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MOTIVACION



2
La arteritis de Horton (AH) es una enfermedad cuyo

estudio resulta atractivo para el internista, tanto por
la gran variedad de¢ sus formas de presentacidén clinica
como por su excelente respuesta al tratamiento con

corticosteroides.

Bl ntmero de casos diagnosticados en nuestro medio
ha aumentado considerablemente en 1los Gltimos afios.
Este hecho puede atribuirse a un mejor conocimiento de
la enfermedad y, por tanto, a un mayor indice de sospe-
cha (245) o puede deberse a un aumento real en su in-
cidencia como parece consta’.arse en otros paises (387
bis). Al ser la AH una enfermedad propia de la edad
avanzada, es de prever qie su incidencia seguiré aumen-
tando en un futuro préximo teniendo en cuenta el en-
vejecimiento relativo de 1la poblacién en los paises

desarrollados.

En los Gltimos afios se han publicado en nuestro
pais numercsce estudios clinicos scbre 1la enfermedad
(48, 103, 173 bis, 178, 388, 396, 490, 499, 520, 593,
596, 597). Una de las primeras series clinicas ampliias
y bien documentadas fue fruto precisamente Ze la cola-
boracién entre los servicios de Medicira Interna Gene-
ral del Hospital Clinico y Frovincial y del Hospital
General Vull d’Hebron de Barcelona (597). Siguiendo en
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esta linea de interér por el estudio de la AH y en el

mismo estilo de colaboracifn interhospitalaria, surgié
la necesidad de progresar en el conocimiento de la
enfermedad profundjizando en sus mecanismos patogenédti-

COB.

Los conccimientos actuales sobre 1la patogenia de
la AH apuntan hacia dos grandes mecanismos interrela-
cionados: predisposicién genética y autoinmuriaad.
Asi pues, en colaboracién con los servicics de Inmuno-
logia y Anatomia Patolégica dei Hospitel Clinico y
Provincial hemos disefiadzc este estudio encaminado a
profundizar, por «n lado, en aspectos inmunogenéticos
de la A4 v, por otro, en los mecanismos efectores que
corducen al dafio vascular mediante 12 aplicacién de

técnicas inmunohistoquimicas con anticuerpos monoclona-

les.
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I.- DEFINICION.

La arteritis de Horton (AH) es una pararteritis
granulomatoss clasificada dentro de las arteritia de
células gigantes (201) gque se caracteriza por la afec-
ci6n de arterias de grande y mediano calibre en pa-
cientes de edad avansada. El tropismo especial de la
enfermedad por las ramas de la carétida condicicna su
sintomatologia clésica y facilita el diagnéstico his-
toléyico que habitualmente se obtiene mediante biopsia
de la arteria temporal superficial.

Son varias las denominaciones propuestas para
definir este anfermedad y ninguna de ellas enteramente
satisfactoria. Los términos arteritis temporal o arte-
ritis craneal subrryan las manifestcciones clésicame~te
descritas y a la vez mAs caracteristicas de la enfer-
medad. Sin embargo no reflejan el carécter con frecuen-
cia generalizado de este proceso y confiere una visitn
localists y estereotipada del mismo. Por otro lado, el
término més general “arteritis de células gigantes”,
quizé actualmente m&s utilizado, puede resultar confuso
puesto que existen otras arteritis granulomatosas de
células gigantes primarias y otras enfermedades en cuya
evolucién puede aparecer un compromiso vascular con

reaccioén granulomatosa gigantocelular (378, 376).



Intimavente relacioriado con la Al se encuentra el
sindrome polimialgia reumética (PMR) caracterizado por
la presencia de dolor y rigidsz en la cintura escapular
o péivica y cuyo substraio morfolégico parece ser una
sinovitis de las articulaciones proximales (175, 114).
La PMR {nicialmente descrita como una entidad aparte
(87) es muy comiin en los enfermos con Al y desde que se
estableci6 la asociacifén entre ambas en la década de
los 60 (11), las opiniones respecto a su relacién desde
8l punto de vista patogenético han sido motivo de con-

troversia continuada.



II.- INTRODUCCION HISTORICA.

I1.1.- ARTERITIS TEMPORAL.

La primera descripcién clinica indudable de AH en
la literatura moderna se debe a Hutchinson (322) quién
en 1890 publicSé el caso de un paciente octogenario que
no podia colocarse el sombrero a causa del dolor y la
tumefaccién de sus arterias temporales. No obstante,
existen algunas referencias previas que atestiguan la
experiencia de otros autores respecto a la enfermedad.
Asi, en 1los afios 940-1010 de nuestra era, un oculista
&rabe, Ali Ibn Isa de Bagdad recomendaba la exéresis de
las arterias temporales para aliviar la cefalea en
varios procesos, inclufdos aquellos que cursaban con
signos inflamatorios en las zonas temporales y que
ocasionalmente podian conducir a la ceguera (12). EBEn
1436 el pintor flamenco Jan van Eyck plasm6 en una de
sus obras maestras "La Virgen del trono con el Nifo,
San Donaciano y el donante representado por San Jorge-
el aspecto caracteristico de estos enfermos en la figu-
ra del canénigo van der Paele "viejo y enfermo”. (9,

165) (figuras 1 y 2).

Ya en el siglo actual, Schmidt en 1931 (49, 298),
en una revisién de aneurismas intracraneales, incluy6

erréneamente un caso tipico de AH que sufria ademés
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fiebre, violentas mialgias y pérdida de visién en un

0jo. Un afio mis tarde Horton et al (304) realizaron la

primera descripcién anatomopatolégica de la enfermedad

Figura 1.- "La Virgen del trcno con el Nifio, San

Donaciano y el donantc representadc por San

Jorge*. Jan van Byck, 1436.



Figura 2.- Dpetalle del can6énigo van der Paele,
"viejo y enfermo*, donde se aprecia una notable

tumefaccién de su arteria temporal izquierda.
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mediante biopsia de la arteria temporal y en 1937

(305) publicaron la primera serie de siete casos donde
remarcaban elgunos de los datos clinicos més carac-
teristicos: cefalea, claudicacién mandibular, diplopia
transitoria y ceguera. Lucien et al en 1939 (19) de-
mostraron que la AH afectaba a otras ramas de la car6-
tida ademés de la arteria temporal superficial. Por
este motivo, Kilbourne et al en 1946 (49, 265) propu-
sieron el término arteritis craneal en lugar de arteri-

tis temporal.

Sprouli y Hawthorne en 1937 (552) describieron la
presencia de aortitis granulomatosa en la necropsia de
dos pacientes, no atribuible a las causas de aortitis,
especialmente infecciosas, conocidas. En 1941 Gilmour
(237) aporté cuatro casos similares, sefialé la simili-
tud histolégica con la AH y sugiri6 para ambos procesos
el término arteritis de células gigantes. Aunque nuno
de sus pacientes probablemente corresponda a una enfer-
medad de Takayasu y en ninguno de ellos demostré afec-
cién de la arteria temporal y s6lo uno exhibia clinica
relacionada, sus casos, asi como los de Sproul y Haw-
thorne, se consideran los primeros ejemplos de afeccién
aértica por la AH (265, 348). Remarcé también Gilmour
(237) que las lesiones no s6lo afectaban a aorta sino

también a algunas de sus ramas principales: carétida
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interna y externa e iliacas. La constatacién de la

extensién del proceso a otros territorios vasculares
(mesentéricas, coronarias, femorales y radiales) per-
miti6 a Cooke et al (129) considerar a la AH como unha
enfermedad vascular generaliszada. El primer ensayo
terapefitico con corticosteroides, el tratamiento de
eleccién de la AH, fue realizado por Shick en 1950
(298).

A partir de la publicacién de 175 casos por Hol-
lenhorst et al en 1960 (298), se sucedieron en las dos
décadas subsiguientes las series y revisiones clinicas
nds importantes (49, 95, 267, 282, 320, 321, 412, 549)
que han contribuido al conocimiento, no s6lo de las
manifestaciones clésicas, sino de las formas de presen-
tacién atipicas de la enfermedad (94, 146, 234, 281,
283, 558).

A finales de la década de los setenta empezaron a
publicarse las primeras series en nuestro pais (48,

103, 178, 388, 396, 490, 499, 520, 593, 596, 597).

Actualmente la mayor parte de estudios se hallan
encaminados a conocer 1la evolucién a largo plazo de
estos pacientes y a esclarecer la etiologia y los meca-

nismos patogenéticos de la enfermedad.
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I1.2.- POLIMIALGIA REUMATICA.

La primera referencia a la enfermedad tuvo lugar
en 1888 cuando Bruce (87) publicé una serie de cinco
pacientes con una sintomatologfa caracteristica de PMR
que definié como “"gota reumética senil” para diferen-
ciarla de otros procesos como la gota y la artritis

reumatoide.

Bl cuadro clinico de la PMR fue reconocido pos-
teriormente por diversos autores. Algunos (30, 267) lo
identificaron como una forma senil de artritis reuma-
toide y otros (267, 416) interpretaron la PMR como una
variedad dentro de los procesos dolorosos del hombro
incluidos bajo el término periartrosis humeroscapula-
ris. Finalmente Barber en 1957 (36), consider6 el pro-
ceso como una entidad propia y propuso la denominacién
polimialgia reumftica que fue, en lo sucesivo, univer-
salmente adoptada aunque en las publicaciones francesas
se sigue haciendo referencia al nombre pseudopoliartri-

tis rizomélica propuesto por Forestier en 1953 (216).

La existencia de un sindrome mi&lgico peculiar en
algunos de los enfermos de AH ya fue sefialado en las
primeras publicaciones (19, 49, 298, 329). Sin embar-
yo, no fue hasta 1951 en que Porsman advirtié su simi-
litud con 1la polimialgia reumética (479). Paulley y
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Hughes sugirieron en 1956 (463) que la PMR no era mis
que una de las manifestaciones de la AH. La demostra-
cién histolégica de arteritis temporal en pacientes
portadores fundamentalmente de polimialgia reumética,
llevada a cabo por Alestig y Barr en 1963 (11), es-
tableci6é definitivamente la relacién entre ambos proce-
sos. Al mismo tiempo se abrié 1la polémica, todavia
vigente, acerca de si la PMR constituye siempre una
manifestacién de la AH como sugiere el término unifica-
dor polimialgia arteritica propuesto por Hamrin (267) o
si, por el contrario, puede existir como proceso ais-

lado © en relacién con otras enfermedades.
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II11.- EPIDEMIOLOGIA.

III.1.- EDAD Y SEXO.

La AH es una enfermedad propia de la edad avan-
sada. BEn las series clinicas més amplias y represen-
tativas la media de edad se sitGa alrededor de los 70
afios y, salvo en raras axcepciones (392, 543) la tota-
lidad de los enfermos incluidos supera los 50 afios (16,
48, 49, 95, 71, 113, 200, 265, 267, 282, 283, 298, 320,
321, 463, 540, 597, 618, 621). Destaca una cierta
predileccién por el sexo femenino, quiz& por su mayor
longevidad, con una relacién mujer/varén cercana a 2

como promedio.

De manera espor&dica se han publicado casos de AH

de aparicién en adultos j6venes, adolescentes e incluso
nifios (53, 197, 237, 265, 267, 298, 594). Algunos de

elios, aunque repetidamente citados para ejemplificar
que la AH puede ocurrir en la juventud, se hallan afec-
tados en realidad por una arteritis de células gigantes
situada principalmente en la aorta. Probablemente en
estos casos seria méds correcto el diajnéstico de enfer-
medad de Takayasu (237, 265, 267, 4i8). Existe tamhién
algGn caso indudable de panarteritis nudosa (251, 298),
diagnosticado err6neamente de AH en edad més temprana.

Aneurismas traumdticos (244), fistulas arteriovenosas
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(32, 525) y disecciones (566) de la arteria temporal
pueden también sugerir una arteritis de Horton. Por
Gltimo, existen algunos pacientes jévenes con arteritis
histolégicamente demostrada a nivel de la arteria tem-
poral que refnen algunas caracteristicas peculiares y
que probablemente consistan en una o varias entidades
clinicopatolégicas distintas que constituirfan la deno-
minada por Lie en 1975 "arteritis temporal juveril*
(53, 75, 197, 374, 378). En estos casos destaca el
predominio en varones, la ausencia de repercusién sobre
el estado general y con frecuencia la falta de manifes-
taciones tipicas de la AH. Los pacientes suelen con-
sultar por discr« as molestias locales o0 por razones
estéticas a causa de la aparicién de tumefaccién y
nédulos a nivel de las arterias temporales (374) y
ocasionalmente las occipitales (75). Desde el punto de
vista analitico destaca la estricta normalidad de la
VSG y el proteinograma, a diferencia de lo que ocurre
en la AH clésica. BEn algunos casos puede existir eosi-
nofilia (75, 197, 206). Histol6gicamente el aspecto
puede ser variable. En algunos casos existe un infil-
trado de la pared por linfocitos, macréfagos, eosindfij-
los y células gigantes, con disrupcién de la l&mina
elé&stica interna y necrosis fidrinoide. En otros casos
la luz esté oclufda por un trombo y el infiltrado in-

flamatorio confinado a é1 con integridad de la l&mina
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eléstica interna. En otros, el hallazgo més llamativo

es una hiperplasia angiolinfoide perivascular con exis-
tencia de situaciones intermedias. En base al aspecto
histolégico, estos procesos estarian méAs relacionados
con una forma localizada de panarteritis nudosa (197),
una tromboangiitis obliterante (206, 375, 378) o una
enfermedad de Kimura (332, 374, 492). El pronéstico de
la enfermedad es excelente en la mayoria de los casos
descritos, incluso sin tratamiento. Las lesiones per-
manecen localizadas sin ocasionar fenémenos isquémicos
ni generalizarse a otros territorios. Sin embargo en
algunos pacientes puede existir afeccién distal de las
arterias de las extremidades (197, 206, 594) que puede
incluso obligar a amputaciones repetidas (206). En
estos casos, la enfermedad seguiria un curso super-
ponible a la trombangiitis obliterante que para algunos
autores (206, 375, 378, 379) constituiria, en realidad,

el diagnéstico m&s adecuado para estos pacientes.

I1I1.2.- INCIDENCIA Y PREVALENCIA.

De 1los principales estudios epidemiol6gicos se
desprende que la distribucién geogr&iica de la AH no es
uniforme, con un claro predominio en los paises de
latitudes altas. Asf{, en Suecia (49) se ha demostrado
una incidencia ¢nual de 18’3 casos por 100.000 habitan-

tes mayores de 50 aflos. Una incidencia similar, 174,
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se ha descrito en ios Bstados Unidos del Morte (Min-
nesota) donde existe un alto indice de poblacién de
ascendencia escandinava (321). 8in embargo, en los
Estados Unidcs del Sur (Tennesee) (543) y en Israel
(223) la incidencia es mucho menor (0’49 y 1’58 respec-
tivamente). BEscocia con 4’2 (331) y Prancia con 94
(41) estarfan en una situacién intermedia. Diversos
estudios coinciden en hallar la méxima incidencia en la
octava década de la vida que seria de 29'6 en Minnesota
(321), 38 en Suecia (49) y 4’15 en Tennesee (543). La
prevalencia de la enfermedad seria de 133 casos por
100.000 habitantes mayores de 50 afios (321) y de 844
(casi el 1%) a partir de los 80 afios (277).

El nGmero de casos diagnosticados ha aumentado
notablenente en los dltimos afios (277, 321), quizé
debido a 1la mayor esperanza de vida de la poblacién y
al mejor conocimiento de la enfermedad, aunque no puede
descartarse un aumento real en su incidencia. Sin em-
bargo, la AH podria ser todavia més frecuente. En 39
necropsias al azar de pacientes de mé&s de 60 afios,
Ainsworth (4) descubrié 2 casos de AH, lo que supone
una prevalencia del 5%. En un estudio més zmplio y por
tanto més representativo, Ostberg (449) encontr6 ar-
teritis de células gigantes en un 1°48 de 560 casos en

que estudié una Gnica seccién de aorta y en el 1’'7% de
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889 casos donde examiné, ademés, secciones de arteria

temporal.

La PMR es mis frecuente que la AH. La incidencia
anual demostrada en Minnesota es de 53’7 por 100.000
habitantes mayores de 50 afios (116) y en Dinamarca de
76'6 calculada para AH y PMR en conjunto (71). En la
octava década de la vida, la incidencia de la PMR seria
de 112’2 por 100.000, similar a la de la artritis reu-
matoide. Su prevalencia se estima en 550 por 100.000
habitantes mayores de 50 afios (116). Cuando la preva-
lencia de FMR se ha investigado prospectivamente en
residencias de ancianos viene a ser de 1’'2% en mayores
de 65 aflos (539). En otro estudio prospectivo sobre
poblacién ambulatoria, la prevalencia combinada de AH y
PMR alcanzé el 3'5% en mayores de 65 afios con una in-

cidencia anual de 4 por 1.000 (360).

En nuestro pais, no existen estudios epidemiolégi-
cos pero, en nuestra experiencia, la AH no es una
enfermedad rara. El mejor conocimiento de la enfer-
medad se traduce indudablemente en un nfimero wayor de
casos diagnosticados. Con ello el interés suscitado
por la AH va en aumento como se refleja en el nGmero
creciente de publicaciones sobre el tema aparecidos en

la literatura nacional en 1loe dlitmos afios (48, 103,
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136, 178, 214, 388, 395, 490, 499, 520, 591, 592, 593,
594, 596, 597).

III.3.~- RAZA.

Tanto la AH como la PMR tienen una especial predi-
lecci6n por la raza blanca. Ambos procesos son raros
en la raza negra. Tras la notificacién de casos ais-
lados en negros (33, 168, 246, 349, 522), se ha publi-
cado recientemente una serie de 17 pacientes (381)
donde la enfermedad presenta idénticas manifestaciones
que las descritas en la raza blanca. L= incidencia
anual en la poblacifén negra estudiada en Tennesse es de
0’36 por 100.000 habitantes mayores de 50 afios. Se han
descrito también algunos casos en orientales (623, 392)

y en indios americanos (325).

I11.4.- AGREGACION FAMILIAR.

De manera espor&dica se han publicado casos fami-
liares de AH y PMR (255, 267, 321, 371) en ocasiones
con una edad de inicio parecida y unas caracteristicas
clinicas similares (267, 344). Un 7% de 1los 73 pa-
cientes seguidos por Bengtsson y Malmvall tuvo un fami-
liar de primer grado que desarrolld la enfermedad,
incidencia muy superior a la esperada por azar (49).
También se ha mostrado discordancia en algtn caso de

gemelos univitelinos (417). Por otro lado se han des-
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crito pequefias epidemias intrafamiliares (358), algunas
con afeccién de miembros no consanguineos (42, 49, 436)
en un intervalo variable, en algunos casos de pocos
meses (436) y otras veces de aflos (42, 49).
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IV.- ANATOMIA PATOLOGICA.

IV.1.- DESCRIPCION Y CLASIFICACION.

La AH se caracteriza por la afeccién de arterias
de tamafio grande y mediano, ricas en fibras elésticas.
Incide especialmente en las ramas de la carétida y,
entre ellas, la arteria temporal superficial donde fue
inicialmente identificado su substrato morfolégico
(303), es la mé&s caracteristica. Los rasgos histolégi-
cos peculiares de la enfermedad fueron bien caracteri-
zados ya desde las primeras publicaciones entre las que
destacan las revisiones de Cooke en 1946 (129), Ha-
rrison en 1948 (273) y posteriormente Heptinstall en
1954 (293). Bésicamente consiste en una inflamacién
granulomatosa que puede abarcar #n mayor o menor grado
las tres capas de la pared arterial. En la téGnica
intima aparece una proliferaci6n celular constituida
por células miointimales y fibroblastos junto a un
infiltrado inflamatorio compuesto fundamentalmente por
linfocitos y macréfragos con algunos eosin6filos y
células piasmiticas, rodeados por un estroma rico en
mucopolisac&ridos y grados variables de fibrosis. Este
engrosamiento intimal gque puede ser forcal o concéntri-
co, conduce a una reduccién de la luz, ocasionalmente

ocluida por un trombo.
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La l&mina eléstica interna (LRBI) pierde su on-

dulacién caracteristica, se encuentra fragmentada y a
veces calcificada con alteraciones en su composicién
como demuestran los cambios en sus afinidades tintoria-
les (348) y la modificacién en su estructura observada
a microscopia electrénica (462). A su alrededor, en la
conjuncién intima-media, se localizan 1los focos in-
flamatorios més intensos que suelen adouptar una dis-
posicién granulomatosa con las clésicas, aunque incons-
tantes, células gigantes multinucleadas tipo Langhans o
tipo cuerpo extrafio. Ya desde los primeros estudios
(129, 237, 273) se advirti6 que estas células estaban
intimamente relacionadas con 1la LEI y que probable-
mente fagocitaban frugmentos de la misma (265, 298,
348). Este hecho ha motivado la interpretacién patoge-
nética de la enfermedad como una reaccién granulomatosa
autoinmune frente a las fibras el&sticas alteradas por

mecanismos desconocidos (265, 348).

La media y la adventicia pueden sufrir distintos
grados de necrosis, inflamacién, neovascularizacién y
fibrosis, as{ como contener también células gigantes.
En algunos casos el infiltrado inflamatorio es predomi-
nantemente adventicial (353) y puede englobar pequeifios

vasos y nervios (348, 192).
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Bstas lesiones no se distribuyen uniformemente a

lo largo de todo el trayecto vascular afectado sino que
con frecuencia son segmentarias. Aungque negado por
algunos (125), este hecho ha sido reconocido por muchos
autores (10, 63, 106, 267, 293, 353, 621). Las zonas
lesionadas pueden ser muy cortas. Klein et al (353)
demostraron zonas patolégicas de Gnicamente 330 micras.
La afeccién segmentaria es mds frecuente en arterias de
aspecto normal a 1. exploracifn fisica (353). La zona
interlesional puede ser completamente normal o exhibir

una discreta inflamacién adventicial (10).

La inflamacién de las venas no es propia de la AH
(267, 273) aunque algunos autores sosticnen que en
ocasiones pueden verse discretamente afectadas por
contigliidad (19, 129, 348, 392). Klein (354) encuentra
afeccién de una vena pancreética en la necropsia de un
caso cuyas caracteristicas orientan més hacia otro tipo
de vasculitis, 1la vasculitis granulomatosa visceral
diseminada de células gigantes que serfia descrita trus
afioe m&s tarde (377).

Al progresar en el conocimiento de la enfermedad,
se ha constatado que el aspecto histolégico de la AH no
siempre es tan caracteristico. Numerosos autores (15,

16, 55, 113, 200, 265, 267, 353, 378) admiten, con
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matices personales, tres wmodalidades bésicas cuyos
rasgos distintivos se fundamentan, en esencia, en la
intensidad y extensitén del infiltrado inflamatorio, la
presencia o ausencia de células gigantes y la propor-
cién inflamacién/fibrosis. BEn la forma clésica (16,
267), activa (200) o panarteritica (265) la inflamacién
es muy intensa y se extiende por las tres capas de la
pared con abundancia de células gigantes. Es el tipo
nds caracteristico y a la vez mis frecuente (463-70W%)
(16, 113, 392). Ya reconocida en trabajos previos (55,
273), la forma atipica (16), residual (200) o inespeci-
fica (267) consiste en un infiltrado menos denso comn
células gigantes ausentes u ocasionales y se constata
en el 12'5-40% de los casos. La forma “curada" (16),
llamada también cicatricial, (113) es la menos frecuen-
te (6-13%) y es de més reciente aceptacién. Algunos
autores han admitido el hallazgo de fibrosfs intimal y
fragmentacién de la LEI como cambios caracteristicos de
la AH (55, 200, 457). Sin embargo estos hallazgos son
poco especificos, dificilmente distinguibles de los
cambios secundarios a arteriosclerosis o ateromatcsis
donde incluso puec¢n existir pequefios tocos inflamato-
rios predominantemente adventiciales (4, 237, 267).
Lie et al en 1970 (373) estudiaron 150 arterias tem-
porales procedentes de caddverves rlesde el perfiodo fetal

a los 90 afios y establecieron las caracteristicas dis-
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tintivas de la AH cicatricial respecto a las alteracio-

nes propias del envejecimiento (fisiolégico. Bésica-
mente la AH “curada® consiste en una proliferacién y
fibrosis no concéntrica de la intima, desaparicién o
importante fragmentacién de la LEBI, fibrosis excéntrica
de la media y pequefios focos persistentes de inflama-
cién crénica. Bl concepto de AH cicatricial ha sido
posteriormente reconocido y adoptado por la mayoria de

autores (15, 16, 353).

La hip6tesis de que estas tres modalidades co-
rresponden a estadios cronolégicos donde las formas de
inflamacién mé&s leve precederian a la tipica forma
panarteritica con células gigantes, y ésta a la forma
cicatricial (95, 392, 457) no se ha comprobado. No se
ha demostrado correlacién entre las distintas varieda-
des histolégicas y las maniiestaciones clinicas de la
enfermedad, el tiempo de evolucién de la misma antes de
la biopsia, o la supervivencia (321). Quiz& la forma
cicatricial se asociaria a una sintomatologia clinica
menos florida que la forma clésica (321,457) y a unos
requerimientos terapelticos m&s breves (321). Tampoco
existe correlacién entre la existencia de anomalfas a
la exploracién :isica de las arterias temporales y el
hallazgo de un determinado tipo anatomopatolégico

(392). Probcblemente coexisten en un mismo enfermo los
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tres estadios morfolégicos y el hallaszgo de uno u otro,

asi como la presencia o ausencia de células gigantes,
dependa del fragme.to examinado (95, 392). BRfectiva-
mente en bdbiopsias bilaterales simulténeas se han obser-
vado formas distintas (129), al igual que en diferentes
segmentos de la misma muestra (237, 293). Por otro
lado, en biopsias practicadas al cabo de semanas, meses
o afios de tratamiento el porcentaje de biopsias que
exhiben el patrén cicatricial aumenta considerablemente
(15,200).

IV.2.- DISTRIBUCION.

Desde que se constaté la extensién de las lesiones
vasculiticas m&s all& de la arteria temporal superfi-
cial donde fue descrita ( 49, 129, 237, 552), la AH se
considera una arteritis generalizada aunque la afeccién
de las arterias craneales domine con frecuencia el
cuadro clinico (267, 354, 422, 621). Siguiendo este
concepto se ha llegado a afirmar que la AH puede afec-
tar a cualquier arteria del organismo (187, 200, 265,
367, 339, 406, 463). En este sentido las referencias a
trabajos clésicos previos a las clasificaciones de las
vasculitis que se manejan en la actualidad (8, 160,
201, 378), no tienen mucho valor ya que con frecuencia

incluyen otros tipos de vasculitis (129, 237, 403).
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La AH ge:iuina afecta tipicamente a las arterias de
calibre grande y mediano ricas en fibras elésticas. De
los escudios practicados por Ostberg (448) y Wilkinson
(620) vy de la rev.isién de la literatura realiszada por
Hamrin (267) se puede deducir aproximadamente la dis-
tribucién habitual de la AH gue se resume en la tabla
1. De estos trabajos se desprende que la AH afecta de
forma caracteristica y précticamente constante a la
carétida y sus ramas y a las arterias vertebrales.
Este hecho es mis evidente en la serie de Wilkinson
(620) constituida por enferrca en actividad gque en la
de Ostberg (448) cuyos pacientes llevaban un tiempo
medio de evolucibén de 6 afios. Por otro lado el estudio
de Wilkinson, al estar circunscrito exclusivamente a
cabeza y cuello fue probablemente m&s minucioso en esta
zona que el de Ostberg especialmente encaminado a de-
mo3trar la extensién extracraneal de la AH. Wilkinson
constaté, ademés, que a excepcién de la arteria oftél-
mica y arterias ciliares posteriores, ricas en fibras
el&sticas, las arterias intracraneales raramente par-
ticipan de la enfermedad y, cuando lo hacen, es siempre
a expensas de su trayecto extradural donde el tejido
eléstico es m&s abundante (620). Esta constatacién
sugiere que la susceptibilidad de un vaso a la AH de-

pende de su contenido en fibras elésticas.



TABLA 1: DISTRIBUCION DE LAS LESIONES EN LA AH.

AORTA Y TRONCOS SUPRAORTICOS

Aorta
Tronco braquiocefalico
Subclavias

CABEZA Y CUELLO

Art. temporales
cardtidas
vertehrales
occipitales

Tronco basilar

Art. oftdlmicas
retinianas
ciliares posteriores

EXTREMIDADES SUPERIORES

Art. axilares
humerales
radiales

EXTREMIDADES INFERIORES

Art. iliacas
femorales
popliteas

OTRAS

Art. coronarias
Tronco celiaco
Art. mesentéricas
renales
hipogastricas
ovaricas
pulmonares
musculares o viscerales

(N=18)
(%)

94
33
44

78
17
"

11

44
22
1

33
22
16
16
1"

17

HAMRIN OSTBERG
(N=13)

(%)
85

-

85

WILKINSON
(N=12)

(%)

100
75
100
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La afeccién adértica parece ser, asimismo, la regla

a pesar de que la traduccidn clinica de este hecho es
escasa. La misma disociacién clinico-patolégica se
constata a nivel de las extremidades tanto superioras
como inferiores, que se hallan involucradas en un por-

centaje no despreciable de enfermos.

La participacién de las arterias coronarias ocurre
en un tercio de los casos (267, 448). Con menor fre-
cuencia se objetivan lesiones zn el tronco celfaco y
arterias renales, asi como eua otras ramas mAs distales

(arteria mesentérica, nipogéstrica, ovArica...) (267,
448).

La afeccién de las arterias pulmonares, comGn en
la enfaermedad de Takayasu, es infrecuente en la AH
(240). BEn todos los casos examinados las arterias mus-

culares o intraparenquimatosas se hallaban indemnes.
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IV.3.- LA AH EN EL CONTEXTO DE LAS ARTERITIS DE
CELULAS GIGANTES.

El mejor conocimiento de las enfermedades conduce
su reagrupacién o diversificacién. La AH y la enfer-
medad de Takayasu han constitufdo clésicamente los
prototipos de arteritis de células gigantes en las
clasificaciones més difundidas (8, 201). En una re-
ciente revisién, (376, 378) Lie amplia el especto de
las arteritis donde pueden aparecer células gigantes
con la inclusién de otras entidades (tabla 2). La
situacién precisa de la AH en este contexto es intere-
sante especialmente de cara al diagnéstico diferencial
con otros procesos relacionados clinica e histolégica-
mente ccn los que se ha confundido repetidamente. Si
bien la mayor parte de casos son f&cilmonte encuadra-
Fles, siguen existiendo situaciones intermedias de
diffcil clasificacién (75, 80, 192, 242, 329, 339,
455).

Las arteritis de células gigantes, como todas las
vasculitis, constituyen un "espectro" de enfermedad.
La aortitis sifilitica puede ofrecer una imagen his-
tolégica superponible a la de 1la aortitis de 1lua AH
(378). Al 1igual que ern esta enfermedad, la aortitis
luética, manifestacién de la sifilis terciaria, suele

ocurrir en sujetos mayores de 50 afios donde la historia




TABLA 2: ARTERITIS EN CUYAS LESIONES PUEDEN APARECER

CELULAS GIGANTES.

ARTERIAS DE GRANDE Y MEDIANO CALIBRE.

Arteritis luética.

Enfermedad de Takayasu.

Arteritis de células gigantes craneal (temporal).
Arteritis de células gigantes extracraneal.
Arteritis de células gigantes visceral diseminada.
Arteritis granulomatosa aislada del SNC.

Arteritis granulomatosa asociada a otras enfermedades:

Artritis reumatoide
Espondiloartritis anquilosante
Policondritis recidivante
Enfermedad de Behget
Enfermedad de Reiter
Enfermedad de Cogan

ARTERIAS DE MEDIANO Y PEQUENO CALIBRE.

Tromboangiitis obliterante.

Panarteritis nodosa y sindrome de Churg-Shauss.
Granulomatosis de Wegener.

Granuloma sarcoideo necrotizante.

Vasculitis asociadas a enfermedades autoinmunes.
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de sifilis primaria puede quedar muy remota y la sero-
icgi{a ser escasamsnte reactiva. Se ha descrito incluso
la afeccién 1luética de la arteria temporal (544). S8in
embargo la disyuntiva entre ambos procesos rara vez es
problemética aunque podria plantearse en situaciones
como el hallazgo necrépsico de aortitis o ante un aneu-
risma de aorta ascendente. Desde el punto de vista
morfolégico la enfermedad de Takayasu es indistinguible
de la AH (201, 378). Las diferencias estriban prin-
cipalmente en su distribucién (preferencia de la AH por
las ramas de la car6tida y de la enfermedad de Takayasu
por los troncos supraadrticos, arterias renales y pul-
monares) y bésicamente en criterios epidemiolSgicos
{edad, sexo y raza). Algunos casos incluidos en series
clésicas (237, 265, 267, 273) con el diagnéstico de AH
en el jéven o como exponente de complicaciones inusua-
les de la AH (vgr. hipertensidn arterial vasculo-rre-
nal), se trata inequivocamente de enfermos con enfer-
medzd de Takayasu. Por otro lado, la AH con sintomato-
logfa derivada de la oclusién de troncos supraérticos
como principal manifestacion, aunque infrecuente, no es
excepcional (267, 468, 577). Diferenciar esta situa-
cién de una enfermedad de Takayasu =5 probablemente un
artificio.
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8i bien estas enfermedades raramente plantean

proulemas conceptuales de diagnéstico diferencial no
ocurre as{ con las denominadas arteritis de células
gigantes extracraneal, arteritis de células gigantes
visceral diseminada y vasculitis granulomatosa del
sistema nervioso central. Aunque la repercusién clin-
ica sea s=casa, los estudios necrépsicos demuestran que
la AH con frecuencia se distribuye de forma ganerali-
zada en las arterias de tamafio grande y mediano. Den-
tro del contexto de una AH ocasionalmente otras locali-
zaciones distintas de las craneales tienen un prota-
gonismo clinico inusualmente acusado como la afeccién
de troncos supradérticos (267, 315, 468, 577), afeccién
de extremidades inferiores (209, 265, 282), infarto
agudo de miocardio por afeccifn coronaria (274, 394),
etc. Cuando la localizacién inusual y sus repercusiones
clinicas constituyen la Gnica evidencia de la enfer-
medad hablar de AH resulta més diffcil. Este el caso
por ejemplo de la arteritis de células gigantes con-
finada al aparato genital femenino (47, 473), mamas
(572), arteria pulmonar (49, 240, 378) o arteria ra-
dial o wulnar (91). Si ademés la repercusién general y
humoral de estos procesos es escasa (47, 473) a dife-
rencia de 1lo que ocurre en la AH y la evolucién es
asimismo peculiar, resulta atractivo aceptar 21 concep-

to de arteritis de células gigantes extracraneal para
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definir una entidad clinico-patolégica relacionada pero

diferente aunque muchos de estos casos han side descri-
tos y discutidos como AH. Algunos de ellos podrian ser
el equivalente en arteritis de células gigantes a las
modalidades de periarteritis nudosa localizada (23,
474).

Algo parecido ocurre con la arteritis de células
gigauntes visceral diseminada descrita por Lie en 1978
(377). Se trata de una arteritis granulomatosa que
afecta no s6lo a arterias de mediano calibre sino tam-
bién a arteriolas, capilares y vénulas intraparenquimn-
tosas. Dado que esta entidad a veces puede afectar la
arteria temporal (339), algunos casos se han publicado
con el diagnéstico de AH (187, 191, 339, 580) o cita-
dos como ta'ea (451) para ejemplificar la potenrilial
participacién visceral de la AH. Aunque przuen existir
datos clinicos considerados propizs de la AH, con fre-
cuencia otras manifestacic:.es actipicas dominan el cua-
dro clinico més tarde o més temprano. La respuesta a

los cortizosteroides ea parcial y el pronéstico més

ciave.

La angiitis granulomatosa del sistema nervioso
central fue descrita como entidad aparte por Cravioto

en 1959 (139). Esta enfermedad se caracteriza por
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lesionar especificamente los vasos del sistema nervioso
central (arterias, arteriolas, y venas de mediano y
pequefio calibre) habitualmente con afeccién leve o nula
de otros Organos. La arteritis granulomatosa del sis-
tema nervioso central puede afectar a la arteria tem-
poral superficial (538, 590). Por eso y por sus simi-
litudes histolégicas algunos de 1los casos inicialmente
descritos se han publicado o se han citado como ejem-
plos de la posible afeccién intracersbral de la AH
(192, 265, 295, 296, 352, 403).

Por Gltimo, la afecci6én granulomatosa de grandes
vasos puede darse en el contexto de otras afecciones de
carfcter autoinmune (113, 378). Asi, la presencia de
aortitis se ha descrito en la artritis reumatoide (122,
493, 532), lupus eritematoso sistémico (51, 610), es-
pondiloartritis anquilosante (92, 351), enfermedad de-
Behget (294), ©policondritis recidivante (120, 465) y
enfarmedad inflamatoria intestinal (566).

IV.4.- OTRAS VASCULITIS QUE COMPROMETEN OCASIONAL-
MENTE LA ARTERIa TEMPORAL.

Aparte de las entidades mencionadas en el apartado
anterior, cualquier vasculitis sistémica de vaso me-
dianoc puede teéricamente afectar a la arteria temporal

superficial. La participacién de la arteria temporal
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en la panarteritis nudosa se ha demostrado en varias
ocasiones (132, 178, 242, 251, 266, 267, 298, 441,
$34). Aunque la biopsia temporal se practic6 en al-
gunos de estos casos fdGnicamente por la presencia de
sintomas constitucionales y de VSG acelerada en un
paciente mayor de 50 afios (24, 429), otros exhibian
manifestaciones consideradas caracteristicas de la AH
(cefalea, claudicacién mandibular, polimialgia reumé-
tica o trastornos visuales) ante los cuales la biopsia
temporal estaba claramente indicada (132, 242, 266,
441). BEn ulgunos casos el aspecto histolégico de la
arteria temporal era tipico de panarteritis nudosa con
necrosis fibrinoide e infiltrado inflamatorio con poli-
morfonucleares (132, 251,429, 534) o al menos no com-
pletamente caracteristico de AH (222, 298, 441), mien-
tras que en otros era muy sugestivo de AH (242). En
estos Gltimos tal similitud contrasta con la evolucién
clinica de los pacientes més propia de panarteritis
nudosa. La demostracién de ésta en territorios carac-
teristicos (mGsculo, rifién) lleva a los autcres a pro-
poner la coexistencia de ambos procesos. Es mAs fé&cil,
sin embargo, admitir que las lesiones histol6gicas de
la AH, aunque muy caracteristicas, no son completamente
especificas de esta enfermedad (348). No obstante, en
el caso descrito por Pappaioanou (455) no repugna la

coexistencia de una AH y de forma independiente una
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forma localizada de panarteritis nudosa ea la vesicula
biliar. Bn ocasiones el diagnéstico diferencial entre

ambos procesos puede ser muy diffcil (578).

La vasculitis sistémica que esporédicamente acom-
pafia a la tricoleucemia, dentro de la raresza del proce-
so, afecta o la arteria temporal con relativa frecuen-
cia (148, 185).

En el Gnico caso descrito de histicitosis malig-
na asociada a vasculitis necrétizante sistémica, ésta

fue diagnosticada mediante biopsia temporal (266).

Algunos casos muy sugestivos de granulomatosis de
Wegener se han diagnosticado también por bicpsia tem-
poral (80, 242) tras presentar, algunos de ellos, ras-
gos caracteristicos de AH. También se ha demostrado
afeccién de la arteria temporal en el curso de una vas-

culitis por hipersensibilidad (429).

La enfermedad de Buerger en fase subaguda es més
parecida a la AH en su forma predominantemente intimal
(392) que cualquier otro tipo de vasculitis (113, 348).
Las caracterisiticas distintivas propias de la enfer-
medad de Buerger desde el punto de vista histolégico

son la preservacién de la l&mina eldstica interna y la
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localizacién selectiva o predominante del infiltrado
inflamatorio con células gigantes en el seno del trombo
organisado. Los limites entre algunos casos de AH
juvenil y la enfermedad de Buerger con afeccién de la
arteria temporal (75, 197, 206, 378) son précticamente
inexistentes.

IV.S5.- OTROS PROCESOS QUE PUEDEN AFECTAR LA ARTE-
RIA TEMPORAL.

Algunos autores han objetivado depdsitos de ami-
loide en la arteria temporal en 1la amiloidosis sis-
témica (414). La reaccién granulomatosa a cuerpo ex-
trafio que en ocasiones desencadenan los depésitos de
amiloide (562) puede incluso simular una vasculitis.
Por otro lado, la amiloidosis, en un pequefio porcentaje
de los casos, produce manifestaciones clinicas carac-
teristicas de la AH como PMR (179, 233, 285, 448),
claudicacién mandibular (233), trombosis de la arteria
central de la retina (82), sindrome del arco aértico
(82) y n6dulos o ausencia de pulso en las arterias
temporales (2913). Por estas razones algunog casos
indudables de amiloidosis sistémica han sido diagnos-
ticados de AH (130, 237, 293, 414).

La arteria temporal puede ser alcanzada por una

diseccién aértica. La intensa neovascularizacién de la
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media gue ocurre en estos casos puede sugerir la exis-
tencia de una arteritis e inducir a error (567). Los
aneurismas y fistulas arteriovenosos de la arteria tem-
poral (244, 525) habitualmente de origen traumético,
también pueden simmlar clinicamente una AH aunque diff-
cilmente la duda persistirié tras una cuidadosa anam-
nesis y exploracién. Excepcionalmente, la arteria
temporal puede ser asiento de una infiltracién linfoma-
tosa (613) o de un aneurisma micético por endocarditis
bacteriana (251).
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V.- MANIFESTACIONBS CLINICAS.

V.1l.- ARTERITIS CRANEAL. SINTOMATOLOGIA RELACIO-
NADA CON LA APECCION DE LAS ARTERIAS DE CABEZIA Y CUB-
LLO.

V.1.1.- CEFALEA.

La cefalea es uno de los sintomas més caracter{s-
ticos de la AH, presente en el 60-95% de los casos (48,
95, 103, 178, 245, 321, 490, 499, 597). Los pacientes
la consideran cualitativamente distinta a cualquier
otra cefalea experimentada previamente. Con frecuencia
se localiza de manera preferente en las zonas tem-
porales, aunque no raramente es de predominio occipital
(19, 178) u holocraneal. Se define como urente, em-
peora por 1la nocle con el frin y sufre exarcerbaciones
lancinantes (265, 412, 515). Se acompafia casi constan-
temente de hipersensibilidad al tacto del cvero cabe-
lludo (49, 298). Su intensidad es muy variable de un
individuo a otro. En algunos casos consiste en una
molestia transitoria referida Gnicamente tras un inte-
rrogatorio dirigido mientras que en otros casos puede
llegar a ser altamente incapacitante. Cualitativamente
su expresién os también muy variada: existe una amplia
gama de algias craneales de idéntico significado.

Dolores orbitarios, dolores faciales, dolor nasofzrin-
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geo, otalgia, odontalgia, especialmente cuando no exis-
te ningtn substrato patolégico apareante (49, 95, 363,
463), no sélo pueden considerarse como equivalentes de

cefalea en la AH sinoc que su presencia debe reforszar la

sospecha diagnostica.

V.1.2.~- CLAUDICACION MANDIBULAR.

La claudicacién intermitente de los misculos de la
masticacién al hablar o al comer secundaria a la afec-
cién de la arteria facial y sus ramas ocurre en el 20-
{58 de los casos (48, 95, 103, 245, 282, 320, 490,
597). La claudicacién mandibular ya fue descrita por
el propio Herton en su primera serie de siete casos en
1937 (305) y constatada en series iniciales (19, 274,
518). Dado que la arteria facial no suele desarrollar
una gran obstruccién debida a arteriosclerosis (462),
este sintoma se ha considerado durante mucho tiempo
patognoménico de la AH (305, 306, 307). Sin embargo,
aunque la claudicacién mandibular es altamente suges-
tiva d& AH, su presencia se ha constatado no sélo de
manera esporfdica en otras vasculitis como la panar-
teritis nudosa (441, 534) sin6é hasta en un 9% de los
pacientes con amiloidosis sistémica (233) y excepcio-
nalmente en otros procesos que pueden producir in-
filtracién vascular o perivascular como el linfoma

publicado por Webster (613) que cursaba con manifes-
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taciones clésicas de AH. También en a>le relacién

con la afeccién de la arteria facial y sus ramas se .a
descrito de manera esporddica la aparicién de trismus
(166, 298, 363) y, quas8 por 1liberacién local de sus-
tancias vasocactivas ya que la AH no afecta a venas,
edema facial (49, 126, 265, 297, 558).

V.1.3.- ANOMALIAS A LA BXPLORACION FISICA DE LAS
ARTERIAS TEAPORALES U OTRAS ARTERIAS EPICRANBALES.

La cparicién de signos inflamatorios a nivel de la
arteria temporal superficial, especialmente en su rama
frontal, fue uno de los datos que llamaron m&s la aten-
cién en las descripciones iniciales de la enfermedad
(304, 322). Tras esta fase con signos inflamatorios
macroscépicamente apreciables que suele ser mi&s o menos
duradera, pero habitualmente transitoria, las arterias
pueden recuperar un aspecto casi normal o quedar con-
vertidas en cordones indurados nodulares y sin pulso.
El hallazgo de verdaderos signos inflamatorios a nivel
de las arterias tamporalex, signo bastante especifico
de la enfermedad, es poco frecuente aunque muchos en-
fermos refieren esponténeamente en la anamnesis haber-
los apreciado de modo pasajero en los dias o meses
previos (49). Sin ombargo hasta en un 37-92% de los
casos (19, 48, 95, 103, 245, 321, 322, 392, 499, 543,
597) existen otros hallazgos patolégicos, uni o bilate-
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rales, a la exploracién fisica de las arterias tem-

porales, tales como sndurecimiento irregular, asimetria
o disminucién del pulso o intensidad no uniforme del
mismo a lo largo del trayecto vascular. La prominencia
y tortuosidad de las arterias temporales con pulsoy
elasticidad conservadas a la palpacién no tisnen ningtn
valor orientativo y es un hallazgo frecuente en la
poblacién de edad avanszada. Una adecuada exploracién
fisica debe incluir el examen de todas las arterias
epicraneales ya que no es excepcional que la rama fron-
tal de la arteria tempcral sea de caracteristicas nor-
males y sin embargo las arterias faciales (298, 578),
occipitales (19, 24, 95, 213, 260, 267, 298,) o re-

troauriculares (298, 363) sean claramente patolégicas.

V.1.4.- ALTERACIONES OCULARES.

La afeccién ocular es la complicacién isquémica
nis temida de la AH por su relativa frecuencia y su
casi constante irreversibilidad. Las manifestaciones
clinicas més frecuentes son las alteraciones oculomoto-
ras y la amaurosis. La frecuencia de alteraciones
oculares en general se sitGa en la mayor parte de las
series entre un 15 y un 30% de los casos (95, 105, 178,
267, 282, 320, 488, 490, 499, 597) y la amaurosis o
amputaciones permanentes del campo visual entre un 5 y
un 36% (19, 48, 95, 103, 245, 267, 282, 320, 321, 412,
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490, 506, 515, 603). En las series procedenies de
clinicas oftalmolégicas ( 253, 618) o en series més
antiguas (19, 245, 265, 298, 412) tanto las complica-
ciones oculares en general como la pérdida de visién en
particular se constatan con una frecuencia significati-
vamente mayor y llegan a afectar al 68% y 57% respec-
tivamente de los casos. Bste hecho se debe problable-
mente al sesgo producido por =u procedencia en el pri-
mer caso y a que el mejor conocimiento de la enfermedad
permite actualmente un diagnéstico més precoz vy el

reconocimiento de formas més leves de la misma.

La ceguera, de aparicién casi invariablcmente
brusca salvo en algunas excepciones (48, 95, 381) puede
ser transjitoria (amaurosis fugax) o definitiva. Puede
ser asimismo parcial, es decir, amputar Gnicamente una
zona del campo visual, o total y en ambos casos, uni o
bilateral. Cuando un ojo resulta afectado, la probabi-
lidad de participacién del ojo restante 2s muy elevada
y suele ocurrir, de no instaurarse tratamiento, en los
dias sucesivos o en un intervalo de pocas semanas (49,
86, 95, 220, 254, 265, 267, 341, 603). MA&s raramente
ocurre al cabo de varios meses (265). La amaurosis
fugax suele ser el preludio de una pérdida de visién
definitiva aproximadamente en el 50% de los casos (49,
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95, 245, 298, 618). Otras veces puede regresar espon-
téneamente (400).

Los mecanismos mediante los cuales puede producir-
se ceguera son variados y dependen del nivel donde
tiene luga: la oclusién vascular (618). La lesién més
habitual es la neuritis isquémica antorior o infarto de
la cabeza del nervio 6ptico como consecuencia de la
oclusién de las arterias ciliares posteriores, ramas de
la arteria ofté&lmica. Bilateral en el 30% de los casos
(49, 63, 254, 298, 603), constituye 1la alteracién més
caracteristica de la AH, responsable del 65%-90% de los
casos de amaurosis (49, 63, 141, 146, 26>, 298, 331,
342, 410, 412, 603). La trombosis de la arteria cen-
tral de la retina o sus ramas no es excepcional (49,
60, 146), especialmente asociada a neuritis isquémica.
Como leeién Gnica es mAs rara (282, 298, 406, 410,
412). Ambas lesiones pueden ser 1la base de la amau-
rosis fugax (627).

La afeccién de las arterias del quiasma puede dar
lugar a defectos campimétricos (618). La misma reper-
cusién tienen las oclusiones de ramas de la arteria
central de la retina o los infartos parciales del ner-
vio 8ptico como consecuencia de la afeccibén de sblo

alguna de las arterias ciliares posteriores (49, 618).
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Los infartos cerebrales dependientes del territorio
carotideo o vertebrobasilar que comprometen las vias
6pticas retroquiasméticas pueden producir hemianopsia
homSnima {618). De manera excepcional se ha descrito
ceguera cortical por infarto occipital (293, 327).

Los estudios necrOpsicos han demostrado que las
arterias oftflmicas se hallan afectadas con frecuencia,
especialmente sus ramas las arterias ciliares posterio-
res en concordancia con la lesién que se da con mayor
asiduided: la neuritis Optica isquémica (141, 320,
620). 8in embargo, en algunos casos de ceguera, las
arterias que nutren directamente las estructuras O6p-
ticas se hallan indemnes. Este hecho apoya el papel
del espasmo vascular en el desarrollo de algunas com-

plicaciones isquémicas de la AH (141).

El examen del fondo de ojo revelarf anomalias dis-
tintas segln el tipo de lesién causal. Bn los casos de
neuritis isquémica anterior, a las 24-48 horas de la
pérdida visual aparece edema de papila, hemorragias y
exudados peripapilares como consecuencia de la afeccién
de una pequefia zona de la retina alrededor del disco,
dependiente también de las arterias ciliares posterio-
res (220, 409, 447). A los 10-15 dias se establece una
atrofia 6ptica (49, 447, 618). Cuando la afeccién es
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bilateral y no sincrénica, la presencia de atrofia
Optica en un o0jo y edema de papila en el otro puade
simular un sindrome de Foster-Kennedy (220). BEn los
casos de trombosia de la arteria central de la retina,
aparecerd palidez retiniana y la tipica mancha rojo
ceresza en la mécula indicativa de la indemnidad de la
coroides (447, 618). Bl fondo de ojo puede ser normal
si la isquemia, tanto de la cabeza del nervio 6ptico
como de la retina, no son irreversibles (381); en los
raros casos de neuritis retrobulbar (298, 447) y, 1l6-
gicamente, cuando 1la amaurosis es debida a infarto

cerebral.

Las alteraciones oculomctoras incide.: habitual-
mente sobre la motilidad extrinseca del ojo. El sin-
toma mds comGn e¢s la diplopia, presente en el 2-17% de
los enfermos (48, 49, 95, 103, 220, 245, 267, 282, 298,
321, 490, 499, 597, 603, 618) que casi siempre cons-
tituye un trastorno subjetivo (49, 298). Rara vez se
observan alteraciones oculomotoras objetivas. Las més
frecuentes son ia parflisis de la verticalidad de la
mirada (141, 169, 298, 427) y la paresia de los mis-
culos inervados por lo pares craneales VI (95, 298,
381) y III (95, 220, 245, 381, 506, 536, 603), espe-
cialmente la ptosis palpebral (245, 381, 603).
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Existe contzoversia en torno a la patogenia de

estas anomalias. Barricks (37) demostrd la afeccién
arteritica de las arterias orbitarias en 1la necropsia
de un enfermo de AH con oftalmoplejia. A partir de
estos hallazgos y ante la indemnidad de los nervios
examinados postulé que la causa de la oftalmoplejia
radicarfa en la isquemia de los mGsculos oculomotores.
Esta hipétesis, defendida por otros autores (141, 245),
concuerda con la frecuente coexistencia de otra sin-
tomatologia como quemosis conjuntival, dolor ocular,
edema periorbitario que indican alteraciones en la
vascularizacién de la 6rbita (212, 536, 631); con la
intensidad cambiante de las alteraciones (603) y con el
hecho de que las anomalias objetivas con frecuencia no
corresponden al territorio inervado por un par craneal
concreto (298, 536). El hocho de que los mGsculos ocu-
lomotores reciban colaterales procedentes del territo-
rio de la car6tida externa explicaria el carécter tran-
sitorio de estas anomelfas a aiferencia de la amauro-
sis, fruto de la afeccifén de una vascularizacién ter-
minal (49). BEn otros casos las alteraciones 8i co-
sresponden a la distribucién exclusiva de un par cra-
n~al (298, 536). Por ese motivo se ha defendido tam-
bién la hip6tesis de una neuritis isquémica (245, 298,
412), al menos en algunos pacientes. En otras situa-

ciones como en las alteraciones de la coordinacién de
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la mirada (298, 536), parece indudable la existencia de
isquemia en el tronco cerebral a consecuencia, proba-
blemente, de embcli~mos distales de la arteria basilar
(427). Se ha descrito algin caso de afecci6én de la
musculatura intrinseca (miosis unilateral) acompafiada
de trismus y disfagia donde se interpreta que la afec-
cién arteritica de la cardétida lesionaria las vias sim-
paticas cervicales que discurren junto a ella (166).
Al igual que la amaurosis fugax, los transtornos oculo-
motores, especialmente 1la diplopia, pueden ser tran-
sitorios (49, 412, 603, 618) o persistentes (506). BEn
un 508 de los casos constituyen el preludio de la apa-
ricién de defectos visuales permanentes (95, 245, 267,
298, 618). Estos suelen aparecer precozmente en el

curso de los dias subsiguientes.

De manera espor&dica se han descrito otras altera-
ciones como isquemia del segmento anterior del ojo con
edema corneal, quemosis u oftalmomalacia (245, 320) y,
entre otras, discromatopsia secundaria a isquemia re-
tiniana (612). La relacién de la AH con otras anoma-
lias descritas como glaucoma (19), iritis, conjuntivi-
tis (265, 320), escotomas (245, 255, 267), visién bo-
rrosa (95, 265) y fotofobia (265), resulta més dificil
de demostrar especialmente en ausencia de otras altera-

ciones objetivas més especificas de la enfermedad.
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Los transtornos visuales suelen ocurrir en el
contexto de otros sintomas craneales floridos de AH
(265, 320, 603) y con frecuencia precozmente, pocas
semanas o incluso dias, a partir del inicio de los
mismos (48, 86, 506). La mayor parte de casos aparecen
dentro de los tres primeros meses e evolucién de la
sintomatologia vascular caracteristica de la enfermedad
(48, 95, 265, 298, 412, 515) y raramente més alls de
los 10 meses de instalacién de la misma (48, 298). No
ocurre lo mismo en relacién con la PMR que, de existir,
puede llevar largo tiempo de evolucién cuando aparecen
las complicaciones oculares (95, 267, 285, 333, 446).
Aungque con relativa frecuencia la amaurosis fugax o
permanente constituye el motivo de consulta y no pocas
veces el sintoma més caracteristico en presencia de
otros més leves o menos especificos (146, 267, «.
excepcionalmente aparecer& como auténtica primera mani-
festaci6n de la enfermedad (95, 146, 265, 282, 283,
494, 603, 618).

La gravedad y frecuente irreversibilidad de las
alteraciones visuales ha motivado la bsqueda de datos
clinicos o analfiticos predictivos de su aparicién. Sin
embargo no se han descrito notables diferencias desde
el punto de vista clinico ni biol6gico entre los enfer-

mos con tales complicaciones y aquellos que no las
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desarrollan (95). Los enfermos en gquienes la enfer-
mecdad se manifiesta fdnicamante en forma de PMR sin
clinica craneal y con puvlso coniiervado en sus arterias
temporales parecen estar menos predispuestos a sufrir
amausosis (48, 49, 499). Sin emlargo este hecho no es
universalmente aceptado (333) y (epende probablemente
del momento en que los pacientes son evaluados en el
curso de su enfermedad. La presancia de fiebre se
asociarfa también, segin algunos estudios, a una menor
probabilidad de presentar complicaciores oculares (48,
597).

V.1.5.~- COMPLICACIONES NEUROLOGICAS.

V.1.5.1.- SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.

A excepcién de la relativamente frecuinte amauro-
sis por neuritis isquémica anterior cuy» substrato
morfolégico es bien conocido, las complicacio.es neuro-
16gicas directamente relacionadas con la prop'a enfer-
medad son raras en la AH (298, 310). Su vardadera
incidencia es dificil de calcular ya que en 1l: mayor
parte de los casos no es posible demostrar el papel de
la AH en la aparicién de tales complicaciones. 8in
embargo, ya en las primeras series amplias y revisiones
sobre la enfermedad se sefialé su capacidad para ocasio-

nar transtornos neurolégicos (237, 293, 403, 463).
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Multitud de manifestaciones se han atribuido a la AH:

convulsiones (265, 298), hemorragia subaracnoidea-
{298), sindrome vertiginoso (95, 178, 267), meningoen-
cefalitis (265), confusi6bn (19, 95, 265, 320), acci-
dentes vasculares cerebrales (AVC) (95, 237, 265, 298,
463), demencia (200, 265, 543), sordera de aparicién
aguda (49, 95, 265, 298, 331, 543, 549, 624) y anoma-
lias ligeras e inespecificas en el liquido cefalorra-
quidec (ligera proteinorraquia y minima pleocitosis
linfocitaria) (19, 129, 267, 515, 524), que algunos
autores han considerado secundaria a virasis intercu-
rrente (267). Su relacién cronolégica con la eclosién
de la AH y la mejorfa o remisién experimentada en al-
gunos casos al instaurar el tratamiento, sugieren, en
efecto, algin tipo de relacién causal. Sia embargo,
sin una demostracién fehaciente del protagonismo de la
AH en su desarrollo muchas de estas complicaciones se
han interpretado como consecuvencia de la afeccién vas-
culitica de los vasos cerebrales intraparenquimatosos
(200, 265, 276, 403, 463). No obstante, a partir de
los estudios necrépsicos practicados por Wilkinson
(620), conocemos gque la AH raramente, si nunca, afecta
los vasos intracraneales en su trayecto intradural. En
cambio, la porcién extracraneal de las arterias car6ti-
das y vertebrales presenta lesiones en el 75% y el 100%

de los casos estudiados respectivamente. Otros autores
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(412, 448, 52¢) han constatado este Lkecho. Los casos
bien documentados de accidente vascular Terebral (AVC)
a consecuencia de 1la AH, ocurren efectivamente o
oclusién arterial a consecuencia de la afeccién arteri-
tica extradural (310, 400, 524, 541). Las manifes-
taciones isquémicas mfs caracteristicas en estos casos
son el sindrome medular lateral (sindrome de Opalski)
(400, 427) c el sindrome de Wallenbexrg (447) por oclu-
si6n de la arteria cersbelosa posteroinfericr; ataxia
truncal por infarto del vermis cerebeloso (427); cegue-
r. cortical por infarto occipital (293, 327); hemipare-
sia (252, 524); diversas manistestaciones del territo-
rio posterior como disartria, vértigo, nistagmus, paré-
lisis oculomotoras (427, 524), en forma de AVC estable-
cido o como ataques de isgquemia cerebral transitoria
reversible con corticosteroides (380) y demencia mul-
tinfarto por oclusién carotidea bilateral (310, 541).
Asi pues, las manifestaciones correspondientes al te-
rritorio vertebrobasilar son més frecuentes que las
derivadas del territorio carotideo (310, 524, 541) en
concordancia con la afeccién histolégica preferente de

las arterias vertebrales (412, 620).
A pesar de que se ha insistido reiteradamente en

la capacidad de la AH para producir AVC (95, 237, 265,

293, 298, 463), los casos bien documentados son escasos

- o e e  an
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y estudios evilutivos demuestran quo esta complicacién
no ocurzro en los enferros de AH con una frecuencia su-
perior a la rbservada en 1ls poblacién general de la
misma adad (49, 321). La disociacién entre la frecuen-
te afeccién histolégica rarotfidea y vertebral y su
escasa repercusién clinica se ha atribuido a la efica-
cia da la circulacién colateral a través del poligceno
de Willis (252, 412, 427, 541). Por otro lado, en
algunos casos descritos como AH con manifestaciones
neurolégicas floridas y participacién demostrada de los
vasos intraparenquimatosos cerebrales, 1la revisifén
detallada de la descripcién histolégica revela la afec-
cién granulomatosa de pequefios vasos, arteriolas y
venulas, con notable participacién de las leptomenin-
ges, datos caracteristicos de 1la vasculitis granulo-
matosa aislada del sistema nervioso central. Dada la
rareza de este proceso, su descripcién posterior a la
de la AH (139) y el hecho de cue ocasionalmente puede
afectar vasos extracraneales, entre ellos la arteria
temporal (538, 590), algunos casos indudables de esta
enfermedad se han puplicado como ejemplo de la posible
afeccitén cerebral de la AH (192, 265, 295, 296, 342,
352, 403, 447). Otros casos publicados como exponente,
no 86lo de la afeccién del sistema nervioso central
sino de la participacién viscecal g¢eneralizada (328)

corresponden probablemente a la entidad denominada
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vasculitis granulomatosa visceral diseminada de células
gigantes, descrita por Lie en 1978 (377).

V.1.5.2.- SISTEMA NERVIOSO PERIFERICO.

La afeccion del sistoma nervioso periférico, ob-
servada de manera esporfdica por varios autores, resul-
ta més diffcil de explicar desde el punto de vista
patogenético en el contexto de la AH.

Se han descrito mononeuritis del nervio mediano
(515, 611), radial (611), facial (267) y ci&tico popli-
teo externo (515). En algunos de estos casos, proce-
dentes de series antiguas, cabe dudar razonablemente
del diagnéstico puesto que con toda probabilidad se
trata de enfermos con panarteritis nudosa (412, 447,
515), especialmente en aquellos casos en que se demues-
tra afeccién muscular concomitante (611). La neuropa-
tia ci&tica descrita por Massey (399), puede tratarse

de una mera coincidencia (205).

Existen asimismo casos de polineuropatia perifé-
rica (95, 128, 282, 611, 622) habitualmente de tipo
sensitivo-moctor y sindrome de Guillain-Barré (135) que
no siempre coinciden con la fase aguda de la AH (128).
S8e ha descrito un caso bien documentado de AH que, una

vez en remisién, tras presentar varios brotes de mono-
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neuritis mdltiple, acabl desarrollando una artritis
reumatoide clésica seropositiva (205). También se ha
referido un caso de neuropatia autonfémica (vejiga neu-
régena) reversible bajo tratamiento (16).

Si bien en ningGn caso se ha objetivado de modo
concluyente el substrato morfolégico de estas neuropa-
tias, se han atribuido a isquemia por afeccién de los
vasa vasorum por la AH, por analogfia con la panarteri-
tis nudosa, aunque las lesiones en la AH se hallan
habituaimente circunscritas a vasos de grande y mediano
calibre. Seria también plausible considerar la apa-
ricién de estas alteraciones como una coincidencia
casual o como resultado de un transtorno disinmunitario
asociado como el depbésito de inmunocomplejos circulan-
tes que propone Feigal (205) para su caso con factor

reumatoide positivo.

Mis directamente relacionable con las lesiones
propias de la enfermedad se encuentra la radiculitis,
habitualmente C5-C6 descrita por varios autores (95,
134, 224, 298, 412, 419). Cordero-S&nchez et al (134)
establecen una hipltesis patogenética muy coherente
segtin la cual la radiculitis ocurriria por isquemia se-

cundaria a la afeccién de la arterjia vertebral cuyas
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ramas nutren la médula y las raices nerviosas & este

nivel.

V.1.6.- OTRAS COMPLICACIONEBS ISQUEMICAS.

De manera excepcional, la AH puede deparar otros
trastornos isquémicos en el territorio irrigado por
ramas de la cardtida externa. Entre ellos destaca la
necrosis del cuero cabelludo (34, 81, 121, 129, 213,
267, 297, 1306, 350, 537, S548) y las alteraciones lin-
gliales gque abarcan un espectro amplio de posibilidades.
Se ha descrito glositis con dolor urente y depapilacién
(19, 267), disgeusia 265, 267, 274, 329), sensacién
subjetiva de macroglcsia y franco edema lingual (267,
412), claudicacién 1lingual o isquemia intermitente
similar a un fenémeno de Raynaud de la lengua (48, 254)
y necrosis lingual (81, 267, 310, 350, 407, 491, 537).
A nivel de la nariz puede existir disosmia (267) y de
modo mucho més excepcional necrosis del tabique nasal
(548). La mayor parte de los casos descritos, siempre
por su rareza como casos aislados, corresponden a pu-
blicaciones antiguas y traducen probablemente la in-
fluencia del retraso diagnéstico y terapedtico en el
desarrollo de estas complicacionea (34, 81, 121, 129,
213, 297, 306, 310, 350, 407, 491). Curiosamente, dada
su infrecuente aparicién, una gran parte de estos pa-

cientes presentan varios fenémenos isquémicos (lin-
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guales, oculares o a nivel del cuero cabelludo) aso-
ciados (81, 121, 129, 213, 254, 350, 537, 548).

Migssen (422), en un estudio necrépsico, observé
gque a pesar de la raresa de las manifestaciones lin-
guales, 9 de 10 arterias linguales procedentes de S
enfermos asintomdticos se encontraban afectadas por la
enfermedad. Tanto el cuero cabelludo como la lengua
poseen una notable riqueza de circulacién colateral de
modo que no resulta sorprendente que las complicaciones
isquémicas sean poco comunes a pesar de la frecuente
afeccién de las arterias que nutren estas zonas. Seria
necesaria una afeccién arterial masiva o invocar la
posibilidad de otros mecanismos (espasmo) para que

estos territorios lleguen a necrosarse.

V.1.7.- OTRAS MANIFESTACIONES DEL AREA OTORRINOLA-
RINGOLOGICA Y TRACTO RESPIRATORIO SUPERIOR.

La afeccién de las ramas de la car6tida a nivel
del cuello puede ocasionar diversas manifestaciones
relacionadas con el &rea otorrinolaringolégica. Ademés
de la otalgia, sordera y excepcional necrosis del tabi-
que nasal ya comentados en otros apartados, hasta un
9°5% de los pacientes,segin la revisién de Larson (363)
presentan manifestaciones faringeas y del tracto respi-

ratorio superior. Entre ellas cabe destacar odinofagia
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que suele acompafiarse de hiperemis faringea (103, 105,
363), disfagia (166, 363), claudicacién de la deglucién
(363), edema (363, 125) y espasmos faringeos (363). A
nivel del tracto respiratorio superior puede aparecer
disfonfa (363) y tos (103, 395, 488, 533). La tos
puede llegar a tener gran protagonismo clinico y reapa-
recer como manifestacién principal en las recidivas de
la enfermedad (103, 488). BEste hecho puede retrasar
considerablemente el diagnbéstico, tanto en los excep-
cionales casos en gque constituye la manifestacién més
llamativa, como cuando acompafia a una fiebre de origen
desconocido (106, 234) ya que su presencia induce a
considerar la existencia de patologia pulmonar como
primera opcifén diagnéstica. No es excepcional la exis-
tencia de carotidinia (348, 491) o algias en otras

zgonas del cuello (363).

V.2.- MANIFESTACIONES RELACIONADAS CON EL APARATO
LOCOMOTOR.

V.2.1.- POLIMIALGIA REUMATICA.

V.2.1.1.- MANIFESTACIONES CLINICAS.

Un 40-60% de los enfermos con AH presentan PMR en
algtn momento de su evolucién (48, 95, 245, 282, 320).
Aunque habitualmente precede o coincide con el diagnés-
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tico de AH, en otros casos aparece por primera ves
durante las recidivas de la enfermedad (49, 321). La
PMR se caracterisza por dolor de localizacién imprecisa
a nivel de cintura escapular y/o pélvica. Cca frecuen-
cia participan también el cuello y el tronco (267,
282). El dolor se acompafia de rigidesz especialmente
matutina y empeora conziderablemente con la moviliza-
cién de las zonaz involucradas. Su intensidad es muy
variable. Algunos pacientes aquejan Gnicamente pe-
quefas molestias bien controladas con antiinflamatorios
no esteroideos mientras que otros sufren una incapaci-
tacién absoluta. Con menor frecuencia existen mial-
gias distales o mialgias difusas atipicas (49, 267).
Aurque uno de los rasgos més caracteristicos de la PMR
es la bilateralidad, en algunos casos espor&dicos el
proceso no es totalmente simétrico y predomina o se
inicia en un solo 1lado (49, 267). La regién cervico-
bragquial es la que se afecta con mayor frecuencia e in-
tensidad, précticamente en el 100% de los casos cuando
la enfermedad se halla bien establecida (48, 114, 116,
267, 419). La participacién de la cintura pélvica
tiene lugar en alrededor del 708 de los casos (267) y
en un 308 constituye la forma de inicio (267). La PMR
puede iniciarse de manera subaguda o de forma sorpren-
dentemente brusca sin un claro predominio de una moda-

lidad sobre otra al comparar las distintas series (114,
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195, 248, 267). BEn todo caso los sintomas estén bien
establecidos a las dos semanas del inicio en la mayoria
de los casos de forma que este dato constituye uno de

los criterios diagnésticos aceptados (62).

La exploracién fisica es muy inespecifica en la
PMR. Es muy comin el dolorimiento a la palpacién de
los mGsculos proximales de las extremidades (49, 267,
282, 520). Raramente se observa una verdadera debili-
dad muscular aunque en los casos muy severos puede
existir pérdida de fuerza por desuso (14, 419). En
raras ocasicnes se evidencia atrofia muscular a la
inspecci6én (49). La movilidad activa est& casi cons-
tantemente reducida en las zonas afectas. En la cin-
tura escapular incluso la movilidad pasiva suele estar
limitada en un 69-85% de los casos (267, 419, 520) oca-
sionalmente de forma unilateral (10%) (267). En la
cintura pélvica suele existir limitacién pasiva en una
proporcién menor de pacientes (267, 419). En las se-
ries més antiguas donde los enfermos pasaban largo
tiempo con la enfermedad se observaba edena de la mano
(sindrome ombro-mano) en un 14% de 1los casos (267).
Clinicamente puede detectarse tumefaccién en las ar-
ticulaciones esternoclaviculares en un 4-40% de los

casos (89, 248, 356, 419) y en las articulaciones acro-

mioclaviculares en un 10% (419).
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V.2.1.2.- SUBSTRATO MORPOLOGICO.

Dada la inespecificidad de los hallasgos explora-
torios y 1la localisacién imprecisa del dolor, con fre-
cuencia referido a las masas musculares como indica el
nombre "polimialgia®, su substrato morfolégico ha sido
muy discutido. Se han propuesto principalmente tres
procesos: vasculitis, miopatie y sinovitis de las
articulaciones proximales para explicar las manifes-

taciones clinicas de la PMR.

La hipStesis de que la PMR es en todo caso ex-
presién de vna vasculitis subyacente ha sido defendida
principalmente por 1los autores escandinavos (49, 267).
En base a los estudius necrépsicos de Ostberg (448)
donde se demostré la frecuente afeccién de los troncos
supraférticos y grandes vasos de las extremidades su-
periores en 1la AH, se ha postuladc que las mialgias de
la PMR serian dolores isquémicos en relacién con estos
hallazgos. La afecci6én predominante de la cintura
escapular respecto a la pélvica estaria de acuerdo con
la afeccién més frecuente de los vasos de las extra-
midades superiores respecto a los de las extremidades
inferiores. También se ha postulado que los sintomas
serian secundarios a la afeccién de las arterias de
mediano y pequefio tamafio de los propios mGsculos y
tejidos periarticulares (71, 267, 621). Sin embargo,
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las Dbiopsias musculares repetidamente practicadas en
estos pacientes son constantemente normales (22, 49,
178, 247, 267, 419, 621). Bn algln caso aislado donde
la PMR se asocia a panarteritis nudosa (178, 266) o a
un cuadro més similar a la vasculitis granulomatosa
diseminada de células gigantes que a la AH (339, 356,
516) se ha objetivado arteritis en la biopsia muscular.

La mayor parte de autores han rechazado la hipéte-
sis de una miopatia como génesis de la sintomatologia
polimi&lgica en base a los resultados repetidamente
normales de las determinaciones de enzimas musculares-
(49, 175, 282, 621) y ausencia de alteraciones en la
biopsia muscular (22, 49, 175, 247, 267, 419, 621) a
excepcién de una discreta atrofia de las fibras tipo
11, probablemente por desuso (114, 282). BEn alguna
ocasién se han descrito también alteraciones electro-
miogr&ficas inespecificas (259). Sin embargo, en un
estudio ultraestructural Fassbender observé alteracio-
nes muy llamativas en las mitocondrias. Estas se ha-
llaban aumentadas en nGmero y tamafio y contenfan inclu-
siones cristaiinas (199, 445). Bl significado de estos
hallazgos es desconocido y no se han comprobado ni
rebatido en estudios posteriores.
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Resulta mucho mids atractiva y objetiva la hipéte-

sis de una sinovitis de las articulaciones proximales
como fundamento de las manifestaciones caracteristicas
de la PMR. BEn efecto, la existencia de signos inflama-
torios clinicamente evidentes en las articulaciones
acromio y esternoclavicuiar en algunos casos es un
hecho repetidamente referido en ia literatura (89, 248,
356, 419). O’Duffy (443), en un estudio gammagréfico
demostrd hipercaptacién en distintas articulaciones en
24 de 25 pacientes con PMR especialmente en los hom-
bros, en estrecha correlacién clinica con las zonas
dolorosas. Ctros autores (175, 450) han constatado
resultados similares. La existencia de sinovitis en
las articulaciones glenohumerales y acromioclaviculares
s ha confirmado wmediante artroscopia (175) y biopsia
de manera reiterada (22, 89, 114, 175, 247). Histo-
légicamente existe una proliferacién de la sinovial que
se halla edematosa e infiltrada por linfocitos, células
plasmfticas y polimorfonucleares. En general se trata
de una sinovitis menos intensa que la observada en la
artritis reumatoide. Douglas publicé su primera serie
de 6 casos bajo el significativo epigrafe de "Polymyal-
gia rheumatica, an arthritis or arteritis?" (176).
M. ‘iante inmunofluorescencia, Douglas (175) demostré
depésitos de IgM y complemento en 2 de 4 casos y depé-

sitos de fibrina en 3 de ellos. Chou (114) en un es-
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tudio ultraestructural objetivSé una imagen en "huella

dactilar* en el interior de las vacuolas de algunas
células sinoviales. BEste detalle se ha observado en
algunos casos de lupus eritematoso sistémico y se ha
relacionado con la fagocitosis de complejos inmunes.

El dolor aparentemente muscular gue presentan los
pacientes puede ser perfectamente explicable como dolor
referido. Algunos autores han sido capaces de producir
dolor en la musculatura proximal de los braszos mediante
la inyeccifén de suero fisiolégico en las articulaciones
manubriocesternales y esternoclaviculares y en los liga-
mentos interespinosos cervicales (131). Do."las et al
(175), por otro lado, obtenfian mejoria de la sintomato-
logia "midlgica® mediante la inyeccién de lignocaina en
la cavidad glenochumeral. Gordon et al (247) demostra-
ron la extensién de la inflamacién a cépsula y tejidos
periarticulares. Quizé este hecho pueda explicar por
qué una sinovitis aparentemente leve o moderada es
capaszs de producir una limitacién funcional en ocasiones
tan marcada. Por otro lado, no siempre la sinovitis de
la PMR es tan benigna puesto que puede llegar incluso a
ser erosiva. Asi se han descrito erosiones en articu-
laciones sacroilfacas (22, 89), sinfisis pdbica (89) y
articulaciones esternoclaviculares (85, 89, 450) en
aproximadamente el 20-40% de los casos examinados cuan-
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do, a la bGsqueda intencionada de las mismas, se prac-
tican proyecciones radioldgicas adecuadas o tomogra-
fias. La presencia de erosiones parece ser propor-
cional al tiempo de evolucién y al grado de hipercap-
tacién gammagréfica (450).

V.2.1.3.- SINOVITIS PERIFERICA EN LA PMR.

La PMR, tanto si acompafia © no a la AH, puede
acompafiarse de sinovitis periférica. Su prevalencia en
las distintas series es muy variable, de un 0 al 70%
(114, 290). Tal variabilidad se halla condicionada
probablemente por un sesgo en la seleccién de los pa-
cientes y por los objetivos de los distintos trabajos
publicados. Las prevalencias més elevadas se obtienen
en aquellos trabajos encaminados precisamente a su
deteccién y estucdio (5, 114, 285) puesto que en ocasio-
nes la sinovitis es muy moderada y su demostracifn
exige con frecuencia una cuidadosa exploraci6n sis-

temética.

La tabla 3 sumariza la frecuencia de afeccibn de
las distintas articulaciones en una sintesis de 4 de
los estudios recientes més completos ‘rtferon:on al
tema. En ella se refnen los hallazgos obtenidos en 110
pacientes con sinovitis periférica sobre un total de

411 casos de PMR, lo que supone una prevalencia media
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del 268 (11%-70%). La mayor parte de autores, incluf-
dos aquellos que detectan una baja prevalencia de sino-
vitis periférica, coinciden en sefialar que las articu-
laciones involucradas con mayor frecuencia son las
rodillas (648%) (5, 49, 89, 114, 116, 285, 450, 520),
seguidas de las mufiecas (45%) y metacarpofaléngicas
(23%) (S, 114, 116, 285). BEntre un 8-13% de los casos
en algunas series y en casos aislados (116, 285, 419,
427, 497, 520) existe un sindrome del tunel carpiano
uni o bilateral como evidencia indirecta de sinovitis.
También se ha descrito tenosinovitis (285, 290) y sin-
drome pseudotromboflebitico por rotura de un quiste de
Baker (28S5).

La artrocentesis demuestra la existencia de un
derrame sinovial moderadamente inflamatorio con
predominio de células mononucleadas (114, 175, 285,
621).

La afeccién subclinica es quizé todavia més fre-
cuente como demuestran los estudios gammagréficos (443,

450) en concordancia con la elevada frecuencia de ar



TABLA 3: SINOVITIS PERIFERICA EN LA PMR (N=10)

RODILLAS 64%
MURECAS 45%
MCF/IFP 23%
TOBILLOS 6%
CcoDOoS 4.5%
MTF 4.5%
SD. TUNEL CARPIANO 8%

88% OLIGOARTICULAR 12% POLIARTICULAR

CHUARG 1982, CHOU 1984, HEALEY 1984, AL-HUSSAINI 1985.
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tralgias periféricas sin hallazgos objetivos que acom-
pafian a las manifestaciones clésicas de la PMR.

En el 88% de los casos la sinovitis periférica de
la PMR afecta principalmente a grandes articulaciones,
es leve, transitoria, oligoarticular, menos simétrica
que la artritis reumatoide (AR), permanece seronegati-
va, no es erosiva ni deformante, responde bien al tra-
tamiento con corticosteroides (5, 114, 116, 285, 443) e
incluso en ocasiones es autolimitada sin tratamiento
(31, 247). BEn el 12% restante la _inovitis es poliar-
ticular, aparece durante la evolucién de la enfermedad
a pesar del tratamiento cuando el resto de sintomatolo-
gia se halla en remisién y cumple con frecuencia crite-
rios de 1la ARA para el diagnéstico de AR probable o
definida (5, 116, 285, 287). Responde poco espectacu-
larmente al tratamiento con corticosteroides, sigue un
curso crénico y recurrente y en ocasiones es erosiva y
deformante aunque suele persistir seronegativa (13, 34,
238, 321).

V.2.1.4.- CRITERIOS DIAGNOSTICOS.

El diagnéstico de la PMR es fundamentalmente cli-
nico. Bird et al en 1979 (62), tras un estudio multi-
céntrico encaminado a seleccionar los datos con mayor

sensibilidad y especificidad para distinguir la PMR de
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procesos capaces de producir una sintomatologia pare-
cida establecieron los siguientes criterios:

1.~ Dolor y/o rigides simétrica en hombros.
2.~ Configuraciin completa del cuadro clinico en

dos semanas.
3.~ VSG mayor de 40 mm.
4.- Rigidez matutina de més de 1 hora de duracién.
5.~ Bdad superior a los 65 afios.
6.~ Depresién y/o pérdida de peso.
7.- Dolor a la palpaci6n de la musculatura proxi-

mal de los brazos.

El diagndstico probable de PMR se obtiene cuando
se cumplen al menos 3 de los criterios expuestos. Sin
embargo, éstos no son enteramente satisfactorios puesto
que la combinacién de los criterios 3, S y 6, por ejem-
plo, puede ser ocasionada por multitud de procesos.
For este motivo otros autcres (49) proponen otros cri-
terios més exigentes:

l.- Dolor y rigidez en al menos dos grandes grupos
musculares (cuello, cintura escapular o cintura pél-
vica).

2.~ Duracién de los sintomas superior a 2 semanas.

3.- VSG superior a 40.

4.- Bdad igual o superior a 50 afios.

I R
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S.- Ripida y completa remisitén de los sintomas
tras la administracién de corticosteroides.

En Gltimo término el diagndstico de PMR, es un
diagnéstico de exclusién y alguncs autores exigen, ade-
mis, el haber descartado razonablemente enfermedades
tales como la AR, lupus eritematoso sistémico, polimio-
sitis, infeccibn crénica, enfermedad de Parkinson,
panarteritis nudosa o neoplasia, especialmente mieloma
(5, 28, 49, 114, 116, 200, 419, 450). Otros autores
exigen una persistencia de la sintomatclogfa superior a
l mes (28, 116, 520) o 2 meses (46, 267) para excluir
prccesos viricos autolimitados (323). También se re-
quiere con frecuencia una répida y completa respuesta a
los corticosteroides a dosis bajas (5, 46, 200, 285,
419, 450, 520). Otros autores son cautos respecto a
este criterio ya que las manifestaciones articulares
del lupus eritematoso sistémico o de la artritis reuma-
toide especialmente en su forma de irnicio tardio pueden
tambiln experimentar una notable mejorfa sintomética
con pequefias dosis de corticosteroides (287, 320).
Otros autores exigen la negatividad del factor reuma-
toide (114, 285, 450). Bl criterio de la edad se ha
discutido también y no debe aplicarse muy estrictamente
puesto que no es excepcional, a diferencia de lo que

ocurre en la AH, encontrar en las series més represen-
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tativas de PMR casos de edad inferior a 50 afios (28,
46, 114, 116, 195).

V.2.1.5.- POLIMIALGIA REUMATICA Y ARTERITIS DE
HORTON.

Desde que Allestig y Barr (11) demostraron defini-
tivamente el solapamiento existente entre PMR y AH, la
relacién entre ambos procesos ha sido motivo continuado
de discusién. Miuntras algunos autores sostienen que
ambas entidades pueden existir de manera independiente
y ocasionalmente se superponen (2¢, 31, 116, 245, 3i2,
551) otros defienden que la PMR en todo caso es expre-
sién clinica de una arteritis subyacente (49, 200, 267,
448).

La AH y la PMR tienen, efectivamente, muchos pun-
tos en comGn. Los estudios epidemiolégicos muestran
una distribucién geogr&fica similar para ambas entida-
des (49, 116); en las dos existe una predileccién por
la raza blanca (522) y en los casos familiares descri-
tos esporfdicamente, los miembros afectados pueden
exhibir indistintamente uno u otro proceso (267, 371).
Las dos enfermedades predominan ligeramente en el sexo
femenino y afectan de modo preferente a individuos
mayores de 50 afios en quienes determina una sintomato-

logia general parecida y unas alteraciones analiticas e
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inmunolégicas superponibles. Aungque se requisren dosis
superiores para la AH, ambas enfermedades responden de
manera espectacular a los corticosteroides y en las dos
se obsarva un curso evolutivo bimodal (28, 49, 195).
Por otro lado, la polimialgia reumética aislada es
clinicamente indistinguible de la que se asocia a la AH
(200, 267, 621). Bstas similitudes junto con la demos-
tracién de biopsia temporal positiva en algunos casos
de PMR aparentemente aislada son los argumentos de los
autores que sostienen que la PMR es siempre manifes-
tacién de ura AH. La presencia de lesiones segmenta-
rias o la afeccién exclusiva de aorta y sus ramas que
s6lo en un pequefio porcentaje de casos es clinicamente
aparente, serian posibles explicaciones a la frecuente
negatividad de la biopsia temporal en los casos de PMR
sin sintomatologia craneal (49, 200, 267, 448)\. Sin
embargo existen algunos hechos que sugieren que, en un
elevado porcentaje de casos, la PMR puede no estar
relacionada con la AH. La PMR es notablemente mis
frecuente que la AH en todos los estudios epidemiolégi-
cos (49, 116). Quiz& en la PMR aislada se observa un
predominio m&s claro del sexo femenino (46, 116, 258,
520). También es menos excepcional que en la AH el
diagnéstico de PMR en individuos menores de 50 afios
(258). Del mismo modo, en las series de PMR 1la VSG
media suele ser inferior a la de la AH (175, 445, 600).
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81 bien en la AH puede existir sinovitis periférica
(238, 258) de las mismas caracteristicas que la descri-
ta en la PMR e incluso independientemente de su pre-
sencia, este hallaszgo es mds fracuente en los pacientes
con PMR aislada (5, 267). Por otro lado, existen casos
indudables donde la PMR es expresién de otras enfer-
medades como tiroiditis (200), panarteritis nudosa
(534), amiloidosis (233). Asimismo, s6lo un minimo
porcentaje de pacientes con PMR pura bien seleccionados
y tratados con pequefias dosis de corticosteroides o
antiinflamatorios no esteroideos llegan a desarrollar

evidencia de AH (28, 551).

La verdadera prevalencia de AH en los enfermos con
PMR pura es diffcil de precisar. Segin las distintas
series oscila entre el 1y el 78% (11, 14, 116, 258,
267, 551). Tal disparidad se debe a la falta de uni-
formidad en los criterios de seleccién. De 13 series
de PMR revisadas, 10 contenian entre un 8 y un 408 de
pacientes con clara sintomatologia de AH concomitante
(S, 46, 114, 116, 200, 258, 419, 450, 523). S6lo en
las tres restantes se partfia de una poblacién donde la
AH se habia exclufido razonablemente desde el punto de
vista clinico. Hundexr (312) al practicar biopsias tem-
porales sistemfticas observé positividad en 2 de 36
casos puros lo que supone una prevalencia de 5°5% .
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Spiera y Davison (551) seleccionaron 400 pacientes con
el diagnéstico de PMR aislada y sblo en 4 (18) aparecid
clinica de AH. Ayoup (28) dnicamente detecté un caso
de afeccién de troncos supradérticos y sindrome dal arco
adrtico tras el seguimiento de 76 enfermos con PMR. 1ia
prevalencia de AH histolégicamente demostrada parsce
ser superior a la detectada clinicamente en el segui-
miento evolutivo. Este hecho sugiere que algunos casos
de AH que se expresan finicamente como PMR se comportan
de manera mis benigna y responden a dosis bajas de
corticosteroides como sugieren algunos autores (48,
282, 320, 345) o que, al menos en algunos casos, las
bajas dosis de corticosteroides administradas en el
tratamiento de la PMR son capaces de prevenir la apari-
cién posterior de una AH (551, 600).

8in embargo, otros autores (333) consideran que la
PMR no es una enfermedad benigna al enalizar retros-
pectivamente que de 66 pacientes que habfan estado
durante una media de 1 afio (2 meses-9 afios) con clinica
de PMR aislada, 15 (23%) desarrollaion complicaciones
isquémicas atribuibles a la AH. Algunos de ellos ha-
bian recibido incluso pequefias dosis de corticosteroi-
des. La aparicién de tales complicaciones en pacientes
afectos de PMR aparentemente aislada se ha referido

repetidamente en la literatura (178, 265, 446, 518), si
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bien en su mayor parte han ocurrido en pacientes trata-
dos de manera insuficiente (283, 333), interrumpida
(14, 333) o con antiinflamatorios no esteroideos (34,
265, 602). Por otro lado, habitualmente las compli-
caciones tienen lugar cuando ya existe clinica de arte-
ritis craneal aunque en ocasiones aparezcan bastante
precozmente. Por este motivo ya no puede hablarse es-
trictamente de "polimialgia complicada" sino de com-
plicaciones propias de la AH. ios autores que defienden
la benignidad de la PMR en estudios retrospectivos no
incluyen estos casos puesto que en realidad los con-
sideran AH (48). EBEn los estudios prospectivos donde se
siguen casos de PMR aislada bien tratados y controla-
dos, la aparicién de AH complicada précticamente es
inexistente (28, 531, 598). Ambas opiniones, benig-
nidad y potencial peligrosidad de 1la PMR, tienen su
razén de ser puesto que la PMR podria corresponder a 4
situaciones teéricas distintas. La primera situacio6n
corresponde a la PMR como entidad propia sin relacién
con la AH. BEn la segunda la PMR aislada precede duran-
te un tiempo variable, a veces considerable, a la apa-
ricién de una AH con sus potenciales complicaciones.
En la tercera, la PMR persiste tras una sintomatologfa
de AH inicial leve, autolimitada y a veces casi ina-
parente (267). En la cuarta la PMR seria expresifn de

una afeccifén exclusiva de aorta y sus ramas, dificil de
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demostrar clinicamente. Bl buen pronfstico de la PMR
aislada seria probablemente a expensas de las situacio-
nes primera y tercera y de los casos de la segunda
donde pequefias dosis de corticosteroides administradas
durante un tiempo suficiente fueran capaces de prevenir
la aparicién de una AH. Los casos peligrosos estarian
constituidos bésicamente por la situacién segunda sin
tratar o insuficientemente tratada y en un pequefio
porcentaje de casos por la situacién cuarta donde la
afeccién aértica indetectada podria conducir a las
complicaciones letales referidas espor&dicamente en la
literatura (252, 267, 354).

V.2.1.6.- POLIMIALGIA REUMATICA Y ARTRITIS REUMA-
TOIDE.

Antes de su caracterizacién como entidad propia y
de conoccersa su relacién con la AH, la PMR fue con-
siderada como una forma especial de artritis reumatoide
(AR) (31, 248, 346). BEste concepto ha aido actualmente
revalorizado por distintos autores al considerar la
gran similitud existente entre la PMR y la AR de inicio
tardfio (280, 502). La AR senil se caracteriza, en
efecto, por les afeccién frecuente de las articulaciones
proximales, con una sintomatologfa parecida a la de la
PMR, con una notable rigidez matutina, una marcada

repercusién sobre el estado general y una VSG muy ace-
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lerada. 8Su evolucién suele ser benigna, en ocasiones
autolimitada, con Dbuena respuesta a pequefias dosis de
corticosteroides. Con poca frecuencia se acompafia de
manifestaciones extraarticulares y el factor reumatoide
suele persistir negativo (108, 159, 267, 280, 287).
Intentar distinguir esta situacién de unra PMR puede ser
imposible y ambas entidades se han diagnosticado alter-
nativamente en casos concretos (170, 615). Durante su
evolucién, de un 6’58 a un 17'7% de pacientes con PMR
cumplen criterios de la ARA para el diagnéstico de AR
definida, probable o posible (5, 116, 285) y pueden
evolucionar a formas agresivas, erosivas y deformantes
de AR. Este hecho se ha referido repetidamente en la
literatura (238, 450, 618, 621). Curiosamente, en la
mayor parte de casos, persiste seronegativa (238). La
aparicién de AR seropositiva en el curso de la PMR se
ha publicado en varias ocasiones (200, 286, 450), pero
su incidencia parece ser igual a la esperada en la

poblacién general de la misma edad (116).

V.2.1.7.- POLIMIALGIA REUMATICA Y ENFERMEDADES
ASOCIADAS.

Esporédicamente se ha referido la asociacién de
PMR con otras enfermedades. En estos casos la PMR se
ha definido Gnicamente desde un punto de vista clinico

sin haberse investigado su substrato morfolégico. Se



79
ha descrito PMR acompafiaric a una arteritis de células
gigantes del aparato genital femenino (473) y como
manifestacién de otras vasculitis como la enfermedad de
Takayasu (267, 378), panarteritis nudosa (419, 534),
granulomatosis de Wegener (80), wvasculitis visceral
diseminada de células gigantes (187, 191) e incluso, de
manera més discutida, vasculitis granulomatosa aislada
del sistema nervioso central (390, 420). La PMR se
asocia en ocasiones a otros procesos de carfcter disin-
munitario (22), especialmente enfermedades autoinmunes
del tiroides (116, 200, 592) y amiloidosis (40, 179,
133, 285). Se han descrito también casos aislados
asociados a anemia perniciosa (200), vit{ligo (592),
cirrosis biliar primaria (504), sindrome de Sjdgren
(265, 285) y linfoma (337). Se ha descrito un cuadro
similar a la PMR como manifestacién de una endocarditis
bacteriana (319), como forma reactiva a infeccién por
Yorsinia (445) y también se ha relacionado con infec-
ciones como la tuberculosis y la histoplasmosis (265).
Se ha descrito recientemente un cuadro polimiflgico que
apareceria en gente joven consecutivo a una infeccién
estreptocOcica. Estos casos se caracterizan por unas
intensas mialgias proximales y también distales en
ausencia de patologfia muscular intrinseca demostrable y

cursan con unas alteraciones analiticas similares a la
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PMR y una excelente respuvesta a los corticosteroides
(269).

La vinculacién de la PMR con algunos tipos de
enfermedad maligna o el concepto de PMR como sindrome
parameoplésico es ya més discutible (97, 265, 319, 592,
613). En algunos casos referidos, las manifestaciones
dolorosas propias de la neoplasia puede simular una PMR
y acompafiarse ademés de unas alteraciones biolégicas
similares y cierta mejoria sintomética inicial bajo el
tratamiento con corticosteroides. Tal es el caso por
ejemplo de las =22o~jaciones descritas entre PMR y mie-
loma o céncer de origen desconocido con metéstasis
6seas (265, 285, 319). BEn estos casos, probablemente,
més que de asociacién cabria hablar de diagnéstico
diferencial (445). Bn otros casos la PMR precede en
afios al desarrollo de una neoplasia (319) y, en otros,
el tumor se descubre durante la valoracién del paciente
que consulta por PMR (319). Tanto en uno como en otro
caso se trata en su mayor parte de neoplasias comunes
(cérvix uterino, estémago, recto, pulmén, mama) (14,
319) y su aparicién en esta poblacién de edad avanzada
puede ser perfectamente coincidente. Asi, en estudios
evolutivos, la incidencia de neoplasias entre los pa-
cientes con PMR es similar a la esperada en la pobla-

cién general de edad superior a 50 afios (49, 598).
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V.2.2.- OTRAS MANIFESTACIONES ARTICULARES.

Durante la fase activa o0 en el curso de la AH
puede aparecer sinovitis perif4:-ica, incluso en ausen-
cia del sindrome PMR (200, 2}3). Las caracteristicas
de esta sinovitie en su distribucién y en su evolucién
parecen ser similares a las descritas en asociacién con
la PMR (95, 238). Aproximadamente un 4% de los pa-
cientes con AH desarrolla poliartritis crénica simétri-
ca (238), en ocasiones erosiva (13, 321) cumpliendo
criteros de la ARA para el diagnéstico de AR (238). La
poliartritis puede preceder a 1la aparicidn de AR (34,
260, 302, 320), manifestarse de forma concomitante
(238) o establecerse durante su evolucién (205, 238,
285, 302, 321). Al igual que la poliartritis crénica
gue en ocasiones acompafia a la PMR suele permanecer
seronegativa. Aunque existen algunos casos publicados
con factor reumatoide positivo (205, 238, 260, 302), la
prevalencia de AR seropositiva en los pacientes con AH
parece ser similar a la detectada en la poblacién gene-
ral de la misma edad (238). La biopsia sinovial en un
caso reveld la existencia de una sinovitis granulomato-
sa de células gigantes (238). Aunque este hallazgo
puede ocasionalmente detectarse en la AR (484, 547),
algunos autores postulan, en base a este dato, que la

poliartritis asociada a la AH constituiria una entidad
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propia dentro del cajén de sastre de las poliartritis
crénicas seronegativas (238).

V‘3'- mtmxm Wo

V.3.1.- FIEBRE.

Entre un 21-94% de los casos en las series mis im-
portantes presentan fiebre (48, 95, 103, 178, 245, 267,
282, 320, 490, 499, 597). Habitualmente se trata de
febricula bien tolerada que incluso en ocasiones pasa
desapercibida y se detecta durante la hospitalizacién.
Otras veces la fiebre es elevada y adquiere gran prota-
gonismo dentro del cuadro clinico de 1los pacientes.
Puede acompafiar a otras manifestaciones més tipicas de
la enfermedad o constituir el dato patolégico fundamen-
tal cumpliendo criterios de fiebre de origen descono-
cido (POD) (49, 94, 106, 178, 200, 234, 265, 282, 283,
320, 385, 463, 594, 597, ). BEsto ocurre en un 5-10% de
los pacientes en las principales series (94, 178, 200,
265, 282, 283, 385, 463, 597). La AH es responsable
del 1-2% de los casos de FPOD en las series clésicas de
Petersdorf (362). Los propios autores opinan que la AH
es uno de los primeros diagnésticos a considerar en los
pacientes de edad avanzada y VSG elevada con FOD. Sin
embargo, aunque la fiebre constituya el principal ha-

llazgo en estos pacientes, nc es infrecuente objetivar
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datos orientativos, a veces s6lo demostrables tras un
interrogatorin dirigido, como hipersensibilidad del
cuero cabelludo, ligera PMR, o anomalfas a la explora-
cién fisica de las arterias temporales (94, 234, 265,
488).

V.3.2.- ASTENIA, ANOREXIA Y PERDIDA DE PESO.

Bntre un 50 y 1008 de los pacientes, segGn las
series, preseatan otros sintomas constitucionales como
astenia, anorexia y adelgazamiento. Estas manifes-
taciones con frecuencia preceden en varios meses a la
aparicién de otros datos més carvacteristicos de la
enfermedad (267). Bn alrededor de un 4-8% de los casos
en las principales series (48, 49, 95, 385) este tipo
de manifestaciones llega a dominar el cuadro clinico,
de modo que sintomas clé&sicos de la enfermedad quedan
inaparentes o pasan desapercibidos. Bl tiempo de evolu-
cién de la enfermedad desde el inicio de 1los sintomas
hasta el diagnéstico en estos pacientes es superior al
de aquellos que exhiben manifestaciones craneales-
(245). Bl retraso diagnéstico suele ser la regla y
habitualmente son sometidos a mdiltiples exploraciones,
con frecuencia crentas, de cara a descartar principal-

mente una neoplasia oculta (283).



|
|

84

V.3.3.- NANIFESTACIONRS PSIQUIATRICAS.

Entre un 7-25% de lcos pacientes presentan altera-
ciones psiquicas (48, 245, 597), especialmente trastor-
nos depresivos (14, 19, 298). En ocasiones pueden ser
muy llamativas y dominar el cuadro clinico sobre otro
tipo de manifestaciones més especificas (265) y llevar
a la conclusién errénea de gue las molestias adiciona-
las que refieren los pacientss son psicosométicas-
(342).

También se ha descrito la aparicién de alucinacio-
nes visuales (320), incluso en enfermos con amaurosis
(276), episodios de desorientacién, cuadros confusiona-
les (19, 95, 200, 298, 463), y psicosis (200). Algunas
de estas alteraciones son muy frecuentes en ancianos,
especialmente en el contexto de una enfermedad debili-
tante. La depresién en especial, es un fenSmeno comin
en los procesos consumtivos, dolorosos o incapacitantes
como puede ser la AH. En base a los conocimientos
actuales sobre la distribucién de las lesiones vas-
culares en la AH (448, 620), no resulta satisfactorio
interpretar estos trastornos como consecuencia de la
afeccién arteritica de los vascs cerebrales intraparen-
quimatosos como han sugerido algunos autores (200, 265,
4C3, 463).
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