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Presentamos el caso de una mujer de 63 anos diag-
nosticada de sindrome de Churg-Strauss que cursé
con taponamiento pericardico y afectacion miocardi-
ca con insuficiencia cardiaca congestiva.

La angeitis alérgica granulomatosa (Churg-
Strauss) se caracteriza por eosinofilia y vasculitis
necrosante sistémica de arterias de pequeiio y me-
diano calibre en pacientes con rinitis alérgica o
asma previas. La enfermedad también se asocia con
afectacion cardiaca siendo esta responsable de una
alta morbimortalidad. Se revisan la bibliografia y
los recientes avances en el diagnéstico y el trata-

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

miento de esta enfermedad. 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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CASO CLINICO

La vasculitis de Churg-Strauss es una entidad pato- Paciente de 63 afios diagnosticada de asma intrinse-
I6gica poco frecuente pero con una morbimortalidacca corticodependiente desde su juventud, por el que
elevada. Una de sus manifestaciones mas tipica es tabia requerido mdltiples ingresos hospitalarios. In-
enfermedad cardiaca, que es considerada como la cagresa en el servicio de cardiologia para estudio de una
sa mas frecuente de muerte en estos pacientes (48%gardiomegalia. En el hemograma se observaba eosino-
Se puede afectar tanto el miocardio como el pericardifilia (13,5%). En el ecocardiograma trastoracitigs(

o las arterias coronarigs El diagnostico precoz y el 1y 2) se apreciaba un ventriculo izquierdo no dilatado
tratamiento de estos trastornos cardioldégicos es mugon funcion sistolica nomal, valvula mitral calcifica-
importante puesto que reducen en un 25% el desarrola no estendtica con insuficiencia ligera y derrame
llo de insuficiencia cardiaca y en un 12% el de pericarpericardico con signos de taponamiento cardiaco. Se
ditis. Presentamos el caso de una paciente de 63 afjosacticaron pericardiocentesis y cateterismo cardiaco
con sindrome de Churg-Strauss y afectacién de miaderecho e izquierdo y no se evidenciaron signos de
cardio y pericardio. constriccion ni de restriccion en los registros de pre-
siones cardiacas. El liquido pericardico extraido era un
exudado con predominio de células polimorfonuclea-
res con citologia negativa para malignidad. Los culti-
vos, baciloscopias, Léwenstein y adenosindeaminasa
del liquido, marcadores tumorales, anticuerpos antinu-
cleares y factor reumatoide fueron negativos. La tomo-
grafia axial computarizada y resonancia nuclear mag-
nética toracicas, ecografia abdominal y mamografia
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dades auriculares o ventriculares ni derrame pericardi-
co y una valvula mitral calcificada con insuficiencia
moderada, por lo que fue nuevamente hospitalizada.
Durante el ingreso la paciente sufrié un importante de-
terioro hemodinamico que precisd farmacos inotrépi-
cos, asi como una moderada afectacion de la funcion
renal.Ante la sospecha de afectacion cardiaca severa
secundaria a la vasculitis se inici6 tratamiento con bo-
los de corticoides y posteriormente ciclofosfamida. La
enferma mejoré clinica y hemodinadmicamente pudien-
do retirarse los inotropicos, normalizandose la funcion
renal y pudo ser dada de alta. En los ecocardiogramas
y ventriculografias isotopicas de control apenas se ob-
servo mejoria de la funcion contractil del ventriculo, si
bien la paciente permanecié asintomatica durante el
seguimiento.

DISCUSION

El sindrome de Churg-Strauss esta incluido entre las
vasculitis sistémicas. La incidencia de esta enferme-
dad es dificil de estimar dada su baja frecuencia y, a
excepcion alguna serie aislada, la mayor parte de la
bibliografia estd constituida por casos aislados. Cons-
tituye el 2% de todas las vasculitis en el Registro de
Estudio de las Vasculitis que sirvido de base al Sub-
comité de Clasificacion de Vasculitis del American
College of Rheumatology. Es un proceso de naturaleza
alémgica que afecta predominantemente a varones (re-
lacion 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
Figs. 1 y 2. Ecocardiograma transtoracico, proyecciones paraes-larga evolucion hasta de 30 afios comienzan las mani-
ternal eje largo y corto en las que se observa derrame pericardicofestaciones sistémicas. Las complicaciones mas im-
(DP) severo. portantes de este proceso aparecen en el pulmoén, cora-

z6n y nervios periféricos; el rifiébn también se ve

afectado pero al contrario que en otras vasculitis en ra-
realizadas fueron normales. La biopsia de médula 6seas ocasiones conduce a fallo renal grave. Los criterios
presentaba una celularidad normal con 36% de eosconsiderados diagndsticos por el American College of
noéfilos maduros. Fue dada de alta con el diagnésticRheumatology son los siguientes: asma, eosinofilia
de derrame pericardico idiopatico. Unos meses mageriférica (> 1,5x 10%1), historia de alergia, mono o
tarde la paciente ingresa en el servicio de neumologipolineuropatia, infiltrados pulmonares evanescentes,
por reagudizacion de su proceso bronquial e infiltraanormalidades en los senos paranasales y hallazgos
dos pulmonares, aquejando ademas dolor y pérdida damatomopatoldgicos tipicos. La existencia de 4 0 mas
fuerza en pierna derecha. La broncoscopia, broncoasle estos hallazgos diagnostica la enfermedad con una
pirado y lavado bronquioalveolar realizados descartasensibilidad del 95% y una especificidad del 99,2%.
ron la existencia de patologia neoplasica o infecciosd.os hallazgos tipicos en la anatomia patologica son la
En un electromiograma se observé una neuropatia seafectacion de arterias y venas de pequefio y medio ca-
sitivo-motora axonal distal y asimétrica, y la biopsialibre, arteriolas y vénulas, con infiltrado intramural de
del nervio sural fue informada como infiltrado con linfocitos, células plasmaticas y gigantes multinuclea-
predominio de células mononucleares y fibrosis. Cordas y eosinofilos extravasculares, granulomas vascu-
la sospecha clinica de sindrome de Churg-Strauss &&res y extravasculares y necrosis fibrinoide con un
inicio tratamiento con corticoides. Durante el segui-grado variable de fibrosis en las lesiones mas evolu-
miento, en un ecocardiograma de control se observéionadas. La enfermedad cardiaca esta presente en el
una severa disfuncién sistélica ventricular izquierda50-60% Yy es la responsable de la muerte de estos pa-
(fraccién de eyeccion del 27%), sin alteraciones segeientes en el 48% de los casos. Se puede manifestar
mentarias de la contractilidad, sin dilatacion de cavicomo pericarditis aguda que puede evolucionar a peri-
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carditis constrictiva, con derrame pericardico e inclusaardiaca. Esta ultima fue compleja, ya que al principio
con compromiso hemodinamico La afectacion mio- se manifest6 como derrame pericardico con tapona-
cardica puede ser en forma de miocarditis aguda, dilaniento cardiaco y, posteriormente, con afectacion
tacion y fallo cardiaco congestivo y miocardiopatiamiocardica con disfuncion severa del ventriculo iz-
restrictiva®>®>’. La arteritis coronarfa puede tener quierdo. La disfuncion renal ligera pudo estar relacio-
cualquiera de las manifestaciones de cardiopatia isquéada con el cuadro de bajo gasto cardiaco o con afec-
mica y finalmente, se ha descrito la afectacién de ldaacion renal en el contexto de la enfermedad. No
valvula mitral con insuficiencia de la misma, a vecespudimos obtener una muestra suficiente de tejido en la
severa y que precisa recambio valvular, siendo al pardiopsia endomiocérdica para confirmar los hallazgos
cer el mecanismo implicado la fibrosita evolucion  anatomopatoldgicos tipicos; no obstante, la ausencia
de la afectacion miocardica, determinada por biopsiae otras causas que justificasen la disfuncion ventricu-
endomiocardica se manifiesta en tres faa¢siguda lar, junto con la mejoria clinica obtenida con el trata-
con infiltracion por neutrofilos y eosindéfilos con for- miento con corticoides e inmunosupresores, sugieren
macién de granulomads) subaguda con fibrosis in- que la afectacion cardiaca podria deberse a la vasculi-
tersticial, yc) crénica con fibrosis intensa y adelgaza-tis sistémica. Por otra parte, si bien la especificidad de
niento y dilatacion de la pared ventricular conuna biopsia positiva es del 95%, su sensibilidad sélo
formacion de trombos murales; la gammagrafia cores del 40%. La insuficiencia mitral nos inclinamos a
anticuerpos antimiosina marcados ¢éin con una pensar que no estaba relacionada con el proceso sisté-
actividad acumulada corazén/pulmoén de 30 a las 48 ico sino con la importante calcificacion de la valva
es muy indicativa de afectacién miocardica. La afectamural.
cién miocardica puede ser focal. La aparicion de cual- En conclusion, el sindrome de Churg-Strauss es una
quier sintomatologia cardioldgica es indicativa de ini-entidad poco frecuente, con una morbimortalidad car-
cio de un tratamiento rapido y agresivo que reduce ediaca alta que precisa de un diagndstico precoz y de un
un 25% el desarrollo de insuficiencia cardiaca. Aun{ratamiento agresivo para evitar la evolucion a esta-
que los corticoides e inmunosupresores son efeétivosdios fibréticos irreversibles.
principalmente en la fase inicial, en ocasiones la afec-
tacion cardiaca con dilatacion y reduccion de la con-
tractilidad progresa a pesar del tratamierse han es-
tablecido 5 criterios para determinar el pronéstico dey g ,0GrAFIA
esta enfermedad: creatinina > 1,5 mg/dl, afectacion
e e e i Svass o, Fovt o oot o o e
teinuria > 1g/dia; sin niguno de estos parametros la ?eratureQAm Hean% To90; 120:%96_999.
mortalidad a los 5 afios es del 5-11%, con ,1 factor de'z. Morgan JM, Raposo L, Gibson DG. Cardiac involvement in
25,9% y con mas de dos del 459%l tratamiento se Churg-Strauss syndrome shown by echocardiography. Br Heart J
suele iniciar con bolos de 1 g de corticoides/dia/3 dias 1989; 62: 462-464.
y ciclofosfamida (10 mg/kg/7—14 dias para continuar 3- Sharma A, De_ Vare_nnes B, Snidelfman AD Churg-_Stral_Jss syn-
con 0,6 g/rﬂmes. Sila respuesta es completa a los 6- drome presentlng with m.ar.ked eosinophilia and pericardial effu-
) . . sion. Can J Cardiol 1993; 9: 329-330.
12 meses se puede cambiar a tratamiento de mantenh’. Hellemans S, Dens J, Knockaert D. Coronary involvement in the
miento con azatioprina 2 mg/kg/dia y si la respuesta es Churg-Strauss syndrome. Heart 1997; 77: 576-578.
parcial se continuara con ciclofosfamida 500 mg/mes.5. Terasaki F, Hayashi T, Hirota Y, Okabe M, Suwa M, Deguchi H
Los regimenes con ciclofosfamida oral se han demos- etal Ev_o_lut_ion to dilated cardiomiopathy from acute eosinophilic
. . . Py pancarditis in Churg-Strauss syndrome. Heart Vessels 1997; 12:

trado igual de eficaces pero son mas téxicoa sus- 43-48.
pension del tratamiento se asocia a recidiva de lag. Guillevin L, Lhote F, Gayraud M, Cohen P, Jarrousse B, Lortho-
enfermedad. En el trasplante cardiaco, si bien inicial- lary O et al. Prosnostic factors in polyarteritis nodosa and Churg-
mente el prondstico es bueno, se pueden producir reci- SB”"JI‘:;Z fg’)”fg%g‘_e% 5A- f;oggemive study in 342 patients. Medicine
divas. La plasmaféresis, inmunoglobulinas y a.ntlcuer_ 7. '(I'aiahashi N, Ho‘rita .M, Tat:;:ukawa M, Maeda T, Seike M, Saika-
pos monoclononales no parecen aportar ventajas Sobre y, T et al. Allergic granulomatosis with severe cardiac disease: a
el tratamiento con corticoides e inmunosupresores. case in wich cardiac function was extremely improved by long-

Nuestra paciente cumplia los criterios exigidos por term steroid therapy. Intern Med 1992; 31: 534-539. _
el American College of Rheumatology para el diag- 8. Gayraud M, Guillevin L, Cohen P, Lhote F, Cacoub P, Deblois P

P p . - . et al. Treatment of god-prognosis polyarteritis nodosa and Churg-
r_‘OSt!CO_ de sindrome de Churg'Straus§' asma, e03|_r10f|- Strauss syndrome: comparison of steroids and oral pulse cyclo-
lia, infiltrados pulmonares, neuropatia y afectacion fosfamide in 25 patients. French Cooperative Study Group for

vasculitides. Br J Rheumatol 1997; 36: 1.290-1.297.
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