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Granulomatosis de Wegener
Manuel Grajedd, Antonio Mier-Brisefid,Marte A Villafuertée’ Liliam Hernande%

RESUMEN La granulomatosis de Wegener es una vasculitis cuyo diagnéstico se hace cada vez con mayor frecuencia en México.
Describimos aqui un paciente masculino de 19 afios con 3 meses de evolucién inconstante con tos, congestién nasal, descarga
retronasal purulenta y fiebre. Inicialmente se manej6 como sinusitis, con mala respuesta al antibiético, afiadiéndose disnea,
expectoracion hemoptoica, ictericia y dolor abdominal. En la radiografia de térax se encontr6 infiltrado micro y macronodular
bilateral y el ecocardiograma mostré cardiomiopatia dilatada. Se sospeché sepsis y se inicié tratamiento, pero los cultivos fueron
negativos y la evolucién térpida. Se decidié hacer fibrobroncoscopia y en la biopsia transbronquial se encontraron datos de
angeitis. Habiendo descartado otras enfermedades sistémicas, se establecio el diagnéstico de granulomatosis de Wegener y se
inici6 manejo con prednisona y ciclofosfamida, logrando una mejoria espectacular.
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ABSTRACT Wegener’s granulomatosis is a vasculitis diagnosed with increasing frequency in Mexico. We reported here a 19 years
old male patient with a 3 month history of cough, nasal blockade, purulent postnasal drip and fever. The response to the initial
management as sinusitis was bad, and dyspnea, hemoptisis, ictericia and abdominal pain were added. Chest radiographs showed
bilateral micro and macronodular infiltrates, and the ecocardiogram detected dilated cardiomyopathy. Sepsis was suspected and
treated, but cultures were negative and the evolution was torpid. It was decided to perform fiberoptic bronchoscopy, and the transbronchial
biopsy showed evidence of angiitis. After other systemic diseases were excluded, a diagnosis of Wegener’s granulomatosis was
established and management with prednisone and cyclophosphamide was initiated, obtaining an spectacular improvement.

Key words: Wegener’s granulomatosis, vasculitis, angiitis

INTRODUCCION geitis) con base en el patrén histoldgico, historia clinica e
historia natural y diferencio a la granulomatosis de Wegener
clasica, que se caracteriza por presentar granulomas y vas-

culitis, localizados en vias aéreas superiores (frecuentemente

Las vasculitis que afectan al aparato respiratorio de causa
no infecciosa y las no relacionadas con colagenopatias

constituyen frecuentemente un problema diagndstico, ya
gue ocurren en una gran variedad de desérdenes y los
mecanismos etiopatogénicos no son bien conocidos en gran
cantidad de ellos. La vasculitis es un proceso clinico-pato-
I6gico caracterizado por inflamacién y, algunas veces,
necrosis de las paredes de los vasos sanguineos, lo que
puede llevar a la destruccion de los mismos con el conse-
cuente dafio tisular isquémico. En su origen bien puede
manifestarse como gran involucro de los vasos sanguineos
pulmonares (angeitis o capilaritis), o bien, ser parte de las
manifestaciones sistémicas de una enfermedad grave.
La granulomatosis de Wegener fue descrita inicialmente
por Klinger en 1931 y luego por Wegener en 1936. Poste-
riormente, Liebow clasificd a las granulomatosis dentro de
un grupo de enfermedades con alteraciones vasculares (an-
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también en senos paranasales), bronquios y pulmones y
cursar con glomerulonefritis, de la granulomatosis de We-
gener limitada, con las mismas lesiones exceptuando las de
los rifilones, y mencion6 ademas de éstas a la granulomato-
sis linfomatoidea, la granulomatosis necrosante sarcoideay
la granulomatosis broncocéntrica, que presentan caracte-
risticas clinicas e histopatoldgicas bien definidas.

En la actualidad, gracias a nuevos métodos diagndsti-
cos, en México se ha venido detectando con mayor opor-
tunidad y mas frecuentemente esta enfermedad, y se ha
venido mostrando una gran gama de variedades de pre-
sentacién y de asociaciones con otras patologias (Strep-
tococcus pneumoniae, virus de la hepatitis A [HAV]).

En el inicio fueron consideradas enfermedades caren-
tes de tratamiento y de alta mortalidad (90% a los 5 afios).
Sin embargo, el uso combinado de terapéutica inmunomo-
duladora, citotéxicos y corticosteroides (prednisona, ciclo-
fosfamida, metotrexate y sulfametoxazol-trimetoprim) ha
llevado a un cambio favorable en el pronéstico del paciente
con esta patologia y en la actualidad se logra un alto por-
centaje de remisiones, hasta en un 95% de los casos.
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Figura 1. Cardiomegalia con imagen de cor bovis, con ima-
gen sugestiva de “doble silueta” e infiltrado micronodular y
macronodular bilateral.

Figura 2. Ultrasonido hepatobiliar, en el que se encuentra
engrosamiento con imagen de doble pared vesicular.

PRESENTACION DEL CASO

Masculino de 19 afios de edad con antecedentes rele-
vantes de tipo alérgico y de contacto reciente con HAV.
Present6 un padecimiento de 3 meses de evolucién con
sintomas respiratorios altos, manifestados por tos y con-
gestion nasal, con aparente resolucién inicial con medi-
das generales. Un mes antes de ser visto presento re-
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caida posterior a la ingestion de cerveza en moderada
cantidad, esta vez manifestada por congestion nasal,
descarga retronasal purulenta, tos y fiebre, compatible
con un cuadro de sinusitis crénica agudizada y con culti-
VO positivo para S. pneumoniae. Se manejo inicialmente
con cefalosporina de cuarta generacion por via bucal,
misma que, al no existir mejoria, se cambié por moxi-
floxacino con apoyo de inhaloterapia. Aunque tuvo una
respuesta inicial satisfactoria, luego de 24 h presenté
recaida con acentuacion del cuadro febril, agregandose
disnea progresiva hasta hacerse intensa, oliguria con
retencion hidrica y expectoracion hemoptoica, y se afia-
did ictericia con dolor abdominal intenso y signo de Mur-
phy positivo, por lo que se decidid su internamiento.

A su ingreso se encontrd con cuadro clinico de difi-
cultad respiratoria, taquicardia de 160 por minuto, galo-
pe, taquipnea con frecuencia respiratoria de 35-40 por
minuto, febril (39°C), con ictericia y edema generaliza-
do. Enlos campos pulmonares se detectd un franco sin-
drome de condensacion pulmonar del lado derecho, pero
sin estertores u otros ruidos agregados. Se obtuvo es-
casa orina colurica y hematurica.

Radiol6gicamente se observaron infiltrados micro y
macronodulares bilaterales de predominio derecho (Fi-
gura 1). Los examenes de laboratorio mostraron: hemo-

Figura 3. Ecocardiograma del paciente, en el que se encon-
tro disfuncion biventricular con hipocinesia generalizada, tras-
torno de llenado de VI y fraccion de eyeccion del 40%.
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Figura 4. Tomografia computada del térax, donde se aprecian infiltrados nodulares bilaterales.

globina 13.9 g/dL; leucocitos 11,400; neutréfilos 85%;
eosindfilos 0%; glucosa 152 mg/dL; urea 43 mg/dL; crea-
tinina 1.7 mg/dL; bilirrubina directa 2.3 mg/dL; bilirrubina
total 3.8 mg/dL; ALT 174 U/L; AST 275 U/L; fosfatasa
alcalina 306 U/L; LDH 932 U/L; sodio 129 mEg/L, y pota-
sio 6.76 mEQ/L. En la gasometria arterial, tomada con
una FiO, de 21%, se encontro pH 7.365; PaO, 67 torr;
PaCO, 21 torr; HCO, 10.5 mEq/L; EB -12.5 mEq/L y
SatO, 95%. La busqueda de factor reumatoide fue ne-
gativa, GGT 234 U/L; AclgG HAV positivo; AclgM HAV
negativo, y HIV negativo.

Ante la sospecha de un cuadro séptico grave, se de-
termind realizar un manejo inicial basado en imipenem/
cilastatina, dopamina a dosis dopaminérgicas, digoxina,
terapia alcalina y apoyo diurético en infusién, con lo que
la respuesta inicial fue la de estabilizacion cardiovascu-
lar. Fue valorado por Gastrocirugia por presencia ultra-

Figura 5. Biopsia pulmonar, mostrando elementos inflamato-
rios de tipo cronico dispuestos en forma perivascular y que
afectan la pared (datos de angeitis evidente).
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sonogréfica de colecistitis aguda y hepatitis reactiva con
imagen de doble pared y engrosamiento de 12 mm (Fi-
gura 2), pero se descart6 que estas condiciones fueran
el foco desencadenante de su estado. En el segundo
dia de estancia se detectd un frote pericardico y, por
ecocardiograma, presencia de cardiomiopatia dilatada
restrictiva con disfuncion biventricular grave y compro-
miso de la fraccion de eyeccion (Figura 3). En la tomo-
grafia se detectaron condensaciones nodulares bilate-
rales (Figura 4).

Se realizaron diversos cultivos (hemocultivos, de ex-
pectoracion, urocultivo), siendo negativos. Los reactan-
tes de fase aguda fueron muy positivos (VSG 59 mm/h,
PCR 96 mg/L) y el factor reumatoide fue negativo. Debido
a los hallazgos, se determiné la presencia de enferme-

Figura 6. Radiografia de térax tomada después del tratamiento
a base de prednisona y ciclofosfamida.
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dad de tipo sistémico con repercusion a nivel de senos
paranasales, pulmén, corazon, rifién e higado, por lo que
se decidid, ademas de complementar los estudios inmu-
noldgicos (AAN, crioglobulinas, ANCA, inmunoglobulinas,
complemento) que resultaron negativos, el de realizar biop-
sias de cornetes y senos paranasales, que resultaron com-
patibles con sinusitis cronica con atrofia epitelial y signos
de actividad inflamatoria del proceso asociado a cambios
regenerativos acentuados. Se procedié a obtener biop-
sias pulmonares transbronquiales por fibrobroncoscopia,
asi como lavado broncoalveolar. Este tltimo mostro pre-
dominio de neutrdfilos (40%), mientras que la biopsia con-
cluy6 que existian elementos inflamatorios de tipo créni-
co como linfocitos e histiocitos que se disponian en forma
perivascular y que afectaban la pared (datos de angeitis
evidente) (Figura 5). Se intent6 efectuar biopsia pulmonar
a cielo abierto, misma que no se pudo realizar porque el
paciente al inicio del acto quirdrgico, y antes de abordar la
cavidad toracica, present6 estado de choque cardiogéni-
CO que requirid de manejo intensivo de aminas, con bue-
na respuesta.

Durante su estancia hospitalaria, presenta disminu-
cién importante de la agudeza visual, que revirtio des-
pués del inicio del corticosteroide.

Habiendo descartado enfermedades sistémicas como
lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, Churg
Strauss, Goodpasture, amiloidosis, sarcoidosis, crioglo-
bulinema, enfermedades intrinsecas y extrinsecas pul-
monares, asi como las de tipo infeccioso, y basados en
lo catastroéfico del cuadro y los estudios histolégicos, se
concluyo en la existencia de una granulomatosis de
Wegener, ya que se cumplieron al menos 3 de 4 crite-
rios mayores sugeridos por el Colegio Americano de
Reumatologia.

Una vez determinado este diagndstico se decidi6 ini-
ciar manejo con prednisona y ciclofosfamida, con lo que
se obtuvo una respuesta muy satisfactoria y se logré
mejoria a todos los niveles en forma espectacular (Figu-
ra 6), con disminucion notable de la silueta cardiaca,
desaparicion del galope, adecuada saturacion de O, y
mejoria en la mecanica y funcion respiratorias, recupe-
racion de la funcién renal con depuracion de creatinina
de 95% y resolucion de la hepatitis. El Unico aspecto
gue a la fecha el paciente contintia presentando es la
cardiomiopatia dilatada.

COMENTARIO

En este paciente se presentaron varias alteraciones cli-

nicas que lo hacen un caso interesante:

a) La confirmacion que la clinica es superior a los estu-
dios de gabinete y laboratorio, ya que el diagnéstico
en si se realizé al conformar los criterios clinicos para
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esta patologia, asi como las asociaciones de la en-
fermedad con enfermedades infecciosas tales como
la HAV y las causadas por Streptococcus pneumo-
niae. Es de llamar la atencion que en este caso el
resultado de cANCA fue negativo, y que hubo au-
sencia de eosinofilia, Gltimamente muy relacionada
a esta patologia. Desgraciadamente, no tuvimos la
posibilidad de realizar anticuerpos antiproteasa-3, que
quiza hubiera sido de ayuda al inicio del estudio del
paciente.

b) Lo grave de las manifestaciones sistémicas del pa-
ciente, involucrando sitios poco frecuentes descritos
en la literatura (ojos, corazdn, higado) que de alguna
manera a su ingreso confundieron el abordaje del
caso.

c) Lo cuestionable de la biopsia pulmonar a cielo abier-
to y lo efectivo de la biopsia transbronquial, siendo
esta Ultima menos agresiva y con menor riesgo para
el paciente.

d) Loimportante de la comunicacién en el equipo médico.

e) Lo necesario de estudios a gran escala para estable-
cery soportar las nuevas medidas diagnésticas y te-
rapéuticas en nuestro medio.
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