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INTRDDUCCIDN 

La granulomatosis de Wegener es una entidad de causa desconocida, 

considerada dentro de las enfermedades granulomatosas. 

Este padecimiento resulta de dific1l diagnóstico por sus múltiples 

afecciones a otros sistemas del organismo. siendo de interés para la 

otorrinolaringologia por afectar todas las estructuras concernientes 

a este campo como :ion i La nasofar1nge, oidos y senos paranasales. 

Esta enfermedad en la mayoria de las ocasiones se diagnóstica de 

forma tardia causando la muerte del paciente sin llegar a 

diagnóstico oportuno. 

El presente estudio tiene por objeto mencionar las afecciones a 

todos los diferentes sistemas que ataca la enfermedad, para que al 

conocer el cuadro clinico completo, se teng"" en mente que enplorando 

al paciente sistematicamente en forma integral se puede llegar a un 

diagnóstico temprano con tratamiento oportuno. 

_,_ 



DEFINICIDN 

Es una tumoración de tejido conectivo, la cual se le considera por 

su comportamiento como una tumoración maligna, ya que puede destruir 

y ero9ionar el hueso, haciendo peligrar la vida. Hasta la actualidad 

su causa es desconocida. 

ANTECEDENTES HISTCIRICOS 

Es mencionada por primera vez por Klinger en 1931 y descrita en 

1936 y 1939 por Wegener; él descubrió un gránulo rinogeno acompaf\ado 

por lesiones ulceradas de células gigantes en los riñones, ba::.o, 

pulmones y otros árganos. <1,2,3). 

En 1954 Fahey, Churg ·Y Goodman señalaron que la laringitis aguda 

puede ocurrir en forma te1nprana en la enferemedad, seguida por 

lesiones ulcerativas can costras adherentes. (l >. 

En 1958 Walton refiere que la evoluc~ón puede ser prolongada ya 

que existen variantes de la enfermedad. 

En 1959 Appaix y Cols. refieren que las lesiones puden aparecer 

sistémicas. 

En 1963 Niberding describe una granulomatosis de Wegener 

fronteri::a, con extensa necrosis de la nariz y tejido de la linea 

media. 
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ANTECEDENTES HISTDRICOS 

En 1966 Carrington y Liebow proponen el concepto de 

"Granulomatosis de Wegener Limitada", ya que ellos como Spem:er en 

1968, mencionan una especie de granulomatcsis pulmonar, sin afección 

renal y evolución más benigna compar¡oda con la forma clásica. 

En 1970 Borrie la definió como un estado en la que la lesión 

patológica primaria es una inflamaciOn dentro de la pared va&cuJar y 

a su alrededor. 

ETIOLOGIA 

No se establece con certeza la etiologia 1 aunque se sospecha de 

hipersensibilidad y alguna forma de reacción autoinmune, muchas veces 

no exista el antecedente previo de hipersensibilidad. <4>. 

EPIDEltIOLOGIA 

La granulomatosis de Wegener afecta a hombres y mujeres de todas 

las edades, con discreta preponderancia hombres. <5,6) .La 

distribuciDn es muy amplia encontrandose casos desde los :S meses a 

los 75 años, generalmente aparece entre la cuarta y quinta década de 

la vida. <5,á, 7>. 
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ANATOl1IA PATOLOGICA 

La granulomatoshs típica de Wegener ee caracteriza por1 

1) Lesiones 9ranulomatosas necrosantes en la porción superior del 

aparato re•piratorio, porción inferior del aparato respiratorio o en 

ambas localizaciones1 2) Inflamación focal necrosante generalizada de 

arteria• y venas, casi siempre ·en los pulmonee y con frecuencia en 

otros árganos; 3> Glomerulitis necrosante. 

En la nariz, senos paranasales, nasofaringe, glótis y oido med!o 

•• prtttlenta acumulación de tejido de granulación, ulceración a 

incluso destrucción da teJi,do áseo. t1icroscclpicamente se obaerva una 

gran reacción granulomatosa, con células gigantes, fibrosis y 

necroeie. Est6.n afectadas la• arterias, arteriOlas, venas y vénulas 

adyacentes y lejanas de los granulomas, con grave inflamación 

nec:rosante en diversas etapas. 

La trc\quea, los bronquio• y el parénquima pulmonar desarrollan masas 

9ranulotnatos••• las del pulmón forman cavidades. Se ob•erva 

acumulación masiva de células inflamatorias crónicas y células 

gioantes, junto con necrosis parcial. AdemAs, se produce va!5culitis 

necrosante en los vasos san9utneos del pulmón. Se aprecia el r!F\ón 

Qlomeruliti• necrosante de las arterias pequeñas. No son raro• los 

infartos esplénicos. Tal\btén ocurre vasculitis necrosante con 

granulomas en cualquier órgano. <S.9.10>. 



CUADRO CLINICO 

Est6 entidad sa encuentra constituida por la siguiente triada: 

-Granuloma necrotizante del tracto respiratorio alto y bajo 

-Glomerulonefritis focal 

-Vasculitis da pequaPios va•ot11 en cualquier órgano 

En 1976 Da Remee sugiere una clasificación utilizando las letras 

"E", "L •• y "'K". La claui ficación se basa en las regiones anatómicas 

intere11adas. La cla•ificación "E" incluye oido, nariz y faringet la 

clasificación "L" ea para laringe, tr4quea y pulmones; y la .. K" 

utilizada para ririón. En la granulomatosis tipica puede utilizarse 

"ELI<" p•ro pued•n e>eistir combinaciones "EL", "El<", y "LK". (11). 

El principio de este cuadro es insidioso con años de rinorrea 

bacteriana, sinusitis, otitis media crónica. En otros casos, la 

enf•rm•d•d !19 vuelve primero •int6matica con un cocnienzo explosivo de 

fiebre, malestar 9eneral y pérdida de peso¡ más tarde desarrollan 

anormalidades en la porción superior inferior del trae ta 

respiratoria y los riñones. Los sintomas iniciales de las vias aéreas 

superior•• duran años paro la enfeNaed&d 9eneralizada inicialmente 

tiene una evolución breve con supervivencia menor a un año. Salvo la 

forma limitada que puede durar un mlmero indeterNinado de años. 
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CUADRO CLINICO 

La afección de la porción superior del aparato respiratorio se 

manifiesta como rinorrea, sinusitis crónica, obstrucción nasal, 

pérdida de la audición, disfonia, dis'fagta o epistaxis. En la 

e)(ploración evidente el tejido de granulación, ulceraciones e 

infección. La enfermedad se puede extender hacia la órbita 

condicionando neuropa tia óptica ret robulbar. Después hay tos, 

hemoptisis, disnea y pleuresia, pero no se presenta broncoespasmo. 

Los pacientes se quejan de mialgias y artralgias generalizadas. So 

aprecia en ocasiones afección del miocardio y pericardio, el sistema 

nervioso central y los nervios periféricos estan afectados. Las 

lesiones cutáneas incluyen nódulos purpllricos e infartos cut.:iineos que 

progresan hasta la ulceración. Las anormalidades renales tienen 

tendencia a progresar desde la hematuria microscópica y proteinuria 

hasta la insuficiencia renal. 
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CUADROS CLINICOS MAS FRECUENTES EN LA GRANULOMATOSIS DE WEGENER 

11ANIFESTACIDl'IES DE NARIZ Y SENOS PARANASALES 

-Lesión difusa con pródro.os de 1 

•) Presencia de rinorr.a de larga evolución na bacteriana. 

b) Sinusitis crónica, que na responde a trataaienta -6dico. 

c> Obstrucción na.sal crónica. 

d) Faraación de c09tras abundantes. 

e> Perforación septal. 

-IFEaTACIONES QTDLDGICAS 

a> Otitis -.di& serosa" uni o bilateral• con ulceración 
nusofaring•a y obatruccián de trompa d• Eustaauia. 

b) Otitis .edia crónicas por lesión lftica de ofdo .edio 
y -•toides. 

e> Hipoacuaia -nsorineural1 par va.aculitis de los 
vasos cocleares .. 

d> En ocasiones e~ pri-r s1nt:o.a de esta en'f•r.ed•d 
son .. ni 'testaciones atolág:lcas. 
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. _ CJ!!\DROS CLIN!~Q§ J:l!l§ .. ):J~ .. EJ;_i.¡l;!'!_Ti;.? .. EN LA GRANULOMATOSIS DE WEGENER 

MANIFESTACIONES RENALES 

a) Hematuria -icl"OSCápica a M&c~oscópica. 

b> Prateinurta. 

e> Cilindros hee4ttcas. 

d> Cnsu~iciern:ia Renal. 

MNIFESTACIOIES PULl10NARES 

al Tas de l&f'9a evolución can expectoración he-=>J>t&ica. 

b> Disn.a, disfagia, disfonia. 

e> Pleuresta. 

d) Na se presenta. broncoespa590. 



CUADROS CLINICOS MAS FRECUENTES EN LA GRANULOMATOSIS DE WEGENER 

l'IANIFESTACIOl'ES GENERALES 

a> "i•loias y artraloia• •igratorias. 

b > Pérdida d• P9SO. 

e> Astenia, adinamia, anareMta. 

d) L-ione• cut.Anea• <nódulos purpdricosJ. 

e) Fi.t>re. 

f > Sudor».ción nocturna. 

9) Dolor facial di tusa. 

h) Neuropatta óptica rtttrobulbar. 

tlANIFESTACIOtES RADIOLOBICAS 

a) RK. de T&rax se aprecian cavitaciones d• pared delgada .. 

b) Con au.ento d•l hilio pulmonar. 

e) Y con presencia de nódulos de diverso ta .. ño. 

d) Tomografta de senos para.nasales con evidencia de patologta 

seno !"ucilar, et1110idal, frontal y por dltimo @Sfenoidal. 
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ttETODOS DIAGNOSTlCOS 

No e>eiste una prueba diagnóstica en la granulomatosis de Wegener, 

sin embargo, eKisten muchos datos de importancia que se pueden 

encontrar. 

La biometria hemética muestra por lo general una anemia moderada, 

el frotis con patrón de hemólisioa o regeneración, el daño de los 

eritrocitos puede ser por el trauma del endotelio de los vasos 

invclucrados <11) o los efectos inhibitorios del proceso inflamatorio 

en la eritropoyesis (6). La velocidad de sedimentación de los 

eritrocitos sa ancuentra aumentada (7). Un hallazgo frecuente 

leucocitosis también moderada sin eosinofilia, en contraste con la 

periarteriti• nodosa y otra patologia donde esta es prominente, la 

leucocitosia va de acuerdo con la severidad del padecimiento. 

Los hallazgos en orina son tipicos de una glomerulonefritis aguda 

en la forma generalizada de esta enfermedad con proteinuria, 

hematuria y cilindros de eritrocitos. Algunos pacientes en fase 

temprana presentan Onicamente proteinuria discreta, anormalidades 

del sadinutnto sin daño en la función renal, y en otros se encuentra 

proteinuria hasta de 7.5 gr en 24hrs, oliguria en los estadios 

finales e insuficiencia renal. 

En un porcentaje elevado se encuentran aumento de 

inmunoglobulinas, aunque el patrón de este aumento no es constante. 

U 1, 12). 
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ltETODOS DIAGNOSTICOS 

El factor reumatoide es positivo en un 40X aproximadamente <11) y 

sugiere que existe un compromiso renal. Los anticuerpos antinucleares 

y la prueba de células LE es negativa en pr4cticamente todos las 

pacientes. (13). 

Las radiograftas de senos paranasales muestra en muchos casos 

sinusitis con engrosamiento de la •Ucosa o nivel liquido' esto se 

presenta en orden de frecuencia en •enea 111axilares, etmoidales, 

frontal y esfenoida 1. (6). 

La placa de tórax muestra infiltrados que pueden tc>flar diferentes 

formam y no correlacionar can los hallazgos cltnicos, estos 

oen•ralmente son bilaterales, sin una caracteristica tobar 

predominante y comunmente cavitados, los bordes pueden ser vago& o 

bien definidos. (6). 

La biopsia renal es de suma iMportancia, no solo para establecer 

el diagnóstico de granulomatosia de Wegener, sino para valorar el 

grado de lesión renal. (8 1 10). 



DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

DianQóstico Diferencial 

Enferemedades por Vasculitis 

_Perairteritis nodosa 
Angeitis por hipersensibilidad 
Lupus eritematoso sistémico 
Ese lerodermia 
Sindrome de Sjagren 
Arteri tis de células gigantesi 

Enfermedades Granulomatosas 

_sarcoidosis 
Beri 1 iosis 
Branuloma de la linea media 

Enfermedades oranu loma tosas 
mi>ctas y padecimientos vasculiticos 

Angeitis granulomatcsa alérgica 
(5indrome de Churg-Strauss) 

_Sindrome de Lüffer y neumonta 

Granulomatosis Linfomatoide 

Enfermedades lnfeccio,..as 

Tubnrculosis, Histoplasmosis 
Blastomicosis, Coccidiodomicosis, Sifilis 

Sindrgmes Reno-Pulmonares 

Sindrome de Goodpasture 

_Neumonia estreptococcica con 
glomerulonefritis 

Enfermedades Neoplasicas 

Linfomas nasofaringeos y sarcomas 
Ret1culos1s maligna de la linea media 
Cancer primario y metastásico de pulmón 
Enfermedad de Hodgkin y linfomas de pulmón 

(2). 
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Rasgos que distinguen 
de la granulomatosis 
de WE!Qener. 

Sin granulomas necro-
tisantes. 

Raros los granulomas 
necroti~antes. 

Solo afecta el tracto 
resoiratorio suoerior 

Asma e infiltrados de 
eosinofilos 

Infiltrados de eosi
nofi los 
Atipicos linfocitos ~ 
los granulomas. 

Con cultivo positivo Q. 
biopsia 

Anticuerpos antimem
brana basal presente 
Compleios inmunes en 
la circulación 

Células neoplásicas + 



REPORTE DEL CASO CLINICO 

Nombres C .e .M. 

Filiación: 0163 47 6090 lF 470R 

Edadz 46 años. 

Sexo 1 Femenino 

Fecha de apertura de expediente: 26 Mar:o 1990 

Antecedentes Heredo-Familiares. 

Sin importancia para el padecimiento actual 

Antecedontes Personales No Patológicos 

Originaria y residente del D. ,F., ocupación secretaria, de medio 

socioeconómico medio, con buenos hAbitos higiénico-dietéticos, 

niega toxicomanías. 

Antecedentes Persona les Pa tol óg icos 

Sarampión y varicela en h infancia sin complica\:.iones, cursó con 

cuadros repetitivos de vías aéreas superiores los cuales cedieron con 

manejo conservador. 
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Padecimiento Actual 

Lo inicia su padecimiento tres meses previo a su ingreso el 26 

marzo d& 1990 con obstrucción nasal bilateral, rinorrea anterior y 

posterior de caracteristicas mucopurulenta an moderada cantidad, 

otorrea derecha de caracter1sticas mucopurulenta con remisiones y 

exacerbaciones, hipoacusia derecha del mismo tiempo de evolución 

lenta y progresiva, sansaciDn de oido tapado y acó.feno de tonalidad 

aguda intermitente, sintomatologta que persiste hasta la fecha de su 

ingreso. Acude con facultativo particular el cual le prescribre 

di fe rentes fármacos sin respuesta alguna. Dos mP.ses previos a su 

ingreso se agregan astenia, adinamia, anorexia, mialgias, artralgias 

generalizadas, pérdida ponderal de 5Kg en los Ultimes dos meses sin 

causa aparente, tos de inicio seca y en el ó.l timo mes con 

expectoración hemoptoica, la cual persiste hasta la fecha y sin 

mejoría con tratamiento médico en medio privado, motivo por el cual 

se decide su ingreso este hospital para su manejo 

mul tid ic ip l i na rio. 

Exploración Física y Evolución clinica. 

Nariz con pi ramide nasa 1 centra 1, dorso alineado, techo cerrado, 

vestibulos simétricos, a la rinoscopia anterior septum alineado con 

mucosa h1perémica con secreción mucopurulenta escasa y cornetes 

aumentados de vólumen. Orofar1n9e con placas blanco amarillentas en 

forma de cordones en el vestíbulo y lesiones tipo ulceratiYas en la 

mucosa gin91val, amígdalas con reacción periamigdalina y rinorrea 

mucopurulenta posterior en moderadt1 cantidad. 
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Exploraci6n Física y Evolución clinica 

Oido izquierdo otoscopia normal, oido derecho se presenta con una 

perforac:ián central de lOY, con secreción mucopurulenta en moderada 

cantidad, mango del marti 1 lo en su sitio anatómico más 'frecuente 

mucosa híperémica. Campos pulmonares de forma y vólutnen normal con 

disminución del claro pulmonar ~n porcion media de hemitórax derecho, 

con escasos y discretos estertores rene.antes en el area mencionada., 

aumento de las vibraciones vocales y disminución del murmullo 

vesicular.Normal O negativo el resto de la exploración f1sic:a. En su. 

evolución ha sido hospitalizada en varias oc:asi.on~s ~iendo la última 

en 1992 y desde esa fecha manejado en la consulta externa.Durante su 

estancia hospitalaria se le integraron los diagnósticos de Sinusitis 

maKilar bialtera.l manejado con Caldwell Luc Bilateral el 05 04 90 ya 

que no cede a tratamiento médico intrahospitalario, enc::ontrandose 

mucosa engrosada de ambos antros maxilares, S'f"&nulosa de aspecto 

blanquvc::ina, con zonas nec::róttc:as, liquido de aspecto xantomatoso .. 

Se integra diagnóstico de abaceso pulmonar y se le realiza 

broncoscopta en t1iu ingreso la cual reporta monilia1s oral, trAquea 

eritema.tosa, con abundante secreción adherente, no neoformación 

endotraqueaL La radioorafia de tórax muestra ganglios en .a.rea apic:al 

derecha, con una masa en lóbulo media de hemitorax derecho que 

pudiera ser sugestiva de cavitaciOn de aproximadamente 6cm. de 

diAmetro. 
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Se ht solicita tomografía de pulmón la cual reporta datos 

compatible con Tuberculosis ganglionar y probable empiema tabicado 

basal derecho, los cultivos de BAAR fueron negativos, el cultivo 

nasa 1 reporto desarrollo de pseudomona aureuginosa y estafilococo 

aureus, cultivo negativo para hongos, se realizó médula ósea la cual 

reporto médula táxica con for11ación granulomatosa. 

La biopsia de pulmón reportá inflamacián cránica granulomatosa. Se 

realizo evaluación renal completa sin mostrar alterciones durante 

toda su evolución hasta la actualidad, se realizaron anticuerpos 

antinuclaares e inmunoglobulinas las cuales fueron normales y 

negativos. Se le mantiene seguimiento sin c<>a1plicaciones posteriores 

a nivel pulmonar con l'llllanejo médico, desarrollá durante la fase aguda 

de su cuadro, una perforación septal posterior de l .5cm; hipoacusia 

superficial derecha de tipa conductiva, y perforacián subtotal de la 

membrana timp.lnica derecha. Se le taaneJO inicialmente con 

ciclofosfaintda y prednisona can pobre respuesta por lo que se cambia 

a trimetroprim con sul 'fameto>ca::ol tab 2 "-ada 12hrs con mejor ta 

notable a todos los niveles, se le realizan sus controles periOdicos 

de biometrtas hema.ticiil.• completas, la paciente es vista aún por 

nuestro servicio y se refiere asintomática desde hace 1 año. 
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ASPECTOS 11EDICO-TERAPEUTlCOS 

Hasta la mitad de los años 60's la granulomatosis de Wegener era 

considerada fatal, algunos reportes sugirieron que los 

corticosteroides eran benéficos (6 9 14> 1 sin embargo, estos agentes no 

prolongaban la vida de los pacientes. En 1954 se reporta que un 

paciente fué tratado can mostaza nitrogenada, presentaba meJoria 

clinica, sin embargo no se siguio el caso Cb>. 

Durante la década pasada muchos reportes de pacientes tratados con 

drogas citotó>cicas con sin corticoesteroides encontrando 

respuestas favorables a agentes alquilantes <15>, antimetabolitos de 

la purina (5) y antagonistas deJ ikido fólico 1 encontrando, 

remisiones prolongadas posterior a haber descontinuado la droga. 

Actualmente el agente mAs com'1n usado es la ciclofosfamida 

<3 1 6,7,11,16>, la dosis inicial recomendada es de 1 a 2 mg. por Kg. 

por dta , combinada con el uso de asteroides para controlar las 

manifestaciones producidas por la inflamacián y/o vascul i tis. Los 

efectos de la ciclofosfamida son invariablemente el de leucopenia, 

principalmente linfopenia de tipo de linfocitos B; el tiempo de 

tratamiento todavia no est.t detrminado y es posible disminuir la 

dosis y descontinuar el mismo después de un año de que el paciente 

se encuentra sin sintomatologia <b>. 

Otro tipo de agentes que continua siendo usado con buenos 

resultados es la azatriopina y clorambucil <5,6, 11>. 
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ASPECTOS 11EDIC:O-TERAPEUTICOS 

En nuestro medio según reportes de la literatura utilizamos el 
trimetroprin con sulfametoza><ol por tiempo prolongado, esto nos 
brinda el beneficio de evitar el efecto tóxico de las drogas antes 
mencionadas, aunque en la literatura se reporta el uso de este 
f.\rmaco unlcamente con buenos resulta dos en la "Branuloma tos is de 
Wegener Limitada", es nesesario realizar periodicamente b~omctria 

hemática de control <17>. 
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PRONOSTICO 

ESTA TES. 
SA1JR DE f ~ Z!. DEBt 

~lll.IDTEf,A 

En general , el sindrome completo progesa rápidamente hacia la 

insuficiencia renal una vez comenzada la fase vascular difusa. Los 

pacientes que padecen la forma 1 tmi ta da de la enfermedad pueden 

presentar sólo lesiones nasales y pulmonares, con escasa o ninguna 

afección sistémica. Las manifestaciones pulmonares pueden mejorar o 

empeorar espontáneamente. 

El pronóstico, antes letal, ha mejorado gracias al tratamiento con 

f.trmacos inmunosupresores e i totóxicos y actualmente también con 

trimetroprin con sul fametoxazol. Puede conseguirse una remisión 

completa prolongada con el tratamiento, incluso en fases avanzadas de 

la enfermedad. Se menciona en la literatura que los pacientes que 

cursan un año asintomáticos se consideran curados. 

Con el trasplante renal se han conseguido buenos resultados en la 

insuficiencia renal. Se ha comunicado un caso interesante de un 

paciente que desarrolló lesiones renales tipicas de la granulomatosis 

de Wegener después de implantársele un riñan de cadáver. ( 18>. 
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CONCLUSIDNES 

Es una enfermedad granulomatosa de etiologia desconocida. 

Afecta a ambos sexos con predominancia en hombres y es més 

frecuente entre la 4a y 5a década de la vida. 

Dentro del cuadro el inico encuentran mani fes tac iones 

etológicas, rinosinusales, faringeas, pulmonares, renales, oculares y 

de piel y faneras. 

Hay formas l imi tada.s de la enfermedad que no terminan en la 

muerte, y las generalizadas que fallecen en plazos cortos. Nuestro 

caso se trato de una forma limitada. 

Hi•tologicamente se caracteriza por: 

1 > Lesiones granulomatosas necrosantes del tracto respiratorio 

superior e inferior. 

2> Inflamación necrosante general izada de arterias y venas pulmonares 

y de otros órganos. 

:S> Glomerul i tis necrosante 
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tETODO DE ESTUDIO. 

Ante un proceso donde se sospeche la enfermedad granulomatosa, se 

debe hacer con la asociación de las manifestaciones a todos los 

niveles de afección, con la toma de biopsia de cada órgano afectado, 

asl como con los méto~os awciliares de diagnóstico como son 

radiografias de tára>e, tomograff.a de senos .Para.nasales. Dentro de los 

exámenes de laboratorio son útiles la biometria hemática completa, 

células LE, cultivo de e>epectoracián, anticuerpos antinucleares, 

exámen general de orina, vólumen de sedimentación globular 

inmunoglobulinas. 

El diagnóstico diferencial debe hacerse con: 

l) Enfermedades por vasculitis. 

2> Enfermedades infor~ciosas 

3> Enfermedades granulomatosas 

4> Enfermedades neoplásicas 

El tratamiento es médico y es encaminado al uso de citotóxicos, 

corticoesteroides y en la actualidad por el alto riesgo de toxicidad 

por el uso crónico de estos fármacos los pacientes se han beneficiado 

con el uso de trimetroprim con sul fametoxa::ol en forma prolongada con 

control de BH completa con particular vigilancia de la serie blanca. 
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