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RESUMEN 

La enfermedad de Wegener o granulomatosis con poliangeítis, es una enfermedad 
rara, que se caracteriza por presentar una vasculitis sistémica primaria 
granulomatosa, con afectación de las vías aéreas superiores, inferiores y el riñón. 
Se exponen las características clínicas y resultados de los exámenes 
complementarios realizados a un paciente del sexo masculino, de 24 años de edad, 
con rinitis, hemorragia pulmonar, insuficiencia renal aguda y anticuerpos 
anticitoplasmas de neutrófilos positivos. 

Palabras clave: enfermedad de Wegener, granulomatosis, vasculites, enfermedad 
rara. 

 

ABSTRACT 

Wegener´s disease or granulomatosis with polyangiitis is a rare disease, 
characterized for presenting a primary granulomatous systemic vasculitis, with 
affectation of the upper and lower airways and the kidneys. The authors expose 
clinical characteristics and the results of the complementary exams performed to a 
male patient, aged 24 years, with rhinitis, pulmonary hemorrhage, acute renal 
insufficiency, and anti-cytoplasmic antibodies of positive neutrophils.  
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INTRODUCCIÓN 

El año 2016, fue declarado como Año Europeo de las Enfermedades Raras (ER) 
como una forma más de sensibilizar a los profesionales sanitarios de la atención a 
las necesidades de los pacientes con ER, para intentar cubrir sus necesidades y las 
de sus familias. No obstante, aún se consideran insuficientes las acciones 
desarrolladas, para la atención a estos pacientes.1 

Una de las enfermedades consideradas raras, es la granulomatosis de Wegener. La 
enfermedad de Wegener o granulomatosis con poliangeítis (GPA), como se la 
denomina actualmente, se caracteriza por vasculitis sistémica primaria 
granulomatosa, con afectación de las vías aéreas superiores, inferiores y el riñón. 
Su etiología no está bien determinada, aunque se le considera  un trastorno auto 
inmune La mayoría de los pacientes afectados, son de raza blanca y suele 
diagnosticarse entre los 40 y los 55 años de edad, pero  puede afectar a personas 
de cualquier edad.2-6 

Es una enfermedad multiorgánica caracterizada por la presencia de vasculitis 
necrosante e inflamación granulomatosa de los vasos sanguíneos de pequeño 
calibre.5,6 

Cuando compromete el tracto respiratorio inferior, puede producir estenosis 
traqueal subglótica, (ESG) que se presenta como promedio en el 22  % de los 
pacientes.7-10 

Su prevalencia en los Estados Unidos de Norteamérica, (EE.UU.) es de alrededor de 
3 por 100 000 habitantes, con una relación hombre-mujer de 1:1. La afectación 
renal usualmente se manifiesta de forma rápida y progresiva y generalmente es 
una de las principales manifestaciones clínicas.5,6 

El tratamiento habitual de esta enfermedad se basa en la administración de altas 
dosis de esteroides en combinación con pulsos de inmunosupresores como 
la  ciclofosfamida.5,6 En caso de afección severa los recambios plasmáticos reducen 
el riesgo de progresión a insuficiencia renal crónica terminal.2-6 

  

PRESENTACIÓN DEL CASO 

Paciente masculino, de 24 años de edad, con antecedentes de salud. Solo refirió, 
que tres meses antes de ser atendido, presentó un cuadro clínico caracterizado por 
obstrucción y secreción nasal serosa. Al acudir a consulta se le diagnosticó una 
rinitis y cumplió tratamiento sintomático. 



 

3 
 

Al asistir a la consulta de Neumología del hospital del Instituto Ecuatoriano de 
Seguro Social (IESS) de la ciudad de Milagro, en la provincia Guayas, República del 
Ecuador, presentaba sangramiento escaso por la boca, que se acompañaba de 
fiebre intermitente y ligera falta de aire, principalmente al realizar esfuerzos físicos 
intensos o moderados, por lo que se decide hospitalizar para su mejor atención y 
seguimiento. 

Al interrogatorio el paciente negó antecedentes de adicciones a drogas ilegales, 
alcoholismo, tabaquismo u otras. Refirió alergia a la ciprofloxacina y la presencia 
algunos días atrás, de “manchas” oscuras en la piel, que después desaparecieron 
espontáneamente. 

Examen físico  

Mucosas: húmedas e hipocoloreadas. 
Aparato respiratorio: murmullo vesicular disminuido en hemitórax derecho. 
Crepitantes en toda la extensión del hemitórax derecho. Frecuencia respiratoria: 20 
x’.  
Saturación: 95, sin soporte de oxígeno. 
Aparato cardiovascular: ruidos rítmicos, bien golpeados, no soplos. Pulso radial: 90 
x’.  
Tensión arterial: 130/70 mm/Hg. 
Abdomen: plano suave, depresible, no doloroso a la palpación superficial ni 
profunda, no visceromegalia.  
Aparato genitourinario: riñones no palpables, pinzables ni peloteables. Maniobras 
negativas. 
Tejido celular subcutáneo: no infiltrado.  
Sistema nervioso central: paciente orientado en tiempo, espacio y persona. 
Responde al interrogatorio con lenguaje claro y coherente. No signos de focalización 
neurológica. 

Complementarios 

Hemoglobina: 7,9 g/dl 
Hematocrito: 23,2g/dl 
Leucocitos totales: 4.99 109/L 
Grupo y factor Rh: 0+ 
Plaquetas: 240 000109/L 
Pruebas de función hepática: dentro de parámetros normales. 
Examen de orina: Hematuria microscópica. Bacterias incontables.  
Creatinina: 12,4 µmol/L 
Ácido úrico: 6.5mmol/L 
Urea: 179mmol/L 
LDH: 388U/L 
Proteínas totales: 5.8 g/L 
Albumina: 3,4g/L 
ALAT: 6U/L 
ASAT: 12U/L 
Zhiel Nelsen: negativos  
HIV: negativo  
Volumen de sedimentación globular: 45 mm/hora  
PCR: 388 mg/l 
Factor reumatoideo: negativo 
Test para leptospira: negativo 
Radiografía de tórax antero-posterior: se observaron lesiones intersticio alveolares 
derechas. (Hemorragia alveolar). Figura 1 
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Tomografía simple de tórax: se observaron lesiones intersticios alveolares, 
secundarios a la hemorragia pulmonar, confirmando las lesiones observadas en la 
radiografía de tórax. Figura 2 
Radiografía de senos perinatales: no se observaron alteraciones. 
Ecografía abdominal: no se observaron alteraciones. 

 

 

Para continuar el estudio, su atención y seguimiento, se refirió al paciente a un 
centro hospitalario del tercer nivel de atención, donde se confirmó la enfermedad 
de Wegener o granulomatosis con poliangeítis, al realizársele 
anticuerposanticitoplasmas de neutrófilos; (ANCA) los cuales fueron positivos. 

Se inició tratamiento con hemodiálisis lo que constituyó una indicación inmediata. 
Posteriormente se realizó plasmaferesis y se inició igualmente tratamiento con 
metilprednisolona y ciclofosfamida, lo que ha permitido preservar la vida del 
paciente.  

  

DISCUSIÓN 

En la GPA la afección pulmonar abarca desde nódulos pulmonares asintomáticos a 
infiltrados pulmonares y hemorragias alveolares fulminantes. El pronóstico es malo, 
debido a insuficiencia renal o respiratoria, aunque las cifras han cambiado gracias a 
los nuevos tratamientos con glucocorticoides y ciclofosfamida.  

Es una enfermedad con baja incidencia en urgencias y la anamnesis del paciente 
ofrece una sospecha diagnóstica, apoyada por las pruebas complementarias 
precisas. Es importante conocer y dominar el manejo de la estabilidad de este tipo 
de pacientes, que permita una resolución de los síntomas por los que acuden a 
urgencias.11 
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El diagnóstico definitivo de la GPA se establecía por la demostración histopatológica 
de vasculitis necrosante y la presencia de granulomas, que suelen encontrarse 
principalmente en las lesiones pulmonares o renales, circunstancia que hace de la 
biopsia un método diagnóstico de elección. En los últimos años y con el 
advenimiento desde los años 80 del siglo XX, de la dosificación de los ANCA, se ha 
simplificado el diagnóstico de esta enfermedad,  ya que su diagnóstico   precoz 
constituye un reto para preservar la vida de los pacientes.12,13 

Actualmente la dosificación de anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos es de gran 
utilidad diagnóstica. Anteriormente solo se consideraban de valor en la GPA clásica 
y estos disminuían inmediatamente que se imponía el tratamiento de elección con 
esteroides e inmunosupresores. Estos anticuerpos se han convertido en el tercer 
criterio diagnóstico, sumado a los hallazgos clínicos e histopatológicos,  que pueden 
ser de gran utilidad en aquellos casos en los cuales es difícil o riesgoso obtene 
rmaterial de biopsia adecuado, por las condiciones generales del paciente.13,14  

En la literatura consultada se plantea que aproximadamente el 18 % de los 
pacientes diagnosticados presentan afectación renal. Los valores de creatinina 
elevados por encima de 5,6 constituyen un marcador de mal pronóstico y en el caso 
que se presentó, siempre presentó valores por encima de esa cifra.14 

Recientemente se ha descrito la asociación de PR3 a HLA-DP y de mieloperoxidasa 
(MPO) a HLA-DQ lo que avala que la GPA y la poliangeítis microscópica son 
síndromes autoinmunes distintos.15 

El 92 % de los pacientes con GPA tienen compromiso de la vía aérea y esta puede 
comprometerse en toda su extensión.7,12,13 En la vía aérea baja se han descrito 
entre otros: nódulos y masas, pólipos y pseudopólipos, formación de membranas, 
estenosis traqueo-bronquial, necrosis de la vía aérea, traqueo-malacia, fístula 
traqueo-esofágica y estenosis traqueal sub-glótica; (ESG) siendo esta última la 
manifestación más común.4,10,16,17 

Dentro del tratamiento sistémico se pueden utilizar los esteroides u otros agentes 
inmunosupresores. (ciclofosfamida, azatioprina, etc.) Existen algunos reportes de 
casos que apoyan la utilización de rituximab en este contexto, como en el caso 
presentado.18,19 

Algunos autores proponen dejar al paciente con corticoides inhalados, tipo 
fluticasona, en dosis de 440 a 880 mg dos veces cuando la dosis de corticoides 
sistémicos se disminuye por debajo de 30 mg.7-10,18,19 

Dentro de la terapéutica local, (cuando el paciente está sintomático) se pueden 
utilizar corticoides tópicos o intralesionales, desbridamiento de la vía aérea (con 
láser, electrocauterio, etc.), dilataciones locales con balón o bujías, stenty 
ocasionalmente resección local con anastomosis termino-terminal. Según las series 
en 50 % de casos se debe repetir el procedimiento. La elección del tipo y tiempo 
del procedimiento depende de la experiencia del equipo tratante y sólo debe ser 
hecha en centros de referencia. Las diferentes terapéuticas disponibles hacen que 
la realización de traqueotomía se demore o no sea necesaria, a pesar de que en 
algunas series hasta 40% de los pacientes la requieren por progresión irreversible 
de la estenosis.4,5,20 
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