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Manifestaciones otologicas como
presentacion inicial de poliarteritis
NOdosa (Reporte de un caso]
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Resumen

La poliarteritis nodosa clasica (PAN) es una vasculitis necrosante generalizada de las
arterias de mediano y pequerio calibre. La etiologia de esta enfermedad es desconocida, la
inctdencia anual es de 0.7 por 100 000 habitantes, con predominio por el género masculino
(relacion hombre.mujer de 2:1), y se presenta entre la cuarta y quinta décadas de la vida. Se
reporta el caso de un paciente masculino de 42 arnos de edad con otitis media serosa e
hipoacusta conductiva como sintomas iniciales de PAN. El pactente inicio su padectmiento
cinco meses previos a su evaluacion médica, con ataque al estado general, pérdida de peso,
odinofagia, tos, hemoptisis ocasional, otalgia izquierda, acifenos, vértigo, hipoacusia
Suctuante y pardlisis facial. Se realizaron diversos estudios que demostraron poliarteritis
nodosa. El proposito de este articulo es describir la presentacion clinica otologica de vasculi-
11s.
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Abstract

Polyarteritis nodosa (PAN) is a generalized necrotizing vasculitis of small and medium
sized artertes. The etiology of this disease is unknown, the annual incidence is 0.7 to per
100 000 habitants, the male.:female ratio is 2.1, with an average age of presentation between

Jourth and fifth decades of life. We report a case of a 42 year-old male who began his clinical
picture 5 months before the first medical evaluation with malaise, weight loss, dysphagia,
cough with hemoptoic sputum, left otalgy, tinnitus, dizziness, fluctuant hearing loss, and facial
paralysts. Diverse tests were made to demonstrate polyarteritis nodosa. The article’s goal is
to describe the otologycal clinical presentation of vasculitis.
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Introduccion

Lapoliarteritis nodosa (PAN) clésicafue descritaen
1866 por Kussmaul y Maier.t Esunavasculitis necrosante
generalizada de | as arterias de mediano y pequefio cali-
bre que afecta alas arterias viscerales. En 1948 Darson
introdujo en la literatura el término de poliangeitis
macroscopica (MPA), denominacion que se empled con
mayor frecuencia que el de PAN clasica, y cuya
diferenciacion histopatol 6gica se establece con base en
¢l tamafio delosvasos sanguineos que afecta. Laetiologia
de esta enfermedad es desconocida, la incidencia anual
esde0.7 por 100, 000 habitantes, predominaen el género
masculino (relacién hombre:mujer de 2:1), se presenta
con mayor frecuencia entre la cuarta y quinta décadas
de la vida.? Existe una asociacion importante entre esta
enfermedad y lainfeccion previapor virus dela hepatitis
B; se ha reportado infeccidn por virus de hepatitis B en
7% delos casosde PAN, y en menor grado por €l virusde
inmunodeficiencia humana (VIH), citomegalovirus
(CMV), parvovirus B-19 o virus de hepatitis C.

El cuadro clinico se caracterizapor pérdidaponderal ,
livedo reticularis, dolor testicular, mialgias, debilidad,
mononeuropatia, polineuropatia e hipertension arterial.
Se asocia con elevacion de azoados debido a afeccion
renal. Se han descrito anormalidades angiogréficas; los
estudios histopatoldgicos de arterias de mediano y
pequerio calibrerevelaninfiltrado de polimorfonucl eares.
Se debetener por |o menostres de estas alteraciones para
sospechar €l diagnéstico de PAN.® El cuadro clinico
depende del 6rgano blanco afectado inicialmente. El
orden de frecuenciade afeccion es: miscul o esguel ético,
64%; rifidn, 60%; sistemanervioso periférico, 51%; tubo
digestivo, 44%; piel, 43%; corazdn, 36%; oidos, 30%;
aparato genitourinario, 25%; sistema nervioso central
(SNC), 22%; ojo, 20%.

La afeccidn otoldgicade la PAN se presenta en 30%
delos casosy la afeccion de nervios craneales en 2% de
ellos(VIly VIII nervioscranedes). Enlaliteraturase han
descrito casos aidlados de PAN con afeccion otol bgica.

El andlisis histopatolégico en etapas agudas de la
enfermedad muestra neutréfilos que invaden todas las
capas de la pared vascular y éreas perivasculares que
finalmente provocan degeneracion de la pared del vaso.
Las células mononuclearesinfiltran a tejido afectado, y

cuando las |esiones evolucionan a estadios subagudos o
cronicos, aparece necrosis fibrinoide que ocasiona
disminucién delaluz delosvasos sanguineos, trombosis,
infarto tisular y hemorragia. Después, lalesion remitey
aparecen depositos de colagena que ocluyen laluz vas-
cular, en ocasiones con dilataciones aneurismaticas de
hasta un cm.

Reporte de caso

Se trata de paciente masculino de 42 afios de edad,
originario y residente de la ciudad de México. Inici6 su
padecimiento cinco meses previos alaeval uacion por e
Servicio de Otorrinolaringologia, con ataque al estado
general seguido de odinofagia, tos con expectoracion
hemoptoicaocasional, otalgiaizquierdasinirradiaciones,
la cual se acompafio de actfenos de tono agudo e
intermitente. A las 48 horas evolucioné con afeccion del
oido contralateral acompafiado de vértigo, sintomatol ogia
neurovegetativa y fluctuacién de la audicion. En la
acumetriase encontrd Rinne positivo derecho y negativo
izquierdo; Schwabach derecho normal, izquierdo
acortado; Weber central. A |a otoscopia se apreciaron
membranas timpanicas integras, hiperémicas, con
presencia de liquido seroso transmembranal y burbujas
en cuadrantes anteriores hipomovilesamaniobras (Figura
1). Serealizo audiometriatona que demostrd hipoacusia
conductiva superficial en frecuencias bajas e
impedanciometria con curvastipo B de Jerger en ambos
oidos.

Figura 1. Imagen otoscopica derecha, donde se observa membrana
timpéanicaintegra, retraida, con pérdidadel reflejoluminosoy presencia
de burbujas transmembranal es.



Ordonez-Garcia Rafael y cols.

AN ORL MEX Vol-49 No. 2, 2004

Figuras 2 y 3. Tomografia computada en cortes coronales, comparativa de oido derecho e izquierdo. Se aprecian datos de alteracion de la
arquitectura de celdillas mastoideas, ocupadas por unaimagen hipodensa que afecta el oido medio y que envuelve la cadena osicul ar, sugerente

de otomastoiditis.

Se colocaron tubos de ventilacién bilaterales, lo que
se relaciond con mejoria parcia de la sintomatologia.
Un mes después se exacerbd el ataque al estado general,
se agrego cefaleafrontal irradiada aregion occipital, de
tipo punzante, intensidad variable e hipertermia de
predominio nocturno de hasta 39.8°C que no cedi6 con
€l uso de antipiréticos.

Evoluciond con mal estado general, y alaexploracion
fisica se encontré con pérdida ponderal de cinco kg (en
los Ultimos tres meses), conjuntivas hemorragicas y
congestion vascular ciliar bilateral, con neovas-
cularizacion en la periferia corneal; presentd simetria
facial enreposo, disminucién delamovilidad delafrente
deladoizquierdo, oclusion ocular izquierdacon minimo
esfuerzo que demostro déficit de dos mmy al maximo
esfuerzo cierre completo comisura bucal con ligera
desviacion hacia la derecha més evidente a maximo
esfuerzo (grado 111 conforme alaclasificacion de House-
Brackmann). Oidos con eritema en pabellon auricular
izquierdo en su polo superior; pabell6n auricular derecho
normal, conductos auditivos externos permeables,
membranas timpanicas integras, hipomdviles, sin
alteracionestransmembranal es, con hipervascularidad en
su periferiay anivel del mango del martillo. Acumetria:
Weber central; Rinne positivo derecho, negativo
izquierdo; Schwabach normal derecho, izquierdo
acortado. Rinoscopia anterior con septum funcional,
cornetes en ciclo, sin descarga por meatos. Cavidad oral
con petequias gingivales. La tomografia computada de
oidos, en la fase simple de cortes axiales, reveld

ocupacion por densidad de tejidos blandos en ambos
oidos, celdillasmastoideas presinusales, de Lenoir y antro
mastoideo, asi como epitimpano (Figuras 2y 3).

El paciente fue hospitalizado para protocolo de
estudio y manejo antimicrobiano de otomastoiditis bi-
lateral, se indicO ceftriaxona via intravenosa; sin em-
bargo, continué con deterioro del estado general y no
fue posible efectuar mastoidectomiadebido aladificultad
paraestabilizar su estado clinico. Se agreg6é hemoptisis,
dolor abdominal, rectorragia y emesis de contenido
gastrico; serealiz6 panendoscopiaque reportd esof agitis
Gl, hernia hiatal, Ulceras piléricas y pancolitis. Se
hemotrasnfundi6 en varias ocasiones.

L os resultados de laboratorio mostraron: fosfatasa
acalina, 363 UI/L; 1gG, 2370 mg/dL ; C3 elevada; BUN,
18 mg/dL; creatinina, 2.9 mg/dL; hemoglobina, 8.7 o/
dL; hematocrito, 27.8 %; leucocitos, 12 200/dL. Se
realizaron dos pruebas de ELISA y Western Blood con
resultado negativo para VIH. El perfil TORCH report6
niveleselevados paraherpes, citomegalovirusy virusde
Epstein Barr.

Evoluciond con dificultad respiratoriaprogresiva, por
lo que se realizé radiografia posteroanterior de térax en
donde se observaron infiltrados pulmonares bilaterales
parahiliares y apicales; en la tomografia computada de
térax se observaron iméagenes hipodensas en el arbol
bronquioal veolar sugerentes de hemorragiapulmonar, por
lo que se inici6 manejo con esteroides, ciclofosfamida,
asi como gammaglobuling, sin tener mejoriaclinica

Los anticuerpos antineutréfilos (ANCAS) y
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Figura 4. Corte histolégico de testiculo tefiido con tricrémico de
Masson (40x). Se observa congestion vascular y lesion segmentaria
(necrosis fibrinoide) de vasos de mediano y pequefio calibre.

anticuerpos antimembrana basal glomerular resultaron
negativospor lo que sedescartd granulomatosi sdeWegener;
posteriormente serealiz6 tomadebiopsiadetesticul o, rifion
y colon. El estudio histopatol6gico mostré testiculo con
|esién segmentariasugerente de necrosisfibrinoide devasos
demediano y pequefio calibre. (Figura4).

La biopsia de rifion demostré proliferaciéon de
semilunas, necrosis focal y depdsitos de fibrina
(glomerulonefritisfocal), ademas esclerosis glomerular
(Figura5); el colon present6 en la capa muscular vasos
de mediano y peguefio calibre con necrosis fibrinoide e
infiltrado inflamatorio linfoplasmacitario.
| R
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(40x). Seobservaproliferacion de semilunas, necrosisfoca y depdsitos
de fibrina (glomerul onefritis focal).

En la Unidad de Cuidados Intensivos el paciente
evoluciond haciael deterioro clinico, desarroll6 SIRPA,
neumonia de focos multiples, insuficiencia renal aguda
secundariaaglomerul onefritis por vasculitis, edema ce-
rebral secundario ahipercapniay acidosis mixta, lo que
culmino en falla organica multiple y muerte. Los datos
de laautopsia fueron compatibles con PAN.

Discusion

Las vasculitis son un grupo de enfermedades
autoinmunitarias caracterizadas por inflamacion y ne-
crosis de vasos sanguineos con diversas formas de
expresion clinica

Generalmente se clasifican de acuerdo a didmetro
de los vasos sanguineos mas afectados, €l tipo de vasos
afectados (arterias, venas o ambas), la presencia o
ausenciade necrosis fibrinoide, infiltrado eosinofilicoy
granulomas extravasculares.*

En algunos casos |l a etiol ogia se debe ainfeccion por
el virus de hepatitis B; infeccion por VIH,
citomegalovirus, parvovirus B-19, virus T-linfotropico
humano tipo I, y virus de hepatitis C.

En la PAN los estudios de inmunofluorescencia
revelan depésito de complejos inmunes dentro de las
paredes de los vasos. Las lesiones son segmentarias y
tienden a afectar areas de bifurcacion arterial.

La angiografia de los 6rganos afectados muestra
pequefios aneurismas, particularmente en las ramas
terminales de |os vasos.

Los neuropatélogos frecuentemente detectan
infiltrado inflamatorio perivascul ar en biopsiade nervios
de pacientes con varios tipos de neuropatias periféricas.

Las lesiones clasicas de PAN consisten en necrosis
fibrinoide que se asocia con infiltrado de células
inflamatorias polimorficas panarteriales. El infiltrado se
compone principamentede células T, CD8y macréfagos,
pero es frecuente encontrar polimorfonucleares que
rodean el &rea de necrosis fibrinoide.

Las manifestaciones clinicas en la mayoria de los
pacientes consisten en sintomas constitucionales. como
debilidad, fiebre, pérdidade peso que se asocian con dolor
como consecuencia de neuropatia periférica, invo-
lucramiento de musculo esquelético, gastrointestinal o
cutaneo. La fiebre no tiene caracteristicas especificas,
puede estar alrededor de 38° o ser mayor de 40°. El
espectro delapresentacion clinicaesvariable, y vadesde
unaenfermedad aparentemente limitada, hastaunafalla
organica fulminante; sin embargo, la mayoria de los
paci entes presentan manifestaciones severasy seencuentra
muy graves a momento de solicitar ayuda médica’®

El oido medio puede estar afectado por la PAN. El
principal sintoma otol égico es pérdidadelaaudicion, la
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cua puede ser conductiva o sensoria . La pardlisis fa-
cial puede estar asociada con la pérdida de audicion.”°

Como hemos sefialado, la diversidad de datos
patolégicos en la PAN y su carécter inespecifico hacen
que el diagndéstico de esta entidad sea pocas veces
relacionado con manifestaciones otoldgicas como
expresion inicial. Como principales 6rganos de choque
se encuentran el sistema musculo-esquel ético, sistema
nervioso periférico y tubo digestivo; la afeccion de los
oidos es tan sdlo de 30% de pacientes con PAN. En €
presente caso, se sospechd de una enfermedad
autoinmunitariasubyacente debido alafaltaderespuesta
al tratamiento conservador con antibiético y
antinflamatorio. No documentamos manifestaciones
gastrointestinales, como infeccién o enfermedad intesti-
nal inflamatoria.

Por lo anterior, debe incluirse a la PAN en el
diagndstico diferencia de pacientes con enfermedad 6tica
de dificil control, asi como otras enfermedades
autoinmunitarias o vasculitis.
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