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Arteritis células gigantes: Mas alla de lo tipico

Giant cell arteritis: Beyond the typical
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RESUMEN

Introduccion: Arteritis de Células Gigantes (ACG), es la
vasculitis primaria mas frecuente del adulto y puede manifestarse
por cefalea, claudicacion mandibular, sintomas visuales, entre
otros. Caso clinico: Hombre 81 afios de edad, con 2 semanas de
debilidad muscular en cintura escapular y pelviana, agregandose
posteriormente claudicacion mandibular. Exdmenes destaca VHS
107 mm/h. Se sospecha ACG por lo que se realiza biopsia arte-
ria temporal observandose una angeitis de la rama de la arteria
temporal con necrosis fibrinoide y leucocitoclasis. Estudio com-
plementario destaca pANCA + > 1/80, MPO (+). El diagnostico
clinico-patologico fue vasculitis ANCA+. Se inicia azatioprina y
ajuste corticoterapia, con favorable respuesta. Conclusién: Vas-
culitis ANCA+ deben estar dentro del diagnéstico diferencial de
pacientes que se presentan con clinica de ACG.
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Introduccion

a Arteritis Células Gigantes (ACG), es una vasculitis
granulomatosa que afecta arterias de mediano y gran
calibre. Ocurre principalmente en mayores de 50 afios
y sus manifestaciones clinicas mas frecuentes son cefalea,
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sintomas constitucionales, claudicacién mandibular, sintomas
visuales, entre otros. Ademas, aproximadamente 45% de los
casos presenta concomitantemente diagnostico de polimialgia
reumatica (PMR). La ACG puede provocar pérdida de vision
irreversible en 20% de los casos no tratados, por lo que se debe
diagnosticar oportunamente'.
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Existen diversas patologias que podrian imitar un cuadro
clinico que sugiera ACG, como enfermedades reumatologicas,
neoplasicas, infecciones, entre otras™>.

Presentacion del caso

Paciente sexo masculino, 81 afios, antecedentes de bronquiec-
tasias de etiologia no precisada, hipertension arterial y trastorno
del animo; se hospitaliza por cuadro de 2 semanas de evolucion,
de compromiso del estado general, sensacion febril, baja de peso
no cuantificada, mayor tos con expectoracion y dolores muscula-
res generalizados, principalmente en cintura escapular y pelviana.
De los examenes de laboratorio destaca: VHS 107 mm/h, PCR
17 mg/dL (VN <0,5). La tomografia axial computada de torax,
abdomen y pelvis (TAC TAP) demostro signos de bronquiolitis
celular en l6bulo medio y lingula. El estudio de lavado bronquio
alveolar evidencid positividad para Haemophilus Influenza
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mediante técnica de PCR. El resto del estudio infeccioso resulto
negativo. Ademas, el estudio de electroforesis de proteinas y
relacion de cadenas livianas descarta gammapatia monoclonal.
Recibe tratamiento por infeccion respiratoria y es dado de alta.

Posteriormente, acude a control, donde se evidencia debi-
lidad muscular en cintura escapular y pelviana, agregandose
claudicacion mandibular, sin cefalea ni alteraciones visuales.
Sin hallazgos al examen fisico. Por sospecha de ACG, mientras
se espera realizacion de exdmenes complementarios, se inicia
prednisona 20 mg/dia. Ecografia de arterias temporales y PET
CT normal. Sin embargo, con mayor sintomatologia, por lo que
se aumenta prednisona a 60 mg/dia, con respuesta favorable.
Finalmente, biopsia de arteria temporal (BAT) (14/06/2022)
demuestra ausencia de elementos inflamatorio; sin embargo se
observd en vasos medianos, ramas de la AT, necrosis fibrinoide
de la pared de los vasos y leucocitoclasis, compatible con una
vasculitis leucocitoclastica, con inmunohistoquimica CD3 y
CD68 negativa (Figura 1).

Figura 1. Biopsia arteria temporal: A. Imagen a bajo aumento de arteria oftalmica sin alteraciones luminales
(HE, 20x); B. A mayor aumento no se identifican elementos Inflamatorios en la pared vascular(HE, I00x); C.
Arteriola, rama de la arteria oftalmica con infiltrado neutrofilico de la pared y areas de necrosis fibrinoide

(HE, 200x).
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Tabla 1. Examenes

Examen Semana 1 Semana 4 Semana 8 Semana 10 Semana 40

Hb (g/dL) 11 10,7 10,9 13,2

GB 18.500 19.500 16.600 5.700

PQ 511.000 483.000 407.000 238.000

VHS (mm/h) 116 68 58 8

PCR (mg/dl) 15 6,4 7,8 0,09

Crea (mg/dL) 1,0 0,79 1,29 1,16 1,2

CK (U/L) 32 40

SOC IPC 361 mg/g, GR 3-5 IPC 578 mg/g, GR 10- IPC 189, GR (-)

25, 15% dismoérficos

MPO (u) MPO 77 42

ANCA pANCA (+) > 1/80

Tratamiento concomi- Prednisona 20 mg/dia Prednisona 60 mg/dia Prednisona 60 mg/dia Prednisona 5 mg/

tante dia + azatioprina 125
mg/dia

Dado los resultados del estudio de biopsia se realizo estudio
complementario destacando: pANCA + > 1/80, MPO 77 (VN <
9), sedimento urinario compuesto (SOC) indice proteinuria/crea-
tininuria (IPC) 578 mg/g, GR 10-25 por campo, 15% globulos
rojos dismorficos. El resumen de los examenes de laboratorio
se encuentra en la Tabla 1.

Con esta nueva informacion, se diagnostica una vasculitis
ANCA Yy se inicia azatioprina, la que se aumenta progresiva-
mente, disminuyéndose paulatinamente la corticoterapia, con
evolucion favorable.

Discusion

La ACG es la vasculitis sistémica mas comun en pacientes
de > 50 afios', con clinica caracteristica descrita, por 1o que es
habitual plantear como primera posibilidad en nuestro paciente
esta patologia. Sin embargo, la importancia de realizar el Gold
Standard, la biopsia, cobra relevancia ya que hay patologias
que podrian imitarla de manera de cambiar su tratamiento y
pronostico.

Las vasculitis leucocitoclasticas se presentan histologi-
camente como edema de la pared de los vasos, infiltracion
transmural de neutroéfilos, degranulacion (neutrofilica dando
un aspecto de polvo nuclear), necrosis fibrinoide de la pared de
los vasos, extravasacion de hematies y tumefaccion endotelial.
Estos cambios son comunes a todas las formas de vasculitis
leucocitoclasticas, incluyendo vasculitis de vaso pequefio
y mediano. La afectacion del vaso, la correlacion clinica y
de examenes de laboratorio son mandatorias para lograr una
adecuada clasificacion®.

En nuestro paciente, los hallazgos anatomopatoldgicos
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fueron compatibles con una vasculitis de vaso pequefio. Por
otro lado, hallazgos morfoldgicos caracteristicos de la ACG
son: infiltracion segmentaria transmural de linfocitos y macro-
fagos, asociado a hiperplasia de la intima y pérdida de fibras
elasticas. Adicionalmente, pueden observarse células gigantes
multinucleadas, pero no son necesarias para el diagndstico’.
Estudios complementarios mediante técnica de inmunohisto-
quimica son frecuentemente utilizados en casos dudosos para
detectar infiltracion linfocitaria(células CD3+) o infiltracion
macrofagica(CD68+)°. En nuestro caso, el estudio inmunohis-
toquimico resultd negativo.

En cuanto a enfermedades reumatoldgicas, otras vasculitis
como las vasculitis asociadas a ANCA (VAA) pueden afectar
también la region de arteria temporal (AT) y presentar similar
sintomatologia. En series de casos de VAA se ha evidenciado
cefalea 68%, claudicacion mandibular 44%, sensibilidad cuero
cabelludo 44%, AT clinicamente anormal 16%, diagnéstico
concomitante de polimialgia reumatica (PMR) 15%-30% v,
sintomas neurooftalmologicos 11% (pérdida visual y diplopia)®’.
También, en pacientes con clinica de ACG se confirmoé mediante
BAT que 1,4% present6 diagndstico de vasculitis necrotizante?®.
Ademas, se ha encontrado asociacion de pacientes con ACG
y granulomatosis eosinofilica con poliangeitis con hallazgos
sugerentes de ambas en BAT®.

En poliarteritis nodosa (PAN), podria existir inflamacion de
ramas de la arteria carotida, simulando la presentacion clinica
de ACG?. Se describe cefalea en 15% y, se han reportado pa-
cientes que ademas han presentado claudicacion mandibular y
alteraciones clinicas de ACG*'°.

En enfermedad por IgG4, se ha informado arteritis en aorta
y ramas aorticas principales. También se han descrito casos
con sintomas que sugieren ACG, como cefalea, claudicacion
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mandibular, sensibilidad en la region temporal e incluso pérdida
visual transitoria''2.

Otras enfermedades reumatoldgicas, como sarcoidosis y
enfermedad de Behget, también pueden presentarse con sintomas
que podrian sugerir inicialmente ACG>".

Nuestro paciente también presento sintomas de PMR. Multi-
ples patologias reumatologicas podrian imitar esta presentacion
clinica, por ejemplo, la artritis reumatoide (AR) de inicio tardio
que se presenta con mayor frecuencia con dolor en hombros y
manifestaciones sistémicas, incluso informandose hasta 23% de
pacientes con sintomas concordantes con PMR. Por otro lado,
en otro reporte de casos, aproximadamente 25% de los pacientes
con PMR presentaron sinovitis periférica y 3% tenosinovitis
dista13,l4,15‘16.

Las miopatias inflamatorias (MII) y PMR son enfermedades
que pueden afectar la musculatura proximal, siendo importante
diferenciar entre debilidad y rigidez. Ademas, se ha visto aso-
ciacion de ambas; en pacientes con diagnostico de MII, 8,5%
presentaron concomitantemente PMR, de estos la mayoria con
diagnoéstico de miopatia necrotizante inmunomediada, princi-
palmente con anticuerpos HMGCR (+)'*!7.

La espondiloartropatia de inicio tardio también puede mani-
festarse con sintomas proximales similares a PMR, ademas de
presentar oligoartritis y manifestaciones axiales minimas®. Se han
reportado varios casos en donde el diagnostico inicial fue PMR,
y posteriormente, con aparicion de nuevos sintomas o hallazgos
en nuevas imagenes realizadas, se confirma el diagnostico de
espondiloartritis'.

Finalmente, en Lupus Eritematoso Sistémico (LES) de inicio
tardio - donde se ha visto una presentacion mas insidiosa, con
menor compromiso cutaneo, renal y de sistema nervioso central
y mas artralgias, mialgias y fatiga entre otros- también se han
reportado casos que se presentan con sintomas de PMR y cefalea,
confirmandose posteriormente el diagnostico de LES'%,

Conclusion

En pacientes con clinica sugerente de ACG, como también
de polimialgia reumatica, es necesario realizar un estudio
exhaustivo que nos permita confirmar el diagndstico y evaluar
otras posibles patologias imitadoras de ésta. La vasculitis ANCA
debe estar dentro del diagnostico diferencial de pacientes con
clinica de ACG.
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