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PALABRAS CLAVE Resumen

Granulomatosis Introduccidn y objetivos: La granulomatosis con poliangeitis (GPA), previamente llamada gra-
con poliangeitis; nulomatosis de Wegener, es una vasculitis de pequefos vasos que con frecuencia se asocia
Granulomatosis a manifestaciones clinicas de cabeza y cuello, y en ocasiones constituyen los sintomas de
de Wegener; presentacion de la enfermedad. El objetivo de nuestro estudio fue identificar la afecciéon
Manifestaciones ORL otorrinolaringologica asociada a dicha enfermedad y proponer un protocolo diagnostico de los

pacientes con sospecha clinica o confirmada de la misma.

Pacientes y métodos: Se realizo un estudio retrospectivo descriptivo que incluyo los pacien-
tes diagnosticados de GPA que recibieron asistencia por el Servicio de Otorrinolaringologia de
un hospital publico de tercer nivel de Cantabria. El periodo de inclusion fue de 20 afos. Se
recogieron de la historia clinica diferentes variables clinicas concernientes al area de cabeza y
cuello.

Resultados: Veinticinco pacientes con edades comprendidas entre 30 y 81 afos de edad fueron
incluidos en nuestro estudio. El 88% de los mismos presentaron manifestaciones otorrinola-
ringologicas en algin momento de la evolucion de la enfermedad, y en un 28% constituyeron
la forma de presentacion de la misma. Los sintomas nasosinusales fueron los mas frecuentes
(52%), seguido de los otoldgicos (32%). Un paciente desarrollé un carcinoma de nasofaringe
3 anos después del tratamiento con ciclofosfamida.

Conclusiones: Los pacientes con GPA presentan con frecuencia manifestaciones clinicas de
cabeza y cuello. Es necesario realizar una exploracion sistematica otorrinolaringologica en los
pacientes con sospecha o diagnéstico confirmado de GPA, tanto para contribuir al diagnostico
de la enfermedad, si esta no estuviese confirmada, como para establecer el grado de afeccion
sistémica de pacientes con esta vasculitis.
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Abstract

Introduction and objectives: Granulomatosis with polyangiitis (GPA), previously called Wege-
ner’s granulomatosis, is a small vessel vasculitis often associated with clinical head and neck
manifestations, which are sometimes the presenting symptoms of the disease. The aim of our
study was to identify ear, nose and throat (ENT) manifestations associated with GPA and propose
a work-up for the management and diagnosis for patients with suspicion or confirmed diagnosis
of this ENT pathology.

Patients and methods: Retrospective review of the medical records of all patients diagnosed
with GPA who were seen at the Department of Otolaryngology from a tertiary public hospital
in Cantabria (Spain) over a 20-year period. Clinical and laboratory data, in particular those
concerning ENT manifestations, were retrieved from the patients’ medical records.

Results: Twenty-five patients (age range: 30-81 years) were included in the study. Of these,
88% had ENT manifestations at some point in the course of the disease. In 28% of the cases,
ENT features were the presenting manifestations. The most frequent ENT manifestations were
sinonasal symptoms (52%), followed by otological manifestations (32%).

Conclusions: Patients with GPA often present with clinical ENT manifestations. Consequently,
routine ENT physical examination must be performed in patients with suspected vasculitis to
establish a diagnosis of GPA or to better determine the degree of organ system involvement in

patients with GPA.

© 2011 Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.

Introduccion

La granulomatosis con poliangeitis (GPA), previamente lla-
mada granulomatosis de Wegener (GW)', es una enfermedad
sistémica autoinmune de etiologia desconocida caracte-
rizada por una inflamaciéon granulomatosa necrotizante
y vasculitis que afecta sobre todo a pequefos vasos
sanguineos?. La prevalencia de la GPA oscila entre los
3 casos por 100.000 habitantes en EE. UU.3 y 16 casos por
100.000 habitantes en el sur de Suecia*. Un estudio euro-
peo colaborativo sugiere que la incidencia de GPA tiene un
gradiente Norte-Sur con mayor incidencia en paises escan-
dinavos, y una incidencia relativamente baja en el sur de
Europa®. En este sentido, un estudio epidemioldgico rea-
lizado en Galicia describio una incidencia de 2,95 nuevos
casos por 1.000.000 habitantes/afo®, que esta por debajo
de lo observado en otros paises europeos como Noruega
(12 por 1.000.000 de habitantes/afo)’ o Reino Unido
(8,4 por 1.000.000 de habitantes/afio)3.

La edad mas frecuente de presentacion de los pacientes
con GPA es la sexta y séptima décadas de la vida, aunque
pueden aparecer a cualquier edad, con una frecuencia simi-
lar entre ambos sexos en la edad adulta®.

Las manifestaciones clinicas de la GPA pueden ser muy
heterogéneas, afectando con frecuencia al tracto respi-
ratorio superior, los pulmones y los rinones. Las formas
localizadas de la enfermedad a nivel de cabeza y cuello no
son excepcionales'®!",

El diagndstico de la GPA es complejo, lo que contribuye
a un retraso en la confirmacion del mismo y en el inicio del
tratamiento. Esto da lugar en ocasiones a secuelas impor-
tantes secundarias a la destruccion de tejido de las areas de
cabeza y cuello afectadas'?.

El objetivo de nuestro estudio fue conocer las manifesta-
ciones de cabeza y cuello que aparecen en la GPA, haciendo

especial hincapié en las formas de presentacion, para con-
tribuir a un diagnostico mas temprano de la enfermedad, y
proponer un protocolo de evaluacion diagnoéstica otorrinola-
ringoldgica en estos pacientes.

Material y métodos

Se realizd un estudio retrospectivo descriptivo, que incluia
a los pacientes diagnosticados de GPA en un hospital tercia-
rio publico de la Comunidad de Cantabria, entre enero de
1991 y abril de 2011. Se revisaron las historias clinicas de
los pacientes y se recogieron los principales datos clinicos
relacionados con la afeccion de cabeza y cuello.

El diagnostico de GPA se baso en la presencia de lesiones
clinicas sospechosas de la enfermedad (p. ej. manifestacio-
nes de cabeza y cuello junto a manifestaciones sistémicas)
con confirmacion histologica de GW o anticuerpos antineu-
trofilos (ANCA) positivos. Los criterios histopatologicos de
GPA incluyeron la presencia de inflamaciéon granulomatosa
necrotizante en la pared de vasos arteriales o en el area
perivascular o extravascular'®.

Se excluyeron del estudio aquellos pacientes con GPA que
no fueron evaluados por un Servicio de Otorrinolaringologia
(ORL). Habitualmente se trataba de pacientes enviados de
otras comunidades auténomas para confirmacion histologica
por biopsia de pulmoén o rifén.

Resultados

Se revisaron las historias clinicas de 70 pacientes afectos
de granulomatosis o vasculitis sistémicas. Fueron excluidos
30 por padecer una enfermedad distinta a la GPA, asi como
15 pacientes que no habian sido evaluados por ningun espe-
cialista de ORL. De los 25 pacientes que cumplieron los
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Tabla 1 Manifestaciones otorrinolaringolégicas encontra-
das en la serie de granulomatosis con poliangeitis estudiada

Clinica ORL N.° de casos (%)

Afeccion otolégica

Otitis serosa 5 (20%)
Hipoacusia neurosensorial 3 (12%)
Otitis media crénica 2 (8%)
Pardlisis facial 1 (4%)
Otitis externa 1 (4%)
Afeccion nasosinusal
Rinosinusitis cronica 8 (32%)
Epistaxis 5 (20%)
Rinitis seca 4 (16%)
Perforacion septal 1 (4%)
Ulcera nasal 1 (4%)
Tumefaccion nasal 1 (4%)
Dacriocistitis cronica 1 (4%)
Tumoracion retroorbitaria 0 (0%)
Nariz en silla de montar 0 (0%)
Afeccion faringo-laringo-traqueal
Estenosis subgldtica 2 (8%)
Estenosis traqueal 1 (4%)
Tumoracion faringea 1 (4%)

criterios para ser incluidos en el estudio, 16 eran varones
(64%) y 9 mujeres (36%). La edad al diagndstico oscilo entre
30y 81 anos con una media de 57 anos. Un 88% de los pacien-
tes presentaron manifestaciones ORL durante el curso de
su enfermedad, siendo las manifestaciones nasosinusales las
mas frecuentes (52%).

En la tabla 1 se resume la afeccion ORL encontrada. La
primera manifestacion de la enfermedad fue un sintoma o
signo otorrinolaringoldgico en un 28% de los pacientes. Die-
ciocho pacientes (72%) presentaron afectacion pulmonar y
10 (40%) afectacion renal durante la evolucion de la enfer-
medad. Salvo un paciente que present6 una granulomatosis
localizada en cabeza y cuello que se manifesté como afec-
cion nasosinusal, el resto presentd un cuadro sistémico. A
10 pacientes (40%) se les realizd una biopsia de cabeza y
cuello de lesiones sospechosas, generalmente nasal (solo en
un caso se realizo un biopsia de la subglotis laringea). En
5 casos la biopsia de cabeza y cuello (50% de las realiza-
das en dicha region y 20% del total de pacientes de nuestro
estudio) confirmo la presencia de la enfermedad al presen-
tar criterios histolégicos compatibles con GPA. Los 5 casos
positivos fueron obtenidos de biopsias de la mucosa nasal.

A 23 pacientes (92%) se les realizo la deteccion de ANCA
(mediante inmunofluorescencia indirecta o bien por ELISA),
que fueron positivos en 19 casos (76%) y negativos en 4 (16%).
Dentro de los positivos 15 fueron positivos para antiPR3 con
patron citoplasmatico (cANCA) y 4 para antimieloperoxidasa
con patrén perinuclear (pANCA). De los 4 pacientes con ANCA
negativos en un caso se trataba de una enfermedad locali-
zada y el resto tenian afectacion sistémica.

Todos los pacientes recibieron tratamiento con inmuno-
supresores y corticosteroides por el Servicio de Reumatolo-
gia y en los casos de afectacion renal conjuntamente con el
Servicio de Nefrologia.

Cuatro pacientes (16%) requirieron tratamiento quirdr-
gico de su afeccion otorrinolaringologica asociada a la GPA,
que no respondio6 a tratamiento médico. A dos de ellos se
les realizd una traqueotomia por una estenosis subglotica
(en ninguno se intentd la decanulacion por la severidad de
la estenosis, la edad avanzada y/o su estado general), en
dos casos se colocaron drenajes transtimpanicos (uno de
ellos a uno de los pacientes con estenosis subgldtica), y a
otro paciente se le realizéd una dacriocistorrinostomia por
obstruccion del conducto lagrimo-nasal. Ninguno de ellos
presentd complicaciones postquirurgicas.

Un paciente tratado con ciclofosfamida y corticoides,
3 anos después del diagndstico de la GPA desarrollé un car-
cinoma de nasofaringe que fue tratado con quimioterapia
y radioterapia concomitante, estando actualmente (2 anos
después del diagnostico) libre de enfermedad.

Discusion

La GPA afecta de forma caracteristica al tracto respiratorio
superior, siendo también frecuente la afectacion del tracto
respiratorio inferior y los rinones, completando todo ello la
triada clasica de esta enfermedad. La afeccion pulmonar
abarca desde la presencia de nédulos pulmonares asinto-
maticos a infiltrados pulmonares y hemorragias alveolares
fulminantes'?. La afectacion renal mas habitual es la presen-
cia de glomerulonefritis segmentaria necrotizante, aunque
también es frecuente la presencia de una glomerulonefri-
tis proliferativa’®. Las manifestaciones renales pueden estar
presentes en el momento del diagnostico en un 18% de los
pacientes, si bien los pacientes pueden desarrollar afeccion-
renal a lo largo de la evolucion'>",

Muchos otros drganos pueden estar afectados en la GPA,
dando lugar a clinica articular, cutanea (purpura palpable,
Ulceras, nodulos subcutaneos), neurologica (mononeuritis
multiple, neuropatias periférica, meningitis) y sindrome
constitucional (fiebre, astenia, anorexia y pérdida de
peso)'3.

La presencia de afectacion ORL en pacientes con GPA
oscila entre el 72,3 y el 99% de los casos dependiendo de
la realizacion o no de estudios sistematicos de cabeza y
cuello ante la sospecha o diagnostico de la enfermedad, asi
como la reevaluacion periodica en brotes de actividad de la
misma'#16. Estas cifras son similares a las encontradas en
el presente estudio, a pesar del caracter retrospectivo del
mismo, que fue de un 88%.

Aunque en nuestro trabajo en un 28% de los casos las
manifestaciones otorrinolaringologicas constituyeron el pri-
mer sintoma de la enfermedad, en otras series dichas
manifestaciones fueron el primer sintoma de la enfermedad
entre un 63 y un 72% de los casos'”'8,

El hecho de que nuestro trabajo fuese retrospectivo y
que no existiese un protocolo de estudio estandarizado de
estos pacientes en nuestro servicio hasta ahora, puede haber
infraestimado la incidencia real de manifestaciones ORL de
la enfermedad. Por otra parte, debido al curso en brotes
de esta entidad clinica los pacientes pueden alternar fases
silentes, en cuanto a manifestaciones ORL se refiere, con
fases de actividad. De ahi la importancia de la busqueda de
sintomas ORL en los antecedentes previos del paciente que
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pueden haber desaparecido espontaneamente o tras trata-
miento médico.

Las manifestaciones otoldgicas aparecen entre un 6 y
un 56% de los pacientes con GPA, siendo las mas frecuentes
las lesiones de oido medio sobre todo la otitis serosa, y con
menos frecuencia otitis media aguda u otitis media cronica,
que se desarrollan como consecuencia de la presencia de
tejido granulomatoso que afecta a la trompa de Eustaquio,
al oido medio o a la nasofaringe'®.También puede aparecer
una paralisis facial, incluso bilateral, asociada a la presencia
de otomastoiditis?®. Algunos pacientes con GPA pueden pre-
sentar una hipoacusia neurosensorial o mixta'*. Aunque la
hipoacusia se describe habitualmente como de presentacion
rapida, progresando en dias o semanas, siendo compatible
con el perfil de una hipoacusia tipicamente autoinmune,
en los 3 casos de nuestro estudio que la desarrollaron,
su aparicion fue de forma lentamente progresiva, y no
se puede descartar que estuviese relacionada con otros
factores ambientales, asi como tampoco podemos confirmar
que la hipoacusia neurosensorial de esos pacientes tuviese
realmente relacion con la GPA. Se postula que la hipoacusia
neurosensorial esta relacionada con el desarrollo de una vas-
culitis que afecta la irrigacion de la coclea o por el depdsito
de inmunocomplejos dentro de la misma'®'°. Por otra parte,
son excepcionales las manifestaciones que afectan al oido
externo, aunque se han descrito casos de condritis auricular
similar a los que aparecen en la policondritis recurrente'®.

Las manifestaciones nasosinusales son las mas frecuen-
tes dentro de las de cabeza y cuello como se demuestra en
nuestro estudio, ya que un 52% de los mismos desarrollo
sintomas nasosinusales. Habitualmente los pacientes refie-
ren sintomas inespecificos como sequedad nasal, rinorrea
purulenta, epistaxis, dolor, trastornos del olfato y obstruc-
cion nasal. En la exploracion se suele observar la presencia
de costras nasales y, a veces, una perforacion de la zona
anterior del tabique nasal. Estas lesiones son a menudo
consecuencia de una vasculitis del area de Kiesselbach. En
fases avanzadas pueden aparecer, como consecuencia de
una necrosis amplia de la zona cartilaginosa del tabique,
la secuela conocida como nariz en silla de montar?'. Tam-
bién es frecuente la aparicion de una sinusitis cronica como
consecuencia de la obstruccidn de los ostium de drenaje'®.

Un 8% de los pacientes pueden desarrollar una tumo-
racion retroorbitaria, a veces por extension de lesiones
sinusales y otras veces por la aparicion de tejido de gra-
nulacién primario en dicha zona'. Un 2% de los pacientes
con GPA pueden debutar con una proptosis secundaria a
la misma'2. Sin embargo, ninglin paciente de nuestra serie
desarrollé enfermedad orbitaria.

Las manifestaciones orales son poco frecuentes en la GPA,
siendo la hiperplasia gingival en fresa la mas caracteristica
de la enfermedad?. Este hallazgo se observd en un solo
paciente de nuestro estudio y constituyé una de las mani-
festaciones observadas en el momento del diagnostico de
la enfermedad, que desapareci6 completamente tras tra-
tamiento médico con inmunosupresores. También pueden
aparecer Ulceras orales profundas en la orofaringe o en la
cavidad oral (mucosa yugal, encias y lengua) encontrados
en dos de nuestros pacientes. La hipertrofia de glandulas
submandibulares y parotideas es muy rara?. Se ha descrito
un caso de hipertrofia de glandula submaxilar como Unica
manifestacion de la GPA'".

Las manifestaciones laringotraqueales son poco frecuen-
tes, siendo la estenosis subglotica la mas habitual. Aparecen
entre el 8 al 23% de los pacientes a lo largo de su evolucion,
constituyendo entre el 1y el 6% la primera manifestacion
de la enfermedad (4% en nuestra serie)?®. Es mas frecuente
cuando el diagnodstico de la GPA se realiza antes de los
20 afios de edad'®. Los pacientes con estenosis subglotica
o traqueal pueden estar asintomaticos en fase iniciales de
la enfermedad, o presentar disnea con el ejercicio, pero
en ocasiones pueden acabar desarrollando una obstruccion
respiratoria aguda?*. Entre un 22 y un 44% de los pacien-
tes con estenosis subglotica tienen una estenosis bronquial
concomitante'. En algunos casos la estenosis subglotica
constituye la Unica manifestacion de la enfermedad, como
ocurrié en uno de nuestros pacientes que debutd a los 70
anos de edad con un estenosis subglotica que preciso la
realizacion de una traqueotomia urgente.

Las manifestaciones faringeas son excepcionales en la
GPA. Se ha descrito un caso de un tumor retrofaringeo como
manifestacion inicial de la enfermedad?®. En nuestro estu-
dio encontramos una tumoracion faringea no obstructiva
asintomatica.

El diagnostico de la GPA se realiza en base a un cuadro
clinico sugestivo (manifestaciones de cabeza y cuello, carac-
teristicas asociadas a afeccion pulmonar y/o renal), siendo
confirmado por un estudio histolégico compatible, esto es:
presencia de vasculitis de pequefos vasos e inflamacion
granulomatosa necrotizante con células gigantes multinu-
cleadas, que pueden aparecer conjuntamente o de forma
aislada. La presencia de ANCA positivos puede contribuir al
diagndstico en los casos histologicamente dudosos.

Los ANCA son anticuerpos cuya diana son dos de los
principales componentes de los granulocitos neutrdfilos: la
serina PR3- y la mieloperoxidasa. Los anticuerpos contra
PR3 son practicamente patognomonicos para GW, mientras
que los anticuerpos antimieloperoxidasa son mas sugestivos
de otras vasculitis primarias necrotizantes, fundamental-
mente en la poliangeitis microscopica?®. Existen dos tipos de
pruebas para detectar ANCA: inmunofluorescencia o ELISA
(«enzime-linked immunosorbent assay»). La inmunofluores-
cencia distingue los anti-PR3 de los antimieloperoxidasa en
funcion del patron de tincion: los primeros se asocian a
cANCA vy los segundos a pANCA™. La deteccién por medio
de ELISA (presencia de anti-PR3 o bien de antimielope-
roxidasa) ofrece una mayor especificidad, pero cuando se
combinan ambos métodos la sensibilidad y la especificidad
para el diagnostico de GPA aumentan hasta un 90 y un 98%
respectivamente?’. Un 10% de los pacientes con GPA pre-
sentan un patron perinuclear en la inmunofluorescencia, y
hasta en un 20% de los pacientes con GPA activa no tratada se
detectan ANCA negativos. Este porcentaje aumenta hasta en
un 30% en las formas localizadas de la enfermedad'>'8. En un
paciente con historia clinica sugestiva y test de cANCA nega-
tivo, la realizacion de estudios seroldgicos seriados puede
finalmente demostrar unos cANCA positivos'®.

Por otra parte, la biopsia de cabeza y cuello que ofrecen
mas posibilidades de diagnostico es la de las lesiones
nasosinusales, ya que permite la toma de muestras amplias
(habitualmente son necesarias muestras mayores de 5mm)
que facilitan la deteccion de lesiones histologicamente
compatibles?®. La biopsia de tejido de granulacién en el
oido medio pocas veces es diagndstica debido a la escasa
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cantidad de muestra obtenida para el diagnostico, salvo
aquellas realizadas en el contexto de una mastoidectomia.
Las biopsias de subglotis tampoco tienen mucha sensibilidad
ya que es también dificil obtener muestras amplias sin
provocar secuelas cicatriciales posteriores. En nuestro
estudio el 50% de las muestras obtenidas confirmaron la
presencia de lesiones histologicas compatibles con GPA,
todas ellas de la mucosa nasal.

La realizacion de pruebas complementarias como la
radiologia de senos, es Util en la evaluacion otorrinolarin-
goldgica inicial ya que algunos pacientes presentan tejido
de granulacion sinusal en ausencia de sintomatologia. Tam-
bién es til en la valoracion inicial del paciente con GPA
o sospecha de la misma, la realizacion de una audiometria
tonal dado que no es raro, como hemos comentado previa-
mente, el desarrollo de hipoacusia neurosensorial bilateral
a lo largo de la evaluacion de la enfermedad's.

La realizacion de una tomografia axial computarizada
(TAC) o una resonancia magnética nuclear (RMN) puede estar
indicada en algunos pacientes segln el lugar de afectacion y
las manifestaciones clinicas del paciente. Los hallazgos mas
habituales en una TAC de fosas y senos paranasales son la
presencia de un edema de mucosa con focos de destruc-
cion 6sea en los senos paranasales (fig. 1), asi como focos
de osteitis esclerosante y engrosamiento 6seo en la misma
localizacion®. En la estenosis subgldtica/traqueal severa la
TAC o la RMN pueden también ayudarnos a evaluar las carac-
teristicas de las lesiones. En pacientes con afeccion de oido
que no responde a tratamiento o ante la presencia de una
paralisis facial, también puede estar indicada su realizacion.

En la tabla 2 se propone un protocolo diagnostico que
creemos Util en la valoracion inicial de un paciente con
sospecha o diagndstico confirmado de GPA.

En general las manifestaciones de cabeza y cuello de
los pacientes con GPA suelen responder bien al tratamiento
inmunosupresor (ciclofosfamida o metotrexato) asociados a
glucocorticoides durante varios meses en fases de actividad
de la enfermedad. Posteriormente, los pacientes precisan
tratamiento de mantenimiento en las fases quiescentes
de la misma, siendo util el metotrexate y la azatioprina,
con bolos frecuentes de glucocorticoides para control de
las reactivaciones'®. También los anticuerpos monoclonales
contra el CD20 (rituximab) pueden ser Gtiles®.

Figura 1 Tomografia axial computarizada: destruccion de
seno maxilar izquierdo.

El tratamiento quirtrgico no cambia la evolucion de la
enfermedad, pero puede contribuir a mejorar las conse-
cuencias de la destruccion de tejido en el area de cabeza y
cuello. Se debe ser muy cauto antes de realizar una indi-
cacion quirtrgica en fase reactivacion de la enfermedad
que puede dar lugar posteriormente a mayores secuelas.
En nuestro trabajo 5 pacientes requirieron tratamiento qui-
rargico por secuelas relacionadas con la enfermedad. A
2 pacientes se les colocd tubos de aireacion transtimpa-
nicos sin complicaciones posteriores, a un paciente se le
realizé una dacriocistorrinostomia y a otros 2 pacientes se
les realizo una traqueotomia por una estenosis subgldtica.

Habitualmente en la perforacion septal no es recomen-
dable la realizacion de tratamiento quirdrgico; sin embargo,
la nariz en silla de montar puede ser intervenida en fase de
remision con buenos resultados?'.

La estenosis subgldtica solo responde a tratamiento
médico en un 20% de los pacientes, precisando en el

Tabla 2 Protocolo de evaluacion de pacientes con sospecha o diagnostico confirmado de granulomatosis con poliangeitis

Tipo de exploracion

Afeccion a descartar o estudio indicado

Examen externo

Otoscopia

Rinoscopia anterior/endoscopia nasal
Exploracion cavidad oral/orofaringe
Exploracion de cuello

Exploracion laringotraqueal

Radiografia de senos

Audiometria tonal

Curvas flujo/volumen

TAC/RMN oido/nasosinusal/laringe/traquea

Sinupatia

Nariz en silla de montar, hipertrofia de glandula parétida o submandibular
Otitis serosa/OMC/tejido de granulacion en oido medio

Costras nasales/perforacion septal/tejido granulomatoso/sinupatia
Gingivitis en «fresa», Ulceras profundas

Hipertrofia de glandula parotida/submaxilar

Estenosis subglotica/traqueal

Hipoacusia transmision/mixta/neurosensorial
Estenosis laringea/traqueal
Casos seleccionados segun sospecha o localizacion de tejido

granulomatoso/valoracion prequirdrgica de lesion de cabeza y cuello

Biopsia de tejido granulomatoso nasosinusal/
oido/subglotis

En casos no confirmados de GPA
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resto la realizacion de tratamiento quirdrgico, bien tra-
queotomia, dilatacion con inyeccion de corticoides, cirugia
laser o en casos severos mediante la realizacion de
una laringotraqueoplastia?®. En nuestra serie, en los pacien-
tes que presentaron una estenosis subglotica se realizd
exclusivamente una traqueotomia por obstruccion severa de
la via respiratoria, sin intentarse la decanulacion dada la
edad avanzada de los mismos.

Se ha descrito la aparicion de tumores malignos en
pacientes con GPA tratados con ciclofosfamida®'. Un
paciente de nuestra serie desarrollé un tumor maligno de
nasofaringe. Desconocemos si pudiese tener relacion con
dicha medicacion.

Conclusiones

Los pacientes con GPA presentan con frecuencia manifes-
taciones de cabeza y cuello. Es necesario realizar una
exploracion sistematica ORL en los pacientes con sospecha
o diagnostico confirmado de GPA que contribuya a la reali-
zacion de un diagnostico precoz de dichas manifestaciones
para evitar complicaciones secundarias que empeoren la
calidad de vida de los pacientes con GPA.
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