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Manitestaciones
Radiologicas de la
Granulomatosis
con Poliangetltis

De Miguel Delgado, Angela Vega; Gomez
L ozano, Paula; Tirado Sanchez, Antonio; Ortiz
Fvan, Laura; Aréevalo Evans, Isabel: Herrero, Juan
Pablo.

Hospital Universitario de Caceres, CAceres.
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Objetivo docente

Realizar una descripcion de la clinica y hallazgos radioldgicos
gue caracterizan a la granulomatosis con poliangeitis, para
poder realizar un diagnostico precoz de la enfermedad que, en
muchos casos es de diagnhostico tardio por la inespecificidad de
su clinica.

Desarrollar los posibles diagnosticos diferenciales que se nos
pueden plantear en la evaluacion de esta vasculitis, por
presentar hallazgos radiologicos o sintomas similares, y que
pueden enlentecer el diagnostico e inicio del tratamiento de los
pacientes.
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Revision del tema

Introduccion

La antigua enfermedad de Wegener, nombre que ha sido
sustituido por “Granulomatosis con poliangeitis”, se trata de
una afeccidn sistémica que se caracteriza por producir una
vasculitis necrotizante granulomatosa cronica que afecta a
vasos de pequeno y mediano tamano, con predileccion por el

sistema respiratorio y urinario.

Esta base anatomopatologica se traduce en su triada clasica:

1. Afectacion de las vias respiratorias altas.
2. Afectacion de vias respiratorias bajas.
3. Afectacion renal por glomerulonefritis.
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Epidemiologia

* Esta enfermedad es poco frecuente, presentando una
incidencia de 3/100.000 habitantes.

* Mujeres=Hombres

* El diagnostico suele realizarse a los 50 anos
aproximadamente.

Aumento x2 del riesgo de desarrollar cancer.

N\

Reaccion inmunomediada que
produce lesion vascular

Hay teorias gue
sugieren una posible
etiologia infecciosa,
puesto gue los
pacientes  responden
bien al tratamiento
con trimetoprim en los
periodos de
reagudizacion.

ORGANISMO
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Anatomia patologica

Lesion vascular inmuno-mediada, con diana en los vasos de
pequeno y mediano calibre:

Necrosis central y reaccion granulomatosa.
Trombosis de vasos accesorios e isquemia que justifican la
cavitacion de nddulos o consolidaciones.

C-ANCA
(anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo, proteina 3)

* Correlacidon con base inmune
* Seguimiento de la agresividad
* Predecir reagudicaciones

Granulomatosis con poliangeitis
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Manifestaciones clinicas y analiticas.

Esta enfermedad tiene una afectacion sistémica, por lo que puede
producir signos y sintomas en cualquier parte del organismo,
dependiendo de donde se produzca la afectacion vascular
granulamotosa, siendo las manifestaciones mas comunes las de la

Triada clasica:

* C(Clinica de vias respiratorias altas: Historia subaguda o cronica de
obstruccidn nasal, rinitis y epistaxis

* C(Clinica de vias respiratorias bajas: Tos y hemoptisis

* Glomerulonefritis: Proteinuria y hematuria, HTA

También son comunes los sintomas sistemicos como anorexia,
malestar general y fiebre.

' 4

Limitado Patologia localizada en las \vias
respiratorias altas.
No sintomas sistémicos, no riesgo sobre
organos internos, no afectacion renal.

Generalizado precoz Sintomas sistémicos constitucionales.
No riesgo sobre organos internos.

Generalizado activo Sintomas sistémicos constitucionales.
Riesgo sobre 6rganos internos.

Severo Afectacion renal severa, riesgo sobre la
vida.

Refractario Enfermedad progresiva, no respondedora

al tratamiento.

Figural (10)
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Criterios diagnosticos establecidos por la American
College of Rheumatology para la GPA de 1990:

Criterios Caracteristicas

Inflamacion nasal u oral. Ulceras orales dolorosas o no,
purulentas, o rinorrea
sanguinolenta.

Alteraciones radiologicas en torax. Nodulos, infiltrados, cavitaciones.

Inflamacion granulomatosa en biopsia. Afectacion de la pared de
arteria/arteriola, o del espacio
peri/extravascular.

Figura2 (10)

Precisan de al menos dos de los cuatro expuestos, con
una sensibilidad del 88,2% y especificidad del 92%.

Tanto los hallazgos radiologicos, como clinicos o analiticos son
poco especificos, por lo que el diagnostico se realizara segun |a
combinacion de estos.

La analitica es poco especifica, pero sensible para hacer el
seguimiento del paciente segun la agresividad y respuesta al
tratamiento.
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Practicamente el 100% de los pacientes muestran alteraciones de las
vias aéreas superiores.

Sobrediagnodstico de sinusitis cronica.

Otitis, ulceras mucosas nasales, alteraciones 0seas nasosinusales o
estenosis subgloticas.

90% Muestran afectacion pulmonar a lo largo del curso de |a
enfermedad con disnea, tos, hemoptisis y dolor toracico cronico.

Por ultimo, la afectacion renal, aunque la mas grave, es |la menos
frecuente. Un 40% la presentan en el momento del diagnostico, pero

aproximadamente el 80% acabaran desarrollando una enfermedad
renal.



I . 8 B |}
B e e Bon SRS SR BE s’ .
.»‘, . ‘.'l)}\ v ,'-' b4 : b ; . ol , o & u § e ’
3 ..: .él 3 .L- " E - . o -“ 1 .. '. l. | ' . o ¥ 1 » 2 ; ' -
§ ,.,g:t._.., .- o\ R A N . i - re— ¢ El L = e
5 5 _ mame r e iy 23 ¥ ! . L& ; r "‘ ‘ 5 . S . - [ "= ‘\,
r“ ) & - ﬁ‘ 1 r f - B ..'r 3 : { - . . L4 _ y . - - - : . . q 13 . : “ . c
- FR " Al 1% v m g ‘ | AS . - e . - b - T, ) - . Oy e -
L =N s’q " 2 ] B8 L . WO 1 - s, ’ - e e - . = L -C X
i I e P L — e I L A - A e 1 X T - s e ol t&-v.p-*-
ac Iu a | ~ | ) 2 Rl ol . " »~ e e A : St e e "
e [ g \ ‘. % ne : ! - - ~ .‘;._.°-T_’.‘.' .‘_' — . - J — e i TR e 2~ = - - - ‘
- & L) AL . . . - & ey T R I o - ; . .
N & 3 r\. T o ‘ a . : - 4 y v " = ‘o -F._~$ e e ™, '?.‘ o e — : — - .. i » ----
. : PR s S £ e # - .\ o > A : ! 2 X . o - - - g - -:-:. - S I & =
‘I : ’v' . J ! -.'r j i ! - - - - .-; h‘-. — . ' .E ‘ .l‘. - - - .
- > ! . P o~ n" o Ca - — o
V) Y, = :

&5 Piﬁﬂﬂ'ﬁﬂf‘ﬂi‘fﬂﬂkﬂf&iﬂﬁ
S L 24 MAYO

. = CURSO PRECONGRESO

1 W

Figura 4

Pacientes del Hospital Universitario de Caceres.

A) Tenue sinusopatia maxilar en paciente con GPA.
B) Inflamacidn cronica de mucosa nasal en paciente con GPA.
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Unos conceptos que aclarar...
( Segun el glosario de la sociedad Fleischner)

Cavidad/Cavitacion:

Espacio relleno de aire que aparece en el seno de
un nodulo, masa o consolidacion, por lo que
presenta paredes gruesas. Cuando se resuelve la
patologia inicial puede permanecer el espacio
aéreo con paredes finas.

Puede presentar nivel hidroaéreo, si contacta con el
arbol traqueobronquial. Figura 5

No es sinonimo de absceso pulmonar.

D/D: tumor, vasculitis, infeccion, etc. (6)

Quiste:

Espacio aéreo intraparenquimatoso, de paredes
finas, que no suele relacionarse con enfisema. (6)

Figura 6

Bulla:

Cavidad intraparenquimatosa >1 cm, llena de aire, de
paredes finas (<2mm) con correlacion con cambios

enfisematosos. (g)

Figura 7
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Hallazgos radiologicos.

Se reconocen cuatro patrones diferentes, siendo los dos
primeros los mas comunes:

* Nodulos y masas pulmonares con o sin cavitacion.

* Hemorragia alveolar, vya sea periférica a los
nodulos vy consolidaciones o dominando el cuadro de
presentacion.

* Patron reticulonodular, suele aparecer de forma precoz
en ambas bases, sin que esto ocasione clinica.

* Consolidacion periférica en cuna.

Secundaria a la afectacion pulmonar o renal, aparece en un
15% de los casos derrame pleural.
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e Patron reticulonodular

Inespecifico en ambas bases y asintomatico.

* Consolidacion periférica en cuina

En respuesta a isquemia pulmonar debido a la afectacion vascular.
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* Nodulos y Masas pulmonares.

Hallazgo radiologico mas frecuente, hasta el 70% de los pacientes
durante el curso de la enfermedad.

La presentacion es muy variable, pero existen caracteristicas
comunes:

* Distribucion peribroncovascular, subpleural y angiocéntrica

* Cavitacion central que aparece en hasta un 50% de los casos,
en nodulos de mas de 2 cm frecuentemente.

* Halo perinodular en vidrio deslustrado, secundario a
afectacion hemorragica del parénquima adyacente, en el 15%
de los pacientes.

* Signo “atoll” o “halo reverso”, que previamente se relacionaba
exclusivamente con la neumonia con organizacion, también
aparece en el la granulomatosis con poliangeitis. Imagen de
consolidacion sobreanadida alrededor de una hemorragia
alveolar.

* Espiculacion nodular, con fibrosis linear radial perinodular vy
adherencias pleurales. (10)
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* Opacidades y consolidaciones en vidrio deslustrado.

50% de los pacientes las presentan, secundariamente a hemorragia
alveolar o a infecciones.

Ante una opacidad aislada en vidrio deslustrado, habra que
plantearse |la causa infecciosa, al ser la mas frecuente, y una vez
descartada, la afectacion por GPA.

Las opacidades en vidrio deslustrado son el resultado de
hemorragia alveolar o de detritus celulares intraalveolares. A partir
de esta base, pueden adoptar una gran variedad de apariencias:

* Distribucidon perihiliar o peribroncovascular.

* Cuando se produce lesion arteriolar puede mostrarse opacidad
en vidrio deslustrado asociada a patron en mosaico.

* En un 10% de los casos en los que se produce una hemorragia
alveolar difusa, pueden aparecer opacidades en vidrio
deslustrado extensas con respeto del area subpleural. Estas
areas ademas, pueden llegar a coalescer y generarse areas mas
densas de consolidacion hemorragica.

* La hemorragia alveolar se produce de forma aguda por lo
general, y puede llegar a ser fatal si no se trata.
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Radiografia de torax

Se pueden identificar multiples nodulos o masas de
tamanos altamente variables.

Las cavitaciones se identifican con menor frecuencia
en radiografia simple, aunque aparecen en hasta un
50% de los casos.

Opacidades alveolares pueden representar
consolidacion o hemorragia pulmonar.
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Figura 8 Figura 9

Un mismo paciente del Hospital Universitario de Caceres.

* enlaimagen A) muestra reagudizacion de su enfermedad con desarrollo
de nddulos pulmonares bilaterales con bordes mal definidos uno de ellos
en hemitorax izquierdo cavitado. El paciente fue dado de alta tras hacer el
diagnostico de GPA y control del episodio.

 Enlaimagen B) un mes y medio después, el mismo paciente reingresa en
urgencias con opacidades alveolares difusas bilaterales, anemia, disnea,
tos, hemoptisis, en relacion con hemorragia pulmonar en el contexto de
su patologia.
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Tomografia computarizada

Nodulos y masas: como ya hemos mencionado, son de tamano

variable, por lo general entre 2-4 cm

 Multiples en 75% de los casos.

* Predileccion no zonal.

* Margen irregular.

* (Cavitacion con margenes irregulares o de pared gruesa, se ve en
40-50% de los casos, y en el 25% de los nodulos de >2 cm.

* Distribucion peribroncovascular o subpleural.

* Crecimiento y disminucion incluso sin tratamiento.

Micronodulos: en la GPA se relacionan con productos sanguineos
retenidos en las vias aereas distales o afectacion de la pared
bronquiolar, y se ve en un 10% de los casos. En |la poblacion general
tienen mayor relacion con patologia infecciosa.

Consolidacion del espacio aéreo
Opacidades en cuina periféricas (debido a infartos pulmonares), focal,

peribronquial.

Cambios en vidrio deslustrado

A consecuencia de hemorragias o infeccion.

Se relaciona con nodulos o zonas de consolidacion.
Puede ser la alteracion principal

Pleuritis fibrinosa aguda o cronica inespecifica, en casos que los nodulos
inflamatorios contactan con la pleura.
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Figura 10

Paciente del Hospital Universitario de Caceres.

Nodulos y lesiones pseudonodulares de distribucion
broncovascular, bilateral y difusa, con bordes mal definidos
en vidrio deslustrado en relacion con probable alteracion

hemorragica.
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Pared gruesa

Figura 11

Paciente del Hospital Universitario de Caceres.

Condensacion pulmonar cavitada, con paredes gruesas, asociado a
micronodulos centrolobulillares.

Nivel hidroaéreo intralesional debido a la necrosis central.

Reaccion pleural secundaria a la masa inflamatoria adyacente.

En el contexto clinico y analitico, se determino que la causa era una
afectacion por GPA, descartando infeccion o neoplasia como
opcion diagnostica.
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Pared gruesa con bordes
_en vidrio deslustrado

Figura 12

Paciente del Hospital Universitario de Caceres.

Condensaciones cavitadas en paciente con GPA, con bordes
mal definidos en vidrio deslustrado. Afectacion pleural por
proximidad, sin derrame pleural. En el seguimiento del

paciente, permanecieron las cavidades tras la resolucion del
cuadro.
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Figura 13

Nodulo cavitado.
Halo perinodular en
vidrio deslustrado

Paciente del Hospital Universitario de Caceres.

Afectacion difusa del parequima, con zonas en vidrio
deslustrado y nodulos visibles de diferentes tamanos.
Algunos de ellos muestran cavitacion central.
Reaccion pleural secundaria a Ila afectacion
inflamatoria adyacente.

nodular
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Figuras 14y 15

Paciente del Hospital Universitario de Caceres.

Cambios posteriores a la resolucion de una reagudizacion
de la GPA, con destruccion del parénquima necrosado,
atelectasias cicatriciales, persistencia de la cavidad,
ahora con paredes menos gruesas, adherencia pleural del
parenquima fibrotico.
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Manifestaciones poco frecuentes

Afectacion cardiaca.

* 1/3 de los pacientes tienen alteraciones cardiacas.

* Clinicamente asintomatica, se halla en autopsias o estudios de
Imagen.

* 10% muestra pericarditis, manifestacion mas frecuente.

* Menos frecuentes son secundarias a vasculitis de pequenos vasos,
alteracion del aparato valvular, arritmias, etc.

Afectacion de grandes arterias.

* Se han descrito casos de aortitis y periaortitis en paciente con este
desorden.

* Se produce por extension del material granulomatoso a través de |a
pared aortica, en contraste con una inflamacion granulomatosa

que se limita a las capas de la pared aortica (arteritis de Takayasu),
0 a una vasculitis de los “vasa vasorum” (poliarteritis nodosa).



P N : ' " ' ' ‘
. c ’ ~ .'- » ‘ ) , : l : g . < . ] E
i 7? il :‘ : v o L 4 . . h = - - = -l' . ’
i 9.9 B - ¥ 1 | iy o A N N v
= N » : ) [ - o - . e - . '\ - '
ongreso AN LR i+) M L TR
o e K, B T | R . e e
2 ! : a3 | . i g TV ' TR - R b " . S e W A e e e S - o - y v
\ . : :. ‘ » ’ p N ‘; ‘.. : " | } el - - . - : w--“ o "o ' e i L‘. 3 -'-.q.' - i ol p.".'— o
. - . e -

1
= . =, e o,
. - : 7+ oy | padia TR A0 =~ e q A e = § T ] v R - . g o .“',-\..-- - ‘;—..-J_-- _ i .. - -
\ ' e - Ty :' -~y : _ - . * - s E n'm B i - - . h . z-}b. "P-'h - - 4 »
) < R (AP . o~ Sl A : - 25[28 MAYD Uz ‘
: ¢ 2 ) P 4 "yt i . + - A.*.'-‘ ;_, - '-’-"--“‘; ': - .- P ' | S Y — - A " : :
A C - %, . ',I’. 7 5 | A - '. | r— —— _ _‘:-:.-{; e el — D g z“ S - — oY 'f {
. - . B pETR | - s v ‘l 5 r:-,’ : [ .:f-—’_ = -k - A j-'-" - ) | : st — :

S
Palacig de Ferlas y Cangresoas

T AEEE 26 MAYO
= _'rJCURSO PRECONGRESD
! 4

Diagnostico diferencial con otras enfermedades
granulomatosas

Granulomatosis con poliangeitis.
Granulomatosis sarcoidea necrotizante.
Granulomatosis linfomatoide.
Granulomatosis broncocéntrica.

Clinicamente son muy diferentes entre ellas pero radiologicamente
parecidas.

Figura 16

Granulomatosis con |Granulomatosis Granulomatosis Granulomatosis
poliangeitis sarcoidea necrotizante linfomatoide broncocéntrica
Reaccion de Reaccion de Proceso Espectro clinico de la
hipersensibilidad a hipersensibilidad linfoproliferativo con  aspergilosis.
agente desconocido  anormal, de relacion con VEB,
(¢infeccioso?) inmunidad celular a un Linfoma no Hodgking
antigeno externo células B
Vasculitis Granulomas Granulomatosis inflamacion
granulomatosa sarcoideos confluentes angiodestructiva con granulomatosa
necrotizante con , de distribucion preferencia del necrotizante de
preferencia de VR linfatica, a través del pulmony piel. epitelio bronquial y
altas, bajas y rinon. sistema Afectacion vascular  bronquiolar.
Afectacion vascular  broncovascular. pulmonar. No hay invasion del
pulmonar. Necrotizantes sistema arterial
(excepcion a esta pulmonar.
patologia).
Afectacion

vascular pulmonar.

Se relaciona con la
sarcoidosis
principalmente, epro
tambiéen con GPA,
Churg Strauss,
neumonitis por
hipersensibilidad
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Diagnostico diferencial con enfermedades con cavitaciones
congeénitas.

Figura 17
Malformacion adenomatosa Secuestro pulmonar Quiste broncogenico
quistica
Desarrollo anormal Formacion anormal de tejido Quiste congnenito.
broncoalveolar, con pulmonar segmentario. Aumento de densidad sin
proliferacion adenomatosa Intra o extralobar (con osin  tiene contenido proteiniaceo,
anormal sin formacion relacion pleural) sanguineo, oxalato.

alveolar adecuada (quistica)

Masas multiquisticas de tejido Masa con apariencia solida,
pulmonar hiperdensidad segun su
contenido.

Comunicacion intraquistica y/ Sin comunicacion con arbol No comunicacion
o arbol traqueobronquial broncovascular. traqueobronquial.

Mas frecuente lobar y de gran Mas frecuente Intralobar, Mas frecuente unicos y no
tamano. inferior, izquierdo. aireado.
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Diagnostico diferencial de obstruccion subglotica.

En la GPA, se trata de una manifestacion poco frecuente y tardia.

Engrosamiento nodular o liso de los cartilagos laringeos o del anillo
traqueal, que reduce el calibre traqueal subglotico o de forma difusa.

Puede afectar a la pared posterior traqueal.
Osteoartropatia osteocondroplasica
También puede cursar con tos, hemoptisis y estenosis traqueal.

Depositos osteocartilaginosos en la submucosa del tracto respiratorio.

* Afecta a un segmento largo traqueal (2/3 inferiores)

* Posible extension a los bronquios principales o segmentos mas
distales

* Formaciones nodulares, que calcifican con frecuencia.

* Respeta la pared posterior de |la traquea (no contiene cartilago).
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Conclusion

La granulomatosis con poliangeitis es una vasculitis sistémica que
puede generar una gran cantidad de signos y sintomas en el
organismo, por lo que para realizar un correcto diagnostico precoz
deberan de correlacionarse los hallazgos radiologicos, clinicos y
analiticos y, en caso de ser necesario, histologicos.

Dentro de la gama de hallazgos radioldgicos que produce, hay una
serie de ellos, que orientan mas a nuestro diagnostico y que, por

tanto, habra que conocer.

También sera necesario evaluar las patologias con las que se lleva a
cabo usualmente el diagnostico diferencial, con el fin de encontrar
el diagnostico lo antes posible e iniciar su tratamiento.
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