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( [) RESUMEN )

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad poco frecuente y
que cldsicamente presenta una triada clinica clasica: afectacion de
vias respiratorias superior, inferior y renal, pero al tratarse de una vas-
culitis de pequefio vaso puede afectar a diversos drganos.

La afectacion del ojo, drbita o estructuras anexas al ojo ocurre en el 50%

de los casos. La proptosis por la ocupacion del espacio retroorbitario por
granulomas, es la manifestacion menos frecuente pero la mas especifica.
Presentamos dos casos con afectacion retroorbitaria por granuloma-
tosis de Wegener, diagnosticandose el primer caso por el estudio ana-
tomopatoldgico y el segundo por criterios clinicos.
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INTRODUCCION

La granulomatosis de Wegener (GW)
tiene una incidencia que se estima en
0,4/100.000 habitantes, generalmente
en personas de mediana edad y siendo
algo mas frecuente en hombres (2:1)".

La triada clinica clasica incluye afecta-
cion de vias respiratorias superiores, infe-
riores y renal, pero al tratarse de una vascu-
litis de pequefio vaso puede afectar a diver-
sos organos. Cuando debuta con afecta-
cion de organos distintos a la triada clasica,
puede retrasarse el diagnostico y con ello
el inicio del tratamiento que ademas suele
tener unos resultados excelentes™.

La afectacion del ojo, orbita o estruc-
turas anexas al ojo ocurre en el 50% de
los casos y, en ocasiones, es la unica
manifestacion de la enfermedad. Se
manifiesta desde una simple conjuntivi-
tis hasta proptosis debido a la ocupacion
del espacio retroorbitario por granulo-
mas, siendo esto tltimo lo menos fre-

INFILTRADOS CAVITADOS EN PULMON DERECHO

cuente pero mas especifico®*’,
Realizamos un estudio descriptivo
retrospectivo de los pacientes atendidos en

el Servicio de Reumatologia del Hospital
General de Valencia en el periodo de 2000-
2012 con afectacion del espacio retroorbi-
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tario debido a la formacion de granulomas
por GW. De los trece casos de GW consta-
tados en estos afios, tres presentaron afec-
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SENOS NASALES 1ZQ.

REVISTA DE LA

TAC CEREBRAL Y DE ORBITA: PROPTOSIS DEL OJO IZQUIERDO, OCUPACION DE

tacion ocular y dos de ellos, lesiones retro-
oculares. Recogemos las caracteristicas y
analizamos las pruebas (diagndsticas o de
control evolutivo) realizadas, los trata-
mientos recibidos y su evolucion.

CASOS CLINICOS

Caso clinico 1

Varoén de 67 afios con rinorrea sanguino-
lenta diagnosticado en 2004 de GW tras

biopsia nasal. Amputacion de falanges
digitales del 4° y 5° dedos mano derecha
por isquemia y necrosis. ANCA+. Se
inicia tratamiento con corticoides y
ciclofosfamida (CF) oral, quedando el
paciente asintomatico. Se reduce paula-
tinamente la CF, dejanto deflazacort
como tratamiento de mantenimiento. En
2007 presentd una crisis focal motora,
existiendo infartos lacunares en estudio
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de imagen efectuado. Un mes mas tarde,
ante cuadro de afectacion respiratoria
con disnea, tos y fiebre, ingresa en nues-
tro servicio, evidenciandose infiltrados
cavitados en pulmon derecho (Figura 1),
siendo el resultado histologico (fibros-
broncoscopia) compatible con afecta-
ciéon pulmonar GW. Ese mismo afio
acude a urgencias por pérdida aguda de
vision del ojo izquierdo con afectacion
de los pares craneales II, III, IV y VI
(Figura 2). Se realiza TAC cerebral y de
orbita: proptosis del ojo izquierdo, ocu-
pacion de senos nasales del mismo lado
que sugieren lesion infiltrativa en apex
de la orbita (Figura 3), sospechando
infiltracion granulomatosa e iniciando
tratamiento con CF oral (50 mg cada 12
horas) y prednisona (1 mg/Kg/dia). Se
redujo la CF hasta suspender su uso y
mantuvimos prednisona a dosis de 30
mg/dia. En 2008 se detecta insuficiencia
renal cronica estadio 3. En 2010, mante-
niendo 30 mg de prednisona, presenta
sintomatologia compatible con mono-
neuritis multiple en las cuatro extremi-
dades de predominio en miembros infe-
riores que se confirma con electromio-
grama: afectacion inclusive de la fibra
sensitiva fina autonémica con distribu-
cion generalizada. Ese mismo aflo pre-
senta episodio de encefalitis en el con-
texto de empeoramiento de la vasculitis
con infeccion de vias respiratorias bajas
requiriendo ingreso y falleciendo por
shock séptico.

Caso clinico 2
Mujer que a los 44 aios, en 2009 inicia
cuadro de poliartralgias y artritis de
grandes y pequefas articulaciones simé-
tricas, con cuadro constitucional asocia-
do. Esta sintomatologia persiste durante
20 meses, tratandose con antiinflamato-
rios. En enero de 2011 presenta amauro-
sis aguda establecida de ojo derecho,
detectaindose en RMN de orbita, com-
ponente de partes blandas con incre-
mento del tamafio del musculo recto
lateral inferior y medial sugerente de
pseudotumor inflamatorio orbitario, tra-
tando con corticoides que se suspenden
al estar estable la sintomatologia.

En diciembre de ese mismo afo, pre-
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senta hemoptisis moderada junto con
anemia microcitica ferropénica y positi-
vidad de p-ANCA. En TAC toracoabdo-
minal, se evidencian numerosas adeno-
patias diseminadas e inespecificas de
tamafio inferior a 1 cm. En marzo de
2012, ante un cuadro de insuficiencia
respiratoria, se inicia tratamiento con
prednisona (1 mg/Kg/dia), realizando
biopsia pulmonar que muestra neumo-
nia intersticial descamativa. No se pue-
den reducir los corticoides por reapari-
cion de la clinica respiratoria. En
noviembre de 2012 es remitida a nuestro
servicio, donde se evidencia nariz “en
silla de montar” (Figura 4) y rinorrea
sanguinolenta, efectuando biopsia que
muestra rinitis ulcerada sin cambios
inflamatorios especificos en los vasos.
En ese momento analiticamente desta-
ca: p-ANCA+, VSG 120 mmHg y 25
hematies por campo en sedimento uri-
nario. Con el diagndstico de GW, se
afiadié ciclofosfamida al tratamiento
(un primer bolo iv de 1 gr y posterior-
mente con 500 mg cada mes hasta un
total de seis infusiones). En RMN maxi-
lofacial de control se constata el pseudo-
tumor orbitario ya conocido, en fase
inflamatoria aguda, junto con engrosa-
miento de las celdillas etmoidales y del
seno maxilar derecho (Figura 5). Debi-
do a que las biopsias previas (pulmon,
piel y fosa nasal) mostraron resultados
no concluyentes efectuamos biopsia
muscular y de nervio sural, sin eviden-
ciar tampoco lesiones de vasculitis.
Actualmente, continuamos el tratamien-
to con 10 mg de PDN y completaremos
hasta seis infusiones de CF, con resulta-
do positivo, permaneciendo la paciente
asintomatica en estos momentos.

DISCUSION
La GW es una enfermedad de baja fre-
cuencia de aparicion que puede afectar a
cualquier zona del organismo. El diag-
nostico se retrasa cuando la afectacion
no es en las zonas habituales'.

La afectacion del ojo, orbita o estruc-
turas anexas al ojo ocurre en el 50% de

los casos y, en ocasiones, es la unica
manifestacion de la enfermedad. Se
manifiesta en forma de conjuntivitis,
uveitis, afectacion del nervio optico,
oclusion de arterias retinianas o propto-
sis debido a la ocupacion del espacio
retroorbitario por granulomas, siendo
esto ultimo lo menos frecuente pero mas
especifico™.

En el primer caso, la afectacion ocu-
lar fue posterior al diagnostico de GW,
pero en el segundo caso, al no tener
resultados histologicos compatibles e
iniciar la clinica de forma mas inespeci-
fica (artralgias y posterior clinica oftal-
molodgica), el diagndstico se retraso en
varios aflos, siendo importante la defor-
midad nasal “en silla de montar” para
llegar al mismo. Ambos pacientes cum-
plen criterios diagnosticos de la GW
segun la American Collage of Rheuma-
tology".

Debido a que la clinica es similar a la
producida por procesos de otras etiolo-
gias como la neoplasica, infecciosa o
inflamatoria, es de especial importancia
pensar en esta enfermedad para poder
llegar al diagndstico. La alta frecuencia
de la afectacion ocular de la GW hace
que deba estar siempre incluida en el
diagnostico diferencial de pacientes con
sintomas oculares aislados o con pseu-
dotumor orbitario.
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NARIZ “EN SILLA DE MONTAR”
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