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RESUMEN

Introduccién: El sindrome de Churg-Strauss (SCS) es una vasculitis que afecta a vasos de pequeiio y
mediano calibre, caracterizdndose clinicamente por afectacion predominante del aparato respiratorio,
asma y eosinofilia periférica y anatomopatolégicamente por la presencia de granulomas y la infiltracién
tisular por eosinofilos.

Objetivos: En el presente trabajo se detallan las caracteristicas de una serie de 9 pacientes con SCS
diagnosticados en un centro universitario de referencia.

Pacientes y métodos: Estudio retrospectivo: entre 1984 y 2007 se diagnosticaron 9 pacientes con SCS en
nuestro centro. De todos ellos se obtuvieron de forma retrospectiva datos epidemioldgicos, clinicos,
analiticos, estudios anatomopatolégicos y tratamiento recibido.
Resultados: De estos 9 pacientes, 7 eran hombres. La edad media en el momento del diagnéstico fue de 51
afos (rango 23-76 afios). Ocho de los pacientes tenian antecedente de asma bronquial. Las manifestaciones
clinicas mas frecuentes fueron las cutdneas (66%), musculoesqueléticas (66%), del sistema nervioso
periférico (55%) y las pulmonares (55%). Todos presentaban eosinofilia periférica. Los anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilo (ANCA) fueron positivos en 6 pacientes (66%), la mayor parte de ellos con
patron perinuclear en inmunofluorescencia (p-ANCA). Todos los pacientes recibieron tratamiento con
glucocorticoides y 8 de ellos requirieron, ademads, tratamiento inmunosupresor, principalmente
ciclofosfamida.
Conclusiones: En este trabajo se presentan 9 pacientes diagnosticados de SCS. Las manifestaciones clinicas
no difieren de las observadas en el resto de series publicadas. Sin embargo, en esta serie se observa una
mayor positividad de ANCA. La mayoria de los pacientes fueron tratados con glucocorticoides e
inmunosupresores, debiéndose individualizar el tratamiento de cada paciente segtn el grado de afectacion.
© 2008 Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

Churg-Strauss Vasculitis. Description of 9 cases

ABSTRACT

Introduction: Churg-Strauss Sindrome (SCS) is a necrotizing vasculitis affecting small to medium-sized
vessels, characterized by lung involvement, asthma and peripheral blood eosinophilia, and pathologically
by the presence of granulomas and eosinophilic infiltrates.

Objectives: This report analizes the characteristics of 9 patients with SCS diagnosed in an university
referral center.

Patients and methods: Retrospective study. Between 1984 and 2007 nine patients with SCS were diagnosed
in our center. Epidemiological, clinical, laboratory test as well as pathologic studies and treatment required
were retrospectively analyzed.

Results: Nine patients (7 males). The mean age at the time of diagnosis was 51 years (range 23-76 years).
Eight of these patients had history of asthma. The more frequent organs involved were the skin (66%),
musculoesqueletical system (66%), peripheral nervous system (55%) and the lung (55%). All patients
presented peripheral eosinophilia. ANCA positivity was demonstrated in 6 patients (66%), most of the
patients with the p-ANCA pattern. All patients were treated with corticosteroids, and in 8 immunosu-
pressant treatment was required, mainly cyclophosphamide.
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Conclusions: In this report, 9 patients with SCS are presented. Clinical characteristics are similar with the
observed in other reports. We observed a major positivity of ANCA. Most of the patients were treated with
corticosteroids and inmunosupresants, but the treatment should be tailored depending on the involvement

of the patient.

© 2008 Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de Churg-Strauss (SCS) es una vasculitis de
pequeiio y mediano vaso que afecta a arteriolas, capilares y
vénulas. Clinicamente, se caracteriza por afectacion predominante
del aparato respiratorio, asma y eosinofilia periférica. Anatomo-
patolégicamente, por la presencia de granulomas y la infiltracion
tisular por eosinéfilos. Aunque las manifestaciones clinicas
respiratorias son las mas frecuentes, se trata de una vasculitis
sistémica, pudiendo presentar afectacion cutanea, cardiovascular,
neurolbgica, gastrointestinal o renal’.

Este sindrome fue descrito por primera vez en 1951 por Jacob
Churg y Lotte Strauss a raiz del estudio necropsico de 13 pacientes
con asma y vasculitis sistémica?. No obstante, ya en 1939
Rackemann y Greene habian observado que los pacientes
asmaticos presentaban un tipo especial de poliarteritis nodosa®.
Churg y Strauss denominaron a esta nueva entidad «angeitis
granulomatosa alérgica». El diagndstico se basaba en la presencia
de asma, eosinofilia periférica y vasculitis sistémica, junto con un
estudio anatomopatoldgico en el que se observaran vasculitis
necrotizante, infiltrado inflamatorio formado por eosinéfilos y
granulomas extravasculares.

Posteriormente, Chumbley puso en duda el hecho de que la
presencia de granulomas fuera una condicién indispensable para
diagnosticar esta entidad®.

Lanham® propuso unos criterios menos estrictos que los de
Churg y Strauss (tabla 1), ya que no era necesaria la confirmacion
por biopsia, que fueron: la presencia de asma, eosinofilia
periférica y vasculitis de 2 0 mas 6rganos, pudiéndose realizar el
diagnéstico a la cabecera del enfermo.

En 1990 el American College of Rheumatology (ACR) cre6 una
serie de criterios para cada vasculitis con la finalidad de crear grupos
homogéneos de pacientes en los estudios® (tabla 1). En el caso de
SCS, para establecer el diagnostico son necesarios 4 de estos 6
criterios, con una sensibilidad el 85% y una especificidad del 99,7%.

En la conferencia de Chappel Hill se clasificaron las vasculitis
segin el tamarfio del vaso que se afectaba y sus caracteristicas
anatomopatoldgicas’. El SCS se defini6 como una vasculitis

Tabla 1
Criterios diagnésticos del SCS>>©

Criterios de Churg y Strauss (1951)

1. Asma
2. Eosinofilia periférica
3. Vasculitis necrotizante, infiltracion por eosinéfilos y granulomas

Criterios de Lanham (1984)

1. Asma
2. Eosinofilia periférica (> 1.500 eosin6filos/mm?>)
3. Vasculitis de 2 o mas 6rganos extrapulmonares

Criterios ACR (1990)

. Asma

. Eosinofilia periférica (>10% de los leucocitos totales)
. Afectacion de senos paranasales

. Infiltrados pulmonares

. Mononeuritis miltiple

. Histologia compatible con vasculitis

DU WN =

El diagnostico se establece cuando estan presentes 4 de estos 6 criterios

granulomatosa de pequefio vaso con un infiltrado inflamatorio
con predominio de eosinéfilos, que afecta al tracto respiratorio
superior en asociacion con asma y eosinofilia periférica. Dentro
del grupo de las vasculitis de pequefio vaso se agrup6 con la
granulomatosis de Wegener y la poliangeitis microscopica por su
asociacion con los anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo
(ANCA).

A continuacién se describen las caracteristicas epidemiol6gi-
cas, clinicas, analiticas y tratamiento recibido en una serie de 9
pacientes con SCS diagnosticados en un centro universitario de
referencia.

Pacientes y métodos

Entre enero de 1984 y diciembre de 2007 se diagnosticaron 9
pacientes con SCS en el Hospital Universitari Germans Trias i
Pujol, que tiene un area de referencia de 800.000 habitantes.

Los pacientes se identificaron de forma retrospectiva en la base
de datos CIPER, que contiene todos los pacientes atendidos por la
Seccién de Reumatologia de este centro desde 1984.

Un 88% de los pacientes cumplian los criterios diagnosticos de
Lanham o del ACR.

De todos ellos se recogieron datos epidemiol6gicos, manifes-
taciones clinicas y pruebas de laboratorio tales como hemograma
(Coulter), VSG, bioquimica y pruebas inmunoldgicas: anticuerpos
antinucleares (ANA) (Hep-2), factor reumatoide (nefelometria) y
ANCA (inmunofluorescencia directa con kits Menarini®).

Se calculé el Five Factor Score!® de cada uno de ellos y se
recogi6 informacion acerca del tratamiento recibido.

Resultados

Entre 1984 y 2007 se diagnosticaron 354 vasculitis en nuestro
servicio, 9 de las cuales (2,5%) correspondieron a SCS (fig. 1).

Siete fueron hombres (77%) y 2 mujeres (22%). La edad media
en el momento del diagndstico fue de 51 afios (rango 23-76 afios).

Ocho de los 9 pacientes (88%) cumplian los criterios de
clasificacion de Lanham, mientras que 6 (66%) cumplian los de
la ACR.

El estudio retrospectivo de las historias clinicas no objetivd
ningn desencadenante infeccioso, antecedentes de vacunacién ni
de toma de nuevos farmacos. Hay que destacar que uno de los
casos fue diagnosticado durante el puerperio.

Las manifestaciones clinicas se resumen en las tablas 2 y 3.

Ocho de los pacientes tenian antecedente de bronquitis
asmatica (88%), el intervalo medio entre la aparicién de asma y
el diagnostico de la vasculitis fue de 12,6 afios (rango 1-40 afios).

La historia de atopia (eccema, alergia medicamentosa, rinitis
alérgica, urticaria) estaba presente en 2 casos (22%).

Se objetivo afectacion de senos paranasales en 4 pacientes
(44%), 2 de ellos diagnosticados mediante TC de senos. Los 2
restantes no tenian pruebas de imagen, pero uno de ellos
mostraba clinica compatible con sinusitis recurrente y el Gltimo
habia presentado un Gnico episodio de sinusitis.

Dos pacientes (22%) tenian antecedente de poliposis nasal que
habia requerido intervencién quirtrgica.
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Churg Strauss

Otras vasculitis®##*

Vasculitis de gran vaso*
Granulomatosis de Wegener |

Vasculitis de mediano vaso**
Otras vasculitis de vaso pequefio™**

Figura 1. Porcentajes de las diferentes vasculitis en nuestro servicio.
* Vasculitis de gran vaso: arteritis de células gigantes y arteritis de Takayasu.
** Vasculitis de mediano calibre: poliarteritis nodosa y enfermedad de Kawasaki.
*** Otras vasculitis de pequefio vaso: vasculitis crioglobulinémica, vasculitis por
hipersensibilidad y parpura de Schonlein-Henoch.

**** QOtras vasculitis: enfermedad de Behget, eritema nodoso, paraneoplasicas,
enfermedad del suero.

Después del asma, las manifestaciones clinicas mas frecuentes
fueron las cutaneas, musculoesqueléticas, del sistema nervioso
periférico y pulmonares.

Seis pacientes (66%) presentaron lesiones cutaneas en forma de
purpura palpable, que fue la manifestacion dermatologica mas
frecuente, exantema eritematoso, nddulos eritematosos subcuta-
neos, hemorragias subungueales en astilla y maculas eritematosas
en dorso de manos y pies. El estudio anatomopatologico de estas
lesiones mostré un infiltrado rico en eosinéfilos, vasculitis
leucocitoclastica y granulomas nicamente en uno de los casos.

La afectacion articular consistio en artralgias, mialgias, en un
paciente artritis de un tobillo y en otro artritis simétrica de
pequenas articulaciones de las manos.

Las manifestaciones del sistema nervioso periférico se presen-
taron en 5 pacientes (55%), en todos los casos se tratd6 de una
mononeuritis maltiple confirmada por electromiograma.

Se objetivo afectacién pulmonar radioldgica en 5 pacientes
(55%), 3 con derrame pleural rico en eosindfilos (en 2 casos
derecho y en uno izquierdo), un caso con infiltrados alveolares
transitorios y un caso de hemorragia alveolar confirmada por
fibrobroncoscopia.

Los sintomas gastrointestinales, cardiacos,
sistema nervioso central fueron menos frecuentes.

Respecto a la afectacion gastrointestinal, estuvo presente en 3
de los pacientes. Uno de ellos present6 una oclusién intestinal
debida a una ileitis granulomatosa. El segundo caso fue diagnos-
ticado de colitis por fibrocolonoscopia y biopsia compatible con
vasculitis, a raiz de un estudio por deposiciones diarreicas
sanguinolentas. El tercer paciente presentaba clinica compatible
con angor intestinal.

En una paciente se objetivaron infartos corticales y cerebelosos.

Dos pacientes presentaron afectacion renal en forma de
proteiniiria, en ambos casos se practicO una biopsia renal con
resultado compatible con glomerulonefritis necrotizante segmen-
taria y focal.

Finalmente, uno de los pacientes durante el seguimiento
present6 episodios repetidos de pericarditis, sin eosinofilia

renales y del

Tabla 2
Principales caracteristicas clinicas de los 9 pacientes

Asma 8 (88%)
Fiebre 8 (88%)
Sinusitis 4 (44%)
Atopia 2 (22%)
Poliposis nasal 2 (22%)
Cutanea 6 (66%)
purpura palpable 3/6 (50%)
exantema 2/6 (33,3%)
hemorragias en astilla 2/6 (33,3%)
noédulos subcutaneos 1/6 (16,6%)
maculas eritematosas 1/6 (16,6%)
Musculoesquelética 6 (66%)
mialgias 4/6 (66,6%)
artralgias 4/6 (66%)
artritis 2/6 (33,3%)
Pulmonar 5 (55%)
derrame pleural 3/5 (60%)
infiltrados pulmonares 1/5 (20%)
hemorragia pulmonar 1/5 (20%)
Sistema nervioso periférico 5 (55%)
Gastrointestinal 3 (33%)
angor abdominal 1/3 (33%)
ileitis granulomatosa 1/3 (33%)
colitis 1/3 (33%)
Renal 2 (22%)
glomerulonefritis focal y segmentaria
Sistema nervioso central 1 (11%)

acompaiiante, que no se resolvieron con glucocorticoides pero si
con antiinflamatorios no esteroidales, por lo que se orient6 como
pericarditis viral, mas que una manifestacion de su vasculitis.

En relacion a las pruebas de laboratorio, destac6é que todos los
pacientes presentaban eosinofilia periférica en el momento del
diagnéstico, con mediana de 15,4 x 10°eosinéfilos/l (rango
1,2-28 x 10° eosindfilos/1). La mediana de los valores de la VSG
fue de 40 mm en la 1.*h (rango 18-118 mm). Se determinaron los
valores de IgE en 8 pacientes, siendo elevada en 6, con valores
medios de 1.256 Ul/ml (rango 102-45.550 Ul/ml)

Los ANA fueron positivos en un Ginico paciente, con titulo 1/160
y patrén moteado.

Los ANCA se determinaron en todos los pacientes, siendo
positivos en 6 (66%), 2 de ellos con un patrén citoplasmatico y 4
con un patrén perinuclear.

Se obtuvieron un total de 23 muestras anatomopatologicas,
todas excepto una mostraron alteraciones compatibles con el
diagnéstico de SCS.

En las biopsias cutdneas (un total de 4), se observd vasculitis
leucocitoclastica con un infiltrado compuesto por eosindfilos. Solo en
uno de los pacientes se objetivaron granulomas.

Se realizaron dos biopsias renales en pacientes con proteindria,
que mostraron una glomerulonefritis necrotizante focal y seg-
mentaria. En uno de ellos ademas con necrotizante y nefritis
tubulointersticial difusa eosinofilica.

De las 6 biopsias musculares realizadas, una fue normal, el resto
mostraron vasculitis necrotizante de arterias de pequefio y mediano
tamafio con infiltrado inflamatorio con predominio de eosindfilos.

Un paciente present6é una oclusion intestinal con perforacién
secundaria que requiri6 intervencidon quirargica. Se obtuvo una
muestra de ileo, en la que se obsevaron granulomas intra y
extravasculares con necrosis e infiltrados eosinofilicos.

Otro paciente present6 deposiciones diarreicas sanguinolentas,
con una biopsia colénica con capilaritis leucocitoclastica en



Tabla 3

Caracteristicas de los pacientes de la serie

Paciente 1

Paciente 2

Paciente 3

Paciente 4

Paciente 5

Sexo

Edad al diagnostico (afios)
Intervalo asma-vasculitis (afos)
Antecedentes previos

Clinica vasculitis

Eosinofilos (cels/l)
ANCA

IgE (UI/ml)
Biopsias

Tratamiento de induccion

Hombre Hombre

56 51

2 1

Asma Asma

Sinusitis Sinusitis

Glomerulonefritis Mialgias

Multineuritis Derrame pleural
Angor abdominal
Multineuritis

13,3 x 10° 28 x 10°

Positivos (p-ANCA) Negativos

441 339

Renal: glomerulonefritis
necrotizante focal y segmentaria

Médula 6sea: eosinofilia

PDN 1 mg/kg/dia v.o.

CF

Mdsculo y nervio:

eosinofilico

100 mg/dia v.o. CF 100 mg/dia v.o.

vasculitis con infiltrado

Médula 6sea: eosinofilia

PDN 1 mg/kg/dia v.o.

Mujer

23

1

Asma

Poliposis nasal
Artralgias, mialgias
Artritis tobillo
Pirpura palpable
Derrame pleural
Multineuritis

25,8 x 10°
Positivos (c-ANCA)
102

Piel: vasculitis leucocitoclastica
con eosinofilia

Misculo: vasculitis vaso
mediano calibre con eosinofilia

Médula 6sea: eosinofilia.
MTP 1 g/dia 3 dias ev.
CF 2 mg/kg/dia v.o.

PDN 1 mg/kg/dia v.o.

Gammaglobulinas 400 mg/kg/dia 5 dias ev.

Hombre

75

19

Asma

Alergia AAS
Exantema

Ileitis granulomatosa

8,1 x10°

Negativos

996

Piel: vasculitis leucocitoclastica

lleo: vasculitis necrotizante con
granulomas intra y extravasculares
e infiltrado eosinodfilos

Médula 6sea: eosinofilia.

MTP 1 g/dia 3 dias ev.

PDN 1 mg/kg/dia v.o.

Hombre

57

5

Asma

Poliposis nasal

Mialgias, artralgias
Parpura palpable
Hemorragias subungueales
Hemorragia pulmonar
Multineuritis

15,4 x 10°

Positivos (p-ANCA)

4.550

Piel: vasculitis leucocitoclastica
eosinofilica

Misculo: vasculitis necrotizante
vasos pequefio calibre con eosindfilos

Médula 6sea: eosinofilia.
MTP 1 g/dia 3 dias ev.
PDN 1 mg/kg/dia v.o.

CF ev.

Paciente 6 Paciente 7 Paciente 8 Paciente 9
Sexo Mujer Hombre Hombre Hombre
Edad al diagnéstico (afios) 28 69 76 27
Intervalo asma-vasculitis (afios) Desconocido 40 20 No asmatico
Antecedentes previos Asma Asma Asma Rinitis alérgica
Sinusitis Atopia
Clinica vasculitis Artralgias y mialgias Mononeuritis Artritis Artralgias
Maculas eritematosas Hemorragias subungueales Nodulos eritematosos Parpura
Sdr. piramidal anterior D6 Infiltrado pulmonar Infiltrados pulmonares
Lesiones isquémicas cerebrales Derrame pleural Glomerulonefritis
y cerebelosas
Colitis
Eosinofilos (cels/l) 17,4 x 10° 23,2 x10° 1,3 x 10° 5,8 x 10°
ANCA Negativos Positivos (p-ANCA) Positivos (p-ANCA) Positivos (p-ANCA)
IgE (UI/ml) 20 50 No determinada 1.110
Biopsias Muscular: necrosis fibrinoide Muscular: vasculitis Piel: dermatitis granulomatosa Piel: vasculitis leucocitoclastica con eosinofilia

Tratamiento de induccion

en arterias de mediano y pequefio calibre

Médula 6sea: eosinofilia

MTP 500 mg/dia 3 dias ev.
PDN 1 mg/kg/dia v.o.
CF ev.

necrotizante en vaso de
mediano calibre

Arteria temporal: vasculitis
necrotizante con eosinofilos
Médula 6sea: eosinofilia

MTP 500 mg/dia 3 dias ev.
PDN 1 mg/kg/dia v.o.
CF ev.

PDN 1 mg/kg/dia v.o.
Metotrexato 10 mg/semana v.o.

intersticial con eosinoéfilos

Renal: glomerulonefritis necrotizante focal y
segmentaria con nefritis intersticial eosinofilica difusa

Colon: capilaritis leucocitoclastica y eosinofilia en lamina

propia, vasculitis con necrosis fibrinoide en submucosa

PDN 2 mg/kg/dia
CF ev.

AAS: acido acetilsalicilico; ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo; c-ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo con patron citoplasmatico en inmunofluorescencia; CF: ciclofosfamida; MTP: metilprednisolona;

p-ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo con patron perinuclear en inmunofluorescencia; PDN: prednisona; v.o.: via oral; ev.: endovenoso.
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Tabla 4
Principales series de pacientes con SCS®~"!

Guillevin et al Solans et al

Della Rosa et al Mi-Jung Oh et al Serie presentada

(1976-1982) (1977-1999) (1989-2000) (1995-2004) (1984-2006)

n 96 32 19 17 9
H/M 0,84 0,39 0,9 1,1 3,5
Edad media 48 42 46 36 51
Asma (%) 97,9 100 100 100 88
Cutanea 49 68,8 68,4 58,8 66
Miisculo-esq. 54,2 37,5 52,6 - 66
Mononeuritis 771 43,8 57,8 64 55
Pulmonar 40,6 75 57,8 64,7 55
Gastrointest. 31,2 37,5 47,3 17,6 33
Cardiaca 12,5 28,1 31,5 17,6 0
Renal 26 12,5 15 - 22
Eosinofilia 83,3 100 100 88 100
ANCA 47,6 53,8 35 59 66

H: hombres; M: mujeres.

mucosa, eosinofilia en lamina propia y vascultitis con necrosis
fibrinoide en submucosa.

En un paciente se realiz6 una biopsia de arteria temporal, que
mostro signos de vasculitis necrotizante con infiltracion moderada
por eosinofilos.

En otro caso, durante el seguimiento se realiz6 una prostatecto-
mia por sindrome prostatico, apareciendo en el estudio de la pieza
quirdrgica una prostata adenomatosa con un infiltrado eosinofilico.

Se calculd el Five Factor Score'® de todos ellos, siendo de 0 en 5
pacientes, de 1 en 2 pacientes y de 2 en 2 pacientes.

Todos los pacientes recibieron glucocorticoides, 6 de ellos en
forma de bolus endovenosos. Ocho de los pacientes requirieron
tratamiento inmunosupresor (88%): 7 con ciclofosfamida (4
endovenosa y 3 oral) y 1 con metotrexato debido a poliartritis.
Uno de los pacientes con multineuritis fue tratado con inmuno-
globulinas endovenosas.

Discusion

El SCS es una vasculitis necrotizante de pequefio y mediano
vaso que, aunque afecta de forma especial al aparato respiratorio,
puede manifestarse en cualquier 6rgano, tal y como se muestra en
esta serie.

Las caracteristicas demograficas son similares a las de otras
series®™!!, aunque cabe destacar la mayor presencia de varones, asi
como una edad media algo mayor en este trabajo.

Lanham, en 1984, propuso unos criterios de clasificacion
menos estrictos que los de Churg y Strauss, ya que no precisaban
de confirmacién histolégica®. Un 66% de nuestros pacientes
cumplieron los criterios de la ACR, mientras que un 88% cumplian
los de Lanham. La diferencia radica sobre todo en aquellos
pacientes que no presentan afectacion del sistema respiratorio,
como sinusitis o infiltrados pulmonares, que pueden ser diagnos-
ticados de SCS con los criterios de Lanham y no con los de la ACR.
Solo uno de nuestros pacientes no cumplia ninguno de estos
criterios. Se trataba de un paciente que no era asmatico ni tenia
afectacion de senos paranasales, pero si historia de rinitis alérgica,
eosinofilia, parpura palpable, afectacion colbénica y renal con
biopsias compatibles con el diagnéstico de SCS.

Aunque esta vasculitis se ha relacionado con algiin farmaco,
sobre todo con los antagonistas de los leucotrienos utilizados en el
tratamiento del asma'?, en el presente trabajo no se identifico
ningan factor precipitante.

Segiin Lanham, la bronquitis asmatica sin asociacién con
vasculitis suele iniciarse antes de los 21 afios, mientras que en
los pacientes con SCS los episodios de broncoespasmo aparecen en
la edad adulta®. En todos los pacientes asmaticos de este trabajo

los sintomas respiratorios se iniciaron a edades superiores a los 21
afios, con una edad media de inicio del asma de 45 afios, apoyando
la hipotesis de Lanham.

Llama la atencidén la baja incidencia de rinitis en esta serie,
probablemente debido a que se trata de un analisis retrospectivo,
pudiendo no estar reflejados estos sintomas en la historia clinica
de algiin paciente.

El resto de manifestaciones clinicas tienen una frecuencia
similar a la observada en el resto de series publicadas (tabla 4).

Existe controversia sobre si el SCS debe ser considerada una
vasculitis asociada a ANCA, ya que esta asociacién no es tan fuerte
como en el caso de la granulomatosis de Wegener, en la que mas
del 90% de los pacientes presentan ANCA positivos'3. De hecho, en
una serie coreana publicada por Mi-Jung et al'! solo un 5,9% de los
pacientes tenian estos anticuerpos positivos. Los resultados del
presente trabajo demuestran una mayor positividad de ANCA
respecto al resto de series europeas® 1%, con un 66% de pacientes
ANCA positivos.

Dentro del grupo de los pacientes ANCA positivos, en nuestra
serie el 66% muestran un patron perinuclear en inmunofluores-
cencia (p-ANCA) con especificidad contra mieloperoxidasa. En las
series mas modernas se observa un mayor predominio de este
patrén sobre el citoplasmatico, con un 92,8% de pacientes con p-
ANCA en la serie de Solans® y un 100% en la serie de Della Rosa'®.

Sablé-Fourtassou et al observaron en una cohorte de 112
pacientes que existian diferencias entre los pacientes con ANCA
positivos y los ANCA negativos'. Los positivos tenian mas
manifestaciones clinicas vasculiticas (glomerulonefritis y mono-
neuritis), mientras que los negativos se caracterizaban por clinica
secundaria a infiltracion tisular por eosinofilos (cardiaca, pulmo-
nar). Ademas, en los ANCA positivos la biopsia tenia mayor
rendimiento, siendo mas probable encontrar vasculitis. Aunque es
dificil extrapolar datos, cabe destacar que en el presente trabajo
los 2 pacientes con afectacion renal eran ANCA positivos.

Respecto a la rentabilidad de las biopsias, se realizaron un total
de 23 y todas excepto una mostraron alteraciones compatibles con
SCS. Solo se observaron granulomas en 2 casos (22%), confirmando
asi la hipotesis de Chumbley de que los granulomas no son
imprescindibles para el diagnéstico®.

Clasicamente, el tratamiento del SCS ha consistido en glucocorti-
coides, de hecho en el presente trabajo todos los pacientes
recibieron este tratamiento. Pero actualmente existe una
tendencia a ser mas agresivos y a utilizar otros inmunosupresores,
tales como la ciclofosfamida. Ocho de nuestros pacientes requirieron
tratamiento inmunosupresor con ciclofosfamida y metotrexato. El
Five Factor Score (FFS, ‘Iindice de factores prondsticos’)'” es un
conjunto de 5 factores que confieren a esta vasculitis un peor
pronostico, y son: la proteinuria > 1 g/24 h, la insuficiencia renal
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(creatinina plasmatica > 1,6 mg/dl), la afectaciéon cardiaca, la
gastrointestinal y la del sistema nervioso central. Segin el grupo
francés de Guillevin, si un paciente no presenta ninguno de estos
factores puede ser tratado Ginicamente con glucocorticoides, mien-
tras que si presenta alguno de ellos se debe afadir tratamiento
inmunosupresor. En la presente serie, de los 5 pacientes sin ningdn
factor de mal pronéstico, todos requirieron tratamiento inmunosu-
presor debido a mononeuritis mdaltiple, hemorragia pulmonar o
poliartritis. Por tanto debemos tener en cuenta que existen
manifestaciones clinicas que por la incapacidad que provocan
(mononeuritis) o su gravedad (hemorragia pulmonar), a pesar de
no estar contempladas en el indice de factores prondsticos deben ser
tratadas de forma agresiva.

El cambio en la estrategia del tratamiento, junto con un mayor
conocimiento de esta patologia por parte de los médicos y, por
tanto, un diagnostico precoz, son probablemente los responsables
de que el pronoéstico de estos pacientes haya cambiado. De una
supervivencia de un 50% a los 3 meses en pacientes sin
tratamiento!, se ha pasado a una de mas del 70% a los 5 afios®.

Las limitaciones de este estudio son el caracter retrospectivo de la
obtencion de datos y el limitado nimero de pacientes, que no
permite extraer resultados en cuanto a diferencias clinicas entre
pacientes ANCA positivos y ANCA negativos o factores prondsticos.

En conclusion, en el presente trabajo se presentan 9 pacientes
diagnosticados de SCS. Las caracteristicas clinicas no difieren de las
observadas en el resto de series publicadas. Sin embargo, en esta
serie se observa una mayor positividad de los ANCA. La mayoria de
los pacientes fueron tratados con glucocorticoides e inmunosupre-
sores, debiéndose individualizar el tratamiento de cada paciente
segin el grado de afectacion.
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