
Introducción

La enfermedad de Wegener es una vasculitis granulo-
matosa y multisistémica que afecta principalmente al
tracto respiratorio y al riñón. Si bien su etiogía es des-
conocida, existen evidencias de que los inmunocomple-
jos circulantes pueden desempeñar un papel en la patoge-
nia del proceso1. En su inicio, la mayoría de los pacientes
presentan síntomas de afectación de la vía aérea superior
junto con infiltrados pulmonares. La afectación inicial
del sistema nervioso es rara, siendo la mononeuritis la
manifestación más característica. Presentamos un caso
en el que la clínica neurológica fue la predominante en
la fase inicial de la enfermedad.

Observación clínica

Mujer de 59 años que acudió al servicio de urgencias
por mialgias en ambos cuádriceps de tres días de evolu-
ción. Además, refería odinofagia, escalofríos y dolor en
el costado derecho de características pleuríticas de dos

meses de evolución. No había antecedentes personales
de interés. Lo único destacable en la exploración física
era dolor a la palpación profunda en el tercio distal de
ambos cuádriceps. En la analítica realizada en urgencias
llamaban la atención una hemoglobina de 9,2 mg/dl, ve-
locidad corpuscular media de 86 fl, hematócrito del
29,2% y 544.000/µl plaquetas. La gasometría arterial
basal mostró una presión arterial de CO2 de 32,2
mmHg, presión arterial de O2 de 72,7 mmHg y satura-
ción de O2 del 97,1%. La radiografía de tórax evidenció
un aumento de densidad de características alveolares en
los lóbulos superior y medio derechos. Dada de alta con
el juicio clínico de neumonía y anemia normocítica, se
indicó tratamiento ambulatorio con amoxicilina-ácido
clavulánico y claritromicina, y se la remitió a consultas
externas de neumología.

Cuatro días después, acudió de nuevo al servicio de
urgencias por presentar parestesias y paresias en los
miembros superiores e inferiores. En la analítica persis-
tía la anemia y, además, se objetivaba leucocitosis de
21.210/µl con un 92% de neutrófilos. En la exploración
física se objetivaron palidez cutánea y estertores crepi-
tantes apicales en ambos campos pulmonares, así como
afectación motora y sensitiva que implicaba a dermato-
mas y musculatura dependiente de C7 y, en menor me-
dida, C8 y T1 derecha, afectación sensitiva en C7 iz-
quierda y déficit de L5-S1 en el miembro inferior
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La enfermedad de Wegener es una vasculitis granuloma-
tosa sistémica de etiología desconocida, que afecta sobre
todo al tracto respiratorio superior e inferior y al riñón,
aunque se distingue una forma limitada al pulmón. Es una
entidad poco frecuente, con una incidencia estimada de 8,5
por 1.000.000 de habitantes/año. Los principales síntomas
de comienzo suelen ser los derivados de la afectación de las
vías aéreas superior e inferior. El sistema nervioso central se
implica en alrededor de un 22% de los casos, pero es infre-
cuente que la clínica neurológica forme parte de la sintoma-
tología inicial. Los anticuerpos anticitoplasma del neutrófilo
específicos contra la proteinasa 3 constituyen marcadores
serológicos de gran utilidad para el establecimiento del diag-
nóstico, aunque éste debe confirmarse por la biopsia tisular
del órgano afectado.
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Polyradiculitis and Wegener’s Granulomatosis

Wegener’s granulomatosis is a systemic vasculitis of unk-
nown etiology, primarily affecting the upper and lower res-
piratory tract and the kidneys, although there is a form res-
tricted to the lungs. Wegener’s granulomatosis occurs
infrequently, with an estimated annual incidence of 8.5 cases
per million. The principal symptoms at onset usually involve
the upper and lower airway. The central nervous system is
involved in approximately 22% of cases, but neurological
signs occur infrequently among the initial clinical manifes-
tations. Proteinase 3-specific antineutrophil cytoplasmic an-
tibodies are useful serological markers for establishing a
diagnosis, which should, however, be confirmed by a tissue
biopsy of the affected organ.
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izquierdo. En la mano derecha presentaba imposibilidad
para la flexoextensión de la muñeca, así como para la
pronosupinación del antebrazo, con sensibilidad conser-
vada. En el miembro inferior izquierdo existía afecta-
ción del extensor del común y extensor del primer dedo,
así como abolición del reflejo aquíleo izquierdo. En la
radiografía de tórax persistían los infiltrados pulmona-
res, por lo que se decidió el ingreso en el servicio de
neumología para estudio (fig. 1).

En la radiografía de columna cervical-lumbar no se
apreciaban lesiones óseas ni aplastamientos de cuerpos
vertebrales. La tomografía axial computarizada cerebral
era normal y la resonancia magnética nuclear de colum-
na lumbar con gadolinio mostraba mínima protusión
discal posterior L4-L5, sin afectar las raíces nerviosas
en dicha zona, así como protusión anular difusa del disco
L5-S1 más acentuada hacia el lado izquierdo, lo que pro-
ducía afectación de la raíz L5 izquierda. El electromio-
grama de los músculos explorados (bíceps braquial, trí-
ceps braquial, eminencia tenar, gemelo, todos derechos)
evidenció pérdida de unidades motoras y disminución
de la amplitud, datos que apuntaban a una polirradiculi-

tis (fig. 2). En la punción de líquido cefalorraquídeo se
obtuvo un líquido de aspecto claro cuyo análisis mostró
un valor de glucosa de 54 mg/dl; proteínas, 31 mg/dl;
hematíes, 1/µl, y leucocitos, 2/µl. La citología fue nega-
tiva para malignidad.

La curva flujo/volumen puso de manifiesto una capa-
cidad vital forzada de 1,91 (83%), volumen espiratorio
forzado en el primer segundo de 1,62 (84%) y volumen
espiratorio forzado en el primer segundo/capacidad vi-
tal forzada del 85%, y en la tomografía axial computari-
zada de tórax con contraste intravenoso se observaron
masas pulmonares, de bordes mal definidos, algunas de
ellas con broncograma aéreo, que afectaban a ambos ló-
bulos superiores y al lóbulo medio derecho (fig. 3). Los
marcadores tumorales fueron normales, y la reacción de
Mantoux, negativa.
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Fig. 1. Radiografía posteroanterior de tórax en la que se observan un in-
filtrado alveolar en el lóbulo superior derecho y una masa pulmonar en el
lóbulo medio.

Fig. 3. Tomografía axial computarizada que muestra masas pulmonares
con algunas zonas de cavitación.

Fig. 2. Electromiograma del nervio me-
diano derecho donde se observa una dis-
minución de la amplitud de las ondas.



Se realizó una fibrobroncoscopia que descartó pato-
logía endobronquial. En el broncoaspirado para micro-
biología y anatomía patológica sólo se objetivó un
componente celular inflamatorio agudo. Los anticuerpos
antinucleares y antígenos nucleares extraíbles (ENA) fue-
ron negativos, los anticuerpos anticitoplasma del neutró-
filo (ANCA) con patrón periférico (P-ANCA), negati-
vos, y los ANCA con patrón citoplasmático (C-ANCA),
positivos, con anticuerpos anti-PR3 de 60 U/ml (positivo
> 20 U/ml). Con el diagnóstico de sospecha de vasculitis
sistémica tipo granulomatosis de Wegener y, a la espera
de la biopsia de pulmón, se inició tratamiento con corti-
coides (50 mg de prednisona al día) y ciclofosfamida
(100 mg al día), así como rehabilitación neurológica.

La biopsia de pulmón por videotoracoscopia derecha
confirmó la sospecha diagnóstica, mostrando parénqui-
ma pulmonar con amplias áreas de inflamación granulo-
matosa necrosante, de bordes geográficos y necrosis
central, restos nucleares y células inflamatorias rodeadas
de leucocitos polimorfonucleares, histiocitos y células
gigantes. En las zonas adyacentes a las áreas granuloma-
tosas se observaba vasculitis de pequeño y mediano cali-
bre con infiltrado inflamatorio y necrosis transmural,
frecuentemente segmentaria. El diagnóstico anatomopa-
tológico fue de granulomatosis de Wegener (fig. 4).

Tras la instauración del tratamiento mejoraron la sinto-
matología respiratoria y la polirradiculopatía periférica.
Al mes de tratamiento los C-ANCA todavía eran positi-
vos, pero con disminución de los títulos de anticuerpos
anti-PR3 a 20 U/ml. A los dos meses ya eran negativos.

Discusión

La granulomatosis de Wegener es una vasculitis sisté-
mica que afecta a los vasos de pequeño y mediano cali-
bre. Las lesiones inflamatorias típicas incluyen necrosis,
formación de granulomas y vasculitis1. Se pueden distin-
guir dos formas clínicas: la granulomatosis de Wegener
clásica, que afecta predominantemente a los tractos respi-
ratorios superior e inferior, así como al riñón en forma de
glomerulonefritis, y una forma limitada, descrita en 1966
por Carrington y Liebow, sin afectación renal y que se

presenta aproximadamente en un cuarto de los pacientes.
Sin embargo, aun sin el componente renal, la afectación
de órganos como el pulmón, corazón, aparato digestivo o
sistema nervioso central puede ser importante y poner en
riesgo la vida del paciente. Cabe señalar que hasta un ter-
cio de los pacientes con compromiso pulmonar pueden
estar asintomáticos, tal como ocurrió en nuestra paciente.
La mayoría de los pacientes con enfermedad generaliza-
da no tratada o inadecuadamente tratada tienen una en-
fermedad rápidamente progresiva y fatal2-4. La granulo-
matosis de Wegener es una enfermedad rara que
predomina en las edades medias de la vida y afecta por
igual a ambos sexos. Se ha comunicado una incidencia
de 8,5 × 1.000.000 habitantes/año y una prevalencia de 3
× 100.000 personas.

La afectación del sistema nervioso se ha descrito en
ambas formas clínicas, en porcentajes variables, llegando
hasta el 54% en algunas series5,6, pero es infrecuente
como primera manifestación de la enfermedad, como le
ocurrió a nuestra paciente. La neuropatía periférica, y en
particular la mononeuritis múltiple, es lo más caracterís-
tico, aunque también se ha descrito neuropatía sensitivo-
motora distal simétrica, afectación de pares craneales, of-
talmoplejía externa e infarto cerebral7. Los pares
craneales que con mayor frecuencia se afectan son el ner-
vio óptico y los motores oculares8,9. Sin embargo, la afec-
tación meníngea es infrecuente10. Los mecanismos que se
han implicado en la patogenia de la afectación del siste-
ma nervioso central en la granulomatosis de Wegener in-
cluyen la invasión directa desde los senos paranasales
afectados, el efecto a distancia de la inflamación granulo-
matosa y la vasculitis del sistema nervioso central9. En
los pacientes con granulomatosis de Wegener la intensi-
dad del daño neurológico y su reversibilidad dependen de
un diagnóstico y tratamiento tempranos. De ahí la impor-
tancia del conocimiento de la historia natural de la enfer-
medad y de las técnicas que contribuyen a esclarecer el
diagnóstico11. En nuestro caso, la instauración de un tra-
tamiento temprano tanto farmacológico como rehabilita-
dor intensivo han conseguido una mejoría progresiva y
completa en la actualidad.

Otras vasculitis que pueden afectar al sistema nervioso

CASANOVA A, ET AL. POLIRRADICULITIS Y ENFERMEDAD DE WEGENER

59 Arch Bronconeumol 2004;40(1):41-4 43

Fig. 4. a) Granuloma con necrosis central e histiocitos en empalizada y leucocitos polimorfonucleares, y b) vaculitis aguda con leucocitos polimorfonuclea-
res que infiltran una arteria pulmonar.
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central son la poliarteritis nodosa, la vaculitis por hiper-
sensibilidad, la arteritis de células gigantes, la granulo-
matosis linfomatoidea o la enfermedad de Behçet12.
Todas estas patologías fueron descartadas en nuestra pa-
ciente por los hallazgos de los exámenes complementa-
rios.

En la última década el diagnóstico de la granulomato-
sis de Wegener ha sido facilitado por la presencia de
ANCA. Estos anticuerpos se detectan por inmunofluores-
cencia y pueden observarse dos tipos de patrones: el cito-
plasmático y el periférico. Los C-ANCA están dirigidos
contra una proteinasa llamada proteinasa 3, mientras que
los P-ANCA están dirigidos en su mayoría contra la enzi-
ma mieloperoxidasa. Casi todos los pacientes con granu-
lomatosis de Wegener activa tienen prueba de ANCA po-
sitiva (65-90%) y, de ésta, el 80-95% son C-ANCA. El
5-20% de pacientes presentan positividad para P-
ANCA13. Por lo tanto, los ANCA parecen ser marcadores
serológicos de gran utilidad para ayudar a establecer el
diagnóstico del proceso subyacente. La detección tem-
prana de estos anticuerpos puede ser de gran trascenden-
cia antes de que la lesión orgánica (especialmente renal y
pulmonar) sea irreversible. Además los ANCA represen-
tan unos marcadores de utilidad para la monitorización
terapéutica del proceso. Así, estos anticuerpos disminu-
yen con la remisión clínica de la enfermedad y se positi-
vizan en las reagudizaciones. Cabe mencionar que los
ANCA por sí solos no son suficientes para establecer o
excluir el diagnóstico de granulomatosis de Wegener,
dado que su sensibilidad disminuye en la granulomatosis
de Wegener limitada o enfermedad inactiva. Además los
ANCA se asocian también a otras patologías como po-
liangitis microscópica, síndrome de Churg-Strauss, otras
enfermedades reumáticas como artritis reumatoidea y lu-
pus, enfermedades gastrointestinales, como la colitis ul-
cerosa y la enfermedad de Crohn, y fármacos como la hi-
dralazina o minociclina.

El diagnóstico de granulomatosis de Wegener se con-
firma, generalmente, por biopsia tisular del órgano afec-
tado. Se puede realizar biopsia de lesiones nasofarín-
geas, biopsia renal o de pulmón. La biopsia pulmonar a

cielo abierto o por toracoscopia es la técnica de elección,
ya que la ausencia de vasculitis granulomatosa en la
muestra de biopsia transbronquial no excluye el diagnós-
tico14.
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