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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Ulceras en el cuero cabelludo y cefaleas intensas

M. Purificacién Onate Dominguez? y Rui Tabares-Bello®

4Servicio de Dermatologia. Hospital de Nossa Senhora do Desterro. Lisboa. Portugal.
"Director del Hospital Militar Principal de Lisboa.
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Figura 1. Ulcera con costra necrohemorragica en la regién parieto-
frontal derecha.

Mujer de 82 afios de edad, con antecedentes de acci-
dente cerebrovascular trombético hace 8 anos y hemi-
paresia derecha residual, en tratamiento con dipirida-
mol (225 mg/dia), acido acetil salicilico (100 mg/dia) y
lorazepam (1 mg/dia). Sin antecedentes familiares de in-
terés.

Enfermedad actual

La paciente refiere que, encontrindose previamente
bien, inicia un cuadro clinico de un mes de evolucion,
consistente en cefaleas intensas localizadas en el vértex,
persistentes y de comienzo nocturno, no acompafiadas
ni precedidas de sintomatologia general. Se automedicé
con analgésicos por via oral, cuyo nombre desconoce,
con mejoria parcial del dolor.

A los 2 dias de la instauracién de las cefaleas, apare-
cieron lesiones, localizadas en el cuero cabelludo, en la
region parietofrontal derecha, constituidas por papulas
eritematosas-rosadas, con vesiculacion y formacién de
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Figura 2. Reepitelizacion completa de la tlcera después del trata-

miento.

costra necrohemorragica (fig. 1). Posteriormente, sur-
gieron placas de semiologia idéntica, localizadas en las
regiones parietal y occipital (bilateralmente). Las lesio-
nes eran dolorosas tanto a la palpacion como esponta-
neamente.

La paciente acudié al médico de familia, que le admi-
nistré aciclovir 800 mg, un comprimido 5 veces al dia,
solicitandole un analisis de sangre y remitiéndola a una
consulta de dermatologia. Una semana después inicia
un cuadro de claudicacién mandibular a la masticacién,
mialgias y debilidad rizomélica, con persistencia de las
cefaleas.

Exploracion

Ulceras localizadas en el cuero cabelludo, en las re-
giones frontal derecha, parietal y occipital. En la explo-
racién de la fuerza muscular observamos debilidad mus-
cular rizomélica.

Exploraciones complementarias

El andlisis sistematico de sangre era normal, excepto
por la presencia de una velocidad de sedimentacién glo-
bular de 178 mmHg.

El examen oftalmoldgico (fondo de 0jo) no revel6 al-
teraciones.
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DIAGNOSTICO
Arteritis temporal (enfermedad de Horton).

Tratamiento y evolucion

Tras este diagnéstico, fue instaurado tratamiento por
via oral con 1 mg/kg/dia de deflazacort, 400 mg/dia de
misoprostol, 100 mg/dia de azatioprina, 1 g/dia de calcio
y cuidados locales.

Dos meses después se observé una reepitelizacion
completa de las lesiones (fig. 2), una mejoria sintomati-
ca persistente y una velocidad de sedimentacion globu-
lar de 456 mmHg, por lo que se fue reduciendo progresi-
vamente la dosis de deflazacort hasta una dosis de
mantenimiento de 15 mg a dias alternos, junto con 100
mg/dia de misoprostol, manteniendo la restante pauta.

En la actualidad, la paciente se encuentra practica-
mente asintomatica, persistiendo sélo algin episodio es-
poradico de claudicacién mandibular y de cefalea que
remite con 1 g/dia de paracetamol por via oral, presen-
tando una velocidad de sedimentacién globular normal.

COMENTARIO

Aunque se deba a Hutchinson!, en 1890, la descripcién
del primer caso, un paciente de sexo masculino, de 80
afios de edad, cuyas arterias temporales eran dolorosas
hasta el punto de impedir el uso de sombrero, fue Hor-
ton® quien, en 1932, en dos pacientes con un cuadro cli-
nico similar, describe la histologia tipica de la arteritis
granulomatosa de células gigantes en fragmentos de las
arterias comprometidas.

La arteritis de células gigantes, arteritis temporal, ar-
teritis craneal o enfermedad de Horton, es una vasculitis
sistémica, propia de pacientes de edad avanzada y que
afecta a las arterias de mediano y gran calibre tributa-
rias principales de la aorta y de la carétida externa®. Tie-
ne una incidencia aproximada de 10-20 casos por
100.000 habitantes/afo, preferentemente en pacientes
de sexo femenino y mayores de 50 afios®.

Etiologia. Permanece desconocida, pareciendo estar
implicados factores inmunolégicos en individuos genéti-
camente predispuestos (HLA-DR4)’. Se asocia en cerca
del 40% de los pacientes a polimialgia reumatica, perma-
neciendo en controversia su individualizacién nosolégi-
ca, ya sea en el contexto de dicha enfermedad reumati-
ca —de la cual constituye, para algunos autores, la forma
aguda—, o en el de la arteritis de Takayasu, con la cual
comparte los hallazgos histopatoldgicos*.

Desde el punto de vista clinico la arteritis de células
gigantes se caracteriza por cefaleas, tipicamente de lo-
calizaciéon temporal o frontotemporal, aunque pueden
ser difusas, intensas, acompafadas de particular sensi-
bilidad cutdnea local (hiperalgesia). La claudicaciéon
mandibular y las alteraciones visuales (disminucién de
la agudeza, diplopia, ambliopia y amaurosis transitoria o
definitiva) pueden ocurrir formando parte de una sinto-
matologia general, que también incluye fiebre, astenia,
adinamia y mialgias rizomélicas con o sin debilidad
muscular concomitante. Mas raros son los cuadros res-

piratorios (tos seca, faringodinia, disfonia y derrame
pleural), cardiovasculares (aneurismas de la aorta/aor-
titis, insuficiencia coronaria, derrame pericardico, is-
quemia de los miembros inferiores y fenémeno de
Raynaud), gastrointestinales (colestasis e isquemia me-
sentérica) y neuropsiquicos (neuropatia periférica y sin-
drome confusional)®.

Manifestaciones dermatolégicas. Si bien son raras,
estan bien documentadas en la bibliografia™’. Consisten
en manchas y placas eritematoedematosas, vesiculas,
ampollas, ptirpura o manchas equimdticas en el trayecto
de las arterias temporales superficiales o en el territorio
cutaneo por ellas irrigado’. En los casos mas graves
puede haber necrosis isquémica y ulceraciéon cutdnea en
esos territorios y, mas raramente, en los 2/3 distales de
la lengua. Son excepcionales las alteraciones en las are-
as distales de los miembros, como cianosis, palidez, ptr-
pura o ulceras digitales.

Diagnostico. En su presentacion clasica, es esencial-
mente clinico. Los datos de laboratorio lo apoyan por un
aumento acentuado de la velocidad de sedimentacion y
de las proteinas de fase aguda (principalmente la protei-
na C reactiva)®. La biopsia de la arteria temporal puede
ser ttil, revelando el examen histopatoldgico un cuadro
de panarteritis, con infiltrado inflamatorio transmural
constituido por linfocitos, histiocitos, células gigantes
multinucleadas, formando granulomas, y raros polimor-
fonucleares neutréfilos. Se verifica la fragmentacion de
la lamina limitante elastica interna con elastofagocitosis
y, en las fases mas tardias, un engrosamiento de la inti-
ma por depésitos de material fibrinoide y proliferacién
miofibroblastica, con estrechamiento u obliteracion lu-
minal'. Se encuentra, sin embargo, una tasa del 5 al 40%
de histologias «blancas», debido al caracter focal y seg-
mentario del proceso vasculitico'>®,

Terapéutica. Dado que en 1948 fue demostrado por
Chavany y Taptas la particular respuesta de la afeccién
a corticoides, requiere la institucion precoz de los mis-
mos por via sistémica, en dosis elevadas (1 mg/kg/dia de
prednisolona), con reduccién gradual de cerca del 10%
cada 8-12 semanas. La posologia debe guiarse por la sin-
tomatologia, ya que la cuantificacion de la velocidad de
sedimentacion y de los reactantes de fase aguda consti-
tuyen un método imperfecto de monitorizar la actividad
de la enfermedad y la respuesta a la terapéutical*. Una
vez alcanzado el control clinico, se instaura una dosis de
mantenimiento de corticoides (2,5 a 20 mg/dia de pred-
nisolona) durante periodos prolongados, que pueden lle-
gar a 24 meses. La asociacion de inmunosupresores de
segunda linea (metotrexato y azatioprina) ha sido defen-
dida, por ser agentes ahorradores de corticoides, con el
objetivo de prevenir los efectos indeseables y/o las reci-
divas clinicas posteriores a la reduccién de las dosis'*".

Pronostico. Sin tratamiento es sombrio, con cerca de
un 12% de 6bitos por accidentes cardiovasculares y de
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un 50% de accidentes vasculares retinianos, de los cua-
les resulta amaurosis definitiva en cerca de la mitad de
los casos!S.

Diagnéstico diferencial

La enfermedad de Horton o arteritis de células gigan-
tes debe ser diferenciada de otras vasculitis de grandes
y medianos vasos que afecten a los territorios irrigados
por las arterias habitualmente implicadas en este proce-
so. Esta diferenciacion es particularmente dificil con la
sarcoidosis en su presentacion oligosintomatica, en
cuyo caso un estudio radiolégico de torax, la dosifica-
cion de la ECA y de la calciuria y la demostracion de una
anergia tuberculinica podran contribuir a su esclareci-
miento. Ya fueron referidas las dificultades inherentes a
la individualizacién nosoldgica de la arteritis de células
gigantes con la polimialgia reumatica y la arteritis de Ta-
kayasu; esta tltima afecta a una poblacién diferente en
los planos étnico y etario. También la arteriosclerosis
obliterante, cuando existe una afeccion predominante de
los territorios cutaneos acrales, debe diferenciarse de la
arteritis de células gigantes, con la cual puede coexistir,
dada la edad de los pacientes.

En el plano meramente dermatolégico, el diagnésti-
co diferencial debe incluir el herpes zoster (distribu-
cién dermatémica, habitualmente unilateral y evolu-
cién a la curacién espontanea), cuadros de vasculitis
infecciosa, procesos linfoproliferativos angiocéntricos
centrofaciales y, en los casos de presentacion equimo-
tica, el angiosarcoma de la cara y del cuero cabelludo
del anciano.
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