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La granulomatosis Wegener (WG) afecta clásica-
mente a vías respiratorias (altas y bajas) y riñón1,
siendo la participación cardíaca inusual. Presenta-
mos un caso que debutó con derrame pleuroperi-
cárdico severo.

Paciente de 57 años, fumador (50 paquetes/año).
Presenta disnea de 20 días de evolución, fiebre,
dolor pleurítico y disfonía. No existía anemia o au-
mento de la VSG, función renal normal (Cr: 0,89
mg/dl), RX de tórax con derrame pleural bilateral y
cardiomegalia significativa. La toracocentesis mostró
un líquido serohemático (exudado linfocitario, Man-
toux negativo y citología negativa para malignidad)
y la ecocardiografía, un derrame pericárdico severo
con signos de compromiso hemodinámico. La dis-
fonía resultó secundaria a un quiste de retención en
el ventrículo izquierdo laríngeo. Tratado con bron-
codilatadores y corticoides se da de alta, sin derra-
me pericárdico y mínimo derrame pleural. Revisa-
do dos meses después, presenta anorexia, pérdida
de 7 kilos, astenia, fiebre, artralgias, trombocitosis,
aumento de la VSG, Cr: 1,09 mg/dl, proteinuria (0,7
g/24 h), microhematuria, y 30 días después, oligu-
ria e importante deterioro del filtrado glomerular
(urea 199 mg/dl; creatinina 9,79 mg/dl), precisando
hemodiálisis. El estudio inmunológico fue normal
salvo ANCA (+) con patrón citoplásmico a título 1/80
y anticuerpos anti-proteinasa 3 de 24 U/ml. La biop-
sia renal realizada mostró una glomerulonefritis ne-
crotizante focal y segmentaria con semilunas. Tras
10 sesiones de plamaféresis, corticoides y Ciclofos-
famida oral, evoluciona favorablemente del cuadro
sistémico, función renal (cr: 4,1 mg/dl), con C-ANCA
negativos al alta.

La WG tiene una incidencia anual de 8,5 casos
por millón1. Predomina en varones, con máxima in-
cidencia entre 40-60 años2. Afecta a vías respiratorias
superiores (92%) y pulmón (85%), siendo infiltrados
o nódulos pulmonares la imagen radiológica habi-

tual3. La implicación cardíaca es de un 30% (por ne-
cropsia), siendo clínicamente significativa en el 6%-
44%4,5 (formas avanzadas y brotes); pericarditis (50%)
6 y trastornos de conducción, son las entidades clíni-
cas más aparentes, los trastornos miocárdicos, valvu-
lares y coronarios no son fáciles de detectar.

Derrames pericárdicos importantes con tapona-
miento ocurren raramente en el curso de la enfer-
medad7-9 aunque la ecocardiografía transtorácica,
describe derrame pericárdico subclínico hasta en el
55% de pacientes10, en ausencia de afectación renal,
indicando que además de la uremia, la WG tiene
un papel patogénico directo.

Si bien la evolución en este paciente fue la ha-
bitual: 1º manifestación extrarrenal, seguido de afec-
tación renal y síntomas constitucionales, son pocos
los casos de derrame pleural como debut de una
WG11-14 y no hay descrito ninguno en el que se
acompañe de derrame pericárdico severo. La au-
sencia de afectación de vías aéreas superiores, el an-
tecedente tabáquico y la mejoría transitoria con
corticoides, no hicieron sospechar el diagnóstico ini-
cialmente. Al comienzo de la enfermedad, más del
50% de los pacientes tienen función renal normal,
y el grado de deterioro varía en función al tiempo
transcurrido desde la aparición de síntomas hasta el
diagnóstico (5 meses en nuestro enfermo). En base
a este caso y a la literatura revisada pensamos que
es obligado incluir los ANCA en el diagnóstico di-
ferencial de pacientes con derrame pleuropericárdi-
co.
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