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Granulomatosis with polyangiitis (GPA or Wegener) is

a systemic autoimmune disease with inflammation of
small- and medium-size vessels. It can affect practically any
organ or system, but renal, respiratory and joint systems
are most frequently damaged. Positive pANCA antibodies
can raise the suspicion of diagnosis. Subglottic stenosis is
relatively frequent, in a quarter of patients, especially in the
third decade women. The case presented is of an 80-year-
old woman, recently diagnosed with pulmonary, renal
and systemic manifestations of GPA and with a subglottic
stenosis rapidly evolving towards endotracheal intubation,

tracheostomy with mechanical ventilation and renal failure.

Further evolution has been favorable under corticoid
therapy. After weaning from the mechanical ventilation
and 30 days after the suppression of the tracheostomy, the
patient developed a tracheal stenosis with mixed etiology,
secondary to vasculitis and prolonged intubation with
tracheostomy. Tracheal resection with termino-terminal
anastomosis was performed in emergency with simple
post-operative evolution and without late complications.
Keywords: granulomatosis with polyangeiitis,
subglottic stenosis, tracheal resection

Poate afecta, practic, orice organ sau sistem, dar
cele mai frevente manifestdri clinice sunt cele renale,
pulmonare si articulare. Anticorpii pANCA pozitivi
sustin diagnosticul. Stenoza subgloticd este o
manifestare relativ frecventd, apare la aproximativ
un sfert de cazuri, in special la femeiin a treia
decadd. Cazul prezentat este cel al unei femeiin
vdrstd, diagnosticatd neobisnuit de tardiv, la 80

de ani, cu GPA cu manifestdri pulmonare, renale

si sistemice, cu stenozd subgloticd care a evoluat
grav, cu intubatie oro-traheald, apoi traheostomie
si ventilatie mecanica si insuficientd renald.

Evolutia ulterioard a fost lent favorabild sub terapie
cortizonicd. Dupd sevrajul de ventilator si la 30 de zile
de eliminare a traheostomei a dezvoltat o stenozd
traheald. Etiologia acesteia a fost mixtd (leziuni de
vasculitd si postintubatie) si a impus interventia
chirurgicala de urgentd, care a constat in rezectie
traheald cu anastomozd termino-terminald. Evolutia
postoperatorie a fost simpld si lipsitd de complicatii.
Cuvinte-cheie: granulomatoza cu poliangeitd,
stenozd subgloticd, rezectie de trahee

Introducere

Stenozele traheale, indiferent de cauza, devin urgente
amenintitoare de viata atunci cind determini insuficienta
respiratorie. Datorita acestui fapt, atunci cdnd diametrul
lumenului traheal este sub 50%, interventia terapeutica
este o provocare pentru pneumolog, bronhoscopist, anes-
tezist si, in final, daca leziunea se preteazi la reconstructie
laringo-traheals, si pentru chirurgul toracic. In ciuda fap-
tului ci etiologia si masurile de profilaxie ale acestor leziuni
au fost precizate cu mai bine de 30 de ani in urma, stenozele
traheale postintubatie continua si detina locul int4iin ceea
ce priveste indicatia pentru rezectie si reconstructie tra-
heali. Practic, ele reprezinta leziuni cicatriciale ale caii
aeriene principale datorate unor ,defecte” de tehnica sau
material folosit in cazul unor intubatii prelungite de nece-
sitate. Incidenta stenozelor laringo-traheale postintubatie
se situeaza intre 6% si 21%", iar a celor post-traheostomie,
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intre 0,6% si 21%”. Desi aceste lucruri sunt cunoscute,
atunci cand leziunile traheale sunt consecinta mai multor
factori, evolutia lor este imprevizibila, atit ca atitudine
terapeutica, cat si ca prognostic.

Prezentare de caz

Pacienta F.M, de 80 de ani, este admisa in terapie
intensiva prin transfer dintr-o clinici medicala, cu
insuficienta respiratorie severa si suspiciunea de reacti-
vare de tuberculozi pulmonara. Pacienta a fost internata
timp de 3 zile, cu patologie complexa cardiovasculara,
renald si respiratorie. Din antecedentele patologice
retinem hipertensiune arteriala, stadiul III O.M.S. (cu
valori maxime 200/120mmHg), sechele AVC lacunar pari-
etal sting, infectii urinare repetate, insuficientd renala
cronici (creatinina 1,86 mg/dl, ureea 71,4 mg/dl in urma
cu 5 luni), anemie cronici, glaucom cu unghi inchis la
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| Figura 1. Rx pulmonar la internare (debut)

ambii ochi, cataracta bilaterala operata, hipoacuzie,
obezitate.

La internare pacienta se prezenta cu stare generala
precard, cu tuse cu expectoratie hemoptoici, odinofagie,
dispnee cu ortopnee la cele mai mici eforturi (32
respiratii/ min.), SaO, 90% sub oxigenoterapie,
TA=130/70 mmHg, AV= 80 b/min., ritm sinusal.
Radiografia pulmonara evidentiaza opacitati alveolare
diseminate bilateral, cu tendinta la confluare (Figura 1).
Din punct de vedere biologic: Hgb 7,1-8,1g/dl (dupa
transfuzia a doua unitati de MER), Ht 22,7%, MCV
79,9fl, Leucocite 10 500/mmc neutrofile 85%), trombo-
cite 286000/mmc, Creatinina 6,5 mg/dl - 4,7 mg/dl, Uree
137 mg/dl - 163mg/dl, TGP 13 u/l, TGO 15u/L, Glicemie
111 mg/dl, VSH 115 mm/1h, Na seric 138 mmol/], K seric
S5mmol/L. Examenul de urini: densitate 1015, ph 6,
Proteinurie 100 mg/dl. pANCA pozitiv 31 UI. Examenul
fibrobronhoscopic a evidentiat laringe cu dinamica pre-
zentd, aspect bronsitic bilateral, singe in cantitate mode-
ratad, aerat, difuz bilateral, predominant la nivelul
bronsiei lobare medii. Microlavajul bronhoalveolar: fara
celule tumorale, numeroase hematii, macrofage 2,4%,
limfocite 1,6%, neutrofile 92,2%, eozinofile 3,8%. BAAR
negativ.

Sindromul hemoragic alveolar, insotit de sindrom
inflamator sever si afectare renala de tip glomerulone-
frita rapid progresiva a sugerat o vasculita asociatd cu
ANCA, confirmata de anticorpii pANCA pozitivi (anti-
neutrophil cytoplasmic antibodies), dar cu anticorpii
antimembrani bazali glomerulara negativi.

Diagnosticul in aceasta etapa: vasculita sistemica
cu determinari pulmonare sirenale (Wegener) insotita de
insuficientd respiratorie acutd, insuficienta renala acuta,
anemie hipocroma secundari, HTA stadiul ITII O.M.S.

Evolutie. Din cauza prognosticului vital grav siin con-
text diagnostic, se initiaza pulsterapie cu Solumedrol 1g/
zi, protectie gastrica, diuretic, antibioticoprofilaxie, anti-
hipertensive. Se administreaza doua unitati de MER si oxi-
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| Figura 2. Rx pulmonar dupd intubarea oro-traheald (a treia
zi de la debut)

Figura 3. Rx pulmonar inaintea interventiei chirurgicale
(66 de zile de corticoterapie)

genoterapie cu FiO, ridicat sub cort tip Helmet. Evolutia
ramane grava sub aspectul insuficientei respiratorii, dupa
3 zile de la internare pacienta fiind intubata oro-traheal si
ventilatd mecanic in mod asist/control (Figura 2). In con-
textul insuficientei renale acute si a vasculitei sistemice,
dupa incad doua zile este transferatd intr-un serviciu de
terapie intensiva si nefrologie, in vederea sedintelor de
epurare extrarenald si plasmafereza. Dupa sedintele de
plasmafereza, terapie cortizonica si ventilatie artificiala pe
sonda IOT si apoi pe traheostoma timp de 26 zile, pacienta
este extubatd, cu evolutie favorabila.

La doua luni de la debutul acut, la 36 de zile de la
deconectarea de ventilatia mecanica si la 30 zile de
la suprimarea traheostomei, pacienta este readmisa in
terapia intensiva respiratorie cu semne de insuficienta
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| Figura 4. Piesa de rezectie traheald

respiratorie prin obstructie traheala (stenozi), imaginea
radiologica pulmonara fiind normali (Figura 3).

La internarea in vederea interventiei chirurgi-
cale pacienta este cu stare generald bunai, echilibrata
hemodinamic, cu diurezi prezentd, SaO, de 97% cu oxi-
gen suplimentar in flux redus si stridor inspirator.
Examenul bronhoscopic releva o stenoza traheala stransa
cu debut la al doilea cartilaj traheal extinsa pe o lungime
de doua cartilagii cu granuloame congestionate stenoza
de gradul III (clasificarea Cotton Mayer). Stenoza se pro-
iecteazi pe linia fostei stome de traheostomie. Tramentul
preoperator cu Prednison 30 mg/zi, Coryol 6,25 mg/zi,
Norvasc 5 mg/zi, Aspenter si Omeprazol 40 mg este
suplimentat cu o heparini cu molecula joasa (Fraxiparin
5000 u s.c) pentru profilaxia trombembolismului venos.
Din punct de vedere biologic, prezinti anemie cronica cu
o valoare a hemoglobinei de 8,7g/dl si a hematocritului
de 27,7%, creatinini serica 3,7 mg/dl si uree serica 111
mg/dl. Pacienta este operata de urgenta in ziua reinter-
narii si se practica rezectia a 4 inele traheale (circa 2,5
cm) cu anastomoza traheala termino-terminala (Figura
4). Anestezia generala a fost secventiala, cu ventilatie
suprastenotici combinata cu ventilatie cujet cu frecventa
inalta, apoi prin plaga operatorie a fost intubata traheea
distala si, in final, ventilatia a fost realizati pe sonda de
intubatie oro-traheala. Examenul anatomopatologic al
piesei de rezectie evidentiazi: perete traheal acoperit de
un epiteliu metaplaziat scuamos ulcerat cu abundent
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tesut de granulatie in corionul mucoasei si submucoasei
asociat cu prezenta de fibroza difuzi in toate straturile
peretelui traheal descris. Evolutia postoperatorie a fost
favorabila, pacienta externindu-se a sasea zi postopera-
tor, cu recomandarile de tratament aferente afectiunilor
medicale.

Discutii

Granulomatoza cu poliangeiti (GPA)
Granulomatoza Wegener, asa cum se cunoaste, este o
vasculitd cu afectarea vaselor mici si medii (Chapel Hill
Consensus Conference)®. Este o0 boald autoimund in care
afectarea traheali cu stenoza subglotica apare in 16-23%
din cazurile de GPA, mai frecvent la femei, la o varsta
medie de 26 de ani(!)*. Patogenia propriu-zisi este inca
speculativi, stenoza subglotica putind apirea si in
absenta bolii sistemice sau sunt autori care sustin ca in
fiecare puseu inflamator sistemic apar leziuni subglotice
subclinice care ulterior se vindecd cu cicatrice
circumferentiale®. Dispneea - initial la eforturi mici,
apoi in repaus — este cel mai frecvent simptom, in apro-
ximativ 80% din cazuri®, putand fi insotita de disfonie
si stridor. Examenul fibrobronhoscopic este obligatoriu,
daca hipoxemia o permite. Alte examene complementare
care se pot efectua sunt computer tomograf cu
reconstructie, probele ventilatorii cu flux/volum s.a.,
care pot da referinte asupra intinderii si gradului de
ingustare a traheii. Diagnosticul de certitudine este

sau
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histopatologic si evidentiaza afectarea vasculara, even-
tual cu granulomatozi necrozanta si celule gigante. Din
pacate, doar 5-15% din biopsiile traheale prelevate de la
pacientii cu stenoza subglotica si anticorpi pANCA sunt
diagnostice pentru GPA*®. Biopsiile mucoasei nazale au
o senzitivitate mult mai bung, de 82%®¢.

Atunci cAnd stenozele sunt stranse si sufocante, este
necesard traheostomia, care se practici la 8-60% din
cazuri*’. Medicatia obisnuita in GPA este imunosupre-
sivd si cuprinde corticosteroizii, ciclofosfamida sau
azathioprina. Aceasta reduce stenoza traheala doar in
22-26% din cazuri, 49% din pacienti sunt diagnosticati
cu un grad de obstructie subglotica, chiar daca se afla
sub terapie imunosupresoare?. Este normal ca in aceste
situatii si se apeleze la interventii invazive de bronho-
logie interventionala (rezectii endobronsice, montaj de
stenturi sau dilatatii) sau de chirurgie laringo-traheala.
Intr-un studiu al lui Gluth si colab., din 27 de pacienti
cu granulomatozi Wegener (GPA) si stenoza subglotica,
11 (40,7%) au fost traheostomizati si 13 (48,1%) au sufe-
rit interventii chirurgicale multiple. 12 pacienti au sufe-
rit rezectii endotraheale culaser, iar 7 (25,9%) au suferit
operatii reconstructive laringo-traheale cu graft costal.
Evolutia acestora din urma a fost buni, astfel incat, dupa
76,8 luni, toti au fost decanulati®. Autorii recomandai ca
pacientii si fie operati doar in perioadele de remisiune
ale bolii (titrare a Ac pANCA, Proteina C reactiva, VSH),
pani atunci ramanind traheostomizati.

Interventiile bronhoscopice sunt un subiect de con-
troversa, in cazul stenozelor subglotice avand un caracter
mai mult paleativ. Critica lor se explica prin leziunile
cicatriceale pe care le creeazi si care pot accentua ulterior
obstructia sau prin migrarea stenturilor, in ambele
situatii fiind necesare interventii multiple, repetate®1°.
Pe de alti parte, pacientii cu intubatie oro-traheali pre-
lungiti sau cei cu traheostomie sunt expusi unor leziuni
traheale care pot duce la stenoze intre 0,1-20% din

cazuri''?, In aceste situatii, cel mai frecvent se practica
rezectia cu reconstructie trahealid si doar in stenozele
foarte strinse sau etajate se apeleaza la dilatatii sau la
rezectii pe cale bronhoscopica'®. Anestezia este dificila,
necesitand personal antrenat si dotiri speciale (de exem-
plu, ventilatie cu jet cu frecventa inaltd) pentru a asigura
in fiecare timp chirurgical schimburi gazoase adecvate.
Evident ci asocierea unei vasculite de tip GPA (Wegener),
cu potential stenozant subglotic, cu intubatie oro-tra-
heald prelungita urmata de traheostomie cumuleaza
factori care pot genera obstructie severa traheald cu
potential vital, in special dupa decanulare.

Concluzii

Cazul prezentat se referid la o pacientd varstnici, de
80 de ani, cu debut tardiv al unei vasculite sistemice,
probabil GPA (Wegener), avind criterii de diagnostic:
infiltrate pulmonare bilaterale, hemoragie intraalveo-
lari, glomeluronefrita rapid progresiva spre IRC, stenoza
traheala, hipoacuzie, insotite de prezenta anticorpilor
PANCA. Din punct de vedere respirator, evolutia initiala
a fost cu insuficienta respiratorie severa, care a necesitat
ventilatie mecanici si ulterior traheostomie. Sub corti-
coterapie aceasta s-a remis treptat, permitand suprima-
rea traheostomiei. La 30 de zile este readmisa cu stenoza
traheala stransa, care a determinat interventia chirur-
gicald de urgenta (rezectie cu reconstructie de trahee)
cu evolutie lipsita de complicatii.

Particularitatile cazului

Un caz neobisnuit de granulomatozi cu poliangeita
diagnosticata pentru prima oari la 80 de ani, cu evolutie
spre stenoza subglotica, in etiologia careia sunt implicate
atat leziunile vasculitice, cit si cele postintubatie si tra-
heostomie. Rezectia de trahee cu reconstructie, efectuata
in urgenta, a fost o solutie mai putin obisnuiti in cazul
stenozelor subglotice la pacientii cu PGA (Wegener). W
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