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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Las vasculitis provocan un proceso inflamatorio vascular que determina distintas manifestaciones
organicas que dependen del calibre del vaso afectado y de su localizacion. Las técnicas de imagen
desempeiian un papel importante en la caracterizacion y deteccion de las vasculitis de vasos grandes y
medianos, pues son capaces de detectar el edema parietal y de monitorizar la respuesta para el
tratamiento. En las vasculitis de vasos pequefios las técnicas de imagen son necesarias para estudiar las
diferentes repercusiones organicas o sistémicas, ya que en el momento actual ninguna técnica de imagen
tiene la resolucién espacial suficiente para visualizarlos de forma directa.
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Imaging techniques for the evaluation of systemic manifestations of vasculitis

ABSTRACT

Vasculitides create a local inflammatory process in the vessel wall, which determines the different organic
manifestations according to vessel size and location. Imaging techniques play a key role in the
characterization and detection of large and medium size vessel vasculitides. Imaging is able to detect
the vessel wall edema and to monitor the therapeutic response. In small vessel vasculitis, imaging can
indirectly analyse the organic and/or systemic manifestations, because at present, none of the imaging
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techniques has the necessary spatial resolution to directly visualize small vessels.
© 2008 Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

El sustrato anatomopatologico de la vasculitis es una inflama-
cion de la pared de los vasos sanguineos que puede afectar a vasos
de distinto tamafio en cualquier 6rgano, lo que da lugar a necrosis
e inflamacién’. La vasculitis de vaso pequefio afecta a las
arteriolas, las vénulas y los capilares; la vasculitis de vaso mediano
afecta a las arterias viscerales y sus ramas, y la vasculitis de vasos
grandes afecta a la arteria aorta y sus grandes ramas. Las
clasificaciones actuales no son completamente satisfactorias
debido a que la etiopatogenia de la mayor parte de las vasculitis
sistémicas se desconoce y debido a la superposiciéon de hallazgos
clinicos e histoldgicos. El desarrollo de nuevas armas diagnosticas,
como los autoanticuerpos citoplasmicos antineutrofilos (ANCA),
ha contribuido al desarrollo de clasificaciones ajustadas a las
distintas estrategias terapéuticas y pronoésticas segun el tipo de
vasculitis? (tabla 1).

* Seccidn acreditada por el SEAFORMEC con 11,9 créditos. Consultar preguntas
de cada articulo en: http://www.reumatologiaclinica.org
* Autor para correspondencia.
Correo electronico: aluna70@sercosa.com (A. Luna Alcala).

Técnicas de imagen en el estudio de las vasculitis

Aunque el diagnostico final de la mayor parte de las vasculitis
requiere un estudio histologico, las distintas técnicas de
imagen permiten el andlisis de las manifestaciones multisistémi-
cas de la vasculitis, la deteccion precoz de las alteraciones
inflamatorias vasculares y, en ocasiones, la monitorizacion
de la respuesta terapéutica. La imagen permite determinar la
extension y afectacion organica en la vasculitis de pequefio
tamafo. En la vasculitis de vasos medianos y grandes, la imagen
permite detectar el edema parietal vascular caracteristico y
ayudar de forma precisa a su diagnostico. Incluso, los hallazgos
de imagen forman parte de los criterios diagnodsticos de la
poliarteritis nudosa (PAN), enfermedad de Kawasaki y arteritis
de Takayasu®. Los principales métodos de imagen que se pueden
utilizar actualmente en el estudio de la vasculitis son los
siguientes:

e Ecografia y ecografia Doppler: ampliamente accesible y con la
mayor resolucién espacial, permite el estudio de la afectacion
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Tabla 1
Clasificacion de la vasculitis no infecciosa

Vasculitis de vasos grandes
O Arteritis de Takayasu
O Arteritis de células gigantes

Vasculitis de vasos medianos

O Poliarteritis nudosa

O Enfermedad de Kawasaki

O Vasculitis granulomatosa primaria del sistema nervioso central

Vasculitis de vasos pequerios
e Vasculitis de vasos pequefios asociadas a ANCA
O Poliangitis microscopica
O Sindrome de Churg-Strauss
O Granulomatosis de Wegener
O Vasculitis inducidas por drogas ANCA (+)

e Vasculitis de vasos pequefios por inmunocomplejos
O Parpura de Schonlein-Henoch
O Vasculitis crioglobulinémica
Vasculitis lapica
Vasculitis reumatoide
Vasculitis del sindrome de Sjogren
Urticaria vasculitica hipocomplementémica
Sindrome de Behcet
Sindrome de Goodpasture
Vasculitis de la enfermedad del suero
Vasculitis inducida por farmacos por inmunocomplejos
Vasculitis infecciosas por inmunocomplejo
Sindrome antifosfolipidico primario

OO0 O0OO0OO0OO0OO0OO0O0O0

e Vasculitis de vasos pequefios paraneoplasicas
O Vasculitis inducidas por neoplasias linfoproliferativas
O Vasculitis inducidas por neoplasias mieloproliferativas
O Vasculitis inducidas por carcinomas

e Vasculitis asociada a enfermedad inflamatoria intestinal
Misceldnea

O Sindrome de Buerger
O Sindrome de Cogan

*Modificado de Jennette et al>.
ANCA: autoanticuerpos citoplasmicos antineutrofilos.

parenquimatosa abdominal y de los tejidos blandos. También
es una técnica 6ptima en el estudio de los vasos grandes
periféricos, ya que no s6lo es capaz de detectar las estenosis
sino también las alteraciones inflamatorias precoces en la
vasculitis de vasos grandes*. Sus limitaciones se deben a la
variabilidad interobservador y a un campo de estudio limitado.

e Tomografia computarizada (TC): permite el estudio de la
afectacion de practicamente cualquier 6rgano o sistema. Es
de eleccidn en el estudio de las alteraciones pulmonares. Desde
el inicio de las TC multicorte (TCMC) es posible obtener
adquisiciones angiograficas poscontraste de gran resolucion de
cualquier parte del sistema vascular, incluidas las arterias
coronarias. También puede detectar las alteraciones inflama-
torias parietales vasculares®. Su principal limitacién radica en
el uso de radiacion ionizante y contrastes nefrotoxicos.

e Resonancia magnética (RM): la técnica con mayor resolucion en
contraste y capacidad de caracterizacion tisular. Permite
estudiar distintos aspectos de las manifestaciones de la
vasculitis, practicamente en cualquier territorio excepto las
alteraciones parenquimatosas pulmonares. Es la mejor técnica
para detectar y monitorizar el edema vascular en vasos de

mediano y gran calibre®. Permite realizar estudios angiografi-
cos de alta resolucion espacial o temporal con contraste,
estudiar la pared vascular y cuantificar el flujo. Es de eleccién
en el estudio de las alteraciones del sistema nervioso central
(SNC) secundarias a la vasculitis. Sus principales limitaciones
residen en la visualizacion de segmentos vasculares submili-
métricos, en la deteccion de calcificaciones vasculares y en el
uso de quelatos de gadolinio, que recientemente se ha
relacionado con el desarrollo de la fibrosis sistémica nefrogé-
nica en pacientes con insuficiencia renal moderada a grave’.

e Angiografia: la angiografia de sustraccion digital (ASD) ha sido
tradicionalmente la prueba de eleccion en el diagndstico por
imagen de la vasculitis. Se ha visto sustituida progresivamente
por las técnicas de imagen de adquisicién axial ya que tan sélo
permite el estudio de la luz vascular y no de la pared, no puede
determinar el origen de las estenosis, puede ser dificil de
realizar cuando hay segmentos de estenosis largos, presenta
riesgo de complicaciones isquémicas, usa altas dosis de
contraste y radiacién ionizante®. En la actualidad, se sigue
utilizando habitualmente en el diagndstico de la vasculitis del
SNC y para realizar tratamientos percutaneos (colocacion de
endoprotesis vascular o angioplastias).

e Tomografia por emision de positrones (PET): se ha demostrado su
papel en la vasculitis de vasos grandes, aunque la experiencia
es todavia limitada’. Es capaz de diferenciar entre vasculitis y
aterosclerosis con alta especificidad’. La falta de resolucién
espacial de la PET ha mejorado con la implantacion de la
PET-TC.

Manifestaciones vasculares

Las técnicas de imagen desempeifian un papel fundamental en
el diagnoéstico y monitorizacion de la vasculitis de vasos grandes.
La arteritis de Takayasu afecta principalmente a mujeres jovenes,
en la zona de la aorta toracica y abdominal asi como a sus ramas y
a las arterias pulmonares. Presentan tipicamente oclusiéon o
estenosis proximal de las arterias subclavias y carotidas comunes.
Hasta en un 33% de los pacientes se forman aneurismas adrticos,
que raramente se rompen (fig. 1A)°. Con frecuencia la angiografia
convencional es normal en las formas de inicio (fase sin pérdida
de pulso), no se establece habitualmente el diagnéstico hasta que
se produce estenosis (fase oclusiva)®. Las alteraciones inflamato-
rias en la pared de los vasos afectados son un signo precoz que
puede ser detectado mediante ecografia, TC, RM y PET>. Para el
analisis de la aorta es preferible utilizar técnicas angiograficas con
TC o RM (que es la técnica mas sensible para la deteccion del
edema) (fig. 1B)°. La PET ha demostrado una sensibilidad similar a
la RM en la deteccién de la enfermedad, en la que descubre mas
segmentos afectados que ésta'. La arteritis de células gigantes es
otra vasculitis granulomatosa de vasos grandes, que afecta
principalmente a las ramas craneales del arco aértico, particu-
larmente a la arteria temporal. En la evaluacién de la arteritis de la
arteria temporal, la ecografia Doppler ha demostrado tener
sensibilidades en torno al 85 o 90% y ha demostrado especifici-
dades superiores al 95%, resultados comparables o superiores a la
biopsia de la arteria temporal®>#. La RM también puede evaluar las
arterias temporales y occipitales con resultados similares a los de
la ecografial'. La afectacién aértica y de los vasos supraadrticos
puede realizarse por ecografia, TC, RM o PET de forma similar a la
arteritis de Takayasu®.

Los hallazgos angiograficos tipicos de las vasculitis de vasos
medianos incluyen areas de dilatacion y estenosis. Aunque
cualquier territorio vascular puede afectarse, las arterias mesen-
téricas y renales son las que demuestran alteraciones con mas
frecuencia. Los aneurismas y las trombosis suelen ocurrir en las
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Figura 1. Mujer de 59 afios con enfermedad de Takayasu. A) Reconstruccién MIP
sagital de secuencia angiografica 3D poscontraste de la aorta toracoabdominal.
Demuestra un aneurisma de la aorta toracica descendente distal. Estenosis y
morfologia tubular de la aorta toracica descendente y de la abdominal y estenosis
en la salida de la arteria subclavia izquierda, tronco celiaco y arteria mesentérica
superior. B) Axial STIR sangre negra demuestra un aneurisma de aorta toracica
distal con edema parietal que aparece como hiperintensidad de sefial.

bifurcaciones vasculares. La ASD es de eleccion en el diagnostico
de la PAN, que suele producir microaneurismas miltiples en las
arterias renales y viscerales aodrticas en un 50% de los casos, las
mas frecuentes son las estenosis'?. La vasculitis de vasos pequefios
afecta principalmente a las vénulas poscapilares y a las arteriolas

de la piel, las técnicas angiograficas en sus distintas modalidades
no suelen ser muy dtiles en su deteccion por el pequefio tamarfio
de los vasos afectados.

Manifestaciones cardiacas

La afectacion cardiaca en las vasculitis es probablemente mas
frecuente que lo revelado en las series de autopsias, aunque su
repercusion clinica real esta todavia por determinarse. La variedad
de estas manifestaciones es amplia: pericarditis, miocarditis,
fibrosis miocardica, enfermedad isquémica, hipertensién pulmo-
nar, alteraciones eléctricas y fallo sistdlico o diastdlico’®. La
vasculitis forma parte de las causas de miocardiopatia dilatada no
familiar. La afectacion de las coronarias suele ocurrir en la
enfermedad de Kawasaki y en el sindrome de Churg-Strauss. Las
miocarditis son frecuentes en el sindrome de Churg-Strauss
(aunque la fibrosis endomiocardica hipereosinofilica es rara), en
la enfermedad de Kawasaki, en la enfermedad de Takayasu y en la
vasculitis secundaria. El derrame pericardico y la pericarditis
estdn muy frecuentemente asociados a la poliangitis microsco-
pica, al sindrome de Wegener, al sindrome de Churg-Strauss, a la
enfermedad de Kawasaki y a la enfermedad de Behget. La
afectaciéon valvular también es relativamente frecuente en el
sindrome de Behget.

La ecocardiografia es la técnica mas usualmente utilizada en la
valoracion de la afectacion cardiaca. La RM se ha convertido en el
criterio de referencia de la funciéon cardiaca y permite detectar
areas de edema, fibrosis y tejido no viable en el miocardio. La
TCMC es de eleccion en el diagnostico y seguimiento no invasivo
de los aneurismas de las arterias coronarias tipicos de la
enfermedad de Kawasaki'®.

Manifestaciones abdominales

En la evaluacién de las manifestaciones abdominales la TCMC
se ha convertido en la técnica de imagen de eleccion, ya que
permite detectar tanto las alteraciones vasculares como las
alteraciones parenquimatosas simultaneamente.

Las manifestaciones gastrointestinales son tipicas de la PAN, ya
que hay afectacion de la circulacion mesentérica entre un 50 al
70% de los casos!. La sintomatologia gastrointestinal suele ser
inespecifica aunque hay complicaciones mayores, como hemo-
rragia, perforacion o infarto intestinal, que varian en frecuencia
entre el 1 y el 6%'. La afectacién mas frecuente del sistema
genitourinario por las vasculitis es la glomerulonefritis, que tiene
una representacion en imagen escasa e inespecifica. Se han
descrito casos de hemorragia renal secundaria a PAN o sindrome
de Wegener'®. La PAN, y con menos frecuencia la granulomatosis
de Wegener, la poliangitis microscopica y la vasculitis lapica,
puede dar lugar a infartos esplénicos o hepaticos’.

Manifestaciones toracicas

Las manifestaciones pulmonares son mas frecuentes en las
vasculitis de vasos pequefios asociadas a ANCA. Las situaciones
clinicas mas frecuentes que sugieren vasculitis y que afectan al
sistema respiratorio son hemorragia alveolar difusa (HAD),
sindrome pulmonar y renal, nédulos o cavitaciones pulmonares
en radiografia de térax y lesiones deformantes o ulcerantes en la
via aérea superior’”. La HAD es la manifestacion pulmonar
mas frecuente en la vasculitis. Se caracteriza por la triada de
infiltrados alveolares difusos, excepcionalmente unilaterales, la
hemoptisis (no imprescindible) y el descenso del hematocrito o la
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hemoglobina. La HAD es causada tanto por la vasculitis ANCA
positivas como por otras vasculitis de pequefio vaso que afecten al
pulmoén.

En el sindrome de Wegener son especialmente frecuentes las
alteraciones pulmonares en las pruebas de imagen (entre el 66 y el
85%)'8. La presencia de nédulos, cavitaciones o infiltrados
pulmonares persistentes forman parte de los criterios diagnosti-
cos. En la TC de alta resolucion se encuentran nddulos o masas en
el 90% de los casos, engrosamiento bronquial en el 73% de los
casos, bronquiectasias en el 13% de los casos y consolidaciones
parcheadas y en vidrio deslustrado en el 23% de los casos'®. Los
infiltrados en vidrio deslustrado y los nddulos cavitados repre-
sentan lesiones activas, mientras que la afectacion septal y las
bronquiectasias representan alteraciones crénicas'®. En el sindro-
me de Churg-Strauss la presencia de infiltrados pulmonares
migratorios forma parte de los criterios diagnoésticos. En la zona
pulmonar puede dar lugar a nédulos pequeiios en el 63% de los
casos, infiltrados en vidrio deslustrado en el 53% de los casos,
consolidaciones en el 42% de los casos, opacidades en arbol en flor
en el 37% de los casos y engrosamiento septal interlobulillar en el
42% de los casos®°.

La poliangitis microscopica presenta afectacion pulmonar
como HAD en menos del 30% de los casos'”.

Manifestaciones neurologicas

En la vasculitis del SNC es importante realizar un diagnoéstico
precoz y especifico, ya que la etiologia es muy variable y su
tratamiento y posterior prondstico dependen de su origen. En la
afectacion del SNC en una vasculitis sistémica, el diagnoéstico se
puede obtener mediante andlisis sanguineos o biopsias de otras
zonas anatoémicas?!. Sin embargo, en las formas con afectacién
exclusiva del SNC, el diagnéstico es complicado, se basa en
estudios de imagen y en la toma de biopsias leptomeningeas. Las
manifestaciones clinicas y en imagen de la vasculitis del SNC
presentan una gran superposicién con otras entidades?2. La RM se
considera un arma excelente de cribado para la vasculitis del
SNC?122 L os estudios de RM son infrecuentemente negativos. Sin
embargo, en un grupo variable de casos se han descrito
alteraciones angiograficas tipicas de vasculitis con estudios de
RM normales?. También se han demostrado estudios de RM
tipicos de vasculitis, incluso con biopsia positiva y sin alteraciones
angiograficas evidentes. La angiografia no tiene una resolucion
espacial suficiente para detectar alteraciones de los vasos
pequefios y no esta exenta de complicaciones. Las biopsias son
dificiles de realizar y tienen una importante morbilidad; ademas,
una biopsia negativa tampoco excluye la presencia de una
vasculitis, ya que presenta una importante tasa de falsos
negativos24. Por tanto, el diagnéstico de una vasculitis del SNC
no presenta un algoritmo diagnostico claro. En muchas ocasiones,
su diagnostico se realiza sobre la base de una sospecha clinica con
alteraciones en la RM o la angiografia compatibles.

Los estudios de RM suelen demostrar lesiones multifocales de
sustancia blanca y gris debidas a isquemia, infarto, o ambas. Se
considera que estas lesiones evidencian vasculitis si se presentan
en varios territorios vasculares, una vez descartado un origen
embdlico, y en casos de ictus isquémico en pacientes jévenes sin
factores de riesgo cardiovascular?!. En el estudio de la isquemia
cerebral, la difusion permite diferenciar las distintas fases de los
infartos y diferenciar entre el edema vasogénico y el edema
citotoxico. Los estudios dinamicos poscontraste de perfusion son
capaces de detectar areas hipoperfundidas no infartadas, lo que
aumenta la sensibilidad de la RM?!,

Los hallazgos tipicos de vasculitis en la angiografia cerebral son
areas de estenosis lisa o discretamente irregular que se alternan

con segmentos dilatados. Signos adicionales son la rectificacion e
improntas en la luz vascular producidas por el engrosamiento
parietal y la presencia de maltiples microaneurismas®'~2°. El
estudio con angiografia por RM ha demostrado ser atil y con
buena correlacion con la angiografia convencional, pero no es
capaz de analizar los segmentos vasculares distales2®. Es ttil la
adicion de secuencias de RM poscontraste de corte fino y
preferentemente con saturacién grasa para el estudio de la
inflamacion parietal vascular, ya que apareceran como areas de
engrosamiento y realce?!, Por tanto, ante una sospecha clinica de
vasculitis cerebral debe realizarse como estudio de imagen inicial
una RM completa. Si la vasculitis no resulta diagnosticada debe
realizarse una angiografia convencional para excluir alteraciones
inflamatorias de vasos de mediano calibre. La biopsia es de
utilidad en la vasculitis de pequefio vaso y para clasificar los
cambios inflamatorios vasculares cuando las técnicas de imagen
no demuestran resultados concluyentes.

La vasculitis de vasos grandes excepcionalmente puede
provocar ictus. La angitis primaria aislada del SNC es una
vasculitis de vasos medianos y pequefios, que se manifiesta como
miultiples estenosis intracraneales que provocan infartos?2. Su
etiopatogenia se ha relacionado con los virus de la varicela zoster
y sida®l.

La PAN puede provocar alteraciones neuroldgicas (entre el 25 y
el 30% de las ocasiones) como ictus isquémicos®’. La afectacién
neuroldgica en la vasculitis de vasos pequefios es las mas dificil de
diagnosticar, por lo que se indica una biopsia en este grupo de
pacientes. El sindrome de Churg-Strauss provoca alteraciones
neuroldgicas en el 62% de los casos, habitualmente alteraciones
isquémicas o hemorragicas®'. En el sindrome de Wegener la
afectacion es inferior al 40%. Las alteraciones incluyen extension
directa desde los senos paranasales a las meninges, infartos y
engrosamiento hipofisario®>.

En resumen, las técnicas de imagen ayudan al tratamiento y
caracterizacion de la vasculitis y de sus manifestaciones en los
diferentes 6rganos y sistemas. Las técnicas angiograficas actuales
no permiten el estudio de las alteraciones vasculares de la
vasculitis de pequeflo vaso pero si de sus manifestaciones
sistémicas con la utilizacion de la TC y la RM. En las vasculitis
de vasos medianos y grandes se pueden visualizar tanto las
alteraciones luminales como las alteraciones parietales. En este
sentido, la RM (y probablemente en un futuro préximo la PET) es
capaz de detectar y monitorizar los cambios postratamiento de las
alteraciones inflamatorias parietales vasculares, principalmente
en la vasculitis de vasos grandes.
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