitoria, visién borrosa, sincope, disnea o palpitaciones

VSG>20mm/h inexplicable

Dolor a la palpacién de una o ambas arterias carétidas comunes.
No incluye dolor muscular

>140/90 braquial o0 >160/90 poplitea

Por auscultacién, ecocardiografia Doppler o angiografia

Oclusiéon de arterias lobares o segmentarias, o presencia de
estenosis o aneurismas, determinadas por angiografia

Estenosis u oclusion severa en la porciéon media determinada por
angiografia

Estenosis u oclusién severa en el tercio distal en la angiografia

Estenosis, dilatacion o aneurisma determinada por angiografia. No
incluye la tortuosidad aislada

Estenosis, dilatacion o aneurisma

Determinada por angiografia a una edad inferior a los 30 afios en
ausencia de factores de riesgo como hiperlipidemia o diabetes
mellitus

Figura 4 Criterios de Ishikawa modificados por Sharma et al.

La principal modificacidon que incluye esta clasificacién respecto de la anterior es la eliminacion
del criterio obligatorio referente a la edad. De esta manera, se evita excluir del diagndstico a
todos aquellos que tienen las primeras manifestaciones después de los 40 afios. También se
incluyeron algunos signos y sintomas caracteristicos como criterio mayor, se eliminé la edad en
la definicion de la hipertension, y se incluyd un décimo criterio menor que consiste en la lesion
de arterias coronarias antes de los 30 afios sin ningun factor de riesgo cardiovascular. (9)

Criterio Sensibilidad (%) Especificidad (%)
Ishikawa 60,4 95
ACR 77,4 95
Sharmaetal. | 92,5 95

Figura 5 Comparacion entre las tres clasificaciones

Criterios EULAR (13)

En el afo 2005, varias organizaciones propusieron diferentes criterios de clasificacion para las
vasculitis mas frecuentes en la infancia (Figura 6). Estas organizaciones eran la Liga Europea
contra el Reumatismo (EULAR), la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica (PRES) y la
Organizacién de Ensayos Internacionales de Reumatologia Pediatrica (PRINTO), por lo que a
estos criterios se les conoce como criterios EULAR/ PRINTO/PRES. Estos criterios Unicamente
son validos para pacientes menores de 18 afios.

En el caso de la arteritis de Takayasu infantil, se incluyé como criterio necesario la presencia de
anomalias en la angiografia o en otras técnicas de imagen, segun la descripcion. Ademas, se
incluyen otros cinco criterios, de tal manera que la arteritis de Takayasu infantil se puede
diagnosticar en presencia del criterio obligatorio junto con uno de los otros cinco criterios.




Criterio

Definicion

Anomalia Estenosis, dilatacion, aneurisma u oclusion de la pared arterial
angiografica (criterio | de la aorta o sus ramas principales y las arterias pulmonares, no
obligatorio) debidas a displasia fibromuscular ni otras causas similares,

Pulso débil o

determinadas por angiografia, TC o RMN
Pérdida, disminucién o desigualdad de pulsos arteriales

claudicacion periféricos. Claudicacion: dolor muscular focal inducido por el
ejercicio
Discrepancia Diferencia >10mmHg en cualquier extremidad
de presién arterial
Soplos Murmullo audible o thrill palpable en arterias largas
Hipertension Presion sistdlica o diastolica superior al p95 para su peso
Reactantes de | VSG>20mm/h o proteina C reactiva superior a la normalidad
fase aguda

Figura 6 Criterios EULAR para pacientes menores de 18 afos

Segun el mismo estudio donde se publicd esta clasificacidn, los criterios EULAR/PRINTO/PRES
presentaban una sensibilidad del 100% y una especificidad del 99,9%

DCVAS (14)

A pesar de la existencia tanto de definiciones de la enfermedad como de criterios diagndsticos
para identificar la enfermedad, todavia no hay una clasificacién Unica homogénea vélida para
todo el mundo. Por ello, en la actualidad se esta trabajando en un proyecto a nivel mundial
para desarrollar un Unico sistema de clasificacion y de criterios diagndsticos para las diferentes
vasculitis sistémicas primarias. (9)

Dicho proyecto es el estudio Diagnostic and Classification Criteria for Vasculitis (DCVAS), un
estudio observacional multinacional disefiado para desarrollar y validar unos criterios
diagnédsticos para diversas vasculitis sistémicas primarias, entre ellas la arteritis de Takayasu,
siguiendo las guias de la ACR y la EULAR. Para ello, ademds de las definiciones de las distintas
vasculitis, se basardn en datos clinicos, la evaluacidon de los anticuerpos anti-citoplasma de
neutrofilo (ANCAs), biopsias y técnicas de imagen.

Recruitment by diagnosis

(% of target)

Study recruiting to 2017

5353 Reported recruitment

3789 Locked data (70%)

No. of patients recruited

1332
1017

PAN TAK
49% of
target

COM rolative Ta
90%

llustracion 1 Estado del estudio en la actualidad y objetivos. Datos de la Pagina Oficial del estudio DCVAS
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Dicho estudio preveia la participacién de al menos 2000 pacientes con vasculitis sistémica
primaria y 1500 con enfermedades autoinmunes y otras condiciones que mimetizan una
vasculitis. Siendo introducido el primer paciente en el afo 2010, en junio de 2013 se habian
reclutado mas de 2000 pacientes con vasculitis, incluyendo un 3% de arteritis de Takayasu,
procedentes de mas de 100 centros repartidos por 31 paises de Asia, Oceania, Europa,
Norteamérica y Sudamérica.

Debido a esta respuesta masiva, a pesar de esperar tener resultados en diciembre de 2014, el
plazo se amplid hasta diciembre de 2015. En enfermedades con menos representacién, como
la enfermedad de Takayasu, el plazo de reclutamiento sigue abierto al menos hasta diciembre
de 2017. Actualmente (marzo de 2016) el estudio cuenta con mas de 5000 pacientes de todo
el mundo (llustracion 1).

Diagndstico por la imagen

Histdoricamente, el diagndstico por la imagen de esta enfermedad se ha obtenido mediante
una angiografia convencional, cuya utilidad radica en la demostracion de estenosis y
oclusiones de las arterias involucradas. (3) (6) (15) (16) Sin embargo, para una mejor
caracterizacién anatémica, la tomografia computarizada (TAC) es la mejor opcidn, si bien su
uso esta limitado al diagndstico de una actividad temprana de la enfermedad. La angiografia
mediante resonancia magnética nuclear permite de la misma manera demostrar el
engrosamiento de las paredes vasculares, asi como la presencia de edema, con poca
correlacién con la actividad clinica. (3)

Mas recientemente, la tomografia por emisién de positrones (PET) con 18-fllor desoxiglucosa
(18F-FDG) ha resultado ser una herramienta de estudio util, especialmente en la demostracion
de enfermedad activa o recidivante. Esta modalidad ha sido objeto de estudio en los ultimos
afios, presentando ciertas ventajas en el diagndstico y en el seguimiento. (3) (15) (17)

Por otra parte, la ultrasonografia (US) también ha demostrado ciertas ventajas frente a otras
técnicas de imagen, especialmente en cuanto a disponibilidad y coste. Teniendo en cuenta que
la mayor parte de los pacientes con esta enfermedad provienen de paises con menos recursos
que nuestro medio, el estudio mediante esta técnica no debe ser menospreciado. (3)

La enfermedad cardiaca y pulmonar subclinica también es estudiada mediante técnicas de
imagen de alta sensibilidad, tales como la cintigrafia miocdrdica, la resonancia magnética
cardiaca con gadolinio, la angio-TAC o la cintigrafia de perfusidon pulmonar. (3)

En la actualidad no hay estudios comparativos que permitan determinar cual es la modalidad
de imagen dptima en cada fase, especialmente cuando en raras ocasiones existe la posibilidad
de comparar el resultado de la imagen con una muestra histoldgica. En cambio, si que se
recomienda el uso de las técnicas de imagen si se sospecha de una recaida de la enfermedad,
asi como el uso de alguna de ellas como control anual para excluir progresidon de la
enfermedad o empeoramiento debido a factores mecanicos (6).

11




Angiografia convencional y angiografia mediante resonancia
magnética nuclear

La angiografia convencional mediante la técnica de sustraccién digital sigue siendo
considerada como el gold standard en el diagnéstico por imagen de la enfermedad de
Takayasu (2) (3) (15) (16) (18), si bien ha sido suplantada por otras técnicas menos invasivas (1)
(18). Particularmente, la angiografia mediante resonancia magnética nuclear (angio-RM) se ha
postulado como una alternativa fiable a la angiografia convencional. Diversos estudios han
demostrado que la precision de la angio-RM es similar a la de la angiografia convencional, con
una sensibilidad superior al 90% (15), con la principal ventaja de que no hay exposicion alguna
a radiacién ionizada. Esto la convierte en una técnica preferible en nifos.

La angiografia convencional tiene las ventajas adicionales de que el transductor intra-arterial
puede obtener una medida precisa de la presidn central y también permite la realizacidn de
procedimientos endovasculares cuando estos estdn indicados. Sin embargo, son varias sus
desventajas. La angiografia convencional sélo obtiene imdagenes de la luz arterial, y por lo tanto
no da informacidn sobre la pared arterial, lo cual tiene verdadera importancia a la hora de
valorar actividad de la enfermedad y posibles terapias, ademas de ser la Unica manifestacién
de la enfermedad inicial (16) (18). Los riesgos asociados a esta técnica no son despreciables:
hay riesgos relacionados con la radiacién ionizada, asi como por la exposicidn intravenosa al
contraste; pero también hay riesgos debido a que es un proceso invasivo, tales como infeccidn,
hemorragia y dafio vascular. Por ello, se ha desarrollado el estudio mediante técnicas de
imagen que la suplanten con cierta fiabilidad (18).

La angio-RM no sélo da informacién sobre la luz arterial, sino también sobre la pared, de tal
manera que se pueden visualizar tanto aneurismas y estenosis como engrosamientos de la
pared arterial. Sin embargo, a diferencia de la angiografia convencional, esta técnica no es
invasiva y no existe radiacion ionizada durante el procedimiento. Sus principales
contratiempos son la dificultad a la hora de interpretar los aumentos de sefial que implican
inflamacidn o engrosamiento de la pared, especialmente en el seguimiento de los pacientes
(18) (19), y los altos costes y la baja disponibilidad de la prueba (18).

La precision de la angio-RM es mayor cuando las estenosis ocurren en la aorta. Sin embargo,
diversos estudios apuntan que la angio-RM sobreestima algunas lesiones estendticas severas,
apareciendo en las imagenes como arterias ocluidas (15). Ademads, la ausencia de unos
criterios claros para definir la actividad de la enfermedad mediante angio-RM supone un
obstdculo a la hora de interpretar los resultados, siendo este aspecto un motivo para futuras
investigaciones. (20) lIgualmente, la presencia de stents y otros dispositivos impide la
obtencidn de imagenes definidas, siendo su precisién en este caso menor (1) (18). Tampoco
hay que despreciar la toxicidad por gadolinio en pacientes susceptibles (18).

Angiografia por tomografia computarizada

La angio-TAC es la herramienta perfecta para la evaluacidn anatdomica, ademas de presentar
mayor accesibilidad que la angio-RM en nuestro medio y ser bien tolerada en general. Puede
identificar anomalias estructurales (estenosis, aneurismas...), engrosamiento de las paredes
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vasculares y calcificaciones que puedan corresponderse con una ateromatosis concomitante
(16) (18). También es capaz de detectar trombos, que la angio-RM no puede detectar (16).

Su principal desventaja es el alto riesgo de complicaciones debidas a la radiacion recibida
durante el procedimiento. Esto hace que su uso en nifios esté limitado a casos muy concretos,
presentando poca relevancia en el estudio del resto de casos infantiles (15). Al igual que ocurre
con la angio-RM, no existe suficiente evidencia para interpretar la persistencia de
engrosamientos en la pared vascular en el seguimiento de los pacientes (18).

La sensibilidad, especificidad y precision de la angio-TAC en pacientes con la enfermedad de
Takayasu ha sido estimada en un 95%, 100% y 96%, respectivamente (21).

La manifestacidn tipica de una enfermedad de Takayasu en un TAC es el engrosamiento
concéntrico mural de las arterias afectadas, siendo ésta de varios milimetros. Algunos trabajos
apuntan a que este es el hallazgo mas importante en las fases tempranas. Segun algunos
estudios, el patrén de engrosamiento visible en el TAC parece ser caracteristico. En la imagen
pre-contraste, el engrosamiento mural tiene mayor atenuaciéon que la luz del vaso, mientras
gue en la imagen post-contraste aparece un patrén de realce en doble anillo, especialmente
en la fase venosa. Tipicamente, el aumento de la sefial en el anillo externo es mayor que en
anillo interno. Se ha propuesto que el anillo interior representa la inflamacién de la intima,
mientras que el anillo externo indica actividad inflamatoria en las capas media y adventicia.
(22) (23)

La estenosis es el hallazgo que mas se asocia al engrosamiento de la pared vascular,
apareciendo hasta en un 90% de los pacientes. Se encuentran con mayor frecuencia en las
arterias subclavias y en las arterias carétidas primitivas, seguidas de las arterias renales. La
afectacién de las arterias pulmonares aparece en alrededor de un tercio de los casos. (23)
Otras manifestaciones menos frecuentes son las oclusiones, las ectasias y los aneurismas (22).

Se ha especulado con la posibilidad de que la presencia de calcificaciones podria estar a favor
de que se trate de lesiones inactivas, mientras que la presencia del engrosamiento parietal,
con o sin captacion de contraste, podria ser considerado por si solo como una manifestacion
de actividad. (23)

Ultrasonografia

La ecografia Doppler es la modalidad de ultrasonografia mds util en la enfermedad de
Takayasu. Tiene la ventaja de ser una técnica muy bien tolerada, sin radiacion ni exposicién a
contrastes intravenosos, y relativamente barata respecto de las otras técnicas. Permite medir
tanto el grosor de la pared vascular como el didmetro del vaso, por lo que puede identificar
anomalias estructurales y edema de pared. Sin embargo, su uso estd muy limitado, debido
principalmente a la inaccesibilidad de vasos candidatos a estudio, como son la aorta toracica y
las arterias pulmonares. Otra desventaja respecto del resto de técnicas es la necesidad de
entrenamiento por parte del profesional para una correcta valoracién, asi como la poca
amplitud del estudio respecto de otras técnicas de cuerpo completo (1) (15) (18).
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Su uso puede tener cierta utilidad en el estudio de las arterias cardtidas primitivas, subclavias y
la aorta abdominal. El hallazgo de una estenosis larga circunferencial homogénea en estas
arterias mediante ecografia Doppler estd muy a favor del diagndstico (1).

Tomografia por emision de positrones con 18F-fluor desoxiglucosa

Recientemente, la PET-18F-FDG es una prueba que se esta realizando tanto para el diagndstico
de la enfermedad como para el seguimiento y la evaluacién de la misma. (24) La prueba es no-
invasiva, y permite un rastreo de cuerpo completo. Aunque se considera que es la prueba mas
sensible, requiere el uso de una técnica de localizacién anatémica, como la TAC o la RMN. (3)
(18) (25) (26) Ademas, presenta algunos inconvenientes que incluyen la exposicion a radiaciéon
e isétopos, los altos costes y la baja disponibilidad, asi como cierta confusién a la hora de
interpretar los resultados y de diferenciar estos de la aterosclerosis. (18) (26) Por otra parte,
los resultados de diversos estudios son bastante controvertidos, lo cual puede deberse a que
las muestras son generalmente muy pequeiias, por lo que el poder estadistico es muy bajo y la
heterogeneidad es elevada. (27)

Diagndstico mediante PET o PET/TAC

Segln una revision de diferentes estudios (28), la presencia de un aumento difuso de la
captacién de 18F-FDG en la pared de la aorta y sus principales ramas, en pacientes con
sindrome inflamatorio prolongado sin signos ni sintomas de oclusidén, orienta hacia un
diagndstico de vasculitis de grandes vasos en una alta proporcion de los pacientes. En uno de
los estudios, se utilizé el concepto de inflamacidn de origen desconocido: signos de
inflamacion (PCR, VSG, fiebre), sin diagndstico establecido tras el uso de procedimientos
diagndsticos convencionales. Tras el uso del PET/TAC, se pudo diferenciar entre patologia
infecciosa, patologia maligna y enfermedades inflamatorias no infecciosas que incluian
principalmente la polimialgia reumdtica y la vasculitis de grandes vasos. Curiosamente,
ninguno de los pacientes con vasculitis presentaba sintomas ni signos de la enfermedad. (28)

La estimacion de la captacion de 18F-FDG se basa en una valoracién visual y en un analisis
semicuantitativo, mediante el valor de captacién méaxima estandarizada (SUV,,,,). Los valores
minimos propuestos por Tezuka et al. (29)para la evaluacion de la arteritis de Takayasu son de
mas de 2.1 de SUV,,,, junto con unos valores analiticos de PCR > 0,2mg/dl y VSG >19mm/h;
mientras que Kobayashi et al. (30) proponen un minimo de SUV,,., superior a 1,3. (24)

En un meta-analisis (25) para determinar las caracteristicas que presentan los pacientes con
una vasculitis de gran vaso (Takayasu y arteritis de células gigantes (ACG)), se observo que
estos pacientes presentaban captacién arterial en el 70% de los casos frente al 7% de los
controles. Sin embargo, en los pacientes diagnosticados de arteritis de Takayasu, la captacion
ocurria en un 58%, frente al 87% de los pacientes con ACG. Tomando como referencia la
captacioén del higado, los aumentos moderados y elevados de captacion en la pared vascular
eran significativamente mds frecuentes en los pacientes afectos de vasculitis (84% frente al
18% de los controles), habiendo un 45% de controles que presentaban un ligero aumento de la
captacién, menor que la del higado, lo cual se considerd no patoldgico. La SUV,.. y la ratio
SUVmax Vascular/SUV higado en los pacientes con vasculitis fue de 3,2+2,1 y 1,22+0,45
respectivamente.
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En cuanto a la arteritis de Takayasu, el mismo meta-analisis determind que la sensibilidad del
PET era del 87% (95% Cl, 78,0-92,6%) y la especificidad del 73% (95% Cl, 62,5-81,3%), con
razén de verosimilitud positiva de 4,2 y una heterogeneidad significativa (1°=83,5%). Al corregir
esa heterogeneidad al incluir sélo aquellos pacientes que cumplian con los criterios de la
escala NIH, la sensibilidad se mantuvo (84,4%) pero la especificidad aumenté hasta un 84%
(95% Cl, 72,5-91,5%).

Tomando como valores de actividad de la enfermedad la presencia de actividad clinica, niveles
elevados de PCR y el aumento de la VSG, el valor de la SUV,,,, aumentaba con el nimero de
marcadores de actividad, situdndose la frecuencia en 8%, 21%, 56% y 69% en presencia de 0, 1,
2 o 3 marcadores, respectivamente. Sin embargo, se observd que habia captacién moderada o
elevada en la pared vascular en el 67% de los pacientes sin marcadores frente al 88% de los
pacientes con todos los marcadores de actividad. Esto podria correlacionarse con los estudios
post-mortem histolégicos que determinaban que, incluso en pacientes sin actividad clinica,
existia inflamacién vascular. Para determinar si esta inflamaciéon en ausencia de actividad
clinica se correlaciona con la progresién de lesiones arteriales serian necesarios mas estudios
gue actualmente no estan disponibles. (25)

Otro meta-analisis (27) valoré de manera similar et - G —

otra serie de estudios. En este caso, la sensibilidad 091 ¢ s =

obtenida para PET o PET/TAC en el diagndstico de 8B -2 '

vasculitis de grandes vasos (Takayasu o ACG) fue 7/ .“, P S

del 75,9% (95% Cl, 68,7-82,1%) y la especificidad || /| e

del 93% (95% Cl, 88,9-96%), con una razén de Z” bt A

verosimilitud positiva de 7,267 (95% Cl 3.707- ../ /

14,24). Tanto el area bajo la curva (AUC) como el 02

indice Q (Q*) mostraban una buena precision or-""'

diagnéstica (llustracion 2). g < = = = g
1-specificity

Si se observan ambas pruebas por separado, el PET  llustracion 2 Curva ROC para PET o PET/TACen el
tuvo una sensibilidad del 71,9% (95% CI 62,7-79,9%) *2Bnostico de vasculitis de grandes vasos

y una especificidad del 94,2% (95% Cl 89,9-97,1%),

mientras que el PET/TAC tuvo una sensibilidad del 83,9% (95% Cl 71,7-92,4%) y una
especificidad del 87,2% (95% Cl 72,6-95,7%). Por lo tanto, se demuestra que tanto el PET como
el PET/TAC tienen una buena precision diagndstica (llustracién 3), con lo que podria
convertirse en una herramienta a tener en cuenta en el manejo de estos pacientes, aunque no
se incluya en ninguna clasificacion de criterios diagndsticos. (27)
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llustracién 3 Razones de verosimilitud positiva y negativa y odds ratio en PET o PET/TAC para el diagnéstico de
vasculitis de grandes vasos

Hay que tener en cuenta, sin embargo, que estos valores de sensibilidad y especificidad
pueden verse modificados al considerar un valor como patolégico o no patoldgico.
Normalmente, se van a considerar como valores patolégicos de captacidn vascular aquellos
que impliquen un grado Il (similar a la captacidn hepdtica) o un grado lll (superior a la
captacién hepdtica) de captaciéon. Pero se ha observado que algunos controles presentan
captacién grado Il en algunos de los vasos, especialmente en las arterias cardtidas hasta en un
33% (20). Por esto, tomar como captacion patolégica los grados Il y Il supone aumentar la
sensibilidad a costa de bajar la especificidad, mientras que si consideramos como valor
patoldgico Unicamente el grado Il de captacidn, la especificidad aumentaria incluso al 100%
pero la sensibilidad disminuiria, ya que muchos pacientes se encuentran en momentos donde
la captaciéon en algunos segmentos es de grado |l

Correlacion entre actividad clinica e imdgenes

Determinar la relacién entre la clinica y las imagenes es otro de los retos del PET. (25) (26) (31)
Segun un estudio sobre 22 pacientes (figura 7) (31), para dicho fin se obtuvo una sensibilidad
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del 100% y una especificidad del 88,9%. Aunque la mayoria de los pacientes se encontraban
bajo tratamiento inmunosupresor, todos los casos con actividad clinica eran de diagndstico
relativamente reciente. De hecho, 3 de los 4 pacientes no habian recibido ningun tratamiento
hasta el momento del estudio.

Sin emba rgo, el estudio no Table II. Results of 18F-FDG PET/CT and overall clinical disease activity as assessed by
the combination of NIH criteria, DEI-Tak scores, physician global assessment and acute
phase responses.

encontré una correlacion clara

entre a|gun05 datoS de Clinically Active Clinically Inactive Total

inflamacién (VSG y PCR) y los  1serpc PET/CT-positive 4 2 6

va Iores medios de SuUvV 18F-FDG PET/CT-negative 0 16 16
Total 4 18 22

obtenidos. Esto podria demostrar Figura 7 Resultados del estudio segin actividad clinica y estudio
. ,  mediante PET/TAC

que los valores clinicos, por si
solos, no evalian correctamente la actividad de la enfermedad. (31) Sin embargo, no hay
estudios que determinen qué pacientes en remisidn clinica se beneficiarian de una evaluacidn

mediante PET o PET/TAC.

Diferencias PET/TAC y PET/RMN

Un estudio piloto (20), realizado sobre una pequefia muestra de pacientes con vasculitis, es el
Unico estudio que trata de evaluar si el uso del PET con resonancia es mejor que el mas
utilizado PET/TAC. Esta hipodtesis se formula desde el hecho de que la RMN es mucho mas
precisa en la valoracion de tejidos blandos que el TAC, y ademas permite una menor
exposicién a radiacién, aunque el tiempo de la exploracion y la obtencidn de datos es mayor.

En dicho estudio, no se observaron diferencias significativas en los valores de SUV ., para cada
tipo de exploracion, al igual que para la exploracidon Unicamente con PET. El coeficiente de
correlacién entre PET/RMN y PET/TAC fue de 0,91 (p<0,0001).También se hizo un estudio de la
correlacién del PET, PET/RMN y la angio-RMN con los niveles de PCR en suero, encontrandose
una correlacidn significativa de los niveles de PCR y el nimero de segmentos afectados
determinados mediante PET/RMN (coeficiente de correlacién 0,92 p<0,0001) y PET
(coeficiente de correlacion 0,75 p=0,0067). Sin embargo, no se encontraron diferencias
significativas entre los niveles de PCR y el nimero de segmentos afectados en la angio-RMN.

Otros aspectos del PET

A pesar de lo que se ha comentado, los signos de una vasculitis de grandes vasos pueden
aparecer en otros contextos. El aumento de la captacidn en la pared de la aorta y sus
principales ramas puede aparecer en pacientes con enfermedad maligna subyacente sin
historia previa de vasculitis. De la misma manera, dado que la captacién se produce a nivel de
los macréfagos, no hay diferencias claras entre una inflamacion estéril y una inflamacion
infecciosa. (28)

Otro de los retos que presenta es la diferenciacién de la aterosclerosis. Siendo mejor la
valoracion en un PET/TAC que en un PET, normalmente la aterosclerosis presentara una pared
vascular relativamente normal, con inflamacién local y calcificaciones. La edad del paciente
puede ayudarnos a diferenciar ambas entidades, ya que la inflamacién de una vasculitis ocurre
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antes que la calcificacion de la aterosclerosis. No hay estudios concluyentes al respecto. (26)
(28)

Ateroma inflamatorio Arteritis de vasos de gran calibre

Grado de hipermetabolismo GradoOal Habitualmente grado 2 a 3

vascular

Lugares generalmente afectos Aorta abdominal baja, aorta Vasos intratoracicos (arterias carodtidas
descendente, arterias popliteas y comunes, arterias subclavias, arterias
arterias carétidas axilares, cayado aortico)

Aspecto de las lesiones Focos puntiformes Lineales y continuas

Figura 8 Diferencias entre las lesiones de la ateromatosis y las lesiones por arteritis de Takayasu

No obstante, otras enfermedades reumaticas pueden dar imagenes similares de aortitis, tales
como la artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico, granulomatosis de Wegener y otros.
(28)

No existen demasiados datos en cuanto a la vigilancia de la enfermedad mediante el PET, si
bien se ha demostrado una disminucidn progresiva de la captacion en la pared arterial con el
tratamiento correcto. Parece mas interesante su uso frente al TAC para la evaluacion de la
respuesta a la corticoterapia, ya que existe mejoria en la imagen por PET en casos en los que
todavia aparecen alteraciones perivasculares en el TAC. (17) (26)

Relacion del PET con el resto de técnicas de imagen

En comparacidn con el resto de técnicas de imagen, podemos decir que los cambios
metabdlicos en la pared arterial preceden a los anatémicos, convirtiendo esta técnica en una
opcién para el diagndstico precoz. (26) (20) Sin embargo, alin son necesarios diversos estudios
en pacientes que cumplen criterios diagndsticos de arteritis de Takayasu para comprobar que
efectivamente hay una correlacion entre actividad y enfermedad, ya que hasta la fecha la
mayoria de los estudios se han realizado en pacientes que ya han recibido terapia con
corticoides, lo que puede influenciar negativamente en la sensibilidad de la prueba. (26) (28)
Ademas, no existen unos criterios consensuados para determinar la presencia o no de
inflamacidn vascular mediante PET, y aunque se han descrito varios estadios de actividad en la
arteritis de Takayasu, todavia son necesarios mas estudios. (25)

Habitualmente, la fase activa de reclutamiento celular en la pared arterial ocurre antes de la
aparicion de edema inflamatorio, visible por RMN. Del mismo modo, la angiografia
convencional detecta las lesiones en un estadio avanzado, cuando existen estenosis o
aneurismas. Sin embargo, en la inflamacién crénica la actividad metabdlica no es suficiente
para producir una hipercaptacién, aunque se ha demostrado mediante biopsia que aun hay
infiltracidn celular residual de macrdéfagos y linfocitos T. (28)

El uso del PET/TAC, por lo tanto, no debe quedar excluido en el caso de una biopsia temporal
negativa, un Doppler sin halo arterial o una RMN sin engrosamiento o edema de la pared
adrtica, siempre que la vasculitis sea de sospecha clinica. (26) (28)
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Conclusiones

Los criterios diagndsticos que existen en la actualidad no han demostrado tener utilidad real
en la practica clinica a pesar de haber sido utilizados durante varios afios. Es por esto que la
puesta en marcha del estudio DCVAS supone un avance en este aspecto. La baja prevalencia
de la enfermedad, asi como el hecho de que sea infradiagnosticada, hacen que los estudios
realizados hasta ahora en poblaciones muy concretas cuenten con muestras relativamente
pequefias como para determinar cuales son los aspectos que mejor permiten el diagndstico de
la enfermedad. Que en el estudio se incluyan centros de paises de todos los continentes
implica una mayor muestra, lo que se traduce en una mayor significancia estadistica. Sin
embargo, deberan contar con las diferencias de expresion de la enfermedad segun las areas
geograficas. Ademas, es probable que en los nuevos criterios diagndsticos se incluyan técnicas
de imagen que hasta ahora no aparecian o que resulten novedosas y Utiles en el diagndstico de
una arteritis de Takayasu.

Respecto al diagndstico por la imagen de la enfermedad, son muchas las técnicas que existen
tanto para el diagndstico como para la evaluacién de la enfermedad. El gold standard para el
diagnéstico ha sido la angiografia convencional, sin embargo, el hecho de que solamente
permita visualizar lesiones que se corresponden con estadios avanzados de la enfermedad
hacen que su uso sea cada vez menor a pesar de que muchos de las clasificaciones de criterios
diagndsticos exigen una valoracion del estado de los vasos mediante esta técnica.

De igual manera, en la actualidad se tiende a evitar esta técnica por su cardcter invasivo y a
utilizar otras alternativas menos agresivas. La principal técnica que podria sustituir a la
angiografia presentando resultados similares seria la angio-RM. Parece ser un sustituto fiable y
mas seguro, aunque no hay consenso en los criterios de evaluacion de la enfermedad y el
hecho de que sea mas costoso que la angiografia hace que su uso en poblaciones con menos
recursos, donde la enfermedad es mas prevalente, sea limitado. Una alternativa en estas
poblaciones podria ser la ecografia Doppler, mucho mas barata y accesible, aunque tiene
grandes limitaciones para evaluar las arterias mas comunmente afectadas.

El diagndstico temprano nos lo daria la angio-TAC y el PET principalmente, debido a que son
técnicas que pueden demostrar signos tempranos de la enfermedad. La angio-TAC muestra
con alta precisién la anatomia de los vasos, mientras que el PET evalla la actividad metabdlica
en la pared de los mismos. Una combinacidn de ambas pruebas nos daria mucha informacién
del estado de la pared vascular.

La angio-TAC ha demostrado tener una sensibilidad, especificidad y precision diagndstica muy
elevadas. Su principal utilidad radica en la posibilidad de estudiar el cuerpo completo en una
sola sesién, permitiendo la valoraciéon de todos los vasos. Este aspecto es muy util en la
valoracion de la extensién de la enfermedad, permitiendo una mejor clasificacidon en relacidn
al numero de regiones afectadas por la arteritis. Ademas, el hecho de que se haya descrito un
patrén radioldgico comun facilita la identificacidn de posibles casos, si bien el signo descrito
como en doble anillo no es patognomdnico de la enfermedad y debera realizarse el
correspondiente diagndstico diferencial con otras causas de aortitis o vasculitis.

Por su parte, el PET representa probablemente un cambio en el enfoque de la enfermedad.
Hasta la fecha se valoraba la actividad clinica mediante marcadores de inflamacién
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inespecificos como la VSG y la PCR y técnicas de imagen como la RMN que demostrasen signos
claros de inflamacidn. Sin embargo, en estudios post-mortem se ha visto actividad histoldgica
en pacientes sin marcadores ni imagenes sugerentes de actividad clinica. La actividad clinica de
la enfermedad es lo que determina la aparicidon de las complicaciones caracteristicas de la
enfermedad, y esta técnica podria suponer una herramienta muy util y de mayor precisién que
los tradicionales marcadores de inflamacién.

Por ser una técnica sin indicacidn real de uso, el nimero de estudios es limitado y estos, a su
vez, no son concluyentes. Se ha valorado la posibilidad de introducirlo como una técnica de
diagndstico precoz en pacientes con lo que se ha llamado sindrome inflamatorio de origen
desconocido. Parece ser que en un alto porcentaje de estos pacientes se llega a un diagndstico
de vasculitis idiopatica que puede corresponderse con una arteritis de Takayasu, permitiendo
el diagnéstico de la enfermedad antes incluso de que se manifieste con los sintomas
caracteristicos de la enfermedad sin pulso. También se ha valorado como técnica util en el
seguimiento, junto con los marcadores inflamatorios, de la actividad inflamatoria de la
enfermedad. Sin embargo, al igual que como ocurre con el diagndstico, son necesarios
estudios que obtengan resultados concluyentes en pacientes que ya han sido tratados.
Ademas, falta por determinar qué tipo de pacientes se beneficiarian de una exploracién como
esta, especialmente cuando se trata de pacientes con marcadores de actividad negativos.
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Figura 9 Ventajas y desventajas de las diferentes modalidades de imagen en la arteritis de células gigantes y
Takayasu: angiografia dirigida por catéter (CDA), ecografia Doppler (US), angio-TAC (CTA), angio-RM (MRA),
tomografia por emision de positrones (PET)
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Ecografia-Doppler

Resonancia Objetiva signos precoces de inflamacién Mala visualizacién de las arterias de
magnética pequefio calibre
Coste elevado

Angio-RM

Arteriografia Identifica con precision las estenosis y oclusiones No muestra las lesiones de la pared
arteriales, incluyendo los vasos de medio y arterial
pequefio calibre Irradia

Técnica invasiva con morbilidad

asociada

PET con 18F-FDG

Figura 10 Ventajas y desventajas de las diferentes modalidades de imagen

El hecho de que no existan unas guias que determinen cudl es la utilidad especifica de cada
técnica ni qué técnica es mejor que otra en cada una de las fases de la enfermedad hacen que
el manejo de estos pacientes, especialmente en el seguimiento, sea complejo. Por ello,
también serian necesarios estudios para determinar qué modalidades de imagen son mas
utiles para cada fin, mas alld de la diferenciacion entre las técnicas de visualizacién anatémica
y de actividad metabdlica.

Modalidades de imagen ttiles en el manejo

Diagnéstico y evaluacion de la extension: angio-TAC o angio-RM, PET. Ecografia Doppler para
los troncos supradrticos y aorta abdominal

Evaluacion de la actividad inflamatoria: PET y RMN

Evolucidn sistematica bajo tratamiento: no hay una modalidad estandarizada
Complicaciones vasculares: angio-TAC y ecografia Doppler. No hay un tiempo de revisidon
definido

Figura 11 Resumen de la utilidad de las diferentes modalidades de imagen en el manejo de la enfermedad de
Takayasu (23)
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