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INTIK>DUCCION 

Los srndromes vascuHtiCos son entidades clínico -patológicas 

caracterizadas por un proceso inflamatorio real. con un daf\o estructural 

demostrable en la pared vascular. n• 

Por su amplio y heterog6neo grupo, asf como por la diversidad y 

frecuente sobreposición de sus manifestaciones. pocas enfermedades son 

capaces de causar tanta incertidumbre diagnóstica. Con el objeto de facilitar 

la comprensión y al estudio de estas patologras. se han creado mllltiples 

clasificaciones que toman en cuenta el car6cter primario o secundario.. su 

etiologla y el orig•n infeccioso o no infeccioso .. la patogenia. el cuadro ctrnico. 

el patrón de alteraciones laboratoriales e inmunológicas. el tamai\o, 

localización y tipo de los vasos afectados y los hallazgos del estudio 

hiatopatológico.. el cual casi siempre es requerido para establecer un 

diagnóstico definitivo. ,,, 

En asta pl6yada .. de enfermedades. la arteritis de Takayasu ofrece una 

Constelación única de signos y srntomas que continúa fascinando a cUnicos e 

investigadores. 

La aneritis de Takayaau es una enfermedad inflamatoria. idiop6t.ica. 

crónica. que afecta fundamentalmente a las grandes arterias. incluyendo a la 

aorta, sus ram•s principales 12~1. y la arteria pulmonar 1•1. 

Esta forma rat•tivlln\ente rara de vascutitis fue descrita. por vez 

primara. en 1905 por un oftalmólogo japonés. el Dr. Mikito Takayasu 1y1. 

qui6n observó en el fondo del ojo de una paciente, una clase peculiar de 

anastomosis arteriovenosas entrelazadas alrededor de la papila óptica. 
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La enfermedad afecta con m•var frecuencia a mujeres en edad 

reproductiva re. 7-,01. no obstante. el espectro de esta patologfa compromete 

ambos sexos y un amplio grupo ittario nn. la mayor parte de la literatura que 

describe la aneritfa de Takavasu proviene de países ashltfcoa y durante algún 

tiempo se consideró como una patologfa restringida a estas regiones. sin 

embargo. desde hace atgunas d•cadas se ha reconocido cada vez m6s en 

Africa.. Europa occidental v Am•rica. eatlm•ndose una t•aa en el hemisferio 

occidental de 1.2 d 2.6 casos por cada millón de personas por afto cu. 'ª'· 

El cuadro clfnJco refleja fa fase inflamatoria inicial. con afección 

aisr•micay local y ta faae fibrdtica tardía.. caracterizada por Isquemia en las 

extremidades y en diversos órganos debido a eatenosia gradual pero 

progresiva de las aneriaa involucradas. estas manifestaciones que 

frecuentemente se observan de manera simult.ilnea por la recurrencia de Ja 

fase inflamatoria. son las que han generado una amplia variedad de r•rminos 

para designar a esta patologfa v que incluyen: •stndrome del arco adnico .. 

enfermedad sin pulso. coartación inversa.. trombo-aortopat/a obstructiva .. 

•rleritla de las mujeres Jovenes.. s/ndrome adrtico medio y aorto-artaritis 

inespecrtica•. na1 

Es posibfe que ta afección que se produce en la arteritis de Takavasu no 

se Umite a estructuras vasculares v que ademals de estenosis coronaria oatial. 

de ectasia anufoadnica v de insuficiencia aórtica. se produzc•n alteraciones 

cardíacas de tipo eJ«!Ctrico. estructural v funcional fas cuales serán estudiadas 

en la presente tesis. 
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.IUSTIFICACION 

La arteritis de Takeyasu ha sido clasificada en diversas categorías. de 

acuerdo al sitio en donde se produce la afección vascular aórtica t1•. se. 371. Los 

epónimos que anteriormente designaban estos subgrupos, (Shimizo-Sano, 

Kimoto e lnada) fueron sustitu(dos desde 1 967 por la clasificación de Ueno et. 

al. t.MI, quien en un intento por establecer una nomenclatura sencilla y de 

dominio universal, propuso subdividir esta patologra en tres tipos: 

Tipo afecta fundamentalmente al arco aórtico y los vasos 

branquiocet6licos y substituye a la anterior denominación de tipo Shimizo

Sano; el Tipo n. llamado anteriormente Kimoto. afecta sólo la aorta tóraco

abdominal, y sus ramas. en especial las arterias rena1es. Por último, et Tipo m. 

Unada), Conlbina los haHazgos de los Tipos 1v11. 

En 1977, Lupi·Herrera y sus colaboradores propusieron una cuarta 

categorfa .. el Tipo 1V. en el cual existe afección de la arteria pulmonar 11111. 

Si tomamos en consideración que la arteritis de Takayasu tiene una 

etiología imprecisa. la diversidad de arterias y órganos que son afectados y la 

variedad de su sintomatologra t131, comprenderemos la dificultad diagnostica 

que puede llegar a ofrecer, por ·asta razón, se han establecido 1 2 criterios 

para su diagnóstico t1••· Estén constituidos por un criterio obligatorio, el cual 

es tener una edad igual o menor a los cuarenta años at momento del 

diagnóstico o bien en la fecha en que el paciente recuerde haber iniciado con 

los signos y srntomas caracterfsticos de la enfermedad, de un mes de 

duración. Existen dos criterios principales. que son la afección de ta porción 

media de la arteria subclavia izquierda, (desde un centímetro proximal al 

orificio de la arteria vertebral izquierda. hasta 3·cm. distales al orificio, siendo 

determinado es't.o mediante angiografJa). v la afección de 1a porción media de 
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.IVSTIFIC.ACIONJ 

arteria &Jbcfavia derecha. (desde el orificio de la arteria vertebral derecha. 

hasta 3 cm. distales a dfcho punto). Los criterios secundarios son nueve e 

Incluyen: efevacldn de la velocidad de sedimentación globular. dolor a la 

palpación de una o las dos arterias carótidas. hipertensión arterial sist4tmica. 

regurgitación adrtfca o ectasia anulo-aórtica. lesión de la arteria pulmonar (o 

estenosis fobar o segmentaria de sus ramas). tesidn de la porción media de la 

arteria carótida común. (de 5 cm de longitud desde un punto 2 cm distal a su 

orificio. determinado esto angiogrllficamenteJ. lesión del tercio distal del 

tronco braquioceflllico; estenosis. dilatación o aneurisma de le aorta tor•cica 

descendente o bien de la aorta abdominal. 

Para establecer un diagnóstico de alta probabilidad se requiere, ademds 

del criterio obligatorio, la presencia de dos criterios principales o de un criterio 

principal v dos secundarios o bien de cuatro o m•s secundarios n••· 

En la literatura mundial espor6dicamente se han descrito lesiones en el 

corazdn del paciente con aneritis de Takavasu ,,.~,••· diferentes a las 

cl•slcamente producidas por hipertensión arterial sistémica.. estenosis del 

ostium de las arterias coronarias o bien difatación del corazón o de la raíz 

aórtica, sin embargo, aunque los criterios diagnósticos están fundamentados 

en manifestaciones clfnicas, laboratoriales v angiogr.tficas. ni estos ni los 

establecidos al realizar la clasificación de los tipos de afección en la 

enfermedad de Takavasu, hacen alusión a ningún tipo de afección cardiaca 

que pudiese llegar a producirse. Debido a que varios de los síndromes 

vasculftlcos pueden llegar a producir un extenso daño cardiaco ,,.,, el presente 

estudio se justifica si tomamos en consideración lo siguiente: 

1. La ausencia de una investigación v descr"ipción sistemática, de las 

alteraciones cardiacas elctctricas~ estructurales y funcionales que pudiesen 
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JVSTIFICACIONI 

producirse en la arteritis de Talr.ayasu. en la mayor parte de los estudios 

realizados. 

En nuestro medio no se ha realizado ninguna investigación dirigida a 

establecer la prevalencia de cardiopatías en la población con arteritis de 

Talr.ayaau. 

No ae ha definido en su totalidad el espectro de alteraciones cardiacas que 

pueden Hegar a presentarse en la arteritis de Takayaau. 

La presencia de cardiopatía es capaz de incrementar la morbimortalié:tad .• 

El establecer ccxno principio una búsqueda meticulosa de cardiopatías en 

la arteritis de Takayasu. puede generar conductas teraP'tuticas que 

reduzcan la morbimortalidad. 
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ANTECEDENTES 

En 1905 .. el Dr. Mikito Takayaau. quien era profesor de Ottalmologra de 

la Univeraldad de Kanazawa. informo. en Ja reunión anual de la Sociedad 

Japonesa de Oftalmología. en Fukuoka, el caso de una mujer de 21 años de 

edad. que mostraba •un interesante tondo de ojo. caracterizado par 

anastomosis coronarias• .... La publicación de este caso fue realizada en 1908 

en la revista da la Sociedad Oftalmológica .Japonesa.. 1a.: como el artículo 

estaba escrito en japoncts. los Drs. Matsubara realizaron un ap6ndice en ingl6s 

para provecho de los investigadores interesados en la enfermedad. 

Aunque habitualmente se toma a 6ata como la primera descripción de la 

enfermedad, la Dra. Gail S. Kerr sei\ala que desde casi un siglo antes se 

reconocieron y publicaron casos por investigadores como Savory. Davy y 

otros 1111. 

De cualquier forma, los hallazgos descritos fueron corroborados por el 

Dr.K.atsumoto Onishi, profesor de Oftalmología de la Universidad de K.yushu y 

por el Dr. Tsurekichi Kagoahima. profesor de Oftalmología de la Universidad 

de K.umamoto. mencionando adem•s la ausencia de pulso en ambas arterias 

radiales. (Oniahi) o de la arteria radial izq •• (Kagoshima). 

Poco despu4ts de la primera publicación, varios casos fueron informados 

en Japón. incluyendo· el del Or. Vusuzo Shlnml, quien utilizó por primera vez el 

término de Enfermedad de Takayasu, c201. 

El primer informe patológico fue realizado por Savory 1z11. quien en 

i 856 informó el caso de una mujer de 22 años con ausencia de pulso radial y 

carotrdeo izquierdos, disminución del pulso carotrdeo derecho y ceguera en el 

ojo izquierdo c221; el informe describió la existencia de "parches irregulares de 

7 
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un depósito opaco amarillento en todas les ramaa del arco aórtico•. Ya que 

los vasos se encontraban fibrosos despu6a de pocos centrmatros de su origen 

en la aorta, el sugirió un aneurisn\11 disecante de la aorta cicatrizado. En 1940, 

Kunio Ota, del depar'tamento de patologla de la Universidad de Tokyo. al 

describir un inf'orme patológico de una mujer de 25 ai'\os con arteritis de 

Takayasu, señaló que el daño era causado por vasculitis que afectaba ta aorta 

y sus ramas principales. Enfatizó que la arteritis de Takayasu es una 

panaortltis que afecta por completo la pared vascular. incluyendo la (ntima, ha. 

media y la adventicia t23t. 

Et conocimiento de la anerltls de Takayasu se difundió a ouos palse:=s 

desde que Kentaro Shlmizu y Keiii Sano, profesores de cirugfa -

cerebrovascular de la Universidad de Tokyo, Introdujeron a la enfermedad e-., 

la literatura inglesa con el t6rmino de enfermedad sin pulso. Ellos descrlblerC>C"l 

las características clínicas de las anastCMTiosls coronarlas en la vasculatura 

retiniana, la ausencia de pulsos y un ref'lejo caroddeo acentuado, suglrlencso 

que estos t.res signos constitufan la triada de esta condición mOrbida. 12•1 

La put>1icaci6n introductoria de Caccamlze y Whit.eman. con informacioón 

obtenida da Kunio Okuda y publicada en el American Heart Journal. tamb-..n 

contribuyó a esparcir el interés por la enfermedad. •~• 

Ross y Mctc.usick 1a1. resumieron m6s de 100 casos con ausencia de 

pulso en las extremidades superiores o en el cuello y propusieron et tdri'T'ino 

de slndrome del arco aórtico, en el cual el origen de la enfermedad er:cti la 

obstrucción o la estenosis de los troncos supraórticos poco después d~ su 

origen. 

Estos autores describieron y clasificaron todos sus casos. de acuerdo al 

factor causal, corno por ejemplo: aortitis sifilítica. ateromatosis, ano~Uas 

g 
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cong•nitas. trauma trombofilia y cuatro casos de la literatura.. descritos por 

Frovlg cz7>,. con similares manifestaciones oculares v cerebrales y a los que 

este último autor designó como •arteritis de las mujeres jóvenes•. 

En 1 963. Hideo Ueda .. profesor de medicina interna de la Universidad de 

lokyo, a trav6s de numerosos casos. confirmó que la arteritls de Takayasu es 

producida por una aortitis que involucra la aorta. sus ramas principales v las 

anerl1s coronaria• ... sugiriendo que la enfermedad podría ser producida por un 

mecanismo autoinmune. Denom.inó a la patología como síndrome da Pan· 

aortltis. pero posteriormente canlbid este nombre sólo por síndrome de 

aortltls. debido a que el prefijo •pan• podrra prestarse a malas 

interpretaciones. al creer que se retarla a afección de la totalidad de la aorta 

C281. 

En '1 975. el comltd del Departamento de Salud v Bienestar Social de 

J-apdn, propuao emplear al t•rmino de aneritis de Takayasu en memoria del 

inve1tlQ•dor. v desde entonces esta 1:•rmlno se ha hecho cada vez m•s 

cornlln a nivel internacional. 

Eulo Lupi Herrera v sus colaboradores.. en 1 975 modificaron la 

clasificación propuesta por Ueno con anterioridad. v desde entonces los 

pacientes se clasifican en cuatro tipos v se reconoce a la afección de la arteria 

put"1onar tanto como una categoría diferente como un criterio diagnóstico. 

, • .._ ª'· 

La arterltls de Takavasu .. tambhtn es frecuente en otros países asldticos. 

asS en China .. Deyu y col. realizaron un estudio de 530 pacientes .. analizados 

e.-. forma retrospectiva en un período de 32 aftas a partir de 1 990. en el 

Instituto Cardiovascular v el Hospital Fuvval de la Academia China de Ciencias 

Médicas IZ9J. De estos pacientes, 346 fueron diagnosticados mediante 
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angiogratra aórtica v 184 por sus manifestaciones clínicas adem•s de las 

alteraciones radiológicas. Las mujeres ocuparon ef 74.5% de los casos con un 

radio mujeres:hombres de 2.9:1; la edad de inicio varió de ros cinco a los 45 

atios. El 60% tuvieron hipertensión arterial sisttlmica v el 37.2% ausencia de 

pulso en las extremidades. Se documentó cardiomegalia en el 3•.6%. 

hipertrofia ventricular izquierda en el 30.5% e insuficiencia aórtica en el 

5.4%; se documentó afección de la arteria pulmonar en el 53.3% Las 

defunciones se presentaron desde los 1 4 a los 56 aftos. en un período de 

seguimiento de 7.8 anos en promedio. ocurrió un 10.4% de fallecimientos. 

Las tasas de sobrevida a los 5 v 1 O anos se calcularon en 93. 1 v 91 • 1 % 

respectivamente. 

La India es otro país en donde es muy prevalente esta enfermedad v 
Cf?nstituye la principal causa de hipertensión arterial da origen renovascular. el 

tipo de arteritis de Takayasu m6s comt:in es al tipo 111 1••· 

A diferencia de lo que ocurre en Jos dos países anteriores.. en Israel no 

ea tan frecuente la aneritis de Takayasu v ha Sido detectada casi 

exclusivamente en grupos .ittnicos tales como las comunidades da orJentales v 
de Sefarditas. (a diferencia de la enfermedad de Buergar que afecta a Jos 

judíos Azhkenazis fundamentalmente). las manifestaciones m•s comunes 

fueron secundarias a una amplia diaeminacidn da estenosis vasculares. 

encontrtlndose hipertensión renovascular en el 60% 13111. 

En Japón la arteritis de Takayasu muestra algunas diferencias con 

respecto a otros p•faes. por ejemplo .. al radio de afección mujeres:hombres es 

de 8:1 y de 9.4:1 en l•s dos series m•s grandes realizadas 1321 .. v es mucho 

mayor a los radios de países como China. India. Israel. etc. la incidencia 

tambi6n es alta ya que se estima que mas de 100 pacientes contraen la 

enfermedad cada ailo. En aste país se ha calculado que el 44. 1 % de los 
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. pacientes presentan alteraciones electroc•rdiogr41ffcas. el 40.2 cardiomegalia 

v el 20.6% calcificación aórtica. La frecuencia con que se presenta 

hipenensidn anerial sfstttmica varia de un 45.4% a un 55. 7%; ta insuficiencia 

aórtica constituyó una complicación frecuente v se apreció en el 24.8% 

La afección a mujeres en comparación con los hombres es ligeramente 

menor en Korea, en donde se ha informado de un radio de 6.6:1: el tipo 111 es 

la forma mas frecuente de ª"ª~ltis de Tak avasu; el 23% de los pacientes 

tuvieron dolor o molestias precordiales v de ellos el 23% mostró afección 

coronaria 1aa1. 

Ademas de las diferencias que existen en la incidencia de acuerdo al 

sexo v la geografía. tambittn se observan diferencias geograficas en la 

distribución anatómica v al tipo de lesión tu•. ademils de esto se ha seftalado 

que mientras qua loa aneuriamas y las lesiones estendticas tienen predilección 

por la aorta abdominal. en Ja aorta tor•cica ocurren con mayor frecuencia 

lesiones estendticaa que aneurism•ticas. pero esto no ocurre en Tailandia, en 

donde los aneurismas de la aorta v troncos braquiocef•Jlcos se ven con mayor 

frecuencia tMJ. En este país tambi6n es muv diferente el radio mujer:hombre, 

el cual ha sido estimado en 1.88:1, la mayor pane de los enfermos muestran 

una distribución difusa de fas lesiones.. sin embargo la aorta abdominal, 

paniculannente sus segmentos proximal y medio son frecuentemente 

11fectados a diferencia de la aorta torácica o del segmento distal. En ciertos 

pafaes como ta India', la aorta toratcica descendente es la mils comllnmente 

afectada, mientras que la aorta ascendente se encuentra libre de enfermedad, 

similarmente en China la aorta ascendente rara vez se ve comprometida. La 

variación geogrilfica tarnbittn incluye al tipo de lesión. Las lesiones oclusivas 

son m4s frecuentemente descritas en Japdn, Europa y los Estados Unidos. 

mientras que los aneurismas son comunes en India, Tailandia y Africa. 

Asimismo. aunque en la mayoría de las series el tipo de aneurismas descritos 
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es sacular .. en Tailandia se observan con mayor frecuencia aneurismas de tipo 

fusiforme. 

La distribucidn geogrdfica ha permitido diversas formas de e>cpresidn de 

la enfermedad, v ademils de tas variaciones anteriormente descritas, esto se 

aprecia incluso en la edad de aparición de la enfermedad .. (en Italia v Suecia la 

edad promedio es de 41 arios), o bien en fa afección a diversos drganos o a la 

asociaciOn con otras patologfas cu. 3aJ. En M41xico se realizó un anallisia de las 

caracterfaticas poblacfonales 11•1, encontr•ndose las siguientes caracterlsticas: 
Se ex.-ninaron 44 pacientes consecutivos en el Instituto Nacional de 

Cardiologf• Ignacio Ch•vez, los cuales reunieron todos Jos requisitos para 

establecer el diagnóstico de arteritis de Takayasu v tenían un panaortograma 

característico en ausencia de cualquier otra patología arterial o sist•mica. Los 

r~sultados mostraron que de 43 mestizos v un cauc•slco., 38 fueron mujeres v 
el resto honlbrea. estim•ndose un radio de 7.6:1; la edad de inicio en 

promedio ae aitud abajo de los 30 arios. La mayor pane de los casos presentd 

arteritis difusa tipo flf. en tanto que los tipos IV. 1 v 11 mostraron una 

frecuencia en orden decreciente aunque mucho inferior al tipo 111. 

Todos loa pacientes mostraron alteraciones perif6ricas, (disminucidn de 

pulsos perif•ricos v diferencias en las lecturas de la tenaidn arterial); 35 

pacientes tuvieron hipertensión arterial sfat4!mica v 7 hipertensidn aneriaf 

pulmonar. Durante la fase activa de la enfermedad se presentaron síntomas 

como fiebre. JHfrdida de peso v malestar general. Se documentó un caso con 

artritis. mientras que fas artrafgias y la presencia de nddulos en el mentón., el 

.trea perimaleolar v la superficie anteroexterna de las piernas fueron comunes. 

Se encontró frecuentemente hipergammaglobulinemia pollclonal tanto en 

casos activos como sin actividad. En estos (;!timos se documentó leucocitosis 

con neutrofilia. etevacidn de la velocidad de ·sedimentación globular v del 

fibrindgeno. Algo interesante fue que el 81 % de los casos tuvieron un PPO 
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positivo, aunque ninguno tuvo comprob•ción bacteriológica de Tuberculosis, 

por lo que se postula que puede existir una estrecha relación entre la arteritis 

de Takayasu y el contacto previO con Mycobacterium tuberculosis, sin bien 

m•s estudios se requieren para esclarecer la naturaleza de esta relación. 

Aunque se reconoce que la morbi·mortalidad en la arteritis de Takayasu 

está determinada por las alteraciones cardiovasculares ne1. la mayor parte de 

los estudios no evalúan de manera completa toda la gamma de alteraciones 

que se puedan presentar en el corazón de los pacientes de una población 

determinada. sin embargo sí existen múltiples informes de patologías 

•specífic•s analizadas individualmente en una población seleccionada . 

.Justificando lo anteriormente dicho podemos ver como en la mayor 

parte de las publicaciones o de los libros de texto se hace una mención muy 

breve y superficial de las lesiones cardíacas existentes, las cuales ya en 1 977. 

cuando no se disponfa de medios de diagnóstico avanzados. se estimaban 

presentes en un 16% de las veces c•1. sin embargo en estudios de autopsia 

recientes que analizan 58 casos en blisqueda de lesiones cardíacas y de los 

cuales 23 pacientes correspondían al g,-upo pedhltrico y 35 al grupo de 

adultos, se encontró qua el corazón era normal sólo en el 8.7% y el 20.5% 

respectivamente; el resto de los casos mostró hipertrofia ventricular izquierda 

con grados variables de dilatación 1n1. Otras lesiones asociadas incluyeron 

lesiones en las arterias coronarias tanto a nivel ostial como proximal. medio y 

distal. estenosis o insuficiencia aórtica. estenosis o insuficiencia aórtica. 

estenosis mitral y el dos casos infiltración linfocftica del miocardio. atribuída a 

miocarditis trmica. 

Otras lesiones descritas en la literatura incluyen ectasia de las arterias 

coronarias. ectasia anulo·aórtica 1•01, formación de vasos colaterales de las 

anerias coronarias a las arterias pulmonares &oe11. cortocircuitos entre 
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coronarias y arteria pulmonar vra la arteria bronquial MZJ. afección de la aneria 

pulmonar 1'31. con v sin hipertensión arterial pulmonar y/o insuficiencia 

cardiaca derecha o bien simulando tromboembolia pulmonar. alteraciones 

valvulares, ...._.., aneurismas anul•r•s submitrales ...... v•acuUtis coronaria tMtJ .. 

arritmias ventriculares ... ,.. pericarditis v taponamien10 Me1. alteraciones en la 

geometría ventricular 1471., etc.. alteraciones en su mayoría publicadas como 

informes de casos aislados o con una casulstica pequeña. similares a piezas 

aisladas de un rompecabezas que impiden apreciar el todo en su dimensidn 

real. 

; 
¡· 
!: 
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í 
' ¡ 
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o&IETIVOS 

Investigar las alteraciones cardíacas el•ctrlcas; estructurales v 
funcionales que se presentan en la arteritis de Takayasu en el Instituto 

Nacional de Cardiologra ""Ignacio Ch4vez-. 

1. Determinar la prevalencia de las alteraciones cardiacas ehlctricas. 

estructurales v funcionales en la ª"eritis de Takayasu en el Instituto 

Nacional de Cardiología •1gnacio Ch41vez•. 

2. Analizar las diversas formas de afección cardiaca que se presentan 

en la arteritis de Takayasu. 

3. Investigar las diferencias existentes en los diversos tipos de arteritis 

de Takayasu. 

4 .. Determinar las características epidemiológicas de la población. 

15 



MARCO TEORICO. 



MAllCO TEOIUCOI 

MAllCO TEOlllCO 

Desde la primera descripción de la arteritia de Tekayesu realizada en 

1906 por Mikito Takayaau cat. se han publicado una infinidad de casos, la 

mayorfe prov•nientes d•I Oriente: Japón caa.. ... : Corea caa1; India caot. etc. 

Otra caracterrstica encontrada en esta enfermedad. es que casi todos 

los pacientes son mujeres jóve!'es. Estudios epidemiológicos realizados en 

Japdn .. revelan que el 96% de los pacientes que sufrran arteritis de Takayasu 

eran mujeres ..... Uas diferencias de acuerdo a la raza se muestran en la Tabla 

11. 

La predilección que muestra la arteritis de Takayasu al afectar 

predominantemente individuos de paraes aai.titicos, asr como la existencia de 

un elevado radio de afección de acuerdo al sexo, el cual muestra su mayor 

valor en Japón y disminuye progresivamente, conforme la geogratra del lugar 

se desplaza hacia el oeste o hacia el sur en los países asl.titlcos, ha generado 

la creación de una hipótesis "eneticamente ligada a la etiologla de la arteritls 

de Takayasu. despert.tindose la atención en el papel que podían desemPnar los 

antrgenos leucocitarias humanos (HLA>. tambi6n llamados anUgenos de 

histocompatlbilidad humana, como factores predisponentes de la enfermedad. 

La mayor evidencia de esto se encuentra en Japón. en donde en 

comparación con loa japoneses saludables que sirvieron como sujetos control, 

se encontró que el 50% de los pacientes japo.neses con arteritis de Takayasu 

mostraron los antígenos HLA-Bw52 y HLA-Dw12 (51-53). Los antígenos HLA

DQw1 y el HLA-DR2, tambien son encontrados con mayor frecuencia en 

comparación con una población similar sana. 
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Algunoa estudios han informado que la presencia· de los antrgenos 

Bw52 .. DR7 v DQw52. son antígenos HLA postulados como factores de riesgo 

en los pacientes coreanos. A difftrencia de los entrganos HLA-Dw12 v HLA

DR7 y el HLA-DOw2 en loa pacientes coreanos no astan en desequilibrio da 

enla_ce con el Bw52 tan. 

En base a lo ya descrito con anterioridad.. diversos autores han 

postulado que el gen de susceptibilidad de la artaritis de Takayasu astli 

localizado entre el locus HLA-B y el HLA-DR. DO locl. en la región o .• ,., .• .,,_ 

Los estudios realizados en .Japón estimularon la investigación de los 

tipos de HLA existentes en otros pafaes. Volkman v colaboradores realizaron 

un estudio en USA en donde se apreció una elevada frecuencia de Cvv3. sin 

embargo cuando se comparó la frecuencia en relación a la población de ese 

pafs.. no resultó estadrsticamente significativa. En cambio. se documentó un 

Importante incremento en la frecuencia de MB3 v el antígeno DR• entre la 

población de enfermos con arteritis de Takayasu; el antfgeno MB3 se encontró 

en el 1 00% de los pacientes .. por lo cual formularon la hipótesis que los genes 

estrechamente aaociadoa con al aloantrgeno MB3 eran factores etiológicos en 

esta condición mórbida ,.,. •. 

Estudios realizados en M6xlco han sei\alado una alta frecuencia del 

antfgeno 85 en 30 pacientes 1•1. si bien no se alcanzó significancia 

estadfstica. La evali.Jación de 80 pacientes japoneses con aneritis de 

Takayasu, mostraron con significancia estadfstica. altas frecuencias do los 

alotipos C4A2 y C4BOO. en comparación con los controles japoneses sanos 

••••· Ambos componentes del complemento estuvieron fuenemente asociados 

con el antrgeno HLA-Bw52 en todos los pacientes. Jo cual confirma el papel 

potencial que tienen Jos factores hereditarios en la arteritis de Takayasu. 
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La localización propuesta del gen de la aneritis de Takayasu en 

proximidad con el locus B. ha propiciado la evaluacfdn de posibles 

asociaciones de esta enfermedad con componentes del complemento humano. 

(Figura 1). 

En contraste a la presencia de un antrgeno HLA panicular que 

predisponga a la enfermedad de Takayasu. en un estudio realizado en Canadd 

se encontró ra ausencia del antígeno DR1 en 21 pacientes con este tipo de 

arteritis. lo cu•t podría sugerir un papel protector del HLA en ta patogdnesis de 

la enfermedaid ..... Un concepto similar se ha propuesto en ~apón en relación 

af antEgeno HLA-Bw54 eeo1. (Figura 2). 

Se han informado algunos casos de afección familiar por aneritis de 

T~kayaau. todos elfos en pacientes japoneses. De cerca de 20 casos, 4 fueron 

por consánguinidad y 3 por gemelos monocigdticos. La mayoría presentd el 

antfgeno Bw52 y cada miembro de la familia mostró una evolución clínica 

sorprendentemente similar. En un caso. fas hermanas crecieron siempre en 

punto• geogr•tlcoa separados, con lo cual se enfatiza el impacto de los 

factores gen•ticos en Ja enfermedad. 

La hipdtesia gan•tir.a ha generado un gran intar•s en la patogenia de Ja 

enfermed•d .. en sus manifestaciones cllnicas y hasta en el prondstico, ya que 

algunos estudios han informado que Ja presencia de antígenos tipo HLA-Bw52 

en aaociacidn con insuficiencia adnica y alteraciones de la perfusión 

mioc•rdica en el ventrículo izquierdo deterioran el pronóstico cw1. sin embargo. 

la diversidad geogr41fica en Jos tipos v la expresión del HLA en la aneritis de 

Takayasu y Ja patogenia de la enfermedad requieren evafuacidn contínua. 

La etiología de fa arteritis de Takavasu continlia siendo desconocida en 

la actualid•d. Los estudios iniciales que mostraron asociación con 
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Mvcob•cterium tuberculosis 11. •'11>. fueron realizado• en la poblaciones donde 

eata micro·organlamo es aftamer.te end6mico v por otra parre no se pudo 

establecer una comprobación baC.erlol6gica en la m•yoría de los casos, •sf 

que. a pea•r de tener similitud era la patología granulom•tosa. no hay datos 

sufi~ientes que permitan establecer como agente e1:ioldgico a M. tuberculosis; 

m•s aún cuando el tratamiento ar11tlf(mlco se instituye no se observa mejoría 

en la arteritis de Takavasu. 

Loa d•toa m•• conctuvente.s favorecen una patogenia autolnmune, en 

donde intervienen mecanismos tanto de la inmunidad celular como de la 

humoral. La Aaociacidn de la Arteritls de Takayaau con otras enfermedades 

autoinmunea. tales como, enfermedades del tejido conectivo, alteraciones 

endocrinoldgicas, enfermedades ir11fJamatorias crónicas v glomerulonefritis 

membranoprolifarativa, ofrecen evidencia clínica 11. ez--•· Resulta controverslal .. 

no obstante si eataa asociaciones indicen un mecanismo común o denotan 

aonltis inflamatoria dentro del espectro del -síndrome de Takayasu". 

La aneritfs de Takeyaau se ha informado en asociacidn con el síndrome 

de Wiskott-Aldrich y con inmunodeficiencia variable coman. enfermedades 

que se caracterizan por inmunocompetencla deficiente, postu16ndose un papel 

patog6nico a fas pobl•ciones de lintoc:::iros no-T. no·B •• , ... ,. 

La existencia de una regulacl6r111 defectuosa de ccllulas T se sustenta en 

un informe que seftlila un incremenTo da ccllufas CD4 y un decremento de 

c•lulas CDS en los p•cientea con a~erltls de Takavasu te••· Por añadidura, 

existen interacciones anormetes de l.as cdlutas T con el endotelio v la matriz 

extracelular y sus proteínas t7ol. 

las protelnas -formadoras de poros", también llamadas -perforinas'", 

son marcadores de Ja actividad celulaar •asesina-, (destructiva), natural v su 
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existencia sa ha demostrado en tejido aórtico provenlen~e de pacientes con 

arteritia de Tatr.ayasu y apone una evidencia directa de citotoxlcidad mediada 

por c•lulas. ,,,, El mismo estudio demostró la exista~cla de linfocitos T 

gamma-delta. los cu•les son altamente induclbles por la proteína 65 del 

choque Por inaol•ción (HSP-65•. 

Dentro del tejido aórtico. en los sitios de inflamacl6n. se ha demostrado 

una expresión aumentada de los antfgenos HLA clase 1 y clase 11 y de la 

mot•cul• 1 de adhesión intercelular. UCAM-1 , • Siendo as.í_ 11 posible que en 

respuesta a un fragmento de proterna procesado, todav~ no identificado, es 

decir un superantrgeno.. los linfocitos T gamma-delta.. feclUtedos por la 

proterna 65 del choque por insolación, los antfgenos HL.A, la mol6cula 1 de 

adhesión Intercelular y otros factoras no identificados.. jueguen un papel 

crítico en el dafto vascular en esta enfermedad. 

La presencia de altos niveles de gamma globullnas.. complejos inmunes 

circul•nt .. y factor reumatoid•. proporcionan la evidencia de que mecanismos 

mediado• humorelmente, Intervienen en la P•tog4tne1i& de la enfermedad. 

Ens•vos que empl••n complemento v . t•cnicas ele hemaglutlnación 

defnueatr•n niveles elevados de anticuerpos anti-aórticos. en los pacientes con 

aneritia de Takayasu 17»·7••· En experimentos en los c .... a111 conejos fueron 

inyectadoa repetidmrnente con e:ictrectos de la pared aórtica obtenidos de 

P•cientes con aneritia de Tatr.ayasu. se pudo inducir u,... aonltis inflamatoria 

C7a); sin embargo, otros estudios fallaron para obtener resultados similares. 

Une evaluación reciente de 30 pacientes con arteritia da T1kay•au por medio 

de un en-yo sensible con ELISA informó de un incremento en los valores 

medios de loa anticuerpos anti-aórticos comparado co., controles enfermos 

con anritia reumatoide y lupus eritematoso sistt1mico v con controles sanos 

•n•- Dedo que otros estudios no pudieron ·apoyar estos resultados se 
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cé:>naidara actualmente que los anticuerpos •nti·•órticos no son aapacfficoa de 

la arteritis de Tak•yaau. 

Los anticuerpos anti·endoteli•les. vistos como posibles marcadores de 

•ctividad en la enfermedad de Takayasu. se han propuesto como 

protagonistas en la patogenia de e~ta enfermedad. 1n-n1. Dieciocho casos 

confirmados con arteritis de Takayaau. fueron evaluados por ELISA y por 

citometrfa de flujo para anticuerpos anti-endotelialea. 94% de los pacientes 

mostraron trtulos elevados. mientras que ninguno de los 40 controles sanos lo 

mostraron. Título• b•jos de antlcuerpos-anti-endoteliales se han encontrado en 

otras enfermedades autoinmunes. 

El papel exacto de los anticuerpos anti-cardiolipina en la arteritis de 

Takayasu es desconocido. 17•1. 

Adem•• de loa factores g•n•tlco-hereditarios e inmunológicos v 
considerando la procUvldad que tiene la arteritis de Takayasu para afectar a 

mujeres jóvenes. se ha formulado Ja hipótesis de que determinados factores 

hormonales pudiesen deaempeftar un papel en la etiopatogenia de la 

entermed•d. aunque a decir verdad. este papel no se ha aclarado 

aatiafactorfarnente. Estudios clínicos de 20 pacientes con anerftis de 

Takayasu. encontr•ron la preaencia de elevacidn de eatrdgenos urinarios en 

16 pacientes •. miantr•a que •os niveles fueron normales en las mujeres control. , .. , 
la concurrencia de la arteritis de Takayasu con el síndrome de 

kUnefelt•r~ manifiestado por Hipogonadismo masculino v anauploidia de la 

cromatina sexual .. ofrece una evidencia clrnica adicional. 1901 
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El incremento de la adhesión leucocitaria a las c61ulas endoteliales qua 

se observa can estradial y progasterona en presencia del factor de necrosis 

tumoral, pero no con testosterona,. apoya la existencia de una modulación 

hormonal en la respuesta inmune en la arteritis de Takayasu. reu 

En resumen, tomando en cuenta los datos clínicos y de investigación 

diaponlbfes.. se entiende que la patog6nesis de la aneritis de Takayasu 

involucra mecanismos multifac6ticos de inmunodulación y que ninguna teoría 

por sf sola pueda explicar satisfactori.-nente todos loa fenómenos observados. 

La histopatologra de la arteritis de Takayasu es de una panarteriris focal 

1921; ad•m•s se produce un marcado engrosamiento de la fnt:ima debido a 

acumulecldn de mucopoliaac•ridos,. produciendo esto una corrugación lineal o 

to~gitudinal en la superficie luminal Interne. Duranre la fase acriva de la 

enf•rmed8d, se puede demostrar la presencia de un infilrrado celular mixto 

con formación de granulomas y c61ulas .gigantes que envuelven a la media y la 

adv•ntlcla. Poateriorniente. se hacen evidentes la degeneración •• la t6rnina 

elútica interna de la m•dla. fibrosis de la •dv•ntlcia y neovaacutarización. L• 

vasa vasorum pueda ser afectada. Eatos cambios son frecuenremenre 

indistinguibles de los observados en la aneriris de c•lulas gigantes o las 

aortitls proximales -ociadas con las espondiloarrropatras seronagatlvas. 

Las •1eslones en parche•, focales y localizadas de la arreritis de 

Takayasu contrastan con la panarteritis difusa de la aortitis slfiUtica la cual se 

confirma a la porción tordcica de la aorta y no se extiende por debajo del 

diafr•gma. 

Aunque las lesiones típicamente descritas en la arterirls de Takayasu se 

encontraban principalmente en la aorta. sus ramas directas y al arteria 

pulmonar. con el advenimiento de nuevas t6cnicas diagnósticas y la 
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lñ•t•l•clOn d• mejores estr•tegi•s terasHtuticaa, ae ha observado un 

incr...,..ento en I• aobrevida de estos enfermos, apareciendo recientemente un• 

tendencle p•r• que las leaiones se extiendan a una amplia porcidn de las 

•rt•rlea •••atices. Alln m•a, el compromiso de , .. arterias coronarias, renales 

• lllac•• •• c•d• vez m•s frecuente conforme se prolonga el curso de la 

enfermedad. 

En 1976, Neau desarrolló una clasificacidn de la diatrlbucidn de las 

leaion .. v .. cularea, (Figura 3), en la cual en el tipo 1 las lesiones se situaban 

en •- r81"1'1- craneales .. el tipo U mostraba afección de fa aorta ascendente v 

del •reo aOt'tico .. en tipo UI mostraba lesiones localizadas en fa aona abdominal 

v sus ramas principales v el tipo IV se caracteriza por afeccidn de una amplia 

porción de las arterias mencionadas .u1. Hoy en dfa .. la cfaalficacidn m•s 

fr!lcuantemente aceptada es la propuesta por Ueno v modificada por Lupi 1s.. a.1 

(Figura 41. 

Las •r••• afectadas de la arterias muestran una superficie accidentada 

corr .. pondiente a las lesiones mediales.. sin embargo areas intactas se 

presentan en medio de las afectadas lo cual se denomina •1aaiones en 

parche-. Recientemente se ha notado un gradual decremento en las areas 

intactas.. compUc•ndoae frecuentemente con aterosclerosis en los pacientes 

de edad avanzada. El estrechamiento luminal por engrosamiento fibroso de la 

fnlim• va se ha mencionado antes, sin embargo se ha incremenrado la 

frecuencia de lesiones dilatadas en casos de larga evolución. La fibrosls 

periv•ecular •• frecuente v prominente como resultado de una raaccidn 

lnfJarn•torla a p•nir de la parte externa de la media hasta la adventicia. 

Hfstoldgicamente, Nasu clasificó la arteritis de Takavasu en los 

siguientes tipos: 
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1. Inflamación granulomatosa. 

2. tnfl•m•ción productiva difusa y 

3. Tipo flbrótico. 

E•t- leaiones son las que m6a frecuentemente se han encontrado en 

los estudios de autopai• .. siendo el tipo fibrdtico el principal y el que muestra 

una mayor tendencia a aumentar., sin embargo lesiones activas son 

frecuentemente observadas cerca de las lesiones clcatriciales viejas. aún en 

los casos de tipo fibrdtico. 

Si bien ea extremadamente difícil determinar ros cambios iniciales de las 

lesiones aneriales en los casos de autopsia, nosotros investigamos las que se 

han documentado en loa tres siguientes tipos de lesiones inflamatorias: 

1. Exudaiiva aguda (incluyendo la supurativa). 

2. Crónica productiva inespecrtica y 

3. Granulomas. 

Esto sugiere que muchos mecanismos desencadenantes pueden afectar 

la pared vascular en la aneritis de Takayasu. ta1:1 

La inflamación granulomatoaa tambi•n varta desde el tipo de c•lulas 

epitelioide• •I tipo de cuerpo extrafto. Elasticofagia es una caractartatica 

importante que puede presentarse en varias lesiones activas. Estas lesiones 

inflamatorias •• originan en la porción &Jllterna de la media y parte de la 

adventicia a tr•vt!s de la vasa vasorum.. sin embargo estas lesiones no se 

limitan adlo a la media., ya que un engrosamiento flbrocelular de la tntima 

puede ocurrir en correspondencia a la destrucciOn contrnua de la media y la 

adventicia. Por otra parte las lesiones inflamatorias progresan gradualmente a 

la fase cfcatricial y generan fibroais. y en consecuencia se presenta un 
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estrechamiento gradual de las anerias afectadas en su lumen. Si por el 

contrario fa fibrosls se retrasa y en insuficiente debido a la r•pida progrealdn 

de la lesidn.. la pared va~cular se adelgaza v se produce un aneurisma. 

Adicion•ltn•nte fa pared intacta se encuentra frecuentemente dilatada en fa 

porcidn proxirn•I • 1• •rea flbrdtica estenosada. Las lesiones activas nuevas 

que ae presentan adyacentes a las lesiones flbrdticas viejas producen un 

alarg-.niento gradual del •rea afectada. producfttndoae una ampffa •rea de 

diatorcidn v fibroafa mural. Las lesiones encontradas en Ja arteria pulmonar 

son ind•nticaa a laa deacritas en fa aorta. 

Adem•s de laa l•aiones ya descritas. la arteritis de Takayaau se ha 

descrito corno una aneritia Unfoplasmocítica. 1111 A nivel cardiaco se ha 

documentado fa presencia de miocarditis con afeccldn vascular difusa del 

m.iocardlo sin eatenoaia arterial coronaria o inflamación ad"ica. la cual puede 

llevar a d8sarroflar cardiomiopatra dilatada. , .... , 
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HIPOTESISI 

HIPOTESIS 

Al H1 - H.-0-rmBIS ALTERNA: 

E>eiste una alta prevalencia de alteraciones cardiacas en los pacientes con 

arteritis de Takayaau y un amplio espectro de fonnas de afección. 

•I HO - HIPOTESIS NULA: 

Ausencia de un• alt• prevalencia de alteraciones cardiacas y de un amplio 

eapectro de formaa de afección en los pacientes con arteritis de Takayesu. 
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MATENAL Y METODOS 

El presente es un estudio descriptivo, realizado de manera 

retrospectiva. en el Instituto Nacional de Cardiología •tgnacio Ch•vez-,. el cual 

es un centro nacional de referencia para Ja prevención.. diagnóstico y 

tratamiento de las enf•rmedadas cardiovaaculares,. situado en el tercer nivel 

de atencidn m•dica que analiza un periodo de 1 5 años, comprendido d-de 

1981 hasta 1995 inclusive. 

La poblacidn de pacientes se conformó con todos aquellos enfermos,. de 

cu•lquier edad v ambos sexos,. con arteritis de Takayasu, (cuyo diagndstico 

fue confirmado de acuerdo a los criterios propuestos por lshikawa en 1988 

.. ,, ya descritos previamente en el apartado de •justificación .. ) que ingresaron 

a nuestra Institución en el período ya seftalado y que no sufrían de ninguna 

otra patología arterial o slst6mica. excluyt§ndose a aquellos pacientes que no 

cumptr•n con los requisitos anteriores. 

El protocolo de estudio consistió en la identificación de todos los 

P•clent•• que cumplieran con loa criterios de· selección y posteriormente. en 

fa revisión de tos expedientes clínicos de todos y cada uno de los pacientes 

seleccionados, analizando las alteraciones eléctricas, estructurales y 

funcionales detectadas mediante los siguientes parémetros v estudios 

realizados: 
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1) Las características clínicas. 

2, Electrocardiogramas de superficie de 12 derivaciones. U. 11. m. aVA. aVL. 

aVF. y VI a V&t. en btlsqueda de cualquier tipo de anormalidad de la 

actividad el~ctrica del corazón. 

3• Loa estudios de ecocardlografla·Doppter. (Incluyendo ecocardiograma modo 

M. bidimensional. Doppler continuo/pulsado y codificado a color) realizados 

en cada paciente. analizando tos siguientes parametros. con el fin de 

identificar alteraciones cardiacas funcionales y estructurales: 

•• Di•metro teleaiatólico de la aurfcula izquierda y de la aurícula derecha. 

111 Dl•metro telediastdlico de la rarz aórtica. 

el Diametros telediastólico y teleaistólico del ventrículo izquierdo. 

di Grosor del tabique interventricular y de la pared posterior del ventrículo 

izquierdo (Vlt. 

el Velocidades maximas de flujo en el tracto de salida del ventrículo 

derecho. tronco de la arteria pulmonar. tracto de salida del VI y Aorta. 

ti Alteraciones de la función ventricular sistólica y diastólica. 

el Alteraciones de ta movilidad global o segmentaría. 

hl Alteraciones estructurales o funcionales de las vallvulas sigmoideas y 

aurrculoventriculares. 

11 Alteraciones del pericardio. 

J• Alteraciones vasculares y 

kl Otros tipos de alteraciones no incluídas en los apartados anteriores 

Los valores de referencia. (normales). de los par&lmatros anteriores. fueron 

tomados del Departamento de Ecocardiografla y Fonomecanocardiografra 

del Instituto Nacional de Cardiología •1gnacio Ch&lvez-. 1•71 

,, Panaortografía y estudios anglognlficos relacionados. dirigidos a establecer 

la clasificación de la arteritis de Takayasu. de acuerdo a los tipos de 



· afección vascular propueatoa por Ueno y colaboradores ••• y modificados 

por Luip Herrera .... (ver el apartado de •.Justificación• y la figura 4. 

Se inveatigó la eaistencia de cualquier tipo de anomalfa vascular 

incluyendo zonas de obstrucción o eatenoaia. dilataciones vasculares. 

aneurismas,, circulación colateral. etc .• determinando la extensión de la lesión. 

y la localizaci6n. tamaf\o y tlpo de vaso afectado. En aquellos casos que las 

manifeatacioena cHnicas. electroc;ardiogréficas o ecocardiogr6ficas justificaron 

le reallzaci6n de cateterismo cardiaco. coronariogratJa selectiva y 

ventriculograHa. también se analizaron sus hallazgos. tipificando las lesiones 

coronari- de acuerdo a la clasificación propuesta por Matsubara y 

colaboradores ..... y mostrada en la Figura 5. 

Asimismo. en cada paciente se revisó el resultado de la panangiograHa 

pulmonar efectuada. 

Debido al tipo ~e estudio y a las variables analizadas. la mayorJa de los 

resultados se expresan en t6rminos de porcentajes. media. mediana y rango 

intercuantH. 
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llE9ULTADOS 

Durante el lapao de 15 aftOs analizado en et presente estudio ... un total 

de 75 pacientes cumplieron con los criterios de selección, lo cual corresponde 

• un promedio de 5 nuevos casos por afta que ingresaron a nuestra 

Institución. con el diagnóstico de arteritis de Tayakasu; de ellos. 64 fueron 

mujeres, (85.33%1 v 11 hombres, 14.67%. con lo cual se calculó un radio 

entre el sexo masculino y el femenino de 1 :5.8 

De este universo de pacientes con ª"eritls de Takayasu. se 

establ•cieron 2 conjuntos: (Ver G n.tfica 1) 

El primero engloba a 27 enfermos que no tenían afección cardiaca, de 

los cuales 23 eran mujeres .. (85.19%) y 4 hombres. (, 4.81 %) con un radio de 

1:5.75 

El segundo grupo. el cual seré motivo del presente estudio, estuvo 

compuesto por 48 individuos que mostraban alteraciones cardiacas de tipo 

y/o estructural vto funcional, confirmado mediante 

electrocardlografra .. ecoc•rdiogratra-Doppler y/o los estudios hemodinalmlcos y 

•ngiogr•ficos realizados. lo cual se traduce como una prevalencia de 

afecciones cardiovasculares en fa poblacidn analizada de enfermos con 

•rteritis de Takayasu igual a 64%. El sexo femenino constituvd el 85.4.2'% (41 

casos .. mientras que 91 masculino comprendió el 14.58'%. (7 casos), radio de 

1 :5.88. su edad fluctuó de un mrnimo de 12· anos .. hasta un m4xlmo de 70 

•ftos .. con un rango de 58 años .. una media de 34.5 años v una mediana de 

34 años y una desviación est•ndar (SO) de 1 O. 77 .. (Ver Tabfa 2 y Gr4ficas 2 v 
3). 
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En 28 pacientes se encontraron una o m•s alteraciones 

electrocardiogr6fic11s. calculjndose una prevalencia de 37.33% tVer GraHicas 

•v 51. 

La alteraciOn eléctrica con mayor prevalencia fue el crecimiento 

ventricular izquierdo. Chipertrofla y/o dilatación). encontrada en el 16% de la 

población con arteritis de Takayasu analizada en este estudio. 

En 2 mujeres jóvenes de. 30 y 33 a;\os de edad. se documentó ta 

existencia de Infarto del miocardio· antiguo. ambos en 111 reglón anterolateral. 

observjndose en et primer caso una elevación persistente del segmento S-T. 

lo cual se interpretó como secundario a un aneurisma ventricular izquierdo. 

confil;m•ndose esto mediante ecocardlografra y ventriculogratra. 

Se documentaron diversas alteraciones del ritmo y de la conducción 

incluyendo la presentación de flutter auricular tanto del tipo 1 como del tipo 11. 

así como ritmo auricular Izquierdo bajo. en ningún caso se documentó 

crecimiento auricular. ni ningún otro tipo de alteración estructural mediante 

ecocardiograffa. con excepción de prolapso de la valva anterior de la mitral 

que producfa insuficiencia mitral mínima en el primer caso. Los estudios 

angiogrjficos tampoco demostraron ninguna alteración diferente a la afección 

aórtica por la aneritis de Takayasu. en estos 3 casos seth1lados. En 2 

pacientes se encontró bloqueo atrioventricular. en el bloqueo de primer grado 

se documentó mediante ecocardiograffa la existencia de estenosis mitral ligera 

con un area valvular de 2.2 cmª. sin emba;go en el bloqueo de segundo 

grado. Mobitz l. no se encontraron alteraciones. En lo tocante a los bloqueos 

de rama del haz de His. no se encontró evidencia de cardiopatfa isqull!mlca; en 

un paciente con BRDHH (bloqueo de rama derecha). se encontraron 

alteraciones sugestivas de miocardiopatfa dilatada. En la Tabla 3 se muestran 

31 



llESULTADOSl 

los diferentes tipos de alteraciones elactrocardlogr.i!Hicaa y·su distribución da 

acuerdo al sexo. asl como su frecuencia relativa y la prevalencia Individual. 

Los estudios de ecocardiografla-Ooppler realizados fueron anormales en 

41 casos. calcutaindose una prevalencia de alteraciones estructurales y/o 

funcionales.. detectadas por este ml!ltodo.. en la población de enfermos con 

aneritis de Takayasu. de 54.67% 

La hipertrofia ventricular izquierda de tipo conc•ntrico. fue fa alteración 

m•• frecuente observada. (26 pacientes). y fue seguida por insuficiencia 

aórtica,. dilatación del ventrículo izquierdo y por insuficiencia mitral en orden 

decreciente. (20,. 19 y 16 casos respectivamente). 

Se encontró crecimiento auricular izquierdo en et 11 % de tos casos de 

aneriti• da Takayaau. t8 casos), tres de tos cuales se asociaban a insuficiencia 

mitral. dos a estenosis mitral y 3 a insuficiencia mitral con miocardiopatra 

dilatada. El Linico caso que mostró crecimiento auricular derecho. tambillln se 

encontró en el grupo de enfermos con mtocardiopatra dilatada. 

En 6 pacientes se encontraron alteraciones de la movilidad segmentarla 

del ventrículo izquierdo. (prevalencia del 9%) sugestivas de cardiopatía 

isquctmtca. las anomalfas observadas consistieron en acinesia septal en su 

tercio medio v apical (1J; hipocinesia (1) v acinesia (1) anteroapical; 

hipocinasia v acinesi& de la pared posterior (1 caso en cada atteracidnJ. v un 

caso con discinesia apical con zona aneur•sm•tica v trombo apicat calcificado. 

Un paciente exhibid movimiento septal paradójico. 

En 7 casos se apreció hipocinesia gener•fizada con depresión de fa 

función sistólica del ventrículo izquierdo y en algunos casos con alteraciones 

de la relajación; 3 pacientes mostraron alteraciones compatibles con 
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mioc•rdlop•ll• dilat•da. Se encontró hipenensldn arterial pulmonar en 3 

enfermos. con presiones siat6Hcas que fluctuaron entre 40 v 70 mm. Hg. En 

otros 3 enfermos se aprecid la existencia de derrame peric•rdico sin ninguna 

p•tologfa asociada a la arterltis de Takayasu. en dos casos se aprecid un gran 

derrame paric•rdico al cual producfa signos ecocardiogrllficos sugestivos de 

taponamiento cardiaco. 

La Tabla 4 muestra los tipos de alteraciones ecocardiogr•,icas 

encontradas y et ntlmero de enfermos que presentó cada alteracJdn. 

(debl•ndoae considerar que ta mayorfa tenra m•s de una anormalidad). asr 

corno la prev•lencia relativa de cada patologla v la prevalencia global de 

acuerdo a la clase de afección. 

Las alteraciones angiogrllficas encontradas en la panaonografla y fa 

angiograila pulmonar realizadas en los 48 pacientes con arteritis de Takayasu 

y afeccidn cardiaca. permitid clasificar a los pacientes de acuerdo al tipo de 

afección v-cular. adem6s de confirmar el diagnóstico de arterftis de 

Takay-u y de investigar la presencia de alteraciones estructurales o 

funcionaln. De esta forma. 26 pacientes se clasificaron en el Tipo 111 de ta 

arteritia de Takayasu. 14 en el tipo IV. 6 en el tipo 1 y 2 en ef tipo 11 (Gr6fica 

6). 

En 17 pacientes se encontr•ron alteraciones cllnicas. 

electrocardiogrAlficaa o ecocardiogr•flcas sugestivas de cardiopatfa isqu~mica. 

por lo cual se sometieron a cateterismo cardiaco Izquierdo v coronariogr8ffa 

selectiva. encontrando los siguientes hallazgos: 

En 8 pacientes no se encontraron alteraciones o lesiones coronarias 

demostr•bles por angiograffa. En los 9 pacientes restantes. en los cuales ar 

se demostraron lesiones coronarias .. se demostraron lesiones en 14 vasos. 5 



pacientes (56%) tuvieron afección de un solo vaso; 3 pacientes, (33%) 

tuvieron lesiones bivasculares ven un paciente (11 %) se encontraron lesiones 

trivaecul•r••. 

La edad de los pacientes fluctuó de los 17 a los 37 anos. media de 31 

aftos y mediana de 33 aftos. El perfit de lípidos fue normal en todos los casos. 

La arteritia coroneria descendente •nterfor, (DA), se vio afectad·a en el 

43% de 1•• veces. la CD en el 36% v la Cx en el 21 %. (Ver Gr•flca 71 

De acuerdo a la cl••ificacidn del tipo de leaiones coronarias propueato 

en la seccidn de material v m•todos, se encontró que el 50% da las lesiones 

fueron del tipo 1, 43% del tipo 2 v 7% del tipo 3. (Gr•fica 7). 

la Prevalencia de las lesiones coronarias en la poblacidn estudiada fue 

de 12" y se encontrd en el 19% dti los enfermos que tenían arteritis de 

T•Uvaau y afección cardfovaacular. 
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DlllCUBION 

La arteritls de Takayaau .. fue concebida inicialmente como una patología 

que sdlo producí• manifestaciones vasculares 121, con el paso del tiempo. se 

demostró que adem•s de este tipo de lesiones. era capaz de producir un 

patrón trifllsico d• progresión de la enfermedad n11. caracterizado en Ja fase l. 

por una reacción inflamatoria sist•mlca.. en la fase 11 por una reacción 

inflamatoria local que afecta segmentos de algunos vasos.. (clllsicamente 

carotodinia). v en la fase 111. · Ulamado tambictn estado fibrótico). por la 

presencia de soplos v de isquemia la cual era responsable de la afección 

órganica. 

A pesar de las publicaciones que sel'ialan otras formas de afección 

cardiaca diferentes a las producidas cl6sicamante por obstrucción de las 

•rteri•• coron•riaa v dilatacidn anulo-aórtica M1-Mf. v a la aceptación 

gener•liz•d• da que las lesiones cardiacas son las causas principales de 

muerte en loa casos da arteritia de Takayaau -·· en nuestro medio no se 

h•bí• realizado un estudio que analizara detalladamente todas las alteraciones 

que ae producen en el corazdn de estos enfermos.. ni tampoco se había 

determinado la prevalencia de dichas alteraciones. 

Si bien exista una amplia variabilidad an las formas de expresión de la 

enfermedad.. una alteración frecuentemente descrita es la hipertrofia del 

ventrículo izquier~o .. la cual alcanzó la mayor prevalencia individual en nuestro 

estudio .. lo que puede explicarse por la alta frecuencia de hipertensión arterial 

siat6mica y de insuficiencia adrtica que se observa en estos enfermos. La 

insuficiencia aórtica rara vez se diagnostica antas que la enfermedad de 

Takayasu v la frecuencia de esta asociación varía desde el 6 al 52% según 

diversos autores n:s. :to. e11. En el presente estudio se encontró en el 27%. 

Dado que el mlmero de casos en los que se encontró dilatación de la raíz 
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aónica o ectasia del anillo valvular. o dilatacidn da cavidades.. fue 

significativamente menor que al nllmero de casos con insuficiencia adrtica, (4 

VS 20). es posible considerar que el mec•nismo responsable de la afección 

valvular en ta mayor pane de los casos. haya sido una aortitis inflamatoria que 

afecta las valvas (valvulitis). produciendo separación o enrrollamiento v 
engrosamiento del borde de fas valvas. (lo cual fue documentado en algunos 

casos>. llegdndose incluso a producir lesiones como el prolapso v la estenosis 

valvular. (alteraciones observadas tambi•n en la vdlvula mitran. El mismo 

mecanismo patog•nico debe pOstularse si se quiere dar explicación a tas 

lesiones valvulares enconrradas a nivel de ta mitral. la tricúspide v la válvula 

pulmonar. 

Aunque individualmente la prevalencia de las alteraciones del ritmo v de 

la conducción son bajas en este estudio. en su conjunto tienen una 

prevalencia superior al 25%. Por otra parte no se conoce ningún otro estudio 

publicado con anterioridad. que muestre la diversidad de alteraciones aquí 

descritas. ni los tipos de alteraciones del ritmo aquí encontrados. con 

exepciOn de las oxtrasfstoles ventriculares. M•• 

Este estudio abre la posibilidad de que Ja arteritis de Takayasu pueda 

•fectar el tejido del corazón. incluyendo las clllufas autom6ticas del nodo A-V 

y el tejido de conducción. (bloqueos atrioventriculares e intraventricularesJ. asr 

como el tejido no especializado. (ritmo auricular bajo. Flutter auricular v 
extraaratoles ventriculares. en forma secundaria a miocarditis). La afección en 

estos tejidos .. podría ocurrir en la fase inicial inflamatoria v fa miocarditis ser la 

responsable del incremento del automatismo auricular tanto como del 

ventricular. o en Ja fase tardía. produciendo fibrosis o degeneración del tejido 

de conducción; apoyando la hipótesis del desarrollo de miocarditis se 

encuentra el hecho de que algunos pacientes con arteritis de Takavasu han 
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desarrollado miocardiopatra dilatada. tanto en nuestro estudio como en 

algunos informes de fa literatura. 111 • ._, 

La afección de las arterias coronarias se observa entre el 9 v el 44% de 

los enfermos con arterltis de Takayasu. de acuerdo a la serie revisada. 1s .... -· 

91. e21. En la poblacldn del presente estudio se encontró en el 12%. sin 

e~bargo. sólo se realizó coronariogratra en aquellos pacientes con 

manifestaciones de cardiopatra isqulllmica de tipo cltnico o electro4 

ecocardiogrtlfico. lo cual pudo haber excluido a un nllmero importante de 

enfermos con lesiones coronarias. Considerando la baja tasa de 

complicaciones que en la actualidad tiene la realización de una coronariogratra 

selectiva con el personal especializado. v la alta prevalencia que pueden llegar 

a tener laa lesiones coronarias. las cuales son un factor importante de la 

morbimortalidad de estos enfermos. se comprende que resulta necesario que a 

todos los pacientes se les realice coronariogratra selectiva en el momento que 

son sometidos a panaortograffa. 

Se cree que la mayor parte de las lesiones coronarias están limitadas a 

los ostiae v porciones proximales. pues son debidas a la extensión de los 

procesos inflamatorios v cicatriza!. que ocasionan proliferación intimal y 

contracción fibrosa a panir de la rarz aónica. ya que las lesiones inflamatorias 

características de asta enfermedad ocurren en las arterias ehlsticas y se 

extienden el origen de las arterias musculares que se ramifican directamente 

de la aorta. En nuestra población. sin embargo. sólo el 50% de la población 

presentó obatruccldn ostial o proximal. mientfas que un 43% tuvo afección 

focal o difusa no proximal y un 7% mostró dilatación aneurism~tica con una 

formación anglomatosa, lo cual trae por consecuencia que otros mecanismos 

patofisioldgicos. •-· 81. 9.z1. tambllAn sean responsables de es'tas lesiones. 

incluy6ndose entre eUos la aneritis coronaria focal o difusa con fibrosis 

secundaria. o con dlsrupción de la media v la consecuente formación de 
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aneurismas. La clasiflcacidn del tipo de lesiones coronarias es trascendente. 

pues ademats de diferencias epidemfofóglcas. tiene implicaciones terapduticas 

.-. •'•· Considerando que en un ampJio número de pecfenres con anerJtis de 

Takayaau sus principales manifestaciones son cardiacas .. con mínima afeccidn 

vascular aórtica o pulmonar .. ,., ... , .. resulta necesario modificar fa clasificación 

tradicional ••• .. v establecer un nuevo grupo .. el tipo v. para designar de manera 

precisa a este grupo de enfermos. 
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CONCLlJSIONi 

CONCLUSION 

La arteritis de Takayasu es una enfermedad que se caracteriza por una 

arta prevalencia e importante variabilidad en el espectro de manifestaciones 

cardiovascular•s v exhibe un abundante nllmero de alteraciones cardiacas 

er•ctricas. estructurales v funcionales~ en cuva ~nesis intervienen múltiples 

mecanismos fislopatog•nlcos~ algunas veces de índole primaria v otras 

secundaria .. Jo cual hace imprescindible considerar en su estudio. tanio e.amo 

en su clasificacidn. tan amplia diversidad. 
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APENDtCE 1 

-;:::;:;::::::;:;- --------
!C•••• • I le•••••! le•••• 1 1 

CDw12>-C4BOo-C4A2-Bw52-Aw24 

L• loc•Hz•cldn propu-te del gen de 1• •rt•rltla d• T•k•W'••u en 
swoxlmldad con •1 locua B. ha P•oPlcluo la _ .. u.clón d• _,_ 

-ocladonaa de -t• enfenned•d con cornponent- del COfl1pfern•nto hum•no. 



el••• 11 cl•••I ...... DPA1 DOet DQA1 DRa1 DA94/0A85 a 
1 1 ; .. 1 ......... 1 .... 1 1 1 

OIOI 02 10901 0103 ª 1502 5•0102 

!.~! ..... !?~~J 0803 

ws2 •uacepllble 

CM01 D:J01 0405 4•0101 w54 realaa.nt 

En contraa1e • le pr-.ncl• d• un antfgeno HLA particul•r que 

prediaponge • la en•enneded de T•"'-vuu .. en un -tudio realizado en Can•d• 

aa encontró la auaencla del antfgeno DR1 en 21 pecientea con ••t• tipo de 

•n .. 111a .. lo cual podrla sugerir un papel protector del HLA en la .,.tog•nnla de 

•• enfennedad .... Un conc•pto .•irn"- •• h• prOpuemto en .J•pdn en relacl6n 

al antlgeno HLA-llw5'. 
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FIGUM3 

En 1978. N-u -rrollCI un• cleolfic8Ción de le dlotrlbución - lao 

lasionee V88Cular-. CFlgure 3,, en la c:ual en el tipo 1 I•• fnion- H aitu.ban 

an •- r-.nu e,......_, el tipo 11 moatraba afección de I• aort• aacendente y 
del •co adrtJco .. en tipo 111 moatrab• 1 .. 1on .. localizada. •n I• .art• abdominal 

y aua r-.n- princlp• ... y el tipo IV .. ceracteriza por eteccl6n de un• mmpHa 

porctOn d9 laa ertertu mencionad- .... 
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Argd• de TekeYMYi 

Tipo •fecl'• funct.rnentMnente ., •co edrtk:o v lo• vaoa 
br•nqulocet•Ncoa v •ublltltuye • la anterior ct.nomlniacldn de tipo Shlrni.zo
s.no; el Tipo 11. ,,..., __ t.,.lorrnente Klmoto. efecte •Olo I• eone t6r•co- . 

ebdomln•I, "eua ram-. en _,...,,., lea •nerl- renelM. Por tlltlmo. el Tipo 111. 

11....-e1. coml>ine loa hellaz- d9 loa Tlpoa 1 v 11. 

En 1977. lupl-Herrer• v aus col•bor•dor'!• propu•J•ron un• cuarta 

c•teeort•. el Tipo IV. en el cuel •xl•t• afeccidn de I• •rt•rl• puknoner .... 
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F 

Tlpoa de •feccldn de •- •rterl- coronerf- en 1• •rteritla de T•Uy-u : 

Tipo 1 : •- lealanea coron•rlaa -••n limitad- a los oati- v porclonea proxlrn.._ 

Tipo H : .i:eccidn focal o dltuaa no proximal 

Tipo 111 : dll•t•clC!n •neurlam•11c.i 
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APENDICE 2 

INFORME NACION TOTAL MU.IE-S HOllll-ES 
Kerr U.S.A. 60 58197%1 213%1 
Num•no Jandn 126 121 196%1 514%1 
Depto. Bienestar Japón 2.148 1.909 (89%1 239 111%1 
Social 
Robles Mllxico - 38185%1 6115%1 
Perk Corea 47 40185%1 7 115%1 
2hena China 500 370174%1 130 126%1 
Mehra India 46 30164%1 16 (36%1 
Pivachon Tailandia 46 30(64%1 16 136%1 
Deuth Israel 22 12 155%1 10 (45%1 

• Tomado y modificado del Comitd de Investigación Internacional de la 
· Anerit~a de Takavasu. 

TAW A 2• Dlatribucl6n de C-o• de Arteritia de Tall•"aau con Cardiopatía por 

Ed ... ,, ••• D. 

EDAD CmlloaJ HOM~ 
Cnl 

0-10 o 
11 - 20 o 
21 - 30 1 
31 - 40 5 
41 - 50 1 
51 - 60 o 
61 - 70 o 
TOTAL 7 ( 15%1 

-Homb<e:Mujer = 'l:llM 

.._.., de Ed•d: 118 alloa 

Ed8d...-.:34.45e 

so- '10.77 

MUJERES TOTAL 
(ni (ni "" o o o 

5 5 10 
13 14 29 
13 18 38 
8 9 19 
1 1 2 
1 1 2 

41 185%1 48 100% 
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ree e 3• Tlpoa: de Atter8Clonea Elect,ocardfog...ac- encontr•d.. en •• 
Art-adeT ... ..,._. 

ALTE-CION HOM--.cnJ MUJEftESCnJ Toe., CnJ Pr•v-cla ,,._.,,"", 
~- o 1 1 1.33 -- 1 o 1 1.33 -· !~---- 1 o 1 1.33 - .. 2 6 8 v:-----
~~ ... o 1 1 1.33 

~·~ o 1 1 1.33 - o 3 3 4 - o 1 1 1.33 -- 1 1 2 2.66 
~·--VD 1 8 9 12 ..._._.,, 

4 8 12 16 

""" 1 3 4 6.33 
CAD o 1 1 1.33 ..... 2 6 8 10.66 - o 2 2 2.66 - o 2 2 2.66 - o 1 1 

, 1.33 

" 
,.. __ ª Toe., - 37.33% 

Alwevfatura•: .,.DHH = 9'oqueo de rama d•rech• del Haz ft HI• -H --..u- de rama IZqu-da - H- d• HI• 
9F,AlllHH =- aoqueo ct.I faacfcufo •nt•rfor d• ,. ram• 

IZqulerda - Haz de Hla 
VD - Ventdcuto derecflo 

VI - Ventrlculo Izquierdo 

CAi == Cr.clmlento M1ticular lzqul•rdo 

CAD =s Cr9Cl"'""1to •urfcular derecho 

SSVI - Sobrecarga alat611c• d9' ventriculo Izquierdo 



APENDICE 2! 

ye• e 4: Alter•clonea Ecocardlogr6flc- •n Arterltla de T•ll•Y••u. 

··~ --ECT-ln' INDIVIDUAL 1'11.' OLomAL 
VALVULAR 23 31 .... 

Emlenó9is A6rtice 1 1.33 ·-"-- 20 :ze.ee -·- 3 4 ·-- 115 21.33 
E-aT~ o o 
·--Trtca,.i- lil 12 
E91enoeis Pulrnoner o o 
lft9Uficienc::i• Pulmon• 2 2.ee 
~Valv..._Mi_ 1 1.33 
P-Velv.,._ A6r1ico 1 1.33 

VI 14 19"" 
Tipooo-: 7 9.33 

- Hipoc:ineaia _..iz_ 7 lil.33 
(mi--1•) 3 4 
Tipo~-= 7 9.33 
-Hlpoci- 2 2.1111 ·-- 3 4 
-DI- 1 1.33 --lm--- ·1 1.33 

F'*CIDN~ 17 23 .... 
F..- •--.._imlde 13 17.33 DI--- lil 12 

31 41 ... 
Dlel8Ci6n ...___..izq. e 10.ee 

~---· 
1 1.33 

DNel8Ci6n ventrk:uls izq. 19 25.33 
~ vwrtrk:ulm' der. 2 2.1111 
Hl.....-v-lzq. 2e 34.ee IAMtMt.,,• venlricul• 1 1.33 

Trom- mural - VI 1 1.33 
Mernbrmw C81Ciflcadm _, Al 1 1.33 

--.cAflDICAa 3 ..... 
o.n..... 3 4 
T 1 1.33 

VA9Ctl"ªR 11 ,, .... rala:-- 4 5.33 
E-91aA6rtlca 1 1.33 
HAP 3 • 
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PREVALENCIA DE ALTERACIONES CARDIACAS 
EN ARTERITIS DE TAKAYASU 

{640%) 

CON AFECCION CARDIACA '6 PACIENTES 

GRAFICA 1 
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GRAFICA 3 
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\A-VALVULAR 
1 B- MOVILIDAD 
.C- FUNCION 
. VENTRICULAR 
D· CAMERAL. 
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TIPO 111 
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