ISSN 0025-T680

MEDICINA (Buenos Aires) 1997; 57: 463-470

ARTERITIS TEMPORAL, NEUROPATIA PERIFERICA, DISAUTONOMIA Y SHOCK SEPTICO

F. R. Paciente de 74 anos, Sexe masculing. H. C.
87142, A 3085. Ingresd; 29/3/96 - Fallecid: 31/3/96,

Primara internacidn: 7/11./94.

Ingresd por astemia, adinamia, inestabilidad de la
marcha, claudicacidén mandibular y cefalea temporal sin
respuesta a antiinflamatorios no estercides, Tenia debili-
dad muscular proximal v dolor en cintura escapular, El
cuadro tenia 6 meses de evolucion y se axacerbo en el
ultimo mes; presentaba adelgazamiento.

Tenia antacedantas de tabaquista, cumplia criterios de
broenguitis cronica, con disnea habilual en clase funcional
II. Tuvn wberculosis pulmonar en 1985 que fue tratada
durante 9 meses. Ademdas presentaba colon irritable y
trastornos urinarios con incontinencia. Tenia hipertensidn
arterial y era tratado con enalapril. Recibla clorazepam,
vitamina B y antidepresivos friciclicos. Al ingreso su tam-
paratura ara da 38,2 °C, paso 72 Kg, prasion arterial 130/
80 mmHg, pulso 100 por minuto. Tenia ingurgitacion yu-
gular 1/3 y reflujo hepatoyugular. Se palpaba una prasta-
ta aumentada de tamafo, homoganea.

La radiografia de torax era normal.

Hematocrito 34%, globulos blancos 13800, VSG 150
mm, ferremia 75 pg, TIBC 191, saturacion de transferrina
39%, raticulocitos 1,2%, albimina 3,7 g, GOT 17 UIA, GPT
38 UIA, creatinina 0,82 mg/dl y antigeno prostético espe-
cifico normal,

El diagndstico presuntivo fue artertis de células gigan-
tes, por lo gque comenzd tratamiento con prednisona 60
mgfdia. El 10/11/84 se hizo una biopsia de aneria tempo-
ral que confirmd el diagnastico presuntivo.

Se realizo una espirometria gue fue normal. Se efec-
tud una ecografia vésico-prostatica que evidencic una
prastala aumentada de tamafio, heterogénea, hipoecoica,
con calcificaciones en su interior.

El 17/11/94 fue dado de alta con 60 mg de prednisona,
41% de hematocrilo y VSG 40 mm. Recibia demas
enalapril y profilaxis con nicotibina.

Durante &l seguimiento por consultorio externo se
maniuvo asintomdlico v se fue bajando la dosis en for-
ma paulatina,

Reundn anatomoclinca efectuada en el Instituto da Investi-
gacionas Médicas Alfredo Lanar el 22-X1-15906
Editores: Dras. Heman Lago y Alejandre Grinbang.

En junio de 1995 sa intemd por segunda vez por her-
pes zdster en miembro superior izquierds y un episodio
de infeccicn canalicular.

Tenia PO, 75 mmHg (FIO, 0,21), PCO, 41 mmHg, pH
747, CO H 29,7 mEg/, a/A 0,74. No habia consolidacidn
an la radicgrafia de térax. Presentaba lesiones vesiculo-
costrosas en miembro supenor izquierdo. Ademds tenia
debilidad & hipotrofia, mayor en miembros inferiores. Los
reflejos eran normales. Recibia prednisona 40-20 mg/dia
an dosis alternadas. La VSG ara da 42 mm.

En oclubre de 1995 se produce su lercera internacion
por inestabilidad en la marcha, diplopia y amaurosis fu-
gaz. Pesaba B2 Kg, PA 140/80, FC 80 por minuto, FR 20
por minuto y no tenia fiebre. Tenia dolor e hipotrofia en el
miembro suparior derecho, que fue interpratado como neu-
ritis posthaerpética y fue tratado con carbamacepina. Pre-
santaba lateralizacién de la marcha con franca inestahili-
dad y Romberg positive. Los reflejos estaban conserva-
dos y tenia hipotrofia muscular marcada. Habia disminu-
cion de la sensibilidad y profunda en miembros infarores.
El hematocrito era de 37%. La VSG 136, gldbulos blan-
cos 18000, urea 0,25 g/, Na 134 mEg, K 3,5 mEg/,
glucemia 0,80 g. El cuadro se interpretd como reacti-
vacidon de la arteritis temporal y reinicid tratamianto con
60 mg de prednisona por dia. El electromicgrama de
miembros inferiores evidencid onda f prolongada bilate-
ral. La tomografia de cerebro demostrd atrofia cortical ge-
neralizada y una imagen hipedensa cerebelosa izquierda

El examaen funcional respiratorio tania una capacidad
vital forzada de 2,88 | (61%), VEF 1,57 | (56%), CV 68,4%.

El 1/11/95 tenia VSG 85 mm. Se hicieron pruebas de
disautonomia (de presion arterial y frecuencia cardiaca)
gue fueron anormales. Se aumenld la dosis de prednisona
a B0 mg/dia y la V5SG bajé a 18 mm.

El 27/11/85 por consultorio, 5& hizo una resonancia
magnética nuclear de cerebro que no agregd dalos con
respects a la tomografia computada. Bl 1141/96 tenia V3G
12 mm, por lo que s& bajo nuevamente la dosis de
prednizona a 60 mg/dia.

El 26/2/96 sa intamd nuevameanta por debilidad mus-
cular a predominio da miembros infariores & inestabilidad
en la marcha por lo cual necesitaba ayuda, y diarrea sin
moca, pus, ni sangre, de 20 dias de evolucidn. Se en-
contraba débil, con facies cushingoide & hipotrofia
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muscular marcada. La PA era dé 100/60 mmHg, FC 80
por minuto, temperatura 36°C, Presentaba rales sub-
crepilantes an la base derecha. Habia disminucion de los
reflejos y de la sensibilidad superficial ¥ prolunda en
miambros inferiores. Se constatd una paralisis del cidtico
popliteo externo del pie derecho. Hemalocrito 40%, glé-
bules blancos 12.800, urea 0,66, Na 136, K 2,6 y urinario
37, wlp urea 18, glucemia 1,20, PO, 67 (FIO2 0,21), PCO,
35.5. pH 7,53, COH 39,7, a/A 0,61. Se repuso polasio y
el control fue de 4,3, GOT 12, GPT 20, LDH 300, Mg 1,48,
Quick 79%, KPTT 486 sag. anti DNA negativo, complemen-
to 207, VSG 40, calcio idnico 3.72 (se repuso). La
ractoscopia y @ colon por enema fueron normales. La
biopsia de reclo lue normal. El electromiograma y veloc-
dad de conduccidn demostraron compromiso neurdgeno
peritérico sin actividad denervatoria actual, con lopogra-
fin lesional de tronco de nervios periféricos (predominan-
tamenta mielinica). En el nervio tibial anterior habia au-
manto de la latencia y en el pedio, bloqueo de la conduc-
cibn. La puncidn lumbar mostrd glucorraguia 0,63, protei-
nas 0,25, células totales 10, presion normal. La biopsia
de nervio sural fue normal.

Se inicio tratamiento con ciclofostamida 100 my/dia.

El 28/2/96 tuvo fiabre y disuria con sedimenio urinario
patoldgico, por lo que inicid tratamiento con quinclonas.
El urocultivo y los dos hemocultivas fueron posilives para
Escharichia coli, por lo que se rotd a ceftiaxone. Tenia
un hematocrito de 39%, gldbulos blancos 14400, VSG 150
mm, albomina 2.7 g. a/A 0,65. Debido a la infeccidn se
bajd la dosis de prednisona a 40 mg/dia y ciclofosfamida
a 60 mg/dia.

El 12/3/896 as dado de alta y trasladado a un garatrico.

El 20/3/96 se vuelva a inlemar por flebre, disnea de
reposo @ hipotensidn arenal de desarrollo brusco. Tenia
livideces generalizadas, piloareccidn, signos de fatiga
muscular respiratoria. Pesaba 75 Kg, PA 60/45 mmHg, FR
25 por minuto, FC 140 por minuto, temperatura 38°C. Con
la presuncion de shock saplico, se conectd a asistencia
respiratoria mecanica y se expandid con coloides,
cristaloides y dopamina. Se colocd un catéter de Swan-
Ganz cuyas valores arrojaron un volumen minuto do 9.3
Ifenin.m?, resistencia vascular sislémica 834 dinas/seg;
em®, presion capilar pulmonar § mmHg. El ransporte de
oxigeno 1.313 mi/min, consumo 280 mlimin, extraccion
tisular O, 21%, con FIO2Z 0,21, PO, 48 mmHg, PCO, 17
mmHg, pH 7.52, CO, H 14 mEq/, a/A 0,37, anion gap 20.
La prasidn venosa central era de 4 mmHg. Con la expan-
sidn y los inotropicos mejond la PA y los pardmetros hemo-
dindmicos. Inicid tratamiento con cefiriaxone y amikacina.

El 30/3/96 prasentd nuevamenle hipotension a pesar
de la dopamina en dosis inotrdpicas. Comienza a recibir
adranalina, sin respuesta. Desarrolld acidosis metabdlica
con pH 717, afA 0,34 g, COH 7.4, PCO, 31, FAL 173,
GOT 6527, GPT 2202, LDH 15721, gGT 37, bilirrubina
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total 2,03 mg, creatinina 2,14 mg, urea 0,85 g/, Na 136,
K 4,7, amilasa 204, giibulos blancos 5200 con desviacidn
izquierda y hematocrito 34%.

El 31/2/96 sa conslatd una alelectasia del pulmén de-
racha, se retird el tubo endotraquaal 2 cm y &l pulmon se
ragxpandic. Se comprobd una kalarmia de 7 mEg/, por lo
que recibid insulina y glucosa, Postericrmente dasarrollo
hipotension refractania y fallecia,

Los cultivos post mortem (urocultivo y tres hemocul-
tivos) fueron positivos para Escherichia coli y Enterococo
fascalis.

Discusion radiolégica

Dra. Gabriela Di Paola: En la radiogralia de co-
lumna lumbar de la primera internacién se
visualiza una disminucion de la densidad dsea,
signos de espondiloartrosis con disminucidn dal
espacio articular L4-L5. Se realizd un urograma
excretor en el que habia una correcta eliminacion
bilateral del medio de contrasle; se observa la im-
pronta prostitica en el piso vesical y una vejiga
de lucha. En la segunda internacion se visualiza
un ensanchamiento mediastinico superior, una re-
lacion cardiotoracica normal y engrosamiento
pleural en ambos épices pulmonares.

Dr. Ricardo Re: En la tomografia computada
de cerebro se observa dilatacion ventricular, au-
mento de tamafio de la cisterna cerebelosa con
separacion de ambos hemisferios en la regién in-
ferior; el vértice esta conservado. Hay dilatacidn
leve del cuarto ventriculo y una imagen hipodensa
que de acuerdo al cuadro clinico del paciente,
podria interpretarse como isquemia cerebelosa,
pero parece ser un anefacio lécnico.

Dra. Gabriela Di Paola: La radiografia de la ter-
cera internacién en octubre de 1995 presenta un
térax hiperinsuflado sin lesiones parenquimatosas
con una relacion cardiotoracica dentro del limite
méximo nommal. En la cuarta internacién, en fe-
brero de 1996, se observa un ensanchamiento
mediastinal superior sin lesiones parenquimatosas
y una relacién cardiotoracica dentro de los limi-
tes normales. En la dltima radiografia de la alti-
ma internacién hay una opacificacion completa del
hemitdrax derecho compatible con atelectasia y
un infiltrade predominantemonte alveolar con
broncograma aéreo de tipo consolidativo en base
izquierda.



Discusion clinica

Dr. Roberto Freue: Los tres punlos a discutir
son: el pnmero, como se llegd al diagnostico de
la enfermedad de base del paciente; el segundo,
cual fue el tratamiento y las complicaciones que
tuvo atribuibles a la enfermedad de base y por
ultimo, la forma de presentacion del severo shock
séplico que lo llevd rapidamente a la muerte. Con
respacta al primar punto, el pacienta llegd al 1DIM
con un cuadro de seis meseas de evolucion de pér-
dida de 20 kg de peso y cefalea muy intensa que
inicialmente fue interpretada como un sindrome
depresivo y luego se penso en un cuadro psiquid-
trico no depresivo. Cuando ingresd al hospital te-
nia criterios para el diagndstico de arterilis tem-
poral: era mayor de 50 anos, tenia cefalea locali-
zada, se palpaban ambas arlerias temporales
induradas y tenia eritrosedimentacién mayor de
50. Otra caracteristica de esta enfermedad es la
claudicacién mandibular, que este paciente tam-
bién tenia. Posleriormente la biopsia de la arteria
tempaoral confirmd el diagndstico. Para hacer el
diagnéstico, con una sensibilidad del 93% y una
especificidad del 81%, se necesitan tres de los
cinco crterios. La conducta inicial, previo a la
biopsia, fue iniciar empiricamente el tratamiento
con corticoides, dado que el paciente tenia po-
cas posibilidades de tener otra enfermedad. Tuvo
una buena respuesta; disminuyd la cefalea y la
aritrosedimentacidn bajé de 150 a 40 en sdélo diez
dias de tratamiento con 1 mg/kg de peso de
prednisona. Fue dado de alta y comenzé la se-
gunda parte de la enfermedad en la que ocurrie-
ron las complicaciones atribuibles al tratamiento.
La primera complicacion fue una infeccion por
herpes zoster en un brazo, por la cual quedé con
un dolor postneuritico muy importante que mar-
c6 su vida posterior y &n esa misma internacién
tuve una bronguitis. Un ano después tuvo una
infeccion urinaria por Escherichia coli que fue tra-
lada con antibidticos y posteriormente ingresé al
hospital por otra infeccién urinaria con un cuadro
de sepsis y shock. Creo que esta infeccién uri-
naria Wvo relacion con la previa, no curada, dado
que uno de los dos gérmenes que se aislo fue £
coliy s& agrego un enterococo. Para explicar por
qué no sé curd con dos semanas de tratamiento
adecuado, habria que pensar en causas predis-
ponentes: una posibilidad es que haya tenido un
absceso prostatico, aunque no fue corroborado
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ni con el tacto ni con la ecografia. Otra posibili-
dad es una pielonefritis aguda en un paciente que
recibia corticoides. Otras complicaciones que tuvo
fueron afribuidas a actividad de la enfermedad de
base al bajar la inmunosupresion. Ingresé en una
de las inlernaciones con amaurosis fugaz, ines-
tabilidad en la marcha y alteracion del sensorio,
manifestaciones que mejoraron subiéndole la
dosis de esleroides. Eslo es interesante, ya que
no se controld con las dosis de mantenimiento
habituales de 10 mg/dia de prednisona y deca-
yo. Es raro que haya tenido que recibir tanto tiem-
po dosis superiores a medio mg/kg, incluso agre-
gandole inmunosupresores. La isquemia cerebe-
losa pudo haberse relacionadoe a la enfermedad
de base, ya que esta descriplo que en pacientes
con arteritis de células gigantes puede haber ma-
nifestaciones isquémicas por vasculitis en cual-
quier territorio del organismo, inclusive en el te-
rritorio silviano o en el territorio posterior. Ademads
esle paciente lenia factores de riesgo para en-
fermedad cardiovascular. Otro punto interesante
es que tenia una severa disautonomia: las cinco
pruebas, tanto de presion arterial como las de fre-
cuencia cardiaca estaban alteradas. Si sélo hu-
biesen sido patologicas las de presidn arlerial, se
las podria adjudicar a que el paciente recibia
inhibidores de la enzima convertidora, Se hicie-
ron muchos esfuerzos por saber cuél era la cau-
sa de la disautonomia y la enfermedad en la que
pensamos fue amiloidosis secundaria a una tu-
berculosis reactivada, de la cual no habia ningdn
indicio, o a la arteritis temporal. No lenia
proteinuria y la biopsia de nervio y de reclo des-
cartaron la amiloidosis. Por lo tanto, se pensd que
la disautonomia se debit a una afeccién neuro-
légica periferica. El electromiograma mostraba
signos de una mononeuritis multiple que se atri-
buyd a la enfermedad de base y por lo cual re-
quirid el agregado de ciclofostamida ademas de
los corticoides. Esla es la mejor explicacion que
luvimos, pero no estoy seguro que este paciente
haya tenido una mononeuritis multiple vasculitica.
Hay descripcion de pacientes con arteritis tem-
poral y polineuropatia, pero se invalida el diag-
nastico de la primera cuando hay polineuropalia.
Otra causa de disautonomia y afeccién neurolégi-
ca periférica es la poliradiculoneuropatia infla-
matoria cronica, pero la puncién lumbar fue nor-
mal y esto lo descarta. Con respecto al cuadro
final, desarrolld shock séptice con respuesla
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inflamatoria sistémica, fue monitoreado con el
caléter de Swan-Gangz, tenia una presion arterial
baja e hiperdinamia con un volumen minuto au-
mentado y una resistencia pernlférica disminuida.
Posleriormente pasé a la fase fria del shock, con
volumenes minuto normales o bajos que se de-
bieron a depresion miocardica por la sepsis. In-
gresd en asistencia respiraloria mecanica, reci-
bié soporte inotrépice con dopamina, dobutamina
y adrenalina sin respuesta y fallecid.

Dr. Agquiles J. Roncoroni: ;Por qué usaron
adrenalina?

Dr. Roberto Freue: Fue un intento después de
habar fracasade con otros inotrépicos. El uso de
la adrenalina en estos pacientes esta muy discu-
tide ya que se ve que en algunas ocasiones me-
jora las condiciones hemodindmicas, pero no
cambia la moralidad. El cuadro final con 7 de pH,
creo que correspondid a la fase fria del shock y
la kalemia de 7 mEqg/ fue expresion de la severa
acidosis metabdlica.

Dr. Aquiles J. Roncoroni: ;Cuanto sube el po-
tasio plasmatico en relacién con la caida del pH?

Dr. Aoberto Freue: 0,7 mEg/l por cada déci-
mo punto de caida del pH; él tenia 7 de pH, por
lo tanto 4 menor de lo normal. Si multiplicamos
4 x 0.7, el valor es 2.8 mEqg/l de diferencia, eslo
explica el cambio en la kalemia. Eslos cambios
en la acidosis metabdlica se producen por redistri-
bucién; los hidrogeniones tienden a entrar a las
células (como mecanismo de compensacion) y el
potasic a salir de las mismas,

Dr. Aquiles J. Roncoroni: ¢ Por qué tenia PCO,
tan baja {20 mm Hg)?

Dr. Roberto Freue: Porque en ese momento
ventilaba espontdaneamente. Cuando recibia ven-
tilacién controlada por el respirador, la PCO, era
de 30 mmHg. Ademds por la acidosis metabdlica
se administrd bicarbonato, a pesar de lo cual la
bicarbonatemia no subia; esto sugeria un gran
espacio de distribucidn del bicarbonato. Cuando
ventilaba espontaneamente, la PCO, baja refleja-
ba la compensacion respiratoria de la acidosis
metabdlica.

Dr. Aquiles J. Roncoroni: En los pacientes ano-
505 y en shock, ventilados, cuando se baja mu-
cho la PCO,, baja notablemente el flujo sanguineo
cerebral, y puede provocarles isquemia cerabral.

Dra. Judith Sarano: Es indudable que la en-
lermedad primaria de esle pacienie de 74 anos,
fue la arteritis temporal. Tenia los sintfomas mas
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frecuentes; cefalea, debilidad, pérdida de peso y
también los menos frecuentes como la claudica-
cién mandibular, que sdlo el 12% de los pacien-
les la presenta, pero es muy especilica de esta
enfermedad. Ademas la biopsia confimé el diag-
néstico. Como en el comienzo de la enfermedad
ademas tenia debilidad y dolor muscular proximal,
habia que descariar una polimialgia reumalica, ya
que el 50% de los pacientes con areritis tempao-
ral tienen polimialgia reumatica asociada y vice-
varsa. El diagnéstico se hizo rapidamente y co-
menzd con 1mg/kg/dia de prednisona con buena
raspuesta clinica, y la entrosedimentacion bajé de
150 mm a menos de 40 mm. Creo que el proble-
ma principal de este paciente fue el descenso de
los corticoides ya que tenia una importante acti-
vidad de la enfermedad y cuando se bajaba la
dosis del corticoide a 20 o 30 mg, se reactivaba
clinicamente y ascendia la eritrosedimentacidén a
mas de 150 mm. Esto ultimo motivd una de las
internaciones; presenté compromiso ocular ma-
nilestado por diplopia y amaurosis fugaz que se
presenta en el 40% de los pacienies con anerilis
temporal. Ademdas tenia lateralizacion de la mar-
cha que parecia asociada a lesién del cerebelo y
habia una imagen dudosa en la TC. En esla en-
fermedad hay descripciones de compromiso
vasculitico de arterias intracraneanas y se sabe
que también puede comprometer otras arlerias
como las coronarias, la aorta, etc. Se decidio au-
mentar los corticoides a 80 mg/dia y si bien el
cuadro neurolégico no mejord completamente, la
oritrosedimentacién bajé y cedieron las manifes-
laciones oculares. El problema es que en ese mo-
manto aparecid la neuropatia periférica y era muy
dificil interpretar si estaba o no asociada a
vasculitis. No enconiré descripciones de asocia-
cion de neuropatia periférica por vasculitis y
arteritis temporal, pero de todas maneras, la biop-
sia del nervio sural no demostrd vasculitis. Se
agregd ciclolosfamida y creo que a parlir de la
inmunosupresion, el paciente presento las com-
plicaciones infecciosas a punto de partida unna-
rio y el shock séptico que fueron la causa de su
muerie. La arleritis temporal ¢como causa de
muerte es infrecuente y los trabajos muestran gue
la expectativa de vida de los pacientes con
arleritis temporal es la misma que la de la pobla-
cion general, salvo que estén mal tratados. Creo
que este pacienle estuvo excesivamente inmuno-
suprimido. En conclusion, creo que el paciente
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tenia areritis temporal con compromiso de otros
territarios menos frecuentes y la causa de muer-
te fue un shock septico.

{r. lgnacio Casas Parera: La arterilis tempo-
ral prevalece en mujeres y es curioso porque tie-
ne una predominancia estacional, primavera y ve-
rano. Este paciente fue visto a fines de marzo,
asi que calculamos que comenzo en la primave-
ra del afo anterior con un cuadro psiquiatrico.
Otros autores estiman que puede haber un fac-
tor ambiental desencadenante. Pero son todas
especulaciones. La prevalencia de esta enferme-
dad varia segun el pais; en los paises nordicos
es alta: 23 cada 100.000 habitantes mayores de
50 anos, en cambio en EEUU e lsrael es de 1
cada 100.000 habitantes. La estadistica de la
Clinica Mayo es 18 cada 100.000 habitantes pero
por encima de los 60 afos. En esle paciente el
diagndstico fue hecho en forma mas o menos
pracoz (6 meses) ya que el promedio de tiempo
para esta enfermedad es aproximadamente en-
tre 2-10 meses. En un trabajo publicado por el
Hospital de la Comunidad de Mar del Plata esle
promedio fue entre 1 mes y 1 afio. El cuadro cli-
nico-neurclégice de su enfermedad de base fue
variando en el tiempo y con respecto al cuadro
final coincido con clinica médica en cuanto a la
sepsis. En el examen neuroldgico inicial tenia
hiperreflexia generalizada y reflejos plantares in-
diterentes y el 19/02/96 habia hiporreflexia gene-
ralizada con reflejos plantares ausentes; pero seis
meses antes ya tenia hipopalestesia distal y sig-
no de Romberg positivo. Es decir que el pacien-
te presentaba compromiso de nervio periférico al
ano de empezar el tratamiento y esto es llamati-
vo porque es una situacion que solamente se ve
en el 13% de los pacientes, es decir una neuro-
patia. E| electromiograma evidencié una mono-
neuropatia: tenia compromiso del tronco media-
no derecho, cidtico popliteo externo derecho y
cidtico popliteo externo izquierdo vy en el pie de-
recho tenia una plejia con sieppage. Es raro que
este estudio haya evidenciado desmielinizacidn
dado que si el dafo fue por vasculitis, que creo
gue asi fue, el compromiso deberia ser predomi-
nantemente axonal. Tuvo una complicacion que
fue el herpes zoster que le comprometio el plexo
braquial y quedd con una debilidad permanente
de ese miembro gque nunca recuperd. En el tra-
bajo que mencioné del Hospital de la Comunidad,
se vieron Ires casos de harpes zoster en 21 pa-
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cientes con arteritis temporal. Con respecto a las
lesiones del SNC, solamente el 7% tiene ataques
isquémicos transitorios o accidentes cerebro-
vasculares. Las arterias que se compromelen en
esta enfermedad tienen capa elastica, sin embar-
go, hay arterias (como las intracraneanas) que la
han perdido y el accidente cerebrovascular se
produce igualmente. Por lo tanto, las imagenes
de la fosa cerebral posterior, aunque son dudo-
sas y la TC no es muy especifica, podrian ser
compatibles con isquemia cerebelosa o una cis-
lerna magna agrandada. Se hizo una resonancia
magnética que no aportd otros datos. El liquido
cefalorraquidec tenia 10 células tolales (lin-
focitos), proteinas normales y glucorragquia, acor-
de a la enfermedad de este paciente. Con res-
pecto al tratamiento debimos ser mas agresivos;
tendriamos que haber mantenido mas tiempo la
dosis de corticoides y haberla descendido muy
lentamente y en forma cuidadosa. Hay muchos
esquemas de descenso de los corticoides; algu-
nos bajan 4 o 5 mg de prednisona por mes du-
rante 18 a 24 meses, monitoreando la eritrosedi-
mentacion y guiandose con ésta. Otros autores
manifiestan que la eritrosedimentacion es un pa-
rametro importante, pero muchas veces no se
correlaciona con el cuadro clinico del paciente.
Cuando aparecian las manifestaciones neuralé-
gicas en este paciente, la entrosedimentacion se
elevaba y nosotros habiamos descendido los
corticoides previamente. Por esto ultimo, estoy de
acuerdo con el agregado de ciclofosfamida. Algo
similar ocurre en pacientes afosos con la angeitis
aislada del sistema nervioso central.

Dr. Aquiles J. Roncoroni: ;Cuanto tiempo se
debe tratar una arleritis temporal?

Dr. Ignacio Casas Parera: Alrededor de dos
afios pero algunos pacientes necesitan tratamien-
to de por vida.

Dr. Aguiles J. Roncoroni: ;Tenia algin signo
de miopatia esteroidea?

Dr. Ignacio Casas Parera; Tenia una gran de-
bilidad en miembros inferiores y luve varias cai-
das. Para documentar esto, se puade efectuar un
estudio neurcfisiologico con cuantificacion de las
unidades motoras, duracién, nimero de fases y
amplitud por unidad motora en un periodo de
tiempo. Es un estudio muy dificultoso y habitual-
mente no se realiza.

Una duda que tengo es cudl es la sensibilidad
de la biopsia del nervio sural (que en esle caso
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fue negativa) para descartar la mononeuritis mul-
tiple, sea por vasculitis o no. El electromiograma
demastrd compromisa del nervio cidtico popliteo
externo, por lo tanto, deberia haber lesiones en
el nervio sural.

Dr. Gustavo de Feo: La sensibilidad de la biop-
sia para diagndstico de mononeuritis multiple
cuando el electromiograma es patologico es al-
rededor del 95%.

Dra. Mirta Virginifio: Este paciente tenfa dia-
rrea cranica; la materia fecal era maloliente y
oscura. Como habia moco y desarrolld hipo-
kalemia, los diagndsticos gue se postularon fue-
ron adenoma velloso, enfermedad diverticular o
cancer de colon. Se hizo una rectoscopia y un
colon por enema que fueron normales, Tambidn
se pensd en amiloidosis, por la disautonomia,
pera la biopsia de recto la descartd. Se pensd en
la posibilidad de malabsorcién ya que el pacien-
te era anoso, lenia anemia y tuvo una pérdida de
peso de alrededor de 20 kg en poco tiempo, pero
no se hicieron estudios para confirmarla o des-
cartarla. A mi me gueda la idea que tenia una
altaracién en la molilidad intestinal del lipo del
colon irritable, aunque llama la atencion la edad
avanzada y los trastornos disautonomicos. Estos
Ultimos pueden presentarse en todo el tubo di-
gestivo, desde la boca hasta ano; hay trastornos
de la motilidad en el eséfago, alteraciones en el
vaciamiento gdstrico, constipacion o diarrea, a
veces con sobrecimiento bacteriano. Mo creo que
tenga infarto mesentérico por compromiso
vasculitico de la arteria, como en algin momento
se dijo. Digo esto porque el paciente nunca refirid
dolor abdominal ni tuvo diarrea con sangre. Coin-
cido que desarrolld un shock séplico y tuvo eleva-
cién de las enzimas hepdticas de alrededor de
2000 U, o sea, 100 veces mayor al valor normal.
El shock y la sepsis generaron hipotension arterial
que llevaron a isquemia y a una disminucion en la
oxigenacion sobre todo de la zona central del
labulille, la zona 3 de Rappaport, con la conse-
cuente necrosis hepdtica centrolobulillar. También
creo que tuvo transformacién grasa hepatica por
el tratamienta prolongado con corticoides.

Dr. Héctor Calbosa: Desde el punto de vista
infectolégico no hay duda que el agregado de la
ciclofosfamida generd un mayor riesgo de infec-
ciones, a tal punto que desarrollé shock septico
intratable, con necrosis submasiva del higado.
Compario lo que dijo la Dra. Sarano en cuanto a
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intentar descender la dosis corticoides o inmunoc-
supresores lo mas rapido posible para evitar los
efectos colaterales. Esta enfermedad para poder
controlarla, inicialmente requiere dosis altas de
corticoides por periodos de tiempo variables, no
menos de dos afios. Pero el problema surge
cuando al descender la dosis de prednisona el pa-
ciente recae. El esquema de dosis allernas es
bueno para mantener al paciente libre de enfer-
medad y generar menocs efectos adversos. A esle
paciente fue necesario administrarle dosis eleva-
das de corticoides e inclusive ciclofostamida para
mantenerio asintomalico. Gon la ciclofosfamida no
sucede lo mismo que en &l lupus con compromi-
s0 de drganos mayores, en el que la respuesta
es muy buena. Los pacientes con arteritis tem-
poral tienen més complicaciones, sobre todo in-
fecciosas, con la inmunosupresion. Creo que en
la autopsia vamos a enconirar actividad infla-
matoria de la enfermedad en distintos territorios,
en arterias medianas con elastica y manifestacio-
nes isquémicas por compromiso vasculitico del
SNC. Debemos replantear el uso de ciclo-
fosfamida en esta enfermedad y quizas correr el
riesgo de las dosis altas de corticoides para evi-
tar infecciones incontrolables.

Dr. Alejandro Grinberg: Yo atendia a este pa-
ciente en consultorio externo; era muy problema-
tico ya que recibia altas dosis de prednisona y
estoy de acuerdo que tenia una miopatia por
corticoides. La hija decia que estando el pacien-
te licido, se caia y no se podia levantar por de-
bilidad. Pero el problema era que cuando se in-
tentd bajar la dosis, tenia actividad de la enter-
medad. El Dr. Carro lo presentd en un Ateneo
especificamente para planear el descenso de los
corticoides y esto nunca se pudo efectuar. Ade-
mas aparecio diarrea que durd mas de dos me-
ses, sin pus ni sangre. Fue estudiado con un
colon por enema y una rectoscopia que fueron
narmales y nos planteamos si no tenia una coli-
tis coldgena. Posteriormente desarrcllé la
mononeuritis miltiple que en &l contexto de esla
enfermedad, podria haber sido por vasculitis aun-
que es muy raro que se presente en una arteritis
temporal. Pensé entonces si tenia algun tipo de
superposicién de enfermedades inmunolégicas.

Dr. lgnacio Casas Parera: Cuando el paciente
no responde a los corticoides y ciclofostamida,
estamos ante enfermedad grave. De los 21 pa-
cientes del Hospital de la Comunidad de Mar del
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Plata muriaron 4, 2 con demencia y 2 por muer-
te subita, o sea el 20%.

Dr. Aguiles J. Roncoroni: jSe han usado olros
inmunosupresores an esta enlermedad?

Dr. lgnacio Casas Parera: Si, azalioprina,

Dr. Jarge Manrni: Es cierto que el riesgo de in-
feccion es muche mayor cuando se asocia
ciclofesfamida y corlicoides en altas dosis que
cuande se dan por separado. Cuando utilizamos
la ciclofosfamida en el lupus anmatoso sistémico,
intentamos bajar los corticoides a dosis minimas
de mantenimiento sin suspenderlos, porgue se vio
que &s mejor gue administrar solamente ciclolos-
famida. Esto fue lo que se intentd hacer con este
paciente, pero al bajar los corticoides su enfer-
medad se reactivaba. De esta manera, la asocia-
cian de inmunosupresores provoco la infeccion.

Dra. Aquiles J. Roncoroni; Esle paciente tenia
anentis de células gigantes, probablemente con
vasculitis generalizada vy esto explcaria la lesion
polineuritica y las lesiones en cerebalo. No res-
pondit adecuadamente al tratamiento y desarro-
Ilé una miopatia esteroidea asociada al mismo
Come consecuencia de la inmunosupresian tuvo
una infeccidn urinaria seguida de shock séplico
¥ necrosis hepatica. No estoy seguro que la
disautonomia haya sido la causa de los lrastor-
nos digestivos

Discusion anatomopatologica

Dra. Cilarisa L. Alvarez: El diagndstico de
arteritis temporal se realizé en noviembre del ano
1994, en un fragmento de arteria tempaoral izquier-
da gue media 2,70 cm de longitud y 3 mm de
grosor. (B. M. 32380).

La luz de la arlena estaba disminuida por un
engrasamiento libroso de la intima principalmen-
te. Habia ruptura de |la arteria elastica interna con
una reaccion granulomatosa con células gigantes
multinucleadas, observandose algunas células
gigantes fagocitande fragmentos de elaslica.

El resto de la anteria presentaba un infiltrado di-
fuso predominantemente mononuclear (Fig. 1, 2, 3).

La autopsia no mastrd evidencias de arteritis
sistemica, se estudio especificamenie la artena
subclavia, la artena mesentérica, un rolling de la
aorna y las arterias del poligono de Willis, no ha-
llandase vasculitis en estas muestras ni tampoco
en el resto de la autopsia. Es decir, que la autop-

Fig. 2
Aprox
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Fig. 3.— Arenal temporal, detalle de 1. HyE x 60 aprox.

sia no mostré actividad sistémica de la enferme-
dad, las arterias temporales no se estudiaron des-
pués de la muerte. Las arteritis de células gigan-
tes extracraneales y las aortitis ocurren en sdlo el
10 al 15% de los pacientes con artentis temporal.’

El otro problema a dilucidar era el diagndstico
de miopatia estercidea versus mononeuritis mal-
tiple, nosotros estudiamos el musculo del
diafragma, que no mostro signos de miopatia
estercidea. También teniamos, en vida del pa-
cienta, 30 dias antes de la muerte, una biopsia
de nervio sural (B.N. 33613) gue no mostrd le-
siones, En el cerebelo se encontrd una fosita de
0,5 cm de lado en la oliva cerebelosa derecha,
era una lesidn secuela, probablemente de un
accidente isquemico.

Tenia una ateromateosis grave de aorta y ra-
mas con arlerioesc:ierusls coronana ng oclusiva,
un corazén grande, pesaba 460 g con hipertrofia
del ventriculo izquierdo.

El resto de las alteraciones enconlradas co-
rrespondieron mas al shock séptico secundario
probablemente. al tratamiento inmunosupresar, El

Parums DV. The aneritides Hisfopathology 1994: 25; 1-20
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higado pesaba 1250g y mostraba necrosis
centrolobulillar secundaria al shock grave. El in-
testino delgado estaba distendida v de calor roji-
zo e histolégicamente tenia una enteropatia
hemorrdgica aguda secundana al shock. Se ha-
llg también pancreatitis focal terminal. Los rino-
nes pesaban 250 g cada uno, histolégicamente
s halld necrosis tubular aguda y pielonetritis agu-
da. En la vejiga se observd una cistitis hemorra-
gica secundaria al tratamienlo inMuNosSupresor.

Dr. Aquiles J. Roncoroni; Quiere decir que no-
sotros tratabamos algo gue no tenia, porque si
fuera por la arteritis temporal sola, creo que hu-
biéramos suspendido el tratamiento antes, no
hubiera tenido shock séptico y probablemente no
habria muerto.

Dr. Roberto Freue: Cuando el paciente se
inter-nd tenia una exacerbacion muy marcada de
la en-fermedad con diplopia, amaurosis fugaz
imposibilidad en la marcha. Ademas se trato la
polineuropatia.

Dr. Ignacio Casas Parera: Habria que sepa-
rar lo gue s miopatico de o que es nervic per-
térico. El examen mostraba hiporrefiexia; después
de un afo v medio tenia arreflexia aquiliana en
tanto inicialmente se refieren reflejos vivos.

Dr. Agquiles J. Roncoroni: ;jPero acaso el
glectromiograma ng reveld compromiso axonal?

Dr. Ignacio Casas Parera: El electromiograma
mostraba no solo compromiso de los ciaticopoli-
teos externos sino ademdas compromiso del ner-
vio mediano o sea, una monanaeuritis multiple, For
otra parte habria que explicar la caida del pie
(steppage)

Dr. Aquiles J. Roncoromi: Por eso pienso que
se trataba de una neuropatia periférica

Diagndstico Anatémico (A 3085)

Antecedentes de arferitis tempaoral {8.N.323590)

1. Extensa necrosis hepatica centrolobular,
enteropatia hemorragica aguda, pancreatitis focal
tarminai.

Necrosis tubular aguda (250 g). Cistitis he-
marrdgica. Pielonefritis aguda. Bronconeumonia
terminai. Encefalopatia metabdlica.

2. Ateromatosis grave de aorfa y ramas,
Artenioesclerosis coronana. Cardiomegalia (460g).
Hipertrofia ventricular izquierda (15 mm).

infarto lacunar en olfiva cerebelosa derecha
{secuela).
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