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Sindrome de Churg-Strauss
de aparicion precoz

Sr. Editor:

La vasculitis de Churg-Strauss es rara en la infancia, con edad
media de comienzo de 38 a 45 anos, requiriéndose de cuatro de
seis criterios: asma, eosinofilia superior al 10 %, historia previa de
alergia, mononeuropatia o polineuropatia, infiltrados pulmo-
nares transitorios o migratorios, alteracion de senos paranasales
y biopsia que muestre infiltracién eosinofilica extravascular!'4.

Presentamos uno de los pocos casos referidos en Espana en la
infancia, que curs6 con manifestaciones relevantes.

Nifa de 12 afios con rinitis y asma bronquial de 10 meses, fiebre
elevada de 4 dias de duracion, artralgias, mialgias y tumefaccion de
tobillos, munecas y codos, flictenas y lesiones violaceas plantares fu-
gaces, de 1-2 dias de duracion. Palidez, astenia y ojeras, con algunas
aftas bucales. Dolor esternal y abdominal pasajeros. Sin pérdida de
peso.

Examenes complementarios al ingresar: eosinofilia: 43 %, VSG:
104 mm, PCR: 19 mg/dl, hemoglobina: 12,5 g/dl, IgE: 517 Ul/ml, IgG:
2.380 mg/dl, ICC: 100 wg/ml, p-ANCA elevada (1/5.120), antimielo-
peroxidasa (MPO) positivo y PR3 negativo. Negativos: serologia a
VIH, otros virus y bacterias, Mantoux, rasts a anisakis y Aspergillus
Jfumigatus, anticuerpos antinucleares, anticuerpos antifosfolipidos,
test de Coombs directo y pardsitos en heces. La puncion-aspiracion
de médula 6sea descart6 enfermedades mieloproliferativas.

La radiografia de térax fue normal en su ingreso. A los 10 dias
mostré infiltrados bilaterales, confirmados en la tomografia compu-
tarizada (TC) pulmonar (fig. 1), coincidiendo con hemoglobina de
6 g/dl. Fibrobroncoscopia: abundantes hemosiderofagos en el lava-
do broncoalveolar, compatible con hemorragia alveolar. Ecocardio-
graffa y tomografia computarizada (TC) abdominal normales. Mi-
crohematuria y proteinuria. Sangre oculta en heces sin melenas ni
rectorragias.

Figura 1. 7C pulmo-
nar con infiltrados al-
veolares bilaterales.
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Tras 10 dias de ingreso, al cumplir los criterios, se diagnosticé de
sindrome de Churg-Strauss y se inici6 el tratamiento con deflazacor
en dosis equivalente de prednisona: 1,5 mg/kg/dia; la fiebre cedié en
36 h y la afectacion dérmica, en 6 dias. Al mes del diagnostico pre-
senté una recaida por incumplimiento del tratamiento; aparecio pur-
pura maculopapular, vesiculas serohematicas y nodulos subcutaneos
en piernas y pies, cuya biopsia mostro vasculitis de pequenos y me-
dianos vasos, e infiltrados eosinofilicos extravasculares (fig. 2).

En sucesivos controles manifesté un estado general regular, aste-
nia y ojeras, eosinofilia persistente, discreto dolor epigastrico, n6-
dulos violaceos plantares, vesiculas en manos, tumefaccion de pies
y pérdida de 3 kg al mes del diagnostico. A los 2 meses ingresé por
dolor epigastrico notable, irradiado al hemiabdomen izquierdo, con
algin vomito no hemdtico y deposiciones blandas sin sangre. La
ecografia y la TC abdominal con y sin contraste, una endoscopia alta
y una colonoscopia fueron normales, salvo por esofagitis candidia-
sica, que respondi6 bien a fluconazol oral, durante un mes. Present6
mononeuritis multiple de miembros superiores e inferiores, confir-
mada en el electroneurograma; se inicio tratamiento con ciclofosfa-
mida intravenosa: 0,7 g/m?/dia y bolos de corticoides intravenosos:
1 g/dia, durante 3 dias, con lo que mejor6 la neuropatia, la clinica
general y los exdmenes complementarios. El dolor abdominal pre-
cis6 cloruro mérfico intravenoso; la paciente mejoré en 14 dias.
Motivé su traslado a un centro terciario, sin que se encontrara una
causa evidente. Continu6 con parches de fentanilo durante unos
dias. Se cambi6 a prednisona oral: 2 mg/kg/dia, durante un mes,
hasta la normalizacion de los reactantes de fase aguda, descendien-
do gradualmente hasta 1 mg/kg/dias alternos y continuando con ci-
clos mensuales de ciclofosfamida.

Tras 4 meses del diagnéstico, ingresé por dolor abdominal agu-
do secundario a absceso abdominal, que cedio tras la intervencion
quirtrgica y la administracién de piperacilina intravenosa (10 dias).

Actualmente, con 5 meses de evolucion, lleva tres ciclos de ciclo-
fosfamida y dosis decrecientes de prednisona.

Creemos interesante comunicar este cuadro en pediatria por su
rareza y potencial gravedad.

La anemia aguda a la que inicialmente no encontridbamos
causa, tras realizar la TC pulmonar que mostraba infiltrados di-
seminados sospechosos de la anemizacion, motiva la realizacion
de una fibrobroncoscopia, que confirma la presencia de hemo-
sider6fagos y explica la anemia.

Descartamos otras causas de eosinofilia>. Coincidimos en que
la piel, los pulmones y el sistema nervioso periférico son los
afectados con mis frecuencia®.

El prondstico no es bueno al tener afectacion gastrointestinal
grave’. No obstante, actualmente estd clinicamente asintomatica,
con apetito y ganancia ponderal de 3 kg en 2 semanas. La eosi-
nofilia y p-ANCA desaparecieron.

Los p-ANCA-MPO positivos, poco habituales en la infancia, se
relacionan con hemorragia alveolar, neuropatia periférica, afec-
tacion del sistema nervioso central y dano renal’; el dltimo de

‘ Figura 2. Biopsia de
. | piel: eosindfilos ex-
‘ij travasculares e intra-
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ellos fue leve en nuestra paciente. El tratamiento es con corti-
coides, y en caso de complicaciones, como en el presente caso,
inmunosupresores'#1%, Debemos considerar la enfermedad de
Churg-Strauss en pacientes asmdticos pedidtricos, con empeora-
miento respiratorio, infiltrados pulmonares, afectacion cutinea,
anemia, hipereosinofilia y neuropatia periférica.
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Tuberculosis endobronquial
que simula un enfisema
lobar congénito

Sr. Editor:

La tuberculosis endobronquial (TEB) en los nifios es una
complicacion de la tuberculosis pulmonar primarial. Su principal
mecanismo de produccion es la erosion del arbol traqueobron-
quial por un foco ganglionar infectado adyacente?. La afectacion

endobronquial como tUnica manifestacion puede dificultar el
diagnéstico, ya que en algunos casos la expresion radiologica
puede ser inespecifica, y empeorar el pronéstico del paciente
debido al desarrollo de complicaciones broncoestendticas?.

Presentamos el caso de una lactante inicialmente diagnostica-
da de enfisema lobar congénito que, tras la sospecha y posterior
confirmacion de TEB, tuvo una buena respuesta terapéutica, con
una resolucion clinicorradiolégica a corto plazo.

Lactante de raza arabe de 5 meses y 20 dias de edad con cuadro
de 3 meses de evolucion caracterizado por tos persistente, dificul-
tad respiratoria creciente, fiebre intermitente no termometrada y es-
tancamiento ponderal desde el tercer mes de vida. Fue derivada
para intervencion al Servicio de Cirugia Infantil de nuestro hospital
con el diagnostico de enfisema lobar congénito. Sus padres eran to-
sedores cronicos, sin diagndstico etioldgico. Su peso era de 5 kg
(< percentil 3). Se mantuvo apirética y con saturaciones de O, > 97%
desde su ingreso. En la exploracion fisica existia un aumento del
didmetro anteroposterior del térax, con tiraje, taquipnea con
60 resp./min, hipoventilacién marcada en hemitérax derecho y des-
viacion del latido cardiaco hacia la izquierda. La radiografia antero-
posterior de térax mostraba desplazamiento mediastinico hacia la iz-
quierda, hiperinsuflacion del l6bulo medio e inferior derechos,
atelectasia en el 16bulo superior derecho y pérdida de volumen en el
pulmon izquierdo. Ante las dudas planteadas sobre el diagnostico
inicial, decidimos ampliar los estudios. En el hemograma existia
leucocitosis de 21.920/ul a expensas de mononucleares, velocidad
de sedimentacion globular de 26 mm, con bioquimica, inmunoglo-
bulinas, subpoblaciones linfocitarias y gasometria sin alteraciones. El
estudio para el virus de la inmunodeficiencia humana resulté nega-
tivo. En la tomografia computarizada (TC) tordcica (fig. 1) se apre-
ciaba hiperinsuflacion del l6bulo medio con herniacion hacia el
mediastino anterior y marcas vasculares evidentes, lo que iba en
contra del diagndstico inicial. En cortes superiores se evidenciaba un
conglomerado adenopdtico paravertebral derecho, con calcificacio-
nes e imagenes radiologicas sugestivas de infiltrado pulmonar sub-
pleural en resolucion. Ante la sospecha de lesion intrabronquial cau-
sante de un enfisema obstructivo, se llevo a cabo fibrobroncoscopia,
que revel6 en el bronquio intermediario un granuloma endobron-
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Figura 1. 1C tordcica. Hiperinsuflacion del lobulo medio
con herniacion hacia el mediastino anterior
con marcas vasculares evidentes. Se aprecian
adenopatias paravertebrales derechas, con cal-
cificaciones en su interior e imdgenes radiolo-
gicas sugestivas de infiltrado pulmonar sub-
pleural en resolucion.
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