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INFORME DE CASO

Granulomatosis de Wegener. Informe de caso

Dr. Osmany Enrique Gamez Diaz, Dra. Ada Alicia Aparicio Rodriguez, Dr. José Miguel Santana Villar

Hospital Clinico Quirurgico “Arnaldo Milidn Castro”, Santa Clara, Villa Clara, Cuba

RESUMEN

Se presenta un paciente que acudi6 a la
Consulta de Otorrinolaringologia con
secreciones nasales abundantes vy
fétidas, obstruccion nasal, aumento de
volumen de la nariz de aspecto tumoral y
dolor de un afo de evoluciébn; una
biopsia previa solo mostraba necrosis. Se
le impuso tratamiento pero no mejoro.
Presentdé mayor obstruccién nasal y se
realiz6 una nueva biopsia de mucosa
nasal; se diagnostic6 como una
granulomatosis de Wegener. Lo
interesante del caso radica en la
dificultad para realizar el diagndstico
pues clinicamente simulaba un tumor y
en las biopsias predominaba la necrosis,
con solo escasas areas de granulomas.

Palabras clave: granulomatosis con
poliangeitis; vasculitis

INTRODUCCION

ABSTRACT

It presents a patient who comes to
Otorhinolaryngology Consultation with
abundant nasal and secretions and fetids,
nasal obstruction, increased volume of
the nose with tumor appearance and pain
of one year of evolution; a previous
biopsy only showed necrosis. Treatment
was imposed but it did not improve.
Presented a greater nasal obstruction
and a new nasal mucosa biopsy was
performed; it was diagnosed as a
Wegener's granulomatosis. The
interesting thing about the case lies in
the difficulty in making the diagnosis
because clinically it simulated a tumor
and in the Dbiopsies the necrosis
predominated, with only a few areas of
granulomas.

Key words: granulomatosis with
polyangiitis; vasculitis

La granulomatosis de Wegener es una vasculitis sistémica, de causa desconocida,
que afecta a vasos de pequefio y mediano calibre.’ Se caracteriza por la
afectacion del aparato respiratorio y los rifiones, pero puede afectar a otros
organos. El diagndstico se basa en las manifestaciones clinicas y la histopatologia
de los 6rganos afectados con presencia de granulomas necrosantes y anticuerpos
anticitoplasma de neutréfilo ANCA. Es poco frecuente y se requiere un alto indice

de sospecha para el diagnéstico precoz.™

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente masculino, blanco, de 71 afios de edad, con antecedentes patoldgicos
personales de diabetes mellitus tipo 1 e hipertension arterial desde hace 41 afios,
controlado con insulina simple y enalapril. Refirid6 que hacia aproximadamente un
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ano presentaba dificultad para respirar por la nariz acompafnada de abundantes
secreciones. En una biopsia realizada se informad: tejido con abundante necrosis e
inflamaciébn aguda, sin tumor en la muestra enviada. Se le impusieron
tratamiento antibiético y medidas locales, pero no mejoro, por lo que fue remitido
por su area de salud a la Consulta de Otorrinolaringologia del Hospital Provincial
Universitario “Arnaldo Milian Castro” de la Ciudad de Santa Clara, Provincia de
Villa Clara, porque presentaba inflamacién y dolor nasal, pérdida de peso, fiebre y
malestar general, que se habian intensificado en el dltimo mes.

Al examen fisico se observé aumento de volumen de la hemicara derecha con
eritema, edema y dolor a la palpacion y aumento de volumen de la piramide
nasal, con mayor compromiso de la fosa nasal derecha (figura 1). En la rinoscopia
anterior se constaté mucosa nasal congestiva e inflamada, con abundantes
secreciones nasales serohematicas, fétidas y costras blanquecinas (figura 2).

Figura 1. Aumento de volumen de Figura 2. Costra blanquecina en la fosa
toda la piramide nasal con mayor nasal derecha, dolorosa a la palpacion,
compromiso de la fosa nasal derecha acompafiada de rinorrea serohemética

Presentaba, ademaéas, edema blando, frio y de facil godet en los miembros
inferiores hasta el nivel de los tobillos.

En los estudios complementarios indicados se constatd hiperglicemia, proteinuria,
hematuria microscopica, leucocituria, cilindruria, creatininas elevadas e
hipoalbuminemia. El ultrasonido abdominal inform6é ambos rifiones de contornos
normales y aumento de la ecogenicidad grado I. Se le hicieron dos radiografias:
la de los senos perinasales mostré ocupacion de los senos maxilar y etmoidal
derechos y la de torax una afectaciébn parenquimatosa pulmonar dada por la
presencia de nddulos en parénquima pulmonar. En el estudio renal se apreci6é una
glomerulonefritis focal segmentaria.

Se le realiz6 una nueva biopsia de mucosa nasal y el Especialista en Anatomia
Patolégica informé sobre la presencia de extensas areas de necrosis e inflamacion
aguda, con presencia de colonias bacterianas (figura 3), solo en pequefias zonas
se pudieron encontrar vasos con inflamacion cronica alrededor y algunas células
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gigantes (figuras 4 y 5); finalmente se pudo llegar al diagndstico histologico de
granulomatosis de Wegener.

N O

Figura 3. Abundante inflamacioén aguda y colonias bacterianas

Figura 4. Pequefio granuloma con una célula gigante alrededor de un vaso necraético (flecha)
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Figura 5. Vaso sanguineo parcialmente necrosado con inflamacion granulomatosa a su alrededor

En correspondencia con los criterios clinico e histologico se confirmé el
diagnostico de granulomatosis de Wegener y se inicio, de forma inmediata, el
tratamiento con enfoque multidisciplinario (Especialidades de
Otorrinolaringologia, Nefrologia y Reumatologia) con prednisona (tableta de
5mg), 1mg/kg/dia, y ciclofosfamida (tableta de 50mg), 2mg/kg/dia, por via oral;
una vez logrado el control de las manifestaciones clinicas (después de cuatro
semanas) se disminuyeron las dosis. Localmente se realizaron lavados nasales
con suero fisioldgico y se aplicé neobatin ungltento.

El paciente respondié al tratamiento. Fue egresado y posteriormente controlado
en consultas médicas periddicas.

DISCUSION

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco frecuente, lo que puede
conducir a un manejo inadecuado y a un retraso en el diagnostico en muchos
casos.”? Tiene una prevalencia de tres casos por cada 100 000 habitantes,> por lo
que son escasas las publicaciones a nivel nacional e internacional referentes a
este tema, lo que motivé la presentacion de este paciente.

Es una enfermedad autoinmune de etiologia desconocida que se caracteriza por
ser una vasculitis con compromiso de vasos de pequefio y mediano calibre,
principalmente en la nariz, los senos paranasales, los oidos, los pulmones y los
rilones; en algunos casos otras zonas también pueden estar afectadas. Esta
enfermedad puede ser grave y es importante un tratamiento oportuno.3®
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Las manifestaciones clinicas de la granulomatosis de Wegener son diversas; no
obstante, la triada clasica es la afeccidon del tracto respiratorio superior e inferior,
asi como del rindén. Las manifestaciones del pulmon y del rindn al momento del
diagndstico indican una forma generalizada de la enfermedad y se asocian a un
peor prondstico,’ como en el paciente que se presenta.

El Colegio Americano de Reumatologia definié cuatro criterios para el diagndéstico
de la granulomatosis de Wegener;?* este paciente cumple con tres: secrecién
nasal purulenta, sedimento wurinario con microhematuria e inflamacion
granulomatosa en la biopsia. No se constataron alteraciones en la radiografia de
térax, aunque estudios afirman que la afectacion pulmonar se presenta en un
45% como manifestacion inicial y en un 87% en el curso de la enfermedad.

El alto indice de sospecha que se requiere para el diagnéstico precoz de esta rara
enfermedad en la practica médica cotidiana solo es posible lograrlo con el
reconocimiento de sus manifestaciones clinicas.®®

Se presenta en la mediana edad y cursa frecuentemente con sinusitis, infecciones
de oido cronicas, epistaxis, uUlceras en fosas nasales y dolor nasal, como en este
caso.?

Desde un punto de vista anatomo-patoldgico es importante que el médico de
asistencia sospeche la enfermedad y lo plasme en la solicitud de biopsia, pues
estos casos suelen requerir de una exhaustiva busqueda de los granulomas, los
que son imprescindibles para el diagndéstico, principalmente cuando predominan
la necrosis y la inflamacioén, como ocurrié en este paciente.
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