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Resumen La granulomatosis de Wegener es una vasculitis sistémica primaria granulomatosa
con afectacion del tracto respiratorio superior e inferior, glomerulonefritis y vasculitis de vasos
de pequeiio calibre. La afeccion pulmonar abarca desde nédulos pulmonares asintomaticos a
infiltrados pulmonares y hemorragias alveolares fulminantes.

El pronostico es malo debido a insuficiencia renal o respiratoria, aunque las cifras han cam-
biado gracias a los nuevos tratamientos con glucocorticoides y ciclofosfamida.

Se presenta un caso con afectacion pulmonar severa que tras adecuada anamnesis, multiples
pruebas y un 6ptimo proceso secuencial de actuacion se diagnostica de la enfermedad descrita
previamente.

Es una enfermedad con baja incidencia en urgencias, donde la anamnesis del paciente nos
ofrece una sospecha diagndstica apoyada por las pruebas complementarias precisas. Es impor-
tante conocer y dominar el manejo de la estabilidad de este tipo de pacientes que permita una
resolucion de los sintomas por los que acuden a urgencias.
© 2013 Sociedad Espanola de Médicos de Atencion Primaria (SEMERGEN). Publicado por Elsevier
Espafa, S.L. Todos los derechos reservados.

Massive alveolar haemorrhage in Wegener’s granulomatosis

Abstract Wegener’s granulomatosis is a systemic vasculitis with involvement of primary granu-
lomatous upper and lower respiratory tract, glomerulonephritis and vasculitis of small vessels.
The lung disease ranges from asymptomatic pulmonary nodules to pulmonary infiltrates and
fulminant alveolar haemorrhage.

The prognosis is poor due to kidney and respiratory failure, although the data are changing
due to new treatments with glucocorticoids and cyclophosphamide.

We report a case with severe lung disease, which after appropriate anamnesis, multiple tests,
and optimal sequential action, the patient was diagnosed with Wegener’s granulomatosis.

This disease has a low incidence in the Emergency Department, where the patient history
supported by the appropriate additional provides a diagnostic suspicion. It is important that
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the Emergency Department has the skills to manage the stability in these patients in order to

resolve their symptoms.

© 2013 Sociedad Espafola de Médicos de Atencion Primaria (SEMERGEN). Published by Elsevier
Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad de origen
desconocido que se distingue por un complejo clinico-
patologico en el contexto de una vasculitis granulomatosa
de las vias respiratorias altas y bajas, glomerulonefritis y
grados variables de vasculitis de vasos de pequeno calibre.

En 1931, Heinz Klinger describio el primer caso. En 1954,
Jacob Godman et al. ampliaron estos conceptos y depuraron
los aspectos patologicos de la enfermedad. En los anos 1980
se observo que los anticuerpos citoplasmicos antineutrofilos
(ANCA), tenian especificidad del 95% para el diagnostico;
también se encontré que los anticuerpos dirigidos contra la
proteinasa 3 (PR3) se correlacionaban con la existencia de
ANCA y de este tipo de granulomatosis'.

Se trata de una enfermedad poco frecuente, es decir,
con baja incidencia de presentacion en el area de urgen-
cias, donde los datos obtenidos durante la anamnesis del
paciente, junto con la suma de signos y sintomas clinicos
evidentes, después de varias asistencias del paciente, nos
ofrecen una importante sospecha diagnéstica?.

Durante su ingreso en urgencias o en otras areas
hospitalarias se completa su estudio con otras pruebas com-
plementarias necesarias que nos encaminaran a un juicio
clinico definitivo complicado por la falta de familiaridad y
experiencia en estas enfermedades «raras».

Los sintomas presentes de la granulomatosis de Wege-
ner se relacionan con la afectacion de forma caracteristica
del tracto respiratorio superior (nariz, senos paranasales y
oidos) donde la otitis serosa media es la manifestacion dtica
mas comln, seguida de la pérdida auditiva de tipo conduc-
tivo, perforaciones timpanicas, lesiones del oido medio y
condritis. También es frecuente la afectacion del tracto res-
piratorio inferior y los rifones, completando todo ello la
triada clasica de esta enfermedad’~>.

La afeccion pulmonar abarca desde la presencia de
nodulos pulmonares asintomaticos a infiltrados pulmona-
res y hemorragias alveolares fulminantes. La afectacion
renal mas habitual es la presencia de glomerulonefri-
tis segmentaria necrosante, aunque también es frecuente
la presencia de una glomerulonefritis proliferativa. Otros
organos afectados pueden ser las articulaciones, la piel
(pUrpura palpable, Ulceras, nddulos subcutaneos), sistema
neuroldgico (mononeuritis maltiple, neuropatias periférica,
meningitis), sistema vascular y sindrome constitucional (fie-
bre, astenia, anorexia y pérdida de peso)'~>.

La importancia del papel del médico de urgencias, por
tanto, se basa en el conocimiento y dominio en la realizacion
de una adecuada historia clinica, recopilando informacion
acerca de los sintomas caracteristicos de la enfermedad y
en el proceso que se sigue para ir desarrollando un buen
diagnostico diferencial, aplicando un tratamiento inicial y
un soporte adecuado para la estabilizacion del paciente, que

debe resultar ser el 6ptimo para la enfermedad que presente
el paciente.

El objetivo de este caso clinico es ilustrar la presenta-
cion, diagndstico, tratamiento y evolucion de una paciente
con granulomatosis de Wegener, incidiendo en el manejo
adecuado en la unidad de urgencias.

Presentacion del caso

Paciente mujer de 41 anos, de nacionalidad espafola,
casada con 2 hijos de 4y 7 anos, que acudi6 al area de Poli-
clinica del Servicio de Urgencias del Hospital Civil (Pabellon ¢
del Hospital Regional Universitario Carlos Haya de Malaga)
en febrero de 2012 refiriendo un cuadro de aproximada-
mente 7 dias de evolucion de debilidad generalizada, astenia
intensay disnea progresiva hasta hacerse de minimos esfuer-
Z0s.

Durante la anamnesis por aparatos destacaba un habito
intestinal estrefiido con presencia de heces de caracteristi-
cas melénicas ocasionales y acompainado de una pérdida de
peso no cuantificada durante los Gltimos 3 meses. No pre-
sentaba fiebre termometrada previa a la consulta, segin nos
indic6. Comentaba también la alta frecuencia de menstrua-
ciones muy intensas, aunque lo consideraba como situacion
habitual.

Como antecedentes personales presentaba varias con-
sultas recientes a urgencias por dolores articulares difusos
e inflamaciones articulares de las manos inespecificas que
se encontraban en estudio desde hacia 2 meses por parte de
reumatologia en consultas externas. Ademas acompaiaba
una pérdida de audicion secundaria a un proceso otico infec-
cioso aparente segln se definié en principio, y en espera de
valoracion por otorrinolaringologia.

A su llegada a urgencias las constantes fueron de una
presion arterial en torno a 100/60 mmHg, una frecuencia
cardiaca de 125 lat./min, una saturacion de oxigeno basal
del 85%, una frecuencia respiratoria en torno a 25 respira-
ciones por minuto y sin fiebre.

En la exploracion fisica en consulta, con buenay correcta
intimidad del paciente, se evidencid6 mal estado general
de la paciente y palidez mucocutanea, con taquipnea ante
minimos esfuerzos y en la auscultacion se evidencié una
taquicardia ritmica sin extratonos o soplos y con murmu-
llo vesicular conservado con crepitantes en ambas bases
pulmonares.

Las pruebas complementarias realizadas fueron una ana-
litica de sangre donde destacaba una hemoglobina igual a
7,4¢g/dl, hematocrito del 24,1%, VCM 85,1 u.clbico, HCM
26,1 pg, plaquetas 551.000/ul y leucocitos 12.920/ul con
formula leucocitaria normal, hemostasia con tiempo de pro-
trombina del 74%, INR igual a 1,17, y una bioquimica de
sangre con glucosa 135mg/dl, creatinina 1,1 mg/dl, sodio
141 mEq/dl, potasio 3,3 mEq/dl y PCR 235.
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Figura 1 Radiografia de tdrax al ingreso con infiltrados bila-
terales bronquioalveolares de predominio bibasales e imagenes
de aspecto nodulares bilaterales.

Se realiza electrocardiograma donde presentaba taqui-
cardia sinusal a 120 lat./min con eje normal, sin otras
alteraciones observadas. En la radiografia de torax al ingreso
(fig. 1) presenté varios infiltrados bilaterales bronquioalveo-
lares de predominio en bases pulmonares y con imagenes de
aspecto nodulares distribuidas por ambos campos pulmona-
res. La radiografia de abdomen no mostro ninguna alteracion
significativa.

Ante la clinica relatada por la paciente, los signos y sin-
tomas de presentacion durante la anamnesis realizada y tras
los primeros resultados analiticos solicitados se consensud su
ingreso en el area de observacion para una adecuada moni-
torizacion y un correcto tratamiento aplicado. Se plante6
el diagnostico de presuncion inicial de sindrome anémico
secundario a hemorragia digestiva alta secundaria a la
ingesta de antiinflamatorios no esteroideos por sus multiples
dolores e inflamaciones articulares referenciadas previa-
mente. Se solicitaron concentrados de hematies, aunque
ante la ausencia de melenas evidentes en la exploracion
(tacto rectal) y ausencia de otros focos de sangrado eviden-
tes se mantuvo una actitud conservadora frente al estudio
gastroscopico. Se pauto tratamiento con un inhibidor de la
bomba de protones.

Se inici6 tratamiento con antibioterapia de amplio espec-
tro con ceftriaxona ante la sospecha infecciosa, corticoides
intravenosos a altas dosis con prednisona y se realizo trans-
fusion de 2 bolsas de concentrados de hematies ante la
anemia evidente en analitica, presentando mejoria clinica
en las primeras horas tras el ingreso.

Durante su ingreso en observacion se evidencio pico
febril, y se cursaron cultivos de sangre y orina que resul-
taron ambos negativos. Asi mismo se obtuvieron muestras
de esputo inducido tras presentar un episodio observado de
hemoptisis autolimitado, siendo su resultado negativo para
los cultivos de auramina, para neumocistis y para bacterias
convencionales. Se solicitaron determinaciones analiticas de
marcadores hepaticos tales como VIH, hepatitis By C, con
resultados también negativos todos, y se anadio también un
amplio estudio de autoinmunidad (siendo los ANA negativos,
c-ANCA positivos, MPO negativo y PR3 positivos).

Se determin6 la necesidad de realizar estudio radio-
logico mediante tomografia computarizada (TC) de toérax
para diferenciar las imagenes inespecificas encontradas en
la radiografia simple describiéndose las lesiones como
infiltrados con broncograma aéreo de predominio basal bila-
terales, compatibles con edema de pulmoén no cardiogénico
y adenopatias mediastinicas sin posibilidad de valoracion.
Estos hallazgos nos condujeron a descartar un posible dis-
trés respiratorio secundario a cuadro infeccioso o sangrado
(vasculitis).

Formaron parte del diagndstico diferencial de nuestro
caso las infecciones pulmonares que se descartaron por los
hallazgos radioldgicos y analiticos obtenidos y tras valora-
cion por especialistas de medicina interna y radiologia. Se
descarto la presencia de un proceso tumoral metastasico
secundario a carcinoma bronquiolo-alveolar en relacion con
posible enfermedad digestiva causante de heces melénicas
referidas tras tomografia computarizada de térax. Se barajo
enfermedad inmunoldgica ante los nddulos evidentes en
las imagenes pulmonares de nodulos reumatoides, apoyado
por los antecedentes personales de poliartritis y poliar-
tralgias previas eliminada tras resultados analiticos. Por el
mismo motivo, también se elimino la posibilidad de alguna
enfermedad metabdlica, como la amiloidosis, que pueden
coexistir con enfermedades reumatolodgicas. La tromboem-
bolia pulmonar ante una disnea de minimos esfuerzos con
saturacion basal baja en una paciente joven fue otra posi-
bilidad planteada y descartada tras la analitica presentada
con valores de dimero-D normalizados, ya que poseen un
muy alto valor predictivo negativo.

Tras la estabilizacion hemodinamica de las primeras horas
del ingreso en observacion, la paciente present6 deterioro
respiratorio intenso y progresivo requiriendo soporte ven-
tilatorio mediante ventilacion mecanica no invasiva tipo
BIPAP. Por la situacion clinica de gravedad de la paciente
y los hallazgos analiticos y radiologicos obtenidos hasta ese
momento, sin un claro juicio clinico definido, se coment6
el caso con la unidad de cuidados intensivos y se proce-
di6 al ingreso a su cargo donde presentoé mejoria progresiva
respiratoria en los dias posteriores y donde se mantuvie-
ron unas saturaciones de oxigeno del 95% con gafas nasales,
sin sensacion de disnea anadida. Al no presentar signos de
infeccion durante el ingreso se suspendieron los antibioticos
al séptimo dia. La radiografia toracica simple fue mejorando
progresivamente, en posible relacion con la administracion
de corticoides hasta presentar una imagen al alta casi sin
alteraciones (fig. 2).

Ante la enfermedad respiratoria de base, una vez esta-
bilizada, se procedio al traslado de la paciente a la planta
de neumologia, donde se valord y complet6 el estudio de
la enfermedad en espera de la correcta evolucién y resolu-
cion del cuadro clinico presente. Con ayuda de los hallazgos
que se obtuvieron en los estudios realizados o iniciados en
el area de urgencias y las pruebas inmunoldgicas especifi-
cas que se realizaron posteriormente, se llego al diagnostico
final de granulomatosis de Wegener con hemorragia alveolar
masiva acompanante.

Durante la realizacion de este caso clinico se asegura-
ron la completa confidencialidad de la paciente, asi como
de todos sus datos en las pruebas complementarias reali-
zadas, y las fotos ilustrativas presentadas, protegiendo su
identificacion en todo momento.
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Figura 2 Radiografia de torax al alta con un parénquima pul-
monar sin alteraciones.

Discusién

La granulomatosis de Wegener es una vasculitis sistémica
primaria granulomatosa localizada en el tracto respira-
torio superior e inferior, asociada a glomerulonefritis.
Puede aparecer a cualquier edad con una prevalencia de
3:100.000 personas y mayor incidencia alrededor de los
40 afos, con una relacion 2/1 hombre/mujer®’.

Clinicamente, suele iniciarse por una afeccion de vias
respiratorias altas (sinusitis, epistaxis, hemoptisis) siendo
frecuente el dafo otico, incluso el 85% de los pacientes
sufren otitis media. En nuestro caso, la clinica otoldgica
precede al cuadro respiratorio agudo donde la granuloma-
tosis provoco otitis media, razon por la que la paciente
buscé atencion otorrinolaringoldgica sin resultados. Otras
alteraciones que se pueden presentar son la sordera neuro-
sensorial, lesiones orales, poliartralgias, artritis, alteracion
del estado general, pérdida de peso, anorexia y astenia’>.

Radioldgicamente, pueden hallarse infiltrados bilaterales
multiples con nédulos que se localizan frecuentemente en
los lobulos inferiores y medios, y que miden entre 1y 5cm
de diametro. Pueden cavitarse o tener patrones migrato-
rios. Por lo regular, duran de 8 a 12 semanas, aunque se han
informado casos mas persistentes. Puede haber derrames
pleurales, infiltrados alveolares difusos a consecuencia de
una hemorragia alveolar, linfadenopatias hiliares y medias-
tinicas y dafo intersticial. La TC de tdérax define mejor
estos hallazgos radioldgicos. En el 10% de los casos puede
desarrollarse una hemorragia pulmonar masiva por capila-
ritis alveolar, siendo esta la primera causa de hemorragia
alveolar difusa, situacion presente en nuestra paciente. La
TC de térax define mejor estos hallazgos radiologicos’.

En el laboratorio suelen aparecer parametros elevados
relacionados con una anemia normocitica con leucocitosis,
trombocitosis, hipoalbuminemia, aumento de la velocidad
de sedimentacion globular y positividad de c-ANCA'.

Se ha descrito que la existencia de c-ANCA positivos tiene
una especificidad del 98% y una sensibilidad del 66% para el

diagnostico; asi mismo, la existencia de anticuerpos diri-
gidos contra la proteinasa 3 (PR3), positivos en este caso
se correlaciona con la existencia de este tipo de granulo-
matosis. Sus titulos son importantes como marcadores de
actividad de la enfermedad’®.

La existencia de sintomas y signos clinicos compatibles
es la que lleva al diagnostico, siendo la confirmacion defi-
nitiva efectuada mediante biopsia y estudio histopatologico
de tejido pulmonar, nasal, sinusal, renal o cutaneo.

El tratamiento consiste en administracion de inmuno-
supresores, ciclofosfamida, metrotrexato y altas dosis de
corticoides intravenosos’.

El prondstico de los pacientes con granulomatosis de
Wegener generalizada que no son tratados es malo, ya que
el 90% fallecen en poco tiempo, debido a insuficiencia renal
o respiratoria. Las cifras de mortalidad se han modificado
gracias a los nuevos tratamientos con los glucocorticoides
y la ciclofosfamida. La muerte ocurre principalmente por
insuficiencia renal, enfermedad pulmonar e infecciones’>*.

En nuestro quehacer diario nos encontramos muchas
veces con el problema de no llegar a conocer la evolucion
completa de una determinada enfermedad. En este caso,
llegamos a ser testigos a través de varias consultas previas
en nuestro servicio y durante el ingreso final de la com-
pleta evolucion natural de esta enfermedad. Por ello es muy
importante conocer y dominar el manejo de la estabilidad de
este tipo de pacientes con enfermedades «raras» y compli-
cadas que permitan una resolucion de los signos y sintomas
por los que acuden al area de urgencias.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores declaran
que para esta investigacion no se han realizado experimen-
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este articulo no aparecen datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
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