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El compromiso de los pares craneanos en la granulomatosis de Wegener generalizada (G.W.G.) no es
usual; cuanpo se afectan, casi siempre se observa en ell y el 11par.
Queremos resaltar el compromiso del VI par como una manifestación ca!;j inicial de la G,W.G. y pos·
teriormente, el compromiso de casi todos los pares craneanos, desde el I al XII, en forma ipsilateral
(S(ndrome de Garcín·Guillain) secundaria a una masa de tejido blando que erosionó la región poste·
rolateral de la órbita, el ala mayor del esfenoides y la fosa ¡nfratemporar izquierda, destruyendo par-
te del c1ivus, dorso de la silla turca, ápex petroso y cuerpo del esfenoides, comprometiendo de esta
manera los pares craneanos a su salida de la base del cráneo.
Es el primer caso de la literatura médica en el cual la granulomatosis de Wegener se manifiesta como
un síndrome de Garcín-Guillain. Además, queremos resaltar"la hemicránea severa que tuvo la pa-
ciente con poca respuesta, a los analgésicos y anticonvulsivos¡ la naturaleza agresiva de la enferme-
dad y la poca respuesta al tratamiento convencional a base de ciclofosfamida-prednisona.

Palabras claves: granuloma letal de línea media, granulomatosis de Wegener, granulomatosis Iinfo·
matoide, nervios craneales, granuloma eosinofílico, ciclofosfamida, prednisona

Introducción

La granulomatosis de Wegener hace parte de un
grupo de enfermedades que comprometen la línea
media, ocasionando lesiones destructivas de esta
área (forma localizada); no se conoce, en la mayo-
ría, su etiopatogenia y tienen un curso crónico. AI-
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gunas de estas enfermedades ocasionan destruc-
ción de las paredes vasculares, por lo tanto el pro-
ceso es de tipo necrosante.

Algunas enfermedades que comprometen la Ií-
nea media podrían tener una alteración de tipo in-
munológico, ya sea por !a persistencia de un antí-
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geno localizado o bien sistémico que condicione
al huésped a producir una respuesta anormal o
exagerada. La respuesta celular se hace a través de
linfocitos o macrófagos; estas diferencias en la res-
puesta celular condicionan la formación de un
grupo heterogéneo de enfermedades que, en oca-
siones, hace difícil diferenciar una granulomatosis
de Wegener de una granulomatosis eosinofílica o
de una panarteritis nodosa.

El objetivo de informar este caso, se debe a que
esta patología, además de ser poco conocida en
nuestro medio, es el primer caso en la literatura
en el que existe compromiso de varios pares cra-
neanos (1,111, IV, V, VI, IX, X, XI, XII) asociado
a un compromiso generalizado de la enfermedad.
El compromiso paral (tico unilateral de los pares
craneanos, desde el I al XII, constituye el síndro-
me de Garcín-Guillain. Solo se ha descrito dicho
síndrome con relación a una neoplasia que se ori-
gine en la base del cráneo o en la nasofaringe, en
sarcoma meníngeo, meningitis luética, traumatis-
mas craneanos o aneurismas del tronco basilar
que pueden lesionar simultáneamente y unilate-
ralmente el trayecto de los diversos pares cranea-
nos (1)

El compromiso de los pares craneanos izquier-
dos en esta paciente fue agresivo, a pesar de la te-
rapia que se le instauró a base de 45 mg de pred-
nisona y 150- 100 mg de ciclofosfamida/d ía; se le
evidenció en una segunda escanograf(a, al año del
inicio de su cuadro cI (nico, una erosión de la base
del cráneo, especialmente en la región postero-Ia-
teral de la órbita, el ala mayor del esfenoides y la
fosa infratemporal izquierda. Inicialmente, se
comprometió el VI par, posteriormente el I y fi-
nalmente, el compromiso dellll al XII se instauró
en forma rápida y progresiva.

Informe del caso
D.T.F., femenina, de 45 años, H.C. 3337 del

Terminal Marítimo de Barranquilla. La enferme-
dad se le inició en abril/83 por rinorrea, obstruc-
ción nasal y dolor a nivel del seno maxilar izquier-
do. Recibió tratamiento a base de antibióticotera-
pia con mejoría parcial de su cuadro clínico. El 3-
VIII-83, presentó en forma súbita dolor de hemi-
cara izquierda y ojo izquierdo. El 26-IX-83, en
vista de la poca mejoría del dolor, consultó al
neurólogo quien pensó en la posibilidad de una
neuralgia del trigémino y se med.icó con carbama-
zepina y propanolol. El 27-X-83, el dolor se in-
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tensifica súbitamente y la paciente presenta diplo-
pía y parálisis de nervio motor ocular izquierdo
(Fig. 1). Las radiografías del canal auditivo inter-

Fig. 1. Paciente donde
se nota la parálisis del
recto externo izquier-
do.

no izquierdo y tomograf(a axial computarizada
(T.A.C.) son comunicadas como normales. Duran-
te este lapso de tiempo la paciente nota pérdida
de peso (7 kg aproximadamente), astenia, adina-
mia y persiste la secreción de costras por fosa na-
sal izquierda. En el mes de diciembre se practica-
ron exámenes clínicos y radiográficos de senos pa-
ranasales, examen de Doppler de arterias periféri-
cas, pensando en la posibilidad de arteritis de cé-
lulas gigantes, informadas como normales. "Test"
de Lancaster, practicado por oftalmólogo, fue
compatible con parálisis del motor ocular externo
izquierdo, no se pudo tomar el campo visual iz-
quierdo, en el derecho hab ía ligera contracción
periférica; el lItestJJde aducción forzada reveló que
no había restricción mecánica; a la oftalmoscopia
no se apreciaron lesiones retinales, el árbol vascu-
lar era de aspecto normal y no había papiledema.
Posteriormente, se le observó una lesión en forma
de media luna a nivel del septum nasal al cual se le
tomó una biopsia que demostró un infiltrado ines-
pecífico compuesto por polimorfonucleares y de-
pósito de fibrina. La radiograf(a de tórax reveló
un nódulo de más o menos 3 cm en el segmento
apical del lóbulo superior derecho (Fig. 2A), en la
tomograf(a lineal de dicho nódulo se observó una
necrosis central. Los exámenes paraclínicos: V.D.
R. L. ,anticuerpos anti nucleares, cu rva de glicem ia,
BUN, creatinina, colesterol, triglicéridos, análisis
de orina, hemogramas, C3 y C4, inmuno-electro-
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foresis de proteínas, perfil tiroideo, todos son ne-
gativos o normales y la velocidad de sedimenta-
ción Z 65%, (normal hasta 54%).

Con base en los resultados anteriores y en la
evolución el ínica de la paciente se hace el d iagnós-
tico de granulomatosis de Wegener iniciándole
tratamiento con ciclofosfamida 100 mg/d ía.
Se le practicaron controles periód icos de he-
mograma, pruebas de función renal, análisis de
orina, los cuales fueron normales; la velocidad de
sedimentación Z permaneció siempre ligeramente
elevada. A finales de enero/84, la paciente empe-
zó a experimentar mejoría de su dolor oftálmico
y de la hemicara izquierda. El 4 de febrero, se
practicó broncoscopia, biopsia, cepillado y lavado
bronquial del sitio de la masa pulmonar.

El estudio anatomopatológico documentó lo si-
quiente: (Fig. 3A) Panorámica 2.5 x 10. Biopsia
de pulmón y mucosa bronquial. A nivel intrapul-
manar se observa un marcado infiltrado que rodea
pequeños vasos (Fig. 3B 10 x 10). Mucosa bron-
quial y fragmento de parénquima pulmonar en
donde se observa pequeño vaso rodeado de linfo-
citas con marcada exlravasación de eritrocitos
(Fig. 3C 45 x 10). Se observa parénquima pulmo-
nar y arteriolas con marcado infiltrado linfocita-
rio insinuándose la formación de pequeño granu-
loma, dado por la presencia de células epitelioi-
des. No hay células gigantes ni áreas de necrosis. Se
aprecia discreta extravasación eritrocitaria (ver
flechas).

Ello. de abril/84, la paciente consultó a emer-
gencia por un cuadro agudo de hipotensión arte-
rial y bradicardia. Se tomó electrocardiograma y
un Rx de tórax donde se aprecia una cardiomega-
lia grado 111e infiltrado basal derecho (Fig. 2B).
Se practicó ecocardiograma (Fig. 2C) comprobán-
dosele un derrame pericárdico de tamaño modera-
do (300ml) disminución global de la función ventri-
cular por probable miocardiopalía y dilatación de
cavidades izquierdas; se digitaliza y se prescribe
diuréticos. Se hospitaliza en la unidad de cuidados
intensivos durante 5 días; a las 48 horas de su in-
greso, se nota disfan (a, disfagia, hemicránea iz-
quierda, desviación de la lengua hacia la derecha,
desviación de la úvula, mareos, vértigo, nistagmus,
dificultad en la modulación de las palabras, oftal-
moplegía total, secreciones laríngeas abundantes
y espesas, tos seca, , además, un sedimento urina-
rio con hematuria, cilindruria y leucocituria; fue
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evaluada por un neurólogo, quien evidenció com-
promiso del 111, IV, V, VI, VIII, IX, X, XII del la-
do izquierdo (Síndrome de .Garcín-Guillain) se-
cundario a la granulomatosis de Wegener; se orde-
na escanografía de base de cerebro y retroorbita-
ria donde se encontró una masa de tejido blando
erosionando la base del cráneo, especialmente la re-
gión poster.olateral de la órbita, el ala mayor del
esfenoides y la fosa intratemporal izquierda; des-
truyendo parte del clivus, dorso de la silla durca,
apex petroso y cuerpo del esfenoides (Fig. 4A,
B,C).

Fig. 2. A· Tórax AP.
Imagen numular a ni-
vel del vértice del he-
mi tórax derecho.
B- Múltiples imágenes
numulares a nivel de
ambos hcmitórax (fle-
cha). Cardiomegalia
grado 111 e infiltrado
basal derecho.
C· Ecocardiograma.
Derrame pericárdico de
más o menos 300ml;
dilatación decavidades
izquierdas.

La paciente se estabiliza de su cuadro cardíaco
pero continúa con el compromiso neurológico. El
23-IV-84, se le practicó una laringoscopia indi-
recta y se le observó hipomovilidad de ambas
cuerdas vocales, secreción mucopurulenta que
ocupa glotis y bordes libres de cuerdas vocales,
compatible con lesiones granulomatosas asociadas
a candidiasis; se le inicia tratamiento eOIl ketoco-
nazol y se le suspende la ciclofosfamida. Se da de
alta, el 14 de mayo/84, estabilizada de su patolo-
gía cardiovascular pero persistiendo la neurológica
y la evolución de la granulornatosis de Wegener la
cual se generalizó a sistema nervioso central, trac-
to respiratorio alto, bajo y riñón.

El 15 de junio/84, es vista en consulta externa
donde se encuentra en mal estado general, disnei-
ca, enflaquecida en grado extremo, se le ordena
nueva radiografía de tórax que mostró la presen-
cia de nuevos granulomas pulmonares (Fig. 2B), y
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compromiso renal caracterizado por hematuria ci-
lindruria y albuminuria; y secreción de costras va-
ginales. Se le reinicia tratamiento con ciclofosfa-
mida pero la paciente fallece el 30 de jun io/84.
No se le pudo practicar necropsia.

Discusión
El espectro de desórdenes que com'prometen la

línea media es amplio. La variante limitada de la
granulomatosis de Wegener sin compromiso renal
o con pocas molestias de tipo sistémico fue reco-
nocida en 1955, por Fienberg quien describe la
forma localizada de la enfermedad a nivel pulmo-
nar y propuso el nombre de granulomatosis patér-
gica (2) (Tabla 1).

TABLA 1. Síndrome de línea media

1. VASCULITIS GRANULOMATOSA

1.1 Granulomatosis de Wegener
1.1.1 Local izada
1.1.2 Generalizada
1.2 Granulomatosis linfomatoide
1.3 S índromes de sobreposición

2. INFECCIOSAS
2.1 Bacterianas
2.1.1 T.B.e. (Iupus vulgar)
2.1.2 Estafilococcia maligna de la cara
2.1.3 Rhinoescleroma
2.1.4 Lepra
2.1.5 Actinomicosis
2.1.6 Sífilis
2.2 Micosis
2.2.1 Aspergilosis
2.2.2 Aspergi loma de senos paranasales y

órbitas del norte de Sudán.
2.2.3 Blastomicosis
2.2.3.1 Suramericana
2.2.3.2 Norteamericana
2.2.4 Coccidioidomicosis
2.2.5 Histoplasmosis
2.2.6 Candidiasis
2.2.7 Rhinosporidiosis
2.2.8 Ficomicosis
2.3 Parasitaria
2.3.1 Leishmaniasis
2.3.1 Miasis
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3. NEOPLASICAS
3.1 Linfomas
3.2 Carcinomas de células escamosas
3.3. Rhabdomiosarcomas

4. CRIO-INMUNOGLOBULlNEMIAS
4.1 Tipo II
4.2 Tipo I1I

En 1966 Y 1972, Liebow y col (3,4) describen
la forma localizada (pulmón, tracto respiratorio
alto) y la forma generalizada.

La enfermedad puede ocurrir a cualquier edad
pero ésta es más común en la quinta década de la
vida. Inicialmente, la enfermedad puede ser asin-
tomática, pero en una etapa más avanzada) suelen
aparecer síntomas constitucionales tales como fie-
bre, malestar general y pérdida de peso. En el
61 % de los casos, a los 3 meses del inicio de la en-
fermedad existen evidencias de compromiso nasal
o de senos paranasales, como costras nasal es) epis-
taxis, rinorrea purulenta, obstrucción nasal, dolor,
ulceración nasal o perforación que, en muchas
ocasiones permite el diagnóstico inicial de sinusi-
tis, como se pudo observar en esta paciente (5-8).

En algunos pacientes, además del compromiso
del tracto respiratorio alto, se acompaña de fisu-
ras o de úlceras del paladar duro. En el 40% a
50% de los casos, existe compromiso pulmonar al
inicio y éste se caracteriza por tos, hemoptisis y
dolor torácico; en una etapa tardía existe compro-
miso pulmonar en el 83%, lesiones nodulares defi-
nidas de 1 cm., hasta 9 cm., son frecuentes y
usualmente múltiples y en ocasiones las lesiones
numulares avanzan rápidamente como en este ca-
so (Fig. 2 A, B).

Estas lesiones pueden cavitarse o conflu ír. El
infiltrado intersticial difuso es raro observarlo, és-
te puede presentarse en forma transitoria, pero es-
te tipo de lesión se observa más frecuente en la
granulomatosis eosinofílica. Es importante no es-
perar una mejoría de las lesiones numulares pul-
monares; en poco tiempo a pesar de un tratamien-
to adecuado, estas se resuelven en meses o años.
El compromiso renal es el más frecuente al inicio
de la enfermedad (81 % ) Y se caracteriza por he-
maturia, piLlria estéril, cilindros eritrocitarios e
hialianos, proteinuria (9 - 11), nosotros lo ob-
servamos 6 meses después del diagnóstico. Histo-
lógicamente, la lesión más frecuente es la glome-
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Fig. 3. A- Panorámica
2.5 x 10 biopsia de
pulmón y mucosa
bronquial.
B- 10 x 10 mucosa
bronquial, fragmento
de parénqujma pulmo-
nar; se observa peque-
ño vaso rodeado de
lintocitos con marca-
da extravasaclón de
eritrocitos.
C- 45 x 10 parénquima
pulmonar y arteriola
con marcado infiltra-
do linfocitario insi-
nuándose la formación
de pequeños granulo-
mas, dado por la pre-
sencia de células epi-
telioides.

rulitis, pero hay reportes en los cuales se descri-
ben casos de glomerulonefritis rápidamente pro-
gresiva. Lesiones vasculares agudas se pueden lo-
calizar a nivel de las arterias interlobulares o en las
arcuatas; son focales y localizadas a nivel de la
íntima, encontrándose pocas evidencias de comple-
jos inmunes en estas áreas. Es importante en estos
casos plantear el diagnóstico diferencial con la P.
A.N. (Panarteritis nodosa) (10-11). Las lesiones
cutáneas se manifiestan en la mitad de los pacien-
tes y se caracterizan por púrpura palpable, pápu-
las, nódulos o lesiones ulcerativas simétricas, en
estos casos la vasculitis puede ser leucocitoclástica

Fig. 4 A,S,C. Escano-
grafía de base de ce-
rebro y retroorbitaria.
Se observa una masa
de tejido blando ero-
sionando la base del
cráneo, especialmente
la región posterolate-
ral de la órbita.
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y es excepcional encontrar una lesión granuloma-
tosa (12), no hubo compromiso cutáneo en esta
paciente.

El compromiso cardíaco no es lo usual y en
ocasiones el hallazgo de pericarditis casi siempre
se realiza en las necropsias, puede haber arteritis
coronaria y excepcionalmente puede afectar el
sistema de conducción. Esta paciente tuvo una
pancarditis grave con un derrame pericárdico de
más o menos 300 mI., con compromiso importan-
te del gasto card(aco, comportamiento no usual
en esta entidad (Fig. 2 C) (6, 13, 14). No existe
una prueba espedfica de laboratorio y el diagnós-
tico se hace por las características clínicas y la
presencia de vasculitis necrosante a nivel del trac-
to respiratorio alto y pulmonar.

En la granulomatosis de Wegener no es raro el
compromiso del sistema nervioso central, dicho
compromiso se puede presentar de la siguiente
manera:

l. Invasión contigua a través de granulomas na-
sales y paranasales, con lesión de los nervios
craneanos adyacentes (caso de la paciente).

2. Compromiso por lesiones granulomatosas re-
motas desde estructuras respiratorias.

3. Vasculitis de los vasa nervorum.

En nuestro caso, pensamos que existen las tres
posibilidades. El compromiso de nervios periféri-
cos y craneanos es la más común complicación del
sistema nervioso y ocurre en por lo menos el
28% de los casos (13, 15). Los pares que más se
compromenten son el I y el 11. Son pocos los in-
formes en la literatura en los cuales existe com-
promiso a nivel del séptimo par y no encontramos
ninguno en el cual se haya descrito en forma con-
junta compromiso del 111, IV, V, VI, y IX par. Ca-
si siempre este compromiso se realiza por inva-
sión granulomatosa local (16-18). En neuropatías
avanzadas las arterias muestran áreas de aspecto
cicatricial y lesiones obliterantes con nervios que
muestran degeneración walleriana avanzada y
atrofia muscular por denervación (6, 13, 15-18).
Las complicaciones neurológicas centrales de la
enfermedad incluyen: trombosis por vasculitis,
trombosis del seno, hemorragia subaracnoidea e
intracerebral, granulomatosis meníngea y lesiones
granulomatosas múltiples (6,13,15,18).

Las manifestaciones otológicas en estas enfer-
medades tales como: sordera de tipo conductivo,
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otitis media se rosa, engrosamiento de la membra-
na timpánica, perforación de la membrana timpá-
nica y sordera neurosensorial¡ son infrecuentes;
pero existen algunos informes en los que el inicio
de la enfermedad se puede presentar con las alte-
raciones antes mencionadas y no responden sino
al tratamiento a base de ciclofosfamida y predni-
sona (16, 19).

Finalmente, queremos resaltar que el inicio de
la sintomatología afectó primero el VI par izquier-
do, posteriormente, en forma progresiva, afectó
los pares 111, IV, VIII, IX, X, XI, XII del mismo
lado. Tardíamente, relacionado con una disminu-
ción de su nivel de conciencia, apreció el compro·
misa de los nervios oculomotores del lado izquier-
do. No presentó en ningún momento compromiso
de la motilidad y la sensibilidad de sus extremida-
des. Con relación al comprom iso de los pares cra-
neanos J, 1I Y VI, no se observó atrofia óptica.
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