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Obostrana paraliza li¢nog Zivca kao pocetni simptom granulomatoznog
poliangitisa — prikaz slu¢aja

Bilateral paralysis of the facial nerve as a first symptom of granulomatous polyangiitis — a
case report

Zrinka Custié¢, Jakov Ajduk, Iva Kelava, Andro KoSec, Mihael Ries, Robert Troti¢”

Sazetak

Uvod: Granulomatozni poliangitis, poznatiji pod ranije koriStenim nazivom Wegenerova granulomatoza,
rijetka je bolest karakterizirana nekrotiziraju¢im vaskulitisom koji zahva¢a male arterije i vene, te dovodi do
stvaranja granuloma. Simptomi ovise o zahvacenim organima, a naj¢esce je rije¢ o gornjim i donjim diSnim
putovima, te bubrezima. Obostrana akutna upala srednjeg uha, uz obostranu parezu li¢nog Zivca, izrazito je
rijedak prvi simptom granulomatoznog poliangitisa. Pregledom literature na engleskom jeziku uspjeli smo
naci desetak do sada opisanih slucajeva.

Prikaz slucaja: U slucaju nase bolesnice radi se o iznimno rijetkim prvim simptomima granulomatoznog
poliangitisa. Rijec je o tridesetrogodi$njoj bolesnici, bez ranije poznatih sistemskih bolesti, koja se inicijalno
javila otorinolaringologu zbog akutne upale oba uha, praéene parezom li¢nog zivca na desnom uhu. Usprkos
provedenom lijeCenju, koje je ukljucivalo obostranu miringotomiju i sistemsku antibiotsku i
kortikosteroidnu terapiju, doslo je do pogorSanja upale lijevog uha, uz razvoj pareze licnog zivca i s te
strane. Radioloskom obradom (CT, MR) nije naden lokalni uzrok pogorsanja bolesti, te je uéinjena daljnja
obrada. Nadene su poviene vrijednosti ANCA-e, a naknadnom imunolo$kom obradom potvrdena je
dijagnoza granulomatoznog poliangitisa.

Zakljucak: Pareza li¢nog Zivca uzrokovana akutnom upalom uha izrazito je rijetko prvi simptom
granulomatoznog poliangitisa, no ovu bolest treba uzeti u obzir u diferencijalnoj dijagnostici kod bolesnika
bez odgovarajuceg poboljsanja na lijeCenje.

Kljuéne rijeci: granulomatozni poliangitis, licni zivac, upala uha

Summary

Introduction: Granulomatous polyangiitis, formerly known as Wegener granulomatosis, is a rare disease
characterized by necrotizing vasculitis that affects small arteries and veins and leads to the formation of
granulomas. Symptoms depend on organs affected. Upper and lower respiratory tract and kidneys are the
most common sites. Bilateral acute otitis media with bilateral paresis of the facial nerve is an extremely rare
first symptom of granulomatous polyangiitis.

Case report: We describe a case of a thirty-three-year-old patient, with no previous known systemic
diseases, who initially attended an otorhinolaryngologist due to acute inflammation of both ears
accompanied with paresis of the facial nerve on the right ear. Myringotomy was performed on both ears and
the patient received a parenteral antibiotic and corticosteroid therapy. Despite the treatment, the deterioration
of the inflammation on the left ear occurred, also with the development of paresis of the facial nerve on the
left side. The radiological examination (CT, MR) did not find a local cause that would explain such a severe
inflammation. Elevated ANCA values were found, and further testing confirmed the diagnose of
granulomatous polyangiitis.
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Conclusion: Bilateral paresis of the facial nerve caused by acute otitis media is an extremely rare first
symptom of granulomatous polyangitis but this disease should be considered in the differential diagnosis of

these patients

Key words: granulomatous polyangitis, facial nerve, ear infection

Uvod

Granulomatozni poliangitis, ranije poznat pod
nazivom Wegenerova granulomatoza, bolest je koja
se ubraja u vaskulitise malih krvnih zila, a povezana
je s antineutrofilnim citoplazmatskim protutijelima (c-
ANCA).1? Bolest je karakterizirana nekrotizirajuéim
vaskulitisom koji zahvaca male arterije i vene, te
dovodi do stvaranja granuloma i stvaranja
granulomatozne upale, najéesée u gornjem i donjem
diSnom sustavu 1 bubrezima, ali moze biti zahvacen
bilo koji organ u tijelu. Pri postavljanju dijagnoze
najées¢e su prisutni op¢i simptomi bolesti i
zahvacenost viSe organskih sustava, dok je tek u
cetvrtine bolesnika inicijalno prisutan lokalizirani
oblik bolesti samo jednog sustava organa. Incidencija
granulomatoznog poliangitisa je oko 40 na milijun
stanovnika, moze se javiti u bilo kojoj zivotnoj dobi i
spolu, a prosjena dob u kojoj se javljaju prvi
simptomi je oko 40. godine.! Kako granulomatozni
poliangitis zahvaca cijeli niz organa, tako 1 simptomi
mogu biti razliCiti, ovisno o zahvacenom organu.
Najées¢e se radi o krvarenju iz nosa, perforaciji
septuma, upalama sinusa, upalama srednjeg uha,
iskasljavanju krvi, a moze do¢i 1 do nekrotizirajuc¢eg
glomerulonefritisa.}? Pogetak i tijek bolesti takoder su
varijabilni. Prvi simptomi mogu se javiti postupno, uz
blagu klinicku sliku, no mogu¢ je i nagli razvoj
simptoma uz brzo pogorSanje i napredovanje u
generalizirani diseminirani oblik. Dok je smrtnost kod
lokalizirane bolesti relativno niska, u slucaju razvoja
diseminiranog oblika bolesti procjenjuje se da
ucestalost smrtnog ishoda moze biti i do 90% unutar
dvije godine, pogotovo ako se bolest ne prepozna i ne
lije¢i adekvatno i na vrijeme.? Zbog razli¢itosti
simptoma dijagnostika granulomatoznog poliangitisa
moze biti izrazito otezana. Dijagnozu takoder otezava
I Cinjenica da ne postoji test koji bi sa sigurnoscu
potvrdio ili odbacio dijagnozu granulomatoznog
poliangitisa. Najces¢e se u dijagnostici koristi
odredivanje c-ANCA protutijela i biopsija zahvacenih

podru¢ja.  Osjetljivost ¢c-ANCA  protutijela u
dijagnostici granulomatoznog poliangitisa
procjenjuje se na 75%-95% u bolesnika s

generaliziranim oblikom bolesti, dok se u bolesnika s
lokaliziranom boles¢u pozitivna c-aNCA protutijela
nalaze samo u oko 40-50 % bolesnika.}*®> Za
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postavljanje dijagnoze granulomatoznog poliangitisa
jedna od metoda je i biopsija zahva¢enog podrucja
gdje nam je vazno dokazati sve tri histoloske
karakteristike granulomatoznog poliangitisa a to su
granulomatozna upala, vaskulitis krvnih Zila i nekroza
tkiva.®# Pozitivni nalaz biopsije uvelike ovisi 0 mjestu
i koli¢ini dobivenoga tkiva. Kod izvodenja biopsije
razli¢ita je dostupnost 1 pouzdanosti biopsije
odredenih sijela. lako su gornji diSni putovi
najdostupniji  biopsiji, te je postupak uzimanja
biopsije  jednostavniji i  manje invazivan,
najpouzdanija je biopsija zahvaéenih pluc¢a, gdje u
91% uzoraka nalazimo prisutne sve tri histoloske
karakteristike koje nam omogucuju pozitivan nalaz
biopsije. Za razliku od toga, biopsija nosne sluznice
pozitivna je u samo 20-50% oboljelih.*

Prikaz slucaja

Rije¢ je o, do tada zdravoj, tridesettrogodi$njoj
zeni, bez ranije poznatih sistemskih bolesti, koja se
javila u hitnu otorinolaringolosku ambulantu zbog
akutne upale oba uha. Desno uho ju je povremeno
boljelo i secerniralo unazad dva mjeseca, te je u tom
razdoblju u dva navrata propisan oralni antibiotik. Tri
tjedna prije dolaska u ORL ambulantu razvila je i
parezu li¢nog Zivca desno, House Brackmann V/VI,
uz bol u lijevom uhu. Takoder je primijetila slabiji
sluh, prvo na desno, a zadnjih nekoliko dana i na
lijevo uho. Ranije bolesnica nije uopce imala upala
uha, niti ikakvih problema sa sluhom i usima.

Pregledom je ustanovljena obostrana upala uha uz
izbocen desni bubnji¢ i sekret iza lijevog bubnjica, te
pareza licnog zivca desno, House Brackmann V/VI.
Tonalni audiogram obostrano je pokazao jako
mjesovito oSteéenje praga sluha izmedu izmedu 85-
105 dB desno i 701 110 dB lijevo (Slika 1). Bolesnica
je hospitalizirana, te joj je ucinjena miringotomija
obostrano, uz aspiraciju sekreta i postavljanje
ventilacijskih cjev¢ica. Primila je i parenteralnu
antibiotsku (ceftriakson) i kortikosteroidnu terapiju.
Ucinjen je i MSCT temporalnih kostiju Kkoji je
pokazao znakove akutne wupale, bez znakova
kolesteatoma (Slika 2). Nalaz mikrobioloskih briseva
uzetih tijekom operacije naknadno je dosao sterilan.
Na provedenu je terapiju bolesnica bila bolje, te je
kroz idu¢a dva mjeseca doslo do postupnog
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poboljsanja funkcije desnog li¢nog zivca, no i dalje uz
povremena pogorsanja i egzacerbacije upale oba uha.
Sluh je takoder varirao - nalazima tonskog
audiograma pra¢ena su povremena poboljSanja i
pogorsanja sluha obostrano. Na kontrolnom pregledu
nakon dva mjeseca primijecena je izrazenija upala na
lijevom uhu usprkos postavljenoj cjevcici. Takoder je
doslo do pareze licnog zivca, sada lijevo House
Brackmann V/VI, a bolesnica je razvila i
rinosinusogene smetnje unato¢ ranije propisanom
intranazalnom kortikosteroidu. U  klinickom ORL
nalazu vidjela se izrazito zadebljana sluznica nosa,
bez ulceracija. S obzirom na to da nismo nasli lokalni
uzrok bolesti, te da je usprkos provedenoj terapiji
dolazilo do pogorsanja, postavljena je sumnja na
autoimunu  bolest, odnosno na granulomatozni
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poliangitis, te je preporuceno odredivanje ANCA
protutijela, ucinjena biopsija nosne sluznice i
bolesnica upuéena imunologu. Biopsija nosne
sluznice nije potvrdila da je rije¢ o granulomatoznom
poliangitisu, ali je nalaz ANCA protutijela bio
pozitivan. Bolesnica nije imala smetnji od strane
donjeg diSnog sustava, no u sklopu obrade ucinjeni
RTG, a kasnije i MSCT pluca, ukazivali su na nalaz
granulomatoznog poliangitisa. Prema nalazu MSCT-a
u pluénom parenhimu, u oba plu¢na krila nadeno je
nekoliko solidnih tvorbi sa znacima Kkavitiranja
centralno (Slika 3). Bolesnica je hospitalizirana u
Klinici za imunologiju, gdje je zapoceto s lijeCenjem.
Provedena je pulsna terapija glukokortikosteroidima i
zapoCeto lijeenje ciklofosfamidom, jedan ciklus
lije¢enja raspodijeljeno u 6 doza kroz 8 mjeseci.
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Slika 1. Tonalni audiogram 2021 godine, Tonal audiometry in 2021
Tonalni audiogram obostrano pokazuje mjeSovito ostecenje praga sluha izmedu 85-105 dB desno i 70 i 110
dB lijevo
Figure 1 Tonal audimetry shows a mixed damage of the hearing threshold on both sides 85-105 dB to the
right and 70 and 110 dB to the left

Slika 2. MSCT temporalnih kostiju 2021. godine.
Figure 2 MSCT imaging of the temporal bones in
2021

U oba bubnjista vidi se patoloski sadrzaj koji
djelomic¢no okruzuje slusne koscice. U pneumatskim
celulama oba mastoidna nastavka vidi se tekuci
sadrzaj.

Slika 3. MSCT pluc¢a 2021 godine
Figure 3 MSCT imaging of the lungs in 2021
U pluénom parenhimu vidi se solidna nodozna
tvorba u anteriornom segmentu gornjeg pluénog
reznja lijevo, ventralno subpleularno, vel. 1,2x0,7cm.
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Rasprava

Granulomatozni poliangitis rijetka je autoimuna
bolest. Uglavnom se lije¢i 1 dijagnosticira po
imunologu, no s obzirom na to da su pocetni
simptomi raznoliki i ovise o zahvacenim organima,
bolesnici kod kojih nema znakova sistemske bolesti
mogu biti upuceni na obradu kod razli¢itih
specijalista. U odsustvu sistemskih znakova bolesti
teze je postaviti sumnju na granulomatozni
poliangitis, §to moze dovesti do odgodenog
postavljanja dijagnoze. S obzirom na to da je tijek ove
bolesti takoder nepredvidiv i da u nelijeCenim
slucajevima smrtnost nije rijetka, nuzno je na vrijeme
posumnjati na ovu bolest. Otorinolaringolozi su
relativno  Cesto  ukljueni u  dijagnostiku
granulomatoznog poliangitisa jer se bolest Cesto
ocituje simptomima od strane gornjih di$nih putova.®
Rinosinusogene smetnje, kao $to su Ceste epistakse,
rinoreja, stvaranje krusti u nosnom kavumu, te upale
sinusa, mogu se nac¢i i u do 90% bolesnika s
granulomatoznim poliangitisom, dok su otogene
smetnje nesto rjede i nalaze se u oko 20-61%
bolesnika, no puno rjede kao prvi i jedini simptom.’

Klinicka slika kakva je nadena kod nase bolesnice,
a koja ukljuuje obostranu upala uha, uz razvoj
obostrane pareze licnog Zivca, izrazito je rijetko
opisana kao prvi simptom bolesti.” Pregledom
engleske literature pronasli smo svega desetak do
sada opisanih slu¢ajeva.

Osim obostrane zahvacéenosti li¢nih Zivaca,
prikaz naSe bolesnice zanimljiv je i iz razloga Sto je
razvila mjeSovito oSteéenje sluha, uz izrazenu
zamjedbenu komponentu gubitka sluha na oba uha
(Slika 1). Zamjedbeni tip oSte¢enja sluha kao
mogu¢i simptom granulomatoznog poliangitisa 1
ranije je opisan u literaturi kao rijedak simptom
granulomatoznog poliangitisa.>®® Dok se provodna
komponenta gubitka sluha moZe objasniti sekretom i
upalom u srednjem uhu, uzrok zamjedbene
komponente u granulomatoznom poliangitisu nije
sasvim jasan.® U literaturi se obi¢no kao moguéi
uzroci navode moguce granulomatozne lezije uz
slusni Zivac, vaskulitis na razini unutarnjeg uha, te
stvaranje autoimunih depozita na razini puznice.®®

Kod nase bolesnice nalaz biopsije nosne sluznice
nije ukazivao na granulomatozni poliangitis, dok je
nalaz c-ANCA protutijela bio pozitivan. Nepostojanje
preciznog testa dodatni je problem u dijagnostici
lokaliziranog tipa granulomatoznog poliangitisa. Dok
su biopsije bubrega i plu¢a pouzdanije, biopsije nosne
sluznice pozitivne su u samo oko 50% bolesnika. C-
ANCA protutijela takoder su puno cesée pozitivna
kod generaliziranog tipa bolesti.3®
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Zakljucak

Kako zbog izrazite raznolikosti simptoma i tijeka
bolesti granulomatoznog poliangitisa postavljanje
dijagnoze moze biti odgodeno, nuzno je na vrijeme
posumnjati na ovu bolest koja u nekim slucajevima
moze biti i smrtonosna. Obostrana akutha upala
srednjeg uha, uz obostranu parezu li¢nog Zivca,
izrazito je rijedak prvi simptom granulomatoznog
poliangitisa. Ovu bolest treba uzeti u obzir u
diferencijalnoj dijagnostici kod bolesnika s teskim
upalama uha bez odgovaraju¢eg poboljSanja na
terapiju i bez lokalnog uzroka koji bi objasnio tezinu
upale.
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