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RESUMEN

El sindrome de Churg-Strauss, también conocido como poliangeitis granulomatosa alérgica, es una
vasculitis de pequenos vasos que afecta pulmdn, nervios periféricos, piel y, de manera menos frecuente,
corazoén y tubo digestivo. Su etiologia es todavia desconocida y el diagnéstico dificil debido a la
variabilidad en su cuadro clinico. Clinicamente se caracteriza por la presencia de asma, rinitis alérgica
y eosinofilia, y a nivel microscopico por una triada tipica que incluye vasculitis necrotizante, presencia
de granulomas y eosinofilia extravascular. Fue descrita por primera vez por Churg y Strauss en 1951;
sin embargo, se trata de una enfermedad rara y de presentacion en la edad adulta, por lo que se sabe
poco de sus caracteristicas clinicas en nifios. Lanham et al, en 1984, sugirieron una serie de criterios
para su diagnéstico; y posteriormente, el Colegio Americano de Reumatologia propone seis criterios
para su clasificacién. Se sabe poco acerca del tratamiento éptimo en poblacion pediatrica; empero,

un diagndstico oportuno mejora significativamente el prondstico. Presentamos el caso de un paciente
femenino de 13 afos de edad con asma de dificil control en quien se integra el diagndstico de sindrome
de Churg-Strauss.
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ABSTRACT

Churg-Strauss syndrome, also known as allergic granulomatous angiitis, is defined as a small-

vessel vasculitis which involves lungs, peripheral nerves, skin, and, less frequently, the heart and
gastrointestinal tract. The etiology is unknown and its diagnosis problematic, with clinical findings
varying with illness phase. Churg-Strauss syndrome characteristically presents with asthma, allergic
rhinitis and blood eosinophilia; microscopically, the typical triad is necrotizing vasculitis, the presence of
extravascular granulomas with necrosis and predominant extravascular eosinophils. First described by
Churg and Strauss in 1951, it remains as a rare disease, which predominantly presents in adulthood,

so information in children are sparse. In 1984, Lanham et al suggest diagnostic criteria for its diagnosis;
after that, the American College of Rheumatology proposes six criteria for its clasification. However,
little is known about childhood treatment in Churg-Strauss syndrome. An early diagnosis improves
significantly its prognosis. We present the case of a 13-year-old female patient with poor control asthma
and the diagnosis of Churg-Strauss syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Churg-Strauss, también conocido como
poliangeitis granulomatosa alérgica, es una vasculitis de
pequenos vasos asociada a la presencia de anticuer-
pos anti-citoplasma de neutréfilo (ANCA), que afecta
pulmén, nervios periféricos, piel y, de manera menos
frecuente, corazén y tubo digestivo."? Se trata de una
enfermedad rara, con incidencia anual reportada en 0.5
a 5 casos por milldn de habitantes, dependiendo de la
poblacion estudiada.®>* Clinicamente se caracteriza por
la presencia de asma, rinitis alérgica y eosinofilia, y a
nivel microscoépico por la triada tipica que incluye vascu-
litis necrotizante, presencia de granulomas y eosinofilia
extravascular.>” Su presentacion es esencialmente en la
edad adulta, con un rango de edad que va desde los 14
a los 68 afios al momento del diagndstico, y media de 50
afnos.®'% Su etiologia es aun desconocida y el retraso en
su diagnostico determina un peor pronéstico.

En la descripcién original por Churg y Strauss de
1951, se reportaban ya dos casos en poblacién pedia-
trica; sin embargo, en la actualidad existen pocos ca-
sos descritos en nifios y por ello es poco lo que se sabe
acerca de sus caracteristicas en dicha poblacion.

Nosotros reportamos el caso de un paciente feme-
nino de 13 afios de edad con asma de dificil control en
quien se integra el diagnéstico de sindrome de Churg-
Strauss.

DESCRIPCION DEL CASO

Femenina de 13 afios con antecedentes de atopia fami-
liar por rama materna y paterna. Diagndstico de asma a
los 12 afos, cinco hospitalizaciones por crisis asmatica
moderadas-severas en el Ultimo ano, antecedente de
tres eventos de neumonias adquiridas en la comunidad,
dos eventos de purpura de Henoch-Schdnlein y alergia
a metamizol sodico. Actualmente en tratamiento por
sospecha de artritis reumatoide juvenil con deflazacort
12 mg diarios y analgésicos con mejoria parcial.

Acude a revisién por cuadro a los siete meses de
evolucion caracterizado por la aparicién de equimosis
en extremidades inferiores (piernas, muslos y gluteos),
acompafnado de dolor articular de munecas, rodillas y
tobillos, asi como dolor abdominal. A la exploracion fi-
sica en narinas con hipertrofia bilateral de cornetes vy ri-
norrea hialina, en cavidad oral se evidencia la presencia
de descarga retronasal, a la auscultacion pulmonar con
rudeza respiratoria, abdomen sin datos de irritacion pe-
ritoneal, miembros sin datos de flogosis a nivel articular,
dermatosis localizada a extremidades inferiores de las
cuales afecta todas sus caras, consistente en lesiones
purpuricas que no desaparecen a la digitopresion, no
palpables, simétricas y ascendentes; resto normal. Se
inicia abordaje por sospecha de vasculitis.
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Su biometria hematica reporta leucocitosis de 26,280/
mm? a expensas de eosindfilos (58%), proteina C reac-
tiva en 17.6 mg/L y VSG de 52 mm/h. Inmunoglobulinas
con IgG 1,829 g/L, IgA 64 g/L, IgM 89 g/L, IgE 1,584 g/L,
IgD 2.6 g/L, FR 200 Ul/mL. Creatinina sérica 0.66 mg/
dL, CH% 280. Examen general de orina amarillo, claro,
densidad urinaria de 1,020, pH 6.5, hemoglobina posi-
tiva (+++), proteinas positivas (+), en sedimento 6 eri-
trocitos/campo (dismorficos). Recoleccion de orina de 24
h reporta filtracién glomerular de 132 mL/min. Urocultivo
negativo. Anticuerpos antinucleares, anti-DNA y anti-ci-
toplasma de neutrdfilo (contra mieloperoxidasa y protei-
nasa 3) negativos. HLA-B27 y células LE negativas. Co-
proparasitoscopico negativo. Panel viral para hepatitis A,
By C y parvovirus negativos. Se realiza tomografia axial
computarizada de senos paranasales normal y pulmon
que se reporta con zonas parcheadas de opacificacion
en vidrio despulido de manera bilateral y de distribucion
periférica, compatible con datos de vasculitis (Figura 1).
En broncoscopia se lleva a cabo aspirado broncoalveo-
lar y biopsia de pulmdn sin hallazgos. Biopsia de piel sin
datos de vasculitis. Se toma biopsia renal que reporta la
presencia de 18 glomérulos, dos con esclerosis global, 3
con medias lunas fibrosas, 2 con proliferacién endocapi-
lar segmentaria y uno con necrosis segmentaria y media
luna fibrocelular, proliferacion mesangial de manera difu-
sa; infiltrado inflamatorio en el intersticio, 40% constituido
por linfocitos y eosindfilos infiltrando el epitelio tubular y
la capsula de Bowman (Figura 2).

Por la presencia de asma e hipereosinofilia asocia-
do al resultado histopatoldgico de la biopsia de rifion se
hizo el diagnéstico de poliangeitis granulomatosa alérgi-
ca o sindrome de Churg-Strauss.

DISCUSION

La poliangeitis granulomatosa alérgica fue descrita en
1951 por Churg y Strauss en 13 pacientes (11 con autop-
sia) que presentaban asma severa y ciertas caracteristi-
cas histopatoldgicas comunes como eosinofilia en sangre
y tejidos, vasculitis necrotizante y eosindfilos necréticos
con granulomas necrotizantes en el centro.' En 1984,
Lanham et al describieron una cohorte de 154 casos de
pacientes con Churg-Strauss, sugiriendo una serie de
criterios diagnosticos en base a los cuales establecer el
diagndstico: historia de asma, eosinofilia mayor a 1,500
células/mm?3 y datos clinicos o histopatolégicos de vascu-
litis que involucren dos 0 mas 6rganos extrapulmonares.®
Posterior a esto, en 1990, el Colegio Americano de Reu-
matologia (ARC por sus siglas en inglés) propone seis
criterios para la clasificacion del sindrome Churg-Strauss,
éstos incluyen la presencia de asma, eosinofilia mayor al
10% en el diferencial de la biometria hematica, mononeu-
ropatia/polineuropatia, infiltrados pulmonares transitorios
o migratorios detectados por radiologia, anormalidad a
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nivel de senos paranasales y la presencia de eosindfilos
extravasculares en estudio histopatoldgico, siendo nece-
saria la presencia de al menos cuatro de éstos, para ha-
cer el diagndstico con una sensibilidad y especificidad de
85% y 99.7%, respectivamente.'" De acuerdo con lo an-
terior, deberia sospecharse sindrome de Churg-Strauss
en cualquier paciente que se presente con datos clinicos
de asma y enfermedad sistémica que involucre varios 6r-
ganos, es decir, en quien se sospecha de una vasculitis,
dado que el resto de los criterios diagndsticos son crite-
rios paraclinicos.5681213

Cuando se valora a nuestra paciente por primera vez,
cuenta con el antecedente de asma de dificil control,
acudiendo a nuestra consulta por la recurrencia lesio-
nes purpuricas a nivel de extremidades inferiores, a las
cuales se habia dado el diagndstico ya en dos ocasio-
nes de purpura de Henoch-Schénlein. Al iniciar el abor-
daje se documenta eosinofilia importante y alteraciones
en el examen general de orina. Por el antecedente de
asma, lesiones sugerentes de vasculitis y la presencia
de eosinofilia; se sospecha un probable sindrome de
Churg-Strauss. En el diagndstico diferencial se incluye-
ron enfermedades mas comunes que pueden cursar con
eosinofilia secundaria como enfermedades parasitarias
y alérgicas, aspergilosis alérgica broncopulmonar, sar-
coidosis y malignidad; se excluyeron sindrome hipereo-
sinofilico (uno de los mas importantes a considerar), asi
como sindrome de Loffler.

Figura 1.

Imagen microscopica de biopsia
renal.

El sindrome de Churg-Strauss es una vasculitis de
pequenos vasos que afecta diferentes 6rganos. Se trata
de una enfermedad rara, de etiologia desconocida y
diagndstico dificil debido a la variabilidad en su cuadro
clinico de acuerdo al 6rgano que afecta y la fase en la
que se presenta.>®121415 Aunque existen reportes de su
presentacion en edad pediatrica desde su primera des-
cripcion, es una enfermedad de presentacion esencial-
mente de la edad adulta, por lo que se conoce poco de
sus caracteristicas en nifios y, por ende, se piensa poco
en ella en dicha poblacién. El cuadro clinico caracteris-
tico consiste en tres fases que suelen sobreponerse. El
prédromo incluye la presencia de asma y rinitis alérgica,
que puede preceder de meses a anos al desarrollo de
la fase eosinofilica infiltrativa caracterizada por neumo-
nia eosinofilica y gastroenteritis, pero con afectacién de
cualquier otro 6rgano, a lo cual le sigue la fase vascu-
litica, la més grave, y en la cual se presenta ataque al
estado general, pérdida ponderal y fiebre.>”

La incidencia anual reportada a nivel mundial del
sindrome de Churg-Strauss oscila entre los 0.5 a cinco
casos por millén de habitantes;** en niflos se cree es
aun mas baja; sin embargo, no se conocen las cifras
exactas. Hasta 1999, habian 10 casos publicados en la
literatura; desde entonces ha incrementado significati-
vamente el nimero de casos reportados, lo cual sugiere
una mayor incidencia o, lo que es mas probable, una
mayor sensibilizacién e indice de sospecha con respec-
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to a su diagnéstico.'® Actualmente, existen cerca de 45
casos descritos en la literatura desde edades tan tem-
pranas como los dos afos, con discreta predileccion por
el género femenino, y la mayoria reportados en pobla-
cién asiatica, similar a lo descrito para enfermedad de
Kawasaki.®-2

Algunas de las diferencias reportadas del sindrome
de Churg-Strauss en nifios con respecto a la poblacion
adulta son una menor incidencia de anticuerpos ANCA
positivos (50 versus 25%) y mayor mortalidad (5 versus
16%). En cuanto al cuadro clinico, se reporta la presen-
cia de neumonias en el 84% de los casos y asma en el
88.6%. Las manifestaciones cutdneas constituyen una
manifestacion temprana comun en la nifiez, presentan-
dose en 66% de los casos como lesiones difusas macu-
lopapulares, purpura o petequias, las cuales pueden ser
pruriginosas. Otras anormalidades frecuentes encontra-
das en nifios son la alteracion a nivel de senos para-
nasales (65%), afectaciéon neuroldgica (40%), cardiaca
(38.6%), gastrointestinal (34%) y renal (13.6-40%). La
gran mayoria de los pacientes presenta eosinofilia y leu-
cocitos en rangos de leucemia, y niveles elevados de
IgE en mas de la mitad de los casos.'3161923-26

Nuestra paciente cumplia al ingreso los tres criterios
clinicos diagnésticos de Lanham et al. Con el abordaje
completo, mediante el uso de los estudios de imagen y
el reporte histopatolégico de la biopsia renal, se cum-
plieron los cuatro criterios minimos necesarios para
hacer el diagndstico de acuerdo a la ARC, por lo que

e
v
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Figura 2.

Tomografia de pulmon.

se hizo el diagndstico de sindrome de Churg-Strauss;
posteriormente se documentd ademas la afectacion de
los senos paranasales. Se inici6 tratamiento de induc-
cion con bolos mensuales de ciclosporina (tres bolos en
total), gamaglobulina intravenosa a 1 gkgdo (1 dosis) y
prednisona a 1 mgkgd; y para el manejo del asma se dio
omalizumab 150 mg cada dos semanas, con adecuada
respuesta clinica.

La piedra angular del manejo de los pacientes con
sindrome Churg-Strauss contintda siendo el uso de cor-
ticosteroides, debido a que no hay estudios controlados
que determinen cual es el mejor tratamiento para es-
tos pacientes por el escaso numero de casos reporta-
dos.?”2 En pacientes con sintomas severos o que no
logran controlarse, puede considerarse el uso de inmu-
nosupresores como la ciclofosfamida, la azatioprina y el
metrotexate como terapia adyuvante.?® Otras opciones a
considerar son la gamaglobulina intravenosa, rituximab,
infliximab, mofetil micofenolato e interferon alfa.0-%? El
prondstico con un diagndstico oportuno en general es
bueno, con supervivencia a 10 afos del 79.4% y remi-
sién completa en el 90% de los casos; sin embargo,
pueden presentarse recaidas en 25% de los pacientes.®

En conclusioén, la presentacion de nuestro caso bus-
ca enfatizar la importancia de considerar al sindrome
de Churg-Strauss como un diagndstico diferencial en el
asma de dificil control en nifios, especialmente cuando
ésta se asocia a hipereosinofilia y afeccién multiorgani-
ca que pudiera sugerir vasculitis, especialmente en piel.
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El retraso en el diagndstico del Churg-Strauss tiene un
valor prondstico importante en la supervivencia y calidad
de vida del paciente.
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