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Resumen

LLas vasculitis son un grupo de enfermedades que consisten en la inflamacion dentro y alrededor
de la pared de los vasos sanguineos, lo que produce necrosis, y su extension depende del tamano
y ubicacion del vaso afectado. Se pueden manifestar en cualquier drgano, por lo que se consideran
enfermedades sistémicas. Las vasculitis primarias son patologias poco comunes vy dificiles de
diagnosticar, porque sus signos y sintomas son inespecificos y pueden confundirse con muchas
otras patologias —como enfermedades infecciosas, neopldsicas o del tejido conjuntivo—. Por
esta razon, para su diagndstico es importante combinar los hallazgos clinicos, radioldgicos, de
estudios histopatoldgicos y de laboratorio. Esta revision se enfocara en el papel de los hallazgos
imagenoldgicos en el diagndstico y monitoreo de las manifestaciones pulmonares y abdominales
de las vasculitis mas frecuentes.

Summary

Vasculitis are a group of diseases that are characterized by the presence of inflammation in and around
the wall of the blood vessels. This produces necrosis and inflammation where the extension of the
injury depends on the size and location of the affected vessel. They can have manifestations in any
organ, so they are considered systemic diseases. Primary vasculitis are uncommon pathologies and
difficult to diagnose because its signs and symptoms are nonspecific and are easily confused with
many other disease processes such as infectious, neoplastic or connective tissue. Because of this, it
is important to combine clinical, radiological, histopathological and laboratory findings to achieve a
correct diagnosis. In this review, we will focus on the role of imaging findings on the diagnosis and

monitoring for pulmonary and abdominal manifestations of the most frequent vasculitis.

1. Introduccidn La manera mas adecuada de estudiar las vasculitis

Las vasculitis son un grupo de enfermedades quese ~ Primarias es clasificandolas segin el tipo de vaso que

caracterizan por la destruccion de los vasos sanguineos ~ comprometen: vasos de pequefo, mediano o gran

debido a inflamacién y necrosis, dentro y alrededor de calibre (2). Las vasculitis de grandes vasos incluyen

sus paredes (1); se consideran enfermedades sistémicas
porque pueden producir cambios difusos o locales en
cualquier 6rgano.

Existen muchos tipos de vasculitis y su clasifica-
cion es un desafio (2). Una primera clasificacion las
organiza en dos grandes categorias de acuerdo con el
proceso fisiopatologico subyacente: vasculitis prima-
rias y secundarias. Las vasculitis primarias son aquellas
en las que la inflamacién ocurre principalmente dentro
de los vasos sanguineos, mientras que las secundarias se
producen por patologias como enfermedades del tejido
conjuntivo, tumores ¢ infecciones (3). Las vasculitis
primarias son poco comunes (4,5) y el diagndstico
correcto de estas patologias implica superar las difi-
cultades derivadas de la gran variabilidad de signos
y sintomas inespecificos y dependen del tamafio y
localizacion del vaso afectado.
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aquellas que afectan la aorta y sus ramas principales,
las de mediano vaso comprometen las arterias propias
de cada 6rgano y las de pequeio vaso afectan arteriolas,
vénulas y capilares (6). Actualmente la clasificacion que
mas se usa es la actualizacion de la nomenclatura de
vasculitis de la Conferencia del Consenso Internacional
de Chapel Hill del 2012, la cual cambio los nombres y
las definiciones segun los avances cientificos y agregd
categorias importantes de vasculitis no incluidas en la
primera version de 1994 (figura 1) (7,8).

Conocer las manifestaciones sistémicas de los
pacientes con vasculitis puede ayudar a establecer un
diagnéstico (9). Para llegar a un diagnostico preciso es
importante combinar hallazgos clinicos, radiologicos,
histopatologicos y de laboratorio. A continuacion, se dis-
cutiran los hallazgos radiologicos de las vasculitis que se
presentan cuando hay afectacion pulmonar y abdominal.
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2. Vasculitis de grandes vasos

2.1 Arteritis de Takayasu

La arteritis de Takayasu es una vasculitis granulomatosa de grandes
vasos, con prevalencia en mujeres jovenes y en poblaciones asiaticas
(10). La incidencia anual estimada es de 0,12 a 0,26 casos/100.000 (11).

Esta patologia suele debutar con malestar general, fiebre, sudoracion
nocturna, pérdida de peso, artralgia y pulsos periféricos reducidos o
ausentes (10,12). Se caracteriza por una inflamacién granulomatosa de
la pared arterial, con proliferacion de la intima y fibrosis de la media y
la adventicia, lo que genera un engrosamiento de distribucion irregular
de las paredes de los vasos, que eventualmente conduce a estenosis,
oclusion y, ocasionalmente, dilataciones postestendticas y formacion
de aneurismas (13-15).

Afecta principalmente el arco aortico, la aorta toracoabdominal, sus
ramas y las arterias pulmonares (16), por lo cual la arteritis de Takayasu
se puede clasificar en 5 tipos segun las arterias que compromete (17).

* Tipo I: Tipo clasico que afecta unicamente las ramas del arco.
* Tipo II:

* Afectacion de la aorta inicamente en su porcion ascendente
y el arco adrtico.

* Afectacion de la aorta toracica descendente.
* Tipo III: Afectacion de la aorta tordcica y abdominal distal.

* Tipo IV: Afectacion unica de la aorta abdominal y las arterias
renales.

* Tipo V: Afectacion generalizada de todos los segmentos adrticos.

* Los hallazgos radioldgicos en las fases tempranas son engrosa-
miento de la pared arterial con realce y en las fases tardias, depo-
sito de calcio en las paredes, estenosis, dilatacion postestenoética,
formacion de aneurismas, oclusion y evidencia de una mayor
circulacion colateral (9,18) (figura 2).

2.2 Arteritis de células gigantes

Es la vasculitis de vasos de grande y mediano calibre mas frecuente
y afecta a personas mayores de 50 afios (19). Se presenta mas comun-
mente en poblaciones del norte de Europa y se ha descrito una preva-
lencia de 278 por cada 100.000 personas en Estados Unidos (13,20).

La arteritis de células gigantes afecta principalmente las arterias
carotidas y la arteria temporal, pero puede ocurrir también en la aorta,
sus ramas y en las arterias pulmonares centrales (16,21).

Los signos y sintomas mas frecuentes son cefalea temporal, claudi-
cacion de la mandibula y pérdida de vision. Cuando ocurre en la aorta y
sus ramas puede presentarse como malestar general, fiebre, sudoracion
nocturna, pérdida de peso, artralgias y disminucion o ausencia de pulsos
periféricos (3,13).

Los hallazgos escanograficos son engrosamiento de la pared hasta
producir estenosis, dilatacion postestenotica, formacion de aneurismas,
oclusion, calcificacion y trombos murales (13,22) (figura 3).

2.3 Enfermedad de Behcet

Es una vasculitis cronica multisistémica que puede ocurrir en va-
sos de cualquier tamaiio, de la circulacion arterial y venosa, y ocurre
con mayor frecuencia en personas entre los 20 y los 30 afios de edad
(23,24). Esta enfermedad se encuentra en todo el mundo, pero es mas
comun en los paises del Mediterraneo oriental y Asia oriental, donde
se han informado prevalencias de hasta 30 casos por cada 100.000
personas (25,26).

Se caracteriza por manifestar anomalias oculares (uveitis) y Glceras
que afectan la boca y los genitales. Puede haber compromiso pulmonar
en el 10 % de los casos e involucra el tracto gastrointestinal en 10 %
a 50 % de los pacientes (23,27).

Las manifestaciones sistémicas de esta vasculitis afectan mas las
arterias que las venas. En las arterias genera inflamacion de la vasa va-
sorum de la tinica media, con destruccion de las fibras elasticas y forma
aneurismas (23,25). La aorta es la arteria mas frecuentemente afectaday
las arterias pulmonares ocupan el segundo lugar; la enfermedad de Behget
es la causa mas comun de aneurisma de la arteria pulmonar (28,29).

En las manifestaciones gastrointestinales, esta vasculitis afecta los
vasos pequeilos de la pared intestinal, mas frecuentemente las vénulas
(30). Los principales sitios de afectacion son el ileon terminal y el
ciego; también pueden verse afectados el tracto gastrointestinal supe-
rior, esofago y estdmago, aunque es poco frecuente (27,31). Algunas
complicaciones pueden ser perforacion, hemorragia y fistulas (9,32).

Los hallazgos abdominales en escanografia son engrosamiento
concéntrico de la pared intestinal con un marcado realce con el medio
de contraste. En las vias digestivas se visualizara una gran tlcera ovoide
o irregular con un marcado engrosamiento de la pared intestinal (9).

Kawasaki

Vasculitis de células gigantes
Vasculitis de Takayasu
Enfermedad de Becet

Poliangitis nodosa

Poliarteritis microscopica
Poliarteritis granulomatosa
(Granulomatosis de Wegener)
Sindrome de Churg-Strauss
Purpura de Henoch-Schélein

Figura 1. Clasificacion de las
vasculitis segun consenso de
Chapel Hill, 2012.

Fuente: Elaboracién propia.
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Figura 2. Mujer de 24 afos de edad, con pérdida
de peso y fiebre. a y b). Imagenes axiales
de angiotomografia de aorta. Engrosamiento
concéntrico de la pared de la aorta ascendente,
arco, aorta descendente y del origen de los
troncos supraaodrticos con estenosis de la carétida
comun izquierda y de la subclavia del mismo lado.
c). Imagen axial de angiotomografia de aorta.
Estenosis del origen del tronco celiaco y arteria
mesentérica superior con circulaciéon colateral.
d). Reconstruccién sagital de angiotomografia de
aorta que muestra el engrosamiento concéntrico
y las estenosis descritas de los vasos abdominales.

Figura 3. Hombre de 51 aflos de edad, con dolor abdominal. a). Imagen axial de
angiotomografia de aorta abdominal. Aorta y arterias renales sin alteraciones.
Engrosamiento concéntrico de la pared de la arteria mesentérica superior con
estriacion de la grasa adyacente y pequefios ganglios que sugieren enfermedad
activa. Aneurisma secundario y diseccion de la arteria mesentérica superior. b) Imagen
de reconstruccion sagital de angiotomografia de aorta abdominal. Aneurisma de la
arteria mesentérica superior y desgarro de la pared arterial (flap) y diseccién con
levantamiento de la intima que no causa obstruccion del flujo.
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Figura 4. Hombre de 29 afos
de edad, con trombosis venosa
profunda (TVP) y dolor toracico,
antecedente de Ulceras orales.
a y b). Imdgenes axiales de
tomografia de térax. Trombosis
recanalizada de troncos venosos,
aneurisma focal parcialmente
trombosado de rama segmentaria
para el I6bulo inferior derecho de
la arteria pulmonar.

HEGH o=
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Figura 5. a-d) Hombre de 19 afios de edad,
con hemoptisis y disnea. Imagenes axiales
de tomografia de térax en ventana para
pulmoén. Noédulos de contornos irregulares,
opacidad en “vidrio esmerilado” y
consolidacion multilobares. BAL (lavado
bronquioalveolar): Hemorragia alveolar. o A

4G

Figura 6. Mujer de 61 afios de edad, con tos crénica y disnea. a-d)
TC axial. Nodulos y masas pulmonares subpleurales de contornos
7/ bien definidos.
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Figura 7. Mujer de 47 afios de edad, con
disnea aguda y eosinofilia periférica.
Antecedente de asma. a) Radiografia
de térax, proyeccion PA. Opacidades
alveolares parcheadas y liquido
pleural derecho. b-d) Imdgenes
axiales de tomografia de térax en
ventana para pulmoén. Parches de
opacidad en “vidrio esmerilado” y
nédulos centrilobulillares.

Figura 8. Mujer de 43 aflos de edad con hemoptisis
y falla renal. a) Radiografia de toérax, proyeccion
AP. Consolidacion multilobar de predominio basal.
b-e) Imagenes axiales de tomografia de térax en
ventana para pulmoén. Consolidaciones multilobares
y opacidad en “vidrio esmerilado”.
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Los hallazgos pulmonares son aneurisma pulmonar fusiforme o con
multiples saculaciones, bilateral, y frecuentemente localizado en los
16bulos inferiores y las arterias pulmonares principales. Los aneuris-
mas pueden estar parcial o totalmente trombosados (33,34) (figura 4).

3. Vasculitis de pequeio vaso

3.1 Poliangitis granulomatosa (granulomatosis de
Wegener)

Es una vasculitis granulomatosa de etiologia desconocida y que
se asocia con autoanticuerpos ANCA positivos (35). Su prevalencia
es de alrededor de 1,5 a 3 casos por cada 100.000 habitantes y es mas
frecuente entre los 30 y los 50 afios de edad (23).

Se caracteriza clinicamente por la triada de enfermedad de la via
aérea superior (inflamacion nasal, oral o sinusal), enfermedad del tracto
respiratorio inferior (via aérea o pulmoén) y glomerulonefritis (13,36).
Esta triada puede o no estar presente desde el inicio.

La poliangitis granulomatosa puede involucrar cualquier parte del
aparato digestivo. El 10 % de los pacientes tienen sintomas gastroin-
testinales, como dolor abdominal (9).

Los signos y sintomas pulmonares incluyen hemoptisis, tos, dolor
de pecho y disnea; los traqueobronquiales son: estridor, disnea; las
manifestaciones mas comunes de afectacion de la via aérea superior
son rinorrea, epistaxis, sinusitis, otitis y, a veces, lesiones 0seas des-
tructivas (13,37).

Los hallazgos escanograficos pueden ser nddulos pulmonares y
masas multiples, bilaterales en regiones subpleurales y, menos comunes,
en la region peribroncovascular, con predileccion por los 16bulos infe-
riores del pulmén. Consolidacion y opacidad en “vidrio esmerilado”.
Los nédulos pueden tener un tamafio de hasta 10 cm y suelen estar
cavitados, con paredes gruesas y margenes irregulares o tener el signo
del halo (borde de opacidad en “vidrio esmerilado” que rodea a la lesion
pulmonar) (16,38). En la via aérea se visualizara engrosamiento de
la pared de los bronquios segmentarios y subsegmentarios, asi como
de la pared de la traquea con estrechez de las vias respiratorias (16)
(figuras 5y 6).

3.2 Granulomatosis eosinofilica con poliangitis
(sindrome de Churg-Strauss)

Es una vasculitis necrosante que se caracteriza por una triada clinica
(asma, hipereosinofilia y vasculitis sistémica necrotizante) (13,39). Para
el diagnostico se requieren cuatro o mas de los siguientes seis hallazgos:
asma, > 10 % de eosinofilia en un recuento diferencial de globulos blan-
cos, mononeuropatia o polineuropatia debido a una vasculitis sistémica,
anomalias de senos paranasales, opacidades pulmonares migratorias o
transitorias y evidencia histologica de eosindfilos extravasculares en
una muestra de biopsia (23,40,41).

Esta enfermedad es poco frecuente, su incidencia es de uno a tres
casos por 100.000 adultos por afio. Afecta principalmente a los hombres
con una edad media de 50 afios en el momento del diagndstico (42).
Tiene tres fases: fase prodromica, que persiste durante muchos afios y
consiste en asma y rinitis alérgica previa; fase eosinofilica, caracterizada
por marcada eosinofilia en sangre periférica; y fase vasculitica (42,43).

Las lesiones extrapulmonares son poco frecuentes y se encuentran
mas comunmente en el tracto gastrointestinal (20 % de los casos), el
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bazo, el corazon y el rifion. La afectacion gastrointestinal se manifiesta
tipicamente como sintomas obstructivos, diarrea, sangrado, ulceracion
y perforacion (9).

Los hallazgos pulmonares en la radiografia de torax son areas de
consolidacion transitorias, bilaterales y en cualquier zona pulmonar. En
escanografia se identificaran areas de opacidad en “vidrio esmerilado”
bilaterales o consolidacion de distribucion aleatoria y lineas septales
por infiltracion eosinofilica. Cuando afecta la via aérea se observan
nédulos centrilobulillares y arbol en gemacion. Puede haber dilatacion
bronquial y engrosamiento de la pared bronquial (23,44).

Los hallazgos abdominales son vasculitis mesentérica (engrosa-
miento de la pared arterial) e infiltracion de eosinofilos en la pared
intestinal (engrosamiento de la pared que puede producir obstruccion)
(9) (figura 7).

3.3 Poliangitis microscopica

La poliangitis microscopica es una vasculitis sistémica necrotizante
no granulomatosa que afecta vasos pequeiios (45,46). Su incidencia
anual es de 0,36 casos por 100.000 (47) y afecta a personas de mediana
edad.

Esta patologia es la causa mas frecuente de sindrome pulmon-rifion,
que se caracteriza por hemorragia alveolar, por capilaritis alveolar y
glomerulonefritis necrotizante (23,48).

Los sintomas pulmonares incluyen hemoptisis y dificultad respira-
toria; otras manifestaciones relativamente comunes incluyen lesiones
cutaneas, neuritis periférica y hemorragia gastrointestinal (13,49).

Los hallazgos pulmonares radioldgicos consistentes con hemo-
rragia pulmonar difusa son areas de opacidad en “vidrio esmerilado”,
empedrado o areas de consolidacion (13,50) (figura 8).

4. Conclusiones

Las vasculitis primarias son enfermedades poco comunes y difi-
ciles de diagnosticar, porque pueden confundirse con muchas otras
entidades. Por esto es importante conocer bien sus manifestaciones
clinicas y radioldgicas, para sospecharlas y realizar asi un diagnostico
mas temprano.
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