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RESUMEN

Presentamos un caso de isquemia cronica critica de miembros inferio-
res de etiologla no arteriosclerosa.

Se trata de un cuadro de arteritis de la temporal, con afectacion severa
de las arterias infrainguinales.

El diagndstico etioldgico no se realizé inicialmente. La paciente fue so-
metida a cirugfa de revascularizacion. La evolucién fue relativamente rapi-
da y desfavorable, llevando en pocos meses a la pérdida de la extre-
midad.

Se realiza una revision de la literatura en relacion con el cuadro, anali-
zando la etiologia, clinica, diagndstico y tratamiento del mismo.

Como conclusiones, resaltamos la impc.tancia del diagndstico precoz,
puesto que condiciona la pauta de tratamiento y probablemente los resul-
tados.

Este diagnostico es, a nuestro juicio, dificil de realizar, siendo funda-
mental para ello la «sospecha diagndstica» y la historia clinica y explora-
cion minuciosas.

SUMMARY

We report a case of Critical chronic Ischaemia of the lower limbs with
non-arterisclerotic etiology.

Patient presented a Temporal Arteritis with severe affectation of the in-
frainguinal arteries.

Primary, we didn't have the etiologic diagnosis. Patient underwent a
surgical revascularization. Evolution was relativelly quick and unfavourable,
leading up the limb loss.

A literature review about the subject is made. Etiology, clinical presenta-
tion, diagnosis and treatment are analyzed.

In conclusion, we remark the relevance of early diagnosis because it
determines the treatment plan and, probably, the results.

The diagnosis of this patology is difficult and it is basic the «diagnostic
-suspicion», the clinical antecedents and the meticulous examen.

Introduccion

La arteritis de la temporal (AT)
constituye una rara causa de isque-
mia critica en miembros inferiores
(Msls).

Se trata de una panarteritis gra-
nulomatosa que afecta a arterias de
mediano y gran calibre. Cualquiera
de estos vasos puede estar implica-
do, pero la mayor parte de su sinto-
matologia se debe a la afectacion
de ramas de la carétida (1, 2).

La primera descripcion de esta en-
fermedad fue hecha en el siglo x
por Ali Inb Isa (3). En el siglo xi,
Bruce y Hutchinson, reconocieron
las manifestaciones del cuadro, pero
no fue hasta 1932 en que Horton,
Magath y Brown describieron el
sindrome. En 1938, Jennings des-
cribe la ceguera como una de sus
manifestaciones mas frecuentes y, en
1941, Gilmour, la posible afectacion
de otras arterias, incluso de la mus-
culatura esquelética. En 1960, Pau-
lley y Hugues sugieren la posible
asociacion con la Polimialgia Reu-
matica (PMR) (2).

La incidencia en la poblacién va-
ria segun la zona y grupo racial es-
tudiado, siendo mas alta en paises
nordicos y en individuos de raza
blanca.

En nuestro medio, se estima en
29100000 habitantes/ario, pero si se
considera la poblacion mayor de 50
anos, ésta aumenta a 24/100.000 ha-
bitantes/ano (1).

La prevalencia general es de 24
casos cada 100000 habitantes, pero
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asciende a 133 cada 100.000 en in-
dividuos de 50 afios o mas (2).

Incidencia y prevalencia se incre-
mentan con la edad, siendo la edad
media de presentacion los 70 anos.
Se han descrito casos en pacientes
jovenes (4), pero algunos autores
cuestionan que se trate de la misma
enfermedad (5).

Existe un ligero predominio feme-
nino.

La etiologia es desconocida. Se
han invocado causas de origen ge-
nético, habiéndose descrito casos de
afectacion familiar (6, 7). Se ha des-
crito un incremento en el antigeno
HLA-DR4 (7), si bien éste podria es-
tar igualmente elevado en otros pro-
cesos de origen inmunoldgico, tales
como la artritis reumatoide, la hepa-
titis cronica activa o la diabetes ju-
venil (8).

Numerosos datos indican una ac-
tivacion de la inmunidad celular en
este cuadro (9).

También se ha relacionado con la
hepatitis B, sin estar plenamente con-
firmado.

Finalmente, se han invocado fac-
tores ambientales (2).

Presentamos un caso con afecta-
cion extensa en miembros inferiores,
en el que queremos destacar la evo-
lucién relativamente répida del pro-
ceso, que ocasiono la pérdida de la
extremidad de la paciente.

Presentacion del caso

Mujer de 71 anos. Ingresa en el
Servicio en agosto de 1993 remitida
de otro Centro por cuadro de dolor
severo en miembro inferior derecho
y lesiones necrdticas en falange dis-
tal de 1¢r dedo de dicha extremidad,
de varios meses de evolucion.

Entre sus antecedentes persona-
les destacamos:

No habitos téxicos. Tres hijos sa-
nos.

Colecistectomia por colelitiasis, ca-
torce afos antes. Intervenida por cis-
tocele.

Seis meses antes del ingreso pre-

senta un cuadro de cefalea bitem-
poral, acompanado de dolor en re-
gion cervical, hombros y regién
lumbar, rebelde al tratamiento, pero
que finalmente cedié con antiinfla-
matorios no esteroideos y faja lum-
bar. Desde entonces, refiere clinica
de claudicacion intermitente progre-
siva en miembro inferior derecho
(M.I1.Dcho.).

La exploracion de ingreso desta-
ca la afectacion del estado general
de la paciente motivado por el dolor
permanente en la extremidad. Ani-
micamente deprimida. Ligera palidez
de piel y mucosas. Auscultacion pul-
monar: subcrepitantes en bases.
Auscultacion cardiaca: Ritmica a 88
sistoles/minuto. Soplo sistélico I-1I/VI
en foco mitral. Abdomen: Blando, no
doloroso, no se palpan masas ni vis-
ceromegalias. Cicatriz paramedial
derecha.

La exploracion vascular destaca la
existencia de una obstruccion
fémoro-poplitea bilateral, con necro-
sis «<humeda» a nivel de la falange
distal del 1% dedo del pie derecho.
Celulitis en dorso de pie. Ausencia
de pulso en arterias temporales su-
perficiales.

Se establece 7| diagndstico de «is-
quemia crénica GlIV, de la clasifica-
cion de Fontaine, en M.l.Dcho, y
Gl M.I.Izdo. por obstruccion fémoro-
poplitea bilateral, de etiologia arte-
riosclerosas.

Se instaura tratamiento vasodila-
tador-hemorreoldgico, antibioterapia
endovenosa y curas locales de su
lesion digital, a la vez que se solici-
tan los estudios radiologicos vy bio-
quimicos oportunos, en los que des-
tacamos: hiperglucemia (125
mgr/100), elevacion moderada de
GGT (87 U/ml); anemia (Hgb 113
gr/dl; Hto 359%); velocidad de se-
dimentacién globular (VSG) de 52
mm; lonograma, creatinina, urea,
normales; Estudio elemental de coa-
gulacién normal, salvo hiperfibrono-
genemia (850 mgrs/dl); RX de térax
sin anomalias resefiables; E.CG.:

«normal con aplanamiento de ondas
T»,

El Laboratorio Vascular muestra:
«Discretas estenosis iliacas bilatera-
les, obstruccion féemoro-poplitea bila-
teral, con severa arteriopatia poplitea
y distal en M.l.Dcho., registrandose
unicamente una peronea muy arte-
factada. Pletismografia plana, sin res-
puesta a la hiperemia. Indices tobi-
llo/brazo (T/B) de 0,14 M.l.Dcho., y
031 en M.lLlzdo.».

Queremos sefalar que la pacien-
te presentd, al ingreso, un informe
de estudio Doppler de Msls realiza-
do un ano antes en otro Centro y
en el que se informa de «permeabi-
lidad arterial de ambas extremida-
des inferiores con indices T/B supe-
riores a la unidad» siendo dicho
estudio, sugestivo de «Insuficiencia
venosa profunda en el M.l.Dcho.».

El estudio arteriografico (Fig. 1)
muestra un sector aortoiliaco sin alte-
raciones significativas. En M.l.Dcho.
se observa una arteria femoral pro-
funda muy lesionada, obstruccion de
arteria femoral superficial, con reca-
nalizacion de la arteria poplitea a ni-
vel del anillo de Hunter, asi como
una severa afectacion de los troncos
distales (poplitea libre). (Fig. 2).

Una vez valorados estos estudios
y ante la situacién clinica de la en-
ferma, se decide intervencion quirdr-
gica, realizandose «by-pass» femoro-
popliteo a 12 porcién con proétesis
de PTFE de 6 mm (no pudo utilizar-
se como injerto la vena safena inter-
na de la enferma, por tratarse de un
vaso irregular, en algunos tramos do-
ble y de escaso calibre). El posto-
peratorio evoluciona sin complicacio-
nes de interés. En un segundo
tiempo, se realiza la amputacion
transfalangica del primer dedo del
pie, dado el caracter irreversible de
sus lesiones.

El estudio anatomopatoldgico de
la pieza de amputacién se informa
como «necrosis distal, con signos de
isquemia crénican.

Tras un periodo de cicatrizacion
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Fig. 1 - Estudio arteriografico. Obsér-
vese la escasa afectacion del sector
aorto-iliaco.

prolongado, la herida quirtrgica epi-
telizé completamente. La paciente es
dada de alta a domicilio, recomen-
dandose una dieta antidiabética,
controles periodicos de glucemia, ti-
clopidina 250 mg/dia, Pentoxifilina
1200 mg/dia y paseos diarios sin for-
zar la aparicion de dolor (ergotera-
pia).

Fig. 2 - Estudio arteriografico. Obstruc-
cion de arteria femoral superficial, con
recanalizacién a nivel de 1? porcién de
arteria poplitea y severa afectacion de
troncos distales (poplitea libre).

La paciente acude a revision en
consultas externas pasados cuaren-
ta y cinco dias del alta, encontran-
dose sin dolor, con el lecho de am-
putacion perfectamente epitelizado y
con una distancia de claudicacion
ne invalidante.

Cuatro meses después de la in-
tervencioén revascularizadora, ingre-

sa nuevamente por cuadro de isque-
mia aguda en dicha extremidad por
obstruccion del «by-pass».

En este nuevo ingreso los hallaz-
gos de laboratorio destacan una
VSG de 82 mm en la primera hora,
hiperglucemia (118 mg/dl), anemia
(Hgb 10,5 gr/dl, Hto 32%, VCM 88,
HCM 28), plaquetas 324000, activi-
dad de protrombina 56%, tiempo de
cefalina 37"

Inicialmente se intenta tratamiento
fibrinolitico con urokinasa intraarte-
rial, sin éxito. Se realiza entonces,
trombectomia del «by-pass», pero no
obstante se produce nueva trombo-
sis y, ante la imposbilidad de ciru-
gia de revascularizacion y el cuadro
de dolor intenso que presenta la en-
ferma, se realiza la amputacion de
la extremidad a nivel supracondileo.
El postoperatorio de esta interven-
cién transcurre con normalidad.

El estudio anatomo-patolégico de
la extremidad revela el diagndstico
de «arteritis de células gigantes con
trombosis y recanalizacion afectan-
do a arteria femoral, poplitea, tibial
posterior y pedia» (Figs. 3 vy 4).

Durante este ingreso la paciente
refiere episodios de frialdad, pares-
tesias y claudicacion en la extremi-
dad superior izquierda, observando-
se la ausencia de pulso humeral y

Fig. 3 - Arteria tibial posterior con trombosis organizada. In-
flamacién parietal con linfocitos y células gigantes multinu-
cleadas (Hematoxilina-Eosina, x 40).

Fig. 4 - Imagen detallada de la figura 3, que muestra el infil-
trado inflamatorio inespecifico, con células gigantes multi-
nucleadas (flecha negra) (Hematoxilina-Eosina, x 400).
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distal de la misma. En ningun mo-
mento hubo compromiso Isquémico
severo y paulatinamente el proceso
se compenso hasta hacerse asinto-
matico.

Se realiza biopsia de arteria tem-
poral superficial que muestra a su
vez la afectacibn de este vaso
(Fig. 5).

Fig. 5 - Biopsia de arteria temporal su-

perficial que muestra también un infil-

trado inflamatorio crénico inespecifico

con células gigantes multinucleadas, de

las mismas caracteristicas a las obser-

vadas en la figura 4 (Hematoxilina-
Eosina, x 200).

El examen de fondo de ojo mos-
trd, «artenas finas, con papila y peri-
férico normals,

Valorada por el Servicio de Medi-
cina Interna y siguiendo sus indica-
ciones, fue dada de alta a su domi-
cilio con tratamiento con Prednisona,
a la dosis inicial de 60 mg/dia du-
rante seis semanas, reduciendo la
dosis posteriormente en 5 mg cada
cuatro semanas, hasta alcanzar una
dosis de mantenimiento de 10-15
mgr/dia durante un periodo de dos
anos, Se asocio ranitidina a dosis de
300 mgr/dia, antiacidos y pentoxifili-
na, iniciando a nivel ambulatono. tra-
tamiento rehabilitador.

Tras un periodo de sequimiento de

seis meses, la evolucion de la enfer-
ma es salisfactoria, no habiendo pre-
sentado nueva sintomatologia en re-
lacidén con su proceso arteritico.

Discusion

Presentarnos un caso de isquemia
critica en M.I.Dcho., de etiologia no
arteriosclerosa, por «Arteritis de la
temporal».

En primer lugar gqueremos resal-
tar el inicio larvado con que habi-
tualmente se presenta el cuadro, con
sintomas inespecificos tales como
fiebre, malestar general, perdida de
peso, doleres articulares, etc., algu-
nos de los cuales nuestra paciente
hablia sufrdo unos meses antes y
que, en el momento del ingreso, fue-
ron omitidos probablemente por la
situacion de intenso dolor en la ex-
tremidad que enmascaro el resto de
los sintomas.

Mas especificos y habitualmente
sehalados son la cefalea, claudica-
cion mandibular, e hipersensibilidad
a la palpacién en el trayecto de la
artera temporal superficial, que ade-
mas suele estar indurado y carente
de pulsatilidad (2). No obstante, pue-
den estar ausentes hasta en el 41%
de los casos, segun algunas series
(10).

La presencia de isquemia critica
en Msls es infrecuente en la biblio-
grafia consultada, siendo muy esca-
s0s los trabajos que hacen referen-
cia a la misma (11, 12)

Son habituales, los sintomas que
traducen la afectacién de ramas de
la cardtida, destacando las manifes-
taciones oftaimoldgicas (20-25%)
bien en forma de episodios transito-
rios de pérdida de vision, escotomas,
diplopia, oftalmoplejia, o bien la te-
mida ceguera de instauracion brus-
ca, debida a una neurtis oOptica,
oclusion de la artenia central de |a
retina o compromiso retrobulbar (2,
13).

No obstante, se trata de un pro-
ceso sistémico en que cualquier ar-
teria de mediano y gran calibre pue-

de verse alectada (1, 2).

Asli, en la revision que hemos rea-
lizado, hemos hallado casos con
afectacion de las arterias coronarias,
que cursan con cardiopatia isqué-
mica (1), pacientes que sufrieron epi-
sodios de Infarto cerebral por afec-
tacion de vasos intracraneales (14,
15), si bien el cuadro habitualmente
respeta la circulacion encefalica (2).

Otros autores (1, 16, 17) refieren
casos que cursan con diarrea de lar-
ga evolucion e incluso necrosis in-
testinales por afectacion de vasos
viscerales, glositis e incluso necrosis
lingual (18, 19), sindrome del tunel
carpiano u otro tipo de neuropatias
(20)

Se han descrito alteraciones he-
paticas, habitualmente en forma de
hepatitis granulomatosa (21, 22), al-
teraciones renales, alteracicnes en-
docrinas como hipatiroidismo (9) o
hipopituitarismo hipotalémico (11)

Lz afectacion de las arterias bra-
quiales es elevada en series necrop-
sicas, pero solo en un 5% presentan
sintomatologia clinica, habitualmen-
te en forma de claudicacion intermi-
tente y/o fendmeno de Raynaud (1,
23)

Es muy tipica la asoclacion del
cuadro con la PMR, siendo esta fre-
cuencia de asociacion debatida. Al-
gunos autores (1), incluso conside-
ran ambos procesos como dos
aspectos distintos de una misma en-
fermedad.

En el caso que presentamos, la
sintormatologia fundamental fue la is-
quemia severa en M.|.Dcho.

El diagndstico no se realizd inicial-
mente debido a una serie de cir-
cunstancias que pasaremos a anali-
zar

La edad de la paciente, la repet-
da tendencia a la hiperglucemia ob-
servada en la analitica, junto con la
topografia lesional del arbol arterial,
que muesltra una obstruccion fémo-
ro-poplitea con severa arteriopatia de
troncos distales muy tipica en pa-
cientes diabéticos, motivd que el
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cuadro se imputase a la arterioscle-
rosis, por ser ésta la causa mas fre-
cuente de isquemia cronica critica
de los Msls y, como es sabido, mas
intensa y precoz en pacientes con
intolerancia a hidratos de carbono.

A ello se afiade lo inhabitual de
la afectacion de los Msls en la en-
fermedad de Horton, y la ausencia
de otros antecedentes, que nos hi-
ciesen pensar en un proceso arteri-
tico.

Por todo ello, la paciente fue diag-
nosticada de isquemia cronica criti-
ca en M.I.Dcho, de etiologia arte-
riosclerosa, y recibi6 el tratamiento
oportuno.

El curso evolutivo fue desfavora-
ble llevando, tras un corto periodo
asintomatico, a la pérdida de la ex-
tremidad.

Es el estudio anatomo-patolégico
de la pieza de amputacion lo que
establece el diagndstico etiologico
correcto, comprobando posterior-
mente, mediante biopsia de arteria
temporal, la afectacion de este vaso.

La naturaleza del cuadro nos sor-
prendié de inicio, pero a la vez nos
animé a realizar un analisis detalla-
do del proceso, destacando algunos
hechos que inicialmente habian pa-
sado inadvertidos.

La sintomatologia inespecifica,
presentada por la enferma unos me-
ses antes del ingreso, punto de par-
tida a la situacién de isquemia en
Msls; los episodios de isquemia en
la extremidad superior izquierda que
la paciente presento en su segundo
ingreso; el informe de estudio Dop-
pler realizado un afo antes y que
demuestra la permeabilidad del ar-
bol arterial en ambos Msls, de for-
ma que el cuadro habia seguido un
curso evolutivo relativamente rapido;
todo ello, encuentra una mayor ex-
plicacién una vez aclarado el diag-
nastico.

Nos llama la atencién la escasa
afectacion del sector aorto-iliaco, a
pesar de tratarse de vasos muscu-
lares de tamano mediano (Fig. 1).

Destacamos, asimismo, la ausen-
cia de afectacion arteritica observa-
da en el estudio anatomo-patoldgico
del primer dedo del pie, probable-
mente por tratarse ya de vasos de
pequefio tamano. Un resultado po-
sitivo en ese momento hubiera con-
dicionado sin duda una pauta tera-
péutica distinta y quiza un curso
evolutivo mas favorable.

Algunos hallazgos de laboratorio,
tales como la anemia normocromi-
ca, hiperfibrinogenemia, incremento
de la VSG, incremento moderado de
transaminasas, encontrados en nues-
tra enferma, son también habitual-
mente citados en la bibliografia con-
sultada (1, 21, 2).

Otras alteraciones a las que habi-
tualmente se hacen referencia, son
un incremento del complemento
(C5-Cs) y de la IgG. La viscosidad
plasmatica suele estar elevada (24),
siendo junto al incremento de la VSG
los dos parametros mas usualmen-
te utilizados en el seguimiento y con-
trol de la actividad del cuadro (25).

Hay que senalar que entre el
5-30% de los pacientes no presen-
tan un incremento de la VSG, por
lo que el hecho de que ésta sea nor-
mal no excluye el diagnéstico del
proceso (26). Parece ser que la fre-
cuencia de AT y VSG normal es méas
alta en pacientes que asocian tam-
bién PMR o estan en tratamiento con
corticoides (21).

Otros reactantes de fase aguda,
como la proteina C, factor Wille-
brand, contaje de linfocitos CD8+,
pueden ayudar en el seguimiento de
la enfermedad (27, 28).

Afortunadamente, en este caso no
se objetivaron lesiones oftalmoidgi-
cas irreversibles.

Todos los autores consultados es-
tan de acuerdo en la terapia corti-
coidea como tratamiento de elec-
cién, siendo los inmunosupresores
(29) y la dapsona (30) farmacos al-
ternativos a los corticoides, o bien
en asociacion con los mismos, per-
mitiendo entonces disminuir la do-

sis de éstos vy, asf, sus efectos se-
cundarios.

En general (8, 31) se aboga por
el tratamiento con dosis bajas du-
rante un periodo de tiempo prolon-
gado.

Algunos trabajos (35, 36), no obs-
tante, enfatizan la importancia del tra-
tamiento precoz y a dosis elevadas
de corticoides por via endovenosa
para mejorar el prondstico en pa-
cientes con manifestaciones oftalmo-
légicas severas. En este sentido, la
AT con afectacion oftalmoldgica
debe ser considerada una auténtica
urgencia médica, precisando trata-
miento inmediato.

En un estudio de seguimiento rea-
lizado a cinco afios (32), el 14% de
los pacientes sufrid una pérdida per-
manente de visién. En la mayoria el
déficit se produjo antes de iniciar la
terapia corticoidea. Una vez inicia-
do el tratamiento la posibilidad de
desarrollar pérdida de vision se re-
dujo al 1%.

Estos casos realzan la importan-
cia del diagndstico y tratamiento pre-
coces.

Queremos resaltar la frecuente
aparicion de recefdas a lo largo del
seguimiento. Estas son mas frecuen-
tes durante el primer afo y en pa-
cientes que asocian PMR. También
existe una clara relacion entre la re-
duccién del tratamiento esteroideo y
la aparicién de recaidas (54%) (33).

Por ello son precisas las revisio-
nes frecuentes de estos pacientes
durante la reduccién del tratamiento
esteroideo (34).

Finalmente y a modo de conclu-
sion, queremos sefalar que el diag-
nostico precoz de AT en pacientes
con isquemia critica de miembros in-
feriores es dificil debido a la rareza
del cuadro, ademas del modo ines-
pecifico con que habitualmente se
manifiesta.

Por otra parte, este diagndstico es
fundamental, puesto que condicio-
na en gran medida la actitud tera-
péutica.
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Pensamos, y por €llo nos hemos
decidido a publicar este caso, que
para poder realizar dicho diagndsti-
co son esenciales una historia clini-
ca con exploracion detallada y «e-
ner presente» esta entidad al hacer
el diagnostico diferencial en pacien-
tes con isquemia cronica en Msls.

Nos queda la duda de que la evo-
lucidon de nuestra paciente pudiera
haber sido distinta si hubiéramos
realizado antes el diagnéstico e ini-
ciado el tratamiento adecuado.

Estas formas atipicas de presen-
tacion de la enfermedad corroboran
el caracter sistémico de la misma.
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