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RESUMEN

La arteritis de células gigantes es una vasculitis
cronica que afecta a medianos y grandes vasos,
con predileccion por la arteria temporal. Se invocan
factores ambientales que actuarian en individuos
susceptibles. Es la vasculitis mas frecuente en el
adulto mayor.

Tiene un amplio espectro clinico de manifestaciones,
por lo que hay que tener un alto grado de sospecha,
ya que, dependiendo de un diagndstico precoz, se
puede instaurar rapidamente el tratamiento y mini-
mizar asi el riesgo de complicaciones. El tratamien-
to debe iniciarse frente a la sospecha clinica, sin
esperar a los métodos paraclinicos confirmatorios.
Los glucocorticoides siguen siendo el tratamiento de
primera linea dado su rapido alivio de los sintomas
y normalizacién de los parametros inflamatorios,
logrando disminuir la mortalidad. La utilizacion de
otros inmunosupresores no ha demostrado resul-
tados categoéricos favorables. Los agentes biolégi-
cos estan indicados en casos seleccionados ante
el fracaso terapéutico de los glucocorticoides, aun-
que aun contintdan en estudio. Se presenta el caso
clinico de un paciente con este diagnéstico, el que
presentd como complicacion un accidente cerebro-
vascular en el territorio de la arteria vertebrobasilar,
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se inicid de forma precoz tratamiento con glucocorti-
coides via oral, presentando una buena respuesta y
evolucion favorable, sin complicaciones posteriores.

PALABRAS CLAVE: Arteritis; Arteritis de Células Gi-
gantes; Polimialgia Reumatica; Vasculitis.

ABSTRACT

Giant cell arteritis is a chronic vasculitis that affects
medium and large vessels, with a predilection for
the temporal artery. Environmental factors that
would act on susceptible individuals are invoked.
It is the most frequent vasculitis in the elderly. It
has a wide clinical spectrum of manifestations, so
there should be a high degree of suspicion, since,
depending on an early diagnosis, treatment can
be rapidly decided and, in this way, minimize the
risk of complications. Treatment should be star-
ted when facing clinical suspicion, without waiting
for confirmatory paraclinical methods. Glucocor-
ticoids remain the first-line treatment, given their
rapid symptoms relief and normalization of inflam-
matory parameters, achieving the reduction of
mortality. The use of other immunosuppressants
has not shown favorable categorical results. Biolo-
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gical agents are indicated in selected cases due to
the therapeutic failure of glucocorticoids, although
they are still under study. We present the case of
a patient with this diagnosis, who presented as a
complication, a cerebrovascular accident in the
area of the vertebrobasilar artery, the oral glu-
cocorticoid treatment was started early, and the
patient presented a good response and favorable
evolution, without later complications.

KEY WORDS: Arteritis; Giant Cell Arteritis; Polymyal-
gia Rheumatica; Vasculitis.

INTRODUCCION

La arteritis de células gigantes (ACG), también co-
nocida como arteritis de la temporal o arteritis de
Horton, es una vasculitis granulomatosa crénica e
idiopatica con tropismo para los grandes y media-
nos vasos, particularmente las arterias carétidas y
vertebrales. Los estudios epidemioldgicos informan
una incidencia anual estimada de ACG que varia de
1,1 a 32,8 casos por 100.000 individuos mayores
de 50 afios; la incidencia varia segun la ubicacion
geogréfica. Si bien la etiologia es desconocida, se
han postulado factores ambientales que actuarian
sobre un individuo susceptible genéticamente. Los
estudios epidemioldgicos informan diferencias en la
incidencia de ACG entre los grupos étnicos, un alto
riesgo en mayores de 50 afios de edad y un pre-
dominio femenino. Un componente genético en la
patogénesis de la ACG esta respaldado por obser-
vaciones de agrupacion familiar esporadica de los
miembros afectados, junto con el predominio de la
enfermedad en la raza blanca (1).

Se ha demostrado una asociacién entre ACG y va-
riantes genéticas en la region mayor del complejo
mayor de histocompatibilidad (MHC). En cuanto a la
patogenia, se propone que un antigeno seria reco-
nocido en la adventicia de las arterias por los linfoci-
tos T, los cuales atraviesan la pared del vaso a través
de la vasa vasorum. Los linfocitos T CD4 se diferen-
cian a células colaboradoras de tipo1, se produce
interferon gamma (INF-G) y disminucién de células

colaboradoras tipo 2 que producen interleuquina 4.
Esto da lugar a expresiéon de moléculas de adhesion
y quimioquinas con mayor reclutamiento de leuco-
citos, lo cual lleva a hiperplasia de la intima, fibrosis
y fendmenos protrombéticos e isquemia. Por ultimo
fenédmenos de angiogénesis. Investigadores del
Hospital de Clinicas de Barcelona descubrieron que
valores elevados de interleuquina 6 se asocian con
menos complicaciones isquémicas, dado que se tra-
ta de un potente estimulador de angiogénesis. Esto
proporciona la justificacion para el direccionamiento
terapéutico de la ruta de sefalizacién de IL-6 (2).

El espectro clinico de manifestaciones de la ACG es
amplio, siendo la cefalea de instalacion brusca o de
caracteristicas diferentes a las habituales el sintoma
mas comun (presente en el 80% de los casos). Sue-
le ser temporal o parietotemporal, y puede asociarse
con hiperalgesia del cuero cabelludo. La palpacion
de las arterias temporales suele ser dolorosa, ade-
mas de encontrarse engrosada y tortuosas en su
trayecto. Puede verse claudicacion mandibular.

La mayoria de los pacientes presentan astenia, adi-
namia, anorexia y adelgazamiento. La fiebre suele
estar en la mitad de los casos. A veces como sindro-
me febril prolongado. La ceguera suele presentarse
en el 5-15% de los casos y es secundaria a neuritis
optica isquémica anterior, y en menor medida por
oclusion la arteria central de la retina. En la mitad de
los casos va precedida de amaurosis fugaz, impor-
tante a tener en cuenta para inicio de un tratamiento
precoz y prevenir la ceguera irreversible. Un 10% tie-
ne manifestaciones cerebrales vasculares, siendo el
accidente cerebro vascular la manifestacion mas fre-
cuente. También suele observarse disfuncién audio-
vestibular. Mas raramente se ha descrito cardiopatia
isquémica por lesidn coronaria, claudicacion intermi-
tente de extremidades o necrosis de la lengua por
oclusion de arteria lingual. Hasta un 20% puede de-
sarrollar aneurisma, sobre todo de la aorta toracica.
La polimialgia reumatica puede asociarse hasta en
un 40% de los pacientes. La clasificacion de la en-
fermedad ACG se basa en los criterios del Colegio
Americano de Reumatologia de 1990. En particular,
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uno de los cinco criterios para la clasificacion de la
enfermedad es la presencia de una biopsia de la arte-
ria temporal anormal (BAT), que todavia se considera
el estandar de oro para el diagndstico de ACG (3).

Los criterios de clasificacion son:

+ Edad de comienzo mayor o igual a 50 afios.

* Dolor de cabeza de nuevo comienzo o nuevo tipo
de localizacion.

* Anormalidad de la arteria temporal, sensibilidad a
la palpacioén o disminucién del pulso no relacionada
con arterioesclerosis de arterias cervicales.

* Velocidad de eritrosedimentacion (VES) mayor o
igual 2 50 mm en la 1° hora.

* Biopsia anormal de arteria temporal.

Deben cumplir al menos 3 criterios, teniendo una
sensibilidad y especificidad mayor al 90%. La BAT,
si bien es el método que permite la confirmacién his-
topatoldgica por su alta especificidad (100%), dada
su baja sensibilidad (40%), su negatividad no ex-
cluye el diagndstico. La lesion es segmentaria, por
tanto la biopsia debe realizarse de al menos 2 cmy
del lado de mayor sintomatologia. Si el resultado es
negativo, esta discutida la realizacién de una segun-
da biopsia del lado contralateral, recordando que se
trata de un método invasivo (4).

La VES suele estar elevada en el 95% de los casos,
cercana a 100 mm en la primer hora, pero valores me-
nores a 50 mm en la primer hora, no excluyen el diag-
néstico. Es util para valorar respuesta al tratamiento.
También puede elevarse la proteina C reactiva. Es-
tos parametros se usan comunmente para deter-
minar la actividad continua en pacientes con ACG
pero, por si solos, son insuficientes para determinar
la presencia de inflamacion vascular en curso. En
cuanto a las técnicas de imagen, se ha propuesto
la ecografia con doppler color de la arteria temporal
como una técnica no invasiva. El doppler de alta fre-
cuencia permite valorar el flujo y la estructura vascu-
lar de los pequefos vasos como la arteria temporal
superficial y la arteria oftalmica. La sensibilidad es
baja (40-50%). La presencia de un halo hipoecoico
en la arteria temporal puede observarse en enfer-

medad activa, y puede resolverse en tan solo 2 dias
después del inicio de glucocorticoide. La tomogra-
fia computarizada o resonancia nuclear magnética
(RNM), no son aplicables a arterias de mediano y
pequeno calibre, dejandose como métodos de elec-
cion cuando se sospecha compromiso de la aorta.
La tomografia por emision de positrones (PET), se
ha evaluado como una herramienta para el diagnés-
tico y la evaluacion de la actividad de la enferme-
dad, y se puede utilizar para detectar la respuesta
terapéutica temprana (3). La visualizacion por PET
permite ver el aumento de la captacién de glucosa
marcada en las paredes inflamadas de los vasos
afectados. Esta técnica muestra que el compromiso
inflamatorio de la aorta y subclavia puede estar pre-
sente hasta en 50 a 80 % de los pacientes (5).

La RNM, combinada con PET también puede ser
una herramienta util para la evaluacion de la exten-
sion de la enfermedad y la actividad de la enferme-
dad. De todas formas, la utilidad de la PET esta limi-
tada por su disponibilidad y costo; por lo tanto, no se
recomienda para el monitoreo de rutina (6).

En cuanto al tratamiento, debe iniciarse precozmen-
te, dado que puede prevenir la ceguera. Los glu-
cocorticoides (GC) siguen siendo el tratamiento de
primera linea por su capacidad para conseguir un ra-
pido alivio de los sintomas tanto neurolégicos como
sistémicos y disminuir la mortalidad en las vasculitis.
Recientemente, un estudio prospectivo y longitudinal
de 40 pacientes con ACG comprobada por biopsia
confirmé signos de mejoria en pacientes con infla-
macién de grandes vasos después del tratamiento
con glucocorticoides (disminucién del numero de
segmentos afectados y disminucién del grosor de
la pared) después de una mediana de seguimiento
de 13,5 meses. Casi todas las series coinciden asi-
mismo, en que las complicaciones visuales suelen
ocurrir con anterioridad al tratamiento con GC.

Se realizara intravenoso en casos de pérdida de
vision permanente o fugaz, asi como otras mani-
festaciones neuroldgicas. No existe protocolo estan-
darizado. La dosis habitual es de 40 a 60 mg dia
via oral, de preferencia en la mafana para respetar
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el ritmo circadiano. Una vez que el paciente se en-
cuentre asintomatico, y haya descenso de reactan-
te de fase aguda, se debe comenzar el descenso
gradual. En cuanto al uso de inmunosupresores,
es controvertido. El Metotrexato (MTX) se ha eva-
luado en pacientes con ACG en tres ensayos clini-
cos aleatorizados, que informan reducciones en las
recaidas observadas al inicio, aunque las mismas
fueron frecuentes en la evolucion. Asimismo, algu-
nos de ellos demostraron una disminucién a la ex-
posicion global a glucocorticoides. Un estudio multi-
céntrico, aleatorizado, doble ciego, controlado con
placebo, ensayo de fase 3 que evaluo la eficacia y
seguridad de TCZ en pacientes con ACG, demostro
una eficacia clinica superior y un efecto ahorrador
de glucocorticoides en pacientes con ACG. Hasta
la fecha, aun contindan las controversias respecto
a este farmaco, por lo que se recomienda reservar
el tratamiento con MTX para aquellos pacientes en
que se requiere una rapida reduccion del uso de GC.
Se han informado mejoras en las manifestaciones
clinicas y la supervivencia libre de recaida en peque-
fos estudios y series de casos que evaltan tocili-
zumab (TCZ), un antagonista alfa del receptor IL-6,
en pacientes con ACG. El TCZ se encuentra cada
vez mas disponible para los pacientes con ACG, lo
cual marca un gran avance en el tratamiento de esta
enfermedad. Dado que la morbimortalidad aumenta
por las complicaciones isquémicas, se ha mostrado
que la utilizacion de acido acetilsalicilico (AAS) re-
duce la mortalidad cardiovascular y la incidencia de
accidentes cerebrovasculares. Se recomienda des-
de el inicio del tratamiento a dosis de 100 mg dia.
Se debera realizar profilaxis de osteoporosis dado
el uso prolongado y a altas dosis de GC. En cuanto
al pronéstico, a corto plazo esta signado por la pre-
sencia de complicaciones oculares siendo la neu-
ropatia optica isquémica causa de ceguera irrever-
sible. La otra complicacion temida es la presencia
de accidentes cerebro vasculares. A largo plazo, el
prondstico se relaciona con la rotura de aneurismas
aorticos toracicos o abdominales. Los pacientes con
ACG tienen 17 veces mas probabilidades de desa-

rrollar aneurismas de la aorta toracica en cotejo con
sus comparadores por edad/sexo, y la aparicion de
esta complicacién se asocia con un aumento signi-
ficativo de la mortalidad, asimismo algunos estudios
muestran que pacientes que desarrollan aneuris-
mas tienen mas riesgo de diseccion (3-6).

PRESENTACION DEL CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 77 afos de edad,
procedente de San José, jubilado, con antecedentes
personales de fumador e hipertension arterial (HTA).
Consulta por cefalea bitemporal de 15 dias de evo-
lucion, de aparicion brusca, sin mediar traumatis-
mo ni otra causa desencadenante, persistente, de
moderada intensidad, sin irradiaciones, que cede
con analgésicos comunes, sin componente noc-
turno, ni elementos sugestivos de hipertension en-
docraneana (HTE), ni sindrome focal neuroldgico.
Concomitantemente, nota tumefaccion de arterias
temporales, asi como hipersensibilidad en el cuero
cabelludo. En la evolucién agrega trastornos visua-
les (déficit campimétrico) sin amaurosis fugaz, ni
diplopia. Niega claudicacién temporomandibular.
No presentd trastorno deglutorio ni vértigo. Niega
artralgias, mialgias, dolor o rigidez en cintura esca-
pular o pelviana. Desde el inicio refiere cuadro de
repercusion general dado por astenia, adinamia y
adelgazamiento de 4 kg. Todos estos sintomas se
presentaron en apirexia.

El mes previo al inicio de los sintomas recibié an-
tibidticos por otitis media no supurada, con buena
evolucion. No presento alteraciones del transito di-
gestivo y urinario.

Al examen fisico, paciente lucido, eupneico, en api-
rexia, con un regular estado general. Bien hidratado
y perfundido. Hipocoloracién de piel y mucosas, sin
lesiones hemorragiparas. No lesiones en las fane-
ras. El examen de bucofaringe, cuello, linfoganglio-
nar, pleuropulmonar y abdominal fue normal.

A nivel cardiovascular, ritmo regular de 72 cpm, sin
soplos, normotenso. Se destaca el aspecto de arte-
rias temporales que impresionaban tortuosas, con
dolor y tumefaccion a la palpacion bilateral y con
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una disminucion del pulso. El resto de los pulsos es-
taban presentes y eran simétricos.

En el examen neuroldgico se constaté una cuadran-
topsia homoénima derecha. El resto de las funciones
de alta integracion, sector espinal y meningeo era
normal.

En la paraclinica se encontré una elevacion de reac-
tantes de fase aguda, VES de 159 mm en la prime-
ra hora, y proteina C reactiva (PCR) de 114,8 mg/l.
Presenta ademas una anemia leve (hemoglobina
de 9,9 g/dl), normocitica (VCM 85fl), normocrémi-
ca (CHCM 32 g/dl) y trombocitosis de 498.00 k/ul.
Estos ultimos elementos suelen acompafar a los
procesos inflamatorios crénicos.

La ultrasonografia doppler (US) de arterias tempo-
rales evidencid arterias permeables, sin engrosa-
mientos parietales, estenosis ni turbulencias en el
flujo, con velocidades de flujo normal, las carétidas
externas eran normales.

DISCUSION

Se trata de un paciente que consulta por una cefa-
lea de reciente instalacion, persistente, bitemporal,
sin componente nocturno, que cede con analgési-
cos comunes Y sin elementos de hipertension endo-
craneana. Agrega déficit sensorial visual en hemi-
campo derecho.

Al examen fisico se destaca la presencia de arterias
temporales tumefactas, tortuosas y dolorosas a la
palpacion, con disminucion del pulso. Se constata
una cuadrantopsia homoénima, lo que implica una le-
sion de la via optica retroquiasmatica, representan-
do uno de los pilares en el diagnéstico topografico.
Esta sintomatologia se acompafia de sindrome de
repercusion general y anemia clinica.

Por lo tanto, se trata de un paciente de 77 afos, que
instala una cefalea con las caracteristicas mencio-
nadas, acompanada de hipersensibilidad en cuero
cabelludo y arterias temporales tumefactas y dolo-
rosas con disminuciéon del pulso. Estos hallazgos
clinicos sugieren el diagndstico de arteritis de la
temporal, también conocida como arteritis de cé-
lulas gigantes (ACG) ya que cumple con 4 de los

5 criterios clasificatorios del Colegio Americano de
Reumatologia para ACG.

Como complicaciones destacamos que este pa-
ciente instal6 luego del inicio de la cefalea en forma
brusca un sindrome focal neuroldgico deficitario,
sensorial visual, que sugiere el diagndstico de acci-
dente cerebro vascular (ACV), de naturaleza proba-
blemente isquémica, correspondiente al territorio de
la arteria vertebrobasilar, que se confirma porla TAC
de craneo al evidenciar un area hipodensa parasa-
gital izquierda cortico subcortical con leve efecto de
masa compatible con lesién isquémica aguda en el
territorio superficial cerebral posterior. Con respec-
to a la etiologia de este ACV, cabe la discusion de
que aunque se trata de un paciente con factores de
riesgo cardiovascular, en el contexto de una ACG, el
ictus es la manifestacion neuroldgica mas frecuente
y principalmente en el territorio vertebrobasilar.
Respecto a los diagnosticos diferenciales, empero
no es frecuente la presentacién de la ACG como ma-
nifestacion de un sindrome paraneoplasico (SPN),
la edad del paciente sumado a la anemia y reper-
cusién general, nos obligan a descartarlo. A tales
efectos, se le practicé una TAC de térax, abdomen
y pelvis, que no evidencié la presencia de neoplasia
en ninguno de los sectores explorados. Se realizé
un proteinograma electroforético, que mostré una
leve hipogammaglobulinemia y un antigeno prosta-
tico especifico total, que fue normal.

En cuanto al compromiso visual, lo mas frecuente
es la neuritis 6ptica isquémica con frecuencia pre-
cedida de amaurosis fugaz y luego ceguera, en este
paciente por las caracteristicas de su déficit campi-
métrico se plante6 un ACV que se confirmé con la
TAC. El examen realizado por el oftalmélogo des-
carta una neuritis dptica isquémica, el fondo de ojo
mostrd una angioesclerosis moderada y el campo
visual computarizado confirmé la cuadrantopsia ho-
monima derecha.

Se completé la valoracion de las complicaciones,
del terreno del paciente y en vistas al tratamiento
con los siguientes examenes:

* Ecocardiograma transtoracico, electrocardiograma
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y radiografia de térax normales.

» Ecodoppler de vasos de cuello que informé atero-
matosis carotidea bilateral que no provoca areas de
estenosis de significado hemodinamico.

» Funcional y enzimograma hepatico que fue nor-
mal, pero sabemos que hasta en un tercio de los
casos puede existir alguna alteracién, sobre todo
elevacion de la fosfatasa alcalina. La glicemia fue
de 1,01 g/dl, la misma se solicitara en la evolucion
como control del tratamiento con glucocrticoides
(GC), sabiendo que los mismos pueden elevarla. La
funcién renal, el examen de orina y el ionograma,
fueron normales.

* Densitometria mineral 6sea (DMO) se solicitara en
la evolucion, sabiendo que el tratamiento con pred-
nisona mayor a 5 mg por mas de 3 meses, constitu-
ye un factor de riesgo para osteoporosis.

En cuanto al tratamiento, el mismo se realiz6 en for-
ma ambulatoria. Se indicd un régimen hiposddico e
hipoglucémico. Se inicié precozmente prednisona a
dosis de 60 mg dia por via oral. La reduccién de la
dosis se realizé en la evolucién al comenzar a ceder
los sintomas y con la normalizacién de los reactan-
tes de fase aguda, hecho que ocurrié en el plazo
de un mes aproximadamente. El tratamiento debe
mantenerse entre 1 a 2 afios.

Se asoci6 acido acetilsalicilico a dosis de 100 mg dia
para prevenir complicaciones isquémicas, asi como
calcio 1 g via oral dia y vitamina D 1000 U/dia como
prevencion de osteoporosis. Se realizé proteccion
gastrica con omeprazol a 20 mg dia via oral y trata-
miento antihipertensivo en base a valsartan 80 mg
cada 12 horas y furosemide a 40 mg via oral por dia.
El oftalmélogo no indico tratamiento especifico para
su déficit campimétrico, dado que la evolucion natu-
ral es hacia la adaptacion del mismo.

Realizamos controles en policlinica, inicialmente en
forma semanal con reactantes de fase aguda. Se
constatdé normalizacion de estos al mes.

La presion arterial y la glicemia se mantuvieron nor-
males durante el tratamiento.

El pronéstico vital inmediato en nuestro paciente
esta condicionado por la reiteracién de eventos is-

quémicos, que pueden comprometer la vida; el vi-
tal alejado en general es bueno, no encontrandose
diferencias en la supervivencia a largo plazo de los
pacientes con ACG que, en la poblacion general,
para igual sexo y edad.

CONCLUSIONES

La ACG es una vasculitis sistémica de curso créni-
co, que afecta arterias de mediano y gran calibre,
con predilecciéon por la arteria temporal, como se
evidencid en el caso clinico presentado. Es la vas-
culitis mas frecuente en el adulto mayor. Tiene un
amplio espectro cronico de manifestaciones, por lo
que hay que tener un alto indice de sospecha, ya
que, dependiendo de un diagndstico precoz, se pue-
de instaurar réapidamente el tratamiento, y minimizar
asi el riesgo de complicaciones, obteniendo una so-
brevida similar a la poblacion general de igual sexo,
raza y edad. El tratamiento debe iniciarse frente a la
sospecha clinica, sin esperar los métodos paraclini-
cos confirmatorios (biopsia), pues ademas de retra-
sar el diagnostico, muchas veces nos informa falsos
resultados. Los glucocorticoides siguen siendo el
tratamiento de primera linea dado su rapido alivio
de los sintomas y normalizaciéon de los parametros
inflamatorios, logrando disminuir la mortalidad. La
utilizacion de otros inmunosupresores no ha demos-
trado resultados categdricos favorables.

Los agentes bioldgicos estan indicados en casos
seleccionados ante el fracaso terapéutico, aunque
aun continuan los estudios.
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