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Objetivo docente

La Vasculitis de Gran Vaso (VGV) se caracteriza por inflamacion
granulomatosa y necrosis fibrinoide de las paredes de |la aorta y sus ramas.
Dado que los sintomas iniciales son inespecificos, las técnicas de imagen

son esenciales para su diagnhostico.

Este poster tiene como objetivo describir las técnicas de diagnostico de
VGV y sus caracteristicas por imagen, junto con las ultimas
recomendaciones.

Revision del tema

2. Arteritis de

celulas gigante 3. Takayasu

1. Introduccion
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Ecografia PET/TC

El término Vasculitis de Grandes Vasos se utiliza para describir la vasculitis

primaria que afecta a la aorta y a sus principales ramas y que causa
inflamacion granulomatosa cronica.

Vasculitis de pequeiio vaso por inmunocomplejos
- Vasculitis crioglobulinémica

— Vasculitis IgA (Henoch-Schénlein)

— Vasculitis urticaria hipocomplementémica

Vasculitis de vaso mediano
- Poliarteritis nodosa

- Enfermedad de Kawasaki

Enfermedad antimembrana basal glomerular
'—‘_\

*

*

Vasculitis de pequefio vaso asociada a ANCA
— Poliangitis microscopica

— Granulomatosis con poliangitis (Wegener)

-~ Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (Churg-Strauss)

e ———————
Vasculitis de gran vaso
— Arteritis de celulas gigantes
— Arteritis de Takayasu

Las dos principales entidades son la arteritis temporal (o de células
gigantes) y la arteritis de Takayasu (TA). Estas condiciones difieren en su
edad tipica de presentacion: la ACG generalmente afecta a personas

mayores de 50 anos, mientras que la arteritis de Takayasu tiende a afectar
a personas mas jovenes, a menudo antes de los 50 anos.

En 2023 se han publicado las nuevas recomendaciones (actualizacion de
las de 2018) de la EULAR (siguientes diapositivas):
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Ecografia

PET/TC

US

Ventajas
*No invasivo y disponible.

*Puede detectar el signo del "halo".
*Mas rentable en comparacion con la
biopsia mas juicio clinico solo.

Desventajas
*No es el mejor metodo para

diagnosticar la GCA extracraneal.
*Puede tener una sensibilidad limitada
para detectar actividad.
La dependencia del operador puede
llevar a resultados variables.

TC

Ventajas
*Puede detectar engrosamiento de la pared.

*Alta resolucion espacial para la visualizacion
de grandes vasos.
*Puede detectar actividad de la enfermedad en

grandes vasos.

Desventajas
*Alta exposicion a la radiacion.

*Puede no ser ideal para evaluar la inflamacion
de las arterias craneales.

*Sensibilidad y especificidad limitadas para
GCA en comparacion con PET-CT.

Ventajas
*No invasivo, sin radiacion ionizante.

*Alta estandarizacion.

*Puede analizar multiples arterias
craneales y extracraneales.

*Valor diagnostico comparable al
ultrasonido para GCA.

Desventajas

*Disponibilidad restringida.

*Puede tener una sensibilidad limitada
para detectar actividad de la
enfermedad en grandes vasos.

*Costoso en comparacion con el US.

TC

Ventajas
*Puede identificar GCA junto con otras

patologias como infecciones o tumores.
*Alta sensibilidad y especificidad para GCA
extracraneal.
*Puede detectar actividad.

Desventajas
*Alta exposicion a la radiacion y uso de

recursos.

*Puede no ser ideal para evaluar la inflamacion
de las arterias craneales.

L ectores inexpertos pueden interpretar
erroneamente la aterosclerosis.
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Gran vaso

PET/TC

= Se recomiendan sondas lineales para las arterias supraaorticas; sondas
sectoriales o convexas para la aorta ascendente; sondas convexas, sectoriales o
lineales para el arco aortico; y sondas convexas o lineales para la aorta abdominal.

= La frecuencia del modo B debe ser 215 MHz (preferiblemente 218 MHz) para

las arterias temporales y de 7 a 15 MHz para las arterias supraaorticas
extracraneales.

= La profundidad de imagen debe ser de 10 a 20 mm para las arterias temporales
v de 30 a 40 mm para las arterias supraaorticas extracraneales. El foco debe estar
al nivel de la arteria. La ganancia del modo B debe ajustarse para evitar la
apariencia anecoica de la pared arterial.

= El Doppler color es |la modalidad preferida para demostrar el flujo sanguineo.
La ganancia debe ajustarse para evitar el subllenado o el sobrellenado del lumen
del vaso. El cuadro de color debe estar angulado en exploraciones longitudinales
para evitar la perpendicularidad entre las ondas de sonido y la arteria.
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Gran vaso Ecogratia _ RM PET/TC

= Se debe utilizar un TC multicorte. Colimacion de 0,6 mm, voltaje del
tubo y corriente del tubo determinados por modulacidon automatica de
dosis. El grosor de corte de reconstruccion debe estar entre 0,5y 1,0 mm.

= Inyeccion adaptada al paciente y a la tecnologia de TC de 50 a 100 mL
de agente de contraste yodado no idnico (=350 mg/mL) usando un
inyector de potencia (24 mL/s).

= Fase arterial: usar bolus-tracking (umbral de 100 HU); disparo ECG.
= Fase venosa: 50s después de terminar la adquisicion de la fase arterial.

= Reconstrucciones anguladas para la evaluacion de segmentos
vasculares individuales.
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Gran vaso Ecografia

TC

Técnica de MRI craneal:

RM de 3.0T, bobina de cabeza minima de 16 canales. Eco de espin T1 con

gadolinio, supresion de grasa, alta resolucion (en plano< 1 mm2, por ejemplo,
195%260 um?2, grosor de corte 3 mm, TR/TE 500/22 ms). Cortes transversales
angulados paralelos a la base del craneo.

Técnica de MRI corporal:

= RM de 1.5 T, preferiblemente 3.0 T, bobina de cabeza y cuello minima de 16
canales y bobina corporal de 16 canales. T1, supresion de grasa, contraste,
imagenes de sangre negra (por ejemplo, TSE Turbo Spin Echo 3D, resolucion

espacial 1.2x1.3x2 mm3, TR/TE 1000/35 ms) - evaluacion de la inflamacion

mural.

= Angio-RM (ARM) de la aorta y
sus principales ramas desde |a
bifurcacion carotidea hasta las
arterias abdominalesy
preferiblemente pélvicas en
adquisicion coronal para incluir las
arterias axilares y braquiales -
deteccion del lumen del vaso
(estenosis, oclusion, aneurisma).

gl
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Gran vaso Ecografia

TC

RM

= Posicion del paciente en decubito supino, posicion de los brazos debe ser hacia
abajo. Partes del cuerpo a incluir: desde |la parte superior de |la cabeza hasta al
menos la mitad del muslo, preferiblemente hasta debajo de las rodillas.

= Niveles de glucosa en sangre: preferiblemente <7 mmol/L (126 mg/dL), <10

mmol/L (180 mg/dL) aceptable.

= El intervalo entre la infusion de FDG y
la adquisicidon de imagenes debe ser de

al menos 60 minutos, preferiblemente
90-120 minutos.

=Puntuacion de la captacion de [18F]-
FDG: clasificacion visual cualitativa; si el
resultado no es claro, compararlo con el
fondo hepatico (clasificacion 0-3).
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Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos US RM PET/TC
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Vasculitis de mediano y gran
vaso que puede afectar hasta en
un 20% la aorta y sus principales
ramas, especialmente las ramas

extracraneales de la arteria

. carotida. .

Sintomas inespecificos

como dolor de cabeza

(el mas comun), fiebre,
fatiga...

L 4

4 N

4 N Pérdida de la visidn
transitoria (amaurosis
fugax), incluso
permanente.

Afecta a personas mayores (con
una incidencia maxima entre los
70 y 80 anos) y mas

frecuentemente a mujeres. € o

A 4

4 N

Hasta en un 50% se ha asociado con la polimialgia reumatica.




'/
. }:‘]ﬁ
gg‘

\J = -
' A ,
A ) ‘-.y -:'.
' ' hOh M
! A Ly
P o) ‘,\
‘ : ; R U
N ; 4 r - J \ ‘*‘
‘ e ’ A\ A T
® A | v A R -2

RADIOLEGS
DE CATALUNYA

Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos US RM PET/TC

Para realizar el diagnostico se necesita un score >6 ACR/EULAR

2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EULAR
CLASSIFICATION CRITERIA FOR GIANT CELL ARTERITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

* These classification criteria should be applied to classify the patient as having giant cell arteritis when
a diagnosis of medium-vessel or large-vessel vasculitis has been made

* Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

ABSOLUTE REQUIREMENT

Age = 50 years at time of diagnosis

ADDITIONAL CLINICAL CRITERIA

Marning stiffness in shoulders/neck +2
Sudden visual loss +3
Jaw or tongue claudication +2
Mew temporal heagache +2
Scalp tenderness +2
Abnormal examination of the termporal artery’ +2

LABORATORY, IMAGING, AND BIOPSY CRITERIA

Maximum E5R = 50 mm/hour or maximum CRP = 10 mg/liters +35
Fositive temporal artery bhiopsy or halo siagn on temporal artery ultrasound- +5
Bilateral axillary involvement? +2
FDG-PET activity throughout aorta’ +2

Sum the scores for 10 items, if present. A score of = 6 points is needed for the classification of GIANT CELL ARTERITIS.

1. Examination of the temporal artery showing absent or diminished pulse, tendemess, 4 Bilgteral axillary involvernent is defined as luminal damacge (stenosis, occlusion, or aneurysm|
or hard ‘cord-like appearance, on angiography icomputed tomography, magretic resonance, or catheter-based)] or

£. Maximum erythrocyte sedimentation rate (ESR} or C-reactive protein (CRP) values priors ultrasound, halo sign on ultrasound, or fluorodeoxyglucose uptake on positron
Lo initiation of treatment for vasculitis. BMISsion tomography.

5. Presence of either definitive vasculitis on temporal artery bsopsy or halo sign on temporal 5. Abnormal fluorodeoxyglucose (FDG) uptake in the arterial wall (e.q., greater than liver uptake
artery ultrasound. There are no specific histopathologic critena to define cefinitive vasculitis by visual inspection] throughout the descending thoracic and abdominal aceta on positron
on temporal artery biopsy. Presence of giant cells, mononuclear leukocyte infiltration, emission tomoaraphy (PET).

and fragmentation of the internal elastic lamina were independently assoclated with
histopathologic interpretation of definite vasculitis in the DCVAS cohort™, Halo sign is
defined by the presence of an homogenous, hypoechoic wall thickening on ultrasound =,



2. ACG

Epidemiologia vy clinica

Criterios diagnosticos US

RM

PET/TC

Segun las ultimas recomendaciones de la EULAR hay que tener en
cuenta 3 aspectos:

N

FULAR recommendations for the use of imaging in
large vessel vasculitis in clinical practice: 2023 update

Se debe considerar la ecografia de las arterias temporales y
axilares como la primera modalidad de imagen para investigar
los cambios inflamatorios murales en pacientes con sospecha de

GCA.

Se pueden utilizar la resonancia magnética de alta

resolucion o FDG-PET como alternativas a la ecografia para
la evaluacion de las arterias craneales en pacientes con

sospecha de GCA.

FDG-PET, RM o CT, se puede utilizar para |la deteccion de |la

inflamacion mural o cambios luminales de las arterias
extracraneales en pacientes con sospecha de GCA.




2. ACG

Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos US RM PET/TC

* La ecografia de las arterias temporales permite la evaluacion en tiempo real de

la pared y el lumen de las arterias temporales y axilares, por lo que se
recomienda como la primera técnica de imagen cuando se sospecha de GCA

craneal.

* Lainflamacidon puede visualizarse como una sombra concéntrica hipoecoica,
conocida como el "signo del halo” (sensibilidad del 77% y una especificidad del

96% en comparacion con el diagnostico clinico de GCA).

Pared delgada vy arteria colapsable.

RESULTADO
POSITIVO Colapso parcial o ausente y engrosamiento parietal

- ARTERIA TEMPORAL: mayor de 0,7 mm.
Espesor pared | ARTERIA AXILAR: mayor de 1,5 mm.
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Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos US RM PET/TC

* Alternativa para el diagnostico de GCA si la ecografia no esta disponible o es
inconclusa. El valor diagnostico de ambas modalidades es comparable

(sensibilidad del 73%; especificidad del 88%).

* Se podria argumentar que la RM deberia seguir siendo preferida sobre el FDG-
PET, dado que |la RM cuenta con un mayor numero de estudios cientificos,

aunque la tendencia esta cambiando.

* No hay evidencia de que la TC funcione mejor que la RM en esta indicacion,
porgue ademas expone al paciente a radiacion.

Paciente en seguimiento por ACG. Control de actividad tras intensificacion del
tratamiento objetivandose mejoria radiologica de la afectacion vascular con
regresion practicamente completa del componente inflamatorio de la pared
aortica, persistiendo unicamente un engrosamiento segmentario de la aorta

abdominal infrarrenal con aumento de la vascularizacidon y realce tras la
administracion de Gd IV, que indica persistencia de la actividad inflamatoria.
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2. ACG

Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos US RM PET/TC

 El FDG-PET esta limitado por la proximidad del cerebro en el estudio de arterias
craneales.

 El FDG-PET se esta empezando a considerar la primera alternativa a la ecografia
de los vasos extracraneales debido a la mayor evidencia cientifica en los
ultimos anos (sensibilidad del 76%, especificidad del 95%) y a la posibilidad de
detectar otras patologias como infecciones o tumores, especialmente en

pacientes con sintomas atipicos.

Paciente en seguimiento por cancer de pulmon tratado con pembrolizumab con
buena respuesta. En uno de los TC de seguimiento (arriba): engrosamiento
inflamatorio circunferencial del segmento proximal y el ostium del tronco
braquiocefalico. Se considera como primera opcion CGA inmunomediada. El PET-
CT confirma actividad (abajo).
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Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos RM PET/TC US

* La arteritis de Takayasu (TA) tiene una mayor prevalencia en mujeres y una
distribucion geografica mas prominente en paises asiaticos e hispanohablantes.
Por lo general, suele comenzar en la segunda o tercera decada de la vida.

* Los territorios vasculares afectados pueden variar segun la ubicacion geografica
(Japon vy Europa: aorta toracica y sus ramas, India: aorta abdominal)

, FASE TARDIA
FASE TEMPRANA/ SISTEMICA:
FASE TEMPRANA/ SISTEMICA OCLUSIVA:

Sintomas sistémicos.
Fiebre, malestar general,

Sintomas secundarios a

estenosis arterial, la
diaforesis nocturna, debilidad y oclusion o la dilatacién

dolor de los vasos.

Estenosis de troncos - Diferencias en la presion sanguinea entre los brazos

supraaorticos - Disminucidn en la intensidad de los pulsos

Ramas viscerales - Arterias renales: hipertension secundaria a estenosis de las arterias
renales y por coartacion aortica.
- Tronco celiaco y arterias mesentéricas: angina mesenteérica

Corazon - Aneurismas o diseccion e insuficiencia cardiaca debida a insuficiencia
aortica secundaria a una dilatacion aortica anular.
- Isquemia secundaria a estenosis u oclusion.

Arterias pulmonares - Estenosis u oclusidon, principalmente de las arterias segmentarias o
(manifestacion tardia) subsegmentarias.

Ojo (Retinopatia de - La arteritis oclusiva del arco aortico y sus ramas resultan en
Takayasu) manifestaciones de isquemia ocular.

- La implicacion de las arterias renales o suprarrenales causa
manifestaciones oculares debido a |la hipertension descontrolada.
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Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos RM PET/TC US
Arterias pulmonares - Estenosis u oclusidon, principalmente de las arterias segmentarias o
(manifestacion tardia) subsegmentarias.

TCen 2022 TC en 2021

Ausencia de opacificacion de la arteria pulmonar principal izquierda y todas sus
arterias lobares, segmentarias y subsegmentarias que podria ser secundaria a un
proceso inflamatorio parietal de |la arteria pulmonar principal (confirmado
posteriormente).
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Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos RM PET/TC US

Para realizar el diagnostico se necesita un score >5 ACR/EULAR

2022 AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY / EULAR
CLASSIFICATION CRITERIA FOR TAKAYASU ARTERITIS

CONSIDERATIONS WHEN APPLYING THESE CRITERIA

» These classification criteria should be applied to classify the patient as having Takayasu arteritis when
a diagnosis of medium-vessel or large-vessel vasculitis has been made

» Alternate diagnoses mimicking vasculitis should be excluded prior to applying the criteria

ABSOLUTE REQUIREMENTS

Age =< 60 years at time of diagnosis

Evidence of vasculitis on imaging*

ADDITIONAL CLINICAL CRITERIA

Female sex +1
Angina or ischemic cardiac pain +2
Arm or leg claudication +2
Vascular bruit? +2
Reduced pulse in upper extremity® +2
Carotid artery abnormality* +2
Systolic blood pressure difference in arms = 20 mm Hg +1

ADDITIONAL IMAGING CRITERIA

Number of affected arterial territories (select one)®

One arterial territory +1
Two arterial territories +2
Three or more arterial territories +3
Symmetric involvement of paired arteries® +1
Abdominal aorta involvement with renal or mesenteric involvement’ +3

Sum the scores for 10 items, if present. A score of 2 5 points is needed for the classification of TAKAYASU ARTERITIS.

1. Evidence of vasculitis in the aorta or branch arteries must be confirmed by vascular 5. Number of artenal terntornies with luminal damage {e.g., stenosis, occlusion, or aneurysm)
imaging (e.g., computed tomographic/catheter-based/magnetic resonance detected by angiography or ultrasonography from the following nine territories:
angiography, ultrasound, positron emission tomography). thoracic aorta, abdominal aorta, mesenteric, left or right carotid, left or right subclavian,
2. Bruit detected by auscuitation of a large artery, including the aorta, carotid, subclavian, left or right renal arteries.
aallary, brachial, renal, or iliofemoral arteries. 6. Bilateral luminal damage (stenosis, occlusion, or aneurysm) detected by angiography or
3. Reduction or absence of pulse by physical examination of the axllary, brachial, ultrasonography in any of the following paired vascular territories: carotid, subclavian,
or radial artenes. or renal artenes.
4. Reduction or absence of pulse of the carotid artery or tenderness of the carotid artery. 7. Luminal damage (stenosis, occlusion, aneurysm) detected by angiography or ultrasonography

involving the abdomenal aorta and either the renal or mesenteric arteries.



Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos RM PET/TC US

Segun las ultimas recomendaciones de la EULAR hay que tener en
cuenta 3 aspectos:

FULAR recommendations for the use of imaging in
large vessel vasculitis in clinical practice: 2023 update

En pacientes con sospecha de TA, la resonancia magnética
debe utilizarse como la primera prueba de imagen.

El PET, Ia TC o la ecografia pueden ser utilizados como
modalidades de imagen alternativas. La ecografia tiene un
valor limitado para la evaluacion de la aorta toracica.

No se recomienda la angiografia convencional para el
diagnostico de GCA o TAK ya que ha sido superada por las

modalidades de imagen previamente mencionadas.
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3. Takayasu

Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos MR PET/TC US

* En pacientes con sospecha de TA, la resonancia magnética deberia ser |la
primera prueba de imagen. Una técnica sin exposicion a la radiacion es
preferible sobre otras modalidades debido a la edad de los pacientes con TA.

* En las fases tempranas de la TA, la resonancia magnética muestra edema de la
pared del vaso en secuencias T2 y suprimidas de grasa, y realce del contraste

mural en secuencias T1.

* En etapas posteriores, la ARM puede proporcionar informacion sobre cambios
en el lumen como estenosis arterial, oclusion y dilatacion. Tiene una
sensibilidad y especificidad excelentes (casi del 100%) para el diagnostico, en
comparacion con la angiografia convencional.

‘ ‘ N o

—

Paciente diagnosticado de TA con clinica inespecifica. En secuencia T2-FS
se visualiza edema de |la pared aortica (aorta toracica descendente) con
hiperintensidad de senal, que tras la administracion de gadolinio presenta
un realce anular (imagen izquierda y central). Estenosis del ostium de la
arteria iliaca primitiva izquierda (imagen derecha).



Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos MR PET/TC US

 EIPET vy la CT puede ser utilizado como modalidad alternativa en
pacientes con sospecha de TA. El PET/CT [18F]FDG tiene una sensibilidad

del 87% y una especificidad del 73% para la TA.

* En caso de una recaida, especialmente cuando los marcadores de
actividad son inespecificos, el FDG-PET puede ser considerado.

* No se recomienda rutinariamente la imagenologia para pacientes en
remision clinica y bioquimica.

PET-TCen 2022 PET-TCen 2023

Paciente diagnhosticado de TA, que solicita revision por aumento de artralgias y
cefaleas frecuentes, refiere astenia y debilidad en piernas. Ultima analitica de
junio con valores normales. Se visualiza un aumento difuso de |la captacion de FDG

en la aorta toracica y abdominal, asi como en troncos supraaorticos.
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3. Takayasu

Epidemiologia y clinica Criterios diagndsticos MR PET/TC US

* La ecografia tiene un valor limitado para la evaluacion de la aorta toracica.
Puede evaluar las arterias subclavia, axilar e iliaca, junto con la aorta
abdominal. Estudios iniciales describieron el "signo del macarréon” como un

engrosamiento homogeéneo y ecoico de la pared, que tipicamente es mas
brillante que el signo del halo.

©3

Left Posterior CCA Far Max " 1.430mm
Left Posterior CCAFarMean " 1.213mm
| _'Left Posterior CCA RO| Width 13.6mm

Control de arteritis de Takayasu. Eje carotideo derecho permeable con espesor M
<0,7mm (no mostrado). Eje carotideo izquierdo con marcado engrosamiento mural
en ACC, que presenta un espesor de 1,2mm en pared posterior, con signo del
macarron. Se produce una estenosis concéntrica con aceleracion de flujo,
obteniendo VMS de 115-120cm/s (ho mostrado).
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