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RESUMEN

La granulomatosis con poliangeitis (GPA) es una vasculitis autoinmune que raramente afecta al tracto
genitourinario inferior. Presentamos el caso de un varén de 53 afios que debuté con una masa retro-
peritoneal y posteriormente desarrollé un hidrocele multiseptado izquierdo que condicioné un infarto
testicular. El informe anatomopatolégico de la orquiectomia revel6 hallazgos sugestivos de GPA.
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ABSTRACT

Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is an autoimmune vasculitis which rarely affects the lower geni-
tourinary tract. We share the case of a 53-year-old man who presented with a retroperitoneal mass and
thereafter developed a left multiseptated hydrocele that conditioned a testicular infarction. The pathology

report of the orchidectomy was consistent with GPA.
© 2022 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de
Reumatologia. All rights reserved.

Introducciéon

Observacion clinica

Varén de 53 afos con antecedente de hemicolectomia dere-

La granulomatosis con poliangeitis (GPA) es una vasculitis
granulomatosa necrotizante de etiologia desconocida que afecta
predominantemente a las vias respiratorias y a los rifiones. Sin
embargo, otras manifestaciones del tracto genitourinario se con-
sideran excepcionales y han sido descritas como casos aislados o
series de casos!™.
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cha por enfermedad de Crohn, ingres6 aquejando malestar general,
edema escrotal y de extremidades inferiores. El andlisis sanguineo
mostr6 valores normales salvo hemoglobina de 12,1 g/dL y pro-
teina C reactiva de 5,99 mg/dL. Un valor de NT-proBNP de 139
pg/mL ayudé a descartar insuficiencia cardiaca. El examen bésico
de orina fue normal. La tomografia computarizada revel6 una gran
masa retroperitoneal, sugestiva de fibrosis retroperitoneal. Se ini-
ci6 tratamiento con metilprenisolona 250 mg durante tres dias, con
mejoria sintomatica.

Dos meses después inicié dolor intenso e intermitente diario e
hinchazén en el hemiescroto izquierdo. La exploracién fisica mos-
tré un hemiescroto izquierdo aumentado de volumen y doloroso,
sin masas palpables. La ecografia confirmé epididimitis izquierda
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Figura 1. Examen microscépico de pieza de orquiectomia simple con tincién de hematoxilina-eosina. A. Necrosis geografica. B. Granuloma necrotizante. C. Vasculitis.

y un gran hidrocele izquierdo multiseptado, ejerciendo efecto de
masa sobre el testiculo, con compromiso del flujo vascular, suges-
tivo de torsién testicular. Se realizé una exploracién quirdrgica
urgente via inguinal, hallando un testiculo desestructurado con
areas necréticas, que condujo a la orquiectomia izquierda.

El informe anatomopatoldgico describié una orquiepididimi-
tis necrotizante aguda con reaccién granulomatosa (granulomas
supurativos) y marcado infiltrado inflamatorio transmural en la
pared vascular (fig. 1), sugestiva de granulomatosis con polian-
geitis. El estudio de autoinmunidad confirmé positividad para
anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos con patrén citoplasma-
tico (c-ANCA), dirigidos contra la proteinasa 3 (PR3-ANCA) a titulo
de 31, detectados mediante técnica ELISA (positivo:>25 UA/mL).
Se descartaron micobacterias mediante estudios microbiolégicos,
baciloscopia de esputo, reacciéon en cadena de la polimerasa e inter-
ferdn. Las serologias fueron negativas para virus de la hepatitis By
C, virus de inmunodeficiencia humana (VIH) y sifilis. Un mes des-
pués, el paciente inicié poliartralgias y, posteriormente, desarrollé
mononeuritis multiple sensitivo-motora, diagnosticada a raiz de
parestesias, disestesias y dolor neuropatico en ambas extremidades
inferiores, limitando la deambulacién.

Tras la confirmacién histolégica compatible con GPA (total siete
puntos segin la clasificacion ACR/EULAR 2022), se inici6 trata-
miento con prednisona 30 mg diaria y ciclofosfamida 1 g cada
dos semanas, continuando posteriormente cada tres semanas hasta
recibir un total de cinco bolos. El paciente presenté una respuesta
favorable con remisién de la clinica bajo tratamiento inmunosu-
presor.

Sin embargo, seis meses después, present6 epiescleritis en ojo
derecho diagnosticada a raiz de fotofobia, recibiendo tratamiento
tépico con colirio de dexametasona 1 mg/mL, resultando esta dosis
insuficiente, por lo que precisé de colirio de acetato de prednisolona
10 mg/mL, asociando prednisona oral a dosis iniciales de 60 mg/dia
durante una semana y posteriormente continuandola a dosis de 30
mg/dia, asi como inicio de rituximab i.v. 1 g una dosis inicial y otra
a los 14 dias, con respuesta clinica favorable.

Discusion

La GPA es una enfermedad autoinmune que afecta a vasos de
pequefio y mediano tamafio caracterizada por inflamacién y forma-
cién de granulomas. La afectacién del tracto genitourinario inferior
se estima en menos del 1% de los pacientes®, siendo la prostatitis el
hallazgo mas comiin?.

En cuanto a la afectacién testicular, la poliarteritis nodosa (PAN)
es la causa mas frecuente de vasculitis necrotizante del testiculo,
asociandose con frecuencia con serologia positiva para antigeno
de superficie de la hepatitis B (HBsAg) y VIH. En las vasculitis
asociadas a ANCA, en cambio, la afectacién testicular es infre-
cuente, pudiendo verse favorecidas por el consumo de fairmacos
(hidralazina, propiltiouracilo, minociclina), dando lugar a infartos
testiculares segmentarios’.

En nuestro caso, presentamos un escroto agudo como manifes-
tacion inicial de una GPA sistémica, que requirié de orquiectomia
urgente debido a la sospecha de compromiso vascular. En este con-

texto, la exploracién quirdrgica es imprescindible. En ausencia de
compromiso vascular, en cambio, la biopsia testicular se consi-
dera de eleccién para el diagnéstico®. Los anticuerpos PR3-ANCA
son (tiles en el diagndstico, ya que se asocian a GPA en el 80-90%
de los casos®; los marcadores tumorales, sin embargo, suelen ser
negativos®.

A pesar de que los datos son escasos acerca de la asociacién con
enfermedad sistémica, Brimo et al.? describe en su serie que solo un
25% de los pacientes con infarto testicular localizado mostraron sin-
tomas de vasculitis sistémica, afirmando que esta asociacién es mas
comin en la vasculitis granulomatosa que en la PAN (50 vs. 14%).
Nuestro paciente inici6 artralgias posteriormente a la orquiectomia
y fue diagnosticado de mononeuritis miltiple (Birmingham Vascu-
litis Activity Score [BVAS] v3 inicial: 12 puntos). Pese a la remisién
de la clinica con el tratamiento inmunosupresor, a los seis meses
del inicio del mismo fue diagnosticado de epiescleritis (BVAS v3:
2).

En cuanto al abordaje terapéutico, el tratamiento quirtrgico
(orquiectomia simple) se considera curativo en la mayoria de los
casos, ya que alrededor del 80% de los casos son unilaterales!?.
La necesidad de un tratamiento inmunosupresor complementario
es controvertida en la forma limitada debido a que se desconoce
el riesgo de progresion a enfermedad sistémica. Algunos autores
argumentan que si el paciente persiste asintomatico tras la orquiec-
tomia y los hallazgos bioquimicos son normales, se podria adoptar
una estrategia expectante en aras de evitar la toxicidad y el riesgo
de esterilidad asociada a la misma®. En cualquier caso, pese a que
la enfermedad limitada parece conferir un mejor prondstico, un
seguimiento de al menos seis meses se torna imprescindible para
asegurar la ausencia de progresién®.

Conclusiones

La afectaciéon testicular es excepcional en la GPA, pudiendo
presentarse como un escroto agudo. La exploracién quirirgica es
necesaria en caso de sospecha de compromiso vascular, siendo el
tratamiento quirdrgico curativo en la mayoria de las formas limi-
tadas.
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