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Resumen

La granulomatosis con poliangeitis, que es comunmente referida como granulomatosis de
Wegener, se clasifica como una forma de vasculitis que provoca inflamacién y necrosis. Esta
enfermedad impacta de manera primordial a los pequefios y medianos vasos sanguineos del
cuerpo humano. Se distingue por la aparicion de granulomas, que son agrupaciones de células
inflamatorias, y puede afectar una variedad de 6rganos en el cuerpo humano. Sin embargo, es
comun que esta condicion tenga una predileccion particular por involucrar las vias respiratorias
superiores, asi como los pulmones y los rifiones. Es de suma importancia realizar un diagnéstico
de manera temprana, ya que esto juega un papel crucial en la prevencion de complicaciones que
podrian llegar a ser muy graves. Presentamos a continuacién un caso clinico que involucra a un
paciente masculino joven de tan solo 8 afios de edad, que no presenta antecedentes médicos
significativos de relevancia en su historial. Este nifio lleg6 a nuestra consulta quejandose de un
dolor intenso en ambos oidos, conocido como otalgia bilateral severa, asi como de secrecién
purulenta del oido, o otorrea, y un fuerte dolor de cabeza, es decir, cefalea. A pesar de haber
estado recibiendo un tratamiento con antibiéticos adecuado, los sintomas del pequefio
continuaron persistiendo sin mejora. Tras realizar una tomografia computarizada, se evidencio
una ocupacion del oido medio y de las celdillas mastoideas, lo cual indic6 una posible
complicacion de su condicion. Ademas, el cuadro clinico se complico alin mas, ya que el paciente
presentd un notable edema en la zona alrededor de los ojos, conocido como edema periorbitario,
asi como una disminucién en su capacidad auditiva en ambos oidos, lo que se tradujo en un
diagnéstico de hipoacusia bilateral. Intervenciones y resultados: Debido a la persistencia y el
agravamiento de los sintomas observados en el paciente, se llevaron a cabo una serie de
examenes inmunolégicos. Estos andlisis confirmaron la presencia de anticuerpos anti-neutrdfilos
citoplasmicos positivos (c-ANCA). Ademas, se realizé una biopsia de la mucosa nasal, la cual
sirvio para corroborar y validar el diagnéstico de Granulomatosis con Poliangeitis (GPA). En
conclusién, es fundamental que se lleve a cabo una deteccién temprana de la enfermedad a
través de la realizacion de pruebas seroldgicas, asi como de biopsias. Este enfoque inicial,
cuando se combina con un manejo inmunosupresor que sea el adecuado, puede contribuir
significativamente a mejorar los resultados clinicos de los pacientes y, al mismo tiempo, ayudar
a prevenir la aparicion de complicaciones que podrian agravar su estado de salud.
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Abstract

Granulomatosis with polyangiitis, commonly referred to as Wegener's granulomatosis, is
classified as a form of vasculitis that causes inflammation and necrosis. This disease primarily
affects the small and medium-sized blood vessels in the human body. It is characterized by the
appearance of granulomas, which are clusters of inflammatory cells, and can affect a variety of
organs in the human body. However, this condition commonly has a particular predilection for
involving the upper respiratory tract, as well as the lungs and kidneys. Early diagnosis is extremely
important, as it plays a crucial role in preventing complications that could become very serious.
Below we present a clinical case involving a young male patient only 8 years of age, with no
significant medical history. This child came to our office complaining of severe pain in both ears,
known as bilateral otalgia, as well as purulent ear discharge, or otorrhea, and a severe headache.
Despite receiving appropriate antibiotic treatment, the child's symptoms persisted without
improvement. A CT scan revealed an occupation of the middle ear and mastoid cells, indicating
a possible complication of his condition. In addition, the clinical picture became even more
complicated, as the patient presented with noticeable swelling around the eyes, known as
periorbital edema, as well as decreased hearing in both ears, which led to a diagnosis of bilateral
hearing loss. Interventions and results: Due to the persistence and worsening of the symptoms
observed in the patient, a series of immunological tests were performed. These tests confirmed
the presence of positive anti-neutrophil cytoplasmic antibodies (c-ANCA). In addition, a biopsy of
the nasal mucosa was performed, which served to corroborate and validate the diagnosis of
granulomatosis with polyangiitis (GPA). In conclusion, it is essential that early detection of the
disease be carried out through serological tests and biopsies. This initial approach, when
combined with appropriate immunosuppressive management, can significantly contribute to
improving patient outcomes and, at the same time, help prevent the onset of complications that
could aggravate their health status.

Keywords: Acute infection, Middle ear, Severe pain.

1. Introduccién pequefio a mediano. Este proceso

inflamatorio va acompafado de la

La granulomatosis con poliangeitis, formacién de granulomas, que son

que anteriormente se conocia como agrupaciones de células del sistema

granulomatosis de Wegener, fue inmunoldgico, y puede provocar una

identificada y documentada  por serie de manifestaciones en el

primera vez en el afio 1936 por el organismo, lo que resulta en una

medico aleman Friedrich Wegener, afectacién sistémica significativa.

quien realizo Importantes Con frecuencia, esta condicidn

observaciones sobre esta afecta las vias respiratorias

enfermedad. La granulomatosis con superiores, asi como también los

poliangeitis (GPA) es una forma de pumones y los rifiones. Esto

vasculitis que se considera poco representa un reto considerable en el

comun y se distingue por la diagnéstico, dado que las

inflamacidén necrotizante que afecta manifestaciones clinicas pueden

a los vasos sanguineos de tamafio variar significativamente de un caso
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a otro, lo que complica aun mas el
proceso de identificacion de la
enfermedad. Se estima que hasta el
85% de los pacientes que padecen
esta enfermedad pueden mostrar
afectaciones en el tracto respiratorio,
y este sintoma puede aparecer como
el primer indicador de la presencia
de la enfermedad (5). A pesar de que
hay registros de casos que
presentan manifestaciones poco
comunes, la combinaciéon de otitis
media aguda persistente junto con
otorrea  bilateral 'y  sintomas
sistémicos en una paciente de corta
edad es un fendmeno inusual. Esta
situacion es rara vez mencionada en
el dmbito de la literatura médica
como el primer indicio de
granulomatosis con  poliangiitis
(GPA). El hecho de que haya un
retraso en el diagnostico representa
un desafio considerable para los
pacientes que sufren de vasculitis.
Esto es particularmente relevante,
sobre todo al considerar que la
vasculitis tiene una incidencia
bastante baja en la poblacion
general, lo que complica alin mas su
identificacién y tratamiento oportuno.
Este retraso que se presenta en el
proceso de diagndéstico puede dar

lugar a consecuencias graves, como

la morbilidad irreversible y, en
algunos casos, puede incluso

conducir a la mortalidad.

En esta situacion particular, la
enfermedad se manifesto al principio
como una otitis media aguda que
resultd ser refractaria al tratamiento,
lo que ocasiond un retraso
significativo en el diagndstico de
granulomatosis  con
(GPA). La continuidad de los

sintomas

poliangitis

relacionados con la
otorrinolaringologia, asi como la
evolucion hacia complicaciones
adicionales, que pueden incluir
problemas como el edema
periorbitario y la hipoacusia bilateral,
antes de alcanzar un diagndstico
final, subraya de manera significativa
la importancia de incluir la
Granulomatosis con Poliangeitis
(GPA) en el andlisis del diagndstico
diferencial para aquellas infecciones
otorrinolaringologicas que presentan
manifestaciones inusuales y que no
responden adecuadamente al

tratamiento convencional.

2. Caso clinico

Un paciente masculino, que tiene

solamente 8 afios de edad y no
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presenta antecedentes médicos
significativos que sean de interés, se
presenta con un cuadro de dolor de
oido Dbilateral que es de leve
intensidad. Este  sintoma  se
encuentra acompafnado de
congestion nasal y un dolor de
cabeza que afecta toda la cabeza,
conocido como cefalea
holocraneana. Tras la evaluacion
médica, se le diagnostica con otitis
media aguda, por lo que se decide
iniciar un tratamiento a base de
antibioticos, especificamente
amoxicilina, para tratar su condicion.
Dado el agravamiento notable de los
sintomas asociados a la hipoacusia
bilateral que se presentaron en el
paciente, se llevd a cabo un
procedimiento quirdrgico conocido
como miringotomia en el oido
derecho. Posteriormente, se inicio un
régimen de tratamiento que incluia la
administracion de ceftriaxona a una
dosis de 1 gramo por Vvia
intravenosa, administrada en un total
de tres dosis. Ademas, se prescribio
dexametasona, que se debia
administrar a razon de 8 mg también
por via intravenosa cada 12 horas,
junto con cefpodoxima a una dosis
de 200 mg por via oral cada 12
horas. Por dltimo, se incluy6

paracetamol, que el paciente debia

tomar a razon de 1 gramo cada 8
horas. Como resultado de este
tratamiento, se logré observar una
mejoria parcial en su condiciéon. No
obstante, a pesar de la situacion, la
presencia continua de otorrea
bilateral junto con una cefalea
opresiva en la zona frontal que se
extiende hacia la region maxilar los
lleva a tomar la decision de efectuar
una tomografia simple de los senos

paranasales.

El paciente se presenta en nuestra
institucion de salud con informes de
una tomografia que revela la
presencia de ocupacion en el oido
medio, asi como en las celdillas
mastoideas de manera bilateral.
Durante la evaluacién fisica del
paciente, al realizar una otoscopia
del oido derecho, se observa la
presencia de una  secrecion
amarillenta, conocida como otorrea,
en el conducto auditivo externo.
Ademas, la membrana timpanica
parece estar integra, aunque se nota
gue esta congestionada y presenta
un abombamiento, indicando una
posible ocupacién en la cavidad del
oido medio. En el oido que se
encuentra en el lado izquierdo, se
observa que la membrana timpanica

esta completa y en buen estado,
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aunque presenta  signos de
congestion 'y se  encuentra
ligeramente abombada. La

rinoscopia efectuada ha revelado la
presencia de cornetes inferiores que
se encuentran notablemente
hipertroficos, lo cual genera una
obstruccion casi total del paso del
aire a través de las vias nasales.
Ademas, se observa que la mucosa
del tabique nasal presenta un
engrosamiento considerable, es de
apariencia rugosa y Sse muestra
fragil. También se ha registrado la
presencia de rinorrea, asi como un
goteo retronasal caracterizado por

secreciones mucopurulentas.

A partir de los descubrimientos y
resultados que han sido detallados
previamente, se toma la decision de
llevar a cabo un manejo
intrahospitalario de la situacion. Se
lleva a cabo un procedimiento
quirurgico en la sala de operaciones
gue consiste en la realizacion de una
miringotomia bilateral, durante el
cual se colocan tubos de ventilacion.
Este procedimiento tiene como
resultado el establecimiento de un
drenaje continuo que permite la
evacuacion de secreciones
purulentas de manera efectiva.

Simultaneamente, se comenzdé a

administrar un tratamiento antibiotico
a través de via intravenosa utilizando
una cefalosporina de tercera
generacion. Ademas, se incorporé
un corticoide administrado por via
intranasal. Dada la notable mejoria
en los sintomas presentados por el
paciente, se decidi6 darle el alta

médica transcurridas 48 horas.

No obstante lo anterior, tan solo
cuatro dias mas tarde, el paciente
volvi6 a presentarse en nuestra
instalacion de atencion médica,
manifestando una serie de sintomas
alarmantes que incluian una cefalea
que abarcaba toda la cabeza, fiebre
alta, un severo edema alrededor de
los ojos, hipoacusia en ambos oidos
y una otorrea continua. Estas
complicaciones condujeron a la
necesidad de readmitir al paciente y
de comenzar un tratamiento clinico
intensivo con los antibiéticos

vancomicina y metronidazol.

En el contexto del panel de
examenes llevado a cabo, se
llevaron a cabo diversas pruebas
inmunolégicas que arrojaron un
resultado positivo especificamente
para el anticuerpo ANCA-c. Se llevd
a cabo la realizacion de una biopsia

de la mucosa, asi como del cartilago
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septal y del cornete inferior, todo
esto tuvo lugar en el ambiente
controlado de la sala de
operaciones. Al concluir este
procedimiento quirdrgico, se dio
inicio a la administracion del primer
pulso de metilprednisolona, que
forma parte de un tratamiento que
consta de un total de tres pulsos que
el paciente recibi6 durante su

periodo de hospitalizacion.

Los resultados obtenidos en la

biopsia fueron:

e CD20: Positividad en linfocitos B.

e CD3 y CD5: Positividad en
linfocitos T.

e Relacion CD20/CD3: Ausencia
de clonalidad.

e CD8: Positividad en linfocitos T
citotoxicos intralesionales.

e CD56: Negativo.

e (CD138: Positividad en células
plasméaticas acompafiantes.

e Cebber CISH: Negativo.

e Ki-67:  Indice
alrededor del 10%.

proliferativo

A partir de los resultados obtenidos,
se ha validado el diagnostico
correspondiente de granulomatosis
con poliangeitis. En consecuencia,
se procedi6 a iniciar un tratamiento

especifico que se administra por via

oral, el cual consiste en una
combinacion de metotrexato a una
dosis de 15 miligramos semanales,
asi como acido félico en una dosis
diaria de 5 miligramos, y prednisona,
gue se prescribe en una dosis de 20
miligramos por la mafiana y 10

miligramos por la noche.

3. Resultados y discusién

La causa exacta de la
granulomatosis con  poliangiitis
(GPA) aun no se ha determinado con
precision, sin embargo, se ha
identificado que los anticuerpos c-
ANCA, y en particular aquellos que
atacan a la proteinasa-3,
desempeiian un papel fundamental
en el desarrollo de esta enfermedad,
ya que se dirigen a los vasos
sanguineos, provocando asi una
inflamacion generalizada en el
cuerpo. Esta condicion patoldgica se
manifiesta mayormente en las vias
respiratorias, los pulmones y los
rifones, aunque es importante
sefialar que tiene el potencial de
afectar practicamente cualquier
organo del organismo. La incidencia
de esta enfermedad se estima en
aproximadamente 1 caso por cada
25,000 personas, con una edad

promedio de diagndstico que se situa
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en los 41 afos. Ademas, se observa
una ligera predominancia en la
afectacion masculina, con un ratio de
1,5 hombres por cada mujer, y es
relevante destacar que la gran
mayoria de los pacientes que sufren
de esta enfermedad son de
ascendencia caucésica,
representando alrededor del 90% de

los casos.

De acuerdo con la clasificacion
establecida en el afio 2012 durante
la Conferencia de Consenso de
Chapel Hill, esta condicion médica
especifica se clasifica como una de
las vasculitis que estan asociadas
con la presencia de anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilos
(ANCA). Este grupo de
enfermedades abarca también otras
afecciones, como la granulomatosis
con poliangeitis (GPA), la
poliangeitis microscopica, asi como
el sindrome de Churg-Strauss,
conocido también como eosinofilia y
granulomatosis con
(EGPA).

poliangeitis

La identificacion y clasificacion de
ciertos subconjuntos de
enfermedades que presentan
anticuerpos anticitoplasma  de

neutréfilos se considera un aspecto

de gran importancia en la medicina.
En particular, se observa que la
actividad asociada a los anticuerpos
PR3-ANCA es predominante en
aquellos pacientes diagnosticados
con granulomatosis con poliangeitis
(GPA), mientras que, por otro lado,
los anticuerpos MPO-ANCA son mas
frecuentemente  encontrados en
casos de poliangeitis microscoépica y
también en el sindrome de Churg-

Strauss.

La granulomatosis con poliangitis
(GPA) se diagnéstica cuando se
observa que al menos dos de un total
de cuatro criterios establecidos se
cumplen de manera satisfactoria.
Estos criterios incluyen, en primer
lugar, la afectaciéon de los senos
nasales; en segundo lugar, la
presencia de alteraciones
pulmonares que son evidentes a
través de estudios radiolégicos; en
tercer lugar, la hematuria que se
identifica en el sedimento urinario; vy,
por dltimo, la deteccion de
granulomas perivasculares en los
estudios histoldgicos. Es interesante
sefalar que el diagnostico de esta
enfermedad tiene una sensibilidad
gue alcanza el 88,2%, asi como una
especificidad que se sitta en el

92,0%. Por otro lado, el anticuerpo
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anti-neutrofilo  citoplasmatico  (c-
ANCA) en circulacion presenta una
especificidad que varia entre el 80%
y el 90% para la GPA. No obstante,
es importante destacar que el c-
ANCA también puede estar
relacionado con otras condiciones
médicas, como la artritis reumatoide.
En este contexto, los
autoanticuerpos dirigidos contra la
proteina 3 de la mieloperoxidasa
(PR-3) son considerados el objetivo
serolégico que se busca en la prueba
del c-ANCA.

La Granulomatosis con Poliangeitis
(GPA) se manifiesta con una amplia
variedad de presentaciones clinicas
que pueden variar
significativamente, abarcando desde
formas leves hasta formas mas
resultar

graves que pueden

potencialmente mortales. De
acuerdo con las directrices de la
EULAR, se ha realizado una
clasificacion de los pacientes que no
presentan vasculitis en el sistema
respiratorio y que tampoco muestran
sintomas severos, asignandoles la
designacion de "GPA localizada" (L-
GPA). Histéricamente, la L-GPA ha
sido considerada como una forma
leve de la enfermedad GPA; sin

embargo, se ha observado que

presenta altas tasas de recaida y
potencial dafio local significativo. A
pesar de esto, la literatura médica
trasciende en su limitada
profundidad, ya que carece de una
descripcion exhaustiva que aborde
las recaidas en pacientes
diagnosticados con GPA localizada
gue pueden evolucionar hacia
formas mas graves de la
enfermedad, conocidas como GPA
sistematica (GPA-S), asi como en
términos de la gravedad de estas
recaidas, las respuestas a los
tratamientos que se les aplican y los
factores que podrian predecir esta

posible evolucion.

Los signos y manifestaciones
clinicas de la granulomatosis de
Wegener inciden principalmente en
las vias respiratorias superiores del
organismo, destacandose la otitis
serosa media como la manifestacion
relacionada con el oido mas
frecuente, afectando entre un 23% y
un 70% de los pacientes que sufren
esta condicion. Ademas de este
sintoma principal, también se
pueden observar otros problemas
como la pérdida auditiva del tipo
conductivo, la  aparicibn  de
perforaciones en el timpano, asi

como diversas lesiones que afectan
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al oido medio. La hipoacusia
neurosensorial, que se refiere a la
pérdida auditiva debido a problemas
en el sistema nervioso, asi como el
vértigo, que es una sensacion de
mareo o pérdida de equilibrio, y la
pardlisis facial, que implica debilidad
o falta de movimiento en los
musculos de la cara, se presentan
con una frecuencia relativamente
baja, con una incidencia que varia
entre el 13% vy el 43%.

La pérdida de la capacidad auditiva
gue experimentan estos pacientes
abarca distintos tipos, incluyendo la
pérdida auditiva conductiva, la
neurosensorial, conocida como
sordera neurosensorial (SNHL), asi
como una pérdida auditiva mixta que
combina caracteristicas de ambas.
Este tipo de pérdida auditiva
representa el sintoma mas comun
gque se presenta en casos de
vasculitis asociada a la AAV (artritis
vasculitis anti-neutrofilica). En el
caso de la pérdida auditiva
conductiva, esta se origina debido a
la presencia de edema, acumulacion
de liquidos, masas de tejido o
alteraciones en los huesecillos
auditivos dentro de la cavidad
timpanica. Por otro lado, aunque no

se ha establecido con claridad cual

es el desencadenante directo de la
pérdida auditiva neurosensorial, se
ha observado que la condicion tiende
a agravarse después de
procedimientos quirdrgicos como
miringotomia o mastoidectomia, asi

como tras episodios de infecciones.

Los mecanismos que explican el
dafio al oido interno no se
comprenden de manera clara y
precisa, sin embargo, se han
planteado algunas hipotesis que
sugieren que la acumulacion de
inmunocomplejos  podria  estar
implicada en la obstruccién de vasos
sanguineos y capilares. Por otra
parte, otros investigadores han
sefalado la existencia de un patron
inflamatorio en vasos de pequefio
tamafo, que se asemeja al
fenomeno de la oclusién capilar.
Esta inflamacibn  puede  ser
acompafiada de un engrosamiento
de los vasos sanguineos, asi como
hemorragias que se presentan en la
estria vascular, los ligamentos
espirales y en el vestibulo,
manifestaciones que se han
observado en 6rganos que han sido
afectados por diversas condiciones
asociadas a la Granulomatosis con
Poliangeitis (GPA). Ademas, existe

la posibilidad de que se produzca un
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dafio neuronal en el octavo par
craneal, lo que podria tener
implicaciones significativas para la

funcién auditiva y vestibular.

Un equipo de investigacién que se
ocupd del estudio sobre la otitis
media asociada con vasculitis por
ANCA, el cual recibi6 financiacion de
parte de la Sociedad Otolbgica
Japonesa, realiz6 una encuesta que
incluyé a 235 pacientes. A través de
este estudio, se documentaron las
caracteristicas clinicas de los
participantes asi como los resultados
de los tratamientos que se les
administraron. La manifestacion
clinica méas destacada que se
observé en estos pacientes fue una
otitis media con efusién que resultd
ser intratable. Esta condicion no
mostré respuesta a los tratamientos
convencionales y provocd una
hipoacusia conductiva notable vy
significativa. En cuanto a la
demografia del grupo estudiado, se
observé un predominio del género
femenino, que representd el 71% del
total de los casos, mientras que la
paralisis facial se presentdé con una
frecuencia del 32%. Debido a estos
hallazgos, es crucial considerar la
posibilidad de una granulomatosis

con poliangitis (GPA) en aquellos

pacientes que experimentan
episodios recurrentes de otitis media

0 que presentan pardlisis facial.

Las cavidades nasales, también
conocidas como fosas nasales, a
menudo pueden experimentar una
serie de problemas que incluyen la
obstruccién, la formacién de costras,
la presencia de secreciones de tipo
purulento, asi como molestias y dolor
en la zona facial. Ademas, en
algunos casos, se puede observar
una perforacién del tabique nasal, lo
que puede dar lugar a una
deformidad que se desarrolla de

manera progresiva con el tiempo.

La paciente se present6 con signos
evidentes de otitis media aguda, lo
cual se manifesté a través de un
dolor intenso en ambos oidos,
ademas de experimentar congestion
en las vias nasales y dolores de
cabeza significativos. A pesar de que
se inicio un tratamiento dirigido a
aliviar estos sintomas, la continuada
presencia de los mismos llevo a los
médicos a decidir realizar un
procedimiento quirdrgico llamado
miringotomia, con el objetivo de
insertar tubos de ventilacién en los
oidos. Sin embargo, a pesar de estas
intervenciones, no se observd

ninguna mejora en la condicion de la
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paciente, lo que planteé Ia
posibilidad de que existiera una
patologia subyacente, como la
granulomatosis con  poliangitis
(GPA). La evolucion clinica del caso
se torn06 mas compleja, ya que
surgieron nuevos sintomas, como
hinchazén alrededor de los ojos,
pérdida de audicion en ambos oidos
y otros sintomas sistémicos que
persistieron en el tiempo, lo que
aumentd  considerablemente la
sospecha de que la paciente padecia
una afeccion sistémica mas amplia 'y

seria.

La afectacion de las Vvias
respiratorias  superiores en el
contexto de la Granulomatosis con
Poliangeitis (GPA) es bastante
frecuente, tal como lo evidenci6 el
caso de esta paciente. La presencia
de cornetes inferiores que se
encuentran hipertroéficos, el
engrosamiento de la mucosa nasal y
la rinorrea mucopurulenta son claros
indicadores de wuna inflamacién
granulomatosa, que es caracteristica
de la GPA. Ademas, los hallazgos
clinicos observados y la presencia
de otorrea purulenta, junto con el
sintoma de hipoacusia en ambos
oidos, son signos que sugieren la

existencia de esta enfermedad,

sobre todo considerando que la otitis
serosa media se presenta en un
rango del 23% al 70% de los casos
diagnosticados de GPA.

La granulomatosis con poliartritis
(GPA) se maneja principalmente
mediante la administracion de
corticosteroides, que son
medicamentos antiinflamatorios
potentes, junto con
inmunosupresores  destinados a
suprimir la respuesta del sistema
inmunoldgico. En casos de formas
leves de GPA, el metotrexato se
presenta como una opcion de
tratamiento alternativa que puede
ser considerada. De acuerdo con las
investigaciones  realizadas  por
Ashman et al., el enfoque para tratar
la GPA que presenta sintomas
otolégicos se centra en el uso de
esteroides sistémicos, junto con la
inmunomodulacion para equilibrar la
actividad del sistema inmunoldgico.
Para abordar los  sintomas
localizados en la enfermedad, se
recomiendan procedimientos
complementarios tales como la
miringotomia con la insercion de
tubos, la cirugia endoscopica nasal,
y la aplicacion de esteroides locales,
todos ellos destinados a mejorar la

condicion  del  paciente. En
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situaciones donde la GPA se
manifiesta con sintomas
otorrinolaringoldgicos  dificiles de
manejar, el rituximab, un anticuerpo
monoclonal, puede ser utilizado en
combinacion con esteroides como
parte del tratamiento inicial. Por otro
lado, la administracion de
inmunoglobulina intravenosa (IVIG)
puede contribuir a disminuir la
actividad de la enfermedad al
interferir  con las  respuestas
inmunologicas de los linfocitos T o B,
promoviendo asi un mejor control de

la patologia.

A lo largo de los ultimos 30 afios, se
ha observado una notable mejora en
el tratamiento de la granulomatosis
con poliangeitis (GPA). Uno de los
farmacos destacados en este
contexto es la ciclofosfamida, la cual
ha demostrado no solo aumentar las
tasas de supervivencia entre los
afectados, sino también disminuir la
frecuencia de recaidas en los
pacientes. Ademds, dos ensayos
clinicos han proporcionado
evidencia convincente de la
efectividad del rituximab, que resulta
ser mas eficaz en comparacion con
la ciclofosfamida cuando se utiliza
para el tratamiento inicial de

vasculitis de grandes vasos que son

recientes o que estan en fase de
recaida. Por otro lado, otros estudios
recientes han evidenciado que el
avacopan, un antagonista que se
administra de forma oral y que actua
blogueando el receptor C5a, también
resulta ser efectivo en el manejo de
la vasculitis asociada a la agrupacion
(VAA). La inclusién de la terapia con
avacopan en el tratamiento ofrece a
los médicos la capacidad de reducir
la necesidad de exposicion a
glucocorticoides en el contexto de la
VAA. En su actualizacion de 2022, la
EULAR ha recomendado el uso de
avacopan en combinacion con
rituximab o ciclofosfamida como una
opcion de terapia de induccion para
el tratamiento de la GPA o la

poliangeitis microscopica (PAM).

El diagnostico y la intervencion
temprana son aspectos
fundamentales e imprescindibles en
el manejo de Ilos casos de
granulomatosis con  poliangeitis
(GPA). Cabe mencionar que esta
enfermedad tiene un avance muy
rapido si no se recibe tratamiento
adecuado, presentando una
alarmante tasa de supervivencia del
10% a los dos afos. Es importante
sefialar que el tratamiento correcto

ha contribuido de manera
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significativa a mejorar la
supervivencia a largo plazo de los
pacientes afectados. Para un
abordaje eficaz de la GPA, se
requiere un enfogue que sea tanto
temprano como agresivo, como se
evidencia en este caso, en el que se
utilizaron  medicamentos  como
metilprednisolona, metotrexato vy
prednisona. La decision sobre el tipo
de inmunosupresor para nuestra
paciente fue cuidadosamente
considerada, buscando un balance
entre la efectividad del tratamiento y
la minimizacion de la toxicidad a
largo plazo, especialmente teniendo
en cuenta su edad y los efectos
secundarios potencialmente severos
asociados con el uso de

ciclofosfamida.

La paciente recibi6 un tratamiento
inicial enfocado en la otitis media
aguda, asi como en una rinitis que
habia empeorado
considerablemente, sin que en ese
momento se  considerara la
posibilidad de que pudiera estar
sufriendo de una enfermedad
sistémica subyacente. A pesar de
gue se observo una cierta mejoria en
su estado de salud, comenzaron a
aparecer complicaciones adicionales

gque complicaron aun mas su

situacion. Debido a que la paciente
no respondia al tratamiento médico
establecido, se decidio llevar a cabo
una biopsia nasal. Este
procedimiento permitié confirmar el
diagnéstico previamente

establecido.

Se comenz6 un tratamiento que
incluye metotrexato y prednisona, lo
cual ha conducido a una notable
mejora en el estado clinico del

paciente. Actualmente, la paciente

continia bajo un cuidadoso
seguimiento en un  enfoque
multidisciplinario que abarca

especialidades como reumatologia,
medicina interna y

otorrinolaringologia.

4. Conclusiones

La Granulomatosis con Poliangeitis,
conocida comunmente como GPA,
presenta una serie de dificultades en
el proceso de diagnéstico,
especialmente en aquellos casos
donde se presenta con sintomas que
afectan el oido, tales como la otitis
media bilateral. Estos sintomas
otolégicos a menudo pueden ser
errbneamente interpretados como

infecciones mas comunes vy
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habituales, lo que complica aun mas
la identificacion precisa de esta
enfermedad. El caso que se ha
presentado pone de relieve la gran
relevancia que tiene realizar un
diagnéstico temprano, utilizando un
enfoque que involucre mdltiples
disciplinas. Esto implica la
combinacion de pruebas seroldgicas
especificas, tales como el c-ANCA,
junto con diferentes estudios por
imagenes 'y la realizacion de
biopsias, lo que contribuye a una
evaluacion mas completa y precisa
de la situacion clinica. El tratamiento
gue se basa en la inmunosupresion,
gque fue comenzado de manera
adecuada y en el momento oportuno
con la administracion de metotrexato
y corticosteroides, resultd ser
altamente efectivo para mejorar
notablemente la condicién clinica del
paciente. Esto permitié prevenir la
aparicion de complicaciones mas
graves que podrian haber afectado
su salud. En el marco de esta
situacion, la implementacion de un
enfoque de gestion que involucre
multiples  disciplinas se vuelve
esencial para asegurar que se brinde
una atencion completa y holistica,
ademas de contribuir a la
disminucién de la probabilidad de
recaidas y a la prevencion de

complicaciones que puedan surgir a

largo plazo.
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