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RESUMEN.

Titulo. “MANEJO DE PACIENTES CON ESTENOSIS SUBGLOTICA SECUNDARIA A
GRANULOMATOSIS CON POLIANGITIS, EXPERIENCIA EN EL INSTITUTO NACIONAL
DE ENFERMEDADES RESPIRATORIAS, ESTUDIO DE 10 ANOS “

Introduccidon. Granulomatosis con poliangitis (GPA) es una vasculitis sistémica primaria
cuyos criterios diagnosticos estan establecidos, por el Consejo del Colegio Americano de
Reumatologia del 2012 y por los Criterios de Chapel Hill.

Estenosis subglética (ES) ocurre hasta en el 20% de los pacientes con GPA. En general
el tratamiento médico no ha resultado efectivo y se ha reportado que el 50% de los
pacientes requieren traqueostomia como parte del tratamiento quirdrgico. No
encontramos en la literatura consenso sobre el tratamiento de esta patologia.

Objetivo. Analizar la experiencia en el tratamiento, revisiéon del tipo de terapéutica,
porcentaje de decanulacién, numero de procedimientos por paciente, evolucion
sintomatica, asi como caracteristicas generales de los pacientes con estenosis subglética
secundaria a GPA.

Material y métodos. Dieciséis pacientes diagnosticados con GPA vy tratados por
estenosis subglotica en un periodo de 10 afios. Se recabaron datos de expedientes
clinicos sobre edad, género, sintomas generales, de otorrinolaringologia, tipo de GPA,
clinica y grado de severidad de estenosis, métodos diagndsticos, tipo de tratamiento,
evoluciébn de los sintomas, decanulacién, numero de procedimientos. Ademas se
revisaron las tomografias de cuello previas a la ultima cirugia con el programa MagicWeb.
Todos los resultados se desarrollaron de manera descriptiva.

Resultados. 16 pacientes con diagnostico de ES secundario a GPA (15.8%) de 101
pacientes con diagnéstico de ES de la base de datos del Instituto, 11 corresponden al
género femenino (69%) y 5 al masculino (31%). La edad media fue de 43.3 afios. Tipo de
GPA: 87.5% localizada, 12.5% a GPA generalizada. 22 biopsias realizadas. En 10 afios
se llevaron a cabo 43 procedimientos quirtrgicos en el Instituto, con una media de 2.7
procedimientos por paciente; 86% por medio de microlaringoscopia directa (MCLD), vy
14% de los procedimientos fueron abiertos. S6lo 3 traqueostomias fueron realizadas en
10 afios, 2 de ellas en un paciente; 3 pacientes fueron decanulados y 1 paciente en
protocolo de decanulacion, con cierre de estoma posterior al estudio. En 5 pacientes no
encontramos datos de estenosis subglotica por NFL en dltima consulta, es decir en el
30% del total de pacientes.

Conclusiones. En nuestra experiencia en el manejo endoscépico de la estenosis
subgldtica a través de MCLD vy reseccion con laser ha resultado favorable. Sugerimos
realizar estudios complementarios de valoracién pre y posquirtrgica. Proponemos llevar a
cabo el manejo endoscopico de primera instancia en los pacientes, siempre que no se
considere emergencia respiratoria. Es necesario realizar estudios prospectivos que
permitan desarrollar un algoritmo de manejo quirdrgico en este tipo de pacientes.

Palabras clave. Estenosis subglotica. Granulomatosis con poliangitis. Vasculitis
sistémicas primarias. Microlaringoscopia. Cirugia abierta. Decanulacion.



ANTECEDENTES.
VASCULITIS:

Vasculitis se denomina a la inflamacion de las paredes de los vasos sanguineos.
Existen muchas clasificaciones de vasculitis dependiendo la etiologia, el tamafio de los
vasos que se afecten, si son secundarias a una enfermedad de base o si presentan algun

anticuerpo positivo en estudios de laboratorio.

La clasificacion ofrecida en los Criterios de Chapel Hill (CHCC) 2012, se basa en la
etiologia infecciosa y no infecciosa: vasculitis infecciosa como aortitis sifilitica y la
producida por ricketsias, y aspergillus sp por mencionar algunos ejemplos.

Las vasculitis de tipo no infecciosa pueden ser primarias (VSP) o secundarias. Las
vasculitis sistémicas secundarias tienen origen en algun padecimiento autoinmune, como
en el caso del Lupus, a diferencia de las vasculitis sistémicas primarias (VSP) cuya
etiologia aun no esta identificada. Actualmente se pueden dividir dependiendo si son
vasculitis asociadas a anticuerpos contra citoplasma de neutréfilos (VAA) como lo es el
caso de Granulomatosis con poliangitis (GPA), poliangitis microscépica (PAM) y Churg

Strauss.

Los datos registrados sobre epidemiologia de VAA han sido tomados en su mayoria en
poblaciones de ascendencia europea en los ultimos 20 afios y existe un amplio consenso
en que las VSP de pequefios y medianos vasos (se incluyen GPA, Churg Straus,
poliarteritis nodosa, poliangitis microscopica), tienen una incidencia global anual de
aproximadamente 10-20/millén, con edad pico de aparicion de 65-74 afios,'>617:18:19.20
La clasificacién se basa en el calibre de los vasos sanguineos involucrados, vasculitis de
grandes, de medianos o vasculitis de pequefios vasos.
Sin embargo es importante aclarar que las tres categorias mayores pueden afectar
cualquier tamafio arterial; en otras palabras, las vasculitis de grandes y medianos vasos
podran afectar, eventualmente pequefios vasos.
Brevemente se definirdn y ejemplificaran cada una de ellas:
e Vasculitis de grandes vasos: se conocen dos variantes

- Arteritis de Takayasu (AT)

- Arteritis de Células Gigantes (ACG)
Los grandes vasos, en el consenso, son: la aorta, sus ramas mayores y Sus venas
analogas. No incluyen arterias viscerales principales y venas con sus principales ramas

(por ejemplo, vasos intra-renales que son vasos medianos).



e Vasculitis de medianos vasos

Se definen como vasos medianos a aquellos que afectan preferentemente arterias
viscerales principales y sus ramas. Cualquier tamafio arterial pudiera estar
comprometido.
Las variantes mayores son:

- Poliarteritis Nodosa (PAN)

- Enfermedad de Kawasaki
El comportamiento de la Vasculitis de mediano vasos (VMV) es mas agudo y necrosante
gue en las vasculitis de pequefos vasos (VPV).
La PAN es arteritis necrosante de las arterias de mediano o pequefio calibre, sin
glomerulonefritis 6 vasculitis de arteriolas, capilares o vénulas, no se asocia con auto-
anticuerpos anti citoplasma de neutrdéfilo (ANCAS). La acotacion en relaciéon a los ANCAS
es un importante cambio con relacion a la nomenclatura de 2004, dicha anotacion es
importante, porque PAN puede comportarse histologicamente indistinguible de las
vasculitis asociadas a ANCAS (VAA).
La enfermedad de Kawasaki, por su parte, es una arteritis asociada al sindrome linfoide
muco-cutaneo y afecta predominantemente arterias de mediano y pequefio calibre. Existe
compromiso marcado de las arterias coronarias. También pueden afectarse la aorta y los

grandes vasos. Generalmente ocurren en nifios.

Ver anexo 2. Clasificacion de las vasculitis segun la conferencia de consenso de Chapel
Hill.
GRANULOMATOSIS CON POLIANGITIS

PERSPECTIVA HISTORICA:

La Granulomatosis de Wegener (GW), a partir del 7 noviembre del 2010, cambid su
nomenclatura a Granulomatosis con Poliangitis (GPA), por el consenso del Colegio
Americano de Reumatologia®.

Fue descrita por primera vez como una variante de poliarteritis hodosa por Klinger en
1931. A Friedrich Wegener se le acreditan las primeras descripciones histopatolégicas de
la enfermedad, publicadas en 1936 y 1939.° El término Granulomatosis de Wegener fue
acufiado por Godman y Churg en 1954°, quienes definieron por primera vez los criterios

clinicos y patoldgicos para la enfermedad sistémica: lesiones granulomatosas



necrotizantes en tracto respiratorio, vasculitis y glomerulonefritis, a lo que llamaron triada
de Wegener. En 1985 se dio un gran avance en el diagnéstico con el descubrimiento de
autoanticuerpos, anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA), cuya presencia, en la
actualidad, se relaciona con actividad de la misma. Estudios posteriores confirmaron la

especificidad de la anti- proteinasa 3 (anti-PR3) para su diagndstico y tratamiento®.
EPIDEMIOLOGIA:

La incidencia de GPA ha sido estimada aproximadamente en 1-3/casos por millon. Afecta
a hombres y mujeres por igual®, la edad en la que se realiza el diagndstico oscila entre 20-

40 afios, con rango de edad entre 8-99 afos.

Flores-Suérez et al, reportaron una serie en México, en el afio 2007, de 65 pacientes con
diagnéstico de GPA desde 1978*.

Podemos mencionar que GPA tiene prevalencia e incidencia variable, pero en general

parece vinculado a la localizacién geogréfica y el origen étnico.*

Este padecimiento predomina en caucasicos, no en orientales y desconocido en
poblaciones de razas no blancas®. En la literatura mexicana no hay reportes sobre
incidencia o prevalencia de este padecimiento y menos aun, revisiones sistematicas de

pacientes con GPA y estenosis subglética concomitantes.
ETIOLOGIA:

La etiologia exacta se desconoce aun, existen 4 teorias que se encuentran aln en
estudio. La primera se sea llevada mediada inmunolégicamente ya que se han encontrado

niveles altos de IgA y de IgE?. La hereditaria ya que se han reportado casos familiares,

|23 |24

no se ha establecido claramente la asociacién familiar’?. Katz et al®® y Elkon et a
reportaron la asociacién entre HLA-B8 y HLA-DR2 respectivamente, los investigadores no
han podido confirmarlo. La colonizacién crénica de Staphylococcus aureus® nasal es mas
comun en pacientes con GPA. El tratamiento contra staphylococcus parece ser efectivo
para GPA por lo que se ha postulado que los productos de los leucocitos estimulados
activan a los neutrofilos, mismos que se adhieren al endotelio donde se degranulan,
migran al intersticio e inducen necrosis. Los ANCAs inducen nuevamente degranulacion
de neutrdfilos inducen la formacion de complejos inmunes que son responsables de la

disfuncion multiorganica.



DEFINICION:

Es clasificada dentro de las vasculitis primarias® de pequefio y mediano tamafio, definida
como enfermedad granulomatosa con afeccion a tracto respiratorio, riflones’y vasculitis
necrotizante de vasos de pequefio y gran tamafo (capilares, vénulas, arteriolas y
arterias)*®, con anticuerpos antineutréfilo citoplasméatico (ANCA) positivos,®*? de causa

desconocida con complicaciones potencialmente devastadoras.

La definicion de Chapel Hill: inflamaciéon granulomatosa que afecta tracto respiratorio y
vasculitis necrotizante que afecta pequefios y medianos vasos (capilares, vénulas,

arteriolas y arterias).?

Los criterios diagnoésticos aceptados actualmente por el CHCC 2012 incluyen 2 o mas de
.13,29

los siguientes criterios con sensibilidad de 88-91% y especificidad de 92-99%:

1. Inflamacién oral o nasal: Desarrollo de Ulceras orales dolorosas o indoloras o
secrecion nasal purulenta o sanguinolenta.

2. Radiografia de torax anormal: que muestre la presencia de ndodulos, infiltrados
difusos, o cavidades.

3. Sedimento urinario: Microhematuria (>5 eritrocitos por campo de alto poder) o
cilindros hematicos en el sedimento urinario.

4. Inflamacion granulomatosa en la biopsia: Cambios histolégicos que muestren
inflamacién granulomatosa dentro de la pared de una arteria 0 en el area

perivascular o extravascular (arteria o arteriola).

Ademas de CHCC vy criterios del ACR las siguientes definiciones se utilizaron para

categorizar a los pacientes dentro del estudio®:

o Enfermedad generalizada: afecta no solo a rifién, ademas impacta sobre 6rganos
vitales: corazoén, sistema nervioso central, sistema nervioso periférico, pulmones,
sistema digestivo resultando afeccion devastadora o permanente.

e Enfermedad localizada: incluye sintomas sistémicos como fiebre, malestar
general, pérdida de peso, afeccion ocular, de cabeza y cuello, manifestaciones

cutdneas o articulares y granulomas o cavitaciones pulmonares®. [Anexo 3.



Glosario de términos de: Birmingham Vasculitis Activity Score Modified for
Wegener's Granulomatosis (BVAS for WG)] ¢?

Los casos de remision se dividen en parciales o completos.

e Remisién completa: se define como la ausencia absoluta de signos y sintomas
atribuibles a la enfermedad corroborados por laboratorio o evidencia radioldgica si
son requeridos, el tratamiento confinado sera a base de prednisona menor o igual
a bmg/kg/dia. Se permite el uso de una terapia inmunosupresora como
mantenimiento. El tiempo transcurrido desde la remisién debe ser igual o superior
a 6 meses, y la puntuacién debe ser de cero por el BVAS-WG.

e Remisién parcial: se defini6 como ausencia del empeoramiento, mejora o, al
menos, la estabilizacion clinica y en los paraclinicos. En caso de insuficiencia
renal, la estabilizacibn o mejoria de la funcién renal, con un aclaramiento de
creatinina superior a 30 ml/min/1.73 m? o menos de 3,5 mg/dl, ausencia de
eritrocitos, cilindros granulosos o alteraciones morfolégicas en las células rojas de
la sangre. La dosis de prednisona o equivalente no debe ser superior a 12,5 mg
una vez al dia. La terapia inmunosupresora de mantenimiento estaba permitido y
el tiempo entre el logro de la condicion y la categorizacibn como respuesta parcial
debe haber sido por lo menos 6 meses.

o Enfermedad persistente: se define como la ausencia de mejora en cualquier
organo afectado sin nuevos sitios que se ven afectados, o empeoramiento de los
gue presentan en cuanto a la funcién vital o de 6rganos especificos. En cuanto al
tratamiento, que debe haber sido considerado suficiente y adecuada, pero a pesar
de esto, la imposibilidad de reducir la dosis de prednisona a menos de 12,5 mg
una vez al dia se hace presente, sin la necesidad de aumentar o cambiarlo.

e Enfermedad refractaria: a entender que bajo inmunosupresor adecuado y
suficiente y el tratamiento con corticosteroides para inducir la remision, los
pacientes enfrentan empeoramiento de los 6rganos y o afeccidén a nuevos érganos
involucrados. Enfermedad refractaria también se considero si habia la necesidad
de afadir otros tratamientos (convencionales o no convencionales) a los
esquemas habituales de la terapia de induccion a la remision.

e Recaida: primero se necesita lograr la remisidon completa o parcial durante al
menos 3 meses, independientemente de la presencia de ANCA. En esta categoria

se podria afirmar si clinica o paraclinicos (tales como enfermedad pulmonar



granulomatosa o0 analisis de orina anomalias) Los signos o0 sintomas
reaparecieron, hubo la necesidad de cambiar el tratamiento de mantenimiento con
la adicion de otros farmacos, o un aumento de la dosis, y también si la puntuacion
BVAS-WG?® pasé de 0 a = 1%

MANIFESTACIONES CLINICAS EN CABEZA Y CUELLO:

Existe un amplio espectro de formas de presentacion clinica, se ha reportado que el tracto
respiratorio superior es el mas afectado, hasta en el 90% de los casos, dentro de las
manifestaciones clinicas nasales (frecuencia 64-80%) se encuentran: epistaxis y nariz en
silla de montar; afeccion otoldgica (frecuencia 19-61%): otitis media serosa e hipoacusia,
afeccion laringea (8-25%), estenosis subglética y afeccion oral (3-13%): presentando
tlceras orales o gingivitis.>>®’

La estenosis subglotica se asocia a enfermedad generalizada y afecta del 10-20% del
total de pacientes con GPA®, se presenta generalmente con sintomas de dificultad
respiratoria como disnea progresiva, estridor, cianosis o disociacién toraco-abdominal.

De acuerdo a Gubbels et al, hasta el 50% de los pacientes con estenosis subglética en

algin momento requerira traqueostomia.®®

ESTENOSIS SUBGLOTICA.

La region subglotica es la zona mas estrecha, a nivel laringe y traqueal, en el adulto
presenta diametro interior de 23mm transversal y 18mm anteroposterior.”*® Es
particularmente susceptible a estenosis, se ha descrito afeccion hasta en el 90% en
comparacion con la traquea. *® Los factores identificados que contribuyen al desarrollo de
la misma son: exposicion del epitelio respiratorio al contenido gastrico (reflujo
faringolaringeo), poca cantidad de flujo sanguineo, las fuerzas mecanicas complejas
relacionadas con flujo de aire turbulento y el anillo completo que forma el cartilago

cricoides.®’

FISIOPATOLOGIA:

La etiologia y origen de la estenosis subglética en GPA aun no esta bien determinada, se
cree que la combinacion de vasculitis funciona como sinergia con proceso activo de
inflamacioén, fibrosis y tejido de granulacion. Las etapas pueden ser divididas en

inflamacion, proliferacion y remodelacion?®.



CLASIFICACION:

Para su estudio se han desarrollado diversos sistemas de clasificacion los cuales son de
ayuda en el momento de decidir la opcion terapéutica adecuada asi como su prondéstico.
Los grados y estadios de estenosis se clasifican de acuerdo a funcién o localizacién

afectada:

e Myers-Cotton es la mas utilizada para estenosis limitada a subglotis de tipo
circunferencial:
- Grado | = obstruccion del 0%-50% de la luz.
- Grado Il = obstruccion del 51%-70% de la luz.
- Grado Ill = obstruccion del 71%-99% de la luz.
- Grado IV = luz no detectable, obstruccion del 100% de la luz.
¢ McCaffrey utilizada para estenosis laringotraqueal, basada en extension y subsitios
afectados.
- Estadio I: subglotis o lesiones traqueales <1cm longitud.
- Estadio IlI: lesiones subgléticas > 1cm.
- Estadio Ill: lesiones subgléticas o traqueales que no comprometen glotis.

- Estadio IV: lesiones que comprometan glotis.

TRATAMIENTO:
MANEJO QUIRURGICO:

El manejo de pacientes con estenosis subglética se ha modificado a lo largo del tiempo,
es complejo y no existe ningln consenso al respecto, ya que depende en gran parte de la

etiologia de la estenosis.

Actualmente el tratamiento de eleccion continda siendo la laringotraqueoplastia
terminoterminal, ya que se ha reportado tasa de éxito de 90 hasta 97%

33637 Existen otras alternativas en el tratamiento conocidas como

postquirdrgico.
adyuvantes dentro de los cuales se ha utilizado la aplicacion de farmacos como
antiinflamatorios esteroides y mitomicina C (MC), para modular el proceso de
cicatrizacion.

De acuerdo al abordaje quirargico se puede dividir en dos: el externo o abierto, basado en

reseccidn y reparacion o traqueostomia, y el abordaje endoscépico con dilataciones



mecanicas, colocacion de stents o laser. Existen estudios que reportan de manera
retrospectiva algunos marcadores de éxito como recurrencia, nimero de intervenciones,
sin embargo ninguno determina la tasa de éxito, ya que se requieren estudios

prospectivos. 34748

MANEJO ENDOSCOPICO:

Incluye inyeccidbn de esteroide, incisiones con laser, dilataciones y aplicacién de
Mitomicina C. El manejo endoscopico se ha sugerido como la opcion mas aceptada como

tratamiento quirGrgico inicial, cuidando no lesionar la mucosa en su totalidad.*” *®

Algunos autores apoyan la realizacion de multiples dilataciones para evitar la cirugia

abierta.314647

Las fallas con manejo endoscopico fueron mas altas en estenosis
circunferenciales, estenosis mayores a lcm de longitud en su dimension vertical,
tragueomalacia o pérdida cartilaginosa segun lo reportado por Cummins et al, sin
embargo Shvero en 2007 con cols recomiendan el uso de laser en estenosis subglética

sin importar diametro afectado y cuando se encuentre mas cercana a cuerdas vocales.*®

La traqueostomia puede ser evitada con el uso de dilatacion endoscopica, laser CO2 y
mitomicina C y solo el 60% requerira dilataciones repetidas en un periodo de 9 meses en
promedio.”” Las opciones para dilataciones incluyen por medio de broncoscopia rigida,

dilatadores de Jackson y dilatacion con balones.**

LASER CO,: emite un haz de luz invisible con longitud de onda de 10.6 um, por lo que se
asocia a un haz rojo para la vista, es absorbido selectivamente por el agua. Representa
grandes ventajas sobre resecciones frias, ya que se alcanza hemostasia de pequefios
vasos de 0.5mm de diametro, que permite realizar incisiones al mismo tiempo que
hemostasia.”® Su potencia puede ser especificada y alcanzar gran magnitud (10 a 100
W/CM?), este rango de potencia permite cortos tiempos de disparo (pulsado o super-
pulsado) del orden de 0,005 a 0,5 segundo, que permite un intervalo de "enfriamiento”
que disminuye el dafio tisular adyacente mejorando la cicatrizacion, permite un modo
continuo o pulsado, posee gran precision de disparo y su penetracién es menor a 1 mm. *°
Una de las desventajas es que no puede ser utilizado a través de fibra-éptica, ya que es

absorbido totalmente por vidrio. Actualmente es muy utilizado en microcirugia de laringe.*®

LASER Nd-YAG: laser cuyo medio activo es un cristal de granate de itrio y de aluminio

(Yttrium-Aluminium-Garnet). Su longitud de onda es 1.064 NM. No es visible, no es
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absorbido por el vidrio y puede ser utilizado a través de un fibroscopio. La absorcién
energética depende de la pigmentacion de la célula blanco; siendo mejor para la sangre
gue para el tejido circundante. Su accion se genera por un efecto térmico en profundidad,
lo que en algunos casos determina necrosis tisular a largo plazo dificil de predecir. La

fibra en contacto con la mucosa puede producir corte y coagulacion.

STENT LARINGEOTRAQUEAL: el mas usado es de tipo T-Montgomery, cuando se
comprometen laringe y trdquea. Fue introducido en 1965, los primeros modelos fueron a
base de acrilico, actualmente utilizado de silicon. Tiene 3 extremos, uno hacia el estoma,
el proximal hacia laringe y el distal hacia traguea. Requiere traqueostomia previa, es rara
la migracion de la misma y puede ser introducida por broncoscopio rigido o a través de
laringoscopia. Entre las principales indicaciones estan: estenosis tragueales altas, laringo-

traqueo malacia y estenosis laringeas que no comprometan cuerdas vocales.™

MITOMICINA C: es un antiproliferativo y antineoplédsico producido por Streptomyces
caepitosus que provoca entrecruzamiento del DNA, suprime la respuesta inflamatoria,
previene la formacién de cicatrices inhibiendo la proliferacion de fibroblastos, inhibe la
divisién celular, tejido de granulacion y reduce el porcentaje de re-estenosis. Puede

retrasar la estenosis pero no la previene.*
RESECCION CRICOTRAQUEAL

Cuando falla el manejo endoscopico o la extension de estenosis la reseccion abierta esta
indicada.’”?® No se encontré en la literatura el nimero de resecciones previas serian

indicacion para este tipo de procedimiento.

La reseccion cricotraqueal esté indicada cuando existe estenosis circunferencial dentro de
la subglotis. Puede resecarse el cartilago cricoides en su porcion anterior, preservando la
parte posterior del cricoides, cuidando la entrada del nervio laringeo, posteriormente se
anastomosa a la traquea. Existen maniobras para liberacion de trdquea segun sea la
extension de la ES. La anastomosis de la trdquea puede ser directamente al borde inferior
del cartilago tiroideo y a la porcién del cricoides posterior. En el caso de estenosis
subgléticas altas, la mucosa suprayacente de la porcién posterior del cricoides por lo que

la pars membranosa puede ascender del segmento traqueal inferior. La tasa de éxito
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reportada hasta 97%, a lo que respecta a sintomas de via aérea en un promedio de

seguimiento de 8 afios.?’

Alternativamente el aumento anterior del cartilago cricoides via fisura laringocricoidea
puede ser una opcioén alterna a anastomosis termino terminal en caso de que ésta este
contraindicada, o reseccién de ES a través de micro-colgajos cuando una anastomosis

alta esté contraindicada.*®

AUTOINJERTOS: las ventajas incluyen: evitar la diseccion lateral que pueda
comprometer a los nervios laringeos recurrentes y cuando la anastomosis primaria no sea
una opcion. Pueden ser tomados de fascia lata, pared traqueal, pericardio, periostio,
fragmentos de hueso y cartilago auricular; para defectos grandes se puede utilizar malla o
stents de silicona o polietileno. Sin embargo fallan debido a reestenosis o0 por disminucion
de la luz secundario a formacién de cicatriz o tejido de granulacién en el sitio de

colocacion.?’

ALOINJERTOS: a pesar de inmunosupresion en los pacientes, los aloinjertos no
vascularizados suelen fallar debido a la pobre vascularizacion que conlleva a fibrosis

intensa. Ciclofosfamida ha mostrado adecuada supresion al rechazo del tejido.?’

El objetivo del tratamiento quirdrgico incluye restaurar el lumen de la via aérea, retirar
tejido de granulacién y evitar proceso de cicatrizacion que comprometa nuevamente la luz
aérea, por lo que el tejido ideal debe ser funcional en el hecho de que debe aclarar las
secreciones mucosas, ser semirigido para evitar el colapso de via aérea y mantener la

complianza durante respiracion, no requerir inmunosupresion y permitir angiogénesis.*’

Solo encontramos dos reportes en la literatura prospectivos, el mas reciente sobre una
cohorte de 8 pacientes con GPA, del 2003 que propone inyeccién intralesional de
depometilprednisolona combinado con dilataciones mecanicas como tratamiento de

eleccién en pacientes con GPA, en lesiones recientes, en Estados Unidos. **
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JUSTIFICACION.

El tratamiento para ES representa un reto para el Otorrinolaringbdlogo. No existen reportes
en la literatura mexicana sobre manejo y tratamiento quirdrgico en pacientes con
estenosis subglotica secundaria a GPA. Es necesario conocer las caracteristicas, forma y
frecuencia de presentacion de la poblacion con estas caracteristicas.

Existen estudios y se han planteado algoritmos de manejo para estenosis secundaria a
intubacién orotraqueal prolongada, por ser la principal causa de estenosis subglética. Al
ser el tratamiento quirargico abierto, el tratamiento de eleccién en pacientes con estenosis
subglética, es necesario conocer el tipo de manejo quirdrgico utilizado en los ultimos
afios. El Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias, por ser un centro de referencia
a nivel Nacional, permitira conocer el manejo hasta ahora realizado en estos pacientes,
las caracteristicas poblacionales y los tipos de procedimientos realizados, denota su

importancia para la generacion de conocimiento en ésta area, aun poco explorada.

OBJETIVO GENERAL.

Conocer la frecuencia de presentacion de estenosis subglética en pacientes con GPA en
el INER y determinar el tipo de manejo quirdrgico recibido, asi como recurrencia de
estenosis, periodos de tiempo entre procedimientos quirdrgicos, los tipos de tratamiento,
porcentaje de pacientes decanulados, en el periodo comprendido entre el 1° de enero del
2004 al 31 de diciembre del 2013, atendidos en el dapartamento de Otorrinolaringologia y
Cirugia de Cabeza y Cuello y en la Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias.
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OBJETIVOS ESPECIFICOS.

1. Determinar las caracteristicas demogréficas: género, edad, Ciudad de origen,
residencia, antecedentes heredofamiliares, personales no patologicos, patolégicos,
de los pacientes con diagnéstico de estenosis subglética secundaria a GPA en el
INER.

Describir los de criterios diagndésticos para GPA.

Describir la forma de presentacion, manejo recibido, nimero de procedimientos
realizados, porcentaje de obstruccién de via aérea, auxiliares de diagnéstico
utilizados en cada uno de ellos (NFL, espirometria y TC cuello), numero de
reintervenciones y periodo de tiempo entre los mismos; nimero de pacientes con
tragueostomia asociada y evolucién de los mismos, porcentaje de decanulacion.
Describir el manejo médico para GPA y la existencia de afeccién a otros 6rganos.
Describir las caracteristicas y tipo de los procedimientos quirdrgicos empleados y
complicaciones intraoperatorias y a largo plazo.

6. Describir las complicaciones trans-operatorias y postquirdrgicas, el porcentaje de
reintervenciones necesarias, y la permeabilidad de la via aérea a través de NFL en
la dltima consulta.

7. Asociacion de ANCAs, pANCAs, cANCAS, anti-MPO y anti-PR3 al tiempo de
recaidas o reintervenciones.

8. Describir un método de medicion del tamafio de estenosis subglética en
tomografia de cuello.

MATERIAL Y METODOS.

e Tipo de estudio: Descriptivo, retrospectivo y observacional.

e Area de estudio: Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias “Dr. Ismael Cosio
Villegas”. Departamento de Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello y
Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias.

e Se realiz6 una base de datos de pacientes con ES y GPA, con informacion obtenida
del Departamento de Bioestadistica y los Servicios Clinicos ya mencionados.

e Universo total de estudio: 16 pacientes con diagndéstico de ES secundaria a GPA,
documentado a través de NFL o TC cuello y diagndstico de GPA, de acuerdo a la
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Conferencia Internacional para Consenso Chapel Hill 2012 (CHCC2012) y del Colegio
Americano de Reumatologia (ACR).

e Se documentd el grado de estenosis subglotica, se clasificé segun las observaciones
realizadas por NFL de acuerdo a la escala Myers-Cotton:'® *°

e Se revisaron las tomografias del ultimo ingreso a través del sistema por medio del
programa Magic Web, version VA60C_0112, se tomaron las medidas en cortes
axiales donde se apreciara la totalidad de la circunferencia de cartilago cricoides, se
tomaron dos medidas correspondientes al didmetro antero-posterior (AP), la primera
del diametro interno del cartilago cricoides y la segunda medida del diametro AP de la
luz y obtuvimos el porcentaje estenosis subglotica.

e Se revisaron datos sobre complicaciones transoperatorias, tempranas o tardias, si se
documentdé movilidad cordal a través de nasofibrolaringoscopia y extension de la
estenosis, por medio de TC cuello reportada en el ingreso de la Ultima hospitalizacion.

e Las variables fueron analizadas de manera univariada: medidas de tendencia central,
de dispersion para nuestra muestra con distribucion homogénea, con representacion
gréfica para las variables cuantitativas. Se utilizé prueba paramétrica coeficiente de
correlacion de Pearson, de regresién para variables cualitativas con p<0.05 y se
realizé curva de supervivencia de Kaplan-Meier para tiempo libre de estenosis

subgldtica. Se utilizé el programa estadistico SPSS versién 12.0.
Criterios de inclusion.

- Pacientes con diagnéstico de ES o estenosis laringotraqueal, secundario a GPA y
cumpla los criterios del CHCC y ACR, en el Instituto Nacional de Enfermedades
Respiratorias en el periodo comprendido del 1° de enero del 2004 al 31 de
diciembre del 2013, en el Departamento de y Otorrinolaringologia y Cirugia de
Cabeza y Cuello y en la Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias.

Criterios de exclusion.

- Expedientes de pacientes con diagnéstico de estenosis subglética secundario a
otra etiologia.

- Pacientes con diagndstico de estenosis subglética que se encuentren ain en
protocolo diagndstico en Clinica de Vasculitis.

- Pacientes con diagnéstico de estenosis comprometa Unicamente la traquea.

- Pacientes sin ES.
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Criterios de eliminacion.

- Pacientes incluidos inicialmente en la lista de pacientes con diagnéstico de
estenosis subglotica secundaria a GPA y durante la revision de expedientes no se
corrobore el mismo diagndstico.

- Pacientes en cuya evolucion no se logre confirmar el diagnoéstico.

- Pacientes con expediente clinico incompleto.

RESULTADOS.

Se encontraron 109 expedientes de pacientes con diagndstico de estenosis subglética
en el periodo comprendido entre 1 enero del 2004 al 31 de diciembre del 2013,
registrados en el Departamento de ORL. 8 pacientes con estenosis traqueal por lo que
excluyeron del estudio; y 101 pacientes con diagnéstico de ES, de los cuales, 86
expedientes pudieron ser revisados y 15 de ellos no fue posible revisarlos, por no
contar expediente completo. (Diagrama de flujo 1)

De los 86 expedientes con diagnéstico de ES (diagrama de flujo 2), 5 eran nifios,
ninguno de ellos con diagndstico con GPA; 81 fueron adultos y de acuerdo a su
etiologia encontramos 22 pacientes con ES idiopatica (27.2%), 20 secundaria a
intubacion orotraqueal prolongada (24.7%), 16 secundario a GPA (19.8%), 5
secundario a escleroma respiratorio (6.2%), 3 por malignidad (3.7%), de los cuales 2
con resultado de linfoma, (Hodgkin y difuso de células grandes) y 1 plasmocitoma
extramedular; 2 secundario a papilomatosis laringea (2.5%), 2 a policondritis
recidivante (2.5%), 1 expediente por estenosis quimica (1.2%), 1 por trauma laringeo
(1.2%); 9 expedientes aun con ES en estudio (11.1%) los cuales fueron eliminados.

(Tabla y gréfica 1)

CARACTERISTICAS DE LA POBLACION EN ESTUDIO:

GENERO: se incluyeron dieciséis expedientes de pacientes con diagnéstico de ES
secundario a GPA. 11 de los cuales corresponden al género femenino (69%), y 5 al
género masculino (31%). (Tabla y grafica 2)

EDAD: La media para la edad fue de 43.3 afios, minima de 22 afios y edad méxima 69

afos, desviacion estandar (DE) de 13.8 afios.
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CIUDAD DE ORIGEN Y RESIDENCIA: en la siguiente tabla se muestran los Estados
de la Republica de origen y residencia de los dieciséis pacientes, predominan como
Estado de origen el D.F, seguido de Hidalgo y el Estado de México. (Tabla 3)
ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS, NO PATOLOGICOS Y
HEREDOFAMILIARES: Los antecedentes personales patologicos no fueron
valorables, ya que en los expedientes no se encontraron los datos necesarios
especificados, como ejemplo para tabaquismo, no se encontré el dato como numero
de cigarrilos o indice tabaquico, siendo el mismo problema con biomasa,
toxicomanias y convivencia con animales. 10 de los pacientes presentaban
antecedentes para DM2, en padres o abuelos, un expediente no se referia el dato y
uno de los pacientes refirid6 enfermedad tiroidea no especificada para tia materna,
ningun antecedente de enfermedad autoinmune.

SINTOMAS INICIALES: el periodo minimo de tiempo en meses desde el inicio del
primer sintoma hasta la primera consulta en el INER fue de 3 meses y de 144 meses
el periodo maximo de tiempo; la media fue de 58.3 meses, con desviacion estandar de
48.3 meses. El principal sintoma por lo que los pacientes acudieron a consulta fue por
disnea, presentada en 8 pacientes (50%), seguido por obstruccion nasal en 6
pacientes (37.5%), epistaxis (25%), sinusitis en 2 pacientes, disfonia, otorrea y
hemoptisis en 6.25% cada uno. Cabe mencionar que sinusitis es diagnostico clinico de
ORL sin embargo asi se referia en los expedientes y en los criterios de la BVAS-WG
es tomado como sintoma. (Gréfica y tabla 3)

CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA GPA: fueron realizados segln los criterios
cumplidos referidos en metodologia. De los 16 pacientes, dos de ellos ya contaban
con el diagnéstico de GPA a su llegada al INER. 14 fueron diagnosticados en el
Instituto, segun los criterios de Chapell Hill, todos los pacientes (100%) presentaron
sintomatologia nasal, 9 pacientes (64%) contaban con biopsia diagnéstica, en 5 casos
(36%) se referian hallazgos radioldégicos compatibles con el diagnostico, en 2 se
reportd hematuria (14%) y el 79%, es decir 11 expedientes reportaban ANCAS
positivos. (Tabla 5, grafica 4)

TIPO DE GPA: el dato fue obtenido de las ultimas notas de consulta externa de la
Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias, con base en los criterios referidos en los
antecedentes. El 87.5%, es decir, 14 de los 16 pacientes con ES secundaria a GPA es
de tipo localizada, 2 de los cuales se encontraron en remisién, s6lo 2 pacientes

manifiestan la enfermedad como generalizada. (Tabla 6)
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BIOPSIAS: se revisaron 22 reportes histopatolégicos, de los 16 pacientes realizadas

en 10 afos. (Tabla 7) La media de biopsias realizadas fue de 1.4 biopsias por paciente.

En el reporte se revisé la presencia de granulomas, infiltrados inflamatorios o

vasculitis, asi como la conclusién diagnéstica en el reporte final.

La subglotis fue el sitio mas frecuente de toma de biopsia con 10 biopsias, seguida de

las nasales con 9, se tomd 1 biopsia transbronquial, 1 biopsia a cielo abierto y 1 en

etmoides. Cabe sefialar que la biopsia etmoidal se realiz6 en ese sitio por debutar con

cuadro de sinusitis etmoidal. (Grafica 5)

- De las 22 biopsias tomadas, 9 fueron diagndsticas, es decir, mostraban datos de
granulomas vasculitis o infiltrados inflamatorios en los vasos sanguineos, todos
ellos, resultados positivos a GPA. (Tabla 8)

o De las 9 biopsias nasales realizadas, 6 aportaron el diagnéstico buscado, de
las 10 en subglotis, 1 resulté positiva. Las biopsias etmoidal y a cielo abierto,
ambas resultaron diagnosticas.

0 Los sitios nasales para toma de biopsia, referidos textual de los expedientes,
fueron: 3 en cornetes, 2 de mucosa septal, 1 de pared lateral y en 3 no se
especifico el sitio. (Tabla 8)

SEGUIMIENTO DE PACIENTES: uno de los pacientes dej6é de acudir al INER en el

afio 2006, el resto de pacientes, continan en seguimiento hasta la fecha.

SINTOMAS ORL, CABEZA Y CUELLO: sintomas presentados durante la evolucion de

la enfermedad. (Tabla 9 y grafica 6)

- Predominé la disnea y sinusitis en el 56% de los pacientes, 38% presento
obstruccién nasal, epistaxis en el 44%, 31% presentd hipoacusia y disfonia, 19%
plenitud otica vy Ulceras orales en el 6% de los pacientes.

- MANIFESTACIONES OTOLOGICAS:

0 HIPOACUSIA: 5 pacientes refirieron haber presentado hipoacusia, en 4 de
ellos se mencion6 ser de tipo neurosensorial y en 2 de tipo conductiva. 4
pacientes presentaron hipoacusia bilateral y 2 unilaterales. De los 4
pacientes con hipoacusia bilateral, 2 presentaron cortipatia, secuelas de
OMC en uno de los casos y el otro con presbiacusia; de acuerdo al grado
de severidad de hipoacusia se encontraron 2 pacientes con hipoacusia
superficial, 1 de tipo media y 2 casos presentaron hipoacusia profunda.

o MANIFESTACIONES NASALES: deformidad en silla de montar se

encontr6 referida en 9 pacientes, 3 casos con sinequias nasales y 6 con
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perforacion septal, de los cuales: 2 se extendian en las areas II-1V de Cottle
y el resto referidas en area ll, lll, IV y no referida en uno de ellos, cada uno

respectivamente. (Tabla 10)

SINTOMAS GENERALES: sélo uno de los pacientes, con afeccion generalizada,

presento pérdida de peso y fiebre.
APARATOS Y SISTEMAS:

- Mdusculo-esquelético y cutdneo: 2 casos refirieron artralgias y artritis; mialgias,

parpura y Ulceras en piel fueron referidos en uno de los pacientes, ambos con

GPA de tipo generalizada.

- Sintomas, padecimientos, secuelas y complicaciones oftalmoldgicas:

0 Un paciente refiri6 dolor orbitario, dos xeroftalmia y 3 disminucion de

agudeza visual, de los cuales uno con disminucién de agudeza visual
presenta GPA de tipo localizada, el resto se presentaron en pacientes con
GPA generalizada. Un caso de uveitis. Conjuntivitis, epiescleritis y
glaucoma se refirieron en otro paciente. Las secuelas o complicaciones
oculares mencionadas en los expedientes fueron: secuelas de queratitis
ulcerativa periférica, pérdida completa de visibn en ojo izquierdo,
pseudotumor orbitario, catarata de exposicion y queratosis bilateral, todas
ellas presentadas en pacientes con GPA de tipo generalizada. Cabe
sefalar que los sintomas oculares fueron tratados en centros

especializados de Oftalmologia.

ENFERMEDADES CONCOMITANTES: encontramos 6 casos con hipertension arterial

sistémica es decir el 37.5% de los pacientes, 2 con enfermedad por reflujo

gastroesofagico (ERGE) 12.5%, 1 con hipotiroidismo y 1 paciente con mastopatia y

fiboroadenoma.

COMPLICACIONES: uno de los pacientes con afeccion sistémica, requirié cuidados

en terapia intensiva, presento falla renal y paro-cardiorespiratorio que pudo revertirse.

DIAGNOSTICO:

ESTUDIOS DE LABORATORIO: las cifras que registramos corresponden al dltimo
estudio realizado

[0}

Glucosa central: promedio (97.4 mg/dL), la cifra minima (81mg/dL) y la
maxima (116 mg/dL), es decir, se encuentran dentro de los parametros de
normalidad. (Tabla 11)

INMUNOLOGICOS:
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= Volumen de sedimentacion globular (VSG) y proteina C reactiva
(PCR): en todos los pacientes se solicitd, 4 pacientes con cifras
elevadas de VSG y 4 de PCR, la cifra minima de VSG fue de
3mL/hr y la maxima de 45mL/hr, la cifra minima y maxima de PCR
fue de 0.239 y menor de 6. (Tabla 11)

0 ANTICUERPOS: se registraron cifras de anticuerpos antinucleares,
anticuerpos anticitoplasma de neutrofilos-perinucleares  (p-ANCA),
anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos-citoplasmaticos (c-ANCA), anti-
mieloperoxidasa (MPO) y anti- proteinasa 3 (PR3). (Tablas 12-14)

- ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS:

ESPIROMETRIA: se revisé el nimero de espirometrias realizadas antes del
procedimiento quirdrgico, se tomé en cuenta la Ultima espirometria realizada (si es
que contaba con mudltiples pruebas) y se tabulé Unicamente si el estudio fue
realizado o no. De los estudios realizados (9 en total) 1 de ellos no reflejo
alteraciones en los parametros, en el resto, el resultado fue reportado como
aplanamiento de la curva o como obstruccion extratoracica. (Tabla 15)

Ninguna espirometria se realiz6 como control, en el periodo postoperatorio.
Exudados nasales: se realizaron 2 en total, una de ellas resulté positiva a
Staphylococcus aureus, al cual se sometid bajo tratamiento de mupirocina topica.
Se registraron 21 fibrobroncoscopias realizadas durante los 10 afios, ya sea como
diagnostico o como complemento diagndstico. Realizadas por los Departamento

de Broncoscopia y Cirugia de Torax.

- DIAGNOSTICO ESTENOSIS SUBGLOTICA

TOMOGRAFIA COMPUTADA DE CUELLO:

Se revisaron 9 tomografias disponibles en el sistema, correspondientes al Gltimo
ingreso hospitalario, a través del programa Magic Web, version VA60C _0112. Se
tomaron medidas en cortes axiales donde se visualizara la totalidad de la
circunferencia de cartilago cricoides, se tomaron dos medidas correspondientes al
diametro antero-posterior (AP), la primera, del diametro interno del cartilago
cricoides (DI) y la segunda medida del diametro AP de la luz (DL), obteniendo la
diferencia, se multiplicé por 100 y se dividio entre el diAmetro interno de cricoides y
se obtuvo el porcentaje de estenosis subgldtica, con la siguiente formula:

% de estenosis subglética= (DI — DL) * 100/ DI

Las imagenes de las mediciones correspondientes aparecen en el anexo 3.
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REVISION DE TC CORTES AXIALES A NIVEL DE CARTILAGO CRICOIDES
No [DAVETEO NTERYO | DIWETRODE | 4,1z | scsrenosts

1 18.7 7.97 42.6 57.4

2 21.16 8.84 41.8 58.2

3 6.91 9.84 70.2 29.8

4 17.56 11.22 63.9 36.1

5 18.7 8.92 47.7 52.3

6 17.11 9.49 55.5 445

7 22.34 9.18 41 59

8 18.57 8.02 43.2 56.8

9 17.93 6.75 37.6 62.4

Tabla 17. Andlisis de las 9 tomografias revisadas en el sistema electrénico, las medidas del DI de cartilago

* Fuente: MagicWeb, expediente electrénico de imagenologia.

cricoides y DL en mm, Ultimas columnas expresan el % de luz y de estenosis subglética a través de la formula
mencionada en el texto.

- Del ultimo ingreso quirurgico registramos el porcentaje de la estenosis subglotica

en 4 momentos previos al procedimiento: nasofibrolaringoscopia (NFL) en la

valoracion del paciente en consulta, en el reporte de la nota quirirgica, en la

tomografia (TC) del ingreso y la TC analizada en MagicWeb. (Tabla 18)

Tabla 18. Porcentajes de estenosis subglética segun NFL, nota quirdrgica, TC del expediente y en la TC
analizada de los 15 pacientes que continuaban en seguimiento en INER. Los espacios en blanco

HALLAZGOS EN % OBSTRUCCION SUBGLOTICA
N.O. NEL NOTA TC TC
Paciente QUIRURGICA | EXPEDIENTE | ANALIZADA
1 60
2 50 80
3 35 57
4 10 70 58
5 60 70 40 49
6 40 50 50 30
7 50
8 50 40
9 40 40 5.5mm luz 36
10 8.3 mm luz 60 52
11 70 70 45
12 50 59
13 70 70 7.6 *9.7mm 57
14 4X7mm luz 56
15 100 100 62

* Fuente: expediente clinico.

corresponden a no haber encontrado el dato y los espacios sombreados corresponden al dato encontrado en
milimetros.
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- EXTENSION DE ESTENOSIS SUBGLOTICA: 12 de ellas localizadas a nivel de
subglotis y 4 laringotraqueales. Datos obtenidos de lo referido en notas quirdrgicas

y a través de reportes de tomografias.

- TRATAMIENTO MEDICO: el tratamiento de control registrado, corresponde al de
la dltima consulta en Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias. De los 15
pacientes que continuaron su seguimiento hasta diciembre del 2013, 2 se
encontraban con colchicina, 1 con micofenolato, 1 con azatioprina, 13
permanecian con prednisona; y 2 de ellos se encontraban en periodo de remision
y sin tratamiento médico. Durante el periodo de 10 afios revisados en el estudio,
14 pacientes habian recibido por lo menos en alguna ocasion prednisona, 14
metrotexate y 6 ciclofosfamida (3 administrados via oral, 2 via intravenosa y uno

de ellos por ambas vias).

- VALORACION EN PRIMER PROCEDIMIENTO QUIRURGICO:

ESTENOSIS EN PRIMER PROCEDIMIENTO
QUIRURGICO
CLASIFICACION DE | % obstruccion | % presentacion
COTTON- MEYER NFL (n=14) (n=14)
10 (1)
30 (1)
| 37.5(6)
40 (3)
50 (1)
60 (2)
Il 31.3 (5)
70 (3)
I 90 (2) 12.5(2)
v 100 (1) 6.2(1)

* Fuente: expediente clinico.
Tabla 19. Frecuencia en porcentaje del grado de estenosis por clasificacion de Cotton-Meyer (primera columna), en porcentaje de estenosis
por NFL (segunda columna) y frecuencia en porcentaje de presentacion del total de pacientes encontrados en seguimiento. n=14 ya que 2
pacientes requirieron traqueostomia a su ingreso y no fue valorada la estenosis subglética.

TRATAMIENTO QUIRURGICO:

- En 10 afios se llevaron a cabo 43 procedimientos en el Instituto, con una media de
2.7 procedimientos por paciente, mediana y moda de 2 procedimientos, nimero de
procedimientos quirdrgicos minimos requeridos fue 1, el nidmero maximo de

procedimientos fue 8 en un mismo paciente. (Tabla 18)
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De los 43 procedimientos realizados, 37 se llevaron a cabo por medio de
microlaringoscopia directa (MCLD), es decir el 86% del total; 33 con uso de laser
CO2 y 4 con dilataciones mecanicas; y 6 procedimientos abiertos (14%): 2
laringotraqueoplastias (LTP), 3 traqueostomias y 1 cierre de estoma. (Tablas 20 y
21)

PROCEDIMIENTOS % (n=43)

MCLD 86 (37)
LTP 4.7 (2)
Tragueostomia 7 (3)

Cierre estoma 2.3()

* Fuente: expediente clinico.
Tabla 20.Frecuencia en porcentaje de los tipos de cirugias realizadas en 10 afios en el INER.

Los procedimientos por MCLD se realizaron través de laringoscopia directa, con
laringoscopio tipo Kleinssasser bajo vision de microscopio, marca Zeiss, a una
distancia focal de 412 mm y bajo anestesia general. Se premedicé a los pacientes
con dexametasona 8mg IV y ceftriaxona 1gr IV, previo al procedimiento. Los
pacientes permanecieron hospitalizados, en vigilancia, durante 36 hrs, se indicé a
todos los pacientes nebulizaciones frias continuas y micronebulizaciones con
fluticasona 0.5mgs c/12hrs hasta su egreso y con analgésico via oral e inhibidor de
bomba de protones 20mgs c¢/12hrs durante 3 meses. La cita de revision
posquirdrgica se indic6 a los 15-20 dias del egreso.

Todos los procedimientos endoscopicos fueron realizados por el mismo cirujano.

El tipo de laser disponible en el Instituto y utilizado en los procedimientos fue de
CO,. Los procedimientos se realizaron con proteccién de cara con compresa
hameda, en modo pulsado a 4-6 watts y con apneas controladas.

MCLD 37 procedimientos fueron realizados via endoscépica.

En 2 solo se describe el uso de laser CO2, en 3 se realizaron dilataciones
mecanicas (DM), en 8 la combinacién de ambos, o aplicacién de adyuvantes con
algun procedimiento mencionado previamente. Las variedades, frecuencia de cada
uno de ellos respecto al total de procedimientos en general (n=43) y con respecto

a procedimientos por MCLD (n=37) se describen en la siguiente tabla:
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PROCEDIMIENTOS ‘VI(()n-l;ﬁlé) %M(ﬁlz':??)

ENDOSCOPICOS

Laser +DM + aplicacion mitomicina C 30.2 (13) 35.1 (13)

Laser+ DM 18.6 (8) 21.6 (8)

Laser + aplicacion mitomicina C 14 (6) 16.2 (6)

Laser + DM + aplicacion dexametasona 7 (3) 8.1(3)

DM 7(3) 8.1 (3)

Laser 4.7 (2) 5.4 (2)

Laser + aplicacion dexametasona 2.3 (1) 2.7 (1)

DM + aplicacion mitomicina C 2.3 (1) 2.7 (1)
ABIERTOS

LTP 4.7 (2)

Traqueostomia 7(3)

Cierre estoma 2.3 (1)

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 21. Frecuencias expresadas en porcentajes de las variedades de procedimientos quirdrgicos, por MCLD
y cirugia abierta. MCLD separada por medio de una linea gruesa de los procedimientos abiertos.

- Se

LTP: laringotraqueoplastia, DM: dilataciones mecanicas.

realizaron 2 laringotraqueoplastias (LTP): ambos pacientes con GPA

localizada.

- Pacientes con tragueostomia:

(o}

Se realizaron 3 traqueostomias en el Instituto, 2 de ellas en un mismo
paciente.

Cuatro pacientes llegaron al Instituto con traqueostomia: uno de ellos
actualmente decanulado, dos pacientes en protocolo de decanulacion y un
paciente referido por fibrobroncoscopia (FBC) como no candidato a LTP,
sin especificar motivo.

En diciembre del 2013 dos pacientes se encontraban con canula de
tragueostomia, uno con GPA tipo generalizada.

De los 6 pacientes que requirieron tragueostomia. dos pacientes
permanecen con ella, dos se encuentran en protocolo de decanulacion
(uno con canula y uno con estoma permeable) y dos de ellos con cierre de
estoma realizado, sélo un cierre de estoma se realiz6 en el Instituto, lo que
representa 50% de pacientes decanulados en el periodo del estudio.

Hasta el 31 de diciembre del 2013, 3 pacientes se encontraban con
traqueostomia y 12 pacientes sin requerirla, recordando que uno de ellos
se perdio el seguimiento.
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VALORACION DE ESTENOSIS EN ULTIMA CONSULTA ORL:

o De los 15 pacientes que continuaban con valoraciones hasta diciembre del
2013, encontramos que en 5 de ellos, (33.3%) se referia en la nota como
luz subglética libre, a través de NFL y sin datos clinicos de dificultad
respiratoria.

0 Los datos clinicos de dificultad respiratoria, como estridor, uso de musculos
accesorios, o disnea, no fueron reportados por medio de escalas o
descripcion de la cantidad esfuerzo (cuadras caminadas, escaleras,
reposo) para desencadenarla, solo se describia en algunas notas como
disnea de pequefios 0 medianos esfuerzos.

o Los 10 pacientes con datos de estenosis, (66.7%) tanto clinicos, como en
la NFL, estan descritos en la siguiente tabla segln el porcentaje de
obstruccién segun los hallazgos de la NFL, como el grado de estenosis
segun la clasificacion de Cotton-Meyer, respecto a los pacientes con
estenosis en la Ultima cita de control (n=10), como en el total de pacientes
con seguimiento reciente (n=15). Grado | de estenosis, 6 pacientes, que
corresponden 40% del total; y 4 pacientes (26.6%) con estenosis grado Il.

VALORACION ESTENOSIS EN ULTIMA CONSULTA
C(I;_éi#F(l)c,:\]A%/:g\’(\lEDRE % obstruccion NFL (n=10) | % presentacion (n=15)

10 (1)
20 (1)

I 40 (6)
40 (3)
50 (1)
60 (2)

I 26.6 (4)
70 (2)

I 0 0

v 0 0

* Fuente: expediente clinico.
Tabla 22. Frecuencia en porcentaje del grado de estenosis por clasificacion de Cotton-Meyer (primera
columna), en porcentaje de estenosis por NFL (segunda columna) y frecuencia en porcentaje de presentacion
del total de pacientes encontrados en seguimiento.

- COMPLICACIONES TARDIAS:
o Encontramos reportadas 3 complicaciones: sinequia glotica en 3
expedientes, tratadas con colocacibn de férulas endolaringeas Yy

resecciones con laser, 2 de los cuales se encontraban en protocolo de
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decanulacion; 1 expediente con granuloma en tercio anterior de cuerda
derecha, tratado con reseccién con laser; y en 1 paciente se reporto
sinequias turbinoseptales. No se reportd pardlisis cordal en ningun caso.

0 Nota: las 3 traqueostomias realizadas, fueron por urgencia respiratoria, no

como complicacién de algun procedimiento por MCLD.

Analisis estadistico.

e Se realiz6 una curva de supervivencia, curva de Kaplan-Meier para obtener el
promedio en meses de los pacientes libres de manifestaciones de estenosis
subgldtica, en base al tiempo estimado desde el inicio de la sintomatologia

enfocada al area de otorrinolaringologia, cabeza y cuello.

Curva de supervivencia libre de manifestaciones subgloticas

Supervivencia acumulada

I 1 T I 1 Ll
00 20.00 40.00 £0.00 &0.00 100.00 120.00 140.00

meses

Gréfica 7. Curva de Kaplan-Meier. De acuerdo a la grafica, un paciente tiene 40% de posibilidad de haber
presentado manifestaciones en subglotis a los 56 meses después de haber presentado el sintoma inicial de la
enfermedad.

Supervivencia libre de manifestaciones en meses (eje de las X) y supervivencia acumulada (eje de las Y).
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Correlations

meses mpo pr3
meses  Pearson Correlation 1 023 247
Sig. (2 -tailed) 935 375
N 15 15 15
> mpo Pearson Correlation 023 1 552
Sig. (2 -tailed) 935 027
N 15 16 16
pr3 Pearson Correlation 247 552 1
Sig. (2 -tailed) 375 027
N 15 16 16

=, Correlation is significant at the 0.05 level (2 -tailed).

Tabla 13. Se aplicé la prueba estadistica P de Pearson para correlacionar los meses desde el inicio del primer
sintoma a llegada al Instituto contra los titulos de MPO y PR3, sin embargo no existe correlacion alguna.

Correlations

meses mpo pr3

Kendall's tau_b  meses Correlation Coefficient 1.000 219 234
Sig. (2-tailed) . 270 244

N 15 15 15

mpo Correlation Coefficient 219 1.000 598

Sig. (2-tailed) 270 . .002
N 15 16 16
pr3 Correlation Coefficient 234 598 1.000
Sig. (2-tailed) 244 002 .
N 15 16 16
Spearman's rho  meses Correlation Coefficient 1.000 328 330
Sig. (2-tailed) . 232 230

N 15 15 15

mpo Correlation Coefficient 328 1.000 763

Sig. (2-tailed) .232 . .001
N 15 16 16
pr3 Correlation Coefficient .330 763 1.000
Sig. (2-tailed) 230 001 .
N 15 16 16

==_Correlation is significant at the 0.01 level (2 -tailed).

Tabla 14. No result6 de la misma manera el correlacionar el aumento de los titulo de MPO con PR3, esto es,
conforme aumenta MPO, aumenta PR3, dicho de otra forma, si existe una asociacion positiva entre el nivel de
MPO con PR3, con una r=0.5 y p=0.02, sin embargo esta asociacion es sumamente débil.

CONSIDERACIONES ETICAS

Se tomo en cuenta la confidencialidad de los pacientes como parte fundamental de la
privacidad de los mismos, asi como de los datos recabados en el estudio, por lo que se
guardard total respeto de su individualidad, de tal forma que no describiremos datos que

comprometan la integridad de las consideraciones éticas como personal médico.

No fue necesario consentimiento informado para la realizaciobn del estudio, por la

naturaleza del estudio, de tipo retrospectivo.
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El estudio fue realizado dentro del INER, por el médico residente y tutores responsables
del estudio, no se requirieron recursos financieros, materiales o humanos adicionales

para su realizacion.

DISCUSION.

La causa mas frecuente de ES, segun lo descrito en la literatura es secundaria a
intubacion prolongada®, en nuestro estudio la ES idiopatica represento la primera causa
con el 27.2%, seguida de intubacién prolongada 24.7%. Posiblemente debido a que en los
expedientes se referia como idiopatico, sin haber completado el estudio de la enfermedad,
no contaban con anticuerpos, biopsia o valoracion por Clinica de Vasculitis, o algan dato

concluyente para el diagndstico, esto ocasion6d sesgo de informacion.

En diversos estudios se ha reportado la presencia de ES en pacientes con GPA del 10%
hasta en el 20% de los casos.®*?° En el Instituto habia 130 pacientes con GPA hasta el
2013 (Fuente: Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias) lo que representa el 12.3% de
los pacientes con GPA y ES en nuestro estudio, comportamiento corresponde dentro de lo
reportado en la literatura. Por otra parte, la GPA representd el 19.8% del total de
pacientes con ES, cerca de la quinta parte del total de pacientes con ES, cerca del
porcentaje reportado por Langford et al.47 que fue en el 23% de su poblacién, 43
pacientes de 189 en un periodo de 8 afios. Esta Ultima casuistica no fue encontrada en la
literatura, por lo que podemos inferir que GPA tiene un comportamiento frecuente dentro
de las enfermedades granulomatosas que condicionan ES, segun el estudio de Langford

et al y el que se presentada.

Dentro de las caracteristicas de la poblacion en estudio, encontramos que la edad

corresponde dentro de los rangos reportados en la literatura: Langford et al*’

reportaron
edades de 13 a 66 afios, con una media de 26 afios en poblacién con GPA, y segun
Alvarez-Buylloa y cols.* reportaron una edad minima de 31 y maxima de 79 afios, en un
estudio de ES en general; lo encontrado en el INER corresponde a una media de 43.3
afios, minima de 22 afios y edad maxima 69 afos, rango muy similar a la serie de
Langford, %’ cabe sefialar que es la serie méas grande hasta ahora reportada por la Clinica

Mayo en 1996 de pacientes con GPAy ES.
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La afeccidén de acuerdo al género encontramos mayor frecuencia en pacientes de género
femenino con 69%, comparado con el reporte de McDonald® et al. y Langford et al.*’
donde los pacientes con GPA tuvieron la misma distribucion de acuerdo al género, sin
diferencia estadisticamente significativa, esto en relacién a los pacientes reportados con
afeccion a laringe, lo que significa una diferencia grande con las series previamente
reportadas. En comparacion con lo reportado por Alvarez-Buylloa y cols.”! en 2010 en una
serie de ES en general, donde el 75% de fueron mujeres, similar con lo encontrado en

nuestro estudio.

Los criterios diagndsticos manejados en el estudio fueron los propuestos por CHCC en
2012 y por ACR en 1990, como se mencion6 dentro de los antecedentes, encontramos
gue en 14 pacientes el diagnostico de GPA fue realizado en el INER, ya que en 2
pacientes ya contaban con diagnéstico a su llegada. Todos los pacientes con afeccion
laringea presentaron sintomas rinosinusales (secrecién nasal purulenta o sanguinolenta)
en algin momento de la evolucion, el 64% tuvieron alguna biopsia positivas para
vasculitis, el 36% presentaron hallazgos en radiografia de térax (nédulos, cavitaciones o
infiltrados), 14% de los pacientes presentaron hematuria y el 79% presentaron
anticuerpos positivos. Llama la atencion el porcentaje de pacientes con ANCAs positivos,
el anico estudio que reporté 80%, una cifra similar al presente estudio fue de Utzig en
2002,> el resto de estudios encontrados desde 1996 hasta la actualidad, es decir en 8

estudios reportan el 100% de ANCAs positivos en sus pacientes.

Podemos mencionar que el diagndstico de las VAA representa un reto diagndstico debido
varias razones, en primer lugar a la falta de consenso en los principales sistemas de
clasificacion,*® como los propuestos por el Colegio Americano de Reumatologia (ACR) en
1990 o por el CHCC en 2012, ejemplo de lo anterior es que actualmente no se toma como
parte de los criterios diagndsticos los ANCA en el CHCC.*® *® Lo anterior repercute para la
generacién de estudios epidemiolégicos que determinen incidencia y prevalencia de estas
entidades, que podria llevarse a cabo en centros especializados,*® ademéas que se trata
de padecimientos poco frecuentes, y en ocasiones fallecen antes que el diagndstico
pueda ser realizado.?’ Todo ello hace que los estudios prospectivos de casos y controles
sean dificiles de realizar por el tamafio de la muestra requerida para obtener datos

estadisticos confiables. "*°

El 87.5% de los pacientes con ES secundaria a GPA fue reportada en la ultima nota de

Clinica de Vasculitis como de tipo localizada, 2 de los cuales se encontraron en remision y
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2 pacientes manifestaban la enfermedad generalizada, no encontramos referido este tipo
de diferencias en algun estudio. El curso clinico de la ES fue en general independiente de

la actividad de GPA, como lo reportado por Shvero y cols en 2007.

Se revisaron 22 reportes de biopsias realizadas a los 16 pacientes en 10 afios. La media
de biopsias realizadas fue de 1.4 biopsias por paciente, considerando que en algunos
pacientes el diagnostico se realiz6 en la segunda biopsia. En los reportes se reviso la
presencia de granulomas, necrosis, infiltrados inflamatorios o vasculitis. A diferencia de
los reportes de patologia encontrados por Welkoborsky et al** en 14 pacientes con
antecedentes de intubacion prolongada los hallazgos fueron metaplasia escamosa, vy
fibrosis hiperplasica en todos los casos, y mucosa con edema y mixoide en uno de los
casos.* Lo que demuestra comportamiento diferente en cuanto al tipo de fibrosis y edema
presente de acuerdo a cada patologia. En el presente estudio se tomaron en cuenta 3
criterios para determinar vasculitis: presencia de granulomas, vasculitis e infiltrado
inflamatorio, independientemente de la celularidad, ya que puede ser a expensas de
macréfagos, como en el caso de tuberculosis, por eosinofilos en Chur Strauss o por
neutrdfilos presente en todas las vasculitis,® lo que hace complejo realizar el digandstico
histopatologico. Se requiere verificar los criterios utilizados en el servicio de patologia con
la finalidad unificar las caracteristicas para fines de investigacion ya que es dificil realizar

el diagnadstico por histopatologia.

De las 9 biopsias nasales realizadas, 6 de ellas arrojaron el diagnostico buscado, a
diferencia de las tomadas en subglétis, ya que el diagnostico se logro solo 1 de las 10
biopsias. Se realiz6 correlacion estadistica entre el puntaje de BVAS del Gtlimo ingreso y
la dltima biopsia positiva para cada uno de los pacientes, la cual resultd sin significancia
estadistica, posiblemente por el tipo de estudio y la muestra que es pequefa.
Consideramos importante realizar un estudio de tipo prospectivo para demostrar
sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y negativo de la biopsia como prueba
diagnoéstica, ademas se sugiere comparar en un mismo paciente biopsias tomadas de
diferentes sitios para corroborar la tendencia marcada en este estudio, sobre mayor

posibilidad diagnéstica si la muestra es tomada a nivel nasal.

Todos los sintomas analizados en el estudio se basaron en los mencionados en la escala

BVAS-WG: Birmingham Vasculitis Activity Score Modified for Wegener's Granulomatosis,
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usada para valorar remision de enfermedad, segun las definiciones operativas (anexo 1),
mismas que se utilizan durante las consultas de control en Clinica de Vasculitis
Sistémicas Primarias. ** Dado que la escala BVAS tiene temporalidad y valora a casos
nuevos o persistentes, es necesario realizarlo en consultas de ORL y cuando el paciente
ingrese a hospitalizacion, con la finalidad de llevar control vigilancia mas estrecha de la
evolucion y para fines de estadistica. La escala de BVAS fue valorada en la primer
consulta en el departamento de Otorrinolaringologia, que representd sesgo de informacion

por la caracteristica del estudio de ser retrospectivo.

El sintoma principal reportado por Gémez y cols®, fue disnea, en el 79% y en 82% por
Olavarria et al,** en nuestro estudio se present6 en la mitad de los pacientes. En cuanto a
afeccion otoldgica segun lo revisado en la literatura, el primer lugar lo ocupa otitis media
serosa unilateral, seguido por hipoacusia neurosensorial y otitis media crénica desde
reportes de 1983 por McDonald y colaboradores®, en nuestro estudio la hipoacusia

neurosensorial la mas frecuente, seguida por hipoacusia conductiva.

Encontramos referida la presencia de nariz en silla de montar en el 53% de los pacientes
del presente estudio, difiere con lo reportado en la literatura que indica hasta el 28% de
los pacientes®. Sin embargo cabe sefialar que la cifra es de los 16 pacientes del estudio y

no del total de pacientes con GPA.

La utilidad de los anticuerpos para poder realizar el diagndstico y para seguimiento de los

|l4

pacientes es fundamental™, en nuestro estudio pudimos correlacionar el aumento a la par

de MPO y PR3, denominados como “dobles positivos”,>* que representd el 25% de
nuestra poblacion, dato que no corresponde con lo referido en la literatura, ya que anti-
PR3 segun la literatura se presenta en GPA de tipo limitadas y en recaidas, mientras que
anti-MPO3 se presenta como diagnostico, genotipicamente la poblacién estudiada

manifestd otro comportamiento.>

Langford et al*’

menciona el numero de casos ANCASs positivos, especificando p-ANCAs y
c-ANCAs, 3 con patron citoplasméatico y 1 con perinuclear. En nuestro estudio

encontramos 2 pacientes con p-ANCAs positivos y 7 pacientes con c-ANCAS positivos.

Encontramos en el estudio que los niveles de anticuerpos no parecen predecir el

comportamiento de las recaidas, determinadas por re-estenosis, ya que al realizar
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correlacion estadistica, resultd no ser estadisticamente significativa. Es necesario realizar

un estudio prospectivo para establecer tal relacion.

Los hallazgos respecto a las cifras de glucosa central, podemos que el control previo a
ingreso a cirugia o posterior a la misma se encuentran con tendencia a limites altos pero
dentro de rangos normales, esto con relevancia a la alta prevalencia de DM2 en la
poblacion general, por lo que llama la atencién, nuestra poblacién permanece sin esta

enfermedad concomitante, que corresponde a lo reportado en la literatura.*’

Llama la atencion la asociacién que reportan con ERGE*! por Haralampos et al. 2003, ya
que realizan la hipotesis que reflujo podria actuar como sinergia en la patogenia de la ES
y recurrencias en pacientes con sarcoidosis y GPA. En nuestro caso, se encontré ERGE
documentado por endoscopia en 2 pacientes de los 16 del estudio, no causa relevancia

para asociacion de ERGE con ES en esta poblacion.

En el estudio encontramos que algunos datos clinicos no fueron valorados
adecuadamente, como lo fue el caso de signos y sintomas de dificultad respiratoria,
consideramos ser descritas por medio de escalas o ser mas descriptivos en base al
esfuerzo (cuadras caminadas, escaleras, reposo) para desencadenarla, ya que solo se

describia en algunas notas como disnea de pequefios o0 medianos esfuerzos.

Es importante cuantificar la severidad de la disnea entre distintos individuos y para
evaluar los cambios en un individuo determinado, especialmente en relacion al
tratamiento quirdrgico o a la evolucion del paciente y poder comparar su evolucion en las
consultas subsecuentes. Es necesario clasificar la disnea y ésta debe ser descrita en
cada consulta, para valorar mejoria. Es importante destacar que la clasificacion de la New
York Heart Association (NYHA) para las disneas de origen cardiaco no se aplica a los
pacientes con enfermedad respiratoria. Sugerimos medir la disnea por medio de escalas,
para discriminar su gravedad entre los distintos individuos. Las indirectas por medio de la
escala visual analoga, escala Borg, o la propuesta por la MRC (Medical Research
Council) o incluso la mas completa y medicion directa, de BODE la cual incluye MRC,

caminata 6 minutos, VEF, estado nutricional y edad.*

Existen estudios que recomiendan uso de pletismografia pre-quirtrgica *, sin embargo,
sugerimos y consideramos necesario realizar como parte de los estudio pre-quirdrgicos

una espirometria, por ser mas economica y de facil acceso, por ser un estudio usado para
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valoracién objetiva de la funcién respiratoria, asi como realizarla en el posoperatorio
mediato, a los 30 dias, cuando el proceso de cicatrizacién y edema haya concluido, como

método que permita documentar mejoria de funcion respiratoria.

Respecto al tratamiento médico todos los pacientes lo requirieron en el transcurso de los
10 afos de estudio, sin embargo en 2 de ellos permanecian en remisién sin tratamiento
sistémico, en comparacion con lo reportado por Shvero® y cols, quienes encontraron que
sus pacientes no requerian tratamiento meédico a la par, cabe sefialar que su estudio

incluyé 5 pacientes.

La TC constituye un estudio valioso en la evaluacién prequirdrgica para determinar

extension y grado de severidad de la ES. *

No se ha descrito algun método para homogeneizar el tamafio de la estenosis en
auxiliares diagndéstico como en tomografia computada, considerado uno de los métodos
de eleccion para valorar extension de la misma; ya que la proporcionada a través de
observacién en nasofibrolaringoscopia es totalmente subjetiva, por lo que proponemos un
método para determinar las medidas de luz y el porcentaje de la estenosis, esta propuesta
requiere de un estudio radiologico y analisis mayor para valorar el area subglética por
encima del cartilago cricoides, asi como método especial por la forma y caracteristicas de
la subglotis. En nuestro estudio proponemos la medicion a nivel del cartilago cricoides ya
que a este nivel se pudo realizar la medicién de manera comparativa de los pacientes.
Encontramos como inconveniente el hecho de sb6lo poder valorar la estenosis en ese
nivel, ya que si el nivel de mayor estenosis quedara hacia superior o inferior no se puede
valorar con este método, corroborandolo en dos tomografias analizadas, en las que la
estenosis se encontraba por debajo del nivel medido. Sin embargo consideramos uno de
los puntos importantes a resaltar del estudio, podria marcar el desarrollo de un método

objetivo para su medicién.

Es necesario homogeneizar los datos del observador que realiza NFL, expresando luz
subglética libre en mm, asi como lo referido en las notas quirdrgicas, luz inicial en mm vy
luz final posterior a procedimiento, canula final en caso de realizar dilataciones
mecanicas. Asi como en la tomografia con las mediciones necesarias, en cortes axiales y
coronales, para valorar extension y distancia con respecto a las cuerdas vocales. En
todos los casos mediciones en mm de diametro antero-posterior y lateral, referir a que

nivel se aprecia la estrechez mas significativa. Consideramos necesario contar con datos

33



completos ya que como se mostré en resultados, no encontramos algunas mediciones de
observador por NFL, TC reportada al ingreso y de la observacion del procedimiento
quirdrgico, para compararla con la medicién realizada en este estudio. Datos requeridos
para poder realizar estudio de concordancia que refleje la sensibilidad de la TC cuello, por

el sesgo de operador.

Respecto al grosor, diametro y extension de la estenosis encontramos que Shvero y
cols.”® Israel en el 2007, valoraron estas variables en 5 pacientes en quienes utilizaron
laser: 3 pacientes con Nd:Yag y 2 con laser CO2, grosor menor de 1cm y mayor de 3cm,
diametro menor 4mm concéntrica y maxima fue total, y la distancia de las estenosis a las
cuerdas vocales menor 0.5 y méximo 1.5 cm. Ellos utilizaron laser en todos los pacientes,
sin limitacion del grosor, compartida con nuestra experiencia en la que se utilizo el laser
en todos los pacientes, el presente estudio no incluye medidas con respecto a la distancia
de cuerdas vocales y al grosor de la misma ya que el dato no fue encontrado en los
expedientes. Ellos recomendaron el uso de laser CO2 y Nd:Yag en pacientes con ES
particularmente si ésta se encuentra cerca de las cuerdas vocales, corresponde al mismo
resultado que obtuvimos en el actual estudio, ya que en todos los pacientes se utilizd
laser por lo menos en una ocasion, ademas se utilizé en los 3 pacientes con sinequias a
nivel de glotis como complicacién, lo cual resulté favorable en dos pacientes para
decanulacion. Utilizaron dilataciones en 4 de los 5 pacientes durante el mismo
procedimiento, ademas de reseccion con laser. El seguimiento en su estudio fue de 6 a 60
meses Y las intervenciones requeridas fueron de 2 hasta 18 procedimientos por paciente.
Nosotros encontramos que el paciente con mas reintervenciones fueron 8
procedimientos, en el que ademas el tratamiento médico resulté complicado ya que fue el

mas cambiante durante su evolucion.

De las series con mas casos reportados la diferencia entre la media del niumero de
procedimientos realizados por pacientes se encontraron: Landford*’ con 20 pacientes y 3
procedimientos en 1996, Gluth®® en 2013 con 12 pacientes y 2.3 procedimientos,
Hoffman®" en 2003 con 8 pacientes y 3.3 procedimientos. Nosotros registramos una

media de 2.7 procedimientos por paciente, similar a las grandes series.

Realizamos una revision de la literatura del tratamiento quirdrgico para pacientes con ES
desde 1996 a la fecha, los resultados los colocamos en la siguiente tabla, incluyendo

nuestros resultados.
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Media No. .
Autor Tratamiento Paé\ilgﬁtes seguimiento | Procedimientos Al(\l+(§A Compl(ltc;scmnes
(meses) (media)
Lanford*’ (1996) DM + ElI 20 35 3 100 0.08
Herridge®® (1996) LTP 3 85.5 1 100 0
Sttapaets®’ (2000) DM + El 1 6 1 100 0
Ulzig®® (2002) DM + EI 7 30 1.2 80 14
Watters® (2003)  Stent Nitinol 1 48 1 100 0
38 DM+Laser

Gluth®® (2003) P 12 76.8 2.3 70 -
Hoffman® (2003) DM + ElI 14 24 3.3 - 3

48 Laser CO2 +
Shvero® (2007) _ Ndivag 5 21.6 7.8 100 0
Shoeckkenbroek
(2008) DM 9 25.6 2.4 100 0
Lara (2014) DM/Laser CO2 16 65.8 2.7 79 0

DM=dilatacién mecanica; El= Esteroide Esteroides intralesional; LTP= laringotraqueoplastia. Complicaciones

transoperatorias.**

En nuestro estudio no existe un método estandarizado para la eleccién de la técnica o
sobre el uso de adyuvantes, que se traduce como una de las carencias del estudio,
ademas por ser heterogénea las técnicas utilizadas no fue posible dividir en grupos de
estudio para fines de correlacion estadistica. La gran variedad de tratamientos quirdrgicos

disminuy¢ la posibilidad de compararlos para y valorar éxito con cada uno de ellos.

Encontramos que al inicio de la enfermedad 10 pacientes tenian clasificacion | y Il de
Myers-Cotton: 6 pacientes con grado | y 4 con grado Il, de este grupo hubo necesidad de
reintervenir al 50% por presentar recaida, por lo menos en una ocasion, fue necesario
realizar 24 procedimientos en total, que representa promedio de 2.4 procedimientos por
paciente. Dos pacientes se encontraron con Myers-Cotton grado Il que requirieron 2
procedimientos cada uno. En 2 pacientes no se referia el grado de estenosis y 2
pacientes requirieron traqueostomia de urgencia a su ingreso. El paciente que present6
ES grado Il evolucion a grado IV, requirid férula endolaringea y en la Ultima consulta
reportado como subglotis libre. No es posible correlacionar la evolucion por grado de
estenosis y nimero de procedimientos requeridos, por tener grupos heterogéneos y por el

tamafo de la muestra.

En 5 pacientes fue necesario un procedimiento endoscoépico durante los 10 afios del
estudio. Los 5 pacientes que permanecieron sin traqueotomia y que requirieron mas de un
procedimiento quirargico durante el periodo de estudio, la media del intervalo de tiempo
entre procedimientos fue de 12 meses, a diferencia del intervalo de 9 meses reportado por
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Roediger et al.*

en la serie de 15 casos tratados con incisiones con laser y mitomicina C,
que representa un periodo de tiempo aceptable. Este resultado fue favorable en

comparacion con otras series de casos de causa idiopatica con manejo endoscopico.*

Encontramos dos estudios grandes en pacientes con GPA Unicamente: en 1996 reportado

por Landford et al*’

de tipo retrospectivo, en quienes se compard el uso de esteroide
intralesional (depo-metilprednisolona) y dilataciones mecanicas y el estudio de Hoffman et
al®® en 2003, estudio de cohorte de 8 pacientes en quienes se aplicé esteroide
intralesional (depo-metilprednisolona) y dilataciones mecanicas de forma simultanea,
propuesto como método de eleccion® en pacientes que fueran intervenidos por primera
vez. En nuestro estudio se llevaron a cabo a través de MCLD (86%), con manejo con
laser CO,, ya sea en combinacion con dilatacion mecanica, con adyuvantes o sélo. Lo
gue representa tratamiento quirdrgico completamente diferente a lo ya propuesto en la
literatura, que representa gran ventaja en base a los resultados en los pacientes y gran

impacto en la calidad de vida, evitando traqueostomia.*’

Se requiri6 un promedio de 2.7 procedimientos por paciente, todos los procedimientos
quirargicos fueron realizados por el mismo cirujano, por lo que el sesgo de operador
disminuye, en cuanto a los procedimientos endoscoépicos se refiere, lo consideramos una

de las ventajas del presente estudio.

La mitomicina C fue el adyuvante mas utilizado, condicionado a la disponibilidad y
existencia en el Instituto. Encontramos un tiempo de aplicacion, referido en las notas
quirdrgicas, de 3 a 5 minutos, no se cuenta con el dato de la toma de descisiones

respecto al tiempo, en los estudios previos se refiere el uso por 5 minutos.*

El uso de dexametasona intralesional fue utilizado en el paciente con mayor nimero de
recaidas y tiempo transcurrido entre la recaida fue de 20 meses. El esteroide intralesional
reportado fue depo-metil-prednisolona con aplicaciéon de 40 a 80mgs, inyectado en 4
cuadrantes (1996) Landford*’ et al y Hoffman®" (2003).

Uno de los factores prondésticos mas importantes para efectos de decanulacion y éxito
quirdrgico esta dada por la ausencia de malacia en trdquea, como lo reportan en los
algoritmos de manejo para pacientes con ES secundario a intubacion prolongada de
|35

Melkane et al En el presente estudio no se encontraron pacientes con esta

caracteristica, por lo que no es posible determinarla como factor prondstico.
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La LTP fue realizada en dos pacientes: el primero con seguimiento desde 2009, con
multiples tipos de tratamiento médico (azatioprina, prednisona, metrotexate y colchicina
requirié 7 procedimientos endoscdpicos previos, con reseccion del primer y segundo anillo
traqueal y anastomosis en porcion posterior a cricoides, realizada en diciembre 2013. El
segundo paciente ingres6 al Instituto en 1992 requirié dilataciones mecanicas en una
ocasion y posteriormente se decidié LTP con reseccion del primer anillo traqueal en 2001,
dej6 de acudir en el 2006, no se determind el motivo de la toma de decisidon para someter
al paciente a LTP.La tasa de éxito de la LTP reportada en Gomez et al*® es del 76% de
pacientes con ES en general. En nuestro estudio no es posible valorarla por el tamafio de

la muestra.

Gémez et al®

reportan complicaciones quirdrgicas como: fistula traqueo cutanea,
reestenosis, enfisema subcutaneo, sinequia cuerdas vocales, neumonia, dehiscencia de
herida, granulomas y bronquitis, en el 41.7% en estudio de ES en general. Ninguna
complicacién transoperatoria fue reportada en la busqueda realizada, todas las
complicaciones referidas en los expedientes corresponden al periodo tardio, presentadas
en 4 casos, 3 de ellas corresponden a sinequias gléticas y 1 paciente con granuloma.

|39

Zycinska et al.”™ report6 compromiso de las cuerdas vocales en 2 pacientes con ES en

general, en un estudio de medicina experimental.

Se ha reportado que hasta el 50% de los pacientes con estenosis subglotica en algun
momento requerira traqueostomia.® En nuestro estudio ese porcentaje corresponde al
37.5% de la muestra. SOlo se realiz6 en el Instituto a 2 pacientes de los 16, esto
representa el 12.5% ya que 4 de ellos llegaron al Instituto con traqueostomia. Langford et
al*’ indic6 que 9 traqueostomias fueron realizadas previo al procedimiento, en nuestro
caso ninguna traqueostomia fue necesaria antes de los procedimientos endoscopicos,
ademas que en su estudio reportaron que el 42% requirieron traqueostomia®’ y en nuestro

estudio sélo lo requiri6 el 12.5%.

Durante los 10 afios de revision, se realizaron 3 traqueostomias en el Instituto, 2 de ellas
en un mismo paciente, ya que posterior a haber completado el primer protocolo de
decanulacion, requiri6 nuevamente traqueostomia por mal manejo de secreciones,

paciente con GPA generalizada; el otro paciente que la requirié se encuentra decanulado.
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Cuatro pacientes llegaron al Instituto con traqueostomia: uno de ellos actualmente
decanulado, dos pacientes en protocolo de decanulacién y un paciente referido por

fibrobroncoscopia (FBC) como no candidato a LTP, sin especificar motivo.

En diciembre del 2013 dos pacientes se encontraban con canula de traqueostomia, uno

de ellos con GPA tipo generalizada.

De los 6 pacientes que requirieron traqueostomia, dos pacientes permanecen con ella,
uno por mal manejo de secreciones y el otro por sinequia glética en dos tercios anteriores
de cuerdas vocales. Dos se encuentran en protocolo de decanulacion (uno con canula y
uno con estoma permeable) y dos de ellos con cierre de estoma realizado, sélo un cierre
de estoma se realizé en el Instituto, lo que representa 50% de pacientes decanulados en

el periodo del estudio.

El porcentaje de decanulacién posterior a procedimiento endoscopico puede alcanzar
hasta 90% segun lo reportado por GOmez et al, en pacientes con estenosis subglética en
general. En nuestro estudio representdé el 50% de decanulaciébn en general, no
relacionado con el tipo de procedimientos realizados y esto probablemente relacionado
con el tipo de afeccion y recurrencias de la enfermedad, sin embargo es necesario una
muestra mayor y estudios prospectivos para realizar esta correlacién. La correlacion

realizada en el presente estudio fue negativa, posiblemente por el tamafio de la muestra.

Se realizé la correlacion estadistica entre la presencia de anticuerpos en los pacientes
con traqueostomia, sin embargo no fue estadisticamente significativa la asociacion, sin
embargo los pacientes con traqueostomia presentaron tendencia a titulos de c-ANCA
elevados, uno de ellos presentd c-ANCA, p-ANCA, anti MPO y antiPR3, Unicamente un

paciente no presentd anticuerpos.

Gomez et al reportaron una tasa de decanulacion del 58.8% de 17 pacientes que incluyen
en su serie reportada, haciendo hincapié en ser mayor el porcentaje en pacientes

sometidos a tratamientos via endoscoépica®

Respecto al protocolo de decanulacion, es necesario describir un algoritmo de tiempo
para llevarla a cabo, tratando de estandarizarlo, ya que no existe un método en base a
dias para progresar el cierre de estoma. No encontramos el dato reportado en los
expedientes, no referian como se llevé a cabo, Unicamente referido como “paciente en

protocolo de decanulacién”.
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El tratamiento deberd ser llevado a cabo de manera multidisciplinaria, el manejo en
conjunto de la Clinica de Vasculitis Sistémicas Primarias y Otorrinolaringologia. En el
Instituto se ha llevado a cabo de esa manera, lo que ha permitido manejar a los pacientes
y mantenerlos en mejor control, de tal modo, que 5 pacientes se encontraron sin estenosis

subglética en la dltima consulta y 2 pacientes en remision, sin tratamiento médico.

Quedan muchas interrogantes que surgieron en el estudio, como si existe asociacion
entre la edad y el grado de estenosis o numero de recidivas, si el grado de estenosis
repercute en la evolucion de estenosis. Cada una de ellas representa una hipoétesis para

estudios prospectivos, ademas de las multiples planteadas a lo largo de esta discusion.

Todas las recomendaciones aportadas por el presente estudio fueron puestas en practica
de manera inmediata para las valoraciones subsecuentes dentro del Departamento de
Otorrinolaringologia y Cirugia de Cabeza y Cuello y por la Clinica de Vasculitis Sistémicas

Primarias.
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CONCLUSIONES.

El manejo quirdrgico en pacientes con estenosis subglética secundaria a GPA sigue
siendo controversial. El objetivo del tratamiento quirdrgico incluye restaurar el lumen de la
via aérea, retirar tejido de granulacion y evitar proceso de cicatrizacion que comprometa

nuevamente la luz aérea.

En nuestra experiencia en el manejo endoscopico de la estenosis subglética a través de
MCLD y reseccion con laser ha resultado favorable, permitiendo mayor calidad de vida,
disminuyendo el gran impacto que representa ser portador de canula de traqueostomia.
Sin embargo se requiere estudios prospectivos para poder determinar efectividad de
adyuvantes como metilprednisolona intralesional o mitomicina C, ya que en el presente

estudio se encontrd heterogeneidad de procedimientos quirdrgicos.

Sugerimos llevar a cabo espirometria prequirdrgica y a los 20 dias del postoperatorio,
para control objetivo de obstruccion laringea, ademas de realizar toma de biopsia si se
sospecha de datos de actividad clinica, preferentemente nasal; realizar medicion de
anticuerpos de control durante periodos de actividad y durante las re-estenosis y registrar
en milimetros las medidas anteroposterior y lateral de las ES en consultorio a través de
NFL y de las tomografias de cuello realizadas. Llevar a cabo manejo de los pacientes de
manera multidisciplinaria: otorrinolaringologia y si fuera posible especialista en vasculitis,
siempre aplicar BVAS ante datos clinicos de sospecha de actividad, y con apoyo de
oftalmélogo, dermatdlogo si fuera asi el caso. Proponemos llevar a cabo el manejo
endoscopico de primera instancia en los pacientes, siempre que no se considere
emergencia respiratoria. Es necesario realizar estudios prospectivos que permitan

desarrollar un algortimo de manejo quirargico en este tipo de pacientes.
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ANEXOS.

ANEXO 1. DIAGRAMAS, TABLAS Y GRAFICAS

Total 109
expedientes

Estenosis Estenosis
traqueal 8 subglética 101

|| Expedientes no
disponibles 15

|| Expedientes
revisados 86 **

* Fuente: expediente clinico.

Diagrama de flujo 1. Esquema que representa forma de realizar Se encontraron 109 expedientes de
pacientes con diagnéstico de estenosis subglética en el periodo comprendido entre 1 enero del 2004 al 31 de
diciembre del 2013, registrados en el Departamento de ORL. 8 pacientes con estenosis traqueal por lo que
excluyeron del estudio; y 101 pacientes con diagnéstico de ES, de los cuales, 86 expedientes pudieron ser

revisados y 15 de ellos no fue posible revisarlos, por no contar expediente completo.
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m IDIOPATICA22

- INTUBACION OROTRAQUEAL
PROLONGADA 20

S5 GPA 16

ESCLEROMA R 5

PAPILOMATOSIS 2

ESTENOSIS | POLICONDRITIS
SUBGLOTICA ** RECIDIVANTE 2
- QUIMICA 1

== TRAUMA LARINGEO 1

LINFOMA 2

MALIGNIDAD 3

PLASMOCITOMA 1

m NINOS 5

o EN ESTUDIO 9

* Fuente: expediente clinico.

Diagrama de flujo 2. De los 86 expedientes con diagnostico de ES (diagrama de flujo 2), 5 eran nifios y
se excluyeron del estudio; de los 81 fueron adultos y de acuerdo a su etiologia encontramos 22
pacientes (27.2%) idiopatica, 20 secundaria a intubacién orotraqueal prolongada (24.7%), 16 secundario
a GPA (19.8%), 5 secundario a escleroma respiratorio (6.2%), 3 por malignidad (3.7%), de los cuales 2
con resultado de linfoma, (Hodgkin y difuso de células grandes) y 1 plasmocitoma extramedular; 2
secundario a papilomatosis laringea (2.5%), 2 a policondritis recidivante (2.5%), 1 expediente por
estenosis quimica (1.2%), 1 por trauma laringeo (1.2%); 9 expedientes aln con ES en estudio (11.1%)

los cuales fueron eliminados.
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ETIOLOGIA DE ES % (n=81)
Idiopética 27.2 (22)
Intubacion orotraqueal prolongada 24.7 (20)
GPA 19.8 (16)
Escleroma respiratorio 6.2 (5)
Malignidad 3.7(3)
Papilomatosis laringea 25(2)
Policondritis recidivante 25(2)
Estenosis quimica 1.2 (1)
Trauma laringeo 1.2 (1)
ES en estudio 11.1 (9)

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 1. Etiologia de estenosis subglética en el INER (2004-2013), expresada en porcentajes de presentacion,
n=81 expedientes.

ETIOLOGIA ESTENOSIS SUBGLOTICA

1% M |diopatica
1% HIOTP
B GPA

2% M Escleroma respiratorio
® Malignidad

H Papilomatosis laringea
1 Policondritis recidivante

1 Estenosis Quimica

Trauma laringeo

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 1. Etiologias de ES encontradas en la revision de expedientes con diagnostico de ES. Total 81
expedientes en adultos revisados. IOP: intubacién orotraqueal prolongada.
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V4
15 1 Género n=16
10 -
5 Variable
0, =
GENERO | ¥ (516)
0 Femenino | 69 (11)
' Masculino | 31 (5)
FEMENINO MASCULINO * Fuente: expediente clinico.
Gréfica 2. Porcentajes de pacientes con ES secundario a GPA segun género.
Tabla 2. Género de la poblacién en estudio, frecuencia expresada en porcentajes.
SINTOMA
SINTOMAS ORL ICAL
n= 16 %
60 DISNEA 8 50
50 OBSTRUCCION
40 NASAL 6 375
;8 EPISTAXIS 4 25
10 SINUSITIS 2 12.5
0 B % de presentacion DISEONIA 1 6.25
I O @ @ P ©
I R R S OTORREA 1 |62
(,\0 {\\. e@ HEMOPTISIS 1 6.25
’6\)(’ Q\Q’ '\5\(’ * Fuente: expediente clinico.
&

Gréfica 3. Porcentajes de sintomas iniciales del total de sintomas que presentaron los pacientes al inicio de la
enfermedad. Tabla 3. NUmero de pacientes y porcentaje respecto a sintoma inicial de presentacion.

PACIENTE SINTOMAS INICIALES

1 Epistaxis y hemoptisis

Disnea y obstruccién nasal

Obstruccién nasal y epistaxis

Epistaxis, obstruccion nasal y disnea

Epistaxis, obstruccion nasal

Obstruccion nasal y sinusitis

~N (O (OB W N

Disnea y disfonia

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 4. Sintomas iniciales de la enfermedad, mencionados por paciente que presenté méas de un sintoma

inicial.
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Hallazgos en Ulceras nasales, o )
radiografia de térax | epistaxis, sinusitis e | ANERS &
n=14 5 14 9 2 11
% 36 100 64 14 79
DS 0.497 0.497 0.363 0.426

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 5. Numero de pacientes, porcentajes y desviacién estandar (DS) segln criterios positivos como parte
del diagnoéstico de GPA. n=14 pacientes a quienes se realizé diagndstico en el Instituto.

CRITERIOS PARA DIAGNOSTICO
120

100

80

60
m PORCENTAIJE
40
’ l
0

RXTX NASOSINUSAL BIOPSIA HEMATURIA

* Fuente: expediente clinico.

Gréfica 4. Del total de los pacientes el 100% presenté sintomatologia rinosinusal, el 79% present6 anticuerpos
positivos, el 64% biopsias positivas para vasculitis, el 36% presentaron hallazgos en radiografia de térax
(RXTX) y 14% de los pacientes presentaron hematuria. RXTX: Nodulos, cavitaciones o infiltrados.

TIPO GPA % (n=16)
Localizada 87.5 (14)
Generalizada 22.5(2)

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 6. Frecuencia en porcentajes de tipo de GPA.

SITIO DE BIOPSIA % (n=22)
Subglotis 45.5 (10)
Nasal 41 (9)
Biopsia transbronquial 4.5 (1)
Biopsia a cielo abierto 4.5 (1)
Etmoides 45 (1)

* Fuente: expediente clinico.
Tabla 7. Frecuencia de los diferentes sitios en porcentaje del total de biopsias realizadas en 10
afios.
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cielo abierto
5% Etmoides
Biopsia 5%
transbronquial
4%

Biopsia a SITIOS DE BIOPSIAS

* Fuente: expediente clinico.

Gréfica 5. Frecuencia expresada en porcentaje de los diferentes sitios de toma de biopsias realizadas en 10

afnos, total realizado n=22.

Cornete 33.3 3

No especificada 33.3 3
Septal 222 2
Pared lateral 11.1 1

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 8. Frecuencia de los diferentes sitios nasales, expresado en porcentajes, del total realizado (n=9).
En la tabla 9 se enlistan todos los sintomas por frecuencia de presentacion respecto al

total de pacientes (n=16), y en la gréfica 6 se representan los sintomas de ORL

expresados en porcentajes de presentacion de sintomas. Sintomas en relacion a la

consulta de su ingreso hospitalario para el ultimo procedimiento quirdrgico realizado.

Disnea 9 56
Sinusitis 9 56
Obstruccion nasal 6 38
Epistaxis 7 44
Hipoacusia 5 31
Disfonia 5 31
Plenitud 6tica 3 19
Ulceras orales 1 6

* Fuente: expediente clinico.
Tabla 9. Sintomas de ORL, cabeza y cuello por frecuencia y porcentajes de presentacion

respecto al total de pacientes, n=16.
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* Fuente: expediente clinico.

referidos en 10 afios en los 16 pacientes.

5as | woeo
I 11.1 (1)

I 11.1 (1)

\Y 11.1 (1)
11-1V 33.3(2)
REF'\IIE(I%IDA 11.1(1)

* Fuente: expediente clinico.
Tabla 10. Areas de Cottle afectadas en los pacientes con perforacion septal.

Variable Media (DE)
GLUCOSA
(ma/dL) 97.4 (9.11)
VSG mL/hrs 20.2(11.8)
Max-min 3-45
PCR mg/dL 0.6 (0.6)

* Fuente: expediente clinico.

Gréfica 6. Representacion grafica del porcentaje de presentacion de los sintomas de ORL y cabeza y cuello

Tabla 11. Medidas de tendencia central y de dispersion de cifras de glucosa central de la dltima
quimica sanguinea de los expedientes.

Variable Pruebas realizadas

n=16 (%) por IFI
p-ANCA 2 (12.5)
c-ANCA 11 (68.8)

* Fuente: expediente clinico.

negativos.

Tabla 12. Todas las pruebas fueron realizadas por método de inmunofluorescencia directa (IFl), de los 16
pacientes, 11 presentaron positividad para uno o ambos anticuerpos, en los 5 pacientes restantes fueron
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Titulos C-ANCAS n=11(Porcentaje %)
p-ANCA *
1:40 1(9)
c-ANCA 7 (43.8)
Titulo de c-ANCA
1:20 0(0)
1:40 1(9)
1:80 0(18.8)
1:160 3(27.3)
1:320 2(18.2)
1:640 3(27.3)
1:1280 1(9)
1:>5120 1(9)

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 13. Frecuencia de presentacion, expresada en porcentajes de anticuerpos. Un paciente con p-ANCA

presentaba positividad por IFI pero se desconoce el titulo*.

Variable Media (DE) Rango
Anti-MPO 26.6 (46.5) 0-169.5
Anti-PR3 32.04 (52.7) 0-164.6

Tabla 14. Medidas de dispersion de titulos de MPO y PR3.

* Fuente: expediente clinico.

Valores normales son menores a 20.

ESPIROMETRIA % (n=16)
Realizadas 56.3 (9)
NO realizadas 38 (6)
No se pudo realizar 6.3 (1)

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 15. Frecuencia de espirometrias realizadas en porcentaje. El 56.3% de los expedientes contaba con al

menos una prueba de funcion pulmonar, 38% de los expedientes no contaba con ninguna pruebay en un
expediente se menciono que no se pudo realizar, sin especificar motivo.

PROCEDIMIENTOS
QUIRURGICOS
MEDIA 2.7
DE 2.9
MiN-MAX (1-8)

* Fuente: expediente clinico.

Tabla 16. Medidas de tendencia central y de dispersion respecto al nimero de procedimientos realizados por

paciente.
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ANEXO 2. Clasificacion de las vasculitis segun la conferencia de consenso de Chapel Hill

Clasificacion de las vasculitis segln la conferencia de consenso de Chapel Hill

Vasculitis

Definiciéon

Vasculitis de vasos de gran tamafio

Arteritis temporal

Arteritis granulomatosa de la aorta y sus ramas con predileccion para las
ramas extracraneales de la arteria carétida. Frecuentemente afecta la
arteria temporal. Suele afectar a pacientes de mas de 50 afios y se asocia
con frecuencia a polimialgia reumatica

Arteritis de Takayasu

Inflamacién granulomatosa de la aorta y sus ramas. Generalmente afecta

a pacientes de menos de 50 afios

Vasculitis de vasos de mediano

tamafio

Poliarteritis nodosa (PAN)

Inflamacién necrotizante de arterias de pequefio y mediano calibre sin
glomerulonefritis 0 0 vasculitis en arteriolas, capilares o vénulas

Enfermedad de Kawasaki

Arteritis con afectacion de arterias de pequefio, mediano y gran calibre
asociadas al sindrome mucocutaneo ganglionar. Las arterias coronarias
se afectan con frecuencia. Puede existir afectacion de la aorta y sus
venas. Afecta con frecuencia a nifios.

Vasculitis de vaso de pequefio tamafio

Granulomatosis con Poliangitis

GPA

Inflamacién granulomatosa con afeccién del tracto respiratorio y
vasculitis necrotizante de vasos de pequefio y mediano calibre
(capilares, vénulas, arteriolas y arterias). Es frecuente la
glomerulonefritis necrotizante.

Sindrome de Churg-Strauss

Inflamacion granulomatosa rica en eosinofilos, con afeccion del
tracto respiratorio y vasculitis necrotizante afectando a vasos de
pequefio y mediano calibre y asociando asma y eosinofilia

Poliangitis microscépica

Vasculitis necrotizante con pocos o0 sin depositos inmunes
afectando a vasos de pequefio tamafio (capilares, vénulas o

PAM - L » - .
arteriolas). Puede existir arteritis necrotizante afectando arterias de
pequefio y mediano tamafio. Es muy frecuente la glomerulonefritis
necrotizante. Puede existir capilaritis pulmonar.

Vasculitis por | Parpura de | Vasculitis con depositos inmunes de predominio IgA afectando a

Hipersensibilidad | Schonlein-Hénoch | vasos pequefios. Afecta tipicamente a la piel, intestino, y glomérulos

(Vasculitis y se asocia a artralgias y artritis.

leucocitoclastica

cutanea)

Vasculitis
crioglobulinémica
esencial

Vasculitis con depositos inmunes de crioglobulinas afectando a
vasos pequefios (capilares vénulas o arteriolas). Y asociada a la
presencia de crioglobulinas en suero. La piel y el glomérulo se
afectan con frecuencia.

Angeitis  cutanea
leucocitoclastica

Vasculitis cutanea aislada sin vasculitis

glomerulonefritis

sistétmica y sin
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Anexo 3. Glosario de términos, traducido, segun escala de BVAS-WG: Birmingham
Vasculitis Activity Score Modified for Wegener’s Granulomatosis 2001 (BVAS for WG) *

Las definiciones del glosario utilizados en BVAS de WG:

1. General:

- Artralgia: Dolor articular sin inflamacion evidente.

- Artritis: Inflamacion de las articulaciones.

- Fiebre: elevacion de la temperatura Documentados. El valor se refiere a la temperatura
oral (38°C).

2. Cutanea:

- Purpura: petequias (pequefias manchas rojas), parpura palpable, o equimosis (grandes
placas) en la piel o secrecion (en ausencia de trauma) en las membranas mucosas.

- Ulcera: Ulcera abierta en una superficie de la piel.

* Gangrena: necrosis tisular extensa (por ejemplo, digitos). La gangrena no se refiere a
infarto superficial (por ejemplo, un infarto de lecho ungueal), sino a la isquemia severa
afecta a la viabilidad de una porcién sustancial de tejido, tal como toda una yema del
dedo.

3. Membranas mucosas y 0jos

- Ulceras en la boca: Las Ulceras localizadas en la boca. Excluir otras causas, tales como
las drogas, la enfermedad de Crohn, pénfigo, etc

- Conjuntivitis: inflamacién de la conjuntiva (excluir causas infecciosas).

- Epiescleritis: inflamacién de la esclera superficial.

- Masa retro-orbital / proptosis: protrusién de los ojos causada por una masa inflamatoria
detras del globo. Esto puede estar asociado con diplopia debido a la infiltracién de los
musculos extraoculares.

- Uveitis: inflamacién del tracto uveal (iris, cuerpo ciliar, la coroides), confirmada por el
oftalmdlogo.

* La escleritis inflamacién de la esclerética profunda (opinién especialista suele ser
necesario).

* Exudados retinianos: Cualquier area de exudados retinianos blandos (excluya exudados
duros) que se vio en el examen oftalmoscadpico.

* Hemorragias retinianas: Cualquier area de la hemorragia retinal visto en el examen
oftalmoscaépico.

4. ORL:

- Descarga nasal sanguinolenta: La sangre manchaba las secreciones de la nariz,
independientemente de la gravedad o frecuencia, que se producen desde la Ultima visita.

- Costras nasales: Descarga de grandes costras serosas o0 serosanguinolentas.

- Ulceracion nasal: lesiones de la mucosa nasal (no secundaria a traumatismo).

- Complicacién del seno: Sensibilidad o dolor en los senos paranasales o pruebas de
rayos X de sinusitis. Si se observa colapso del puente nasal, puede registrarse por
separado (en el apartado de "Otros" elementos).

- Inflamacién de las glandulas salivales Tender inflamacién de una o mas glandulas
salivales mayores no se debe a una infeccion, piedra u otra causa no GPA.
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Inflamacion subglética: estridor inspiratorio, con significativa reduccion del espacio
subgldtica confirmado por un examen mas detenido (por lo general por un especialista
ORL).
- Hipoacusia conductiva: Cualquier pérdida de audicion que comprometa oido medio,
confirmado preferentemente por audiometria.
5. Cardiovascular:
- Pericarditis: dolor pericardico y / o roce en la evaluacion clinica.
6. Abdominal:
- Isquemia mesentérica: Se define como dolor abdominal, diarrea con sangre, perforacion
intestinal/ de miocardio debido a la GPA.
7. Torax:
- Pleuritis: dolor pleural y / o roce en la evaluacion clinica o de nueva aparicion de
radiolégicamente confirmada derrame pleural. Otras causas (por ejemplo, infeccion,
cancer) deben ser excluidos.

Los nddulos o cavidades: nuevas lesiones detectadas por radiografia de térax.

* Participacion traqueobronquial: pseudotumor o ulceracién del arbol traqueobronquial.
Requiere broncoscopia para excluir tumor o infeccion.

* Hemorragia alveolar: hemorragia pulmonar mayor, con el cambio de los infiltrados
pulmonares.
* Insuficiencia respiratoria: disnea que requiere ventilacion artificial.

8. Renal

* La hematuria: (sin cilindros hematicos) > 1 + en el andlisis de orina; > 10 rbc / HPF.
Excluir infeccién.

* Cilindros hematicos La aparicion de cilindros hematicos en el sedimento urinario.
Aumento de la creatinina> 30% o0 creatinina caida liquidacién> 25%: El deterioro de la
funcion renal que es atribuible a activos GPA y cumple con estos criterios.

9. Sistema Nervioso

* Meningitis: Dolor de cabeza severo + / - rigidez en el cuello, meningitis inflamatoria,
exclusion de infeccion, hemorragia y otras causas.

* EVC: accidente vascular cerebral que resulta en signos neuroldgicos focales como
paresia, debilidad, etc

* Mielitis transversa con debilidad de las extremidades o pérdida de la sensibilidad.

* La paralisis del nervio periférico: paralisis aislada aguda de un nervio (excluyendo
hipoacusia neurosensorial, valorado por ORL).

* Neuropatia sensorial periférica: La neuropatia resultante por dermatomos. EXxcluir
(idiopatica, metabdlicas, deficiencias vitaminicas, infecciosas, toxicas, hereditaria).

* Mononeuritis motora multiple: neuritis del nervio periférico, s6lo marcado si hay afeccién
motora. En la evaluacion EMG / NCV, la disfuncién del nervio multiple puede ser
documentado, pero se requiere la participacion clinico de un solo llamado nervio anotar
este articulo. Otras causas deben ser excluidos (diabetes, sarcoidosis, carcinoma,
amiloidosis).
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10. Otros:

 Pérdida de peso (> 2 kg mas de 28 periodo de dia).

« Convulsiones.

« La participacién genitourinario.

* Lesiones valvulares cardiacos.

« Infartos cutaneas (hemorragias en astilla, infartos digitales)

« Los infiltrados pulmonares (no debido a una hemorragia alveolar, la cavidad)
» Nueva pérdida de pulsos de pérdida de la extremidad / amenazada

» Angina (dolor cardiaco isquémico secundario a GPA)

 Cardiomiopatia

* Pancreatitis

Criterios utilizados en las valoraciones para seguimiento de pacientes con GPA.

ANEXO 4. Medidas realizadas en tomografias de cuello simple, cortes axiales, a nivel de
cartilago cricoides, correspondientes a las Ultimas TC pre-quirargicas de los pacientes.

i

@

* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Figl. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color amarillo,
diametro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) mm (DL) | PLUZ | HESTENOSIS
18.7 7.97 4262 | 57.38

Tabla 1. Porcentaje de estenosis subglotica obtenida de la siguiente formula: [(DI-DL)* 100/Dl.
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* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.

Fig2. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color amarillo,
didmetro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) mm (DL) WHUZ | IESTENIOELS
21.16 8.84 41.77 58.23

Tabla 2. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente férmula: [(DI-DL)* 100/DlI.

* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Fig 3. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color

amarillo, diametro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA
CRICOIDES mm (D)

LUZ RESIDUAL
mm (DL)

%LUZ

%ESTENOSIS

6.91

9.84

70.2

29.8

Tabla 3. Porcentaje de estenosis subglotica obtenida de la siguiente formula: [(DI-DL)* 100/Dl.
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* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Fig 4. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color
amarillo, didmetro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) mm (L) | 7°tUZ| %ESTENOSIS
17.56 11.22 63.89 36.1

Tabla 4. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente formula: [(DI-DL)* 100/Dl.

* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Fig 5. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color
amarillo, didmetro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) mm (DL) HIER | SHESTIENIOES
18.7 8.92 47.7 52.3

Tabla 5. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente férmula: [(DI-DL)* 100/DI.
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* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Fig 6. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color amarillo,
didmetro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) mm (L) | PLUZ | HESTENOSIS
17.11 9.49 5546 |  44.54

Tabla 6. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente formula: [(DI-DL)* 100/Dl.

* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Fig 6. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color amarillo,
diametro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) D) | | OSSTENCE
22.34 9.18 41 59

Tabla 6. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente férmula: [(DI-DL)* 100/DI.

55



* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.
Fig 7. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color
amarillo, diametro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL |, .
CRICOIDES mm (DI) mm (L) | 7°tUZ| %ESTENOSIS
18.57 8.02 43.18 56.82

Tabla 7. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente formula: [(DI-DL)* 100/Dl.

* Fuente: MAgicWeb VA60C_0112.

Fig 8. Corte axial nivel de cartilago cricoides, medida del diametro interno sefialado con color
amarillo, diametro de luz residual, color morado.

REVISION DE TC

LUZ INTERNA LUZ RESIDUAL | , .
CRICOIDES mm (DI) mm (DL) UL | BASSTENOEIS
17.93 6.75 37.6 62.4

Tabla 8. Porcentaje de estenosis subglética obtenida de la siguiente férmula: [(DI-DL)* 100/DlI.
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