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Necrosis de piel cabelluda en
arteritis de células gigantes

RESUMEN

La arteritis de células gigantes es una vasculitis granulomatosa sistémica
de grandes y medianos vasos que afecta con mayor frecuencia a las
ramas de la arteria carétida externa, principalmente la arteria temporal
superficial. Caracteristicamente afecta a pacientes mayores de 50 anos.
Las manifestaciones clinicas son ampliamente variables de acuerdo con
los territorios vasculares afectados en cada paciente. Los sintomas clasi-
cos son: cefalea, fiebre, polimialgia reumética, dolor en piel cabelluda,
pérdida visual y claudicacién mandibular. La necrosis de piel cabelluda
es una manifestacion muy rara de arteritis de células gigantes; existen
alrededor de 100 reportes en la bibliografia; traduce enfermedad grave y
se asocia con complicaciones severas, como pérdida visual completa o
necrosis de lengua y mortalidad elevada. Comunicamos el caso de una
paciente de 86 afios de edad, que acudié a la consulta de Dermatologia
con necrosis de piel cabelluda en la regién parietal bilateral. Su cuadro
clinico habfa iniciado cuatro meses antes con cefalea temporal bilateral
y claudicaciéon mandibular, seguidos de pérdida visual. El diagnéstico
de arteritis de células gigantes se sospeché a partir de los hallazgos
dermatolégicos, que dieron pie a la evaluacion integral, diagndstico
definitivo corroborado histopatolégicamente y tratamiento apropiado.
Este caso clinico y revisién de la bibliografia permite destacar la im-
portancia de considerar el diagnéstico de arteritis de células gigantes
en pacientes ancianos con cefalea de inicio reciente o con cambio en
el patron de cefalea preexistente, porque el diagnéstico temprano vy el
tratamiento oportuno son indispensables para prevenir complicaciones
de mal pronéstico.
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Scalp necrosis in giant cell arteritis

ABSTRACT

Giant cell arteritis (GCA) is a systemic granulomatous vasculitis of large
and medium vessels most commonly affecting the branches of the exter-
nal carotid artery, mainly the superficial temporal artery. Typically occurs
in patients over 50 years. The clinical features vary widely depending on
the vascular territories involved in each patient. The classic symptoms
are headache, fever, rheumatic polymyalgia, scalp tenderness, visual
impairment and jaw claudication. Scalp necrosis is a rare presentation
in GCA, there are approximately 100 cases reported in the literature
to date; it is associated with severe disease and complications, such as
visual loss, tongue necrosis and high mortality rate. We report the case
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of an 86-year-old female who attended to the dermatology outpatient
clinic with bilateral scalp necrosis. Four months prior to presentation
she had additional complaints of bilateral temporal headache and jaw
claudication, followed by visual loss. The GCA diagnosis was suspected
based on cutaneous findings, leading to a comprehensive evaluation,
definitive histopathological confirmation and appropriate treatment.
This case report and literature review allows highlight the importance
of considering the diagnosis of GCA in elderly patients with a new-
onset headache or change in a pre-existing headache pattern, as early
diagnosis and prompt treatment are essential to prevent complications.

Key words: giant cell arteritis, necrosis, scalp.

ANTECEDENTES

La arteritis de células gigantes es una vasculitis
sistémica que afecta arterias de mediano y gran
calibre, con predileccion por las ramas extra-
craneales de la arteria carétida, principalmente
las arterias temporales. La definié en 1932 Ba-
yard Taylor Horton. Caracteristicamente afecta
a adultos de edad avanzada, con edad media
de 70 afos y rara vez afecta a menores de 50
anos.! Tiene predominio en el sexo femenino.
En la arteritis de células gigantes el proceso
inflamatorio en la pared vascular conduce a la
disminucién u oclusién completa del lumen,
generando manifestaciones isquémicas, que
pueden ser muy variables de acuerdo con los
territorios vasculares afectados. Las manifesta-
ciones clinicas se clasifican en cuatro grandes
grupos: sintomas sistémicos, manifestaciones
de arteritis craneal, manifestaciones de arteritis
extracraneal y polimialgia reumatica. La mani-
festacion inicial en 70 a 85% de los casos es la
cefalea temporal, que puede acompanarse de
dolor en piel cabelluda y alteraciones en arte-
rias temporales: trayecto prominente, doloroso,
con nédulos palpables y pulsos disminuidos
o ausentes. La claudicacién mandibular y las
alteraciones visuales también constituyen ma-
nifestaciones muy frecuentes en los pacientes

con arteritis de células gigantes; estas Gltimas
se consideran una urgencia oftalmolégica,
porque los pacientes pueden padecer pérdida
visual parcial o completa, unilateral o bilateral
que suele ser irreversible si el tratamiento no
se inicia de manera oportuna. La necrosis de
piel cabelluda es una complicacién muy rara
de arteritis de células gigantes, existen cerca de
100 reportes de caso en la bibliografia; se con-
sidera una manifestacién grave, porque traduce
una arteritis extensa con afectacion de mdltiples
vasos y se asocia con mayor incidencia de
complicaciones graves y mortalidad elevada.
El diagnéstico es clinico, apoyado por estu-
dios paraclinicos, principalmente la elevacién
significativa de velocidad de sedimentacién
globular (VSG) y en casos seleccionados la
biopsia de arteria temporal para la confirmacion
histopatolégica, que se considera el patrén de
referencia.’

Comunicamos el caso clinico de una paciente
que cursaba con un cuadro clinico de cuatro
meses de evolucion con cefalea, claudicacion
mandibular y alteraciones visuales, en quien el
diagnostico de arteritis de células gigantes se
sospechd y confirmé al acudir a la consulta de
Dermatologia por una necrosis de piel cabelluda
de rapida evolucion.
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CASO CLiNICO

Paciente femenina de 86 afos de edad, con
antecedente de hipertensién arterial sistémica y
dislipidemia, que acudié a la consulta de Der-
matologia por padecer Glceras necréticas en la
piel cabelluda de tres semanas de evolucién. A
la exploracién dermatolégica se detect afecta-
cién de la piel cabelluda en la regién parietal
bilateral, caracterizada por Ulceras de manera
irregular, la derecha de 11x6 cm y la izquierda
de 11x7 cm, con bordes eritematoviolaceos, bien
definidos e irregulares, y superficie cubierta por
escara y secrecion fibrinopurulenta (Figura 1),
asociada con la ausencia de pulsos temporales.
Al interrogatorio dirigido refirié haber iniciado su
cuadro clinico cuatro meses previos a la consul-
ta, con cefalea temporal bilateral de moderada
intensidad, asi como claudicaciéon mandibular;
tres semanas después se agregé disestesia en la
lengua y diplopia, que progresé en el transcurso
de ocho dias a pérdida visual completa del ojo
derecho y parcial del ojo izquierdo. Al conside-
rar el cuadro clinico, se sospechd una arteritis
de células gigantes, por lo que se procedi6 a

Figura 1. Necrosis de piel cabelluda. Afectacién
bilateral de la regién parietal con ulceras de bordes
eritematoviolaceos bien definidos y con superficie
cubierta por escara y secrecion fibrinopurulenta.

Volumen 59, Ndm. 6, noviembre-diciembre, 2015

7el-Gel

realizar biopsia dirigida de un segmento de la
arteria temporal izquierda seleccionado con base
en flujo reducido por ultrasonido doppler color
portatil y se inicié tratamiento con prednisona
a dosis de 1 mg/kg de peso.
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Los estudios de laboratorio e imagen comple-
mentarios evidenciaron leucocitosis discreta
con desviacion a la izquierda (por probable
infeccién bacteriana), anemia leve normocitica
normocromica, VSG de 22 mm/hora, PCR de 0.7
mg/dL, las pruebas de funcién hepatica fueron
normales. Con el objetivo de descartar otras
causas de vasculitis primarias, secundarias y
sindromes de oclusién microvascular se realiza-
ron estudios inmunoldgicos, incluyendo ANAS,
C-ANCA, P-ANCA, anticuerpos anticardiolipina
y antibeta-2-glicoproteina, asi como marcadores
tumorales, que resultaron negativos.

Se realiz6 evaluacién por imagen de las arte-
rias temporales, mediante ultrasonido doppler
temporal bilateral, en el que se demostré que
los flujos de ambas arterias eran laminares, pul-
satiles, de baja resistencia; la arteria temporal
derecha sin engrosamientos de la intima ni evi-
dencia de placas, mientras en la arteria temporal
izquierda se detecté engrosamiento miointimal
y calcificacion, condicionantes de areas de
estenosis, alternadas con areas de dilatacion
vascular (Figura 2).

Como estudio de extensién, para descartar
afectacion en otros trayectos arteriales, se rea-
liz6 ultrasonido doppler bilateral de la arteria
carétida comun, carétidas interna y externa y
arteria vertebral; en esta evaluacion se identi-
ficé en el lado derecho una placa fibrocélcica
homogénea de bordes regulares que se extendia
desde el bulbo carotideo, con medida de 5.6x2.1
mm, con un porcentaje de estenosis menor de
50%, estable, sin evidencia de repercusién he-
modinamica y en el lado izquierdo una placa
fibrocélcica homogénea de bordes regulares
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Figura 2. Ultrasonido doppler de arterias temporales.
En la imagen se observa engrosamiento miointimal
condicionante de areas de estenosis alternadas con
areas de dilatacién vascular, asi como baja saturacién
con el doppler color. Se observan diferencias con
caracteristicas en la arteria temporal derecha.

que iniciaba en la arteria carétida comdn y se
extendia al bulbo carotideo que media 4.5x1.5
mm, con un porcentaje de estenosis menor a
50%, estable y sin evidencia de repercusion
hemodinamica.

En la biopsia de la arteria temporal se demostré
infiltrado inflamatorio transmural con predomi-
nio en la tdnica media, constituido por células
mononucleares acompafiadas de células gi-
gantes multinucleadas con ndcleos en corona,
asi como engrosamiento de la pared vascular a
expensas de la capa media en arterias de menor
calibre de los vasos vasculares (Figura 3).

Con el conjunto de datos clinicos, de laboratorio,
estudios de imagen y hallazgos histolégicos se
confirmé el diagnéstico presuntivo de arteritis de

GALPBJERMA

Committed to the future
of dermatology

células gigantes. Debido al tiempo de evolucién
desde el inicio de la pérdida visual y la disminu-
cién en las cifras de los reactantes de fase aguda
se agreg6 metotrexato a dosis de 15 mg/semana
para poder iniciar esquema de reduccion de
esteroide, con vigilancia de laVSG para detectar
datos de actividad de la enfermedad. El trata-
miento dirigido a las tlceras de piel cabelluda
consisti6 en antibiético oral de amplio espectro
y topico, desbridamiento enzimatico mediante
colagenasas derivadas de Clostridium histolyti-
cum, fomentos secantes y antisépticos, asi como
pimecrolimus 1% en el borde de la Glcera, con
lo que la paciente tuvo proceso de cicatrizacion
favorable, en el transcurso de cuatro semanas se
observé fondo limpio y formacién de tejido de
granulacion.

DISCUSION

La arteritis de células gigantes constituye una
forma de vasculitis granulomatosa sistémica
que afecta arterias de calibre mediano y grande,
generalmente las ramas principales de la aortay
con mayor frecuencia las ramas extracraneales
de la arteria carétida, como las arterias tempo-
rales.!

Afecta casi exclusivamente a pacientes mayores
de 50 anos de edad, con edad media de 70 afios.
Tiene predileccion por el sexo femenino con
una relacion 3:1.2 La incidencia es variable y se

Figura 3. Biopsia de la arteria temporal superficial. Tincién hematoxilina-eosina. Se observa infiltrado inflamatorio
transmural con predominio en la tdnica media, constituido por linfocitos y células gigantes multinucleadas.

555



556

Dermatologia Revista mexicana

incrementa en relacién con la edad, de modo
que en el grupo etario de 50 a 59 anos es de tan
s6lo 2/100,000, mientras en el grupo de 80 afos
0 mas se eleva hasta 52/100,000. La prevalencia
estimada es de 1:750 personas mayores de 50
anos. Se manifiesta con mayor frecuencia en
poblacién caucdsica de paises occidentales, se
considera la vasculitis primaria mas frecuente en
Estados Unidos, Canada y algunos paises euro-
peos, mientras que en Latinoamérica se observa
en pocos casos. En pacientes mexicanos sélo
existen publicadas series de casos pequefas.’?

Fisiopatogenia y causa

La arteritis de células gigantes es una enfermedad
mediada por células T, no se conoce el factor
desencadenante, se piensa que surge a partir
de una respuesta alterada a dafio endotelial. Se
han implicado diversos factores, como el dano
actinico crénico de la arteria temporal superficial
y se ha sugerido relacién con infecciones por
Chlamydia pneumoniae, Mycoplasma pneu-
moniae y parvovirus B19; sin embargo, no se
ha demostrado causalidad directa. También es
posible la intervencion de factores genéticos
porque se han reportado casos de agregacién
familiar asociados con el HLA-DR4.45

La respuesta inmunitaria inicia en la adventicia,
ante la activacion de células dendriticas frente
a un antigeno desconocido, que conduce al
reclutamiento de células T CD4 y su polariza-
cién a fenotipo Th1 y Th17, con produccién de
citocinas proinflamatorias (interferén gamma
e interleucina 17), que a su vez activan a los
macrofagos y las células musculares lisas. Los
macréfagos forman células gigantes y son la
principal fuente de citocinas dentro de la pared
arterial, incluyendo IL-1B, IL-6, factor de necrosis
tumoral alfa, factor de crecimiento transfor-
mante beta, factor de crecimiento derivado de
plaquetas y metaloproteinasas. En algunos casos
también se han detectado autoanticuerpos: en
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30-80% anticuerpos antifosfolipidicos, 10%
anti-beta2 glicoproteinas y en 32% anticuerpos
anti-laminina C, pero sin correlacién entra la
existencia de los anticuerpos y las complicacio-
nes isquémicas.®

La respuesta inflamatoria principal se produce en
la ldamina elastica interna, las metaloproteinasas
estan implicadas en su destruccion, favoreciendo
la migracién de miofibroblastos a la intima, lo
que, en conjunto con los efectos del factor de
crecimiento derivado de plaquetas, genera hi-
perplasia miointimal. A medida que el proceso
progresa, ocurre un estrechamiento u oclusién
completa del lumen vascular, lo que da lugar a
complicaciones isquémicas en los tejidos irriga-
dos por las arterias afectadas (Figura 4).”

Manifestaciones clinicas

El inicio de la enfermedad puede ser stbito en
algunos casos; sin embargo, en la gran mayoria la
evolucién es insidiosa, con inicio de los sintomas
en periodos de varias semanas. La manifestacion
clinica es ampliamente variable porque los sinto-
mas se correlacionan con los territorios arteriales
afectados en cada individuo.?

Las manifestaciones clinicas pueden clasificarse
en cuatro grupos: sintomas sistémicos, manifes-
taciones de arteritis craneal, manifestaciones de
arteritis extracraneal y polimialgia reumatica.!

Los sintomas sistémicos se observan en 30 a 60%
de los pacientes e incluyen: fiebre, anorexia,
pérdida de peso y fatiga. La depresion también
es comudn.'?

Manifestaciones de arteritis craneal

Los sintomas secundarios a la arteritis craneal
son, en conjunto, los mas frecuentes en arte-
ritis de células gigantes e incluyen: cefalea,
dolor facial, sensibilidad en la piel cabelluda,
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Figura 4. Fisiopatogenia de la arteritis de células gigantes. La presencia de un antigeno desconocido desenca-
dena activacién de células dendriticas en la adventicia, con el consecuente reclutamiento de células TCD4 y
produccién de citocinas proinflamatorias, que a su vez activan a las células musculares lisas y a los macréfagos,
que forman células gigantes multinucleadas y son la principal fuente de citocinas dentro de la pared arterial.
Esta respuesta inflamatoria genera hiperplasia miointimal, que al progresar desencadena oclusion parcial o
completa del lumen vascular, lo que da lugar a complicaciones isquémicas en los tejidos irrigados por las arte-
rias afectadas. CD: células dendriticas; TNF: factor de necrosis tumoral; IL: interleucina; INF: interferén; CML:
células musculares lisas; TGF: factor de crecimiento transformante: PDGF: factor de crecimiento derivado de
plaquetas; MTP: metaloproteinasas; CGM: células gigantes multinucleadas.

arterias temporales prominentes y dolorosas,
claudicacién mandibular, alteraciones visuales,
manifestaciones neurolégicas, manifestaciones
vestibulo-auditivas y necrosis de piel cabelluda.

La manifestacién clinica inicial mas comin de
la arteritis de células gigantes, en 70 a 85% de
los casos, es la cefalea de intensidad moderada a
grave, localizada en la regién temporal o menos
frecuentemente en la region occipital. El dolor
en la piel cabelluda afecta a 20 a 40% de los
pacientes, principalmente sobre la regién de las
arterias temporales y occipitales, y puede acom-
panarse de maculas o nédulos dolorosos. En 30
a 60% de los pacientes las arterias temporales
son prominentes y sensibles, los pulsos estan
disminuidos o ausentes.'?

El dolor a la masticacién por claudicacién de los
musculos de la mandibula es otra manifestacién

de arteritis craneal muy frecuente, porque ocurre
en mas de dos tercios de los pacientes con arteri-
tis de células gigantes. En menos de 5% de estos
pacientes sobrevienen otros sintomas asociados,
como pérdida del gusto, dolor en la boca o la
faringe y necrosis de la lengua.?

Las alteraciones visuales se han descrito en 25
a 50% de los pacientes con arteritis de células
gigantes, de acuerdo con la serie. La oclusion e
isquemia secundaria pueden ocurrir en arterias
oftdlmicas u orbitarias, por lo que las manifesta-
ciones oculares son variables.? La complicacién
mads grave y de peor prondstico es la ceguera,
que se manifiesta por neuropatia éptica anterior
isquémica aguda o menos frecuentemente por
oclusién de la arteria retiniana; previo a ella
pueden ocurrir sintomas de isquemia transito-
ria, como amaurosis fugaz, episodios de vision
borrosa o diplopia o incluso puede haber alte-
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raciones transitorias de la motilidad extraocular.
La pérdida visual completa se ha reportado en 6
a 10% de los casos, los principales predictores
son claudicacién mandibular, amaurosis fugaz,
ausencia de sintomas sistémicos, incremento
moderado en VSG e incremento en las concen-
traciones de hemoglobina.’

En [a mayor parte de los casos las alteraciones
visuales se manifiestan después de varias se-
manas o meses del inicio de otros sintomas, se
consideran una urgencia oftalmolégica porque
de no iniciarse el tratamiento de manera tem-
prana, no sélo disminuye la probabilidad de
recuperacion de la vision, sino que incluso 50%
de los individuos tendran pérdida visual en el ojo
contralateral en un periodo de dias."

En 5 a 25% de los pacientes se han descrito
manifestaciones vestibulo-auditivas, como sor-
dera, actfeno o vértigo. Otras manifestaciones
poco frecuentes incluyen accidentes cerebro-
vasculares de tipo isquémico, manifestaciones
neurolégicas como hemiparesia y manifestacio-
nes psiquiatricas.’

La necrosis de piel cabelluda es uno de los signos
de arteritis craneal, es una complicacién muy
rara de arteritis de células gigantes, ocurre en me-
nos de 1% de los casos; sin embargo, constituye
una manifestacion grave porque indica una arte-
ritis extensa y con afectacion de mdltiples vasos,
lo que, en consecuencia, se asocia con mayor
incidencia de alteraciones visuales y pérdida
visual (67%) y otras alteraciones graves, como
necrosis de la lengua, asi como mayor mortali-
dad (38%) con respecto a la que se observa en
pacientes con arteritis de células gigantes sin
necrosis de piel cabelluda.’"

La necrosis de piel cabelluda en arteritis de
células gigantes ocurre de manera secundaria
a la oclusion de una o varias de las arterias
principales que proporcionan circulacién a la
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region temporal (arterias temporales, frontales,
auriculares posteriores y occipitales). En 50% de
los casos la afectacion es bilateral."'?

El tiempo medio entre el inicio de los sintomas de
arteritis de células gigantes y la necrosis de piel
cabelluda es de 2.9 meses; mientras el tiempo
medio desde el inicio de las manifestaciones cli-
nicas hasta el diagnoéstico e inicio de tratamiento
es de cuatro meses en pacientes con necrosis de
piel cabelluda comparado con un tiempo medio
de tres meses en los pacientes sin necrosis de
piel cabelluda.”

Entre los diagndsticos diferenciales que deben
considerarse ante casos de necrosis de piel
cabelluda en arteritis de células gigantes estan:
infecciones de origen viral o bacteriano, neopla-
sias y pioderma gangrenoso.'®

Manifestaciones de arteritis de la aorta y sus
ramas proximales

En lo que respecta a la arteritis extracraneal, la
evidencia clinica de afectacion de grandes arte-
rias ocurre en 10 a 50% de los casos y aunque
en la mayor parte de ellos no existen sintomas
asociados, las complicaciones pueden ser graves.
Es posible encontrar sindrome de arco aértico,
insuficiencia valvular aértica con regurgitacion
e insuficiencia cardiaca congestiva, aneurismas
o diseccién adrtica, infarto de miocardio por
afectacién de arterias coronarias, neuropatia
periférica y sintomas respiratorios, que incluyen
tos, odinofagia y ronquera en menos de 15%.'"3

Los pacientes con arteritis de células gigantes
tienen un riesgo 17 veces mayor que la poblacion
general de padecer aneurisma aértico toracico.
La incidencia de estenosis de grandes arterias se
mantiene relativamente constante en los prime-
ros cinco afnos de diagndstico, pero la incidencia
de aneurisma o diseccién adrtica se incrementa
después de cinco afos del diagndstico.'
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Polimialgia reumatica

La polimialgia reumatica ocurre de manera
concurrente con arteritis de células gigantes en
20 a 65% de los pacientes, se manifiesta como
dolor y rigidez en la cintura escapular, el cuello
y a veces en la cintura pélvica. La concurrencia
de las dos enfermedades es 38 veces mayor de
lo que se esperaria en caso de ser dos sindromes
independientes, por lo que en anos recientes se
ha propuesto que la arteritis de células gigantes
y la polimialgia reumatica constituyen diferentes
manifestaciones de la misma enfermedad. En
pacientes con polimialgia reumatica sin sintomas
o signos de arteritis de células gigantes la biopsia
de la arteria temporal resulta positiva en 10 a
15% de los casos.>"

Otras manifestaciones clinicas asociadas de
manera poco frecuente incluyen alteraciones de
la funcion tiroidea y hepatica y el sindrome del
tanel del carpo.’

De todos los sintomas las arterias temporales
prominentes y dolorosas con ausencia de pulso,
la claudicacion mandibular y la diplopia tienen
un valor predictivo positivo méas alto para el
diagnoéstico de arteritis de células gigantes. A
diferencia de otros tipos de vasculitis, la arteritis
de células gigantes rara vez afecta la piel, los
rifnones y los pulmones.'

Diagnéstico

El diagnéstico de la arteritis de células gigantes
se basa principalmente en los hallazgos clinicos,
aunado a las alteraciones en los reactantes de
fase aguda; sin embargo, la lnica prueba que
confirma de manera definitiva el diagndstico y
que se considera, por tanto, el patrén de referen-
cia, es la biopsia de la arteria temporal.’™

La velocidad de sedimentacién globular (VSG)
estd alterada en 80 a 90% de los pacientes y en
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30 a 60% de los casos los valores son muy altos
(>100 mm/h). Constituye una medida atil para
vigilancia durante el tratamiento. Sin embargo,
debe considerarse que en algunos casos de ar-
teritis de células gigantes activa demostrada por
histopatologia, la VSG puede ser normal y, por
el contrario, es posible encontrar VSG elevada
en algunos ancianos sanos.*'®

Es comin detectar anemia leve hipocrémica,
que se alivia con el tratamiento especifico,
s6lo en algunos casos ocurre anemia grave nor-
mocrémica. Los leucocitos totales y la cuenta
diferencial suelen estar normales. Puede haber
trombocitosis. Se ha observado elevacién de
las pruebas de funcion hepatica, especialmente
fosfatasa alcalina, en un tercio de los pacientes;
generalmente se trata de un incremento leve que
se normaliza tras el tratamiento. Las proteinas
de fase aguda, como alfa-1-antitripsina, protei-
na orosomucoide, haptoglobina y proteina C
reactiva pueden estar alteradas, pero no tienen
mayor utilidad que la VSG para establecer la
actividad de la enfermedad. Son frecuentes las
concentraciones elevadas de antifosfolipido.
También se ha encontrado elevado el factor de
Von-Willebrand como marcador de disfuncién
endotelial; sin embargo, estos Gltimos estudios
no se utilizan de manera rutinaria.’®

La biopsia de la arteria temporal debe realizarse
en pacientes con sospecha alta de arteritis de
células gigantes. La biopsia de la arteria temporal
puede demostrar arteritis incluso después de 14
dias de tratamiento con esteroide; sin embargo,
debe obtenerse tan pronto como sea posible
después del diagndstico, teniendo siempre
en consideracion que el tratamiento no debe
retrasarse Gnicamente para esperar la toma de
biopsia.'

Un tercio de los pacientes con sintomas de
arteritis craneal pueden tener un resultado ne-
gativo de la biopsia de la arteria temporal, lo
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que puede atribuirse a la afectacion focal de
los vasos en este tipo de arteritis. Se ha sugerido
que la longitud del segmento arterial influye en
la sensibilidad, por lo que se recomienda que la
longitud sea de al menos 20 mm para disminuir
las probabilidades de falsos negativos. Si se
realiza biopsia de ambas arterias se incrementa
la probabilidad de diagnéstico.'”

Los hallazgos histolégicos de la arteritis de célu-
las gigantes son distintivos. En la fase temprana
se observan infiltrados granulomatosos densos,
que si bien se asemejan a los observados en la
arteritis de Takayasu, las caracteristicas clinicas
conducen al diagnéstico diferencial. Se trata de
una panarteritis, que ocurre en parches a lo largo
del trayecto vascular de arterias de mediano y
gran calibre. Se observa inflamacién transmural
prominente en la intima, media y adventicia, con
un infiltrado de linfocitos, macréfagos y células
gigantes multinucleadas.’

Los criterios diagndsticos de acuerdo con el
Colegio Americano de Reumatologia de Esta-
dos Unidos incluyen: 7) edad de inicio de la
enfermedad > 50 anos, 2) cefalea localizada de
inicio reciente o variacion reciente en las carac-
teristicas; 3) sensibilidad a la palpacién de las
arterias temporales, o disminucion de su pulso,
no relacionado con aterosclerosis de arterias
cervicales; 4) VSG =50 mm/hora por el método
de Westergren y 5) anormalidades en la biopsia
de arteria temporal, vasculitis con predominio
de infiltrado por mononucleares o inflamacién
granulomatosa, usualmente con células gigantes
multinucleadas. La existencia de al menos tres
de los criterios anteriores tiene sensibilidad de
93.5% y especificidad de 91% para el diagnés-
tico de arteritis de células gigantes.'®

Las modalidades de estudio de imagen pueden
ayudar en el diagnéstico. El ultrasonido doppler
color es el método de imagen mas utilizado para
la evaluacion de la arteria temporal; incluso,
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puede ser de utilidad para dirigir la biopsia; sin
embargo, los resultados son operador depen-
diente. Se ha demostrado que la existencia de
un halo hipoecoico perivascular indica edema en
la pared vascular y como criterio diagnéstico de
arteritis de células gigantes tiene sensibilidad de
82% y especificidad de 91%, que aumenta hasta
100% cuando el halo se detecta de manera bi-
lateral. También es posible encontrar parametros
anormales de flujo sanguineo, como estenosis,
oclusion, alteraciones en el pico de velocidad
sanguinea sistdlica y en el diametro de la arte-
ria temporal; sin embargo, estos hallazgos no
son especificos porque pueden encontrarse en
adultos sanos o en casos de aterosclerosis.” El
ultrasonido doppler también se ha utilizado para
evaluar las ramas proximales de la aorta, se en-
cuentran alteraciones en cerca de 30% de todos
los pacientes con arteritis de células gigantes.
Ademads, puede considerarse realizar ecografia
abdominal y ecocardiografia para descartar
aneurismas adrticos asociados con la vasculitis.

Asimismo, se ha demostrado utilidad para valorar
la anatomia vasculary los cambios inflamatorios
en la pared del vaso mediante otros métodos de
imagen, como la angiorresonancia magnética
con sensibilidad de 100%, especificidad de 80%
y valor predictivo positivo de 100% vy la angio-
tomografia, en la que ademas de los cambios
tipicos en la luz vascular, es posible observar el
adelgazamiento de la pared del vaso en la fase
preestendtica, que constituye una importante
diferencia con aterosclerosis. En fases tardias
pueden visualizarse calcificaciones vascula-
res, estenosis, oclusiones o aneurismas. Se ha
propuesto que la visualizacién por tomografia
por emision de positrones (PET), que da una
captacion elevada de fluorodesoxiglucosa (FDQ)
presente en los vasos inflamados, puede resultar
de utilidad para el diagnéstico, se encuentran
captaciones patolégicas incluso en 83% de
los pacientes con diagnéstico establecido por
biopsia.'
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Tratamiento

El tratamiento con dosis altas de glucocorti-
coides se considera de primera linea en casos
de arteritis de células gigantes y debe iniciarse
a la brevedad una vez establecido el diagnés-
tico confirmatorio o, bien, incluso antes de
realizar la biopsia si la sospecha clinica es
evidente. La dosis recomendada es de 40-60
mg/dia o incluso 1 mg/kg/dia. El tratamiento
con corticoesteroide reduce la incidencia de
complicaciones y genera un alivio rapido de los
sintomas, la respuesta ocurre de manera impor-
tante en pocos dias, mejora la calidad de vida
de los pacientes, aunque no se ha demostrado
que reduzca la duracion de la enfermedad. Una
vez que se controle la enfermedad en un perio-
do de dos a cuatro semanas, puede continuarse
con dosis bajas de mantenimiento, vigilando
los sintomas y la VSG. Se ha sugerido la pres-
cripcién de medicamentos inmunosupresores,
como ahorradores de esteroides, que incluya
ciclofosfamida, azatioprina, metotrexato y
dapsona. La duracién del tratamiento es muy
variable, en la mayoria de los casos los corti-
coesteroides pueden suspenderse después de
uno a tres anos."

El tratamiento temprano es particularmente im-
portante en pacientes con alteraciones visuales;
en estos casos, se ha sugerido la administracion
de metilprednisolona 1 gramo intravenoso du-
rante tres dias o dexametasona 150 mg ¢/8 h
durante uno a tres dias, seguido de prednisona
oral a 1 mg/kg. Debe tenerse en cuenta que cuan-
do la arteritis de células gigantes se diagnostica
de manera temprana, el inicio del tratamiento
con corticoesteroide resulta sumamente efectivo
para prevenir las manifestaciones visuales.%?

El tratamiento de los pacientes con necrosis de
piel cabelluda asociada con arteritis de células
gigantes debe darlo un equipo experto en cica-
trizacion y multidisciplinario, es fundamental
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el manejo y control de la vasculitis subyacente,
se debe realizar desbridamiento quirdrgico o
enzimatico del tejido necrético y prescribir
antibiéticos en caso de infeccion; asimismo,
deben considerarse terapias que favorezcan la
cicatrizacién, como los parches de hidrogel y
la administracién de antiagregantes plaqueta-
rios o anticoagulantes, que pueden mostrar un
beneficio en los pacientes con complicaciones
isquémicas de arteritis de células gigantes.'>%123

Pronéstico

Existe controversia respecto a la duracién de la
enfermedad; la mayor parte de los estudios eu-
ropeos reporta que en 30 a 50% de los pacientes
se puede suspender el corticoesteroide después
de dos afios de tratamiento. Entre 40 y 50% de
los pacientes tiene recaidas durante la reduccion
o suspension del esquema de tratamiento con
corticoesteroide; las recaidas son mas probables
durante los primeros 18 meses de tratamiento y
después de un afio de retirar el corticoesteroide.’

El prondstico funcional en los pacientes que
cursan con pérdida visual es malo, a pesar de
recibir los esquemas de tratamiento sugeridos
con dosis altas de corticoesteroide intravenoso;
en diversos estudios se ha demostrado que la
mejoria visual real, considerando dos aspectos:
agudeza visual y campo visual central, ocurre en
5% de los casos y s6lo cuando el tratamiento se
inicia de manera temprana.®?°

Al menos 50% de los pacientes con arteritis de
células gigantes experimenta uno o mas efectos
adversos durante el curso de la enfermedad,
cominmente asociados con el tratamiento con
corticoesteroide, con incrementos de la mor-
bilidad y mortalidad; éstos incluyen: catarata
subcapsular, diabetes mellitus, osteoporosis,
necrosis avascular de cadera, hipertension arte-
rial, osteoporosis, hemorragia gastrointestinal e
infecciones.?
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La mortalidad en los pacientes con arteritis de
células gigantes se incrementa de manera leve
durante los primeros dos afios de evolucion y
en pacientes con mds de 10 afios después del
diagndstico, entre las principales causas de
mortalidad estan las enfermedades circulatorias
sistémicas, que incluyen enfermedad cardiaca
isquémica y aneurisma adrtico, que tiene un
riesgo relativo de mortalidad de 3.4.7424

CONCLUSIONES

Al considerar el conjunto de manifestaciones
clinicas en nuestra paciente se pudo observar
que cursé con una manifestacion tipica de ar-
teritis de células gigantes. Se encontraba en el
grupo etario principalmente afectado por este
tipo de vasculitis primaria y los sintomas que
padecio en las fases iniciales de su evolucién
fueron precisamente los descritos como los mas
frecuentes de esta enfermedad. Destaca que, a
pesar de ello, la necrosis de la piel cabelluda
fue la manifestacion clinica final y la menos
frecuente, lo que condujo al andlisis global de
los sintomas, sospecha clinica, protocolo de
estudio y conclusion diagndstica.

En nuestra paciente, la VSG estaba normal, de
acuerdo con los intervalos de referencia ajusta-
dos para la edad y el sexo, posiblemente debido
al tiempo de evolucién desde el inicio del pro-
ceso inflamatorio. En el ultrasonido doppler de
la arteria temporal superficial se encontré engro-
samiento miointimal condicionante de areas de
estrechez que alternaban con éreas de dilatacién
vascular, hallazgo que puede correlacionar con
los cambios que ocurren en la pared arterial,
de acuerdo con la fisiopatologia previamente
comentada, en la que la hiperplasia de la intima
conduce a disminucién del lumen vascular con
afectacion focal a lo largo del trayecto del vaso;
el halo hipoecoico perivascular que se considera
especifico para el diagnéstico no pudo detectarse
al evaluarlo dos observadores independientes.
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Asimismo, los resultados del estudio histopa-
tolégico fueron concluyentes, por lo que la
correlaciéon con el cuadro clinico permitié la
confirmacion diagnostica. La conducta terapéuti-
ca para el control de la actividad de la vasculitis
fue de acuerdo con las guias, con inicio inme-
diato de esteroides sistémicos al sospecharse
el diagnostico y previo a la toma vy resultado
de la biopsia de la arteria temporal; con ello se
observé remisién de algunos sintomas, como
la cefalea y la claudicacién mandibular; sin
embargo, no hubo reversién de las alteraciones
visuales, lo que era de esperarse por el tiempo
de evolucioén desde el inicio de la pérdida visual.
Una vez que se logré el control de los sintomas,
se agreg6 metotrexato al tratamiento con el ob-
jetivo de disminuir la dosis de corticoesteroide.

La necrosis de piel cabelluda constituye una
manifestacion rara de arteritis de células gigan-
tes; nuestra paciente la padecié varias semanas
después de los sintomas iniciales y tuvo corre-
lacion en lo que respecta al mal pronéstico de
los sintomas visuales. Las escaras se encontraban
con datos de momificacién y de sobreinfeccion,
por lo que se administr6 antibiotico sistémico de
amplio espectro, metronidazol tépico dirigido
a la eliminacion de bacterias anaerobias y sul-
fadiazina de plata como antiséptico de amplio
espectro, asi como fomentos antisépticos y
secantes; se aplico pimecrolimus considerando
que por su efecto antiinflamatorio favorece el
proceso de cicatrizacién; el desbridamiento fue
mediante autdlisis y colagenasas mas cloran-
fenicol (Ulcoderma). Con el conjunto de estas
medidas la evolucién de la necrosis de piel
cabelluda fue favorable, con desbridamiento
enzimatico total, con dlceras de fondo limpio y
con tejido de granulaciéon que permitié la ree-
pitelizacién de 80% de la tlceras en un periodo
de observacion de tres semanas.

Este caso clinico y revisién de la bibliografia
permite destacar que, aunque la arteritis de cé-
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lulas gigantes es una vasculitis poco frecuente en
nuestro medio, es muy importante considerarla
entre los diagndsticos diferenciales en pacientes
de edad avanzada con cefalea de inicio reciente
o con cambio reciente en el patrén de una cefalea
previa, porque el diagndstico temprano y el inicio
del tratamiento oportuno son indispensables para
prevenir complicaciones graves de la enfermedad.
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