
CONCEPTO
La arteritis de Takayasu (ATK) es una
vasculitis granulomatosa que afecta a
las arterias elásticas de gran calibre,
fundamentalmente la aorta y sus ramas
principales, y de forma especial los tron-
cos supraaórticos (carótidas comunes,
tronco braquiocefálico y subclavias).
Con frecuencia también pueden verse
implicadas arterias de mediano calibre y
otros territorios arteriales diferentes
(vertebrales, pulmonares, coronarias,
renales, iliofemorales, mesentéricas y
tronco celíaco). El proceso inflamatorio
es crónico y destructivo, y en su evolu-
ción, ocasiona estenosis arteriales, oclu-
siones, aneurismas e isquemia. Es más
frecuente en mujeres jóvenes y, aparen-
temente, predomina en personas  de ori-
gen asiático, norteafricano y latinoame-
ricano. Su sintomatología es muy varia-
da dependiendo de la localización de las
arterias afectadas, pero la estenosis de
los grandes vasos supraaórticos ocasio-
na las manifestaciones más frecuentes.
El diagnóstico suele basarse en las alte-
raciones clínicas, la elevación de los
reactantes de fase aguda y en las técni-
cas de imagen vascular, ya que la posibi-
lidad de disponer de un espécimen para
estudio histopatológico no es habitual,
salvo en casos de pacientes que han
requerido intervención quirúrgica. La
evolución suele ser crónica y progresi-
va, con recaídas, precisando habitual-
mente tratamiento corticoideo e inmu-
nosupresor prolongado. Casi el 50% de
los pacientes requieren, además, técni-
cas invasivas de cirugía vascular (angio-
plastia transluminal y/o bypass arterial).

La enfermedad produce una importante
morbilidad y disminución de la calidad
de vida.

EPIDEMIOLOGÍA
Presenta una distribución mundial, aun-
que parece ser más frecuente en Asia
(sobre todo en Japón, Corea, India,
China, Tailandia y Singapur), en los paí-
ses del Norte de África, entre los judíos
Sefarditas de Israel, en Sudáfrica y en
algunos países de América del Sur y
Central (México, Brasil, Puerto Rico y
Perú). En USA se ha estimado una inci-
dencia anual de 2,6 casos por millón de
habitantes, en Suecia de 0,8 a 1,2 por
millón y en Kuwait 2,2 por millón. En
Japón aparecen 150 casos nuevos cada
año para una población aproximada de
125 millones, lo que en realidad supone
una incidencia similar a la descrita en
Occidente. En las escasas series españo-
las que incluyen pacientes con vasculi-
tis, excepcionalmente se describe la
enfermedad, lo cual indica su rareza en
nuestro medio. 

Afecta preferentemente a mujeres
jóvenes y adolescentes, entre los 15 y 35
años (rango, 1-75 años), con una edad
media de 25 años en Asia y alrededor de
40 en Europa. Un tercio de los casos se
inician antes de los 20 años y hasta un
17% por encima de los 40. La relación
de frecuencia mujer/hombre es de 9/1,
aunque es variable entre diferentes paí-
ses. Así, el predominio femenino es
mucho mayor en USA, Japón, Corea y
México, que en India o China, donde la
proporción es sólo de 2/1. El origen
étnico también puede marcar ciertas

diferencias en la distribución de los
vasos afectos y, por tanto, en la sintoma-
tología de presentación.

ETIOPATOGENIA
La etiopatogenia de la enfermedad es
desconocida, pero se han postulado fac-
tores genéticos, inmunológicos -sobre
todo de tipo celular-, hormonales, infec-
ciosos y alteraciones de la coagulación.

En poblaciones asiáticas, sobre todo
de Japón, la ATK se ha asociado con los
antígenos de histocompatibilidad HLA-
A31, -B52 (B*5201), -B39 (B*3901 y
B*3902), -DR2 y los alelos -DRB1*1502, -
DRB5*0102, -DQA1*0103, -DQB1*0601
y -DPB1*09011; en Corea con el -
A*3001, -B*5201, -DRB1*1502 y el
haplotipo A*2402-B*5201-DRB1*15022;
en la India con el -B5 (subtipos -B51 y -
B52)3; en la población árabe con el HLA-
A2, -A9, -Bw35 y -DR7 y en la mestiza-
mexicana con el HLA-B5, -B52, -B15, -
B39, -B44 y -DR64,5. A pesar de la hetero-
geneidad de los resultados obtenidos, es
preciso destacar el aumento de HLA-
B52 y -B39 en poblaciones étnicamente
diferentes. Los datos más recientes
apuntan a la posible participación de un
epítope localizado en la región de unión
de la molécula HLA-B (posiciones
63Glu y 67Ser), que es compartido por
diversos alelos asociados con la enfer-
medad6. Estos residuos podrían partici-
par en la presentación de un antígeno
desconocido a las células T CD4+, lo
cual desencadenaría la enfermedad en el
grupo de individuos genéticamente sus-
ceptibles. Asimismo, se ha demostrado
asociación con el gen MICA 1.2 en la
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población japonesa y con polimorfis-
mos genéticos de la IL-12, IL-2 e IL-6
en la población turca. Por otra parte, la
agregación familiar observada, la con-
cordancia en gemelos monocigóticos, el
predominio en el sexo femenino y las
diferencias en la distribución geográfi-
ca, soportan ampliamente la influencia
de los factores genéticos.

La presencia de un antígeno aún por
determinar, probablemente infeccioso,
estimularía la expresión de Hsp-60 (heat
shock protein) en las células de los teji-
dos aórticos, y ésta a su vez induciría la
síntesis de MICA (MHC class I-related
chain A). Las células T gamma-delta y
las células natural killer podrían recono-
cer MICA sobre las células musculares
lisas vasculares, liberar perforinas7 e
inducir el desarrollo de inflamación
aguda. Las citoquinas proinflamatorias
(IL-2, IL-4, IL6, IL-8, IL-10, IL-12, IL-
18 y TNF alfa), así como la quimoquina
RANTES (Regulated on Activation,
Normal T Expressed and Secreted)
inducirían la síntesis de metaloproteasas
2, 3 y 9, ampliando dicha respuesta

inflamatoria y promoviendo la destruc-
ción de las fibras elásticas de la pared
arterial. Las células T gamma-delta son
reactivas a Hsp60 y muestran citotoxici-
dad frente a las células endoteliales aór-
ticas. Todo ello muestra la importancia
patogénica de los mecanismos de
immunidad celular en la ATK8. 

El papel de la inmunidad humoral
parece menos relevante, pero la demos-
tración en algunos estudios de anticuer-
pos anti-células endoteliales aórticas,
anti-cardiolipina, anti-anexina V, anti-
monocitos, inmunocomplejos circulan-
tes e inmunocomplejos unidos a los
receptores Fc de los linfocitos, pone de
manifiesto su participación patogénica.
Los anticuerpos anti-células endotelia-
les aórticas actúan como mediadores,
incrementando la adhesión de los poli-
morfonucleares a las células endotelia-
les, a través de un mecanismo que
requiere la cooperación entre receptores
celulares de baja afinidad (FcγRIIa) y
receptores de quimoquinas (CXCR
1/2)9. Dichos anticuerpos van dirigidos
contra múltiples moléculas proteicas de
60-65 KD (Hsp-60 y otros antígenos
homólogos) y pueden causar disfunción
vascular al inducir la expresión de molé-
culas de adhesión endotelial (E-selecti-
na y VCAM-1), la producción de cito-
quinas (IL-4, IL-6 e IL-8) y la apoptosis
de las células endoteliales10.

También sustenta una etiología
autoinmunitaria la asociación ocasional
de la enfermedad con otras entidades
clínicas de origen autoinmune tales
como el lupus eritematoso sistémico,
artritis reumatoide, artritis idiopática
juvenil, enfermedad de Still del adulto,
espondilitis anquilosante, polimiositis,
esclerosis sistémica, polimialgia reumá-
tica, granulomatosis de Wegener, sín-
drome de Sweet, glomerulonefritis,
policondritis recidivante, enfermedad
de Crohn, colitis ulcerosa, tiroiditis de
Hashimoto, sarcoidosis, enfermedad
pulmonar intersticial, fibrosis retroperi-
toneal, inmunodeficiencia común varia-
ble o la enfermedad de Addison. 

La hipersecreción de estrógenos,
demostrada en algún estudio aislado,
también se ha relacionado con la pato-

génesis de la enfermedad, pero las evi-
dencias científicas son débiles e incom-
pletas.

Algunos estudios han hipotetizado
una mayor predisposición trombogéni-
ca a través de un incremento de expre-
sión de la p-selectina plaquetaria, eleva-
ción de complejos trombina-antitrombi-
na III, fibrinopéptido A y dímero D11.

Por último, se sugirió en diversos
estudios iniciales, procedentes de países
en vías de desarrollo, que la infección
tuberculosa pudiera jugar un papel etio-
patogénico definido, pero este hecho
tampoco ha podido ser constatado de un
modo fehaciente y, probablemente, sólo
refleje la alta incidencia de tuberculosis
en esas zonas geográficas.

DISTRIBUCIÓN DE LAS LESIONES
ARTERIALES
Las arterias más comúnmente afectadas
son la aorta y sus ramas principales,
sobre todo los vasos supraaórticos: sub-
clavias, carótidas comunes y tronco bra-
quiocefálico. En orden decreciente de
frecuencia se ven afectadas también las
arterias renales, pulmonares, axilares,
coronarias, mesentérica superior, tronco
celíaco, iliacas, vertebrales y mesentéri-
ca inferior (tabla 1). La distribución de
los vasos afectos puede sufrir variacio-
nes importantes según la etnia estudia-
da. Por ejemplo, en pacientes japoneses
y norteamericanos es más frecuente la
afección del arco aórtico y sus ramas,
mientras que en indios, chinos, tailande-
ses, mexicanos y árabes es más frecuen-
te la de la aorta abdominal y arterias
renales. 

En 1994, en una Conferencia Interna-
cional sobre enfermedad de Takayasu
celebrada en Tokio, se estableció una
clasificación angiográfica de la exten-
sión de las lesiones en la aorta y sus
ramas principales, la cual resulta muy
útil, tanto desde el punto de vista clínico
como de investigación (tabla 2)12.

ANATOMÍA PATOLÓGICA
Macroscópicamente, se observa engro-
samiento y rigidez de la pared de la aorta
y de sus ramas arteriales, debido a la
existencia de una amplia fibrosis en
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TABLA 1

ARTERIAS AFECTADAS EN LA ATK POR

ORDEN DECRECIENTE DE FRECUENCIA

Subclavias 65%-85%

Carótidas 45%-70%

Aorta abdominal 40%-80%

Aorta torácica 15%-70%

Arco aórtico 15%-35%

Renales 35%-70%

Pulmonares 20%-50%

Axilares 15%-33%

Coronarias 10%-30%

Mesentérica superior 12%-30%

Tronco celíaco 13%-21%

Iliofemorales 15%-25%

Vertebrales 15%-35%

Mesentérica inferior 9%-14%

Innominada 9%-25%



todas las capas del vaso. Las estenosis
arteriales constituyen más del 90% de
las lesiones vasculares; las oclusiones
completas, los aneurismas y los trombos
organizados intraluminales son menos
frecuentes13-16.

Desde el punto de vista microscópi-
co, en los estadios iniciales aparece un
infiltrado inflamatorio difuso o granulo-
matoso de células plasmáticas, linfoci-
tos T gamma-delta, células natural
Killer, macrófagos, linfocitos T citotó-
xicos, células T helper e inconstantes
células multinucleadas gigantes. Este
infiltrado se inicia en los vasa vasorum y
en la adventicia, y desde allí, se extiende
afectando también a la capa media,
sobre todo en las áreas más externas. La
capa íntima se halla engrosada, hiper-
plásica y con tendencia a la obliteración
de la luz. En estudios histopatológicos
se ha podido poner de manifiesto la
existencia de actividad inflamatoria en
el 44% de los casos de larga evolución,
aunque desde el punto de vista clínico y
radiológico aparentaban estar inacti-
vos17. 

En estudios inmunohistoquímicos y
de microscopía electrónica se ha demos-
trado la liberación de perforinas por
parte de los linfocitos gamma-delta y de
las células natural killer; las perforinas
podrían tener un importante papel pato-
génico en la apoptosis celular y, por con-
siguiente, en la destrucción de la pared
vascular. Asimismo, es posible, que la
apoptosis de las células musculares lisas
vasculares, sobre todo las de tipo inma-
duro, también tengan un significado
esencial en el desarrollo de la enferme-
dad.

En estadios evolucionados aparece
hiperplasia fibrosa de la íntima, destruc-
ción progresiva de la capa media y
fibrosis adventicial, acompañadas de
cambios obliterativos y trombooclusi-
vos. Estudios realizados con eco-dop-
pler carotídeo han puesto de manifiesto
placas de ateroma en el 27% de los
pacientes con ATK, en el 18% de los que
sufren lupus eritematoso sistémico y en
el 2% de las personas sanas. De algún
modo, la alteración endotelial hace más
fácil el desarrollo de arteriosclerosis en

estos pacientes18. La existencia de calci-
ficaciones arteriales severas se ha aso-
ciado con una densidad mineral ósea y
unos niveles de RANK ligando soluble
bajos, poniendo de manifiesto la interre-
lación de los sistemas óseo, vascular e
inmune, a través del sistema
RANK/RANKL/osteoprotegerina19. 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS
Manifestaciones sistémicas 
(fase inflamatoria)
En la fase inicial inflamatoria, preeste-
nótica, aparece sintomatología inespecí-
fica: astenia, anorexia, pérdida de peso,
fiebre, sudoración nocturna, mialgias,
artralgias o artritis. Rara vez podría imi-
tar a la artritis reumatoide de inicio o a la
artritis idiopática juvenil. Algunos casos
comienzan como una fiebre de origen
desconocido. También pueden aparecer
lesiones cutáneas similares al eritema
nudoso desde el punto de vista clínico,
pero su histología es más propia de vas-
culitis. Asimismo, puede aparecer pio-
derma gangrenoso, sobre todo en
pacientes japoneses. El cuadro clínico
inespecífico y la rareza de la enferme-
dad en los países de Occidente, explican
el retraso diagnóstico, que puede llegar
a ser de varios meses o incluso años, en
la mayoría de las series publicadas.
Estos síntomas prodrómicos sólo apare-
cen entre un tercio y la mitad de los
casos. En estas fases iniciales, a veces

asintomáticas, algunas pruebas de ima-
gen como la tomografía de emisión de
positrones (PET), la resonancia magné-
tica (RM) o la ecografía-doppler en
color, se han mostrado eficaces en la
detección de la inflamación de la pared
arterial, permitiendo un diagnóstico más
precoz. Tras varios años de evolución,
aparecen las características estenosis
arteriales con las consiguientes manifes-
taciones isquémicas, generalmente
minimizadas por la aparición de circula-
ción colateral.

Manifestaciones isquémicas 
(fase oclusiva)
Las manifestaciones isquémicas, produ-
cidas por las estenosis arteriales, pueden
ser muy variadas, originando claudica-
ción vascular de las extremidades, alte-
raciones neurológicas, oftalmológicas,
cardíacas, pulmonares, intestinales,
renales o cutáneas17, 20-31 (tablas 3 y 4). En
cualquier caso, hasta un 20% de los
pacientes pueden tener alteraciones
angiográficas inequívocas y permanecer
asintomáticos.

Cardiovasculares
La dilatación de la raíz aórtica y de la
aorta ascendente origina con frecuencia
regurgitación aórtica, que puede evolu-
cionar hacia el desarrollo de hiperten-
sión, arritmias, insuficiencia cardiaca y
la muerte. La regurgitación mitral es
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TABLA 2

CLASIFICACIÓN ANGIOGRÁFICA (CONFERENCIA SOBRE ENFERMEDAD DE TAKAYASU, 1994)12

Tipo I Vasos supraaórticos.

Tipo IIa Aorta ascendente, arco aórtico y troncos supraaórticos.

Tipo IIb Aorta ascendente, arco aórtico, troncos supraaórticos, aorta torácica 

descendente.

Tipo III Aorta torácica descendente, aorta abdominal y/o arterias renales.

Tipo IV Aorta abdominal y/o arterias renales.

Tipo V Combinación de IIb y IV.

La afección coronaria será consignada como C (+) y la de las arterias pulmonares
como P (+).



menos característica, pero también se
observa con frecuencia y, generalmente,
se debe a la dilatación ventricular
izquierda. La afectación de los ostium
coronarios ocurre en el 30% de los
casos, sobre todo en la arteria coronaria
izquierda, pudiendo originar ángor pec-
toris, infarto agudo de miocardio o sín-
drome de hibernación miocárdica. La
presencia de aneurismas en las arterias
coronarias se ha descrito en muchas
ocasiones, pero es menos común que la
estenosis32,33. Todas estas alteraciones,
asociadas a veces con la calcificación
masiva del arco aórtico (aorta de porce-
lana), hacen muy difícil la cirugía car-
diaca cuando es requerida.

Diversos estudios han demostrado la
existencia de miocarditis desde el punto
de vista histológico, tanto en muestras
de biopsia endomiocárdica34,35 como en
autopsias; en ellos se ha podido apreciar
un infiltrado inflamatorio mediado por
linfocitos T citotóxicos (células natural
Killer y linfocitos T gamma-delta).
Estos cuadros de miocarditis pueden
mejorar con corticoides e inmunosupre-
sores. La infiltración inflamatoria vas-

culítica de los pequeños vasos endomio-
cárdicos y el depósito de inmunocom-
plejos, pueden originar disfunción ven-
tricular en los estadios precoces de la
enfermedad y, fibrosis focal o difusa, a
largo plazo36. En pacientes japoneses se
ha constatado una estrecha correlación
entre la presencia de HLA-Bw52 y dis-
función ventricular izquierda37. Con
imágenes de PET se ha podido observar,
en un caso, inflamación de los músculos
papilares que desapareció con trata-
miento corticoideo38. Probablemente, el
mismo proceso vasculítico-inflamatorio
afecte todas las capas y estructuras tisu-
lares cardíacas, explicando la existencia
de ruptura de aneurismas de la pared
ventricular, descrita en varias ocasiones.
La pericarditis también ocurre casi en el
10% de los casos.  

La hipertensión arterial aparece en el
70% de los enfermos, puede acompa-
ñarse de hipertrofia ventricular izquier-
da y de encefalopatía hipertensiva. La
mayoría de las veces está implicada en
su etiología la estenosis de la arteria
renal, aunque también han sido sugeri-
dos como mecanismos etiopatogénicos

la disminución de la complianza arterial
y el aumento de sensibilidad de los baro-
rreceptores del seno carotídeo. 

Por último, el desarrollo de un sínco-
pe puede obedecer a trastornos del ritmo
cardíaco, a la existencia de hipertensión
pulmonar, a insuficiencia cardíaca o a
alteraciones isquémicas del sistema ner-
vioso central.

Pulmonares
La hipertensión pulmonar, debida a la
estenosis u oclusión de las arterias pul-
monares, puede aparecer en el 10%-
25% de los casos y se manifiesta por
dolor torácico, disnea y hemoptisis,
aunque puede ser asintomática durante
largos periodos de tiempo. Ocasional-
mente, puede observarse estenosis bila-
teral aislada de las arterias pulmonares,
con aortografía y estudio de la vascula-
rización sistémica normal, lo cual repre-
senta un difícil reto diagnóstico, ya que
emula al tromboembolismo pulmonar
crónico39,40. Algunos de estos casos han
sido descritos en la autopsia. 

Los estudios de gammagrafía pulmo-
nar de ventilación/perfusión (V/Q) pue-
den ser muy útiles para detectar los
defectos de perfusión pulmonares. Así,
en un estudio italiano de 18 pacientes
con ATK asintomáticos y con radiogra-
fía de tórax normal, la gammagrafía
detectó defectos de perfusión en el 55%
de los pacientes, y los autores concluye-
ron que esta prueba resulta muy útil
como cribaje de la afectación pulmo-
nar41.

Son manifestaciones mucho más
raras la existencia de fístulas vasculares
bronco-pulmonares o coronario-pulmo-
nares42, el infarto pulmonar43, hemorra-
gia pulmonar44, rotura de aneurismas,
rotura de la circulación colateral entre
árbol arterial sistémico y pulmonar,
pleuritis, enfermedad pulmonar intersti-
cial, daño alveolar con formación de
membranas hialinas, síndrome pulmo-
nar-renal (insuficiencia renal aguda y
hemorragia pulmonar difusa)45, infiltra-
dos nodulares pulmonares bilaterales
con granulomatosis extravascular46,
coexistencia de sarcoidosis47 o granulo-
matosis de Wegener e hipertensión pul-
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TABLA 3

MANIFESTACIONES CLÍNICAS MÁS IMPORTANTES

Pacientes asintomáticos 10%-15%

Síndrome constitucional 50%-70%

Artromialgias 40%-50%

Ausencia de pulsos 60%-80%

Soplos o frémitos 50%-80%

Hipertensión arterial 30%-75%

Claudicación de extremidades 40%-70%

Asimetría presión arterial 20%-50%

Cefalea o vértigo 30%-50%  

Carotidinia 20% -30%

Alteraciones visuales 20%-30%

Insuficiencia aórtica 10%-25%

Retinopatía específica 10%-40%

Accidentes cerebrovasculares 5%-20%



monar por hemangiomatosis capilar
pulmonar48, una rara entidad clínica con-
sistente en el crecimiento de vasos del
tamaño de capilares, con una fina pared,
que infiltran el parénquima pulmonar.

Isquemia de las extremidades
La claudicación de los miembros supe-
riores es característica y se debe a la
afección de las arterias subclavias y axi-
lares. Las arterias iliofemorales se afec-
tan con menor frecuencia, pero se han
descrito casos de gangrena de los miem-
bros inferiores en los que se requirió
amputación a nivel de las rodillas. La
disminución, ausencia o asimetría de
pulsos carotídeos, de los miembros
superiores e inferiores es habitual, así
como la presencia de soplos o frémitos
vasculares carotídeos, subclavios, axila-
res, de la aorta abdominal o femorales.
Estos signos clínicos pueden manifes-
tarse en el 70% de los pacientes. La dife-
rencia de tensión arterial sistólica mayor
de 10 mmHg entre ambos brazos es, asi-
mismo, característica y ocurre en más de
la mitad de los casos. Más raramente
también se observa fenómeno de Ray-
naud e hipoperfusión cutánea distal de
las extremidades superiores o inferiores.

Neurológicas
Las alteraciones del sistema nervioso
central son frecuentes, ya que la afec-
ción de las arterias carótidas comunes
ocurre en la mayoría de los pacientes y
la de las arterias vertebrales en un tercio
de los casos. Menos frecuentemente se
afectan las carótidas internas, las basila-
res y las arterias cerebrales intracranea-
les. En una serie europea que incluyó 17
pacientes con afectación de los vasos
supraaórticos, se constató que a pesar de
sufrir la mayoría de ellos una estenosis
vascular severa, las alteraciones neuro-
lógicas isquémicas sólo aparecieron en
3 pacientes y evolucionaron de forma
estable a lo largo de 20 años, bajo trata-
miento corticoideo, inmunosupresor y
antiagregante49.

Puede aparecer cefalea, mareo, vérti-
go episódico postural, síncopes, ataques
isquémicos transitorios, accidentes
cerebrales vasculares establecidos, con-
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TABLA 4

MANIFESTACIONES CLÍNICAS DE LA ATK

• Manifestaciones sistémicas
Astenia, anorexia, pérdida de peso
Sudoración nocturna, fiebre
Fiebre de origen desconocido
Mialgias, artralgias, artritis
Pseudoeritema nudoso  (con histolo-
gía de vasculitis)
Pioderma gangrenoso (más frecuente
en japoneses)

• Manifestaciones cardiovasculares
Regurgitación aórtica, dilatación de
la raiz aórtica
Arritmias cardíacas
Miocarditis 
Insuficiencia cardíaca
Ángor e infarto de miocardio
Aneurisma aórtico o de las arterias
coronarias
Hipertensión arterial
Hipertensión pulmonar
Síncopes

• Manifestaciones de isquemia en
las extremidades
Claudicación de las extremidades
Ausencia, disminución o asimetría de
pulsos
Soplos y frémitos vasculares
Diferencia de tensión arterial sistólica
entre extremidades
Raynaud, hipoperfusión o hipotermia
cutánea distal

• Manifestaciones neurológicas
Cefalea
Mareo, vértigo, síncope
Ataque isquémico transitorio
Accidente cerebral vascular establecido
Convulsiones
Carotidinia
Aneurismas carotídeos
Ruptura de aneurismas cerebrales
Parálisis de nervios craneales por
compresión de aneurismas

• Manifestaciones oftalmológicas
Retinopatía isquémica de Takayasu
Retinopatía hipertensiva
Cataratas
Oclusión de vasos retinianos
Neuropatía óptica isquémica anterior
Queratitis
Uveítis
Escleritis

• Manifestaciones pulmonares
Estenosis u oclusión arterial
Hipertensión pulmonar
Fístulas bronco-pulmonares
Fístulas coronario-pulmonares
Infarto pulmonar
Hemorragia pulmonar
Rotura de aneurismas
Síndrome pulmonar-renal
Enfermedad pulmonar intersticial
Pleuritis

• Manifestaciones abdominales
Isquemia intestinal aguda o crónica
Isquemia hepática y de otras vísceras
Aneurisma de aorta abdominal
Enfermedad de Crohn coincidente
Fístula aórtico-esofágica

• Manifestaciones renales
Estenosis de las arterias renales
Afección de los vasos intrarrenales
Glomerulonefritis
Amiloidosis



vulsiones, pérdida de memoria, amauro-
sis fugaz, atrofia de la musculatura
facial y  síndrome del robo del flujo
cerebral desde la arteria subclavia50, a
través de las vertebrales. Los cuadros
clínicos de isquemia cerebral estableci-
da se presentan sólo en el 10%-20% de
los casos. La presencia de aneurismas
carotídeos y cerebrales ocurre con
menor frecuencia. La parálisis de ner-
vios craneales por compresión provoca-
da por los aneurismas y la hemorragia
subaracnoidea son manifestaciones clí-
nicas aún más raras. La carotidinia y, la
posición del cuello en flexión, para evi-
tar la isquemia cerebral y retiniana tam-
bién son infrecuentes, pero muy caracte-
rísticas de la ATK. Los estudios de eco-
grafía-Doppler, angiorresonancia, reso-
nancia magnética cerebral, SPECT y
arteriografía evidencian las alteraciones
vasculares, hemodinámicas y parenqui-
matosas existentes51,52.

Oftalmológicas
La isquemia carotídea puede inducir el
desarrollo de isquemia retiniana, coroi-
dea y del polo anterior del ojo. La isque-
mia retiniana se manifiesta por dilata-
ción venosa y estrechamientos arteriales
(estadio I), microaneurismas (estadio
II), anastomosis arterio-venosas (esta-
dio III) y presencia de complicaciones
oculares (estadio IV): neovasculariza-
ción, áreas avasculares, hemorragias y
exudados algodonosos. Recibe el nom-
bre de retinopatía de Takayasu, se des-
cribe en el 15%-30% de los casos, sus
manifestaciones son características, y
siempre ocurre en sujetos con afecta-
ción de los troncos supraaórticos53-56. La
angiofluoresceingrafía puede resultar
más sensible para su detección que el
examen directo del fondo de ojo57. La
oclusión de las arterias retinianas es
menos frecuente58. Los pacientes pue-
den manifestar diplopia, visión borrosa,
disminución de la agudeza visual (sobre
todo con los cambios posicionales de la
cabeza) o amaurosis. La retinopatía
hipertensiva se da en el 30%-60% de los
pacientes, sobre todo en los que se afec-
ta la aorta abdominal y las arterias rena-
les. Las cataratas de origen corticoideo

son una causa frecuente de disminución
de agudeza visual en estos pacientes,
aunque también han sido descritas como
manifestación inicial de la enfermedad
en personas que nunca han recibido tra-
tamiento. La escleritis posterior es una
manifestación más rara, pero de pronós-
tico potencialmente grave. Asimismo,
de modo infrecuente puede ocurrir que-
ratitis, uveítis, queratouveítis hemorrá-
gica, escleritis, escleroqueratitis, neuro-
patía óptica anterior isquémica bilateral,
atrofia óptica, embolismo de las arterias
retinianas, glaucoma neovascular, pér-
dida de reflejos oculares, atrofia del iris
y rubeosis iris. 
Abdominales
La afectación de las arterias intestinales
(mesentérica superior, mesentérica infe-
rior y tronco celíaco) puede ser asinto-
mática, originar cuadros de angina
abdominal crónica e incluso isquemia
intestinal aguda que requiera cirugía
urgente de resección59. A veces se han
descrito casos de isquemia masiva intes-
tinal, hepática y de vesícula biliar que
han producido la muerte, tras un acto de
cirugía valvular cardíaca. Las estenosis
vasculares críticas de éste u otros terri-
torios, aun siendo asintomáticas, deben
que ser tenidas en cuenta previamente al
acto quirúrgico, dado que la hipoperfu-
sión intraoperatoria puede originar cua-
dros isquémicos catastróficos60. Por lo
tanto, previamente a cualquier acto de
cirugía mayor se deberá realizar un estu-
dio vascular amplio y plantearse el trata-
miento reparativo de las estenosis críti-
cas. La enfermedad de Crohn se ha des-
crito en asociación con la ATK en unos
30 pacientes, pero se desconoce meca-
nismo íntimo y el significado de dicha
asociación, aunque la presencia de auto-
anticuerpos y vasculitis granulomatosa
en ambos procesos, hace pensar en unas
vías patogénicas comunes61. La asocia-
ción con colitis ulcerosa también se ha
descrito, pero raras veces62. Por su parte,
la asociación con enfermedad celíaca es
excepcional.

El aneurisma y la disección aórtica
también pueden originar cuadros de
dolor abdominal, y por tanto, ante éste
síntoma, se debe mantener un alto índi-

ce de sospecha que permita el diagnósti-
co y tratamiento precoz de los mismos63.
Se ha descrito algún caso excepcional
de fístula aórtico-esofágica que ha
resultado en hemorragia digestiva masi-
va y muerte.  

Renales
La estenosis de las arterias renales es
frecuente (35%-70%), sobre todo en la
población india y mexicana. Cursa con
hipertensión arterial, cefalea, hipertrofia
ventricular izquierda, disminución del
tamaño del riñón e insuficiencia
renal64,65. La afección de los vasos intra-
rrenales es más rara, pero también puede
ocurrir66. Se han descrito algunos casos
aislados de coexistencia de ATK con
glomerulonefritis lúpica67, glomerulo-
nefritis de la enfermedad de Wegener68,
glomerulonefritis  mesangial proliferati-
va difusa69, glomeruloesclerosis focal y
segmentaria70, formas crescénticas71,
membrano-proliferativas72 y nefropatía
Ig A73. La amiloidosis renal también se
ha descrito de forma puntual e incluso
puede ser el modo de presentación de la
enfermedad74. 

En un estudio clásico que incluyó 17
especimenes renales (6 de biopsia y 11
de autopsia) se observaron dos tipos de
lesiones glomerulares75. El primero con-
sistía en una proliferación mesangial de
localización axial media, asociada con
depósitos electrón-densos intramembra-
nosos y mesangiales de IgG, IgM y C3
(tipo axial). Este tipo de lesiones se
observaron en 4 casos con arteritis acti-
va y, probablemente, fueron causados
por depósito de inmunocomplejos. El
otro tipo de glomerulopatía consistía en
un engrosamiento mesangial centrolo-
bular, asociado con depósitos hialinos,
mostrando un patrón en mosaico
(mesangiopatía centrolobular). Esta
forma podría ser originada por isquemia
glomerular y se observó principalmente
en casos de autopsia que habían sufrido
un curso clínico muy prolongado. Asi-
mismo, en este estudio se observaron
lesiones mesangiolíticas, nodulares,
microaneurismas en el glomérulo y
depósitos extensos de material hialino
en las arteriolas aferentes y eferentes.
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Cutáneas
Las lesiones cutáneas pueden ocurrir
hasta en el 25% de los casos en cual-
quier momento evolutivo de la enferme-
dad. Las lesiones nodulares agudas o
subagudas suelen ser más característi-
cas de los estadios agudos; por el contra-
rio las lesiones ulceradas son más fre-
cuentes en los casos de larga evolución.
Las lesiones nodulares de los miembros
inferiores, clínicamente similares al eri-
tema nudoso, pero con histología propia
de vasculitis, son las manifestaciones
cutáneas más frecuentes en los pacien-
tes de origen caucasiano76-78. Sin embar-
go, el pioderma gangrenoso y los nódu-
los cutáneos subagudos y ulcerados, son
más frecuentes en japoneses79. El pio-
derma gangrenoso suele responder al
tratamiento con ciclosporina A. Además
se han descrito casos anecdóticos de
lesiones de panarteritis nodosa cutánea,
vasculitis nodular, erupciones pápulo-
necróticas, livedo reticularis, púrpura
vasculítica, eritema malar lúpico y ane-
todermia postgranulomatosa80.

CALIDAD DE VIDA
La calidad de vida de los pacientes con
ATK se ve profundamente afectada. En
dos estudios amplios procedentes de
USA81 y Turquía82, se ha podido consta-
tar que tanto los aspectos físicos como
mentales están notablemente alterados
con respecto a la población sana de la
misma edad e incluso más que en
pacientes con otras enfermedades cróni-
cas como diabetes, hipertensión o car-
diopatía isquémica; la pérdida de cali-
dad de vida es similar a la de los pacien-
tes que sufren artritis reumatoide o
espondilitis anquilosante. Naturalmen-
te, los sujetos con mejor calidad de vida
son los más jóvenes y aquellos en los
cuales la enfermedad permanece inacti-
va y sin secuelas.

FORMAS INFANTILES
En algunas series descriptivas de
pacientes el 20% son niños. La edad
media de presentación es de 5 a 10 años
(límites 18 meses-17 años). Las mani-
festaciones clínicas son las mismas que
en el adulto. La mayoría de los casos se

presentan con hipertensión arterial (50-
93%), cefalea (84%), soplos vasculares
o ausencia de pulsos periféricos (42-
58%), dolor abdominal (37%), claudi-
cación de las extremidades (25-32%),
fiebre (26%), insuficiencia cardiaca
congestiva (16%) y pérdida de peso
(10%)83-88. Las alteraciones neurológicas
consistentes en accidentes vasculares o
ruptura de aneurismas intracraneales es
mucho más rara. Aparece elevación de
los reactantes de inflamación en el 75-
100% de los casos, estenosis de la arte-
ria renal en el 25-75%, afectación de la
aorta abdominal en el 25-70% y de la
aorta torácica en el 16-28%. Algunos
autores han comunicado una mortalidad
a los 5 años del 40%, lo cual supone un
pronóstico peor que en la edad adulta. El
tratamiento se basa en los mismos prin-
cipios que el de los adultos.

EMBARAZO, ANESTESIA Y PARTO
Al incidir la ATK mayoritariamente en
mujeres jóvenes, se han descrito
muchos casos de embarazo en la litera-
tura médica89-91. La fertilidad no parece
estar disminuida; no está claro si el
número de abortos o muertes fetales es
mayor de lo esperado, en algunos estu-
dios sí parece estar incrementado. Las
complicaciones maternas de tipo hiper-
tensivo, eclampsia, empeoramiento de
la insuficiencia aórtica, insuficiencia
cardiaca, insuficiencia renal, isquemia y
hemorragia cerebral sí que están clara-
mente aumentadas, apareciendo hasta
en el 60% de las mujeres embarazadas91.
Por otra parte, el retraso del crecimiento
fetal por hipertensión materna e hipo-
perfusión placentaria es frecuente, sobre
todo cuando se afectan las arterias ilia-
cas. Se han descrito casos de muertes
fetales e incluso un lactante de 4 meses,
nacido de una madre con ATK, que
falleció de muerte súbita y la necropsia
confirmó que sufría también ATK. 

El momento del parto es crucial y se
hace preciso un conocimiento del estado
vascular previo (sobre todo de las este-
nosis vasculares críticas), para poder
llevar a cabo el mejor método anestési-
co92 (anestesia general, intradural o epi-
dural), y el propio método del parto (por

vía vaginal o por cesárea). Es funda-
mental la monitorización y estabiliza-
ción de la presión arterial durante el
parto y postparto para evitar complica-
ciones vasculares. Se ha descrito un
caso de parada cardiaca durante la anes-
tesia epidural con ropivacaína93. El
momento de la anestesia resulta, por
todo ello, crítico y complicado. En oca-
siones es precisa la monitorización
invasiva intraaórtica de la presión arte-
rial94. 
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