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Resumen

Objetivos. La granulomatosis con poliangeitis (enfermedad de Wegener) tiene unaincidencia de 10
casog/millén de habitantes y se incluye dentro de las vasculitis asociadas a ANCAS. Las manifestaciones
clinicas son muy poco especificas. La supervivencia de los pacientes depende en gran medida de la severidad
de afectacion de los distintos 6rganos asi como de la disminucién del nimero de brotes. En este aspecto €l
empleo de inmunosupresores es fundamental para control de la enfermedad. Dada la variabilidad de su
presentacion clinicay las multiples complicaciones de la misma se pretende hacer unarevision de los
pacientes afectos de esta entidad.

Métodos: Estudio retrospectivo realizado en un hospital de tercer nivel en los tltimos 30 afios. Se incluyeron
alos pacientes diagnosticados en base a | os criterios de clasificacion del Colegio Estadounidense de
Reumatologia (ACR) (inflamacién nasal u oral, alteraciones radiol 6gicas, sedimento urinario patol6gico y
biopsia con inflamacién granulomatosa). Se pretende reflgjar |as principal es caracteristicas clinicas,
diagndsticas y tratamiento de los pacientes afectos de esta enfermedad. Para ello se revisaron las historias
clinicas del hospital utilizando la base de datos del servicio de codificacion.

Resultados: Seincluyeron en el estudio 21 pacientes de los que 11 eran mujeresy 10 hombres. La edad
media a diagnéstico erade 55 afios. El retraso diagnostico era variable: dias en los que presentaron
manifestaciones respiratoriasy ORL al inicio, meses paralos pacientes que debutaban como sindrome
genera y afios en €l caso de clinica articular. Al diagndstico el 62% presentd clinicaanivel ORL siendo la
mas frecuente larinosinusitis y afectacion de senos paranasal es (69%) seguida de la otitis (38%) y pardisis
facial y estenosis subglética (15%) en ambos casos; la clinicarespiratoriaen €l 43% y laarticular en 24%. Se
realizaron biopsias de pulmon en 76%, del &rea ORL 33% Yy renales 28% compatibles con el diagndstico.
Presentaron brote de actividad 8 de ellos (38%). El 76% recibio tratamiento con ciclofosfamida, de ellos €
19% desarroll6 posteriormente neoplasia. Cinco pacientes precisaron hemodidlisis (3 de ellos periddica
asociada a plasmaféresisy 2 de forma continua). Solo en 1 paciente se realizo trasplante renal. La mortalidad
fue del 28% y 2 pacientes se perdieron en el seguimiento. Desde el punto de visto inmunol égico se realizaron
técnicas de inmunofluorescencia en 19 pacientes mostrando en todos ellos un patron citoplasmético. En 18
pacientes se realiz6 determinacion mediante ELISA con niveles elevados de antiproteinasa 3 en 16,
mieloperoxidasa en 1 paciente y en otro un patrén mixto. La determinacion de anticuerpos antinucleares se
realizo en 18 pacientes siendo positivo en 3. Como caracteristicas excepcionales: 1 paciente presentaba un
déficit de afa 1 antitripsinay otro estaba diagnosticado de una hipogammaglobulinemia. Posterior a
diagndstico de la enfermedad 1 de las pacientes tuvo una gestacion sin que se produjeran complicaciones en
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el transcurso de lamismani en € recién nacido.

Discusion: En nuestra serie al igual que en el resto no se observan diferencias en cuanto alaclinicade
presentacion ni los métodos diagndsticos. El empleo de ciclofosfamida sigue siendo € tratamiento de
eleccion para el control de la enfermedad. La determinacion de anticuerpos no es especifica aunque en
genera el patron citoplasmatico y niveles elevados de antiproteinasa 3 con negativizacion de anticuerpos
antinucleares son los patrones inmunol 6gicos més habituales.

Conclusiones. Laenfermedad de Wegener sigue siendo una patologia con una elevada mortalidad en relacion
con las secuelas renales asi como las neoplasias asociadas al tratamiento inmunosupresor por lo que €
control de lamisma evitalas secuelasy complicaciones.
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