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Sindrome de Garcin- Guillain como manifestacion
de una granulomatosis de Wegener
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El compromiso de los pares craneanos en la granulomatosis de Wegener generalizada (G.W.G.) no es
usual; cuando se afectan, casi siempre se observaen el | y el l par,

Queremos resaltar el compromiso del VI par como una manifestacidn casi inicial de la G.W.G. y pos-
teriormente, el compromiso de casi todos los pares craneanos, desde el | al X1, en forma ipsilateral
(Sfndrome de Garcin-Guillain) secundaria a una masa de tejido blando que erosiond la region poste-
rolateral de la érbita, el ala mayor del esfenoides y la fosa infratemporal izquierda, destruyendo par-
te del clivus, dorso de la silla turca, dpex petroso y cuerpo del esfenoides, comprometiendo de esta
manera los pares craneanos a su salida de la base del crdneo,

Es el primer caso de la literatura médica en el cual la granulomatosis de Wegener se manifiesta como
un sindrome de Garcin-Guillain. Ademds, queremos resaltar’la hemicrdnea severa que tuvo la pa-
ciente con poca respuesta a los analgésicos y anticonvulsivos; la naturaleza agresiva de la enferme-
dad y la poca respuesta al tratamiento convencional a base de ciclofosfamida-prednisona.

Palabras ¢laves: granuioma letal de linea media, granulomatosis de Wegener, granulomatosis linfo-
matoide, nervios craneales, granuloma eosinofilico, ciclofosfamida, prednisona

Introduccion

La granulomatosis de Wegener hace parte de un
grupo de enfermedades gque comprometen lalinea
media, ocasionando lesiones destructivas de esta
area (forma localizada); no se conoce, en la mayo-
ria, su etiopatogenia y tienen uncurso crénico. Al-
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gunas de estas enfermcdades ocasionan destruc-
cion de las paredes vasculares, por lo tanto el pro-
ceso es de tipo necrosante.

Algunas enfermedades que comprometen la |-
nea media podrian tener una alteracion de tipo in-
munolégico, ya sea por la persistencia de un anti-
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geno localizado o bien sistémico que condicione  tensifica sibitamente y la paciente presenta diplo-
al huésped a producir una respuesta anormal o pia y pardlisis de nervio motor ocular izquierdo
exagerada. La respuesta celular se hace a través de  (Fig. 1). Las radiografias del canal auditivo inter-
finfocitos o macrofagos; estas diferencias en [a res-
puesta celular condicionan la formacién de un
grupo heterogéneo de enfermedades que, en oca-
siones, hace dificil diferenciar una granulomatosis
de Wegener de una granulomatosis eosinofilica o
de una panarteritis nodosa.

El objetivo de informar este caso, se debe a que
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foresis de proteinas, perfil tircideo, todos son ne-
gativos o normales y la velocidad de sedimenta-
cidén Z 65% , (normal hasta 54% ).

Con base en los resultados anteriores v en la
evolucidn clinica de [a paciente se hace el diagnés-
tico de granulomatosis de Wegener inicidndole
tratamiento con ciclofosfamida 100 mg/dra.
Se le practicaron controles periddicos de he-
mograma, prucbas de funcion renal, analisis de
orina, los cuales fueron normales; la velocidad de
sedimentacion Z permanecid siempre ligeramente
elevada, A finales de enerof84, la paciente empe-
z4 a experimentar mejoria de su dolor oftdlmico
v de la hemicara izquierda. El 4 de febrero, se
practico broncoscopia, biopsia, cepillado y lavado
bronquial del sitio de la masa pulmonar.

El estudio anatomopatologico documentd lo si-
quiente: {Fig. 3A) Panoramica 2.5 x 10. Biopsia
de pulmdn y mucosa bronguial. A nivel intrapul-
monar s¢ observa un marcado infiltrado que rodea
pequenos vasos {Fig. 3B 10 x 10). Mucosa bron-
quial v fragmento de parénquima pulmonar en
donde se observa pequeno vaso rodeado de linfo-
citos con marcada extravasacion de eritrocitos
(Fig. 3C 45 x 10). Se observa parénquima pulmo-
nar y arteriolas con marcado infiltrado linfocita-
rio insinudndose la formacién de pequefio granu-
loma, dado por la presencia de células epitelioi-
des. No hay células gigantes ni dreas de necrosis. Se
aprecia discreta extravasacidn eritrocitaria (ver
flechas).

El To. de abril/84, la paciente consultd a emer-
gencia por un c¢uadro agudo de hipotension arte-
rial y bradicardia. Se tomé electrocardiograma y
un Rx de térax donde se aprecia una cardiomega-
lia grado 1l e infiltrado basal derecho {Fig. 2B).
Se practico ecocardiograma (Fig. 2C) comprobadn-
dosele un derrame pericdrdico de tamafo modera-
do (300ml) disminucidn global de fa funcidn ventri-
cular por probable miocardiopatia y dilatacion de
cavidades izquierdas; se digitaliza y se prescribe
diuréticos. Se hospitaliza en la unidad de cuidados
intensivos durante 5 dras; a las 48 horas de su in-
greso, se nota disfonra, disfagia, hemicranea iz-
guierda, desviacion de la lengua hacia la derecha,
desviacion de la dvula, mareos, vértigo, nistagmus,
dificultad en la modulacidn de las palabras, oftal-
maoplegia total, secreciones laringeas abundantes
y espesas, 1os seca, , ademas, un sedimento urina-
rio con hematuria, cilindruria y leucocituria; fue
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evaluada por un neurdlogo, quien evidencid com-
promiso del 11, IV, V, VI, VIII, 1 X, X, XIi del la-
do izquierdo (Sindrome de .Garcin-Guillain) se-
cundario a la granulomatosis de Wegener; se orde-
na escanografia de base de cerebro y retroorbita-
ria donde se encontrd una masa de tejido blando
erosionando la base del craneo, especialmente |a re-
gion posterolateral de la orbita, el ala mayor del
esfenoides v la fosa intratemporal izquierda; des-
truyendo parte del clivus, dorso de fa silla durca,
dpex petroso y cuerpo del esfenoides (Fig. 4A,
B,C).

Fig. 2. A- Torax AP.
Imagen numular a ni-
vel del vértice del he-
mitérax derecho,

B- Mdltiples imdgenes
numulares a nivel de
ambos hemitérax {fle-
cha). Cardiomegalia
grado {1l e infiltrado
basal derecho.

C- Ecocardiograma.
Derrame pericardico de
méds o menos 300ml;
dilatacidon decavidades
izquierdas.

La paciente se estabiliza de su cuadro cardiaco
pero continlia con el compromiso neurolégico. El
23-1V-84, se e practicd una laringoscopia indi-
recta y se le observéd hipomovilidad de ambas
cuerdas vocales, secrecion mucopurulenta que
ocupa glotis v bordes libres de cuerdas vocales,
compatible con [esiones granulomatosas asociadas
a candidiasis; se le inicia tratamiento con ketoco-
nazol y se le suspende la ciclofosfamida. Se da de
alta, el 14 de mayo/84, estabilizada de su patolo-
gia cardiovascular pero persistiendo la neuroldgica
y la evolucion de la granulomatosis de Wegener la
cual se generalizé a sistema nervioso central, trac-
to respiratorio alto, bajo y rifion.

El 15 de junio/84, es vista en consulta externa
donde se encuentra en mal estado general, disnei-
ca, enflaguecida en grado extremo, se le ordena
nueva radiografia de torax que mostro fa presen-
cia de nuevos granulomas pulmonares (Fig. 2B), y

V77



compromiso renal caracterizado por hematuria ci-
lindruria y albuminuria; y secrecidn de costras va-
ginales. Se le reinicia tratamiento con ciclofosfa-
mida pero la paciente fallece el 30 de junio/84.
No se le pudo practicar necropsia.

Discusion ,

El espectro de desordenes que comprometen la
Ifnea media es amplio. La variante limitada de la
granulomatosis de Wegener sin compromiso renal
o con pocas molestias de tipo sistémico fue reco-
nocida en 1955, por Fienberg quien describe la
forma localizada de la enfermedad a nivel pulmo-

3. NEOPLASICAS

3.1 Linfomas
3.2 Carcinomas de células escamosas
3.3. Rhabdomiosarcomas

4. CRIO-INMUNOGLOBULINEMIAS

4.1 Tipo Il
4.2 Tipo I

En 1966 y 1972, Liebow y col (3, 4) describen
ia forma localizada {pulmén, tracto respiratorio
alto) y la forma generalizada.

La enfermedad puede ocurrir a cualguier edad

nar y propuso ¢l nombre de granulomatosis patér-

gica (2} (Tabla 1). pero é€sta es mas comun en la quinta década de la

vida. Inicialmente, la enfermedad puede ser asin-
tomatica, pero en una etapa mds avanzada, suelen
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y es excepcional encontrar una lesion granuloma-
tosa (12), no hubo compromiso cutineo en esta
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otitis media serosa, engrosamiento de la membra-
na timpanica, perforacién de la membrana timpa-
nica y sordera neurosensorial, son infrecuentes;
pero existen algunos informes en los que el inicio
de la enfermedad se puede presentar con [as alte-
raciones antes mencionadas y no responden sino
al tratamiento a base de ciclofosfamida y predni-
sona (16, 19).

Finalmente, queremos resaltar que el inicio de
la sintomatologia afecto primero el VI par izquier-
do, posteriormente, en forma progresiva, afecto
ios pares I, IV, VHI, IX, X, XI, XII del mismo
lado. Tardiamente, relacionado con una disminu-
cion de su nivel de conciencia, aprecio el compro-
miso de los nervios oculomotores del fado izquier-
do. No presentd en ningdn momento ComMpromiso
de la motilidad vy la sensibilidad de sus extremida-
des. Con relacidon al compromiso de los pares cra-
neanos |, 1l y VI, no se observd atrofia dptica,
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