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La afeccién cardiovascular en entidades como Erdheim-Chester (EEC), una
rara histiocitosis de células no Langerhans, y la enfermedad relacionada con
IgG4 (ER-IgG4), una afeccion fibrinoinflamatoria inmunomediada, es muy
variada y habitualmente asintomadtica hasta su progresién a danos irrever-
sibles cuando no es sospechada. Ante la dificultad de realizar biopsias por el
sitio anatémico, es fundamental valerse de caracteristicas clinicas, demogra-
ficas o imagenolégicas que puedan diferenciarlas de otras entidades, como
las arteritis de grandes vasos. La poblacién masculina, los mayores de 60
afnos con compromiso a nivel de la aorta abdominal infrarrenal o aneurismas
a nivel de la aorta ascendente con o sin compromiso de otros 6rganos, son
orientativos de ER-IgG4. En la EEC es caracteristico el tejido blando concén-
trico que recubre la aorta (aorta recubierta) y sobre todo ante la presencia de
fibrosis retroperitoneal, compromiso de huesos largos, hidronefrosis, lesién
renal aguda posrrenal e hipertensién arterial, existencia de tejido fibrético
perirrenal, engrosamiento de la fascia renal y tejido adiposo perirrenal (signo
del rifién peludo).
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Cardiovascular disease in entities such as Erdheim-Chester (ECD), a rare non-
Langerhans cell histiocytosis, and IgG4-related disease (ER-IgG4), an immune-
mediated fibrinoinflammatory disease, is highly varied and usually asymptomatic
until it progresses to irreversible damage if they are not taken into account. Given
the difficulty of performing biopsies by the anatomical site, it is essential to use
clinical, demographic or imaging characteristics that can differentiate them from
other entities such as large vessel arteritis. Male population, over 60 years of age
with involvement of the infrarenal abdominal aorta or aneurysms at the level of
the ascending aorta with or without involvement of other organs, are indicative
of ER-IgG4; In ECD, the concentric soft tissue covering the aorta (covered aorta) is
characteristic, and especially in the presence of retroperitoneal fibrosis, involvement of
long bones, hydronephrosis, post-renal acute kidney injury and arterial hypertension,
the presence of perirenal fibrotic tissue, thickening of the renal fascia, perirenal
adipose tissue (hairy kidney sign).
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INTRODUCCION

El compromiso adrtico puede deberse a dife-
rentes causas que se clasifican en infecciosas y
no infecciosas. Dentro de las causas no infeccio-
sas, se engloba a un grupo de trastornos carac-
terizados por una inflamacién crénica dentro
de la pared y/o alrededor de la aorta. Se describe
en la literatura como una complicacién de las
enfermedades reumatoldgicas, con sintomato-
logia y manifestaciones clinicas diversas, deter-
minadas por el segmento adrtico afectado; se
observa con mayor frecuencia en la aorta tora-
cica, particularmente en la aorta ascendente, y
puede deberse a trastornos como vasculitis sis-
témicas (arteritis de células gigantes [ACG], ar-
teritis de Takayasu [AT]) y, en menor frecuencia,
la artritis reumatoide, espondilitis anquilosante
y enfermedad de Behget, enfermedad de Cogan,
lupus eritematoso sistémico (LES), sarcoidosis,
granulomatosis con poliangitis, poliarteritis no-
dosa, sindrome antifosfolipidico, enfermedad
de Erdheim Chester (ECC) y enfermedad rela-
cionada con IgG4 (ER-IgG4).

Sin embargo, en un gran porcentaje de ca-
sos, la aortitis se encuentra inesperadamente
en el examen patolégico de segmentos adrticos
resecados de pacientes sometidos a reparacién
de aneurismas o disecciones de la aorta toraci-
ca. En muchas de estas situaciones, no hay una
condicién reumatoldgica sistémica obvia.

Se describen ocho casos clinicos (Tabla 1)
con distintos diagnésticos que afectan a la aor-
ta y/o sus ramas, con especial referencia a dos
entidades que no se tienen en cuenta hasta el
momento, como la ER-IgG4 y la EEC, y sus diag-
nésticos diferenciales en pacientes con otras
enfermedades encontradas en nuestro Servicio,
como la ACG y AT.

Caso clinico 1

Paciente femenina, de 55 anos, con fiebre de
3 semanas de evolucién, sin foco aparente, fati-
ga, hiporexia y pérdida de peso, diagnosticada 3
meses previos de aneurisma disecante de aorta
tipo B. En la anamnesis se describe cefalea de lo-
calizacién temporal izquierda, amaurosis fugaz,
fotopsias, dolor y rigidez en la cintura pelviana.
El examen fisico revela una curva térmica con
fiebre remitente, una arteria temporal izquierda
palpable dolorosa y a la auscultacién, soplo sis-
télico mas intenso en el mesocardio. La presion
arterial y los pulsos son normales junto con el
resto del examen fisico. Laboratorio: anemia (Hb:
9,6 g/dl) eritrosedimentacién (velocidad de sedi-
mentaciéon globular, VSG) aumentada: 108 mm
(valor normal [VN] <40 mm/h), glébulos blancos,
funcién renal y hepdatica normales. Serologia
negativa para sifilis y VIH, urocultivo y hemo-
cultivo negativos. Radiografia de térax normal y
ecocardiograma transtoracico sin vegetaciones.
Al examen ocular no se evidencia neuritis 6ptica
isquémica. En la tomografia computarizada (TC)
doble helicoidal se observa aneurisma de aorta
tipo B hasta la raiz de las iliacas primitivas (Figu-
ra 1); con angiorresonancia magnética de vasos
de térax se descarta compromiso de la subclavia
y ramas principales. Se realiza biopsia de arteria
temporal izquierda sin presencia de infiltrados
inflamatorios; se propone biopsia contralateral,
pero la paciente se niega. Se asume como ACG (se-
gun criterios del American College of Rheumatology
[ACR] 1990), se inicia tratamiento con 1 mg/k/dia
de prednisona y aspirina 81 mg/dia con franca
mejoria a las 24 horas y desaparicién de sinto-
mas oculares, fiebre y 1la VSG desciende a 50 mm.
La paciente cumple con el tratamiento durante
2 anos con glucocorticoides, sin nuevas recaidas.

Figura 1: Tomografia computarizada doble helicoidal con contraste que muestra aneurisma disecante de la
aorta, que compromete desde el cayado hasta la raiz de las iliacas primitivas.
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Caso clinico 2

Paciente femenina, de 36 anos de edad, con
hipertensién arterial durante el segundo trimes-
tre de embarazo. Se constata presion arterial
150/100 mm Hg con asimetria de mediciones,
soplo carotideo bilateral; en miembros superio-
res, pulso radial izquierdo; en miembros inferio-
res, pulso femoral, pedio derecho disminuido y
ausentes en el miembro contralateral. La arte-
riografia objetiva obstruccién total de la arteria
subclavia izquierda luego del nacimiento de la
arteria mamaria, con recanalizacién por circula-
cién colateral, obstruccion de la aorta abdominal
infrarrenal con llenado de iliacas por circulacién
colateral, por lo cual se arriba al diagnéstico de
AT en 1996 (segln criterios del ACR 1990), ini-
ciando tratamiento con esteroides que aban-
dona al ano. Progresa con estrechamiento de
arteria carétida comun derecha desde el tronco
braquiocefalico, obstruccién total de la subclavia
derecha y aorta abdominal. Examen ocular: re-
tinopatia hipertensiva grado I en el ojo izquier-
do. Ecocardiograma transtoracico, hipertrofia del
ventriculo izquierdo (2005-2007). Durante una
nueva internacién (2015), se ausculta un soplo
en la aorta abdominal y en las arterias renales,
sumado a VSG elevada y alteracién de la funcién
renal sin proteinuria; se realiza angiorresonancia
que advierte compromiso de la aorta por debajo

Figura 2: Resonancia magnética (seccién sagital) con
estenosis arrosariada de la aorta.

del tronco celiaco, con franca estenosis que se
extiende hasta las arterias iliacas primitivas, es-
tenosis de ambas arterias renales con reduccién
del trofismo del rinén izquierdo. Se inicia predni-
sona 1 mg/k/dia por un mes, luego dosis decre-
cientes y metotrexato 15 mg/semana. A los 6 me-
ses presenta astenia, disfagia a sé6lidos, edemas
de miembros inferiores, alteracién de la funcién
renal y se decide tratamiento con ciclofosfamida
segin esquema NIH (National Institutes of Health)
lograndose la inactividad de la enfermedad por
5 anos. Al cabo de ese tiempo, se refiere disnea
CF V11, tos sin expectoracién, astenia y VSG au-
mentada. Se realiza angiorresonancia que eviden-
cia engrosamiento de la pared de la aorta toracica
y arteria pulmonar por inflamacién; a nivel de la
aorta abdominal distal, estenosis arrosariada tipo
V (segln clasificacién angiografica de Numano)
(Figuras 2 y 3). En cateterismo derecho, gasto car-
diaco aumentado y resistencia vascular pulmo-
nar aumentada. Se inicia inmunodepresién con
metilprednisolona y ciclofosfamida segin esque-
ma NIH que se suspende por cuadro infeccioso;
se contintia con dosis decrecientes de corticoi-
des. Se efecttia TC por emisién de positrones con
18-fluordesoxyglucosa (PET-TC 18 FDG) posterior
que no evidencia actividad de la enfermedad. Se
reinicia con metotrexato 15 mg/semanal. Hasta la
fecha se encuentra inactiva.

Figura 3: Resonancia magnética cardiaca con
engrosamiento de la pared de la
aorta toracica y arteria pulmonar,
hiperintensidad en T2.
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Caso clinico 3

Paciente femenina, de 47 anos de edad, con
diagnéstico de hipertensién arterial, tabaquista,
que inicia con fenémeno de Raynaud trifasico en
mano izquierda, claudicacién del brazo izquier-
do, asimetria de mediciones de presién arterial
en miembros superiores, carotidinia bilateral; re-
fiere, ademas, dorsalgia asociada a astenia y adi-
namia de un afno de duracién. Al examen fisico
presenta soplo carotideo, subclavio derecho y en
arterias femorales; ausencia de pulso carotideo
izquierdo, pulso radial izquierdo disminuido, pe-
dios no palpables. Presién arterial del brazo de-
recho 170/80 mm Hg, izquierdo 110/80 mm Hg,
miembros inferiores: derecho: 140/80 mm Hg,
izquierdo 120/80 mm Hg. En laboratorio, VSG

aumentada. En estudios de imagenes presenta
obstruccién total de la subclavia izquierda y de
las arterias vertebrales, estenosis significativa
en el tronco arterial braquiocefdlico y cardti-
das, disminucién del calibre de la aorta toraci-
ca y abdominal en todo su trayecto torndndose
maxima a nivel infrarrenal, iliacas primitivas
y mesentérica superior (Figuras 4 y 5). Se diag-
nostica AT segln criterios ACR 1990 y se inicia
tratamiento con pulsos de metilprednisolona
1 g/dia por 3 dias, luego prednisona 1 mg/kg/dia
por un mes, posteriormente dosis decrecien-
te, metotrexato 15 mg/semana y atenolol
50 mg/dia. Evoluciona con mejoria clinica sin
recaidas hasta la actualidad.

Figuras 4 y 5: Tomografia de abdomen con disminucién del calibre de la aorta tordcica y abdominal en todo su
trayecto tornandose maxima a nivel infrarrenal, iliacas primitivas y mesentérica superior.

Caso clinico 4

Paciente masculino, de 68 anos, comienza
con dolor abdominal que irradia al dorso, asocia-
do a nduseas y vémitos. En estudios de imagenes
se observa pancreas aumentado de tamano de
forma difusa, que afecta el cuerpo, cola y proceso
uncinado del mismo, con halo hipointenso que
lo rodea y pequenas dilataciones segmentarias
del conducto pancredtico principal y leve este-
nosis de la porcién intrapancredtica del colé-
doco. Con supresién grasa, se observa caida en
la senal de la glandula, y en la fase de contras-
te endovenoso, retardo en la captaciéon de con-
traste por todo el parénquima pancreatico. Esto,
asociado al aumento de IgG4 sérica tres veces el
valor normal, conduce al diagnostico de ER-1gG4
(segln los criterios diagnosticos 2002 de la Japan
Pancreas Society para la pancreatitis autoinmune,
de la clasificacién del ACR y de la European Allian-

ce of Associations for Rheumatology [EULAR] para
ER-IgG4 2019) puntuacién 25; se realiza tra-
tamiento con glucocorticoides 0,5 mg/kg du-
rante un mes, luego pautas de descenso hasta
5 mg/dia, asociado con metrotexato 10 mg/sema-
na, acido félico 5 mg/semana por mejoria clinica,
serolégica e imagenoldgica (PET-TC normales).
Permanece estable hasta el ano 2021 don-
de se evidencia elevacién de 1gG4 sérica (cinco
veces el valor normal), aumento del tamano de
las glandulas submaxilares y fibrosis retroperi-
toneral que rodea aorta por resonancia magné-
tica (RM) de imagen de abdomen y en PET-TC 18
FDG con captacién de las glandulas submaxi-
lares (SUV 8.6), adenopatia axilar derecha (SUV
5.8), adenopatia mediastinal parahiliar derecha
(SUV 6), tejido sélido rodeando aorta en su cara
infrarrenal con forma de medialuna y actividad
metabdlica aumentada (SUV 6.9) (Figuras 6, 7
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y 8). Se asume como recaida de la enfermedad
y se inicia tratamiento con rituximab 1 g dia
0-15 mgy a los 6 meses con respuesta favorable

objetivada por nueva imagen de PET-TC 18FGD
que no evidencia captaciéon hipermetabdlica a
ese nivel (Figuras 9y 10).

Figuras 6,7 y 8: PET-TC 18 FDG tejido sélido rodeando aorta en su cara infrarrenal con forma
de medialuna y actividad metabélica aumentada (SUV 6.9).

Caso clinico 5

Paciente masculino, de 57 anos, con ade-
nopatias retroperitoneales y mesenteritis de 3
afios de evolucién con biopsia no concluyente.
Derivado por presunto diagnostico de vasculitis
versus LES. Antecedentes de rinitis y asma del
adulto, espirometria (patrén obstructivo leve) de
un ano de evolucién. Presenta sindrome febril
acompanado de astenia y pérdida de peso de
15 kg en 3 meses aproximadamente, asociado a
aumento de glandulas submaxilares con sinto-
mas sicca. Al examen fisico se constata dismi-
nucién del lago sublingual, xeroftalmia con exa-
men cular con test Schirmer positivo >10 mm,
aumento de la glandula submaxilar y dacrioa-
denits bilateral. Al examen cardiaco se ausculta
soplo adrtico y respiratorio, disminucién de la
entrada bilateral de aire. En andlisis de laborato-
rio: anemia, VSG 56 mm/h (VN: <30 mm/h) PCR
8 mg/dl (VN: 6 mg/dl), no presenta leucopenia,
linfopenia ni plaquetopenia. FAN (HEP2), anti-
DNA (crithidie), anti-Sm, anti-Ro, anti-La, anti-
RNP, ACL, AL, ANCA C ANCA P y ECA negativos,

proteinograma electroforético con hipergama-
policlonal, aumento de IgE 1230 U/I (VN: hasta
100), IgM 980 mg/dl, IgG 5476 mg/dl, subclases
de IgG1 5489 mg/dl (VN: 3,824-9,286 mg/dl),
IgG2 1560 mg/dl (VN: 2,418.7,003 mg/dl) e IgG4
1560 mg/dl (VN: 0,038-0,864 mg/dl). En eco-
cardiograma Doppler y angiotomografia axial
computada (angio TC) se detecta aneurisma de
aorta ascendente de 47,3 mm de didmetro asin-
tomatico (Figuras 11 y 12). En imagenes tomo-
graficas, infiltrado intersticial bilateral, liquido
intra asa a predominio del intestino delgado
asociado a aumento de la densidad grasa del
mesenterio llamando la atencién un incremen-
to del diametro del sistema venoso, tanto en la
mesentérica superior como mesentérica infe-
rior a predominio de la primera. Multiples ima-
genes compatibles con adenomegalia y peque-
nos ganglios retroperitoneales latero-adrticos
e infra adrticos y cava. Al reevaluar la muestra
de biopsia ganglionar de 3 anos previos, se ob-
serva hiperplasia folicular reactiva e infiltrado
linfoplasmocitario, infiltrado eosinofilicos y
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centros germinales con inmunohistoquimica:
IgG4 53 cel./CAP (campo de alto poder) y unrango
IgG4/1gG >50. Diagndstico: ER-IgG4 con compro-
miso de adenopatias, mesenteritis esclerosan-
te, compromiso pulmonar y aneurisma de aorta
toracica. Se comienza con pulsos de metilpred-
nisolona 1 g/dia por 3 dias, luego prednisona

60 mg/dia, hidroxicloroquina 400 mg/dia y se
inicia con ciclofosfamida. El paciente evolucio-
na favorablemente. Ingresa 2 afios después con
equivalentes febriles, insuficiencia respiratoria,
test COVID positivo, evoluciona de manera tor-
pida y posteriormente fallece.

Figuras 11y 12: Aneurisma de aorta tordcica ascendente de 48 mm didmetro.

Caso clinico 6

Paciente femenina, de 42 anos de edad, con
diagnéstico a los 33 anos de LES segln criterios
del ACR 1997 (6/11 criterios), con compromiso
renal (nefritis lipica clase III), articular, serositis
(pleural y pericérdica) y cutaneo por lo cual se en-
contraba en tratamiento con hidroxicloroquina.

Presenta cuadro clinico de 5 dias de evolucién
caracterizado por dolor y palidez de la pierna de-
recha que empeora al elevar el miembro. Al exa-
men fisico no se constata pulso popliteo, pedio
ni tibial posterior con acrocianosis, diagnosti-
candose por arteriografia obstruccién tromboti-
ca de la arteria poplitea derecha, iniciando anti-
coagulacién e infusioén de tromboliticos.

En la angiografia por tomografia de abdomen
se evidencia arteria renal derecha de pequeno
tamano con rifién derecho atréfico. A nivel in-
frarrenal se observa disminucién del didmetro
adrtico central por engrosamiento de la pared
hasta un didmetro de 6 mm con disminucién de
la luz de un 50% que se extiende hasta la bifur-

Caso clinico 7

Paciente masculino, de 44 anos, con antece-
dente de fibrosis retroperitoneal, diagnosticada
por biopsia de 12 anos de evolucién por lo que se
coloca catéter doble j con multiples recambios.

En tomografia de abdomen se evidencian ma-
sas de aspecto fibroso que comprometen retrope-
ritoneo y peritoneo, ambos rinones envueltos por

P

cacioén ilfaca con una longitud de 6 cm; la grasa
periadrtica presenta cambio de densidad, tam-
bién se encuentra comprometida la pared de la
arteria femoral derecha con densificaciéon de la
grasa periférica. Se interpreta como aortitis ini-
ciando pulsos de metilprednisolona 1 g/dia por
3 dias, luego prednisona 60 mg/dia y rituximab
1 g 0-15 dias. Presenta mala evolucién de la is-
quemia arterial con necrosis del miembro por lo
cual requiere amputacién infrapatelar derecha.
En imdgenes tomograficas de control presenta
mejoria de la aortitis por lo que no se necesita
una cirugia vascular. Continuando con estudios
etiolégicos, se efectia radiografia de hueso largo
y se evidencia engrosamiento cortical; en cen-
tellograma 6seo se destaca un aumento de la
captacién a nivel del fémur derecho. Evoluciona
presentando exantema maculopapular eritema-
toso no pruriginoso en tronco y brazos. Se reali-
za biopsia que evidencia infiltrado histiocitario
dérmico e inmunohistoquimica CD68+, CDla- y
proteina s100+ arribando al diagnéstico de ECC.

masa de densidad de partes blanda con dilata-
cién colico piélica (rifones peludos) y fibrosis que
envuelve a la aorta, con compromiso de la grasa
periadrtica (periaortitis, coated aorta). La radio-
grafia de huesos largos presenta osteoesclerosis
de ambos fémures en forma distal, y a nivel de
ambas tibias compromete metafisis y didfisis. En
el centellograma dseo se evidencia imagen redon-
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deada de borde irregular con actividad focal del
trazador en proyeccién de la articulacién sacroi-
liaca derecha, distribucién heterogénea del traza-
dor en fémures distales y diafisis tibiales.

Se solicita revisién de biopsia de fibrosis re-
troperitoneal que muestra tejido fibroadiposo

Caso clinico 8

Paciente masculino, de 41 afios, ingresa por
dolor en miembros superiores e inferiores de 2
anos de duracién y nédulos de 20 anos de evolu-
cién, antecedente de hipercolesterolemia. Al exa-
men fisico se constatan nédulos en codos, manos,
rodillas y tobillos, xantelasmas en los parpados
superiores e inferiores, y adenopatias submaxila-
res; los signos vitales son normales, asi como el
resto del examen fisico.

El examen de laboratorio evidencia hiperco-
lesterolemia e hipertrigliceridemia, con resulta-
dos normales de acido drico en suero y orina; el
factor reumatoide, los anticuerpos antinuclea-
res, el anticuerpo antipéptido ciclico citrulinado
y el anticuerpo DNAdSs resultan negativos. Radio-
grafias de manos, pies y huesos largos (htimero,
cubito, radio, fémur, tibia y peroné), normales. La
histologia del nédulo demuestra la presencia de

con abundantes macréfagos espumosos, lin-
focitos dispersos y en acimulos, ocasionales
plasmocitos y areas de fibrosis laxa. Inmuno-
histoquimica con proteina S100, CD1la e 1gG4
negativa, CD 163 positivo en macréfago arriban-
do al diagnoéstico de ECC.

multiples granulomas rodeados de histiocitos,
células gigantes, linfocitos, plasmocitos y crista-
les de urato dispersos. En imagen de tomografia
axial (TA) de cabeza, cuello, térax abdomen y pel-
vis se evidencian ganglios no adenommegalicos
submandibulares y axilares bilaterales, también
bronquiectasias bibasales. La gammagrafia 6sea
con tecnecio 99 (Tc99) muestra hipercaptacién
bilateral y simétrica en himero proximal. Una
nueva biopsia de los nédulos, con tincién con he-
matoxilina-eosina, revela histiocitos espumosos
los cuales resultan positivos para CD60 y negati-
vos para S100, y citoqueratina. Durante el segui-
miento presenta dolor precordial evidenciando
infarto de cara inferior por electrocardiograma y
en angiografia coronaria, compromiso del tronco
de la arteria coronaria izquierda y derecha que
requiere cirugia cardiovascular con colocacién
de bypass (Figuras 13 y 14).

Figuras 13 y 14: Estenosis del tronco de la arteria coronaria izquierda y derecha.
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Tabla 1: Resumen de casos clinicos y compromiso aértico.

Edad de inicio Edad al Sintomas de Compromiso Otros Diagnéstico
sintomas/sexo | diagndstico presentacion aértico hallazgos final
Caso 1 55 FOD, fatiga, Aneurisma de aorta vsG 17 Arteritis
55/F pérdida de peso, tipo B (Figura 1) de células
dorsalgia urente, gigantes
cefalea, escotomas,
fotopsias,
amaurosis fugaz,
arteria temporal
palpable dolorosa,
rigidez cintura
pelviana, soplo
sistélico en
mesocardio
Caso 2 36 HTA, FOD, Estenosis arrosariada Estrechamiento Arteritis de
36/F asimetria de de la aorta abdominal de carétida Takayasu
pulsos, lumbalgia por debajo del tronco comun derecha,
intermitente, celiaco y de las obstruccién total
soplo cartotideo arterias renales, con de arteria subclavia
bilateral llenado de iliacas por izquierda luego del
circulacién colateral nacimiento de la
(Figura 2) arteria mamaria, con
Engrosamiento de recanalizacién por
la pared de la aorta circulacién colateral
toracica y arteria VSG T7T
pulmonar Fallo renal
Caso 3 47 HTA, diferencia Estenosis aorta Estenosis critica en Arteritis de
46/F de TA y pulsos, abdominal en toda su subclavia izquierda, Takayasu
carotidinia extension carétida comun
bilateral, soplo homolateral,
carotideo y estenosis significativa
subclavio derecho en tronco arterial
y en arterias braquicefélico,
femorales, cardtida comun
ausencia de derecha
pulso carotideo VSG TT
izquierdo, pulso
radial izquierdo
disminuido,
pedios no
palpables,
astenia, adinamia,
fenémeno de
Raynaud
Caso 4 68 Dolor abdominal Periaortitis, fibrosis Pancreas en | Enfermedad
68/M que irradia al retroperitoneal salchicha, relacionada
dorso, nduseas, compromiso con IgG4
vémitos glandulas
submaxilares,
poliadenopatias, IgG4
sérica TT >5 veces VN
Caso 5 47 Adenopatias Aneurisma de aorta VSGyPCRTT | Enfermedad
44/M retroperitoneales ascendente hipergamapoliclonal relacionada
y mesenteritis, con IgG4
sintomas
constitucionales,
Mikulicz,
sintomas sicca,
rinitis, soplo
adrtico
Caso 6 42 Dolor y palidez Engrosamiento de - | Enfermedad
33/F de pierna derecha la pared de la de Erdheim-
que empeora al aorta infrarrenal Chester
elevarla, ausencia (6 mm de didmetro)
de pulso popliteo, y disminucién de
pedio ni tibial la luz de un 50%,
posterior con extendiéndose hasta
acrocianosis la bifurcacién iliaca
con una longitud de
6 cm, periaortitis
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Tabla 1: Resumen de casos clinicos y compromiso aértico.

Edad de inicio Edad al Sintomas de Compromiso Otros Diagndstico
sintomas/sexo | diagnéstico presentacion adrtico hallazgos final
Caso 7 44 - Periaortitis, fibrosis Rifiones peludos, Enfermedad
32/M retroperitoneal osteoesclerosis de de Erdheim-
huesos largos Chester
Caso 8 41 Xantelasmas | Infarto de cara inferior | Hipercolesterolemia e | Enfermedad
39/M en los parpados con compromiso del hipertrigliceridemia | de Erdheim-
superiores, tronco de la arteria Chester
nédulos coronaria izquierda y
subcutaneos, derecha, que requirié
doloren | cirugia cardiovascular
miembros con colocacién de
inferiores bypass

M: masculino; F: femenino; FOD: fiebre de origen desconocido; VSG: velocidad de sedimentacién globular; HTA: hipertension
arterial; TA: tensién arterial; VN: valor normal; PCR: proteina C reactiva.

DISCUSION

El compromiso de la aorta y sus ramas en
las vasculitis de grandes vasos se ha descrip-
to dentro de las manifestaciones consideradas
atipicas de la ACG!. Puede presentarse en cual-
quier etapa de la enfermedad o de forma aisla-
da, como insuficiencia valvular aértica, esteno-
sis, diseccidn de la pared o aneurisma (10-15%).
Tanto la diseccién de la pared como los aneu-
rismas afectan mas a la aorta toracica (11%) que
abdominal (5%); a su vez son mas frecuentes en
las pacientes con ACG (17 veces) que en la po-
blacién en general, y se presentan al inicio de
la enfermedad (7%). Nuestra primera paciente
presenté estas caracteristicas**, circunstancia
que, y como también en ausencia de manifes-
taciones clasicas de la ACG, generan retraso en
el diagnéstico. Este hecho puede tratarse de una
variante de la patologia “arteritis de grandes
vasos o aortitis” que se caracteriza por ser mas
frecuente en mujeres y por compromiso predo-
minantemente de la arteritis de grandes vasos,
con ausencia de sintomas craneales (y por ende
de los sintomas predictores como diplopia y
claudicacién mandibular), de una biopsia po-
sitiva (se espera que un 42% de la misma sea
negativa) como lo fue en nuestro caso. En este
grupo existe ademads una alta concentracién de
IL-2 y sobreexpresion de HLA-DRB1*0404. Clini-
camente la disnea de esfuerzo y el dolor toraci-
co son categoricos.

El sindrome de arco adértico con claudicacién
de miembros superiores y soplos vasculares
con alteracién en la medicién de pulsos, sobre
todo en etapas tempranas de la enfermedad,
junto con otras manifestaciones como el fené-

meno de Raynaud, parestesias o gangrena digital
en miembros inferiores, pueden darse de forma
inusual. Las complicaciones aérticas en pacien-
tes con ACG son preocupantes porque pueden ser
asintomaticas hasta la muerte stbita por rotura
aneurismatica o cardiopatia isquémica. Se identi-
ficaron predictores de aneurismas; autores como
Nuenninghoff et al. y Gonzélez Gay et al.®> nom-
bran a la hiperlipemia, la enfermedad coronaria,
la hipertension, la polimialgia reumatica (PMR),
la presencia de soplo de insuficiencia adrtica
y las alteraciones de laboratorio de respuesta
inflamatoria persistente, estando estos dos ul-
timos parametros presentes en la primera pa-
ciente. En cambio, las alteraciones en los pulsos
y la presién arterial, claudicacién de miembros,
accidente isquémico transitorio o accidentes
cerebrovasculares y diplopia en el momento del
diagnéstico de ACG se asociaron con estenosis
u oclusiones arteriales (de paredes lisas), alter-
nando con zonas de calibre normal (sin placas
ni Glceras) y localizadas especialmente en la ar-
teria cardtida, subclavia, axilar y braquial.

En la AT es bien conocido el compromiso adr-
tico (hasta un 65%), principalmente con esteno-
sis u oclusién, presentando una heterogeneidad
clinica segln la variable de extensién vascular*
que a su vez se emplea para clasificar a la pato-
logia en subgrupos. La clasificacién de Numano
es una modificacién de la clasificacién de Nasu
y se basa en diferentes patrones angiograficos,
pero presenta limitaciones en cuanto a la dife-
renciacién (subdptima) de pacientes clasifica-
dos en un mismo grupo. Recientemente un es-
tudio observacional® que incluy6 806 pacientes
de dos cohortes, identificé tres grupos distintos
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definidos por el dano arterial. El grupo 1 mostré
significativamente mas enfermedad en la aorta
abdominal, las arterias renales y mesentéricas,
con manifestaciones clinicas como hiperten-
sién arterial, claudicacién de miembros inferio-
res, sintomas isquémicos afectando a pacientes
mas jévenes; el grupo 2, pacientes con afecta-
cién predominantemente simétrica de los va-
sos del arco aértico, con mas probabilidades de
tener antecedentes de accidente cerebrovascu-
lar, carotidinia y mareos, y menos posibilidades
de lograr la remision clinica; y el grupo 3 con pre-
dominio del compromiso focal asimétrica, sobre
todo de la arteria subclavia izquierda, con me-
nos riesgo de enfermedad oclusiva. Ellos notaron
que esta asignacién por grupos se mantuvo es-
table en el curso de la enfermedad, sin mostrar
diferencias significativas en cuanto a la duracién
de la misma, descartando la teoria que se tratase
de distintas etapas de la enfermedad.

Las pacientes descriptas en el segundo y ter-
cer caso podrian ser parte del fenotipo del gru-
po 1 por los sintomas clinicos y el compromiso
adrtico abdominal, con estenosis en el 93% y
oclusiones en el 56% de los casos. Los segmen-
tos estenosados suelen medir varios centime-
tros y pueden verse seguidos de zonas de dila-
tacién, dandole un aspecto arrosariado como se
observa en el segundo caso (Figura 2). Asi como
las lesiones por debajo y por encima del diafrag-
ma, descriptas en un 53% de los casos, presen-
tes en las pacientes del segundo y tercer caso,
donde el compromiso vascular progresé hasta
la afeccién de la aorta toracica y en el caso de la
segunda paciente afect6 a la arteria pulmonar
(expresandose clinicamente con tos y disnea),
si esinusual (3%). La dilatacién de la raiz adrtica
se expresa como insuficiencia adrtica que lleva
a una dilatacién ventricular izquierda (consta-
tado en el estudio ecocardiografico de la pacien-
te), representa aproximadamente el 20% de los
casos®. La RM cardiaca permitié objetivar el diag-
néstico temprano de nuevos signos de actividad
(engrosamiento de la pared, hiperintensidad en
secuencias en T2 y captacién de contraste en T1
a nivel parietal posiblemente debido a hipere-
mia intraparietal por inflamacién) iniciando asi
el tratamiento inmunosupresor que permitio el
control de la arteritis.

Mas allid de descartar estas vasculitis, sobre
todo en mujeres de edades menores de 40 afos
en caso de AT o mayores de 50 en ACG, debemos

también considerar la afectacién de la aorta y/o
sus ramas en entidades como la ER-IgG4, cuyo
espectro a nivel cardiovascular afecta a las ar-
terias coronarias, las valvulas cardiacas, el mio-
cardio, el pericardio, la aorta y la vasculatura
periférica. A diferencia de las vasculitis de gran-
des vasos, la ER-IG4 afecta mas a los hombres,
y principalmente a mayores de 60 anos. Dentro
de las lesiones de la arteria coronaria, se des-
criben lesiones estenéticas inducidas por una
formacién tumoral que rodea la arteria o por
el engrosamiento del tejido blando periarterial
a lo largo de la misma que llevan a isquemia
miocérdica. En cuanto a las afecciones de las
valvulas cardiacas, sobre todo valvula mitral y
adrtica, sufren la infiltracién de células plasma-
ticas positivas para IgG4, que alteran el funcio-
namiento y se expresan como estenosis, regur-
gitacién y/o bloqueo cardiaco. Se comunicaron,
ademas, casos de masas cardiacas asociadas a
niveles elevados de 1gG4 en sangre y dolor tora-
cico. Las masas intracardiacas se han descripto
en la pared inferolateral del ventriculo izquier-
do, en el tracto de salida del ventriculo derecho
y en la auricula derecha, y pueden diagnosticar-
se mediante TC, RM y ecocardiografia. Estos ha-
llazgos deben relacionarse con la presencia de
lesiones extracardiacas por ER-IgG4 y analisis
anatomopatolégicos de las mismas que consis-
ten en células fusiformes dentro de un estroma
mixoide infiltrado con linfocitos, células plas-
maticas y eosinéfilos, donde abundan las célu-
las plasmaticas positivas para 1gG45”7.

El infiltrado en el pericardio puede gene-
rar pericarditis, derrame pericardico y tapona-
miento cardiaco. Los pacientes presentan dis-
nea progresiva y fiebre, asociado a aumento de
IgG4 sérica, y en la mayoria de los casos el tra-
tamiento consiste en pericardiectomia, seguida
de terapia con esteroides®.

La inflamacién relacionada con la ER-IgG4
puede causar diferentes cambios morfoldgicos
en la aorta, como aortitis, dilataciones aneuris-
maticas y/o periaortitis®*?. En cuanto a la aor-
titis, es mayor el compromiso de la aorta ab-
dominal infrarrenal, mientras que en la AT el
compromiso puede ser a cualquier nivel, y en
la ACG es mas frecuente la afeccién de arterias
temporales y aorta toracica.

Stone propone tres criterios diagnosticos
para el compromiso arterial relacionado a IgG4:
una histologia general que sea consistente con
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una aortitis o periaortitis (que no se explica fa-
cilmente por otro proceso como la aterosclero-
sis), relacién de células plasmaticas 1gG4+/1gG
total mayor al 50%, y al menos 50 células plas-
maticas IgG4+ por campo de 400X en al menos
tres campos®. Serdn necesarios mas estudios
para determinar la sensibilidad y especificidad
de estos criterios aun no validados. En 2019,
Mizushima et al. presentaron los criterios diag-
nésticos especificos de érgano, periaortitis/pe-
riarteritis y fibrosis retroperitoneal®.

La periaortitis relacionada con IgG4 se defi-
nié por la presencia de tejido blando perivas-
cular anormal, con realce en los estudios con-
trastados y estrechamiento luminal minimo.
Las lesiones se forman alrededor de las arterias
de mediano a gran calibre. Las lesiones pueden
ocurrir en cualquier parte del arco ascendente,
periaorta tordcica y abdominal, asi como alre-
dedor de la arteria iliaca. El sitio mas comun de
la enfermedad involucra la aorta abdominal in-
frarrenal, como ocurrié en nuestro paciente del
caso 4, y a la arteria iliaca. En la aorta toraci-
ca, el arco es el mas afectado. También se han
documentado lesiones alrededor de las arterias
mesentérica superior e inferior y la esplénica.
Aligual que en nuestro caso, estas lesiones sue-
len presentarse en hombres de mediana edad y
diagnosticarse por estudios de imdagenes, don-
de se observan lesiones de densidad de partes
blandas rodeando a los vasos sanguineos. La
periaortitis puede progresar a la ruptura de la
arteria. Ozawa et al. realizaron una investiga-
cién sobre 179 pacientes con ER-IgG4 y deter-
minaron que la periaortitis/periarteritis se pro-
dujo en el 36% de los pacientes, principalmente
masculinos con inicio tardio y mayor actividad
de la enfermedad, predominantemente en la
porcidén infrarrenal de la aorta abdominal®.

En cuanto a la aortitis, el compromiso de la
pared arterial se caracteriza por inflamacién
de la capa adventicia, pudiendo extenderse
hasta la media e intima del vaso, a diferencia
de la hiperplasia intimal que es constante en
la AT y también hallada en la ACG. Se descri-
be incluso que pueden progresar a dilataciones
aneurismaticas (lesién mas frecuente) como lo
ocurrido en el caso 5, o diseccidén®™. Rara vez
provocan estenosis o formacién de trombos.
Los pacientes con aortitis por ER-IgG4 suelen
ser mas anosos que aquellos con otras enfer-
medades inflamatorias (Takayasu o Behget) y

con predileccién por el sexo masculino. Las ma-
nifestaciones clinicas suelen ser sutiles o ines-
pecificas como dorsalgia o dolor abdominal, por
lo que al realizar TC que evidencia el compro-
miso arterial, este suele ser un hallazgo acci-
dental. En 2014 Koo et al.’* describieron en 1418
casos de cirugias de aneurismas o disecciones
adrticas, la frecuencia, caracteristicas clinicas y
diagnéstico del compromiso adrtico en ER-1gG4,
demostrando concordancia con series previas
(hombres, mayores de 65 anos). De los 41 ca-
sos de aortitis no infecciosa, tres tenian aortitis
por ER-IgG4 (7%), dos aneurismas de la aorta to-
racica y uno aneurisma de la aorta abdominal.
Los recuentos de células plasmaticas positivas
para IgG4 fueron 60/CAP o mas, infiltracién lin-
foplasmocitica y/o fibrosis, pero no flebitis obli-
terante?. Como método diagnostico se propone
la angio TC, angiorresonancia magnética (angio
RMI) y PET-TC 18-fluorodesoxiglucosa (18-FDG).
La aortitis relacionada con IgG4 se definié por
la presencia de engrosamiento de la pared del
vaso con realce en la fase de contraste o avidez
de 18-FDG en PET, requiriéndose que la inten-
sidad de estos hallazgos excediera la de la en-
fermedad aterosclerética tipica'?. Con respecto
al tratamiento de las lesiones adrticas y peria-
Orticas, existen reportes de casos con buenos
resultados luego de la administracién de gluco-
corticoides mas exéresis quirtrgica. No existe
consenso sobre la dosis de corticoides en enfer-
medades cardiovasculares asociadas a IgG4, por
lo que debe individualizarse.

Otra entidad poco frecuente a tener en cuen-
ta es la EEC, una rara histiocitosis de células no
Langerhans, descrita inicialmente en 1930, que
afecta principalmente a adultos (edad media 55
anos), con predominio masculino (3:1).

En 2010, se descubrié la mutacién BRAF
V600E con lo que puede definirse como un tras-
torno clonal marcado por hiperactivacién fre-
cuente de la senalizacién de la proteina quina-
sa activada por mitégeno en la que un medio
inflamatorio es importante en la patogénesis y
en las manifestaciones clinicas de la enferme-
dad, siendo estas variadas seguin los érganos o
sistemas afectados. La afeccién 6sea (96%) es
practicamente constante, osteoesclerosis me-
tafisodiafisaria de huesos largos, y el dolor es-
quelético aparece en cerca de la mitad de los
pacientes (50%), asi también la infiltracién re-
troperitoneal, afeccién cardiovascular, del siste-
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ma nervioso central, exoftalmos y enfermeda-
des pulmonares intersticiales son parte de las
manifestaciones®.

El compromiso del sistema cardiovascular
(CV) es uno de los mas frecuentes (75%), aun-
que habitualmente asintomatico. Entre las alte-
raciones observadas se encuentra la caracteris-
tica “coated aorta” (aorta recubierta) en un 40%.
La infiltracién periadrtica también puede afec-
tar la porcién tordcica o abdominal de la aorta
y puede extenderse a sus ramas principales. La
infiltracién de las arterias coronarias se observa
en el 23% y puede complicarse con estenosis co-
ronaria e infarto de miocardio como sucedié en
el tltimo caso descripto. La afeccién cardiaca es
de mal pronéstico y puede provocar la muerte
en el 31% de los casos. La insuficiencia respi-
ratoria secundaria al compromiso intersticial
pulmonar y el fallo cardiaco son las causas mas
frecuencuentes de muerte en estos pacientes.

Nuestro paciente presentaba insuficiencia
cardiaca izquierda con una fraccién de eyeccién
(FEY) de 52%, la cual se diagnosticé por ecocar-
diograma Doppler programado. Haroche et al.
(2004)V demostraron que las manifestaciones
CV en la EEC son subdiagnosticadas. Se analiza-
ron 178 pacientes con diagnéstico de EEC, de los
cuales 72 presentaron afectacién CV y 54 (75%)
compromiso cardiaco: infiltracién pericardica
en 32 pacientes (44%) con taponamiento cardia-
co en 5 de ellos, 22 (31%) casos de infiltracién
de miocardio, tumor de la auricula derecha en
6 pacientes y valvulopatia cardiaca sintomatica
en 6 (3 aorticas y 3 mitrales); 19 pacientes (26%)
tuvieron insuficiencia cardiaca provocando la
muerte en 8 pacientes, 6 casos de infarto agudo
de miocardio responsable de dos muertes. Cua-
renta de 72 pacientes (56%) presentaron fibrosis
periaédrtica y 20 de ellos mostraron la caracteris-
tica aorta “recubierta”. Durante su evolucién, 58
pacientes (81%) fueron seguidos en el tiempo,
35 (60%) fallecieron. La muerte se produjo por
afeccién cardiovascular en el 31% de los casos.
Esto confirma el severo pronéstico de la EEC con
compromiso cardiovascular.

La infiltracién pericardica es la manifes-
taciéon cardiaca mas frecuente de la EEC, y se
presenta en aproximadamente del 42% al 45%
de los casos. Esta afecciéon puede observarse
por TC y ecocardiograma. Haroche et al.’® des-
cribieron los hallazgos de 37 pacientes con EEC
con patologia cardiaca estudiados mediante RM

cardiaca, TC o ambas. Nueve pacientes (24%)
presentaron derrame pericardico y 5 (14%) en-
grosamiento pericardico. Gupta et al. presenta-
ron un caso clinico de una mujer de 30 anos de
edad, con taponamiento cardiaco cuya biopsia
pericardica reveld lesiones xantogranulomato-
sas compuestas por células espumosas y ma-
créfagos cargados de lipidos; la tincién inmuno-
histoquimica fue positiva para CD68 y negativa
para CD1a. Tanto la TC como el ecocardiograma
de nuestro paciente mostraron ausencia de
compromiso pericardico.

El compromiso miocardico le sigue en fre-
cuencia y se presenta principalmente con hi-
pertrofia y engrosamiento miocardico. Pueden
afectarse las paredes ventriculares, auriculares,
surco coronario y septum interauricular. La pre-
sencia de una lesién pseudotumoral en la auri-
cula derecha se ha comunicado en un 30% de los
casos®, siendo el mixoma auricular el principal
diagnoéstico diferencial asociado a EEC. Nues-
tro paciente tampoco presentd engrosamiento
miocardico ni pseudotumor auricular.

Puede existir insuficiencia aértica o insufi-
ciencia mitral aproximadamente en un 17% de
los casos, y durante los recambios valvulares se
ha encontrado infiltracién por histiocitos!®-%.

Entre las caracteristicas electrocardiografi-
cas mas frecuentes en pacientes con EEC se en-
cuentran: segmentos PR cortos, bloqueo sinoau-
ricular, bradicardia sinusal, presencia de ondas
Q compatibles con isquemia miocdardica, ano-
malias en los segmentos ST y onda T. Nuestro
paciente presenté ondas Q y ondas T negativas
en las derivaciones DIII y AVF compatibles con
lesiones isquémicas.

La infiltracién vascular se ha identificado en
un gran nimero de vasos adyacentes a la aorta,
incluyendo el tronco braquiocefalico, la arteria
carétida comun, subclavia, coronarias, tronco
pulmonar, tronco celiaco, arteria mesentérica
superior y las arterias renales. Esto podria ocu-
rrir por la naturaleza difusa del proceso xanto-
granulomatoso que afecta a los vasos. También
puede presentarse estenosis arteriales asociada
a dichas lesiones. Por lo tanto, la participacién
de las lesiones vasculares en la EEC puede con-
ducir a consecuencias clinicas graves, princi-
palmente cuando se presenta estenosis arterial.
Esto puede llevar a isquemia cerebral por com-
promiso de las arterias carétidas, infarto agu-
do de miocardio debido a la afeccién coronaria,
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isquemia mesentérica por compromiso de la
arteria mesentérica superior e hipertensién re-
novascular por estenosis de las arterias renales.
El infarto agudo de miocardio secundario a la
infiltracién pericoronaria se ha comunicado en
aproximadamente 15 casos, produciendo en al-
gunos la muerte!>2.

Nuestro paciente del caso 8 presentd un sin-
drome coronario agudo, caracterizado por do-
lor retroesternal opresivo, junto con cambios
electrocardiograficos y aumento de enzimas
cardiacas. En la cinecoronariografia se obser-
vé obstruccién de un 80% del seno coronario y
afecciéon de la arteria coronaria derecha. El pa-
ciente recibié un bypass cardiaco.

Cuando se afectan las arterias de mediano y
gran calibre puede simular una vasculitis. Exis-
te informacién limitada sobre la afectacién de
la arteria iliofemoral y de las extremidades in-
feriores en la EEC (compromiso objetivado en
la paciente del caso 6) debido a que se realizan
menos exploraciones para evaluar sistematica-
mente estos segmentos arteriales. Aunque la
mayoria de los pacientes con hallazgos iliofe-
morales presenta una extensién contigua desde
la aorta abdominal infrarrenal, la afectacién de
los vasos iliofemorales y popliteos puede ocu-

rrir en forma aislada de los hallazgos adrticos?.

El diagnéstico requiere de datos clinicos, ha-
llazgos radiograficos de osteosclerosis diafisaria
y metafisaria simétrica en las piernas que se vi-
sualiza mejor mediante la captacién del radio-
trazador en los extremos distales de los fémures
y la tibia proximal y distal mediante gamma-
grafia 6sea, y con menos sensibilidad mediante
PET/TC, TC o RM. Es importante no pasar por alto
la realizacién de radiografias simples. Algunos
pacientes con EEC pueden no presentar nece-
sariamente una afectacién tipica de los huesos
largos (ya sea morfolégica o metabdlicamente)
como fue el caso del Gltimo paciente descripto.
En tales situaciones (menos del 5%), el diagnosti-
co requiere resultados histolégicos como infiltra-
cién xantogranulomatosa, histiocitos espumo-
sos, células gigantes multinucleadas de Touton,
pudiendo presentar areas de fibrosis circundan-
te e infiltrado linfoplasmocitario, mientras que
la inmunohistoquimica evidencia células no
Langerhans CD1a negativas, CD 68 y CD 163 po-
sitivas, con variabilidad para la proteina S100?.
Ultimamente est4 teniendo mayor relevancia la
prueba mutacional BRAF V600E, la cual puede
apoyar el diagnoéstico y tiene implicaciones para
la terapia con inhibicién de BRAF?.

Tabla 2: Caracteristicas del compromiso adrtico en las diferentes enfermedades.

Patologia Arteritis de células Arteritis de Enfermedad relacionada Enfermedad de Erdheim
gigantes Takayasu con IgG4 Chester
Sexo Femenino Femenino Masculino Masculino
Edad >50 afios <40 afios >60 afios >50 afios

Sitio comun de

Aorta toracica

Aorta toracica

Aorta abdominal,

Aorta toracica

comprometida de
la pared del vaso

con fibrosis de

extenderse a media e

afectacion >abdominal, >abdominal, | aorta toracica, arterias o abdominal de
arteria temporal, arteria subclavia, coronarias la aorta, arterias
arterias renal, carétida, coronarias
coronarias, pulmonar
vertebrales,
carétidas
Region|  intimay media Intima y media, Adventicia pudiendo -

la adventicia y intima
periadventicia

Prese.ncia.d.e No No Si: aorta abdominal Si: tejido blando
periaortitis infrarrenaly a la periadrtico
arteria iliaca circunferencial que
afecta todo el vaso
Aneurisma Si Infrecuente St No
Estenosis No si Si si
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CONCLUSIONES

El compromiso cardiovascular en entidades
como la ER-IgG4 y la EEC es variado y puede
comprometer cualquier sitio anatémico con es-
casas manifestaciones clinicas; pueden confun-
dirse con otras patologias reumatolégicas como
las vasculitis de mediano o grandes vasos, don-
de es necesario, pero no siempre posible, el exa-
men histolégico. Por lo tanto, valerse de ciertas
caracteristicas clinicas o imagenoldgicas puede
orientar al momento del diagnoéstico, sabien-
do que la AT es maés frecuente entre los 20 y 30
anos, cursando con compromiso adrtico en for-
ma de estenosis u oclusién, también la afeccién
de la arteria pulmonar es orientativa. La ACG
se sospecha en pacientes mayores de 50 anos,
con compromiso de arterias temporales y aorta
toracica en forma de aneurisma. Asi también,
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