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CAPITULOI:
REVISION DE LA LITERATURA: ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES

La arteritis de la arteria temporal o de células gigantes, es una vasculitis
sistémica granulomatosa de medianos y grandes vasos, cuya presentacion
oftalmoldgica tiende a ser aguda y en la mayoria de las ocasiones devastadora para la
funcién visual.

EPIDEMIOLOGIA

La enfermedad se presenta mas frecuentemente en mujeres con edades
posteriores a los 50 afios, su incidencia es variable segun la raza y localizacion
geografica, siendo mucho mayor en paises nordicos y en  personas caucasicas.
Por esta razon la incidencia mundial varia desde 0.4 a 30 pacientes/ 100mil
habitantes.

Se revisaron los archivos del INNSZ del afio 2000 a la fecha, encontrando solo
11 casos presuntivos en los que se intento biopsia confirmatoria y de estos solo 4
tuvieron hallazgos respaldados por los hallazgos microscopicos. La estadistica del afio
2002 a 2008 de los archivos del APEC mostraron la existencia de 2 casos mas, sin
embargo ninguno de ellos con confirmacion histopatologica. Esto corresponde a lo
reportado por la literatura, ya que se trata de un padecimiento raro en paises
latinoamericanos.

ETIOLOGIA

Aungue la etiologia exacta sigue incierta, se han elucubrado varias teorias
explicando el origen de la enfermedad. Tres son las mas aceptadas: autoinmune,
infecciosa y la genética. Esta Ultima nace de las observaciones de la alta prevalencia
en poblacion caucésica de Europa del Norte y en personas con esa ascendencia.
Apoyan esta teoria la asociacion con HLADRA4 y presentaciones familiares. Dentro
de la teoria infecciosa se han propuesto a algunos agentes como disparadores de la
enfermedad como son el parvovirus B19, la clamidia y el micoplasma pneumoniae.
Acerca de la teoria autoinmune, se conoce que tanto la inmunidad humoral como la
celular estan implicadas en la patogenia. La vasculitis es producto de la agresiéon
mediada por CD4 y activada por macrofagos, el elemento vascular blanco es la lamina
elastica interna (de ahi la afeccién solo de vasos de mediano y gran calibre). Se ha
propuesto que la respuesta linfocitaria podria estar directamente dirigida a la
elastina. Esta inflamacion produce estenosis progresiva del lumen vascular, pudiendo
llegar a la obliteracion (fig 1.).



Figura 1. Tincion en HE
demostrando estenosis
importante del lumen
vascular. El infiltrado
mononuclear es evidente.

PRESENTACION CLINICA

La presentacion en la mayoria de los casos tiene un periodo prodrémico de
malestar general que puede durar de algunos dias hasta varios meses. Se ha
estudiado la asociacién con polimialgia reumatica, ya que alrededor de 30% de los
pacientes con ACG cumplen criterios para la enfermedad.

Dentro de la variedad de sintomas que los pacientes pueden presentar en el

prédromo, una cefalea de inicio subito que presenta aumento al tacto es el sintoma
de presentacion mas importante. Los sintomas mas frecuentemente encontrados son:
Ausencia de pulsos, dolor e inflamacién en &rea temporo occipital, soplo en la arteria
temporal o carétida, atrofia muscular de la lengua y musculo temporal ipsilaterales,
baja de flujo en la arteria temporal, y claudicacibn mandibular.

El involucro ocular sucede en el 50% de los pacientes, y de estos, del 10 al
50% tendran perdidas visuales de grado variable. Esta variabilidad se debe a los
multiples  trastornos que pueden afectar a nivel oftalmolégico a causa de la
enfermedad (tabla 1),



Tabla 1 .Involucro Ocular en ACG.

Neuropatia isquémica anterior/ posterior.

Oclusion de arteria central.

Oclusiones de rama arterial.

Isquemia coroidea.

Diplopia.

Ptosis.

Oftalmoplejia internuclear.

Anormalidades pupilares.

r “

Figl. Una cefalea temporal de inicio
subito que a la exploracion
demuestra una arteria temporal
palpable y dolorosa es altamente
sugestiva.




Figura 2. Fondos de 0jo en una neuritis optica isquemica anterior (1) y posterior(2).

Foto 1. Foto 2.
En la forma anterior se nota la papilitis La presentacion posterior puede cursar
y cambios varios en la retina como son con cambios minimos del fondo, en este
las hemorragias y/o areas de mala caso solo hay palidez papilar.

perfusion. Es la forma mas comdn de
presentacion.

Hayreh y Zimmerman reportaron en 1998 una serie con 173 pacientes
diagnosticados con biopsia. EI 50% de sus pacientes tuvieron compromiso ocular
permanente en grados variables, y su presentacion oftalmolégica mas frecuente fue la
neuritis 6ptica isquémica anterior en 82%, seguida por la posterior en un 8%. El 30% de
sus pacientes tuvieron compromiso bilateral, y finalmente, 60% tuvieron perdida visual
importante.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnéstico diferencial incluye todas las causas de baja de la agudeza visual
con presentacion aguda y subaguda. Una anamnesis completa, los antecedentes, y
una exploracién fisica y oftalmologica adecuadas eliminan la mayoria de los
diferenciales, algunos de ellos igualmente graves. EI apoyo de los estudios de
laboratorio y gabinete deben disipar cualquier duda diagnostica que pudiera existir,
eliminando sobretodo aquellos potencialmente graves para la vida y la funcion.
Algunos diagnésticos importantes a considerar son la neuritis Optica, las oclusiones
arteriales y venosas centrales y el desprendimiento de retina.



LABORATORIO Y SEGUIMIENTO

Aunque la etiologia de la enfermedad aun queda incierta, se sabe de la
elevacion de varios reactantes inflamatorios durante la etapa activa de la
enfermedad. Entre estos, el mas estudiado y asociado ha sido el VSG (velocidad de
sedimentacion globular), este se encuentra elevado en 97% de los pacientes y el
seguimiento de sus niveles se ha propuesto como opcidn de monitorizacion del estado
de la enfermedad por lo que su mediciobn mensual es importante en el seguimiento.
Otros reactantes comunmente elevados son el fibrinégeno vy la proteina C reactiva.
Aunque se cree en un componente autoinmune de la enfermedad, los anticuerpos
(ANAS, ANCAS vy factor reumatoide) se encuentran por lo general negativos. Se
observa comunmente una anemia normocitica hormocromica.

Los estudios de gabinete tienen su lugar solo como apoyo diagnostico y
terapéutico, Se ha propuesto recientemente a la ecografia dopler color de la arteria
temporal como alternativa no invasiva a la arteriografia con contraste, sin embargo
ambos estudios tienen su principal uso en encontrar sitios de posible obstruccion(lo
gue guia el sitio de biopsia) y descartar diagnosticos diferenciales, Este mismo uso se
remite a pruebas imagenologicas como la TAC y la RM, que por el tipo de pacientes
gue presentan la enfermedad, es importantisimo el descarte de diagndsticos que
pongan en peligro la funciény la vida del paciente.

DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

Es importante aclarar que la enfermedad en su presentacion oftalmoldgica
aguda, se considera una verdadera urgencia Yy la sospecha clinica al momento de
presentacion debe ser suficiente para establecer un diagnostico clinico presuntivo, el
cual justificara una intervencién terapéutica inmediata. Esta Ultima puede salvar la
vision del ojo afectado y reducir la probabilidad de afeccion contralateral. Por esta

razon, se han creado criterios para el diagnéstico como los propuestos por el Colegio
Americano de Reumatologia (tabla 2).
Tabla 2. Criterios Diagnosticos del Colegio Americano de Reumatologia

(Mas de 3 criterios tiene sensibilidad del 93.5% vy
especificidad del 91.2%.)

1. Edad mayor a 50 afios.

2. Cefalea de inicio nuevo.

3. Dolor o reduccion de pulsos en la arteria temporal.

4. VSG>50 mmHg.

5. Biopsia de la arteria temporal positiva.

6. Claudicacion mandibular.




Algunos autores han definido a la enfermedad como: “una patologia aguda de
consecuencias devastadoras”. Esta definicion denota la importancia de la instalacion
inmediata  del tratamiento a base de esteroides en bolos a altas dosis
(metilprednisolona 1 gr/kg IV por tres dias) impacta no solo en el ojo afectado, si no en
la prevencion del involucro contralateral, ya que mas de un cuarto de los pacientes
presentan involucro contralateral en las 6 semanas posteriores al debut. Danesh-
Mayer y colaboradores en su serie de 34 pacientes confirmados por biopsia en los que
instituyeron tratamiento oportuno con metilprednisolona IV a 1gr/kg con
mantenimiento de 1 mg/kg/dia, reportaron mejoria variable de la agudeza visual en
solo el 30% de sus pacientes. Aunque la terapia esteroidea es el Unico tratamiento
ampliamente aceptado, el uso de inmunosupresores también se ha propuesto
(azatioprina, metotrexate o ciclosporina), en especial para los casos no
respondedores a esteroides.

Después de la intervencién inmediata se debe proceder a la investigacion y
probable confirmacion del diagnostico. Entre las herramientas diagnosticas en
oftalmologia se encuentra la fluorangiografia y la campimetria visual. Es muy
importante el abordaje multidisciplinario, manejado en conjunto con un reumatologo.

El estandar de oro en la confirmacion diagnostica es la biopsia de la arteria
temporal. Esta debe de realizarse en no mas de dos semanas del inicio del cuadro y
preferentemente antes del 5to dia. Se deben biopsiar varios fragmentos de 2 cms. de
la arteria del lado mas sintomatico. Al microscopio de luz se observaran datos de
inflamacion arterial como son infiltrado mononuclear, necrosis de la capa elastica
interna y media, una estenosis luminal progresiva, y células gigantes multinucleadas.
Es importante mencionar, que estas Ultimas células, que le dieron su nombre a la
enfermedad, no son necesarias para el diagnostico histopatologico.



CAPITULO II: PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino de 72 afos de edad,
quien asiste al servicio de consulta externa de la Asociacién Para Evitar La Ceguera,
refiriendo un a baja subaguda de la agudeza visual del ojo izquierdo.

Al interrogatorio dirigido refiri6 haber acudido durante los tres meses previos a
varios especialistas médicos por sintomas sistémicos que incluian  cefalea
hemicraneal izquierda de tipo intermitente, de intensidad leve, que en su presentacién
se acompafiaba de vértigo y tinitus que le incapacitaban para sus actividades
cotidianas. También, refiri6 dolor dental superior intermitente de un mes de evolucién
(en tratamiento por odont6logo).

La paciente neg6 cualquier antecedente heredofamiliar relacionado, vy los
antecedentes personales patoldgicos no revelaron mas que una alergia a la penicilina.

Figl. Segmento anterior ambos ojos. Evidencia el iris hiporefléctico
del Oly la opacidad cristaliniana de ambos 0jos.

La exploracion fisica mostro una paciente de sexo femenino de edad aparente
igual a la cronologica, aprensiva, orientada en las tres esferas. La exploracion
oftalmoldgica revelo una agudeza visual mejor corregida de OD 7/10 y Ol de PL y
presiones intraoculares de 12 y 13mmhg respectivamente. La posicion primaria de la
mirada se encontrd0 en ortoposicion, con musculos extraoculares sin limitaciones, el
ojo izquierdo mostro una pupila hiporeactiva compatible con un defecto pupilar
aferente. Los parpados presentaban dermatochalasis, la conjuntiva de coloracion
normal, la cornea con arco senil bilateral, la camara anterior de amplitud adecuada,
el iris regular con la hiporeflexia izquierda referida previamente, el cristalino se
mostraba con opacidad nuclear y subcapsular posterior de dos cruces en ambos ojos.



La exploracion de segmento posterior revelo un fondo coroideo, la retina mostro
cambios pigmentarios importantes remitidos a la periferia media de la retina. El nervio
optico de ambos ojos se aprecio en 6/10, sin embargo la papila izquierda mostraba
palidez importante.

Fig 2. Fotografia a color de fondo de ambos 0jos. Presentaban cambios pigmentarios en periferia
mediay el nervio Optico izquierdo presenta palidez importante.

Se ingreso con el diagndstico de neuritis Optica isquémica probablemente
arteritica, razén por la que se iniciaron bolos de metilprednisolona a dosis de 1gr por
dia, durante tres dias. Durante su estancia se realizaron examenes de laboratorio que
mostraron varias anormalidades compatibles con el diagnostico presuntivo (tabla 1.)

Tablal. Exdmenes de Laboratorio.

N Biometria Hematica: Anemia leve.

n VSG: 50 mm/h.

N Proteina C Reactiva: Positiva 1:2

n Fibrindgeno: 678 mg/dl (140-260)




La evolucion al dia siguiente del internamiento fue alentadora, mejorando la
sintomatologia sistémica. La vision mostro mejoria en el tercer dia, aumentando a
cuenta dedos a 4m. La paciente se did0 de alta de internamiento con esteroide oral a
dosis de mantenimiento, ademas fue enviada de manera inmediata al INNSZ para su
manejo integral. En este centro se realizo una biopsia de arteria temporal (fig.3). La
biopsia mostro vasculitis e inflamacion difusa asi como afeccion de las fibras elasticas
de las paredes arteriales, no se reportaron células gigantes, las cuales no son
necesarias para el diagnostico histopatologico.

En sus visitas subsecuentes continuo con tratamiento a base de esteroides
con el cual los sintomas sistémicos fueron controlados y la visién del ojo afectado se
estabilizo en 3/10.

Fig. 3. Se realizaron diferentes
tinciones del material mostrando
vasculitis e infilitracion de las fibras
elasticas.




CONCLUSIONES

La arteritis de células gigantes es una enfermedad de presentacién aguda y
consecuencias graves para la funcion oftalmolégica. Su diagnostico pronto y
tratamiento inmediato pueden representar la Unica oportunidad del enfermo de
conservar la visibn. La enfermedad se encuentra probablemente subdiagnosticada,
quiz& por la dificultad de su diagndéstico temprano el cual es eminentemente clinico,
por lo que siempre debe considerarse dentro de los primeros diagnésticos de pérdida
subita de la agudeza visual en mayores de 50 afios. Esta enfermedad se trata de una
de las verdaderas urgencias en oftalmologia, y su manejo inmediato por parte del
oftalmologo y el manejo multidisciplinario son claves en la mejor evolucion del que la
padece.
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