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RESUMEN

TITULO: MANIFESTACIONES OTORRINOLARINGOLOGICAS MAS FRECUENTES EN PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE ENFERMEDADES GRANULOMATOSAS Y/O AUTOINMUNES EN EL SERVICIO DE
OTORRINOLARINGOLOGIA DE LA UMAE HOSPITAL DE ESPECIALIDADES “BERNARDO SEPULVEDA GUTIERREZ”

DEL CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI IMSS DURANTE UN PERIODO DE 10 ANOS.

Objetivo: Identificar las manifestaciones otorrinolaringoldgicas mas frecuentes que presentan los pacientes con
enfermedades autoinmunes y/o granulomatosas registradas los expedientes clinicos del servicio de Otorrinolaringologia de
la UMAE Hospital de Especialidades "Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro Médico Nacional Siglo XXI IMSS en un
periodo de 10 afios.

Material y métodos:

Tipo de estudio: Clinico.

Disefio: Transversal.

Caracteristicas: Observacional, descriptivo, retrospectivo, transversal.

Tamafio de la muestra: 44 expedientes clinicos.

Poblacién de estudio: Expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de enfermedad granulomatosa y/o autoinmune
establecido por el servicio de medicina interna y/o reumatologia que han acudieron al servicio de Otorrinolaringologia.

Lugar: Servicio de Otorrinolaringologia de la Unidad Médica de Alta Especialidad, “Bernardo Sepulveda Gutiérrez” del
Centro Médico Nacional Siglo XXI, en México, D.F.

Resultados: Se incluyeron un total de 44 expedientes clinicos de pacientes con diagnostico de Enfermedad Granulomatosa
y/o Autoinmune establecido por el servicio de Reumatologia o Medicina interna, los cuales ameritaron valoracion por el
servicio de otorrinolaringologia por cursar con manifestaciones nasosinusales, otoldgicas y/o laringeas. Del total de
pacientes el 54.5% fueron hombres y el 45.4% fueron mujeres. El rango de edad de los pacientes fue de 18 a 64 afios. En la
muestra analizada las enfermedades autoinmunes y/o inmunoldgicas mas frecuentes fueron Granulomatosis de Wegener
con 43.1% y en segundo lugar, Hipoacusia Autoinmune del oido interno en 31.8%. De los 19 pacientes estudiados con
Granulomatosis de Wegener 42.1% presentaron a la obstruccion nasal como sintoma y/o signo mas frecuente.
Conclusiones: Se observ6 una tendencia similar a la encontrada en la literatura mundial, en cuanto a cuéles son los signos
y/o sintomas mas constantes que desarrollan los pacientes con estas patologias. Siendo la obstruccion nasal y la hipoacusia

conductiva/neurosensorial los de mayor frecuencia.

Palabras Clave: Sintomas y/o signos nasosinusales, otologicos, laringeos, enfermedad autoinmune, enfermedad

granulomatosa.
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INTRODUCCION

Existe un gran nimero de enfermedades sistémicas que pueden afectar la nariz, senos paranasales, boca, faringe, laringe y
oidos. Las enfermedades granulomatosas (Granulomatosis de Wegener, sarcoidosis, sindrome de Churg-Strauss),
enfermedades autoinmunes (lupus eritematoso sistémico, sindrome de Sjégren), entre otros, constituyen algunos ejemplos.
Se debe tener sospecha de su diagnéstico cuando los sintomas no se controlan con tratamiento médico maximo o cuando
en la mucosa nasal se encuentran hallazgos nasosinusuales como cicatrizacién, sangrado excesivo, costras, ulceracion,

nédulos submucosos o “de empredrado” L

La sintomatologia otorrinolaringolégica puede ser la presentacion inicial de este tipo de enfermedades, de ahi la importancia

de conocerla y de esta manera, establecer el diagnostico en estadios tempranos.

La enfermedad granulomatosa crénica es un inmunodeficiencia primaria resultado de un defecto en un multicomponente del
complejo de la oxidasa fosfato dinucleético adenin nicotinamida, el cual es responsable de la produccién de especies de
oxigeno reactivas bactericidas en los fagocitos. Como resultado, los pacientes portadores tienen mayor susceptibilidad a
ciertas bacterias y hongos catalasa positivos asi como a especies de Aspergillus. Las primeras manifestaciones clinicas de

las enfermedades granulomatosas son las infecciones recurrentes y la formacion de granulomas 2.

Existe una alta sospecha diagndéstica de estas patologias en casos de rinosinusitis cronica sin respuesta a los tratamientos

estandares °.

Por lo anterior se decidi6 la realizacion del presente trabajo de investigacion, con el objetivo de exponer cuédles son las
manifestaciones otorrinolaringoldgicas mas frecuentes de las patologias granulomatosas y/o autoinmunes, para tenerlas en

consideracion en la practica diaria de la especialidad, establecer diagndsticos oportunos y brindar tratamientos eficaces.



COMPLICACIONES DE LAS ENFERMEDADES GRANULOMATOSAS Y AUTOINMUNES EN LA NARIZ Y SENOS

Complicacion
Deformidad en silla

de montar

Perforacion septal

Fistula oronasal

Rinitis

Descarga retronasal

Cefalea/dolor facial

Epifora

SN EVS

Xerostomia

PARANASALES
Enfermedad asociada

Sarcoidosis, Granulomatosis de Wegener, policondritis recidivante, lepra, sifilis, miasis.

Sarcoidosis, sindrome de granuloma de la linea media, granulomatosis de Wegener,

granuloma de la linea media inducido por cocaina, lepra, sifilis, leishmaniasis, miasis.

Sarcidosis, Granulomatosis de Wegner, granuloma de la linea media inducido por cocaina.

Sifilis

Sarcoidosis.

Sarcoidosis, sindrome de granuloma de la linea media.

Sarcoidosis, Granulomatosis de Wegener granulomatosis.

Sindrome de granuloma de la linea media, Granulomatosis de Wegener.

Sindrome de Sjogren.




ANTECEDENTES CIENTIFICOS

Granulomatosis de Wegener

La granulomatosis de Wegener es un proceso inflamatorio con vasculitis necrotizante. Afecta principalmente la
via respiratoria superior e inferior y los rifiones, sin embargo, puede afectar cualquier parte del cuerpo. La

enfermedad se presenta por igual en hombres y mujeres, la edad promedio de inicio son los 40 afios *.

Se caracteriza por un conglomerado de lesiones granulomatosas necrotizantes en el tracto respiratorio,

glomerulonefritis necrotizante y vasculitis sistémica en las arterias y venas de pequefio tamafo .

La Granulomatosis con poliangitis es una enfermedad rara de etiologia desconocida que presenta la triada
clasica de afeccion de oido, nariz, garganta, pulmones, con la presencia de granulomas necrotizantes y
vasculitis °.

La etiologia y la patogénesis de la Granulomatosis de Wegener es desconocida. Factores infecciosos,
genéticos y ambientales asi como una combinacion de éstos, ha sido propuesta. Se sugiere que la
Granulomatosis de Wegener es una patologia mediada por alteraciones inmunes, en donde la lesion de los
tejidos resulta de un evento de iniciacion inflamatoria y una respuesta inmune altamente especifica. Parte de
esta respuesta consiste en la produccion de ANCA, dirigidos en contra de antigenos presentados en los
granulos primarios de los neutréfilos y monocitos; estos anticuerpos producen dafo a los tejidos mediante la

interaccion con neutréfilos y células endoteliales.

Los sintomas comunes de presentacion incluyen cefalea, sinusitis, rinorrea, otitis media, fiebre y artralgias. La
afeccion de la via aérea superior y los senos paranasales ocurre en 75-90% de los casos. Las
manifestaciones pulmonares incluyen tos, dolor pleuritico, hemopitisis, infiltrados nodulares y cavitaciones en
la tele de térax. Las manifestaciones pulmonares ocurren en 65-85% de los casos. Otras manifestaciones
incluyen glomerulonefritis (60% a 75% de los casos); afeccion ocular en la forma de conjuntivitis, iritis,
escleritis, o proptosis (15% a 50% de los casos); asi como afeccién dermatologica, como Ulceras necroticas,

vesiculas o petequias.
Manifestaciones en cabeza y cuello

La enfermedad puede presentarse de diferentes maneras, sin embargo, tipicamente inicia con sintomas de

una infeccion de vias respiratorias que no responde al tratamiento antibiético.

La inflamacion significativa de los cornetes y la mucosa del septum se asocia con el desarrollo de importante

edema de la mucosa intranasal y la formacion de costras.



Los sintomas sistémicos como malestar general y artralgias pueden presentarse.

Las infecciones secundarias a nivel nasal, usualmente por S. aureus son comunes. Esto puede representar
una simple colonizacion; sin embargo se ha sugerido que S. aureus puede jugar un papel en la patofisiologia
de la enfermedad mediante la estimulacion de una respuesta celular tipo Il *.

Akikusa et. al, realizaron una revision retrospectiva en donde identificaron a 25 pacientes con Granulomatosis
de Wegener en un periodo de 3 afios, teniendo como hallazgos, en un tercio de los casos, una afeccion de la
via aérea superior, la cual incluia: sinusitis (11/25), epistaxis (10/25), Ulceras orales (7/25), otitis media (6/25),
hipoacusia conductiva/neurosensorial (4/25), deformidad en silla de montar (2/25), y estenosis subglética
(1/25). Un total de 95.5% de los pacientes tuvieron ANCA positivos, siendo 78.9% C-ANCA con PR3 positivo.
La edad media de presentacién fue de 14.5 afios con una predominancia por las mujeres (relacion
hombre/mujer de 4:1) y la edad media de duracién de los sintomas de 2 meses T

El oido medio y la mastoides son los sitios dentro del hueso temporal que se encuentran afectados en los

pacientes con Granulomatosis de Wegener.

La Granulomatosis de Wegener puede causar obstruccion de la trompa de Eustaquio teniendo como resultado
otitis media serosa e hipoacusia conductiva. Algunos pacientes pueden cursar con otitis media purulenta. La
afeccion puede extenderse al nervio facial y al oido interno, manifestandose con hipoacusia neurosensorial
rapidamente progresiva y pérdida de la funcidon vestibular. La enfermedad otica puede ser la unica

manifestacion inicial en algunos pacientes con Granulomatosis de Wegener *.

La forma superficial clasicamente esta limitada a la piel y mucosas. La afeccion oral de la granulomatosis de
Wegener no es muy comun; sin embargo la “gingivitis color fresa” es un hallazgos patognomonico. Esta
afeccion puede ser una manifestacion inicial de la enfermedad y la mayoria de las veces es un signo de inicio
de afeccion renal. Otras manifestaciones orofaciales menos comunes incluyen pardélisis facial, nédulos en la

mucosa labial, claudicaciéon mandibular, fistula oroantral, entre otras 5,

Diagnéstico

Los hallazgos de laboratorio incluyen: anemia normocitica, normocrémica, trombocitosis, factor reumatoide
positivo e hiperglobulinemia (particularmente IgA). El volumen de sedimentacién globular en la mayoria de los
casos, se encuentra elevado. La presencia de auto-anticuerpos en contra del citoplasma constitutivo de
neutréfilos (ANCA, c-ANCA), especialmente proteinasa 3—especifica c-ANCA, es muy Uutil en establecer o
confirmar el diagnodstico. La especificidad de c-ANCA positivo es mayor del 95%; la sensibilidad es variable y

depende de la fase y el tipo de Granulomatosis de Wegener.



c-ANCA es positivo en mas del 90% de los pacientes con actividad sistémica, mientras que en casos de
enfermedad limitada (cabeza y cuello o en enfermedad inactiva, p.e), la sensibilidad de c-ANCA es de solo el

65% a 70%.

El diagnéstico de la enfermedad es histopatoldgico, por la presencia de necrosis, inflamacién granulomatosa

con células gigantes multinucleadas, vasculitis y la formacion de microabscesos.

Una vez que el diagnéstico se ha establecido, el otorrinolaringélogo debe manejar las infecciones locales,
promoviendo la frecuente debridacion nasal asi como el uso de solucién salina con o sin la adicion de
antibiéticos.

El prondstico de la patologia ha mejorado draméaticamente de una mortalidad del 82% antes de la era de los
inmunosupresores hasta ser en la actualidad del 75% con tratamiento médico adecuado. La induccion de la
remision esta usualmente documentada con una alta dosis de corticoesteroides, ciclofosfamida, o metrotexate
otorgado durante 3 a 6 meses. El mantenimiento de la remision se ha reportado con bajas dosis de
corticoesteroides y ciclofosfamida, como azatioprina, metotrexate, trimetroprim-sulfametoxazol, o Ia
combinacién de éstos medicamentos Otros tratamientos incluyen: leflunomida, micofenolato e inhibidores del

factor de necrosis (etanercept y infliximab) *.

Sarcoidosis

La Sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria sistémica de etiologia desconocida caracterizada por la
presencia de granulomas epiteloides no caseificantes los cuales afectan principalmente al pulmén y ganglios
linfaticos. Actualmente se ha postulado que es inducida por antigenos degradados pobremente en un huésped
genéticamente susceptible, lo que desencadena una respuesta celular Thl que lleva a la formacion de
granulomas *°.

La enfermedad generalmente ocurre entre la tercera y quinta década de la vida, rara vez, antes de los 15 afios
y €s mas comun en mujeres.

Es relativamente mas frecuente en mujeres africo-americanas (incidencia anual de 35 por cada 100,000) en
relacién con mujeres blancas (11 por 100,000).

Los granulomas de la sarcoidosis se depositan frecuentemente en los pulmones y como nédulos intratoracicos.
Treinta y seis por ciento de los pacientes estan asintomaticos y es un hallazgo incidental en la radiografia de
torax.

Un tercio de los pacientes presenta sintomas constitucionales los cuales incluyen pérdida de peso, sudoracion

nocturna, fatiga, mialgia y un grado bajo de fiebre.



Los pacientes sintomaticos también tienen tos seca, disnea, rash cutaneo o sintomas de afeccion del sistema
nervioso central incluyendo cambios visuales. Las adenopatias ocurren en 25 % a 50% de los casos y la
esplenomegalia en 10%.

La afeccién neural ocurre en 4% a 6% de los casos y en 15% a 25% afeccion de la érbita. El sarcoide puede
depositarse en el tejido subcutaneo como nddulos 3,

La etiologia y la patogénesis de la sarcoidosis es desconocida. La lesion inicial pulmonar es una alveolitis
caracterizada por la acumulacion de T CD4, seguido de una desarrollo de granulomas no caseificantes. El
estimulo antigénico que lo inicia permanece incierto. Existen varias posibles asociaciones entre las que se
encuentra: mycobacteria, complejos de HLA, anormalidades de las células T y del receptor antigénico de

células T y el involucro de diferentes citosinas 10,

Mas recientemente la interleucina (IL)-12 y los niveles de proteina I1le 12 en el liquido obtenido de lavados

bronquiales prometen ser marcadores de severidad de la enfermedad.

Manifestaciones en cabeza y cuello

Ocurren en 10% a 15% de los pacientes. Las adenopatias cervicales estan presentes en cerca de la mitad de
los casos.

Los tipicos nédulos o poélipos subcutaneos de coloracién amarilla pueden depositarse en cualquier sitio del
tracto respiratorio superior.

En la laringe, usualmente tiene un depdsito supraglético. Los sintomas comunes incluyen disnea y disfagia. El
hallazgo patognomoénico de la sarcoidosis laringea es un alargamiento difuso, rosa-palido, similar a un
turbante de la epiglotis.

La sarcoidosis laringea debe ser considerada en cualquier paciente con obstruccion de la via aérea superior y
una historia de sarcoidosis o de hallazgos de adenopatias hiliares en la placa de térax. La presencia de
edema difuso y palido de las estructuras supragléticas es patognoménico de la enfermedad **.

Las lesiones orbitarias incluyen: tumores orbitarios, edema lacrimal y uveitis.

El edema de la glandula parétida ocurre en aproximadamente 6% de los pacientes, con o sin afeccién del
nervio facial. La fiebre uveoparotidea se caracteriza por parotiditis, paralisis facial y fiebre.

Los sintomas del tracto nasosinusal incluyen obstruccién nasal, edema, epistaxis, formacion de costras y
tumoraciones nasales. La epifora secundaria a la obstruccion del conducto nasolacrimal y la anosmia han sido

descritos.



También se ha descrito afeccion de adenoides, faringe, nervios craneales, disfuncion vestibular y pardlisis del
nervio facial. Ocasionalmente se ha reportado enfermedad granulomatosa del oido externo y mastoides.
La paralisis facial puede tener un inicio subito, generalmente es bilateral y puede resolverse de forma

espontanea.

Los hallazgos histopatolégicos en el hueso temporal han sido reportados en un solo caso e incluye infiltracion
linfocitica perivascular y granulomas inflamatorios que afectan coclea, vestibulo y nervio facial dentro del

conducto auditivo interno.

La hipoacusia neurosensorial es rara en pacientes con neurosarcoidosis (incidencia del 1% y 5%) y 20%

presentan afeccion del VIl nervio craneal (la cual puede manifestarse como hipoacusia neurosensorial).

Diagndstico

El hallazgo histopatoldgico clave es el granuloma epiteloide no caseificante, el cual es compacto con
presencia de células gigantes multinucleadas, linfocitos y fagocitos mononucleares rodeado por mastocitos y
fibroblastos. Tipicamente no existe necrosis (caseificacion). La predileccion de los granulomas por los
ganglios linfaticos y el tejido conectivo se correlaciona con los hallazgos radiogréaficos tipicos de adenopatias
hiliares, engrosamiento del septo entre los l6bulos, nédulos e infiltrado intersticial difuso generalizado de los
pulmones.

El diagndstico depende de la correlaciéon de los sintomas con los hallazgos radiogréficos, patoldgicos y
bioquimicos.

El diagndstico es por exclusion de otras enfermedades granulomatosas, particularmente tuberculosis.

Se realiza biopsia con aguja fina o abierta de los granulomas, radiografia de térax y pruebas cutaneas (para
descartar tuberculosis).

Una relacion de linfocitos T CD4/CD8 T mayor de 3.5 en el liquido bronquial, elevacion de la enzima
convertidora de la angiotensina al doble de su limite normal, anormalidades en el metabolismo de calcio y

cultivos negativos para hongos y bacterias, pueden ayudar a establecer el diagnéstico .

Tratamiento

La resoluciéon espontanea ocurre en varios pacientes. Los corticoesteroides son benéficos en pacientes con
sintomas progresivos o con afeccion ocular, cardiaca o del sistema nervioso central. En aquellos pacientes

que no toleraron o no responden al tratamiento con corticoesteroides, existen tratamientos alternativos como



metrotexatol ciclofosfamida, aziatioprina, clorambucil, ciclosporina, cloroquina, pentoxifilina y antagonistas del

receptor a del factor de necrosis tumoral, entre los que se encuentran, etanercept (Enbrel) e infliximab

(Remicade).

En general, los corticoesteroides son el tratamiento de eleccion a una dosis de 0.5 mg/kg/dia. Las formas
localizadas con afecciéon de la regidon nasosinusal pueden ser tratadas con corticoesteroides topicos; éstos
deben ser usados en forma de inyecciones intralesionales. La cirugia puede ser un tratamiento alternativo
para casos bien delimitados u obstructivos o para aquellos resistentes a tratamiento médico. También pueden
emplearse antiinflamatorios no esteroideos 2.

El tratamiento de sostén son los esteroides. Si éstos no presentan adecuada respuesta se pueden utilizar:
clofazamina, agentes citotéxicos (metotrexato, azatioprina), radioterapia con laser CO2 o excisién quirdrgica.
El tratamiento de la sarcoidosis laringea incluye: corticoesteroides sistémicos, nebulizaciones con epinefrina

racémica, intubacion (en caso de ameritarlo) o |a realizacion de traqueostomia **.

Artritis Reumatoide

La artritis reumatoide es una enfermedad que se caracteriza por la inflamacién del tejido sinovial con una
afeccion simétrica de las articulaciones periféricas.

El curso de la enfermedad es variable, generalmente progresivo y puede afectar tejidos no articulares.

Ocurre en 1% de la poblacion, afectando 2-3 veces mas a mujeres. Puede presentarse a cualquier edad,
existiendo variantes juveniles, siendo més comun entre la cuarta y quinta década de la vida.

El inicio de la enfermedad puede ser agudo, pero mas frecuentemente es insidioso, con progresion de la
afeccion articular.

La rigidez articular matutina con duracion mayor de 30 minutos asi como la rigidez que se presenta posterior a
un periodo prolongado de inactividad son sintomas comunes. La sensibilidad y la inflamacién en las uniones
articulares inactivas son hallazgos especificos de artritis reumatoide. Los nddulos subcutaneos reumatoides
ayudan al diagnostico.

Las manifestaciones no articulares incluyen: nédulos viscerales, vasculitis, derrame pleural o pericardico y

sindrome Sjogren.
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Manifestaciones de cabeza y cuello

La afeccion articular incluye: la cadena oscicular, articulacion temporomandibular, articulacién cricoaritenoidea
y de columna cervical.

Los pacientes con compromiso de la articulacion temporomandibular presentan disfuncion, dolor, sensibilidad
y afeccion de los misculos masetero y temporal, asi como crepitacion, limitacion de la movilidad, desviacién y
evidencia radiografica de erosion. La disfuncion temporomandibular puede ser severa y causar contractura de
los masculos de la masticacion, produciendo deformidad de la apertura bucal.

La artritis reumatoide es la causa mas frecuente de artritis de la articulacion cricoaritenoidea. Las
anormalidades histologicas de la misma se presentan en 86% de los pacientes con artritis reumatoide. Sélo
30% de los pacientes presentan disfonia. La artritis cricoaritenoidea puede manifestarse con disnea, dolor en
la region anterior del cuello o dolor 6tico, aclaramiento vocal, disfagia y aspiracion.

La disfonia frecuentemente resulta de la afeccién de la articulacién cricoaritenoidea, sin embargo, puede ser
causada por nédulos reumatoides a nivel de las cuerdas vocales y por paresia o pardlisis cordal secundaria a
isquemia *.

Los hallazgos a la telelaringoscopia o fibroscopia varian entre un 13% a un 75%. Estos incluyen: edema leve
de la mucosa, inflamacion, epiglotitis, artritis cricoaritenoidea, nédulos en las cuerdas vocales (“nédulos en
bambd”). En casos de afeccion de la union cricoaritenoidea existe edema o hiperemia de los cartilagos
aritenoides, paquidermia interaritenoidea, afeccion de la movilidad o fijacion de los aritenoides o de las
cuerdas vocales.

Los nodulos en bambu son pequefios quistes submucosos en la union del tercio anterior y medio de las
cuerdas vocales. Histopatologicamente son similares a los ndédulos reumatoideos de otras partes del cuerpo
con pequefias areas de necrosis focal rodeados de zonas epitelizadas y de tejido conectivo fibroso.
Clinicamente se observan como lineas transversas color amarillo-crema en la porcién media de la superficie
de las cuerdas vocales.

La nodulosis puede ser causada por la enfermedad o por el uso de metotrexate *.

El inicio subito de estridor y disnea en un paciente con artritis reumatoide requiere con urgencia el uso de
esteroides sistémicos y posiblemente traqueostomia.

Las manifestaciones orales no son frecuentes, a menos que el paciente también tenga sindrome de Sjogren.
Una variante poco comun es la vasculitis reumatoide, sin embargo, las Ulceras que se presentan son similares

a aquellas presentadas en los casos de arteritis nodosa.
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La enfermedad autoinmune del oido interno también se ha relacionado con la artritis reumatoide, pero su

mecanismo exacto de relacion no se ha establecido.

Tratamiento
Se incluyen a los salicilatos, antiinflamatorios no esteroideos, sales de oro, penicilamina, hidroxicloroquina y
agentes inmunosupresores.

Las manifestaciones otorrinolaringolégicas requieren terapias especificas de cada uno de los sintomas 8,

Enfermedad Autoinmune del Oido Interno (AIED)

La enfermedad autoinmune del oido interno es un sindrome que incluye un inicio subagudo de hipoacusia
neurosensorial acompafiado generalmente de vértigo y acufeno. Esta constelacion de sintomas pueden
ocurrir en patologia primaria en donde no existen datos de afeccién organica o puede ser una complicacion de
ciertas enfermedades, entre las que se encuentran: Granulomatosis de Wegener, sindrome de Cogan,
poliarteritis nodosa y lupus eritematoso sistémico. El mecanismo preciso de la enfermedad es desconocido. Si
se otorga un tratamiento oportuno con inmunosupresion agresiva las secuelas de esta afeccién pueden ser
evitadas.

Algunos pacientes con enfermedad limitada al oido interno presentan anticuerpos en contra de antigenos del
oido de 68-kD, lo que apoya el concepto de tratarse de una enfermedad autoinmune.

Las manifestaciones clinicas incluyen hipoacusia neurosensorial, vértigo, actufeno y plenitud ética.

Varias caracteristicas pueden distinguir a este sindrome de otros con afeccion del oido interno: tiene un curso
relativamente rapido, es analogo a una glomerulonefritis del oido que progresa a un severo e irreversible dafio
del oido interno a los tres meses de su inicio; generalmente existe una afeccién bilateral, ambos lados se
afectan de forma asimétrica y asincronica. Tipicamente existe un intervalo entre la afeccion de ambos oidos
de semanas a meses y puede ser tan largo como un afio.

La pérdida auditiva en la enfermedad autoinmune del oido interno puede tomar dos vertientes. Primero,
pacientes que presentan una disminucion primaria de la agudeza auditiva (la habilidad para percibir el sonido).
Segundo, tienen un decremento en la discriminacion (la habilidad para distinguir las palabras). Problemas de
comunicacién secundaria a la mala discriminacion pueden constituir la principal manifestacion.

Esta patologia se presenta principalmente en individuos de edad media, sin embargo, también se ha descrito

en nifios y en ancianos. Dos terceras partes de los pacientes son mujeres.
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Vasculitis primarias y enfermedades sistémicas asociadas a la enfermedad autoinmune del oido interno

Sindrome de Cogan

Se caracteriza por inflamacién ocular e hipoacusia neurosensorial. Se trata de una queratitis intersticial, pero
el diagndstico debe ser considerado en pacientes con diferentes formas de inflamacién ocular que incluyen
conjuntivitis, escleritis, uveitis, pseudotumor orbitario, vasculitis retiniana. Los sintomas oculares y otolégicos
usualmente ocurren con varios meses de diferencia en su tiempo de aparicion; el diagnéstico puede no ser
aparente si se presentan afecciones oculares u 6ticas de forma separada.

La examinacion de huesos temporales muestra degeneracion severa de las células ciliadas de la coclea y
vestibulares sin asociarse con infiltrados inflamatorios ni vasculitis.

La presencia de vasculatura normal en el conducto auditivo interno y los sintomas de hipoacusia y funcién
vestibular fluctuante pueden deberse a una laberintitis mas que a una vasculitis; sin embargo la etiologia

exacta permanece desconocida.

Granulomatosis de Wegener

La afeccién 6tica ocurre en un porcentaje substancial de los pacientes con granulomatosis de Wegener y
puede presentarse de varias formas. En contraste con el sindrome de Cogan, la hipoacusia conductiva resulta
de la afeccion granulomatosa de la nasofaringe que a su vez condiciona disfuncion tubaria y otitis media
serosa.

La otitis media cronica con tejido de granulacion e inflamacién destructiva del oido medio puede ser otra
presentacion.

La hipoacusia neurosensorial se ha reportado en 9 de 108 pacientes con Granulomatosis de Wegener (8%),
en algunas series, aunque generalmente se acompafia de hipoacusia conductiva concomitante.

La presencia simultanea de hipoacusia conductiva y neurosensorial fue confirmada por un grupo aleman que
report6 este hallazgo en 13 de 19 pacientes.

El vértigo y el nistagmo pueden presentarse cuando existe otitis media serosa y afeccién pulmonar.

Policondritis recidivante
Basados en una serie de casos de la Clinica Mayo, la enfermedad autoinmune del oido interno tiene una
ocurrencia frecuente en los pacientes con policondritis recidivante. En un promedio de 40 pacientes con

hallazgos clasicos de la enfermedad, 8 presentaron hipoacusia neurosensorial y 6 de 8 sintomas vestibulares
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concomitantes. Tres pacientes presentaban también hipoacusia conductiva causada por la inflamacion de la

pared cartilaginosa de la trompa de Eustaquio.

Policondritis nodosa
Se caracteriza por hipoacusia de inicio rapido.

Puede existir paralisis facial resultado de una vasculitis en el conducto del nervio en el hueso temporal.

Lupus eritematoso sistémico

Clinicamente tienen hipoacusia. Histopatoldgicamente presentan fibrosis del laberinto, reemplazo de todas las
estructuras neurosensoriales, infiltrado inflamatorio de la céclea y vasculitis leve en el oido medio.

Se ha postulado como etiologia de la hipoacusia neurosensorial: vasculitis, mecanismo autoinmune y el uso
de antiinflamatorios no esteroides y antimalaricos.

El diagnodstico se basa en la evaluacion clinica y en marcadores inmunoldégicos.

Diagndstico diferencial

Incluye: Enfermedad de Menieré, enfermedad de Lyme, hipoacusia hereditaria progresiva, hipoacusia
degenerativa, trauma, trauma acustico, neurinoma del acustico, otras lesiones de fosa posterior, esclerosis
multiple, neurosifilis, hipercoagulabilidad (enfermedades hematolégicas o sindrome de anticuerpo

antifosfolipido) y la asociacién con otras enfermedades autoinmunes o reumatolégicas ™.

Tratamiento

Debido a la ausencia de estudios controlados, el tratamiento se basa en casos de series y en la enfermedad
asociada.

Se emplean inmunosupresores, siendo los mas frecuentes los corticoesteroides (prednisona a dosis de
1mg/kg/dia).

Si existe una mejoria en la funcion vestibular y auditiva en las primeras 2 semanas, la prednisona se continta
a esta dosis hasta cumplir un mes y con dosis de reduccion en los siguientes 2 meses.

Si la audicion se deteriora a pesar del uso de prednisona (posterior a 2 semanas de tratamiento), se aflade
ciclofosfamida a dosis de 2 mg/kg/dia. También se agrega ciclofosfamida en caso de no mantener la ganancia

auditiva y vestibular recuperada con el uso de prednisona.
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Para pacientes con afeccion pulmonar y renal, en ocasiones se emplean corticoesteroides intravenosos al
inicio del tratamiento (1 gramo de metilprednisolona cada 24 horas, tres veces al dia).

La finalidad es descontinuar la prednisona al tercer mes.

En los pacientes que reciben ciclofosfamida debe realizarse biometria hemética de control cada 2 semanas.
La dosis se reduce o se suspende por completo (durante al menos una semana) si el total de recuento de
gldébulos blancos se encuentra por debajo de 4.0x10°/mma3.

Debido a los efectos adversos toxicos de la ciclofosfamida se ha considerado el uso de metotrexato en estos
pacientes.

Se suspende el tratamiento si no existe respuesta posterior a tres meses.

En aquellos pacientes con hipoacusia bilateral importante debe considerarse el uso de auxiliares auditivos. En
casos con pobre discriminacion del lenguaje a pesar del uso de aparatos auditivos potentes puede valorarse
el implante coclear.

Recientemente se ha reportado el uso de etanercept en 12 pacientes con alteraciones cécleo-vestibulares
mediadas por autoinmunidad. La dosis es de 25 mg dos veces al dia, subcutaneo.

El tratamiento con etanercept o metotrexato ha mostrado mejoria en la recuperacion de la audicion de estos
pacientes °.

Se ha aprobado recientemente por la FDA el uso de agentes antireumaticos. Leflunomida e infliximab se han
empleado solos y en combinacién en un pequefio nimero de pacientes .

En caso de pacientes con vértigo importante, se recomienda rehabilitacion vestibular. Debe evitarse el uso de
medicamentos supresores vestibulares cronicos (pe. meclizina) debido a que evitan el desarrollo de

mecanismos compensadores centrales.

Tuberculosis

Los miembros del género Mycobacterium son un grupo de bacterias aerobias, no formadores de esporas, que
son de lento crecimiento y tienen una pared con alto contenido de lipidos.

Mycobacterium tuberculosis, constituye el mas importante. La tuberculosis es la segunda causa infecciosa de
muerte en el mundo, representando el 7% de las muertes.

En Estados Unidos, en el afio 2001, se reportaron 16,000 casos. Ochenta por ciento de estos casos fueron

tuberculosis pulmonar.

15



Los factores de riesgo incluyen: sexo masculino, pobreza, ser habitante de ciudades pequefias, raza no
blanca, VIH positivo, estado de inmunosupresion.

M. tuberculosis generalmente se transmite por la inhalacién de gotas de saliva. Con menor frecuencia el
contacto directo con una herida abierta puede ser la causa de la infeccion.

Los sitios de afeccién mas frecuentes en cabeza y cuello son la laringe y los oidos 3,

La tuberculosis nasal ocurre como una complicacion de la enfermedad pulmonar presentandose con lesiones

llamadas “granuloma de la linea media” o granuloma de Wegener *°.

Manifestaciones en cabeza y cuello

Las linfoadenopatias son la manifestacion mas comun. Los ganglios son bilaterales, firmes, generalmente no
dolorosos y principalmente afectan el tridngulo cervical posterior y la region supraclavicular. La biopsia por
aspiracién con aguja fina o la biopsia excisional son Utiles en el diagndstico.

El sintoma laringeo mas comun es la disfonia. Otros menos comunes incluyen: odinofagia, disfagia y estridor.
Antes de la era antibidtica la tuberculosis laringea era comun, pero en la actualidad so6lo se ha observado en
1% de los casos.

Las manifestaciones otoldgicas inician con la presencia de granulomas que dan la apariencia de zonas de
engrosamiento e hiperemia en la membrana timpanica, las cuales coalescen para formar mdultiples
perforaciones. Estas perforaciones son indoloras con secrecion hialina. A medida que el tejido de granulacién
se incrementa, puede aparecer secrecidn mucopurulenta por infeccion bacteriana agregada. Puede
presentarse un cuadro de mastoiditis con extension intracraneana.

Generalmente se observa tejido de granulacion en el oido medio con erosién de la cadena oscicular. La fistula
postauricular puede ocurrir y las adenopatias preauriculares son comunes.

La afeccion nasal se manifiesta con obstruccion, rinorrea, granulomas en la mucosa y perforaciones septales.
Pueden existir Ulceras orales. La nasofaringe y las amigdalas pueden infectarse asi como las glandulas
salivales.

La incidencia de otitis media tuberculosa ha disminuido dramaticamente. Durante la primera parte del siglo XX,
1.3% a 18.6% de todos los casos de otitis media crdnica fueron de etiologia tuberculosa, mientras que los
estudios mas recientes se muestra un porcentaje entre el 0.05% a 0.9%.

La tuberculosis del oido medio y la mastoides puede ocurrir por diseminacién hematoldgica, linfatica o por
extension a través de la trompa de Eustaquio. La inoculacion directa a través de perforaciones de membrana
timpanica también es posible. La afeccidn del oido medio en ausencia de actividad pulmonar es rara, pero

puede ocurrir.
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Durante los estadios tempranos de la otitis media tuberculosa, la membrana timpénica se engruesa y las
marcas de la otoscopia desaparecen. Existe una hipoacusia conductiva como resultado de la efusién en el
oido medio, engrosamiento de la membrana timpanica y la mucosa del oido medio y por destrucciéon de la
cadena oscicular. No existe dolor o hipersensibilidad, pero la aparicion de linfoadenopatias en la cadena
linfatica yugular ocurre de forma temprana. Mltiples perforaciones pequefias de la membrana timpanica
pueden ocurrir, con drenaje seropurulento. Las perforaciones rapido coalescen condicionado pérdida de la
misma. La mucosa del oido medio aparece hiperémica con granulacion polipoidea. La afeccion 6sea resulta
del secuestro de hueso y de la destruccion del oido interno, del nervio facial o de ambos.

La destruccion de la punta de la mastoides puede resultar en la formacion de un absceso de Bezold
asintomatico (“absceso frio”). Rara vez, la tuberculosis puede manifestarse como una petrositis tuberculosa
primaria 0 como una hipoacusia neurosensorial ocasionada por una laberintitis cronica o por tuberculosis
meningea.

El diagnostico de tuberculosis con involucro del oido medio usualmente es tardio. La afeccion de la capsula
6tica puede resultar en pérdida de la funcién auditiva y vestibular. El diagnéstico definitivo debe ser
histopatolégico (tejido de mastoides u oido medio) que demuestre un proceso granulomatoso con células
gigantes multinucleadas (células de Langhans) y presencia de organismos acido alcohol resistentes.

El cultivo con la identificacion de especies de micobacterias acido alcohol-resistentes es el estandar de oro.

Tratamiento

Todos los pacientes con sospecha o confirmacion del diagndstico deben recibir tratamiento con isoniazida,
rifampicina y pirazinamida con la posibilidad de agregar etambutol o estreptomicina. La duracion del
tratamiento debe ser de 6 meses con una revaloracion a los 3 meses.

La cirugia de la mastoides puede ser requerida para remover el hueso secuestrado. La cirugia reconstructiva
de la cadena oscicular y membrana timpanica es posible una vez que la infeccién ha sido controlada. La

mastoidectomia debe considerarse en caso de mastoiditis recurrente °.

Lupus Eritematoso Sistémico

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad inflamatoria, autoinmune multisistémica caracterizada por
una autoreactividad incontrolable de los linfocitos B y T que conlleva a la produccion de autoanticuerpos en

contra de antigenos dirigidos a la destruccion de tejidos. Los mecanismos intrinsecos y extrinsecos, como
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genes, deficiencia en la regulacion de células B/T, asi como factores ambientales y hormonales se han
implicado en su patogénesis. Existen pruebas que demuestran una predileccion familiar (aproximadamente 20
veces mayor), 15% de los pacientes tienen un familiar de primer grado portador de la enfermedad.
Deficiencias de C1q (>90%), C2, C4 y del receptor de CR1, variantes poliméricas del gen (MBL)-2 y de los
alotipos del antigeno humano leucocitario (HLA) clase || como DR2-DQ6, HLA Al1l-B8-DR3-DQ2-C4AQ0 y
variantes génicas del factor de necrosis tumoral estan asociados. Otros genes polimérficos implicados son el
receptor-Fc de los genes lla y llla, proteina C reactiva, PDCD-1, receptor antagonista de IL-1 (Ra),
quimiocinas CCL2, y genes que forman parte de la via del interferén (IFN). Se han implicado factores
ambientales como: infecciones, hormonas, tabaquismo, alcoholismo, exposicion a aminas aromaticas,
pesticidas, silica, solventes organicos, metales pesados, luz ultravioleta asi como factores dietéticos como
alfalfa y grasas saturada *°.

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad comuin del tejido conectivo. Tiene una incidencia de
aproximadamente 1 por cada 1000, existiendo una afeccién de 9 mujeres por cada hombre. Es tres veces
mas comun en mujeres afro-americanas en relacién con las mujeres americanas blancas.

Las manifestaciones sistémicas incluyen fotosensibilidad, serositis (pleuritis, pericarditis), neumonitis,
miocarditis, nefritis, hipercoagulabilidad y afeccion del sistema nervioso central.

La mayoria de las muertes son secundarias a actividad lUpica, infecciones y enfermedad ateroesclerética

vascular. La supervivencia es de aproximadamente 85% a los 10 afios y del 70% en 20 afios.

Manifestaciones en cabeza y cuello

Son principalmente lesiones dérmicas y de la mucosa. En 50% de los pacientes el eritema malar es el primer
signo de la enfermedad y generalmente es precedido de exposicion solar. Mas del 50% de los pacientes
presentan fotosensibilidad.

Las Ulceras orales son superficiales, dolorosas y muestran una hiperemia pronunciada con edema y tendencia
al sangrado. Las telangiectasias pueden producir en efecto de halo rojo alrededor de la mucosa afectada; es
frecuente la moniliasis y la xerostomia.

En 3% a 5% se han encontrado casos de presencia de ulceraciones o perforacion del septum nasal,
probablemente secundaria a vasculitis.

Cambios inflamatorios en laringe y trAdquea han sido descritos, incluyendo engrosamientos y pardlisis de
cuerdas vocales, artritis cricoaritenoidea y estenosis subglotica. Mas del 25% de los pacientes con lupus

presentan disfagia.
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En 10% de los casos, puede existir un crecimiento agudo de la glandula parétida, unilateral, que puede
semejar a un cuadro de parotiditis.
En 15% de los pacientes existe afeccion de nervios craneales. La neuropatia puede afectar la inervacién
motora de los musculos extraoculares y a las ramas sensitivas del nervio trigémino, las ramas motoras del
nervio facial, la porcion vestibular del nervio vestibulo-coclear o al nervio 6ptico.

El Lupus pernio se presenta como un rash de coloracién purpura que afecta principalmente las mejillas y nariz.
La afeccion otolégica es rara. Incluye disfuncién de la trompa de Eustaquio; la hipoacusia neurosensorial ha
sido también reportada, secundaria a inflamacién meningea °.

La hipoacusia subita también se ha descrito. Esta puede ser causada por trombosis o vasculitis, sin embargo,
estudios en huesos temporales han sido poco concluyentes.

Puede existir linfoadenopatias no especificas, siendo en algunos casos, relacionadas con la presencia de

lesiones dermatoldgicas u orales.

Tratamiento

El manejo es complejo y requiere la participacion de un reumatélogo. Se recomienda el uso de lentes oculares
y evitar la exposicion al sol.

El tratamiento general incluye el uso de antiinflamatorios no esteroideos, esteroides sistémicos y tépicos,
antimalaricos (especialmente hidroxicloroquina). Dosis baja de metotrexate puede ser una alternativa al uso
de esteroides.

El uso de dosis elevadas de esteroides sistémicos y agentes inmunosupresores, como la azatioprina y
ciclofosfamida esta restringido para casos de afeccion visceral que puede conllevar a dafio a érgano blanco
(corazén, rifidn, sistema nervioso central).

El tratamiento de las manifestaciones de cabeza y cuello es sintomético. Muchos pacientes presentan
molestias relacionadas con la disminucién de saliva y el desarrollo de lesiones orales y faringeas.

Los substitutos de saliva pueden mejorar estas manifestaciones. Las soluciones con esteroides tépicos para el
tratamiento de las Ulceras de la boca pueden ser efectivas.

Los unglentos y las cremas para aplicacion intraoral no son efectivos, pero los enjuagues bucales si han
mostrado utilidad cuando se administran frecuentemente.

En caso de lesiones orales puede emplearse una solucion que contiene tetraciclina, cortisona, difenhidramina

y nistatina o realizar enjuagues bucales con peréxido de hidrégeno diluido en partes iguales con agua tibia *.
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Sindrome de Sjégren

El sindrome de Sjogren es una patologia caracterizada por una destruccién mediada por inmunidad que
provoca destruccion de las glandulas exocrinas, afectando principalmente a las glandulas salivales y
lacrimales.

Ocurren en 1% de la poblacion general y en 10% a 15% de los pacientes con artritis reumatoide. Existe una
preponderancia por las mujeres (relacién 9:1) y el inicio ocurre entre los 40 a 60 afios.

El sindrome Sjégren se presenta en dos formas: primaria y secundaria. El diagnéstico de la primaria es por
exclusién.

La forma secundaria se puede relacionar con cualquier enfermedad del tejido conectivo. Se ve principalmente
en pacientes con artritis reumatoide, pero también puede asociarse con escleroderma y esclerosis biliar
primaria.

En un tercio de los casos, existe un involucro sistémico con afeccién de sitios extraglandulares.

Se ha asociado con un incremento en el riesgo (33 a 44 veces) de linfoma.

Las manifestaciones clinicas comunes incluyen xeroftalmia con queratoconjuntivitis secundaria y xerostomia y
en ocasiones, con crecimiento de las glandulas salivales. Estas manifestaciones se conocen como sindrome o
complejo seco.

La biopsia de las glandulas salivales menores generalmente demuestra infiltracién linfocitica. La biopsia de la
glandula parétida suele ser mas sensible y especifica.

El factor reumatoide y los anticuerpos antinucleares estan elevados en la mayoria de los pacientes. Los
anticuerpos A dirigidos en contra del sindrome Sjogren A (Ro/SS-A) y sindrome de Sjogren B (La/SS-B) se

presentan en 60% y 30% de los pacientes, respectivamente.

Manifestaciones de cabeza y cuello

La patologia de las glandulas exocrinas es la principal manifestacion. Aproximadamente el 80% de estos
pacientes presentan xerostomia (sintoma mas frecuente de la enfermedad).

Estos pacientes presentan dificultad para la masticacion, disfagia, cambios en el sabor, fisuras en lengua y
labios y un incremento en el nimero de caries dentarias. La candidiasis oral y la queilitis angular son

complicaciones frecuentes de la boca seca.
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La disminucion en la secrecién de lagrimas conlleva a una queratoconjuntivitis sicca y a molestias oculares,
las cuales incluyen: sequedad, comezon, sensacion de quemazon y de cuerpo extrafio.
La pérdida de las secreciones glandulares a nivel nasal condiciona la formacidon de costras y de forma
secundaria epistaxis en 50% de los pacientes asi como hiposmia en el 40%. La sinusitis cronica resulta del
estancamiento de las secreciones; la oclusion del conducto nasolacrimal puede ocurrir.
Otras manifestaciones del sindrome de Sjégren primario incluyen hipoacusia neurosensorial en 30% de los

pacientes; inflamacion, unilateral, no dolorosa, intermitente, de la glandula parétida de duracion variable.

Tratamiento

Tratamiento sintomatico. No existe tratamiento que pueda modificar el curso de la enfermedad.

Evitar medicamentos que producen sequedad oral: descongestionantes, antihistaminicos, diuréticos,
medicamentos empleados en patologia cardiovascular y psiquiatrica.

Incremento en el consumo de liquidos, saliva y lagrimas artificiales, pilocarpina. Antifingicos en caso de

candidiasis. Seguimiento por un odontélogo 8,

Sindrome de Churge-Strauss

Este sindrome se caracteriza por sintomas de rinitis alérgica, poliposis, sinusitis y asma. En casos severos
puede existir afeccién pulmonar, de piel y rifiones. Los C-ANCA estan presentes en aproximadamente 40% de
los pacientes (P-ANCA o MPO-ANCA). La biopsia tipicamente presenta infiltrados con abundantes eosindfilos
asi como vasculitis y granulomas *'.

El sindrome de Churg-Strauss (angeitis granulomatosa alérgica) es un sindrome hipereosinofilico
caracterizado por una vasculitis de pequefios vasos y eosinofilia periférica asociado con asma, sinusitis e
infiltrados pulmonares. Entre los pacientes asmaticos tiene una incidencia de aproximadamente 35 a 64 de los
casos por un millén de personas al afio.

El mecanismo de lesion no se ha dilucidado, pero el grado de anticuerpos y eosindfilos en la sangre parece
asociado con la patogénesis de la enfermedad. La IL-5 media la liberacién en la médula ésea de los
eosindfilos asi como su supervivencia en los tejidos, su maduracion y activacion. Los niveles de IL-5 se
encuentran aumentados en estos pacientes.

Este sindrome se caracteriza por infiltracion de los tejidos por granulomas eosinofilicos, La afeccion nasal

puede ocurrir en mas del 75% de los pacientes.
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Dentro de las manifestaciones clinicas nasosinusales se encuentran: obstrucciébn nasal, rinorrea
(frecuentemente sanguinolenta), epifora, presencia de costras, perforacion septal, formacion de mucocele,

pseudotomor orbitario y deformidad en silla de montar *%.

Criterios de clasificacion del Colegio Americano de Reumatologia del Sindrome de Churg-Strauss

Esta definicion incluye la presencia de al menos 4 de los siguientes criterios:
Niveles de eosindfilos periféricos mayores del 10% en mas de una ocasion
Asma

Neuropatia (mono o poli)

Infiltrados pulmonares

Anormalidades en los senos paranasales

Afeccién extravascular

Tratamiento

Esteroides sistémicos e inmunomoduladores como la ciclofosfamida y la aziatoprina, mepolizumab 19,

Amiloidosis

La amiloidosis localizada es rara y frecuentemente afecta la regién de cabeza y cuello sin manifestaciones
sistémicas. La laringe es el sitio mas comun de afeccion (61%) seguido de la orofaringe, trdquea, orbita y

nasofaringe.

Diagndstico
La amiloidosis se sospecha por la deteccion de proteinuria en un uroanalisis de rutina. Los métodos
diagndsticos menos invasivos incluyen: aspiracion de grasa abdominal, biopsia de recto y la medicion de los

niveles séricos de 1123 y del componente P amiloide.

Tratamiento

El tratamiento con colchicina (1-2 mg/dia) es efectivo en prevenir la aparicion de amiloidosis en cerca de la
mitad de los pacientes y en prevenir ataques entre el 60% al 70% of pacientes. Sin embargo 20-30% de los
pacientes responden parcialmente a la dosis méaxima tolerada de colchicina y 5% de los pacientes no

responden.

22



Los inhibidores de L-1 pueden ser efectivos en aquellos pacientes que no responden o no toleran la colchicina.
Un estudio reciente controlado encontr6 que el rilonacept (Arcalyst), un receptor soluble IL-1 disminuye

importantemente la frecuencia de ataques en la mayoria de los pacientes, particularmente en nifios 2
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JUSTIFICACION

Las enfermedades granulomatosas y autoinmunes son patologias que han tomado un papel representativo
dentro de las causas de sintomatologia nasosinusal, cocleovestibular y faringolaringea. Por ello es importante

considerarlas en el diagnéstico diferencial de las alteraciones otorrinolaringolégicas.

La falta de conocimiento sobre cuales son las manifestaciones mas frecuentes que presentan los pacientes
portadores de enfermedades granulomatosas y/o autoinmunes favorece el establecimiento de diagnosticos

errneos asi como tratamientos inapropiados y tardios.

Por esta razén es importante que los otorrinolaringélogos de todos los niveles hospitalarios de México, tengan
conocimiento de la clinica que pueden desarrollar pacientes con diagndstico de estas entidades y de esta

manera, establecer diagndésticos oportunos y brindar terapéuticas adecuadas.

El presente estudio buscé contribuir a las estadisticas nacionales que existen sobre este tema en el Instituto

Mexicano del Seguro Social.
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PREGUNTA DE INVESTGACION O PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢ Cuédles fueron las manifestaciones otorrinolaringoldgicas mas frecuentes en los pacientes con diagndstico de
enfermedad granulomatosa y/o autoinmune en el servicio de otorrinolaringologia de la UME Hospital de

especialidades “Bernardo Sepulveda Gutiérrez” del Centro Médico Nacional Siglo XXI IMSS en un periodo de

10 afios?
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OBJETIVO

Identificar las manifestaciones otorrinolaringolégicas mas frecuentes que presentaron los pacientes con
enfermedades autoinmunes y/o granulomatosas registradas en los expedientes clinicos del servicio de
Otorrinolaringologia de la UMAE Hospital de Especialidades "Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro

Médico Nacional Siglo XXI IMSS en un periodo de 10 afios.

HIPOTESIS

Las manifestaciones otorrinolaringolégicas mas frecuentemente observadas en pacientes que padecen

patologias autoinmunes y/o granulomatosas en el servicio de Otorrinolaringologia de la UMAE Hospital de

Especialidades "Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS en un periodo de

10 afios son: obstruccion nasal, plenitud 6tica, hipoacusia y disfonia.
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MATERIAL Y METODOS

TIPO Y DISENO DEL ESTUDIO

Tipo de estudio: Clinico.

Disefio: Transversal.

Caracteristicas: Observacional, descriptivo, retrospectivo, transversal.

UNIVERSO DE TRABAJO

Se recab6 la informacion de los expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de enfermedad

granulomatosa y/o autoinmune (establecido por el servicio de medicina interna y/o reumatologia) que

acudieron al servicio de otorrinolaringologia de la UMAE Hospital de Especialidades "Bernardo Sepulveda

Gutiérrez" del Centro Médico Nacional Siglo XXI IMSS en los Gltimos 10 afios.

e Criterios de seleccion de pacientes

CRITERIOS DE INCLUSION:

o Hombresy Mujeres

o Mayores de 18 afios de edad.

o Diagndéstico de enfermedad autoinmune y/o granulomatosa establecido por el servicio de Medicina

interna y/o Reumatologia, que presentaron manifestaciones otorrinolaringolégicas.

CRITERIOS DE EXCLUSION O NO INCLUSION

o Pacientes que no contaron con expediente en el archivo o incompletos.
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VARIABLES DE ESTUDIO

Variables dependientes

ENFERMEDAD GRANULOMATOSA

Descripciéon conceptual: Enfermedad que se caracteriza por una mayor susceptibilidad a infecciones

bacterianas severas junto con la formacion de abscesos y granulomas. Se produce como consecuencia de un

defecto en la capacidad microbicida de las células fagociticas, en especial de los neutrdfilos.

Descripcién operacional: Conjunto de manifestaciones y parametros clinicos que reunieron los criterios para

su diagnéstico por el servicio de medicina interna y/o reumatologia.

Escala de medicién: Cualitativa. Dicotdmica (presencia/ausencia).

Fuente de informacién: Expediente clinico.

ENFERMEDAD AUTOINMUNE

Descripcion conceptual: Enfermedad ocasionada por autoanticuerpos producidos por el propio organismo

frente a un antigeno en particular.

Descripcion operacional: Conjunto de manifestaciones y parametros clinicos que reunieron los criterios para

su diagnéstico por el servicio de medicina interna y/o reumatologia.

Escala de medicion: Cualitativa. Dicotomica (presencia/ausencia).

Fuente de informacién: Expediente clinico.
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Variables independientes

MANIFESTACIONES OTORRINOLARINGOLOGICAS

Descripcién conceptual: Conjunto de sintomas y signos que involucran nariz, faringe, laringe y oidos.

Descripcién operacional: Conjunto de manifestaciones secundarias a la afeccién de nariz, faringe, laringe u

oidos referidas por el paciente en el expediente clinico.

Escala de medicién: Cualitativa. Nominal.

Fuente de informacion: Expediente clinico.

Variables demogréficas

EDAD:

Descripciéon conceptual: Tiempo que ha vivido una persona. Duracion de algunas cosas y entidades

abstractas. Cada uno de los periodos en que se considera dividida la vida humana.

Descripcion operacional: Tiempo que ha vivido una persona medido en afios.

Escala de medicion: Cuantitativa.

Fuente de informacién: Expediente clinico.

GENERO:

Descripcion conceptual: Conjunto de seres que tienen uno o varios caracteres comunes. Distingue los

aspectos atribuidos a hombres y mujeres desde un punto de vista social de los determinados biolégicamente.

Descripcion operacional: De acuerdo a lo reportado en el expediente clinico.
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Escala de medicion: Cualitativa. Nominal.
Masculino

Femenino

Fuente de informacion: Expediente clinico.

METODOS

En la Consulta Externa de la UMAE Hospital de Especialidades "Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro
Médico Nacional Siglo XXI IMSS se efectud la captacion de los pacientes con enfermedad autoinmune y/o
granulomatosa que acudieron para su atencién al mismo Centro Hospitalario que cumplieron con los criterios
diagnésticos mencionados en el apartado de variables.

Se procedi6 a buscar los expedientes para identificar y a describir las manifestaciones otorrinolaringolégicas

de los pacientes con enfermedad autoinmune y/o granulomatosa en la hoja de captura de datos (Anexo 1).

PROCESAMIENTO DE DATOS

Una vez recabada la informacién en las hojas de datos, se identificaron las manifestaciones mas frecuentes y

se clasificaron en otoldgicas, rinosinusales y laringeas.

La informacion se concentr6 para crear una base de datos en una hoja de célculo del programa Excel

(Microsoft, Palo Alto).

ANALISIS ESTADISTICOS

Se realizé un andlisis descriptivo después de identificar la distribucion como normal o no, utilizando la prueba
de Kolmogorov Smirnof y aplicé estadistica paramétrica o no paramétrica. Se utilizé el programa computado

SSPS.
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ASPECTOS ETICOS

El estudio respet6 las normales institucionales, nacionales e internacionales para investigacion en seres

humanos. Su identidad fue confidencial.

Se traté de un estudio descriptivo, teniendo como fuente de informacion los expedientes clinicos; no se
incluyeron nombres de pacientes ni se realizaron analisis, estudios ni procedimientos invasivos a lo

previamente realizado.

Debido a que se recabd la informacién de los expedientes no se realizé carta de consentimiento informado.

En conformidad con el articulo 100 Ley General de Salud. 30 Ultimas reformas publicadas en DOF-09-05-

2007, disponible en (http://www.cddhcu.gob.mx/LeyesBiblio/pdf/142.pdf) de la Ley General de Salud, el

presente estudio esta catalogado como de riesgo minimo, debido a que no se expone a riesgos y/o dafios al
paciente y por no haber procedimientos invasivos (articulo 17 fraccién 11 del reglamento de la ley federal de
salud), debido a que se realiz6 una consulta de los expedientes clinicos para determinar las manifestaciones
otorrinolaringolégico mas frecuentes que aquejan a pacientes con diagnostico de enfermedades

granulomatosas y/o autoinmunes en un periodo de 10 afios.
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RECURSOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD

Recursos Humanos. El personal que habitualmente trabaja para la atencion de los pacientes en la UMAE

Hospital de Especialidades "Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro Médico Nacional Siglo XXI IMSS.

Recursos Fisicos y Materiales

Los disponibles habitualmente para la atencién de estos pacientes. Los programas computados necesarios
para la concentracion y andlisis de datos se encuentran disponibles en la UMAE Hospital de Especialidades
"Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro Médico Nacional Siglo XXI IMSS.

El proyecto no requirié de financiamiento externo ni de donaciones.

El proyecto se considerd factible porque se conté con los recursos para efectuarlo como se describe y se
conté con la afluencia de pacientes con diagnéstico de enfermedad autoinmune y/o granulomatosa para su
atencion en la UMAE Hospital de Especialidades "Bernardo Sepulveda Gutiérrez" del Centro Médico Nacional

Siglo XXI IMSS.

RECURSOS HUMANOS, FiSICOS, FINANCIEROS

Recursos Humanos:

Investigadora: Dra. Liliana Rojas Barrera.

Asesor Clinico: Dra. Aideé Pérez Holguin.

Asesor metodoldgico: Dra. Fatima Biani Gomez Alvarez.

Recursos materiales:

Expedientes clinicos.

Hojas de recoleccién de datos (elaborada para este fin).

Computadora.

Los recursos econémicos fueron financiados por la investigadora y los recursos materiales empleados fueron
con los disponibles en el servicio de Otorrinolaringologia de la UMAE Hospital de Especialidades del CMN

siglo XXI.
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RESULTADOS

En el estudio se incluyeron un total de 44 pacientes, con diagnéstico de Enfermedad Granulomatosa y/o
Autoinmune establecido por el servicio de Reumatologia o Medicina interna, los cuales ameritaron valoracion
por el servicio de otorrinolaringologia por cursar con manifestaciones nasosinusales, otolégicas y/o laringeas,
en la Unidad Médica de Alta Especialidad, “Bernardo Sepulveda Gutiérrez” del Centro Médico Nacional Siglo

XXI, en un periodo de 10 afios.

Del total de pacientes, el 54.5% fueron hombres y el 45.4% fueron mujeres, (ver gréafico 1). El rango de edad

de los pacientes fue de 18 a 64 afios. Con media de 31.34 y desviacion estandar 10.86.

Gréfico 1. Porcentaje de distribucién por género.

Género

= Hombres
= Mujeres

54.5%

En la muestra analizada las enfermedades autoinmunes y/o inmunolégicas mas frecuentes fueron
Granulomatosis de Wegener con 43.1% (ver tabla y gréfica 2), seguida de Hipoacusia Autoinmune del oido

interno en 31.8%.
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Tabla 2. Enfermedades Granulomatosas y/o Autoinmunes mas frecuentes

Enfermedad granulomatosa y/o autoinmune | Frecuencia | Porcentaje
Granulomatosis de Wegener 19 43.1
Hipoacusia Autoinmune del oido interno 14 31.8
Lupus Eritematoso Sistémico 4 9.0
Artritis Reumatoide 3 6.8
Sindrome de Sjogren 1 2.2
Tuberculosis 1 2.2
Amiloidosis 1 2.2
Sindrome de Churge-Strauss 1 2.2
Total 44 100

Gréfico 2. Enfermedades Granulomatosas y Autoinmunes mas frecuentes

Sindrome de Churge-Strauss
Amiloidosis

Sindrome de Sjogren
Tuberculosis

Artritis Reumatoide L

Lupus Eritematoso Sistémico

Hipoacusia Autoinmune del Oido interno

Granulomatosis de Wegener 1

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

En la muestra analizada, en cuanto a los diagndsticos otoldgicos, nasosinusales y laringeos, el 38.6%

correspondi6 a hipoacusia subita (ver tabla y grafico 3), seguida de la rinosinusitis crénica en un 27.2%.
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Tabla 3. Diagnésticos Otorrinolaringoldgicos mas frecuentes

Enfermedad granulomatosa y/o autoinmune | Frecuencia | Porcentaje
Hipoacusia subita 17 38.6
Rinosinusitis crénica 12 27.2
Otitis media con derrame 9 20.4
Otitis media crénica 3 6.8
Estenosis subglética 3 6.8
Total 44 100

Gréfico 3. Diagnésticos Otorrinolaringolégicos més frecuentes

Diagndsticos Otorrinolaringolégicos mas frecuentes

® Hipoacusia subita | Otitis Media con Derrame = Otitis Media Crénica

H Rinosinusitis crénica m Estenosis subglotica

Otologicos Rinosinusales Laringeos

De los 19 pacientes estudiados con Granulomatosis de Wegener (ver tabla 4), 8 (42.1%) presentaron a la

obstruccidn nasal como sintoma y/o signo mas frecuente, seguido de hipoacusia conductiva/neurosensorial en

4 casos (21.0%).
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Tabla 4. Signos vy sintomas mas frecuentes en pacientes con Granulomatosis de Wegener

Signo y/o sintomas Frecuencia | Porcentaje
Obstruccién nasal 8 42.1
Hipoacusia conductiva/neurosensorial 4 21.0
Epistaxis 2 10.5
Plenitud 6tica 1 5.2
Rinorrea anterior y posterior 1 52
Hiposmia 1 52
Estridor 1 5.2
Disnea 1 5.2
Total 19 100

Con respecto a los pacientes con diagndstico de Hipoacusia Autoinmune del oido interno (14 pacientes) fue la
hipoacusia conductiva/neurosensorial la sintomatologia mas frecuente (71.4%), seguida de plenitud Gtica,

acUfeno, inestabilidad postural, vértigo, constituyendo 7.1%, respectivamente (ver tabla 5).

Tabla 5. Signos vy sintomas mas frecuentes en pacientes con Hipoacusia Autoinmune del oido interno

Signo y/o sintoma Frecuencia | Porcentaje
Hipoacusia conductiva/neurosensorial 10 71.4
Plenitud otica 1 7.1
Acufeno 1 7.1
Inestabilidad postural 1 7.1
Vértigo 1 7.1
Total 14 100
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Tabla 6. Signos vy sintomas mas frecuentes en pacientes con Lupus Eritematoso Sistémico

Signo y/o sintoma Frecuencia | Porcentaje
Hipoacusia conductiva/neurosensorial 1 25
Plenitud ética 1 25
Acufeno 1 25
Inestabilidad postural 1 25
Total 4 100

En lo que referente al Lupus Eritematoso sistémico y a la Artritis Reumatoide no fue posible establecer cual

signo y/o sintoma fue el mas frecuente. (Ver tabla 6 y 7).

Tabla 7. Signos vy sintomas mas frecuentes en pacientes con Artritis Reumatoide

Signo y/o sintoma Frecuencia | Porcentaje
Hipoacusia conductiva/neurosensorial 1 33.3
Disfonia 1 33.3
Vértigo 1 33.3
Total 3 100
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Tabla 8. Signos vy sintomas mas frecuentes en pacientes con Amiloidosis, Sindrome de Sjoégren,

Tuberculosis y Sindrome de Churge-Strauss

Enfermedad Granulomatosa y/o Signo y/o sintoma Frecuencia | Porcentaje

Autoinmune

Amiloidosis Obstruccién nasal 1 100

Sindrome de Sjogren Xerostomia 1 100

Tuberculosis Hipoacusia 1 100

conductiva/neurosensorial
Sindrome de Churge-Strauss Obstruccién nasal 1 100
Total 1 100

En el Gnico paciente analizado con diagnéstico de Sindrome de Sjogren fue la xerostomia la sintomatologia

principal. (Ver tabla 8).

En el caso de la tuberculosis fue la hipoacusia conductiva/neurosensorial la manifestacién mas prevalente (ver

tabla 8). Mientras que en el caso de Sindrome de Churge-Strauss y Amiloidosis fue la obstruccion nasal la

principal sintomatologia (Ver tabla 8).
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DISCUSION

Las enfermedades granulomatosas han tomado en la Ultima década un papel representativo como etiologia de

diversas patologias que entran en el campo de accion del otorrinolaringélogo.

Se estudiaron un total de 44 pacientes con diagnéstico de enfermedad granulomatosa y/o autoinmune, siendo
mas prevalente el sexo masculino. En la literatura, la distribucion por sexo, depende de la patologia de base,
siendo en algunas (p.e Lupus Eritematoso Sistémico), mas frecuente en mujeres, y otras (p.e Granulomatosis
de Wegener), mas en hombres. En este estudio se corroboré el predominio de los varones debido a que el

diagnéstico mas frecuente en la poblacion analizada fue Granulomatosis de Wegener.

De los 19 pacientes estudiados con Granulomatosis de Wegener, 8 (42.1%) presentaron obstruccién nasal
como sintoma y/o signo mas frecuente, seguido de hipoacusia conductiva/neurosensorial en 4 casos (21.0%).
La hipoacusia neurosensorial/conductiva se ha reportado hasta en 8%, en algunas series. Sin embargo, como

se comprob6 en este trabajo, es la sintomatologia nasosinusal, la mas prevalente.

Con respecto a los pacientes con diagnéstico de Hipoacusia Autoinmune del oido interno (14 pacientes), fue
la hipoacusia conductiva/neurosensorial, la sintomatologia mas frecuente, coincidiendo con los reportes de la

literatura.

En lo referente al lupus eritematoso sistémico, la bibliografia reporta que los pacientes cursan con disfagia
hasta en un 25% de los casos; sin embargo en nuestro grupo de estudio fue la sintomatologia 6tica, la mas

frecuente.

En cuanto al sindrome de Churge-Strauss, Sindrome de Sjogren, tuberculosis y amiloidosis, encontramos
una misma problemética, muestras pequefias y poco significativas (un total de un paciente la muestra
individual), siendo en el primero la obstruccidn nasal e hiposmia, en el segundo, la xerostomia y disfagia, en el
tercero la hipoacusia neurosensorial/conductiva y en el dltimo, la obstruccién nasal, los sintomas y/o signos

mas frecuentes.

La artritis reumatoide es la causa mas frecuente de artritis de la articulacién cricoaritenoidea lo que se traduce
clinicamente en disfonia. En nuestra poblacién de estudio, no fue posible establecer cual sintomatologia fue la

mas prevalente debido a que Unicamente 3 pacientes acudieron a nuestro servicio para atencion, cada uno de
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ellos con patologia otorrinolaringoldgica distinta (estenosis subgldtica, rinosinusitis cronica e hipoacusia

autoinmune).

En el sindrome de Sjogren se reporta que aproximadamente el 80% de los pacientes presentan xerostomia, lo

que lo convierte en la sintomatologia mas frecuente. Comprobandose en este trabajo de investigacion.

El Sindrome de Churge-Strauss generalmente se presenta en asmaticos. El paciente incluido en el estudio era

portador de asma desde la infancia.

Con respecto a lo reportado en la literatura de la amiloidosis, la laringe es el sitio mas comun de afeccion
(61%) seguido de la orofaringe, traquea, o6rbita y nasofaringe, por lo que es la disfonia la principal
sintomatologia desarrollada. El paciente incluido de este trabajo tuvo diagndstico de amiloidosis de
nasofaringe, teniendo como sintoma mas frecuente a la obstruccion nasal y en la actualidad se encuentra en

protocolo de estudio por el servicio de medicina interna.

Esperariamos que la Tuberculosis, por tratarse de una poblacion mexicana, pudiera haber tenido un papel
mas representativo en los resultados encontrados, sin embargo, debemos considerar que el porcentaje de

patologia otolégica, laringea y nasosinusal descrita en la literatura es raro.

Con respecto a nuestros resultados, es importante tomar en consideracion, que el estudio se centré en una
muestra obtenida de pacientes que acudieron a consulta del servicio de otorrinolaringologia de la UME
Hospital de especialidades “Bernardo Sepulveda Gutiérrez” del Centro Médico Nacional Siglo XX,

excluyéndose a los pacientes de otros servicios (Reumatologia y medicina Interna).

El Otorrinolaringdlogo y el cirujano de Cabeza y Cuello tienen un importante papel en el cuidado de los

pacientes con enfermedades sistémicas que presentan sintomas confinados a la region de cabeza y cuello.

Los objetivos deben ser primero, diagnosticar dichas entidades basados en los hallazgos clinicos teniendo

bases cientificas y conocimientos sélidos que respalden su sospecha diagndstica; y segundo, es dar el mejor

tratamiento para la resolucion de sus manifestaciones otorrinolaringolégicas.
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CONCLUSIONES

El avance cientifico y tecnolégico en la medicina ha permitido diagnosticar a las enfermedades

granulomatosas y autoinmunes con mayor eficacia, prontitud y certeza.

En el campo de la otorrinolaringologia es muy importante tener conocimiento de su existencia y de las

manifestaciones nasosinusales, otolégicas y laringeas que pueden presentar estos pacientes.

En el estudio se observo una tendencia similar a la encontrada en la literatura mundial, en cuando a cuales
son los signos y/o sintomas mas constantes que desarrollan los pacientes con estas patologias. Siendo la

obstruccidn nasal y la hipoacusia conductiva/neurosensorial los de mayor frecuencia.

Los resultados pueden servir como herramienta diagndstica en nuestro desempefio como otorrinolaringélogos
para ampliar el campo de diagndsticos diferenciales existentes y de esta forma, poder brindar tratamientos

adecuados y oportunos y disminuir la morbilidad y las complicaciones derivadas de estas entidades.

Estos resultados abren una pauta para explorar y ampliar el campo de investigacion en las enfermedades
otorrinolaringolégicas que desarrollan estos pacientes y asi poder evaluar en el futuro cuales son los

tratamientos mas apropiados y eficaces que podemos ofertar como especialistas.
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ANEXOS

ANEXO 1

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

FECHA: I LIl Folio:

NOMBRE:

NUMERO DE AFILIACION: ||| I

EDAD (ANOS CUMPLIDOS): |_||_| afios
SEXO:

Masculino |_| Femenino |_|
DIAGNOSTICO:

MANIFESTACION OTORRINOLARINGOLOGICA:

OTOLOGICA:

PLENITUD OTICA

Si ||

No |_|

OTALGIA

Si ||

No |_|

HIPOACUSIA

Si ||

No |_|



ACUFENO

Si ||

No |_]|

OTRA:

NASOSINUSAL

OBSTRUCCION NASAL

Si ||

No |_|

PLENITUD CENTROFACIAL

Si ||

No |_|

RINORREA ANTERIOR

Si ||

No |_|

EPISTAXIS

Si ||

No |_|

OTRA:

LARINGEA

DISFONIA

Si ||
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No |_|

ESTRIDOR

Si ||

No |_]|

DISNEA

Si ||

No |_]|

OTRA:
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