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Resumen

Introduccién: La granulomatosis con poliangeitis
conocida, previamente, como Granulomatosis
de Wegener es una enfermedad multisistémica
caracterizada por necrosis de las porciones superior
e inferior del aparato respiratorio, glomerulonefritis
y vasculitis necrosante. Su presentacion es rara, la
clinica suele ser aguda y su evolucion fulminante. El
patron radiologico de la enfermedad incluye alteracion
parenquimatosa en el 50% de los pacientes, con 4reas
de consolidacion y opacidades en vidrio esmerilado,
secundarias a hemorragia pulmonar difusa,
generalmente bilateral. La mediana de supervivencia
con tratamiento especifico es mayor a 20 afios.

Caso: Este es el caso de una paciente femenina menor
a 40 afios que presentd una masa cavitada pulmonar.
Recibi6 varios esquemas antibioticos en otro hospital
y también recibi6 terapia antifimica. En el Hospital
Carlos Andrade Marin, el diagnostico se establecio
en base a los reportes histopatologicos de las biopsias
de rifién y pulmoén; y, con los resultados de pruebas
inmunologicas especificas (ANCA PR3). La terapia
con corticoesteroides y drogas inmunosupresoras
hizo una gran diferencia en la evolucion clinica y
radioldgica de la paciente.

Discusion: La Granulomatosis con Poliangeitis es
una inflamacién necrosante que involucra la via
respiratoria y el rifion. Se define por la presencia
de anticuerpos ANCA PR3 positivo en la mayoria
de pacientes; tiene una evolucion variable que
tiende a ser cronica y se trata con corticosteroides e
inmunosupresores. Después de entrar en remision, la
probabilidad de recurrencia de la enfermedad varia del
50 al 70%. Esto puede prevenirse con el seguimiento
adecuado y la terapia de mantenimiento.

Palabras clave: Granulomatosis con Poliangeitis,
Corticoesteroides.
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Abstract

Introduction: Granulomatosis with poliangeitis,
previously known as Wegener’s granulomatosis, is
a multisystemic disease characterized by necrosis
in the upper or lower portions of the respiratory
system, glomerulonephritis and necrotizing vasculitis.
Though a rare disease, its presentation is acute and
rapidly progressive. The radiological pattern includes
parenchymal alteration in 50% of the patients, with
lung consolidation seen on the CT SCAN or ground
glass opacities secondary to diffuse pulmonary
hemorrhage, usually bilateral. Currently, the median
survival time with treatment is longer than 20 years.

Case: This is the case of a female patient younger
than 40 years-old who had a cavitated mass in her
lungs. She was transferred from another hospital
after receiving several antibiotic schemes without
improving her clinical condition. She also received
antituberculous treatment. At CAM Hospital, the
diagnosis was made on the ground of histopatologic
reports and immunologic tests. Corticoisteroids and
inmunosupressive treatment improved definitively her
clinical and radiologic picture.

Discussion: Granulomatosis with Poliangiitis is a
necrotizing inflammation involving the respiratory
tract, lungs and kidneys. It is defined by the presence
of ANCA PR3 positive antibodies in most patients. Its
evolution varies and often tends to be chronic. It is
treated with corticosteroids and immunosuppressors.
After remission, the probability of recurrence goes
from 50 to 70%. This could be be prevented with
adequate follow-up and maintenance treatment.

Key words: Granulomatosis with Polyangiitis,
Corticosteroids.



Introduccion

Heinz Klinger realiz6 los primeros informes en
1931 y Friederich Wegener en 1939. Sin embargo,
la descripcion final y la denominacion la realizaron
Godman y Churg en 1954. La granulomatosis de
Wegener fue renombrada en enero del 2011 por
la Sociedad Americana de Reumatologia como
Granulomatosis con Poliangeitis.®

Se trata de una enfermedad multisistémica que
forma parte de las vasculitis de pequefos vasos
asociadas a anticuerpos contra el citoplasma de los
neutrofilos, junto con la granulomatosis eosinofilica
con poliangeitis, la poliangeitis microscopica y la
vasculitis asociada a ANCA limitada a un drgano.
Esta patologia se caracteriza por ser una vasculitis
necrosante, inflamatoria, con formacién de granulomas.
Afecta principalmente al tracto respiratorio y el
sistema renal, con una mayor incidencia entre los 40-
55 afos. Tiene una mayor prevalencia en caucasicos
y en el norte de Europa. Su etiologia es desconocida;
sin embargo, en su aparicién intervienen diversos
aspectos ambientales, infecciosos, farmacoldgicos,
inmunoldgicos y toxicos, sumados a una predisposicion
genética.’

El tratamiento incluye glucocorticoides mas
inmunosupresion, lo que se demostré en diferentes
estudios.®

Caso clinico

Paciente femenina de 31 afios, sin antecedentes
patolégicos previos, con cuadro de hipoacusia
bilateral de un afio de evolucién, mas pérdida de
peso, 12 libras en los ultimos 45 dias. Acude
al hospital por otalgia izquierda con posterior
otorrea y apariciéon de una masa preauricular,
ipsilateral, fiebre y diaforesis nocturna, por lo que
fue tratada con multiples esquemas antibidticos
(cefalosporinas, macrélidos, quinolonas) sin
lograr mejoria.

Se le realiza una tomografia toracica que
demostrd consolidaciéon con broncograma aéreo en
la lingula y el 16bulo inferior, con una cavitacion de
4 cm irregular, nédulo satélite cavitado de paredes
gruesas, imagenes en vidrio deslustrado adyacente
en lobulo superior ipsilateral y retraccion de las
estructuras del mediastino Figura 1.
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Figura 1. 7C de tdrax ventana pulmonar corte coronal y axial

Por este motivo se decidid su ingreso para recibir
antibidticoterapia intravenosa a base a piperacilina
tazobactan, catalogandose como neumonia com-
plicada. Luego se le afiadio itraconazol, ante
la mala respuesta clinica y la persistencia de
respuesta inflamatoria sistémica. Se le practicé una
broncoscopia que demostro la presencia de abundantes
secreciones purulentas, eritema generalizado y
estenosis concéntrica del bronquio del segmento
anterior del 16bulo superior y del bronquio derecho
en alrededor del 70%; la mucosa aparecia granular,
irregular y mamelonada. También se le practicod una
biopsia renal y el reporte histopatologico sefialo:
glomeruloesclerosis focal y segmentaria, variedad
no especificada Figura 2. El reporte histopatologico
de la biopsia pulmonar, por su parte, demostro:
evidencia de necrosis licuefactiva en diferentes focos,
rodeados de abundantes histiocitos epiteloides que
limitan las areas de necrosis. Presencia de células
gigantes multinucleadas tipo Langhans y abundantes
polimorfonucleares. Por la sospecha de tuberculosis se
inicié esquema antifimico.

Figura 2. Biopsia renal.

La paciente, pese a recibir un mes terapia
antifimica, persistia con desaturaciones, taquicardia,
taquipnea y picos febriles. Se la transfiri6 a un
hospital de tercer nivel, en donde recibidé cobertura
para estafilococo aureus con linezolid. No obstante
mantenia una evolucion térpida.

Se le realiz6 una nueva broncoscopia evidenciando
estenosis del 16bulo inferior izquierdo por infiltracion
tipo I1I de la mucosa, mas traqueobronquitis purulenta
obstructiva. Ademas, durante la hospitalizacion, la
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paciente presentd epiescleritis bilateral, derrame
supratelar bilateral, ulceras orales y pansinusitis,
por lo que se le solicitd estudios para enfermedades
inmunologicas con compromiso pulmonar.

Los resultados indicaban proteinuria en 24 horas
de 900 mg, anticuerpos anti ANCA PR3 > 100, GEN
EXPERT en lavado broncoalveolar negativo, por lo
que se suspendieron los antifimicos y se inicid terapia
para Granulomatosis con Poliangeitis con corticoide
intravenoso (metilprednisolona) e inmunosupresion
con ciclofosfamida, con excelente respuesta clinica y
evidente mejoria tomografica.

Discusion

La Granulomatosis con Poliangeitis es una
inflamacion necrosante que involucra la via respiratoria
superior e inferior, afectando vasos de pequefio y
mediano calibre (capilares, vénulas, arteriolas y venas).
Se la distingue de las demas vasculitis sistémicas por
la ausencia de depositos autoinmunes.’

En los criterios diagnésticos que definen la
enfermedad se incluye afectacion nasal, oral y/o
de via aérea (afectacion nasal de mas de un mes
de duracion, ulceras orales, sinusitis cronica,
otitis media o mastoiditis de mas de tres meses de
duracion, deformidad nasal, masas retroorbitarias,
estenosis subglotica), anormalidades radiograficas
que incluyen nédulos, infiltrados mixtos o cavidades,
sedimento urinario anormal (mas de 10 globulos)
rojos dismorficos o hematuria (++), proteinuria
(++) y demostracion de granulomas en la biopsia de
una arteria o del area perivascular). Con dos o mas
de estos hallazgos la sensibilidad para el diagndstico
de Granulomatosis con Poliangeitis es del 88% y la
especificidad 92%.°

La severidad de los hallazgos de la biopsia renal
se relaciona paralelamente con los hallazgos clinicos
de la enfermedad, aunque raramente se encuentran
granulomas en especimenes renales y ocasionalmente
arteritis.!"
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Se detectan anticuerpos anticitoplasma de
neutrdfilo con patron citoplasmatico dirigidos contra
la proteinasa 3 (C-ANCA/anti-PR3), en el 90% de
los pacientes con granulomatosis con poliangeitis,
siendo éste un marcador muy especifico, aunque no
patognomoénico de la enfermedad. Los anticuerpos
P-ANCA/anti-MPO son mucho mas inespecificos y
pueden aparecer en el 20% de los casos.'

En la tomografia de térax se evidencian nodulos
con o sin cavitacion, opacidades alveolares, lesiones
estenosantes y alteraciones pleurales.” El diagnéstico
diferencial de esta enfermedad se debe realizar con el
resto de vasculitis ANCA positivas, como el Sindrome
de Churg Strauss y la poliangeitis microscopica, que
afectan a pequeflos vasos.'

La enfermedad tiene una evolucion variable
que depende de su extension local o sistémica y de
la naturaleza de los drganos afectados. En general,
tiende a ser cronica y recidivante, con una mediana de
sobrevida de 20 afios.'

El tratamiento incluye la combinacion de
glucocorticoides con ciclofosfamida o rituximab
y, en ciertos casos, plasmaféresis. En casos leves
sin afectacion multiorganica se puede prescribir
metotrexate.'®
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