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Evoluzione fatale atipica di un caso di Wegener
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“Formazione grossolanamente lentiforme, di spessore massimo di 33 mm, del versante
antero-inferiore del vsn, tenuemente ipodensa alllesame di base e insensibile al mdc,
compatibile con la presenza di sangue organizzato; la raccolta sembra svilupparsi in gran
parte nello spessore della parete ventricolare sn ma, in corrispondenza dell’apice, la parete si
assottiglia fino a non essere piu riconoscibile e in tale sede si delinea una saccatura attraverso
cui il materiale defluisce verosimilmente all'interno del sacco pericardico che appare sfiancato”
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CASO CLINICO

Maschio di aa 34

Non fumatore

Non familiarita per patologie cardiache, respiratorie e autoimmuni.

Da 4 — 5 mesi febbre, tosse, dimagrimento e astenia, senza alcuna terapia

Rx torace e Tc torace: multiple lesioni escavate dei lobi polmonari superiori e inferiori,
la maggiore all’apice polmonare dx.

Indici di flogosi elevati, quantiferon negativo, pANCA e cANCA positivi, lieve
proteinuria

Diagnosi clinica e bioptica broncoscopica di granulomatosi di Wegener
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RX torace
(04/12/2012)

Grossolana tumefazione ilare destra in parte escavata con livello idroaereo;
si associa lesione nodulare apicale omolaterale.
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Immagini polmonari con la TAC.
E’ evidente la grossolana lesione escavata del lobo polmonare sup destro.

AMPIA LESIONE ESCAVATA DEL LOBO SUPERIORE DX
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NAMES FOR VASCULITIDES ADOPTED BY THE 2012 INTERNATIONAL CHAPEL HILL
CONSENSUS CONFERENCE ON THE NOMENCLATURE OF VASCULITIDES

Variable vessel vasculitis (VVV)
Behcet's disease (BD)
Cogan’s syndrome (CS)

Single-organ vasculitis (SOV)
Cutaneous leukocytoclastic angiitis
Cutaneous arteritis
Primary central nervous system vasculitis
Isolated aortitis
Others

Vasculitis associated with systemic disease
Lupus vasculitis
Rheumatoid vasculitis
Sarcoid vasculitis
Others

Vasculitis associated with probable etiology

Hepatitis C virus—associated cryoglobulinemic vasculitis

Hepatitis B virus-associated vasculitis

Syphilis-associated aortitis

Drug-associated immune complex vasculitis

Drug-associated ANCA-associated vasculitis

Cancer-associated vasculitis

Others

Large vessel vasculitis (LVV)
Takayasu arteritis (TAK)
Giant cell arteritis (GCA)

Medium vessel vasculitis (MVV)

Polyarteritis nodosa (PAN)
Kawasaki disease (KD)
Small vessel vasculitis (SVV)
Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA )-associated vasculitis
(AAV)
Microscopic polyangiitis (MPA)
Granulomatosis with polyangiitis (Wegener’s) (GPA)
Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss)
(EGPA)
Immune complex SVV
Anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) disease
Cryoglobulinemic vasculitis (CV)
IgA vasculitis (Henoch-Schonlein) (IgAV)
Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) (anti-Clg
vasculitis)

Jennette JC et al. Arthritis Rheum 2013; 65: 1-11
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GRANULOMATOSI DI WEGENER O GRANULOMATOSI CON
POLIANGIOITE (GPA)

Criteri diagnostici ACR 1990

Flogosi nasale e/o orale (ulcere cavo orale, secrezione nasale purulenta e sanguinolenta)
Rx torace patologico (noduli, infiltrati fissi o lesioni cavitarie)
Alterazioni del sedimento urinario (microematuria o cilindri ematici)

Alterazioni bioptiche di tipo granulomatoso (flogosi granulomatosa nelle pareti di un’arteria
o arteriola o in sede perivascolare o extravascolare)

La presenza di due criteri consente la diagnosi
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INTERESSAMENTO CARDIACO NELLA GPA

6-44% nelle casistiche dei diversi autori
50% all’esame autoptico

Strutture interessate
50% pericardio
50% arterie coronarie
25% miocardite focale
21% valvulite o endocardite
17% sistema di conduzione
11% IMA
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FOLLOW-UP DEL CASO CLINICO

» Buona risposta polmonare alla terapia con prednisone 1 mg/ kg x os e
ciclofosfamide 2 mg/Kg/die x os

» Dopo tre mesi comparsa di dispnea e dolore toracico

ECG: onde Q in anterosettale
TC torace: raccolta ematica nella parete anteroinferiore del ventricolo sn

Emopericardio da rottura del cuore con esito letale
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TAKE HOME MESSAGE

> |l paziente affetto da Wegener pud presentare un coinvolgimento cardiaco
silente ma life-treathening (coronarite)

» Una attenta valutazione cardiologica € necessaria sia all’esordio che nel
follow-up della Granulomatosi di Wegener
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