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Parálisis facial bilateral secundaria a 
granulomatosis de Wegener

RESUMEN

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad multisistémica au-
toinmunitaria de causa desconocida que provoca vasculitis de peque-
ños vasos, caracterizada por inflamación granulomatosa necrotizante, 
necrosis de tejidos y grados variables de vasculitis. El patrón clínico 
clásico es una tríada que afecta las vías aéreas superiores, los pulmones 
y los riñones; sin embargo, la granulomatosis de Wegener actualmente 
se reconoce como una enfermedad sistémica sumamente polimorfa 
que puede afectar cualquier órgano. Las manifestaciones otológicas 
ocurren en 19 a 61% de los casos y pueden ser la manifestación ini-
cial de la enfermedad; la otitis media serosa es la más común y puede 
acompañarse de parálisis facial que es poco frecuente, más aún si es 
bilateral con pocos reportes de casos en la bibliografía mundial, como 
el que comunicamos.

Palabras clave: granulomatosis de Wegener, vasculitis, parálisis facial, 
otitis media.
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Facial paralysis secondary to Wegener's 
granulomatosis

ABSTRACT

Wegener's granulomatosis is a multisystem autoimmune disease of 
unknown etiology that causes a small vessel vasculitis characterized by 
necrotizing granulomatous inflammation, tissue necrosis and varying 
degrees of vasculitis. The classic clinical model is a triad involving the 
upper airways, lungs and kidneys; however, Wegener's granulomatosis 
is now recognized as a highly polymorphic systemic disease that can 
affect any organ. Otologic manifestations occur in 19-61% of cases and 
may be the initial manifestation of the disease; serous otitis media is the 
most common and may be accompanied by facial paralysis, which is 
rare and even more if it is bilateral, with few reports cases in the world 
literature as the one presented below.

Key words: Wegener’s granulomatosis, vasculitis, facial paralysis, otitis 
media.
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ANTECEDENTES

La granulomatosis de Wegener es una vasculitis 
necrotizante que puede afectar a los vasos de 
mediano y pequeño calibre de cualquier órgano. 
Es una enfermedad multisistémica autoinmu-
nitaria de caua desconocida. Según el grado 
de afectación se clasifica en: forma localizada 
en las vías respiratorias superiores o inferiores, 
forma sistémica temprana y forma clásica o 
generalizada.1 La granulomatosis de Wegener 
la describió Klinger en 1931 y Wegener la ca-
racterizó en 1936; Goodman y Churg precisaron 
su patrón anatomopatológico en 1954. La tríada 
clásica consiste en lesiones granulomatosas ne-
crotizantes en las vías respiratorias superiores 
o inferiores, vasculitis necrotizante focal que 
casi siempre afecta los pulmones y glomerulo-
nefritis con granulomatosis, trombosis capilar y 
necrosis.2,3 Las manifestaciones otológicas ocu-
rren en 19 a 61% de los casos, y pueden ser la 
manifestación inicial de la enfermedad, incluso, 
en 33%.4 La afección neurológica inicial se en-
cuentra en menos de 5% y durante el curso de 
la enfermedad en 22 a 54%. La actividad en el 
sistema nervioso central (10%) se distingue por 
infartos cerebrales, hemorragia, cerebritis, me-
ningitis crónica, déficit focal o crisis convulsivas, 
diabetes insípida o cefaleas crónicas. Las alte-
raciones del sistema nervioso periférico (22%) 
son la mononeuritis múltiple y la polineuritis.5-7 
Estas manifestaciones neurológicas, excepto la 
diabetes insípida, también pueden observarse en 
otras vasculitis ANCA positivas. La afectación del 
nervio facial se ha descrito durante la evolución 
de la enfermedad, aunque es muy raro que se 
manifieste como síntoma inicial y más aún en 
la forma de una parálisis facial bilateral porque 
ésta es poco frecuente y generalmente sobrevie-
ne como manifestación de alguna enfermedad 
sistémica, las más comunes son: enfermedad de 
Lyme, síndrome de Guillain-Barré, sarcoidosis, la 
granulomatosis de Wegener es menos común. Se 
comunica el caso de un paciente con otitis media 
serosa, posteriormente hipoacusia y parálisis 

facial bilateral, en el que la imagen radiológica 
mostró múltiples nódulos pulmonares de los que 
se tomaron biopsia que confirmó el diagnóstico. 

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 62 años de edad, sin an-
tecedentes de importancia con padecimiento de 
nueve meses de evolución al manifestar dolor 
en el tórax anterior acompañado de cefalea ho-
locraneana intensa, lateralización hacia el oído 
izquierdo, otalgia e hipoacusia progresiva. Acudió 
al servicio de Otorrinolaringología siete meses 
después, la otoscopia directa reveló abundante 
material purulento en el conducto auditivo; se 
realizó miringotomía, el diagnóstico fue otitis 
media serosa; se dio tratamiento antibiótico y 
analgésico con alivio parcial de los síntomas. 
La tomografía de oído y senos paranasales re-
portó sinusitis crónica de los senos etmoidales y 
maxilares, tumor en la nasofaringe; oído medio 
izquierdo con opacidad heterogénea densidad 
de 26 a 48 UH, membrana timpánica conservada 
(otitis media supurada), mastoides con opacidades 
heterogéneas en cantidad moderada (mastoiditis 
crónica). La biopsia de la lesión en la nasofa-
ringe reportó inflamación crónica inespecífica 
con coágulo hemático sin evidencia de células 
neoplásicas. Dos meses después el paciente tuvo 
parálisis facial bilateral periférica y se confirmó 
hipoacusia conductiva severa. Al persistir con 
cefalea, otalgia, hipoacusia, pérdida ponderal 
de 30 kg, fiebre intermitente no cuantificada y 
disfagia, acudió al hospital donde fue ingresado. 
Signos vitales: presión arterial 100/60 mmHg, 
frecuencia respiratoria 18 x minuto, frecuencia 
cardiaca 80 x minuto, temperatura 37.5ºC. Se 
encontró alerta, despierto, con escala de Glasgow 
de 15 puntos, estaba caquéctico, pálido, con la 
cavidad oral deshidratada, sin datos de actividad 
tumoral, no se palparon adenomegalias axilares ni 
en el cuello, sin alteraciones cardiorrespiratorias 
ni abdominales, había disminución de la fuerza 
muscular en las cuatro extremidades, sensibilidad 
conservada y parálisis facial bilateral.
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El paciente fue valorado por el servicio de 
Otorrinolaringología en el que se realizó mi-
ringotomía en ambos conductos auditivos con 
membrana timpánica engrosada y abundante 
secreción mucohialina, se colocaron tubos de 
ventilación bilaterales. Los exámenes de labo-
ratorio arrojaron los siguientes datos: Hb 9.5, 
leucocitos 11,780, neutrófilos 8,310, VCM 90, 
plaquetas 574,000, Tp 14.7 seg, INR 1.27, TTp 
33.8, glucosa 139.4, urea 36.6, creatinina 0.9, 
sodio 126, potasio 3.8, cloro 93. La punción 
lumbar y el análisis del líquido cefalorraquídeo 
fueron normales. 

El estudio de electroneurografia reportó: seve-
ra neuropatía axonal para el nervio facial de 
manera bilateral para las tres ramas afectadas. 
Los potenciales evocados auditivos del tallo 
cerebral fueron anormales por la existencia de 
prolongación de todos los componentes desde 
niveles periféricos y centrales, lo que denotaba 
afectación bilateral de la porción distal del nervio 
acústico de predominio derecho. La telerra-
diografía de tórax mostró nódulos pulmonares 
múltiples bilaterales (Figura 1), por lo que se 
solicitó tomografía axial computada de tórax 
que reportó: lesión apical pulmonar izquierda 
de 4 cm, espiculada, de bordes mal definidos y 
al menos tres lesiones más en el pulmón dere-
cho espiculadas y de las mismas características 
hiperdensas con densidad de tejidos blandos, 
sin evidencia de lesiones óseas; el diagnóstico 
inicial fue cáncer pulmonar (Figura 2). 

El paciente fue valorado por el servicio de 
Oncología médica; sin embargo, al no haber 
diagnóstico histopatológico no fue posible 
prescribir tratamiento sistémico. El servicio de 
Radiología mencionó que no era posible tomar 
biopsia por guía tomográfica, por lo que se so-
licitó valoración a Cirugía de Tórax; se decidió 
tomar biopsia pulmonar a cielo abierto con 
reporte de nódulos pulmonares múltiples de 
aproximadamente 2.5 cm semiduros en ambos 
hemitórax. El reporte histopatológico de la 

Figura 1. Nódulos pulmonares en ambos hemitórax.

Figura 2. Tomografía axial computada de tórax que 
muestra imágenes espiculadas apical izquierda y dos 
más del lado derecho.

biopsia fue nódulo pulmonar compatible con 
vasculitis necrotizante de vasos de pequeño ca-
libre (granulomatosis de Wegener). Figuras 3 y 4.

Se complementó con anticuerpos anticitoplasma 
de neutrófilo-P (p-ANCA) que fue positivo. Se ini-
ció tratamiento con bolos de metilprednisolona 1 
g al día, pero evolucionó hacia el deterioro con 
insuficiencia respiratoria que ameritó manejo 
avanzado de la vía aérea, ventilación mecánica, 
neumonía nosocomial por Pseudomonas aeru-
ginosa, choque séptico y muerte.

DISCUSIÓN

La granulomatosis de Wegener es una enfer-
medad compleja en la que intervienen varias 
especialidades médicas en el diagnóstico y 
tratamiento. Las primeras manifestaciones de 
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nasal, rinorrea serosanguinolenta, dolor ardoro-
so en la región nasosinusal, cefalea, pólipos e 
incluso costras nasales pueden encontrarse en 
sujetos que viven en ciudades con altos índices 
de contaminación y baja humedad8 sin que 
hagan sospechar alguna otra enfermedad. Si 
bien se ha demostrado que la granulomatosis 
de Wegener es una enfermedad sistémica, ésta 
puede manifestarse de manera localizada con 
síntomas iniciales que abarcan únicamente 
el oído, la nariz y la faringe, entre ellos: otitis 
media serosa, mastoiditis, hipoacusia, sordera y 
parálisis facial. El otorrinolaringólogo constituye 
una parte esencial del equipo multidisciplinario 
involucrado en el diagnóstico y tratamiento de 
la enfermedad. Las manifestaciones otológicas 
ocurren en 19 a 61% de los casos y pueden ser 
la manifestación inicial de la enfermedad, inclu-
so, en 33%.3,9,10 Es importante considerar este 
diagnóstico como posibilidad en estados atípicos 
o resistentes a tratamientos habituales de otitis 
media serosa. Los síntomas otológicos pueden 
ser los primeros signos de la granulomatosis de 
Wegener y pueden preceder al diagnóstico pri-
mario incluso por años. La otitis media serosa es 
el hallazgo otológico más común y el oído medio 
es el sitio anatómico en el que se asientan con 
mayor frecuencia las lesiones de la enfermedad. 
Las afecciones del oído en la granulomatosis de 
Wegener se dividen en: 1) otitis media serosa, 
2) otitis media crónica, 3) déficit neurosenso-
rial, 4) vértigo y 5) parálisis del nervio facial 
con pérdida de la audición. La otitis media 
serosa y la pérdida de la audición conductiva 
se observan en 25 y 14% de los pacientes, 
respectivamente, como formas de aparición 
de la enfermedad.11-13 La afección del nervio 
facial se ha descrito durante la evolución de la 
misma, aunque es muy raro que se manifieste 
como síntoma inicial y más aún en la forma de 
parálisis facial bilateral.10 La bibliografía mundial 
reportó 22 casos de parálisis facial unilateral 
hasta 200111 y hasta hoy sólo hay ocho publi-
caciones de parálisis facial bilateral secundaria 
a granulomatosis de Wegener.9-16

Figura 3. Parénquima pulmonar rodeado de denso 
infiltrado inflamatorio mixto, con formación de granu-
lomas, además de un infiltrando linfocitario en los 
vasos de pequeño calibre, con necrosis y destrucción 
de su pared.

Figura 4. En la pared arteriolar se observa infiltrado 
mononuclear intenso, además de estar rodeado de 
infiltrado linfoplasmocitario, histiocitos y células 
gigantes a nivel perivascular.

algunas vasculitis ocurren en órganos de la ca-
beza y cuello; sin embargo, pocos especialistas 
las diagnostican de manera temprana porque las 
infecciones y las alergias son más comunes. Los 
signos y síntomas, como epistaxis, obstrucción 
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En un artículo publicado por Martínez y su 
grupo se hace mención que tuvieron dos casos 
de parálisis facial, uno de ellos bilateral; sin 
embargo, el reporte de ese caso no se encontró 
en la bibliografía. 

De estos ocho casos reportados en todo el 
mundo, en seis la parálisis sobrevino en el trans-
curso de la hospitalización, primero unilateral 
y posteriormente bilateral9-11,14-16 y sólo en dos 
casos fue bilateral desde el inicio o durante el 
transcurso de la enfermedad,12,13 por lo que el 
caso comunicado sería el noveno de parálisis 
facial bilateral secundario a granulomatosis de 
Wegener y el primero reportado en México. 
La parálisis del nervio facial se explica por la 
compresión del nervio a través del oído medio, 
especialmente en su trayecto por el canal de 
Falopio cuando éste es dehiscente o debido a la 
existencia de una vasculitis que afecta los vasos 
de pequeño calibre del nervio. Esto explica 
los síntomas otológicos del oído medio (dolor, 
otitis media serosa, otalgia), debido a que los 
granulomas se asientan en el hueso temporal y 
la rinofaringe. La parálisis facial es mucho más 
rara que el resto de las manifestaciones otoló-
gicas, sola o en combinación con discapacidad 
auditiva y más extraño que sea la primera ma-
nifestación de la enfermedad.17 El diagnóstico 
diferencial debe incluir sarcoidosis, poliarteritis 
nodosa, tumores malignos del hueso temporal, 
faringe y parótida.18,19 El diagnóstico de granu-
lomatosis de Wegener debe basarse en los 
resultados de la toma de biopsia de lesiones 
sospechosas en rinofaringe, riñón o pulmones. 
Las biopsias tomadas de tejido sospechoso de la 
rinofaringe, oído medio y mastoides no hacen el 
diagnóstico porque los resultados no son con-
cluyentes al reportar lesiones granulomatosas e 
inflamatorias inespecíficas, como se demuestra 
en este caso. La existencia de nódulos pulmo-
nares diseminados en ambos hemitórax debe 
hacer la sospecha diagnóstica. Las biopsias 
tomadas de las lesiones de pulmón tienen 

mayor especificad y sensibilidad para hacer el 
diagnóstico que las del oído medio.11 Los an-
ticuerpos anticitoplasma de neutrófilo (ANCA) 
juegan un papel importante en el diagnóstico 
de la enfermedad. Se describen tres patrones 
de ANCA: citoplasmático c-ANCA, perinuclear 
p-ANCA y atípico.

Estos anticuerpos dañan el endotelio vascular 
causando necrosis. Los títulos de c-ANCA son 
positivos sólo en 50% de los casos cuando los 
síntomas están confinados al oído medio, por 
lo que es difícil hacer el diagnóstico porque las 
biopsias tomadas de esta región habitualmente 
no son concluyentes. Los c-ANCA son suma-
mente específicos cuando la enfermedad está 
activa. Los p-ANCA se correlacionan con otros 
tipos de vasculitis y con glomerulonefritis idio-
pática; sólo en 10% de los casos son positivos 
en granulomatosis de Wegener.12,14,20,21

El tratamiento comentado en la bibliografía se 
basa en la combinación de esteroides y fármacos 
inmunosupresores cuando hay participación del 
oído medio y su comienzo es agudo. Finalmente, 
esta combinación es el tratamiento estandari-
zado contra la granulomatosis de Wegener. La 
ciclofosfamida prescrita en combinación con 
esteroides ayuda a disminuir la dosis de estos 
últimos, que se administran a dosis altas para 
controlar la vasculitis, de manera que se deno-
mina a la ciclofosfamida un “economizador de 
esteroides”.14,22 

Las concentraciones de ANCA se han utilizado 
como marcadores para el control y actividad de 
la enfermedad, así como su remisión posterior 
al tratamiento médico.23 Si la enfermedad no 
es tratada sigue un curso rápidamente fatal y 
cerca de 82% de los pacientes fallece durante el 
siguiente año; las principales causas de muerte 
son: enfermedad renal crónica, sepsis y disfun-
ción multiorgánica después de diagnosticarse, 
como sucedió en este caso. 
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CONCLUSIONES

Este caso cobra relevancia debido a que el 
paciente cursó con parálisis facial bilateral 
secundaria a granulomatosis de Wegener que 
es extremadamente rara, y es el noveno caso 
reportado en la bibliografía mundial y primero 
en México; tuvo patrón p-ANCA, lo que sólo 
ocurre en 10% de los casos y también es poco 
frecuente; al inicio de los síntomas los c-ANCA 
fueron negativos y la biopsia tomada de la rinofa-
ringe no fue concluyente para el diagnóstico de 
la enfermedad, como lo refiere la bibliografía. 
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