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La granulomatosis eosinofilica con poliangeitis es un trastorno multisistémico caracterizado
por rinosinusitis crénica, asma y eosinofilia prominente de sangre periférica.

La clinica es muy variable; tienen principal predileccién por el pulmén y la piel, pero
puede afectar también a otros 6rganos.

Para el diagndstico se emplean tanto criterios clinicos como analiticos. Existen multiples
guias; la del American College of Rheumatology es la mas empleada.

El tratamiento puede requerir del uso de corticoides y ciclofosfamida inicialmente; puede

poliangeitis emplearse metotrexate, lefluonamida, azatioprina o terapias biolégicas
Vasculitis
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Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis
ABSTRACT
Keywords: Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis is a multisystemic disorder characterized by
Eosinophilic granulomatosis with chronic rhinosinusitis, asthma, and prominent eosinophilia of peripheral blood.
polyangiitis The clinic is very variable having a main predilection for the lung and the skin but may
Vasculitis also affect other organs.

Both clinical and analytical criteria are used for the diagnosis. There are multiple guides,
with the American College of Rheumatology (ACR) being the most widely used.

Treatment may require the use of corticosteroids and cyclophosphamide initially, and
methotrexate, lefluonamide, azathioprine, or biological therapies may be used.
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Vardn de 63 afios de edad, fumador, sin otros antecedentes
de interés, que acude por presentar lesiones pruriginosas en
la cara interna de ambos muslos y en la zona inguinal, que se
han generalizado progresivamente durante dos meses al resto
del cuerpo y afectan a las palmas y las plantas y respetan el
area facial. El paciente refiere haber vuelto de Africa un mes
antes del inicio de la clinica.

Durante la exploracién fisica se objetivan lesiones exco-
riadas en vias de resolucién en pliegues interdigitales, tronco,
pene y purpura palpable con ampolla y necrosis en ambas
pantorrillas, bilateral y simétrica (Fig. 1). Se acompaiia ademas
de edema de tobillo derecho con dolor con la movilizacién.

Ante estos hallazgos se solicita serologia de hepatitis, VIH,
treponema, paludismo, perfil de autoinmunidad y subpobla-
ciones linfocitarias. Es remitido a consulta externa de Derma-
tologia de manera urgente, con diagnostico diferencial entre
sarna y vasculitis. Se pauta empiricamente tratamiento con
permetrina.

En la consulta de Dermatologia, tres dias después, el
paciente refiere mejoria del prurito. Se toma una biopsia de
las lesiones cutédneas y se remite al paciente a consulta de Reu-
matologia ante la sospecha de vasculitis. El paciente comienza
tratamiento con prednisona (40 mg) en pauta descendente y
aplicacién de betametasona/gentamicina sobre las lesiones.

En la anatomia patolégica se confirma vasculitis de vasos
de pequeiio calibre, con necrosis fibrinoide, trombosis y pre-
sencia de eosinéfilos.

Desde la consulta de Reumatologia se objetiva elevacién
de leucocitos, neutréfilos y monocitos, ademas de elevacién
de la velocidad de sedimentacién globular.

Los resultados de las serologias resultan negativos. En
inmunoquimica se objetiva IgG + (1540 mg/dl), [gA + y C3 +y
positividad por p-ANCA 1/320.

Ante los resultados de la inmunoquimica se diagnostica al
paciente de vasculitis necrotizante de Churg Strauss.

Actualmente el paciente continia en revisiones por parte
de Reumatologia y sigue tratamiento con prednisona en pauta
descendente y lefluonamida (por intolerancia a azatioprina y
metotrexate). La evolucién es buena.

Comentario

La granulomatosis eosinofilica con poliangeitis, que anterior-
mente se llamaba sindrome de Churg-Strauss (CSS) o granu-
lomatosis alérgica y angeitis, es un trastorno multisistémico
caracterizado por rinosinusitis crénica, asma y eosinofilia pro-
minente de sangre periférica. El 6rgano mas cominmente invo-
lucrado es el pulmén, seguido de la piel; sin embargo, puede
afectar cualquier sistema de érganos, incluidos los sistemas
cardiovascular, gastrointestinal, renal y nervioso central®.

Los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA)
reaccionan con los granulos citoplasmaticos de los neutré-
filos. Mediante inmunofluorescencia pueden detectarse dos
patrones: citopldsmico (c-ANCA) o perinuclear (p-ANCA). En las
vasculitis sistémicas, como la granulomatosis con poliangeitis,
poliangeitis microscépica y la granulomatosis eosinofilica con
poliangeitis, estos patrones reflejan autoanticuerpos contra
dos enzimas lisosomales contenidas en los granulos de los
neutrdéfilos: la proteinasa 3 (PR3) y la mieloperoxidasa (MPO),
respectivamente.
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Figura 1 - Ulceras necrotizantes en granulomatosis
eosinofilica con poliangeitis.

Se correlacionan con la actividad y extensién de la enfer-
medad, y con frecuencia se normalizan con el tratamiento,
aunque no siempre. Una elevacién persistente, o titulos posi-
tivos una vez que se han negativizado, pronostican el riesgo
de enfermedad recurrente. Sin embargo, la biopsia de tejidos
continta siendo el criterio diagnédstico de referencia y las deci-
siones terapéuticas no deben basarse solo en el resultado de los
ANCA, ya que estos pueden deberse a una infeccién, fairmacos
o incluso a otra enfermedad autoimmune?

Desde atencién primaria es importante pensar en la clinica
de las vasculitis; para ello es fundamental el conocimiento
de los distintos tipos de criterios diagndsticos de la granulo-
matosis eosinofilica con poliangeitis. Hay que recordar que la
clinica es muy variopinta: pulmonar (asma), otorrinolaringo-
légica (rinosinusitis, poliposis nasal, otitis media serosa cré-
nica), dermatolégica (nddulos subcuténeos, petequias, pirpura
palpable y equimosis extensa), cardiovascular (insuficiencia
cardiaca, pericarditis y arritmias), neurolégica (mononeuritis
simple o multiple, hemorragia subaracnoidea e intraparen-
quimatosa, ictus, pardlisis de nervios craneales y pérdida de
agudeza visual), nefrolégica (insuficiencia renal aguda pro-
gresiva o rapida, con hematuria microscépica o proteinuria),
digestiva (gastroenteritis eosinofilica) o musculoesquelética
(mialgias, poliartralgias migratorias y artritis), enfermedad
tromboembodlica y linfadenopatia entre otras.

Entre los criterios diagnésticos destacan los del American
College of Rheumatology (ACR)?, que ha establecido seis criterios
para la clasificacién de granulomatosis eosinofilica con polian-
geitis en un paciente con vasculitis documentada. La presencia
de cuatro o més de estos criterios tiene una sensibilidad del
85 % y una especificidad del 99,7 %:

e Asma (un historial de sibilancias o el hallazgo de sibilancias
difusas en espiracién).
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e Mais de 10 % de eosindfilos en el recuento diferencial de
leucocitos.

e Mononeuropatia (incluyendo multiplex) o polineuropatia.

e Opacidad pulmonar migratoria o transitoria detectada
radiograficamente.

e Anormalidad del seno paranasal.

e Biopsia que contiene un vaso sanguineo que muestra la
acumulacién de eosindfilos en areas extravasculares.

Una pregunta que surge en la categorizacién de pacientes
con sospecha de granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
es coémo clasificar a los pacientes con asma y eosinofilia en
sangre por encima de 1500 células/mcl o al menos 10 % de
leucocitos, pero sin datos definitivos de vasculitis fuera de
los pulmones, la nariz y los senos paranasales. Una propuesta
es reservar la designacién de granulomatosis eosinofilica con
poliangeitis para pacientes con asma y eosinéfilos en sangre
de al menos 1500 células/mcl (1,5 g/1) o al menos 10 % de leu-
cocitos y uno o mas de los siguientes*:

e Poliangeitis definitiva: biopsia que muestra vasculitis
necrotizante, glomerulonefritis necrosante o creciente,
hemorragia alveolar, purpura palpable o infarto de mio-
cardio debido a coronaritis comprobada.

e Sustitutos definitivos para vasculitis: hematuria asociada
con escayolas de glébulos rojos o més 10 % de eritrocitos
dismérficos; hematuria con 2+ proteinuria; vasculitis leu-
cocitoclastica/infiltraciéon eosinofilica de una pared arterial
en la biopsia.

e Mononeuritis Unica o multiple.

e ANCA y manifestaciones sistémicas (por ejemplo, miocardi-
tis, pericarditis, neuropatia periférica, otras enfermedades
renales, dolor abdominal...).

En el diagnéstico diferencial caben otras entidades, como
la aspergilosis broncopulmonar alérgica, el sindrome hipereo-
sinofilico, la granulomatosis con poliangeitis, la poliangeitis
microscépica, la neumonia eosinofilica crénica y la triada ASA,
entre otras®.

El tratamiento de dicha vasculitis se realiza con corticoides
y ciclofosfamida inicialmente; puede utilizarse metotrexate,
lefluonamida, azatioprina o terapias biolégicas®.

Su interés en atencién primaria reside en el conocimiento
de la clinica para el diagndstico y abordaje terapéutico ade-
cuado y precoz. Es fundamental la anamnesis dirigida y la
exploracion fisica.

Responsabilidades éticas

Los autores declaran haber obtenido el consentimiento de
forma verbal por parte del paciente para la publicacién de
la imagen.
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