
INTRODUCCIÓN

La vasculitis de Churg-Strauss es una entidad pato-
lógica poco frecuente pero con una morbimortalidad
elevada. Una de sus manifestaciones más típica es la
enfermedad cardíaca, que es considerada como la cau-
sa más frecuente de muerte en estos pacientes (48%).
Se puede afectar tanto el miocardio como el pericardio
o las arterias coronarias1-4. El diagnóstico precoz y el
tratamiento de estos trastornos cardiológicos es muy
importante puesto que reducen en un 25% el desarro-
llo de insuficiencia cardíaca y en un 12% el de pericar-
ditis. Presentamos el caso de una paciente de 63 años
con síndrome de Churg-Strauss y afectación de mio-
cardio y pericardio.

CASO CLÍNICO

Paciente de 63 años diagnosticada de asma intrínse-
ca corticodependiente desde su juventud, por el que
había requerido múltiples ingresos hospitalarios. In-
gresa en el servicio de cardiología para estudio de una
cardiomegalia. En el hemograma se observaba eosino-
filia (13,5%). En el ecocardiograma trastorácico (figs.
1 y 2) se apreciaba un ventrículo izquierdo no dilatado
con función sistólica nomal, válvula mitral calcifica-
da no estenótica con insuficiencia ligera y derrame
pericárdico con signos de taponamiento cardíaco. Se
practicaron pericardiocentesis y cateterismo cardíaco
derecho e izquierdo y no se evidenciaron signos de
constricción ni de restricción en los registros de pre-
siones cardíacas. El líquido pericárdico extraído era un
exudado con predominio de células polimorfonuclea-
res con citología negativa para malignidad. Los culti-
vos, baciloscopias, Löwenstein y adenosindeaminasa
del líquido, marcadores tumorales, anticuerpos antinu-
cleares y factor reumatoide fueron negativos. La tomo-
grafía axial computarizada y resonancia nuclear mag-
nética torácicas, ecografía abdominal y mamografía
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Presentamos el caso de una mujer de 63 años diag-

nosticada de síndrome de Churg-Strauss que cursó

con taponamiento pericárdico y afectación miocárdi-

ca con insuficiencia cardíaca congestiva.

La angeítis alérgica granulomatosa ( Churg-

Strauss)  se caracteriza por eosinofilia y vasculitis

necrosante sistémica de arterias de pequeño y me-

diano calibre en pacientes con rinitis alérgica o

asma previas. La enfermedad también se asocia con

afectación cardíaca siendo esta responsable de una

alta morbimortalidad. Se revisan la bibliografía y

los recientes avances en el diagnóstico y el trata-

miento de esta enfermedad.

Palabras clave: Pericarditis. Miocarditis. Síndrome de

Churg-Strauss.

CHURG-STRAUSS SYNDROME WITH

PERICARDIAL AND MYOCARDIAL

ENVOLVEMENT

We report the case of a 63-year-old female diag-

nosed with Churg-Strauss syndrome with both pe-

ricardial tamponade and myocardial involvement

with congestive heart failure.

Allergic granulomatosis and angiitis ( Churg-

Strauss syndrome)  is classically characterized by

hypereosinophilia and systemic necrotizing vasculi-

tis of medium and small arteries in patients with

previous allergic rhinitis or bronquial asthma. Sub-

sequently the disease has been shown to be asso-

ciated with cardiac involvement and is responsible

for higher morbidity and mortality. The literature

for Churg-Strauss syndrome of the heart is revie-

wed and recent advances in the clinical manage-

ment of the disease according to appropiate thera-

peutic strategies are recommended.
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realizadas fueron normales. La biopsia de médula ósea
presentaba una celularidad normal con 36% de eosi-
nófilos maduros. Fue dada de alta con el diagnóstico
de derrame pericárdico idiopático. Unos meses más
tarde la paciente ingresa en el servicio de neumología
por reagudización de su proceso bronquial e infiltra-
dos pulmonares, aquejando además dolor y pérdida de
fuerza en pierna derecha. La broncoscopia, broncoas-
pirado y lavado bronquioalveolar realizados descarta-
ron la existencia de patología neoplásica o infecciosa.
En un electromiograma se observó una neuropatía sen-
sitivo-motora axonal distal y asimétrica, y la biopsia
del nervio sural fue informada como infiltrado con
predominio de células mononucleares y fibrosis. Con
la sospecha clínica de síndrome de Churg-Strauss se
inició tratamiento con corticoides. Durante el segui-
miento, en un ecocardiograma de control se observó
una severa disfunción sistólica ventricular izquierda
(fracción de eyección del 27%), sin alteraciones seg-
mentarias de la contractilidad, sin dilatación de cavi-

dades auriculares o ventriculares ni derrame pericárdi-
co y una válvula mitral calcificada con insuficiencia
moderada, por lo que fue nuevamente hospitalizada.
Durante el ingreso la paciente sufrió un importante de-
terioro hemodinámico que precisó fármacos inotrópi-
cos, así como una moderada afectación de la función
renal. Ante la sospecha de afectación cardíaca severa
secundaria a la vasculitis se inició tratamiento con bo-
los de corticoides y posteriormente ciclofosfamida. La
enferma mejoró clínica y hemodinámicamente pudien-
do retirarse los inotrópicos, normalizándose la función
renal y pudo ser dada de alta. En los ecocardiogramas
y ventriculografías isotópicas de control apenas se ob-
servó mejoría de la función contráctil del ventrículo, si
bien la paciente permaneció asintomática durante el
seguimiento.

DISCUSIÓN

El síndrome de Churg-Strauss está incluido entre las
vasculitis sistémicas. La incidencia de esta enferme-
dad es difícil de estimar dada su baja frecuencia y, a
excepción alguna serie aislada, la mayor parte de la
bibliografía está constituida por casos aislados. Cons-
tituye el 2% de todas las vasculitis en el Registro de
Estudio de las Vasculitis que sirvió de base al Sub-
comité de Clasificación de Vasculitis del American
College of Rheumatology. Es un proceso de naturaleza
alérgica que afecta predominantemente a varones (re-
lación 1,5:1) en la cuarta década con antecedentes de
atopia, rinitis y sinusitis recidivante, siendo el asma el
elemento cardinal y eosinofilia periférica. Tras una
larga evolución hasta de 30 años comienzan las mani-
festaciones sistémicas. Las complicaciones más im-
portantes de este proceso aparecen en el pulmón, cora-
zón y nervios periféricos; el riñón también se ve
afectado pero al contrario que en otras vasculitis en ra-
ras ocasiones conduce a fallo renal grave. Los criterios
considerados diagnósticos por el American College of
Rheumatology son los siguientes: asma, eosinofilia
periférica (> 1,5 ́ 109/l), historia de alergia, mono o
polineuropatía, infiltrados pulmonares evanescentes,
anormalidades en los senos paranasales y hallazgos
anatomopatológicos típicos. La existencia de 4 o más
de estos hallazgos diagnostica la enfermedad con una
sensibilidad del 95% y una especificidad del 99,2%.
Los hallazgos típicos en la anatomía patológica son la
afectación de arterias y venas de pequeño y medio ca-
libre, arteriolas y vénulas, con infiltrado intramural de
linfocitos, células plasmáticas y gigantes multinuclea-
das y eosinófilos extravasculares, granulomas vascu-
lares y extravasculares y necrosis fibrinoide con un
grado variable de fibrosis en las lesiones más evolu-
cionadas. La enfermedad cardíaca está presente en el
50-60% y es la responsable de la muerte de estos pa-
cientes en el 48% de los casos. Se puede manifestar
como pericarditis aguda que puede evolucionar a peri-
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Figs. 1 y 2. Ecocardiograma transtorácico, proyecciones paraes-
ternal eje largo y corto en las que se observa derrame pericárdico
(DP) severo.



carditis constrictiva, con derrame pericárdico e incluso
con compromiso hemodinámico1-3. La afectación mio-
cárdica puede ser en forma de miocarditis aguda, dila-
tación y fallo cardíaco congestivo y miocardiopatía
restrictiva1,2,5-7. La arteritis coronaria4 puede tener
cualquiera de las manifestaciones de cardiopatía isqué-
mica y finalmente, se ha descrito la afectación de la
válvula mitral con insuficiencia de la misma, a veces
severa y que precisa recambio valvular, siendo al pare-
cer el mecanismo implicado la fibrosis2. La evolución
de la afectación miocárdica, determinada por biopsia
endomiocárdica se manifiesta en tres fases: a) aguda
con infiltración por neutrófilos y eosinófilos con for-
mación de granulomas; b) subaguda con fibrosis in-
tersticial, y c) crónica con fibrosis intensa y adelgaza-
niento y dilatación de la pared ventricular con
formación de trombos murales; la gammagrafía con
anticuerpos antimiosina marcados con 111In con una
actividad acumulada corazón/pulmón de 30 a las 48 h
es muy indicativa de afectación miocárdica. La afecta-
ción miocárdica puede ser focal. La aparición de cual-
quier sintomatología cardiológica es indicativa de ini-
cio de un tratamiento rápido y agresivo que reduce en
un 25% el desarrollo de insuficiencia cardíaca. Aun-
que los corticoides e inmunosupresores son efectivos7,
principalmente en la fase inicial, en ocasiones la afec-
tación cardíaca con dilatación y reducción de la con-
tractilidad progresa a pesar del tratamiento5. Se han es-
tablecido 5 criterios para determinar el pronóstico de
esta enfermedad: creatinina > 1,5 mg/dl, afectación
gastrointestinal, cardíaca, del sistema nervioso y pro-
teinuria > 1g/día; sin niguno de estos parámetros la
mortalidad a los 5 años es del 5-11%, con 1 factor del
25,9% y con más de dos del 45,9%6. El tratamiento se
suele iniciar con bolos de 1 g de corticoides/día/3 días
y ciclofosfamida (10 mg/kg/7-14 días para continuar
con 0,6 g/m2/mes. Si la respuesta es completa a los 6-
12 meses se puede cambiar a tratamiento de manteni-
miento con azatioprina 2 mg/kg/día y si la respuesta es
parcial se continuará con ciclofosfamida 500 mg/mes.
Los regímenes con ciclofosfamida oral se han demos-
trado igual de eficaces pero son más tóxicos8. La sus-
pensión del tratamiento se asocia a recidiva de la
enfermedad. En el trasplante cardíaco, si bien inicial-
mente el pronóstico es bueno, se pueden producir reci-
divas. La plasmaféresis, inmunoglobulinas y anticuer-
pos monoclononales no parecen aportar ventajas sobre
el tratamiento con corticoides e inmunosupresores.

Nuestra paciente cumplía los criterios exigidos por
el American College of Rheumatology para el diag-
nóstico de síndrome de Churg-Strauss: asma, eosinofi-
lia, infiltrados pulmonares, neuropatía y afectación

cardíaca. Esta última fue compleja, ya que al principio
se manifestó como derrame pericárdico con tapona-
miento cardíaco y, posteriormente, con afectación
miocárdica con disfunción severa del ventrículo iz-
quierdo. La disfunción renal ligera pudo estar relacio-
nada con el cuadro de bajo gasto cardíaco o con afec-
tación renal en el contexto de la enfermedad. No
pudimos obtener una muestra suficiente de tejido en la
biopsia endomiocárdica para confirmar los hallazgos
anatomopatológicos típicos; no obstante, la ausencia
de otras causas que justificasen la disfunción ventricu-
lar, junto con la mejoría clínica obtenida con el trata-
miento con corticoides e inmunosupresores, sugieren
que la afectación cardíaca podría deberse a la vasculi-
tis sistémica. Por otra parte, si bien la especificidad de
una biopsia positiva es del 95%, su sensibilidad sólo
es del 40%. La insuficiencia mitral nos inclinamos a
pensar que no estaba relacionada con el proceso sisté-
mico sino con la importante calcificación de la valva
mural.

En conclusión, el síndrome de Churg-Strauss es una
entidad poco frecuente, con una morbimortalidad car-
díaca alta que precisa de un diagnóstico precoz y de un
tratamiento agresivo para evitar la evolución a esta-
dios fibróticos irreversibles.
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