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1- INTRODUCCIÓN

La Granulomatosis de Wegener (GW) es un padecimiento poco frecuente en

nuestro medio en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición "Salvador

Zubiran" (INCMNSZ) corresponde al 0.020 % de los motivos de ingreso.

En dicha enfermedad, definitivamente, se ha establecido que se requiere de un

diagnóstico temprano para aplicar el tratamiento antes de que se presente el daño

orgánico irreversibles; a este respecto, el pulmón es uno de los órganos más

frecuentemente afectados en esta patología, y en ocasiones es el que más

temprano produce manifestaciones. Se tiene la idea de que radiográficamente (ya

sea por radiografía simple o por Tomografía Computarizada del Tórax) el principal

signo en esta patología es la presencia de nodulos, sin embargo, dentro de las

manifestaciones radiográficas establecidas en la literatura se encuentran otras por

lo que al realizar un diagnóstico temprano permite establecer un tratamiento

oportuno y así evitar a corto plazo las complicaciones por daño irreversible. Así

mismo nos permite disminuir costos al realizar el diagnóstico de manera temprana,

este tiempo es de 26 meses desde el inicio de ¡os síntomas al diagnóstico de la

enfermedad. Por otra parte, hasta donde tenemos conocimientos sólo hay

reportados en la literatura 3 estudios en los cuales se ha realizado TC de tórax en

pacientes con GW y este trabajo se trata por primera vez de reunir a todos los

pacientes con este padecimiento en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y de

la Nutrición "Salvador Zubirán" y conocer los patrones tomográficos del Tórax más

frecuentes en la Granulomatosis de Wegener.



2. - MARCO TEÓRICO

La Granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco común pero no rara que

se caracteriza por vasculitis necrotizante y granulomatosa que clásicamente

involucra o afecta el tracto respiratorio superior e inferior y los ríñones.

El primer caso fue reportado por un investigador alemán llamado Künger quien

describió a un paciente con sinusitis destructiva, nefritis y vasculitis diseminada

(1)-

En 1936 el Dr. Friedrich Wegener claramente definió el espectro clínico-patológico

del síndrome que hoy por hoy conocemos por su nombre, al identificar la triada

clásica de inflamación granulomatosa necrotizante del tracto respiratorio superior e

inferior, glomerulonefritis necrotizante focal y vasculitis sistémica de pequeñas

arterias y venas (2).

Afecta a hombres y mujeres por íguai en proporción de 3:2 y la prevalencia

aproximada es de 20 casos por cada 100,000 personas, con una edad media de

inicio de 40 años (1).

La etiología de la GW es desconocida. Algunos autores sugieren una

predisposición genética asociada a la presencia de HLA dr2, HLA b8 y HLA dqw7

(4,5). Otros autores asumen la presencia de algún agente infeccioso debido a ia

mejoría clínica observada con el tratamiento antibiótico a base de trimetoprim

suifametoxazol (5,7).

De acuerdo al Colegio Americano de Reumatología, la GW se incluye dentro de

¡as vasculitis necrotízantes sistémicas. Una vasculitis de este tipo se clasifica

como GW cuando se logran conjuntar los siguientes criterios (8);



- Sedimento urinario:

Hematuria microscópica: (>5 eritrocitos por campo) o cilindros

hemáticos en el sedimento urinario

Hemoptisis:

La cuai curse durante la fase activa de (a enfermedad.

Inflamación de la cavidad nasal y / u oral:

• El desarrollo de úlceras orales dolorosas o no, purulentas o descarga

nasal sanguinolenta.

Inflamación granulomatosa en un espécimen de biopsia:

Cambios histológicos que muestran inflamación granulomatosa,

disecando la pared de la arteria o en el área perivascular o extravascular

(Arteria o arteriola).

Hallazgos radiológicos anormales en el Tórax:

Radiografía del tórax mostrando nodulos, infiltrados mixtos o cavidades.

La Granulomatosis de Wegener es una enfermedad que es definida como ya se

dijo por sus características histopatológicas, así como también por sus

características clínicas. La vasculitis es una característica muy prominente ya que

la infiltración por neutrófilos afecta capilares, vénulas y arteriolas. Cuando esta

patología afecta el pulmón puede llevar a un síndrome clínico llamado

" Hemorragia Pulmonar Difusa", en la pie¡ resulta púrpura palpable y en el riñon la

típica manifestación de una gfomerulonefritis necrotízante. La inflamación

granulomatosa y la vasculitis observada en esta patología puede simular una

infección por micobacterias o por hongos. Además de la afección respiratoria y

renal la GW puede afectar cualquier órgano como la pie¡, e! sistema nervioso



central y periférico, corazón, músculo, articulaciones, ojo, glándula parótida, arteria

pulmonar entre otros.

Sin embargo la forma clásica de Granulomatosis de Wegener involucra a

tracto respiratorio superior e inferior y el riñon, la mayoría de los pacientes de

hecho buscan atención médica por sintomatología de tracto respiratorio superior e

inferior.

Tabla 1 Órganos que más se afectan en la Granulomatosis de Wegener

Órgano o Sistema

• Tracto respiratorio superior

• Senos paranasales, nariz, garganta

• Tracto respiratorio bajo

• Riñon

• Músculo-esquelético

» Ojo / Órbita

• Piel

• Sistema nervioso periférico

(mononeuritis múltiple)

• Sistema nervioso central

Frecuencia %

92 %

85%

77%

67 %

52%

46%

15%

8%

*Datos tomados de Hoffman y colaboradores(S)

Se ha encontrado que existe correlación entre la positividad y valores de los

antígenos (Anca-C) con la presencia de la enfermedad hasta en un 95% de los

casos activos (10). Sin embargo, en ausencia de enfermedad renal activa, la

sensibilidad de ¡os anca-c puede ser tan baja como del 65% (11).



Histopatológicamente, la vasculitis tiene 3 formas de presentación (2):

1. Infiltración y destrucción de capilares, vénulas y arterioias, siendo referida

como microvasculitis o capilaritis.

2. Afección de vasos de pequeño y mediano calibre, refiriéndose como

vasculitis granulomatosa.

3. Afección de vasos de pequeño y mediano calibre asociado a células

gigantes o inflamación granulomatosa denominándose como vasculitis

necrotisante.

Previo a la utilización del tratamiento inmunosupresor, la GW era casi siempre

fatal, con una tasa de mortalidad del 93% a los 2 años posteriores al diagnóstico

(12). A partir de 1983 se reportaron estudios en donde se obtenía una remisión del

93% en aquello pacientes con GW tratados con ciclofosfamida y prednisona (13).

Así mismo, se ha reportado la utilidad de ciclofosfamida tanto en la forma de

administración intravenosa, como en la forma enteral (24). Se ha utilizado el

trimetoprim con sulfametoxazol en pacientes con lenta progresión y en las formas

localizadas de la GW, así como para mantener la remisión en pacientes que

respondieron al tratamiento inmunosupresor (7,12)

Debido a que la afección pulmonar se presenta hasta el 94% de ¡os pacientes

portadores de GW en algún momento durante el curso de la enfermedad (13, 14)

la evaluación radiográfica a este nivel es útil. Se ha utilizado a la radiografía de

tórax de manera rutinaria para monitorizar la actividad pulmonar de la enfermedad

(15,16,17).Recientemente se ha documentado una mayor sensibilidad de la

tomografía axial computarizada (TAC) para detectar afección pulmonar en los

pacientes con GW (18,19,20,21, 22). Existen estudios en donde se correlacionó la

utilidad de la TC de alta resolución con el grado de actividad pulmonar evaluada

por medo de hallazgos clínicos broncoscópicos y ¡avado bronco alveolar en
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pacientes con GW y en donde se concluyo que a mayor actividad de la

enfermedad se presentan mayores hallazgos tomográficos.

En este estudio los hallazgos torriográficos fueron: el engrosamiento intersticial

centrolobular, bronquiectasia y la presencia de irregularidad pleural (23).

En los pacientes del INCMNSZ la incidencia de GW en los ingresos hospitalarios

es de un 0.020 % y de los cuales 0.017% son diagnosticados por biopsias renales

y 0.0019 por biopsia pulmonar realizadas en e! período de años del 1985 a 2002.

Con respectó a la tomografía lineal de tórax, no existen reportes recientes con

relación a su utilidad en la afección pulmonar de la GW principalmente debido a

que se tiene una baja sensibilidad para detectar daño intersticial y esto lo

encontramos en relación con el grado de actividad de la enfermedad. A menor

grado de actividad mayor grado de afección intersticial (25). Por otra parte, en

estudios de seguimiento se ha observado que aquellos pacientes que al inicio de

la enfermedad presentan nodulos, éstos desaparecen a los 6 meses en el 60% de

los casos y se ha resuelto completamente a ¡os 12 meses, dejando únicamente

datos de retracción {opacidades lineares), las cuales no son detectadas por la

tomografía linea! de tórax, con relación a los pacientes que se presentan como

consolidaciones éstas desaparecen a los 4 meses en el 44% de los casos, siendo

reemplazadas por infiltrados alveolares, en ocasiones acompañándose de

bronquiectasias y opacidades lineales que tampoco se detectan por tomografía

lineal de tórax (26).
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3.- OBJETIVO

Describir ios patrones pulmonares más frecuentes en la tomografía

computarizada en pacientes con Granulomatosis de Wegener.
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4.- MATERIAL Y MÉTODOS

Se traía de un estudio retrospectivo, longitudinal, descriptivo y observacional de

pacientes con diagnóstico patológico final de Granulomatosis de Wegener (GW)

en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y Nutrición "Salvador Zubirán" en el

periodo comprendido entre Enero de 1985 a Abril del 2002.

Se revisaron los expedientes clínicos y radiológicos de estos pacientes (N=42)

para identificar la manera en que fue confirmado el diagnóstico (biopsia renal). Los

expedientes radiológicos fueron revisados para determinar a cuales pacientes se

les realizó Tomografía Computada del Tórax {criterios de inclusión) [N=10]. A los

pacientes a los que se les realizaron estudios tomográficos de otras regiones

corporales (principalmente senos paranasales)' fueron excluidos del estudio

(N=30), así como los pacientes cuyo expediente radiológico no estaba completo

(falta de placas de estudios de tomografía computerizada) (N=2). Del total de 42

pacientes, 10 de ellos cumplieron con los criterios de inclusión.

Del total de 10 pacientes incluidos en el estudio a 8 de ellos se les realizó

Tomografía de Alta resolución (TCAR) y a los 2 restantes tomografía convencional

del tórax.

Los estudios tomográficos se realizaron en los siguientes equipos:

Tomógrafos helicoidales (2) de detector único, las TCAR se realizaron con los

siguientes parámetros: en fase simple con cortes de 1 mm de grosor y con avance

de la mesa de 7 mm en espiración sostenida y con algoritmo para reconstrucción

ósea . Las tomografías restantes (2) se realizaron con técnica helicoidal con cortes

de 10 mm de grosor y avance de la mesa de 10 mm en espiración sostenida,

únicamente en fase contrastada, utilizando contraste iónico por vía endovenosa, a

13



través de un inyector automático administrando 120 mi en total, con una velocidad

de infusión de 1ml/segundo y un retardo en la aplicación de 25 segundos.

Se proceso la información obtenida en una hoja de cálculo: Se compararon los

hallazgos con los reportados en la literatura, estableciéndose conclusiones y

recomendaciones.
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5.- RESULTADOS

Se estudiaron 10 pacientes, de los cuales 4 fueron pacientes del género femenino

(40%) y 6 del género masculino (60%).

La media de edad para e¡ grupo en general fue de 41 años, con una edad mínima

de 26 años y una edad máxima de 67 años. Sin embargo, ai estratificar a! grupo

en hombres y mujeres, tenemos que la media para los primeros es de 41 años con

una edad mínima y máxima de 26 y 67 años respectivamente. Para las mujeres la

media es de 21.2 años con una edad mínima y máxima de 28 y 49 años

respectivamente.

Al nivel de tejidos blandos y óseos, en 1 paciente (10%) se encontró edema ,

pequeños granulomas subcutáneos y osteopenia severa.

Encontramos nodulos pulmonares en el 50 % (5/10) y bulas en el 20% (2/10) de

los casos..

En pleura, el 20% de los pacientes presentó engrasamiento pleural, presentó

derrame pleural un 10%, y bronquiectasias en el 30% (3/10).

Existe engrasamiento de las paredes bronquiales en un 20 % (2/10)

Además se observó una paciente cuya forma de presentación en pulmón fue un

granuloma 10% (1/10)

En cuanto al pedículo vascular, se encontró aumentado en el 10% de los casos

(1/10)

Encontramos cardiomegalia en el 20% (2/10)

15



Fig. 1

A) Rx. Tórax; Lesión nodular radiópaca, de bordes irregulares en
lóbulo superior izquierdo. B y C ) TCAR: lesión tiipoclensa, ovalada
y de bordes irregulares, de localización póstero fateral, con
cavitación en su interior. La arteria pulmonar izquierda es
prominente. D) TCAR: 3 meses después se agrega una lesión
póstero basal, de similares características.
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Fíg.2

Paciente femenino de 25 años de edad; ia TC en ventana para mediastino A) muestra

múltiples lesiones sólidas en la base del pulmón izquierdo. B) y C) La ventana para

parénquima pulmonar permite definir los contornos irregulares de las ¡esiones, asociados

a zonas "en vidrio despulido" por neumonitis adyacente.
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Fig.3

A)TCAR con ventana para pulmón donde se advierte la presencia de cavitación anterior, que
no demuestra nivel ¡iquido en su interior ubicado en el lóbulo medio del pulmón derecho. B) En
este mismo lado pero hacia el lóbulo superior, en el segmento medial otra imagen cavitada de
mayor tamaño pero con las mismas características radiológicas

18



Fig. 4

Imagen nodular, de aspecto sólido, uficado en eí hemoiórax
izquierdo hacía el segmento de la l/nguía, con base hacia ía
pared torácica y vértice hacía el hilio, además refuerza de
manera heterogénea con le medio de contraste.

ESTA TESIS NO SALE
BE LA BIBLIOTECé



6.- DISCUSIÓN

La GW es una patología poco frecuente reportándose una prevalencía en la

literatura mundial aproximadamente de 20 casos por cada 100,000 personas, con

una edad media de inicio de 40 años. La incidencia en el Instituto Nacional de

Ciencias médicas y de la Nutrición "Salvador Zubirán" corresponde al 0.020% de

¡os casos de biopsias renales y sobre ia base de nuestro estudio se encontró que

la proporción de sexos es de 2:1 con mayor afección al sexo masculino. Un dato

interesante es la diferencia de edad entre sexos, con un promedio para las

mujeres de 21 años y para los hombres de 41 años.

En cuanto a los hallazgos tomográficos, sólo existe un estudio en la literatura en

donde se reportan los hallazgos en la Tomografía Computada de Pulmón y se

reaüza una correlación con el grado de actividad de la enfermedad. En este

estudio se encontró 79.6 % de los casos, mientras que en nuestro estudio todas

las tomografías (100%) tuvieron alguna anormalidad.

Las anormalidades más frecuentes en el estudio mencionado fueron la presencia

de irregularidades en la pleura (45.66%) presencia de bandas de parénquima

(43.16%) y la presencia de nodulos pulmonares (26.8%) mientras que en nuestro

estudio se encontró engrasamiento de la pared bronquial en el 20% de los casos,

aumento del pedículo vascular en el 20%, engrasamiento pleural en el 20% y

cardiomegalia en el 10% de los casos.

Otros hallazgos mencionados en la literatura son la presencia de opacidad

parenqu¡matosa (12,3%) mientras que en nuestro estudio encontramos nodulos

pulmonares (50%), bronquiectasias (30%), derrame pleural (10%).

20



Una posibilidad que nos indique el porque de los resultados diversos de estos 2

estudios en el objetivo de ambos estudios, ya que en el primeros se buscaba

correlacionar el grado de actividad a nivel pulmonar con los hallazgos

tomográficos y en nuestro estudio solo describimos los hallazgos mas frecuentes

encontrados en la Tomografía Computada del Tórax.
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7.- CONCLUSIONES

1. La edad promedio de los pacientes varía con relación ai sexo. Siendo en las

mujeres de 21.2 años y en los hombres de 41 años.

2. Los hallazgos más frecuentes en la Tomografía Computada de pulmón

fueron nodulos pulmonares en el 50% de los casos, bronquiectasia (30%) ,

cardíomegalia (20%) aumento deí pedículo vascular (20%) y bulas en un

(20%).

3. Solo un caso debutó con granuloma en lóbulo superior de pulmón izquierdo

(10%)

4. Presentó afección ósea (osteopenia) o de tejidos blandos (imágenes

nodulares en su espesor) en este tipo de pacientes, solo dos (2) casos los

cuales representan el 20 % .

5. Proponemos que se realice TC de Tórax de alta resolución de rutina en los

pacientes con GW, como seguimiento de su evolución.
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