
Angeitis Necrotizante Sistémica
no Supurativa

INTRODUCCION

De acuerdo con Payling-Wrigth
fueron Rokitansky 1 en 1852 y Kuss-
moul y Maier' en 1866 los primeros
en analizar la patología de las arte-
ritis. Klinger en 1931•describe el pri-
mer caso de "Vasculitis Gronulomc-
tosa" y en 1936y 1939Wegener' co.
rccterízc la enfermedad como una
entidad clínico-patológica. Godman
y Churg en 1954' fijan los criterios
para su diagnóstico, que consisten
en la presencia de lesiones necrotí-
zantes del tracto respiratorio alto y
de los pulmones, angeitis necrotizan-
te de orterios y venas y glomerulitis
que puede adoptar una forma grao
nulomatosa. En 1966 Carrington y
Liebow' describen formas pulmoncr-
res localizadas de la enfermedad. En
1951 Churg y Strauss' Se refieren a
un síndrome clínico carcrcterizado por
asma, fiebre, eosinofi1ia y lesiones
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tisulares consitentes en necrosis fí-
brinoide, exudado eosinofílico, reac-
ción granulomatosa con células epi-
telioides y gigantes; cuadro histopa-
tolóqico al que denominaron "Gra-
nulomatosis Alérgica".

En la actualidad' se considera la
angeitis sistémica no supurativa ne-
crotizante como un solo grupo en el
cual se incluyen múltiples formas de
vasculitis entre ellas los dos tipos
que presentamos.

Caswstica:

Los dos cosos de granulomatosis
de Wegener y el caso de Gronulo-
rnctosis Alérgica, motivo de esta pre-
sentación y que resumimos a conti..
nuación son los únicos observados
desde 1953 hasta la fecha en los ar-
chivos de Patología del Hospital San
[ucn de Dios e Instituto Nacional de
Cancerología (l. N. C.).

Caso N9 1. H. C. 72666l. Nal. de Can-
cerología. Hombre de 36 años, de profe-
sión guardián. En agosto 12/64 consulta a
la Caja Nacional de Previsión Social por
epistaxis, frecuentes, no muy profusas, de
dos meses de evolución. Al examen se
aprecia rinorrea, obstrucción nasal, otorrea
bilateral e hipoacusia.
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Hay expectoración hemoptóica ocasional.
La obstrucción nasal es rápidamente pro-
gresiva y aparecen tumefacciones subma-
xilares hasta de 2 cms. móviles e índolo-
ras.

T. A. 110/80. Pulso: lOO/m. - T. 38°C.
Una biopsia nasal muestra inflamación
crónica con marcada necrosis y cambios
de angeitis poco aparentes. Cuadro herná-
tico y química sanguínea normal. Esputo
negativo para bacilo de Koch. De la se-
creción ótica se aisló un estafilococo. Rx
muestra sinusitis maxilar derecha crónica
de tipo polipoide e imágenes basales bila-
terales, compactibles con focos bronconeu-
mónicos. Recibe antibióticos durante 15 día"
sin mejoría.

Sospechando una neoplasia rinofaríngea,
se traslada el 27 de agosto de 1964 al I.N.C.
donde se anota mal estado general, se co-
rroboran los datos ya anotados y se com-
prueban signos de infección respiratoria.
T. A. 130/80. Lab: Hgb. 11.4 grs%, hema-
tocrito 40%, eritrosedimentación 90 mm,
leucocitos 10.200, cayados 8, neutrófilos 81,
linfocitos lO, monocitos 1. Química san-
guínea: nitrógeno uréico 21.4 mg.%, úrea
46 mg.%, glicemia 120 mg.%, Mazini y
cardiolipina: negativas.

Se observa empeoramiento progresivo,
esporádicamente tos con esputo hemoptóico
y aparecen úlceras en la lengua. Rx de tó-
rax: adenomegalias hiliares bilaterales y
nódulos múltiples, algunos bien definidos
pero que no permiten decidir un diagnós-
tico entre lesión metastásica o proceso
inflamatorio (Fig. 1). La 2'1-Rx de senos
paranasales se muestra en la Fig. 1 a.

Una segunda biopsia nasal muestra in-
flamación crónica granulomatosa y es ne-
gativa para tumor. Como no permite un
clasificación más precisa se toma biopsia
de las tumefacciones submaxilares y se
observa glándula salivar y un proceso in-
flamatorio con una imagen histológica
igual a la lesión nasal.

Se menciona la posibilidad de blastomi-
cosís suramericana.

Al 89 día de hospitalización hay intenso
dolor de garganta e imposibilidad para la
deglución, el estado general es cada vez
peor pese al tratamiento con sangre, suero
y antibióticos. Hay notorio agravamiento
de la sintomatología respiratoria, la tem-
peratura llegó a 39.5 y el día 119 el pa-
ciente entra en Shock y fallece.

Figura 1 Figura l-A
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Estudio post-mortem (A068-64.1nc):
La nariz está deformada y en las fosas

nasales se ven formaciones vegetantes fria-
bles y necróticas cubiertas por costras
sero-hemátícas que las obstruyen casi com-
pletamente. No hay lesiones en la piel. La
lengua presenta 4 úlceras, la mayor de 2
cms, excavadas y de bordes bien definidos
iFig. 2l. La laringe muestra dos úlceras
elevadas, blanquecinas,. una supraglótica
de 0.5 cms., otra infraglótica de 0.8 cms.
La tráquea y todo el árbol bronquial pre-
senta ulceración y destrucción del epitelio
y necrosis en el tejido de unión de los car-
tílagos (Fig. 21¡.l.Los pulmones pesan 2.270
g. y ambos muestran en todos los lóbulos
nódulos de 1 a 6 cms, con extensa necrosis.
El corazón pesa 310 g. presenta dilatación
de cavidades derechas y en el miocardio
hay puntos dispersos hasta de 3 mm. de
color gris amarillento. El bazo pesa 400 g.
y tiene en la superficie de corte, múltiples
áreas nodulares idénticas a las del pulmón
(Fig. 3). Los riñones pesan 390 g. y ambos
presentan un punteado amarillento difuso
en la corteza. Los ganglios paratraqueales
e interbronquiales están medianamente
aumentados de tamaño y tienen pequeños
puntos blanco-amarillentos que alternan
con antracosis.

Microscópicamente el corazón muestra
una severa arteritis necrotizante granulo-
matosa con abundantes células gigantes. En
algunos vasos la necrosis es de todo el es-
pesor y de toda la circunferencia y en va-
rios hay trombos de fibrina. En otros la
lesión es más antigua y se ve esclerosis
de la pared con proliferación de grado va-
riable en la íntima y estenosis de la luz.
En los vasos en donde la lesión es más
aguda hay infiltrado linfo, plasmo e hístío-
citario que es preferentemente adventicial
aunque toma todas las capas. Están com-
prometidas incluso las gruesas arterias co-
ronarias y grandes venas del pericardio.
Hay notorio aumento de tejido conjuntivo
en algunos vasos y no raramente la des-
trucción de la elástica es total. Existe
flebitis de menor grado en el interior
del miocardio. Consecuentemente a la an-

geitis hay zonas múltiples, algunas muy
extensas con necrosis de la miofibra y con
infiltración moderada por linfo y plasmo-
citos (F'igs. 4 y 4-a.). Existe severa rini-
tis consecuente a arteritis granulomatosa
y flebitis de menor severidad que la vista
en corazón y en tráquea y bronquios una
angeitis muy severa y del mismo tipo, con
destrucción completa del epitelio y necrosis
no solo del tejido de unión sino también
en menor grado del cartílago. En el pul-
món además de angeitís hay bronconeumo-
nía, abscesos y bacterias. Existe lesión en
los vasa-vasorum de la aorta ascendente
y en algunos vasa-nervorum, En riñón hay
angeitís pero su lesión más severa es una
glomerulitís necrotizante que a veces inclu-
ye períglomerulitís y tiene células gigan-
tes; las lesiones que aparecen más tem-
pranas tienen predominio o son selectiva-
mente del hilio glomerular. Ftgs. 5 y S-al.
En el ganglio linfático la angeitís es míni-
ma y existen pequeños focos de necrosis
e hiperplasia retículo-endotelíal.

Caso N9 2. H. C. 536845 - Centro Hospi-
tal San Juan de Dios. Mujer de 58 años,
ingresa el 14 de mayo/69 por cefalea, tos
con expectoración hemoptóica y edema ge-
neralizado. Enterorragia 15 días antes del
ingreso. La enfermedad se inició 5 meses
antes por adinamia, cefalea frontal y tos
productiva, luego aparecieron melenas, ede-
ma de MMU., dolor costal izquierdo, or-
topnea y tos con esputo hemoptóico. Re-
fiere "inflamación de la nariz" desde hace
30 años, tos ocasional con esputo mucopu-
rulento. Lumbalgias frecuentes. TA: 150/80.
F. C. 98/m. T. 37°C, FR 241m.

E. F.: Paciente pálida, disnéica, senos
paranasales dolorosos, tabique nasal des-
viado a la derecha, y mucosas nasales
atróficas con costras malolientes. Adeno-
patías cervicales móviles no dolorosas. In-
gurgitación yugular a 45°. Pulso carotideo
visible en el lado derecho. Tiraje intercos-
tal inferior. Matidez en bases pulmonares.
Soplo holosistólico grado U en foco mitral
edema palpebral y de miembros inferiores
grado UI.
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Figura 2

Recibe tratamiento con dígítállcos, diu-
réticos y dieta hiposódica. Un cuadro he-
mático a su ingreso mostró: Hb.6.8, Hto.
20 leucocitos 8.500, eosinófilos lO, cayados
2,' segmentados 74, linfocitos 14, sedimen-
tación globular 120/mm x hora.

El 3 de abril/69 se toma biopsia nasal
que es informada como rinitis en fase sub-
aguda (P. Q: 1324-69), La paciente conti-
núa con expectoración muco-purulenta con
pintas de sangre.

Una parcial de orina muestra densidad
1004, pH:6, Albúmina +, C. granulosos
6 x campo. Células 2-4 x campo, gérme-
nes + + +. El recuento de colonias mues-
tra 50 millones de E. coli.

El 14 de Julio/69 se practica biopsia re-
nal derecha que es informada como pielo-

Figura 2-A

nefritis crónica recidivante (P. Q: 1639-69),
se llama la atención en esta biopsia sobre
un proceso de periglomerulitis necrotizante
y se sugiere el diagnóstico de periarteritis
nodosa.
El 22 de julio/69 hay disfonia y disfagia

para alimentos sólidos.

La química sanguínea muestra N U: 91
mg. %, Creatinina 3 mg. % Amilasa 110 uni-
dades, transaminasas 12. Potasio 4.2 Meq.l.l

La depuración de creatinina 15.5. Elec-
troforesis de proteínas: albúminas 50.95%,
Alfa 1: 5:73%, Alfa 2: 7%, Beta 10.82%
Gamma: 25.47%, Rx: imágenes bronconeu-
mónicas basales, posibles bronquiectasias,
sinusitis. Urografía: pobre eliminación del
medio, posible cálculo uretral. E C G: Cre-
cimiento de cavidades izquerdas. Cambios
no específicos del segmento S. T.
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Se practica biopsia renal izquierda (P. Q:
1811-69) que es informada como Granulo-
matosis de Wegener. La paciente presenta
hematuria después de la punción y hasta
el día de su muerte. Se aplicaron trans-
fusiones y líquidos parenterales. El 11 de
agosto/69, se dan corticoides; muere dos
días después, el día 90l? de hospitalización.
Estudío post-mortem - A-271/69 (e. H. S.
J. de D.):
Es una mujer mestiza con destrucción

del ala de la nariz y del tabique nasal
que está desviado hacia la derecha. En la
mucosa bucal hacia el carrillo derecho hay
una úlcera superficial de 2 cm. Se encuen-
tra ascitis de 100 cc., hidrotórax de 400 cc.
a cada lado y edema blando de miembros
inferiores. El corazón pesa 340 g. Y el mio-
cardio tiene zonas puntiformes amarillen-
tas. En la tráquea y bronquios se observan
puntos rojizos dispersos en la mucosa, hay
colapso pulmonar con mínima antracosis,

Figura 3

sin nódulos ni lesiones de otro tipo. Existe
una pequeña úlcera pilórica aguda y pe-
queñas ulceraciones superficiales de la mu-
cosa del intestino delgado. El bazo pesa
60 gs. y muestra puntos blanquecinos de
1 a 2 mm. Los riñones presentan superfi-
cie finamente granular y un punteado di-
fuso amarillento en la corteza. En el iz-
quierdo la biopsia provocó un hematoma
perirrenal de unos 100 gr. El examen ma-
croscópico de los demás órganos es ne-
gativo.
Microscópicamente hay rinitis crónica

con angeitis cicatricial y raramente dege-
neración fibrinoide en arterias medianas,
pequeñas y aún venas. En tráquea y grue-
sos bronquios existe una angeítís severísi-
ma con extenso reemplazo de la pared por
necrosis fibrinoide y con infiltrado esen-
cialmente de linfocitos sin eosinófilos. Se
nota diferencia de evolución de un vaso
a otro y en sitios la necrosis fibrinoide es
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mmima O ya no existe y se ve fibrosis so-
bre todo en la intima con reducción de la
luz (F'igs. 6 y s-a). En el pulmón algunas
arterias pequeñas tienen lesión pero no
muy aguda. A ningún nivel del árbol res-
piratorio la angeitis tiene células gigantes.
La mucosa respiratoria presenta infiltrado
linfocitario y a trechos está destruida. En
el corazón existe un grado muy severo de
angeitis aguda con notoria necrosis. En el
riñón hay angeitís de arterias medianas
y pequeñas, priman las lesiones agudas y
lo más prominente es la glomerulitis ne-
crotizante en general difusa y total, pero
en algunas unidades hay lesión segmenta-
ria y periglomerulitis (F'íg. 7). Se demues-
tra severa angeitís en estómago, útero,
ovario, vejiga urinaria, músculo estriado
sobre todo el diafragma, lengua, nervio
periférico y bazo y es de menor grado en
esófago, tiroides, mucosa oral, y ganglio
simpático. En ganglio linfático hay eritro-
fagocitosis.

Caso N9 3. H. C. 385076 - Centro Hospi-
talario San Juan de Dios: Hombre de 40
años de edad, agricultor, que consulta el
30 de noviembre/64 por dolor en un diente,
"hinchazón" de la encía, nódulos cutáneos,
diseminados, ortopnea, tos, astenia y ar-
tralgias de 5 meses de evolución. Los nó-
dulos de la piel aparecieron hace 3 meses,
son dolorosos, algunos con necrosis y mien-
tras unos disminuyen de tamaño aparecen
nuevos nódulos. Los síntomas respiratorios
han empeorado desde hace 20 días.

E. F: TA 110/60, P. 124/m, Resp. 40, T.
38.8°C. Adenopatías cervicales inguinales
y axilares confluentes dolorosas y muy ad-
heridas a la piel. Existe hipoventilación en
bases pulmonares con matidez en la base
izquierda y hepato-esplenornegalia. La piel
es acartonada, seca con lesiones eritemato-
escamosas, escamo-costrosas y aun pápulo-
postulosas en cuello y dorso de manos.

Figura 4
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El C. H. mostró anemia ferropénica mo-
derada, leucocitosis de 19.000, eosinofilia de
19% y eritrosedimentación de 120 mm/h.
Química sanguínea normal. P. de orina:
hematíes 3, leucoc. 6, gérmenes +, Copro-
análisis: huevos de tricocéfalos++++. Tu-
berculina +, Rx indican derrame pleural.
Una biopsia de ganglio cervical se informa
linfadenitis aguda inespecífica severa con
formación de micro abscesos y con algunos
eosinófilos.

El empeoramiento fue siempre progre-
sivo, el día antes de la muerte la leuco-
citosis es de 26.000. Se pensó en !infoma,
micosis profunda y T B C y se dieron tu-
berculostáticos, El paciente fallece el 8 de
enero/65 el día 409 de hispitalización.

Estudio Post-mortem: A-007/65 - (C. H.
S. J. de Dios). Hombre de 167 cm. de talla

Figura 4-A

y 45 kilos, con lesiones eriternato-esca-
mosas, algunas con ulceración superficial
sobre todo en la región posterior de tórax
y abdomen. Hay hidrotórax izquierdo de
800 cc., ascitis de 100 cc. Todos los grupos
de ganglios linfáticos superficiales y pro-
fundos muestran aumento de tamaño es-
pecialmente los cervicales que se fusionan
y forman masas hasta de 2.8 cm., firmes
de superficie blanquecina opaca. El co-
razón, de peso normal, muestra focos
pequeños dispersos blanquecinos de hasta
0.2 cm. Los pulmones pesan 1.020 g. Y en
el lóbulo inferior y medio izquierdos hay
bronconeumonía. El bazo pesa 800 g. mues-
tra adherencias fibrosas en la cápsula y al
corte un absceso de 1.5 cm. en el polo su-
perior. Su superficie de corte es marrón,
muy firme y tiene múltiples nódulos ama-
rillentos de hasta 0.2 iguales a los que
muestra el hígado.
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Figura 5

Figura 5-A
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Figura 6

Figura 6-A
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Figura 7

Figura 8
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Microscópicamente el corazón presenta
una angeitis que es preferentemente flebi-
tis de tipo granulomatoso sin células gi-
gantes con degeneración fibrinoide e in-
filtrado de linfocitos, plasmocitos, escasos
histiocitos y abundantes eosinófilos. Este
infiltrado es muy denso en endocardio y
menos en pericardio, donde además se nota
fibrosis. Hay múltiples focos de necrosis de
la miofibra, fibrosis consecuente y en mu-
chos de ellos escasos siderófagos (F'ig. 8l.

En los ganglios linfáticos la angeitís gra-
nulomatosa tiene características similares,
e incluye algunas células gigantes y mues-
tra diferente evolución de la lesión vascu-
lar, que en la fase tardía es muy oblite-
rante y suele dar imágenes nodulares (Figs,
!), 9-a y 9-bl. Existe marcada fibrosis del
ganglio con pérdida de la arquitectura, el
infiltrado inflamatorio no está sólo en rela-
ción con vasos y hay microfocos de necro-
sis. Muy similar es la histología del bazo.

En el hígado hay marcada infiltración
especialmente en los espacios porta por
linfocitos, plasmo citos , eosinófilos y esca-
sos poli nucleares y se ve destrucción de
algunos hepatocitos de la banda periportal.
La piel presenta marcada capilaritis con
arteriolitis y venulitis especialmente en el
tercio superior, pequeños puentes de epi-
dermis están destruí dos y se ve micro-
ampolla infrabasal. El riñón muestra mo-
derada infiltración intersticial por eosinó-
filos y en el pulmón la angeitis es mínima.

DISCUSION

La Granulomatosis de Wegener
no es un síndrome frecuente; Walton
en 1958' en una revisión muy com-
pleta de la Literatura comunica solo
56 casos, incluídas sus 10 observacio-
nes personales. En 1963 Reed 10 en-
cuentra un tota1 de ll8 cosos.

Figura 9
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Figura 9-A

Figura 9-B
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Levine y Madden u mencionan que
en la revisión de 29 casos hecha por
Fahey y colaboradores no hay dife-
rencia significante de frecuencia li-
~ada al sexo y que las décadas cuar-
ta y quinta son las más afectadas.

Thuy, Maurice Níles 12 plantean
una vez más, que la historia natural
de la Granulomatosis de Wegener
se caracteriza por la presencia de le-
siones granulomatosas necrotizantes
del tracto respírctorio alto de los
pulmones, angeitis necrotizante, glo-
merulitis focal y frecuente termina-
ción en uremia. Los mismos autores
indican que solo pocos pacientes lo-
gran sobrevivir dos o más años y así
en los cosos de Walton el promedio
de evolución fue de cinco meses, fa-
lleciendo el 80% en el curso del pri-
mer año de la enfermedad.-

La causa más frecuente de muerte
es uremia y según Godman y Churg
el 86% de los pacientes fallecen por
esta causa; y prácticamente el resto
por insuficiencia respiratoria conse-
cutiva a neumonía.

Como se ve desde el punto de
vista clínico nuestros casos 1 y 2 no
presentan ninguna diferencia Con lo
que en Granulomatosis de Wegener
Se puede considerar clásico.

Actualmente se aceptan formas no
típicas de Wegener como por ejem-
plo las limitadas al pulmón, descritas
por Carrington y Uebow en una se-
rie de 16 casos: la asociación de le-
sienes vasculares pulmonares con
una neumonitis por colesterol des-
crita por French y Siving 12 la ausen-

cia de compromiso renal observada
por Cassan, Coles y Harrinson 1< y el
compromiso de glándula mamaria
descrito por Elsner 10 en una mujer
de 45 años. También consideramos
como excepción el segundo pacien-
te de Hoch,. en el cual un diagnós-
tico diferncial con Gralunoma Letal
de la Una media constituye seria di-
ficultad, y las manifestaciones de sis-
tema nervioso periférico tan promi-
nentes como las de nuestro caso 2
en un paciente de Drachman," que
además presentaba angeitis en vasos
cerebrales; cambio este último que
ya había sido descrito en dos cosos
de Tuhy y col," en 1958.

El compromiso de fosas nasales,
laringe y tráquea es usualmente tan
severo que las lesiones pueden cau-
sar obstrucci6n nasal, desviaci6n y
hasta perforación del tabique como
sucedi6 en 2 de loe 3 casos referidos
por Wegener' y nariz en silla de
montar vista por el mismo autor en
su primer paciente.

Las lesiones de la tráquea pueden
ser tan marcadas que macrosc6pica-
mente resulta aparente la necrosis
de la mucosa y del tejido de unión
de los cartílagos, tal como se vio en
el primer caso de Klinqer" y en el
paciente referido por Federman y
CastIeman en un CPC del Mass. Ge-
neral Hospitol" o las que se obser-
van ennuestro primer caso (Fig. 2-a).

De vez en cuando es mínima la 1e-
si6n macrosc6pica del tracto respira-
torio como lo anotamos en nuestro
segundo paciente.
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Una lesión multinodular necroti-
zante como la que presentó nuestro
primer caso, es el hallazgo macros-
cópico más frecuente en fas pulmo-
nes y ofrece un diagnóstico diferen-
cial radiológico difícil o impcsible
con un tumor 32, 33.

En el bazo no es raro ver una
imagen multinodularde la superfi-
cie de corte semejante a 1a del pul-
món y de ello son ejemplos el pa-
ciente de Federman y Castleman y
nuestro primer caso (Fiq. 3).

Los ccmbios renales macroscópi-
comente suelen semejar una glome-
rulonefritis. Aunque se han informa-
do casos de severo compromiso car-
díaco como el de Levine y Mad-
den," lesionesmultifocales tan ex-
tenses como las que presenta nues-
tro primer caso, no son frecuentes.

Microscópiccrnente la base de to-
dos los cambios histológicos es una
severa arteritis necrotizante a veces
con células gigantes que prefiere aro.
terias medianas y pequeñas. En oca-
siones la necrosis compromete todo
el espesor y toda la circunferencia
del vaso y puede haber trombos de
fibrina. En las "lesiones recientes hay
infiltrados de Linfocitos, plasmoci-
tos e histíocitcs. sin eosinófilos. Se
observan en el mismo paciente dife--
rentes fases de evolución hasta cam-
bios cicatriciales de la pared, proli-
feración de la íntima y disminución
o ciere de la luz, cambios que se
observan mejor eón tinción de Ma-
110ry. Con coloración para fibras
e'ásticas se reconocs fragmentación

y disminución, hasta ausencia de
estas fibras.

La f1ebitis ounque es de menor
grado, está induída ya en el esquo-
ma de Godman y Churg 5 y se en-
cuentra sin dificultad.

De mucho interés es el tipo de le-
sión renal, que permite frecuente
mente un diagnóstico .en biopsia co-
mo anotamos en el segundo caso. Es-
te cambio, que Wegener' no encon-
tró previamente descrito y que cree-
mos marca el comienzo de la le-
sión, es una glomerulitis necrotizante
segmentaria con periglomerulitis que
ya desde el comienzo es granuloma·
tosa (Figs. 5 y 7) y se asocia frecuon
temente con trombos de fibrina,

El diagnóstico diferencial, que se
ha planteado esencialmente en base
a la histopatología debe hacerse con
la Periarteritis Nodosc ", " 12, ••r Granu-
loma Letal de la Línea Media," Gra-
nuloma Alérgico, Sorcoidosis ",". 1., ,U,
Y otrasangeitis necrotizantes.'" El so-
[o calibre de los vasos afectados se-
para esta entidad de angeitis de las
arterias mayores", 23. 8"010 algunas
lesiones consideradas separadamen-
te harían incluir .en el diagnóstico
diferencial la Púrpura trombótica
Tromboci topénicc."

En cuanto a la etiopatogenia Klín-
ger' considera un punto básico la
sensibilización previa a determina-
dos antígenos, Fahey, Leonard, Churg
y Godmon," favorecen un mecanis-
mo de hipersensibilidad e indican
qus ningún agente específico ha sido
-aislado, McCombs" resalta la impor-
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tancia de este mecanismo y prefiere
el término Vasculitis "Alérgica" Sis-
témica en su serie de 72 casos, en la
cual la Granulomatosis de Wegener
olterncr con otras diez diferentes
formas de angeitis. Budzilovich y
Wi1ens 25 coinciden con Godman y
Churg en que el tracto respiratorio
parece representar el sitio de lesión
primaria del agente noxógeno, que
podría ser microbiano y que des-
pierta la reacción granulomatosa lo-
calmente y mantiene interacción de
los tejidos del huésped con el agente
conduciendo a la hipersens.ibilidad
tisular generalizada.

Paronetto 'en 1969 en un enfoque
inmunopatológico de las angeitis ne-
crotizantes no supurativas demuestra
fibrinógeno con ausencia de gam-
ma-globulina y complemento en la
pared arterial.

Es grande la dificultad que toda-
vía ofrece el tratamiento de la Gro,
nulomatosis de Wegener. En unos
pocos casos Walton' obtuvo mejoría
con radioterapia y Capizzi y Berti-
no" obtienen resultados alentadores
con Metotrexate.

Granulomatosis Alérgica:

Nuestro tercer coso, un hombre de
40 años con tos seca, ortopnea, fie-
bre, artralgias generalizadas y lesio-
nes cutáneas éritemotosscomcsos,
exudativas dolorosas, signología de
lesión pulmonar, adenomegalias su-
perficiales, hepatbesplenomegalia do-
lorosa, leucocitosis con eosinofilia de
19°/" con los hallazgos histopoto-
lógicas que mostramos en las Figs.

8, 9, 9~a y 9-b, coincide bien con la
Granulomatosis Alérgica descrita por
Churg y Strauss.' El hallazgo micros-
cópico básico es una angeitis granu-
lomatosa necrotizante con matcada
eosinofilia que afecta severamente
ganglios linfétícoá, bazo, corazón,
piel, riñón, pulmones e hígado.

Churg y Strauss 7 describen en la
Granulomatosis Alérgica un cuadro
clínico de asma bronquial, fiebre,
eosinofilio, leucocitosis y compromiso
vascular en varios órganos. En una
serie de 13 casos 9 son mujeres.

El término Granulomatosis Patér-
gica introducido por Stemberg, Rey-
nolds y Zeilenga en 195727 viene de
la palabra patergia que Roesser de-
fina como la totalidad de fenómenos
mórbidos producidos por un estado
de re actividad alterada.

Los criterios más precisos para di-
.ferenciar Granulomatosis de Wege-
ner y Cronulomo Alérgico están
planteados ya en el trabajo original
de Churg y St~auss 7 así:

1 - Los pacientes padecían asma
grave.

2 - Presentaban una acentuada eo-
sinofilia aunque no estrictamen-
te constante.

3 - Mostraban tendencia a la afec-
ción cardíaca.

4 Las lesiones de las vías respi-
ratorias eran menos intensas y
de menor gravedad.

La sobrevivencia más larga a que
se refieren Churg y Strauss en "Gra-
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nulomatosis alérgica" no se cumple
en nuestro caso que evoluciona fa-
talmente en cinco meses.

Las lesiones cutáneas y de gan-
glios linfáticos aunque se pueden ob-
servar en algun'os casos de Wege-
ner son mucho más frecuentes y gra-
ves en el Granuloma Alérgico lle-
gando a causar grandes adenome-
galias abdominales como en el caso
descrito por Sokolov y col."

Las lesiones renales más severas
y definidas en el Wegener constitu-
yen un dato diferencial importante.

AbeU y col." refieren en 1970 un
paciente de 53 años de Granuloma-

l. Se estudian 3 casos de Angeitis
Necrotizante Sistémica no Supu-
rativa: un hombre de 36 y una
mujer de 58 años con Granulo-
matosis de Wegener y un hom-
bre de 30 años con Granuloma-
tosis Alérgica del tipo descrito
por Churg y Strauss.

2. Se prefiere el nombre de Ange1-
tis Necrotizante Sistémica no Su-
purativa como lo ha hecho Pa-
ronetto cuando trata este capí-
tulo desde el punto de vista in-
munopatológico.

3. Consideran los autores que la
la lesión renal es la Periglomeru-

tesis alérgica que fue gastrectomiza-
do por el severo compromiso a ese
órgano.

En esta entidad Paronetto' indica
que las investigaciones ínmunohísto-
quím.icas revelan gamma-grobulina
y complemento en la pared de loo
vasos y en tejido conectivo perivas-
cular y la presencia de fibrinógeno
en las paredes vasculares y en nó-
dulos extravasculares. En 1970 !4,e-
rino, Grasés y Miliani" informan una
hipergamma-globuHnemia tipo A de
966mg.% en un paciente de 45 años
de edad con esta Granulomatosis,
dato de gran interés que no fue in-
vestigado en nuestro paciente.

RESUMEN

litis Granulomatosa Parahiliar y
que su presencia ya en la biop-
sia tiene gran valor diagnóstico.

4. Se subraya que el cuadro clínico,
la marcada eosinofilia tisular y
la presencia de imágenes micro-
multínodulcres en el ganglio lin-
fático como la de nuestra Fíq, 9b,
apoyan sólidamente un diagnós-
tico de Granulomatosis Alérgica
de la formo descrita por Churg
y Strauss.

5. Se hace una amplia revisión bí-
b1iográfica.
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SUMMARY

1. Three cases oí Systemic Nonsup-
purative Necrotizing Angiitis are
stucLied:a 36 year oId man and
a 58 year oId woman with Wege-
ner's GranuIomatosis, and a 30
year oId man with Allergic Gro-
nuIomatosis of the Churg-Strauss
type.

2. The name Systemic Nonsuppu-
rative Necrotizing Angiitis ís pre-
ferred for these type of disacses,
following Paronetto's nomenclo.
ture."

3. In our opiníon, the parahilar-
granulomatous - perigIomerulitis

is the initiaI change an should
thus be considered as a very vo-
Iuable clue for the diagnosis in
biopsy material.

4 . It ís stressed that the clinical pie.
ture, the notorious tissular eosino-
philia and theexistence of hísto-
l"ogicalmultimicronodulor images
in lymph nodes, such as the one
shown in figure 9b, give strong
support to the diagnosis of Aller-
gic Granulomatosis.

5. - An extense review of the litera-
ture is made.

REFERENCIAS

Rokitansky, c.: In- Manu••l 01 P••lhologic••l
An••lomy, transo by G. E. Dcy, London, 1852.

2. Kussmaul, A., and Maier, R.: Deul.che. Arch
Klin: Med. 1: 474, 1866.

3. Klinger, H.: Grenzformen der Peri••rteritis No·
dese, Frank!urt, Ztschr. Path. 42: 455, 1931.

4. Wegener, F.: Uber eine eigen••rtige rbino-
gene Granulomalose mil be.onderer Beleili-
gung des Arterien Syslems und der Nieren.
Beitr. Path. Anal. 102: 36, 1939.

5. Godman, G. C., and Churg, J.: Wegener'.
Gr••nulom••lo.i.. A.M.A. Arch. Path. 58: 533,
1954.

6. Carringlon, Ch. B., and Liebow, A.: Limited
lorm. 01 Angiilis and Gr••nulomalo.is 01 We·
gener's Iype. Am. J. Med. 41: 497, 1966.

7. Churg, J., and Struss, L.: Allergic:Granulom•••
losis, Allergic:Angiilis an Periarterilis Nodoser.
Am. J. Path. 27: 277, 1951.

8. Paronetto, F.: Syslemic:NODSupur••üve Necro-
tiling Angiilis. In: Miescher, P. A., and Mu-
ller-Eberhord, H. J.: Textbook 01 Immunopa-
Ihology. Grune and Stratton, Vol. II: 722, 1969.

9. Walton, E. W.: Gi••nl-cell Grcrnulomer01 th.
Respircrlory Tr••et, (Wegener's Granulomato-
sis). Brit. Med. J. ii: 265, 1958.

10. Reed, W. B.: The Cul••neous Mcrnile.tcrlioDS01
WegeDer's Granulomcrlosis. Acta Dermatove-
ner. 43: 250, 1963.

11. Levine, H., and Madden, T. J.: Wegener's Grer-
nulom••t08ia. Am. Heart J. 53: 632, 1957

12. Tuhy, J. E., Maurice, G. L., and Niles, N. R.'
Wegener's Granulomatosis. Am. J. Med. 25:
638, 1958.

13. French, W. O., and Civin, W. H.: Cholesterol
Pneumonitis and Wegener's Granulomcrlollia.
Arch. Int. Med. 97: 798, 1956.

14. Cassan, S. M., Coles, D. T., and Harrinson,
E. G.: The concept 01 limited lorma 01 We-
gener's Granulomatosis. Am. J. Med. 49: 366,
1970.

15. Elsner, B., and Fleming, B. H.: Dis.emincrl.d
Wegener's Grcrnu10mcrlosiawilh Brea.t in"ol.
vement. Arch. Path. 87: 544, 1969.

16. Hoch, C. W.: Wegener's Grcrnulomatosia. A.
M.A. Arch. Otolaryng. 63: 120, 1956.



134 REVISTA DE LA FACULTAD DE MEDICINA

17. Drachman, D. A.: Neurological Complicationa
01 Wegener's Granulomatosis. Arch. Neuro!.
8: 145, 1963.

18. Fedetman, D. D., and Castleman, B.: In Neu-
rologic Clinicopathologicczl conferences 01 the
Mass. Gen. Hosp. by B. Castleman and E. P.
Richardson. Little. Brown Co., 1968. Case 37,
p. 199.

19. Burston, H. H.: Lethal Midline Granuloma: le
it a pathological entity? Laryngoscope, 69: 93,
1959.

20. Fahey, J. L., Leonard, E., Churg, J., and God·
mano G.: Wegener's G·ranulomatosis. Am. J.
Med. 17: 168, 1954.

21. Castleman, B., and McNee1y, B. U.: Case Re-
cerda, 01 the Mass. Gen. Hosp. Case 60.

Vinijchaiku1, K., and B1ackburn, W. R.: Tako:-
yasu's Arteriopathy. Bull. Internat. Acad. Path.
lO: 3. 1969.

23. Restrepo C., Tejada, C., and Correa, P.: Non·
syphilitic Aortitis. Arch. Path. 87:1, 1959.

24. Méndez. O., Argáez, C., y Gaitán, A.: Púrpura
Trombótica Trombocitopénica. Tribuna Médica.
Col. 33: junio 30, 1969.

25. Budzilovieh, G. N., and Wilens, S. L.: FuImi·
nating Wegener's Granulomatosis. Areh. Path.
70: 653, 1960.

26. Capizzi. R. L., and Berlino, J. R.: Methotrexate
Therapy 01 Wegener's Granulomalosis. Ann.
Int, Med. 74: 74. 1971.

27. Sternberg, T. H., Reyno1ds, L. and Zeilenga,
R. H.: Pathergic Granulomalosis. A.M.A. Areh.
Dermat. 75: 368, 1957.

28. Soko1ov, R. A., Raehmaninoff, N., and Kaine,
H. D.: Allergic Granulomatosis. Am. j. Med.
32: 131, 1962.

29. Abell, M. R., Límond , R. V., Blamey, W. E .•
and Martel, W.: AUergic Granulomalosis with
massive gastric involvement. The New Engl.
1. Med. 282: 665, 1970.

30. Merino, F., Grasés, P. r. y Miliani, E.: Angei-
tis Granulomalosa. Acta Médica Venezolana.
17: 15, enero-febrero, 1970.

3:. Kassel, S. H., Eehevarrfa, R. A., and Guzzo,
F. P.: Midline Malignc;mt Reticulosis (Socalled
Lelhal Midline Granuloma). Cancer, 23: 921.
1969.

32. Geist, R. M., and Mullen, W.: Roenlgenologic
Aspects 01 Lethal Granulomalous ulceralion 01
Ihe Midline Facial Tissues. Am. J. RoentgenoJ.
7{J: 566, 1953.

33. Korrnblun. D., and Fiemberg, R.: Roentgen
Manilestations 01 Necrotizing Granulomalosis
and Angütis 01 the Lungs. Am. j. Roentg. Ra-
dium Therapy and Nuclear Med. 74: 587, 1955.

34. Zeek, P. M.: Periarteritis Nodosa: A critica)
review. Am. J. Clin. Path. 22: 777, 1952.

85. McCombs. R. P.: Systemic "AlIergic" Vasculi-
tis. j.A.M.A., 194: 157, 1965.


