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INTRODUCCIÓN.

La arteritis de células gigantes, o arteritis temporal, es una vasculitis de
vasos de gran calibre que generalmente se presenta en individuos mayores de
50 años. Se describió por primera vez en 1890 por Hutchingson, y
posteriormente en mas detalle por Hartan en 1932. Después, en 1941 Gilmour
la describió como una enfermedad sistémica y en 1957 Russel publicó la
primera serie de 35 casos con cefalea, manifestaciones oculares y sistémicas.
En ese mismo tiempo Barber describió la polimialgia reumática, que
probablemente había ya sido descrita desde 1888 por Bruce, llamándola "gota
reumática senil". En las décadas de los 50 y 60 comenzaron a encontrarse
grandes similitudes entre estas dos entidades, y en la actualidad son
consideradas por muchos autores dentro del espectro de una sola entidad(1,2).

Es una enfermedad de etiología desconocida , pero se ha visto
relacionada tanto con factores genéticos como ambientales . Dentro de los
primeros , sabemos que es una enfermedad más frecuente en descendientes de
pobladores de Europa, principalmente la región norte, y es poco frecuente
entre negros, asiáticos y latinoamericanos (3). Se ha encontrado asociación
con los genes del HLA- DRB1-04 y DRB1-01 (4). Por otra parte se ha
sospechado una causa viral por que hay una prevalencia incrementada en
pacientes con arteritis temporal de anticuerpos contra virus parainfluenza tipo
1, Y se ha identificado relación temporal entre el inicio de los síntomas de la
enfermedad y epidemias de Mycop/asma pneumoniae, parvovirus B19 Y
Ch/amydia pneumoniae. También se ha encontrado un patrón de presentación
cíclico de la enfermedad, lo cual sugiere una etiología infecciosa, sin embargo
esto no ha sido confirmado en todos los estudios (1,5,6).

Weyand y Goronzy han propuesto un modelo patogénico de la
enfermedad. Ellos sugieren que las células T CD4+ reconocen un antígeno aún
desconocido, presentado por las células dendríticas de la pared vascular, que
tienen una expansión clonal, iniciando la producción de interferón gamma, lo
cual desencadena la migración de macrófagos con la consiguiente formación
de células gigantes. Los macrófagos producen citocinas inflamatorias
(principalmente interleucina 1 y 6) en la adventicia del vaso y
metalopreoteasas y óxido nítrico en la media e intima del vaso provocando
daño de la pared, con degradación de la lámina elástica interna e hiperplasia
miointimal que ocluye los vasos (7, 8, 9).
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El espectro clínico de la enfermedad es amplio pudiendo presentarse
solamente como un cuadro de cefalea, hasta un cuadro de insuficiencia arterial
de las extremidades superiores. Se han subdividido a los pacientes, según su
forma de presentación en cuatro grupos:

1) Arteritis craneal, en quienes predomina la cefalea, pero hay también
síntomas visuales y auditivos (10).

2) Síntomas craneales y polimialgia reumática en que además de los
anteriores hay dolor y rigidez en hombros, cuello y caderas.

3) Síndrome inflamatorio sistémico, (llamada también forma silente o
enmascarada) que son pacientes con fiebre y deterioro del estado
general pero sin síntomas localizados y se ha descrito recientemente
como un subgrupo con un curso benigno de la enfermedad pero de
dificil diagnóstico por presentarse como fiebre de origen desconocido
(11,12,).

4) Arteritis de vasos de gran calibre o aortitis , que son casos que se
presentan como síndrome del arco aórtico, con claudicación de brazos,
sin síntomas craneales, frecuentemente con biopsias de arteria temporal
normales. Se ha estimado que ocurre en el 10-15% de los casos (3).

El Colegio Estadounidense de Reumatología estableció en 1990 una
serie de criterios de clasificación de la arteritis de células gigantes, con una
sensibilidad para el diagnóstico de 93.5% y una especificidad de 91.2% con la
presencia de al menos 3 criterios presentes, siendo los criterios más
ampliamente utilizados. Dichos criterios se resumen en la tabla 1 (13,14) .

Aunque se sabe que es una enfermedad poco frecuente en mestizos, en
nuestro país no existen estudios que determinen las características clínicas de
los pacientes con arteritis temporal. Esta constituye la primera serie de casos
de la enfermedad en México.
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OBJETIVO.

Describir las características clínicas, de laboratorio e histopatológicas de
los pacientes con arteritis de células gigantes diagnosticados en el Instituto
Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición Salvador Zubirán desde enero de
1989 hasta julio del 2004.

MATERIAL Y METonos

Se llevó a cabo una revisión retrospectiva de los expedientes de los
pacientes con diagnóstico de arteritis de células gigantes realizados desde el
año de 1989 hasta julio del 2004, documentando género, edad al momento del
diagnóstico, lugar de origen, antecedentes heredo-familiares, primera
manifestación de la enfermedad , síntomas a lo largo de la enfermedad ,
presencia de datos compatibles con polimialgia reumática, alteraciones a la
palpación de la arteria temporal, tiempo transcurrido entre el inicio de los
síntomas y el diagnóstico, valores de laboratorio como velocidad de
sedimentación globular (VSG), hemoglobina , hematocrito, leucocitos,
plaquetas, proteína C reactiva (PCR), tratamiento instituido y respuesta a éste,
además de complicaciones de la enfermedad . Se documentaron en cada
paciente las características para diagnóstico basados en los criterios
propuestos por el Colegio Estadounidense de Reumatología en 1990.
Posteriormente, con ayuda de un patólogo experto, se realizó una revisión de
las biopsias de arteria temporal , documentando el tamaño y buscando la
presencia de células gigantes, infiltrado inflamatorio o hiperplasia miointimal.
Se excluyeron los pacientes en cuyos expedientes no hubiera datos suficientes
como para sostener el diagnóstico y los casos en que los datos estuvieran
incompletos.
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RESULTADOS

Se identificó un total de 14 pacientes con diagnóstico de arteritis de
células gigantes. Se excluyeron dos casos por datos insuficientes. Se encontró
un marcado predominio de la enfermedad en el sexo femenino (83%) . La edad
promedio al diagnóstico fue de 73 años (+/- 8.9). Seis de las pacientes eran
nacidas en el DF y dos en ellas de Comalcalco Tabasco , el resto eran
originarios de distintos sitios en la república; sin embargo, al momento del
diagnóstico , el 83% habitaban en el DF. Todas las pacientes eran de
ascendencia directa mexicana, excepto una, cuyo padre era italiano .

El síntoma de presentación de la enfermedad más frecuente fue la
cefalea (41%) , seguida por la presencia de fiebre (25%) y amaurosis fugax
(25%). Solo un caso se presentó inicialmente como polimialgia reumática . Las
manifestaciones iniciales de la enfermedad se resumen en la figura l.

En el curso de la enfermedad la manifestación más frecuente fue la
cefalea de inicio reciente (83%) seguida por la fiebre (58%) y la fatiga (58%).
La mitad de los pacientes refirieron disminución de la agudeza visual, dolor al
tocarse la cabeza, pérdida de peso o manifestaciones compatibles con
polimialgia reumática . Dentro de las manifestaciones de la polimialgia
reumática, la más frecuente fue el dolor y/o rigidez en hombros, y hubo dolor
y/o rigidez en caderas en una paciente. Tres de las enfermas refirieron
claudicación mandibular. Otras formas de presentación menos frecuentes,
encontradas sólo en uno de los casos fueron tos, insuficiencia arterial de
miembros torácicos y fiebre de origen oscuro. Los porcentajes de las
manifestaciones clínicas se muestran en las tablas 2 y 3. Se identificaron
alteraciones a la palpación de la arteria temporal durante la exploración fisica,
ya sea dolor y/o induración, en el 66% de los pacientes .

En cuanto a los síndromes clínicos presentados por los pacientes, cinco
de ellos se presentaron con arteritis craneal aislada, cinco con arteritis craneal
más polimialgia reumática, uno con datos de aortitis, y uno con datos
inflamación sistémica, sin síntomas localizados.

El tiempo promedio desde el inicio de los síntomas hasta el diagnóstico
fue de 16.5 semanas (±17.6). Se documentó elevación de la VSG en el 83% de
los casos, con un valor promedio de 63.3 (±47) cuando se utilizó en método de
Westergren (normal hasta 12), y de 44.75 (±5.5) cuando se utilizó el método

7



de Wintrobe (normal hasta 20). El valor promedio de hemoglobina fue de 12.5
(±1.8), Y 6 pacientes presentaron anemia leve, normocítica normocrómica en
todos los casos . El valor medio de leucocitos fue de 10.06 x 103/ml (±4.28),
observándose leucocito sis en cinco de los pacientes al ingreso. La media
plaquetaria fue de 411,400 (±207,500), con trombocitosis mayor a 500,000 en
cinco casos . La media de creatinina sérica fue 1.1 mg/dl (±0.63), ingresando
dos pacientes con elevación de azoados. El valor promedio de albúmina fue de
3.3 (±0.6). Sólo en tres de los casos se determinó proteína C reactiva, siendo
de 21.5, 20.2 Y 12.1 (normal hasta 2). Nueve de los 12 casos contaban con
biopsia unilateral de arteria temporal. El tamaño promedio de las biopsias fue
de 2.1 x 0.2 cm. Cuatro de las biopsias presentaron alteraciones compatibles
con la enfermedad, con infiltrado inflamatorio, hiperplasia miointimal y
presencia de células gigantes . En uno de los casos se identificó leve infiltrado
inflamatorio. Otras tres biopsias se encontraron sin alteraciones, y en una el
material no fue adecuado para establecer diagnóstico. En ninguno de los
pacientes se documentaron complicaciones relacionadas con la toma de
biopsia de la arteria temporal. Las características de las biopsias se resumen en
la tabla 4. Todos los pacientes cumplieron al menos tres criterios del Colegio
Americano de Reumatología para el diagnóstico de arteritis temporal, cinco de
ellos cumplieron con 4 y ningún caso cumplió los 5 criterios . La frecuencia de
los criterios se resumen en la figura 2.

Todos los pacientes fueron tratados con prednisona, con una dosis
promedio de 50 mg/día. En tres de ellos se utilizó también metilprednisolona
intravenosa, debido a que presentaban manifestaciones oculares . En 6 de los
doce pacientes se usó además de prednisona algún otro medicamento
inmunosupresor, entre ellos ciclofosfamida, azatioprina y metotrexate. Las
modalidades de tratamiento se muestran en la figura 3. La respuesta al
tratamiento fue satisfactoria en todos los pacientes, con mejoría de la
sintomatología en un tiempo promedio de 2.5 semanas . Sin embargo se
documentaron recaídas en dos casos, uno de ellos a las 6 semanas de inicio del
tratamiento y otro a los tres meses, probablemente relacionados con una
disminución rápida en la dosis de prednisona, con mejoría de los síntomas al
incrementar de nuevo la dosis.

El tiempo de seguimiento de los pacientes fue variable , de 1 mes hasta
10 años (mediana de 24 meses), con un promedio de 40 meses (±36.3). Dentro
de las complicaciones documentadas en el expediente durante el seguimiento
del paciente, relacionadas con la arteritis temporal, se identificó un caso de
síndrome de Cushing secundario al uso de esteroides.
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DISCUSIÓN.

La arteritis temporal es una enfermedad poco frecuente en la población
mexicana. En lo que respecta a su forma de presentación observamos un
marcado predominio del sexo femenino (5:1), cuando la relación mujer
hombre en otras series suele ser 2-3:1.(15,16,17). La edad al momento del
diagnóstico fue similar a la de otros estudios. La mayor parte de nuestros
pacientes eran mestizos y cabe señalar que en otros estudios se ha identificado
mayor incidencia de la enfermedad en originarios del norte de Europa, mismos
que son muy pocos en la población mexicana.

Los síntomas iniciales de la enfermedad se comparan con los vistos por
Huston y colaboradores (16) en la tabla 5. El estudio de estos autores es un
estudio epidemiológico, clínico de laboratorio que se llevo a cabo durante 25
años en Olmsted Country Minesota , identificando 42 casos de arteritis
temporal. La cefalea coincide en ser la manifestación inicial más común. En
nuestra muestra llama la atención la alta incidencia de amaurosis fugax y de
fiebre como manifestación inicial de la enfermedad, que en la serie
estadounidense fueron raras formas de presentación.

Las manifestaciones a lo largo de la enfermedad se comparan con las de
las series de Huston (16), González Gay (18) y Liozon (11) en la tabla 6. Cabe
señalar que en el estudio del segundo autor y sus colaboradores se estudiaron a
57 pacientes con arteritis temporal comprobados por biopsia, y en el último de
ellos se estudiaron 175 pacientes , identificando un subgrupo de ellos con
arteritis silente . La cefalea fue la manifestación más común en todas las series,
pero como se ha mencionado llama la atención la elevada frecuencia de
síntomas visuales como disminución de la agudeza visual y amaurosis fugax
en nuestra serie. Sin embargo la frecuencia de pérdida completa de la visión
parece ser similar en las cuatro series. Los síntomas como pérdida de peso y
fatiga tienen también frecuencias similares en las cuatro series, en alrededor
de la mitad de los pacientes . El otro aspecto en que difiere nuestra serie de las
otras dos es en la claudicación mandibular que se encontró solo en tres
pacientes y en las otras series se encontró en casi la mitad de los enfermos . La
frecuencia de presentación de los síndromes clínicos fue similar a lo reportado
en la literatura, siendo lo más frecuente la forma craneal y la asociación de
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ésta con polimialgia reumática ; SIO embargo encontramos la presencia de
todos ellos en nuestra población .

Los resultados de exámenes de laboratorio se comparan con los de las
series de González Gay y colaboradores (18), con los de Franzén y
colaboradores (15) y con de Liozon y colaboradores (11) en la tabla 7. El
segundo estudio es también un estudio epidemiológico , clínico y patológico
que se llevó a cabo en Helsinki, Finlandia de 1984 a 1988 y que incluyó a 54
pacientes . Aquí hay que señalar que nuestra frecuencia de VSG elevada fue
menor que en las otras series, y la frecuencia de otras alteraciones de
laboratorio fue en general similar a la de la serie de Franzén, pero menor que
la series de González Gay y Liozon, con excepción de la leucocitosis que fue
más frecuente en nuestra población . La diferencia con estas dos series podría
explicarse porque en ambas se incluyeron solamente pacientes que tenían
biopsia positiva para arteritis temporal, por lo que es probable que dichos
pacientes tuvieran más actividad con correlación histopatológica positiva. Los
rangos de alteración de los distintos parámetro fueron similares en las cuatro
series. En contraste otros autores han encontrado falta de elevación de la VSG
hasta en un 24% de los pacientes, y han sugerido a la proteína C reactiva como
un mejor marcador de la actividad de la enfermedad en estos casos (3).

En lo que respecta a los resultados de patología, 9 de los 12 pacientes
fueron biopsiados y sólo 4 presentaron características histopatológicas típicas
de arteritis temporal y uno infiltrado inflamatorio inespecífico . Es conocido
que el patrón histopatológico clásico de la arteritis temporal se encuentra en
sólo el 50% de los pacientes, y en el otro 50% suele haber solamente
panarterirtis, sin células gigantes . Esto probablemente es debido a que la
afección de las arterias es segrnentaria. A pesar de esto cuando se obtiene un
resultado negativo de biopsia está indicada la biopsia de la arteria temporal
contralateral (19), procedimiento que no se llevó a cabo en ninguno de los tres
pacientes con resultado de biopsia negativo. Cabe mencionar que en uno de
los casos se había comenzado tratamiento esteroideo previo a la obtención de
la biopsia , aunque el impacto en el resultado es escaso de acuerdo con Achkar
y colaboradores (21). La toma de la biopsia es importante considerando que,
además de ser un procedimiento poco mórbido, se ha sugerido como guía del
tratamiento esteroideo.(19) Se ha propuesto que la toma de biopsias debe ser
especialmente indicada si existe alguno de los siguientes datos como parte del
cuadro clínico : claudicación mandibular, anormalidades a la palpación de la
arteria temporal y VSG mayor a 31 por el método de Westergren.(20)
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En cuanto al tratamiento, la conducta más ampliamente aceptada es el
uso de prednisona, entre 40 y 60 mg por vía oral, con reducción lenta de la
dosis. Algunos autores recomiendan además el uso de corticosteroides por vía
intravenosa en los casos de manifestaciones oculares graves como la
neuropatía óptica isquémica anterior (22), aunque su uso no esta
fundamentado en ningún estudio, y no se tiene elementos contundentes para
justificar su uso en todos los casos que presenten amaurosis fugax.
Recientemente se ha sugerido que el uso de aspirina puede ser también útil en
estos pacientes para disminuir el riesgo de pérdida visual (23). La conducta
con respecto al uso metotrexate en combinación con los esteroides por vía oral
es controversial ya que de los dos estudios que hayal respecto uno demostró
que es una alternativa segura con reducción del número de recaídas en
comparación con el uso de esteroides solos (24). El otro estudio no demostró
utilidad del metotrexate para controlar la enfermedad ni para disminuir la
dosis de esteroide (25) . No hay estudios en los que se prueben otros
medicamentos como azatioprina y ciclofosfamida, que en este contexto fueron
usados por elección del médico tratante.

Las complicaciones de la enfermedad desafortunadamente están poco
reflejadas en los expedientes, ya que sólo existen dos casos de recaída al
disminuir la dosis de prednisona, que mejoraron al volverla a incrementar ; una
de estas pacientes se encontraba tomando 20 mg del medicamento al momento
de la recaída y la otra 15, y esto fue alrededor de los 6 meses de iniciado el
tratamiento . Las recaídas de la enfermedad se han reportado que ocurren entre
el 30 y el 50% de los casos, especialmente cuando la reducción de la dosis de
esteroides se lleva a cabo demasiado rápido. Se documentó un caso de
síndrome de Cushing relacionado con el uso prolongado de esteroides. En
otras series se ha reportado que alrededor de la mitad de los pacientes tiene
problemas relacionados con el uso crónico de esteroides , como infecciones
graves y fracturas , con una mortalidad hasta del 10% (26). También se ha
reportado al aneurisma aórtico como una complicación de la arteritis temporal
(27), pero no se documentó ningún caso en esta serie, si bien tampoco hubo
datos clínicos que orientaran a su búsqueda . A pesar de ello en años recientes
se ha propuesto la búsqueda intencionada de afección arterial extracraneal (3).
La baja frecuencia de estas complicaciones puede reflejar el seguimiento
irregular de los pacientes en nuestra serie.
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CONCLUSIONES

A pesar de ser una enfermedad poco frecuente en nuestra población, la
arteritis temporal es una entidad que se presenta en todo su espectro clínico en
pacientes mexicanos . En general las características clínicas, laboratoriales y de
patología observadas en nuestra población son similares a las descritas en la
literatura. Sin embargo, considerando la baja frecuencia de esta entidad en
nuestra población vale la pena remarcar la importancia del considerar a la
arteritis temporal dentro del diagnóstico diferencial de la cefalea que comienza
después de los 50 años, en los casos de síndrome del arco aórtico, y en los
casos de fiebre de origen oscuro en el adulto mayor. Es de vital importancia en
estos casos incluir dentro de la historia clínica datos específicos de esta
entidad como son la claudicación mandibular y la exploración del fondo de
ojo, mismas que están poco exploradas en los casos vistos en el instituto. La
VSG y la PCR son métodos diagnóstico útiles y accesibles que nos pueden
orientar hacia el diagnóstico de arteritis temporal, y deben ser solicitados en
todo paciente en que se sospeche esta enfermedad, tanto en el diagnóstico,
como durante el seguimiento . La biopsia de arteria temporal es indispensable
en todos los casos en que se sospeche de arteritis temporal, y de ser negativa
se recomienda una biopsia contralateral, puesto que el tratamiento no es
inocuo. A pasar de la utilidad de los criterios diagnósticos del Colegio
Estadounidense de Reumatología, el diagnóstico de arteritis temporal no debe
basarse solamente en ellos, dado que no tienen sensibilidad , ni especificidad
de 100%; el diagnóstico debe basarse en la clínica de paciente y apoyarse en
los estudios de laboratorio, imagen y biopsia. El tratamiento de la enfermedad
debe hacerse con esteroides por vía oral. Otros tratamientos no han mostrado
de manera concluyente ser eficaces a largo plazo, y tomando en cuenta su
potencial tóxico se requieren más estudios para poder recomendar el uso de
otros inmunosupresores de manera rutinaria. Una vez establecido el
tratamiento debe reducirse lentamente la dosis del esteroide para evitar
recaídas, y vigilar por la presencia de complicaciones del tratamiento como
son la osteoporosis y las infecciones, por lo que se debe de tener un cuidadoso
seguimiento de estos pacientes.
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Tabla 1. Criterios de clasificación para arteritis temporal del Colegio
Estadounidense de Reumatología de 1990

Criterio Definición
1. Edad mayor de 50 años Desarrollo de los síntomas después de los 50

años.
2. Cefalea Cefalea o dolor localizado en la cabeza de inicio

reciente
3. Anormalidad en la Dolor a la palpación o disminución del pulso no
arteria temporal relacionada con aterosclerosis
4. VSG elevada VSG mayor de 50 por método de Westergren
5. Biopsia de arteria Biopsia que demuestre vasculitis , con infiltrado
anormal de predominio mononuclear o inflamación

granulomatosa con células gigantes
mononucleadas
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Tabla 2. Manifestaciones clínicas de la arteritis temporal

Manifestación Pacientes(%)
Cefalea 10 (83)
Fiebre 7 (58
Fatiga 7 58
Dolor al tocarse la cabeza 6 50
Disminución de al agudeza visual 6 50
Amaurosis fugax 6 50
Polimialgia reumática 6 (50)
Pérdida de peso 6 (50)
Claudicación mandibular 3 (25
Fiebre de origen obscuro 1 8
Pérdida completa de la visión 1 8
Insuficiencia arterial en brazos 1 8
Tos 1 8
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Tabla 3. Manifestaciones de la polimialgia reumática

Manifestación Pacientes (%)
Dolor y/o rigidez en hombros 6 (SO)
Dolor v/o rigidez en cuello 3 (2S)
Dolor y/o rigidez en caderas 1 (8)

Tabla 4. Características de las biopsías de arteria temporal

Característica Número de casos
Infiltrado inflamatorio S
Células gigantes 4
Hiperplasia miointimal 4
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Tabla 5. Comparación de las manifestaciones iniciales de la arteritis temporal

Manifestación INCMNSZ(%) Huston et al. (%)
Cefalea 5 (41) 20 (48.5)
Fiebre 3 (25) 2 (1)
Polimialgia reumática 1 (8) 6 (16)
Dolor a la palpación de a. temporal O 5 (14)
Amaurosis fugax 3 (25) 1 (0.5)
Claudicación mandibular O 4 (2)
Pérdida de peso O 2 (1)
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Tabla 6. Comparación de las manifestaciones de la arteritis temporal.

Manifestación INCMNSZ Huston González Liozon(%)
(%) (%). Gay (%)

Cefalea 83 90 96 77
Fiebre 58 21 6 54
Amaurosis fugax 50 12 7 19
Dolor al tocarse 50 69 60 51
la cabeza
Disminución de 50 19 - -
la agudeza visual
Fatiga 58 - 48 45
Polimialgia 50 48 51 26
reumática
Pérdida de peso 50 55 46 51
Claudicación 25 67 39 39
mandibular
Pérdida completa 10 10 16 12
de la visión
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Tabla 7. Comparación de alteraciones de laboratorio en arteritis tempo ral.

Parámetro INCMNSZ González Franzen Liozon
(%) Gay (%) (%) (%)

VSG elevada 83 100 100 93
Anemia 50 72 55 64
Trombocitosis 41 75 38 84
Leucocitosis 41 16 - -
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Figura l . Primera manifestación de la arteritis temporal

ti Cefalea

45

40

35

1% de pacientesI 30

25

20

15

10

5

O

ti Amaurosis fugax

tt Fiebre

MPolimialgia re umática

23



Figura 2. Porcentaje de pacientes con criterios diagnósticos de arteritis temporal
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Figura 3. Porcentaje de pacientes tratados con los distintos
medicamentos por arteritis temporal.
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