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Resumen 
La Arteritis de Células Gigantes [ACG} es una vasculitis frecuente que ocurre en per­
sonas mayores y que afecta principalmente vasos craneanos. Generalmente se 
acompaña de síntomas sistémicos, claudicación mandibular y alteraciones visuales. 
La Polimialgia Reumática (PMRJ se caracteriza por dolor y rigidez de cintura 
escapular y pelviana que presenta síntomas constitucionales y reacciones sistémicas. 
En los últimos años, ha aparecido evidencia que relaciona ambas entidades como 
componentes de una misma enfermedad. En este artículo se revisan aspectos nue­
vos en diagnóstico, terapia y etiopatogenía de la ACG y sus relaciones con PMR. 

Summary 
The Giant ce// arteritis [GCA} is a common vasculitic syndrome occurríng in older 
persons and it preferentíally affects cranial arteries. General/y accompaníed by 
constitutional symptoms and typícal fíndings líke jaw claudication and vísion disorder. 
Polymyalgia Rheumatíca [PMR] is caracterized by paín and stíffness involving 
shoulder and pelvic girdless with constitutional symptoms and findings of a systemic 
reactíon . In recents years, evidence linkíng both conditions as components of a 
single disease process has been accumulated. In the present artícle, we revíew new 
aspects of the diagnosis, therapy and pathogenesís of the GCA, and theír relationship 
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with PMR. KEYWORDS: Giant Ce// Arteritis, Temporal 
Arteritis, Polymyalgia Rheumatica 

Introducción 
La Arteritis de Células Gigantes (ACG) es una 

vasculitis de causa desconocida que afecta 

grandes y pequeños vasos, preferentemente 

vasos craneanos, especialmente a los deriva­

dos de la carótida externa. Es la vasculitis más 

frecuente entre personas con ancestros euro­

peos, con una incidencia anual de l 5 a 33 

casos por l 00.000 en mayores de 50 años. Es 

más frecuente en mujeres que en hombres 
(4: l )f l.2l , 

Clínicamente presenta un complejo de sínto­

mas como anemia, cefa lea, fiebre de bajo 

grado y velocidad de eritrosedementación 

(VHS) elevada (Tabla 2). Las características me­

nos observadas son la necrosis de labios, len­

gua o cuero cabelludo, Síndrome de túnel del 

carpo, hematuria, tos, síntomas del sistema 

nervioso central . Puede afectar la aorta 

(aortitis) y sus ramas primarias y secundarias, 

aunque no esta limitada exclusivamente a las 

arterias craneanasP·41. 

La Polimialgia Reumática (PMR) es una entidad 

estrechamente asociada a la ACG, caracteri­

zada por dolor y rig idez de cuello , cintura 

escapular y pelviana, acompañada de sínto­

mas constitucionales y reacción inflamatoria 

sistémica como VHS elevada11 •41 . 

lCuól es la utllldad de la clínica? 
Tanto los criterios de clasificación de ACG del 

American College of Rheumatology (ACR) 

como los criterios de PMR de Chuang desta ­

can el valor de elementos clín icos básicos 

como la elevación de VHS la cual puede en­

contrarse en cifras menores a 40 mm/h sólo 

en un O a 22% para ACG y en un 4 a 7% para 

PMR (Tabla l). La asociación de ambas entida­

des es conocida desde antiguo. La PMR se ha 

Tabla 1 
Criterios diagnósticos del ACR para la clasificación de ACG y de Chuang para PMR. 

Criterios ACR para ACG 

Edad de inicio > 50 años 

VHS > 50 mm/h 

Anormalidades de la arteria temporal 

Dolor a la palpac ión de la arteria temporal o pulsos 

disminuidos, no relacionado a ateroesclerosis de vasos ceNicales 

Cefalea: Reciente comienzo o nuevo tipo de dolor localizado 

en la cabeza 

Biopsia: Espécimen arterial mostrando vasculitis con predominio 

de infiltración celular mononuclear o inflamación 

granulomatosa, usualmente con CGM 

Criterios de Chuang para PMR 

Edad mayor a 50 años 

VHS > 40 mm/h 

Dolor y rigidez bilateral persistente por > 1 mes en al menos 2 

áreas de las siguientes: cuello o dorso; hombros; caderas. 

Respuesta rápida y mantenida a corticoterapia. 

El diagnóstico de ACG se realiza con al menos 3 de los 5 criterios. La presencia de 3 criterios tiene una sensibilidad de 93,5 ºlo y una especificidad de 

91,2% (1). ACR= American College of Rheumatologist. ACG = Arteritis de Células Gigantes. PMR = Polimialgia Reumática. CGM= Células Gigantes 
Multinucleadas. 
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Tabla 2 
Frecuencia de aspectos caracteristicos de ACG en tres distintas series de pacientes. Existen espacios en blanco 

debido a que en dicha serie el síntoma correspondiente no fue consignadot3•4•51_ 

Síntomas 

Alteraciones AT 

Cefalea 

Fiebre 

Baja de peso 

PMR 

Claudicación. mandibular 

Altaraciones visuales 

Artralgias /artritis 

Otalgia 

Astenia/adinamia 

Angina/lAM 

AVE 

Claudicación Intermitente 

Gangrena 

Ceguera 

Hu 2000 
N = 360 

245 (68, l) 

232 (64.4%) 

165 (45,8%) 

143 (39,7%) 

124 (34,4%) 

121 (33,6%) 

90 (25%) 

60 (16, 7%) 

38 (10,6%) 

28 (7.8%) 

16 (4,4%) 

12 (3.3%) 

8 (2,2%) 

4 (l, l ) 

o 

Salvaran! 2001 
N = 167 

90 (57%) 

115 (73%) 

65(41%) 

72 (46°/o) 

46 (29%) 

90 [57%) 

18 (11%) 

Narvóez 2003 
N = 1 63 

64 (88%) 

73 (100%) 

9 (12%) 

46 (63%) 

41 [56%) 

25 [34%) 

14 [19%) 

8 111 %) 

46 (63%) 

2 [3%) 

o 

AT = Merio Temporal: PMR= Polimiotgio Reumático: IAM= Infarto Agudo al Miocardio; AVE= Accidente Vascular Encefálico. 

Nota.· La cifras expuestas consignan ta frecuencia de aspectos característicos de ACG en tres distintas series de pacientes. Existen espacios en blanco 

debido a que en dicha serie et síntoma correspondiente no fue consignado» 

observado en el 40 a 50% de las ACG. Por 

otro lado un 1 5 a 20 % de las PMR, incluso sin 

síntomas c línicos craneanos, tienen biopsia 

compatible con una ACG . A diferencia de la 

asociación PMR/ACG, la PMR aislada presenta 

una menor intensidad de elevación de VHS y 

de anemia13•5•6l . 

La edad de los pacientes es un dato mayor al 

plantear el diagnóstico, en una revisión de 

1435 biopsias de ACG, sólo 2 provenían de 

menores de 50 años16l . 

La cefa lea biparietal y alteraciones visuales 

son síntomas de alta frecuencia y su asocia­

ción con una palpación dolorosa de la piel 

circundante a la arteria temporal (AT) aumen­

tan la certeza diagnóstica . Otras manifesta­

ciones comunes son los síntomas neuroftalmo-

logicos (20 a 30%) y de menor frecuencia son 

la claudicación de las extremidades inferiores 

(3 a 5%) , pseudotumor orbitario, tos crónica, 

alveolit is, debilidad diafragmática (Tabla 
2)1 1,3,4) _ 

Los diagnósticos diferenciales de una ACG 

consideran otras vasculitis y la enfermedad 

ateroesclerótica . El compromiso renal o 

pulmonar hacen pensar habitualmente en la 

presencia de una vasculitis de vasos medianos 

o pequeños. La arteritis de Takayasu se distin­

gue por afectar un grupo de menor edad, 

(sólo el 1 3 % de los pacientes tiene mas de 40 

años) y por comprometer extremidades supe­

riores con mayor frecuencia. La enfermedad 

ateroesclerotica es prevalente en el mismo 

grupo etario de la ACG, sin embargo el es-

Revista Hospital Clínlco Universidad de Chile Vol. 15 N° 4 año 2004 32 7 



pectro de síntomas sistémicos y los hallazgos 

histológicos son eficaces en distinguir ambas 

entidades. Por último deben excluirse enfer­

medades malignas simuladoras como síndro­

mes mieloproliferativos y otras causas de artri­

tis inflamatorias11.?i . 

l Qué podemos esperar de la biopsia? 
Las características histológicas de la ACG son 

la presencia de inflamación granulomatosa y 

disrupción de la elástica. En la aorta se produ­

ce un importante engrosamiento de la adven­

ticia. En las arterias musculares de tamaño 

mediano la injuria característica es por frag­

mentación de la lámina externa y e lástica con 

ausencia de engrosamiento de la media. Cé­

lulas Gigantes Multinucleadas (CGM) están 

presentes en aproximadamente la mitad de 

los casos, pero su presencia no es necesaria 

para el diagnóstico. A diferencia de otras 

vasculitis, la ACG no presenta necrosis fibrinoi­
de1a.9.10.11 .12i. 

La biopsia de arteria temporal (BAT) sigue sien­

do el patrón de referencia para confirmar el 

diagnóstico La posibilidad diagnóstica aumen­

ta en los casos que se acompañan de claudi­

cación mandibular, diplopía, palpación de 

una AT dolorosa o engrosada. A pesar de esto, 

solo un 40 a 50% de todas las BAT realizadas 

por sospecha clínica resultan positivas16-
8l . 

La BAT debe tomar muestras de 2 a 3 cm de 

largo. Se examinan cortes histológicos con in­

tervalos de 2 mm. Se obtienen al menos 1 O 

secciones de cada bloque de parafina, de 

modo que se analizan por lo menos 1 00 sec­

ciones. Se realiza tinción con hematoxilina 

eosina. Este método permite un muestreo re­

presentativo debido la característica distribu­

ción en parches de la arteritis18-
13l . 

La BAT bilateral es un método considerado 

poco invasivo y evita los errores diagnósticos. 

Si existe sospecha clínica de ACG con una 

biopsia negativa, la biopsia contralateral pue­

de ser positiva en un 1 5 a 20º/o. Además hasta 

un 1 3% de los pacientes poseen arteritis de un 

solo lado(l •6• 13l. 

Si bien una BAT bilateral negativa con síntomas 

característicos obligan a replantear el diag­

nóstico, en este caso puede realiza rse una 

prueba terapéutica con esteroides por una se­

mana. Si bien la resolución de los síntomas 

apoya el diagnóstico, no lo confirma. Por otro 

lado, dada la necesidad de una terapia p re­

coz, la BAT puede realizarse una vez iniciada 

ésta. Los estudios reportan una histología posi­

tiva, incluso 2 a 6 semanas después de inicia­

dos los corticoides, en un 25 a 85% de los ca­

sos16l. 

lEs reemplazable la BAT? 
Otras técnicas diagnósticas han intentado re­

emplazar el valor de la BAT. La ecografía 

duplex color puede detectar halos hipoecogé­

n icos alrededor de las arterias tempo rales 

comprometidas, lo que se ha atribuido a ede­

ma de la pared vascular. Los reportes iniciales 

fueron muy prometedores, pero con defectos 

metodológicos. Análisis posteriores han deter­

minado una sensibilidad de un 40% para la 

presencia de halos, con una especificidad de 

un 7 3%. Además la ecografía so lamente es 

positiva en aquellas AT alteradas al examen fí­

sico y no es capaz de detectar patología has­

ta en un 1 6% de los pacientes que sí tienen 

ACG. En suma la ecografía duplex no logra re­

emplazar aún a la BAT en diagnóstico o segui­

miento de una ACGl13l . 

La Tomografía de Emisión de Positrones con 

fluorodeoxiglucosa (FDG) detecta la glicólisis 

aumentada que caracteriza a los macrófagos 

y leucocitos activados. Esta técnica no permi­

te evaluar el compromiso de AT debido a la 

alta captación cerebral del marcador, pero 

evidencia la afección de grandes vasos 
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extracraneanos. La captación torácica de 

FDG posee una sensibilidad de 56% en el 

diagnóstico de ACG, con una especificidad 

de 98°/o y un valor predictivo positivo de 
93%(1 ,6,13), 

Los protagonistas del daño tisular 
Del punto de vista etiológico se conoce que la 

ACG predomina en la población blanca, espe­

cialmente del norte de Europa. Uno de los rasgos 

genéticos más frecuentemente encontrado es el 

alelo HLA DRB *0401111. 

En la patogenia se ha descrito varias alteracio­

nes como un número disminuido de linfocititos T 

(LT) CD8+. Además los LT CD4+ se expanden 

oligoclonalmente en la pared de los vasos afec­

tados, aparentemente atraídos por la presencia 

de un antígeno local, el que no ha sido clara­

mente identificado, aunque se han postulado vi­

rus como Hepatitis B, Parainfluenza, Virus de 

Epstein Barr, Virus Respiratorio Sincicial y Parvovirus 

B l 911,61. 

Los LT atraviesan la pared de los vasos a través 

de la adventicia lo que estimula la producción 

de lnterferón gamma (IFNy) que es un potente 

activador de macrófagos y que es crucial en la 

formación de granulomas y CGM. Los macrófa­

gos activados producen IL- l, TGF ~ e IL-6 en la 

adventicia, metaloproteinasa 2 en la túnica me­

dia y Oxido Nítrico Sintetasa inducible (iNOS) en 

la íntima. Esta compartimentalización también la 

experimentan los LT, especialmente los CD4, que 

producen IFNy y son casi exclusivos de la adven­

ticia, permitiendo el paso de otros LT a través de 

los vasa vasorum. El Factor de Transformación 

Tisular ~ (TGF~) y la iNOS son responsables de la 

formación de neointima, que explica las compli­

caciones oclusivas de la ACG. Ni las células B ni 

los anticuerpos parecen ser relevantes en el pro­

ceso de la enfermedad11.121 . Los pacientes que 

presentan ACG y PMR evidencian síntesis in situ 

de IL-l ~. IL-2 y TGF~. La IL-6 es escasa y ningún 

paciente con PMR aislada evidencia IFN y. Así, el 

IFN y se considera un importante amplificador, 

asociado a la presencia de clínica de arteritis 

craneana y de CGM11•3•
12

•
14•151. 

La presencia de trombosis en los sitios de daño 

vascular ha mantenido viva la interrogante de la 

Tabla 3 

Prednlsona 

Dosis inicial 

Reducción 

Mantención 

Duración 

Esquemas de tratamiento sugeridost1•
3
• 
11

• 
131. 

PMR 

l 0-20 mg/día primer mes 

2,5 mg e/ 2 semanas 

hasta l O mg/día 

Reducir l mg/ mes según síntomas 

ACG sin afección 
ocular 

20-40 mg/ día primeros 2 meses 

5 mg c/3-4 semanas 

hasta l O mg/día 

Reducir l mg/ mes según síntomas 

2 años antes de intentar suspender 2 años antes de intentar suspender 

ACG con afección 
ocular 

40-80 mg/ día 

primeros 2 meses 

5 mg c/3-4 semanas 

hasta 20 mg/día 

Reducir 2.5 mg/ mes según 

síntomas 

2 años antes de intentar 

suspender 

Agregar 

Metotrexato o 

Azatloprlna 

Ante efectos adversos o 

requerimientos de altas dosis 

de corticoides 

Ante efectos adversos o requerimientos Ante efectos adversos o 

de altas dosis de corticoides requerimientos de altas dosis 

de corticoides 

PMR: Polímlalgia Reumática; ACG: Meritis de Células Gigantes. 
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participación de otros factores como los anti­

cuerpos antifosfolípidos. Sin embargo, no se ha 

establecido una relación entre la presencia de 

estos anticuerpos y los eventos isquémicos y po­

dría tratarse sólo de un epifenómeno debido a la 

exposición de fosfolípidos endoteliales luego de 

la injuria vascularP6l-

Aliviar con cautela pero sin temor; resol­
viendo los cuando y cuanto tratar. 
Si bien no existen guías algorítmicas de tratamien­

to, los corticoides siguen siendo de primera elec­

ción. Se sugieren esquemas de tratamiento según 

el grado de compromiso clínico (Tabla 3). Dosis de 

mantención mayores a l 5 a 20 mg/ día, son nece­

sarias en aproximadamente 20% de los pacientes 

con ACG, por lo cual se hace necesaria la adición 

de un agente ahorrador de esteroides. Entre los 

más utilizados están Metotrexato (MTX) y Azatiopri­

na, aunque hay pocos estudios que hayan com­

parado la eficacia de estos regímenes, las eviden­

cias apoyan ligeramente más a MTX. La presencia 

de síntomas visuales obliga a un esquema más 

agresivo para evitar una amaurosis definitiva. Si el 

tratamiento es instalado en las primeras 24 horas, 

la mejoría visual alcanza el 58%, comparada con 

el 6% de respuesta de los casos en que la terapia 

se retarda. La pérdida de la visión después de ha­

ber iniciado los corticoides puede ocurrir en la eta­

pa de retirada esteroidal. Los esquemas de días 

alternos no han demostrado mantener un buen 

control de los síntomas y en la mayoría de los ca­

sos debe ser reemplazada por un esquema diario. 

Las megadosis de esteroides endovenosos no han 

demostrado ser más efectivas en mejorar o preve­

nir el deterioro de la visión. Aunque la ACG no es 

una enfermedad naturalmente trombogénica, se 

ha reportado beneficio con el uso de aspirina en 

dosis bajas. El uso de terapias biológicas ha sido re­

portada en series de casos con resultados alenta­

dores, pero estudios diseñados para establecer su 

utilidad en ACG están aún en desarro11011.3. i i . i
31. 

lPodemos considerar la ACG como una 
entidad "benigna"? 

Desde antiguo se ha considerado a la cegue­

ra como la complicación más seria de la 

ACG. Esta es causada por el compromiso de 

las arterias ciliares posteriores o de la arteria 

retinal llevando a una neuropatía isquémica ópti­

ca anterior y potencialmente, amaurosis mono o 

biocular. Esta puede ser brusca, pero más de la 

mitad de los pacientes t ienen síntomas previos. 

La incidencia de la ceguera varía entre un O a 

65 % según las series. Sin embargo, en el último 

tiempo se ha reportado ceguera en alrededor 

de un 16% de los casos. Este cambio, probable­

mente se debe a que hoy en día existe un ma­

yor índice de sospecha y por consiguiente, un 

tratamiento más precozt3.e1 . 

El compromiso de grandes vasos se encuentra 

en al menos el l 5% de las ACG, siendo la aorta 

torácica la más frecuentemente afectada. La 

revisión de una cohorte de pacientes con ACG 

muestra un 27% de compromiso de grandes va­

sos (incidencia de 30.5 por l 000). Los pacientes 

con ACG tienen l 7, 3 veces más posibilidades 

de desarrollar un aneurisma aórtico torácico y 

2,4 veces de uno abdomina111. 171
• 

Aunque clásicamente la ACG se considera 

autolimitada en el curso de l a 2 años de trata­

miento, la duración promedio de corticoterapia 

es de 6 años, e incluso indefinida. La mortalidad 

de la enfermedad sigue estando sujeta a contro­

versias ya que algunos autores reportan larga 

sobrevida a 5 años pero no a l O años. Esto se 

explicaría por una suma de hechos como una 

mayor incidencia de complicaciones de la tera­

pia esteroidal, incluida una dosis insuficiente y 

una mayor frecuencia de eventos vasculares12•131
• 
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