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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Papulas necroéticas asociadas a hemoptisis y fracaso renal
agudo

D.l. Santiago, A. Gonzalez-de Arriba y M. Aragiiés

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Espana.

Historia clinica

Se trata de una mujer de 48 afios, ingresada en la Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI) por insuficiencia respirato-
ria, hemoptisis y fracaso renal agudo. Como antecedentes,
destacaba un cuadro de dos meses de evolucién consistente
en odinofagia, afonia, inyeccién conjuntival bilateral fluc-
tuante, artromialgias y febricula, junto con un episodio de
condritis del pabellén auricular izquierdo y aparicién de
lesiones cutdneas asintomdticas.

Figura 1.

Exploracion fisica

En los codos (fig. 1) y las regiones periungueales de la
mano derecha (fig. 2) presentaba pépulas eritematosas, in-
filtradas, bien delimitadas, de hasta 5 mm de didmetro y

cubiertas por una costra serohemdtica muy adherida. Figura 2.

Histopatologia

El estudio histolégico demostré la presencia de un infiltra-
do histiocitario intersticial que no llegaba a constituir
granulomas, con focos extensos de necrosis coldgena de
apariencia baséfila (fig. 3), y de forma parcheada se obser-
v6 necrosis fibrinoide alrededor de pequefas estructuras

vasculares (fig. 4). Figura 3. Hematoxilina-

eosina, x20.

Exploraciones complementarias

Al ingreso se detect6 anemia (hemoglobina de 7,8 mg/dl),
deterioro de la funcién renal (creatinina de 5 mg/dl) y da-
tos de insuficiencia respiratoria aguda. La tomografia axial
computarizada de térax mostré infiltrados alveolares en el
pulmén derecho y dreas en vidrio esmerilado con aspecto
nodular en ambas bases. Destacaba la positividad de los

Figura 4. Hematoxilina-
eosina, x10.
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Diagnodstico

Granulomatosis de Wegener (GW) con afectacién pul-
monar, renal y cutdnea.

Evolucion y tratamiento

Durante el ingreso recibié pulsos de metilprednisolona,
ciclofostamida y varios ciclos de plasmaféresis, consiguien-
do una respuesta favorable de las funciones pulmonar y
renal, asi como la desaparicién progresiva de las lesiones cu-
taneas. Dos meses después del diagndstico estaba asinto-
midtica y mantenia tratamiento con prednisona, 45 mg/dia,

y ciclofosfamida, 100 mg/dia.

Comentario

La GW es una vasculitis sistémica que afecta fundamen-
talmente a las vias respiratorias altas, el pulmén y los rifio-
nes, aunque cualquier 6rgano puede, en principio, resultar
afectado. Los hallazgos histolégicos caracteristicos son la
presencia de granulomas necrotizantes y vasculitis que
afecta a los vasos de mediano y pequefio calibre.

La presencia de lesiones cutdneas en algin momento del
curso de la enfermedad varia entre un 20-50% de los pa-
cientes segun las series’. Su presencia se asocia a una mayor
prevalencia de afectacién renal, ocular y del sistema ner-
vioso central, pudiendo servir como marcador prondstico.
Pueden ser la manifestacién inicial en el 10% de los casos,
suponiendo un verdadero reto diagndstico?.

Las manifestaciones clinicas son muy variadas; la mds
frecuente es la purpura palpable, pero también se ha des-
crito la aparicién de papulas localizadas en las extremida-
des, particularmente en los codos, nédulos, dlceras y
vesiculas. La histopatologia difiere segtn el tipo de lesién
biopsiada. Las pdpulas purpuricas suelen corresponder a la
presencia de vasculitis leucocitoclastica. El resto de formas
clinicas puede mostrar las alteraciones tipicas de la GW
con vasculitis de vasos de pequefio y mediano tamafio,
acompafiadas de necrosis y granulomas, aunque en ocasio-
nes s6lo ofrecen cambios histopatolégicos inespecificos v,

por tanto, no son suficientes para confirmar el diagnésti-
co. El tejido con mayor rentabilidad histolégica es el pul-
mon, pero debido a la morbilidad que supone su biopsia a
cielo abierto, puede ser suficiente para el diagnéstico la
presencia de imdgenes compatibles en la tomografia de
térax.

Para diagnosticar la GW e iniciar su tratamiento son
suficientes la presencia de hallazgos clinicos compatibles
(afectacion de la via aérea alta o baja y afectacion renal) y
de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos con patrén
citoplasmdtico antiproteinasa 3 (c-ANCA antiPR3).

Los c-ANCA antiPR3 se asocian predominantemente
con la GW, con una sensibilidad entre el 63 y el 91 %, se-
gun la extensién y la actividad de la enfermedad, y con una
especificidad entre el 95 y el 99%*. Se pueden negativizar
en periodos de remisién, por tanto, determinaciones seria-
das podrian ser utiles para monitorizar la actividad de la
enfermedad®.

El pronéstico de la GW sin tratamiento era nefasto. Sin
embargo, la combinacién de corticoides y ciclofosfamida
ha conseguido mejorar la supervivencia de estos pacientes.
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