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RESUMEN

La granulomatosis con poliangeitis (GPA) es
una vasculitis sistémica que afecta
principalmente los vasos pequefios vy

medianos, con manifestaciones clinicas que
incluyen la afectacién pulmonar. Los
pulmones son uno de los 6rganos mas
comprometidos y las lesiones tipicas
incluyen nédulos cavitarios, infiltrados y

hemorragia alveolar. El  diagndstico
temprano y el manejo adecuado son
esenciales para evitar complicaciones
graves.

Se presenta caso de paciente femenina de
51 afios, con antecedentes de artritis
reumatoide, fibromialgia, sindrome de
Sjogren, hipertensién arterial y tuberculosis
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latente. Presento cefalea, poliuria, astenia y
sintomas neuropsiquiatricos. Se identificd
un adenoma hipofisiario mediante
resonancia magnética y una lesidon
pulmonar cavitada, posiblemente por
sobreinfeccién fungica o secuela de
tuberculosis. El perfil hormonal mostré
hipotiroidismo e insuficiencia suprarrenal. El
resultado de los anticuerpos citoplasmaticos
antineutrofilos (ANCA-c) fue de 1:320.
Recibié tratamiento con hidrocortisona,
levotiroxina, desmopresina y  ciclo-
fosfamida. La paciente mostré mejoria
significativa, y se planific6 seguimiento
ambulatorio con endocrinologia y
reumatologia para ajustes terapéuticos vy
control de comorbilidades.

Palabras claves: vasculitis, vasculitis
asociada a anticuerpos citoplasmaticos
antineutrofilos, granulomatosis con
poliangitis

ABSTRACT

Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is a
systemic vasculitis that mainly affects small
and medium-sized vessels, with clinical
manifestations including pul-monary
involvement. The lungs are one of the most
involved organs, and typical lesions include
cavitary nodules, infiltrates, and alveolar
hemorrhage. Early diagnosis and proper
management are essential to avoid serious
complications.

We present the case of a 51-year-old female
patient with a history of rheumatoid
arthritis, fibromyalgia, Sjégren's syndrome,
arterial hypertension, and latent
tuberculosis. She presented with headache,
polyuria, asthenia, and neuropsychiatric
symptoms. A pituitary adenoma was
identified by MRI and a cavitated lung
lesion, possibly due to fungal superinfection
or sequelae of tuberculosis. Hormonal
profile showed hypothyroidism and adrenal
insufficiency. The antineutrophil cyto-

plasmic antibodies (c-ANCA) result was
1:320. She received treatment with
hydrocortisone, levothyroxine,
desmopressin, and cyclophosphamide. The
patient showed significant improvement,
and outpatient follow-up with endocrinology
and rheumatology was planned for
therapeutic adjustments and control of
comorbidities.

Keywords: vasculitis, antineutrophil
cytoplasmic antibody-associated vasculitis,
granulomatosis with polyangiitis

INTRODUCCION

La granulomatosis con poliangitis (GPA),
previamente conocida como  granu-
lomatosis de Wegener, es una vasculitis
sistémica necrotizante caracterizada por la
inflamacion de los vasos sanguineos de
pequefio y mediano calibre, parti-
cularmente en el tracto respiratorio y los
rifones. Se clasifica dentro del espectro de
las vasculitis ANCA (anticuerpos
anticitoplasma de neutrdfilos), siendo los
ANCA-c (dirigidos contra la proteinasa-3) un
marcador seroldogico clave para el
diagndstico. La incidencia global varia,
afectando aproximadamente 5 de cada 10
personas por millén al afio, con una mayor
prevalencia en personas de origen
caucasico y una distribucién equitativa
entre sexos (1),

En cuanto a la clinica, la GPA se presenta
cladsicamente con sintomas del tracto
respiratorio superior e inferior, incluyendo
sinusitis crénica, rinorrea, Ulceras nasales,
hemoptisis y disnea. A nivel renal, puede
causar glomerulonefritis rapidamente
progresiva. Otras manifestaciones incluyen
artralgias, erupciones cutaneas, neuropatia
periférica y sintomas sisté-micos como
fiebre y pérdida de peso @,

El diagnodstico se basa en la combinacion de
datos clinicos, serologia positiva para
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ANCA-c, estudios de imagen como
tomografia computarizada que pueden
mostrar cavitaciones pulmonares, y biopsia
del tejido afectado donde se evidencian
granulomas y vasculitis necrotizante 3:4:5),

El manejo de la GPA incluye terapia
inmunosupresora de primera linea con
corticoides y ciclofosfamida o rituximab. El
objetivo es la induccién de remision vy
control a largo plazo para prevenir recaidas.
La fisiopatologia involucra una respuesta
inmune desregulada con  activacion
aberrante de neutroéfilos mediada por ANCA,
lo que causa dafio vascular y formaciéon de
granulomas, lo que explica la asociacién
entre la inflamacién granulomatosa vy
vasculitis necrotizante en esta enfermedad.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 51 afios, con

antecedentes de artritis reumatoide,
fibromialgia, sindrome de  Sjogren,
hipertension  arterial, dislipidemia vy

tuberculosis latente a los 50 anos. Consultd
por clinica de 6 meses de evolucion
caracterizada por cefalea opresiva, astenia,
polidipsia y somnolencia. La cefalea se
caracterizaba por ser holocraneana, de
intensidad 7/10 segun escala analoga del
dolor, sin exacerbaciones nocturnas.
Ademas, presentd poliuria y sintomas
neuropsiquiatricos como hiprosexia y
tristeza. Al ingreso presentd los siguientes
valores de signos Vvitales: frecuencia
cardiaca de 115/min, presidon arterial
110/75 mmHg, frecuencia respiratoria de
28/min, saturacion de oxigeno de 98%,
neuroldégicamente hipopreséxica, bradip-
siquia, fuerza conservada en extremidades
y sin otros hallazgos en el examen fisico. El
cuadro clinico sugirié posible insuficiencia
hipofisaria o] sindrome endocrino,
considerando los sintomas de poliuria,
astenia, cefalea persistente y trastornos
neuropsiquiatricos. Por lo tanto, se planted
la necesidad de descartar una lesidon
hipofisaria o proceso ocupante intra-

craneano mediante estudios de imagen.

Se le realizd tomografia de craneo con
evidencia de lesién ocupante de espacio
supraselar sugestiva de adenoma hipo-
fisiario. La resonancia magnética cerebral
confirmé el adenoma hipofisiario. A su vez,
se realiza tomografia axial computarizada
de térax en el cual se observa lesidn
cavitada con engrosamiento marcado de
sus paredes localizadas hacia el segmento
apical del Iébulo inferior derecho que mide
4 cm de didmetro probablemente por una
sobreinfeccion por hongos. Hay tractos de
fibrosis alrededor o banda de atelectasias
hacia el segmento apical del I16bulo inferior
derecho. La otra posibilidad es de que se
trate de secuelas de una enfermedad
granulomatosa por tuberculosis teniendo en
cuenta los antecedentes de la paciente. En
mediastino, se observa una adenomegalia
en region infracarinal que mide 3 cm de
didmetro transverso, y una pequefia
cantidad de derrame pleural izquierdo.

El perfil hormonal arrojéo TSH 0,03 uUl/ml,
T4 libre 0,478 ng/dL, cortisol 0,54 ug/dL,
prolactina 4,02 ng/dL, funcién renal con
creatinina 2,2 mg/dL, BUN 442 mg/dL,
sodio 155 mmol/L. Ante la sospecha de
insuficiencia  hipofisaria o  sindrome
endocrino se le realizd intervencion
terapéutica con hidrocortisona (50 mg
intravenosa cada 8 horas), levotiroxina 112
mcg/dia, desmopresina 10 mg intranasal,
ciclofosfamida 1 gramo intravenoso cada 4
semanas. Se realizd la prueba seroldgica
para anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos (ANCA), la cual resultd positiva
con un titulo de 1:320. Segun los valores de
referencia, se considera positivo cualquier
titulo superior a 1:20, lo que sugiere una
alta concentracion de estos anticuerpos en
el suero del paciente y puede ser indicativo
de actividad de enfermedades auto-
inmunes, como GPA y otras vasculitis.

Rev. virtual Soc. Parag. Med. Int. 2025; 12 (1): e12142509



Granulomatosis con poliangeitis: presentacion atipica de una enfermedad vasculitica compleja

En la resonancia magnética de cerebro se
observa engrosamiento del tallo hipofisiario
el cual mide 7,5 mm con hiperintensidad
hipotaldmica en las secuencias de T2 y un
aumento de tamafo con pérdida de la
diferenciacion de la adenohipdfisis vy
neurohipofisis que presenta una altura
aproximada de 17 mm con areas
hipocaptantes en su interior (figura 1A). A
su vez, se observa aumento del tamafio de
la hipofisis con engrosamiento hipofisiario
hipercaptante e hiperintenso del hipotdlamo
con relacion a proceso tumoral vy/o
inflamatorio (figura 1A). Existen cambios
inflamatorios a nivel de los senos maxilares,

celdillas etmoidales, seno esfenoidal vy
celdillas mastoideas bilateralmente, con
nivel hidroaéreo a nivel del seno esfenoidal
(figura 1B).

Tras la instauracién del tratamiento, la
paciente mostro mejoria clinica
significativa. Los sintomas de cefalea,
poliuria y astenia disminuyeron con el
manejo endocrino y el manejo inmu-
nosupresor. Se planific6 seguimiento
ambulatorio con endocrinologia y reu-
matologia para el ajuste de la dosis
hormonal y control de comorbilidades.

Figura 1. A) Resonancia magnética de cerebro mostrando, con indicador rojo
circular, hiperintensidad hipotaldmica en secuencias T2 con aumento de tamafo y
pérdida de diferenciacion de la adenohipofisis y neurohipdfisis. El indicador azul indica
areas de senos paranasales con cambios inflamatorios. B) cambios inflamatorios a
nivel de los senos makxilares, celdillas etmoidales, seno esfenoidal y celdillas
mastoideas bilateralmente (indicador rojo rectangular).
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DISCUSION

Este caso clinico de una paciente de 51 anos
con panhipopituitarismo secundario a un
adenoma hipofisiario representa un modelo
paradigmatico de disfuncion endocrina
compleja secundaria a una masa
hipofisiaria. La paciente presentdé mani-
festaciones de insuficiencia en varios ejes
hormonales, incluyendo hipotiroidismo
central, insuficiencia suprarrenal y diabetes
insipida central. Estos hallazgos destacan la
importancia de un abordaje clinico integral
que permita la deteccion temprana y el

manejo adecuado de patologias hipofisarias
(6).

Los adenomas hipofisiarios, dependiendo de
su naturaleza funcionante o no funcionante,
pueden alterar la secrecidon hormonal tanto
por hiperproduccion como por efecto
compresivo sobre la glandula hipofisiaria.
En este caso, la presencia de un adenoma
no funcionante generd panhipopituitarismo
por efecto de masa, interrumpiendo la
regulacidon normal de los ejes hipotalamico-
hipofisarios (7).

El diagndstico inicial se basé en la
presentacion clinica de cefalea, astenia,
polidipsia y poliuria, sintomas cardinales
que orientaron Ila sospecha de un
compromiso hipofisiario. La confirmacién
diagnostica se logréo mediante resonancia
magnética, la cual evidencié una lesién
supraselar compatible con adenoma
hipofisiario. Este hallazgo, junto con las
alteraciones hormonales observadas,
permitié establecer el diagndstico definitivo
de panhipopituitarismo. La combinacion de
estudios de imagen y pruebas de funcién
hormonal es esencial para una

caracterizacion precisa de estas patologias
(8)

El panhipopituitarismo implica una
insuficiencia de multiples hormonas troéficas
hipofisarias, con impacto  sistémico
significativo. En este caso, la paciente
presentd insuficiencia en los ejes tiroideo,
adrenal y gonadal, lo que la predisponia a

crisis adrenal, hipotension severa vy
trastornos metabdlicos de no mediar un
tratamiento  oportuno. La aparicion
concomitante de diabetes insipida central,
manifestada por poliuria y polidipsia, se
correlacioné con la deficiencia de hormona
antidiurética secundaria a la afeccion
hipofisiaria, requiriendo manejo con
desmopresina para estabilizar el balance
hidroelectrolitico &,

Dado el contexto clinico de la paciente, es
fundamental considerar diagnosticos
diferenciales que incluyan enfermedades
autoinmunes sistémicas como la artritis
reumatoide (AR) y el sindrome de Sjogren.
Ambas patologias pueden presentar
manifestaciones extraarticulares que
incluyen afecciones glandulares %
enddcrinas, lo que podria superponerse al
cuadro clinico de la paciente.

Para confirmar o descartar AR, se
recomienda la evaluacién de biomarcadores
seroldgicos como el factor reumatoide y los
anticuerpos antipéptidos ciclicos
citrulinados, los cuales presentan alta
especificidad para la enfermedad. Ademas,
se deben evaluar la velocidad de
sedimentacion globular y la proteina C
reactiva como marcadores de inflamacién
sistémica.

El diagnédstico radiolégico es esencial para
confirmar la afectacion articular en AR. La
radiografia de manos y pies es el estudio de
eleccidon para identificar un patrén erosivo
caracteristico, el cual se manifiesta por
disminucién del espacio articular, erosiones
marginales y deformidades articulares
progresivas. La presencia de estas
alteraciones es indicativa de un proceso
inflamatorio cronico y su identificacion
temprana permite un abordaje terapéutico
oportuno, aunque no se debe esterar este
hallazgo para realizar un diagndstico
precoz.

Por otra parte, el sindrome de Sjégren debe
ser considerado en esta paciente debido a
su posible asociacion con enfermedades
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autoinmunes sistémicas. El diagndstico se
fundamenta en la deteccién de anticuerpos
anti-Ro/SSA y anti-La/SSB, asi como en la
realizacion de la prueba de Schirmer para
evaluar la hiposecrecion lagrimal.
Adicionalmente, la biopsia de glandula
salival menor puede ser util para confirmar
la infiltracion linfocitaria caracteristica de la
enfermedad.

La coexistencia de AR y sindrome de
Sjogren es un fendmeno bien documentado

en la literatura, vya que ambas
enfermedades comparten mecanismos
fisiopatoldgicos mediados por la

autoinmunidad. La presencia concomitante
de ambas patologias en un paciente puede
generar un fenotipo mas agresivo, con
mayor riesgo de manifestaciones

extraarticulares y afectacion sistémica
(8,9,10)

En conclusion, este caso resalta la
importancia de un abordaje multi-
disciplinario en la evaluacién de pacientes
con disfuncién enddcrina compleja. La
correlacion clinica, inmunoldgica y
radioldgica es esencial para diferenciar
entre una disfuncidon hipofisaria primaria y
una enfermedad autoinmune sistémica
subyacente. La realizacibn de estudios
complementarios permitird un diagndstico
mas preciso y un tratamiento oportuno, con
el fin de mejorar el prondstico y la calidad
de vida de los pacientes.
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