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Resumen

La arteritis de células gigantes requiere un abordaje diagndstico y terapéutico multidisciplinario, que incluya la colaboracién de
distintos especialistas, debido a su gran diversidad de manifestaciones clinicas. Por ello, las unidades de gestién clinica de reu-
matologfa y neurologia del Hospital Universitario Virgen Macarena (Sevilla) han elaborado un protocolo de actuacién comin tanto
diagndstico como terapéutico con el fin de estandarizar la préctica clinica habitual. Se ha realizado una revision sistemética segun
la metodologia PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-analysis). Se han tomado como referencia los
protocolos diagnésticos y terapéuticos elaborados por el American College of Rheumatology y la European Alliance of Associations
for Rheumatology. Se recomienda la identificacién precoz de la enfermedad, y para ello es fundamental la colaboracion cercana
con otros especialistas. Se aconseja la aplicacion de los criterios de clasificacién disponibles en la actualidad y la realizacién de
pruebas complementarias, especialmente ecografia Doppler de arteria temporal, axilar y troncos supraaérticos, con el fin de ho-
mogeneizar la practica clinica habitual y realizar un diagnéstico preciso. La instauracion del tratamiento debe ser temprana,
siendo los glucocorticoides el tratamiento de eleccion en estos casos, disponiendo actualmente de otras opciones terapéuticas
como tocilizumab y/o metotrexato. El abordaje multidisciplinario es fundamental para detectar precozmente esta enfermedad e
instaurar un tratamiento adecuado con el fin de reducir la morbilidad y mortalidad que conlleva.
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Abstract

Giant cell arteritis requires a multidisciplinary diagnostic and therapeutic approach that includes the collaboration of different spe-
cialists, due to its great diversity of clinical manifestations. For this reason, the rheumatology and neurology clinical management
units of the Virgen Macarena University Hospital (Seville) has developed a common diagnostic and therapeutic action protocol in
order to standardize usual clinical practice. A systematic review has been carried out according to the PRISMA (Preferred Reporting
Items for Systematic Reviews and Meta-analysis) methodology. The diagnostic and therapeutic protocol developed by both the
American College of Rheumatology and the European Alliance of associations for Rheumatology has been taken as a reference.
Early identification of the disease is recommended, for which close collaboration with other specialists is essential. The application
of the currently available classification criteria and the performance of complementary tests is advisable, highlighting the Doppler
ultrasound of the temporal and axillary arteries, and supra-aortic trunks, in order to standardize the usual clinical practice and make
an accurate diagnosis. The initiation of the treatment must also be early; being glucocorticoids the treatment of choice in these
cases, other therapeutic options are currently available, such as tocilizumab and/or methotrexate. The multidisciplinary approach is
essential for the early detection of this disease and for the establishment of an adequate treatment in order to reduce the morbid-

ity and mortality of this pathology.
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INTERES DE ESTA REVISION
Y METODOLOGIA EMPLEADA

La arteritis de células gigantes (ACG), denominada tam-
bién arteritis de la temporal 0 enfermedad de Horton, es una
vasculitis sistémica de etiologia desconocida, que afecta a
vasos de mediano y gran calibre con una predileccion es-
pecial por las ramas extracraneales de la arteria carétida v,
en menor medida, por la aorta y troncos supraaorticos!.

La incidencia media anual de ACG en Espafia se
estima en 7,42 casos por cada 100.000 personas/afio
(IC95%: 6,57-8,27). Afecta fundamentalmente a mujeres
con edad > 50 afios, siendo el pico maximo de incidencia
a los 70-80 afnos?.

El interés de esta revision reside en la actualizacion
de las evidencias disponibles sobre el diagndstico y el
tratamiento de la ACG en la préactica clinica habitual.

Se ha seguido la metodologia PRISMA (Preferred
Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-analy-
sis)®. Los criterios de inclusién fueron los siguientes:
a) publicacién entre el 2000 y 2023; b) estudios empiri-
cos; ¢) escritos en espafiol, inglés o francés, y d) publi-
cados en revistas académicas de revisién por pares.

Se ha tomado como referencia el abordaje diagnos-
tico y terapéutico elaborados por el American College of
Rheumatology (ACR) (https://rheumatology.org/vasculitis-
guideline). Se han considerado también los protocolos
publicados sobre ACG por la European Alliance of Asso-
ciations for Rheumatology (EULAR) (https://www.eular.
org/recommendations-management).

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA
ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES

Las manifestaciones clinicas son diversas. A nivel
sistémico destacan: febricula, astenia, anorexia y pérdida
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de peso. A nivel misculo-esquelético: polimialgia reuma-
tica (coexistente en aproximadamente el 50% de los ca-
s0s), artralgias, mialgias, artritis periférica y tenosinovitis
de tendones extensores®.

Dentro las manifestaciones craneales, cabe destacar
la cefalea (60-98%) de caracteristicas migrafiosas localiza-
da a nivel del area fronto-parietal o retroauricular, también
occipital o facial (si palpamos la arteria temporal suele
estar engrosada con hipersensibilidad o dolor al tacto), se
puede acompafar de hiperalgesia en cuero cabelludo y
claudicacion mandibular. En casos graves se puede asociar
a necrosis de cuero cabelludo, e incluso de la mucosa oral
y lengua. La pérdida de vision unilateral o bilateral es una
de las complicaciones mas grave de la arteritis de la tem-
poral (debida a una obstruccion de la arteria oftalmica).
Otra manifestacion grave, aunque menos frecuente, son
los accidentes cerebrovasculares de tipo isquémico (causa
mas frecuente de muerte precoz en ACG), con predomi-
nancia del territorio posterior y basilar. De hecho, debe
investigarse esta etiologia si se han descartado otras cau-
sas mas habituales de ictus en ancianos®.

También pueden verse afectados otros territorios vas-
culares, a destacar la aortitis (45-63%) principalmente de
arteria toracica, aneurismas (causa mas frecuente de muer-
te tardia), diseccion adrtica, afectacion estenética de gran-
des y medianos vasos, cardiopatia isquémica y pericarditis,
tos seca u odinofagia y formas pseudotumorales. Las com-
plicaciones a nivel del sistema nervioso periférico son me-
nos frecuentes, en torno al 10-15%. Se puede manifestar
como mononeuritis multiple, y méas raramente, como poli-
neuropatia sensitivo-motora simétrica distal.

CRITERIOS DE CLASIFICACION

Se dispone de dos esquemas para clasificar la ACG:
el del ACR de 1990 y el del ACR/EULAR de 2022.
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Criterios de clasificacién ACR 1990°

Deben cumplirse al menos tres de cinco criterios:

- Edad > 50 afios.

— Cefalea de reciente comienzo o de caracteristicas
distintas a las habituales.

— Arteria temporal alterada en la exploracion fisica
con dolor a la palpacién o pulsos disminuidos no
debidos a arterioesclerosis.

- Velocidad de sedimentacion globular
> 50 mm/h.

— Biopsia de arterial temporal compatible: vasculitis
caracterizada por un infiltrado inflamatorio con pre-
dominio de células mononucleares o inflamacion
granulomatosa, frecuentemente con células gigan-
tes multinucleadas.

(VSG)

Nuevos criterios de clasificacion ACR/
EULAR 20227

Para alcanzar el umbral de clasificacion se deben
tener > 6 puntos.

Requisito fundamental:

- Edad > 50 afios en el momento del diagnostico.

Criterios clinicos adicionales:

- Rigidez matutina en hombros o cuello +2

— Pérdida subita de vision +3

— Claudicacion mandibular o lingual +2

— Cefalea temporal de nueva aparicion +2

— Hipersensibilidad en cuero cabelludo +2

— Exploracién anormal de la arteria temporal +2.

Criterios de laboratorio, imagen y biopsia:

-VSG > 50 mm/h o proteina C reactiva (PCR)
> 10 mg/l +3

— Biopsia de arteria temporal positiva 0 signo del halo +5

— Afectacion axilar bilateral +2

— Tomografia por emision de positrones con fluoro-
desoxiglucosa (FDG-PET) con actividad a lo largo
de la aorta +2.

PROTOCOLO DE ACTUACION
DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO A
SEGUIR EN PACIENTES CON ARTERITIS
DE CELULAS GIGANTES

Valoracion inicial

A todo paciente con ACG se le debe realizar:

Historia clinica completa

Se debe insistir en los sintomas tipicos de la enfer-
medad.

Exploracion fisica completa por aparatos

Es necesario incidir en la exploracién del sistema
vascular, y especialmente, de las arterias temporales. Se

debe explorar minuciosamente el resto de pulsos centra-
les y periféricos, la auscultacion cardiaca, vascular y la
presion arterial, para detectar posibles alteraciones vas-
culares. Aunque el paciente no refiera sintomas visuales
0 neuroldgicos, es importante realizar una exploracion
oftalmolégica y neurologica exhaustiva.

Pruebas complementarias

— Analitica. Hemograma completo, coagulacion y
bioquimica con pruebas de funcién renal, perfil
hepético y lipidico, acido Urico, creatina-cinasa,
ferritina, hemoglobina glicosilada, perfil tiroideo,
proteinograma, inmunoglobulinas, calcio, fosforo,
fosfatasa alcalina, PTH, vitamina D, estudio ba-
sico de orina, complemento, VSG, PCR, factor
reumatoide, anticuerpos antipéptidos citrulina-
dos ciclicos, ANA, ANCA y crioglobulinas (segin
sospecha clinica).

- Serologias
« VIH, sifilis, VHC, VHB, VHA, CMV, toxoplasma,

VVZ, sarampién, rubeola y parotiditis.
« Si antiHBc y/o HBsAg positivos y VHC 1gG posi-
tivos: carga viral.
« Argentina, Belice, Bolivia, Brasil, Chile, Colombia,
Ecuador, El Salvador, Guatemala, Guayana, Gua-
yana francesa, Honduras, México, Nicaragua,
Panama, Paraguay, Pert, Surinam, Uruguay vy
Venezuela: serologia de Trypanosoma cruzi (en-
fermedad de Chagas).
- Africa: serologfa de Schistosoma spp. y examen
en fresco de orina.
« Africa, Latinoamérica y Asia: serologfa de Stron-
gyloides stercoralls.
— Mantoux y Quantiferon: despistaje de tuberculosis
latente.
— Electrocardiograma.
- Pruebas de imagen (8, 9, 10, 11, 12, 13)
« Radiografia posteroanterior y lateral de térax.
« Radiografia anteroposterior y lateral de columna
dorsal y lumbar.
« Ecografia Doppler de arteria temporal, axilar y
troncos supraaorticos (carétida comun, carétida
interna y externa, temporal superficial rama fron-
tal y rama parietal, vertebral, subclavia y axilar):
= Se recomienda como primera modalidad de
imagen en pacientes con sospecha de ACG
(Figura 1).

= En pacientes con alta sospecha clinica de ACG
y una prueba de imagen positiva el diagndstico
de ACG puede realizarse sin una prueba adicio-
nal, como la biopsia de arteria temporal u otros
estudios de imagen.

= La deteccion de estenosis u oclusiones en las
arterias temporales puede ser indicativo de ar-
teritis temporal, pero no es especifico porque
puede verse en otras enfermedades como la
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Arteria temporal normal en corte transversal
(izquierda) y longitudinal (derecha)

Signo del halo en una arteria temporal patoldgica
en corte transversal (izquierda) y longitudinal
(derecha)

Intima,

Media, \ Visualizacion de la capa intima

y media de la arteria temporal

Izquierda: arteria temporal patoldgica;
GIM de 0,45 mm. Derecha: arteria axilar
patolégica; GIM de 1,2 mm

Izquierda: normal. Derecha: signo de la 6rbita
vacia

Ficura 1. Imagenes ecogréaficas obtenidas del Fondo de Iméagenes de la Sociedad Espaiiola de Reumatologia (autor: Dr. Eugenio
de Miguel Mendieta) y cedidas por el Servicio de Neurologia del Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla. Disponible
en: https://fondodeimagen.ser.es. GIM: grosor intima-media.
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arterioesclerosis. Por ello, no es un dato sufi-

ciente para el diagndstico.

= Su realizacion puede ayudar a seleccionar el
punto de la biopsia.

= Realizar ante un resultado negativo de la biopsia
de arteria temporal.

- Realizar en caso de no tener acceso a la reali-
zacion de la biopsia 0 bien se prevea que la
biopsia se va a demorar en el tiempo.

= £l estudio ecografico tiene que incluir:

- Presencia o ausencia del signo del halo en
arteria temporal y vertebral: engrosamiento de
la pared arterial homogéneo, hipoecoico y bien
delimitado, endoluminal, visible tanto en el pla-
no longitudinal como el transversal y habitual-
mente concéntrico.

- Presencia o ausencia del signo de la compre-
sion: engrosamiento de la pared arterial (halo)
gue permanece visible como un area hipoecoi-
ca homogénea tras aplicar presion con el
transductor.

= Otras variables ecograficas que se pueden rea-
lizar:

- Velocidad pico sistolico méaximo en las ramas
y el tronco de la arteria temporal en cortes
longitudinales.

- Velocidades y flujos en las arterias vertebrales.

- Presencia 0 ausencia de oclusion vascular:
ausencia de sefial Doppler en una arteria visi-
ble llena de material hipoecoico, incluso con
baja frecuencia y alta ganancia de color.

- Signo de la drbita vacia: falta de visualizacion
de arterias ciliares posteriores (Fig. 1). Su de-
teccion implica riesgo de afectacion ocular,
por lo que debe valorarse la corticoterapia ur-
gente si se detecta.

« Grosor intima-media (GIM): si existe signo del
halo y se confirma el diagnostico, se puede
determinar el GIM de la arteria con los signos
vasculiticos para el seguimiento. Esta determi-
nacion incrementa la sensibilidad y especifici-
dad. Solo seria valorable el GIM para el segui-
miento en la arteria con signo de halo al
diagndstico y siempre que se excluya que haya
placas ateromatosas a ese nivel. Los puntos
de corte son los siguientes: arteria temporal
> 0,34 mm; gran vaso > 1 mm.

= En caso de no estar disponible la ecografia, la
resonancia magnética de alta resolucion (prefe-
riblemente) o el FDG-PET pueden utilizarse
como alternativas a la ecografia para la evalua-
cién de las arterias craneales.

« Otras pruebas de imagen. En pacientes con sos-

pecha de afectacion de arterias extracraneales se
aconseja realizar pruebas no invasivas de imagen
vascular para valorar la afectacion de la aorta y
sus ramas principales. En tal caso, debe solicitar-

se con caréacter preferente tomografia por emision

de positrones (PET), y como alternativa, angio-TC

0 angio-RM. Se debe realizar PET/TC en las si-

guientes situaciones:

= ACG oculta o enmascarada.

= Fenotipo con sospecha de afectacion de gran
vaso sin compromiso craneal.

= En los casos de alta sospecha clinica con eco-
grafia y biopsia de arteria temporal negativas,
para intentar obtener una confirmacion objetiva
de la presencia de vasculitis.

— Biopsia de arteria temporal unilateral (2-5 cm)
« Es la técnica de eleccion.
+ Permite confirmar la ACG.
+ Una biopsia negativa no excluye el diagnéstico.
« Permite descartar otras causas de vasculitis (po-
liarteritis microscopica, Wegener, poliarteritis no-
dosa, crioglobulinemia, Buerguer, vasculitis reu-
matoide y lUpica) y enfermedad no vasculitica
(amiloidosis primaria, linfoma, sarcoidosis, calci-
filaxis, arteriosclerosis, herpes zoster, endocardi-
tis, fiebre Q y sifilis).
+ Se debe realizar tan pronto como sea posible,
preferiblemente antes de las 2 semanas.
+ La biopsia debera llevarse a cabo en unidades de
cirugfa con experiencia en su realizacion.
+ Anatomia patoldgica: fragmentacion de la elastica
interna de la pared vascular junto con la presen-
cia de infiltrado inflamatorio con predominio de
células mononucleares o inflamacién granuloma-
tosa, frecuentemente células gigantes multinu-
cleadas.
+ En funcién de la localizacion del infiltrado infla-
matorio se han descrito 4 patrones histologicos:
= Inflamacion transmural (més frecuente).
= Inflamacion en la zona de unioén entre la intima
y la media o en la adventicia.

= Inflamacion en los vasa vasorum intramurales
(vasa vasorum vasculitis).

= Inflamacion en los pequefios vasos adventiciales
localizados alrededor de una arteria temporal
normal (small vessel vasculitis).

Manejo

Los pacientes con sospecha de ACG se benefician
de un abordaje multidisciplinar para afrontar el diagnds-
tico de la enfermedad. Se debera garantizar la aplicacion
de protocolos consensuados en colaboracion con los
Servicios de Anatomia Patologia, Urgencias, Radiologia,
Oftalmologia, Neurologia, Reumatologia o Medicina In-
terna.

Con independencia de la gravedad del cuadro clinico,
la ACG es una urgencia médica y el inicio del tratamien-
to no debe demorarse!*15,
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TasLa 1. Pautas de prednisona recomendadas en la arteritis de células gigantes

109 semanas

26 semanas

1 mg/kg/dia (max. 60 mg/dia) 4 semanas
50 mg/dia 1 semana
40 mg/dia 1 semana
30 mg/dia 1 semana
20 mg/dia 2 semana
15 mg/dia 4 semanas
10 mg/dia* 3 meses
10/7,5 mg/dia (dias alternos) 3 meses
7,5 mg/dia 3 meses
7,5/5 mg/dia (dias alternos) 3 meses
5 mg/dia 3 meses
5/2,5 mg/dia (dias alternos) 3 meses
2,5 mg/dia 3 meses

2,5/0 mg/dia (dias alternos) 3 meses y suspender

60 mg/dia 1 semana
50 mg/dia 1 semana
40 mg/dia 1 semana
35 mg/dia 1 semana
30 mg/dia 1 semana
25 mg/dia 1 semana
20 mg/dia 1 semana
15 mg/dia 1 semanas
12,5 mg/dia 2 semanas
10 mg/dia 2 semanas
7,5 mg/dia 3 semanas
5 mg/dia 3 semanas
2,5 mg/dia 4 semanas

2,5 mg/48 horas 4 semanas y suspender

*A partir de 10 mg/dia, la duracién del mantenimiento y la posterior reduccion es orientativa. Es aconsejable que la reduccion siguiente se inicie un mes antes de la

visita de control, con ello se podra observar la tolerancia a la reduccion.

Tratamiento de la enfermedad grave

En caso de vasculitis con manifestaciones que ame-
nazan la vida o los érganos (ictus, afectacion ocular, ne-
crosis facial, necrosis lingual, enfermedad cardiaca, afec-
tacion de aorta y sus ramas, isquemia de extremidades)
el paciente debe quedar ingresado en planta de hospita-
lizacion. El abordaje terapéutico es el siguiente:

— Pulsos de metilprednisolona i.v. (250-1000 mg/dia)
durante 3 dias en funcion de la situacion clinica
del paciente.

— Tras los pulsos, glucocorticoides orales (predniso-
na o equivalente v.o, preferiblemente en dosis
Unica matinal, pudiendo en casos seleccionados
optar por dosis fraccionada) a dosis de 1 mg/kg/
dia (méaximo 60 mg/dia) en pauta descendente
(Tabla 1, izquierda).

— AAS 100 mg/dia de forma continuada en caso de
estenosis significativa en territorio de los troncos
supraadrticos o intracraneales.

— Omeprazol 20 mg/dia de forma continuada.

— Tratamiento preventivo de la osteoporosis asociada
a corticoides: calcio, vitamina D y farmacos anti-
rresortivos (seguir las guias de osteoporosis).

— Profilaxis de Pneumocystis Jirovecci: trimetoprima/
sufametoxazol (Septrin®) 160 mg/800 mg en dias
alternos (3 dias en semana) o dosis de 80 mg/
400 mg diarios. En caso de intolerancia o alergia se

P. Murioz-Reinoso et al. Arteritis de células gigantes

puede sustituir por pentamidina inhalada (300 mg
mensuales) o atovacuona 1,5 mg/dia. Suplementar
con éacido félico si se prevé que el tratamiento va
a durar méas de un mes. Una vez se suspendan los
glucocorticoides o se mantengan a dosis bajas,
valorar suspender la profilaxis.

Profilaxis de tuberculosis latente en los casos indi-
cados.

Control de los factores de riesgo cardiovascular.
Farmacos inmunosupresores. En la enfermedad
grave se aconseja el uso concomitante de gluco-
corticoides mas tocilizumab a dosis de 162 mg
semanal por via subcutdanea o de 4-8 mg/Kg/mes
por via intravenosa. La decision de tratar con toci-
lizumab mas glucocorticoides, metotrexato maés
glucocorticoides o glucocorticoides en monoterapia
para la terapia inicial debe basarse en el estado
clinico del paciente. Si bien existe una mayor evi-
dencia que respalda el uso de tocilizumab en com-
paracion con metotrexato, se puede considerar
metotrexato en pacientes que no pueden usar to-
cilizumab debido a factores tales como como in-
fecciones recurrentes, antecedentes de perforacio-
nes gastrointestinales o diverticulitis.

Si se produce un empeoramiento o persisten las
manifestaciones isquémicas, plantear revasculari-
zacion (p.ej. angioplastia). Valorar en estos casos
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anticoagulacion o doble antiagregacion. En la me-
dida de lo posible, las intervenciones endovascula-
res electivas o la cirugia reconstructiva deben rea-
lizarse en fases de estabilidad o remision. Sin
embargo, la diseccion de vasos arteriales y la is-
qguemia vascular critica requieren una derivacion
urgente a un equipo vascular. A nivel neurolégico
(estenosis de troncos supraadrticos o intracranea-
les) no existe evidencia de la anticoagulacion ni la
revascularizacion en las estenosis vasculiticas. El
seguimiento de las complicaciones neuroldgicas
seréd realizado por la unidad de Neurologia corres-
pondiente.

Tratamiento de la enfermedad no grave

En caso de vasculitis sin manifestaciones que ame-
nacen la vida o los 6rganos (sintomas constitucionales,
cefalea, hipersensibilidad en cuero cabelludo, claudica-
cién mandibular, polimialgia reumatica, artritis, tenosino-
vitis) se recomienda el mismo esquema de tratamiento
que en la enfermedad grave, salvo que no estan indicados
los pulsos de metilprednisolona.

— Glucocorticoides orales (prednisona o equivalente

v.0, preferiblemente en dosis Unica matinal, pudien-
do en casos seleccionados optar por dosis fraccio-
nada) a dosis de 1 mg/kg/dia (maximo 60 mg/dia)
en pauta descendente (Tabla 1, derecha).

— Se puede realizar un seguimiento estrecho en con-
sulta sin necesidad de ingreso con solicitud de
pruebas complementarias de caracter preferente e
inicio de tratamiento inmediato.

— Se valorard la necesidad de uso concomitante de
glucocorticoides mas terapia inmunosupresora se-
gun la situacion clinica del paciente (vide infra in-
dicaciones de tratamiento con tocilizumab).

Consultas sucesivas

Inicialmente, se realizaran controles frecuentes men-
suales o bimensuales segln la clinica, con posteriores
visitas cada 3-4 meses hasta completar el primer afio de
tratamiento. Si transcurrido ese periodo se ha conseguido
una estabilidad tanto clinica como analitica y no se han
producido rebrotes, en el segundo afio se pueden realizar
controles cada 4-6 meses. Se recomienda en cada visita:

— Anamnesis detallada y exploracion fisica.

— Analitica con hemograma, VSG, PCR, funcién renal
y hepética, hemoglobina glicosilada y perfil lipidico.
La actividad de la enfermedad se monitoriza mejor
con la PCR, mas sensible que la VSG.

— Control estricto y tratamiento de los factores de
riesgo cardiovascular, como la glucemia, la tension
arterial y la dislipemia.

— Control de la iatrogenia inducida por el tratamiento
corticoideo y otros inmunosupresores.

Tras el primer afio de tratamiento corticoideo se rea-
lizard una interconsulta a Oftalmologia para revision oftal-
moldgica que incluya examen de la agudeza visual y
fondo de ojo de control en pacientes con alteraciones
oculares en el inicio de la enfermedad.

Se recomienda el despistaje de aneurismas aorticos
de forma periddica, cada 2-4 afios, mediante angio-TC o
angio-RM. Entre los 3 y los 10 afios tras el diagndstico se
sitta el mayor riesgo de desarrollo de aneurismas aorti-
cos, por lo que se recomienda su despistaje, incluso sin
la administracion de contraste. EI TAC toraco-abdominal
tiene una excelente resolucion espacial para medir con
exactitud el didmetro del vaso. Una vez diagnosticados,
se debe repetir anualmente para valorar la progresion de
la dilatacion, y se contard con la valoracion y el control
por la unidad de Cirugia Vascular.

Tratamiento segun evolucion

Mejoria clinica. Reducir progresivamente la dosis de
glucocorticoides hasta su suspension si se produce remi-
sion clinica. La duracion aproximada del tratamiento sue-
le ser 2-3 anos (Tabla 1, izquierda), sin embargo, hasta
el 50% requieren pautas méas prolongadas con dosis de
mantenimiento inferior a 10 mg/dia. En pacientes con
terapia inmunosupresora como tocilizumab, si el paciente
presenta mejoria clinica, los glucocorticoides se pueden
retirar antes, aproximadamente a las 26 semanas (Tabla
1, derecha). Se debe mantener dosis de tocilizumab al
menos un afio en pauta semanal. Posteriormente, si hay
buena evolucién, se podra espaciar a cada 2 semanas,
valorando su retirada si el paciente se encuentra en re-
mision clinica de forma mantenida.

Remisién. Ausencia de todos los signos y sintomas
clinicos atribuibles a ACG activa con normalizacion de
VSG y PCR. En pacientes con enfermedad extracraneal
no debe haber evidencia de dilatacién o estrechamiento
progresivo de los vasos.

Recaida. Reaparicién de los sintomas y aumento sig-
nificativo de los reactantes de fase agua, con o sin apa-
ricién de anemia, una vez descartadas otras causas.

— Recaida menor. Recurrencia de la enfermedad ac-

tiva que no cumple los criterios de recaida mayor.

« Aumentar la dosis de prednisona 5-10 mg (de-
pendiendo de la intensidad) por encima de la
dosis que controlaba el cuadro clinico, mantener
durante 4 semanas y continuar con el esquema
terapéutico habitual.

- Recaida mayor. Recurrencia de la enfermedad ac-
tiva con cualquiera de los siguientes: caracteristi-
cas clinicas de isquemia (incluida la claudicacion
mandibular, sintomas visuales, pérdida visual atri-
buible a ACG, necrosis de cuero cabelludo, ictus,
claudicacién de extremidades) y/o evidencia de
inflamacién aortica activa que resulta en dilatacién
progresiva de vasos grandes o aorticos, estenosis
o diseccion.
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Paciente con sospecha de ACG

Anamnesis y exploracion fisica completa
Analitica con hemograma, coagulacion, bioguimica y PCR
Radiografia de térax y electrocardiograma
Clinica oftalmoldgica: contactar con Oftalmologia (fondo de ojo)
Clinica neuroldgica: contactar con Neurologia (activar cadigo ictus si procede)
Si la sospecha es alta: solicitar ecografia de arteria temporal

SINTOMAS GRAVES

Ictus de perfil vasculitico

Ingreso en Neurologia
Iniciar tratamiento segin protocolo

Alteraciones visuales y otras
complicaciones graves

Ingreso en Reumatologia
Iniciar tratamiento seg(n protocolo

SINTOMAS NO GRAVES

Derivar de manera preferente a
Reumatologia o contactar con el busca
de Reumatologia en horario de mafiana

Iniciar tratamiento segln protocolo

Ficura 2. Protocolo de actuacion en el Servicio de Urgencias del Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla.

ACG: arteritis de células gigantes; PCR: proteina C reactiva.

« Valorar pulsos de metilprednisolona.

« Aumentar la dosis de glucocorticoides a 40-60
mg/dia.

« Valorar afiadir un ahorrador de glucocorticoides
(tocilizumab o metotrexato).

En caso de rebrotes frecuentes o en pacientes que
hayan desarrollado o tengan un alto riesgo de desarrollar
efectos adversos de los glucocorticoides, como osteoporo-
sis, diabetes o glaucoma, se debe plantear tratamiento
adyuvante con metotrexato o tocilizumab como alternativa.

+ Metotrexato: 10-25 mg semanales via oral o sub-
cutanea, siempre con 4cido félico 5 mg semana-
les el dia siguiente del metotrexato.

« Tocilizumab: 162 mg por via subcutédnea semanal
0 dosis de 4-8 mg/kg/mes por via intravenosa.

El aumento aislado de la VSG sin un cuadro clinico
acompafante no debe considerarse rebrote de la enfer-
medad. En este caso se aconseja descartar otras causas
y mantener el mismo tratamiento, junto con un control
mas estrecho y visitas mas frecuentes.

Enfermedad refractaria. Incapacidad de alcanzar la
remision a pesar del tratamiento estandar recomendado
(normalmente, que requiera dosis de prednisona > 10 mg/
dia para su control). Debe valorarse terapia adyuvante con

R Murioz-Reinoso et al. Arteritis de células gigantes

tocilizumab o metotrexato. Las indicaciones y recomen-
daciones para iniciar el tratamiento con tocilizumab se
listan a continuacion:

- Pacientes con enfermedad grave, como sintomas
oculares, isquemia cerebral o afectacion de gran-
des vasos extracraneales.

— Pacientes con enfermedad no grave que experi-
mentan una recaida de la enfermedad con sinto-
mas graves mientras reciben glucocorticoides.

— Pacientes con enfermedad no grave que experi-
mentan una recaida de la enfermedad mientras
reciben glucocorticoides en dosis moderadas a
altas.

— Pacientes con enfermedad no grave refractaria al
tratamiento con glucocorticoides.

— Comorbilidades que contraindique una pauta larga
de glucocorticoides: diabetes mellitus, hipertension
arterial, osteoporosis, hemorragia gastrointestinal,
glaucoma y cataratas.

En pacientes que no puedan usar tocilizumab debido

a factores tales como como infecciones recurrentes, an-
tecedentes de perforacion gastrointestinal o diverticulitis,
considerar el uso metotrexato.
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MODELO DE ACTUACION DIAGNOSTICA
Y DE TRATAMIENTO A REALIZAR EN
URGENCIAS

La figura 2 expone el modelo de actuacion propues-
to en el Servicio de Urgencias del Hospital Universitario
Virgen Macarena (Sevilla) ante un paciente con sospecha
de ACG. En caso de sospecha de ACG sin que cumpla
criterios diagnésticos se recomienda ingresar al paciente
para su reevaluacion.
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