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RESUMEN.

La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica de origen autoinmune
y causa desconocida que se caracteriza fundamentalmente por un proceso inflamatorio
que afecta vasos de mediano y gran calibre. El proceso inflamatorio constituye el
sustrato etiopatogénico de la enfermedad y es el responsable de las manifestaciones
clinicas y complicaciones de la enfermedad. La TC es la técnica imagenoldgica de
eleccion para la caracterizacién de las manifestaciones en GW, por su alta resolucién
espacial, amplia disponibilidad y menor costo. Los estudios anatomopatoldgicos juegan
un papel fundamental y son considerados un factor de innegable valor en el diagndstico
de certeza de la GW. El tratamiento habitual de esta enfermedad se basa en la
administracion de altas dosis de esteroides en combinacidn con pulsos de

inmunosupresores. Nuestro trabajo tiene como objetivo presentar un caso
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diagnosticado con esta rara enfermedad, revisar la bibliografia asi como los posibles
diagnésticos diferenciales fundamentalmente desde el punto de vista imagenoldgico.

Palabras claves: Granulomatosis Wegener, nédulos pulmonares cavitados.

ABSTRACT

Wegener's granulomatosis (WG) is a systemic vasculitis of autoimmune origin and
unknown cause that is fundamentally characterized by an inflammatory process that
affects medium and large vessels. The inflammatory process constitutes the
etiopathogenic substrate of the disease and is responsible for the clinical manifestations
and complications of the disease. CT is the imaging technique of choice for the
characterization of manifestations in WG, due to its high spatial resolution, wide
availability and lower cost. Pathological studies play a fundamental role and are
considered a factor of undeniable value in the certainty diagnosis of WG. The usual
treatment of this disease is based on the administration of high doses of steroids in
combination with pulses of immunosuppressants. Our work aims to present a case
diagnosed with this rare disease, review the bibliography as well as the possible
differential diagnoses fundamentally from the imaging point of view.

Key words: Wegener granulomatosis, cavitated pulmonary nodules.

INTRODUCCION

La granulomatosis de Wegener(GW) es una de las enfermedades consideradas como
rara, con afectacién de las vias aéreas superiores, inferiores y el rifdn.

Su etiologia no esta bien determinada, aunque se le considera un trastorno auto inmune
La mayoria de los pacientes afectados, son de raza blanca y suele diagnosticarse entre
los 40 y los 55 afios de edad, pero puede afectar a personas de cualquier edad.'? Es
una enfermedad multiorganica caracterizada por la presencia de vasculitis necrosante
e inflamacién granulomatosa de los vasos sanguineos de pequefiocalibre. Su incidencia
anual es de 5-10/millén con una prevalencia de 24-157 casos por millén, siendo similar
entre ambos sexos. Su prevalencia en los Estados Unidos de Norteamérica, (EE.UU.) es

de alrededor de3 por 100 000 habitantes, con una relacidn hombre-mujer de 1:1. Se
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ha observado queen la poblacidn afroamericana es extremadamente raro en
comparaciéon con la raza blanca.3*4

Dentro de las manifestaciones clinicas que con mayor frecuencia se presentan dentro
del curso de la enfermedad se describe la presencia de manifestaciones generales dadas
por presencia de decaimiento, sudoracion, pérdida de peso y febricula vespertina.
También se puede presentar con sintomas constitucionales inespecificos: malestar
general, mialgias, artralgias, anorexia. Afecta distintos 6rganos, siendo lo mas frecuente
el compromiso de via aérea y renal. La afectacién de la via aérea alta es lo mas comun
y caracteristico (70-100% al momento del diagndstico), principalmente a nivel nasal y
sinusal, pudiendo manifestarse con descarga nasal, epistaxis, Ulceras nasales,
perforacion del septum nasal, lesiones granulomatosas o destruccion del cartilago facial
con deformacién del puente nasal, inflamacion sinusal o parasinusal. 24También puede
presentar otitis media crénica, estenosis gldtica osubgldtica. En la via aérea baja puede
manifestarsecon tos, disnea, obstruccion bronquial, y a nivelpulmonar, presente en 50-
90% de los pacientes, sepueden encontrar nddulos, cavitaciones, infiltrados, pleuritis o
derrame pleural y hemorragia por capilaritis alveolar. Un 40-100% de los pacientes
puede tener afectacién renal, caracterizada por glomerulonefritis necrotizante
segmentaria manifestandose con hematuria, proteinuria y falla renal.

El tratamiento habitual de esta enfermedad se basa en la administracién de altas dosis
de esteroides en combinacion con pulsos de inmunosupresores como la ciclofosfamida.
En caso de afeccidén severa los recambios plasmaticos reducen el riesgo de progresién
a insuficiencia renal crénica terminal.® Nuestro trabajo tiene como objetivo presentar
un caso diagnosticado con esta rara enfermedad, revisar la bibliografia asi como los
posibles diagndsticos diferenciales fundamentalmente desde el punto de vista

imagenoldgico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 56 anos de edad, con antecedentes de Diabetes Mellitus, el cual
acude al servicio de medicina interna aquejando tos seca persistente y manifestaciones
generales de astenia, anorexia y pérdida de peso, por lo que se decide hospitalizar ante

la sospecha de patologia anarquico proliferativa, para estudio y tratamiento.
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Al interrogatorio el paciente negd antecedentes de adicciones a drogas ilegales,
alcoholismo, tabaquismo u otras. Como antecedentes patoldgicos familiares:
madre/HTA.
Datos positivos al examen fisico:
Mucosas: humedas y ligeramente hipocoloreadas.
Aparato respiratorio: murmullo vesicular ligeramente disminuido en ambos hemitérax.
No se constatd la presencia de crepitantes. Frecuencia respiratoria: 20 .
RESULTADOS DE EXAMENES COMPLEMENTARIOS EN SALA:
Hematocrito 0,34 %. Leucograma con diferencial: leucocitos: 14,0 x 109/L. Neutrofilos:
polimorfonucleares: 0,76 %. Linfocitos: 0,25 %. Monocitos: 0,00 %. Eosindfilos: 0,01
%. Glicemia: 6,5 mmol/l. Creatinina: 93mmol/l. Tiempo parcial de tromboplastina

activado: 50 min. Tiempo de coagulacién: 7min. Serologia (VDRL) no reactivo.

EXAMENES IMAGENOLOGICOS REALIZADOS:

Radiografia de térax PA y lateral: (se muestra en la figura 1a y 1b)

Presencia de varias imagenes nodulares que interesan ambos campos pulmonares,
algunas con tendencia a la cavitacion y con areas de neumonitis perilesional, la mayor
de ellas infraclavicular izquierda, que mide 12x13mm, por lo que se sugiere realizar

estudio tomografico.

Figura 1a Figura 1b

Tomografia simple de térax: (se muestra en la figura 2a, 2b y 2c)




(‘ C Segundo Congreso Virtual de

Clancins Beisicos Dicmdbes Ciencias Basicas Biomédicas en Granma.
Manzanillo.

2021

Se constata la presencia de imagenes nodulares cavitadas, con localizacion periférica,
algunas de paredes finas, otras asociadas a procesos inflamatorios perilesionales y con
contacto pleural.

Figura 2a. Figura 2b. Figura 2c.

Ante la sospecha clinica de GW se solicitd estudio anatomopatolégico de tejido
pulmonar; la misma aportd los elementos necesarios para el diagndstico definitivo de
la enfermedad al informarse la presencia de granulomas rodeados de fibroblastos
proliferativos con células gigantes e infiltrado leucocitario con predominio de neutrdfilos.

(Se muestra en la figura 3)

DISCUSION.

La GW es una enfermedad rara que para su diagndstico es necesario tener presente las
manifestaciones clinicas, donde la anamnesis del paciente ofrece sospecha diagndstica,
apoyada por las pruebas complementarias precisas.

La afeccién pulmonar abarca desde nddulos pulmonares asintomaticos a infiltrados
pulmonares y hemorragias alveolares fulminantes. El prondstico es malo, debido a
insuficiencia renal o respiratoria, aunque las cifras han cambiado gracias a los nuevos

tratamientos con glucocorticoides y ciclofosfamida.?>:®
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En este caso, al igual que en otros reportes, se presenta en un paciente masculino, en
esta ocasion, de 56 afios de edad. Se describe la enfermedad segun literaturas
revisadas, con un pico de incidencia entre los 40 y 50 afios, con predominio del sexo
femenino; pero no se descarta su aparicion en edades superiores o inferiores o en
pacientes del sexo masculino.!

Los antecedentes de cuadros anteriores de sinusitis y la supuesta presencia de una
enfermedad respiratoria conica como es el caso del Asma Bronquial en la nifiez, han
sido sefialados por varios autores como elementos de gran sospecha clinica de la
enfermedad. Describiéndose que el proceso inmunolégico puede comenzar desde
edades bien tempranas, provocando afectacién de los sistemas inmunorreguladores que
se desencadena, en la edad adulta, con el debut del cuadro inflamatorio vascular,
propiciado por distintos agentes agresores. Este cuadro inflamatorio constituye el
sustrato etiopatogénico de la enfermedad.?!!

Las manifestaciones clinicas presentes en este paciente como la astenia, anorexia y la
pérdida de peso han sido descritas por otros autores como parte del cortejo sintomatico
de la GW. Otras manifestaciones presentes en este caso y que coinciden con los reportes
internacionales sobre GW fueron las manifestaciones respiratorias dentro de las cuales
se presentaron la tos seca persistente y las lesiones ulcerativas a nivel del parénquima
pulmonar. Se describe que la afectacion de la via respiratoria, ya sea superior, inferior
0 ambas, constituye la carta de presentacion de esta rara enfermedad.

Dentro de los hallazgos de laboratorio, la anemia ligera y la leucocitosis son comunes
de encontrar en las enfermedades reumaticas de tipo inflamatorio; hallazgos
encontrados en nuestro paciente.”/!!

En cuanto al rol que juegan los estudios imagenoldgicos es importante decir que la TC
es la técnica de eleccion para la caracterizacidon de las manifestaciones en GW, por su
alta resolucién espacial, amplia disponibilidad y menor costo. En el caso de nuestro
paciente el resultado del estudio tomografico nos hizo pensar en la posibilidad
diagnostica de esta rara patologia, ya que se visualizaron imagenes nodulares, algunas
cavitadas, bilaterales descritas en la literatura revisada; como en el estudio de Ladrén
de Guevara D. et al, quien reporta que el compromiso pulmonar en GW descrito

mediante TC, suele ser suficiente para demostrarlo y caracterizarlo, dado por nddulos
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y masas pulmonares que son el hallazgo radioldgico mas frecuente en GW,
presentdndose en 70-90% de los pacientes de localizacion periférica o
peribroncovascular, generalmente bilaterales, y que tienden a cavitarse especialmente
aquellas lesiones mayores de 2cm, ademas pueden aparecer areas de consolidacion y
opacidades en vidrio esmerilado en 25% de los casos.!?

El diagndstico diferencial imagenoldgico de los ndédulos pulmonares cavitados es un
desafio diagndstico que obliga a plantear una gran variedad de etiologias de acuerdo a
la anamnesis, examen fisico y evolucidn de las lesiones.

El espectro etioldgico de los nddulos pulmonares cavitados es amplio, y es posible
ordenarlo en cuatro grandes causas: infecciosas, neopldsicas, reumatoldgicas y
miscelaneas.

Entre las causas infecciosas, destacan aquellas provocadas por bacterias. Si bien esta
ampliamente descrito que microorganismos como la Klebsiella pneumoniae, pueden
provocar neumonia necrotizante, ésta es mas frecuente en las neumonias por
Streptococcus pneumoniae y Haemophilus influenzae. Los abscesos bacterianos por
anaerobios, la Nocardiosis, la Actinomicosis y la embolia pulmonar séptica o no séptica
pueden causar noddulos pulmonares cavitados en pacientes susceptibles. Pueden
también manifestarse de esta forma, algunas infecciones flungicas como la
Mucormicosis, Aspergilosis, Coccidioidomicosis, Criptococosis, Histoplasmosis o incluso
aquella por Pneumocystis jirovecci, asi como también, infecciones parasitarias como la
Hidatidosis y la Paragonimiasis.

En relacion a las causas neopldsicas, el cancer primario de pulmén tiende a mostrar
cavitacion en el 22% de las imagenes de TC y en el 11% de las radiografias. Las
metdastasis se tienden a cavitar menos que las neoplasias primarias (menos de un 4%)
y en general aparecen en las bases pulmonares y subpleurales, como lesiones de bordes
irregulares. La cavitacion es mas frecuente en el cancer pulmonar de células escamosas.
No es raro encontrar lesiones primarias sobreinfectadas, por ejemplo, con tuberculosis,
lo cual dificulta aln mas el diagndstico diferencial.

Son numerosas las enfermedades reumatoldgicas que presentan manifestaciones
pulmonares al inicio o en el curso de la patologia, sin embargo, la presencia de ndédulos

cavitados es inusual. La excepcién esta dada por la Granulomatosis de Wegener. En
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esta entidad, hasta el 49% de los nédulos pulmonares pueden cavitarse. Habitualmente
son de pared gruesa e irregular, presentan un centro necrético y pueden presentar
sobreinfeccion bacteriana hasta en un 16%. La sarcoidosis se manifiesta con nddulos
cavitados en menos del 7% de los casos y habitualmente su morfologia simula
enfermedad metastasica. Se han descrito lesiones cavitadas en otras enfermedades
como la amiloidosis primaria, la espondilitis anquilosante, la artritis reumatoidea, la
poliarteritis nodosa y el lupus eritematoso sistémico, siempre bajo la consideracion de
la posibilidad de etiologia infecciosa en estos pacientes, generalmente sometidos a
terapias inmunosupresoras por largo tiempo.

Causas misceldneas incluyen la Histiocitosis de células de Langerhans (principalmente
en fumadores), el COP (Cryptogenic organizing pneumonia), hamartomas,
malformaciones arteriovenosas, Neumoconiosis (asbestosis, silicosis), cuya cavitacion
es inusual y hace necesario descartar Tuberculosis.

El interés del caso presentado esta en relacion a la presencia de una Granulomatosis
con poliangeitis con extenso compromiso pulmonar cavitario, pero con escasos
sintomas, lo cual obliga a tener siempre presente esta enfermedad como parte del
diagnostico diferencial de nddulos pulmonares cavitados, a pesar de que el contexto
clinico sea poco sugerente. 2812

Los estudios anatomopatolégicos, al igual que en este reporte, juegaron un papel
fundamental y son considerados un factor de innegable valor en el diagndstico de
certeza de la GW. La presencia de un proceso inflamatorio vascular de tipo
leucocitoclastico con predominio de neutroéfilos es descrito como el principal el principal
hallazgo histopatoldgico de la enfermedad.

En cuanto al tratamiento, el diagndstico temprano de la GW mejora enormemente la
sobrevida y disminuye las complicaciones mortales, previo al tratamiento adecuado los
pacientes con este diagndstico morian en los siguientes meses.®

Se reporta que los esteroides constituyen la piedra angular del tratamiento de las
vasculitis sistémicas dentro de las que se incluye la GW. Los esteroides presentan una
accion rapida logrando modular el proceso inflamatorio que constituye la base

etiopatogénica de la enfermedad. El control de la misma se basa en el uso de algunos
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farmacos cuya indicacidon dependera de la severidad del proceso y de la presencia de

complicaciones.!!1?

CONCLUSIONES

La GW es una rara enfermedad que, aunque se presenta fundamentalmente en
pacientes femeninas entre 40 y 50 afios, puede presentarse en pacientes de cualquier
edad sin distinguir preferencia por el sexo. Sus principales manifestaciones clinicas son
la toma respiratoria y renal acompafiada de manifestaciones generales. La TC es la
técnica imagenoldgica de eleccidn para la caracterizacion de las manifestaciones en GW,
asi como el estudio anatomopatoldgico constituye el método para realizar el diagndstico
definitivo de la misma. El uso de esteroides constituye la piedra angular del tratamiento,
al cual se adicionan medicamentos para el control de la enfermedad en dependencia de

la severidad del proceso y de la presencia de complicaciones.
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