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Objetivos Docentes

La mediolisis arterial segmentaria (MAS) es una entidad rara que se define por una arteriopatia no
ateroesclerotica, no hereditaria y no inflamatoria caracterizada por la lisis de la capa media de la pared
arterial, que puede desembocar en hemorragias masivas.

Nuestros objetivos docentes son:

- repasar los principales hallazgos en tomografia computarizada de la MAS

- enfatizar en aquellos puntos que ayuden a diferenciar esta entidad de otras vasculitis.

- repasar los protocolos de seguimiento y las diversas opciones terapéuticas.

Revision del tema

Introduccién:

La mediolisis arterial segmentaria (MAS) es una vasculopatia rara, de causa no inflamatoria, no
ateroesclerdtica y de etiologia desconocida. Fue descrita por primera vez en el afio 1976 por Slavin
Gonzales Vitale (1). Los vasos mas comunmente afectados son las arterias abdominales de mediano
calibre. Anatomopatologicamente se caracteriza por una distribucion segmentaria y una disrupcion de la
capa media de la pared arterial que induce el desarrollo de aneurismas y disecciones que, en algunos
casos, pueden producir hemorragias intraabdominales por rotura vascular (2).

Patofisiologia:
Aunque se han descrito varias teorias, la patogénesis de esta entidad sigue siendo desconocida. Slavin'y

col en 1976 sugirieron que la presencia de estimulos vasoconstrictores repetidos podrian estar
relacionados con la degeneracion de la pared arterial y condicionarla lisis de la capa media (1). Otros
autores mas recientes como Pillai y col, valoraban el papel de la exposicion a agonistas a-1 adrenérgicos
o 2 como posible causa de esta entidad (2,3).

La correlacion anatomorradioldgica de esta patologia vascular, originariamente descrita por Slavin (4),
ha sido ligeramente modificada en el presente articulo.

Pagina 1 de 12 www.seram.es




Fases de la MAS:

1. Fase litica: Se caracteriza por una vacuolizacion de las células musculares de la capa media de la
pared arterial que provoca la lisis y la pérdida de la capa muscular. Asimismo se deposita fibrina
en la lamina eléstica externa que condiciona una incipiente separacion entre la media y la
adventicia. La manifestacion radioldgica de esta fase es la presencia de dilataciones arteriales. Fig
1.

2. Fase aneurismatica: El avance de la vacuolizacioén con coalescencia de las vacuolas provoca la
destruccion de la lamina elastica interna y la progresion hacia la intima con la consiguiente
formacion de brechas “gaps™ que generan aneurismas que pueden ser fusiformes o saculares
dependiendo del tamafio del gap. Figura 2.

3. Fase aneurismatica avanzada: continua la formacion de gaps arteriales que dan lugar a numerosos
aneurismas que se intercalan con areas de pared vascular normal. Estos hallazgos se manifiestan
con la tipica apariencia de “collar de perlas” Figura 3.

4. Fase de diseccion: Se caracteriza por el relleno de sangre de los gaps arteriales que provoca una
mayor separacion entre la lamina eléstica externa y la adventicia. También en esta fase pueden
originarse fenomenos de reparacion con el desarrollo de tejido de granulacion que rellena el
espacio creado entre las capas del vaso. Radiolégicamente esta fase se manifiesta con la presencia
de hematomas intramurales y disecciones arteriales. Figura 4.

5. Fase estendtica: La formacion de fibrosis en los fendmenos de reparacion puede generar estenosis
y trombosis de la arteria. Figura 5.

6. Ocasionalmente esta descrita la existencia de una ultima fase, de remodelacion: Se caracteriza por
la generacion de tejido fibroso que condiciona la reparacion completa de la pared vascular.
Radiolégicamente pueden identificarse resoluciones espontaneas de la afectacion arterial. Figura 6.

Presentacién clinica:

La enfermedad ha sido descrita en todos los rangos de edad sin clara predileccion por sexos (5). La MAS
se caracteriza por la afectacion de arterias abdominales de mediano calibre siendo los mas frecuentes el
tronco celiaco y sus ramas (70-80%) (6,7), aunque también pueden verse afectadas otras arterias
viscerales, como las arterias mesentéricas superior € inferior y, en menor grado las renales (6-8).
Asimismo la MAS también ha sido descrita en las arterias coronarias, en las arterias carétidas y en las
cerebrales. En concreto la afectacion de las coronarias ha sido descrita en pacientes recién nacidos con
hipoxia o asfixia relacionadas con distress e hipotension en el postparto (2). La afectacion de la
vascularizacion cerebral es mas frecuente en adultos jovenes (2).

La mayoria de los pacientes con esta patologia se encuentran asintomaticos o refieren dolor abdominal
inespecifico. En ocasiones la MAS también puede debutar en forma de hemorragias masivas
intraabdominales, hemoperitoneo, dafio parenquimatoso e infartos intestinales (5). En estos casos las
tasas de mortalidad pueden ascender al 50 % (2).

El aumento en el empleo de pruebas de imagen para el diagnéstico de patologia abdominal esta
incrementando la deteccion de MAS en pacientes asintomaticos.

Hallazgos radiologicos:

El estudio histologico es la prueba definitiva que confirma el diagnostico de esta entidad. Sin embargo,
es muy infrecuente obtener muestras de tejido vascular que estaran unicamente disponibles en aquellos
pacientes que hayan sido sometidos a cirugia (9).

El hallazgo radioldgico mas caracteristico de la MAS es la presencia de dilataciones y disecciones
focalizadas en arterias abdominales de mediano calibre (Figuras 7 y 8). También pueden identificarse
multiples aneurismas arteriales intercalados con pared vascular normal, dando la apariencia clasica de
“collar de perlas” Figura 9.

Es importante que los radidlogos conozcan la existencia de esta entidad y sepan identificarsus
manifestaciones radiologicas para poder diagnosticarla correctamente.
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La presencia de aneurismas y/o disecciones en arterias viscerales, en un paciente asintomatico, es
muy infrecuente y debe hacernos pensar en una MAS.

Diagnéstico diferencial:

La manifestacion radioldgica de la MAS puede ser indistinguible de otras enfermedades arteriales como
las vasculitis (10). Por este motivo,ante la sospecha de esta enfermedad, es siempre necesario
correlacionar la imagen radioldgica con el contexto clinico y con los hallazgos de laboratorio del
paciente.

La ausencia de sintomas constitucionales, la falta de reactantes de fase aguda en la analitica y la
ausencia de anticuerpos antinucleares son elementos esenciales para realizar el diagnodstico
diferencial de 1a MAS con las vasculitis y otras afectaciones vasculares arteriales.

El diagnodstico de la MAS se basa en la exclusion de otro de tipo de vasculopatias como las vasculitis, la
aterosclerosis, las infecciones, las colagenopatias o la displasia fibromuscular (DFM)

» Entre las vasculitis se deben incluir en el diagnostico diferencial la poliarteritisnodosa, la arteritis
de Takayasu, el sindrome de Bechet y la pirpura de Scholein-Henoch. La ausencia de parametros
inflamatorios (leucocitosis, elevacion de la proteina C reactiva) en la analitica pueden ayudarnos a
diferenciar la MAS de este grupo de enfermedades (10).

* Los hallazgos morfoldgicos de la MAS pueden también simular la ateroesclerosis y los aneurismas
micoticos. Sin embargo, la ateroesclerosis suele afectar a pacientes de edad més avanzada y
aparecer en las bifurcaciones arteriales (10).

* Entre las colagenopatias deben incluirse el sindrome de Ehlers Danlos o el de Marfan. Este tipo de
colagenopatias suelen afectar mas frecuentemente a vasos de gran calibre como la aorta y sus
ramas. El sindrome de Ehlers Danlos suele caracterizarse por hiperlaxitud de la piel y las
articulaciones, caracteristicas clinicas no presentes en la MAS (10).

» Otra de las entidades que debe ser incluida en el diagnostico diferencial de esta entidad es la
displasia fibromuscular (DFM). Algunos autores la han llegado a considerar como la misma
enfermedad (11, 12), sin embargo a dia de hoy son reconocidas como dos entidades
independientes (13). La DFM es mas habitual en mujeres jovenes, siendo las arterias renales y las
cardtidas las mas frecuentemente afectadas frente a la arteria mesentérica superior y el tronco
celiaco en la MAS. Los aneurismas y las disecciones predominan en la MAS, mientras que en la
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Historia natural de la enfermedad v opciones de tratamiento:

Sigue sin conocerse bien la historia natural de la enfermedad. Algunos estudios han descrito la
resolucion espontanea del dafio vascular (9) aunque se desconoce si, en estos casos, existe una posterior
recurrencia de la enfermedad (Figura 11).

Las opciones de tratamiento van a depender de la presentacion clinica de la enfermedad. En casos de
manifestacion aguda, con hemorragia intra-abdominal masiva, sera necesaria una actitud terapéutica de
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urgencia con soporte inotropico y medidas para controlar la hemorragia. La hemostasia podra obtenerse
con cirugia abierta o mediante el empleo de técnicas de embolizacion endovascular (2, 14, 15). En
pacientes asintomaticos o con escasas manifestaciones clinicas se realizara un tratamiento conservador
con control de la HTA y, quiza, terapia antiagregante.

Aunque no existen guias especificas, es recomendable realizar un seguimiento mediante estudios de
imagen con un control, mediante angioTC o angioRM, a los seis meses. Si en este periodo no se detectan
cambios significativos, se pueden recomendar controles de imagen anuales. Si bien la angioRM es una
técnica util para la valoracion de la patologia vascular, sin el inconveniente de la radiacion, algunos
autores consideran la angioTC la técnica mas adecuada para el control y seguimientode la MAS pues
identifica mejor las caracteristicas de la pared arterial (9).

Imagenes en esta seccion:
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Fig. 1: Representacion esquematica de la fase litica de la mediolisis arterial segmentaria.
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2. FASE ANEURISMATICA:

- Pérdicda de ka intima y de la ldmina eldstica Interna
Membrana basal - Generaciton de “gaps” o beechas arteriales en la pared del
I vaso
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Fig. 2: Figura 2. Representacion esquematica de la fase aneurismatica de la mediolisis arterial
segmentaria.

3. FASE ANEURISMATICA AVANZADA:
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Fig. 3: Figura 3. Representacion esquematica de la fase aneurismatica avanzada de la mediolisis arterial
segmentaria.
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4. FASE DE DISECCION

A.Diseccidn entre a lmina elistica externa y la adventicla: la
sangre rellens el gap arterial,
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Fig. 4: Figura 4. Representacion esquematica de la fase de diseccion de la mediolisis arterial
segmentaria.

5. FASE ESTENOTICA
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Fig. 5: Figura 5. Representacion esquematica de la fase estendtica de la mediolisis arterial segmentaria.
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6. FASE DE REMODELACION

La fibrosis condidona la remodelacion de la pared arterial y
Ia resolucidn espontdnes del daflo arerial.

Membeana basal

Hallazgos de imagen:
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resuelta espontdneamente 12 meses despuéds

Fig. 6: Figura 6. Representacion esquematica de la fase de remodelacion de la mediolisis arterial
segmentaria.

Fig. 7: Figura 7. Paciente varon de 81 afios con dolor abdominal. Imagenes 7A y 7B: fase arterial de
angioTC abdominal. Iméagenes 7C y 7D: reconstrucciones sagital (MIP) y (VR). Afectacion del tronco
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celiaco y la arteria mesentérica superior con aneurisma fusiforme del tronco celiaco y diseccion de la
arteria mesentérica superior que se extiende a lo largo de 2,5 cm. Los hallazgos sugirieron una mediolisis
arterial segmentaria.

Fig. 8: Figura 8. Paciente varon de 50 afos en estudio por anemia. Sin aumento de pardmetros
inflamatorios. TC abdominal. Imégenes 8A y 8B: cortes axial y coronal que demuestran una diseccion y
dilatacion en el origen de la arteria mesentérica superior con trombosis mural excéntrica (flechas
amarillas).
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Fig. 9: Figura 9. 9A y 9B: dilatacion de la arteria hepatica comun con una linea de diseccion. 9C:
aspecto arrosariado de la arteria hepatica comun. 9D: control a los 6 meses, progresion de la enfermedad
con estenosis importante de la arteria hepatica comun, representando la fase estenotica de la enfermedad.
9E: disminucion de calibre de las areas aneurismaticas y mayores estenosis por deposito de fibrina. La
evolucion del paciente confirmo la sospecha diagnoéstica de mediolosis arterial segmentaria.
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Fig. 10: Figura 10. Tabla representativa del los principales diagnosticos diferenciales de la mediolisis
arterial segmentaria (10,11). MAS = Mediolisis arterial segmentaria, DFM= displasia fibromuscular,
PAN= poliarteritis nodosa, TKY A= Arteritis de Takayasu, ED= sindrome de Ehlers-Danlos, ATE=
aterosclerosis, CV=Cerebrovascular, EEII= extremidades inferiores.

Fig. 11: Figura 11. Varén de 56 afios con astenia sin aumento de parametros inflamatorios. Imagenes
11A y 11B: extensa trombosis mural de la arteria mesentérica superior. Se sugirio el diagnostico de
mediolisis arterial segmentaria. Iméagenes 11C, 11D y 11E. Mismo paciente un afio después. Resolucion
espontanea de la extensa trombosis de la arteria mesentérica superior.

Conclusiones

La MAS es una vasculopatia infrecuente no inflamatoria que debe de sospecharse en pacientes de edad
media con aneurismas, disecciones o roturas espontaneas de arterias viscerales de etiologia desconocida
que no cumplen los criterios clinicos y analiticos de vasculitis.

El radidlogo ha de estar familiarizado con la existencia de esta entidad y saber correlacionar sus
manifestaciones radioldgicas en un contexto clinico y analitico adecuado para poder diagnosticarla
correctamente.
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