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Granulomatosis con poliangeitis
orbitaria. Agresividad vasculitica

Orbital granulomatosis with polyanagiitis.
Vasculitic aggressiveness
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RESUMEN

Caso clinico: Mujer de 36 afios con antecedentes de granulomatosis con poliangeitis sin bue-
na adherencia al tratamiento establecido previamente. Se aprecia proptosis, diplopia con
alteracion de la abduccion, elevacion y depresion en ojo izquierdo, sin actividad inflamato-
ria intraocular, ni escleritis. La Resonancia Magnética Nuclear orbitaria evidencia aumento
medial de partes blandas de 3 x 1,2 cm que contacta con el musculo recto interno e inferior
secundario a vasculitis activa.

Discusién: Cuando la granulomatosis con poliangeitis ocupa la cavidad orbitaria se debe reali-
zar un tratamiento agresivo y explicar la importancia del cumplimiento terapéutico, de otra
manera conducira a lesiones irreversibles.
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SUMMARY

Case report: A 36-year-old woman with personal history of granulomatosis with polyangiitis
without good adherence to the treatment previously established. A proptosis, diplopia with
impaired abduction, elevation and depression in the left eye without intraocular inflamma-
tory activity and no scleritis are showed. Magnetic resonance imaging evidenced an increa-
sed medial orbital soft tissue 3 x 1.2 cm which contacts the inner and inferior rectus muscle
secondary to an active vasculitis.

Discussion: When granulomatosis with polyangiitis occupies the orbital cavity, an aggressive
treatment should be performed, and the importance of adhering to the treatment should be
explained, as otherwise it may lead to irreversible damage.
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Fig.1: TAC, corte
axial en region
orbitaria en
donde se observan
signos de

osteitis etmoidal,
ocupacion de

las celdillas
etmoidales y
osteitis de la pared
medial orbitaria
causando
desestructuracion
osea.
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INTRODUCCION

La granulomatosis con poliangeitis (GP)
(conocida previamente como enfermedad de
Wegener) es una vasculitis autoinmune idio-
patica de pequeiio y mediano tamafio, que
puede afectar a multiples 6rganos incluyen-
do oido, nariz, senos paranasales, pulmon y
rifion (1,2). La afectacion ocular varia del
29-58% de los pacientes con diagndstico de
GP, cuando es la unica manifestacion de la
enfermedad puede retrasar el diagnéstico
y tratamiento, existiendo una forma que no
afecta a rifion o pulmoén (3). En cuanto a la
presentacion ocular de la GP mas frecuente es
la escleritis. La afectacion orbitaria de la GP
oscila entre 7-45% segun las series estudia-
das y es el total del 22% de los pacientes con
manifestaciones oculares (4,5). La manifesta-
cion orbitaria suele ser unilateral y se puede
deber a la perforacion de estructuras vecinas
tales como los senos paranasales, la cavidad
nasal o ser originaria de la propia 6rbita.

Cuando existe afectacion orbitaria de la
enfermedad estd asociada con actividad in-
tensa y se debe controlar con tratamiento
adecuado porque de lo contrario se pueden
provocar dafios irreversibles como la compre-
sion del nervio Optico, destruccion y perfora-
cion de tejidos adyacentes incluyendo hueso
y cartilago (6,7), incluso llegando a alcanzar
las meninges (8), asi como la formacion de
tejido fibroso que puede dar lugar a alteracion
permanente de la motilidad extrinseca ocular
al afectar a los musculos extrinsecos (9).

La prevalencia es de 0,4 casos por 100000
habitantes, con predominio por el sexo mas-
culino y de la raza caucéasica. En cuanto al
diagnostico y clasificacion de la GP, se basa
en el cumplimiento de por lo menos 2 de los 4
criterios consensuados por el Colegio Ameri-
cano de Reumatologia desde ya hace algunos
aflos: inflamacion nasal u oral, radiografia de
torax anormal que muestre nddulos, infiltra-
dos o cavidades, sedimento urinario con he-
maturia microscopica o cilindros hematicos
presentes, o datos histolégicos tras biopsia de
inflamacién granulomatosa de la pared arte-
rial, area perivascular o extravascular (10,11).

El caso que se describe a continuacion
diagnosticado de GP realiza multiples compli-
caciones generales, el tratamiento establecido
previamente y la adherencia al tratamiento
por parte de la paciente fue insuficiente para
frenar la actividad inflamatoria causando gra-
ve afectacion orbitaria.

CASO CLINICO

Paciente mujer de 36 afios de edad, diag-
nosticada 7 afios antes de GP, tras realizar debut
con afectacion de vias respitarorias altas, dolo-
res articulares rodillas, tobillos, manos, codos
y hombros, fiebre elevada y otalgia izquierda,
tras el ingreso se establece el diagnostico de
GP cumpliendo criterios diagnodsticos de la
misma tras biopsia positiva de senos parana-
sales de vasculitis, c-ANCA positivo anti PR3
(1), lesion abscesificada pulmonar derecha,
desestructuracion de los cornetes nasales con
signos de osteitis maxilar y esfenoidal, ocupa-
cion de las celdillas etmoidales y osteitis de la
pared medial orbitaria causando desestructura-
cion 6sea como se visualiza en la Tomografia
Axial Computerizada (TAC) orbitaria de 2011
(fig. 1). Diagnosticada previamente en otro
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centro de escleritis en ojo izquierdo (OI). Con
mala adherencia a los tratamientos estableci-
dos con anterioridad. Refiere antecedentes fa-
miliares de hermana afecta de PG e insuficien-
cia renal cronica que requiri6 trasplante renal
y madre con artritis reumatoide.

Acude a nuestro centro por proptosis, do-
lor ocular y diplopia progresiva de varios me-
ses de evolucion.

A la exploracion ocular se aprecia agude-
za visual de 0,9 bilateral, segmento anterior
sin datos de actividad actual, tonometria de
aplanacion por Goldmann de 12 mmHg bi-
lateral, OCT y funduscopia bilateral normal
(fig. 2), ptosis palpebral, proptosis, motili-
dad extrinseca con importante afectacion a la
abduccion, elevacion, depresion y leve en la
aduccion del OlI, ortoforia de cerca y lejos en
posicion primaria de la mirada, diplopia en el
resto de los movimientos.

Se le solicita RMN, observando desestruc-
turacion en fosa nasal izquierda con ausencia
de cornete inferior y medio, ocupacion de
celdillas etmoidales y del seno esfenoidal por
tejido de partes blandas, otitis y mastoiditis.

En la 6rbita izquierda existe un tejido de
partes blandas que ocupa la vertiente medial
de 3 x 1,2 cm que empuja y contacta con el
musculo recto interno e inferior (fig. 3).

Se inicia ciclo terapéutico con bolos endo-
venosos de ciclofosfamida, metotrexato, au-
mentando dosis de prednisona oral, sulfame-
toxazol, calcio y vitamina D hasta conseguir
estabilidad de cuadro orbitario.

A los tres meses del inicio de dicho trata-
miento en la exploracion se evidencia desa-
paricion de la ptosis palpebral, alteracion por
fibrosis residual de la motilidad extrinseca
ocular con movimientos afectados sin diplo-
pia en posicion primaria de la mirada y enof-
talmos residual (fig. 4).

DISCUSION

Las manifestaciones oftdlmicas se pueden
dividir dos categorias, aquellas que son conti-
guas como resultado de un pseudotumor, abs-
ceso orbitario, celulitis y obstruccion de vias
lagrimal secundario a una sinusitis granulo-
matosa de larga duracion o las que afectan de
manera focal (12,13).
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Fig. 2:
Retinografia de
ambos ojos. No
se visualizan
datos sugerentes
de compresion
posterior del
globo ocular, ni
del nervio dptico

Fig. 3: a) RMN
corte coronal

T1. Se visualiza
lesion adyacente
al globo ocular
que contacta con
el musculo recto
interno e inferior
izquierdos. b)
RMN T2 corte
axial a nivel
orbitario en
donde se puede
observar la lesion
que llega hasta el
espacio retroconal
y ocupa celdillas
etmoidales,
empuja el globo
ocular provocando
exoftalmos
secundario.
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Fig. 4: Se
visualiza
alteracion en

la motilidad
extrinseca de OlI:
a) abduccion,

b) elevacion,

¢) depresion y

d) aduccion,

con enoftalmos
residual pero
ortoforia en
posicion primaria
de la mirada de
Ol tras el control
de la actividad
inflamatoria.
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La ptosis enmascara la diplopia presenta-
da por la paciente, y referida por ella sorpren-
dentemente con normalidad por una posible
escleritis recidivada. En el momento de la
exploracion a la llegada a nuestra consulta no
presenta dolor ocular por lo que no lo habia
tomado en consideracion para acudir antes.

Este caso es una enfermedad vasculitica
que afecta a multiples o6rganos, pero existe
una forma de enfermedad, que no afecta al ri-
fién o pulmon (3), debiendo de estar en alerta
y pensar en ella en el diagnostico diferencial
cuando se presente como pseudotumor orbi-
tario sin ninguna otra manifestacion sistémi-
ca (14).

El anticuerpo citoplasmatico antineutrofi-
lo (ANCA) contra la proteinasa 3 (PR3) se ha
convertido hoy dia en un marcador serologico
con una sensibilidad muy elevada, sirviendo
de gran ayuda para el diagnéstico de la vascu-
litis causada por la GP (15).

La paciente se adhiere poco al tratamiento
establecido con anterioridad, lo que provoca
destruccion de tejidos orbitarios de forma
progresiva. Es fundamental que el paciente
comprenda la seriedad de las complicacio-
nes sistémicas que pueden acontecer y de la
importancia de que tome el tratamiento, aler-
tando de las posibles alteraciones que pueda
percibir antes de su revision habitual.

10.

11.

12.

13.
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