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PALABRAS CLAVE Resumen Aortitis es un término patoldgico que designa la inflamacion de la pared adrtica,

Aortitis; independientemente de su causa. Su presentacion clinica es inespecifica y variable, con sin-
Vasculitis; tomas como dolor abdominal, fiebre y pérdida de peso. También pueden estar elevados los
Tomografia reactantes de fase aguda. Un amplio espectro de entidades puede ocasionar aortitis, desde
computarizada procesos infecciosos hasta enfermedades autoinmunes (de las que las mas frecuentes son la
multidetector; arteritis de Takayasu y la arteritis de células gigantes), cuyo prondstico y tratamiento son muy
Resonancia variables. Son varias las técnicas de imagen que permiten evaluar tanto la luz como la pared
magnética; vascular (como la tomografia computarizada multidetector, la resonancia magnética, la angio-
Tomografia por grafia o la PET-TC). Esta revision se centra en las enfermedades mas frecuentes que provocan
emision de aortitis y en los hallazgos clinicos y radiolégicos mas relevantes que ayudan a diagnosticar y
positrones- tratar adecuadamente esta entidad.
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Aortitis;

Vasculitis; Abstract Aortitis is a pathological term designating inflammation of the aortic wall, regardless
Multidetector of its cause. The clinical presentation of aortitis is nonspecific and variable. Symptoms include
computed abdominal pain, fever, and weight loss; acute phase reactants may also be elevated. Aortitis
tomography; can be caused by a wide spectrum of entities, including from infectious processes to autoim-
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imaging;
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mune diseases (Takayasu arteritis and giant cell arteritis are among the most common of these
causing aortitis), and the prognosis and treatment of these entities vary widely. Various imaging
techniques can be used to evaluate the lumen and wall of the aorta (such as multidetector com-

tomography- puted tomography, magnetic resonance imaging, angiography, or PET-CT). This review focuses
computed on the most common diseases that cause aortitis and on the clinical and radiological findings
tomography that are most useful for diagnosing and treating this condition appropriately.
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Introduccion

Aortitis es un término general que engloba a muchas enfer-
medades infecciosas y no infecciosas que tienen en comin
provocar la inflamacion de la pared aortica. La presenta-
cién de la aortitis es muy variable, con sintomas y signos
inespecificos como dolor abdominal o de espalda, fiebre,
insuficiencia vascular, insuficiencia valvular adrtica o un sin-
drome adrtico agudo'. La enfermedad causante de la aortitis
puede manifestarse con sintomas mas especificos que per-
mitan orientar el diagnostico.

El objetivo de este articulo es la revision fisiopatologica,
epidemiolodgica y radioldgica de algunas de las causas fre-
cuentes de aortitis en nuestro medio.

Técnicas de imagen

El médico no suele sospechar la aortitis por lo inespecifico
de sus sintomas. Es aqui donde la competencia del radidlogo
es clave para poder orientar el diagndstico y por eso las téc-
nicas de imagen son de gran ayuda. Nos permiten estudiar
la distribucion de la afeccion aortica y las caracteristicas
que pueden distinguir las causas infecciosas y no infecciosas,
y pueden ser Utiles para monitorizar la evolucion y actividad
de la enfermedad’. Las técnicas intervencionistas tienen
un papel importante en el tratamiento de algunas de estas
enfermedades. Las modalidades de imagen deben evaluar
tanto la luz como la pared aérticas.

La tomografia computarizada (TC) multidetector (con
contraste yodado intravenoso) suele ser, por su disponibi-
lidad, la primera prueba de imagen solicitada. Permite des-
cartar una afeccion adrtica aguda y valorar lesiones esteno-
santes de la aorta y grandes arterias, engrosamientos mura-
les (fig. 1a), aneurismas y trombosis, gracias a su excelente
resolucion espacial y a la posibilidad de realizar reconstruc-
ciones multiplanares y en 3 D. Es mas Gtil que otras técnicas
para ver calcificaciones murales, frecuentes en aortitis de
larga evolucion. Tiene como desventajas la radiacion ioni-
zante y el contraste yodado, que puede suponer un problema
en pacientes con alergia o insuficiencia renal.

La resonancia magnética (RM), que no utiliza radiacio-
nes ionizantes, es la prueba recomendada en pacientes que
necesiten exploraciones repetidas o de seguimiento. Al igual
que la TC, es (til para evaluar estenosis, engrosamientos
murales o aneurismas (fig. 1b). Ademas, es muy util para
identificar el edema de pared, que se ha relacionado con la
actividad de la enfermedad"?. Las imagenes angiograficas
(angio-RM), obtenidas con diferentes secuencias, sin o con
gadolinio, permiten valorar las zonas de estenosis y oclusion
vascular. Como contrapartida, la disponibilidad de la RM es
menor, no se puede utilizar en pacientes con determina-
dos tipos de marcapasos, y el gadolinio esta contraindicado
cuando la filtracién glomerular es menor de 30 ml/min/m?.

La tomografia por emision de positrones (PET) se usa
cada vez mas para diagnosticar la aortitis, porque detecta el
aumento del metabolismo en la pared adrtica representado
por la acumulacion de fluorodeoxiglucosa en fases agudas
(fig. 2). También es Gtil para seguir la enfermedad y para
controlar la respuesta al tratamiento®. Su mayor defecto
es la baja resolucion espacial, por lo que habitualmente se
combina con la TC para ganar precision anatéomica, con lo

Figura 1

Arteritis de Takayasu en una mujer de 42 anos con
dolor abdominal. a) Imagen axial de TC que muestra un engrosa-
miento concéntrico de la pared adrtica abdominal con captacion
mural de contraste (cabeza de flecha). b) Imagen sagital de RM
(secuencia T1 con saturacion grasa en sangre negra, sin y con
contraste). Captacion de gadolinio de la pared aértica (cabezas
de flecha), que indica inflamacion activa.

que se alcanza una sensibilidad del 77-92% y una especifici-
dad del 89-100%.

La angiografia, tradicionalmente considerada el patron
de referencia para estudiar la luz adrtica, ha sido sustituida
por la TC y la RM tanto para diagnosticar como para seguir
la evolucion. La dosis de radiacion es alta y no aporta infor-
macion acerca de la pared vascular. Su uso se reserva para
los procedimientos terapéuticos intervencionistas.
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Figura 2  Aortitis. Imagen coronal de PET toracica. Hiperacti-
vidad difusa en la aorta ascendente y descendente (asteriscos)
con imagenes mas focales que delimitan la pared aortica en
el segmento ascendente (cabezas de flecha). Imagen cortesia
del doctor Albert Flotats Giralt. Servicio de Medicina Nuclear.
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau de Barcelona.

Clasificacion

Para esta revision se han agrupado las enfermedades que
cursan con aortitis en infecciosas y no infecciosas (tabla 1).
El patron de afectacion aortica y los hallazgos radiologicos
nos ayudan a diferenciar entre estas 2 causas’.

Aortitis no infecciosas

La mayor parte de las aortitis no son infecciosas. En ellas se
incluyen las enfermedades reumaticas que pueden afectar a
la aorta. Las causas mas comunes son la vasculitis de grandes
vasos: arteritis de Takayasu y arteritis de células gigantes?.
Dentro de este grupo estan también las aortitis idiopaticas:
los aneurismas aorticos inflamatorios, la periaortitis cronica
y otras causas de fibrosis retroperitoneal. Finalmente, no
hay que olvidar la patologia aértica iatrogénica, ya sea por
farmacos o secundaria a radioterapia.

Enfermedades reumaticas

Arteritis de Takayasu. La arteritis de Takayasu es una
vasculitis idiopatica que puede afectar a la aorta toracoab-
dominal y sus ramas, asi como a las arterias pulmonares®>.

Afecta mas frecuentemente a pacientes jovenes, la
mayoria de ellos mujeres (75-90%)' y tipicamente de origen
asiatico.

Es una arteritis de grandes vasos, histoldgicamente carac-
terizada por una inflamacion granulomatosa de la pared
arterial, con marcada infiltracion y proliferacion de la intima
en fases iniciales, y fibrosis de la media y adventicia en las

Tabla 1 Clasificacion de las aortitis

No infecciosas
Enfermedades reumadticas
Alta prevalencia
Arteritis de Takayasu
Arteritis de células gigantes
Sindrome de Cogan
Espondilitis anquilosante
Policondritis recidivante
Baja prevalencia
Lupus eritematoso sistémico
Enfermedad de Behcet
Artritis reumatoide
Aortitis idiopdticas
Aneurisma adrtico inflamatorio
Periaortitis cronica
Sindrome de Erdheim-Chester
Enfermedad esclerosante relacionada con IgG4
Aortitis iatrogénica
Radioinducida
Por farmacos

Infecciosas
Aortitis infecciosa
Aneurisma micotico

Adaptada de Restrepo et al.2.

fases tardias. El resultado es la estenosis, oclusion y forma-
cion de aneurismas’?>,

Clinicamente se distinguen 2 fases de la enfermedad. En
la fase aguda los sintomas son inespecificos: fiebre, malestar
general, sudoracion nocturna, artralgias, anorexia y pérdida
de peso, con aumento de PCR y VSG®. En la fase cronica
(sin pulso) aparecen sintomas derivados de la oclusion vas-
cular que dependen de las arterias afectadas: claudicacion
de extremidades, isquemia cerebral, sincopes, hiperten-
sion arterial y enfermedad cardiaca aguda (hasta un 40%
de los pacientes)'. Debido a lo inespecifico de los sintomas
y los tests serologicos, la enfermedad se suele sospechar
en el servicio de radiologia. El diagnostico definitivo se
basa en criterios clinico-radiologicos (tabla 2). Se considera
diagndstica de arteritis de Takayasu la asociacion de 2 cri-
terios mayores, un criterio mayor y 2 menores, o 4 criterios
menores’.

La TC con contraste intravenoso muestra en fases ini-
ciales de la enfermedad un engrosamiento concéntrico de
la pared, que se ha descrito como «doble anillo»? (intima
edematosa e hipodensa en el interior con la media y la
adventicia inflamadas alrededor, hipercaptantes); en fases
avanzadas o tardias pueden verse las estenosis, trombosis
y oclusiones (fig. 3a). Otros hallazgos asociados son las cal-
cificaciones murales extensas, los aneurismas y las Ulceras
(fig. 4a-c).

La RM es muy Util para detectar los cambios precoces
de la pared adrtica y es la técnica de eleccion para seguir
la evolucidon de la enfermedad, especialmente en pacientes
jovenes a los que evita la radiacion®”. Se utilizan secuen-
cias potenciadas en T1 con saturacion grasa y contraste para
demostrar el realce tardio de la pared, que se ha relacio-
nado con la actividad de la enfermedad (fig. 1b)’~'°, aunque
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Figura 3

Arteritis de Takayasu en una mujer de 41 afos con angor intestinal y claudicacion de la pierna derecha. a) Estudio de

TC con contraste. Aorta toracoabdominal de aspecto irregular con engrosamiento de la pared (cabezas de flecha). b) Imagen MIP
de angio-RM que muestra estenosis en el ostium de ambas arterias renales (cabezas de flecha) y en las arterias iliacas primitivas.
c) Correlacion angiografica de los hallazgos de la imagen de resonancia. d) Arteriografia selectiva del tronco celiaco que muestra una
estenosis critica (cabeza de flecha) del 90% en la porcion proximal del mismo sin afectacion distal. e) Implantacion de endoprotesis
balon expansible de bajo perfil tipo Herculink (cabeza de flecha) (de 7 x 18 mm) con éxito.

Isobe, en una revision reciente de 150 pacientes, discrepa
del significado clinico de este hallazgo que se ve tanto en
pacientes con enfermedad activa como sin ella'". Una hipe-
rintensidad en las secuencias potenciadas en T2 es indicativa
de edema mural. Aligual que la TC, la RM permite identificar
engrosamientos murales, estenosis (figs. 3b y 4d), trombos
y aneurismas. Ademas, puede demostrar engrosamiento de
las valvas aorticas y afectacion pericardica®.

La PET-TC aporta informacion sobre la actividad de la
enfermedad’>. Se ha demostrado que cuando desciende
la actividad metabélica de los vasos afectados se normali-
zan los marcadores de inflamacién y mejoran los sintomas?,
por lo que la PET-TC también es (til para monitorizar la
respuesta terapéutica.

El tratamiento de la fase aguda se basa en los glucocorti-
coides e inmunosupresores. El tratamiento de las estenosis



Patologia aortica no urgente: diagnostico clinico-radioldgico de la aortitis 473

Figura 4 Arteritis de Takayasu en mujer de 34 afos. a) Imagen axial de TC con contraste que muestra dilatacion e importante
calcificacion de las paredes de la aorta toracica ascendente y descendente (cabezas de flecha). b) Corte axial de TC con contraste.
Engrosamiento de la pared de la aorta abdominal y del ostium de la arteria mesentérica superior (cabeza de flecha). c) Reconstruccion
MPR sagital. Irregularidad parietal (cabezas de flecha) y extensa calcificacion de la aorta. d) Reconstruccion MIP coronal de angio-
RM de troncos supraaorticos. Oclusion completa de ambas arterias subclavias en sus porciones prevertebrales (cabezas de flecha
negras) con recanalizacion posterior en el lado izquierdo por arterias cervicales (cabezas de flecha blancas) y en el lado derecho

por la arteria vertebral (flecha).

vasculares es el bypass quirurgico o la intervencion endovas-
cular en las estenosis criticas (fig. 3c-e)°.

Arteritis de células gigantes. La arteritis de células gigan-
tes o arteritis de la temporal es una enfermedad que afecta
casi exclusivamente a sujetos mayores de 50 anos, con pre-
dileccion por el sexo femenino (3:1)"° y tendencia a la
agregacion familiar®. Es una vasculitis granulomatosa de
mediano y gran calibre, que afecta muy frecuentemente
a las ramas de la carotida externa, especialmente la arte-
ria temporal superior, y también las arterias vertebrales,
coronarias y la aorta (hasta un 15% de los casos)?.

Sus caracteristicas anatomopatologicas son las de una
panarteritis con infiltrado granulomatoso, células gigan-
tes multinucleadas, fragmentacion de la lamina elastica,
adelgazamiento de la lamina media y oclusion de la
luz vascular’®. La afectacion vascular es tipicamente
segmentaria, alternando areas patologicas con areas
respetadas.

La mayoria de los sintomas de la arteritis de células
gigantes son inespecificos: fiebre, malestar general, fatiga,
anorexia, pérdida de peso, sudoracion y artralgias. Es mas
tipica la cefalea con signos patologicos en la exploracion
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Tabla 2 Arteritis de Takayasu. Criterios diagnosticos seglin
Sharma et al. (1996)

Criterios mayores

Signos y sintomas caracteristicos durante mds de un mes
Claudicacion de extremidades
Ausencia de pulsos o pulso diferencial entre
brazos > 10 mmHg
Palpitaciones
Sincope
Disnea
Dolor cervical
Fiebre
Amaurosis fugaz
Vision borrosa

Hallazgos radioldgicos patologicos en la region media de
la arteria subclavia derecha o izquierda

Criterios menores

Elevacion de la VSG >20mm/h

Carotidinia

Hipertension arterial

Regurgitacion adrtica o ectasia anuloaortica

Hallazgos radiolégicos patologicos en la arteria
pulmonar, carétida comun, tronco braquiocefalico
distal, aorta tordcica descendente, aorta abdominal o
arterias coronarias

Adaptada de Garcia et al.’.

fisica de la arteria temporal, que es nodular y esta engro-
sada, y en fases avanzadas pierde el pulso. En la fase
cronica aparecen sintomas por oclusion de los vasos afec-
tados: claudicacion de los mUsculos masticadores y de la
lengua, neuropatia oOptica isquémica, infartos de miocar-
dio e ictus®. En la aorta produce aneurismas abdominales,
diseccion aguda, ectasia anuloadrtica e insuficiencia val-
vular aodrtica aguda. Los aneurismas de la aorta toracica
son una complicacion tardia de esta enfermedad’. Fre-
cuentemente se acompana de polimialgia reumatica (hasta
un 60% de las arteritis de células gigantes) con rigidez
y dolor de cuello, hombros, espalda y caderas. Hasta un
10-20% de los pacientes con polimialgia reumatica des-
arrollaran arteritis de células gigantes a lo largo de su
vida'®.

Actualmente el estandar de referencia para diagnosti-
carla es la biopsia de la arteria temporal en pacientes
con alta sospecha clinica®. Debe obtenerse un seg-
mento de arteria lo bastante largo (>20mm) para evitar
que la afectacion segmentaria dé lugar a un falso
negativo'“.

Al igual que en la arteritis de Takayasu, la TC y la RM
demostraran el engrosamiento de la pared, con areas de
estenosis, oclusion o aneurismas de los vasos afectados. La
TC nos permite ver cambios en la pared como calcificacio-
nes y trombosis (fig. 5). La RM detecta ademas el edema de
la pared en los vasos en los que la enfermedad es activa’.
La PET-TC es muy util para detectar la afectacion extra-
craneal, con una sensibilidad y especificidad del 85 y 95%
respectivamente, pero no para la intracraneal por su reso-
lucion espacial. Mas del 80% de los pacientes con diagndstico

Figura 5 Arteritis de células gigantes en una mujer de
72 anos con cefalea y claudicacion mandibular. Estudio de TC
con contraste que muestra engrosamiento (cabezas de flecha)
de la pared del cayado aodrtico (a) y de la aorta abdominal (b).

reciente de arteritis de células gigantes muestran aortitis en
los estudios de PET-TC?'3,

El tratamiento de la arteritis de células gigantes son los

glucocorticoides, que mejoran rapidamente los sintomas y
normalizan las alteraciones analiticas. En caso de no res-
ponder a este tratamiento, debe plantearse un diagndstico
alternativo'>.
Sindrome de Cogan. Se trata de una enfermedad inflama-
toria sistémica muy rara, de etiologia desconocida’®, con
solo unos 250 casos descritos en la bibliografia'®. Afecta por
igual a hombres y mujeres de distintas razas, sobre todo en
la tercera década de la vida'.

Las manifestaciones habituales son oftalmicas y audio-
vestibulares. La afeccion ocular incluye la queratitis
intersticial (en la forma tipica), y la conjuntivitis, uveitis
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y escleritis (en la forma atipica). La afectacion audiovesti-
bular es similar a un sindrome de Méniére, con aparicion
slbita de mareos, vértigo, inestabilidad, nauseas, vomi-
tos y pérdida de audicion irreversible'. Ademas, puede
acompanarse de otras manifestaciones inespecificas: fiebre,
artritis y artralgias, y pérdida de peso. La aortitis se ha des-
crito en aproximadamente el 10% de los casos y puede causar
insuficiencia valvular adrtica, afeccion coronaria y aneuris-
mas toracicos y abdominales'®. Las biopsias de pared adrtica
muestran inflamacion linfocitica, destruccion de la lamina
elastica, fibrosis y aneurismas?.

Los hallazgos radioldgicos son los mismos que en otras
aortitis: engrosamiento de la pared aodrtica, estenosis
y aneurismas (fig. 6). La PET-TC también se ha utilizado en
alglin caso para diagnosticar y monitorizar la enfermedad y
la respuesta terapéutica'®.

Para controlar los sintomas se administran corticosteroi-

des por via oral. Para el tratamiento de la afeccion ocular
se utilizan gotas de corticoides por via tépica. En los casos
refractarios se puede plantear el uso de inmunosupresores
como el metotrexato o la ciclofosfamida'”.
Espondilitis anquilosante. Es una enfermedad inflamato-
ria de causa desconocida que tiene manifestaciones en
el esqueleto axial, articulaciones periféricas y estructuras
extraarticulares. Afecta con mayor frecuencia a hombres
(2-3:1) en la segunda o tercera décadas de la vida. Tiene
una importante asociacion con el antigeno de histocompa-
tibilidad HLA-B27, que se expresa en hasta el 90% de los
pacientes'®.

La presentacion clinica habitual es el dolor articular
(tipicamente se afecta la articulacion sacroiliaca) de
caracteristicas inflamatorias y rigidez matutina de varias
horas de duracion que mejora con la actividad fisica. Las
manifestaciones extraarticulares mas frecuentes son la
uveitis anterior (40%) y las enfermedades inflamatorias del
intestino (60%)"°.

La afectacion cardiovascular se ha descrito hasta en
el 80% de los pacientes con espondilitis anquilosante??,
tipicamente dilatacion de la raiz aodrtica, regurgitacion
valvular y alteraciones de la conduccion. La enfermedad
aortica y valvular esta relacionada con la duracion de la
enfermedad?’. Las caracteristicas anatomopatoldgicas son
la inflamacion celular en la raiz adrtica con reparacion
fibroblastica que produce un engrosamiento de la adventi-
cia, destruccion focal de la lamina elastica y proliferacion
intimal. El proceso se extiende al anillo valvular adrtico
donde retrae las valvas®.

El tratamiento de la afeccion valvular adrtica es el recam-

bio de la valvula vy, para las alteraciones de conduccion,
implantar un marcapasos'®.
Policondritis recidivante. Es una enfermedad del tejido
conectivo que puede cursar de forma progresiva o, mas
tipicamente, con brotes inflamatorios cartilaginosos. Se
afecta tanto el cartilago elastico de nariz y orejas
como el cartilago hialino articular, el fibrocartilago del
esqueleto axial, el cartilago del arbol traqueobronquial
y otras estructuras con alto contenido en proteoglica-
nos (ojos, corazon, vasos sanguineos y rifiones). La media
de edad para el comienzo de la enfermedad son los
47 anos, con cierto predominio para el sexo femenino (1-
3:1)?2. Se asocia frecuentemente a otras enfermedades
autoinmunes.

Figura 6 Sindrome de Cogan en un varon de 45 afios con
epiescleritis y sordera neurosensorial. a) Imagen axial de TC
con contraste que muestra engrosamiento mural de la aorta
abdominal (cabeza de flecha). b) Reconstruccion MIP sagital.
Se observa estenosis de la salida del tronco celiaco y arterias
mesentéricas superior e inferior (cabezas de flecha).

La presentacion clinica dependera de los 6rganos afecta-
dos. El diagnostico se basa en el cumplimiento de 3 de los
7 criterios siguientes: 1. inflamacion simétrica del cartilago
de la oreja; 2. inflamacion del cartilago nasal con defor-
midad en silla de montar; 3. inflamacion del cartilago del
tracto respiratorio; 4. artritis seronegativa no erosiva; 5.
inflamacion de tejido ocular; 6. afectacion de oido interno
y laberinto; 7. confirmacion anatomopatoldgica®.

La afeccion cardiovascular aparece en alrededor del
25% de los pacientes, e incluye regurgitacion aodrtica y
mitral, aneurismas aorticos, diseccion aoértica, miocarditis,
pericarditis y alteraciones de la conduccién. Las carac-
teristicas anatomopatologicas son el infiltrado linfocitario
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alrededor de los vasa vasorum y la media, con fragmenta-
cion o pérdida completa de la lamina elastica y sustitucion
hialina?*.

La primera linea de tratamiento de la policondritis recidi-
vante son los corticoides. Los inmunosupresores se utilizan
en los casos refractarios, en los que pueden disminuir la
frecuencia, duracion y gravedad de los episodios?*.

Lupus eritematoso sistémico. Es una enfermedad autoin-
mune mediada por autoanticuerpos e inmunocomplejos, con
mayor frecuencia en mujeres en edad fértil?°.

Las manifestaciones clinicas dependeran de los 6rganos
afectados, aunque la afectacion pleuropulmonar es la mas
frecuente (50-60%). En el sistema cardiovascular la
mas comun es la pericarditis con derrame pericardico
(fig. 7).

El diagndstico de la enfermedad es clinico-analitico
cuando se cumplen 4 o mas de los siguientes criterios:
1. eritema malar; 2. eritema discoide; 3. fotosensibilidad;

4. JUlceras orales; 5. artritis no erosiva; 6. serositis
(pleuritis y/o pericarditis); 7. trastornos renales; 8. tras-
tornos neurologicos; 9. trastornos hematologicos; 10.
trastornos inmunolodgicos; 11. anticuerpos antinucleares’.

La aortitis es poco habitual, pero se han descrito casos
asociados a diseccion aértica, aneurismas y trombos. Los
aneurismas relacionados con el lupus aparecen en pacien-
tes mas jovenes, se caracterizan por una destruccion de
la lamina media, y se han relacionado con periodos lar-
gos de corticoterapia y lesion mural vascular propia de la
vasculitis?.

Enfermedad de Behcet. Es una enfermedad crénica auto-

inmune caracterizada por la afeccion mucocutanea, ocular,
vascular y del sistema nervioso central, que afecta a pacien-
tes jovenes (entre 18 y 40 anos) de origen mediterraneo, en
oriente medio y extremo oriente, con prevalencia similar
entre sexos (aunque en los hombres la presentacion es mas
grave)’.

Figura 7

Lupus eritematoso sistémico en una mujer de 36 anos. Imagenes axiales de TC con contraste que muestran la afectacion

de serosas: a) engrosamiento pericardico (cabezas de flecha) y b) derrame y engrosamiento pleural izquierdos (cabezas de flecha).
¢) Reconstruccion MPR sagital de TC con contraste que muestran engrosamiento mural y estenosis de la arteria subclavia izquierda

(cabeza de flecha).
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Los pacientes con enfermedad de Behcet presentan
aftas orales y genitales, lesiones cutaneas como eritema
nudoso y seudofoliculitis. La afectacion ocular es frecuente
y grave, con pérdida de la funcion visual. Las manifes-
taciones neurologicas son variadas, incluyendo cefalea,
meningitis/meningoencefalitis, crisis comiciales, focalida-
des neuroldgicas y signos de hipertension intracraneal?’.

En los vasos se presenta como una vasculitis que afecta
tanto a arterias como a venas de todos los tamanos.
La presentacion mas comun es la tromboflebitis y la
trombosis venosa profunda, que aparece hasta en el 30%
de los pacientes. En el pulmén aparecen aneurismas de las

Figura8 Enfermedad de Behcet en una mujer de 44 anos con
Ulceras genitales. a) Imagen axial de TC con contraste donde
se observa un aneurisma en la aorta abdominal proximal, justo
en la salida del tronco celiaco (cabeza de flecha). b) Recons-
truccion MPR sagital que muestra oclusion distal al aneurisma
del tronco celiaco (cabeza de flecha). Notese el gran enfisema
subcutaneo toracoabdominal, neumoperitoneo y retroneumo-
peritoneo secundarios a barotrauma por intubacion.

arterias pulmonares que pueden complicarse con hemopti-
sis masiva. La afectacion de la aorta y sus ramas ocurre en
menos del 5% de los pacientes, y se presenta como aortitis,
aneurismas o trombosis arteriales (fig. 8)”’.

El diagnostico es clinico cuando, en presencia de Ulceras
orales recurrentes, se cumplen 2 de los siguientes crite-
rios: 1. Ulceras genitales recurrentes; 2. lesiones oculares;
3. lesiones cutaneas tipo eritema nudoso o seudofoliculitis;
4. signo de la patergia?.

Tanto los corticosteroides como los farmacos inmuno-
supresores han demostrado su efectividad para tratar la
enfermedad de Behcet?. Los aneurismas adrticos se tratan
colocando endoprotesis o quirirgicamente?®.

Aortitis idiopaticas

Aneurisma adrtico inflamatorio. Se distinguen de los
ateroesclerdticos por la fibrosis perianeurismatica y el
engrosamiento de la pared vascular?. Representan entre el
3-10% de todos los aneurismas de aorta abdominal (muy poco
frecuentes en la aorta ascendente y arco aortico), con una
media de edad al inicio de la enfermedad de 62 anos y
una clara predileccién por el sexo masculino (6-30:1)%.

La etiologia de la enfermedad no esta clara y se ha pro-
puesto un origen multifactorial en el que estan involucrados
factores genéticos (determinados alelos HLA, alteracio-
nes en la funcion de las células T, excesiva actividad
proteolitica), endoteliales (hipertension arterial, ateroscle-
rosis) y factores de riesgo ambientales (tabaco, infecciones
viricas)?.

La presentacion clinica tipica es la triada de masa pulsatil
abdominal con pérdida de peso y elevacion de los reactantes
de fase aguda, especialmente la VSG. Otras manifestaciones
dependen de la uropatia obstructiva y la oclusion intestinal
secundarias al atrapamiento de estructuras retroperitonea-
les por la fibrosis periadrtica®®.

Figura 9 Fibrosis retroperitoneal en un varon de 47 aios con
dolor abdominal y pérdida de peso. Imagen axial de TC
con contraste que muestra un engrosamiento de la pared de
la aorta abdominal y tejido adyacente de densidad de partes
blandas que engloba a la arteria mesentérica inferior (cabeza
de flecha).
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La TC con contraste intravenoso es altamente sensible y
especifica (84 y 100% respectivamente)?. Lo caracteristico es
el engrosamiento mural (tipicamente de la pared anterior)
del aneurisma aortico y una masa de densidad de partes
blandas alrededor.

El tratamiento consiste en reparar quirGrgicamente el
aneurisma, porque su tendencia natural es el crecimiento
y la ruptura®.

Periaortitis cronica. También llamada fibrosis retroperito-
neal, enfermedad de Ormond o granuloma retroperitoneal
esclerosante, se trata de una enfermedad sistémica que con-
siste en una proliferacion retroperitoneal de tejido fibroso
que se extiende a las visceras adyacentes, incluyendo la
vena cava y los uréteres?. En la gran mayoria de las ocasiones

(>70%) es idiopatica, y en el resto se relaciona con enfer-
medades inflamatorias o con una neoplasia subyacente
(linfomas, sarcomas retroperitoneales, tumores carcinoides
0 metastasis). Se asocia a enfermedades inmunoldgicas tales
como la cirrosis biliar primaria, mediastinitis fibrosante,
artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico o la mesen-
teritis esclerosante’’.

Tiene una incidencia de aproximadamente
1/200.000 habitantes, con mayor afectacion en la poblacion
de 40 a 60 anos, y es mas frecuente en el sexo masculino
(2-3:1)*".

Los sintomas en las fases iniciales de la enfermedad
son inespecificos, y a medida que progresa el grado de
fibrosis, aparecen sintomas derivados de la compresion

Figura 10

Sindrome de Erdheim-Chester en un varon de 66 anos con dolor toracico crénico y cuadro toxico. a) Imagen coronal

de RM de extremidades inferiores (secuencia T1 con saturacion grasa) que muestra una alteracion de sefnal en el tercio superior
de la tibia izquierda y afectacion parcheada en la diafisis superior de la tibia derecha (cabezas de flecha). b) Reconstruccion MPR
sagital de TC con contraste. Extenso engrosamiento periadrtico con irregularidad de la pared vascular (cabezas de flecha), desde
la raiz aortica hasta la aorta abdominal. Abundante derrame pericardico (asterisco). c) Imagen axial de TC con contraste que
muestra un tejido hipodenso que infiltra la region periadrtica y perirrenal (cabezas de flecha), con compromiso de los hilios renales
e hidronefrosis bilateral secundaria (asteriscos). d) Imagen axial de RM en 4 camaras del corazon (secuencia cine de gradiente) que
muestra tejido hipointenso alrededor de la auricula derecha, septo interauricular y arteria coronaria derecha (cabezas de flecha).

Pequeno derrame pleural bilateral (asteriscos).
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de estructuras vecinas. La presentacion mas frecuente es
el dolor intenso lumbar bajo, abdominal y en los flancos. Si
se afectan los rifones o los uréteres puede dar lugar a una
uropatia obstructiva’'.

Las caracteristicas anatomopatologicas son la prolifera-
cioén fibroblastica con un infiltrado de células inflamatorias
consistente en linfocitos, macrofagos y células de endotelio
vascular?'.

La TC muestra una masa de tejido blando retroperi-
toneal, isodensa respecto al musculo adyacente (fig. 9).
La fibrosis inicial tiende a empezar cerca de la bifurca-
cion aodrtica y las arterias iliacas, y se puede extender
anteriormente hacia duodeno, pancreas y bazo, y craneo-
caudalmente desde el mediastino hasta el sacro. El grado de
realce después de inyectar contraste se correlaciona con la
actividad del proceso fibrético: en las fases agudas es mar-
cado, de hasta 20-60 UH; mientras que en la enfermedad
avanzada o cronica practicamente es inexistente®'. En la
RM el tejido fibrético tiene una baja intensidad de sefial en
las imagenes potenciadas en T1. La intensidad de senal
en T2 variara dependiendo del grado de inflamacioén activa
(y por lo tanto, de edema). Actualmente las pruebas de
imagen son insuficientes para diferenciar entre una fibrosis
retroperitoneal idiopatica y un proceso neoplasico subya-
cente, por lo que el diagnostico requerira de confirmacion
anatomopatologica.

Los corticosteroides solos o asociados a otros agentes
inmunosupresores mejoran los sintomas, reducen el tamano
de la masa retroperitoneal y, en ocasiones, resuelven las
complicaciones obstructivas, aunque en algunos casos puede
ser necesaria la intervencién quirrgica’'.

Sindrome de Erdheim-Chester. El sindrome de Erdheim-
Chester es una enfermedad sistémica rara, que anatomo-
patologicamente corresponde a una histiocitosis de células
no-Langerhans. Puede presentar manifestaciones variadas
segun los organos afectados: la afeccion osea es practi-
camente constante (osteoesclerosis metafisodiafisaria de
huesos largos [fig. 10a]), y la extraesquelética aparece en
cerca de la mitad de los pacientes, incluyendo la infiltra-
cion retroperitoneal, afeccion cardiovascular, del sistema
nervioso central, exoftalmos y enfermedades pulmonares
intersticiales. En las pruebas de imagen, cuando se afecta
la aorta, el tejido periadrtico esta infiltrado circunferencial-
mente desde la aorta ascendente hasta la bifurcacion iliaca
(imagen de «aorta con abrigo») (fig. 10b,c). Este infiltrado es
hipointenso en las secuencias de RM espin-eco potenciadas
en T1y T2 (fig. 10d)*>33.

Enfermedad esclerosante relacionada con la inmunoglobu-
lina 4. Esta enfermedad engloba un espectro de procesos
que cursan con fibrosis de varios 6rganos (predominante-
mente tejidos glandulares), elevacion de IgG e IgG4 séricas
y autoanticuerpos. La pancreatitis autoinmune es la mani-
festacion mas habitual dentro de esta entidad. La afeccion
aortica y de sus principales ramas es secundaria a un infil-
trado linfoplasmocitario (con numerosas células plasmaticas
IgG-positivas) con fibrosis irregular, localizado en la adven-
ticia del vaso, que da lugar al engrosamiento caracteristico
de la pared arterial en los estudios por imagen®*.

Aortitis iatrogénica
Aortitis radioinducida. La afectacion vascular por radia-
cion suele aparecer muchos anos (mas de 10) después de

Figura 11  Aortitis por farmacos en un varéon de 78 anos
con neoplasia vesical en tratamiento con gemcitabina. Imagen
axial de TC antes (a) y después (b) de iniciar el tratamiento,
que muestra un engrosamiento mural adrtico con captacion de
contraste (cabeza de flecha).

la exposicion a altas dosis de radioterapia. Aparecen trom-
bosis, seudoaneurismas, roturas, estenosis y calcificacion
mural acelerada de las arterias elasticas afectadas. Por
definicion, solo afecta a las arterias incluidas en el campo
irradiado® .
Aortitis secundaria a fdrmacos. La vasculitis inducida
por farmacos merece un apartado especial, puesto que
muchos agentes terapéuticos (como el propiltiouracilo, la
minociclina, los derivados retinoides o los antagonistas
del receptor de leucotrienos)*® han sido implicados en el
desarrollo de una enfermedad vascular inflamatoria. Los
pacientes acuden con sintomas muy variados, que van desde
fiebre de origen desconocido o mialgias, a una vasculitis
cutanea aislada o a una afectacion generalizada de 6rganos
internos®.

El diagnodstico se hace a menudo después de aumen-
tar la dosis o la reexposicion al farmaco. La vasculitis se
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Figura 12  Aneurisma micotico en un vardn de 70 afos con lumbalgia y febricula. TC con contraste intravenoso: a) Imagen axial
que muestra una aorta de paredes normales; b) masa de partes blandas periaortica (cabezas de flecha), afectando al ostium de
la arteria mesentérica superior y de las arterias renales (el mismo paciente, un ano después de la imagen a). Imagen axial de TC
con contraste (c) y reconstruccion MIP sagital (d), que muestran un aumento del tamano del aneurisma (asterisco), con paredes
muy irregulares (meses mas tarde que la imagen b). e) Imagen MIP sagital de TC con contraste después del tratamiento con una
endoprotesis adrtica Endurant 25 mm x 70mm (cabezas de flecha), por el elevado riesgo de rotura del aneurisma.
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resuelve tipicamente después de retirar el medicamento;
si los sintomas son graves se puede recurrir al trata-
miento con corticosteroides, plasmaféresis, hemodialisis o
ciclofosfamida®.

La gemcitabina es un analogo de los nucleodsidos que
se utiliza para tratar distintos canceres. Se han des-
crito multiples casos de vasculitis de pequeio y mediano
calibre, y alguno de aortitis, secundarios a gemcitabina
(fig. 11)%,

Aortitis infecciosas

Aunque la mayoria de los casos de aortitis tienen un
origen no infeccioso, siempre hay que considerar la posi-
bilidad de una infeccion porque el tratamiento es muy
distinto'. En condiciones normales, la aorta es
muy resistente a la infeccion. Las aortitis bacteria-
nas afectan habitualmente a un segmento aodrtico
ya lesionado con placas de arterioesclerosis o un
aneurisma'. La diseminacion es por contigiiidad desde
estructuras adyacentes, aunque también puede ser hema-
togena por émbolos sépticos en la sepsis o endocarditis
bacteriana?®.

Los aneurismas micoticos (aneurismas infectados) son
aquellos secundarios a una aortitis infecciosa en un vaso
vulnerable que acaba debilitando su pared y creando un
seudoaneurisma’.

La TC es la prueba de eleccion. Con ella se ve el
engrosamiento de la pared aodrtica, liquido periaortico o
acumulacion de tejido de partes blandas, aneurisma sacular
rapidamente progresivo y, ocasionalmente, aire en la pared
adrtica (fig. 12)*.

La infeccion por Salmonella es la causa mas habitual
de aortitis bacteriana por su tendencia a infectar tejidos
lesionados, como el endotelio vascular arterioesclerotico.
Representa un tercio de los casos. Muchas veces no hay his-
toria de gastroenteritis previa y los hemocultivos pueden ser
negativos hasta en el 50% de los casos, por lo que el diagnos-
tico a menudo es retrospectivo después de la intervencion
quirGrgica®. Otras causas frecuentes de aortitis infecciosa
son Staphylococcus aureus, Escherichia coliy Streptococcus
pneumoniae*' %,

La aortitis tuberculosa es infrecuente, aunque se espera
un aumento en su prevalencia por el aumento de la coinfec-
cion con el VIH y la aparicion de cepas multirresistentes?.
Normalmente se produce por extension directa desde
un foco adyacente de infeccion tuberculosa, como ade-
nopatias, pericarditis, empiema, espondilitis o abscesos
paravertebrales. La necrosis caseosa puede afectar a todo
el grosor de la pared adrtica, provocando una perfora-
cion y hemorragia masiva, o un hematoma perivascular y
seudoaneurismas®.

La infeccion por Treponema pallidum puede afectar
al sistema cardiovascular en su fase terciaria, normal-
mente como aortitis. Afecta a la aorta toracica ascendente
en un 60% de los casos y al arco adrtico en un
30%%. Las complicaciones habituales son la regurgita-
cion aortica, estenosis ostial coronaria y formacion de
aneurismas*.

Conclusiones

Los sintomas inespecificos hacen que la aortitis no suela
sospecharse y acabe siendo el radidlogo el que establezca
el diagnostico. El diagndstico etiologico debe realizarse
teniendo en cuenta otros datos como la edad y sexo del
paciente, los antecedentes patoldgicos y los hallazgos cli-
nicos, pues muchas de ellas forman parte de enfermedades
sistémicas.

Es esencial que el radidlogo conozca las caracteristicas
que hacen sospechar una enfermedad adrtica inflamatoria
con las técnicas de imagen: engrosamiento de la pared, este-
nosis y oclusiones vasculares, captacion mural de contraste,
masa de partes blandas periadrtica, gas intramural, aneu-
rismas, calcificaciones y trombos murales.

El radidlogo debe conocer las ventajas e inconvenientes
de las distintas técnicas de imagen que aportan informacion
relevante para tratar y seguir la evoluciéon de la aortitis.
Tanto la TC como la RM nos dan informacion sobre la pared
aortica y la afectacion de la luz vascular, y la PET-TC y la
RM son Utiles para monitorizar la actividad inflamatoria y
la respuesta al tratamiento.
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