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La granulomatosis de Wegener es una vasculitis
granulomatosa y necrosante que se caracteriza por
afectar fundamentalmente a las vias respiratorias
superiores e inferiores y a los rinones. La afecta-
cion cardiaca es poco frecuente, aunque se han des-
crito pericarditis, arteritis coronaria, miocarditis,
valvulitis y anomalias del ritmo cardiaco. El infarto
agudo de miocardio con expresion clinica es una
complicaciéon excepcional en la granulomatosis de
Wegener.

Presentamos el caso de un varon de 30 aiios de
edad con granulomatosis de Wegener quien, duran-
te la fase inicial de la enfermedad, después de siete
dias de tratamiento con corticoides y ciclofosfami-
da, sufrié un infarto agudo de miocardio de locali-
zacion anterior. Un ecocardiograma transtoracico
demostro alteraciones segmentarias de la contrac-
tilidad con hipocinesia septal y acinesia apical. Se
realiz6 cateterismo cardiaco que revel6 una arteria
descendente anterior ectasica en su tercio proxi-
mal con oclusion completa desde su tercio medio.
Se continué tratamiento con prednisona y ciclofos-
famida evolucionando el paciente sin complicacio-
nes manteniéndose la enfermedad en remision
completa.

ACUTE MYOCARDIAL INFARCTION SECONDARY
TO WEGENER’S GRANULOMATOSIS

Wegener’s granulomatosis (WG) is a necrotizing
and granulomatous vasculitis that usually affects
the upper and lower respiratory tract and the kid-
neys. Cardiac involvement is rare although pericar-
ditis, coronary arteritis, myocarditis, valvulitis and
arrhytmias have been described. Acute myocardial
infarction with clinical expression is an exceptio-
nal complication of Wegener’s granulomatosis.

We report a case of a 30-year-old man with Wege-
ner’s granulomatosis who suffered an acute myo-
cardial infarction during the initial phase of the di-
sease, following seven days of treatment with
glucocorticoids and cyclophosphamide. Transthora-
cic echocardiography showed abnormal regional
wall motion with septal hypokinesia and apical aki-
nesia. Cardiac catheterization revealed an ectasic
segment in the proximal left anterior descending
coronary artery and total occlusion in the mid-seg-
ment. Medical therapy with prednisone and cyclo-
phosphamide was continued. No complications and
initial remission were achieved.

(Rev Esp Cardiol998; 51: 336-339)

INTRODUCCION

mente, la determinacidon de los anticuerpos anticito-
plasma de neutréfilo (ANCA) ha demostrado ser un

La granulomatosis de Wegener (GW) es una vascumarcador de gran utilidad en el diagnéstico y segui-
litis sistémica de causa desconocida caracterizada paniento de la enfermedaden la GW, los ANCA pre-
la formacion de granulomas en arterias de pequefio sentan en la inmunofluorescencia indirecta un patrén
mediano calibre y que tiene predileccién por afectar &aracteristico difuso, perinuclear y se asocian con un
las vias respiratorias superiores e inferiores y al rifidnanticuerpo circulante frente a la proteinasa 3. Las ma-
aunque cualquier 6rgano puede verse afectado de fonifestaciones cardiacas en la GW son poco frecuentes,

ma mas 0 menos severa por la enfermedactual-
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si bien en los estudios de autopsias se observa que,
aungue de forma subclinica, son mas habituales de lo
esperado. La arteritis coronaria suele ser un hallazgo
anatomopatolégico, pero el infarto agudo de miocar-
dio (IAM) es una complicacién de la GW descrita ex-
cepcionalmente en la bibliografia. Se presenta el caso
de un varén joven con GW, que sufrié durante la fase
aguda inicial de la enfermedad un IAM de localizaciéon
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Fig. 1. Electrocardiograma de doce i i

derivaciones y tira de ritmo en DII.

anterior La realizacion de una coronariografia demos-miento de creatinina de 48,4 ml/min) y desarrollo
tro la oclusion completa de la arteria descendente antgle anemia normocitica normocromica (hemoglobina
rior, apoyando el diagndstico de vasculitis coronaria. de 7,8 mg/dl), que obligé a transfundir dos concentra-
dos de hematies, aparicion de trombosis venosa pro-
CASO CLINICO funda del.,miembro infgrior derecho que [gquirié e}nti-
coagulacién y afectacién ocular, con uveitis anterior y
Varén de 30 afios de edad, que ingres6 en nuestroedia bilateral y vasculitis del ojo izquierdo. En ese
hospital por presentar un cuadro de 15 dias de evoluromento la determinacion de ANCA antiproteinasa 3
cion de fiebre alta con escalofrios, malestar generafue positiva con un porcentaje del 62% (valores nor-
pérdida de peso, tos, disnea, dolor toracico pleuriticapales < 20%). En la biopsia renal se observé una vas-
rinorrea, artromialgias y hematuria. No referia taba-culitis necrosante con afectacion de arteriolas y glo-
quismo, hipertensién arterial, hipercolesterolemia, diamérulos que afectaba a 5 de cada 13 glomérulos. Con
betes ni otros factores de riesgo cardiovascular. En lal diagndstico de GW se inici6 tratamiento con predni-
exploracion presentaba una presion arterial de 130/88pna (dosis de 2 mg/kg de peso/dia) y ciclofosfamida
una frecuencia cardiaca de 108 lat/min y una temperdédosis de 2 mg/kg de peso/dia).
tura de 38,5 °C. Presentaba una inyeccion conjuntival Una semana después, el paciente sufrié un episodio
bilateral, pero no se encontraron lesiones cutaneadge dolor toracico opresivo, de caracteristicas isquémi-
adenopatias ni organomegalias. La exploracién cardiczas, de varias horas de duracion. Fue ingresado dieci-
pulmonar fue normal. Los examenes de laboratoriséis horas después en la unidad coronaria, ya asinto-
iniciales revelaron los siguientes hallazgos: hemoglomatico. El electrocardiograma en ese momento
bina 13,9 mg/dl, hematdcrito 40%, 15.000 leucocitosevidencio un ritmo sinusal a 90 lat/min, PR de 160 ms,
con un 78% de neutrdéfilos, 423.000 plaquetas, creatiaQRS a 30°, QS de V1 a V3 y pobre crecimiento de
nina 1,0 mg/dl, BUN 15 mg/dl, GOT 50 U/l y GPT onda R hasta V4. Onda de lesion subepicéardica desde
115 U/I. En el sedimento urinario se objetivd una pro-V1 a V3 con T negativa hasta V4 y en aVig(1). Se
teinuria de 1,2 g/l e incontables hematies y cilindrogdlocumenté una elevacion enzimética con pico maximo
hialinos y granulosos. El factor reumatoide, los anti-de CK de 674 U y CK-MB de 42,9 U. Se mantuvo el
cuerpos anticardiolipina y los anticuerpos antinucleatratamiento con prednisona y ciclofosfamida y se afia-
res fueron negativos. Las serologias dagptospira  dié &cido acetilsalicilico. No se realizé trombdlisis por
Brucella hepatitis B y C, VIH, sifilis yCoxiella bur-  estar en tratamiento con anticoagulantes orales desde
netii fueron, asimismo, negativas. Los hemocultivosel episodio de trombosis venosa profunda y haber in-
para bacterias, micobacterias y hongos fueron tambiégresado en la unidad coronaria con mas de doce horas
negativos. El ECG realizado en el momento del ingrede evolucion. El infarto cursé sin complicaciones me-
so fue normal. En la radiografia de torax se detectaroganicas ni eléctricas y en grado funcional Killip-Kim-
infiltrados parenquimatosos con broncograma y alveoball I.
lograma en los l6bulos inferiores de ambos pulmones. En un ecocardiograma se observé un ventriculo iz-
Inicialmente fue ingresado en el servicio de medici-quierdo ligeramente dilatado con disfuncion sistdlica
na interna, evolucionando desfavorablemente, con uglobal ligera (fraccién de eyeccion [FE] = 46%), hipo-
empeoramiento progresivo de la funcién renal (aclaraeinesia septal basal y media y acinesia apical. No se
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Fig. 2. Coronariografia en proyeccion oblicua anterior derecha g 3 coronariografia en proyeccion oblicua anterior izquierda
craneal (30° OAD, 20° craneal). Se aprecia la arteria descenden- . .onaq (45° OAI, 30° craneal). Nétese la oclusién completa de la

te anterior ectajl_ca en su tercio proximal con oclusion completa 4 teria descendente anterior tras haber dado origen a varias arte-
en su tercio medio. rias diagonales.

visualizaron trombos intracavitarios. Las valvulas eramodo auriculoventricular, y arritmias rapidas tanto au-
normales y no se evidencié derrame pericardico. Firiculares como ventricularés
nalmente se realizé un cateterismo cardiaco que obje- La arteritis coronaria es relativamente frecuente en
tivd una arteria descendente anterior ectasica en su tealgunas vasculitis como la panarteritis nudosa o la en-
cio proximal, con obstruccién completa en su terciofermedad de Kawasaki y, aunque poco habitual, tam-
medio (igs. 2 y J. La arteria circunfleja y coronaria bién se ha descrito en el sindrome de Churg-Strauss
derecha fueron normales. La arteritis coronaria en la GW no es infrecuente, aun-
El paciente fue trasladado a la planta de medicingue la mayoria de las veces es un hallazgo anatomopa-
interna para continuar su seguimiento clinico. Fueoldgico sin expresividad clinica, existiendo muy po-
dado de alta con mejoria clinica. En los progresivogos casos en la bibliografia de GW complicada por
controles realizados la situacién clinica es buena y ehfarto agudo de miocardi6®'? Gatenby et aldescri-
titulo de ANCA se ha normalizado, persistiendo alnbieron en 1976 el caso de un varén con GW, que su-

una ligera insuficiencia renal. fri6 complicaciones por un IAM inferolateral y falle-
cio por un episodio de fibrilacion ventricular. En el
- examen anatomopatolégico post mortem se observé
DISCUSION patologico p

vasculitis coronaria con necrosis fibrinoide de la me-

La afectacion cardiaca en la GW es poco frecuentaia y un intenso infiltrado inflamatorio con macrofa-
oscilando segun las series entre un 12 y un 44%, degos, eosindfilos y células plasmaticas. Sobre este teji-
pendiendo la severidad de la enfermedad y de la fredo inflamatorio se habia producido un trombo que
cuencia de los estudios post mortem recogidos en laxluy6 totalmente la luz de la arteria circunfleja. Exis-
series®, Forstot et d| revisando los casos descritos ente otro caso en la bibliografia de GW complicada por
la bibliografia antes de 1980 y basandose en el exdAM en un vardn joven, que ademas tenia vegetacio-
men anatomopatol6gico, encontraron la siguiente frenes en la valvula adrtica y en el que se atribuyd la pa-
cuencia de afectacion cardiaca: pericarditis en el 50%ogenia del infarto a embolismo coronariReciente-
arteritis coronaria en el 50%, miocarditis en el 25%,mente se han descrito tres nuevos casos de IAM
valvulitis o endocarditis en el 21%, afectacion del sis-asociados a GW° en los que se produjo el falleci-
tema de conduccion en el 17% e infarto de miocardianiento de los pacientes a consecuencia del IAM. En
en el 11%. uno de los casos, el infarto cursé de forma silente evo-

La pericarditis, tanto aguda como cronica, es la malucionando con insuficiencia cardiaca y falleciendo el
nifestacién clinica cardiaca mas frecuente en l&.GW paciente posteriormente a consecuencia del infarto a
Puede existir también miocarditis, siendo causa de inpesar de haber regresado otras manifestaciones de la
suficiencia cardiaca aguda o de miocardiopatia dilateenfermedad con el tratamiento inmunosuprésor
da, anomalias valvulares por dilatacién de la raiz aér- En el caso presentado, la demostracién angiografica
tica® o bien por valvulitis primarfa trastornos del de una oclusién completa de la descendente anterior y
ritmo por infiltracion granulomatosa del sistema espeda ausencia de lesiones valvulares que puedan ser fuen-
cifico de conduccién o por vasculitis de la arteria dete de émbolos apoya como mecanismo responsable
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mas probable la vasculitis coronaria con trombosis so-
breafiadida, aunque no existe documentacion anatom
patoldgica de esta hip6tesis. Hay que destacar que en la

O-

3.

Wegener's granulomatosis. Lancet 1985; 1: 425-429.

Pinching AJ, Lockwood CM, Pussell BA, Rees AJ, Sweeny P,
Evans DJ et al. Wegener's granulomatosis: observations on 18
patients with severe renal disease. Q J Med 1983; 208: 435-460.

revision de la bibliografia efectuada no hemos encon-4. Forstot JZ, Overlie PA, Neufeld GK, Harmon CE, Forstot SL.

trado ningln caso de GW complicada por IAM con le-

siones coronarias documentadas angiograficamente.

En resumen, aunque la afectacion cardiaca en lg
GW, bajo la forma de vasculitis coronaria, es infre-
cuente, debe incluirse en el diagnoéstico diferencial des.

pacientes jévenes con IAM, sobre todo si no existen

factores de riesgo cardiovascular.
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