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SINDROME DE CHURG-STRAUSS 
REPORTE DE UN CASO Y REVISION DE . 

Ln LITERATURA 



lllNTECEDENTES Y CRITERIOS DE CLllSIFICACION 

Churg V Strauss en 1951 reportan el estudio de 14 casos (11 por 

autopsia), de una vasculitis necrotizante en pacientes asmaticos, 

con afección multisistémica y de origen desconocido que involuc~a 

arterias Y venas de pequeño calibre con los siRuientes cambios 

histólogicos distintivos: Arteritis necrotizante, infiltración 

tisular eosinofilica y granulomas extravasculares 1
". En 1957, 

Rose y Spencer111 
, informan 111 autopsias de Poliarteritis Nodosa 

y descubren 32 casos con hallazaos histológicos similares al 

reporte de Chura Y Strauss. sugiriendo una entidad clinica 

distinta. Son desc~itos posteriormente varios casos con las 

características del reporte original ••-•1
• En 1977, se revisan 

30 casos'•> diagnosticados en la clínica Mavo entre 1950 - 1974, 

que incluyen 6 casos de autopsia y 39 biopsias {17 musculo, 9 de 

piel, 2 de bronquios, 2 de intestino, 1 de testiculo, 2 de 

Pulmón, 3 de nariz, 2 de prostata. v una de hígado). En 1981'"' , 

Churg y Strauss buscan ampliar el concepto de Rranulomatosis y 

angeitis a: Neumonitis eosinofilica, angeitis eosinofilica no 

necrotizante, granuloma broncocéntrico v •ranuloma alergico, 

aclarando Lanhan y asociados en 19841
•

1 que las entidades clínicas 

enumeradas, no presentaban los tres criterios histologicos va 

•::omentados. En 1986, se efectua un intento por clasificar la 

entidad clinica, llP.gandose a la conclusion que ~sta vasculitis 

puede ser indistinauible histolo~icamente d~ PAN y de la en~eitis 
1 



por hipersensibilidad1
•

1 v 

entidad aislada 6 en 

puede existir clinicamente como una 

asociación con otras enfermedades 

sistémicas. Con miras a esclarecer estas controversias, el 

Coleaio Americano de Reumatoloaia en 1990 eriRe los criterios de 

Clasificación actuales 11°': 

1. Historia de asma bronquial. 

2. Eoainofilia mavor al 10% en diferencial. 

3. Historia previa de aler11ia: Estacionales (rinitis), u otras 

documentada• (contacto.alimentos etc), exceptuando alergia a 

dro11aa. 

~. Mononeuropatia 6 polineuropatia. 

5. Infiltrados pulmonares no fijos (migratorios 6 transitorios) 

atribuibles a vasculitis sistémica. 

6. Anomalías de los senos paranasales: Historia de 

sintomatologia aguda 6 crónica. 

7. Eosinofilos extravasculares: Arterias, arteriolas, venulas 

afectadas en biopsias. 

2 



La presencia de 4 ó más criterios representan una sensibilidad 

del 85% y una especificidad de 99.7% para el diagn6stico. 

lMCIDEllCill. 

Es un sind~ome raro, con una incidencia de 1.3% entre los ocho 

mayores tipos de vasculitis llO de 7~5 pacientes con 

vasculitisl 1
"'•"

1 
• Alaunos autores piensan en subdía•nostic<J••"' .. 

En la poblaci6n de 807 pacientes utilizados por el colegio 

Americano de Reumatolosia para la clasificación de las 

vasculitis, se encontraron 20 pacientes con Chur1-Strauss, para 

una incidencia de 2.'6%1
"

1 en los lt8 centros reumatol6gicos 

participantes !Estados Unidos.Canadá v Mexico). 

ftIDLOOlll 

Es desconocida. la naturaleza. de este desordenº". 

general se han propuesto mecanismos inmunopatogénicos 

todas las vasculitis"" 1
; Daf'io vascular mediado por 

inmunes y daffo vasculaT mediado por células. 

De manera 

comunes a 

complejos 

El primer 

mecanismo se inicia con la exposición del organismo a un antigeno 

especifico, con formación subsecuente de complejos inmunes en 

exceso que se depuran inadecuadamente por el sistema 

reticuloendotelial, y se depositan en la pared de los vasos 



sans~uineos con daño tisula-r subsecuente (Incremento de 

·permeabilidad vascular. activación de complemento, acumulación de 

polimorfonucleares. liberación de enzimas lisosomales etc) 1••-m. 

El se~undo mecanismo se refiere a sensibilización de un linfocito 

por un antigeno, con liberación posterior de linfocinas como MIF 

que condicionan acumulación de macr6f agos al rededor de los vasos 

liberando enzimas lisos6micas con daño a la pared vascular como 

efecto: asi como transfo:cmación posterior del macrófaao activado 

a célula epitelioide y células clAsicas de ~ranuloma (Gigantes 

mul tinucieadas) 1••-••
1

• 

Con respecto a la primera teoria, se ha descubierto en fases 

activas de la enfermedad, en ··l~unos pacie~tes, 

inmunes-lgE eericos y depósitos vasculares del mismo 

complefos 

1 •••••••• 0.11•1 

El · punto critico en la patogenesis, parece radicar en la 

hipereosinofilia, con reacción tisular aberrante en respuesta a 

citotoxicidad por mediadores contenido a en eosinofilos, 

~rpetuandose una reacción anoma.la en casca&:i11
•••· .. 

1 
• Se han 

estudiado citotoxicidad por proteínas catiónicas (contenidas en 

granulosl como uno de los múltiples implicados con las si~uientes 

evidencias 

epitelial, 

clinicas, ~atologicas v de 

depósitos endocardicos 

laboratorio: Daflo 

en síndromes 

hipereosinof i licos1 
.. 

1
, depósitos en ~ranulomas de Chur~-

Strauss1 
.. 

1
• incremento de niveles séricos en fase activa y 

descenso en convalecencia cni. 



Otroa estudios apoyan la hip6tesis, que la deficiencia de células 

T supresoras. jueaan un papel en la patogenesis'•"' f ante la baja 

proporción Linfocitoa Supresores/citotoxicos en pacientes con 

Churg-strauss y alta Proporción Ayudadores/supresores en el curso 

de la vasculitis con 

prednisona. 

no:rmalizaci6n despues del retiro de 

Correlacionando estos hallazgos con el conocimiento previo que en 

ciertas deficiencias de c6lulas T existe hiperinmuno1<lcbulinemia 

E como reaul tado de alteraciones de la inmunore1<ulaci6n'"", dato 

común en Chura-Strause. Complementando esta teoria Winkelman y 

cole, encontraron que el fenotipo de los linfocitos en loa 

&ranulomas de piel en pacientes que padecieron la enfermedad 

co:treaponden a linfocitos T coope:tadores•• ... 

presencia en al1unoa pacientea de anticuerpos 

anticitoplasmicos (p-ANCA) su1<iere fuertemente la posibilidad de 

autoinanmidad .. '"' con una especificidad para el padecimiento de 

91t-99'X.. 

Por último al•unos autores han sugerido que anti&enos inhalados 

C actinomiceto!I) puedan ser importantes en la etiopatoaenia ''". 

v otros araumentan un ~robable oxicen infeccioso frente a 

anticue:tpos contra Triquinella en pacientes sin evidencias de 

afección ti!i.ular 1
•'

11
; e incluso en pacientes con ascaridiasis v 

desarrollo de Chur11;-Strauss se .ile~a a decir que la presencia del 



sindrome es secundaria a fallas del organismo para regula~ la 

resl)uesta anti ascaris" 1
,.

1
• Algunas drogas como.la Carbamazepina 

pueden inducir la. lesión ti pica'"'. 

BPIDDIIOLOOIA 

Tiende a iniciarse entre los 20 y (oQ allos"". En la serie de la 

Clinica Mayo, el promedio de edad .fué de (o? años con ranaos de 

edad de los 15 a 69"'. Afecta por bual a hombres y mujeres""" 

en una proporción de 1, 3 a. favor del sexo masculino. La 

incidencia en la infancia es desconocida••·••. 

En la literatura japonesa, la 111ayor incidencia se presenta entre 

los 30-39 afio• 127% de pacientes), sin diferencias sianificativas 

entre •exoa 167 mujeres vs 66 hombres) y entre loa 10 y 18 allos 

ae describen 8 caeos'•". 

·· lllllIRST&CIOIGIS CLIIUCAS 

Son pleomorficas y ea comentaran por aparatos y aistema.s. De 

manera 1tenera Lanhan'•' y asociados ha eta.pific8.do al ChurA­

Strauss en tres fases: 

r·ase I. Antecedente previo, incluso por años de una enfernmedad 

6 



Fase n. 

alér~ica con bronquitis, rinitis, polipos nasales, y 

desarrollo subsecuente de asma,auncuando al•unos 

pacientes pueden persistir con bronquitis sin lle~ar a 

presentar asma. 

Caracterizada por eosinofilia periférica con 

infiltraci6n tisular eosinofilica a pulm6n, tracto 

aastrointestinal,. piel etc, pudiendo ocurrir la 

infiltraci6n en ausencia de eosinofilia periférica. 

Fase IlI. Fase vasculitica, que lleaa a amenazar la vida, 

caracterizada 

perdida de 

por eintomatoloaia aenerallmalestar, 

peso, fiebre fluctuante!, ••i corno 

manifestaciones clinicas de involucro cardiovascular. 

renal, neuroloaico, dermatol6aico, reumatol6&ico etc. 

- lllUIIll'ISftCIOIQS PUUIOlllllll8 

Los pacientes Por lo general cuentan con asma bronquial que 

precede a la vasculitis en promedio 8 af\os'•', alaunos con hasta 

30 aftos de evoluci6n y excepcionalmente hay casos que debutan con 

asma y vasculitis. Los pacientes que presentan el. antecedente de 

asma bronquial aeneralmente tienen el antecedente de dificil 

~ontrol, e incluso algunos han sido maneiados con asteroides 

previamente, no existiendo relpción aparente entre la severidad 



del asma V de la vasculitis. Existen reportes de Churg-Strauss 

en Pacientes no asmaticos 01
•

1
• La afección pulmonar en fase de 

vasculitis. puede Presentarse hasta en el 96% de los casos, 

araumentandose difersas razones: El pulmón es una extensa red 

vascular, los anti~enos sensibilizantes pueden in~resar a través 

del tracto respiratorio, gran cantidad de sustancias vasoactivas 

contenidas a nivel pulmonar (Implicadas en la patoaenesis de las 

vasculi tia pulmonares) 1 
.. 

1
• Clinicamente hay aaudizaci6n de la 

patolo&ia pulmonar previa, tos· de predominio vespertino 

producti~a1 
.. 

1
, hemoptoicoa en alaunoa pacientes cu.ni. 

Radiol6aicA11111nte, observa:i infiltrados pulmonares 

transitorios, en parche, datoa de afecci6~ intersticial difusa ó 

localizada(fotoxrafias 1 y 2), infiltrados nodulares(fotografia 

3) 'aislados 6 extenaoa, y raramente cavitacionea (Solo se expone 

un caso en referencia •• , , ..... n .... ,,.,. En un 29% se han documentado 

derrames pleurales(fotografia ~) pequefios.-1
, de alto contenido 

eo111nofilico, ?h ácido y glucosa baj~•', pudiendo los pacientes 

con derrame pleural tener dolor pleuritico. Estos derrames puede 

ser secundarios a bloqueo linfático 6 bien a vasculiti11/Infarto 

del espacio subpleural ,que incrementa la permeabilidad en la 

microcirculaci6n ••1
• 

La hemorraR.ia pulmonar severa se reporta excepcion=t. lmente 11
••. Un 

paciente en la literatura desarrolla la angeitis despues de 17 

años de haber sufrido aspergilosis broncopulmonar"º". 



Al diagn6stico se lle1a por biopsia en cualquiera de sus 

modalidades'"'. pero ante cuadros clinicos tipicos la biopsia no 

es considerada necesaria para el diaanostico1
•

11
• El la.vado 

broncoalveolar demuestra alveolitis eosinofilica' ..... , y la 

tomoarafia comoutarizada de alta resolución r:>arece •uardar 

relaci6n: Im1u1en/histol611ica" ... 

Las leaionea necrotizantes del tracto respiratorio superior 

suelen aer menos evidentea, en la serie de Olsen1
•

11
, 22 de los 32 

pacientes estudiados (69%) presentaron manifestaciones nasalea 

crue incluyen: P6lipoa, coatras gruesas, rinitia, ainuaitis y 

ocaaionalmente perforacion septal. 

La rinitis en la aerie de 

70~·· de los pacientes, 

cOlllplicaciones de esta1
•·"

1 
• 

la Clínica Mayo, se encontr6 en el 

siendo la poliposis y sinusitis 

Las lesiones pulmonares evolucionan de diversas maneras posterior 

al inicio del manejo con esteroides: Estabilizandose, mejorando Y 

ocasionalmente con re•resi6n de la afección pulmonar extensa­

activ&•1 w 



- lllNIFKSTACIOllBS CARDIOVASCULIUIBS 

La afección cardiovascular es importante en Chura-Stra.uss '" y es 

causa de muerte hasta on un ~8% de loa pacientes. Las 

manifestaciones cardiaca• incluyen: Cardiopatia iaquémica, falla 

cardiaca, enfe:rmedad valvular, pericarditis aguda. pericarditis 

constrictiva cr6nica. Laa lllllllif escionea eatan en relaci6n a 

hipereoainofilia, que en series previas ha mostrado de manera 

aimilar: Falla cardiaca en el 7S% de loa pacientes. re•ur•itaci6n 

mitral en el ~9%, cardiomegalia en el 37%. trombos murales en 

57'r., anomaliaa ecocardiograficaa en 82% .. " constituyendo la cauaa 

de muerte la insuficiencia cardiaca refractaria por 

cardiomiopatia restrictiva. La pericarditis aguda ae manifiesta 

como dolor retroesternal y a la. auscultación suele encontrarse 

frote pericardico, el derrame pericardico secundario amerita 

drena.je por su cua.ntia. ... , y complicaciones hemodinámicaat••1 
, en 

algunos pacientes y el contenido del liquido pericardico ea rico 

en eoain6filoa. La afección endomiocardica(fotografia 5) ea 

constante"•1 siendo inicialmente una necrosis eosinofilica 1901 con 

desarrollo subsecuente de depósitos microvasculares de fibrina y 

muchas veces con extensos trombos. El proceso típicamente afecta 

ambos ventrículos, llegando a condicionar fibr9sis endomiocardica 

y extensos remplazos de miocar~~o por granulomas111
'
11 

• La 

10 



cardiomiopatia 

obliterativa 

final, 

con 

fisiológicamente 

dilatación 

sianificativalfotografia 6). 

es restrictiva u 

cardiaca POCO 

La. reauraitación mitral está presente en un 50% de los 

pacientes'ª' en fases avanzadas (estudio ecocardioaráfico de 12 

pacientes>. corno consecuencia de fibroaia de musculoa papilares, 

mostrando intensificación de ecos secundarios a un mayor 

contenido de coláaena miocardica. 33% ldos pacientes) demandaron 

remplazo valvular'••. En fase aauda la afección miocardica 

difusa condiciona. insuficiencia cardiaca ••'• 11
•

1 
• 

La cardiopatia isqu6mica suele presentarse en Chura-Strauss, 

aec"undario a arteritia coronaria1 
.. 

1
, bien como parte de una 

vasculitis sistémica ó como dato clinico aislado'"• .. ', cubriendo 

todo el espectro de ésta: An•or estable. angor inestable, anaina 

de prinzrnetala11
"'• infarto aaudo al míocardio·posterior a anaina 

inestable, muerte súbita. disección coronaria' .. '. Los aneurismas 

coronarios pueden asociuae a anaina.11
•••. 

Los pacientes 

arteria de 

con Chura-Strauss 

un 29-5et~•·••·"º', 

pueden cursar 

a-rritmias 

elect-rocardioaráficas inespecificas1 
.. '. 

con hipertensión 

y alteraciones 

La biopsia endomicardica, se ha propuesto como un estudio 

11 



temprano para valorar: Afección, actividad y futura terapia 

inmunosupresora'981
• 

En esta afección junto a la terapia eateroidea 6 inmunosupresora, 

se utiliza la terapia habitual al involucro clinico presentado 

( di.ci taliucos. diureticos, ni tratos etc), ..... ,. Un paciente se 

transplant6 por insuficiencia cardiaca refractaria'" ... 

La cardiomiopatia a111uda responde rápidamente al manejo con 

prednisona. 

- llllllnsTACIOllES OISTllOilft'ESTIMLBS 

Las vaaculitie aiat6micas, es conocido que afectan el tracto 

&astrointestinal 1•"
1
• Chur•-Strauaa dalla vasos . de intestino 

delaado y est6ma1110. En la serie de 154' paciente de lAnhan'º', S9ll. 

de los enfermos manifiestan dolor abdominal, 33% diarrea y 18% 

hemorraaia (por isquemia mucosa). Otros reportes describen 

involucro cástrico masiyo 1
••

1 con estado nauseoso persistente; la 

SEGD de uno de estos casos(fotografia 7) mostró aparente masa 

intramura1111
•

1 y los hallaz~os de patolo!llia fueron: Masa nodular 

de 6-Bcm que invade píloro y estómaao en areas de 

submucosa,muscularis y subserosa. 

12 



Ret>Oxtea de ascitis' .. ', sindrome pseudoperi toneai 11• 1 , vómi tó .. ', 

masas palpables se han reportado. Algunos pacientes han lleRado 

a laparotomia exploradora. siendo hallaz~o constante nodulos 

vasculiticos en serosas viscerales. ornentum y ligamentos 

1astroc6licos(foto~rafias 8 y 9). La colitis en raras 

oportunidades se presenta, pero hay reportes de hiperemia de 

mucosa de recto y ciead•1 e incluso de ulceras col6nicas 

múltiples '•11 consideradas como una presentación 

excepcional(fotoarafias 10 y 111. La perforación intestinal es 

Sa anfatiza en la literatura que la afección gastrointestinal 

tiene amplias similitudes con la gastroenteritis 

eosinofilica , ...... ,, comentandoae 

Chur1-Strauu. 

que puede ser prodrómica del 

La colecistitia a1uda alitiasica(fotoarafia 12> puede aer la 

primera presentación de la vasculitis1 
.. •

1
"

1 
, con evidencias 

patoló1icas de afección en cuatro pacientes 

inicial1
'

1 
• 

de la serie 

Granulomas caracteristicos se han encontrado a nivel hepatico, 

sin mayores datos de disfunción bioquimica1
••

1
• 
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- lllllIJ'KSTAClOllES Jl.l!IGLES Y Gl!llITOUllillARI1'S 

Dallo renal leve a moderado es lo habitual en estudios clinicos 

de Chur•-Straues 1"~ otraa series enfatizan que suele ser severo 

en un 30% de loa pacientes• .. , e incluso oti=os refieren que la 

afección está presente en el 8~% de los pacientes. En la serie 

de la clinica Mayd" , solo uno de 16 pacientes refiri6 falla 

renal sin lle1ar a requerir manejo dialitico. Otros reportes 

muestran casos de Insuficiencia renal aauda con recuperación 

aubsecuente1
"••

11 
• 

Los cambios histol6aicos, 

focal v sellll\llntaria hasta 

•erie de ~ pacientes 

corresponden a una •lomerulonefritis 

en un 85% de loa casoa1
•· .. 

1 
, en otra 

los hallazaos histopatol6•icos 

correspondieron a vasculitia aranulomatosa necrotizante y 

nefritis intersticial eosinofilica(fotografia 13) sin rasaos de 

1lomerulonefritis'"' • 

En el estudio de Clutterbuck"'', 3 pacientes debutaron con 

aindrome nefr6tico, cuatro tienen niveles de creatinina mayor a 

500 mnol/l y dos fueron dialisados. 

En una propoi=ción menor, la afección genitourinaria suele 

darse 167
' .. 

1
, con reportes de granulomas alergicos de prostata 11

'"
1

, 

pene, ureteres(foto~rafia 1~). ~ropatia obstructiva secundaria a 

1~ 



afección ureteral' .. '. La proporción de epididimo orquitis no es 

clara1"º1
• 

- UNIFEST&CIORES NEUllOLOGICAS 

La mononeuritis multiple, la neuropatia asimétrica, neuropatia 

sensoriomotor distal simétrica y la plexopatia han sido descritas 

en pacientes con vasculi tis1
••·.,.

1 
• La mononeuritis multiple, es 

la más frecuente, en un 63-661'1
•·•·"••"•

1
, secundaria a daflo 

isquémico del nervio afectado: precedida de dolor y 

parestesias, posteriormente con debilidad y disminución de la 

sensibilidad de uno ó varios de los nervios involucrados. El 

pron6stico ea-excelente, si no hay recaidas en el primer aao y 

los aintoma.s residuales son más frecuentes en piernas (de tipo 

mot'or y atrofia muscular mis amplia que el dallo sensorial) 1
""·"•

1
• 

En un estudio de 22 pacientes con vasculitis sistémicas y 

neuropatia periférica, 6 correspondieron a Churg-Strauss con los 

siauiente datos neurolóaicos: 2 con extensa mononeuritis 

mul tiple''"', uno con polineuropatia periférica( 16%) , parálisis de 

ambos nervios medianos en un paciente, parálisis del ulnar 

izquierdo y mediano en u~o, neuropatia de miembros inferiores en 

el último 1
.,.

1
• La neuropatia como síntoma de presentaci6n esta 

en un 33'1.:"• 1
, en el restante de loa pacientes se presenta en 

tiempos variables, entre 1 y 2 semanas después del inicio de la 

sintomatoloaia sistémica1
"

11
• La biopsia de surales diagnostica y 

muestra degeneración axonalCfotografia 15) y vasculitis 
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necrotizante de manera constante1
"••""

1
• La electromiografia 

demuestra denervaci6n de los musculos involucrados1901
• 

El sistema nervioso central, está comprometido en el 27%1
•

1 
, con 

sintomatologia variable.· Hay reportes de hemorra~ia cerebral 

recurrente'"•· .. ' , corea subaauda 1"
1
, encefalopatia. 

Vale la pena comentar que en la génesis de la hemorragia 

cerebral se involucra tanto a la hipertensi6n arterial como a la 

vasculitis y que la encefalopatia de Churg-Strauss parece estar 

relacionada a hipereosinofilia mayor de SOOOOxla /l. 

- lllRIPISTl.CICllllS Dlllla!OLOGICAS 

La piel es comprometida el 70% de lospacientesº 11
, expresandose 

por las siguientes lesiones, en orden de frecuencia: N6dulos 

cutaneos y subcutaneos, pápulas, vesiculas, ·purpura palpale 6 

livedo reticularis1
•

11
• Las areas involucradas corresponden a 

superficies flexo/extensoras de las extremidades y abdomen. El 

tronco pocas veces se af,cta. Los nódulos tiene predilección por 

extremidades v pericraneo. 

Las lesiones purpúricastfoto~rafias 16 y 17) muchas veces son 

palpables, e indistinguibles de' las lesiones de otras vasculitis 

necrotizantes1
H•, siendo consideradas de mal pronostico. 
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Las lesiones hemorrágicas pueden mostrar necrosis local 1
", asi 

como pueden haber ulceras(fotografia 18) secundarias a arteritis 

de vasos dérmicos. 

Las lesiones subcutaneas,pueden persistir por 2-3 mesesº" 

muestran aeneralmente el aranuloma. caracteristico de ChurR­

Strauss'•1 , la histoloaia del resto de las lesiones muestra 

cambios de vasculitis leucocitoclástica. 

El livedo reticularis y el edema periorbitario son 

inespecifica.e'"·••·H• • 

Los anexos muestran hemorragias subunRuealee'"', petequias en 

mucosa oral (de mal pron6stico). 

- lllHli'llSTACIOllBS On'AUIOLOOICAS 

Desde vienen reportando casos con afección 

oftalmol6Rica en ChurR-Strauss: Episcleritis-panuveitis en 

paciente de 67 ailos que se enucle6, ulcera cornea! en un paciente 

de la clinica Mayo1
•

1 
, nódulo conjuntival en paciente de 31 

aiios1
"

1
, infarto retiniano(foto~rafia 19) en paciente de 61 años 

e isquemia del nervio optico' .. 1, parálisis de oblicuo superior 

en paciente de 55 años1 
.. 

1
• parálisis de VII par como parte de 
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mononeuritis mul tiple1 
.. 

1 obstrucción de arteria retiniana en un 

paciente de "6 aftos 1
"

1
, exotalmos bilateral con depósito de 

microamiloide en un paciente de 37 años'IO'. 

La afección ocular puede darse como una forma 

limitrada(fotografia 20) de Chura-Strauss, sin mayor actividad 

sistémica (conjuntivitis v dermopatia, uveoescleritis con 

papiledemaJ1••·••1 
• Los casos lirni ta.dos, tienen excelente 

respuesta terapeutica. 

OTllAS KIRIRST&CIOllZS Y IW.LIUOOS CLIIUCOS 

Otros datos clinicos presentados son: Lasitud, anorexia'.º' , fiebre 

flu'ctuante1
•·•·"·••·

70
·.,.

1
, perdida de peso11

·•·
1
•·•'

0
"

1
, fatiaabilidad 1

••
1
, 

mial~ias en areas escapulares y pelvicas11
•·"·••

1
, artralaias 

migratorias••·••· .. ·••·••• , fenómeno de raynaud. linfadenopatias 

transitorias, ~splenomeaalia, ausencia de pulsos perifericoa etc. 

La fiebre fue el dato clinico más constante en el reporte 

oriainal 111
, presente por lo reRular en fases de vaaculitiS•·e.1

• 

la perdida· de peso precede a la fase vaaculitica con reportes de 

hasta 28ki"'. 

En la serie de Lanhan1
'

1
, las mialgias se describen en un ~1% v 

las artralgias/artritia en un 51%. En la literatura, dos casos 
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de ChurJt-Strauss cursan con Artritis reumatoide' .. 1• 

La esplenomeaalia, por infiltración eosinofilica y la 

linfadenopatia transitoria son descritas ocasionalmenté~'. 

En fase vasculitica algunos pacientes llegan a presentar 

atenuación 6 ausencia de.pulsos periféricos, que 1e restablecen 

con la terapia esteroidea1 
.. :••

1
• 

Hay asociaciones peco frecuentes de Chur•-strausa con arteritis 

de temporal (tres caaoa en la literatura) 1
•"·

11
•

1 
• Cirrosis biliar 

primaria, arteritis del temporal, Churg-Strauss y policondritis 

se describió en un mismo i>aciente1
•

7
•

11
". 

PITOLOGII 

Como se comentó en otros apartados,la aranulomatosis aleraica , 

tiene 3 lesiones histológicas distintivas 1
•·•·••·•·••

1
: Vasculitis 

necrotizante de tipo fibrinoide de pequeffas arterias Y venas. 

•ranulomas extravasculares rodeados de otro tipo de células 

leosin6filos, celulas 

tisular eosinófila. 

plasmáticas, linfocitos), infiltración 

La lesión vascular aauda es de tipo fibrinoide y seamentaria, con 

infiltración de leucocitos de _predominio eosin6filos en la pared 
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de los vasos(fotografia 21> y espacios perivasculares,pudiendo 

ocurrir en esta fase la formación de aneurismas ó trombos,.,,: con 

la resolución se observan cambios crónicos de proliferación 

endotelial, estrechamiento del lumen y fibrosis reparativa del 

vaso. 

Los granulomas extravasculares, tienen dimensiones de lmn 6 mas, 

se encuentran cercanos a pequefias arterias y venulas y se 

componen de: Core eosinofilico rodeado de macr6faKO• y células 

gigantes. El predominio de eosinofilos en fases tempranas , •• , y 

de macrófagos y células RÍRantes en estadios tardios,son utiles 

para valorar cronicidad. 

El Rranuloma. no es patoanomónico de Churg-Strauss y suele "curar" 

esp'ontaneamente 6 después de la terar:ieutica " 11
, pudiendo 

coexistir las diferentes lesiones en un mismo paciente. 

Chura, expone que el inicio de la lesión vascular se encuentra en 

el endotelio 1
•

11
• estando la lesión incipiente caracterizada . por 

edema del vaso especialmente a nivel de intima, con depósito 

progresivo a este nive~ de estructuras fibrinoides (fibrina y 

componentes séricos) y mayor afluencia de eosinófilos, con 

destrucción de la capa media y formación del típico granuloma. 

En la s~rie de la Clinica Mavo 1
•

1
, los hallazgos histológicos 

fueron: 73% de gTanulomas necrotizantes extravasculares. 100% de 
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vasculitis necrotizante de pequeños vasos. 100% de infiltración 

tisulareosinófila, ~0% de necrosis fibrinoide en pared de vasos. 

La biopsia pulmonar muestra datos en relación a asma 

bronquial, .. ,, infiltración del parenquima pulmonar y alveolar oor 

eosinófilos'1•·•u, arteritis y Jitranulomas '" 1
• En pacientes con 

derrame pleural suele encontrarse infiltración eosinofilica de la 

pleura, vasculitis necrotizante subpleural y pleuritis 

adhesiva••·•••. 

Los rasaos 

evolución 

cardiovasculares dependen de la presentación y 

clinica'"': Pericarditis fibrinosa aguda y fibrosis 

pericardica, Rranulomas miocardicos extravasculares, infiltración 

eosinofila del miocardio, trombosis endomiocardica. vasculitis 

coronaria etc. 

El aparato gastrointestinal, evidencia vasculitis de vasos de 

estómago e intestino delgado con areas de infarto, perforación 6 

ulceración1
••

1
• Es común encontrar granulomas diseminados. 

Se refirió que la glomerulonefritis focal y segmentaría es la 

lesión oredominante hasta en un e 5%1
"

1
• 

En piel v tejido celular subcutaneo. la lesión granuloma.tosa se 

encuentra en un 50% de las biopsias tomadas"", con in fil tracióra 

tisular eosinofila presente''u. 



DATOS DE LllBORATORIO 

Los datos de laboratorio son inespecifico!I•"': 

Leucocitosis 1 1•·••·"·"·'•·••·"º', hipereosinofiliá."·••·•1
·•·•• .... .,.

1 
• 

incrementt> de inmuno~lobulina g1,10,irs,1••••••'•'"•. anemia 

proaresiva'1
·••·••·••·••

1 incremento de la velosidad de sedimentación 

factor reumatoide ¡iositivo 1
'

11
, hematuria 

microscopica 11
•· .. 

1
• 

Shimamoto en una serie de cuatro pacientes refiere como datos 

constantes: Eosinofilia en el 100%, incremento de VSG en 98%, 

elevaci6n de I~E en 93% v factor rewnatoide 

7991.:" .. 1 • Lanhan 1
•

1 muestra 100% incremento de IaE. 

posit:ivo en el 

Como recalcamos en etiopatogenia, al~unos pacientes presentan 

comolejos itununes circulantes190
'''

1 
V anticuerpos 

anticitoPla!ima.( lNCA-p l 1''º''º''"·•H•, 

EL aspirado de medula osea.se muestra celularidad aumentada a 

expensas de eosinofilos ~in datos de atipias celularesº'·•11
• 

La anemia progTesiva y la velocidad de sedimentación iz.lobular son 

indicativos fidedi~ncs de actividad. 
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DIAOllOSTICO 

Corresponde a una enfermedad sistémica, 

enumeran los criterios de clasificación 

en el 

y en el 

apartado 1 se 

apartado S las 

manifestaciones clinicas presentadas. Ante la duda diaanostica 

,por casos atipicos. presentaciones poco habituales, la 

confirmaci6n histológica es requerida( piel,riñon,nervio 

perif6rico) . 

DJAGROSTICO DIFDJ!llCIAL 

El·diagn6stico diferencial debe hacerse con el resto de las 

vasculitis sistémicas: Poliarteritis nodosa, ~ranulomatosis de 

Weaener, vasculitis oor hipersensibilidad, purpura de Henoch-

Schonlein, 

Takavasu11
•

1
• 

arteritis de 

La diferencia 

ce lulas gigantes, arteritis 

básica entre esta vasculitis v 

de 

las 

anotadas, reside en la hipereosinofilia, antecedente regular de 

asma y cambios histológicos de infiltración eosinofililica de 

venas y art@'rias de pequefto tamaño' .. 1 • 

En poliarteritis la eosinofilia y el asma no son habituales(~%), 

afecta vasos de tamaño intermedio y pequeño con infrecuente daño 

pulmonar v de vasos cerebrales: histológicamente presenta lesión 

necrotizante de infiltración mixta y granulomas excepcionales. Un 
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caracter distintivo de poliarteri tis es la fre·:=uente formación de 

microanneurismas en vasculatura renal, hepática y visceral 11
•·••

1
• 

We~ener involucra usualmente pequeñas arterias y venas, con 

preferencia Por tracto respiratorio superior e inferior. mavor 

afección renal, con vasculitis granulomatoaa 

necrotizante 11
•·

1
•·-·

1
"

1
• 

En la vasculitis de hipersensibilidad existe el antecedente 

exposición a un antigeno entre una semana a 10 dias previos, con 

af ecci6n dermica predominante en diferentes estadios de 

evolución 119
•

1
•·"

1
, afecta arteriolas v venulas. histologicamente 

con vasculitis leucocitoclastica ó linfocitica con numero 

variable de eosinofilos y ocasionalmente de Rranulomas. 

La purpura de Henoch. se distingue 

v adultos jovenes, precedida 

por ser una afección de niños 

por infecciones de vías 

respiratorias altas 11
•·

1
•·"• .. 

1
• Involucra arteri-olas v venulas, y 

muchas veces pequeñas arterias y venas. La afección clinica 

predomina en piel, aparato gastrointestinal, riñón y sinoviales. 

La lesión histolo~ica ~s de vasculitis leucocitoclástica con 

infiltrado inflamatorio mixto. Se encuentran deoositos de lgA en 

tejidos afectados. 

La arteritis de células Riaante~. vlTtualmente es oadecimiento de 

personas mayo-res de 50 años"•· 1
'"·"·••• ouede complicarse con 



ce~ue~a súbita y se asocia a oolimialgia reumática. Comprende 

todo tipo de vasos. con predominio de arteria temporal; 

hist6logicamente con vasculitis ~ranuloma.tosa con numero 

variable de celulas gigantes. Excelente respuesta a dosis bajaa 

de esteroides. 

La arteritis de Takayasu, es frecuente en mujeres jovenes de raza 

orienta, v es causa frecuente de hipertensión renovascular en 

adolescentes. Arterias de mediano v gran tamafio son afectadas, 

con predilección ~ar aorta, arcos de bifurcaci6n, arteria 

pulmonar y otros arcos mayores (coronario, renal, visceral). La 

lesion vascular es aranulomatosa con pocas células gi&antes en 

fase activa y fibrosis-esclerosis en estadios crónicos. Preeenta 

aneurismas en un 20% que pueden ser segmentarios, y complicarse 

con ruptura 6 disección. Pobre respuesta a esteroidesº1
•

1
•'. 

La vasculitis granuloma.tosa pulmonar debe distinguirse de otras 

entidades: We~enert sarcoidosis, ~ranuloma.tosís broncocéntrica, 

~ranulomatosis linfomatoíde, linfoma de células ~randes con 

angioinvasión, angeitis y granulomatosís linfocitica benigna1 
.. ' .. 

La infiltraci6n 

necesario el 

pulmonar en 

diagnóstico 

presencia 

diferencial 

de eosinofilia, hac• 

con: Asper~ilosi1 

b~oncopulmonar, neumonia eosinofilica crónica. reacción aguda a 

nitrofurantoina, eosinofilia tropical, infectación ~or parasitos, 

sind:comes hioereosinofilico idi:opaticd"'• 1 
• 
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Otras causas de eosinofilia a descartar: Penfigoide, enfermedad 

de Well 1 s, carcinoma pulmonar e intestino, leucemia de células T, 

linfadenopatia anaioinmunoblástica. leucemia eosinofilica11•
1

• 

CURSO CLINICO 

El curso 

fatal111
•

1
• 

clinico es variable (de indolente a vasculitis 

Con mane:io temprano, desenlace es favorable' 111 
• con 

sobrevidá.s reportadas a 5 aftos de 87%'"'. contra aobrevidas sin 

tratamiento de Un número pequefio de pacientes 

presentan recurrencias con peor pronóstico.Lil...3..2..l. 

COllPLICACIOllES 

Muerte súbita 

endomiocárdica1
""', 

por vasculitis 

valvulopatia uii. 

coronaria1
••-.. 

1
, fibrosis 

pericarditis constrictiva 

cr6nica"•1
, insuficiencia cardiaca refractaria ' 1 ~• 1 , hipertensión 1•

1
, 

Perforación intestinal y peritonitis secundaria•• , hemorragia de 

tubo digestivo, insuficiencia renal ,daño permanente a nervio 

periférlco1
•

1 
, cicatrices atróficas secundarias a resolución de 

nodulos subcutaneos"'', son complicaciones del Chura-Strauss. 

La caus~ de muerte de 15 pacientes en la serie de la Clinica 

Mayo, fueron: Infarto del mio.cardio en pacientes. insuficiencia 

cardiaca en 2, estatus asmatico en 1, septicemia por salmonella 
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en l. ruptura de aneurisma aortico en l. falla renal en 1, 

bronconeumonia en 1, perforaci6n de intestino delgado en 1 y 

causa no determinada en t,. pacientes'•' . 

n&TllllJlllTO 

Los esteroides son las droaas de primera linea1
•·•·

111 
, la dosis 

inicial de prednisona es de 60-lOOm~ diarios, con respuesta en el 

75% de los pacientes como monoterat:iia1
••

1
• Es allregada la 

Ciclofosfarnida en caso de pobre respuesta. Algunos autores de 

primera intención'"', inician prednisona más Ciclofosfamida con 

miras a prevenir mayor dafto a orRanos blanco. Cuando la 

situación clinica es critica ó la situación aRuda severa, se han 

recomendado bolos de Ciclofosfamida de 10mg/k~ y 

metilprednisolona l-2rng/kg, que se repite a intervalos de 1-2 

semanas, agregandose de ser necesario Azatioprina 2,Smg/kg/dia al 

acontecer la remisión y manteniendose esta por 6-12 meses 

mas111"ºº•100 
• Con las asociaciones prednisona-Azatioprina y 

prednisona-Ciclofosfamida, se reportan remisiones prolongadas' 1º' 1
• 

Queda por definir en la terapéutica esteroidea: Dosis óptimas de 

mantenimiento y tiempo de administración, parámetros para 

incremento ó disminución de la dosis Cclinico, laboratorio, 

histiológico >"°"' • Gordon y colaboradores, consideran que la auia 

a seauir en el manejo esteroided'º" , es la normalización de la 
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cuenta.periférica de eosinofilos, ante las evidencias del dafio 

multisistémico condicionado Por hipereosinofili~ 10• 1 • Los efectos 

benéficos de los corticoides en la hiPereosinofilia, parecen 

estar mediados r:>or 110
•

1
: Reducen la adherencia del eosin6filo, 

inhiben la quimiota.xis, facilitan la marginación y favorecen la 

destrucción tisular. 

Otras alternativas terapéuticas, corresponden a altas 

inmunoRlobulinas intravenosas,, .. ,. · Plasmaféresis' .. ' 1 

manejo esteroideo y/6 citotoxico. 

dosis 
1 

conjunta 

de 

.. 

Persiste la controversia de la utilidad de la plasmaféresis en 

Chur~-Straus~•ff• , porque la sobrevida a 7 aftas es igual al 

adicionarse plasmaf eresis que con el tratamiento convencional 

(8J% y 79% respectivamente). 

11.KPOllTE DE Ufll CISO 

Femenina de 60 aftas, sin antecedentes familiares de atopia, con 

exposición a solventes ~ndustriales hace 18 afies por espacio de 

dos afias, fumadora pasiva. Asma.tica desde los 52 aftas, con 

diticil control (30 agudizaciones por afio), que incluso ha 

requerido manejo esteroides. e historia de sinusitis de dos afios 

de evolución (fotografía 22). 
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Inicia en abril de 1993, con perdida de peso !20 k~l. astenia, 

adinamia, y neuropatia distal mixta. Con eosinofilos totales de 

~0050 el 3/5/93. Ingresada al servicio de Medicina Interna el 

15/5/93, por descompensaci6n de neumopatia previa, datos de falla 

ventricular derecha e hipereosinofilia(7~3~ totales), egresandose 

el 2/6/93 compensada en esfera cardiopulmonar con 166~ 

eosinofilos totales. Reingresa por exacervaci6n de neuropati& 

periferica (Clase funcional IIIl y de asma bronquial, el dia 25 

del mismo mes, con 7~~8 eosinofilos totales. Los datos positivos 

de la exploración física muestran: Paciente de edad aparente 

mayor a la cronológica, adelgazada, con palidez de tegumentos 

+++, diametro anteroposterior de torax aumentado, hígado a 3cm 

por debajo del reborde costal, exploración neurológica con 

comP.onente depresivo, fuerza muscular con paraplejia de miembros 

pelvicos-distal, simétrica de predominio en extremidad 

derechal2/5) y 3/5 en izquierda, hipoestesia desde tercio distal 

de MPD y tercio medio de MPI con ausencia de reflejos aquileas. 

Laboratorios: Hemoglobina l~. leucos 7600 con 98% de eosinofilos, 

IgA 199(69-138), IaG 1700 !723-1690), IgM 253 (63-223!, IgE 

189(3-17), dermorreacción para aspergilosis negativa. 

Placa de torax normal, Senos paranasales con dato cronicos de 

sinusitis etmoido maxilar. Electrocardiograma normal. 

Electromiografia con datos de neuropatía severa de miembros 

inferiores, y Biopsia de Sural con extensas areas de 
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diesmelinización con 

Strauss{fotografia 22). 

lesi~n vascular sugerente de Chur~­

Se administró ~Smg de prednisona,con lo 

que mejoran las manifestaciones neuropaticas, e hipereosinofilia. 
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