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RESUMEN

La Arteritis de Células Gigantes (ACG) es considerada uno de los sindromes vasculiticos
mas prevalentes. Afecta predominantemente a las arterias de mediano y gran calibre sien-
do la complicacion mas temida, una neuropatia 6ptica isquémica anterior que puede evo-
lucionar a una pérdida irreversible de la vision. Los sintomas son causados por isquemia
local debido al dafio endovascular acompanado ademas de dafio sistémico mediado por
citoquinas. En los Ultimos afios la ecografia doppler, la resonancia magnética y el PET scan
fueron tomando importancia en la busqueda de herramientas que puedan confirmar o ex-
cluir el diagnostico de ACG sin embargo la biopsia de la arteria temporal (BAT) continta
siendo la prueba estandar para el diagndéstico de esta enfermedad.

Giant cell arteritis
ABSTRACT

The Giant Cell Arteritis is considered one of the most prevalent autoimmune vasculitis syn-
dromes, which affects arteries of medium and large caliber, being the most feared compli-
cation, anterior ischemic optic neuropathy that can evolve to an irreversible loss of vision.
The symptoms are caused by local ischemia due to endovascular damage accompanied
by systemic damage mediated by cytokines. In recent years, doppler ultrasound, Magnetic
Resonance Imaging (MRI) and PET scans have become important in the search for tools
that can confirm or exclude the diagnosis of GCA. However, the Temporal Artery Biopsy
(BAT) continues to be the gold standard test for the diagnosis of this disease.

INTRODUCCION

La Arteritis de Células Gigantes (ACG) es considera-
da uno los de sindromes vasculiticos autoinmunes mas
prevalente. Afecta en forma predominante a las arterias
de mediano y gran calibre siendo la complicacion méas
temida, una neuropatia optica isquémica anterior que
sin tratamiento puede evolucionar a una pérdida irre-
versible de la vision'.

Los sintomas son causados por isquemia local de-
bido al dafio endovascular acompafado del dafio sis-
témico mediado por citoquinas. La inflamacioén local de
las paredes vasculares se caracteriza por un infiltrado
de células Ty macrofagos, con la formacion de células

gigantes, lesiones granulomatosas, hiperplasia intimal
y destruccion de las fibras elasticas®.

Existe una fuerte asociacion entre la ACG vy la Po-
limialgia Reumatica (PMR). Aproximadamente en el
16-21% de pacientescon PMR, se objetivan cambios
compatibles con ACG en la biopsia de la arteria tempo-
ral. Por otro lado, el 40-60% de los pacientes con ACG
presentan sintomas de PMR3.

El primer caso de ACG fue reportado en 1932 por
Horton, Magath y Brown quienes describieron un in-
dividuo con ceguera, necrosis de la lengua con clau-
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dicacion mandibular, concluyendo que el paciente
podria estar sufriendo “una nueva forma de arteritis
que afectaba a los vasos temporales, el cual proba-
blemente representaba un nuevo sindrome clinico”. El
término “arteritis de la temporal” utilizado alguna vez
como sindénimo fue abandonado en la Conferencia del
Consenso de nomenclatura de las Vasculitis de Chapel
Hill (CHCC) de 1994, debido a que no todos los pa-
cientes con ACG tienen compromiso de la arteria tem-
poral. Por otro lado, en raros casos, la arteria temporal
puede ser afectada en otras formas de vasculitis como
por ejemplo en la granulomatosis con poliangeitis
(Wegener). En la version revisada de la nomenclatura
CHCC del afio 2012, la ACG fue definida como una vas-
culitis de grandes vasos, que afecta a la aorta y sus
grandes ramas*. Caracteristicamente en la ACG, son
las ramas que nacen de las arterias cardétidas y ver-
tebrales las preferentemente afectadas por el proceso
inflamatorio, sin embargo, vasos mas pequefios como
las arterias ciliares también pueden comprometerse
cita.

En los ultimos afios, modernas técnicas de imagen
como la ecografia doppler, la resonancia magnéti-
ca nuclear y la tomografia por emision de positrones
(PETscan) fueron tomando importancia en la busqueda
de herramientas que puedan confirmar o excluir el diag-
noéstico de ACG. Sin embargo la Biopsia de la Arteria
Temporal (BAT) continda siendo la prueba estandar de
oro para el diagnéstico de esta enfermedad. Debido a
que en la mayoria de los casos se requiere tratamiento
prolongado con esteroides, la confirmacion patolégica
de esta vasculitis es recomendable®.

En cuanto a los posibles predictores segun estudios
de biopsias positivas de la arteria temporal en pacien-
tes con sospecha inicial de ACG, se tienen a la eleva-
cion de la Proteina C Reactiva, trombocitosis, pérdida
de peso, claudicacion mandibular y anormalidades
en la palpacion de la arteria temporal. Todo estos uti-
lizados como paréametros clinicos y laboratoriales a
la hora de complementar o apoyar el diagnostico de
ACG®*®.

Epidemiologia

La ACG es mas comun en poblaciones de ascen-
dencia noreuropea siendo las mujeres afectadas dos
a seis veces mas frecuentemente que los hombres.
9,10. La incidencia de ACG confirmada por biopsia en
un estudio sueco fue de 22 por 100000 habitantes en
mayores de 50 afios de edad. Similarmente la inciden-
cia de ACG en otros estudios en Rochester, Minnesota,
EE.UU, que tiene una gran poblacion de residentes de
ascendencia escandinava, fue de 18,8 por 100 000%°.

En otras partes del mundo, se han reportado esti-
maciones de incidencia considerablemente mas bajas,
por ejemplo, 6,9/100 000 en Italia, 9,5/100 000 en Israel,
12,7/100 000 en la region de Otago de Nueva Zelanda
y 10.1/100000 en Espafia®™®.

Etiopatogenia

La etiologia de la ACG es desconocida y debido a
que la incidencia varia segun la estacion del afio con-
siderandose mayor en las grandes aglomeraciones
urbanas, se ha sugerido que los factores ambientales
pueden ser un disparador?&°.

Histolégicamente, la ACG se caracteriza por infla-
macioén granulomatosa con linfocitos, macréfagos, y
células gigantes (macréfagos fusionados) en la pared
vascular. Se trata de una enfermedad impulsada por
antigenos, con activacion de células T locales y macro-
fagos en la pared del vaso y con un importante rol de
las citoquinas pro inflamatorias. La inflamacién de la
pared arterial y la rapida oclusion de los vasos a través
de la hiperplasia concéntrica de la intima conduce a
las graves complicaciones isquémicas observadas en
pacientes con ACG2810,

Las células dendriticas localizadas en la frontera ad-
venticia-media de las arterias medianas normales pro-
ducen quimiocinas que reclutan y localmente activan
las células T. Estas células T activadas, sufren una ex-
pansion clonal y se estimulan para producir interferén
vy (IFN- y). Esto conduce a la diferenciacion y migra-
cion de los macrofagos y posterior formacion de célu-
las gigantes. En la adventicia, los macréfagos produ-
cen citocinas pro inflamatorias tales como IL-1 e IL-6,
mientras que en la media y la intima contribuyen a la
lesion arterial mediante la produccion de metalopro-
teinasas y oxido nitrico. Este mecanismo destructivo
de la pared arterial se asocia a otro de reparacion a
través del infiltrado de células mononucleares y célu-
las gigantes multinucleadas y la secrecién de factores
de crecimiento y angiogénicos (factor de crecimiento
derivado de plaquetas y factor de crecimiento endote-
lial vascular). Estos cambios finalmente, conducen a la
degradacion de la lamina elastica interna e hiperplasia
luminal oclusiva. Ademas de la IL-1 e IL-6, el IFN-y pa-
rece desempefiar un papel fundamental en la patogé-
nesis y expresion clinica de la ACG. IFN-y se expresa
en casi el 70% de las BAT de pacientes con ACG, no
detectandose en muestras de pacientes con PMR sin
ACG. Especimenes BAT de pacientes con ACG e is-
quemia ocular expresan grandes cantidades de ARNm
IFN-y, mientras que los de los pacientes con ACG y
fiebre expresan menos ARNm IFN-y. Estos datos cli-
nicos sugieren un papel fundamental del IFN-y en el
proceso de obstruccion luminal, mediante la regulacion
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de la formacion de células gigantes. El IFN- y indirec-
tamente podria controlar la hiperplasia de la intima?&°.

Diagnéstico

La ACG se diagnostica a través de la combinacion
de sintomas, hallazgos clinicos, resultados de labora-
torio, y diagndstico por imagen''.

Manifestaciones Clinicas

Las manifestaciones clinicas pueden dividirse en
aquellas producidas por el compromiso vascular cra-
neal, aquellas producidas por la arteritis de grandes
vasos, signos inflamatorios sistémicos y sintomas de
Polimialgia Reumatica'.

Una cefalea bitemporal de inicio reciente refracta-
ria a analgésicos ocurre en mas de tres cuartos de los
pacientes. La mayoria de los pacientes refiere dolor
constante en la region temporal, considerandose como
sintoma mas especifico al dolor relacionado con la
masticacion (claudicacion mandibular) resultado de la
isquemia de los musculos masticatorios. Claudicacion
deglutoria y dolor en la lengua también puede presen-
tarse''.

Otro sintoma bastante especifico es el aumento de
la sensibilidad del cuero cabelludo y anormalidades en
el érea de la arteria temporal, como dolor a la palpacion
de la zona de recorrido de la arteria temporal, irregula-
ridades nodulares en su trayecto, disminucién y/o au-
sencia de pulso. Una isquemia cerebral como resul-
tado de la obstruccion arterial por inflamacion en el
terri-torio de la arteria vertebral, basilar o carétidas su-
ele darse en el 3 a 4% de los pacientes ycerca del 20
a 25% de los pacientes con ACG presentan signos o
sintomas de polineuropatia'.

Las imagenes del PET Scan muestran acumulacion
del marcador en la aorta y grandes arterias en mas del
83% de los pacientes con ACG. Como consecuencia
de este compromiso pueden producirse aneurismas de
aorta o estenosis de sus grandes vasos'?.

Los aneurismas toracicos son 6.58 veces mas fre-
cuentes en pacientes con ACG que en la poblacion
general pareados por edad, y los aneurismas abdomi-
nales 1,6 veces mas comun. Se presentan en aproxi-
madamente el 20% de los pacientes y se identifican
a una mediana de 5.8 afios luego del diagndstico de
ACG™.

Las estenosis de las arterias cerebrales o subclavias
con claudicacion o sindrome de secuestro y diseccion
de aorta ocurren luego de un periodo de tiempo mas
corto (mediana de 1 afio)'™.

El compromiso adrtico se suele asociar con un in-
cremento de la mortalidad de 2.6 veces y ademas los
eventos cardiovasculares y pulmonares en estos pa-
cientes conducen a la muerte con mayor frecuencia.
Las complicaciones isquémicas también pueden pro-
ducirse en territorio de las arterias coronarias o0 mesen-
téricas’™.

La reaccion inflamatoria sistémica se acompafia de
sintomas poco especificos como agotamiento, fiebre,
sudoracion nocturna o pérdida de peso. Si el compro-
miso es exclusivo de la aorta y grandes vasos, sin la
presencia de sintomas isquémicos, los mencionados
sintomas generales y la elevacion de reactantes de
fase aguda pueden ser los Unicos signos de ACG. Por
lo tanto, la ACG forma parte del diagnéstico diferen-
cial de la fiebre de origen desconocido (FOD), y/o de
pérdida inexplicada de peso y/o elevacion inexplicada
de eritrosedimentacion (VSG) o Proteina C Reactiva
(PCR)e.

Compromiso ocular

El ojo o los ojos se afectan en alrededor del 70% de
los pacientes con ACG. Sin tratamiento, mas del 60%
de los pacientes con compromiso unilateral pueden lle-
gar a la ceguera bilateral en pocos dias. La manifesta-
cién ocular mas frecuente en la ACG es una neuropatia
Optica isquémica anterior (NOIA) como resultado de
una oclusion inflamatoria de las arterias ciliares pos-
teriores. La oclusion se manifiesta como una pérdida
sUbita e indolora de la vision y/o defectos en el cam-
po visual. El nervio 6ptico afectado se suele encontrar
inflamado y palido con hemorragias y exudados algo-
donosos producidos por micro infartos en la capa de
fibras nerviosas de la retina.Clinicamente es muy dificil
distinguir una NOIA arteritica (NOIAA) de una forma no
arteritica de NOIA (NOIANA), en donde la inflamacion
es mas hiperémica y se asocia a menos exudados al-
godonosos'.

La oclusion de la arteria central de la retina es una
complicacién mucho mas rara que la NOIA, pero tam-
bién puede llevar a una pérdida subita de la agude-
za visual. En la neuropatia dptica isquémica posterior,
la isquemia esta tan alejada de la entrada del nervio
optico en el ojo, que la morfologia del disco 6ptico no
suele modificarse. Mas raramente se puede producir
un sindrome ocular isquémico con hipotension ocular e
iritis isquémica, debido a oclusion completa de la rama
oftdlmica de la arteria carétida interna'.

Son predictores de una oclusiéon isquémica en los
0jos, los exudados algodonosos (signos de mala perfu-
sién local a nivel de la retina), o la referencia de episo-
dios pasajeros de pérdida de la vision (amauro-
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sis fugaz). La isquemia de los musculos extra ocu-
lares o de sus nervios puede llevar a vision doble
(diplopia),mientras esta vision doble mejora una vez
iniciado el tratamiento, como regla, cualquier pérdida
de la vision suele ser irreversible.

Sin tratamiento adecuado, el segundo ojo llegara a
ceguera en 1 a 14 dias: Esto debe ser prevenido enér-
gicamente. Especialmente peligrosa es la forma silente
u oculta de ACG, en donde la pérdida de vision es el
primer sintoma y en esta forma, el 4% de los pacien-
tes no soélo pueden tener ausencia de manifestaciones
clinicas tipicas, sino también pueden no mostrar incre-
mentos en la Eritrosedimentacion o PCR'.

Polimialgia Reumatica

La superposicion entre PMR y ACG es considera-
ble, ya que el 16% -21% de los pacientes con PMR
tienen ACG por biopsia de la arteria temporal y los sin-
tomas de PMR estan presentes en el 40% -60% de los
pacientes con ACG.18 Estas dos condiciones tienen
sintomas superpuestos, y ambos presentan elevacion
de reactantes de fase aguda y responden satisfactoria-
mente al tratamiento con esteroides por lo que incluso
se ha argumentado que la PMR y ACG son sindromes
clinicos que forman parte del un mismo espectro™®.

La PMR es una enfermedad inflamatoria que usual-
mente se presenta en personas mayores a 50 anos, con
dolor simétrico, sensibilidad y rigidez de los musculos
proximales del cuello, los hombros y la pelvis, sobre
todo por la mafiana, pudiendo dificultar al paciente le-
vantarse de la cama. Si bien, la fuerza muscular usual-
mente no se encuentra alterada, el dolor puede pro-
ducir dificultad para elevar los hombros o incorporarse
desde la posicién sentada'.

La distincion entre ACG y PMR es fundamental, de-
bido a que la ACG puede llevar a una ceguera irreversi-
ble y requiere dosis mayores de corticoides. Aproxima-
damente el 10% de los pacientes que inicialmente se
presentan como PMR, tendran vasculitis en la biopsia
de la arteria temporal, requiriendo una revision de su
diagnodstico pero desafortunadamente el tratamiento
estandar para la PMR con dosis bajas de corticoides
no tiene efecto profilactico para evitar el compromiso
ocular en la ACG?.

Examen fisico

Elexamen clinico incluye la palpacion de las arterias-
temporales, auscultacion de otras arterias, incluyendo
las arterias subclavia y axilar, ymedicion de la presion
arterial bilateral con el fin de detectar cualquier esteno-
sis vascular'®2!,

Examenes de laboratorio

En la ACG, se elevan la velocidad de sedimenta-
cion globular (VSG) y la Proteina C Reactiva (PCR). Si
bien estas pruebas son poco especificas, son lo sufi-
cientemente sensibles para ser utilizados en la practica
clinica rutinaria (Sensibilidad VSG: 77 a 86%; PCR: 95
a 98%), hallandose valores medios de VSG alrededor
de 90 mm/h y de PCR de 90 mg/dl. Los valores de PCR
vuelven a la normalidad dentro de la primera semana
de iniciado el tratamiento con esteroides pero ambos
parametros tienen una menor sensibilidad en las re-
cidivas de pacientes tratados con inmunosupresores
(VSG: 12% a 58%; PCR: 50%?'.

Métodos de imagenes

Ecografia doppler color de vasos extracraneales.
Con laecografia doppler color, vasos extracraneales,
como las arterias temporales la occipital, subclavia, y
otras arterias pueden ser examinadas no invasivamen-
te en busqueda de inflamacién. Se requiere para esto
un transductor de al menos 9 MHz en donde el edema
inflamatorio de la pared vascular aparece como un en-
grosamiento hipoecoico (signo del "halo")??.

Otros hallazgos pueden serla presencia de esteno-
sis y oclusiones de los vasos afectados,ademas la eco-
graffa doppler proporciona informacion sobre el com-
portamiento del flujo sanguineo (aceleracion del flujo
en la region estendtica). En manos de un ecografista
experimentado, la eco-Doppler color realizado en 15
minutos, tiene una sensibilidad del 85% y una especifi-
cidad del 90%?*. La técnica posee una alta resolucion
(0,1 mm), pero, en pacientes que hayan sido tratado
con esteroides por 2 o 3 semanas, el halo puede no
ser visible, disminuyendo considerablemente la sensi-
bilidad del método?.

Resonancia Magnética Nuclear (RMN)

La RMN de alta resolucién (secuencia de supresion
de grasa, spin eco potenciada en T1, resolucion 195
x 260 micras) permite obtener imagenes de la luz y
las paredes de las arterias craneales superficiales. Los
estudios se pueden realizar con resonadoresde 1,5T a
(preferentemente) 3 T?. Los segmentos de pared arte-
rial que estan inflamados y captan el contraste pueden
ser distinguidos de los segmentos no afectos, ademas
al mismo tiempo de la visualizacion de la arteria tem-
poral superficial junto con sus ramas, la RMN permite
una evaluacion de las arterias occipital superficiales y
la arteria facial, brindando una idea del patrén de afec-
tacion craneal, siendo estoparticularmente util a la hora
deplanificar la biopsia temporal de manera a localizar
el segmento vascular adecuado para la biopsia. Este
método en combinacién con la angio-resonancia per-
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miten la evaluacion de la participacion de la aorta, las
arterias supra aodrticas y las grandes arterias de las vis-
ceras y las extremidades. Una vez iniciada la terapia
con esteroides, los signos de inflamacion mural visibles
en la RMN se reducen rapidamente®.

Tomografia por emision de positrones (PET)

PET es una técnica de imagen médica que utiliza ra-
dio-is6topos para visualizar los procesos metabdlicos.
Dado que las células inflamatorias captan el marcador
18 fluoro-2-desoxi D-glucosa, esta técnica permite una
representacion sensible de los procesos inflamatorios
en la ACG. Sin embargo, la resolucion espacial es li-
mitada, por lo que sélo se pueden determinar de forma
positiva la participacion de grandes arterias y la aorta,
para los que la sensibilidad es especialmente alta®.

Al mismo tiempo, PET cubre un gran volumen de
exploracion, por lo que es particularmente adecuado
para el screening de todo el cuerpo. Esta técnica, se
realiza usualmente en combinacion con la tomografia
computarizada (PET-CT), que relaciona los detalles
anatémicos de la TC a la informacién funcional sobre el
metabolismo de la glucosa obtenida con PET. Sin em-
bargo, la exposicion a la radiacion asociada (alrededor
de 10 a 17 mSv) no es despreciable?.

Biopsia de la Arteria Temporal (BAT)

La biopsia de la arteria temporal sigue siendo consi-
derado como el patrén oro de diagnéstico de la ACG.
Es un procedimiento que puede ser realizado en forma
ambulatoria con anestesia local. Ademas de la palpa-
cién de la arteria, la ecografia doppler y, en especial
la RMN de alta resolucion, ayudan a identificar un sitio
apropiado para la biopsia®. Generalmente se elige un
solo lado para la toma delespecimen ya que la biop-
sia bilateral no aumenta el rendimiento diagnéstico. Un
segmento de la arteria alrededor de 2,5 cm de largo
debe ser tomado en el cual los extremos de reseccion
se ligan atendiendo que la perfusion adecuada es pro-
porcionada por los vasos colaterales. La tasa de com-
plicaciones (hematoma, infeccién de la herida, paresia
facial o necrosis de la piel del craneo) es por lo general
muy baja®®.

Histolégicamente, la ACG se caracteriza por un in-
filtrado inflamatorio de la pared arterial por linfocitos,
macroéfagos y células gigantes. Las células gigantes
multinucleadas se demuestran en aproximadamente el
50% de los casos, por lo que no son hallazgos cons-
tantes. Tipicamente la inflamacién se encuentra en la
transicion entre la adventicia y la capa muscular me-
dia, o puede estar limitada solo a la adventicia, 0 mas
raramente a los vasa vasorum en la adventicia. Como
resultado de la inflamacién entre la media y la intima,

la lamina eléstica interna es fragmentada y la luz dismi-
nuye por el edema intimal. La pared vascular es usual-
mente afectada en forma discontinua, por segmentos
(lesiones saltatorias) por lo que una biopsia positiva
resulta en una prueba de ACG, pero una negativa no
lo descarta. En el 10 al 25% de los casos la biopsia
resulta en un falso negativo. Esto puede deberse a que
la muestra haya caido en un segmento no inflamado,
0 se haya realizado el procedimiento mucho tiempo
después de haberse iniciado el tratamiento. Como re-
gla, sin embargo, la ACG puede ser demostrada en una
BAT incluso luego de 14 dias de iniciado el tratamiento,
por lo que el inicio de la terapia con glucocorticoides, si
esta indicado, no debe ser retrasado para planear una
biopsia o un método de imagen®.

Aparte del valor diagnéstico, los hallazgos histolo-
gicos pueden servir como marcadores de pronostico.
Kaiser et al. reportaron que la hiperplasia de la intima
de la arteria temporal se correlacion6 con complicacio-
nes isquémicas de ACG, tales como afectacion ocular,
claudicacion mandibular y el sindrome de arco aértico.
Otro estudio también sugirié que el mayor engrosa-
miento de la intima se asocié a complicaciones cere-
brales u oftdlmicas yotro estudio encontré asociacion
entre la presencia de células gigantes y el desarrollo
de pérdida visual permanente. Los sintomas de PMR
se asociaron con presencia de células gigantes en un
informe y con vasculitis de pequefios vasos que rodean
las arterias temporales inflamadas en otro®#7.

Una BAT positiva esté asociada con complicacio-
nes neuro-oftalmicas, tales como pérdida de la vision,
asi como accidente cerebrovascular. Un meta-analisis
en 2002 identificé las siguientes relaciones entre las
caracteristicas clinicas y positividad de la BAT siendo
los sintomas que aumentan la positividad de la BAT la
claudicacion mandibular y la diplopia, mientras que los
hallazgos clinicos asociados a biopsia positiva son la
palpacion de una arteria temporal aumentada de tama-
Ao, arrosariada y sensible. Por ultimo,los hallazgos que
disminuyen la probabilidad de positividad de la BAT
son una VSG normal y la ausencia de anormalidades
en la arteria temporal®?7.

Criterios de clasificacion de la ACG

Los criterios de clasificacion normalmente se dise-
flan para garantizar la coherencia en la definicion de
enfermedad para estudios de investigacion, por lo que
no deberian ser utilizados como criterios de diagnoés-
tico. Los criterios de clasificacion de la ACG fueron
propuestos por el Colegio Americano de Reumatologfa
(ACR) publicados en el afio 1990. Estos criterios son
de uso limitado en la préactica clinica en la evaluacion
de un paciente con sospecha de ACG: en un estudio
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prospectivo, el valor predictivo positivo de los criterios
de la ACR fue inferior al 30%. El estandar de oro para
el diagnodstico de ACG sigue siendo la biopsia de la
arteria temporal, sin embargo la sensibilidad de la BAT
es baja, pudiendo encontrarse biopsias negativas en
ACG verdaderas debido al caracter saltatorio de las le-
siones. El enfoque habitual ante la sospecha clinica de
ACG, es realizar una evaluacion clinica completa, valo-
rar diagnosticos diferenciales, enviar un panel comple-
to de analitica sanguinea basica e iniciar el tratamiento
con glucocorticoides inmediatamente, en espera de la
posterior confirmacion del diagndstico por biopsia®?’.

TRATAMIENTO

Corticosteroides

En caso de sospecha clinica de ACG, se reco-
mienda iniciar tratamiento con corticosteroides de for-
ma rapida, con una dosis inicial de prednisona de 1
mg/kg de peso corporal por dia. Una o dos semanas
después del inicio del tratamiento, la dosis inicial de
prednisona se puede reducir en 10 mg cada 1 a 2 se-
manas, dependiendo de la respuesta clinica. Una vez
que la dosis diaria sea menor a 30 mg de prednisona,
la reduccion puede ser mas lenta, a un ritmo de 2,5 mg
cada 2 semanas. Al llegar a 10 mg/dia, la reduccion
puede ser incluso mas lenta (1 mg/mes) hasta que se
alcanza la dosis efectiva mas baja. El progreso del pa-
ciente se controla sobre la base de los sintomas clini-
cos, la VSG y la PCR, y si hay alguna sefial de recaida,
la dosis debe incrementarse de nuevo. Hasta en el 30%
a 50% de los casos la dosis debe aumentarse de nuevo
a pesar de una buena respuesta inicial, a causa de una
recaida. Después de una duracion media de tratamien-
to de 2 afos, se puede intentar la interrupcion del trata-
miento. Sin embargo, para muchos pacientes (20% a
25%), el tratamiento con esteroides ha de continuarse
durante mucho mas tiempo, en algunos casos de por
vida??8,

En pacientes con sintomas cerebrales u oculares,
algunos autores recomiendan un tratamiento inicial
con dosis altas de corticoides por via intravenosa (me-
tilprednisolona 250-1000 mg/dia durante 3 a 5 dias),
después de lo cual el tratamiento puede continuar por
via oral a la dosis recomendada anteriormente. Si bien
la eficacia del tratamiento con dosis altas es contro-
vertida, en un paciente con amaurosis fugaz, el ries-
go de ceguera bilateral debe impulsar este esquema
terapéutico. Aunque los sintomas generales mejoran
en pocos dias con tratamiento con corticosteroides, la
pérdida de la vision, con pocas excepciones, €s irre-
versible. Sin tratamiento, hasta en el 60% de los pa-
cientes, con compromiso ocular unilateral, el segundo

0jo quedaré ciego dentro de unos pocos dias, mientras
que si el tratamiento se administra precozmente, la pro-
babilidad de ceguera en el segundo ojo disminuye al
10% a 20%%.

Inmunosupresores

Dentro de los 2 afos, el 30 a 50% de los pacientes
sufren una recaida a pesar de que inicialmente res-
pondieron bien al tratamiento con corticosteroides. Un
meta-andlisis de tres estudios controlados aleatorios
que evaluaron la eficacia del metotrexato (7,5 a 15 mg/
semana) como co-medicacion de los esteroides mostré
una reduccion en la tasa de recaida y una dosis acu-
mulada mas baja de esteroides a partir de la semana
24 en adelante en los pacientes que recibieron MTX 2°.
El tratamiento con metotrexato, esta por lo tanto reco-
mendado por EULAR. Un pequefio estudio aleatoriza-
do controlado también mostré un efecto ahorrador de
esteroides para la azatioprina (150 mg/dia). La azatio-
prina es una alternativa al tratamiento con metotrexato
en pacientes con contraindicaciones o que no toleran
el metotrexato. La leflunomida también mostré eficacia
como economizador de corticoides en una serie de ca-
sos de ACG y PMR®.

Varias terapias bioldgicas (por ejemplo, anti-TNF-q,
anti-CD20, anticuerpos anti-receptores de la interleu-
quina) han sido investigados en estudios de casos vy
series, con distinta eficacia®'®. De estos, el uso de To-
cilizumab (TCZ), basado en la evidencia que sugiere
que el IL-6 juega un papel importante en la patoge-
nia de esta enfermedad es el que mejores resultados
mostrd. Un creciente niumero de reportes de casos,
pequefias series de casos y un estudio de fase 2 re-
portaron la eficacia del TCZ para el manejo de la ACG
en pacientes con enfermedad refractaria a corticoides.
33 Otro estudio randomizado confirmé la efectividad
de TCZ como ahorrador de corticoides. Este estudio,
251 pacientes con ACG fueron randomizados a recibir
inyecciones subcutanes semanales o quincenales de
TCZ, combinado con pautas de 26 semanas decre-
cientes de prednisona o placebo combinado con pred-
nisona en pauta de descenso de 26 semanas 0 52 se-
manas, mostrando superioridad de las pautas con TCZ
semanal o quincenal®.

Finalmente, se deben tener en cuenta otros aspec-
tos a la hora de determinar el tratamiento de manteni-
miento a largo plazo, ya que la terapéutica afecta otros
factores de la vida diaria. Teniendo siempre en cuenta
la gravedad de la afectacion inicial, se recomienda rea-
lizar un registro de las dosis acumuladas de cortico-
ides, las comorbilidades presentes 0 que van apare-
ciendo, las recurrencias, la seguridad de los farmacos
administrados y la farmaco-economia del paciente,

25 A. Ojeda et al. / Rev. parag. reumatol. 2019;5(1):20-26



datos que deben ser analizados en cada consulta o
cada cierto periodo de tiempo que el medico considere
adecuado®.
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