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Resumen:

La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica de pequeiios vasos; su apa-
rente etiologia es autoinmune y se caracteriza por la formacion de granulomas en pequefos
y medianos vasos, comprometiendo principalmente al aparato respiratorio y rifiones. Se pre-
senta el caso de un paciente masculino de 78 afios 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, acompaiiado de disminucién importante de la agudeza visual, fiebre
intermitente de 38°C, tos seca cianotizante con episodios de disnea. Luego de su admision
en el Hospital Carlos Andrade Marin, los estudios de imagen revelan masa orbitaria derecha
siendo sometida a reseccion. La histopatologia confirma el diagndstico de granulomatosis de
Wegener. Recibio tratamiento con esteroides y ciclosfosfamida, lograndose normalizacion de
la funcién renal y resolucidn total de la sintomatologia 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 Marin 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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Introduccion

La granulomatosis de Wegener (GW) es una
vasculitis sistémica, necrotizante y granulomatosa;
afecta al tracto respiratorio superior e inferior y ri-
ion'. Heinz Klinger en 1931% y Friederich Wegener®
en 1939 realizaron los primeros informes de la enfer-
medad; la descripcion final y denominacién como
GW se atribuye a Godman y Churg en 1954, quienes
describieron la triada caracteristica de la enfermedad®.

Su diagnostico se basa en las manifestaciones clinicas,
la biopsia de los 6rganos afectados y la presencia de
ANCA en el suero. Las manifestaciones clinicas de la
GW son diversas (ver cuadro 1); no obstante, la triada
clasica incluye la afeccion del tracto respiratorio su-
perior e inferior, rifidn y region orbitaria. Las mani-
festaciones del pulmoén y del rifién, al momento del
diagnostico sugieren una forma generalizada de la
enfermedad y se asocian a peor pronostico®*.

Cuadro 1. Manifestaciones clinicas de la granulomatosis de Wegener.

Tracto respiratorio superior
o Afeccion TRS
o Sinusitis
o Nasal
o  Epistaxis
o  Nariz en silla de montar
Otologicas

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

Laringotraqueal

« Estenosis subglotica
Lesiones orales

o Ulceras, gingivitis
Pulmonares

o Tos

o Hemoptisis

o Pleuritis

o Infiltrados

o Nodulos
Renales

o Glomerulonefritis

Presentacion Frecuencia
inicial % total %
73 92-94
52-67 85
22-34 64-80
11 32
9-29
6-25 19-61
25 44
6-15 14-42
1 8-25
1 16
2-6 3-13
45 87-90
19 46
12 30
10 28
25 67
23 58
11-18 77-85

En cuanto a la patogenia, la vasculitis es un
proceso clinico patolégico caracterizado por infla-
macién y a veces necrosis de las paredes de los vasos
sanguineos que conduce a la destruccion del vaso y
ulterior dano tisular isquémico®

Los signos oftalmoldgicos se presentan en
el 20% a 50% de casos e incluye desde conjuntivitis
hasta inflamacién grave como queratitis, epiescleritis,
escleritis (12%-27%), uveitis (2%-7%) y neuritis op-
tica (12%-16%)”. La proptosis es una manifestacion
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 extension
del proceso granulomatoso hacia senos paranasales
o tejidos blandos de la érbita. La afeccion ocular es
una manifestacion primordial de la GW que la distin-

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

El diagnostico se basa en la historia clinica y
los hallazgos histopatologicos. Ademas, la presencia
de ANCA, habitualmente con patréon de tipo cito-
plasmatico (ANCAc), es un elemento de principal
importancia en la orientacion diagnostica y facilita el
diagnostico en estadios iniciales.

La GW en un inicio, fue considerada una en-
fermedad carente de tratamiento y de alta mortali-
dad*. Gracias al uso combinado de terapia inmuno-
moduladora y corticosteroides, cambi6 favorable en
el pronostico del paciente lograndose en la actualidad
un alto porcentaje de remisiones, hasta en el 95% de
casos'?. El tratamiento actual de la enfermedad de
Wegener, se ha dividido en dos fases: a) inicial o de
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induccién de la remision 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 remision y disminuir los efectos adversos
asociados a los inmunosupresores *'°.

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, 78 afios de edad,
jubilado. Relata como antecedentes patoldgicos pan-
sinusitis cronica, hipoacusia mayor al 50%, artrosis de
columna. Cursa un cuadro clinico de un afo de evo-
lucién caracterizado por masa a nivel de ojo derecho,
con eliminacion de secrecion purulenta, disminucion
de la agudeza visual, tos y sintomatologia urinaria. Es
admitido en el Hospital Carlos Andrade Marin por
dolor ocular y pérdida de vision ojo derecho; Al exa-
men oftalmoldgico, la agudeza visual del OD permite
determinar que no existe percepcion luminosa; el ojo
izquierdo la agudeza es CD A 3 metros (ver figura 1).

Figura 1. Protrusion ocular importante con secre-
cion ocular.

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

Figura 2. Desorganizacion de segmento anterior total.

Reporte de caso

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

Figura 3. Tac de orbita: lesion ocupativa que rechaza
al nervio dptico acompanado de engrosamiento del
seno maxilar con soluciéon de continuidad.

Durante la estancia hospitalaria empeora el
cuadro clinico. Por la presentacion clinica, los estu-
dios complementarios y el estudio histopatolégico de
la biopsia de la tumoracion se establecio el diagnos-
tico de granulomatosis de Wegener. A fin de evitar
complicaciones subsecuentes al proceso infeccioso y
al estar comprometido el nervio 6ptico, se opto por la
exanteracion ocular derecha (ver figuras 4y 5).

Figura 4. Acto quirurgico de extirpaciéon de masa
orbitaria.
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Figura 5. Exanteracion orbitaria derecha.

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

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

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

Discusion

La escleritis necrotizante es caracteristica de
las patologias inmunoldgicas, tanto en vasculitis
primarias como secundarias. La presentacion cli-
nica puede no ser suficiente especifica requirién-
dose de estudios complementarios sistémicos e
histopatoldgicos del tejido escleral o conjuntival,
como en el caso que se presenta. Revisten absoluta
relevancia la deteccidn sistémica de autoanticuer-
pos tipo ANCAp y ANCAc ™%,

La afectacion oftalmica se presenta en el 50%
de casos manifestaindose con conjuntivitis, escleri-
tis, queratitis, uveitis, vasculitis retinales y orbitopa-
tias'®”. En el presente caso, ante la presuncion clini-
ca de vasculitis, se detecto la presencia de ANCAc
circulante; posteriormente se realizo biopsia de la
masa orbitaria demostrandose una vasculitis necro-
tizante que establecié el diagnostico de GW. La de-
teccion de ANCACc tiene un 90% de especificidad y
95% a 100% de sensibilidad para establecer el diag-
ndstico de GW en su fase activa'".

Gracias al diagnoéstico precoz y tratamiento
adecuado con corticoides a altas dosis y ciclosfos-
famida en casos de granulomatosis de Wegener con
afectacion ocular, se controla la progresion hacia la
ceguera, reduce la mortalidad por la enfermedad y
se evita recidivas®.

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

Figura 8. Paciente después de exanteracion
durante los controles periddicos.

Conclusion
La GW es una vasculitis ANCA positi-

va, granulomatosa y necrotizante; afecta al tracto

respiratorio superior e inferior, rifién y orbita. El
diagndstico se basa en las manifestaciones clinicas,
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estudios de imagen, determinacion de ANCAc y Conflicto de interés

estudios histoldgicos. Para el tratamiento es nece-
saria una fase de induccién con ciclosfosfamida y

Ninguno.

una fase de mantenimiento con otros inmunosu-

presores como azatioprina, metotrexate o micofe-
nolato. Se combina con corticosteroides.
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