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RESUMEN

Pareja conviviente de mas de 40 afios en la que, en breve espacio de tiempo, la mujer es diag-
nosticada de arteritis de células gigantes y el esposo de polimialgia reumatica.
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ABSTRACT

Polymyalgia and giant-cell arteritis in a married couple

Couple cohabiting for over 40 years in which, in a short space of time, the wife is diagnosed with

giant-cell arteritis and the husband with polymyalgia rheumatica.
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INTRODUCCION

La coincidencia de un diagnéstico de polimialgia reumatica (PMR) y arteritis
de células gigantes (ACG) en una pareja no es algo comun. En la literatura no
hemos encontrado ningun caso publicado en Espafna. Presentamos el caso
de un matrimonio en el que primero debuté la mujer con clinica compatible
con PMR y que luego desarrollé una arteritis de células gigantes y apenas un
afno después el marido con una PMR.

La prevalencia de la PMR es de 12,7 por 100.000 habitantes en poblacion
de paises mediterraneos; la prevalencia de ACG es de 11 casos por 100.000
habitantes en mayores de 50 afos. La coexistencia de PMR en una pareja
solo ha sido descrita en el mundo en 6 casos'; en cuanto a la coexisten-
cia de ambas enfermedades (ACG y PMR), solo hemos encontrado un caso
publicado en la literatura que haya ocurrido en una misma pareja descrito
en 19842, Ambas enfermedades se dan en pacientes mayores de 50 afos,
siendo la edad media en ACG de 73 afos.

La PMR ocurre el triple de veces en mujeres que en hombres®. La relacién
que existe entre ambas entidades no esta aclarada; algunos piensan que es
la misma entidad, pero con expresion clinica distinta; de hecho la mitad de
los pacientes con ACG presenta un cuadro de PMR, siendo a veces la Unica
manifestacién de la enfermedad®. En algunos estudios se ha visto que apro-
ximadamente el 10 % de pacientes con PMR presentan signos histologicos
de arteritis sin manifestaciones clinicas de vasculitis. De cualquier forma en
todos los pacientes con PMR hay que vigilar la presencia de cefalea de re-
ciente comienzo, claudicacion mandibular o amaurosis fugax.

Los criterios diagnosticos del American College of Rheumatology (ACR) para
la ACG son:
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e Edad de inicio 50 afios 0 mayor.

e (Cefalea de reciente comienzo.

¢ Dolor en la zona de la arteria temporal o dismi-
nucién del pulso.

e \Velocidad de sedimentacion (VSG) mayor o
igual de 50 mm/hora.

e Biopsia positiva de la arteria temporal.

El paciente debe cumplir al menos 3 criterios para

el diagnostico®.

Los criterios diagnésticos de la polimialgia reuma-
tica se presentan en la tabla 1°.

Los criterios de EULAR son los empleados en la
actualidad. Los criterios obligados son: edad ma-
yor de 50 afios, dolor en ambos hombros, PCR y/o
VSG anormales.

Referencia

Bateria de criterios

Diagnéstico

pelvis, muslos.

e Dolor muscular bilateral durante 2 semanas en mas
de 2 partes: cuello, hombros, brazos, caderas /

Nobunaga (1989) | *®

Enzimas musculares normales.

Se requiere la presencia de los 4
criterios para el diagnostico

e VSG > 40 mm/h.

e Sininflamacién en articulaciones de las manos.

e  Criterio indispensable: edad > 50 afios + omalgia
bilateral + VSG y/o PCR elevada.

EULAR y ACR

e  Criterios clinicos: Rigidez matutina mas de 45 min;
dolor de caderas y limitacion del movimiento; ausen-
cia de FR o ACCP; ausencia de sinovitis periférica.

Se requiere la presencia del criterio
indispensable y ademas una pun-

(2012)

glenohumeral.

e  Criterios radioldgicos: al menos uno de los hombros
con bursitis subdeltoidea, tenosinovitis del biceps o
sinovitis glenohumeral y al menos una cadera con
sinovitis o bursitis; ambos hombros con bursitis
subdeltoidea, tenosinovitis del biceps o sinovitis

tuaciéon minima obtenida de criterios
clinicos y radioldgicos

Tabla 1. Criterios diagndsticos de polimialgia reumatica. ACCP: Anticuerpos anti-péptido ciclico citrulinado. FR: Fac-
tor reumatoide. PCR: Proteina C reactiva. VSG: Velocidad de sedimentacion globular.

CASO CLINICO
Esposa

Mujer de 75 afios de edad con antecedentes per-
sonales de hipertension arterial (HTA), sindrome
ansioso-depresivo, osteoporosis con aplastamien-
tos vertebrales lumbares y obesidad grado Il que
inicia dolor lumbar de caracteristicas mecanicas,
dolor de ambas caderas y dolor de cintura escapu-
lar que le impide elevar el brazo izquierdo; sin fiebre
ni cefalea, el dolor le incapacitaba para sus activi-
dades de la vida diaria. A la exploracion presenta
gran edema maleolar bilateral que deja févea; en
la cintura escapular refiere dolor a la movilidad pa-
siva y activa, con dolor al aplicar resistencia y con
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impingement positivo. En la resonancia magnética
(RM) solicitada por el traumatélogo presenta aplas-
tamientos vertebrales de L4 y hundimiento del pla-
tillo de L2 y L3, de caracter crénico, ademas de
cambios degenerativos y protrusiones discales que
pueden explicar su dolor, pero no la rigidez que le
incapacitaba.

A lo largo de la evolucién presenta claudicacion
mandibular y dolor en el cuello, sensacion de cuer-
po extrafio en la garganta, con atragantamientos
frecuentes tanto para sélidos como para liquidos,
cefalea bitemporal de predominio izquierdo. A la
exploracién presenta pulsos temporales positivos
pero con latido débil en la izquierda, la palpacion
no es dolorosa. Resto de la exploracién normal con
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buena movilidad de la cintura escapular a la movi-
lidad pasiva, no asi la activa, estando muy limitada
por el dolor. No presenta afectacién de la vision.
Se le realiza analitica con VSG de 50 mm a la 1°
hora, PCR de 11 mg/l sin datos de anemia, y pul-
sos temporales disminuidos, por lo que se deriva a
Reumatologia con sospecha de arteritis de células
gigantes. En el Servicio se le realiza una biopsia de
la arteria temporal resultando positiva para arteritis
de células gigantes. Se inicia tratamiento con pred-
nisona a dosis de 60 miligramos una vez al dia. A
los pocos dias presenta importante mejoria de los
sintomas. Dos anos después, al no poder retirar la
prednisona, se mantienen dosis de 2,5 miligramos
al dia, se inicia Metotrexato a dosis de 15 miligra-
mos a la semana y también denosumab subcuta-
neo por su osteoporosis.

Esposo

Varéon de 75 afios de edad con antecedente per-
sonal de HTA, estenosis valvular aértica severa
que precis6é recambio valvular con proétesis biol6-
gica, fibrilacién auricular anticoagulada, cardiopa-
tia isquémica tipo angina y glucosa basal alterada
que inicia dolor lumbociatico de caracteristicas
mecanicas y también dolor en ambos gluteos con
rigidez en musculatura lumbar, no irradiado pero
incapacitante, precisando ayuda para levantarse;
simultdneamente presenta dolor en reposo y dis-
creta tumefaccion del carpo derecho acompanado
de rigidez de mas de media hora de duracién. No
presentaba ni cefalea, ni claudicacion mandibular,
ni alteraciones visuales.

A la exploracién, el Lassegue es negativo, presen-
ta dolor a la movilidad y palpacién de musculatura
lumbar, sin dolor en articulaciones coxofemorales
ni signos de TVP, discreta dificultad para levantar-
se sentado, reflejos osteotendinosos y sensibilidad
conservados. En el carpo presenta tumefaccion
con dolor a la palpacién y limitacion de la flexoe-
xtension sin calor local. Tras intentar varios trata-
mientos como analgesia, relajantes musculares y
AINEs sin resultados, presenta mejoria parcial con
corticoides por via intramuscular; cuando se sus-
pende el tratamiento recidiva el proceso, y ademas
de forma mas aguda.

En las exploraciones complementarias tenemos
una analitica que presenta una PCR de 145 mg/I,
una VSG de 46 mm a la 12 hora y una anemia nor-
mocitica y normocrémica. Se le realizd posterior-
mente una biopsia de la temporal y resulté nega-
tivo para arteritis de células gigantes. Radiografia
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de térax normal; radiografia de hombro derecho
con calcificaciones en espacio subacromial; en la
radiografia de columna lumbar existe osteopenia;
en las otras radiografias de carpo y rodilla no se
aprecian alteraciones significativas. RM de colum-
na con discretos cambios degenerativos.

Se inicia tratamiento con prednisona a dosis de 30
miligramos con mejoria de todos los parametros
clinicos en unos pocos dias y de forma especta-
cular.

Durante el proceso el paciente presenté un cuadro
depresivo (criterios de Bird de 1979) con astenia,
llanto facil e hiporexia que mejord con sertralina.

DISCUSION

La PMR se caracteriza por dolor muscular severo
que afecta el cuello, los hombros y la cintura pél-
vica acompanado de rigidez matutina. Es carac-
teristico objetivar en la analitica una elevacién de
la PCR y la VSG, aunque existe la posibilidad de
que esto no ocurra en un 10 % de pacientes con
polimialgia reumatica®. Con un tratamiento a dosis
altas de prednisona (10-20 miligramos al dia) el
cuadro mejora espectacularmente.

Cuando los pacientes presentan una sintomato-
logia con sintomas tipicos de PMR o de ACG el
diagndstico es claro; la dificultad se presenta cuan-
do los sintomas no son claros y se confunden con
otras enfermedades, como la artritis reumatoide en
el anciano, artritis edematosa del anciano, miositis
inflamatoria y déficit de vitamina D, entre otros cua-
dros” como algunas neoplasias, como el linfoma 'y
el mieloma multiple. La PMR es mucho mas comun
que la ACG y ésta es més peligrosa por las compli-
caciones que pueden aparecer, como la neuritis del
nervio 6ptico o el ictus. En nuestros casos todas
las exploraciones complementarias descartaban
otros procesos y las respuestas a la administracién
de corticoides por via oral en poco tiempo y de for-
ma espectacular apoyaron nuestro diagndstico. La
ACG es mas facil para el diagndstico por su posi-
tividad en la biopsia de la arteria temporal, aunque
a veces la biopsia puede ser normal en presencia
de vasculitis activa produciendo un riesgo para la
vision el retraso del diagndstico.

Podriamos instruir a nuestros pacientes sobre que
si presentan algun sintoma como dolor de cabe-
za, claudicaciéon mandibular o problemas visuales
consulten con nosotros, ya que el diagnostico pre-
coz de ambas enfermedades es importante para
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que los pacientes vuelvan a tener la misma movili-
dad que antes®.

En esta pareja primero se afect6 la mujer y luego el
varén; en los 6 casos que aparecen en la literatura
donde la pareja esta afectada de PMR el cuadro
aparece primero en la mujer. Desde 1992 no se co-
nocen casos 0 no se han publicado que afecten a
una pareja'. Se discute que las causas sean pre-
disposicién genética o causa infecciosa, aunque
haya un largo intervalo entre ambos diagnésticos;
también las causas ambientales podrian ser posi-
bles®. En otros casos de la literatura se relaciona la
presencia de polimialgia con el HLA-B8' e incluso
con la vacuna de la gripe.

La etiologia es muy discutida, se proponen causas
ambientales como virus, causas genéticas y cau-
sas autoinmunes. La ausencia de casos en pareja
ha apoyado teorias a favor de causas genéticas.
En algunos estudios se apoya que un agente viri-
co puede desencadenar una alteracién inmunolé-
gica*", dado que ha habido casos en una misma
ciudad de 3.000 habitantes, donde en una pequena
zona de esta hubo varios episodios, dos de ellos
vivian en la misma casa, dos eran vecinos y dos
amigos muy proximos. En otros estudios se ha vis-
to que la aparicion de PMR o ACG eran precedi-
das por alguna infeccion, vacuna o fiebre tifoidea
e incluso se ha postulado dafio solar de la elastina
dada la distribucién geografica de la enfermedad?.
En nuestros casos las enfermedades no estuvie-
ron precedidas por una vacuna, pero revisando las
historias clinicas de ambos si lo estan por una in-
feccion virica varios meses antes de la primera ma-
nifestacién de la enfermedad, en el caso del varén
una lumbalgia y en el caso de la mujer una omalgia;
quizas apoye la teoria que una infeccién virica po-
dria desencadenar una reaccién inmunolégica que
precipitaria la enfermedad?>.

El tratamiento para las dos entidades es, como he-
mos dicho, prednisona; para la PMR entre 10 y 20
mg/dia y para la ACG inicialmente 60 mg/dia. Para
ahorrar corticoides se utiliza el metotrexate en la
ACG administrado de forma semanal por via oral.
Un metaanalisis de 3 estudios aleatorios compa-
rativos con placebo aprecié un efecto favorable
escaso para ahorrar corticoides. Por ello y por los
efectos secundarios no se emplea de forma habi-
tual en pacientes de edad muy avanzada como pri-
mera linea de tratamiento; sin embargo en la PMR
si se ha mostrado efectivo para ahorrar corticoides
y para evitar reagudizaciones'?. Actualmente se
utiliza solo en ciertos pacientes resistentes al tra-
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tamiento o efectos secundarios excesivos de los
corticoides. Los estudios comparativos con inhibi-
dores del TNF, como el infliximab y el adalimubab,
no han constastado en la ACG una prevencion en
las recaidas ni en el ahorro de corticoides.

El tocilizumab, un inhibidor de la IL-6, reduce de
manera fiable la concentracion de la proteina C re-
activa y de la VSG. Esto puede ser muy prometedor
para el futuro tratamiento de la ACG. También el
abatacept (que interfiere la actividad de los linfoci-
tos mediada por CD28) y el rituximab (mediante la
deplecién de los linfocitos B) se estan estudiando,
pero se necesitan estudios aleatorizados para de-
finir su utilidad.

En definitiva, tanto el diagnéstico de la PMR como
de la ACG es un reto para el médico de familia, ya
que creemos que son dos entidades infradiagnos-
ticadas. No disponemos de pruebas especificas,
aunque hemos de sospecharlas ante dolores de
predominio inflamatorio y con VSG mayor de 40,
hemograma con anemia normocitica y normocro-
mica (anemia de trastornos crénicos) y una PCR
alta. No debemos olvidar que en un 7-20 % pue-
den presentar cifras de VSG normales, debiendo
orientarnos entonces la PCR, que se relaciona con
la actividad de la enfermedad, mientras que la ve-
locidad se relaciona con el prondstico de recaida™.
Por ultimo, debemos tener en cuenta que la ACG
presenta mayor riesgo de accidente cardiovascular
como el ictus y el sindrome coronario™.
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