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Palabras clave RESUMEN

> Arteritis de células gigantes Existen formas atipicas de presentacién del sindrome coronario agudo y su etiologia no siempre esta en

& Angio-TC relacién con la aterosclerosis coronaria. Los procesos inflamatorios sistémicos pueden tener repercusion a

B Vasculitis diferentes niveles vasculares, entre ellos las arterias coronarias ademéas de grandes vasos como la aorta. Por
ello, el enfoque diagnodstico y terapéutico difiere del convencional. La TC permite valorar la aorta en toda su
extension, asi como el drbol coronario, constituyéndose como una técnica de amplia utilidad para el abor-
daje inicial de estos pacientes y de sus potenciales complicaciones.
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There are atypical forms of presenting acute coronary syndrome and its etiology is not always related to coronary
atherosclerosis. Systemic inflammatory processes may have repercussions at different vascular levels, including
coronary arteries as well as large vessels such as the aorta. So the diagnostic and therapeutic approach differs from
conventional. CT scan allows to evaluate the aorta in all its extension, as well as the coronary tree, constituting
itself as a technique of wide utility for the initial approach of these patients and of their potential complications.

Los trastornos reumatoldgicos sistémicos pueden cursar con afectacion de la
esfera cardiovascular, por lo que en ocasiones el cardidlogo puede ser el es-
pecialista que valore en el debut a estos pacientes. Entre los mas frecuentes
se encuentran las vasculitis primarias o secundarias, con expresividad clinica
y analitica que puede ser vaga e inespecifica, por lo que constituye un reto
diagndstico™. En pacientes ancianos destacan las vasculitis de vasos grandes
y medianos, siendo la arteritis de células gigantes (ACG) la mas frecuente”. Su
incidencia oscila entre 18y 21/100.000 habitantes en Europa. Es més frecuente
en mujeres (3:1), y entre 30-50% de los pacientes presentan sintomas de poli-
mialgia reumética (PMR)™. Ademds, su repercusion clinica depende del lecho
arterial involucrado, presentandose cuadros desde leves a extremadamente
graves, generalmente los que involucran a la raiz adrtica con dilatacion aneu-
rismatica o estenosis, y riesgo de diseccién y rotura.

Presentacion del caso

Mujer de 80 afios, con antecedentes de HTA, que presenta un cuadro clinico
de 2 meses de evolucion de astenia y disnea, con empeoramiento progresivo
en las Ultimas 2 semanas con episodios de diaforesis y malestar general ante
minimos esfuerzos. Por esto consulta en el servicio de urgencias de un hospi-
tal comarcal, donde se documenta isquemia subendocérdica transitoria difusa
en ECG y discreta elevacion de marcadores de necrosis miocardica. Deciden
solicitar una angio-TC para excluir otras causas, objetivdndose engrosamiento
aortico extenso desde la raiz, por lo que se plantea el diagnéstico de aortitis.

En la analitica destaca pequena elevacién de RFA (PCR 10 mg/I, VSG 70 mm/h).
Se inicia tratamiento con corticoides, AAS, bisoprolol, nitroglicerina oral y se
deriva a la paciente en nuestro centro.

Con la alta sospecha de ACG, se reinterroga a la paciente, refiriendo clinica
compatible con PMR los meses previos: dolor mecénico a nivel de cintura lum-
bar y gonalgia izquierda. Aunque no presenta los sintomas clasicos de cefalea,
claudicacion mandibular, dolor a nivel temporal, que pueden estar ausentes
en un 30% de los casos, asi como aortitis clinicamente evidente en menos del
15%. Se completa el estudio con amplia baterfa infecciosa y de autoimunidad,
proteinograma, inmunofijacion e IgG4, resultando todas las pruebas negativas,
por lo que se excluye causas secundarias de vasculitis. Se realizé biopsia de la
arteria temporal sin evidencia de inflamacién granulomatosa. La rentabilidad
diagndstica de esta técnica suele oscilar entre 50-80%, por lo que su ausencia
no excluye la enfermedad, manteniéndose la sospecha a pesar de no cumplir
todos los criterios diagnosticos (este hecho se sostiene con la buena respuesta
clinica durante las primeras 48 horas bajo tratamiento corticoideo).

Se completé el estudio con:

- Ecocardiografia en la que se aprecia cardiopatia hipertensiva, con funcién
sistélica normal y esclerosis valvular adrtica sin repercusion funcional.

+ Angio-TC cardiaca (aorta + arbol coronario) que muestra afectacion infla-
matoria adrtica (engrosamiento mural de 3 mm, sin dilatacién) en evolu-
cion de la aorta ascendente y cayado con afectacion del origen de los tron-
cos supraadrticos y de las coronarias, causando estenosis significativa del
ostium del tronco de la coronaria izquierda (Figura 1 a Figura 3).
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La evolucion clinica inicial fue satisfactoria, con desaparicion de los sintomas.
Se realizé una prueba de esfuerzo submaxima, clinica y eléctrica negativa, sin
arritmias, adecuada respuesta tensional y capacidad funcional disminuida. Sin
embargo, en una nueva angio-TC se aprecian hallazgos superponibles a la previa.

Dada la incertidumbre y la escasa evidencia existente sobre la revasculariza-
cién coronaria tanto percutdnea como quirdrgica en pacientes con actividad
inflamatoria vascular aguda, se decide en conjunto con el departamento de
reumatologfa iniciar de forma ambulatoria tratamiento con anticuerpo mono-
clonal anti-receptor de IL-6 (tocilizumab), con el objetivo de disminuir la dosis
de corticoides y conseguir una repuesta angiografica positiva. A pesar de que
su principal uso es la artritis reumatoide grave, en pacientes con ACG ha mos-
trado una respuesta satisfactoria®.

Tras el alta, la paciente se mantuvo varias semanas estable, bajo seguimiento
estrecho, lo que permite que desde reumatologia se reduzca la dosis de corti-
coides. Sin embargo, a los 1,5 meses del alta, la paciente consulta por presentar
un episodio de pérdida de consciencia en el contexto de anemia severa de 6 g/
dl'y trombocitopenia con TC similar a las previas sin datos de sindrome adrtico
agudo. Ingresa en medicina interna documentdndose datos de hemdlisis, test de
Coombs positivo, trombocitopenia e hipocelularidad en aspirado medular, sien-
do diagnosticada de sindrome de Evans secundario a su patologfa de base. Se
inicia tratamiento con gammaglobulinas, transfusién de hematies y plaquetas.
Sin embargo, la paciente tiene mala respuesta y evolucion térpida, complicando-
se con neumonia nosocomial, hemorragia digestiva alta secundaria a gran Ulcera
gastrica que preciso esclerosis endoscopica, insuficiencia renal aguda, broncoas-
piracién y deterioro progresivo hasta fallecer tras 15 dfas de ingreso.

Estudio por imagen

Figura 1. Angio-TC que muestra aorta de didmetro normal con engrosamiento
mural extenso
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Figura 2. A: angio-TC cardiaca, reconstruccion multiplanar curva de arteria
DA que muestra engrosamiento mural de raiz adrtica con compromiso
del ostium de la coronaria izquierda; B: seccién transversal del vaso y
reconstruccion longitudinal

Figura 3. Angio-TC cardiaca, reconstruccién multiplanar curva que demuestra
engrosamiento mural de la raiz adrtica con compromiso de ostium de la
coronaria derecha, pero sin generar estenosis significativa
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Discusion

La ACG constituye un reto diagnostico, DADO que en hasta 30% de las veces
los pacientes presentan sintomatologia poco expresiva, fundamentalmente
sindrome polimialgico. El infarto de miocardio es poco frecuente o no suele
apreciarse, por lo que en necropsias rutinarias en pacientes con ACG > 74
anos, el andlisis histopatolégico coronario no suele realizarse rutinariamen-
te(Z)‘

El 50% de los pacientes que desarrollan aortitis evidente, fundamental-
mente dilatacion aneurismatica, fallecen debido a estas lesiones. En el
caso de estenosis coronaria, la evidencia cientifica sobre la estrategia te-
rapéutica invasiva en pacientes en fase subaguda es escasa. En algunos
pacientes no se logra la remision completa o no es posible disminuir los
corticoides, es necesario asociar en todos los casos ASA si no hay contra-
indicaciones®?.

A pesar de que el desarrollo de complicaciones adrticas son las mds temidas,
no hay que olvidar las potencialmente letales secundarias al tratamiento aso-
ciado, como son las Ulceras gastricas o perforaciones intestinales atribuidas a
tratamiento con corticoides a dosis elevadas.

El sindrome de Evans es una entidad clinica rara, que en el 41% de los casos
es secundario a enfermedades autoinmunitarias y la mortalidad descrita en
la literatura es variable. Se comporta de formas leves a graves y rebeldes al
tratamiento con gammaglobulinas y transfusion de hemoderivados®, como
desafortunadamente en este caso clinico.

Conclusion

La ACG puede ser una causa inusual de sindrome coronario agudo, en especial
en pacientes ancianos con sintomas de polimialgia reumdtica acompanante.
Su tratamiento difiere radicalmente de la enfermedad aterosclerdtica, por lo
que el cardiélogo no debe olvidarse de incluir esta patologia en su abanico de
diagndsticos diferenciales.

Ideas para recordar

- Laangio-CT coronaria se ha establecido como una técnica ampliamente dispo-
nible y de rdpida adquisicién, que de forma no cruenta, permite al especialista
una aproximacion diagndstica certera y la detecciéon de potenciales complica-
ciones ante casos que involucren tanto al drbol coronario como a grandes vasos.
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