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21	anys	

-Des’14:	RiniLs	
al·lèrgica	i	sinusiLs	
crònica.	-ViLlígen	

-Oct’15	Asma	
i	eosinoQlia.	

-Nov’15	
Al·lèrgia	àcars	
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MI	NRL	
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HEM	

PNM	

MI	NRL	

DER	

HEMATOLOGIA	
-Hiperγglobulinèmia	policlonal	
IgG	
-Estudi	eosinoIlia	
582	a	3000	(<1	any)	
-TC	Toraco-abd:	adenopaLes	
peLtes.	



HEM	

PNM	

MI	NRL	

DER	

PNEUMOLOGIA	
-Asma	i	eosinoQlia	
-PFR	normals	
-TC:	adenopaLes	
inespecífiques	



HEM	

PNM	

MI	NRL	

DER	

MEDICINA	INTERNA	
-Estudi	autoimmunitat:	
ANA	<1/80	
Ac	anL	mb	basal	–	
Ac	anLRo	-	
Ac	anL	Jo1	–	
VSG	i	PCR	elevades	
IgE	total	429	
ANCA	–	
CPK,	LDH	i	aldolasa	normal	
Serologies	VIH,	VHC	i	VHB	–	
	
-Proteïnúria	24h:	141mg	
(fisiològica)	
	
-SOF	negaLva.	
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NEUROLOGIA	
-EMG	normal	
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DIAGNÒSTIC	

GRANULOMATOSI	
EOSINOFÍLICA	

AMB	POLIANGEÏTIS		
(Sd	de	Churg-Strauss)	

ASMA	

EOSINOFÍLIA	 SINUSITIS	

BX:	INFILTRATS	
EOSINOFÍLICS	

PERIVASCULARS	



TRACTAMENT	
•  LESIONS	CUTÀNIES	
– Mometasona	tòpica	

•  CLÍNICA	SISTÈMICA	
–  Prednisona	1mg/kg/d	
–  Calci	i	vitamina	D	
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DISCUSSIÓ	



GENERALITATS	

•  Sd	de	Churg-Strauss:	descrita	al	1951	per	J.	Churg	i	L.	Strauss.	

•  Al	2012:	Granulomatosi	EosinoIlica	amb	PoliangeïWs	(GEPA).	
–  VasculiLs	necroLtzant	sistèmica	de	vasos	de	mida	peLta	– mitjana,	en	

pacients	amb	asma	i	eosinoQlia.	

•  Incidència	d’entre	0.11-2.66	nous	casos	per	milió	d’habitants.	

•  Edat:	30-60	anys	de	mitja.	No	diferències	entre	gèneres	ni	ètnies.	

	
Greco	A,	Rizzo	MI,	De	Virgilio	A,	Gallo	A,	Fusconi	M,	Ruoppolo	G,	AlLssimi	G,	De	VincenLis	M.	Churg-Strauss	
Syndrome.	Autoimmun	Rev.	2015	Apr;14(4):341-8.		



ETIOPATOGÈNIA	

Desencadenants	

• Al·lèrgens	
•  Infeccions	
• Vacunes	
• F	(antag	R	
leucotriens)	

F	immunogènics	

• HLA-DRB1	*04	i	
*07	

• HLA-DRB4	

Mecanisme	més	
important	

•  Infiltrats	
eosinòfils	

• Dany	endotelial	
induït	per	ANCA	
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Allergy.	2013	Mar;68(3):261-73.		



Vaglio	A,	Buzio	C,	Zwerina	J.	Eosinophilic	granulomatosis	with	polyangiiLs	(Churg-Strauss):	state	of	the	art.	
Allergy.	2013	Mar;68(3):261-73.		



Vaglio	A,	Buzio	C,	Zwerina	J.	Eosinophilic	granulomatosis	with	polyangiiLs	(Churg-Strauss):	state	of	the	art.	
Allergy.	2013	Mar;68(3):261-73.		



Vaglio	A,	Buzio	C,	Zwerina	J.	Eosinophilic	granulomatosis	with	polyangiiLs	(Churg-Strauss):	state	of	the	art.	
Allergy.	2013	Mar;68(3):261-73.		



Vaglio	A,	Buzio	C,	Zwerina	J.	Eosinophilic	granulomatosis	with	polyangiiLs	(Churg-Strauss):	state	of	the	art.	
Allergy.	2013	Mar;68(3):261-73.		



CLÍNICA	I	
•  FASE	PRODRÒMICA	(mesos	o	anys)	

–  ASMA	(la	principal	manifestació)	96-100%.	RinosinusiLs.	

–  Artràlgies,	miàlgies,	malestar,	febre	i	pèrdua	pes.	
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•  FASE	EOSINOFÍLICA	
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perifèrica	
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Infiltració	
mucosa	
intesLnal	à	
perforació	
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•  FASE	VASCULÍTICA	
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CLÍNICA	CUTÀNIA	

•  Entre	un	40-81%	dels	casos.		
	
	
•  Manifestació	inicial	14%	dels	

casos.	
	
	
•  Diverses	manifestacions	cutànies;	

cap	específica.	



Púrpura	palpable	d’extremitats	
(50%	dels	que	tenen	
manifestacions	cutànies)	
	



Lesions	urLcarials	(12-31%).	



Altres	Lpus	de	lesions	cutànies	

Bosco	L,	Peroni	A,	Schena	D,	Colato	C,	Girolomoni	G.	Cutaneous	
manifestaLons	of	Churg-Strauss	syndrome:	report	of	two	cases	
and	review	of	the	literature.	Clin	Rheumatol	2011:	30;	573-80.	

Greco	A,	Rizzo	MI,	De	Virgilio	A,	Gallo	A,	Fusconi	M,	Ruoppolo	G,	
AlLssimi	G,	De	VincenLis	M.	Churg-Strauss	Syndrome.	Autoimmun	
Rev.	2015	Apr;14(4):341-8.		



EXPLORACIONS	COMPLEMENTÀRIES	
Exploració	 Valorar	

Anamnesi	i	EF	 Signes	i	símptomes.	Buscar	lesions	cutànies	i	alt	
SNP	

AnalíLca	amb	serologies	 EosinoQlia,	Elevació	reactants	fase	aguda,	
ANCAs.	Eotaxina	3	

Sediment	urinari	 Hematúria	o	cilindres	

Proteïnúria	24h	 Proteïnúria	>500mg	

ECG	 Alt	repolarització	

Rx	tòrax	 Infiltrats	migratoris	

Sang	oculta	en	femta	 Alt	gastrointesLnals	

Biòpsia	 Infiltrats	eosinoQlics	i/o	leucocitoclàsia	



ANCAs	

PosiLvitat	del	40%	(p-ANCA)	
	

• NeuropaLa	
perifèrica	

• GMN	
• Púrpura	

• Afectació	
miocàrdica	

• Infiltrats	
pulmonars	

• Símptomes	
GI	



HISTOLOGIA	

	
Fig.	3.	Tissue	biopsy	specimens	from	Churg–
Straus	paLents.	(A)	Pronounced	inflammatory	
infiltrate	consisLng	of	many	eosinophils	
(arrows)	with	admixed	lymphocytes	is	seen	in	
the	media	of	this	small	submucosal	artery.	(B)	
In	addiLon	to	great	eosinophilic	vasculiLs,	this	
vessel	exhibits	striking	fibrinoid	necrosis	of	its	
inner	wall	(arrows).	This	appears	brightly	
eosinophilic	on	haematoxylin	and	eosin.		
	



HISTOLOGIA	

Cortesia	Dr	RM	Pujol.	H.	del	Mar.	



HISTOLOGIA	



DIAGNÒSTIC	
American	College	of	Rheumatology	(ACR):	

1.	Asma	
2.	EosinoQlia	>10%	
3.	NeuropaLa,	mononeuropaLa	o	polineuropaLa	
4.	Infiltrats	pulmonars	migratoris	o	transitoris	
5.	Anomalies	als	sinus	paranasals	
6.	A	una	bx	que	inclogui	un	vas:	Acúmuls	d’eosinòfils	extravasculars		

NECESSARIS	4	o	MÉS	
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PRONÒSTIC	

French	Vasculi.s	Study	Group	2005	
1.	CreaLnina	>1.58mg/dL																															+1	
	
2.	Proteinúria	(>1g/dia)																																		+1	
	
3.	Afectació	tracte	GI																																						+1	
	
4.	Afectació	cardiomiopàLca																								+1	
	
5.	Afectació	sistema	nerviós	CENTRAL								+1	
	

SUPERVIVÈNCIA:	
Score	=	0:	Sx	als	5	a	del	97%	
Score	≥	1:	Sx	als	5	a	89%	

Hernández-Rodríguez	J,	Solans	R,	Espígol-Frigolé	G,	Prieto-González	S,	Mullol	 J,	Vilaseca	 I	et	al.	VasculiLs	asociadas	a	anLcuerpos	
anLcitoplasma	de	neutrófilo.	 En:	 Cervera	R	 compilador.	 Enfermedades	Autoinmunes	 Sistémicas.	 5ª	 ed.	Madrid:	 Editorial	Médica	
Panamericana;	2015.		162-180.	
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SUPERVIVÈNCIA:	
Score	=	0:	Sx	als	5	a	del	97%	
Score	≥	1:	Sx	als	5	a	89%	



TRACTAMENT	

•  SCORE	=	0	
–  Prednisona	1mg/kg/d	

•  SCORE	≥1	
–  Prednisona	1mg/kg/d	+	

polsos	EV	ciclofosfamida	
0’6g/m2	6-12m.	

INDUCCIÓ	 MANTENIMENT	
• SCORE	=	0	
•  Prednisona	1mg/kg/d	1	mes	i	
disminuir	10mg	setmanals.	
•  Si	no	es	pot	disminuir	per	sota	de	
7’5mg/d,	afegir	AZA	o	MTX.	

• SCORE	≥1	
•  Prednisona	1mg/kg/d	igual	que	
l’anterior.		
•  Després	de	la	ciclofosfamida	a	la	
inducció,	conLnuar	amb	AZA	o	
MTX	(menys	tòxics)	



Altres	opcions	terapèuWques	

•  Rituximab:	anLCD20.		
•  Mepolizumab:	anL-IL5.		
•  Infliximab	o	Etanercept:	anL-TNFα	
•  Immunoglobulines	EV.	
•  IFN	α.	
•  Omalizumab:	anL	IgE.	Si	

manifestacions	asmàLques	
persistents.	



GRANULOMATOSI	
EOSINOFÍLICA	

AMB	
POLIANGEÏTIS	

MISSATGE	FINAL	

ASMA	

EOSINOFÍLIA	



Castell	d’Ulldecona	

MOLTES	
GRÀCIES	


