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1. OBJETIVOS DOCENTES

- Describir los hallazgos clinico-
radiologicos-patologicos de las aortitis,
mostrando casos representativos de las
causas mas frecuentes

- Mostrar la utilidad de las pruebas de
imagen (TC, PET-TCy RM) en el
diagnostico y seguimiento de estas
enfermedades
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2. INTRODUCCION: CONCEPTO Y
CLASIFICACION.

- La aortitis es un subtipo de Noninfectious aortitis
vasculitis en la que se produce Large-vessel vasculitides
inflamacion de la pared de |a GCA
aorta. Es una entidad propia lakayasu arterits
dentro del gran espectro de las Rheumatoid arthritis
vasculitis, con etiologia, SLE
fisiopatologia, manifestaciones Ankylosing spondylitis
clinicas y pronostico especificos Reiter syndrome

Medium- and small-vessel vasculindes
Wegener arteritis

- La inflamacion de la pared aortica Polyarteritis nodosa
puede ser secundaria a una Behcet disease
infeccion, pero en la mayoria de Relapsing polychondritis
los casos tiene un origen no [diopathic conditions
infeccioso, fundamentalmente [diopathic aortitis
reumatologico Inflammatory aortic aneurysm

[diopathic retroperitoneal fibrosis (periaortitis)

Radianon=induced aortits
- Las manifestaciones clinicas

y deran de | logia de | Infectious aormutis

epen. .eran e la etiologia de Ia Bacterial (eg, due to Salmonella or
vasculitis pero a menudo son Staphylococcus)

leves e inespecificas Luetic (syphilis)

Mycobactenal (due to Mycobactertum
tubercilosts)
Viral (due to HIV infection or AIDS)

Gornik HL, et al. Circulation. 2008:117:3039-3051
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3. PRUEBAS DE IMAGEN

- Las técnicas de imagen son muy utiles en el
diagnostico de esta enfermedad, muestran |a
morfologia de la pared del vaso y del tejido
circundante, excluyen otros posibles diagnosticos
v evaluan la evolucion de la enfermedad.

- La prueba de imagen de eleccion es la
Tomografia computarizada (TC). Otras técnicas
como la RM, la PET-TC o la PET-RM estan siendo
cada dia mas utilizadas debido a su capacidad de
valorar la actividad metabodlica en la pared aortica.

- La angiografia convencional, al ser una técnica
invasiva y con posibles complicaciones, se usa
generalmente para realizar procedimientos
terapéuticos.
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4. REVISION DE CASOS

Se revisa la anatomia patologica
de 323 aneurismas de aorta
operados y se realiza una
pbusqueda en nuestro archivo
iInformatizado de casos
radiologicos, encontrandose:

-5 aortitis por lgG4

-5 arteritis de Takayasu

-1 arteritis de células gigantes
-2 aortitis piogenicas

-4 aneurismas micoticos

-2 casos de periaortitis cronica
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5. AORTITIS NO INFECCIOSAS:
ARTERITIS DE TAKAYASU

La arteritis de Takayasu es una panarteritis de gran vaso
gue afecta a la aorta y sus ramas. Mas frecuente en
mujeres jovenes de origen asiatico.

Histologicamente se caracteriza por una inflamacion
granulomatosa de la pared arterial, con marcada
infiltracion y proliferacion de la intima en fases iniciales,
v fibrosis de la media y adventicia en fases tardias. El
resultado es la estenosis, oclusion y formacion de

aneurismas. Es tipica la inflamacion de los vasa
vasorum.

Hay dos fases en la enfermedad: una primera fase
aguda en la que los sintomas son inespecificos (fiebre,
malestar general, sudoracion nocturna, artralgias,
anorexia y pérdida de peso), con aumento de PCR y
VVSG; y una fase cronica (sin pulso) en la que aparecen
sintomas derivados de la estenosis, trombosis y a veces
formacion aneurismatica (claudicacion de
extremidades, isquemia cerebral, sincopes, hipertension
arterial y enfermedad cardiaca aguda).
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5. AORTITIS NO IN FECC\OSAS:
ARTERITIS DE TAKAYASU

El diaghostico se establece por criterios descritos por
el Colegio Americano de Reumatologia (cuadro 1).

En estos pacientes es frecuente la afectacion de |a
aorta, mas comunmente la abdominal, seguida de |a
aorta descendente y el cayado. Los hallazgos en la TC
incluyen engrosamiento circunferencial de la pared,
trombosis, estenosis, oclusion, ectasia, aneurismas y
ulceras. Es tipica la apariencia en doble anillo en fases
tempranas: poco realce en la intima (edematosa) y
anillo excéntrico que realza debido a la inflamacion de
la media y la adventicia.

La RM puede mostrar el engrosamiento de la pared
antes de que se produzca la estenosis de la luz.

La PET es util en valorar la actividad inflamatoria y en
monitorizar la enfermedad.

El tratamiento se basa en el uso de inmunosupresores
y corticosteroides y en terapias quirurgicas o
endovasculares.
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Cuadro 1. Criterios diagnoésticos de enfermedad

de takayasu

1. Edad de inicio de sintomas < 40 anos

2. Claudicacion de extremidades. especiaimente en las
extremidades superiores

Disminucion del pulso braquial en 1 0 ambas anerias

Diferencia de la presion anerial sistolica de > 10 mm
Mg entre ios Dra2os

Soplos sobre arteria subclavia o aorta abdominal

6. Artenografia anormal (estenosis u oclusion de la aorta
entéera. sus ramas primarias o arteras grandes

proximales de las extremidades, nO secundaro a
aterosclerosis o displasia fibromuscular)

El diagnostico se establece con 3 0 mas criterios

Arend WP, et al. Arthritis Rheum. 1990:33:1129-34
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D. AO RTITIS NO INFECCIOSAS: ARTERITIS
DE TAKAYASU

A
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Reconstrucciones MIP coronal (A) y oblicua (B) de una angioRM en una paciente con
arteritis de Takayasu, que muestran estenosis significativa de la arteria subclavia
izquierda (flechas rojas).

Reconstrucciones sagital (C) y 3D (D vy E) de la misma paciente donde se observa
oclusion de la aorta abdominal infrarrenal (flechas blancas).
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5. AORTITIS NO INFECCIOSAS: ARTERITIS
DE TAKAYASU
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PET-TC en paciente con arteritis de Takayasu. En las imagenes de TC
(A, By C) se observa un engrosamiento de la pared de la arteria
subclavia izquierda y de la aorta abdominal. En las imagenes
fusionadas (D, E y F), se muestra la captacion de |la pared de los
troncos supraaorticos y de la aorta toracica y abdominal (flechas

blancas).
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5. AORTITIS NO INFECCIOSAS: ARTERITIS
DE TAKAYASU

Arteriografia de paciente con arteritis de Takayasu. En A se
observa estenosis significativa de la arteria axilar derecha. Se
realizo angioplastia con baldn (B), con resolucion de la
estenosis (C).
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6. AORTITIS NO INFECCIOSAS: ARTERITIS
DE CELULAS GIGANTES

La arteritis de células gigantes, es una vasculitis
granulomatosa sistéemica que afecta a la aorta y a sus
ramas tanto principales como secundarias (vasculitis de
mediano y gran vaso). La aorta esta afectada en el 15%
de los pacientes. Predomina en mujeres mayores de 50
anos.

En |la histologia la afectacion vascular es segmentaria,
alternando zonas sanas y enfermas. Se observa una
disrupcion de la lamina elastica con células
inflamatorias que incluyen linfocitos y células gigantes
multinucleadas.

En la TC y RM se visualiza un engrosamiento de la pared
del vaso. Las arterias mas afectadas suelen ser las ramas
extracraneales (especialmente la arteria temporal
superior), arterias subclavias, axilares, femorales,
popliteas, tibiales y peroneas.

El tratamiento depende de los sintomas y el curso de |a
enfermedad. Tipicamente los corticosteroides son los
mas utilizados.
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CRITERIOS PARA LA CLASIFICACION DE LA ACG DEL
AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY

tdad iqual o supenor a 50 anos
Cefalea localizada de reciente Inicio
Arterias temporales dolorosas o con pulso disminuido

VSG iqual o superior a 50 mm/hora
Biopsia positiva*®

VHG: velocdad de sedimentacon globular, *Blopsia arterial con arterits
necrotizante caracteruada por infikrado monoauciear y/o granuionmis

Se requieren al menos 3 criterios para el diagnostico

Hunder GG, et al. Arthritis Rheum. 1990:33:1122-8
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6. AORTITIS NO INFECCIOSAS: ARTERITIS DE
CELULAS GIGANTES
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Imagenes axiales (A y B) de TC e imagen fusionada (C) de PET-TC, que
muestran el engrosamiento de la pared (flechas blancas) y aneurismas en
el cayado aortico (flechas rojas), con captacion focal de 18-FDG (flecha

amarilla). Reconstrucciones sagital (D) y volumétrica (E)
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La enfermedad relacionada con la Inmunoglobulina G4 es una
entidad inflamatoria sistémica que puede afectar al sistema
cardiovascular.

La histologia se caracteriza por una infiltracion linfocitaria y

plasmocitaria con fibrosis y la presencia de células plasmaticas Ig
G4.

Criterlos dlagnosticos mayores para enfermedad asoclada a IgG4

|, Examen clinico que demuestre ¢l edema difusoflocalizado 0 masas caracteristicas en
uno o multiples Organos2. Examen hematologico que demuestre concentraciones de
1gG4 séricas elevadas (2135 mg/ml)3. Examen histologico que demuestre: a) importante
nfiltraciin linfocitana v plasmocitana con fibrosis, b) infiltracion de células plasmadticas
[gG4+ (células 1gG4/1g0 + >40% vy >10 células 1gG4+ por campo de alta potencia)

Defimtivo: (1) 4 (2) 4+ (3); Probables: (1) 4 (3); Posible: (1) 4 (2)

Umehara H, et al. Comprehensive diagnostic criteria for 1gG4-related disease
(lgG4-RD). Mod Rheumatol. 2012;22:21-30

Pueden afectarse diferentes 6rganos como el pancreas (primer érgano
en el que se describid esta enfermedad como pancreatitis
autoinmune), los rinones, la via biliar, las glandulas lagrimales, el
retroperitoneo (fibrosis retroperitoneal o enfermedad de Ormond), la
aorta (formacion de aneurismas y aortitis) y el corazén.

Los sintomas dependen del organo afectado pero normalmente son
pPOCo especificos.



'..".
% (\

“ ) ... o B

4

US4 AR e,
m 34 Congreso Nacional
‘ .

't
s B
N.-
.
P

/. AORTITIS NO INFECCIOSAS:
AORTITIS POR 1G G4

PERIARTERITIS INFLAMATORIA (PERIAORTITIS CRONICA)

La aortitis por lg G4 suele presentarse con dolor abdominal y
elevacion de reactantes de fase aguda. Se caracteriza por
engrosamiento de la pared aodrtica y afectacion del tejido
periaortico. Puede producir aneurismas en la aorta
abdominal, toracica y de las arterias coronarias. En ocasiones
los niveles sericos de 1gG4 son normales y la aorta el unico

organo afectado

Diagndstico patologico de la aortitis/periaortitis por Ig G4:

1)Histologia compatible con aortitis o periaortitis y que no
puede ser explicada por otro proceso (ej. aterosclerosis)

2)Al menos el 50% de las células plasmaticas se tihen para
1gG4

3)Al menos 50 células plasmaticas IgG4+ por campo

Deshpande V, et al. Consensus statement on the pathology of 1gG4-related
disease. Mod Pathol. 2012:25:1181-92
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/. AORTITIS NO INFECCIOSAS:
ARTERITIS POR |G G4

r, 9.

Paciente de 30 anos con aortitis por 1gG4. Imagen axial de angioTC (A)
que muestra una dilatacion aneurismatica de la aorta ascendente y del
cayado aortico (flechas rojas). En B se observa una imagen de diseccion
focal (flecha blanca) en la aorta descendente.

C vy D son imagenes fusionadas de PET-TC que muestran captacion de la
raiz aortica y de la aorta ascendente (flechas naranjas)
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/. AORTITIS NO INFECCIOSAS:
ARTERITIS POR |G G4

El mismo paciente que en la diapositiva anterior.
Reconstruccion sagital (E) y volumétrica (F) de la aorta
toracica conTC
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/. AORTITIS NO INFECCIOSAS:
ARTERITIS POR |G G4

Imagenes axial (A) y reconstruccion oblicua (B) de una
Angio-TC que muestra un engrosamiento concéntrico de
la pared de la aorta ascendente (flecha roja).

Se realizo cirugia de Bentall-Bono con colocacion de un
tubo protésico. El resultado anatomopatologico fue de
aortitis por 1gG4.
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3. AORTITIS NO INFECCIOSAS: OTRAS.

8.1. ESPONDILITIS ANQUILOSANTE

Esta espondiloartropatia fue la primera enfermedad reumatica en la que
se encontro asociacion con la aortitis. Suele afectar a varones jovenes y
los sintomas tipicos son el dolor de espalda y la rigidez, que empeoran con
la inactividad. La uveitis anterior aguda y el sindrome constitucional son
otras manifestaciones clinicas.

La afectacion de |la aorta suele producirse en la raiz, causando
insuficiencia valvular.

8.2. SINDROME DE COGAN

Enfermedad autoinmune que produce inflamacion del oido interno, ocular
v vascular. Afecta a adultos jovenes y de raza blanca. Las manifestaciones
cardiovasculares incluyen aortitis e insuficiencia aortica.

8.3. POLICONDRITIS RECIDIVANTE

Se caracteriza por episodios recurrentes de inflamacion del tejido
conectivo. La afectacidon vascular incluye la dilatacion adrtica, la
insuficiencia mitral y la aortitis. Tambiéen se han descrito formacion de
aneurismas y calcificacion de la pared aortica.

8.4. ENFERMEDAD DE BEHCET

Se caracteriza por la triada de ulceras bucales, ulceras genitales y uveitis.
Es mas frecuente en la zona mediterranea. La aorta es el vaso que menos
suele afectarse (mas frecuente la afectacion venosa).

8.5. LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

La aortitis es poco frecuente y se asocia a diseccion y a formacion de
trombos y aneurismas.
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9. AORTITIS INFECCIOSAS

-Debido a que la pared aortica es muy resistente a las
infecciones, es un proceso infrecuente que sucede mas
a menudo si la pared ha sido danada previamente
(aneurismas preexistentes, enfermedad aterosclerotica,

necrosis quistica de la media, radiacion, dispositivos
como endoprotesis, etc.)

-Los patogenos mas frecuentes son el S. aureus y |la

Salmonella. Otros menos habituales son el T. pallidum o
el M. tuberculosis

-Vias de afectacion: hematogena, por contiguidad o
jlatrogeénica

-Las manifestaciones radiologicas incluyen:
engrosamiento de la pared, liquido o colecciones
periaorticas, formacion de aneurismas saculares o

pseudoaneurismasy, en ocasiones, gas en la pared
aortica
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9. AORTITIS INFECCIOSAS.
ANEURISMA MICOTICO

- Se trata de un término confuso que se refiere a
todos los aneurismas de origen infeccioso. El
patogeno mas frecuentemente involucrado es la
Salmonella.

- Este proceso infeccioso debilita la pared de |a
aorta, lo que conlleva la formacidon de un
pseudoaneurisma, que en el 90% de los casos
adopta una morfologia sacular.

- La localizacion mas frecuente es en la aorta
infrarrenal, seguida de |la aorta toracica
descendente.

- Los aneurismas micoticos de la raiz aortica se
asocian frecuentemente a endocarditis y a
pProcesos quirurgicos previos.
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Reconstrucciones de una angioTC de aorta, imagenes Ay B, donde se
observa un aneurisma micotico en la raiz aortica, parcialmente
trombosado y con calcificacion de la pared (flechas blancas).

Imagenes de PET-TC de otro paciente (Cy D) que muestran una infeccion
del tubo protésico en la aorta ascendente, con coleccion circundante
(flecha roja) y captacion de 18-FDG (flecha naranja).
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AORTITIS INFECCIOSAS

Imagenes axiales de una angio-TC de aorta en fases arterial (A) vy
portal (B) en las que se muestra un pseudoaneurisma micotico en la
aorta toraco-abdominal (flecha roja). En la fase portal hay realce de
la coleccidn que rodea al pseudoaneurisma (flecha blanca).

Imagen axial de
angioTC de aorta (C)
gue muestra una
endoprotesis.

Se observa un
empiema derecho
como complicacion del
aneurisma micotico
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La aortitis es una entidad poco frecuente

qgue se manifiesta clinicamente de forma
muy variable y poco especifica por lo que
es fundamental que el radidlogo conozca
las diferentes causas y las manifestaciones
radiologicas en las distintas pruebas de

Imagen.
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