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Niño de 10 años de edad, quien inició su padeci-
miento tres semanas previas a su muerte, con 
rinorrea hialina, estornudos y tos productiva; 
se trató con antibióticos, pero después de una 

semana se agregó fiebre de 39.5° C, continuó con el mismo 
régimen médico y antipiréticos, no mejoró e inició con 
dificultad respiratoria, con saturaciones menores a 80%, 
diaforesis, accesos intensos de tos y frecuencia cardiaca  
de 20 latidos por minuto, a pesar de la administración de 
diversos esquemas de antibióticos. La radiografía de tórax 
mostró infiltrados difusos bilaterales (figura 1). Continuó 
con daño al estado general y a pesar de las maniobras de re-
animación básica y avanzada, se  diagnosticó su muerte.

HALLAZGOS EN LA AUTOPSIA

Los hallazgos macroscópicos fueron: pulmones con 
múltiples áreas rojas congestivas y de consistencia re-
nitente (figura 2); los microscópicos consistieron en: 
ambos  pulmones afectados en forma difusa por lesiones 
necroinflamatorias, las cuales dañaron los vasos de peque-
ño calibre; éstas consistieron en necrosis fibrinoide, con 
histiocitos dispuestos en seudoempalizada, denominados 

Figura 1. Radiografía de tórax que muestra infiltrados difusos 
bilaterales.

Figura 2. Pieza macroscópica de bloque pulmonar con áreas 
congestivas multifocales.
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Figura 6. Fibras elásticas. Pérdida de la capa interna por vascu-
litis.

granulomas necrosantes (figuras 3 a 5).  La tinción para 
fibras elásticas mostró pérdida de la continuidad  de la 
capa interna y células inflamatorias mononucleares que 
infiltraban todo el espesor de las paredes (figura 6). Los 
alvéolos estaban parcialmente ocupados por hemorragia 
reciente y antigua.

Figura 3. Lesión vascular. Necrosis en seudoempalizada. 

Figura 4. Vaso de pequeño calibre con inflamación granulomatosa 
necrosante.

DISCUSIÓN

La descripción inicial del padecimiento consiste en la 
tríada: vasculitis necrosante granulomatosa del aparato 

respiratorio, vasculitis sistémica y glomerulonefritis ne-
crosante focal. La edad promedio de manifestación es de 
50 años, con ligero predominio de afección en los hombres 
(1.7:1). La incidencia en Estados Unidos es de 3 por cada 
100,000 habitantes adultos.1 La manifestación en pacientes 
pediátricos es menor, de 1 en 2,000,000 de habitantes, y la 
edad media de aparición es a los 19 años.2 Recientemente 
se describió la variante de tipo limitante, que afecta sólo 
el aparato respiratorio y cuya lesión característica es 
la vasculitis granulomatosa necrosante en los vasos de 

Figura 5. Vaso de pequeño calibre con formación de granuloma 
perivascular.
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pequeño calibre; representa 25% de todos los casos de 
granulomatosis de Wegener.3 La manifestación clínica de 
tipo limitante se divide en granulomatosa y vasculítica, 
con signos y síntomas de rinorrea persistente, descargas 
nasales purulentas y sanguinolentas que no responden al 
tratamiento médico convencional; también se producen 
úlceras en la mucosa nasal y oral; otalgias, otorrea, dis-
nea, hemoptisis, traqueítis y síntomas inespecíficos, como 
fiebre, sudor nocturno y pérdida de peso.

Los órganos afectados más frecuentemente son los 
pulmones (85%), además de los oídos, la nariz y la gar-
ganta (90%).

Los criterios histológicos de granulomatosis pulmonar de 
Wegener se dividen en mayores y menores (cuadro 1).4

El diagnóstico se establece por la coexistencia de C-
ANCA (anti-PR3), con especificidad de 90-95%. Debido 
Cuadro 1. Criterios histológicos de granulomatosis pulmonar de 
Wegener

Mayores Menores 

1. Vasculitis

2. Necrosis

3. Inflamación granulo-
matosa

1. Parénquima
Fibrosis intersticial
Neumonía lipoidea
Hemorragia alveolar
Fibrosis intraluminal
Agregados linfoides
Xantogranulomas
Acumulación de macrófagos 
alveolares

2. Bronquial
Bronquiolitis crónica
Bronquiolitis aguda
Bronconeumonía
Granulomatosis broncocéntrica
Bronquiolitis folicular
Estenosis bronquial

a que los títulos positivos de C-ANCA pueden observarse 
en otras alteraciones (artritis reumatoide, lupus eritema-
toso sistémico y otros tipos de vasculitis), es importante 
realizar la biopsia de pulmón, como prueba confirmatoria 
de elección.5

La supervivencia en pacientes sin tratamiento es de 
cinco meses,6 pero la media aumenta a 12 meses con tra-
tamiento a base de esteroides.7 Algunos autores señalan 
que la remisión completa puede lograrse de tres a seis 
meses, con dosis diaria de ciclofosfamida (1.5 a 2 mg/kg) 
en combinación con prednisona.8
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