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r  e  s  u  m  e  n

La poliangeítis granulomatosa con eosinofilia es una enfermedad infrecuente, fuertemente

asociada al asma y a la sinusitis. Debido a que las manifestaciones de la enfermedad se

generan en diferentes fases, el diagnóstico no siempre se realiza de forma oportuna con

serias consecuencias para los pacientes. Esta enfermedad presenta manifestaciones cutá-

neas, respiratorias, cardiacas, otorrinolaringológicas, neurológicas y renales, entre otras.

Presentamos el caso de una paciente femenina de 26 años de edad, portadora de una rino-

sinusitis atópica desde la infancia, vitíligo y asma de inicio reciente, por lo cual consultó en

múltiples ocasiones a diferentes servicios de urgencias por broncoespasmos y eosinofilia.

Posteriormente desarrolló una neuropatía periférica de la extremidad inferior, que fue valo-

rada  en un hospital de la ciudad de San José. Se realizó igualmente una revisión bibliográfica

del tema.
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a  b  s  t  r  a  c  t

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis is a rare disease frequently associated with

asthma and sinusitis. This condition poses a challenge for clinicians because it manifests

Eosinophilic granulomatosis itself in different phases, as there is often a delay in the diagnosis, with serious consequen-

Churg-Strauss

Peripheral neuropathy

ANCA positive vasculitis

Polyangiitis

ces for the patients. There are a wide variety of clinical manifestations of the disease such

as  cutaneous, respiratory, cardiac, ENT, neurological, and renal involvement, to name a few.

A  case report is presented involving a 26 year old female with a history of chronic rhinosi-

nusitis, vitiligo, and recent onset asthma who was seen in the emergency department a San
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Jose hospital on many occasions with bronchospasm and eosinophilia. She later developed

a  peripheral neuropathy in her lower extremity. A literature review on the subject is also

presented.

©  2015 Asociación Colombiana de Reumatología. Published by Elsevier España, S.L.U.

All rights reserved.
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ntroducción

a poliangeítis granulomatosa con eosinofilia fue descrita por
rimera vez por los patólogos Jacob Churg y Lotte Strauss1,
ertenecientes al Hospital Mount Sinai de la ciudad de Nueva
ork, en 1951, posterior a la revisión de 13 casos con presen-
ación similar.

El epónimo «síndrome de Churg-Strauss» fue reemplazado
ebido a que se creó una sola nomenclatura para las polian-
eítis.

Es una enfermedad infrecuente; su incidencia en Estados
nidos es de 1-3 casos por 100.000 adultos2, y su prevalencia es
e 6,8 casos por millón3. Tiende a afectar más  a hombres que

 mujeres, con una edad media de presentación de 45,5 años,
 es más  frecuente en personas de ascendencia europea4. Para
ste artículo se realizó una revisión del material bibliográfico
ublicado en Costa Rica y no se logró encontrar otro reporte
e esta enfermedad.

Se considera como una vasculitis de pequeños y media-
os vasos5, asociada a eosinofilia, granulomas necrosantes y
sma5.

En su evolución natural la enfermedad cuenta con 3 fases:
a asmática o prodrómica, la eosinofílica y la vasculítica6. Cada
ase cuenta con una variación en la presentación clínica del
uadro, lo cual dificulta su diagnóstico. El uso de fármacos
nhibidores de los leucotrienos y anti-IgE7 se ha visto asociado
on el inicio de la enfermedad8,9.

Existen criterios diagnósticos propuestos por el American
ollege of Rheumatology (ACR) (tabla 1). La presencia de 4 o más
riterios provee una sensibilidad del 85% y una especificidad
el 99,7%10.

A continuación presentamos el caso de una paciente feme-
ina portadora de asma bronquial y rinosinusitis de larga data,
ue inició con una neuropatía periférica e hipereosinofilia.

resentación  de  caso
e trata de una paciente femenina de 26 años de edad, por-
adora de una rinosinusitis atópica desde la infancia, vitíligo

 asma de inicio reciente (un año), por lo cual consultó en

Tabla 1 – Criterios del American College of Rheumatology10

Asma
Eosinofilia mayor del 10%
Mono o polineuropatía
Infiltrados pulmonares
Anormalidad de senos paranasales
Eosinofilia extravascular
múltiples ocasiones a diferentes servicios de urgencias por
broncoespasmos. Se le designó un esquema terapéutico con
salbutamol inhalado, beclometasona y montelukast.

Tres meses previos a su diagnóstico definitivo, consulta por
un dolor precordial, que fue catalogado como costocondri-
tis y manejado de forma ambulatoria. En ese mismo  mes  es
internada en un centro médico debido a una neumonía adqui-
rida en la comunidad y a una crisis asmática persistente. Se
le efectuó un hemograma, que arrojó una eosinofilia del 46%
con escasa leucocitosis. La eosinofilia el día siguiente fue del
67%. Se le realiza una velocidad de eritrosedimentación, que es
reportada como de 51 mm/h. La paciente fue tratada con anti-
bioterapia y broncodilatadores, y al quinto día fue egresada
con escasas sibilancias y sin dificultad respiratoria.

Dos meses antes del diagnóstico, fue valorada por el servi-
cio de neurología por una lumbociática izquierda y se notó que
presentaba una abolición del reflejo aquiliano izquierdo. A la
vez inició con una lesión cutánea eritematosa, pruriginosa, de
aspecto violáceo, que parecía ser una «picadura de insecto».

Inició con parestesias y espasmos musculares en el pie
izquierdo, una semana después manifestó dolor en la pan-
torrilla de la misma  extremidad que le impedía deambular,
por lo cual fue internada en el servicio de Medicina Interna
del Hospital México. Se le practicó una resonancia magnética,
que descartó la presencia de una hernia discal. En esa misma
instancia se le practicó un estudio de velocidad de conducción
nerviosa, que arrojó una denervación aguda activa del nervio
ciático, común solamente en los músculos inervados por este
por debajo de la rodilla.

Por el antecedente de dolor precordial se le realizó una eco-
cardiografía, que mostró una disminución de la contractilidad
cardiaca de forma difusa, una fracción de eyección de 32-29%
y una insuficiencia mitral leve.

Durante este internamiento la paciente presentaba dificul-
tad respiratoria, con broncoespasmos y hemoptisis, por lo que
se solicitó una tomografía de tórax, la cual mostró infiltra-
dos parenquimatosos difusos con predominio periférico, más
abundante en pulmón derecho, engrosamiento bronquial y
opacidades con aspecto de «vidrio esmerilado» (figs. 1 y 2).

Se le realiza una serie de exámenes de laboratorio, los cua-
les muestran los siguientes resultados relevantes:

Anemia normocítica y normocrómica, eosinofilia del 55%,
IL-2 e IL-6 elevadas, IgE elevada, factor reumatoide positivo,
interferón alfa elevado y p-ANCA positivo (1/40, MPO+).

La paciente cumple con 5 de los 6 criterios del ACR, por lo
cual se diagnostica como una vasculitis granulomatosa eosi-
nofílica o síndrome de Churg-Strauss.
Se inicia tratamiento con corticosteroides a altas dosis, con
una buena respuesta terapéutica, generando una normaliza-
ción de los marcadores serológicos un mes  después del inicio
del tratamiento (VES: 5 mm/h; eosinófilos en sangre: 3%).
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Figuras 1 y 2 – Tomografía torácica en 2 niveles con medio
de contraste, evidenciando infiltrados difusos de
predominio derecho, engrosamiento bronquial y

digestivo, pérdida de peso, pancreatitis, dehiscencia de teji-
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opacidades de «vidrio esmerilado», tomada durante el
segundo día de internamiento.

Manifestaciones  clínicas

Pulmonares

La manifestación más  común de esta entidad patológica es
el asma bronquial, y se presenta en casi la totalidad de
los pacientes afectados. Como manifestaciones menos fre-
cuentes encontramos neumonitis eosinofílica11 y hemorragia
alveolar12. Debido a que la eosinofilia genera un estado pro-
trombótico, también se ve asociada a tromboembolismos
pulmonares13.

Otorrinolaringológicas

La presentación más  frecuente en esta región es la sinusi-
tis crónica asociada a una rinitis alérgica y, en ciertos casos,
pólipos nasales14. Otras manifestaciones menos frecuentes
son: sordera neurosensorial, otitis media supurativa, rotura
timpánica15, parálisis facial y vértigo16.

Cardiacas
La afectación cardiaca se puede manifestar de múltiples for-
mas, entre ellas encontramos la miocardiopatía restrictiva
. 2 0 1 5;2 2(3):180–185

o dilatada, arritmias, valvulopatía, muerte súbita17, efusión
pericárdica18, arteritis coronaria19 y rara vez los aneurismas
coronarios20.

Musculocutáneas  y  articulares

La púrpura palpable es la lesión cutánea más  frecuente-
mente vista en la poliangeítis granulomatosa con eosinofilia21.
Otras manifestaciones cutáneas son placas eritematosas con
o sin ulceración22, petequias23, prurito, nódulos subcutáneos
y dermatitis24. El compromiso cutáneo se observa en 2 tercios
de los pacientes25 y la superficie extensora del codo es el sitio
más  afectado26. Existen reportes de miositis circunscrita27

y difusa28 relacionada con esta enfermedad. Existe también
sinovitis de pequeñas y medianas articulaciones29. Como
una manifestación infrecuente encontramos la necrosis de
los dígitos30. Parece existir una correlación infrecuente entre
la poliangeítis granulomatosa con eosinofilia y la artritis
reumatoidea31.

Neurológicas  y  oftalmológicas

La afectación más  común es una mononeuritis múltiple,
que con mayor frecuencia y severidad afecta los ner-
vios fibulares32. Esta condición puede progresar a una
polineuropatía32. La afectación es, principalmente, de orden
motor, aunque también presenta alteraciones sensitivas en un
menor porcentaje y se manifiesta en una proporción similar
en miembros superiores e inferiores33. Las manifestaciones
neurológicas tienden a ser similares, tanto en distribución y
progreso, a las de la poliarteritis nodosa y la artritis reumatoi-
dea. Las manifestaciones neurológicas tienden a presentarse
de forma más  tardía que las respiratorias32. Existen también
manifestaciones menos frecuentes, tales como accidentes
cerebrovasculares34,35, isquemia del nervio óptico, amaurosis
fugax, parálisis del músculo oblicuo superior36, parálisis del
nervio motor ocular común37 y afectación conjuntival29.

Renales

Aproximadamente el 25% de los pacientes con poliangeítis
granulomatosa con eosinofilia presentan enfermedad renal38.
La histología más  frecuente de la afectación renal es la glo-
merulonefritis necrosante con semilunas, aunque existe una
gran variedad de cuadros inflamatorios glomerulares38. La
manifestación clínica más  frecuente es una insuficiencia renal
aguda que evoluciona rápidamente. La proteinuria microscó-
pica y la hematuria están presentes en todos los pacientes con
afectación renal39.

Gastrointestinales

Entre el 31 y el 45% de los pacientes presentan manifesta-
ciones gastrointestinales40. El dolor abdominal es el síntoma
más  frecuente6, y también se observan diarrea, sangrado
dos reparados40, isquemia intestinal y perforación de víscera
hueca41. El abdomen agudo se manifiesta de forma infre-
cuente y está asociado a mal  pronóstico42.
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Tabla 2 – Five Factor Score 199666

Puntos

Proteinuria > 1 g/24 h 1
Insuficiencia renal con creatinina > 1,58 mg/dl 1
Miocardiopatía 1
Afectación gastrointestinal grave 1
Afectación del sistema nervioso central 1
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studios  de  laboratorio  y  gabinete

omo parte de los criterios diagnósticos del ACR encontramos
a presencia de una eosinofilia mayor al 10%, por lo cual se con-
idera como un marcador inespecífico de la enfermedad43. La
oncentración de la eotaxina-3 está asociada a la fase activa de
a enfermedad y se correlaciona con la elevación de los niveles
e los reactantes de fase aguda, IgE y número de eosinófilos
n sangre periférica44

El entre el 4045 y el 74,3% de los pacientes diagnostica-
os con esta enfermedad son positivos para el anticuerpo
ntineutrófilo citoplasmático perinuclear (ANCA), y en un
enor porcentaje, c-ANCA positivos45. Se encontró una fuerte

revalencia de ANCA-anti-mieloperoxidasa (MPO) versus el
NCA-proteinasa 3 (PR3)46, aunque esta tendencia varía en
l caso de las poblaciones del Reino Unido y del norte
e Europa47. Los pacientes con positividad para el ANCA
uestran manifestaciones clínicas diferentes de aquellos que

arecen de este marcador45. Los pacientes ANCA negativos
ienden a tener menos compromiso renal24 y mayor incidencia
e enfermedad cardiaca14.

Las biopsias tisulares son de importancia diagnóstica; en el
aso de las biopsias cutáneas, se recomienda que se realicen
n un periodo menor a 48 h en caso de lesiones purpúricas

 en 72 h en las lesiones nodulares21. El patrón histológico
ás  frecuente en biopsias son los granulomas necrosantes

xtravasculares48.
Los hallazgos radiológicos más  comunes son las consolida-

iones transitorias no segmentales49. La lesión más  frecuente
bservada por medio de tomografía de alta resolución es la
resencia de opacidades de vidrio esmerilado u opacidades
ifusas bilaterales50. Estas manifestaciones están presentes
n el 90% de los casos; en el 50% de los casos se observa
a presencia de líneas septales. En el 88% de los pacien-
es se visualizan anormalidades pulmonares por medio de
omografía51.

En la evaluación de las manifestaciones cardiacas los
allazgos electrocardiográficos más  frecuentes son alteracio-
es inespecíficas del segmento ST y cambios en la onda T.
a ecocardiografía puede mostrar disfunción del ventrículo
zquierdo y un derrame pericárdico de pequeño o mediano
amaño25.

ratamiento

l tratamiento tradicional para la generar remisión en pacien-
es con esta enfermedad es el uso de glucocorticoides o
iclofosfamida52,53.

El tratamiento habitual es la prednisolona oral a una dosis
 mg/kg/día por un mes, seguido por disminuciones de 2,5 mg
or semana hasta llegar a los 10 mg/día. A partir de ese
omento se disminuye 1 mg  por semana hasta suspender el

ármaco54.

La ciclofosfamida también es utilizada para la inducción

e la remisión53,54; el fármaco se puede dar de forma oral
 2 mg/kg/día por 12 meses o darse en pulsos mensuales de
,6 g/m2.
La ciclofosfamida parece especialmente útil en la disminu-
ción del daño miocárdico y en la disfunción contráctil55.

Se ha visto que la utilización de metilprednisolona en
pulso, agregado a prednisolona oral a una dosis de 1 mg/kg/día,
por 3 semanas, es efectiva para inducir la remisión56.

El uso de rituximab como monoterapia o en conjunto con
prednisolona en pacientes, por 4 semanas, es igual de efec-
tivo para el tratamiento de vasculitis severa que el régimen de
ciclofosfamida-azatioprina, con un número de efectos adver-
sos similar57.

En un estudio comparativo se encontró que el rituximab y la
azatioprina son fármacos de mantenimiento muy efectivos en
el tratamiento de las vasculitis asociadas al ANCA58, aunque
la toxicidad del rituximab a largo plazo aún no está del todo
clara.

El uso concomitante de inmunoglobulinas con corticoste-
roides como inductor de remisión ha probado ser efectivo59.
Esta terapia también es de utilidad en el tratamiento de la
neuropatía periférica residual60. También se ha notado que
el uso de interferón-�23, eternacept y remicade61 es de utili-
dad en casos refractarios en combinación con el tratamiento
tradicional.

La eficacia del tratamiento se mide acorde con la capacidad
de inducir una remisión y de mantener al paciente libre de
vasculitis. Un paciente se considera en remisión una vez que
ha pasado 6 meses sin sintomatología11, y se considera libre
de enfermedad después de pasar 18 meses sin síntomas una
vez concluido el tratamiento54.

El Birgminham Vasculitis Activity Score se utiliza para deter-
minar la presencia o ausencia de enfermedad activa en
las vasculitis sistémicas62. Actualmente se utiliza la tercera
versión63.

Pronóstico

Sin recibir tratamiento, hasta el 50% de los pacientes mueren
en un periodo de 3 meses desde el inicio de la vasculitis64.

La principal causa de muerte en los pacientes con esta
enfermedad es el compromiso cardiaco asociado65.

El Five Factor Score (puntaje de 5 factores) es un sistema de
puntuación que se utiliza para determinar la probabilidad de
muerte en un periodo de 5 años en pacientes portadores de
una vasculitis necrosante sistémica. Originalmente fue creado
en 199666 (tabla 2). En el año 2009 (tabla 3) se revisa y se modifi-

can 2 de los 5 factores previos para su utilización en pacientes
con diagnóstico reciente. En pacientes con un puntaje de 0, la
supervivencia en 5 años es del 91%, de 1 punto es del 79% y de
más  de 2 puntos es del 60%67.
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Tabla 3 – Five Factor Score 200967

Puntos

Edad > 65 años 1
Insuficiencia renal con creatinina > 1,58 mg/dl 1
Miocardiopatía 1

b

1

1

1

1

1

1

1

1

1

1

2

2

2

2

2

2

2

2

2

2
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Afectación gastrointestinal grave 1
Ausencia de afectación ORL 1
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