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Resumen

Introduccion: La granulomatosis de Wegener es una vasculitis autoinmune granulomatosa
necrotizante que afecta a vasos de pequefio-mediano calibre, generalmente en tracto respiratorio y
renal, con rara afectacidn del tracto gastrointestinal. Se presenta el caso de una paciente con masa
pancreadtica, estableciendo el diagndstico diferencial con neoplasia maligna de pancreas.

Caso clinico: Mujer de 46 anos sin antecedentes de interés que ingresa por cuadro de dolor en
flanco izquierdo de 3 semanas de evolucion asociado a nauseas, vomitos, sudoracion y sindrome
constitucional de 3 meses de evolucion. La exploracion fisica fue anodina y analiticamente destacaba
PCR 6 mg/dl, VSG 41 mm y dimero-D 1.945. Se realiz6 TC toracoabdominal observandose una masa
heterogénea de 5 X 6 cm en la cola del pancreas, calcificada, con infiltracién de arteria esplénica
compatible con neoplasia de pancreas, asi como imagenes nodulares cavitadas en 16bulos inferiores
de ambos pulmones e importante esplenomegalia con &reas hipodensas en polo inferior compatible
con areas de isquemia por infarto. Los marcadores tumorales CEA y Ca 19.9 fueron normales, por lo
que se decidi6 biopsia con aguja gruesa (BAG) de las lesiones pulmonares y pancreaticas, que
demostraron en ambos casos la presencia de granulomas epitelioides con necrosis sin infiltracion
neoplasica, sugestivos de poliangeitis con granulomatosis. Se comprob¢ la presencia de c-ANCA
positivos con especificidad antiproteinasa 3 y proteinograma inflamatorio, confirmando el
diagndstico de granulomatosis de Wegener (GW) con afectacién pulmonar y pseudotumoral
pancreatica. Se inicié tratamiento con corticoterapia con reduccion progresiva de dosis y rituximab.
Dada la mejoria de la clinica y analitica tras el tratamiento y descartado el origen tumoral de la
lesion, se desestimo el tratamiento quirtrgico. En TC de control no se observaban cambios en la
masa pancreatica y se realizé PET-TC evidenciando escasa actividad a nivel pancreatico y pulmonar
en relacion con enfermedad inflamatoria sin malignidad. La paciente contintia en seguimiento con
pruebas de imagen y corticoterapia.
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Discusion: La granulomatosis de Wegener es una vasculitis necrotizante con una incidencia de
12-20 casos/millén con rara afectacion gastrointestinal y pancreatica. Se ha descrito asociacion con
pancreatitis, insuficiencia pancreatica o ictericia indolora, pero es muy poco frecuente la
presentacion como masa pancreatica. En este ultimo caso, dada la similitud de las lesiones con
adenocarcinoma pancreatico, el diagndstico suele realizarse tras la cirugia, con los riesgos
intraoperatorios que conlleva. Se debe sospechar la relacién con vasculitis en aquellos pacientes con
masa pancreatica y sintomas atipicos o afectacion multiorganica. La positividad de c-ANCA y
antiproteinasa 3 junto con la ausencia de hiperbilirrubinemia o de dilatacion de via biliar o
pancreatica, asi como marcadores tumorales normales apoya el diagndstico. Asimismo, la resonancia
magnética y la TC abdominal pueden ayudar al diagndstico diferencial, siendo este ultimo el gold
standard para el diagndstico de tumores pancreaticos con sensibilidad del 89-97%. Si es posible, se
debe realizar biopsia de otros érganos afectos y de la lesiéon pancredtica. El tratamiento consiste en
corticoides y terapia inmunosupresora, con notable mejoria clinica y en las pruebas de imagen tras
varios ciclos de tratamiento.
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