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CONVERSATORIO CLINICO / CLINICAL CONVERSATORY

Rev Med Hered. 2012; 23(2): 129-134.

Conversatorio clinico-patolégico en el Hospital Nacional Arzobispo Loayza 2012-2. / Clinical

case at the Hospital Nacional Arzobispo Loayza.

Editor de seccion: Dr. Enrique Cipriani.

Caso 02-2012. Mujer de 44 afios de edad, con tos productiva, disnea y hematuria

con sedimento urinario telescopado.

Case 02-2012. Female 44 years old with productive cough, dyspnea and hematuria with telescoped urinary

sediment.

Edmundo Alegria', Marco J. Garcia?, César Chian?

Enfermedad Actual

Mujer de 44 afios, casada, ama de casa, natural de
La Oroya y procedente de Jauja. Historia de 6 meses
de tos poco productiva, de leve intensidad que luego
se hizo productiva con expectoracién blanquecina;
ademas, presenta sensacion nocturna de alza térmica.

Un mes antes, la expectoracion se vuelve hemoptoica,
por lo cual fue llevada otro hospital donde le
diagnostican Quiste Hidatidico derecho infectado.
Ademas, presentaba disfonia progresiva. Dos semanas
antes del ingreso, se agrega hipoacusia bilateral y
disnea. Cuatro dias antes del ingreso present6 lesiones
equimoticas en miembros inferiores y codos, y tres
dias antes del ingreso aparecieron lesiones aftosas en
la boca; por este motivo acudié a nuestro hospital.

Funciones biologicas: Apetito disminuido; sed
conservada; orina disminuida; deposiciones 1 vez/dia
y suefo alterado.

Antecedentes
Diagnostico de Quiste Hidatidico en marzo 2010, en el

Hospital de Huancayo. Cesarea hace aproximadamente
2,5 afios, por parto pre-termino.

G8 P8008, FUR: Hace aproximadamente 2 afios.

Antecedentes familiares: No contributorios.
Examen Fisico:

PA: 110/60; FC: 84x’; FR: 20x’; Temperatura: 36,6°C.
Paciente despierta, en regular estado de nutricion.
Piel palida, con lesiones equimdticas, vesiculares y
flictenulares en los cuatro miembros. Edema en los
cuatro miembros. Cuello: no habia bocio. Pulmones:
murmullo vesicular disminuido en bases pulmonares;
roncantes difusos y algunos sibilantes en ambos
campos pulmonares. Aparato cardiovascular: Ruidos
cardiacos ritmicos de buena intensidad, no habia
ingurgitacion yugular. Abdomen y genito-urinario,
normal. Neurologico: despierta, pares craneales,
reflejos osteotendinosos, sensibilidad, coordinacion:
normales.

Los examenes hematoldgicos y bioquimicos se
muestran en la tabla 1. El examen de orina mostro
proteinas 3+, sangre 3+, glucosa 1+, leucocitos: 11-20
X ¢, hematies >100 x c; cultivo de secrecion bronquial:
Staphylococus aureus. VDRL: No reactivo; VIH:
no reactivo, Anticuerpos antinucleares: negativos;
ANCA-P: positivo, Grupo sanguineo B+
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Tabla 1. Exdmenes hematoldgicos y bioquimicos.

Ingreso 1°dia 2°dia  3°dia 4°dia 5°dia  6°dia 7° dia 9° dia
Hematocrito (%) 34 32,5 26,2 26,1
Hemoglobina (g/dl) 11,1 9,5 8,2 8,1
Proteina C reactiva (mg/dl) 40
VSG (mm/hora) 14
Leucocitos/mm? 25200 27500 20500 24000
Abastonados (%) 10 12 4 3
Segmentados (%) 83 82 91 89
Eosindfilos (%) 1 0
Basofilos (%) 1
Monocitos (%)
Linfocitos (%) 3
Plaquetas x 10° /mm? 671 395 365 357
Tiempo de Protrombina (seg) 16,2 16,5 15,9
TTP (seg) 43 46,9 38,1
INR 1,32 1,35 1,24
Fibrinégeno (mg/dl) 582
Glucosa (mg/dl) 70 82 137 144 113 122
Urea (mg/dl) 159 186 102 130 228 154
Creatinina (mg/dl) 0,67 1,05 9,19 4,94 5,59 7,19 4,99
Proteinas totales (g/dl) 5,25 4,85 4,59 5,4 5,45
Albumina (g/dl) 1,9 1,67 1,71 2,17 2,32
Globulinas (g/dl) 3,35 3,18 2,88 32,3 3,13
Bilirrubinas totales (mg/dl) 0,67 0,75
Bilirrubina Indirecta (mg/dl) 0,47 0,41
Bilirrubina Directa (mg/dl) 0,2 0,34
TGP (UI/L) 64 90 69
TGO (UI/L) 78 214 65
FA (UI/L) 378 311 276
LDH 761 1336 873 39
CPK 34
FiO, 80% 50% 40% 50%
Pa0, (mm Hg) 88,4 95,7 104,7 53,5 150,1 78,5 57,6 72.7
PaCO, (mm Hg) 24,2 24,2 24.4 27,2 30 36,6 29,6 25.6
pH 7,36 7,38 7,30 7,22 7,30 7,43 7,50 7,51
HCO, (mEq/L) 14,1 12,5 12,3 11,4 16,2 24,7 234 20.8
Sat Hb (%) 96,8 97 97,6 81,7 99,2 96 92,3 96.2
Na (mEq/L) 133 132 136 139 146 143 143
K (mEq/L) 5,6 6,3 7,2 6,1 4,6 5 4,7
Cl (mEq/L) 101 100 104 105 102 102 103
Ca idnico (mEq/L) 0,91 0,99 1,8 1,07 1,11 1,06 1,13
Lactato 1,1 0,8 0,6 0,9 1,2 2,3 1,3
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Figura 1. Radiografia de torax que muestra formaciones
quisticas y reticulares en ambos campos pulmonares; la del
pulmon izquierdo con aparente nivel liquido.

Evolucion

Al segundo dia de hospitalizacion la paciente presentd
disnea, la que fue aumentando progresivamente y
se agregd oliguria severa. Al tercer dia, presentod
somnolienta,  hipotensiéon, = mayor  dificultad
respiratoria, y continu con oliguria, lo que motivo su
ingreso6 a la unidad de cuidados intensivos para soporte
hemodinamico y ventilatorio.

La radiografia de torax mostr6 formaciones quisticas
y reticulares en ambos campos pulmonares; la del
pulmoén izquierdo con aparente nivel liquido (Figura
1). La tomografia de térax mostrd lesion de masa
en el hemitorax derecho con necrosis en el centro y
bordes espiculados, ademas se observan lesiones
micronodulares en ambos campos pulmonares (Figura
2).El PAP de aspirado bronquial mostré macréfagos
cargados de pigmento.

Discusion Clinica:
Dr. Marco Julio Garcia

Debemos identificar los problemas que tiene
el paciente. El primer problema es el compromiso
pulmonar con disnea progresiva, asociada a
expectoracion hemoptoica y evidencia de lesion
parenquimal pulmonar en la radiografia de torax.

Figura 2. Tomografia del torax que muestra lesion de masa
en el hemitérax derecho con necrosis en el centro y bordes
espiculados; ademas, lesiones micro nodulares en ambos
campos pulmonares.

El siguiente problema, es el compromiso renal;
en el examen de orina hay hematuria con sedimento
urinario telescopado. También tenia compromiso
dérmico con purpura palpable, con lesiones
equimoticas; ademds trastorno del medio interno
evidenciandose una acidosis metabdlica bien marcada
con hipoalbuminemia.

Nos enfrentamos a un problema sistémico. Las
preguntas a responder son: 1) ;Tiene una hemorragia
alveolar?, 2) (Es un proceso infeccioso que estd
produciendo expectoracion hemoptoica?, y 3) (El
sedimento urinario serd suficiente para hacer un
diagnostico etioldgico de la lesion renal?

Respondiendo las preguntas:

1) En la hemorragia alveolar hay macrofagos
cargados con hemosiderina en el esputo o
en el lavado bronquial; paralelamente, caida del
hematocrito. También se establece el diagnostico
por histopatologia, esta muestra lesiones
granulomatosas o vasculitis en el 90 % de los casos
(1), pero es riesgoso realizar una biopsia de pulmén
en presencia de una inflamacion capilar.

En la radiografia de térax, la hemorragia alveolar,
principalmente la difusa, se acompafia de un
infiltrado alveolar difuso y bilateral.

2) Si, hay agentes patégenos que pueden manifestarse
con hemoptisis, todos ellos existen en el Pert:
Tuberculosis, Pneumocistis carini en pacientes

inmunocomprometidos, Strongiloidiasis, Legionella.

3) La historia clinica nos permite hacer el diagnostico
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de glomerulonefritis rapidamente progresiva, con
trastorno hemodinamico, azoemia, con evolucion
torpida menor de tres meses, que asociadas a la
hemorragia alveolar difusa constituyen una forma
del sindrome pulmon-riiion.

Existen varias formas de este sindrome, pueden
ser: vasculitis primarias o secundaria (2). Las
primarias comprometen vasos muy pequefios, son la
poliangeitis microscdpica, la enfermedad de Wegener
y el sindrome de Churg-Strauss, y estan asociados al
ANCA (3); por otro lado, el sindrome de Goodpasture,
que tiene anticuerpos anti membrana basal; el Lupus
eritematoso sistémico, puede complicar el diagndstico.

En la enfermedad de Wegener la lesion pulmonar
es comun (85%); en la poliangeitis microscopica es
bastante menor y es inusual en la enfermedad de Churg-
Strauss (1). Las lesiones en el tracto aéreo superior,
ocurren en el 92% de los casos (1) y la paciente tiene
lesiones ulceradas en el tracto respiratorio superior,
que es frecuente en la enfermedad de Wegener.

Otra evidencia, es la positividad del ANCA P, que
ocurre en casi todos los pacientes con enfermedad de
Wegener, particularmente cuando esta activa (3).

La lesion pulmonar en la enfermedad de Wegener
se caracteriza por una alveolitis difusa con infiltracion
de neutréfilos; esto da un prondstico malo en relacion
con casos de infiltracion linfocitaria, en los cuales el
pronostico es mejor. La hemorragia alveolar extensa
causada por capilaritis tiene una mortalidad de 50%

4.

En otras entidades también se pueden encontrar
neutréfilos cargados con hemosiderina, tales como
la insuficiencia cardiaca prolongada, infecciones
pulmonares como tuberculosis, por Pnemocistis
carini, aspergillosis, etc.

En la radiografia de térax de estos pacientes
se puede encontrar: imagenes nodulares, a veces
cavitadas simulando un absceso, en otros casos,
infiltrados difusos o derrame pleural (1).

ANCA es la abreviatura de anticuerpos anti
citoplasmaticos; anticuerpos que muestran una
distribucion granular difusa por inmunofluorescencia;
la variedad C corresponde a aquellos dirigidos contra la
proteinasa 3 y es lamas importante en esta enfermedad,
en tanto que, los ANCA P, tincion perinuclear, estan
dirigidos contra la mieloperoxidasa y su presencia no
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es util para el diagnostico de enfermedad de Wegener

(1).

La vasculitis asociada a ANCA y no tratada, tiene
una mortalidad del 90% en dos afios, principalmente
por complicaciones pulmonares y con un tratamiento
adecuado usando inmunosupresores y corticoides, la
remision puede llegar a 93% a 4 afios (5).

Diagnostico Clinico: Enfermedad de Wegener.
Discusion Patologica:

Dr. César Chian

Se recibié una biopsia de piel que al examen
microscopico presentaba ulceracion, extensa necrosis
epidérmica, tejido de granulacion, edema de la dermis
y anivel de vasos de la dermis intermedia y profunda,
grandes trombos de fibrina ocluyendo la luz vascular,
con presencia de infiltrado inflamatorio en la pared de
los vasos sanguineos, necrosis fibrinoide del endotelio
y cariorrexis (Figuras 3 y 4). En los cortes histologicos
no se observaron granulomas.

Los hallazgos histologicos corresponden a
una vasculitis de vasos medianos y pequeflos con
leucocitoclasia. Los criterios histologicos para el
diagnostico de vasculitis se clasifican en mayores
y menores (6). Los criterios mayores incluyen: 1)
presencia de neutrdfilos y cariorrexis (polvo nuclear)
en las paredes de los vasos sanguineos, y 2) necrosis
de células endoteliales y de las paredes vasculares con
depdsitos de fibrina. Los criterios menores incluyen:
Edema endotelial, extravasacion de globulos rojos,
trombosis, necrosis epidérmica, vesiculas epidérmicas
y dérmicas, fibroplasia reparativa perivascular,

L

Figura 3. Biopsia de piel tefiida con H-E a pequeflo aumento.
Muestra edema de la dermis y tejido de granulacion.
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Figura 4. Biopsia de piel mostrando la dermis intermedia y
profunda tefiida con H-E. Muestra seccion de vaso arterial
con gran trombo de fibrina que ocluye la luz vascular; el vaso
presenta infiltrado inflamatorio en su pared.

dilataciones aneurismaticas y necrosis de glandulas
anexas.

En nuestro caso los dos criterios mayores estaban
presentes y también varios de los criterios menores.

Los sistemas de clasificacion utilizados en
vasculitis sistémicas son diversos, algunos se basan en
la patogénesis y dividen a las vasculitis en mediadas
por ANCA y mediadas por complejos inmunes; dando
sindromes clinicos agrupados segun la evolucién o
respuesta a la terapia (7).

Actualmente los dos sistemas mas utilizados
son los de Chapell Hill y del Colegio Americano de
Reumatologia, que, primero categorizan a las vasculitis
segun el tamafio del vaso y a partir de alli configuran
entidades clinico patologicas con caracteristicas
distintivas (8). Las entidades incluidas entre las
vasculitis de vasos pequefios y medianos en estas dos
clasificaciones son: poliarteritis nodosa y enfermedad
de Kawasaki (vasos medianos) y granulomatosis de
Wegener, enfermedad de Churg-Strauss, poliangeitis
microscopica, purpura de  Henoch-Schonlein,
crioglobulinemia esencial y angeitis leucocitoclastica
cutanea (vasos pequeios).

Desde el punto de vista patologico no existen
criterios, (mas alla del tamafio del vaso afectado),

que sean indicativos de la etiologia o diagnostico
definitivo del tipo de vasculitis. En algunos casos
como en la poliarteritis nodosa en que la afectacion
de los vasos no es uniforme en toda la longitud, sino
en forma saltatoria (de alli el nombre de nodosa), o
en la vasculitis de Churg-Strauss que suele presentar
una gran cantidad de eosindfilos, no se puede sugerir
un diagnostico especifico, siendo indispensable el
correlato clinico y el uso de pruebas de laboratorio
para el diagnoéstico definitivo.

Desde el punto de vista etioldgico, es importante
considerar estudios que indican que aproximadamente
el 40% de vasculitis cutaneas son idiopaticas, 10%
corresponden a purpura de Henoch-Schoenlein, menos
de 5% estan asociadas a vasculitis sistémica primaria,
alrededor de 10% corresponden a enfermedades del
tejido conectivo y un importante 20% esta relacionada
a infecciones (7).

Haciendo unidad con la discusion clinica podemos
decir que las manifestaciones cutaneas de vasculitis
que observamos corresponden a vasos medianos y
pequetios, siendo nuestros diagnosticos diferenciales
de granulomatosis de Wegener, poliarteritis nodosa y
poliangiitismicroscopica. Lapruebademayorvalorpara
hacer el diagnoéstico diferencial entre estas entidades
es la determinacién de anticuerpos antineutrofilos.
Es importante destacar que aproximadamente el
40% de pacientes con granulomatosis de Wegener,
mientras el 50% de pacientes con PAN o poliangiitis
microscopica presentan un compromiso cutaneo (3).
Pese a que, la presencia de inflamacion extravascular
con granulomas a nivel intersticial, se considera
caracteristica de granulomatosis de Wegener, Ia
ausencia de granulomas no excluye esta posibilidad
diagnostica.

Diagnostico patologico: Enfermedad de Wegener.

Diagnéstico Final
Enfermedad de Wegener

PALABRAS CLAVE: Vasculitis, Granulomatosis de
Wegener.

KEYWORDS: Vasculitis, Wegener Granulomatosis.
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