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Central retinal vein oclussion as presentation of giant cell arteritis
and polymyalgia rheumatica. Case report. EN

Trombosis de la vena central de la retina como debut de arteritis de
células gigantes y polimialgia reumatica. Reporte de caso.

Oclusao da veia central da retina como apresentagao de arterite de
células gigantes e polimialgia reumatica. Relato de caso.
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RONDAS CLIiNICAS

Trombosis de la vena
central de la retina como
debut de arteritis de
células gigantes y
polimialgia reumatica.
Reporte de caso.

Palabras clave:
Oclusion vena central retina, Arteritis de células gigantes,
Vasculitis, Polimialgia Reumatica.
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Resumen

En Espaiol

La coexistencia entre Arteritis de células gigantes
(ACG) y Polimialgia Reumatica (PMR), asi como
el desarrollo de sintomas extraarticulares no son
infrecuentes, predominantemente la afeccion
vascular arterial a nivel ocular es una de las
principales; sin embargo, el compromiso venoso
ocular en ausencia de otros factores es una
complicacién rara y poco descrita. Traemos el
caso de una paciente que cursa con una
trombosis central de la retina (OVCR), atribuida al
componente inflamatorio reumatico, con un
pronostico evolutivo desfavorable.
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Mensajes Claves

- La afeccién vascular arterial a nivel ocular
es una de las principales manifestaciones
extraoculares de la arteritis de células
gigantes (ACG).

« El compromiso venoso ocular en ausencia
de otros factores de riesgo es una
complicacion rara y poco descrita.

+ A pesar de ser una manifestacion con baja
frecuencia, se debe descartar ACG en OVCR
en personas mayores Qque cursen con
elevacion de parametros inflamatorios.




Abstract

In English

The coexistence between Giant Cell Arteritis and
Polymyalgia Rheumatica, as well as the
development of extra-articular symptoms are not
uncommon, predominantly arterial vascular
affection at the ocular level is one of the main
ones; however, ocular venous involvement in the
absence of other factors is a rare and poorly
described complication. We present the case of a
patient who presents with a central retinal
thrombosis, attributed to the rheumatic
inflammatory component, with an unfavorable
evolutionary prognosis.
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Key Messages

« Ocular arterial vascular involvement is one
of the main extraocular manifestations of
giant cell arteritis (GCA).

+ Ocular venous involvement in the absence
of other risk factors is a rare and little
described complication.

‘Despite being a low  frequency
manifestation, GCA should be ruled out in
CRVO in elderly patients with elevated
inflammatory parameters.




Resumo

Em Portugues

A coexisténcia entre arterite de células gigantes e
polimialgia reumatica, bem como o
desenvolvimento de sintomas extra-articulares
nao sao incomuns, sendo o acometimento
vascular predominantemente arterial em nivel
ocular um dos principais; entretanto, o
comprometimento venoso ocular na auséncia de
outros fatores € uma complicagao rara e pouco
descrita. Apresentamos o caso de um paciente
com trombose central da retina, atribuida ao
componente inflamatério  reumatico, com
prognostico evolutivo desfavoravel.
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Mensagens Chave

+ O envolvimento vascular arterial ocular é
uma das principais  manifestacoes
extra-oculares da arterite de células
gigantes (GCA).

-+ 0 envolvimento venoso ocular, na auséncia
de outros factores de risco, € uma
complicacao rara e pouco descrita.

+ Apesar de ser uma manifestagéo de baixa
frequéncia, a GCA deve ser excluida na
CRVO em doentes idosos com parametros
inflamataorios elevados




Introduccion

La polimialgia reumatica (PMR) es una entidad
inflamatoria articular no infrecuente, con una
prevalencia de 700 por 100000 habitantes
mayores de 50 afios (1) , y se caracteriza por
dolor en la cintura escapular, region cervical y
pélvica de mas de 4 semanas de evolucién(2)
asociado a elevacion de la velocidad de
sedimentacion globular (VSG) y Proteina C
reactiva (PCR) — siendo predominantemente
mas especifico este Ultimo(3). Se relaciona en
un 30% de casos con arteritis de células
gigantes (ACG) (1,4), una vasculitis con
inflamacion granulomatosa de vasos de
mediano y gran calibre(5); con la cual
comparten una predisposicion genética por
HLADR4 HLADRB1(6,7).

Dentro de las complicaciones extraarticulares
conocidas de la enfermedad, esta entidad
cursa con compromiso ocular unilateral hasta
en un 70% de los pacientes, y sin tratamiento
precoz, la afeccion contralateral es del 60% en
pocas semanas, conllevando a una pérdida de
la vision permanente hasta en el 25% de los
casos(8). La principal manifestacion ocular es
la neuropatia isquémica optica (NOI) de tipo
arteritico(9,10).

El caso que traemos, reporta una paciente que
debuta con una trombosis de vena central de la
retina (OVCR), en ausencia de otros factores
desencadenantes, se documenta una clinica
compatible con una polimialgia reumatica
asociada a una arteritis de células gigantes.
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Caso

Paciente femenina de 64 afnos de edad, labor
cesante, previamente laboraba  como
secretaria, debuta con perdida subita de vision
por su ojo derecho, sin clinica dolorosa, ni
inyeccion conjuntival, sin  causal claramente
identificado, primer episodio, valorada por
Oftalmologia, quien documenta una trombosis
de vena central de la retina, asociado a edema
macular, inicia manejo con Aflibercept asi
como esteroide topico ocular, es remitida a
consulta de Reumatologia luego de 12
semanas de  seguimiento, para estudios
adicionales. Al interrogatorio menciona cuadro
de omalgia de aproximadamente 12 meses de
evolucion, con predominio matinal, y rigidez
asociada de 1 hora de duracion, mejora con
actividad rutinaria, adicionalmente con cefalea
pulsatil en region temporal derecha, episddica,
sin signos de alarma hasta el evento ocular.
Antecedentes personales de  hipertension
arterial en manejo reciente, no diabetes
mellitus  tipo 2, sin  otros eventos
cardiovasculares ni  tromboticos  previos,
extabaquista de 10 cigarrillos diarios (por 12
afnos, hasta hace 28 afios aproximadamente).
Trae paraclinicos iniciales con Ecocardiograma
TT y Duplex carotideo dentro de parametros
normales, se solicitan estudios inmunologicos
para nuevo control, con reporte completos
negativos, pero reportando VSG 74* mm/h (VN:
0-20), y PCR 24.58* mg/dL (0-10), con lo cual
se determina una paciente mayor de 50 afos,
con compromiso en cintura escapular, cefalea



en region temporal y alteracion trombotica
ocular, considerar posible PMR para lo cual se
indica prueba terapéutica con Prednisolona 15
mg/diarios por 4 semanas, y nuevo control con
paraclinicos de rutina. La paciente acusa
mejoria completa de sus sintomas dolorosos
en hombros, niega rigidez matinal escapular,
pero su evolucion ocular es nula. Sus
paraclinicos de control evidencian VSG 14
mm/h (VN: 0-20), y PCR 5.2 mg/dL (VN:0-10),
con lo cual se considera paciente candidata
para inicio de terapia ahorradora de esteroide
con Metotrexato 15 mg semanales, Acido
Folico 1 mg diarios, y continuar Prednisolona
en dosis estables por 4 semanas mas para
iniciar destete. La evolucion clinica articular de
la paciente es satisfactoria, luego de 16
semanas logra destete completo de esteroides,
pero su clinica ocular no tuvo mejoria. Se
continud vigilancia conjunta con Oftalmologia,
sin presentar nuevos eventos tromboticos

Discusion

La PMR es una entidad que se relaciona hasta
en un 30% con ACG, ambas comparten
predisposicion  genética  por  HLADR4
HLADRBT1, prevalencia en adultos mayores de
50 anosy afectan mayoritariamente a mujeres;
cursan con elevacion de reactantes de fase
aguda especialmente PCR(1,3,4). El
diagndstico y tratamiento precoz de este tipo
de vasculitis es importante, dado que una de
las principales manifestaciones extraoculares
es la pérdida de la vision(8).

globalrheumpanlar.org

& - GLOBAL

&2 RHEUMATOLOGY

En relacion con el compromiso ocular se
evidencia que en la ACG puede ser hasta de un
70%, inicialmente unilateral que sin el
tratamiento adecuado puede generar en pocas
semanas afeccion contralateral en el 60% de
los pacientes, conllevando a la pérdida de
vision  permanente(8). Usualmente se
relaciona con NOI de tipo arteritico, a menudo
resultante de la oclusion inflamatoria de las
arterias ciliares(9,10). Estos cuadros debutan
como un paciente de edad avanzada con
antecedente de cefalea temporal pulsatil
principalmente y pérdida subita e indolora de la
vision, con frecuencia también pueden
presentar sintomas inflamatorios articulares
con compromiso cervical, escapular y pélvico.
En la NOI arteritica el inicio temprano de la
terapia con esteroides previene el deterioro
visual en  un 96% de los pacientes. Sin
embargo, no hay diferencia demostrada entre
el manejo con megadosis intravenosas versus
la terapia oral en la ACG para mejorar el
resultado visual(11). Respecto a la OVCR existe
poca literatura sobre esta patologia, en su
mayoria sus resultados son una mezcla entre
la etiologia isquémica y la no isquémica con
conclusiones poco confiables, sin informacion
sobre el compromiso de los campos visuales 'y
criterios no claros. El prondstico visual en
general es bueno para la OVCR no isquémica,
mejoria de la agudeza visual (AV) 47% y campo
visual (CV) 79%; y malo para la isquémica, AV
23% y CV 27% respectivamente; razon de
posibilidades de mejoria 5,16 (P=0,0006). Lo
que puede explicar la mejoria ocular nula en
este caso a pesar de la terapia con corticoides.



Adicionalmente algunos factores de riesgo
como la edad, la enfermedad cerebrovascular,
la diabetes mellitus, el consumo de aspirina y
anticoagulantes pueden estar relacionados con
un mayor efecto adverso(12).

Este reporte corresponde a un caso poco
frecuente, a nivel global la literatura que
describe ACG, PMR y complicaciones oculares
es limitada(13-15) en su mayoria con origen
arterial; el

compromiso venoso es del 0,5%(16) sin
embargo, cambios inflamatorios,
ateroesclerosis 0 hipercoagulabilidad pueden
contribuir(17) es importante mencionar en esta
paciente su diagnoéstico previo de hipertension
arterial y el habito tabaquico sin otros factores
desencadenantes, asociados al estado de
inflamacion cronica. Por otra parte, a nivel
ocular arteria y vena comparten ingreso por la
lamina cribosa y tienen un trayecto similar lo
que conlleva a formacion de cruces
arteriovenosos(18); procesos sistémicos con
repercusion arterial pueden generan
compresion en estos niveles, desencadenando
dafio endotelial, favoreciendo estasis venosa y
la formacién de trombos (16,19,20), lo anterior
contribuyendo a la oclusion venosa ocular
central.

Otras vasculitis pueden cursar con afeccion
venosa, sin embargo, en la ACG es considerada
una manifestacion inusual, dada la
predileccion de la enfermedad por las ramas
elasticas de la arteria carotida externay ramas
extradurales de la arteria cardtida interna. Una
revision retrospectiva de casos de la Clinica
Mayo, durante un periodo de 25 afios identifico
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doce pacientes con este tipo de trastorno, tres
de los mismos sin factores de riesgo, cuatro
como manifestacion inicial de ACG. Todos con
perdida visual permanente resultante de la
oclusion venosa y elevacion de VSG(21).
Finalmente, y pese a la baja frecuencia, se debe
descartar ACG en OVCR en personas mayores
y parametros inflamatorios elevados(22).
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