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RESUMEN

La granulomatosis con poliangeitis es una vasculitis necrotizante de pequefo vaso que puede
afectar a maltiples 6rganos, se describen formas clinicas localizadas y generalizadas, esta tltima
caracterizada por compromiso renal y pulmonar grave, asociada a la presencia de PR3- ANCA
circulante en mas del 90% de los casos. Se presentan tres casos de pacientes con diagnéstico
patolégico de granulomatosis con poliangeitis, dos de ellos con lesiones pulmonares detectadas
en radiografias convencionales y tomografia computarizada (TC), imagenes compatibles con
abscesos pulmonares; hallazgos poco comunes en las manifestaciones imaginolégicas de la granu-
lomatosis con poliangetitis en el sistema respiratorio, se afade ademas un tercer caso complicado
con absceso paraesofégico. Se destaca la importancia y utilidad de la radiologia convencional y la
tomografia computarizada (TC) para el diagnéstico de esta enfermedad y de sus complicaciones..
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SUMMARY

Wegener's granulomatosis is a small vessel necrotizing vasculitis that can affect multiple organs,
clinical forms are described localized and generalized the latter characterized by severe pulmonary
and renal impairment associated with the presence of circulating PR3-ANCA in 90% of the cases.
We describe three cases of patients with pathologic diagnosis of Wegener's granulomatosis, two
of them had lung lesions detected on conventional radiography and computed tomography (CT)
images consistent with lung abscesses, uncommon findings in the imaging manifestations of
Wegener's granulomatosis the respiratory system also adds a third case peri esophageal abscess
complicated. The importance and utility of conventional radiography and computed tomography
(CT) for diagnosis of this disease and its complications.

Introduccién

La granulomatosis de Wegener (GW) o granulomatosis con poliangeitis, de
acuerdo con la nomenclatura propuesta, es una condicién asociada con vasculitis
generalizada, reportada por Heinz Klinger y Frederick Wegener', se trata de un
desorden sistémico de presentacién inusual, que afecta a maltiples 6rganos en
especial al sistema respiratorio y al rinén?. Es una de las formas mds comunes
de vasculitis sistémica, con una incidencia anual reportada de 10 casos por un
millén de personas. Su causa es desconocida y se encuentra asociada con anti-
cuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA)?®. Afecta con mayor frecuencia
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a individuos caucdsicos, sin predileccién de género,
con una edad media de presentacién a los 41 afos®.
Se han reportado cinco tipos clinicos de acuerdo con
la actividad de la enfermedad, esquema propuesto
por el Grupo Europeo de Estudio de las Vasculitis
que clasifica a la enfermedad en localizada, sistémica
temprana, generalizada, severa y refractaria. Esta cla-
sificacién es importante para dirigir el tratamiento, la
forma generalizada estd asociada con formas severas
por el compromiso renal asociado, que le confiere un
peor prondstico®®. Los hallazgos radioldgicos relacio-
nados con la presentacién pulmonar de la enfermedad
incluyen: nédulos multiples, cavitaciones, bandas
atelectdsicas, infiltrados intersticiales, opacidades en
vidrio esmerilado y consolidaciones”®, los cuales ya
han sido bien descritos en la literatura revisada; con
este reporte de casos se intenta incluir a los abscesos
como otra complicacién de la granulomatosis con
poliangeitis’ y resaltar el valor importante que en
cada uno de estos casos representaron la utilizacién
de la radiografia convencional y de la TC para su
diagndstico y tratamiento.

Caso clinico 1

Mujer de 32 anos de edad con diagnédstico
preestablecido confirmado de granulomatosis con
poliangeitis, realizado hace un ano y siete meses: es-
cleritis bilateral, nédulos pulmonares, tlceras nasales,
sedimento urinario activo, con hallazgos compatibles
con glomerulonefritis, TAC de senos paranasales
con sinusitis aguda y crénica de senos maxilares y

etmoidales, c-:ANCA positivos en titulos de 1/160
diluciones. Desde el inicio de su enfermedad present6
dolor ocular, cefalea de localizacién frontal, rinorrea
abundante, tos con expectoracién, hemoptisis y
dolor en miembros inferiores. Durante su primera
hospitalizacién presenté deterioro importante de
su estado general y por dificultad respiratoria severa
fue trasladada a la unidad de cuidados intensivos
en donde permanecié con intubacién orotraqueal y
soporte ventilatorio durante 20 dias, con diagnéstico
de hemorragia pulmonar (Figura 1).

Tuvo adecuada evolucién y respuesta al tratamien-
to instaurado que se hizo con corticoides, firmacos
citotéxicos y antibioticoterapia, por lo cual fue dada
de alta; sin embargo, persistian la cefalea frontal, la
tos con expectoracién y la hemoptisis. Continud el
tratamiento con ciclos mensuales de firmacos cito-
téxicos y corticoides por los siguientes cinco meses.
La nueva valoracién demostré importante mejorfa de
los sintomas y de las manifestaciones imaginoldgicas,
por lo cual se suspendié el tratamiento con citotdxicos
y glucocorticoides de manera voluntaria. Recibié un
total de 6 dosis mensuales de ciclofosfamida intra-
venosa de 750 mg.

Tres meses después, en un control ambulatorio, la
radiografia de térax mostré un nédulo redondeado
ubicado en el segmento apical del 16bulo inferior
del pulmén izquierdo de 1,5 cm de didmetro mayor
(Figura 2).

Clinicamente la paciente presenté persistencia de
la fiebre, malestar general, cefalea frontal, expectora-
cién y hemoptisis durante los siguientes cinco meses.

Figura 1.

Radiografia AP de térax. Mdltiples infiltrados

de ocupacién alveolar en ambos campos pulmonares.
Hemorragia alveolar difusa.
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Figura 2.

Radiografia de AP de térax. Nédulo

redondeado ubicado en el segmento apical del
16bulo inferior del pulmén izquierdo, de 1,5 cm de

didmetro mayor.

Se realizé un control radiogrifico del térax en el cual se
encontré que el nédulo descrito, anteriormente, habia
aumentado de tamafo, tenfa 5 centimetros de did-
metro mayor y una cavitacion con nivel liquido aire,
hallazgo que sugeria un absceso pulmonar (Figura 3).

Se realiz6 TC de alta resolucién del térax que mos-
tré més lesiones nodulares de menor didmetro que la
descrita en las radiograffas convencionales y, ademis,
lesiones intersticiales circundantes a los nédulos. La
paciente se hospitalizé por tiempo prolongado para
antibioticoterapia y se reinicié la dosis de corticoides;

fue dada de alta con mejoria clinica. Recibié trata-
miento por dos meses el cual suspendié nuevamente
de manera voluntaria.

Cinco meses mds tarde se present$ con exacerba-
cién de los sintomas, afnadiéndose disfonia, disfagia,
facies abotagadas (cushingoide), halitosis y dolor
pleuritico posterior izquierdo. La radiografia del
torax y la TC de alta resolucién mostraron aumento
importante de la lesién cavitada, la cual se encontraba
con absceso, con dreas centrales de necrosis y niveles

liquido-aire (Figura 4).

Figura 3.

Radiografia de AP de térax. Nédulo redondeado
ubicado en el 16bulo inferior izquierdo, aumentado
de tamafio (5 cm) con relacién al estudio previo,

asociado a nivel liquido-aire. Absceso pulmonar.
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Figura 4

TC de térax, corte axial. Aumento importante de la

lesién cavitada abscedada en el pulmén izquierdo con dreas
centrales de necrosis y niveles liquido-aire.

Se realizé fibrobroncoscopia en la cual se drend
abundante material purulento y necrético. Los culti-
vos reportaron Streptococcus pneumoniae. La ecografia
renal fue normal. El uroandlisis report6 proteinuria.
Se inicié antibioticoterapia especifica, corticoides y
ciclos de citotdxicos por la aparicién de nuevas lesiones
pulmonares, tratamiento que se repiti6 mensualmente
durante seis meses. La TC de los senos paranasales
demostré sinusitis crénica con compromiso de los
senos maxilares y frontales, sin formacién de abscesos y
destruccién de algunas de sus paredes. La TC cerebral
simple fue normal. La paciente presenté adecuada
respuesta al tratamiento instaurado hasta la fecha de
este reporte y continda en controles.

Caso clinico 2

Hombre de 62 anos de edad con diagndstico
preestablecido confirmado de granulomatosis con
poliangeitis, realizado hace un afo y nueve meses. Al
inicio de su enfermedad presenté mdltiples lesiones
dérmicas en los miembros inferiores con ptrpura, que
evolucionaron con tlceras confluentes; posteriormen-
te present6 alteracion respiratoria, la cual se instauré
como neumonia basal derecha que requirié trata-
miento parenteral con antibi6ticos, y derrame pleural
masivo. Se detecté compromiso renal con alteracién
del sedimento urinario, proteinuria y hematuria; se
inicié tratamiento con corticoides.

Como antecedentes de importancia el paciente
tenfa diagndsticos de enfermedad pulmonar obstruc-

tiva crénica hacia un ano; hasta hace cinco anos fue
fumador de 20 cigarrillos diarios durante 45 afios, in-
gesta de alcohol semanal, sinusitis maxilar y etmoidal
crénica por 40 afios, y hernia discal de L5-S1 desde
hace 30 afios. Un mes después de haber sido dado de
alta present6 cuadro de hemoptisis, fiebre, disfagia y
exacerbacién de las alteraciones dermatoldgicas. Fue
hospitalizado y manejado con antibioticoterapia y
glucocorticoides a dosis de 1 mg/kg/dfa de prednisona
con disminucién progresiva, ante la mejoria parcial
de los sintomas. Tres meses mds tarde el paciente sus-
pendié la medicacién por remisién de la enfermedad.

Ingres6 a la institucién por una exacerbacién de los
sintomas de 15 dias de evolucién, con fiebre, malestar
general, cefalea, diaforesis, dolor dorso-lumbar inten-
so y hemoptisis. Se le realiz6 TC de térax que demos-
tr6 lesién nodular cavitada con nivel aire-liquido en
su interior, de aproximadamente 4 cm, localizada en
el segmento posterior del 16bulo inferior derecho en
relacién con absceso pulmonar (Figura 5) y multiples
imdgenes nodulares, también algunas de ellas cavi-
tadas en la base pulmonar izquierda (Figuras 6y 7).

El paciente trafa TC de senos paranasales que
mostraban un gran proceso inflamatorio a expensas
del antro maxilar izquierdo y pérdida parcial de la
pared medial, sinusitis cronica esfenoidal izquierda y
etmoidal posterior derecha. Las pruebas de funcién
renal fueron anormales, parcial de orina con hema-
turia microscépica 20-30 eritrocitos/campo. Biopsia
de piel con vasculitis leucocitocldstica. ANAS no
reactivos, anticuerpos anticardiolipinas IgG e IgM
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Figura 5.

TC de térax, corte axial. Lesién nodular cavitada con
nivel aire-liquido en su interior de aproximadamente 4
cm, localizada en el segmento posterior del I6bulo inferior

derecho, absceso pulmonar.

Figuras 6y 7.

TC de térax, corte axial. Multiples lesiones nodulares
cavitadas en el 16bulo inferior izquierdo de menor tamafio
que la lesion contralateral.
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negativos, serologia viral para virus de la hepatitis
B y C negativa, complemento C4 disminuido 9.7
mg/dl (VN 10-40 mg/dl), C3 normal, p-ANCA:
reactivos. Electromiografia de miembros inferiores:
polineuropatia sensitivo motora con compromiso
axonal y mielinico de intensidad moderada. Duran-
te la hospitalizacién presentd cifras tensionales y de
glicemia elevadas. Se inicié tratamiento con ciclos de
citotdxicos, antibioticoterapia y corticoides, con lo
cual mejord de sus alteraciones.

Caso clinico 3

Paciente de 40 afios con diagndstico de GW, 4
anos de evolucidn, al inicio su enfermedad se carac-
terizo por la presencia de hemoptisis, fiebre y disnea,
con pérdida de peso de varios meses, al examen fisico
presentaba palidez generalizada, disminucién del
murmullo vesicular en ambas bases pulmonares y es-
casos estertores crepitantes hiimedos en base derecha,
se descarté patologia infecciosa pulmonar, cultivo
para hongos negativo, BARR negativo, con anemia
severa Hb 6,9, Hcto 24%. La radiografia de térax
demostré la presencia de hemorragia intraalveolar,
(Figura 8) se complement§ el estudio con TAC en la
que se report6 extenso compromiso del espacio aéreo
con predominio periférico en los [ébulos superiores y
presencia de dreas de compromiso del intersticio en los
l6bulos superiores, especialmente en el lado derecho,
patrén compatible con neumonia eosinofilica vs. TB,
(Figura 9) en parcial de orina hematuria. Los anilisis

Figura 8.

Extensos infiltrados de ocupacién alveolar, que
compromete el parénquima pulmonar derecho, en
especial el tercio medio y también se observa en el
16bulo superior izquierdo, hallazgos compatibles con
hemorragia intraalveolar.

de laboratorio reportaron: c-:ANCA 26 U/mL. (VN:
0-15U/mL) y p-ANCA 10 U/mL (NV: 0 - 15 U/
mL.); parcial de orina con sedimento urinario activo
compatible con nefritis: proteinuria y leucocituria.
De inicio la valoracién de infectologia conside-
r6 como primer diagnéstico tuberculosis y recibié
tratamiento antiT BC, ademds no se podia descartar
la presencia de neumonia por germen oportunista
Pneumocystis jiroveci, se planificé fibrobroncoscopia,
que fue reportada como normal, el estudio histopato-
l6gico senalé la presencia de neumonia intersticial de
patrén usual en fase de organizacién con abundantes
hemosideréfagos. Con aparente mejoria del cuadro
clinico y con una nueva recaida, luego de 2 afos
de enfermedad, se solicité nueva fibrobroncoscopia
en la que se reportaron abundantes secreciones,
con disminucién del didmetro del bronquio para
el 16bulo superior derecho, disminucién del did-
metro de la luz con engrosamiento de la carina,
se decidié realizar biopsia de pulmén abierta, el
reporte de histopatologia describié la presencia de
tejido pulmonar con severas alteraciones dadas por
vasos sanguineos comprometidos por un proceso
inflamatorio compuesto por neutréfilos y presencia
de granulomas a nivel transmural, compatible con
granulomatosis con poliangeitis. Recibié prednisona
50 mg por dia con disminucién progresiva, hasta
permanecer con una dosis estable de 5 mg via oral
dia. En octubre del 2011 ingresa por un cuadro
clinico caracterizado por disfagia progresiva y cervi-
calgia intensa exacerbada con movimientos, disnea
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Figura 9.

Extenso compromiso de espacio aéreo con
predominio periférico en los 16bulos superiores y
presencia de dreas de compromiso de intersticio en los
l6bulos superiores.

y cefalea frontal, fue hospitalizado por la presencia
de absceso paraesofigico (Figura 10) y osteomielitis
de C5, fue llevado a cirugia para drenaje de absceso,
se instaur manejo antibiético con buena evolucion,
se planificé iniciar destete de esteroides e inicio de
azatioprina 50 mg via oral dia para mantenimiento.
Al momento del ingreso el paciente consumia 10 mg
dia de prednisona via oral.

Discusién

La granulomatosis de Wegener (GW) es una
vasculitis necrotizante granulomatosa crénica, que
afecta de forma predominante los tractos respirato-
rios alto y bajo y los rifiones. Otros érganos como
la piel, articulaciones, 0jos, corazon, y el sistema
nervioso central y periférico, son afectados con
menor frecuencia'®'’. Los sintomas y signos nasales
incluyen rinorrea purulenta, epistaxis, nariz en silla
de montar; los oculares: dolor ocular, alteraciones
visuales y exoftalmia; los auditivos: otalgia y otitis
media; los faringeos: tlceras faringeas, obstruccién
laringea; los pulmonares: esputo purulento, tos y
disnea, y los sintomas renales: hematuria, protei-
nuria, falla renal rdpidamente progresiva, edema e
hipertensién'.

La enfermedad estd estrechamente asociada con
la circulacién de ANCA dirigidos contra proteinasa
3 (PR3) c-ANCA (patrén citoplasmdtico) en mds
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del 90% y con menos frecuencia contra mielopero-
xidasa (MPO) p-ANCA (patrén periférico) en un
10%'1>14, Biopsias de la mucosa nasal, pulmén y
rifién, revelan la presencia de vasculitits granuloma-
tosa necrotizante y glomerulonefritis necrotizante
sin depdsitos inmunes'. Sin embargo, dado que
las biopsias nasales y de senos paranasales tienen
una probabilidad de menos del 30% de demostrar
inflamacién granulomatosa, debido al pequefo
tamafio de las muestras obtenidas, es importante
hacer hincapié en la necesidad de descartar otras
etiologfas en estos pacientes como infeccién crénica
y uso de cocaina'.

La etiologia de la GW es desconocida, la enfer-
medad es mds comun en poblaciones caucdsicas, los
casos familiares son muy raros y la enfermedad no se
ha reportado en gemelos homocigotos'®. Una serie
de factores ambientales se han asociado con GW
como infecciones respiratorias, la exposicion a silice y
solventes, antecedente de alergia a un medicamento
y alergia en general'”'®.

En los dltimos afos varios estudios han sugerido
que la incidencia de la GW pudo aumentar, algunos
autores observaron un incremento estadisticamente
significativo en Suecia de la incidencia de la enferme-
dad, de 0,33 (IC 95%: 0,28 2 0,39) entre 1975-85 a
0,77 1C 95%:0,69 a 0,85) entre 1990-91,y de 1,19
(IC95%: 1,12-1,26) entre 1991-2001. La tendencia
fue similar entre hombres y mujeres"”.



Alvaro José Pérez, et al. | Abscesos como complicacién infrecuente de la granulomatosis de Wegener

Figura 10.
Prominencia marcada del espacio prevertebral que a nivel de
C4 mide 32 mm, donde se observa una imagen radioltcida aérea

de 24 mm.

La GW puede ser clasificada de acuerdo con los
criterios del Colegio Americano de Reumatologia
(Tabla 1).

En la Tabla describimos los criterios que cumplie-
ron cada uno de los pacientes objeto de la presente
discusion.

La presencia de multiples condensaciones alveola-
res y noédulos pulmonares cavitados, de varios meses
de evolucién, con sustrato histolégico de lesiones
granulomatosas necrosantes, se convierte en el centro
de atencién en la que enfocaremos el diagnéstico di-
ferencial, los procesos que retinen estas caracteristicas
corresponden a infecciones por micobacterias, hongos
(histoplasma, Aspergillus), neoplasias carcinoma bron-
quioloalveolar, linfoma primario de pulmén, granulo-
matosis linfomatoide, dentro de las vasculitis la GW'y
la poliarteritis nodosa, otras como la granulomatosis
broncocéntrica, granulomatosis sarcoide necrosante,
bronquiolitis obliterante con neumonia organizada
y neumonitis por hipersensibilidad. La asociacién de
sintomas respiratorios, fiebre prolongada, infiltrados
pulmonares cavitados con localizacién en el 16bulo
superior derecho y campos inferiores, podria corres-
ponder a una tuberculosis.

En los dos primeros casos se realizd el descarte
de la mayoria de los procesos descritos, las lesiones
se instauraron en un sustrato ya conocido de GW, el
trabajo diagndstico se enfoc en discernir si los pacien-
tes presentaron o tenfan una enfermedad activa o se
trataba de una recaida, o correspondia a una compli-
cacién producto del uso de drogas inmunosupresoras.

Existen reportes de casos de abscesos de distinta
localizacién en pacientes con GW, la mayoria de ellos
corresponde a procesos infecciosos de tejidos blandos
e intraabdominales®?"*2,

La radiologia convencional y la tomografia com-
putarizada permiten un diagndstico acertado de
las manifestaciones clinicas asentadas en el aparato
respiratorio superior e inferior, y de complicaciones
como los abscesos que pueden ser manifestaciones
iniciales de la enfermedad o complicaciones de la
patologia por el uso de inmunosupresores para tratar
la enfermedad®.

Las manifestaciones radioldgicas de la afectacién
pulmonar de la GW son variadas, tanto en la pre-
sentacion inicial como en el curso de la enfermedad.
Ademds, el patrén radioldgico puede variar en el
mismo paciente de un episodio a otro. Los sintomas
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1. Inflamacién oral o nasal: ~ Ulceras dolorosas o no dolorosas, descarga nasal

2. Alteraciones en la
radiografia de térax:

3. Anormalidades urinarias:

4. Biopsia con infiltrado
granulomatoso:

Tabla 1.
Criterios de clasificacién para la granuloma-
tosis de Wegener

Compromisos dC mucosas

Radiografia de térax

Sedimento urinario

Anticuerpos anti
citoplasma del neutréfilo

Biopsia

Tabla 2.
Criterios diagnésticos de los
pacientes. descritos

son mds evidentes en pacientes con enfermedad de
via aérea o hemorragia pulmonar difusa e incluyen
fiebre, disnea y hemoptisis. Sin embargo, en sujetos
con nédulos o masas, el inicio de la enfermedad puede
ser enmascarado por sintomas en otra localizacién.

La presentacién radiolégica tipica de la GW es la
de nédulos pulmonares de mdrgenes irregulares, de
tamafio variable (desde varios milimetros a 9 cm) y de
distribucién asimétrica. Los nédulos o masas suelen
ser multiples, pero hasta en un 25% de los casos pue-
den ser solitarios. La cavitacién ocurre en alrededor
del 50% de los casos. Los nédulos cavitados pueden
ser transitorios y recurrentes. Las cavidades tienen
paredes gruesas e irregulares. La consolidacién lobar
o segmentaria es radiolégicamente indistinguible de
neumonfas o neoplasias*.

© 2012, Asociacién Colombiana de Reumatologfa

| 180 |

purulenta o sanguinolenta.

Radiografia de tdérax con nédulos, infiltrado fijo o
cavidades.

Microhematuria (eritrocitos >5) cilindros
hematicos.

Cambios histolégicos con infiltrado
granulomatoso en la pared de una arteria o en 4rea
perivascular o extravascular (arteria o arteriola).

Se necesitan al menos dos criterios para el diagnéstico de GW, con una

sensibilidad de 88% y especificidad del 92%.
American Collage of Rheumatology 1990.

Paciente 1

Ulceras nasales,
sinusitis aguda

Paciente 2

Sinusitis maxilar y
etmoidal

Paciente 3

Nédulos Nédulos Hemorragia alveolar.
pulmonares pulmonares Infiltrado nodular
difuso.
Hematuria Hematuria, Hematuria,
proteinuria proteinuria
c-ANCA p-ANCA c-ANCA
p-ANCA
Piel: vasculitis leucocito- Pulmén: vasos
cldstica sanguineos con
inflamacién
granulomatosa.

Los cambios y manifestaciones radiolégicas en
la placa simple de térax son muy variables y pueden
revelar maltiples o tnicos nédulos (los que pueden
presentarse cavitados), opacidades (de tipo alveolar,
pleural o difuso), atelectasias lobares, bandas pul-
monares, compromiso del intersticio pulmonar”®,
opacidades en vidrio esmerilado, engrosamientos de
las paredes de los bronquios segmentarios y subseg-
mentarios, engrosamiento de las paredes de la triquea
con disminucién notable de su luz o aumento de
tamano de ganglios linfiticos mediastinales®.

La TC de térax, sin duda, nos aporta una mayor
informacién, mds especifica, acerca de cada una de
estas manifestaciones y, ademds, genera la posibilidad
de una ubicacién bidimensional mds exacta de las
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lesiones. Dentro de los hallazgos mds cominmente
relacionados con la presencia de afectacién pulmonar
de la granulomatosis con poliangeitis se encuentran
la presencia de nédulos o masas, con tamafos de 2
a 80 mm de didmetro mayor, de caracteristicas mal-
tiples y mds frecuentemente ubicados en las regiones
subpleural y peribroncovascular®**-%.

En los casos anteriormente reportados se describe
una manifestacién asociada de la granulomatosis
con poliangeitis como la presencia de abscesos
pulmonares, los cuales surgen de la sobreinfeccién
de nédulos cavitados que, por la presencia de la

reaccion inflamatoria propia de la infeccién, crecen
significativamente y se ocupan de material necrético
y purulento.

Se concluye que la granulomatosis con poliangei-
tis, si bien es una entidad rara, debe ser considerada
ante todo paciente con sintomas respiratorios, renales
y otras manifestaciones sistémicas de inflamacién. El
diagnéstico de sus manifestaciones clinicas, especi-
ficamente las del tracto respiratorio, se hace gracias
al uso de la radiologfa convencional, en gran parte,
y en la actualidad puede llegar a ser muy preciso y
detallado gracias a la TC.
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