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Objetivo docente

* Hacer una revision de las principales
vasculitis con afectacion toracica.

* Actualizar conceptos sobre su
clasificacion e implicaciones
diagnostico-terapéuticas.



Revision del tema
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. Infroduccion

* Las vasculitis son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas
por la presencia de inflamacion de la pared vascular.

e Son consideradas enfermedades raras:
* [Incidencia anual de 20-100 casos por millon.
* Prevalencia de 150-450 casos por millon.

* A nivel toracico su clinica y formas de presentacion radiologica se
solapan con otras patologias como infecciones, neoplasias, enfermedad
tromboembodlica, conectivopatias, etc.

* Sibien su estudio por imagen a nivel toracico suele comenzar con una
placa simple de torax, las modalidades de imagen que aportan mas
informacién son la tomografia computarizada (TC) y |la resonancia
magnética (RM).

Modalidad Ventaias

- Determina extension de 1a lesion

- Estudio de |a pared vascular - -
- EXposicion a radiaciones

- Evaluacion de otros organos como ionizantes

Tomografia computarizada

el pulmon
(TC) » ‘ | - Uso de medio contraste
- Excelente resolucion espacial endovenass
- Reconstrucciones multiplanares y
en 3D
y - - - Campo de estudio limitado
Ecografia No usa radiaciones ionizantes.
- Dependendcia del operador
- Capacidad para demostrar A0 COste
engrosamiento precoz de la pared - Largo tiempo de adquisicion
i ns vascular incluso antes de que se -Difi
Resonancia magnética (RM) B > Dificultad para detectar
afecte el calibre de la luz. calcificaciones vasculares

- No exposicion a radiaciones .
e - NO sirve para valorar el
ionizantes . :
paréenguima pulmonar
- Mala resolucion espacial
Tomografia por emision de Evaluacion del metabolismo yde 1a . penor y mds pobre
positrones (PET) actividad informacion anatémicay

estructural.

Figura 1. Caracteristicas de las distintas modalidades de imagen en el estudio de las vasculitis toracicas.
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. Infroduccion

* La clasificacion de las vasculitis elaborada por la “Chapel Hill Consensus
Conference” (CHCC) el 1994 es |la forma mas aceptada de catalogar las
vasculitis.

* Se basa en el tamano de vaso que cada vasculitis afecta con mayor
predominancia: grandes vasos (aorta y sus ramas), vasos medianos
(principales ramas viscerales) y pequenos vasos (intraparenquimatosos).

e En 2012 esta clasificacion fue actualizada, anadiéendose a la misma

cuatro nuevos grupos. La figura 2 refleja la clasificacion actual de las
vasculitis segun la CHCC.

vecult doérgno dnc

i Arteritis de Takayasu l Angedtis leucocitocldstica cutdnea l
Arteritis de células gigantes Arteritis cutanea
Vasculitis primana del sistema nervioso central
Poliarteritis nodosa (PAN) Aortitis aslada
Enfermedad de Kawasakl Otras
Vasclltl asociades @ enfermedades sisémicas
i Vasculitis asociadas a ANCAS l Vasculitis lupica l
Poliangeitis microscopica (PAM) Vasculitis reumatoide
Granlomatosis con poliangedtls (GPA) | Vasculitis sarcoidea
Grasvalomatosis cosimofilica con poliangeitis (GEPA) Otras

Vasculitss asotadas 8 mmunocompie|os

Enfermedad anti-memedrana basal glomerular ! Vasculitis crioglobulinémica asociada al VHC
Vasculitis criogiobudindmics | Vasculitis asociada al VHE
Vasculitis igh (Schnlein-Henoch) Aortitis asoctada a sifls
Vasculitis urticarial hipocomplementomica l Vasculitis por inmunocomplejos asociados a farmacos
Vasculitis por ANCAS asociados 3 farmacos
Enfermedad de Behget Vasculitis asociadas a cancer
sindrome gde Cogan Otras

Figura 2. Clasificacion de las vasculitis segun la CHCC, actualizacion de 2012.

Las principales vasculitis con afectacion toracica son las vasculitis de gran

vaso y las de pequeno vaso asociadas a anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos (ANCAs).
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ll. Vasculitis de gran vaso

* La arteritis de Takayasu (AT) y la arteritis de células gigantes (ACG) son las
principales vasculitis de gran vaso.

* Tienen un mecanismo patogénico muy parecido (figura 3), por lo que se
diferencian por sus caracteristicas clinicas y la localizacion de los vasos
afectados con mas frecuencia (figura 4).

Inflamacion

Dilataciones
granulomatosa y Segmentos de

aneurismaticas

parcheada de |la estenosis u oclusion .
proximales

pared vascular

Figura 3. Principales caracteristicas patogenicas de las vasculitis de gran vaso.

Arteritis de Takayasu Arteritis de células gigantes
Mujeres jovenes (<40 anos) Edad avanzada (>50 anos)
FaCie Origen asiatico Origen caucasico
Y e o Ramas extracranealesde |a arteria
V?S:;S 4 Y P P : carotida (temporal, oftalmica...)
arectados  Arteria pulmonar(50-80%
I pulmonar (50-S0%) Aorta (40%)
- Fase sistémica o preoclusiva:clinica - Cefaleatemporal
que responde al tratamiento - Claudicacion mandibular
esteroideo. 2
- : : - Inflamacion arteria temporal
Clinica - Fase crénica o oclusiva: clinica ST e
: : - Perdida de vision
isquémica segun los vasos afectados
y formacion de aneurismas vy - Polimialgia reumatica
circulacion colateral. . Etc.
Pruebas de : .
. TC, RMy PET Ecografiade arteria temporaly PET
imagen
Diagnostico diferencial: Pitfalls en el estudio PET:
- Coartacion aortica - La arteriosclerosis también aumenta
Otros . Hermatoma intramural la captacionde FDG.
- Fibrosis retroperitoneal - Eltratamiento esteroideo disminuye

captacionde FDG.

Figura 4. Tabla comparativa con las principales caracteristicas de las vasculitis de gran vaso.
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ll. Vasculitis de gran vaso

 HALLAZGOS (figuras 5, 6y 7): Al tener un mecanismo patogénico
parecido, los hallazgos por imagen en la AT y la ACG también seran
similares (variando unicamente los vasos afectados):

* Engrosamiento circunferencial de la pared vascular con captacion
periférica de contraste (“double ring sign” o signo del doble anillo)
en la fase aguda.

* Signos de actividad inflamatoria:
* RM: hipersenal T2 en la pared vascular
 PET: Aumento de la captacion de fluorodesoxiglucosa (FDG).

* Segmentos estenoticos, oclusion vascular y dilataciones
aneurismaticas en fases avanzadas.

| —

Figura 5. Paciente de 38 anos con arteritis de Takayasu. A. PET-TC que muestra un aumento de la
captacion parietal de FDG a nivel de |la aorta ascendente (flecha amarilla). B-D. En el estudio RM se
evidencia un engrosamiento hiper-T2 de la pared de la aorta ascendente (flecha verde) con
hipercaptacion de contraste en fases precoces que se hace mas evidente en fases tardias (flechas azules
en Cvy D respectivamente).



ll. Vasculitis de gran vaso

TN RN

Figura 6. Paciente de 42 anos con diagnhostico reciente de arteritis de Takayasu. Cortes axiales en
ventana de mediastino de TC toracica con contraste que muestran un engrosamiento mural de |la aorta
descendente y arteria pulmonar (flechas amarillas) con trombosis oclusiva de ambas ramas lobares
inferiores de esta ultima (flechas verdes).

Figura 7. Paciente de 81 anos con arteritis de células gigantes. A-B. Estudio PET-TC que muestra una
tenue hipercaptacion mural de FDG en aorta ascendente y tronco braquiocefalico derecho (flechas
azules). C-D. En el estudio TC se aprecia un leve engrosamiento mural en aorta ascendente vy
descendente (flechas amarillas) y mas evidente en arteria subclavia izquierda (flecha verde).




lll. Enfermedad de Behcget

* La enfermedad de Behcet (EB) se presenta tipicamente en pacientes
jovenes (20-30 anos de edad) con las siguientes manifestaciones:

* Ulceras orales y genitales recurrentes
* Lesiones oculares (uveitis)

* Afectacion de otros organos vy sistemas (cutanea, articular,
gastrointestinal, sistema nervioso central...).

* Hay afectacion toracica un 1-8% de los casos, cuyas principales
manifestaciones y hallazgos se resumen en el siguiente esquema.

Afectacion vascular
.

e Presente en el 20-40% de los casos, representando su principal causa de
mortalidad.

e |a afectacion venosa es mas frecuente que la arterial, tipicamente en
forma de trombosis venosa profunda (TVP).

e |aaortay laarteria pulmonar son las arterias mas afectadas,
presentando aneurismas (65%) y oclusiones (35%).

e La EB constituye la causa mas frecuente de aneurismas de la arteria
pulmonar (figura 9), que suelen ser multiples y bilaterales. Confieren un
mal pronostico a la enfermedad, pero presentan una buena respuesta al
tratamiento Inmunosupresor.

e Eltromboembolismo pulmonar (TEP) es otra posible manifestacion
vascular de la enfermedad de Behcet (figura 8).

Afectacion parenquimatosa pulmonar

N

e Pequenos focos de vasculitis asociados a infarto y/o hemorragia
pulmonar en las fases iniciales que se manifiestan como opacidades en
vidrio deslustrado subpleurales (figura 10).

e Pueden progresar dando opacidades difusas y consolidaciones (reflejan
hemorragia pulmonar y neumonia organizativa).

e En fases cronicas pueden aparecer areas de fibrosis y enfisema.

Otras manifestaciones

e Afectacion pleural: nodulos vasculiticos y derrame pleural.
e Afectacion mediastinica: adenopatias, derrame pericardico...




Figura 8. Paciente de 31 anos con enfermedad de Behcet que presenta disnea subita. A-B. Angio-TC
pulmonar que muestra una oclusion tromboembodlica de ramas segmentarias basales bilaterales de la
arteria pulmonar (flechas amarillas). C-D. Angio-TC pulmonar realizado posteriormente a |Ia
endarterectomia que evidencia una repermeabilizacidn de las ramas ocluidas (flechas verdes).

Figura 9 (izquierda). TC toracica con contraste (ventana de mediastino) de un paciente de 26 anos con
enfermedad de Behcet donde se aprecia un aneurisma sacular de una rama segmentaria basal derecha

de la arteria pulmonar (flecha amarilla).
Figura 10 (derecha). Paciente de 38 anos con enfermedad de Behcet que presenta hemoptisis. En la TC
toracica con contraste (ventana de pulmodn) se aprecia un area en vidrio deslustrado en segmentos

posteriores del |obulo inferior derecho en probable relacién a un foco de hemorragia pulmonar.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCA

* Las vasculitis de pequeno vaso asociadas a ANCA (VAA) suelen
presentarse en pacientes de entre 50 y 69 anos de edad, siendo
ligeramente mas frecuentes en el sexo masculino.

* Histologicamente se caracterizan por la positividad a anticuerpos
anticitoplasma de neutrofiloso o ANCA. Destacan los siguientes:

* Anticuerpos contra la mieloperoxidasa (ANCA anti-MPQO), con un
patron perinuclear (p-ANCA).

* Anticuerpos contra la proteinasa 3 (ANCA anti-PR3), con un patrén
citoplasmatico (c-ANCA).

* La radiografia simple y la TC toracicas seran las modalidades de imagen
mas utiles en el estudio de estas enfermedades.

Granulomatosis con poliangeitis (GPA)

* Clasicamente conocida como enfermedad de Wegener.

* Esla vasculitis asociada a ANCA mas frecuente, y presenta positividad
para anti-proteinasa 3 un 90% de los pacientes con enfermedad activa.

* Sibien no se presentan todos los sintomas des del principio, se ha
descrito una triada clinica clasica para la GPA con las siguientes
afectaciones.

Tracto respiratorio inferior

* Pequenas viasy parénquima pulmonar (90%): tos, hemoptisis, disnea y dolor
toracico.
* Traqueay bronquios (10-55%): disnea, estridor y neumonias obstructivas.

Via aérea superior Renal
 Practica totalidad de casos. e 80% de los casos
 Epistaxis, rinorrea, sinusitis... e Glomerulonefritis

* De forma menos frecuente también pueden verse afectados el sistema
nervioso periférico, el bazo y las articulaciones.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Granulomatosis con poliangeitis (GPA)

Principales hallazgos radiologicos

N\

e Nodulos multiples y bilaterales de predominio subpleural,
confluentes y con tendencia a la cavitacion (figura 11)

e Manifestacion mas tipica de la GPA.

e Corresponden a granulomas necrotizantes, que un 50% de los
casos desaparecen con el tratamiento, un 40% disminuyen de

tamano y un 10% permanecen sin cambios.

e (pacidades en vidrio deslustrado y consolidaciones
parcheadas y difusas

e 20-50% de los casos.
e Traducen la presencia de hemorragia alveolar y/o neumonitis.

e Afectacion traqueo-bronquial (figura 12)
e Engrosamiento paredes bronquiales (40-70% de los casos)
e Engrosamiento pared de |la traquea (15% de los casos)

e Bronquiectasias

Figura 11. Imagenes axiales en ventana de pulmon de TC toracica con contraste realizada a un paciente
con GPA. Se aprecian multiples nodulos confluentes y cavitados (flechas amarillas) a nivel del I6bulo
superior izquierdo (A) y lobulos medio e inferior derechos (B), en este caso de distribucion

peribroncovascular.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Granulomatosis con poliangeitis (GPA)

Figura 12. Paciente de 63 afnos diagnosticado de GPA. Imagen axial (A) y reconstruccion MPR coronal (B)
en ventana de pulmon de TC toracica con contraste en las que se aprecia un engrosamiento de las
paredes bronquiales y de la traquea distal que en algunos puntos causa estenosis luminal (flechas

amarillas).

Algunos casos no presentan la clinica tipica, encontrandose unicamente hallazgos por
imagen de afectacion pulmonar. En estos casos, si hay una alta sospecha, se puede
realizar una biopsia o puncidon guiada por imagen de alguna de las lesiones (figura 13).

Figura 13. Puncion guiada por TC de un nodulo pulmonar en un paciente con sospecha de GPA que
unicamente presentaba afectacion pulmonar y tenia negatividad para los ANCA. B. Corte histoldgico de
la muestra obtenida donde se identifica una lesion granulomatosa con necrosis mixta (flecha amarilla).
C: Tincidon de plata que evidencia la presencia de vasculitis con destruccion de las fibras elasticas.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Granulomatosis con poliangeitis (GPA)

e lLafigura 14 ilustra la naturaleza multidisciplinar que tiene el diagndstico
de las vasculitis, y en este caso, de la GPA.

Figura 14. Paciente de 82 anos con una historia de 30 anos de artritis reumatoide que presenta un
cuadro de 1 mes de evolucion que consiste en dolor toracico pleuritico, anorexia y pérdida de peso. A:
Radiografia simple de torax en proyeccion posteroanterior que muestra nodulos pulmonares bilaterales
v elevacion del hemidiafragma izquierdo. B-C: Imagen axial (B) y reconstruccion MPR coronal (C) de una
TC toracica con contraste (ventana de pulmoén) donde se observan multiples nodulos pulmonares
bilaterales. D: La PET-TC muestra una hipercaptacion de FDG en los nodulos pulmonares. E-F: Muestra
de biopsia pulmonar procesada con tincion de hematoxilina-eosina (x200) en la que se evidencian
caracteristicas consistentes con GPA. E: Obliteracion de un vaso pequeno en el que se observa vasculitis
con disrupcion de la lamina elastica (flecha amarilla) y células gigantes multinucleadas adyacentes
(flecha verde). F: Arteria de pequeino tamano con infiltracion focal de células linfoides. Fuente:
Capdevila-Reniu A et al. Localised granulomatosis with polyangiitis in an older patient with rheumatoid
arthritis. Age Ageing. 2019
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA)

* Clasicamente conocida como sindrome de Churg-Strauss.

* Asocia positividad para ANCA contra mieloperoxidasa en un 35-70% de
los casos con enfermedad activa.

* Clinicamente se caracteriza por la asociacion de hipereosinofilia tisular y
en sangre, asma (caracteristicamente de aparicion mas tardia) y
vasculitis.

* El pulmon vy la piel son los 6rganos mas frecuentemente afectados,
mientras que la cardiaca es la principal causa de morbimortalidad.

Criterios diagnosticos (al menos cuatro de los seis):
* Asma de inicio tardio
Eosinofilia en sangre mayor al 10%
Mono o polineuropatia atribuible a vasculitis sistémica
Opacidades pulmonares migratorias o transitorias
Anomalias de los senos paranasales
ldentificacion de eosinofilos extravasculares en una muestra de biopsia

Principales hallazgos radiologicos

N

e (Consolidaciones pulmonares parcheadas y bilaterales de
predominio en |obulos superiores y que responden
rapidamente al tratamiento (figura 15).

e Pueden asociarse opacidades en vidrio deslustrado.

e Si el predominio es periférico se debe hacer diagnostico
diferencial con la neumonia eosinéfila cronica y la neumonia
organizativa.

e Engrosamiento de los septos interlobulillares.

e Nodulos y micronédulos con patron de “arbol en brote”
asociados a engrosamiento de las paredes bronquiales
(manifestacion del asma).

e Derrame pleural (10-15% de los casos.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA)

Figura 15. Imagen axial en ventana de pulmén de una TC toracica con contraste realizada a un paciente

de con antecedentes asma, eosinofilia inespecifica y rinosinusitis cronica que en la placa presenta
opacidades pulmonares. Se aprecian areas consolidativas de predominio apical y de distribucion

peribroncovascular y subpleural que, en el contexto del paciente, orientan hacia una GEPA.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Poliangeitis microscopica (PAM)

* LA PAM asocia positividad para ANCA contra MPO en un 40-80% de los
casos con enfermedad activa.

* Esla causa mas frecuente del sindrome renopulmonar.

Sindrome renopulmonar

* Principales causas:
PAM
Enfermedad de Goodpasture
Enfermedad de Wegener

Lupus eritematoso sistémico
Etc.

* Su clinica se basa en la coexistencia de:
* Glomerulonefritis rapidamente progresiva (GNRP).
* Afectacion pulmonar (10-30% de los casos), tipicamente en forma
de hemorragia alveolar difusa (HAD). Se sospechara una HAD ante
un paciente que presente hemoptisis asociada a caida del

hematocrito y opacidades alveolares difusas en una prueba de
imagen (Rx simple o TC toracica).

Principales hallazgos radiologicos (figura 16)

N

e (pacidades en vidrio deslustrado bilaterales de predominio

perihiliar y/o en campos inferiores que pueden evolucionar a
consolidaciones (traduccion de la HAD).

e Engrosamiento de los septos interlobulillares dando lugar a un
patron “crazy paving”.

e Signos de fibrosis como el patron en panal de abeja vy

bronquiectasias de traccion sin los episodios de HAD son
recurrentes.
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V. Vasculitis de pequeno vaso
asociadas a ANCAs

Poliangeitis microscopica (PAM)

Figura 16. Imagen axial en ventana pulmonar de una TC toracica de alta resolucion realizada en
una paciente de 68 anos recientemente diagnosticada de PAM. En ella se aprecian opacidades en
vidrio deslustrado parcheadas y bilaterales con focos consolidativos asociados, todo ello en

probable relacion a hemorragia alveolar difusa.

Oftros hallazgos relacionados con las VAA

Bronquiectasias

N\

e Recientemente se ha visto que en pacientes asiaticos con VAA
intensamente positivas para anti-MPO hay una alta prevalencia de
bronquiectasias.

e Este hallazgo se ha relacionado con un fenotipo clinico distinto:
edad mas avanzada, sexo femenino, afectacion mas frecuente del
sistema nervioso periférico y raramente afectacion renal.



V. Vasculitis de pequeno vaso

asociadas a ANCAs

Oftros hallazgos relacionados con las VAA

Enfermedad pulmonar intersticial

Figura 17. Paciente de 77 anos con una EPI con patron de neumonia intersticial usual de 10 anos
de evolucion al que recientemente se le ha diagnosticado PAM. La TC toracica de alta resolucion
(ventana pulmonar) muestra un patron reticular subpleural bibasal con patron en panal de abejay

En los ultimos anos se ha descrito una asociacion entre |la
enfermedad pulmonar intersticial (EPI) y las VAA, tipicamente las
que anti-MPO positivas (siendo la mas frecuente la PAM).

Muchos pacientes con este tipo de VAA presentan una EPI
clinicamente manifiesta en el momento de su diagnostico, llegando
en algunos casos precederla en anos.

La neumonia intersticial usual o NIU es el patron mas
frecuentemente observado (figura 17).

Esta asociacion tiene implicaciones pronosticas: los pacientes suelen
tener una evolucion mas torpida y por el momento no pueden

beneficiarse de un tratamiento especifico.

bronquiectasias de traccidn asociados.



V. Otras vasculitis con
afectacion toracica

Enfermedad de Kawasaki

e Tipicamente se presenta en menores de 5 anos.

e En su fase subaguda se caracteriza por la formacion de aneurismas
en los segmentos proximales de las arterias coronarias.

e |a prevalencia y mortalidad asociada a aneurismas de arterias
coronarias ha disminuido de un 25% a menos del 5% gracias al
diagnostico precoz y el tratamiento con inmunoglobulinas
endovenosas.

Enfermedad antimembrana basal glomerular

e También conocida como enfermedad de Goodpasture.

e Se caracteriza por la formacion de anticuerpos contra la membrana
basal del glomérulo renal que dan lugar a una vasculitis que puede
afectar:

e |os capilares renales dando lugar a una glomerulonefritis.

e |os capilares pulmonares, manifestandose tipicamente como
una hemorragia alveolar difusa.

Sindrome de Cogan

e Se caracteriza por la presencia de lesiones inflamatorias oculares
asociadas a patologia del oido interno.

e En algunos casos puede asociar una vasculitis de vaso variable
(aortitis, aneurismas aorticos, valvulitis mitral, etc.).

Sindrome de Hughes-Stovin

e Considerado como una variante de la enfermedad de Behcet.

e También se caracteriza por la afectacion venosa (sobretodo en forma
de trombosis) y los aneurismas de la arteria pulmonar, pero sin
asociar afectacion mucocutanea.



Conclusiones

* Las vasculitis son un grupo de enfermedades raras y
heterogéneas, con manifestaciones clinicas muy variadas
que pueden mimetizar otras enfmermedades.

* Las vasculitis que mas frecuentemente presentan
afectacion toracica son las de gran vaso y las de pequeno
vaso asociadas a ANCA.

* La TC, la RM vy la PET son las principales técnicas de
imagen utilizadas en su estudio, siendo 10s
procedimientos intervencionistas guiados por imagen
también de ayuda en algunos casos.

* Recientemente algunos estudios han asociado las
vasculitis de pequeno vaso asociadas a ANCA con
patologia pulmonar intersticial y bronquiectasias,
teniendo ello implicaciones pronosticas.
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