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RESUMEN
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El compromiso extracraneal de la arteritis de células gigantes estd dado fundamentalmente
por la afectacién del cayado adrtico y la aorta tordcica. La vasculitis de grandes vasos en
miembros superiores e inferiores es una manifestacién infrecuente que puede determinar

inferiores. . ) - . e . . .
una importante morbimortalidad, siendo dificilmente reconocida si no existe la sospecha.
Presentamos el caso de un vardn de 63 afnos que en el contexto de un sindrome constitucio-
nal se le realizé una tomografia por emisién de positrones (PET) en la cual se identificaron
iméagenes sugestivas de arteritis en miembros superiores e inferiores.
ABSTRACT
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vasculitis, giant cell vasculitis, arms, The extracranial giant cell arteritis is mainly due to the involvement of the aortic arch and
legs. the thoracic aorta. Vasculitis of large vessels in the upper and lower limbs is an infrequent
manifestation that can determine an important morbidity and mortality, being difficult to
recognize if there is no suspicion. We present the case of a 63-year-old man who underwent
positron emission tomography (PET) in the context of a constitutional syndrome in which
images suggestive of arteritis in the upper and lower limbs were identified.
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.|
Introduccién

La arteritis de células gigantes (ACG) es una vasculitis granu-
lomatosa que afecta arterias de mediano y gran calibre, siendo
més comun en individuos mayores de 50 afios. El espectro clini-
co es amplio, y abarca desde las manifestaciones clasicamente
descriptas, como cefalea, claudicacién mandibular, alteraciones
visuales y polimialgia reumatica, hasta un creciente nimero de
manifestaciones denominadas atipicas. En un 10-15%, la arteritis
de células gigantes afecta a la aorta y sus ramas; la regién del ca-
yado adrtico y la aorta tordcica son las zonas mas afectadas’. Sin
embargo, las arterias en las extremidades superiores e inferiores
también pueden encontrarse comprometidas, siendo infrecuen-
tes los sintomas de claudicacién? Es de interés que un subtipo de
pacientes con ACG no presenta sintomas ni signos craneales, lo
que lleva a una importante demora en el diagnéstico®. El desarro-
llo de métodos complementarios como la angiotomografia o el
PET marcado con 18 fluorodesoxiglucosa (FDG-PET) ha facilitado
la evaluacién de la inflamacién de grandes vasos, con un alto gra-
do de sensibilidad para detectar formas extracraneales, incluso
en pacientes asintomaticos*.

.|
Caso clinico

Paciente varén de 63 afios, sin hébitos téxicos, con diagndstico de
hipertension arterial de 10 afios de evolucion (medicado con IECAs con
buen control de TA), sin comorbilidades asociadas (cardiopatia isquémi-
ca, accidente cerebrovascular, diabetes ni dislipemia), que comenzé 6
meses previos con episodios de tumefaccién y dolor periorbitario
unilateral, alternante y recidivante. En los meses siguientes evo-
lucioné con astenia, adinamia, pérdida de peso, registros febriles
nocturnos, y mialgias en miembros superiores e inferiores. En el
examen fisico se presenté adelgazado, asténico, y con palidez cu-
taneo mucosa. Se constataron areas de tumefaccién subcutdnea
en regién de maxilar superior izquierdo, y antebrazos, y la presen-
cia de un soplo femoral derecho, sin evidenciarse engrosamiento
ni dolor de las arterias temporales, asi como tampoco diferencias
en la presién arterial sistélica entre los miembros. El paciente ne-
gaba sintomas craneales, de polimialgia reumatica y claudicacién
de miembros. Los datos de laboratorio mostraron: Hematocrito
24%, Hemoglobina 8 g/dl, VCM 82, HCM 24, Leucocitos 3000 célu-
las/ml, Plaquetas 145.000 células/ml, PCR 200 mg/l, VSG 137 mm,
Colesterol total 198 mg/dl, HDL 54 mg/dl, LDL 115 mg/dl, Triglicéridos
145mg/dl. CPK, LDH, funcién renal, hepatica y sedimento de orina
fueron normales. FR, FAN, Anti-ADN y ANCA resultaron negati-
vos, lo mismo que las serologias para VIH, VHB, VHC y VDRL. El
Eco doppler de los cuatro miembros al igual que el ecocardiogra-
ma fueron normales; el eco doppler de arterias temporales mos-
tré flujo de baja impedancia y la presencia de un halo hipoecoico a
su alrededor. Se realiz6 biopsia de médula dsea, la cual se informéo
como hiperreactiva, sin hallazgos de malignidad; biopsia de piel:
hallazgos consistentes con vasculitis leucocitocléstica, y biopsia
de arteria temporal derecha: sin signos de arteritis. Frente a la
imposibilidad de arribar al diagnéstico, se le realizé un FDG-PET,
en el cual se observé aumento del metabolismo en topografia de
trayectos arteriales femorales y popliteos bilaterales, con claro
predominio del lado derecho (SUV - standardized uptake values -
maéximo de arteria femoral derecha 5.6; arteria poplitea derecha
6.5; arterias femoral y poplitea izquierdas 4.0). Ademas se identi-
ficé marcado aumento del metabolismo en las arterias braquiales
de ambos miembros superiores con predominio también del lado
derecho (SUV max arteria braquial derecha 4.9 y arteria braquial
izquierda 4.2). Como hallazgo se identificé reforzamiento difuso
del esqueleto axial compatible con estimulacién de médula 6sea
(SUV max 3.9). Por otro lado los valores de SUV para higado y bazo
fueron de 2.4 y 3 respectivamente. No se observaron imégenes
que sugieran un compromiso neoplésico evidente. (Figura 1).
Con estos hallazgos, y ante la sospecha de ACG se inici6 tra-

tamiento inmunosupresor con prednisona 1 mg/k y metotrexato
15 mg/semanales asociado a 4cido félico. Al mes de tratamiento,
el paciente evidenciaba mejoria del estado general, desaparicién
de la fiebre, de las lesiones cutdneas, del soplo femoral, norma-
lizacién del valor de VSG y mejoria de la anemia, con lo cual se
comenz6 descenso paulatino de esteroides. A los cinco meses de
iniciado el tratamiento, el paciente es ingresado en la unidad de
cuidados intensivos por insuficiencia respiratoria, donde fallece a
causa de Nocardiosis pulmonar.

]
Discusion

Nuestro paciente presenta aumento de la actividad metabdlica
(evidenciado mediante la realizacién de un FDG-PET) en grandes
vasos, con extenso compromiso en miembros, lo cual podria co-
rresponder a un proceso inflamatorio, que en el contexto clinico y
de acuerdo a los pardmetros de laboratorio nos lleva a la sospecha
de ACG.

El mismo carece de sintomas y signos craneales tipicos, asi
como de claudicacién de miembros. Ha sido descripta la ACG li-
mitada a los miembros, en ausencia del tipico compromiso de ar-
terias temporal y aorta toradcica®. De Boysson y cols. compararon
pacientes con ACG que presentaban sintomas o signos cranea-
les (cefalea, anormalidades en la arteria temporal, claudicacién
mandibular o sintomas oftadlmicos) con aquellos que no los refe-
rian, y encontraron que estos Ultimos tenian valores mas bajos
de reactantes de fase aguda, mayor compromiso de arteria aorta
y sus ramas, y menor tasa de recaida®. Nuestro paciente, que no
presentaba sintomas ni signos craneales, tenia valores muy ele-
vados de marcadores inflamatorios y un extenso compromiso de
grandes vasos, sin afectacién de la arteria aorta.

Ante la sospecha de inflamacién de grandes vasos, el diagnés-
tico diferencial se extiende més alla de la ACG, particularmente
en ausencia de sintomas craneales. Se deben considerar tanto las
vasculitis primarias como las secuandarias’. Entre las primeras,
se encuentran la ACG vy la arteritis de Takayasu. Ademas de la
edad menor de 40 afos, la diferencia de presion arterial sistélica
>10 mm Hg en miembros contralaterales asi como la claudicacién
de miembros son sugestivos de arteritis de Takayasu, mientras
que las mialgias son mdas comunes en la ACG. Histopatolégica-
mente son idénticas, pudiendo encontrarse células gigantes en
ambas entidades. Ademds las caracteristicas imagenologicas
son similares. Nuestro paciente era mayor de 50 afos, presenta-
ba mialgias y no tenia diferencia en la presién arterial entre los
miembros, lo cual aleja el diagndstico de arteritis de Takayasu.
Las vasculitis secundarias de grandes vasos son menos comunes,
producen fundamentalmente inflamacién de la arteria aorta y
pueden ser causadas por infecciones, como VIH, sifilis, tubercu-
losis o hepatitis, o pueden ocurrir en enfermedades inflamatorias
sistémicas como artritis reumatoidea, enfermedad de Behget,
sindrome de Cogan, policondritis recidivante, sarcoidosis o aorti-
tis relacionada a la IgG4. Nuestro paciente, que no tenia evidencia
de aortitis, poseia serologias para VIH, hepatitis y sifilis negativas;
ademas carecia de signos y sintomas sistémicos compatibles con
estas enfermedades.

Dado que las grandes arterias habitualmente son inaccesibles
a menos que se requiera una conducta quirdrgica, la biopsia de
la arteria temporal estaria indicada en estos pacientes a pesar de
que la sensibilidad de la misma en ACG extracraneal no supera
el 58%®. G Breuer y cols. compararon pacientes en los cuales se
realiz6 biopsia de la arteria temporal por sospecha inicial de ACG,
la cual resulté negativa, y encontraron que la edad avanzada, la
cefalea y la trombocitosis eran mads frecuente en los pacientes
con diagnédstico de ACG a diferencia de los pacientes con otros
diagnésticos®. En contraposicién, nuestro paciente negaba sinto-
mas craneales y el recuento de plaquetas era normal.

El FDG-PET ha demostrado ser de utilidad para evidenciar
compromiso arterial extracranial en ACG, con una sensibilidad
del 56%, especificidad del 98%, valor predictivo positivo del 93% y
valor predictivo negativo del 80%. De los diferentes métodos de
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Figura 1: A, B, C, D. FDG-Tomografia por emisién
de positrones

score del FDG-PET en ACG se tomaron dos métodos cualitativos:
de primera impresién y de captacién vascular vs. captaciéon en
higado. El aumento de la captacién de FDG en las células infla-
matorias permite diagnosticar mds tempranamente la ACG que
la angio RMI y la angioTAC, ademas de brindar un sitio para biop-
sia'. En este paciente se realiz6 biopsia de la arteria temporal, la
cual era metabdlicamente negativa.

Por otro lado, es importante destacar la falta de disponibili-
dad de estudios diagnésticos que permitan diferenciar la capta-
cién vascular en ACG de la captacién de la placa ateroesclerdtica,
siendo éste un diagnéstico diferencial de suma importancia en
pacientes con compromiso exclusivo de miembros sin afeccién
de la arteria aorta.

.|
Conclusién

Este caso sugiere que: 1) pacientes mayores de 50 afios con sinto-
mas constitucionales, que no posean sintomas craneales, deben
ser evaluados en busqueda de ACG, en ausencia de otro diagnds-
tico evidente; 2) si bien la biopsia de la arteria temporal sigue
siendo el estandar de oro para el diagndstico de ACG, incluso en
pacientes sin signos ni sintomas craneales, y debe ser realizada
rutinariamente en estos casos, existe un porcentaje de pacientes
en los cuales esta entidad no puede ser demostrada anatomo-
patolégicamente; 3) el FDG-PET ofrece amplios beneficios para
detectar inflamacién arterial en el subgrupo de pacientes sin sin-
tomas ni signos craneales.
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