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CASO CLIiNICO

Paciente de 28 afios con historia prolongada de lesiones ulceradas en senos y tabique nasal,
lesiones cuténeas de aspecto necrético en miembros, junto con cuadros diarreicos y oclusiones
intestinales recurrentes que plantean e diagnostico diferencia entre enfermedad de Crohn y
granulomatosis de Wegener (GW). Esta diferenciacion no pudo hacerse en vida. Las biopsias
cutaneas mostraban vasculitis leucocitoclastica, compatible con GW. Sin embargo, las pruebas de
imagen (colonoscopia, transito intestinal) y las biopsias intestinales practicadas, eran compatibles
con enfermedad de Crohn con afectacion pancoldnicay del ileon terminal. En e angulo hepético del
colon habia una estenosis por la presencia de una Ulcera. Los c-ANCAS fueron negativos durante
todo € proceso. La paciente fue sometida durante |os ingresos a terapia in-munosupresora variada
sin ningun éxito (ciclofosfamida, metotrexate, infliximab). La dectacion de la via aérea superior
evoluciond de tal manera que precisd gastrostomia de alimentacion percutanea, tragueostomia y
miotomia de los maseteros por trismo y disnea. En la intervencion se evidencid gran distension de
las asas de delgado (ileon y yeyuno distal) con importante engrosamiento de la pared y sin signos de
perforacion (Fig. 1), por lo que Unicamente se reaizd biopsia de ileon terminal. La paciente fallecio
en la unidad de cuidados intensivos a las 24 horas del postoperatorio inmediato en situacion de
fracaso multiorganico. En la autopsia se reconocio la existencia de un proceso consistente en
vasculitis de vasos pequerios (arteriolas y vénulas), con ocasionales histiocitos en torno a los vasos
formando granulomas laxos y células multinucleadas gigantes dispersas tipo cuerpo extrafio (Fig. 2).
Este patron lesional que afectaba a intestino delgado y grueso, a la tréguea y bronquios,
acompafiado de glomerulonefritis focal y segmentaria, destruccion del tabique nasal “con nariz en
sillade montar” (Fig. 1) y Ulceras orales, son diagndsticas a final de GW.

El diagndstico de la GW es histologico y se caracteriza por la existencia de: a@) granulomas
necrotizantes agudos de las vias respiratorias altas y bajas; b) vasculitis necrotizante focal de vasos
de tamafio pequefio y medio; y ¢) enfermedad renal en forma de glomerulonefritis necrotizante focal
o difusa. Los rasgos clinicos tipicos comprenden una neumonitis persistente con infiltrados
nodulares y cavitarios bilaterales (95%), sinusitis crénica (90%), Ulceras mucosas de la nasofaringe
(75%) y signos de enfermedad renal (80%). La afectacidn intestinal como forma de presentacién o
dominando el cuadro clinico, aunque rara, estd descrita, fundamentalmente en forma de diarrea
sanguinolenta (1,2), perforacion (3,4) y, menos frecuentemente, como cuadro de obstruccion
intestinal (3). Esta tltima forma es como se present6 la enfermedad en € caso que referimos y puede
ser e causante de la muerte. Se encuentran cANCAs en mas dd 93% de los pacientes con
enfermedad activa; sin embargo, nunca se llegaron a poner de manifiesto en nuestra paciente.
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