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En este articulo se expone el diagnéstico y el tratamiento de la arteritis de células gigantes
(ACG), la vasculitis mas frecuente en adultos. Para diagnosticarla hay que reunir como
minimo 3 de los 5 criterios del American College of Rheumatology: tener 50 afios de edad o
maés, padecer cefalea de inicio reciente, sufrir alteraciones de la arteria temporal, VSG de al
menos 50 mm/h y presentar una biopsia anormal.

Es fundamental iniciar de forma inmediata el tratamiento con dosis altas de corticoides,
sobre todo si hay manifestaciones isquémicas.

Vasculitis La respuesta al tratamiento con clara mejoria al cabo de 48 horas apoya el diagnéstico.
Cefalea Se adjunta un algoritmo para el diagnéstico rapido y el abordaje de la arteritis de la
temporal en funcién de la gravedad del cuadro clinico.
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Giant cell arteritis: a headache that must be treated as suspicious
ABSTRACT
Keywords: This article exposes the diagnosis and treatment of giant cell arteritis (GCA), the most
Temporal arteritis common vasculitis in adulthood. To diagnose it, at least 3 of 5 criteria of the American
Vasculitis College of Rheumatology must be met: >50 years old, new-onset headache, temporal artery
Headache abnormalities, ESR >50 mm/h and alterations in biopsy.

It is essential to start treatment with high doses of corticosteroids immediately, espe-
cially if there are ischemic manifestations.

Response to treatment with clear improvement in 48 hours supports the diagnosis.

An algorithm for the quick diagnosis and management of temporal arteritis depending
on the severity is attached.
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Mujer de 88 afios de edad, con antecedentes de diabetes melli-
tus tipo 2, hipertensién arterial y fibrilacién auricular. Consulta
por cefalea frontal de 24 horas de evolucién.

Durante la exploracién destaca un defecto pupilar aferente
relativo (DPAR) en el ojo izquierdo. Se asocia engrosamiento
y dolor con la palpacién de la arteria temporal ipsilateral; los
pulsos son normales.

Se reinterroga a la paciente y esta refiere hiperestesia del
cuero cabelludo.

Es valorada por Oftalmologia. Alli es diagnosticada de neu-
ropatia 6ptica isquémica anterior.

En la analitica destaca la presencia de 13.400 leucocitos
con neutrofilia y proteina C reactiva 149.

Con estos datos, la paciente es diagnosticada de arteritis
de células gigantes (ACG). Es ingresada en Reumatologia.

Se le administran 3 bolos de metilprednisolona, que suele
ser eficaz si hay manifestaciones isquémicas.

Comentario

La cefalea es muy frecuente en atencién primaria; por ello es
fundamental realizar un adecuado diagnéstico diferencial y
descartar criterios de gravedad (tabla 1).

La ACG es la vasculitis mas frecuente en adultos. Su inci-
dencia aumenta a partir de los 50 afios. La etiologia es desco-
nocida, aunque se han invocado diversas causas (genéticas,
infecciosas, autoinmunes...).

El diagnéstico diferencial incluye patologia neurolégica
(accidente cerebrovascular, tumores, otras cefaleas) y vasculitis
de gran, mediano y pequeno vaso (granulomatosis de Wegener,
poliarteritis nodosa...). Entre las vasculitis de grandes vasos
(VGV) destacan la arteritis de Takayasu y la ACG; existen otras
enfermedades que también pueden afectar a grandes vasos,
como la de Behget o la relacionada con IgG4.

Las VGV afectan fundamentalmente a la aorta y sus ramas
principales. La ACG tiene una predileccién especial por las arte-
rias cardtidas y las vertebrales. Ambas enfermedades afectan
a mujeres y son histopatolégicamente indistinguibles. La de
Takayasu afecta a pacientes jovenes (menores de 40 afios de
edad), de raza asiatica; la ACG a mujeres mayores (media en
torno a los 70 anios de edad) de raza blanca.

Para diagnosticar la ACG hay que reunir como minimo 3 de
los 5 criterios del American College of Rheumatology (ver figura
1): tener 50 afios de edad o maés, cefalea de inicio reciente,
alteraciones de la arteria temporal, VSG de al menos 50 mm/h
y biopsia arterial anormal. Con estos criterios se puede realizar
el diagnéstico con una sensibilidad del 93,5 % y una especi-
ficidad del 91 %.

La polimialgia reumatica es sindrome caracterizado por
dolor incapacitante en ambas cinturas, sobre todo la escapular,
acompaiiado de manifestaciones sistémicas y reaccién de fase
aguda florida. Se asocia en un 50 % de los casos a ACG.

La ACG debe sospecharse en cualquier paciente de edad
avanzada que presente sintomas craneales tipicos, sindrome
polimidlgico, sindrome febril sin claro origen o reaccién de fase
aguda florida no explicada (anemia, VSG o proteina C reactiva
elevadas). Entre los sintomas tipicos destaca la cefalea tempo-
ral, la sensibilidad del cuero cabelludo, la disminucién de pulsos
en las arterias temporales, la claudicacién mandibular o de la
lengua y algunos trastornos visuales (amaurosis figax, pérdida

Tabla 1 - Cefalea: criterios de alarma.

De inicio reciente en ... Mayores de 50 afios

Neoplasia/inmunodeprimidos

T Riesgo de sangrado

Sintomas asociados Fiebre sin foco

Vémitos no explicables/en escopetazo

Focalidad neurolégica

Alteracién del nivel de consciencia

Trastorno en la conducta

Crisis epilépticas

Exploracién fisica/
Caracteristicas

Exploracién anormal, caracteristicas
atipicas

Segun la evolucion Tras esfuerzo o Valsalva

T progresivo en intensidad o frecuencia

Empeoramiento o falta de respuesta a
tratamientos habituales

Dolor que no responde a tratamiento,
cambia de caracteristicas sin una causa,
empeora o se desencadena con cambios
posturales, despierta al paciente o es de
predominio nocturno, es de localizacién
unilateral estricta (excepto en cefaleas
primarias unilaterales)

Modificado de: Santos Lasaosa S, Pozo Rosich P. 2020. Manual de Prdctica
Clinica en Cefaleas. Recomendaciones diagnéstico-terapéuticas de la
Sociedad Espariiola de Neurologia en 2020. 4° ed. Madrid: Ediciones SEN;
2020. p. 58.

completa e irreversible de la visién, entre otros). La respuesta
al tratamiento con glucocorticoides, con importante mejoria
de los sintomas al cabo de las 48 horas de apoya el diagndstico.

La proteina C reactiva es un marcador de ACG; al contrario
que 1aVSG, no se ve influida por la edad u otros factores hema-
tolégicos, como la anemia o la morfologia de los hematies. La
mayoria de los pacientes tienen recuento de leucocitos dentro
de rango, con una anemia leve (normocitica, normocroma) y
plaquetas elevadas (no se ha demostrado eficacia en el uso de
aspirina hasta el momento).

Las enzimas hepaticas fosfatasa alcalina y aspartato ami-
notransferasa estan elevadas en 20-30 % y 15 % de los casos,
respectivamente.

Se puede encontrar un tiempo de protrombina prolongado.

Los niveles de inmunoglobulinas son normales y no se
detectan complejos inmunes.

Los anticuerpos antinucleares y el factor reumatoide son
generalmente negativos.

La biopsia positiva de la arteria es el principal elemento
diagnéstico. Se debe realizar lo antes posible, aunque sin retra-
sar el inicio del tratamiento: este no reduce la rentabilidad
diagnéstica de la biopsia.

Otras pruebas de imagen pueden apoyar el diagndstico:
angiografia con fluoresceina, angio-RM, FDG-PET y ecografia
doppler.

Esta Gltima es una técnica no invasiva que se utiliza para
evaluar la inflamacién vascular de las arterias temporales. Su
hallazgo tipico es el “signo del halo”.

Como tratamiento de eleccién se emplean los glucocorticoi-
des sistémicos. El objetivo es suprimir la respuesta inflamatoria
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Figura 1 - Guia rapida para el diagndstico y manejo de la arteritis de células gigantes.
Cefaleas primarias Cefaleas secundarias
Cefalea de tensién episédica + Cefalea por resaca
Cefalea por estimulos frios Cefalea por fiebre
Migrana sin aura < Cefalea asociada a alteraciones metabdlicas (ayuno sin hipoglucemia)
Migrafia con aura E’ Cefalea asociada a alteraciones en la nariz o los senos
[}
Cefalea por compresién externa é Cefalea asociada a traumatismo craneal
Cefalea de tensién crénica o Cefalea por ingesta o supresién de sustancias
=¥
Cefalea punzante idiopatica Cefalea asociada a alteraciones oculares
Cefalea benigna de la tos Cefalea asociada a trastornos vasculares
Cefalea por ejercicio fisico Cefalea asociada a trastorno intracraneal de origen no vascular
Cefalea asociada con actividad sexual Cefalea asociada alteraciones de los oidos
v Neuralgias

Modificado de: Santos Lasaosa S, Pozo Rosich P. 2020. Manual de Prdctica Clinica en Cefaleas. Recomendaciones diagnéstico-terapéuticas de la Sociedad Espariola de
Neurologia en 2020. 4* ed. Madrid: Ediciones SEN; 2020. p. 19.

Figura 2 - Causas mas frecuentes de cefaleas primarias y secundarias de mayor a menor prevalencia.

y minimizar las complicaciones isquémicas de la enfermedad. 60 mg/dia). En pacientes con visién borrosa, amaurosis figax o
En la ACG no complicada (sin evidencia de isquemia) se debe diplopia se ha demostrado la eficacia de pulsos de dosis altas
comenzar con prednisona o equivalente, a dosis de 0,7 mg/kg/ de metilprednisolona (15 mg/kg, durante 3 dias consecutivos).
dia; en el caso de la complicada, 1 mg/kg/dia (sin exceder de Una vez alcanzada la remisién, se recomienda un descenso
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progresivo de la dosis: 15-20 mg/dia en 2-3 meses y poste-
riormente 5 mg a los 12 meses. El tratamiento puede llegar a
prolongarse hasta dos anos.

La pérdida de visién suele ser grave e irreversible a pesar
del tratamiento. La causa subyacente es una neuritis éptica
isquémica secundaria a arteritis de las arterias ciliares poste-
riores que irrigan la cabeza del nervio 6ptico; o bien a isque-
mia de la arteria central de la retina. Los corticoides impiden
la progresiéon y previenen la afectacién del ojo contralateral.

Las recidivas son frecuentes: se han descrito en 34-75 %
de los pacientes. Todavia no se han descrito factores que per-
mitan identificar a pacientes con riesgo de recidiva. Se debe
sospechar en pacientes que vuelven a presentar sintomas
de ACG, complicaciones isquémicas, polimialgia, sintomas
constitucionales inexplicados y valores séricos elevados de
IL6 o TNF-alfa.

En caso de recidivas mayores (manifestaciones isqué-
micas o inflamacién vascular progresiva) se recomienda el
uso de corticoides a dosis altas (40-60 mg/dia). En caso de
recidivas menores (sintomatologia polimidlgica aislada) se
recomienda aumentar la dosis de de 5-15 mg de prednisona
por encima de la dltima dosis efectiva. Tras la aparicién de
recidivas hay que plantear la asociacién o modificacién de
la terapia adyuvante.

El grupo de expertos de EULAR recomienda el uso de tera-
pia adyuvante con tocilizumab en pacientes que han tenido
o estan en riesgo de padecer efectos secundarios relaciona-
dos con los corticoides (osteoporosis, diabetes, enfermedad
cardiovascular o glaucoma) o en pacientes con enfermedad
recidivante. Las recomendaciones EULAR mantienen el tra-
tamiento con metrotrexato como una alternativa al uso de
tocilizumab. Aunque no hay estudios que comparen ambos,
parece que se reduce mas el riesgo de recidiva y es mayor el
ahorro de corticoide con este ultimo.

La esperanza de vida de los pacientes con ACG es similar
a la de la poblacién general, aunque la morbimortalidad estd
aumentada a consecuencia del tratamiento crénico con cor-
ticoides. Ademas, la afectacién aértica (diseccidén, aneurisma)
incrementa la mortalidad por causa cardiovascular o pulmonar.
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