Orphanet Urgencias es una coleccién destinada a

los médicos de urgencias, en el lugar de la urgencia
r O e . (SAMU) o en las urgencias hospitalarias.
K y urgenc1as Estas recomendaciones se han elaborado en
e Francia con los Centros de Referencia de
Enfermedades Raras (CRMR), la Sociedad
L. . Francesa de Medicina de Urgencias (SFMU), la
«Buenas praCtlcaS en casos de urgenCIa» agencia de biomedicina (ABM) y las asociaciones de
pacientes.

Estas recomendaciones son generales. Cada
paciente es Unico, solo el médico puede juzgar su

adaptacion a cada situacion particular.

.Arteritis de ceélulas gigantes
Enfermedad de Horton

Sinénimos:
Arteritis temporal.

Definicion:
La arteritis de células gigantes (ACG), arteritis temporal o enfermedad de Horton, es una
vasculitis de los grandes troncos arteriales.

Afecta a personas mayores de 50 afios (en especial a partir de los 70 afios) y es mas frecuente
en mujeres (3 de cada 4 casos).

Esta enfermedad inflamatoria vascular afecta principalmente a las ramas de las arterias
carotidas externas, a las arterias oftalmicas y a sus ramas y a las arterias vertebrales. Debido a
ello, sus principales manifestaciones clinicas son “cefélicas”.

En la mitad de los casos la ACG viene acompafiada de pseudopoliartritis rizomélica (PPR),
también llamada polimialgia reumatica y, en uno de cada tres, de aortitis, a menudo de caracter
subclinico.

A corto plazo, la ACG es temida por sus complicaciones oftalmoldgicas isquémicas, que
pueden desencadenar ceguera irreversible y pérdida de autonomia.

La etiologia de la ACG es desconocida, aunque existe susceptibilidad genética (HLA DR4) y
factores de riesgo ambientales.

Para saber mas:
Ficha Orphanet de la enfermedad: www.orphanet.es
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Ficha de manejo para el SAMU
(Servicio de Asistencia Médica de Urgencias)

Arteritis temporal, arteritis de células gigantes.

Enfermedad inflamatoria vascular localizada preferentemente en las ramas de las arterias
carétidas externas, las arterias oftdlmicas y sus ramas, y las arterias vertebrales.

Afectacion oftadlmica isquémica (riesgo de ceguera);

Perforaciéon de un diverticulo de sigma en caso de tratamiento crénico con corticoides,
complicacion extremadamente rara.

Complicacién crénica de una aortitis: dilatacién, aneurisma, diseccion;

Acido acetilsalicilico a dosis antiagregantes;
Corticoides;
Inmunodepresores.

Posibles errores en relacion a la etiologia de la cefalea en pacientes mayores;
Complicaciones de la corticoterapia.

Medicalizacion en funcién de la sintomatologia y de la sospecha diagndstica;

Admisién rapida en un servicio de urgencias (0 en un area especifica en funcién del diagnostico
probable).

Centros, Servicios y Unidades de Referencia en el Sistema Nacional de Salud: CSUR en
enfermedades autoinmunes sistémicas.

Centros/consultas expertos en el tratamiento de la arteritis de células gigantes recogidos en
Orphanet: www.orphanet.es
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Ficha para las urgencias hospitalarias

Las situaciones de urgencia son:

» Situacion de urgencia 1: riesgo oftalmoldgico

La situacion de urgencia mas frecuente en el curso de la ACG es el riesgo oftalmolégico
isquémico que puede producir ceguera. Generalmente, se instaura antes o en el
momento del diagndstico de la ACG. Puede ser el motivo de consulta.

» Situacion de urgencia 2: perforacion diverticular

La perforacion diverticular, mas frecuentemente sigmoidea, es una complicacion a tener
en cuenta debido a que suele darse en pacientes de edad avanzada y en tratamiento
prolongado con corticoides.

Otras complicaciones de la corticoterapia pueden presentarse en pacientes con ACG en
tratamiento con corticoides a largo plazo (retencion hidrosalina, HTA, diabetes...).

» Situacion de urgencia 3: complicaciéon cardiovascular

La enfermedad de Horton puede afectar a los grandes vasos extracraneales: la
localizacion adrtica de la enfermedad de Horton esta probablemente subestimada, pero
se trata de una complicacion grave de la enfermedad.

La apariciobn de dolor toracico en pacientes en tratamiento con corticoides debera
generar sospecha de infarto de miocardio y, en especial, de complicaciones de tipo
diseccion adrtica secundaria a la aortitis ligada a la ACG. Esta complicacion aparece
preferentemente a nivel de la aorta toracica, pero puede también ocurrir a nivel de la
aorta abdominal.

Otras situaciones que pueden darse, que requeriran una atencion especifica reumatologica:
fractura vertebral, osteonecrosis, polimialgia reumatica o0 pseudopoliartritis rizomélica,
poliartritis edematosa...
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» Recomendaciones generales:

En caso de riesgo oftalmoldégico,
la puesta en marcha del tratamiento no debera retrasarse en ningldn caso,
ya que se trata de una urgencia absoluta.

En pacientes de edad avanzada en tratamiento con corticoides parala ACG
con un cuadro abigarrado de dolor abdominal
debe descartarse una perforacion diverticular.

» Situacién de urgencia 1: riesgo oftalmolégico

1. Medidas diagndésticas en urgencias

= Elementos de diagndstico clinico:

-  CUALQUIER sintoma oftalmoldgico repentino: vision borrosa, diplopia, problema
visual uni- o bilateral transitorio o permanente de tipo velo negro, escotoma central o
déficit del campo visual, o incluso ceguera en el contexto de un sindrome inflamatorio
aislado debera hacer sospechar una ACG, especialmente si los sintomas ocurren en
una persona mayor de 50 afios o si estan asociados a cefalea no habitual.

- Estos problemas visuales pueden estar ligados a la lesion de arterias oftalmicas o a
un accidente cerebrovascular (ACV) isquémico en la region vertebrobasilar.

= Evaluacion de la gravedad:

- Si no se trata la ceguera es consecuencia inevitable, todo sintoma oftalmologico es
un signo de gravedad.
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= Exploraciones en urgencias:

Es necesario realizar un examen oftalmolégico que explore la eventual causa
oftalmoldgica isquémica.

SIN EMBARGO, el examen no debe retrasar la inmediatez del tratamiento

Pruebas bioquimicas indicativas de sindrome inflamatorio: proteina C-reactiva,
fibrin6geno, ionograma, glucemia en ayunas (antes de la administracion del bolo de
metilprednisolona).

ECG (antes de la administraciéon de metilprednisolona).

Resonancia magnética cerebral:

- de urgencia en caso de signos de ACV vertebrobasilar en fase aguda;
- ante un examen oftalmolégico normal en el resto de los casos.

2. Medidas terapéuticas inmediatas.

= Monitorizacion:

Monitorizacién cardiaca durante la administracion del bolo de metilprednisolona y
durante las 2 horas posteriores a la perfusion.

= Medidas sintomaticas:

Comenzar el tratamiento inmediatamente en urgencias en caso de sospecha clinica.

= Tratamientos especificos:

Acido acetilsalicilico 100 mg/dia;
Bolo de metilprednisolona 500-1000 mg/dia en perfusion lenta de 3h durante 3 dias;
Seguido de prednisona 1mg/kg/dia por via oral.

Inhibidor de bomba de protones por via oral.
El manejo requiere consulta previa con el médico internista del hospital.
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» Situaciéon de urgencia 2: perforacién diverticular

1. Medidas diagndsticas en urgencias

= Elementos de diagndstico clinico:

Una perforacion diverticular es una urgencia diagndstica y terapéutica;

Los corticoides incrementan el riesgo de perforacion diverticular y a su vez atentdan
los sintomas de irritacion peritoneal;

En pacientes con ACG de edad avanzada y en tratamiento con corticoides que
presentan un cuadro de dolor abdominal abigarrado, hay que descartar en primera
instancia una perforacion diverticular.

» Evaluacién de la gravedad:

Peritonitis generalizada por ruptura de un diverticulo: el absceso puede romperse
dentro de la cavidad peritoneal y causar peritonitis purulenta y posteriormente
fecaloidea, o afectar un 6rgano cercano como la vagina o la vejiga urinaria, dando
lugar a una fistula sigmoideo-vesical con neumaturia y fecaluria;

Hemorragia importante por erosion de una arteriola diverticular;

La sigmoiditis puede igualmente evolucionar de manera progresiva a una estenosis,
causante de episodios oclusivos o suboclusivos.

= Exploraciones en urgencias:

Evaluacion por un cirujano digestivo;

Escaner (TAC) abdominal (buscar engrosamiento de la pared coldnica y eventual
absceso pericolico y/o neumoperitoneo);

Evaluacion preoperatoria: andlisis sistematicos, grupo/Rh/RAI, radiografia de torax.

2. Medidas terapéuticas inmediatas.

= Monitorizacioén:

En caso de inestabilidad hemodinamica: monitorizacion (presion arterial, frecuencia
cardiaca, saturacién de oxigeno);

Valoracion del dolor;
Vigilancia de la temperatura corporal.
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= Medidas sintomaticas:

Analgésicos adecuados al nivel de dolor;
Antipiréticos;
Oxigenoterapia conforme al valor de SpO2;

Colocacion de via venosa que permita la expansion volémica en caso de
inestabilidad hemodinamica.

= Tratamientos especificos:

En caso de peritonitis por perforacion diverticular: cirugia de urgencia para
intervencién de Hartmann (intervencidbn en dos tiempos: sigmoidectomia sin
restablecimiento de la continuidad digestiva, con colostomia iliaca izquierda terminal
y cierre del mufién rectal; y posteriormente restauracion de la continuidad, una vez la
finalizado el proceso infeccioso e inflamatorio).

En caso de sigmoiditis diverticular sin perforacién: tratamiento antibidtico,
antiespasmadico y dieta sin residuos.

Absceso perisigmoideo: puncion y drenaje con ecografia, tratamiento antibiético. La
indicacion de reseccidn quirdrgica debera plantearse tras dos eventos de sigmoiditis
no complicada, o uno de sigmoiditis complicada.

» Situacion de urgencia 3: complicacion cardiovascular

1. Medidas diagndsticas en urgencias

= Elementos de diagndstico clinico:

Cualquier dolor toracico, dorsal y/o lumbar en un contexto de ACG, por lo comun de
varios afios de evolucion, debe hacer sospechar un infarto de miocardio o la
complicacion de una aortitis (dilataciéon, aneurisma o diseccién adrtica, insuficiencia
aodrtica...);

La aortitis es pocas veces primaria y ocurre frecuentemente coincidiendo con la
reduccion de la dosis de corticoides.

Asimismo, se deben sospechar estas complicaciones en caso de sindrome
inflamatorio aislado acompafiado de fiebre o de dolores toracoabdominales.

» Evaluacién de la gravedad:

Estado de shock (cardiogénico en caso de infarto de miocardio, hemorragico en caso
de ruptura adrtica): taquicardia, hipotensioén, sudoracion, palidez, problemas de
conciencia, oligoanuria.
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= Exploraciones en urgencias:
- ECG
- Escéaner (TAC) toracoabdominal con y sin administracién de contraste.

La realizacién de un PET-TAC para un diagnéstico precoz no procede en caso de
urgencia.

2. Medidas terapéuticas inmediatas.

= Monitorizacion:

- En caso de inestabilidad hemodinamica: monitorizacion (presion arterial, frecuencia
cardiaca, saturacion de oxigeno).

- Evaluacion del dolor.

» Medidas sintométicas:
- Analgésicos adecuados al nivel de dolor;
- Oxigenoterapia conforme al valor de SpO2;

- Colocacion de via venosa que permita la expansion volémica en caso de shock.

= Tratamientos especificos:
- Aortitis complicada:
Bolos de metilprednisolona 500-1000 mg/dia en perfusién lenta de 3h durante 3 dias;
Seguido de prednisona 1mg/kg/dia por via oral;
- Tratamiento especifico de urgencia adrtica (rotura de aneurisma, diseccion adrtica);

- Tratamiento especifico de sindrome coronario agudo con descenso del segmento
ST/ST+ (IDM) con doble antiagregacion plaquetaria, anticoagulacion y propuesta de
revascularizacion (construccion de puentes o angioplastia).

Arteritis de células gigantes ©Orphanet 2020
Orphanet Urgencias
http://www.orpha.net/data/patho/Emgq/Int/es/ArteritisCelulasGigantes ES es EMG ORPHA397.pdf



http://www.orpha.net/data/patho/Emg/Int/es/ArteritisCelulasGigantes_ES_es_EMG_ORPHA397.pdf

» Traslado desde el domicilio hasta el servicio de urgencias

= ;Dobnde trasladarlo?

- Recepcion de los servicios de urgencias

= ;CoOmo trasladarlo?
- En ambulancia en caso de riesgo oftalmologico;
- SAMU (Servicio de Atencién Médica de Urgencia) en los otros casos.

= ;Cuéando trasladarlo?
- De inmediato en todos los casos.

» Orientacion en el curso de las urgencias hospitalarias

= :;Dobnde trasladarlo?

- Servicio de medicina interna o cirugia.

= ;,Cbmo trasladarlo?
- Traslado simple para el riesgo oftalmolégico.

= ;Cuéando trasladarlo?
- Una vez concluida la monitorizacion tras el primer bolo de metilprednisolona.

- Riesgo de alteraciones del ritmo cardiaco durante la administracion del bolo de
metilprednisolona.

- Riesgo de crisis hipertensiva ligada a la corticoterapia a dosis altas;
- Riesgo de infeccién ligada a la corticoterapia (a medio plazo)
- Posible efecto rebote debido al cese del tratamiento con corticoides.

Ninguna.
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- Durante la fase aguda del tratamiento de la ACG: no es necesario tomar precauciones con
respecto a la dieta en relacion a la administracion de corticoides.

- Tras el bolo, es importante establecer una monitorizacion dietética, debido al riesgo de
resorcion Osea (consulta con dietista), programando una valoracion 6sea completa para la
prevencion del riesgo de osteoporosis (densitometria 6sea, metabolismo fosfocalcico).
También se recomienda la evaluacién del riesgo de descompensacion psiquiatrica o
psicoldgica ligada al tratamiento con corticoides.

- Se recomienda proporcionar una cita con el facultativo responsable del seguimiento, asi
como facilitar informacion con el fin de mejorar la adherencia al tratamiento.

- Los talleres de ETP (educacion terapéutica del paciente) podrian ayudar al paciente y a su
entorno a entender la enfermedad y sus implicaciones cotidianas, los tratamientos, los
signos de recaida o las complicaciones. Estos talleres también pueden cumplir la funcién de
grupos de apoyo.

- Las asociaciones de pacientes pueden ser de ayuda para el paciente y su entorno,
contribuyendo a reducir el aislamiento, ofreciendo escucha y apoyo moral. Permiten crear
lazos entre pacientes para que éstos puedan compartir sus experiencias y favorecen la
mejora de la salud del paciente, proporcionando informacion sobre la enfermedad y
facilitando el acceso a la red sanitaria (centros y redes de referencia, area de salud de
enfermedades raras) y a los servicios sociales, en especial en el momento del alta
hospitalaria.

En el estado actual de conocimiento es posible, la donacion de ciertos 6rganos y tejidos.

La edad media de presentacion de la enfermedad y la del paciente en el momento de la
donacion hace que se requiera una atencion particular a comorbilidades asociadas o inducidas
por la enfermedad y su tratamiento.

Para una respuesta adaptada e individualizada, se debera contactar con la Organizacion
Nacional de Trasplantes (ONT):

Organizacion Nacional de Trasplantes
C/ Sinesio Delgado 6-8, Pabellon 3
28029 Madrid

- Teléfono: 917 278 699

- Fax: 912 104 006

- Correo electronico a: ont@sanidad.gob.es
Web ONT: www.ont.es
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De manera general y en base al conocimiento actual:

» Riesgo de transmision de la enfermedad: no existe riesgo de transmision de la
enfermedad por la donacion de érganos.

» Riesgo especifico ligado a la enfermedad o al tratamiento: debido al tipo de tratamiento
recibido y a la evolucion natural de la enfermedad, es preciso llevar a cabo una exploracién
minuciosa de los 6rganos a donar. La angiografia y la angioTDM son los examenes de
referencia utilizados para el diagnéstico de las vasculitis de grandes vasos, sin que las
lesiones detectadas sean especificas. La angiografia no permite hacer un diagndstico
precoz. En caso de fiebre prolongada se debera descartar una patologia infecciosa (en
particular, tuberculosis) o autoinmune.

- Donacion de organos: durante la fase aguda de la enfermedad, el trasplante de érganos
es arriesgado, ya que la vasculitis puede ser difusa. Una evaluacién precisa permitira medir
la relacion beneficio/riesgo que guiard al equipo médico en la toma de decisiones en
relacion a la lista de espera para trasplante.

Podran ser trasplantados:

- los rifiones, tras la evaluacion del impacto de la vasculitis; se debera realizar una
busqueda de aneurismas en las arterias renales.

- el higado, tras la verificacion de la ausencia de lesiones aneurisméticas.

- el corazon, los pulmones, el pancreas y el intestino son rara vez trasplantables, por el
hecho de que la edad media de presentacion de la enfermedad es tardia y por el riesgo
de vasculitis.

- Donacion de tejidos: los tejidos habitualmente propuestos para trasplante son piel y
hueso. Los vasos sanguineos y las valvulas estan contraindicados en la fase aguda; la
donacién de cérnea debe evitarse en caso de evento ocular no documentado.

Centros/consultas expertos en el tratamiento de la arteritis de células gigantes recogidos en
Orphanet: www.orphanet.es
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- Recommandations du Groupe d’étude francais des artérites des gros vaisseaux (GEFA):
https://gallery.mailchimp.com/4ee662ef89beb0fc6c927e39f/files/Management _of giant_cell

arteritis.pdf
- PNDS; Artérite a cellules géantes (Horton) www.has-sante.fr

- Lemos J, Eggenberger E. Neuro-Ophthalmological Emergencies. Neurohospitalist.
2015;5(4):223-33.

- Liozon E, Ly KH, Robert PY. Ocular complications of giant cell arteritis. Rev Med Interne.
2013; 34(7):421-30.

- Ameer MA, Peterfy RJ, Bansal P, et al. Temporal (Giant Cell) Arteritis. [Updated 2020 Mar
17]. In: StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2020 Jan.
Disponible en: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459376/

- Barraclough et al. Diagnosis and management of giant cell arteritis. British Journal of
General Practice. 2012; 62:329-330. DOI: 10.3399/bjgp12X649313

- Ponte C, Rodrigues AF, O’Neill L, Lugmani RA. Giant cell arteritis: Current treatment and
management. World J Clin Cases 2015; 3(6): 484-494
Disponible en: URL: http://www.wjgnet.com/2307-8960/full/v3/i6/484.htm
DOI: http://dx.doi.org/10.12998/wjcc.v3.i6.484
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