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Resumen

Se presenta el caso de una mujer de 42 anos con historia de 1 afo de rinosinusitis cronica, paralisis
facial izquierda, hipoacusia neurosensorial bilateral y escleritis necrotizante bilateral. En el laboratorio
se encontro la proteina C reactiva elevada y anti-proteinasa3 positiva. En la tomografia se observaron
bronquiectasias varicosas y quisticas en ambos pulmones y situs inversus fotalis. Se concluyo que el cuadro
clinico era compatible con granulomatosis con poliangitis y Sindrome de Kartagener. La paciente recibié
tratamiento inmunosupresor con rituximab y corticoides a altas dosis. La evolucion de la paciente fue
parcialmente favorable debido a que presentaba dafo organico irreversible al momento del diagnostico.

Palabras clave: Granulomatosis con Poliangitis; Sindrome de Kartagener (fuente: DeCS BIREME)

Abstract

We present a 42-year-old woman with a 1-year history of chronic rhinosinusitis, left facial palsy, bilateral
sensorineural hearing loss, and bilateral necrotizing scleritis. Analytics revealed, elevated C-reactive protein
and positive anti-proteinase 3. Tomography showed varicose and cystic bronchiectasis in both lungs and
situs inversus totalis. It was concluded that the clinical assessment was compatible with Granulomatosis
with polyangiitis in a patient with Kartagener's Syndrome. She received immunosuppressive treatment with
rituximab and high-dose corticosteroids. The evolution was partially favorable, because the patient already
had irreversible organ damage at the time of diagnosis.
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INTRODUCCION

La granulomatosis con poliangitis
(GPA) forma parte del grupo de las vas-
culitis de vasos pequefios asociada a
anticuerpos contra el citoplasma del
neutréfilo (ANCA). Se puede clasificar en
localizada y sistémica. La forma localiza-
da se caracteriza por el compromiso del
tracto respiratorio superior y/o inferior
sin signos de vasculitis sistémica. La for-
ma sistémica es mas severa e involucra
a cualquier drgano excepto el oido, na-
riz, garganta y pulmon. El tratamiento se
basa en terapia inmunosupresora y corti-
coides seguin la gravedad %3,

La discinesia ciliar primaria (DCP) es
una enfermedad hereditaria rara caracte-
rizada por inmovilidad ciliar que resulta
en un aclaramiento mucociliar anormal.
Las manifestaciones clinicas mas frecuen-
tes son rinosinusitis cronica, otitis media,
bronquiectasias, situs inversus e infer-
tilidad “%). Cuando se presenta la triada
clasica de situs inversus, sinusitis crénica
y bronquiectasias se le conoce como sin-
drome de Kartagener (SK) ©. En la actua-
lidad no existe un tratamiento especifico.
Se recomienda el mantenimiento de la
funciéon pulmonar mediante la preven-
cion de infecciones respiratorias y el tra-
tamiento de las complicaciones “.

Debido a la naturaleza infrecuente de
dichas enfermedades y a la no existen-
cia de reportes de casos de la presencia
concomitante o la asociacion entre estas;
reportamos, previo consentimiento infor-
mado, el caso de una paciente con GPAy
SK diagnosticada en la edad adulta.

REPORTE DE CASO

Mujer de 42 afios, con antecedente de
infecciones respiratorias a repeticién en
la infancia y con sintomas y signos de un
afio de evolucion que inicié con rinorrea
verdosa y fétida, dolor en la region malar
bilateral y voz nasal. Posteriormente, se
agregd paralisis facial izquierda, hipoa-
cusia, otorrea bilateral, ojo rojo doloroso
bilateral y disminucién progresiva de la
vision. Fue tratada con antibioticoterapia
y sometida a cirugia endoscopica nasal y
colocacién de tubos de drenaje auditivos
sin mejoria por lo que acudié a consulta.

En el examen fisico se encontrd hi-
peremia conjuntival bilateral y esclera
adelgazada con tejido uveal visible en ojo
derecho (Figura 1), dolor a la palpacion
de la regién frontal y malar bilateral, sig-
no del trago positivo izquierdo, sibilantes
pulmonares y el foco mitral desplazado
hacia el hemitdrax derecho.

Se planted como principales sindro-
mes clinicos: rinosinusitis cronica refrac-
taria, hipoacusia y sindrome de ojo rojo
bilateral; de probable etiologia autoin-
mune sistémica. Los exdmenes mostra-
ron anti-proteinasa3 (PR3) positiva (80,1
Ul, valor normal < 20 Ul) y la proteina C
reactiva elevada (31 mg/L, valor normal:
0 — 10 mg/L). La anti-mieloperoxidasa,
ELISA para VIH y serologia para hepatitis
B, Cy sffilis fueron no reactivas. El hemo-
grama y la funcion renal y hepatica no
mostraron alteraciones.

La tomografia de térax evidencio bron-
quiectasias varicosas y quisticas en ambos
pulmones y situs inversus totalis (Figura 2).
La tomografia de senos paranasales mostré
pansinusitis crénica y erosiones de paredes
mediales en los senos maxilares.

La audiometria y los potenciales evo-
cados permitieron identificar la hipoa-

cusia de tipo neurosensorial profunda
bilateral y en la tomografia de oidos se
encontré otomastoiditis crénica. Final-
mente, se concluyd que el cuadro era
compatible con GPA en el contexto de
una paciente con SK. Se le brindé trata-
miento inmunosupresor con rituximab
(RTX) y corticoides a altas dosis. La evo-
lucion clinica de la vasculitis fue parcial-
mente favorable debido a que la paciente
presentaba dafio auditivo irreversible al
momento del diagndstico.

DISCUSION

La GPA es una vasculitis sistémica
poco frecuente con una prevalencia glo-
bal aproximada de 92,2 a 102 casos por
millén de habitantes y una incidencia de
7,8 a 10,3 casos anuales por millon de
habitantes. La relacion varén a mujer es
de 1,5 a 1y la edad promedio de mayor
incidencia es de 57 afios ).

La etiologia de la GPA es desconocida.
Se postula que deriva de la interaccion de
factores genéticos y ambientales (infec-
ciones, microparticulas dafiinas, medica-
mentos), que inducen a la activacion del
complemento y produccion de citoqui-

Figura 1. Hiperemia conjuntival en ojo derecho y adelgazamiento de la esclera con tejido uveal visible.
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Figura 2. Tomografia de tdrax sin contraste. Se evidencia bronquiectasias varicosas y quisticas (cabezas de

flecha), ademas de dextrocardia (flecha).

nas, que causa inflamaciéon necrotizante
y granulomatosa +&9),

El SK es una variante clinica de la DCP
y tiene herencia autosdomica recesiva. Se
define por la presencia de la triada de
sinusitis crénica, bronquiectasias y situs
inversus 1. La prevalencia de la DCP se
estimade 1en2200a1en 40000 nacidos

vivos, sin embargo, no hay datos epide-
mioldgicos del SK. La etapa mas frecuen-
te de presentacion es la infancia pero
existen casos reportados en la adultez “.

El cuadro clinico de la GPA y el SK es
similar y diferenciarlo puede ser un de-
safio. Se requiere correlacionar la clinica
del paciente con los examenes auxiliares

Figura 3. Ojo derecho con tejido uveal azulado visible 2 meses después de haber completado la fase de
induccién con rituximab.

para llegar al diagndstico. En la GPA, la
sinusitis cronica suele afectar a cualquie-
ra de los senos paranasales y se asocia a
erosiones dseas . Las bronquiectasias
en GPA no son un hallazgo frecuente
(15%) y se relacionan con anti-mielope-
roxidasa positiva. En presencia de enfer-
medad pulmonar intersticial se pueden
encontrar bronquiectasias de traccion
en lobulos inferiores %3 La hipoacusia
neurosensorial es un hallazgo inusual y se
produce por compresién del nervio co-
clear por granuloma adyacente, depédsito
de inmunocomplejos cocleares o vas-
culitis de vasos cocleares Y. la es-
cleritis se presenta enel 16 % a 38 % de
los casos y puede ser una manifestacion
inicial de la GPA 4

En el SK, los senos paranasales afec-
tados suelen ser los etmoidales y maxi-
lares, no es habitual encontrar erosiones
Oseas. Las bronquiectasias estan presen-
tes en todos los pacientes y afectan fre-
cuentemente el |[6bulo medio derecho y
lalingula ™) El situs inversus se encuentra
en 50% de los casos. No hay reportes de
afectacion de la esclera ni de hipoacusia
neurosensorial en esta patologia 2.

Al analizar el caso encontramos que la
paciente presentaba la triada cldsica del SK
(sinusitis, bronquiectasias y situs inversus),
por lo que no habia duda de este diagnds-
tico. Sin embargo, llama la atencién la pre-
sencia de erosiones asociadas a la sinusitis,
escleritis e hipoacusia neurosensorial, que
no se ven en dicha patologia; por lo cual, se
realizd el estudio buscando buscando otra
etiologia asociada. La positividad de la PR3
constituyd una herramienta Util para esta-
blecer el diagndstico de GPA en la paciente.
Los pacientes con GPA tienden a ser positi-
vos para la PR3 en mayor frecuencia para la
forma sistémica (75%) que para la limitada
(50%), pero también pueden tener positivi-
dad para la anti-mieloperoxidasa (20%) .

El tratamiento para GPA se establece
segun la gravedad de los compromisos .
En este caso el compromiso mas grave fue
la escleritis que pudo conllevar a cegue-
ra si no recibia tratamiento oportuno. La
paciente recibié prednisona 1mg/kg/diay
RTX 1 gramo en el dia 0y 14 como terapia
de induccion. La respuesta fue favorable
(Figura 3) y comparable con los reportes
de casos previos en donde el RTX fue efec-
tivo para la escleritis asociada a GPA %),
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La presencia de bronquiectasias en el
SK condiciona a infecciones recurrentes y
colonizacion principalmente por Haemo-
philus influenzae, Streptococcus pneumo-
niae, Staphylococcus aureus, entre otros
@ Las infecciones podrian ser una de las
explicaciones porqué los pacientes con SK
tendrian mas riesgo de presentar vascu-
litis asociada a ANCA, pues estas pueden
iniciar la respuesta inflamatoria y la forma-
cion de granulomas.

Una limitacién del caso fue que no se
complementd con el estudio para evaluar
dismotilidad o disfuncién ciliar debido a
que la paciente cursd con infecciones
respiratorias a repeticion y por el alto
costo de dichos exdmenes. Cabe resaltar
gue no existe una prueba de diagndstico
estandar y se requiere de la combinacion
de pruebas técnicamente exigentes aun
no estandarizadas ¥. En un futuro, si se
dan las condiciones necesarias, se podria
completar el estudio en la paciente.

En conclusion, es importante tomar en
cuenta el SK como diagndstico diferencial
de GPA localizada, sobre todo en sinusitis
y otitis media refractarias al tratamiento.
Este es el primer caso reportado de GPA 'y
SD, seria necesario realizar estudios longi-
tudinales para demostrar si existe alguna
asociacion entre dichas patologias.
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