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Granulomatosis de
Wegener y cancer

Nefrologia 2008; 28 (2) 232

Sr. Director: Se trata de un hombre
de 50 afios en programa de hemodidli-
sis periddica desde abril de 1984 por
insuficiencia renal crénica tras glome-
rulonefritis rdpidamente progresiva
secundaria a granulomatosis de Wege-
ner.

La granulomatosis de Wegener fue
descrita en 1931 por Klinger'. En
1936, Wegener definié ya claramente
la enfermedad clinica y patoldgica-
mente’. Su etiologia contintda siendo
desconocida. Es una vasculitis necro-
tizante sistémica que afecta a arterias
y venas de pequefio calibre. Sobre
todo en tracto respiratorio superior e
inferior y rifién’.

La afeccidn renal cursa con proteinu-
ria, hematuria y cilindros hemadticos e
insuficiencia renal progresiva. La ana-
tomia patoldgica mds comun es la de
una glomerulonefritis focal necrotizan-
te. Puede hallarse signos de nefropatia
intersticial y de vasculitis, asi como
glomerulonefritis proliferativa®.

Se habia realizado biopsia renal en
enero 1984, objetivandose glomérulo-
nefritis extracapilar necrotizante, la
biopsia de fosas nasales fue normal.

Recibié tratamiento inmunosupresor
con corticoides y ciclofosfamida, sin
recuperacion de funcién renal.

En febrero 1995 present6 brote vas-
culitico que cursé con ulcera necroti-
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zante en maleolo interno de pie derecho
y lesiones purpuricas. Faringitis y he-
morragia intralveolar difusa, con patrén
radiolégico de ocupacidén alveolar bila-
teral.

A nivel pulmonar puede haber nédu-
los, atelectasias, derrame pleural e infil-
trados. Es frecuente la cavitacion’.

Por entonces, mostrd positividad de
autoanticuerpos antineutréfilo citoplas-
matico (ANCA)-C con especificidad
para antiproteinasa 3.

Los 4 criterios clinicos diagndsticos
son inflamacion nasal u oral, estudio ra-
diografico anormal, sedimento activo, y
demostracién de inflamacién granulo-
matosa®. La presencia de ANCA ha de-
mostrado también utilidad en el diag-
ndstico”®.

Reinicié tratamiento con ciclofosfa-
mida oral (1 mg/kg/dia) y prednisona
(60 mg oral con reduccion progresiva).
Durante mds de un afio.

El uso de ciclofosfamida se sabe que
se asocia con cdncer vesical, lo que se
debe a un metabolito del farmaco lla-
mado acroleina que también se ha rela-
cionado con una mayor incidencia de
céancer de piel y sindromes mieloproli-
ferativos’.

En mayo de 2002 mediante biopsia
ganglionar fue diagnosticado de linfo-
ma no Hodgkin folicular estadio IV A,
siendo tratado, con respuesta parcial
con 6 ciclos de CHOP y Rituximab. Ha
recibido desde 2003 hasta la actualidad
tratamiento de mantenimiento con ci-
clos periddicos de Rituximab.

En septiembre de 2007, 23 afios des-
pués del diagndstico de Enfermedad
de Wegener y coincidiendo con cuadro
catarral, se realiza una radiografia de
térax de control objetivandose derra-
me pleural izdo que no se habia evi-
denciado en TAC de control de enero
(fig. 1). Los estudios inmunolégicos
fueron negativos. Se solicité nuevo
TAC que confirmé la presencia de de-
rrame pleural izdo. y multiples nédu-
los pulmonares. Se decidi6 realizar to-
racocentesis diagndstica y evacuadora.
El resultado anatomopatolégico del 1i-
quido pleural que bioquimicamente
mostraba caracteristicas de exudado de
aspecto hemadtico fue de Adenocarci-
noma de pulmén. Inicidndose trata-
miento paliativo.

Se sabe que la enfermedad de Wege-
ner sin tratamiento tiene un prondstico

Figura 1. Derrame pleural izdo. y nédulos pul-
monares multiples.

fatal pero su tratamiento a la larga con-
lleva un aumento del riesgo de tumores,
fiel ejemplo de esto es el caso que remi-
timos.
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