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RESUMEN

Se preserta el caso de un hombre de 39 afios con antecedentes de asma bronguial de 7 afos de evolucicn, en
quien la presencia radiolégica de infiltrados pulmonares bilaterales, permitic efectuar el diagndstico histologico de
una granulomatosis alérgica de Churg-Strauss. Con el tratamiento con metilprednisona se observe una remision total
desde el punto de vista clinico v radiclégico. Se destacan como hechos de interés la marcada hipergammaglobuline-
mia E y los elevados titulos de factor reumatoide, que fueron disminuyendo, hasta observarse una negativizacion del
mismo, coincidiendo con la remision completa de la afeccion. Se analiza implicancia.de la significacion patogénica
de estos hechos.

SUMMARY

A 39 year-old man with a biopsy-proved diagnosis of Churg-Strauss granuloma is presented. Patient had
pulmonary compromise, with no other systemic involvement, and a striking hypergammaglobulinemia E. Serum
rheumatoid factor was initially positive in high title but became negative six months later when a remission of his
disease was ohserved.

INTRODUCCION Su enfermedad comenz© 3 meses antes de su
internacion con fiebre, vomitos, hiporexia, pérdida de
El término angeitis granulormatosa v alérgica fue  peso y exacerbacion de su asma bronguial; esto, unido
primeramente usado por Churg y Strauss en 1951 para  a la presencia radioltgica de infiltrados pulmonares
definir un sindrome caracterizado por asma, fiehre, hi-  bilaterales, se interpretd como tuberculosis pulmenar,
perosinofilia y vasculitis multisistémica, como una enti-  por o que comenzo a ser tratado durante 3 meses con
dad diferente de la poliarteritis modosa. V' Clinicamente  triple droga (rifampicina, etambutol e isoniacida). Ante
se caracteriza v diferencia de aquella por la frecuencia [ persistencia de su signosintomatologia es derivado a
del compromiso de los vasos pulmonares, la vasculitisde  este Hospital. Registra como antecedentes: asma bron-
vasos de diversos tipos v calibres (materias y venas), la  quial diagnosticada hace 7 anos; tratada con esteroides
formacién de granulomas intra y extravasculares y la  hasta hace 3 meses. Rinitis alérgica desde los 15 afios y
presencia de infiltrados tisulares eosinéfilos.””! un hermano con igual diagndstico.

El objetivo del presente trabajo es comunicar un El examen fisico muestra: paciente adelgazado,
caso de angeitis de Churg-Strauss clasico, ya que éstaes  afebril, frecuencia respiratoria de 18 por minuto, con
una entidad rara y en la cual tuvimos oportunidad de  roncus vy sibilancias diseminados, rales crepitantes y
efectuar un seguimiento, correlacionando los aspectos  subcrepitantes bibasales. Resto del examen semiokgi-
clinicos, radiologicos v de faboratorio. Especial énfasis  camente normal. Estos signos desaparecen sin mediar
s pone en la descripcion de las modificaciones de los | tratamiento en 2 dias.
titulos del factor reumatoide (FR) en la evolucion vy la
presencia Fde hlpergammaglobulinemia E Se ef_ec‘tuaré matocrito 34 %: eritrosedimentacion 80 mm. en la pri-
una revision de la literatura con pamcglar de_ztemm-.er.\go mera hora; leucocitos 12.000 por mm?® E: 40% {4.800
en o relativo a la presencia vy posible significacion por mm?®); B: 2%; SN: 40%; L: 16%; M: 2%; frotis:
patogénica de la hipergammaglobulinemia E y FR. glébulos ;ojos con moderada microcitosis en parte hi-

pocrémica. Plaguetas; moderado aumento. Neutrdfi-
CASO CLINICO los: normales. Alblmina sérica: 3,80 g %: gammaglo-
bulina sérica: 2,40 g. %-(VN 0,75-1,45 g %), donde =

T. M., 19 afos, hombre. Paciente derivado de  observan varias bandas oligoclonales; dosaje de Ig E
General Alvear, Mendoza, para estudio de infiltrados  total, par radioinmuncensayo: 1241 Ul/m! (VN hasta 20
pulmonares. Ul/ml); factor reumatoideo por el test del [dtex: 1:2560;

Los examenes complementarios muestran: he-
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SCAT: 1:256; proteina C reactiva: ++++; dosaje de
complemento sérico total: 85 CH50/ml (VN 70 - 158
CH50/mi); células LE: negativas; crioglobulinas: nega-
tivas. Puncién de médula Gsea: muestra hiperplasia leu-
cobiistica, especialmente de la serie eosindfila. Test
cutineos para polenes y polvo de casa: positivos. Test
cutaneos para antigenos bacterianos y hongos aneméfi-
los: negativos. Test de inmunodifusién en gel-agar para
aspergiius: negativo. Parasitologico seriado de materia
fecal: negativo. PPD: negativa. Radiografia de torax
muestra infiltrados pulmonares bilaterales, migratrices y
fugaces, en I6bulos superiores e inferiores, que apare-
cen y desaparecen espontdneamente en & término de
dias (figura 1, 2, 3). Broncoscopia normal. Cultivo de
esputo para gérmenes comunes, BAAR y micologico:
negativos. En el material de favado bronguioatveolar no

se encontraron eosindfilos. En la espirometria se ob-

tiene: capacidad vital (CV): 4.400 ml. (100%); volumen
espiratorio forzade en e primer segundo (V.EF.1):

3.250 ml. (92%); _\{-%;\71-, : 79%;flujomaximomedio
espiratoric (F.M.M.EL): 224 {t./min, (81 %). La biopsia de
pulmén, efectuada a cielo abierto, muestra microsaspi-
camente lesiones granulometosas, vasculares y extra-
vascuiares, con necrosis fibrinoide, presencia de eosi-

néfilos, histiocitos y células de tipo Langhans y de
cuerpo extrafo.

Con el diagndstico de granulomatosis alérgica se
inicié tratamiento con metilprednisona 60 mg/dia.

La evolucidn radioldgica demostrd eliminacidn
de los infiltrados pulmonares (figura 4). Se mantuvo
asintomatico; la cuenta de eosindfilos bajé a cero; el

Figura 1: Radiografia de térax con infiltraciones a predominio
intersticial en tode € pulmon izquierdo y lébulo superior e
inferior derecho.
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Figura 2: Radiografia de torax que muestra desaparicion es
pontdnea de los infiltrados pulmonares.

Figura 3: Radiografia de torax con reaparicion de infiltrados
pulmonares, con cardcter migratriz.
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Figura 4: Control radiologico al mes de iniciado el tratamiento.

titulo de FR descendié a 1:640 en un mes. Luego el
paciente continud en mejoria, con descenso de esterol-
des, con radiografia de torax normal. Fl test del latex se
negativizo en e control efectuado a los 6 meses,

DISCUSION

Se advierte en la literatura la coincidencia res-
pecto de la rareza de esta enfermedad, inicizlmente
considerada por Zeek como una vasculitis por hipersen-
sibilidad (granulomatosa).®: 4.3.6' 7 Sin embargo, existio
confusion entre esta entidad v la forma pulmonar de
poliarteritis nodosa. En la actualidad esta enfermedad
adquiere personalidad propia por sus caracteristicas cli-
nicas histopatokgicas perfectamente definidas.

Fsta entidad debe ser considerada en el diagnds-.
tico diferencial de todo paciente con asma bronquial y
que s presente con infiltrados pulmonares fugaces y
eosinofilia periférica, tenga o no manifestaciones
sistémicas.®

En la mayoria de los casos, desde el punto de
vista humoral, los informes coinciden, en general, con
la presencia de hipergammaglobulinemia E, leucocito-
sis y eosinofilia (mas de 5.000 mm*).("}

Fsta enfermedad puede cursar localizada en el
pulman o presentar manifestaciones sistémicas, entre
las que se destacan: lesiones cutdneas (erupciones o
nidulos);'® neurclégicas, en especial mononeuritis
multiple; vasculitis abdominal o renal™ y afectacion
serosa.®
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Respecto a la presencia de FR en esta enferme-
dad, es muy escasa la informacion referente a sy real
prevalencia, titulos y particularmente a la evolucién de
los mismos en el curso de la enfermedad™y su posible
implicancia patoganica.b-4 56 10

En este informe se describe un caso ciasico de
angeitis de Churg-Strauss que se presentd en un en-
fermo con antecedentes de asma bronquial de larga data
antes de la presencia de un compromiso pulmonar infil-
trativo, que fue inicialmente confundido y tratado como
tuberculosis. Asimismo, se confirmé la existencia de
manifestaciones de atopfa (rinitis alérgica y test cuta-
neos para antigenos comunes no bacterianos positivos),
una notable eosinofiia e hipergammaglobulinemia
con titulos elevados de FR detectados por el test del latex
y SCAT.

Fue importante comprobar en la evolucidn,
junto con una respuesta favorable a los corticoides,
como es lo habitual; un descenso progresivo de los
titulos de FR, hasta ser no detectable a los 6 meses de
seguirmiento.

Respecto de la fisiopatogenia de esta enferme-
dad, se ha considerado la posibilidad de un mecanismo
inmunoligico.'” * ¥ Dentro de éste se han sefialado
como formas de dafio, 3 tipos diferentes: tipo |, sugerido
por la presencia de eosinofilia, hipergammaglobuline-
mia E y asma bronquial en estos enfermos. Sin embargo,
resulta poco claro decidir i éste interviene en la patago-
nia o simpiemente refleja predisposician del huésped.
Aungue es altamente sugestive que este mecanismo de
dano esté implicado, al menos en parte, junto con los
otros que pasamos a describir.5 ¢ 1%

Hay autores que consideran la posibilidad de
una reaccién tipe IV, celular, que intervendria en la
formacidn de granulomas, interrelacionado estrecha-
mente con un mecanismo de tipo Ill, de dafo vascular.
ta secuencia podria ser fa siguiente: los inmunocomple-
jos insolubles, depositados en los tejidos, provocarian la
fegada de linfocitos Ty, tras unirse a sus receptores
especificos, inducirian la produccién de un factor qui-
miotactico para los eosindfilos, que seria el résponsable
de la invasion histica de estas células con la ulterior
formacién de los granulomas eosinofilicos tipicos de la
enfermedad.® ¥ Esto podria colocar al eosinéfilo como
agente de dano celular o protector a través de la fagoci-
tosis de inmunocomplejos.t4 19

La presencia de niveles elevados de Ig E en este
paciente puede significar, tal como ha sido demostrado
en otras entidades que cursan con aumento de Ig E, (12
solamente manifestacion secundaria a st atopia, un
epifendmeno o estar implicada patogénicamente a tra-
vés de la generacién de FR-Ig E

Recientemente se ha demostrado que €l FR del
tipo Ig E en titulos elevados estd asaciado a sintomas
extraparticulares significativos (vasculitis), en pacientes
con artritis reumatoidea. '™ Anteriormente ya Cochrane
habia especulado que anticuerpos de tipo Ig E pueden
estar comprometidos en la deposicién de inmunocom-
plejos tisulares. 1% Ademas hay publicaciones en el sen-
tido de que cambios en los niveles de FR de tipo Ig E
varian con la actividad de la enfermedad mas que los FR
de tipo lg G, en una vasculitis reumatoide en un pa-
ciente con pleuritis.®! 5 bien es cierto que nuestro
paciente no tiene como enfermedad de base una artritis
reumatoidea, podria especularse que debido al des-



censo de los titulos de FR y remision de la enfermedad
en un paciente con notable hipergammaglobulinemia E,
esto pudiera estar implicado en la patogenia de la enfer-

BIBLIOGRAFIA ]

W

CHURG, J.; STRAUSS, L.: Allergic granulomatosis, allergic angiitis and periar-
tecitis nodosa Ame ) Pathol, 27: 277, _1951.

HOEKSTRA, | A; FAUC), A 5. The granulomatous vasculitides. Clinics in
Rheumatic Diseases, & 373, 1980.

LANHAM, ), G.; ELKON, K B; PUSEY, C. D. v col: Systemic vasculitis with
asthma and eosinophilia. A clinical approach 1 he Churg-Sirauss syndrome.
Medicine Baltimore), 63: 65, 1984.

McCARTY, D. |- Sindromes de vascdilis, ariritis y enfermedades conexas, %
edicidn, Editgrial Médica Panamericana, Buengs Aires, 1983, pig 760.
COHEN. A 5. Systeric Aneritis and Related Disorders - Rheumatology and
Immunology, Editer Alan 5. Cohen, M [, New York, Grune & Estratton, 199,
pap. 227

ALARCON SEGOMIA: Las vasculitis con necrosis- Introduccion a la Reumato-
logia, 12 edicidn. Editar Donato Alarcdn Segovia, México DF, Editorial
Proyectos de Atencidn Médica, division de Intersistemas, 5. A, 1977, pag.
147.

CHRISTIAN, C. L. and SERCENT, | S Vasculitis syndromes; Climcal and
experimental models. Am. [ Med. 6]: 385, 1976.

medad con un mecanismo similar al descripto por Co-
chrane o ser un marcador de la actividad de la
enfermedad.

SAS;I'RE DOMINGUEZ, ) Eosinofilia puirmonae. Rev. Clin, Esp, 169: 13,
1983.

SCHATZ, M,; WASSERMAN, S and PATTERSON, R: Eosinéfilosy neumopa-
tia de origen nmunitario. Med. Clin. N. Amer., §5: 1066, 19B1.

FINAN. M.C.; WINKELMANN, R K. The cutanecusextravascular necratizing
granuloma (Churg-Strauss Granuloma) and systemic disease: A review of 27
cass. Medicine (Baltimore), 62! 142, 1983

FAUCI, A S5; HAYNES, B. F. and KATZ, P. The spectrum of vasrulitis;
Cimnical, pathologic, immunologic and therapeutic ¢onsiderations, Ann. In-
tern. Med, BY: B50, 1978.

GREENBERGER, P: Life-Threatening Idiopathic Anaphylaxis associated with
byperimmunoglabulinemia E Am. |. Med, 76° 553, 1984

YUTAKA, M., YOKO, 5. KEIKO, H.; SHIGETO, K.: Detection and clinical
significance of lg E Rheumnatoid factor. ) Rheumatol, 19: 22, 1984,
COCHRANE, C: Mechanism involved in the deposition of immune comple-
xes in hissues. |. Exp. Med, 134: 75, 1971,

MIZUSHIMA, Y.; HOSHI, K SHOJ, Y Iz E theumatoid factor in a case of
rheumatoid arthrifis with pleuritis. | Rheumatol, B 299, 1981,

29




