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Estenosis bronquiales web-like secundarias a @

. . ope CrossMark
granulomatosis con poliangeitis
Web-like bronchial stenosis secondary to granulomatosis with
polyangiitis

Sr. Editor:

La granulomatosis con poliangeitis (GPA, Wegener’s), es una
vasculitis sistémica que afecta caracteristicamente al area otorri-
nolaringolégica y vias respiratorias'2, que se puede complicar
con estenosis traqueobronquiales®. Son caracteristicas las esteno-
sis subgléticas (ES), que aparecen en el 10-15% de los casos*?, pero
también se pueden observar estenosis bronquiales (EB). Creemos de
interés presentar un paciente con GPAy EB tipo web-like, que segtin
nuestro conocimiento no se han comunicado en nuestro pais.

Caso clinico

Varén de 16 afios, que ingresa con cuadro de rinorrea, cefa-
lea, afectacién del estado general, fiebre, disnea y expectoraciéon
purulenta de un mes de evolucién, con edema infraorbitario y
deformidad nasal con costras. Una radiografia de térax fue normal
y una TAC mostré ocupacion del seno maxilary celdillas etmoidales.
Presentaba 22.660/mm? leucocitos (neutréfilos 85,7%), 1.174.000
plaquetas/mm?3, proteina C reactiva 18,8 mg/dl (VN <0,5), con fun-
cion renal normal. No mejoré pese al tratamiento antibiético, por
lo que se repitieron estudios: una nueva TAC de senos paranasales
mostro lisis de 1a pared del seno maxilar izquierdo y reabsorcién de
cornetes, unaradiografia de térax infiltrados alveolares bilaterales y
una TAC toracica presenté miltiples nédulos cavitados. Presentaba
ANCA a titulo 1/640, patrén c-ANCA, anti-PR3 > 1.607 Ul y comple-
mento normal. Se biopsi6 un cornete que revelé necrosis, infiltrados
con polimorfonucleares y linfocitos, y vasos necrosados. Una bron-
coscopia mostré una mucosa friable y secreciones mucopurulentas
sin estenosis y se aislé Staphylococcus aureus en el exudado nasal.
Se diagnosticé de una vasculitis tipo GPA, y se inicié tratamiento
inmunosupresor con 250 mg de metilprednisolona iv al dia durante
3 dias, seguido de prednisona oral 45 mg/dia en dosis decreciente,
pulsos de ciclofosfamida de 500 mg iv quincenales durante 3 meses,
ademas de omeprazol, vitamina D y cotrimoxazol.

Pese al tratamiento, empeord de forma progresiva con disnea
que al cabo de 9 semanas era de minimos esfuerzos, estridor y
expectoracion hemoptoica. Se realizaron espirometrias que reve-
laron primero, una FEV; de 3,33 e indice FEV{/FVC de 56,85%, y
posteriormente, limitacién grave al flujo aéreo con una FEV; de 2,07
y un indice FEV{/FVC de 48,46%. Una nueva TAC mostré mejoria
de las lesiones pulmonares, sin EB y una endoscopia laringolégica
descart6 una estenosis subglética. Finalmente, se repitié una bron-
coscopia que demostr6 varias estenosis membranosas web-like a

Figura 1. Broncoscopia en la que se observa una estenosis membranosa concéntrica
tipo web-like por encima de la entrada a los basales del 16bulo inferior derecho con
un minimo agujero central que impide el paso del broncoscopio al area distal. En el
bronquio izquierdo, misma estenosis aunque con agujero central mayor.

nivel de los 16bulos inferiores y superior izquierdo. Se realizaron
dilataciones mecanicas, con mejoria clinica. Se trat6 con rituximab
1 g una dosis que hubo que suspender ante cuadro alérgico grave,
megadosis de esteroides y nuevamente 2 pulsos de ciclofosfamida
500 mg quincenales, pese a lo cual desarrollé recurrencias de las
EB, con los reactantes de fase aguda normalizados, precisando de
dilataciones con balén y tratamiento endoscépico (fig. 1).

Discusion

Apenas existe informacién sobre el manejo de las EB en la GPA,
que ademas de aparecer asociadas a ES, pueden hacerlo de forma
aislada. Girard et al.° han comunicado recientemente 10 pacien-
tes franceses con EB, que se presentaron con disnea, hemoptisis
y sin estridor. En 6 de ellos la EB fue un hallazgo casual tras la
realizacién de una TAC o fibrobroncoscopia por otro motivo. En
general, el diagnéstico se realizaba dentro de los 3 primeros meses
de la enfermedad. Las EB en la GPA suelen ser miltiples, con afecta-
cién predominante del bronquio izquierdo, generalmente el 16bulo
superior, y tendencia a las recaidas independientemente del tra-
tamiento. Llamativamente, 8 de los 9 enfermos que recurrieron lo
hacian estando en remisién sistémica recibiendo inmunodepreso-
res, con una media de 3 recurrencias por paciente. Uno de ellos llegd
hasta 12 recaidas.
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Nuestro enfermo presentaba estenosis web-like (EWL) o «en
diafragman», que se cree que aparecen por una respuesta inflama-
toria exagerada e hipertrofia de la mucosa, y formacion de tejido
fibromembranoso que va ocluyendo la luz bronquial de forma
progresiva’~?. Las EWL se han relacionado con infecciones, trau-
matismos y procesos inflamatorios locales o sistémicos. Se han
comunicado descritos 3 casos de EWL en GPAy uno en micropolian-
geitis (MPA)?® y casos aislados en vasculitis, sarcoidosis, amiloidosis,
enfermedad de Behgety colitis ulcerosa®1°. Adiferencia de las EB no
web-like, 1la TAC pulmonar es normal, de forma que solo las pruebas
de funcién pulmonary la broncoscopia permiten establecer su diag-
noéstico. El pronéstico es grave, requiriendo dilataciones mediante
broncoscopias rigidas, laser endobronquial, infiltraciones locales
con esteroides e incluso colocacién de stents en caso de esteno-
sis proximales. El tratamiento y seguimiento debe ser consensuado
con los broncoscopistas o cirujanos toracicos, de cara a realizar la
técnica endobronquial que se disponga y optimizar el tratamiento
inmunosupresor.
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Una reflexion sobre el anticoagulante lipico:
c6mo lo definimos, determinamos e
interpretamos

@ CrossMark

A reflection on how we define, determine and interpret the
finding of lupus anticoagulant

Sr. Editor:

Los criterios internacionales para el diagnéstico del sindrome
antifosfolipidico (SAF) incluyen la deteccién de anticuerpos antifos-
folipido: anticardiolipina y anti-32 glucoproteina 1 (anti-B2GPI) de
isotipos G/My anticoagulante lipico (AcL)y su deteccién en pacien-
tes con antecedentes de trombosis o complicaciones del embarazo
se considera esencial en el manejo del SAF!3.

Durante los afios 50 del siglo pasado, se evidencié que pacien-
tes con lupus eritematoso sistémico (LES) presentaban un factor
anticoagulante circulante, acuiidndose el concepto de AcL para
designar un grupo heterogéneo de inhibidores de coagulacién
que afectan a la activacién de protrombina por el complejo enzi-
matico protrombinasa®. Actualmente, se describe el AcL como
inmunoglobulinas de tipo IgG/IgM que in vitro inhiben las reac-
ciones de la coagulacién dependientes de fosfolipidos (FL). Ahora
bien, el AcL, ;se asocia siempre con LES?, ;inhibe la coagulacién?,
¢Jes un autoanticuerpo? En primer lugar, la mayoria de los pacien-
tes que presentan AcL positivo no tienen LES. En ausencia de una
trombocitopenia concomitante o una deficiencia de factores o de
inhibidores de factores de coagulacién, salvo excepciones, el AcL
esta relacionado con procesos de hipercoagulabilidad, trombosis
arterial y venosa, pero no es per se un factor de riesgo para san-

grado o hemorragia. Con la evidencia cientifica disponible a dia de
hoy se puede decir que el AcL esta constituido por un grupo de
anticuerpos no del todo caracterizados>°.

El AcL se detecta utilizando ensayos funcionales que demues-
tran un alargamiento del tiempo de coagulaciéon dependiente de
FL, debido a la interferencia in vitro de anticuerpos con funcién
dependiente de FL como con algunos cofactores esenciales en la
cascada de coagulacién (fig. 1) que acarrean la prolongacién del
tiempo parcial de tromboplastina activada. La International Society
on Thrombosis and Haemostasis (ISTH)’, sociedad que ha intentado
cambiar su nombre sin éxito, estableci6 los siguientes criterios para
confirmar la presencia de AcL:

. Pruebas de coagulacién prolongadas dependientes de FL.

. Demostrar el inhibidor de la coagulacién utilizando mezcla de
sueros.

3. Demostrar la dependencia del inhibidor al FL.

4. Descartar otras coagulopatias, en particular por déficit de facto-

res de la coagulaciéon.

N =

El AcL puede detectarse en pacientes con LES, con otras
enfermedades autoinmunes, infecciones como el virus de inmu-
nodeficiencia humana, la hepatitis y malaria, neoplasias, o debido
a causas farmacolégicas (procainamida y clorpromazina)®8. Se ha
descrito una prevalencia del 5% en la poblacién general adulta
y hasta un 9,5% en mujeres en edad reproductiva. Aunque el
mecanismo patogénico ain no ha sido descrito, la presencia de
AcL se ha relacionado con accidentes cerebrovasculares, isque-
mia transitoria, trombofilia adquirida y eventos obstétricos, como
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