Revista Electrénica de las Ciencias Médicas en Cienfuegos

PRESENTACION DE CASO

Sindrome Churg Strauss. Presentacién de dos casos
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RESUMEN

El sindrome de Churg-Strauss es una rara vasculitis que
presenta una incidencia anual entre 0,5 y 6,8 por millén
de habitantes (en pacientes con asma es entre 20 y
60/1000 000 por afio) y una prevalencia entre 7 y 13 por
millén de habitantes. Su etiologia es aun desconocida,
aunque la causa infecciosa no se ha descartado
formalmente. El curso clinico del sindrome pasa
generalmente por tres fases: fase alérgica, eosinofilica y
vasculitica. Se presentan dos casos de pacientes
estudiados y tratados en el Servicio de Neurologia del
Hospital General Universitario “Dr. Gustavo Aldereguia
Lima” de Cienfuegos, en los cuales se manifestaron la
variabilidad de presentacion, evoluciéon y gravedad con
que se puede presentar esta enfermedad.
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ABSTRACT

Churg-Strauss syndrome is a strange vasculitis that has
an annual incidence between 0.5 and 6.8 per million
inhabitants (in patients with asthma it ranges between
20 and 60/1000 000 per year) and a prevalence between
7 and 13 per million inhabitants. Its etiology remains
unknown, although infectious causes have not been
formally ruled out. The clinical course of the syndrome
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generally goes through three phases: allergic,
eosinophilic and vasculitic. Two cases of patients studied
and treated in the Neurology Department of the General
University Hospital "Dr. Gustavo Lima Aldereguia” in
Cienfuegos are presented. They showed how much
presentation, course and severity can vary in this
disease.
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INTRODUCCION

En 1951, Jacob Churg y Lotte Strauss describieron 13
pacientes con asma, fiebre, hipereosinofilia y sintomas
de lesién vascular en varios oOrganos, particularmente
corazln, tracto gastrointestinal, rifiones, piel y nervios
periféricos; los distinguieron posteriormente de la
poliarteritis nudosa y la granulomatosis de Wegener y lo
identificaron como una condicién donde predominaba la
granulomatosis alérgica y la angeitis, por lo que lo
nombraron entonces como granulomatosis alérgica y
angeitis.  Con el tiempo y de forma espontanea, la
entidad tomé el nombre de sindrome de Churg-Strauss
(SCS). Desde entonces se ha tomado como consenso
gue: se caracteriza por vasculitis de los pequefios vasos,
granulomas vasculares y/o extravasculares y eosinofilia
periférica que ocurre en los pacientes asmaticos con
historia de rinitis alérgica o sinusitis. ¢*
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Los criterios para la clasificacion del SCS se desarrollaron
al comparar a 20 pacientes, quienes tuvieron este
diagnéstico, con 787 pacientes de control con otras
formas de vasculitis. Para la clasificacion tradicional
fueron seleccionados 6 criterios: el asma, la eosinofilia
mayor que 10 % en recuento de leucocitos diferenciales,
la mononeuropatia o0 polineuropatia, infiltrados
pulmonares, anormalidad del seno paranasal y la biopsia
de vasos sanguineos con eosinofilia intra/extravascular.
La presencia de 4 o mas de estos 6 criterios produjeron
una sensibilidad de un 85 % y una especificidad de un
99,7 %. El arbol de clasificacion también se construyd
con 3 criterios seleccionados: el asma, la eosinofilia
mayor que 10 % en recuento de leucocitos diferenciales
y los antecedentes de la alergia diferentes del asma o
sensibilidad a medicamentos.®

Por ser un caso raro de vasculitis,
presentacion de estos casos.

se decidi6 la

Presentaciéon de los casos

Primer caso

Paciente femenina, de 44 afios de edad, con
antecedentes patolédgicos personales de asma bronquial
de inicio tardio (35 afios), quien llevaba tratamiento
esteroideo regular en los periodos de crisis, y que
comenz6 4 afios después con entumecimiento y
debilidad en ambos miembros inferiores, por lo que se
interpreté como un sindrome polineuropatico. Se puso
tratamiento y la paciente a los 3 meses comenzd con
ligera mejoria del cuadro pero permanecié con secuelas
luego de este. Posteriormente la paciente fue ingresada
en varias ocasiones con la misma impresion diagnéstica.

En esta ocasidon la paciente acudié al Servicio de
Neurologia en silla de ruedas debido a la gran debilidad
en ambos miembros inferiores.

Al interrogatorio se constatd: asma bronquial de inicio
tardio precedida de rinitis, fendbmeno de Raynaud,
diarreas frecuentes, con antecedentes de gastritis.

Al examen fisico: cuadriparesia con predominio en
miembros inferiores, con cambios tréficos distales, dedos
en martillo con aumento del arco plantar, disminucion
del tono muscular, asi como abolicion de los reflejos
osteotendinosos.

Los examenes complementarios de quimica sanguinea
mostraron eosinofilia marcada (valores de 4). El estudio
de rayos X de térax mostrd infiltrado inflamatorio. El
estudio de conduccion nerviosa (ECN) evidencid la
presencia de un sindrome polineuropético.

No se encontré mediante el examen fisico ni por medios
complementarios afeccion de otros sistemas.

Se comenz6 tratamiento con corticosteroides,
metilprednisolona y se continué con prednisona y
vitaminoterapia, con lo cual la paciente mostr6 una
mejoria significativa. El ciclo de tratamiento se repitio
cada 2 meses. Al cabo de 6 meses la paciente se
encuentra deambulando sin apoyo y con discreta
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afeccién del ECN.

Segundo caso

Paciente femenina, de 45 afios de edad, con
antecedentes de asma bronquial que comenzé a los 27
afos. Acudié al Servicio de Neurologia con historia de
haber presentado un cuadro clinico, 3 meses antes,
caracterizado por lesiones en piel, por lo cual en el
Servicio de Dermatologia le habian diagnosticado una
vasculitis. Comenz6 con tratamiento esteroideo con lo
gue mejoro su cuadro de forma relativa.

Posteriormente la paciente comenzé6 a presentar
entumecimiento en el miembro superior derecho y
posteriormente en la extremidad inferior contralateral,
con ligera impotencia funcional. Después padecié de
diarreas, edemas en la cara y en miembros inferiores y
cefalea de caracteristica vascular.

Al llegar al Servicio de Neurologia y examinar el sistema
nervioso periférico se encontrd hipoestesia distal,
superficial y profunda, cambios troficos, con disminucion
de reflejos osteotendinosos, ademéas se encontré el
fendmeno de Raynaud.

Los examenes complementarios de quimica sanguinea
mostraron hipereosinofilia y aumento del valor de
creatinina(210 mil/L).

El ecocardiograma mostré evidencias de pericarditis de
pequefia cuantia y el rayos X de tdrax evidencid
infiltrado inflamatorio.
Neurofisiolégicamente  se
mononeuropatia multiplex.
La tomografia axial computarizada de craneo evidencio
la presencia de 3 pequefas lesiones hipodensas con
caracteristicas vasculares.

Se comenzé tratamiento con methilprednisolona, no
teniendo una respuesta adecuada, solo con leve mejoria
sintomatica. La paciente se mantiene actualmente bajo
tratamiento inmunosupresor, azatioprina 100/diarios.

DISCUSION
La etiologia del SCS es aun desconocida, aunque la

encontré6 evidencia de

causa infecciosa no se ha descartado formalmente.
Guillevin 'y colegas sugirieron la vacunacion o
desensibilizacion de alergenos como factores

precipitantes.®® Varios informes reiteradamente han
vinculado a los antagonistas receptores de leucotrieno al
desarrollo del sindrome de Churg-Strauss, sugiriendo la
induccibn de una reaccion idiosincratica o de
hipersensibilidad.*"'”Dado que estos agentes se usan
para tratar el asma, un sintoma inicial prominente del
SCS, la asociacion puede ser un ejemplo de confusién
mediante la indicacién (es decir, atribuyendo las causas
a un medicamento usado para tratar los primeros
sintomas de una enfermedad), ™ algo similar ocurre
con el uso de corticosteroides. ™ Estos resultados
indican que el trastorno puede no ser reconocido
durante el uso de corticosteroides sistémicos y ser
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revelado con el retiro de medicamentos. @
Epidemiologia

Esta rara vasculitis presenta una incidencia anual entre
0,5y 6,8 por millén de habitantes; @ en pacientes con
asma es entre 20 y 60/1000 000 por afio “® y una
prevalencia entre el 7 y 13 por millén, @® con una
variabilidad segun la ubicacién geografica y los criterios
de clasificacion usados, de 1y 4 por millén ** y ser tan
alta como en Francia y Noruega, que puede llegar a
estar entre el 10,7 y 13. "*® Ppresenta un pico de edad
en la cuarta década de la vida (40 a 60 afios), con un
ligero predominio del sexo femenino. G729

Caracteristicas clinicas

El curso clinico del SCS pasa generalmente por tres
fases: una primera prodrémica, que puede duras hasta
30 afios, llamada fase alérgica, caracterizada por asma,
rinitis alérgica y sinusitis. La segunda o fase eosinofilica,
con eosinofilia y caracteristicas clinicas debidas a la
infiltracion eosinofilica de diferentes tejidos. La tercera,
vasculitica, con manifestaciones de vasculitis
necrotizante (neuropatia periférica y parpura).

Estas tres fases no siempre progresan en este orden.
@14 E| SCS puede involucrar cualquier 6rgano. La gran
mayoria de los pacientes presentan historia de asma
bronquial, precediendo en 10 afios a los sintomas
sistémicos, acompafiado o no de sintomas nasales o
sinusitis de senos paranasales. ¢??? En contraposicién
con el asma comun, el asma del SCS es de aparicién
tardia, con una edad media de 35 afios “?, la cual
puede ir aumentando su intensidad gradualmente hasta
la fase de comienzo de la vasculitis, cuando comienza a
disminuir.

La afeccion pulmonar muestra dos modelos bastante
diferenciados en la tomografia axial computarizada
(TAC): un modelo con espesamiento de paredes
bronquiales o dilatacion y nddulos centrolobulares
pequefios y un modelo con opacidades en forma de
vidrio esmerilado. El modelo mas comdn es el de
infiltrados transitorios e irregulares sin distribucion lobar.
@3 |as lesiones cutaneas se encuentran en cerca de un
tercio de todos los casos, los cuales presentan
frecuentemente: puarpura y noédulos subcutaneos,
aunque se presentan casos con el fendmeno de
Raynaund. ®427.

Las enfermedades cardiacas son a menudo una causa
significativa de morbi-mortalidad, con la presencia de
afeccion del miocardio o la vasculitis coronaria, que se
presenta con insuficiencia cardiaca congestiva o infarto
agudo del miocardio. 6:28:2%

Los sintomas digestivos pueden comenzar como
resultado de la vasculitis mesentérica o infiltracion
eosinofilica de la pared intestinal. Los pacientes inician el
padecimiento con dolor abdominal, diarrea vy
hemorragia. La vasculitis mesentérica puede conducir a
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la perforacion intestinal y la infiltracion por eosinofilos
puede causar obstruccion. %3031,

La lesion renal mas comun es similar a la de otros
sindromes con anticuerpos citoplasmaticos
antineutrofilos  positivos: la  glomerulonefritis
segmentaria focal con caracteristicas necrotizantes,
aunque generalmente mas leve que en otros sindromes
vasculiticos, puede ser grave y suficiente para requerir
didlisis. 1629

El sistema nervioso es particularmente importante en el
SCS pues una mayoria de los pacientes desarrolla signos
y sintomas neuroldgicos. En la mayoria de las series, el
sistema nervioso periférico es cominmente el mas
afectado, aparte de la participacion respiratoria que
define el trastorno. La neuropatia periférica esta
presente entre un 60 % y un 92 % de casos del SCS. La
forma méas comdn es la moneuritis multiple, pero
también puede ocurrir un modelo aparentemente
simétrico y distal. ®®?%%? En |a mayoria de los casos el
nervio mas afectado es el peroneo, pero también se
afectan con frecuencia los surales, tibiales y medianos;
en el estudio de conduccion nerviosa se muestra dafio
prominentemente axonal. ¢

La neuropatia craneal es poco frecuente y su
manifestacion mas comUn es neuropatia Optica
isquémica. Las pardlisis oculomotoras, trocleares, del
abducens, también se han observado, pero rara vez,
(3439 " asi como la de otros nervios craneales.

La afeccion de sistema nervioso central, se ha informado
con menor frecuencia. ?°27:39)

A continuacion se muestra una tabla con las
caracteristicas clinicas del sindrome de Churg-Strauss y
su frecuencia de aparicion segin lo observado por
diferentes autores.

Dos colecciones de criterios se han establecido para el
diagnostico clinico del SCS: la coexistencia de la
eosinofilia (mayor que 10 % del recuento de leucocitos
total) y el asma o alergia, con un 95 % de sensibilidad y
mas de 99 % de especificidad para diferenciar Churg-
Strauss de otras vasculitis sistémicas. ©®

CONCLUSIONES

Los dos casos descritos previamente muestran la
variabilidad de formas de presentacion y de evolucién
del SCS. En el primero se muestra una afeccién casi
exclusiva del sistema nervioso periférico, con
antecedentes de una evolucién oscilante de la
enfermedad que daba la impresién de una evolucién por
crisis, dado esto presumiblemente por el uso de
corticoides para el tratamiento del asma bronquial. Esta
paciente presenté una mejoria significativa luego de 6
meses de tratamiento con metilprednisolona,
evidenciado de forma clinica y por el ECN.

El segundo muestra un caso mucho més severo de la
enfermedad con repercusion multisistémica y una
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torpida evolucién, con lesion en sistema nervioso adecuada a los esteroides en un periodo de 4 meses.
periférico, piel, aparato respiratorio, cardiovascular y Esta paciente se encuentra actualmente bajo
especialmente renal, con una respuesta no muy tratamiento inmunosupresor.

Caracteristicas clinicas del Sindrome de Churg-Strauss (3)

Manifestacion
clinica por
sistema de

Keogh (37) Sinico (38) Sloans (20) drganos
Asma 99 % 96 % 100%:
Afeccion de senos nasales y 74 5% 7T % 18,8 % Rinitis, sinusitis,
paranasales palipos nasales
Afeccidon pulmonar 58% 51% 62,5% Infiltrados=

pulmonares
migratorios,
hemorragia
alveolar, nddulos
57 % 53 % 81,3 % Parpura, nédulos,
lesiones
urticarianas,
fendmeno de
Raynaud
Sistema nervioso periférico 76 %% 65 %G 71% Mononeuropatia,
palineuropatias,
manoneuropatia
multiple
Manifestaciones 31 % 22 % 43,8 % Dolorabdominal,
gastrointestinales hemaorragias
digestivas,
diarreas.
Afeccidn renal 25 % 27 % 12,5 % Anormalidades
urinarias,
insuficiencia renal
Afeccidn cardiovascular 21 % 16 % 37,5 % Cardiomiopatia,
pericarditis
Sistema nervioso central 11 % 14 % 6,2 % Paralisis pares
craneales, infarto
cerebral,
hemaorragia
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