
Reporte de caso

76 Rev. Fac Cien Med (Quito), 2016; 41(2): 

Escleritis necrotizante como presentación ocular
 de la granulomatosis de Wegener

Mónica Gabriela Larcos Andrade1

1 Postgradista del Servicio de Oftalmología, Universidad San Francisco de Quito -  Hospital Carlos 
Andrade Marín 

Rev. Fac Cien Med (Quito), 2016; 41(2):76-80
Recibido: 23/08/16; Aceptado: 12/11/16

Autor correspondiente: dramonica1982@hotmail.com

Resumen: 
La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica de pequeños vasos; su apa-

rente etiología es autoinmune y se caracteriza por la formación de granulomas en pequeños 
y medianos vasos, comprometiendo principalmente al aparato respiratorio y riñones. Se pre-
senta el caso de un paciente masculino de 78 años de edad quien refiere el inicio de enfermedad 
en octubre de 2013, con edema bipalpebral de ojo derecho seguido de exoftalmos e imposibili-
dad del cierre palpebral, acompañado de disminución importante de la agudeza visual, fiebre 
intermitente de 38oC, tos seca cianotizante con episodios de disnea. Luego de su admisión 
en el Hospital Carlos Andrade Marín, los estudios de imagen revelan masa orbitaria derecha 
siendo sometida a resección. La histopatología confirma el diagnóstico de granulomatosis de 
Wegener. Recibió tratamiento con esteroides y ciclosfosfamida, lográndose normalización de 
la función renal y resolución total de la sintomatología ocular. 
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Abstract:
Wegener’s granulomatosis (WG) is a systemic small vessel vasculitis with autoimmune etio-

logy, and it is characterized by the formation of granulomas in small and medium vessels, 
mainly involving the respiratory system and kidneys. It shows a case report of a 78-year-old 
male patient who reported the onset of the disease in October 2013, with palpebral edema of 
the right eye followed by exophthalmos and impossibility of lid closure, accompanied by a 
significant decrease in visual acuity. Intermittent fever of 38 degrees Celsius, cyanotizing dr 
cough with episodes of dyspnea. After his admission to the Carlos Andrade Marín Hospital, 
imaging studies revealed a right orbital mass undergoing resection. Histopathology confirms 
the diagnosis of Wegener’s granulomatosis. He received treatment with steroids and cycl phos-
phamide, achieving normalization of renal function and full resolution of the ocular symptom.
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Introducción 
La granulomatosis de Wegener (GW) es una 

vasculitis sistémica, necrotizante y granulomatosa; 
afecta al tracto respiratorio superior e inferior y ri-
ñón1. Heinz Klinger en 19312 y Friederich Wegener3 
en 1939 realizaron los primeros informes de la enfer-
medad; la descripción final y denominación como 
GW se atribuye a Godman y Churg en 1954, quienes 
describieron la tríada característica de la enfermedad3. 

Su diagnóstico se basa en las manifestaciones clínicas, 
la biopsia de los órganos afectados y la presencia de 
ANCA en el suero4. Las manifestaciones clínicas de la 
GW son diversas (ver cuadro 1); no obstante, la tríada 
clásica incluye la afección del tracto respiratorio su-
perior e inferior, riñón y región orbitaria. Las mani-
festaciones del pulmón y del riñón, al momento del 
diagnóstico sugieren una forma generalizada de la 
enfermedad y se asocian a peor pronóstico 9-11.

Cuadro 1. Manifestaciones clínicas de la granulomatosis de Wegener.

Presentación 
inicial %

Frecuencia 
total %

Tracto respiratorio superior
•	 Afección TRS
•	 Sinusitis
•	 Nasal

o	 Epistaxis
o	 Nariz en silla de montar

Otológicas
•	 Otitis media (serosa o supurativa)
•	 Pérdida auditiva (conductiva o sensorial)

Laringotraqueal
•	 Estenosis subglótica 

Lesiones orales
•	 Úlceras, gingivitis

Pulmonares
•	 Tos
•	 Hemoptisis
•	 Pleuritis
•	 Infiltrados
•	 Nódulos

Renales
•	 Glomerulonefritis

73
52-67
22-34

11

6-25
25

6-15
1
1

2-6
45
19
12
10
25
23

11-18

92-94
85

64-80
32

9-29
19-61

44
14-42
8-25
16

3-13
87-90

46
30
28
67
58
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En cuanto a la patogenia, la vasculitis es un 
proceso clínico patológico caracterizado por infla-
mación y a veces necrosis de las paredes de los vasos 
sanguíneos que conduce a la destrucción del vaso y 
ulterior daño tisular isquémico2.

Los signos oftalmológicos se presentan en 
el 20% a 50% de casos e incluye desde conjuntivitis 
hasta inflamación grave como queratitis, epiescleritis, 
escleritis (12%-27%), uveítis (2%-7%) y neuritis óp-
tica (12%-16%)5-7. La proptosis es una manifestación 
distintiva de la GW y es patente en el 15% a 57% de 
casos. Estas manifestaciones son secundarias a la vas-
culitis de los vasos de la retina o bien a la extensión 
del proceso granulomatoso hacia senos paranasales 
o tejidos blandos de la órbita. La afección ocular es 
una manifestación primordial de la GW que la distin-

gue de otras vasculitis sistémicas y de otras vasculitis 
ANCA positivas.

El diagnóstico se basa en la historia clínica y 
los hallazgos histopatológicos. Además, la presencia 
de ANCA, habitualmente con patrón de tipo cito-
plasmático (ANCAc), es un elemento de principal 
importancia en la orientación diagnóstica y facilita el 
diagnóstico en estadios iniciales. 

La GW en un inicio, fue considerada una en-
fermedad carente de tratamiento y de alta mortali-
dad4. Gracias al uso combinado de terapia inmuno-
moduladora y corticosteroides, cambió favorable en 
el pronóstico del paciente lográndose en la actualidad 
un alto porcentaje de remisiones, hasta en el 95% de 
casos12. El tratamiento actual de la enfermedad de 
Wegener, se ha dividido en dos fases: a) inicial o de 
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inducción de la remisión que implica el uso de tera-
pia inmunosupresora intensiva con la finalidad de 
controlar la actividad de la enfermedad y b) la fase 
de mantenimiento, menos intensa, cuyo objetivo es 
mantener la remisión y disminuir los efectos adversos 
asociados a los inmunosupresores 8,15.

Caso clínico
Paciente de sexo masculino, 78 años de edad, 

jubilado. Relata como antecedentes patológicos pan-
sinusitis crónica, hipoacusia mayor al 50%, artrosis de 
columna. Cursa un cuadro clínico de un año de evo-
lución caracterizado por masa a nivel de ojo derecho, 
con eliminación de secreción purulenta, disminución 
de la agudeza visual, tos y sintomatología urinaria. Es 
admitido en el Hospital Carlos Andrade Marín por 
dolor ocular y pérdida de visión ojo derecho; Al exa-
men oftalmológico, la agudeza visual del OD permite 
determinar que no existe percepción luminosa; el ojo 
izquierdo la agudeza es CD A 3 metros (ver figura 1). 

Figura 1. Protrusión ocular importante con secre-
ción ocular.

BMOD: desorganización de segmento anterior, 
secreción ocular amarillenta, ectropion inferior, con-
juntiva engrosada y friable, botón corneal presente que 
no permite ver detalles (ver figura 2).

Figura 2. Desorganización de segmento anterior total.

Resaltan los resultados de los estudios de 
imagen y laboratorio. Los marcadores tumorales 
fueron negativos no así los factores autoinmunita-
rios como el ANCAc positivo. La TAC evidencia 
una masa de aproximadamente 8 cm x 5 cm que 
desplaza al nervio óptico y a las celdillas etmoidales 
(ver figura 3).

Figura 3. Tac de órbita: lesión ocupativa que rechaza 
al nervio óptico acompañado de engrosamiento del 
seno maxilar con solución de continuidad.

Durante la estancia hospitalaria empeora el 
cuadro clínico. Por la presentación clínica, los estu-
dios complementarios y el estudio histopatológico de 
la biopsia de la tumoración se estableció el diagnós-
tico de granulomatosis de Wegener. A fin de evitar 
complicaciones subsecuentes al proceso infeccioso y 
al estar comprometido el nervio óptico, se optó por la 
exanteración ocular derecha (ver figuras 4 y 5).

Figura 4. Acto quirúrgico de extirpación de masa 
orbitaria.
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Figura 5. Exanteración orbitaria derecha.

Se remite la masa tumoral para estudio his-
topatológico reportándose múltiples células infla-
matorias y linfocitarias compatibles con granulo-
matosis de Wegener (ver figura 6 y 7).

Figura 6. Histopatología evidencia vasculitis ne-
crotizante en vasos de pequeño calibre, con necro-
sis fibrinoide y células gigantes.

Figura 7. Infiltrado inflamatorio mixto, de predo-
minio crónico plasmacelular, abundante, rodeando 
vasos de pequeño calibre con signos de vasculitis 
necrotizante.

Discusión
La escleritis necrotizante es característica de 

las patologías inmunológicas, tanto en vasculitis 
primarias como secundarias. La presentación clí-
nica puede no ser suficiente específica requirién-
dose de estudios complementarios sistémicos e 
histopatológicos del tejido escleral o conjuntival, 
como en el caso que se presenta. Revisten absoluta 
relevancia la detección sistémica de autoanticuer-
pos tipo ANCAp y ANCAc 15,18. 

La afectación oftálmica se presenta en el 50% 
de casos manifestándose con conjuntivitis, escleri-
tis, queratitis, uveitis, vasculitis retinales y orbitopa-
tías16,17. En el presente caso, ante la presunción clíni-
ca de vasculitis, se detectó la presencia de ANCAc 
circulante; posteriormente se realizó biopsia de la 
masa orbitaria demostrándose una vasculitis necro-
tizante que estableció el diagnóstico de GW. La de-
tección de ANCAc tiene un 90% de especificidad y 
95% a 100% de sensibilidad para establecer el diag-
nóstico de GW en su fase activa11,19.

Gracias al diagnóstico precoz y tratamiento 
adecuado con corticoides a altas dosis y ciclosfos-
famida en casos de granulomatosis de Wegener con 
afectación ocular, se controla la progresión hacia la 
ceguera, reduce la mortalidad por la enfermedad y 
se evita recidivas20. 

Luego de la exanteración, el paciente se en-
cuentra hemodinámicamente estable; mantiene su 
tratamiento con corticoides e inmunosupresores y 
acude a controles periódicos (ver figura 8).

Figura 8. Paciente después de exanteración 
durante los controles periódicos.

Conclusión 
La GW es una vasculitis ANCA positi-

va, granulomatosa y necrotizante; afecta al tracto 
respiratorio superior e inferior, riñón y órbita. El 
diagnóstico se basa en las manifestaciones clínicas, 
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estudios de imagen, determinación de ANCAc y 
estudios histológicos. Para el tratamiento es nece-
saria una fase de inducción con ciclosfosfamida y 
una fase de mantenimiento con otros inmunosu-
presores como azatioprina, metotrexate o micofe-
nolato. Se combina con corticosteroides.
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