presentacion de casos

Granulomatosis de linea media: propuesta para una
clasificacion

ALVARO SALAS MONROY!, LEONARDO DURANZ, JUAN ISAAC NADER3,
ALFONSO CHINCHILLA%, JOSE MARIA CARABALLO?, OSWALDO VELASCOS,

MANUEL GONZALEZ HERAZO7y ANTONIO IGLESIAS GAMARRAS,

La granulomatosis de Wegener localizada es una entidad reconocida a partir de 1955. El no encontrar
un informe en la literatura nacional y pocos reportes en la literatura mundial con estas caracteris-
ticas clinicas, nos motivé a realizar esta publicacién. Se hace énfasis en {a remisién completa hasta
ahora del primer caso, probablemente debido a un fenémeno de induccidn de tolerancia por la ciclo-
fosfamida o porque la eosinofilia secundaria al tratamiento pudiera tener un cfecto anti-inflama-
torio, como se postula actualmente respecto a los efectos enzimaticos del eosindfilo en el proceso
inflamatorio. La segunda- paciente se inicié como una forma localizada de granulomatosis linfoma-
toide que evoluciond rapidamente a un linfoma intestinal, comportamiento raro en este tipo de pa-
tologia, para el cual no tenemos informes en la literatura, Usualmente los pares craneanos que se
afectan son el 1y i1, el compromiso del recto externo como ocurrid con el tercer caso €s raro y por
ello queremos llamar la atencién. Pensamos que la biopsia del septum nasal en las fases iniciales de
cualquicr granufomatosis de Ifinea media puede servir de orientacion para el diagndstico, pero en una
forma indirecta porque en ocasiones sdlo se encuentran depdsitos de fibrinas y un infiltrado agudo
o crénico de tipo inespecifico, pero teniendo en cuenta la triada clinica mencionada anteriormente
el diagnéstico se puede realizar en una fase temprana. En ocasiones, la biopsia de fosa nasal debe rea-
lizarse hasta el periostio para demostrar en una forma evidente la lesion granulomatosa y la vasculitis
leucocito-clastica; si esto no es posible y existe compromiso pulmonar, renal o cutaneo la biopsia de
estos drganos es necesaria para corroborar el diagnéstico e iniciar una terapia adecuada,

Por Gltimo tratamos de plantear una clasificacidn sencilla de las patologias de |a linea media sin otro
propésito que ofrecer una mejor comprension para el diagnostico.
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El tratamiento a base de ciclofosfamida (Endoxa n®} 100mg-150mg al dia como dosis anti-inflama-
toria, debe mantenerse en forma permanente hasta 1 afio después de entrar el paciente en remision
aunque sc encucntre asintomdtico, De esta manera, se puede intentar suspender la terapia y reini-

ciarla si existe evidencia de una recidiva.

Palabras claves: granulomatosis, granulomatosis de linea media, granulomatosis de Wegener, granulo-
matosis linfomatoide, sindrome de linea media, vasculitis.

introduccion

Algunas enfermedades que comprometen la li-
nea media, podrian tener una alteracion de tipo
mmunologlco por la persistencia de un antigeno
localizado o sistemico que condicione al hués-
ped a producir una respuesta anormal o cxage-
rada. En los dltimos 15 anos, ¢l avance de la in-
munologia en los diferentes campos como el
humoral, ef celular y de la inmunogenética abren
una perspectiva nueva para poder aclarar en un fu-
turo estos problemas,

LLas vasculitis granulomatosas hacen parte de un
grupo de enfermedades que comprometen 1a linea
media, ocasionando lesioncs destructivas de csta
arca (formas localizadas) o generalizandose a
pulmén, sistema nervioso, piel o rihones; no se
conoce cn fa mayoria de los casos su ctiopato-
genia y tienen un curso cronico; algunas de estas
enfermedades ocasionan destruccion de las pare-
des vasculares, por lo tanto ¢l proceso es de tipo
necrosante. En algunas de estas vasculitis, las ¢é-
lulas inflamatorias son prlncrpalmcmc neutrofi-
fos y cosindfilos.

La respuesta celular se hace a traves de linfoci-
1950 macrdfagos: eglas diferencias en la resmicsta

munosupresores (Prednisona-Ciclofosfamida-lmu-
ran® ) son algunos de los argumentos para plan-
tear una posible ctiologia de tipo inmunolégico.
Los interrogantes que nos planteamos son: (por
qué la preferencia de ¢stas entidades por afectar la
Iinea media?. ¢Scrd gue existe alglin antigeno en
el huésped que, en presencia de un ambiente
propicio y una predisposicion genética, los haga
suceptibles para que la enfermedad sc exprese?

Nos ha movido a informar estos tres casos, no
solamente la escasez de informacion que, sobre
cstas formas de presentacion, existe en la litera-
tura nacional y mundial, sino ademds que, en los
tres pacientes, se comprometid el tracto respira-
torio superior, mientras solo en uno se afecto el
pulmén y en ninguno hubo compromiso a nivel
de rindn o de piel. ‘

El primer caso, que actualmente se encuentra
en remision desde hace 20 mescs, no sabemos si
poerque ¢f cfecto de la ciclosfamida le indujo tole-
rancia o si la cosinofilia, que desarrolio durante el
tratamicnto con ciclosfamida, le ocasiond efectos
anti-inflamatorios. El scgundo caso es una granu-
lomatosis linfomatoide que evoluciond en forma
rapida a un linfoma intestinal. El compromiso in-
testinal de esta patologia es excepcional y mas




truccidn nasal. Consultd a un otorrinclaringélogo
quicn le encontrd, ademds, lesiones costrosas y le
hizo un diagnoéstico de impresidon: pansinusitis
(Fig. 1}. Se le practicé puncibn maxilar y trata-
micnto con antibioticos; en vista de la poca mejo-
ria, se le realizo en noviembre de 1979 procedi-
miento de Caldwell-Luc y cimoidectomia dere-
cha; a pesar dc cllo, el paciente presentd edema de
la base de {a nariz v maxilar, hipertermia y eri-
tema; se le practico biopsia de tejido pericondrial
No. 80-432 (compatible con un tejido fibrohia-
lino y pericondritis cronica). Recibio tratamiento
con csteroides, 30mg/dia, con mejoria parcial de
su cuadro clinico. En vista de la mejoria, al pa-
ciente le suspendieron los esteroides con reactiva-
citén de su cuadro clinico e incremento del eri-
tema y del edema en region maxilar v base de
la nariz, ademas deformaciéon en silla de montar
de la nariz (Fig. 2). Se le practicé una nueva
biopsia frontal desde piel hasta periostio y se en-
viaron cortes a Bogota, Cartagena y Barranquilla.
La mucstra fue estudiada en Bogotd, en el Hospi-
tal San Juan de Dios, por los doctores Gabriel
Toro y Odilio Méndez, E-80-642 compatible con
angeitis necrotizante con eosinofilia v reaccidn
granulomatosa; en Barranquilla, E-80-432, docto-
res Oswaldo Velasco y Alfonso Chinchilla vy en
Cartagena, doctor José Maria Caraballo, quienes
estuvieron de acuerdo con el diagndstico sugerido
en Bogotd de granulomatosis de Wegener (Figs. 3
y 4). Le complementamos con los estudios de
gabinete y paraclinicos; no encontramos compro-
miso pulmonar, renal y cutdneo. Pensamos en la
forma localizada y se le inicié tratamiento a base
de 30mg de P.D.N. al dia y 100mg. de ciclofosfa-
mida (Endoxan® ) al dia. Tres semanas después
presentd mejoria franca de su cuadro clinico y al
cabo de un afo pricticamente se encontraba asin-
tomatico. En enero de 1981 el paciente presenté
una cosinofilia del 34% (2.000 en total), que per-
sistid durante todo el afio y mejord al suspender
el l:ndoxan®(? de enero de 1982). Después de
20 meses de suspender el tratamiento, ei paciente
se encuentra asintomatico. Al paciente se le prac-
ticaron pruebas de funcionamiento renal vy ana-
lisis de orina cada 3 semanas, no encontrandosele
ninguna complicacion. Inicialmente se observo
un aumento de la sedimentacién globular de 40-
50 mm por el método de Westergren que se nor-
malizd con el tratamiento.

Como secuela de su enfermedad refiere una hi-
posmia {por alteracién vascular del epitelio oifa-
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torio). No se demostré alteracion de tipo inmuno-
i6gico (Fig. 5).

Caso 2.

M.O. Femenina, 42 anos, No. Afiliacion 170-
054598, natural de Ciénaga, y procedente de Ba-
rranquilla. La enfermedad se lc inicid ¢l 21 de
diciembre 1982, por rinorrea purulenta bilateral,
recibié tratamiento con antibidticos, con poca
mejoria de su cuadro clinico; por ello se le prac-
ticd puncion del seno maxilar izquierdo, desarro-
llando un edcma facial izquierdo postpuncion.
Posteriormente la paciente continuo con obstruc-
cién nasal, cacosmia y rinorrea. A ja ringscopia se
le encontrd lesiones costrosas v una Glcera a nivel
del cornete inferior izquierdo. Se le practico la
primera biopsia No. 83-277 que fue reportada
compatible con inflamacién crénica del cornete
inferior (rinitis atréfica). Las radiografias de se-
nos paranasales mostraron una opacidad a nivel
de senos maxilares (Fig. 6). En febrero de 1983 se
observo a nivel del paladar un drea blanquecina
por lo que se tomd biopsia de dicha lesién (No.
83-447), compatible con un proceso inflamatorio
cronico compuesto por linfocitos, histiocitos,
células plasmdticas que se distribufan a nivel de
los vasos arteriales y vénulas, necrosis y trombaosis
de algunos vasos, y ademds formacién de granulo-
mas compatible con una granulomatosis linfoma-
toide {Fig. 7). Posteriormente, la paciente pre-
sentd una perforacion del paladar duro a pesar del
tratamiento instaurado de 100mg/dia de ciclofos-
famida y 30mg/dia de prednisona (Fig. 8). En
junio de 1983 aparecieron adenomegalias cervica-
les de mds o menos 2-3 c¢cm,, practicindosele una
biopsia ganglionar (No. 83-1982) compatible con
una hiperplasia linforeticular-linfoma (?).

En vista de la poca mejoria de su cuadro cli-
nico, el Comité Oncoldgico de la Institucion, pen-
sando en la posibilidad de un linfoma no Hodgkin
decidid iniciarle tratamiento con ¢l esquema si-
guiente: Ciclofosfamida 1.000mg; Oncovin®2mg.
I.V; Prednisona 60mg/dia v Adriamicina 50mg.
V. (C.O.P.A).

En junio de 1938 la paciente consulta por do-
lor abdominai tipo cdlico, fiebre y vémito de 3
dras de cvolucion, A la paciente se le diagnosticod
un abdomen quirlrgico y se le practicd laparato-
mia. Durante el acto operatorio le encontraron 4
perforaciones en yeyuno, cuyo informe de pato-
logfa (No. 83-2206) fu¢ concluyente de un fin-
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foma linfocitico difuso pobremente diferenciado
de intestino dclgado. (Fig. 9). Cuarenta y ocho
horas después del post-operatorio la paciente fa-
llece. No se lc practico necropsia.

Caso 3.

D.T. Femenina de 45 anos, HC 9057 del Ter-
minal de Barranquilla. La enfermedad se le ini-
cié aproximadamente hace 5 meses por rinorrea,
obstruccién nasal y dolor a nivel de seno maxilar
izquierdo. Recibid tratamicnto a base de antibio-
ticos con mejoria parcial de su cuadro clinico. Un
mes después la paciente presento en forma sabita
dolor ocular izquierdo y paralisis del recto ex-
terno (Fig. 10).

Se le solicitd una tomografia axial computari-
zada (T.A.C.) cerebral que fue reportada como
normal, La paciente se traté con diversos medica-
mentos con poca mejoria de su cuadro clinico, en
especial su problema ocular. Fue valorada por el
oftamoélogo, quien le practicé un “test” de Lan-
caster compatible con una paralisis del recto ex-
terno izquierdo. Actualmente la paciente se queja
de astenia, adinamia y pérdida de peso (7 Kg) en
3 meses. Se le realizaron estudios de gabinete y
paraciinicos. La radiografia de térax v una tomo-
grafia del vértice pulmonar derecho, mostré una
imagen numular de mds o menos 5 ¢cm con necro-
sis (Figs. 11-12). Fue valorada nuevamente por
el otorrinolaringdlogo, quien le encuentra una le-
sion granular cn forma de media luna a nivel de la
parte anterior del septum nasal (Fig. 13). Se le
practico biopsia de esta drea que se reportd com-
patible con vasculitis.

El 4 de febrero 1984 se I¢ practicod broncosco-
pia, biopsia, ccpillado y lavado .bronguial del sitio
dc la masa pulmonar. El estudio anatomopatolo-
gico fuc de vasculitis de arterias de mediano ca-
libre compatible con una granulomatosis de Weg-
ner; s¢ descartd la posibilidad de una ncoplasia y
de infeccion por tubcerculosis o una micosis pro-
funda. Sc le inicid tratamiento con 100mg de ci-
clofosfamida al dia y 30mg dc prednisona al dra.
A la pacicnte sc le practican controles periodicos
de cuadro hematico, sedimentacion globular, ana-
lisis de orina y pruebas de funcionamiento renal
cada 3 semanas. Solo se ha documentado una se-
dimentacién globular *“Z” del 65% (normal hasta
¢l 54%), las pruebas renales son normales. Ac-
tualmente la paciente se encuentra en mejores
condiciones generales, mejoria de la cefalea y de
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la vasculitis nasal; persiste alin la paralisis del VI
par.

A los 3 pacientes estudiados no hubo necesidad
de practicarles biopsia renal, porque este organo
no estaba comprometido. Sélo se demostré com-
promiso pulmonar cn el caso 3. A -pesar de que
cada 3 meses en los casos Ty 2 se tomadron radio-
grafias de torax, no sc pudo documentar patolo-
gia dec este 6rgano por 1 ano. En diciembre de
1983 el dltimo control radiolégico del case 1 no
evidencio ninguna alteracion.

Discusion

El espectro de desordencs que comprometen la
[fnea media es amplio; hemos tratado de plantear
esta clasificacion de los sindromes de la Iinca me-
dia con basc en la experiencia sobre 20 casos ob-
servados cn diferentes instituciones (Bogota, Ba-
rranquilla, México)) por los diferentes autores,
con el objctivo de clarificar un poco los diferentes
cuadros clinicos (Tablas 1 v 2}, La variante limi-
tada dc la granulomatosis de Wegener sin compro-
miso renal o con pocas molestias de tipo sistema-
tico, fue reconocida inicialmente por Fienberg en
1955 en un editorial que denomind Granuloma-
tosis Pathergica (2} v no por Liebow en 1966 (3).
El 1érmino patcrgico provicne de patergia que csta
definida por Rossle (4) como la totalidad dc una
scric de fendomenos maorbidos que son producidos
por un cstado de reactividad alterada.

La granulomatosis de Wegener es una enferme-
dad de¢ causa desconocida. Se¢ reconocio inicial-
mente por la siguicnte triada:

1. Vasculitis necrosante granulomatosa que com-
promete ¢l tracto respiratorio alto y bajo; 2. Glo-
merulitis, y 3. Vasculitis gencraliada.

En 1955 Fienberg (2,5) describe la forma lo-
calizada dc la enfermedad a nivel pulmonar y pro-
puse ¢l nombre de granulomatosis patérgica. En
1966 vy 1972, Liebow y col. (6) describen la
forma localizada (pulmén, tracto respiratorio
alto) v gencralizada.

La enfermedad puede ocurrir a cualquicr cdad
pero ésta ¢s mas comun ¢n la quinta década de
la vida, siendo ¢l pulmén el 6rgano principal que
sc  compromete.  Inicialmente la  enfermedad
puede ser asintomadtica, pero ¢n una ctapa mds
avanzada, suclen aparccer sintomas constitucio-
nales talcs como ficbre, malestar y pérdida de
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peso (caso 3). En el 61%de los casos a los 3 meses
del inicio de la enfermedad existen evidencias de
compromiso nasal o de senos paranasales, como
costras nasales, epistaxis, rinorrca purulenta,
obstruccién nasal, dolor, ulceracion nasal o perfo-
racién, que en muchas ocasiones permite el diag-
nostico inicial de sinusitis (7,8), como se pudo ob-
servar en los 3 pacientes.

Algunos pacientes, ademds del compromiso dc!
tracto respiratorio alto presentan fisuras o ulceras

TABLA 1. Sindrome de I{nea media

1. VASCULITIS GRANULOMATOSA

Granulomatosis de Wegener

.1 Localizada

.2 Generalizada

Granulomatosis linfomatoide

Sindromes de sobreposicion

INFECCIOSAS

.1 Bacterianas

1.1 T.B.C. {lupus vulgar)

.1.2 Estafilococcia maligna de la cara

.1.3 Rhinoescleroma

1.4 Lepra

1.5 Actinomicosis

1.6 SiTilis

.2. Micosis

.2.1 Aspergilosis

2.2 Aspcergiloma dc senos paranasales y
Arbitas del norte del Suddn.

2.2.3 Blastomicosis

2.2.3.1 Suramericana

2.2.3.2 Norteamcericana

2.2.4 Coccidioideomicosis

2.2.5 Histoplasmosis

2.2.6 Candidiasis

2?2 T_Rhinnsnaridiasic .

'..A)M—\.—t'-.n

RIRI DI R RS A B RO PO PRI N = o i et i

TABLA 2. Vasculitis granulomatosa

1. VASCULITIS GRANUILLOMATOSA DE
LA LINEA MEDIA

1.7 Granulomatosis dec Wegener

1.2 Granulomatosis linfomatoide

1.3 Sindrome de sobreposicion

2. VASCULITIS GRANULOMATOSA
EOSINOFILICA {Sindromc de Churg-
Strauss)

2.1 Localizada

2.2 Generalizada

3. VASCULITIS GRANULOMATGOSA
SECUNDARIA A MEDICAMENTOS

3.1 L-metildopa

3.2 Anticonvulsivos

4, VASCULITIS LOCALIZADA ANIVEL
DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

4.1 Idiopadtica

4.2 Secundaria a Herpes Zoster

4.3 Linfoma de Hodgkin

5. ARTERITIS GRANULOMATOSA
FAMILIAR

6. VASCULITIS GRANULOMATOSAS DE
ORIGEN INFECCIOSO

6.1 Bacterianas

6.2 Micoticas

6.3 Parasitarias

7. MISCELANEAS

7.1 Granulomatosis sarcoidal necrotizante

7.2 Vasculitis secundaria afasciitiscosinofilica

7.3 Asociada a ecnfermendades inflamatorias

del tracto gastrointestinal (Enfermedad de
Crohon}

del paladar dure. En el 40% a 50% dc los casos
existe compromiso pulmonar al inicio y éste se
caracteriza por tos, hemoptisis y dolor tordxico;
en una ctanatardia. existe compromiso nulmonar




o anos. El compromiso renal es el mds frecuente
al inicio de la enfermedad (81%) y se caracteriza
por hematuria, piuria estcril, cilindros eritrocita-
rios y hialinos y proteinuria (12). Nosotros no
observamos este tipo de compromiso a pesar del
scguimicnto que le hemos hecho a nuestros casos,
pcro no podemos sacar conclusion al respecto.
Histologicamente la lesidon mas frecuente es la glo-
merulitis, pero hay reportes en los cuales se des-
criben casos de  glomerulonefritis rapidamente
progresiva. Sc pueden cncontrar lesiones vascula-
res agudas a nivel de las arterias interlobulares o
en las arcuatas, focales y localizadas a nivel de la

rial son infrecuentes; pero existen algunos infor-
mes en los que el inicio de la enfermedad se puede
presentar con las alteraciones antes mencionadas
y no responden sino al tratamiento a base de
prednisona y ciclofosfamida (14-17).

Vasculitis granulomatosa eosinofilica:

La relacion entre alergia y lesiones vasculares
empez6 a plantearse en 1925 por Gruber (18),
quien sugirid un nexo entre la panarteritis nodosa
y una respucsta hiperérgica vascular a la infeccion.
Cohen, Kline y Young (19)en 1937, postularon
que la alergia representada en algunos pacientes

v L
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Se caracterizan por purpura palpable, papulas, no-
lesiones ulceratiYdS simétricas; en estos
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duros o

casos la vasculitis puede ser leucocitoclistica yes
excepcional encontrar Ilna lesion granuloma-
tosa (13).

No existe una prueba espedfica de laboratorio
v el diagnostico se hace por las caracteristicas
cli'nieas v la presencia de vasculitis nccrosante gra-
nulomatosa a nivel del Iracto respiratorio alto ¥
pulmonar. Hemos observado en 3 casos. especial-
mente en |d etapa temprana a nivel de la linea me-
dia una lesiOn cxtravdscular compuesta por necro-
sis fibrinoide, depodsitos de fibrina, con pocos
polimorfonucleares  (casos 1y 3 de esta serie); por
estos hallazgos hubo necesidad de repetir la biop-
si~len 3 ocasiones, en la Ultima se encontrQ una
zona necrOtica, rodeada por una zona de histio-
citos en empalizada, que simulaba un noédulo reu-
matoide (Caso 1). Estos hallazgos y otros reportes
de la literatura, indican que no es frecuente en-
lesiones de vasculitis granulomatosa
alto en la fase inicial de

contrar a ni-

vel del tracto respiratorio
esta enfermedad (2).

El compromiso de pares craneanos en la granu-
lomatosis de linea media es poco frecuente; ge-
neralmente se afectan el Iy el Il par; son pocos
los reportes en los cuales se informa sobre com-
promiso a nivel del VII par v no encontramos nin-
guna informacion en la que se haya descritu com-
promiso del VI par (14). Las manifestaciunes oto-
logicas en estas enfermedades. tales como: sordera
de tipo conductivo, otitis media serosa. engrosa-
miento de la membrana timpanica: perforacion
de la membrana ftimpaniea v sordera neurosenso-
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Rich en 1942
vasculares secundarias

(21) Y 1945 demostrd lesiones
a sueros exfrafios y a dro-
gas (sulfonamidas, yoduros, difenil-hidantoinato

sodico) y. junto con Gregory, reprodujo experi-
mentalmente  alteraciones vasculares en animales.
En 1951 Churg y strauss (22) reportaron una for-
ma diseminada de wvasculitis necrosante en asma-
ticos. [Estos pacientes se caracterizaban  por pre-
sentar un cuadro cl(nico febril, hipereosinofilia

hematica y una arteritis necrosante, que compro-
metia varios oOrganos, los cuales mostraban infil-
tracion eosinofilica y granulomas extravasculares.

Al proceso mencionado, estos autores lo clasifica-
ron como una entidad diferente a la P.AN. En
1957, Rose y spencer (23) analizaron 111 autop-
sias de P.A.N., de las cuales 32 tenian compro-
miso pulmonar v un cuadro clinico parecido al
sindrome de Churg-strauss, hallazgo que ilustra
la realativa frecuencia de sobreposicion  entre
P.AN. y s.CHs.: sin embargo, se conceptian en
la actualidad que estas dos cond iciones patologi-
cas no son sino los estados opuestos

de una misma
enfermedad continua. los cuales se pueden combi-
nar y cuyas diferencias

netas son: la gran eosinofi-
lia tisular y circulante,

los granulomas intersticia-
les, el constante compromiso pulmonar y asma
bronquial. manifestaciones que se aprecian de una
manera ostensible

en las vasculitis granulomatosas
eosinofilicas  (24).

La granulomatosis  alérgica ocular en sus dos
variantes, la de splendore-Hoeppli v la de Ashton-
Cook (25). que anteriormente  se relacionaba con
algunos pardsitos y hongos es posible que puedan
representar una for~a limitadade esta patologia.
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Nissim y col. (26) reportaron recientemente un
caso de conjuntivitis ocular con manifestaciones
cutineas compatibles con este sindrome. Las ma-
nifestaciones clinicas pueden ser benignas o mani-
festarse en forma agresiva. El promedio de sobre-
vida es aproximadamente de 4.5 afos después de
iniciarse lso signos y sintomas de vasculitis sisté-
mica. Al aparecer la vasculitis, generalmente el
cuadro asmatico mejora; cuando el intervalo del
inicio del asma y el de la vasculitis es corto, el
prondgstico es desfavorable, También tienen un
curso desfavorable aquellos casos recurrentes y
cuando existe compromiso de los érganos de los
sentidos.

La afeccion pulmonar es variada, pues en algu-
nos casos se presenta un cuadro clinico y radio-
l6gico de una neumonia intersticial tipo Loeffler;
a veces, la lesion neumédnica puede manifestarse
por “parches” y en ocasiones hay infiltrados de
tipo nodular bilateral, sin cavitacion. Estos cam-
bios pueden, después de un periodo inicial de
mejorfa, permanecer estacionarios (24).

Muchos de estos pacientes pueden consultar
por dofor abdominal vago, dado que la enferme-
dad produce lesiones granulomatosas alérgicas a
nivel del estdmago, higado, colon, intestino del-
gado, bazo y epiplones. Por ello se han descrito
casos asociados con dlceras gastricas, formaciones
pseudopoliposas a nivel del colon y perforaciones
intestinales con peritonitis (24).

l.as esiones en piel ocurren en las 2/3 partes y
son polimorfas: la parpura palpabie es la mas fre-
cuente, se pueden presentar formas eritemato-
nodulares, maculo-papulares, petequiales, dlceras
e infartos cutdneos. La presencia de lesion cuta-
nea usualmente se asocia con actividad clfnica,
pero nc es causa per se de morbilidad o mortali-
dad (24).

Las lesiones cardiacas se presentan cerca del
30%, pero en autopsia 2/3 de los casos tienen
pericarditis o arteritis coronaria. El compromiso
renal es menos frecuente que en 1a P.A.N. (30% de
los casos) (24, 27). Las lesiones que se observan
son vasculitis renal, glomerulonefritis, infiltrados
eosinofilicos de tipo intersticial e hipertension
arterial.

Kelalis y col. (28), en 1964, publicaron una ca-
suistica de 5 enfermos asmdticos que consultaron
por obstruccion urinaria baja, rapidamente pro-
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gresiva e irritacion del cuello vesical, cuyo estudia
histopatoldégico mostro granulomas alérgicos en
prostata.

Las neuropatias periféricas ocurren en ¢l 60%de
los casos, siendo mas frecuentes que la P.A.N,; las
adenomegalias generalizadas son frecuentes, E|
examen histolégico de estos ganglios puede ser
inespecifico, alin cuando se encuentran lesiones
granulomatosas eosinifilicas.

La granulomatosis linfomatoide (G.L.) Es una
enfermedad que puede afectar numerosos 6rganos
tales como pulmoén, piel, rindn y sistema nervioso
central; se caracteriza por un infiltrado de célu-
las plasmocitoides y linfocitos atipicos con un pa-
trén de inflamacién granulomatoso angiocéntrico
y angiodestructivo (Fig. 7), siendo el prondstico
extremadamente pobre con una mortalidad del
65-90% (29-32). Es posible que este tipo de pa-
tologfa, sea la fase inicial de un linfoma que se ini-
cie en la Iinea media, siendo la angeitis linfoci-
tica benigna o reticulosis polimorfa el inicio vy el
finfoma {a fase tardia; es importante observar cui-
dadosamente aquellos casos en los cuales el tra-
tamiento a base de ciclofosfamida y prednisona
no logre inducir la remision y pensar en la posibi-
lidad de un linfoma como sucedio en el segundo
caso. La evolucion de una granulomatosis linfo-
matoide a una linfoma, ocurre entre el 5 al 13%de
acuerdo con las diversas series reportadas (29-31),
pero la evolucién a un linfoma intestinal es excep-
cional y mds adn el comportamiento tan agresivo
como acontecid con la segunda paciente (Fig. 8).
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Lamina 1 (figuras 1-6 )

fig.

1. Caso 1. Radiogrlffa de senos paranasates.

cidad de senos maxilares v la destruccidn  del scptum.

Fig.

notese

la opa-



Fig. 7. Caso 2. Granulomatosis linfomatoide. Infiltrado infla-
matorio cronico compuesto por linfocitos, histiocitos y células
plasmdticas con distribucién angiocéntrica y angiodestructiva.

Fig. 10. Caso 3. Paciente
donde se nota la paralisis del
recto externo izquierdo.

[ AP I
Fig. 8. Caso 2. Paciente en diciembre de 1982, Aparentemente Fig. 11. Caso 3. Tdrax AP. A, Imagen numular a nivel a nivel
no se encuentra lesién en |'nea media y sus condiciones generales del vértice del hemi-tdrax derecho. B. A nivel del segmento apical
son aceptables. del I6bulo superior derecho un acercamiento. (ver flecha).

Fig. 12. Caso 3. Tomo- Fig. 13. Caso 3. A nivel
Fig. 9. Caso 2. A y B. Evolucion de granulomatosis linfoma- grafia lineal del vértice dere- de la parte anterior del sep-
toide a un linfoma intestinal. Cortes diferentes del yeyuno donde cho. Se aprecia la cavitacion tum nasal se aprecia una le-
se aprecian linfocitos atipicos infiltrando y destruyendo la mucosa central. (ver flecha). sion granular en forma de
intestinal. IR I ey S o LY media luna.
10
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