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Long-term remission of granulomatosis with polyangiitis
with hearing organ involvement — case report and literature review

Wieloletnia remisja ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn
z zajeciem narzqdu stuchu — opis przypadku i przeglqd literatury
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Introduction: Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is
a multi-system disease, which can progress aggressively,
leading to the failure of many organs, including hearing
loss. A quick diagnosis and implemented treatment are
the basis for therapeutic success.

Case description: A patient diagnosed with GPA was admit-
ted to the Clinic of Rheumatology to assess disease activity.
Symptoms (among others — sudden bilateral deafness) ap-
peared approximately 20 years ago (October 2004). Initially,
the patient was hospitalized in the Department of Otorhino-
laryngology, where inflammation of the left middle ear with
surrounding perforation was diagnosed, the presence of an-
tibodies against proteinase 3 was confirmed (cANCA), and
the audiogram revealed severe bilateral hearing loss (Fig. 1).
The patient was then referred to the Rheumatology Depart-
ment, where the diagnosis of GPA was confirmed (January
2005). Cyclophosphamide and methylprednisolone were
used in pharmacotherapy. Already after administering
the first dose of immunosuppressive drug the patient re-
ported an improvement in his clinical condition. Improve-
ment in the audiometry was also confirmed (Fig. 2). The pa-
tient achieved full remission in 7 months of diagnosis.
During the last hospitalization at the Clinic of Rheumatolo-
gy (April 2024), the patient reported feeling well, he denied
hearing impairment or other symptoms. After conducting
appropriate additional tests clinical and laboratory remis-
sion was confirmed.

Conclusions: The presented case is a proof that quick dia-
gnosis and immediately initiated treatment are the key to
stopping the progression of the disease and to achieving
remission. For 20 years after completion of therapy, the pa-
tient hasn’t required immunosuppressive treatment or glu-
cocorticosteroid therapy.

Reumatologia 2024; 62/4 (Suppl 1)

Wprowadzenie: Ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn
(GPA) to choroba wielouktadowa, ktéra moze przebiegac
agresywnie, prowadzac do niewydolnosci wielu narza-
déw, w tym do utraty stuchu. Szybko ustalone rozpoznanie
i wdrozona terapia stanowiag podstawe sukcesu terapeu-
tycznego.

Opis przypadku: Do Kliniki Reumatologii zostat przyjety pa-
cjent z rozpoznaniem GPA w celu oceny aktywnosci choroby.
Objawy w postaci m.in. nagtej obustronnej gtuchoty pojawity
sie u pacjenta ok. 20 lat temu (pazdziernik 2004 r.). Poczatko-
wo pacjent byt hospitalizowany na Oddziale Otorynolaryngo-
logii, gdzie stwierdzono zapalenie ucha srodkowego lewego
z okoliczna perforacja, potwierdzono obecnosc¢ przeciwciat
przeciwko proteinazie 3 (CANCA), a w audiogramie wykryto
ciezki obustronny niedostuch (ryc. 1).

Pacjenta skierowano woéwczas na Oddziat Reumatologii,
gdzie ustalono rozpoznanie GPA (styczen 2005 r.). W farma-
koterapii zastosowano cyklofosfamid oraz metyloprednizo-
lon. Juz po podaniu pierwszej dawki leku immunosupresyjne-
go pacjent zgtaszat poprawe stanu klinicznego. Potwierdzono
réwniez poprawe w badaniu audiometrii tonalnej (ryc. 2).
Chory uzyskat remisje choroby w ciggu 7 miesiecy od usta-
lenia rozpoznania.

Podczas ostatniej hospitalizacji w Klinice Reumatologii
(kwiecien 2024 r) pacjent zgtaszat dobre samopoczucie,
negowat pogorszenie stuchu czy inne dolegliwosci. Po prze-
prowadzeniu odpowiednich badan dodatkowych potwier-
dzono utrzymywanie sie remisji klinicznej i laboratoryjnej
choroby podstawowej.

Whioski: Prezentowany przypadek jest dowodem na to, ze
szybko ustalone rozpoznanie oraz niezwtocznie wtaczone
leczenie sg kluczem do zahamowania postepu choroby oraz
uzyskania remisji. Pacjent przez 20 lat od zakonczenia tera-
pii nie wymagat leczenia immunosupresyjnego ani terapii
glikokortykosteroidami.
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Fig. 1. Audiogram performed at the beginning of Fig. 2. Audiogram after induction therapy.
the disease. Ryc. 2. Audiogram po zastosowaniu terapii induk-
Ryc. 1. Audiogram wykonany na poczatku po- cyjnej.

jawienia sie objawéw choroby.
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