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CARDIOLOGÍA DEL ADULTO - PRESENTACIÓN DE CASOS
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La granulomatosis de Wegener es una vasculitis necrotizante autoinmune cuya prevalencia repor-

tada es de 3/100.000 habitantes. Tiene compromiso multisistémico, principalmente el tracto respira-

torio superior e inferior, y el sistema nervioso central y renal. La frecuencia del compromiso cardiaco

varía según las series estudiadas, pero oscila alrededor de 6%; sin embargo, las manifestaciones

clínicas son poco frecuentes. El compromiso valvular se reporta como insuficiencia aórtica o mitral,

secundaria a infiltración de las valvas o dilatación de la raíz aórtica. El tratamiento se basa en el control

de la enfermedad, el manejo de la falla cardiaca y la intervención quirúrgica de la válvula comprome-

tida según la indicación.
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Introducción

El primer reporte de granulomatosis de Wegener fue
descrito por Klinger y colaboradores en 1932, como una
enfermedad progresiva, sistémica que afecta el tracto

respiratorio (1). Posteriormente, en 1936, Wegener,
patólogo alemán,  describió una enfermedad caracteri-
zada por un granuloma necrosante ubicado en el tracto
respiratorio superior e inferior, asociado a glomerulonefritis
focal y vasculitis necrotizante sistémica (2).

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad
autoinmune infrecuente, de etiología desconocida, que
se caracteriza por ser una vasculitis con compromiso de
casos de pequeño y mediano calibre, que cursa con
inflamación granulomatosa y presencia de anticuerpos
antineutrofílicos citoplasmáticos (ANCAS). Tiene un es-
pectro amplio en cuanto a las manifestaciones clínicas,
desde una enfermedad granulomatosa limitada a la vía
aérea, hasta una enfermedad sistémica con compromi-
so multiorgánico, principalmente renal en 75% de los

Wegener’s granulomatosis is an autoimmune necrotizing vasculitis with a reported prevalence of 3/

100.000 inhabitants. It is a multisystemic disease, involving mainly the upper and lower respiratory

tract, the central nervous system and the kidneys. The frequency of cardiac involvement varies depending

on the series studied, but oscillates around 6%; however, the clinical manifestations are rare. The

valvular involvement  is reported as aortic or mitral insufficiency secondary to infiltration of the leaflets,

or as aortic root dilatation. Treatment is based on the control of the disease, the management of heart

failure and surgical intervention of the involved valve, as directed.
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pacientes (3-6). La enfermedad puede ocurrir a cual-
quier edad, incluso en la infancia, pero se observa
principalmente en adultos, con edad promedio de pre-
sentación de 50 años (4). El compromiso del tracto
respiratorio se manifiesta en la cavidad nasal y oral, y en
los senos paranasales, la tráquea y los bronquios, en
93% de los casos en el momento del diagnóstico y en
99% durante el curso de la enfermedad (2). 

La presentación clínica y los síntomas dependen del sitio
y el grado de afectación. Más de 90% de los pacientes
tienen afectación de la cabeza y el cuello, con manifesta-
ciones crónicas de sinusitis, otitis media, hipoacusia pro-
gresiva o estenosis subglótica. Un 50% tiene compromiso
ocular (5) y un alto porcentaje cursa con inflamación
progresiva de la mucosa nasal que conlleva deformidad
nasal, denominada «silla de montar» (4, 6).

La ciclofosfamida y la prednisona son la piedra
angular para el tratamiento de la enfermedad, pero ante
el curso agresivo y muchas veces mortal de la misma, se
han tratado de generar agentes citotóxicos que puedan
evitar las tasas de recaída y mortalidad por las compli-
caciones asociadas (6, 7). El rituximab, que es un
anticuerpo monoclonal quimérico que se une
específicamente al antígeno CD20, desencadena reac-
ciones inmunológicas que llevan a la lisis del linfocito B;
la fisiopatología de la muerte celular básicamente co-
rresponde a la citotoxicidad dependiente de comple-
mento y de anticuerpo. En la actualidad su uso está
aprobado como tratamiento para inducir remisión, por
estudios preliminares que demuestran mayor eficacia en
comparación con el manejo tradicional para enferme-
dad sistémica: la ciclofosfamida (17, 18).

El compromiso cardiaco tiene prevalencia cercana a
6% pero la mayoría de los pacientes son asintomáticos
durante el curso de la enfermedad. El compromiso de la
función cardiaca inicialmente suele ser por alteración en
la función diastólica, aunque de no controlarse la enfer-
medad puede entrar en falla cardiaca sistólica y según la
severidad se presentarán los síntomas. El compromiso
valvular se reporta como insuficiencia aórtica o mitral,
secundaria a infiltración de las valvas o dilatación de la
raíz aórtica (8, 10).

Reporte de caso clínico

A continuación se reporta el caso de un paciente de
género femenino, con granulomatosis de Wegener, que
presentó compromiso valvular mitral y aórtico severo
secundario a su enfermedad de base.

Paciente femenina de 28 años de edad, con diagnós-
tico de granulomatosis de Wegener C ANCA positivo -
Proteinasa 3 positivo, que debutó en octubre de 2008
con hemorragia alveolar. Presentó compromiso de la vía
aérea superior, y de los sistemas renal, nervioso periférico
y ocular.

Fue remitida en junio de 2010 al servicio de cardiología
por presentar empeoramiento progresivo de la clase
funcional hasta II/IV y palpitaciones con la actividad
física, esto asociado a un soplo cardiaco nuevo identifi-
cado en consulta externa de neumología. Estaba en
tratamiento con ciclofosfamida en bolos, deflazacort,
metotrexate y rituximab para el control de su enfermedad
de base.

Al examen físico estaba en buenas condiciones gene-
rales, alerta, hidratada, sin signos de dificultad respira-
toria. Signos vitales con presión arterial de 120/40 mm
Hg, frecuencia cardiaca y respiratoria normales. A la
exploración del cuello se encontró pulso de Corrigan
positivo, y a la auscultación cardiaca ruidos cardiacos
rítmicos con soplo diastólico temprano grado III/IV y
holosistólico mitral grado III/VI. En las extremidades se
hallaron pulsos de Duroziez y Troube positivos.

Se realizó una revisión de sus ecocardiogramas pre-
vios, desde el diagnóstico de la vasculitis, e inicialmente
se identificó compromiso por insuficiencia mitral y
tricuspídea leves. Posteriormente, a los diez meses, pre-
sentó doble lesión aórtica dada por estenosis leve e
insuficiencia moderada a severa e insuficiencia mitral y
tricuspídea leve. Finalmente, en junio de 2010 se docu-
mentó doble lesión aórtica con estenosis leve e insuficien-
cia severa, insuficiencia mitral severa e insuficiencia
tricuspídea leve (Figuras 1 y 2).

El caso se presentó en junta médico-quirúrgica y se
programó para procedimiento quirúrgico de cambio
bivalvular posterior a la remisión de su enfermedad de
base, pero la paciente falleció debido a una complica-
ción de la misma (Figura 3).

Discusión

La granulomatosis de Wegener es una vasculitis
necrotizante sistémica de pequeños vasos, de etiología
desconocida, con una prevalencia estimada en 3/
100.000 habitantes y caracterizada por lesiones
granulomatosas con manifestaciones multiorgánicas. El
compromiso cardiaco no se ha estudiado sistemática-
mente, aunque hay reportes con prevalencias entre 8% a
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16% en el momento del diagnóstico y de 4% a 25%
durante el curso de la enfermedad (8). Por definición en
la enfermedad se asocia la inflamación granulomatosa
peri y extravascular con inflamación de la túnica vascular
(9). Sus manifestaciones cardiacas son variables, y mu-
chas veces no se estudian dada la naturaleza asintomática
de su presentación. Las manifestaciones más frecuentes
son la pericarditis, el compromiso del sistema de conduc-
ción (arritmias supraventriculares y bloqueos aurículo-
ventriculares) y la arteritis coronaria, pero también se
reportan miocarditis y valvulopatías, principalmente mitral
y aórtica. Las valvulopatías son secundarias a infiltración
valvular y del aparato valvular, y a dilatación de la raíz
aórtica y del ventrículo izquierdo en pacientes con com-
promiso miocárdico (9, 13-16).

El tratamiento del compromiso cardiaco se ajusta a las
guías de manejo publicadas por la Sociedad Europea
de Cardiología (conocida como ESC, su sigla en inglés)
y la Asociación Americana del Corazón (AHA, su sigla en
inglés) para la atención de pacientes con falla cardiaca
crónica y aguda y con valvulopatías. En cuanto al
manejo quirúrgico, éste se realiza cuando la vasculitis
esté inactiva y el paciente permanezca con la dosis
mínima de esteroides, con el fin de disminuir complica-
ciones del perioperatorio, tales como infecciones del sitio
quirúrgico, sangrado y reactivación de la enfermedad
(10, 12). En el caso que se presenta, la paciente debutó
con la enfermedad en 2008, con compromiso ocular, y
del tracto respiratorio superior e inferior, así como del

Figura 1.     Ecocardiograma transtorácico, eje largo para-esternal:
chorro de insuficiencia aórtica.

Figura 2. Ecocardiograma transtorácico, cuatro cámaras: chorro de
insuficiencia mitral.

Figura 3.     Radiografía y tomografía de tórax del año 2010: cardiomegalia global con     infiltrados alveolares en los cuatro cuadrantes, compatibles
con hemorragia alveolar.



Vol. 19 No. 1
ISSN  0120-5633

36 Cardiopatía valvular en un paciente con granulomatosis  . . .
Silva y cols.

sistema nervioso periférico. Se le instauró tratamiento con
esteroides, ciclofosfamida y rituximab con control de la
actividad de la enfermedad y remisión de las manifesta-
ciones clínicas. Posteriormente, presentó deterioro pro-
gresivo de la clase funcional con aumento de la intensi-
dad de un soplo cardiaco y se le diagnosticó cardiopatía
dilatada con fracción de eyección de 51% de origen
valvular secundaria a insuficiencia mitral y aórtica severa
(11). La paciente falleció por complicaciones pulmonares
de su enfermedad de base.

Conclusión

De acuerdo con lo mencionado anteriormente, ante
la presencia de enfermedad reumatológica por comple-
jos inmunes, es primordial hacer seguimiento a la función
cardiovascular, en búsqueda de alteraciones estructura-
les y funcionales para así instaurar el manejo temprano
y tratar de disminuir el impacto en la función miocárdica.
Finalmente, es preciso hacer énfasis en que debe contro-
larse la enfermedad de base, ya que de lo contrario
todas las medidas paliativas que se adopten para el
manejo sintomático serán insuficientes.
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