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Granulomatosis de línea media: propuesta para una
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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 caracterís-
ticas clínicas, nos motivó a realizar esta publicación. Se hace énfasis en la remisión completa hasta
ahora del primer caso, probablemente debido a un fenómeno de inducción de tolerancia por la ciclo-
fosfamida o porque la eosinofilia secundaria al tratamiento pudiera tener un efecto anti-inflama-
torio, como se postula actualmente respecto a los efectos cnzimáticos del eosinófilo en el proceso
inflamatorio. La segunda· paciente se inició como una forma localizada de granulomatosis linfoma-
toide que evolucionó rápidamente a un linfoma intestinal, comportamiento raro en este tipo de pa-
tología, para el cual no tenemos informes en la literatura. Usualmente los pares craneanos que se
afectan son el I y 11,el compromiso del recto externo como ocurrió con el tercer caso es raro y por
ello queremos llamar la atención. Pensamos qu~ la biopsia del septum nasal en las fases iniciales de
cualquier granulomatosis de línea media puede servir de orientación para el diagnóstico, pero en una
forma indirecta porque en ocasiones sólo se encuentran depbsitos de fibrinas y un infiltrado agudo
o crónico de tipo inespecífico) pero teniendo en cuenta la tríada el ínica mencionada anteriormente
el diagnóstico 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 lesión granulomatosa y la vasculitis
leucocito-elástica; si esto no es posible y existe compromiso pulmonar, renal o cutáneo la biopsia de
estos órganos es necesaria para corroborar el diagnóstico e iniciar una terapia adecuada.
Por último tratamos de plantear una clasificación sencHla de las patologías de la línea media sin otro
propósito que ofrecer una mejor comprensión para el diagnóstico.
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El tratamiento a base de ciclofosfamida (Endoxan®) 1OOmg-150mg al día como dosis anti-inflama-
toria, debe mantcnerse en forma permanente hasta 1 año después de entrar el paciente en remisión
aunque 5C encuentre asintomático. De esta manera, se puede intentar suspender la terapia y rcini-
ciarla si existe evidencia de una recidiva.

Palabras claves: granulomatosis, granulomatosis de línea mrdia, granulomatosis de Wegener, granulo-
matosis linfomatoidc, síndrome de línea media, vasculitis.

Introducción

Algunas enfermedades que comprometen la 11-
nea media, podrlan tener una alteración de tipo
inmunol()gico, por la persistencia de un anlígeno
localizJdo o sislcmico que condicione al hués-
ped a producir una respuesta anormal o exage-
rada. En los últimos 15 alios, el avance de la in-
munolog(a en los diferentes campos corno el
humoral, el celular y de la inmunogcnética abren
una perspectiva nueva para poder aclarar en un fu-
turo estos problemas.

Las vasculitis granulomatosas hacen parte de un
grupo de enfermedades que comprometen la IInea
media, ocasionando lesiones destructivas de esta
área (formas localizadas) o generalizándose a
pulmÓn, sistema nervioso, piel o riñones; no se
conoce en la mayoría de los casos su etiopato-
gcnia y tienen un curso crónico; algunas de estas
enfermedades ocasionan destrucción de las pare-
des vasculares, por lo tanto el proceso es de tipo
necrosante. En algunas de estas vasculitis, las cé-
lulas inflamatorios son principalmente neutrófi-
los y eosinófilos.

La respuesta celular se hace a través de linfoci-
tos o macrófagos: estas diferencias en la respuesta
celular condicionan la formación de un grupo
heterogéneo de enfermcdades que, en ocasiones,
hace dificil diferenciar una granulomatosis de
Wcgener de una granulomatosis eosinofltica o
de una P.A.N. (panarteritis nodosa).

No hay evidencias concluyentes sobre las cua-
les se haya podido demostrar una alteración de
tipo humoral o celular o un haplotipo que haga a
un sujeto susceptible de desarrollar algunas de es-
tas enfermedades. Ciertas evidencias indirectas
como la detección de complejos inmunes, C,-C4,

por técnicas de inmunofluorescencia o peroxidasa-
inmunoperoxidasa en los tejidos con estas afeccio-
nes y además, la respuesta al tratamiento con in-
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munosupresores (Pred nisona-Ciclofosfamida-I mu-
ran® ) son algunos de los argumentos para plan-
tear una posible etiologla de tipo inmunológico.
Los interrogantes que nos planteamos son: ¿por
qué la preferencia de estas entidades por afectar la
Ilnea media'. ¿Será que existe algún antígeno en
el huésped que, en presencia de un ambiente
propicio y una predisposición genética, los haga
suceptibles para que la enfermedad se exprese?

Nos ha movido a informar estos tres casos, no
solamente la escasez de información que, sobre
estas formas de presentación, existe en la litera-
tura nacional y mundial, sino además que, en los
tres pacientes, se comprometió el tracto respira-
torio superior, mientras solo en uno se afectó el
pulmón y en ninguno hubo compromiso a nivel
de riñón o de piel ..

El primer caso, que actualmente se encuentra
en remisión desde hace 20 meses, no sabemos si
porque el efecto de la ciclosfamida le indujo tole-
rancia o si la eosinofilia, que desarrolló durante el
tratamiento con ciclosfamida, le ocasionó efectos
anti-inflamatorios. El segundo caso es una gran u-
lomatosis linfomatoide que evolucionó en forma
rápida a un linfoma intestinal. El compromiso in-
testinal de esta patologla es excepcional y más
aún su presentación en forma de un abdomen qui-
rúrgico.

El tercer caso afectó en forma rápida el recto
externo izquierdo con contractura inervacional
del recto medio izquierdo, sin restricción mecá-
nica, hallazgo poco usual en este tipo de pato-
logia.

Reporte de casos

Caso 1.

P.B. Afiliación 170-092470,34 alios, proceden-
te de Barranquilla. La enfermedad se le inició en
enero de 1979 por rihorrea y posteriormente obs-
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trucClon nasal. Consultó a un otorrinolaringólogo
quien le encontró, además,' Icsio~~scostro~as ~ l.e
hizo un diagnóstico de Impreslon: panSInUsltls
(Fig. 1). Se le practicó punción maxilar y trata-
miento con antibióticos; en vista de la poca meJo-
ría se le realizó en noviembre de 1979 procedi-
mi~nto de Caldwell-Luc y etmoidectomía dere-
cha; a pesar de ello, el paciente presentó edema de
la base de la nariz y maxilar, hipertermia y en-
tema; se le practicó biopsia de teiido pericondrial
No. 80-432 (compatible con un tejido fibrohla-
lino y pericondritis crónica). Recibió tratamiento
con csteroides, 30mg/día, con mejoría parcial de
su cuadro cl ínico. En vista de la mejoría, al pa-
ciente le suspendieron los estero id es con reactiva-
ción de su cuadro cl ínico e incremento del eri-
tema y del edema en región maxilar y base de
la nariz, además deformación en silla de montar
de la nariz (Fig. 2). Se le practicó una nueva
biopsia frontal desde piel hasta periostio y se en-
viaron cortes a Bogotá, Cartagena y Barranquilla.
La muestra fue estudiada en Bogotá, en el Hospi-
tal San Juan de Dios, por los doctores Gabriel
Toro y Odilio Méndez, E-80-642 compatible con
angeitis necrolizantc con eosinofilia y reacción
granulomatosa; en Barranquilla, E-80-432, docto-
res Oswaldo Velasco y Alfonso Chinchilla y en
Cartagena, doctor José María Caraballo, quienes
estuvieron de acuerdo con el diagnóstico sugerido
en Bogotá de granulomatosis de Wegener (Figs. 3
y 4), Le complementamos con los estudios de
gabinete y paracltnicos; no encontramos compro-
miso pul manar, renal y cutáneo. Pensamos en la
forma localizada y se le inició tratamiento a base
de 30mg de P.D.N. al día y 1OOmg. de ciclofosfa-
mida (Endoxan® ) al día. Tres semanas después
presentó mejoría franca de su cuadro cl ínico y al
cabo de un año prácticamente se encontraba asin-
tomático. En enero de 1981 el paciente presentó
una eosinofilia del 34% (2.000 en total), que per-
sistió durante todo el año y mejoró al suspender
el Endoxan® (7 de enero de 1982). Después de
20 meses de suspender el tratamiento, el paciente
se encuentra asintomático. Al paciente se le prac-
ticaron pruebas de funcionamiento renal y aná-
lisis de orina cada 3 semanas, no encontrándosele
ninguna complicación. Inicialmente se observó
un aumento de la sedimentación globular de 40-
50 mm por el método de Westergren que se nor-
malizó con el tratamiento.

Como secuela de su enfermedad refiere una hi-
posmia (por alteración vascular del epitelio olfa-
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torio). No se demostró alteración de tipo inmuno-
lógico (Fig. 5).

Caso 2.

M.O. Femenina, 42 años, No. Afiliación 170-
054598, natural de Ciénaga, y procedente de Ba-
rranquiPa. La enfermedad se le inició el. 21 de
diciembre 1982, por rinorrea purulenta bilateral,
recibió tratamiento con antibiÓticos, con poca
mejoría de su cuadro cl ínico; por ello se le prac-
ticó punción del seno maxilar izquierdo, desar;o-
liando un edema facial izquierdo postpunclon.
Posteriormente la paciente continuó con obstruc-
ción nasal cacosmia y rinorrea. A la rinoscopia se
le encontr6 lesiones costrosas y una úlcera a nivel
del cornete inferior izquierdo. Se le practicó la
primera biopsia No. 83-277 que fue reportada
compatible con inflamación crónica de! cornete
inferior (rinitis atrófica). l.as radlograflas de se-
nos paranasales mostraron una opacidad a nivel
de senos maxilares (Fig. 6). En febrero de 1983 se
observó a nivel del paladar un área blanquecina
por lo que se tomó biopsia de dicha lesión (No.
83-447), compatible con un proceso Inflamatoflo
crónico compuesto por linfocltos, hlstlocltos,
células plasmáticas que se distribuían a nivel de
los vasos arteriales y vénulas, necrosis y trombosIS
de algunos vasos, y además formación de granula-
mas compatible con una granulomatosls Ilnfoma-
toide (Fig. 7). Posteriormente, la paciente pre-
sentó una perforación del paladar duro a pesar del
tratamiento instaurado de 1OOmg/d ía de ciclofos-
famida y 30mg/di'a de prednisona (Fig. 8). En
junio de 1983 aparecieron adenomeg,allas cervica-
les de más o menos 2-3 cm., practlcandosele una
biopsia ganglionar (No. 83-1982) compatible con
una hiperplasia linforeticular-linfoma (?).

En vista de la poca mejoría de su cuadro cI í-
nico el Comité Oncológico de la Institución, pen-
sand'o en la posibilidad de un linfoma no Hodgkin
decidió iniciarle tratamiento con el esquema si-
guiente: Ciclofosfamida 'I.OOOmg; Oncovin®2mg.
I.V; Prednisona 60mg/día y Adriamicina 50mg.
I.V. (eO.p.A.).

En junio de 1938 la paciente consulta por do-
lor abdominal tipo cólico, fiebre y vómito de 3
días de evolución. A la paciente se le diagnosticó
un abdomen quirúrgico y se le practicó laparato-
mía. Durante el acto operatorio le encontraron 4
perforaciones en yeyuno, cuyo informe de pato-
logía (No. 83-2206) fue concluyente de un lin-
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fama linfocítico difuso pobremente diferenciado
de intestino delgado. (Fig. 9). Cuarenta y ocho
horas después del post-operatorio la paciente fa-
llece. No se le practicó necropsia.

Caso 3.

D.T. Femenina de 45 años, HC 9057 del Ter-
minal de Barranquilla. L.a enfermedad se le ini-
ció aproximadamente hace 5 meses por rinorrea,
obstrucción nasal y dolor a nivel de seno maxilar
izquierdo. Recibió tratamiento a base de antibiÓ-
ticos con mejoría parcial de su cuadro el ínico. Un
mes después la paciente presentó en forma súbita
dolor ocular izquierdo y parálisis del recto ex-
terno (Fig. 10).

Se le solicitó una tomografia axial computari-
zada (T.A.C.) cerebral que fue reportada como
normal. La paciente se trató con diversos medica-
mentos con poca mejoria de su cuadro e1inieo, en
especial su problema ocular. Fue valorada por el
oftalmólog\>, quien le practicó un "test" de L.an-
caster compatible con una parálisis 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
paraelinicos. La radiografia de tórax y una tomo-
grafia del vértice pul manar derecho, mostró una
imagen numular de más o menos 5 cm con necro-
sis (Figs. 11-12). Fue valorada nuevamente por
el otorrinolaringólogo, quien le encuentra una le-
sión granular en forma de media luna a nivel de la
parte anterior del septum nasal (Fig. 13). Se le
practicó biopsia de esta área que se reportó com-
patible con vasculitis.

El 4 de febrero 1984 se le practicó broncosco-
pia, biopsia, cepillado y lavado.bronquial del sitio
de la masa pul manar. El estudio anatomopatoló-
gico fue de vasculitis de arterias de mediano ca-
libre compatible con una granulomatosis de Weg-
ner; se descartó la posibilidad de un" neoplasia y
de infección por tuberculosis o una micosis pro-
funda. Se le inició tratamiento con 100mg de ci-
clofosfamida al dia y 30mg de prednisona al dia.
A la paciente se le practican controles periódicos
de cuadro hemático, sedimentación globular, aná-
lisis de orina y pruebas de funcionamiento renal
cada 3 semanas. Sólo se ha documentado una se-
dimentación globular "Z" del 65% (normal hasta
el 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 aún la parálisis del VI
par.

A los 3 pacientes estudi,ados no hubo necesidad
de practicarles biopsia renal, porque este órgano
no estaba comprometido. Sólo se demostrÓ com-
promiso pul manar en el caso 3. A ·pesar de que
cada 3 meses en los casos 1 y 2 se tomaron rad io-
grafi'as de torax, no se pudo documentar patolo-
gia de este órgano por 1 allo. En diciembre de
1983 el último control radiológico del caso 1 no
evidenció ninguna alteraciÓn.

Discusión

El espectro de desórdenes que compromcten la
line" media es amplio; hemos tratado de plantear
esta clasificaciÓn de los s{ndromcs de la I (nca mc-
dia con hase en la experiencia sobre 20 casos ob-
servados en diferentes instituciones (Bogotá, Ba-
rranquilla, México)) por los diferentes autores,
con el objetivo de clarificar un poco los diferentes
cuadros cl inicos (Tablas 1 y 2). I_a v"riante limi-
tada de la granulomalOsis de Wegener sin compro-
miso renal o con pocas molestias de tipo sistemá-
tico, fue reconocida inicialmente por Ficnbcrg en
1955 en un editorial que denominó (~ranul()ma-
tosis Pathcrgica (2) y no por I.icbow en 1966 (3).
El término patérgico proviene de patergia que está
definida por Rossle (4) como la totalidad de una
serie de fenómenos mÓrhidos que son producidos
por un estado de reactividad alterada.

La graoulomatosis de Wegencr es una enferme-
dad de causa desconocida. Se reconoció inicial-
mente por la siguiente triada:

1. Vascul it is necrosante granulomatosa que com-
promete el tracto respiratorio alto y bajo; 2. Glo-
merulitis, y 3. Vasculitis generaliada.

En 1955 Fienberg (2,5) describe la forma lo-
calizada de la enfermedad a nivel pulmonar y pro-
pus.) el nomhre de granulomatosis patérgica. En
1966 y 1972, Liebo\V y col. (6) describen la
forma localizada (pulmón, tracto respiratorio
alto) y generalizada.

La enfermedad puede ocurrir a cualquier edad
pero ésta es más comllll en la quinta década de
la vida, siendo el pulmón el órgano principal que
se compromete. Inicialmente la enfermedad
puede ser ilsintomáticrt, pero en una etapa más
avanzada, suelen aparecer síntomas constitucio-
nales tales como fiebre, malestar y pérdida de
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peso (caso 3). En el 61 % de los casos a los 3 meses
dd inicio de la enfermedad existen evidencias de
compromiso nasal o de senos paranasales, como
costras nasales, epistaxis, rinorrca purulenta,
obstrucción nasal, dolor, ulceraciÓn nasal o perfo-
ración, que en muchas ocasiones permite el diag-
nóstico inicial de sinusitis (7,8), como se pudo ob-
servar en los 3 pacientes.

Algunos pacientes, además del compromiso del
lracto respiratorio alto presentan fisuras o úlceras

TABLA 1. Síndrome de línea media

1. VASCULlTIS GRANULOMATOSA

1.1 Granulomatosis de Wegener
1.1.1 Local izada
1.1.2 Generalizada
1.2 Granulomatosis linfomatoide
1.3 Síndromes de sobreposición
2. INFECCIOSAS
2.1 Bacterianas
2.1.1 T.B.C. (Iupus vulgar)
2.1.2 Estafilococcia maligna de la cara
2.1.3 Rhinoescleroma
2.1.4 Lepra
2.1.5 Actinomicosis
2.1.6 Sífilis
2.2. Micosis
2.2.1 Aspergi losis
2.2.2 Aspergiloma de senos paranasalcs y

órbitas del norte del Sudán.
2.2.3 Blastomicosis
2.2.3.1 Suramericana
2.2.3.2 Norteamericana
2.2.4 Coccidioideomicosis
2.2.5 Histoplasmosis
2.2.6 Candidiasis
2.2.7 Rhinosporidiosis
2.2.8 Ficomicosis
2.3 Parasitaria
2.3.1 Leishmaniasis
2.3.2 Miasis
3. NEOPLASICAS
3.1 Linfomas
3.2 Carcinomas de células escamosas
3.3 Rhabdomiosarcomas
4. CRIO-INMUNOGLOBULlNEMIAS
4.1 Tipo II
4.2 Tipo II1
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TABLA 2. Vasculitis granulomatosa

l. VASCULlTIS GRANUI_OMATOSA DI:
LA L1NEA MEDIA

1.1 Granulomatosis dc Wegencr
1.2 Granulomatosjs Jinromatoidc
1.3 Síndrome de sobreposiciÓn
2. VASCULlTIS GRANUI_OMATOSA

EOSINOFI L1CA (S,'ndr"nw de Churg-
Slrauss)

2.1 Local izada
2.2 Gennal izada
3. VASCULlTIS GRANULOMATOSA

SECUNDARIA A MEDICAMENTOS
3.1 L-mctildopa
3.2 Anticonvulsivos
4. VASCULlTIS LOCALIZADA A NIVEL

DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
4.1 Id iopática
4.2 Secundaria a Herpes Zoster
4.3 Linfoma de Hodgkin
5. ARTERITlS GRANULOMATOSA

FAMILIAR
6. VASCULlTIS GRANULOMATOSAS DE

ORIGEN INFECCIOSO
6.1 Bacterianas
6.2 Micóticas
6.3 Parasitarias
7. MISCELANEAS
7.1 Granulomatosis sarcoidal neerotizante
7.2 Vasculitis secundaria afasciitiseosinofílica
7.3 Asociada a enfermendades inflamatorias

del tracto gastrointcstinal (Enfnmedad de
Crohon)

del paladar dul'O. En el 40% a 50% de los casos
existe compromiso pulmonar al inicio y éste se
caractcrila por tos, hemoptisis y dolor loráxico;
en una ctapa tard I'a, existe compromiso pulmonar
en el 83%, las lesiones nodularesdcfinidasde 1cm,
hasta 9cm, son frecuentes y usualmente ml,ltiples
(7,11). (Figs. 11-12).

Estas lesiones pueden cavitarse o confluir. El
infiltrado instersticial difuso es raro observarlo,
éste puede presentarse en forma transitoria, pero
este tipo de lesión se observa más frecuente en la
granulomatosis eosinofílica. Es importante no es-
perar una mejoría de las lesiones numulares pul-
monares en poco tiempo a pesar de un trata-
miento adecuado, pues estas se resuelven en meses
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o años. El compromiso renal es el más frecuente
al inicio de la enfermedad (81 'lo) Y se caracteriza
por hematuria, piuria estéril, cilindros eritrocita-
rios· y hialinos y proteinuria (12). Nosotros no
ohservamos este tipo de compromiso a pesar del
seguimiento que le hemos hecho a nuestros casos,
pero no podemos sacar conclusión al respecto.
Histológicamente la lesión más frecuente es la glo-
merulitis, pero hay reportes en los cuales se des-
criben casos de glomerulonefritis rápidamente
progresiva. Se pueden encontrar lesiones vascula-
res agudas a nivel de las arterias interlobulares o
en las arcuatas, foca les y localizadas a nivel de la
íntima; pocas evidencias de complejos inmunes se
encuentran en estas áreas. Es importante en estos
casos plantear el diagnóstico diferencial con la
P.A.N. (Pananerilis nodosa). Las lesiones cutá-
neas se manifiestan en la mitad de los pacientes y
Se caracterizan por púrpura palpable, pápulas, nó-
duros o lesiones ulceratiYdS simétricas; en estos
casos la vasculitis puede ser leucocitoclástica yes
excepcional encontrar llna lesión granuloma-
tosa (13).

No existe una prueba espedfica de laboratorio
y el diagnóstico se hace por las características
cl¡'nieas y la presencia de vasculitis nccrosante gra-
nulomatosa a nivel del Iracto respiratorio alto y
pulmonar. Hemos observado en 3 casos, especial-
mente en Id etapa temprana a nivel de la línea me-
dia una lesiÓn cxtravdscular compuesta por necro-
sis fibrinoide, depósitos de fibrina, con pocos
polimorfonucleares (casos 1 y 3 de esta serie); por
estos hallazgos hubo necesidad de repetir la biop-
S¡~l en 3 ocasiones, en la Última se encontrÓ una
zona necrÓtica, rodeada por una zona de histio·
citos en empalizada, que simulaba un nódulo reu-
matoide (Caso 1). Estos hallazgos y otros reportes
de la literatura, indican que no es frecuente en-
contrar lesiones de vasculitis granulomatosa a ni-
vel del tracto respiratorio alto en la fase inicial de
esta enfermedad (2).

El compromiso de pares craneanos en la granu-
lomatosis de línea media es poco frecuente; ge-
neralmente se afectan el I y el II par; son pocos
los reportes en los cuales se informa sobre com-
promiso a nivel del VII par y no encontramos nin-
guna información en la que se haya descritu com-
promiso del VI par (14). Las manifestaciunes oto-
lógicas en estas enfermedades, tales como: sordera
de tipo conductivo, otitis media serosa, engrosa-
miento de la membrana timpánica; perforación
de la membrana timpániea y sordera neurosenso-
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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 eosinofílica:

La relación entre alergia y lesiones vasculares
empezó a plantearse en 1925 por Gruber (18),
quien sugirió un nexo entre la panarteritis nodosa
y una respuesta hiperérgica vascular a la infección.
Cohen, Kline y Young (19)en 1937, postularon
que la alergia representada en algunos pacientes
por asma se asociaba a P.A.N. Wilson y Alexander
(20) em 1945, revisaron la literatura hasta esa
época (300 casos), encontrando que el 18%de es-
tos pacientes eran asmáticos.

Rich en 1942 (21) Y 1945 demostró lesiones
vasculares secundarias a sueros extraños y a dro-
gas (sulfonamidas, yoduros, difenil-hidantoinato
sódico) y, junto con Gregory, reprodujo experi-
mentalmente alteraciones vasculares en animales.
En 1951 Churg y strauss (22) reportaron una for-
ma diseminada de vasculitis necrosante en asmá-
ticos. Estos pacientes se caracterizaban por pre-
sentar un cuadro c1(nico febril, hipereosinofilia
hemática y una arteritis necrosante, que compro-
metía varios órganos, los cuales mostraban infil-
tración eosinofílica y granulomas extravasculares.
Al proceso mencionado, estos autores lo clasifica-
ron como una entidad diferente a la P.A.N. En
1957, Rose y spencer (23) analizaron 111 autop-
sias de P.A. N., de las cuales 32 tenían compro-
miso pulmonar y un cuadro cl ínico parecido al
síndrome de Churg-strauss, hallazgo que ilustra
la realativa frecuencia de sobreposición entre
P.A.N. y s.CH.s.; sin embargo, se conceptúan en
la actualidad que estas dos cond iciones patológi-
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
eosinofílicas (24).

La granulomatosis alérgica ocular en sus dos
variantes, la de splendore-Hoeppli y la de Ashton-
Cook (25), que anteriormente se relacionaba con
algunos parásitos y hongos es posible que puedan
representar una for~a limitadade esta patología.
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Nissim y col. (26) reportaron recientemente un
caso de conjuntivitis ocular con manifestaciones
cutáneas compatibles con este síndrome. Las ma-
nifestaciones clínicas pueden ser benignas o mani-
festarse en forma agresiva. El promedio de sobre-
vida es aproximadamel).te de 4.5 años después de
iniciarse Iso signos y síntomas de vasculitis sisté-
mica. Al aparecer la vasculitis, generalmente el
cuadro asmático mejora; cuando el intervalo del
inicio del asma y el de la vasculitis es corto, el
pronóstico es desfavorable. También tienen un
curso desfavorable aquellos casos recurrentes y
cuando existe compromiso de los órganos de los
sentidos.

La afección pulmonar es variada, pues en algu-
nos casos se presenta un cuadro clínico y radio-
lógico de una neumon ía intersticial tipo Loeffler;
a veces, la lesión neumónica puede manifestarse
por "parches" y en ocasiones hay infiltrados de
tipo nodular bilateral, sin cavitación. Estos cam-
bios pueden, después de un período inicial de
mejoría, permanecer estacionarios (24).

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

Las lesiones en piel ocurren en las 2/3 partes y
son polimorfas: la púrpura palpable es la más fre-
cuente, se pueden presentar formas eritemato-
nodulares, máculo-papulares, petequiales, úlceras
e infartos cutáneos. La presencia de lesión cutá-
nea usualmente se asocia con actividad cI ínica,
pero no es causa per se de morbilidad o mortali-
dad (24).

Las lesiones card íacas 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 la P.A.N. (30% de
los casos) (24, 27). Las lesiones que se observan
son vasculitis renal, glomerulonefritis, infiltrados
eosinofílicos de tipo intersticial e hipertensión
arterial.

Kelalis y col. (28), en 1964, publicaron una ca-
su ística de 5 enfermos asmáticos que consultaron
por obstrucción urinaria baja, rápidamente pro-
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gresiva e irritación del cuello vesical, cuyo estudio
histopatológico mostró granulomas alérgicos en
próstata.

Las neuropatías periféricas ocurren en cl60%de
los casos, siendo más frecuentes que la P.A.N.; las
adenomegalias generalizadas son frecuentes. El
examen histológico de estos ganglios puede ser
inespeci'fico1 aún cuando se encuentran les"iones
granulomatosas eosinifílicas.

La granulomatosis linfomatoide (G.L.) Es una
enfermedad que puede afectar numerosos órganos
tales como pulmón, piel, riñón y sistema nervioso
central; se caracteriza por un infiltrado de célu-
las plasmocitoides y linfocitos atípicos con un pa-
trón de inflamación granulomatoso angiocéntrico
y angiodestructivo (Fig. 7), siendo el pronóstico
extremadamente pobre con una mortalidad del
65-90% (29 - 32). Es posible que este tipo de pa-
tología, sea la fase inicial de un linfoma que se ini-
cie en la línea media, siendo la angeitis linfoc(-
tica benigna o reticulosis polimorfa el inicio y el
linfoma la fase tard ía; es importante observar cui-
dadosamente aquellos casos en los cuales el tra-
tamiento a base de ciclofosfamida y prednisona
no logre inducir la remisión y pensar en la posibi-
lidad de un linfoma como sucedió en el segundo
caso. La evolución de una granulomatosis linfo-
matoide a una linfoma, ocurre entre el 5 al13%de
acuerdo con las diversas series reportadas (29 - 31),
pero la evolución a un linfoma intestinal es excep-
cional y más aún el comportamiento tan agresivo
como aconteció con la segunda paciente (Fig. 8).
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Lámina 1 (figuras 1 - 6 )

,NJVt: l.

L I

fig. 1. Caso 1. Radiogr.lffa de senos paranasates. nótese la opa-
cidad de senos maxilares y la destrucción del scptum.

Fig.



Lámina 2 (figuras 7 - 13 )

Fig. 7. Ca~o 2. Granulomatosis linfornatoide. Infiltrado infla-
matorio crónico compuesto por Jinfacitas, histiocitos y células
plasmáticas con distribución an¡.¡iocéntrica y angiodcstructiva.

Fig. 10. Caso 3. P<ldcnte
donde se nota la parálisis del
recto externo izquierdo.

Filo:. 8. C.lSO 2. P,¡cicntc en diciembre de 1982. Aparentemente
no se encuentra lesión en línea media y sus condiciones generales
son aceptables.

Fig. 11. Caso 3. rórax AP. A. Imagen numular a nivel a nivel
del vértil:c del hcmHórax derecho. B. A nivel del segmento apical
dcl16bulo superior derecho un acercamiento. (ver flecha).

Fin. 9. Cdso 2. A Y B. Evolución de granulomJ.tosis Jinfomk
toide a un linfomd intestinal. Cortes diferentes del yeyuno donde
se aprecian linfocito!'. ,Hípicos infiltrando y destruyendo la mucosa
intestinal.

Fi&. 12. Caso 3. Tomo-
~rafía lineal del vértice dere-
cho. Se aprecia la cavitación
central. (ver flecha).

Fig. 13. Caso 3. A nivel
de la parte anterior del sep-
tum nasal se aprecia una le-
sión granuJar en forma de
media luna.
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