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CASO CLINICO

Sindrome de Churg-Strauss
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Vardon de 37 anos de edad, con antecedentes fa-
miliares de madre alérgica al Iatex, padre con aler-
gia a la penicilina y dos hermanos con urticaria.

Entre sus antecedentes personales destaca: exfu-
mador de medio paguete al dia, eccema de con-
tacto con metales y polineuropatia sensorial de
ambos miembros inferiores diagnosticada median-
te un electromiograma realizado por sus activida-
des deportivas habituales (judo, carrera durante 40
minutos...). Sin historia laboral de riesgo.

En un control rutinario por su prdactica deportiva
le realizaron un electrocardiograma. En él se de-
tectd un bloqueo completo de rama izquierda. Se
remitid a Cardiologia y fue diagnosticado de mio-
cardiopatia dilatada. A partir de entonces redujo
considerablemente el ejercicio fisico.

El paciente acude a Urgencias por presentar
un cuadro febril de 39 °C, de cuatro dias de evo-
lucién, junto con dolor pleuritico en el costado iz-
quierdo, astenia, tos y expectoracién verdosa. En la
exploracién fisica se encuentran roncus en la base
izquierda.

En el hemograma destaca eosinofilia (9,1 %, 1.020
cél/mms3).

En la radiografia de térax (figura 1) se obser-
van infiltrados alveolares en el I6bulo superior e
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inferior izquierdos, por lo que es diagnosticado de
bronconeumonia.

Seinicia tfratamiento con antibidético y antipirético.

Siete meses antes de este episodio, tenia tos de
predominio nocturno, que se atribuyd, en un princi-
pio, al tratamiento con enalapril que realizaba por
orden de su cardidlogo. Tras hacer distintos trata-
mientos, entre los que se incluian antibidticos, cor-
ticoides y broncodilatadores inhalados, y ante la
persistencia de la tos, se decidié sustituir el enalapril
por valsartdn. La tos llegd a desaparecer, aungque
el paciente referia, por entonces, la aparicién de ri-
norrea purulenta. Quedd bastante bien controlado,
con algun episodio ocasional de broncoespasmo.

A los dos meses de ser diagnosticado de bronco-
neumonia, reaparece la tos junto con expectora-
cién y rinorrea purulenta, broncoespasmo, astenia,
artromialgias, pérdida de peso y mal estado gene-
ral. Acude a Urgencias, donde se observa una eosi-
nofilia periférica (19,1 %, 1.750 cél/mm3); la radiogra-
fia de térax es normal.

Se le trata con antibidticos y broncodilatadores,
pero no se obtiene mejoria.

Ante el deterioro progresivo del estado general
del paciente, se decide realizar TAC de térax (figura
2). En ella se observan adenopatias paratraqueales

Figura 3
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derechas por encima y por debajo de la caring,
e imagenes multiples alveolares predominantes en
el campo superior del I6bulo medio e inferior dere-
cho. No hay derrame pleural ni pericdrdico.

Con el diagndstico de asma bronquial, eosino-
filia periférica e infiltrados pulmonares, se decide
ingresarle en el Servicio de Neumologia, donde se
inicia el estudio.

En la exploracion fisica presenta lesiones pdpulo-
vesiculosas pruriginosas bilaterales aquileas y en los
codos desde 15 dias antes del ingreso. El resto de la
exploracién y la auscultacion cardiopulmonar son
normales.

Pruebas complementarias:

* Hemograma: leucocitosis 12.000 con eosinofilia
(33,9 %, 4.070 cél/ mms3); resto normal.

e Coagulaciéon y bioquimica normales.

» Gasometria: presién parcial de oxigeno de 75,2
mm, saturacién de oxigeno de 96,8 %.

» Radiografia de térax: infiltrados alveolares en
elldbulo superior e inferior derechos, con agranda-
miento hiliar izquierdo (figura 3).

e Cultivo de esputo: se aisla flora mixta con
Haemophylus resistente a amoxicilina.

* Serologia de hepatitis A, B, C y neumonias ati-
picas: negativas.

* IgG, IgA, IgM, C3, C4, proteina C reactiva y fac-
tor reumatoide: normales.

* Anticuerpos antinucleares, ANCA-p, ANCA-c y
antirreticulina: normales.

e Profeinograma: ligero aumento de las gam-
maglobulinas; resto normal.

* Espirometria: FVC 3.350 (67,7 %), FEV1 2.230 (54,5
%) e T 66,5 %; no hay mejoria tras el broncodilatador.

e Fibrobroncoscopia: en ambos drboles bron-
quiales se observan varios bronquios subseg-
mentarios ocluidos por tapones; no hay lesiones
endobronquiales.

e Cultivo del lavado y aspirado bronquial para
hongos, micobacterias y bacterias: negativo.

* Biopsia de pulmdn: no fue representativa, se
encontrdé abundante material mucoso con nume-
rosos eosinofilos.
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« Citologia negativa para células tumorales.
* Frofis esputo: intensa eosinofilia (83 %).

e TAC de senos paranasales: ocupacion bilate-
ral de los senos maxilares y celdas etmoidales, con
menor afectacién del seno frontal y esfenoidal.

Con la sospecha de aspergilosis broncopulmo-
nar alérgica se consulta al Servicio de Alergologia:

e Prick test positivo a Cupressus arizonica; resto
de neumoalergenos negativos.

* IgE sérica total: 1.872 KU/L.

* IgE especifica (CAP): Cupressus arizonica 0,45
KU/L, Aspergillus fumigatus < 0,35 KU/L.

* IgG especifica (CAP): Aspergillus fumigatus 8,45
mg/I (normal hasta 25 mg/l).

Por las lesiones que el paciente presenta se con-
sulta al Servicio de Dermatologia para realizar una
biopsia de piel: fragmento triangular de 6 x 6 mm
con pdpula en la superficie, la cual fue tomada de
la regién del codo; en el estudio anatomopatold-
gico se observa la presencia de granulomas extra-
vasculares colagenoliticos con gran infiltrado infla-
matorio de eosindfilos (figura 4).

Con estos hallazgos clinicos y anatomopato-
l6gicos llegamos al diagndstico de sindrome de
Churg-Strauss.

Se instaura fratamiento con corficoides orales
a dosis de 1 mg/kg/dia. Al cabo de una semana
desaparecen los infiltrados en la radiografia de 16-
rax. Esta dosis se manfiene durante un mes y pos-
teriormente se reduce. El paciente permanece
asintomdtico.
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COMENTARIO

El sindrome de Churg-Strauss, o angeitis y granu-
lomatosis alérgica, es una de las vasculitis sistémi-
cas necrotizantes menos frecuentes. Afecta a vasos
de pequeno y mediano calibre (incluidas venas,
vénulas y capilares). Se caracteriza por una historia
de asma bronquial, rinitis alérgica e intensa eosino-
filia periférica.

En el consenso de Chapel-Hill se definid como
una vasculitis necrotizante de vasos de pequeno y
mediano calibre y una inflamacién granulomatosa
rica en eosindfilos, que compromete el tracto respi-
ratorio y estd asociada a asma y eosinofilial.

Existen diferentes criterios diagndsticos. Los
mas utilizados son los del American College of
Rheumatology (1990)2%:

* Asma.
* Eosinofilia periférica mayor del 10%.

* Neuropatia periférica (polineuropatia o mono-
neuritis multiple).

* Infilirados pulmonares cambiantes.
» Afectacién de senos paranasales.
* Biopsia de vasos con eosindfilos extravasculares.

La presencia de 4 o mds criterios tiene una espe-
cificidad de 99,7 % y una sensibilidad de 85 %.

Aparece con mayor frecuencia en la edad me-
dia de la vida y es mds comun en hombres que en
mujeres.

La etiologia exacta es desconocida. Se cree que
estdn involucrados factores inmunoldgicos y auto-
inmunes, ya que muchos pacientes presentan una
historia previa de alergia.

El dato analitico mds caracteristico es la eosino-
filia (1.500-30.000/mm?3). La IgE sérica se encuentra
elevada (70 %).

Los ANCA (anticuerpos anticitoplasma del neu-
trofilo) se detectan en dos tercios de los pacien-
tes, especialmente en los de mayor afectacion
sistémica. En general, son pANCA (patrdn perinu-
clear) subtipo anti-mieloperoxidasa. Pueden con-
tribuir en la patogenia e implican asi mecanismos
autoinmunes.
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La triada histolégica tipica es rara. Se caracteri-
za por vasculitis, granulomas extravasculares e in-
filtrado histico eosindfilo. La biopsia pulmonar es la
de mayor rentabilidad diagndstica.

Cldsicamente se reconocen tres fases clinicas de
la enfermedad:

» Prodrémica: caracterizada por afectacion de
las vias aéreas altas y por la presencia de asma.

e Eosinofilica: eosinofilia periférica e infiltrados
pulmonares.

 Vasculitica: con afectacion sistémica caracte-
rizada por sintomas constitucionales y con infiltra-
cién granulomatosa de pequenos vasos.

Las manifestaciones clinicas son muy variadas34.
La clinica de las vias aéreas superiores es la mds
frecuente y precede durante anos al resto de ma-
nifestaciones. La pulmonar mds tipica es el asma
(90 %). Los infiltrados radioldgicos pulmonares son
migratorios, uni o bilaterales (40-80 %). Son mds fre-
cuentes en la fase eosinofilica y regresan espontd-
neamente o con corticoides. La neuropatia perifé-
rica es muy frecuente (80 %), la segunda de fodas.
En cambio, la afectacion del sistema nervioso cen-
tral es rara; cuando ocurre es la segunda causa de
muerte. La cardiopatia (10-70 %) es la complica-
cion mds grave y potencialmente mortal (la cau-
sa mds frecuente) por insuficiencia cardiaca, de-
rrame pericdardico o miocarditis. La sinfomatologia
digestiva (60%) puede deberse a vasculitis mesen-
térica o a infiltracidén eosinofilica de las paredes
del tubo digestivo. La nefropatia (15%) puede estar
presente. La hipertensién arterial sistémica también
es comun.

La afectaciéon cutdnea estd presente en 40-70 %
de los pacientes, en forma de exantema, pUrpu-
ra palpable, nddulos cutdneos y subcutdneos con
histopatologia tipica (granulomas extravasculares
colagenoliticos con infiltraciéon eosinofilica)?.

El diagndstico diferencial debe hacerse con
otfras enfermedades que cursan con asma, €osi-
nofilia periférica y/o pulmonar e infiltrados pulmo-
nares transitorios; todas ellas con caracteristicas
muy similares y a menudo de dificil diagndstico
diferencial: aspergilosis broncopulmonar alérgi-
ca, afectacién por helmintos, fadrmacos, sindro-
me hipereosinofilico, neumonia eosindfila crénica
y aguda, granuloma eosindfilo, bronquiolitis obli-
terante con neumonia organizada, vasculitis de
Wegener, sindrome del aceite toxico y neumonitis
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por hipersensibilidad.

El fratamiento son los corticoides junto con ci-
clofosfamida en afectaciones graves o que no res-
ponden solo a corticoides.

Tiene una elevada morbimortalidad sin frata-
miento (90 % a los 5 anos). El prondstico general-
mente es bueno si no hay afectacion gastrointesti-
nal grave, renal o cardiaca®.

CONCLUSIONES

Hay que considerar el sindrome de Churg-Strauss
en pacientes con asma y niveles elevados de eo-
sinofilia periférica o infiltrados pulmonares. En el
asma, cifras de eosindfilos por encima de 800 son
inusuales y mds aun por encima de 1.500 o mds de
10 % del total.
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