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Aneurisma de aorta ascendente asociado a arteritis

de células gigantes
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La afectacion de la aorta es una complicacion
infrecuente pero bien caracterizada de la arteritis
de células gigantes (ACG). Presentamos un caso
clinico de aneurisma de aorta ascendente en un
paciente diagnosticado de ACG. Se llevo a cabo
satisfactoriamente una reparacion quirdargica de la
lesion. Se realiza una revision de las caracteristicas
anatomicas vy fisiologicas de la aorta, asi como la
asociacion de la ACG con los aneurismas de aorta
en cuanto a incidencia, factores predictores y
mortalidad asociada.
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Aneurysm of the ascending thoracic aorta
associated with giant cell arteritis

Involvement of the aorta is a rare but well
characterized complication of giant cell arteritis
(GCA). We report a case of aneurysm of the
ascending thoracic aorta in a patient previously
diagnosed with GCA. Surgical repair of the lesion
was successful. The anatomic and physiologic
characteristics of the aorta and the association
between aortic aneurysm and GCA, including the
incidence, predictive factors and mortality, are
reviewed.

Key words: Giant cell arteritis. Aneurysm. Aorta.

Introduccion

La arteritis de células gigantes (ACG), también de-
nominada arteritis de la temporal o arteritis granu-
lomatosa, es una vasculopatia inflamatoria idiopati-
ca que afecta a arterias de mediano y gran calibre.
La lesion anatomopatologica se caracteriza por la
infiltracion de linfocitos T y macrofagos, que en
ocasiones se organizan formando auténticos granu-
lomas!. La inflamacién de la pared de los vasos
conduce a la oclusion de la luz arterial y a la isque-
mia de los tejidos. Aunque las manifestaciones cli-
nicas caracteristicas de la ACG dependen en gran
medida de la afectacion de arterias de calibre me-
diano dependientes de la arteria carétida, reciente-
mente ha suscitado un gran interés la afectacion de
la aorta, principalmente en su primer y segundo
tramos, en el seno de la ACG, que en ocasiones
puede condicionar la formacion de un aneurisma o
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la diseccion de la pared del vaso!. Presentamos un
caso de ACG complicado con un aneurisma de la
aorta ascendente.

Caso clinico

Varon de 76 anos, de raza blanca, con antecedentes
personales de hipertension arterial, litiasis renal y
reseccion transuretral de un adenoma de prostata.
En diciembre de 1998 desarroll6 cefalea holocraneal
de reciente comienzo y sensibilidad dolorosa en el
cuero cabelludo, sin otra sintomatologia acompa-
nante. La exploracion fisica puso de manifiesto sen-
sibilidad dolorosa a la presion en la arteria temporal
izquierda, con pulsos conservados y sin nodulacio-
nes. El resto de la exploracion general fue normal.
Las series hemdticas demostraron como Unica alte-
racion una hemoglobina de 12 g/dl. La velocidad
de sedimentacion globular (VSG) fue de 116 mmHg
a la primera hora. Se realizo6 una biopsia de arteria
temporal izquierda que puso de manifiesto una pro-
liferacion de la intima y un engrosamiento de la
media, sin infiltrado inflamatorio. La evaluacién of-
talmologica fue normal. El paciente fue diagnostica-
do de ACG vy tratado con prednisona (40 mg/dia),
acido acetilsalicilico, omeprazol, suplementos de
calcio y vitamina D, y risedronato, con un especta-
cular control de sus sintomas en las primeras 48 h
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Figura 1. A) Ecocardiografia que pone de manifiesto un aneurisma
de aorta ascendente. B) Tomografia computarizada que muestra la
existencia de aneurisma de aorta ascendente. C) Aortografia reali-
zada en proyeccion oblicua anterior izquierda que muestra dilata-
cion aneurismdtica de aorta (Ao) ascendente. Contrastacion de ven-
triculo izquierdo (VD) similar a la Ao, que indica la presencia de
insuficiencia adrtica grave. VAo: vdlvula aortica.

de tratamiento, asi como normalizacion de la VSG.
El paciente permanecié asintomdtico durante 2
anos, hasta la suspension completa del tratamiento
esteroideo. En octubre de 2001 reaparecieron la ce-
falea holocraneal y la elevacion de los reactantes de
fase aguda, y se tratd de nuevo con prednisona,
con favorable respuesta clinica y analitica.

En enero de 2004 el paciente acudié de nuevo por
un cuadro de dolor en la pantorrilla izquierda, con

524  Rev Esp Reumatol 2004;31(9):523-5

aumento del perimetro de ambas piernas, sobre
todo de la izquierda. La presion arterial era de
145/75 mmHg en el brazo derecho y 135/75 mmHg
en el izquierdo. No existian cordones venosos y la
prueba de Hommans fue negativa. La auscultacion
cardiaca mostraba un soplo sistolico polifocal, no
recogido en las anteriores exploraciones fisicas.

Se realizaron diferentes pruebas complementarias.
La ecografia-Doppler descartd trombosis venosa o
quiste de Baker. El electrocardiograma mostré un
bloqueo anterior de la rama izquierda y fibrilacion
auricular. La radiografia de térax puso de manifies-
to un ensanchamiento de la silueta de la aorta tora-
cica. El ecocardiograma evidencié una insuficiencia
aoértica grave y una dilatacion de la aorta ascenden-
te, con un didmetro de 50 mm (fig. 1A). La tomo-
graffa computarizada (fig. 1B) confirmé la presen-
cia de un gran aneurisma de la aorta ascendente,
sin signos de diseccion. El estudio hemodinamico
previo a la cirugia puso de manifiesto una dilata-
cion aneurismatica de la aorta ascendente (fig. 10).
El paciente fue tratado quirdrgicamente mediante
sustitucion valvular aodrtica e implantacion de un
tubo adrtico supracoronario, con evolucion clinica
favorable.

Discusion

La ACG aparece preferentemente en individuos
mayores de 50 anos, y su incidencia aumenta pro-
gresivamente con la edad. Las mujeres se afectan
con mayor frecuencia, con una relacion de 2-3/1%
La frecuencia de la ACG es mayor en paises escan-
dinavos y en regiones habitadas por individuos
descendientes de europeos septentrionales, con
una incidencia anual de entre 15-25/100.000 habi-
tantes®. Se ha descrito la implicacion del complejo
mayor de histocompatibilidad de clase II en la sus-
ceptibilidad a desarrollar ACG, en concreto el HLA-
DRB1*04, en una poblacion afecta de esta enferme-
dad en Lugo®.

El proceso inflamatorio en la ACG se localiza prin-
cipalmente en los vasos que se originan en el caya-
do adrtico. La afectacidon vascular suele ser par-
cheada o segmentaria. En estudios de necropsia se
han hallado lesiones en la aorta proximal y distal
en un 1,6% de 889 casos post mortenr’. Se puede
observar necrosis en porciones de la pared arterial,
asi como granulomas. La trombosis puede aparecer
como un proceso secundario a la inflamacion acti-
va de la pared arterial. Mis tarde, estas areas pue-
den recanalizarse. Es importante resaltar que la di-
seccidon aneurismatica del vaso y la hemorragia no
ocurren en las arterias de mediano calibre (arterias
temporal, subclavia o axilar) sino que se limitan a
la arteria aorta'.

Las manifestaciones clinicas de la ACG dependen
del dano vascular y de la presencia del proceso in-
flamatorio sistémico'. Las manifestaciones relacio-
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nadas con el dano vascular son tipicamente la cefa-
lea, la hiperestesia del cuero cabelludo, la claudica-
cion mandibular o los sintomas oculares, como la
amaurosis fugaxy diplopia.

Se calcula que entre un 10 y un 15% de los pacien-
tes con ACG presentan afectacion adrtica sintomati-
ca pero, debido a la clinica silente, esta afectacion
podria ser incluso mis frecuente'. La aorta puede
afectarse en toda su extension pero las complica-
ciones se localizan mas frecuentemente en el caya-
do aodrtico y en la aorta tordcica, y es mas infre-
cuente la afectacion de la aorta abdominal®.
Hoffman ha resaltado las diferencias anatomicas y
fisiologicas entre las diferentes porciones de la aor-
ta’. De hecho, la aorta es un vaso heterogéneo a lo
largo de su extension. Los estudios post mortem
han demostrado que la localizacion mas frecuente
de los aneurismas aoérticos de origen inflamatorio
es la aorta toracica. El grosor de la pared y la con-
centracion de vasa vasorum en la pared aoértica van
disminuyendo desde la region tordcica hasta la ab-
dominal. Diferentes estudios han demostrado que
la sintesis del coldgeno y la elastina, asi como el
grosor de la membrana eldstica y el nimero de la-
minas elasticas, disminuyen conforme nos alejamos
de la raiz adrtica’. Con el envejecimiento, la aorta
presenta un aumento de la fragmentacion y dege-
neracion de la elastina que conduce a una mayor
rigidez y pérdida de elasticidad.

Nuenninghoff et al® han publicado recientemente
un estudio sobre la incidencia y los factores predic-
tores de complicaciones en arterias de gran calibre
en pacientes con ACG. En el estudio se obtuvo un
27% de casos incidentes de complicaciones en arte-
rias de gran calibre en el grupo estudiado. Predo-
minaron los casos de diseccion de aneurisma aorti-
co, la mayoria en la aorta toracica. La hiperlipemia
y la enfermedad coronaria se asociaron al desarro-
llo de aneurisma aortico y/o diseccion en el seno
de la ACG. Comparadas estas cifras con la frecuen-
cia de complicaciones de grandes vasos en la po-
blacion general no diagnosticada de ACG, la fre-
cuencia de aneurisma de aorta tordcica y
abdominal era 17,3 y 2,4 veces superior, respecti-
vamente.

La afectacion de la aorta ascendente clinicamente
puede manifestarse como insuficiencia aortica, dis-
nea de esfuerzo, dolor toracico resultante de la di-
seccion aodrtica, cardiopatia isquémica o muerte su-
bita. La afectacion de la aorta ascendente es un
evento tardio de la ACG, y se presenta varios anos
después del diagnostico de la enfermedad, con una
mediana de 7 afos’. En otros enfermos, la afecta-
cion aodrtica o de sus ramas principales puede ma-
nifestarse Gnicamente como un sindrome de caya-
do adrtico caracterizado por claudicacion vascular
de miembros superiores, soplos arteriales, disminu-

53

cion de pulsos y asimetria en la determinacion de
la presion arterial.

El pronostico de la afectacion de la aorta toracica
en la ACG es malo. El estudio de Nuenninghoff et
al, referido previamente® demuestra que la mortali-
dad es marcadamente mayor en los pacientes con
disecciéon de la aorta toracica, con una mediana de
supervivencia de 1,1 afos. Este aumento de morta-
lidad se relacionaba con un tratamiento glucocorti-
coideo insuficiente durante el primer ano tras el
diagnostico.

En resumen, presentamos un caso que ejemplifica
la asociacion caracteristica, aunque infrecuente, de
aneurisma de aorta ascendente en un paciente pre-
viamente diagnosticado de ACG. El clinico debe
mantener un alto grado de sospecha sobre estas
complicaciones en la aorta en los pacientes diag-
nosticados de ACG por las implicaciones pronosti-
cas y la gravedad de estas manifestaciones tardias
de la ACG.
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