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La arteritis temporal es una vasculitis de mediano y gran vaso que afecta a las ramas extracraneales de la
arteria carétida. Se caracteriza por una combinacién de inflamacién focal responsable de las estenosis u
oclusiones arteriales y de inflamacién sistémica que se manifiesta como polimialgia reumatica, sintomas
constitucionales y alteraciones de las pruebas de laboratorio. El Gnico aspecto de la arteritis de células
gigantes (ACG) que no es controvertido es que constituye la primera emergencia médica en oftalmologia.
La pérdida visual ocurre en hasta una quinta parte de los pacientes.

Un reconocimiento rapido de la enfermedad y la instauracién de la terapia puede evitar la pérdida de
vision en el ojo afectado o de nuevos déficits visuales en el ojo contralateral. El tratamiento de la ACG
se basa en la administracién de glucocorticoides diaria, que se debe iniciar con caracter de urgencia en
pacientes con incipientes sintomas visuales (diplopia o amaurosis fugaz). La duracién de la terapia con
glucocorticoides es impredecible y los efectos secundarios son comunes. El objetivo del tratamiento es
principalmente prevenir la progresion de la pérdida visual.
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Temporal arteritis is a vasculitis of the medium and large vessels that affects the extracranial branches of
the carotid artery. This condition is characterized by a combination of focal inflammation causing arterial
stenosis or occlusion and systemic inflammation manifested as polymyalgia rheumatica, constitutional
symptoms and changes in laboratory tests. The only feature of giant cell arteritis (GCA) that is not con-
troversial is its classification as the first medical emergency in ophthalmology. Visual loss occurs in up
to a fifth of patients.

Promptrecognition of the disease and early initiation of therapy can prevent loss of vision in the affected
eye or new visual deficits in the contralateral eye. The treatment of GCA is based on daily glucocorticoid
administration, which should be started urgently in patients with incipient visual symptoms (diplopia
or amaurosis fugax). The duration of glucocorticoid therapy is unpredictable and adverse effects are
common. The aim of treatment is mainly to prevent the progression of visual loss.

© 2012 SER. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La arteritis de células gigantes (ACG), también conocida como
enfermedad de Horton, es la forma mas comun de vasculitis sisté-
mica que afecta a personas de edad avanzada con complicaciones
potencialmente severas sistémicas y oftalmoldgicas. Constituye un
reto diagnéstico por su presentacién clinica, que tiene un amplio y
variable espectro de signos y sintomas. La ACG es una inflamacién
granulomatosa y necrotizante de las arterias medianas y grandes,

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: angyacostamerida@gmail.com (A. Acosta-Mérida).

con predileccién por las arterias temporal superficial, oftalmica,
ciliar posterior y la parte proximal de las arterias vertebrales. De
ahi la mejor denominacién de ACG en lugar de arteritis temporal.
La etiologia es desconocida.

No hay una sola investigacién de laboratorio que confirme el
diagnéstico, e incluso buenas muestras histolégicas pueden no
darlo debido a la presencia de las lesiones parcheadas.

La pérdida de visién rapidamente progresiva es la complicacion
oftalmica mas grave, porque puede ser bilateral y permanente. Esta
se da hasta en el 20% de los pacientes y se puede deber a un diag-
noéstico tardio. Asi, la ACG se considera una emergencia médica
y la sospecha clinica puede reducir la prevalencia de la pérdida
visual asociada’. Otras situaciones que amenazan la vida también
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pueden estar relacionadas con la ACG, como el infarto de mio-
cardio, aneurismas de aorta, infarto intestinal, insuficiencia renal,
embolismo pulmonar, ataques isquémicos transitorios y accidentes
cerebrovasculares?. Por lo tanto, el diagnéstico precoz y un tra-
tamiento adecuado son esenciales para evitar la ceguera y otras
futuras complicaciones3.

En el siglo x, Ali-ibn-Isa de Bagdad describi6 la asociacién entre
pérdida de vision y arteritis temporal®. En 1890 Hutchinson descri-
bié por primera vez las caracteristicas clinicas de la ACG?, y Horton
et al. describieron en 1930 la histopatologia de la ACGS.

Etiologia y patogénesis

La etiologia es desconocida, aunque se han implicado diversas
causas (genéticas, infecciosas, autoinmunes).

- Genéticas. Hay comunicaciones de agregacién familiar. Algunos
estudios han mostrado una mayor prevalencia de los antigenos
del complejo mayor de histocompatiblidad HLA-DR1, HLA-DR3,
HLA-DR4 y HLA-DR57, con la expresién del alelo HLA-DRB1*04 en
lamayoria de los pacientes. Elaumento de la frecuencia en el norte
de Europa y en personas de Estados Unidos con similar fondo
étnico también sugiere una predisposicién genética o hereditaria.
Infecciosas. Algunas observaciones epidemiolégicas, comunica-
ciones y estudios utilizando técnicas de deteccién de ADN han
implicado en esta inflamacién a Chlamydia pneumoniae, Myco-
plasma pneumoniae y parvovirus B198-10,

- Autoimmune. En la patogénesis de la ACG se ha implicado al
sistema inmune (humoral y celular). La histopatologia granulo-
matosa de la ACG hace pensar en una enfermedad desencadenada
por un antigeno con activacion local de células Ty macréfagos en
los tejidos elasticos de las paredes arteriales, con un importante
papel de las citocinas proinflamatorias!!. Puede comenzar como
unareaccién de células gigantes a cuerpo extrafio en la membrana
elastica interna calcificada en las arterias y en las partes atréficas
calcificadas de la media adrtica.

Es una vasculitis que afecta a arterias de mediano y gran calibre
con laminas elasticas externa e interna definidas. Es una enfer-
medad granulomatosa cuyo episodio inicial es la activacién de
monocitos circulantes con la produccién de citocinas. Los monoci-
tos infiltran la pared arterial en respuesta a presumibles antigenos,
que son tanto endégenos como exdgenos.

Las células del sistema inmunitario no se encuentran habitual-
mente en la pared arterial sana pero son un marcador de ACG!2.

Inmunidad humoral

Las inmunoglobulinas intra y extracelulares, asi como depésito
de complemento en la pared de la arteria inflamada, sugieren la
implicacién de la inmunidad humoral en la enfermedad3. El sig-
nificado de esto no esta claro, y puede ser debido a un depdsito
inespecifico resultado del aumento de la permeabilidad endotelial.

Inmunidad celular

Los infiltrados celulares de la ACG se componen de linfocitos T
(sobre todo subtipo CD4), macréfagos y células gigantes multinu-
cleadas. Tipicamente no se observan linfocitos B. Los linfocitos T
entran en la pared arterial a través de los vasa vasorum e inician la
respuesta inflamatoria estimulada por antigenos especificos.

Los macréfagos que se expresan en la media-intima estan espe-
cializados enla produccién de enzimas llamadas metaloproteinasas
de la matriz, que son capaces de destruir componentes de la pared
arterial fragmentando la ldmina elastica y causando dafio tisular'4.

La ACG tipicamente afecta al arco aértico y sus ramos, pero en
ocasiones se puede afectar casi cualquier arteria del cuerpo, asi
como algunas venas. La inflamacién tiende a afectar las arterias de
forma segmentaria o parcheada, aunque se pueden afectar grandes
porciones!>16_ El posible determinante de la afectacién arterial en
la ACG es la presencia y la cantidad de lamina elastica interna
en la pared del vaso; por eso los vasos intracraneales no se afectan,
porque carecen de lamina elastica interna.

Las arterias que se afectan con mas frecuencia son las arterias
vertebrales extracraneales, temporales superficiales, ciliares pos-
teriores, oftdlmicas y occipitales’. Las carétidas interna y externa y
las arterias centrales de la retina se afectan con menos frecuencia.
En algunos estudios post mortem se han encontrado lesiones en la
aorta proximal y distal, arterias subclavias, carétidas, braquiales y
abdominales.

Frecuencia

La ACG es la vasculitis mas frecuente en edad avanzada. La ACG
es mas comun en caucasicos, y la incidencia es mayor en Escandi-
navia y en el norte de Europa (17-18 casos/100.000 > 50 afios)!7-18,
Raramente ocurre en asiaticos y negros. Es mas frecuente en muje-
res (H:M, proporcién 2:5) y generalmente afecta a mayores de
50 afios!. La incidencia aumenta con la edad??, con una media de
edad a la presentacién de 71 afios.

Anatomia patolégica
Casos tempranos o zonas con afectacién minima

En los casos tempranos o zonas con afectacién minima se obser-
van infiltrados de linfocitos confinados a la regién de la lamina
elastica interna o externa o la adventicia. Esta presente el engro-
samiento de la intima con infiltracién celular prominente.

Casos tardios o zonas con marcada afectacion

En los casos tardios o con zonas con marcada afectaciéon estan
afectadas todas las capas. Hay extensas areas de necrosis en
zonas de la pared arterial. Las laminas elasticas generalmente
estan afectadas, y estdn presentes granulomas que contienen
histiocitos multinucleados y células gigantes a cuerpo extrafio, pre-
dominantemente linfocitos T helper, algunas células plasmaticas y
fibroblastos?!.

Los eosindfilos pueden estar presentes, pero es raro encontrar
leucocitos polimorfonucleares.

En los lugares de inflamacién activa se puede producir trombo-
sis. Estas areas con trombosis pueden recanalizarse mas tarde. Se
haobservado que el proceso inflamatorio es mas marcado enlazona
interna de la media adyacente a la lamina elastica interna. Esto ha
llevado a creer que la lamina eldstica interna juega un papel central
en lainiciacién del proceso inflamatorio. Se produce fragmentacién
y desintegracion de las fibras elasticas. Esto esta estrechamente
asociado con la acumulaciéon de células gigantes. La presencia de
células gigantes en la biopsia no es esencial para el diagnéstico
histopatolégico?2. La necrosis fibrinoide se ve con menos frecuencia
en la arteritis necrosante.

Manifestaciones clinicas
Manifestaciones sistémicas
Las manifestaciones sistémicas normalmente preceden a los

sintomas oculares?324, La instauracién de los sintomas puede ser
gradual o brusca?-26,
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La cefalea de reciente aparicién, caracteristicamente temporal y
lancinante, es el sintoma mas comin, y aparece hasta en el 90% de
los pacientes?>. Se atribuye a la estimulacion de fibras sensoriales
de las arterias extracraneales inflamadas. La sensibilidad del cuero
cabelludo suele limitarse al area temporal y, menos comtinmente, al
area occipital. El dolor puede aparecer incluso al cepillarse el pelo.

La fiebre de bajo grado aparece en aproximadamente el 15% de
los casos?>.

La claudicacién mandibular es el sintoma clasico de la ACG?’. Se
caracteriza por dolor o cansancio de estos musculos; se desenca-
dena con la masticacién y se alivia en reposo. Se debe a arteritis
de la arteria maxilar, que causa isquemia de los musculos de la
masticacién. Su prevalencia es del 40%%829, pero se ha comunicado
hasta un 65% 39, El dolor en la cara, detras de las orejas, lengua,
carrillos y garganta causa confusién diagnéstica. La claudicacién
mandibular se ha considerado uno de los predictores de pérdida
visual permanente3. Un pequefio porcentaje de pacientes desarro-
llan claudicacién de la lengua o faringe al comer o tragar de forma
repetida.

En un estudio retrospectivo3!, el 6,8% de los pacientes se pre-
sentaban con trismo mandibular. Estos pacientes padecen una
enfermedad mas agresiva, con mayor porcentaje de afectacién ocu-
lar, y requieren un diagnéstico mas precoz. Sin embargo, en otro
estudio no se encontré esta asociacion32.

El dolor muscular simétrico y proximal con rigidez en cintura
escapular se puede presentar indicando asociacién con polimial-
gia reumatica (PMR). La PMR es una enfermedad inflamatoria que
se presenta con dolor simétrico y rigidez en musculos proxima-
les del cuello, hombros y pelvis, particularmente por la mafiana,
que puede impedir que el paciente se levante de la cama. La fuerza
muscular esta conservada, aunque interferida por el dolor. El inicio
suele ser brusco y rapidamente se hace bilateral. El examen articu-
lar puede mostrar dolor poliarticular con el movimiento o sinovitis,
especialmente en hombros y caderas, que puede sugerir PMR, que
se asocia con ACG33.

La arteria temporal se puede presentar normal o pueden pal-
parse nodulos, aumento de sensibilidad o ausencia de pulsos. La
presencia de cualquiera de estas alteraciones es predictiva de ACG
y, al contrario, la ausencia de cualquiera de estos hallazgos reduce
ostensiblemente la probabilidad diagnéstica.

Las neuropatias (14%) incluyen mononeuropatias o polineuro-
patias periféricas de extremidades3435, y en raras ocasiones se
pueden producir accidentes cerebrovasculares isquémicos (1%)36,
demencia3’ o infarto de la médula espinal38.

Manifestaciones oftalmologicas

La incidencia real de manifestaciones oftalmolégicas en
la ACG es muy variable: segliin las series, desde el 14 al
70%2:3439-41 [ o5 pacientes con mayor riesgo de complicaciones
neuro-oftalmolégicas no siempre muestran marcada respuesta
inflamatoria. La presentacion oftalmolégica mas comiiny seria es la
pérdida de visién permanente en ambos 0jos*2, que ocurre en apro-
ximadamente en el 20% de los pacientes, ya sea de manera parcial
o completa®344,

Si un ojo se afecta, el riesgo de pérdida visual bilateral es alto
(20-50%) si se retrasa o suspende el tratamiento.

Los pacientes pueden presentar pérdida de vision transitoria, que
es generalmente unilateral. La pérdida de visién bilateral ocurre
con un intervalo de entre 1 y 14 dias desde la afectacién de un
ojo, aunque puede haber intervalos de hasta 9 meses. Puede ser
un hallazgo de errénea interpretacion por parte del paciente, que
puede no darse cuenta de la pérdida visual del primer ojo hasta que
no hay afectacién del otro. La pérdida de visién es consecuencia, en
la mayoria de los casos, de la oclusién principalmente de las arterias

ciliares posteriores, ocasionalmente de la arteria central de laretina
y raramente de la arteria oftadlmica®?.

La causa mas comin de pérdida visual en la ACG es la neuro-
patia 6ptica isquémica. El nervio 6ptico solo puede sobrevivir a
isquemia aguda grave por un tiempo relativamente corto. La isque-
mia aguda resulta en un dafilo permanente neuronal después de
un periodo critico. En el momento en que la gran mayoria de los
pacientes con ACG y pérdida de la vision solicitan la atencién de
un oftalmélogo, ya han sufrido un dafio irreversible. La ventana
de oportunidad para la recuperaciéon de la visién es pequefia. La
pérdida visual irreversible es causada principalmente por una neu-
ropatia éptica isquémica anterior arteritica (NOIA-A)3943-4> y es
cominmente precedida de amaurosis fugax. La amaurosis fugax
aparece hasta en el 31% de los casos con ACG3, comiinmente cau-
sada por isquemia transitoria del nervio éptico%647,

La causa mas frecuente de pérdida visual, en el 81,2% en la ACG,
es debida a NOIA-A resultado de inflamacién de las arterias cilia-
res posteriores, causando infarto del nervio éptico?#’. La NOIA-A
puede ser parcial o completa dependiendo del nimero de arterias
ciliares posteriores ocluidas*849, El 50% de los ojos afectados que-
dan con una agudeza visual de movimiento de manos o peor. En el
momento agudo, el disco 6ptico se presenta palido e inflamado y
se pueden observar hemorragias peripapilares.

La atrofia 6ptica o las alteraciones en el fondo de ojo no ayudan a
establecer o descartar el diagndstico, porque la isquemia retiniana
es comuin a muchas causas de pérdida aguda de la visién>°.

Otras importantes presentaciones vasculares oftalmicas de la
ACG incluyen la neuropatia éptica isquémica posterior (retrobul-
bar), la oclusién de la arteria central de la retina o sus ramas®!, e
isquemia coroidea®2->4,

Entre el 2 y el 15% de los casos puede haber diplopia y desequi-
librio oculomotor debido a isquemia de los misculos extraoculares
y nervios oculomotores>°, La diplopia habitualmente precede a la
pérdida de visién, puede ser mono o binocular, asi como transito-
ria o permanente2>6, Este desequilibrio oculomotor suele revertir
a la normalidad tras tratamiento de la ACG®>. Otras manifestacio-
nes neuro-oftalmicas incluyen la ptosis®’, nistagmo, oftalmoplejia
internuclear®® y alteraciones pupilares®®.

En un metaanalisis de 2002°0 que incluy6 41 estudios y mas de
2.600 pacientes se evalu6 la precisién de la historia, examen fisico
y VSG para predecir el diagnéstico de ACG. Las dos tnicas carac-
teristicas que aumentaban considerablemente la probabilidad de
padecer ACG fueron la claudicacién mandibular y la diplopia. Otros
sintomas visuales, incluyendo la pérdida de vision monocular, no
servian de ayuda para distinguir la ACG de otras causas de pérdida
aguda de la vision.

El riesgo de complicaciones isquémicas que causan pérdida
visual es mayor en pacientes con presentacion silente de la enfer-
medad. Para diagnosticar ACG es importante diferenciar NOIA-A
de la no arteritica, porque ambas son causas frecuentes de pér-
dida de visién en personas de edad avanzada. Los factores de riesgo
identificables de la no arteritica son el tabaco, la hipertension, la
diabetes, la dislipidemia y la migrafia. La NOIA no arteritica se debe
a oclusién o hipoperfusiéon de uno o mas ramos de los vasos ciliares
posteriores cortos que irrigan el nervio 6ptico. Estos pacientes no
tienen sintomas de ACG, la amaurosis fugax es rara en ellos y no
hay alteraciones hematolégicas®9. La NOIA-A suele ser mas precoz
y severa que la no arteritica. La biopsia de arteria temporal confirma
el diagnéstico?.

Arteritis de células gigantes con afectacion de grandes vasos
La afectacién de los grandes vasos puede producir claudicacién

de miembros, soplos, habitualmente en los miembros superiores, y
asimetria de pulsos y de presidn arterial.
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Tabla 1
Criterios de clasificacién del American College of Rheumatology para arteritis de
células gigantes (ACG) (1990)

Con el propésito de clasificacién, un paciente se dird que presenta una ACG
(temporal) si al menos cumple 3 de estos 5 criterios:
1. Edad de presentacién > 50 afios
2. Cefalea de reciente comienzo
3. Aumento de sensibilidad en el recorrido de la arteria temporal o
disminucién de pulso
4. Aumento de VSG >50 mm/h
5. Evidencia histolégica de arteritis necrosante en la arteria temporal con
predominio de infiltrado de células mononucleares o inflamacién
granulomatosa con células gigantes multinucleadas

De Dasgupta'ls,

Una de las complicaciones tardias es el desarrollo de aneurismas
o diseccién adrticab1-62,

Diagnostico y pruebas complementarias

Los criterios de clasificacion de ACG del American College of
Rheumatology (ACR) de 1990%3 incluyen: edad mayor de 50 afios,
cefalea de reciente comienzo, alteraciones de la arteria temporal,
VSG mayor de 50 mm/h y alteraciones en la biopsia de arteria tem-
poral. La presencia de al menos 3 confiere una sensibilidad del 93,5%
y una especificidad del 91,2% para el diagnéstico (tabla 1).

La VSG y la PCR son los marcadores serolégicos mas utilizados
en caso de sospecha de ACG. Sin embargo, se puede encontrar una
VSG normal en hasta el 17% de los pacientes; por tanto, una VSG
normal no excluye una ACG. La PCR probablemente es superior a la
VSG en establecer el diagnéstico de ACG, y la seguridad diagnéstica
mejora cuando ambas se utilizan conjuntamente®4,

La elevaciéon de la VSG (moderada a > 100 mm/h) es frecuente
y caracteristico de la ACG mas que en otras vasculitis o entidades
reumatolégicas. La VSG se puede seguir periédicamente y ayuda a
monitorizar la dosis del tratamiento y la respuesta!>:65-68,

Los niveles normales de VSG varian de acuerdo con la edad y el
sexo.Una guia general para estimar el valor normal de la VSG puede
ser la férmula empirica de Miller et al.59:

e Hombres: edad/2
® Mujeres: (edad +10)/2

La PCR también es un marcador de ACG que no se ve influido por
la edad u otros factores hematol6gicos, como la anemia o morfolo-
gia de los hematies. En un estudio reciente con 3.001 pacientes se
encontroé que los niveles de PCR > 2,45 mg/dl y trombocitosis se aso-
ciaban con una biopsia de arteria temporal positiva, mientras que
la VSG no era un predictor tan especifico. Este parametro también
puede seguirse periédicamente y ayuda a monitorizar la dosis y la
respuesta al tratamiento. Los niveles de PCR vuelven a la normali-
dad antes que la VSG con el tratamiento glucocorticoide. Puede dar
falso positivo en enfermedades inflamatorias o procesos infeccio-
sos. Nila VSG nila PCR son especificas de la ACG, pero son muy tiles
para su diagnéstico y son los dos pardmetros mas sensibles para
la monitorizacién de la enfermedad y para regular el tratamiento
glucocorticoideo’®.

La mayoria de los pacientes tienen una anemia leve (normo-
citica, normocroma) durante las fases activas. Los leucocitos y el
recuento diferencial generalmente son normales. Las plaquetas con
frecuencia estan elevadas’9-72,

Las enzimas hepaticas (fosfatasa alcalina y aspartato amino-
transferasa) estan elevadas en el 20-30 y el 15% de los casos,
respectivamente. Se puede encontrar un tiempo de protrombina
prolongado.

Los niveles de inmunoglobulinas son normales y no se detec-
tan complejos inmunes. Los anticuerpos antinucleares y el factor
reumatoide son generalmente negativos.

Los anticuerpos anticardiolipina pueden estar presentes hasta
en el 50% de los casos, pero su asociacién con las complicaciones
isquémicas es incierta?”.

Biopsia de arteria temporal

La biopsia de arteria temporal (BAT) es el gold standard para
el diagnéstico de ACG. Se debe realizar lo antes posible en todo
paciente con sospecha de ACG o de NOIA-A para establecer el
diagnéstico. Un resultado positivo confirma el diagnéstico, pero
un resultado negativo no lo excluye’.73. Se recomienda tomar una
muestra de 2,5cm como minimo. La sensibilidad del diagnéstico
no se ve significativamente afectada si la biopsia se realiza tras el
comienzo del tratamiento’4 y puede permanecer positiva de 2 a
6 semanas después del comienzo del mismo. Se ha visto que la pro-
babilidad de resultado positivo de BAT se incrementa 9 veces si hay
claudicacién mandibular, 3,3 veces si hay dolor de cuello, 3,2 veces
silaPCR>2,45mg/dl y 2,1 veces si la VSG >47 mm/h73.

La BAT es una técnica segura y sencilla con baja tasa de
complicaciones que pueden ser hematoma local, infeccién de la
herida quirtrgica’3, dafio del nervio facial’> o necrosis del cuero
cabelludo’8. Se recomienda BAT contralateral en caso de resultado
negativo y alta sospecha diagnéstica de ACG.

Los pacientes con biopsias negativas deberan tratarse como ACG
en presencia de un cuadro clinico y de laboratorio tipico, respuesta
a los corticoides, hallazgos compatibles en la ecografia o caracte-
risticas neuro-oftalmicas de ACG (como la NOIA).

Otras pruebas

Las técnicas de imagen no sustituyen a la BAT en el diagnéstico
de ACG craneal.

La angiografia con fluoresceina muestra defectos de llenado que
afectan a la coroides que pueden ser parcheados o generalizados
y peripapilares o periféricos’’. Si hay NOIA-A, se observa no-
perfusién masiva de la coroides’®. Hay una predileccién de la ACG
por las arterias ciliares posteriores en la angiografia con afecta-
cién simultanea de las arterias medias y laterales, y estos hallazgos
son visibles en los primeros dias desde la instauracién del proceso
isquémico, antes del desarrollo de circulacion colateral’8.

La ecografia doppler color requiere un alto nivel de experienciay
entrenamiento, muestra un flujo indetectable o baja velocidad en
la arteria central de la retina y/o arterias ciliares posteriores’°.

Enel 73%de los pacientes con ACG se puede observar halo hipoe-
coico alrededor de la luz de la arteria temporal®°. Una biopsia de la
region del halo revela infiltrados celulares mononucleares®!.

La angioRM puede demostrar irregularidad, estrechamiento o
estenosis de la arteria temporal superficial3Z.

Consideraciones diagnésticas

Los criterios ACR pueden resultar en falsos positivos o negativos,
poniendo en riesgo la vision del paciente.

1. Los pacientes con ACG silente no tienen manifestaciones sisté-
micas, exceptuando la pérdida de visién sin datos especificos que
puedan determinar su causa.

2. La cefalea de reciente comienzo y la sensibilidad del cuero cabe-
lludo no son sintomas relevantes para el diagndstico de la ACG
porque pueden ser debidos a muchas otras enfermedades. En
2 estudios se encontré el mismo porcentaje de biopsia positiva
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y negativa en pacientes con cefalea y sensibilidad en cuero
cabelludo%73,

3. Criterios importantes como la claudicacién mandibular, el dolor
de cuello y el aumento de PCR no estan incluidos en los criterios
ACR.

4, La VSG normal o baja no excluye el diagndstico; esto se ve entre
el 5y el 30% de los casos’9-83,

5. Una arteria temporal anormal a la exploracién se puede encon-
trar en pacientes tanto con BAT positiva como negativa, asi como
casos de exploracién de arteria temporal perfectamente normal
con resultados de BAT positiva.

Pronostico

Aunque la esperanza de vida de pacientes con ACG y poblacién
general es similar®48>, la incidencia de mortalidad por enferme-
dad cardiovascular en el primer afio tras diagnéstico de ACG es
considerablemente mayors6.

La ACG puede no afectar a la mortalidad pero pueden desa-
rrollar efectos secundarios graves debido a la terapia prolongada
con corticoides, aumentando por ello la morbimortalidad®”.

Prondstico oftalmologico

La pérdida de visién permanente es mas frecuente en pacientes
con pérdida visual transitoria, diplopia transitoria o claudicacién
mandibular’0,

Los pacientes con complicaciones visuales de naturaleza isqué-
mica tienen menos marcadores clinicos y analiticos de inflamacién.
La anemia se ha visto asociada a muy bajo riesgo de com-
plicaciones oculares, y el HLA-DRB1*04 positivo tiene mayor
riesgo de pérdida visual permanente. Los mejores predictores
de pérdida de visién permanente son la amaurosis fugax, los
accidentes cerebrovasculares y la claudicacién mandibular. Com-
plicaciones isquémicas predicen desarrollo de ceguera irreversible,
mientras que una mayor respuesta inflamatoria puede ser protec-
tora contra el desarrollo de episodios isquémicos craneales*3.

Entre el 9y el 17% de pacientes pueden experimentar deterioro
visual durante el tratamiento, y estos pueden ser corticorresistentes
o requerir dosis mayores durante un tiempo88.

Una vez que hay pérdida de vision, habitualmente es severa e
irreversible a pesar de la terapia*28%9, Cuando hay afectacién de
un ojo, existe un riesgo de entre el 20 y el 50% de pérdida de visién
bilateral si hay demora en la instauracién del tratamiento. El tra-
tamiento tiene el objetivo de impedir la progresién y prevenir la
afectacién del ojo contralateral.

Tratamiento

El tratamiento de eleccién son los glucocorticoides sistémicos,
y el objetivo del tratamiento es suprimir la respuesta inflamato-
ria y minimizar las complicaciones isquémicas de la enfermedad.
El tratamiento debe instaurarse lo antes posible para disminuir las
posibilidades de pérdida visual posterior. La realizacién de la biop-
sia no debe retrasar el inicio de la terapia glucocorticoide. A mayor
pérdida de visién o probabilidad de ello, se requerira mayor dosis
de corticoides’®. Los pacientes con resultado de biopsia negativo
deben ser tratados como ACG en caso de que haya cuadro clinico
o de laboratorio tipico, hallazgos sugestivos en ecografia o caracte-
risticas neuro-oftalmicas compatibles.

Dosis de inicio y de mantenimiento de corticoides

Hay una gran variabilidad entre las dosis de corticoides orales
para el tratamiento de la ACG segtn los diferentes estudios: desde

Tabla 2
Dosis de inicio

ACG no complicada (no claudicacién
mandibular ni sintomas visuales)

Prednisona 40-60 mg/dia (no
menos de 0,75 mg/kg/dia) hasta la
resolucion de los sintomas y de las
alteraciones analiticas
Metilprednisolona 0,5-1g i.v., 3 dias
Prednisona 60 mg/dia cuando se
estabilice la pérdida visual

ACG complicada (afectacién visual o
historia de amaurosis fugax)

De Dasgupta'’>,

20 hasta 100 mg/dia de prednisona2>°1:92, Se deben distinguir tres
situaciones: ACG no complicada, ACG complicada y PMR aislada.
Los sintomas de la ACG no complicada serian, por ejemplo, el dolor
aislado de la arteria temporal sin evidencia de isquemia. La ACG
complicada se define por la presencia de lesiones sintomaticas que
afectan las arterias que nutren al nervio éptico, el disco 6ptico o la
retina (arterias ciliares y arteria central de la retina), con riesgo de
ceguera permanente; o la afectacién de la aorta (aortitis, aneuris-
mas, diseccién), ramas del arco aértico u otras arterias, como las
vertebrales o las de las extremidades inferiores. Las alteraciones
visuales incipientes (amaurosis fugax o diplopia) en un paciente con
sospecha de ACG requieren iniciar el tratamiento glucocorticoide
en el mismo dia%.

Tratamiento de induccién: glucocorticoides

Se sigue debatiendo cudl es la mejor dosis inicial. Se sugiere que
en la ACG no complicada se comience con prednisona o equiva-
lente a dosis de 0,7 mg/kg/dia, en la ACG complicada 1 mg/kg/dia
(sin exceder 60 mg/dia) y en la PMR sin ACG 15-20 mg/dia®4. Sin
embargo, se administran dosis mayores o menores dependiendo de
la severidad de la enfermedad, la salud general, la VSG y la PCR, y
las comorbilidades. La prednisona se administra diariamente, mejor
por la mafiana, aunque al iniciar el tratamiento se puede adminis-
trar en 2 dosis divididas (dos tercios por mafiana y un tercio por la
noche).

En las formas severas de la enfermedad, los pulsos de dosis altas
de metilprednisolona (15 mg/kg 3 dias consecutivos) han demos-
trado su eficacia. Es clave el momento de instaurar el tratamiento.
Los glucocorticoides se deben administrar inmediatamente en los
pacientes con visién borrosa, amaurosis fugax o diplopia para impe-
dir que la pérdida visual de uno o ambos ojos sea irreversible.

Los pacientes con sospecha de ACG normalmente comienzan
con 1mg/kg/dia de prednisona (tabla 2). Dosis menores pueden
ser suficientes en pacientes que solo presentan sintomatologia
constitucional. Las dosis mayores (80-100 mg/dia) se reservan para
pacientes con sintomas oculares o cerebrovasculares’?76, Cuando
se confirma el diagnéstico mediante BAT es obligatorio el trata-
miento con altas dosis de corticoides orales o 1g intravenoso de
metilprednisolona durante 3 dias para luego continuar con corti-
coides orales. No hay evidencias acerca de que sea mejor la dosis
de corticoides intravenosa que por via oral a la hora de mejorar la
visién o prevenir el deterioro visual®>79,

Desafortunadamente, la pérdida visual asociada con ACG con
frecuencia es permanente. En un estudio retrospectivo en pacientes
con ACG probada por biopsia, la mejoria de la vision central después
de iniciar el tratamiento corticoide fue minima: solo se dio en el 4%
de los pacientes®>. Sin embargo, los corticoides parece que evitan
la pérdida visual; solo el 13% de los que tenian pérdida visual antes
del diagnéstico desarrollaron pérdida visual después de iniciar el
tratamiento corticoide. Ademas, de los que no tuvieron alteraciones
visuales antes del tratamiento corticoide, solo el 1% desarrollaron
posteriormente una pérdida visual®®.
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Criterios para disminuir dosis

La reduccién escalonada de corticoides se recomienda hasta
quedar con dosis de mantenimiento de 10 mg de prednisona a los
6-9 meses®”98 y 5-7,5 mg al afio?*190, Debe ser individualizado y de
acuerdo con los valores de VSG y PCR, asi como remisién de sinto-
mas sistémicos8?. La reduccién de dosis debe realizarse cuando los
niveles de VSG y PCR hayan alcanzado cifras bajas y permanezcan
estables, y esto suele ocurrir aproximadamente a las 2-4 semanas
del comienzo del tratamiento con corticoides a altas dosis°!. La dis-
minucién de dosis debe hacerse cada 2 semanas en escalones de
10 mg hasta alcanzar 30 mg/dia; a partir de esta dosis, la bajada se
realizara de 5 en 5 mg hasta 20 mg, y finalmente se reduciran 2,5 mg
en cada paso. El objetivo sera alcanzar 0,1 mg/kg/dia después de
24 semanas.

Minimizar complicaciones

Se recomienda proteccién gastrica con inhibidores de la bomba
de protones o con antagonistas H2 hasta que se alcancen dosis de
corticoides de 10 mg/dia. Suplementos de calcio y vitamina D, asi
como bifosfonatos, deben darse en paciente con ACG durante el
tratamiento esteroideo!0!,

Monitorizacién del tratamiento

Los pacientes deben llevar seguimiento estrecho para evitar
recidivas, asi como complicaciones de los tratamientos y de la pro-
pia enfermedad. Debe realizarse monitorizacion clinica, prestando
atencioén a cefalea, claudicacién mandibular y de lengua, sintomas
visuales, claudicaciéon de miembros, soplos y asimetria de pul-
sos, sintomas polimidlgicos, factores de riesgo de osteoporosis y
fracturas y otras complicaciones del tratamiento, y analitica con
marcadores de inflamacién.

Duracion de la terapia

Habitualmente, la suspensién de tratamiento es posible a los
2 afios?1:98.102103 3ynque los pacientes con pérdida visual requie-
ren mayor duracién del tratamiento e incluso pueden requerirlo de
manera indefinida#1.73.104-106_

Ahorradores de corticoides

Se han propuesto como agentes ahorradores de glucocorticoi-
des, para disminuir con ellos los efectos secundarios de la terapia
prolongada, la azatioprina, la ciclofosfamida, el metotrexato, la
ciclosporinay la dapsona, pero sin recomendaciones definitivas!%7,

Terapias biologicas

En la ACG, los antagonistas del TNF-a son ineficaces o solo par-
cialmente eficaces!08.109,

Aspirina y otros antiagregantes plaquetarios

Muchos estudios han mostrado la presencia de trombocito-
sis reactiva en la ACG que ha alentado el uso de aspirina en
el manejo de esta enfermedad en prevencién de complicaciones
isquémicas’?. Esta trombocitosis es diferente de la trombocitosis
esencial y la policitemia vera, donde si hay riesgo elevado de episo-
dios trombéticos!19, Hasta la fecha no hay estudios que demuestren
la eficacia del uso de antiagregantes para el manejo de la ACG!11,
No obstante, algunos datos sugieren que bajas dosis de aspirina no
solo tienen efecto antiagregante plaquetario, sino que suprimen la
elevacion de niveles de interferén gamma, responsable del dafio en

la pared arterial!!2, En un estudio retrospectivo en Israel se vio que
dosis de 100 mg/dia de aspirina al diagnéstico de la ACG y mante-
nidos durante la terapia esteroidea se asociaban a menores tasas
de complicaciones isquémicas!!3. En pacientes sin contraindica-
ciones, bajas dosis de aspirina en pacientes de edad avanzada con
diagnéstico de ACG son probablemente beneficiosas.

Recidivas

Las recidivas se sospecharan en los pacientes que vuelven a
presentar sintomas de ACG, complicaciones isquémicas, sinto-
mas constitucionales inexplicados o polimialgia. En un estudio de
174 pacientes con ACG, la frecuencia de recidivas fue del 40,8%, y
generalmente se manifestaron como cefalea (52%) o PMR (30%) y
nunca con pérdida visual''4. Las recidivas generalmente se asocian
con elevaciéon de VSG/PCR, pero puede ocurrir que los reactantes
de fase aguda sean normales.

La cefalea se trata aumentando los corticoides a la dosis previa
a su apariciéon. La cefalea y la claudicacién mandibular se tratan
con prednisona (40-60 mg/dia). Los sintomas oculares se tratan con
prednisona (60 mg/dia) o metilprednisolona intravenosa.

Enla ACG de grandes vasos se deben emplear técnicas de imagen
(resonancia magnética, PET) y considerar el tratamiento utilizado
para las vasculitis sistémicas.

A modo de resumen, podriamos decir que los objetivos del
manejo de la arteritis de células gigantes para mejorar la practica
clinica serfan!1:

- Una via de referencia para un rapido diagnéstico y manejo.

- Un asesoramiento adecuado sobre el manejo de la ACG, con énfa-

sis enla prevencién de pérdida visual mediante el reconocimiento

temprano y la instauracién precoz con altas dosis de glucocorti-

coides.

Investigaciones (p. ej., biopsia de arteria temporal) para el diag-

néstico y la evaluacién de la gravedad, utilizando los factores

clinicos y la histologia.

- Un adecuado asesoramiento sobre la monitorizacién de la enfer-
medad y el tratamiento de las recidivas.

- Un adecuado asesoramiento sobre la prevencién de los efectos
secundarios de los corticoides, incluyendo la osteoporosis este-
roidea.
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