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Granulomatosis eosinofilica con )
poliangitis: informe de un caso

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis:
A case report

Mujer de 49 anos con antecedentes de asma bronquial con-
sulta por disnea. En la analitica destaca un recuento leuco-
citario normal con un 60% de eosindfilos, y la radiografia de
torax muestra un torax enfisematoso con presencia de infil-
trados intersticiales bilaterales simétricos. La tomografia
computarizada toracica describe la existencia de fibrotérax
con patron ‘‘en panal de abeja’’, bronquiectasia y ampollas
subpleurales (fig. 1a). Se completa el estudio con: antigenos
de Legionella/neumococo en orina, Mantoux y baciloscopia,
anticuerpos antinucleares, anticitoplasmatico de neutrofi-
los, enzima convertidora de angiotensina, inmunoglobulinas
y alfa-1-antitripsina; todo negativo, salvo aislamiento en el
cultivo de un Aspergillus fumigatus y la confirmacion en el
frotis de eosinofilia periférica. Con la sospecha diagnéstica
de neumonia eosinofilica cronica vs. aspergilosis pulmonar
se inicia tratamiento con metilprednisona (1,5 mg/kg/dia)
y voriconazol (4 mg/kg iv /12 h durante 7 dias) con una res-
puesta clinico-radiologica favorable, siendo dada de alta en
10 dias con pauta descendente de corticoides y voriconazol
oral (200 mg/12 h). Cuarentay ocho horas después reingresa
por dolor abdominal agudo con peritonismo generalizado.
En la analitica destaca leucocitos 9.100 (PMN: 91,5%, eosi-
nofilos 0%). Se solicita una radiografia de abdomen que
evidencia un neumoperitoneo, y una tomografia computa-
rizada abdominal confirma el diagnostico de perforacion
intraperitoneal con coleccion liquida en fosa iliaca derecha
asociada. La paciente es intervenida de forma urgente con
la demostracion intraoperatoria de una peritonitis purulenta
con abscesos interasas y multiples perforaciones en ileon
proximal (fig. 1b). En la pieza quirdrgica se describe la pre-
sencia de un infiltrado inflamatorio eosinofilico en lamina
propia y submucosa, granulomas e infiltrados eosinofilicos
en pequenos vasos, compatible con vasculitis eosinofilica.
La paciente es diagnosticada de granulomatosis eosinofilica
con poliangitis, iniciando tratamiento con ciclofosfamida

(2 mg/kg/24 h) anadido a los corticoides durante 6
meses (criterios Five Factor Score). En la actualidad man-
tiene tratamiento de mantenimiento con azatioprina (1,5
mg/kg/dia).

La granulomatosis eosinofilica con poliangitis o sindrome
de Churg-Strauss es una de las vasculitis mas infrecuentes,
que afecta a los vasos de mediano y pequeno calibre y se
caracteriza por un infiltrado eosinofilico vascular y extra-
vascular y la formacion de granulomas’.

En la granulomatosis eosinofilica con poliangitis suelen
diferenciarse 3 fases secuenciales'?: a) fase de prodromos,
caracterizada principalmente por sintomas respiratorios
(asma, rinitis...); b) fase eosinofilica, definida por la
eosinofilia periférica e infiltracion en multiples 6rganos,
especialmente pulmén y tracto gastrointestinal; y c) fase
de vasculitis, en la que se produce la afectacion vascular
sistémica de vasos de pequefio y mediano calibre.

Los sintomas gastrointestinales afectan a la mitad de los
pacientes, pudiendo preceder o concurrir con la fase de
vasculitis®. El estomago y el duodeno son los tramos mas
afectados, seguidos del colon, y en la mayoria de las oca-
siones aparecen Ulceras y lesiones eritematosas durante la
endoscopia. La afectacion ileal es infrecuente, siendo pocos
los casos documentados en los que ha supuesto una urgencia
quirGrgica como nuestra paciente*>.

El Colegio Americano de Reumatologia propone 6 crite-
rios definitorios para su diagnostico: asma, eosinofilia > 10%
de los leucocitos (o recuento absoluto > 1.500/mm?), anor-
malidades de los senos paranasales, infiltrados pulmona-
res migratorios/transitorios detectados radiologicamente,
poli/mononeuropatia, y biopsia de los vasos con acimulo
de eosindfilos en areas extravasculares’. La presencia de
4 0 mas de estos criterios tiene una sensibilidad y una espe-
cificidad para el diagnostico de granulomatosis eosinofilica
con poliangitis del 85 y 99,7% respectivamente. Al diagnos-
tico la mayoria no cumplen los 4 criterios ya que suelen
aparecen progresivamente, inusualmente de forma aguda,
por lo que es fundamental un elevado indice de sospecha.

Las dificultades en la demostracion histologica de la vas-
culitis complica el diagndstico. En la gran mayoria de los
pacientes con afectacion gastrointestinal solo suele eviden-
ciarse una infiltracion eosinofilica vascular aparentemente
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Figura 1

1 a. Tomografia axial computarizada toracica. Signos de fibrotorax con patréon parcheado en panal de abeja, y aumento de

la densidad por posible neumonia intersticial izquierda. Pequefas bronquiectasias cilindricas y patron bulloso con algunas ampollas
subpleurales. 1b. Pieza quirtrgica. Segmento de reseccion ileal con evidencia macroscopica de Ulceras en la pieza quirlrgica.

no destructiva en las biopsias endoscopicas, pero no la
vasculitis tipica o granulomas, que solo suelen documen-
tarse en piezas quirirgicas o estudio de autopsia, lo que abre
ampliamente el diagnostico diferencial con otras entidades
que causen eosinofilia a nivel gastrointestinal®. Ademas, la
aparicion secuencial de los distintos sintomas y los trata-
mientos usados puede también enmascarar algunos signos,
anadiendo dificultad al diagnédstico. En nuestro caso, el
tratamiento corticoideo para el proceso respiratorio habria
enmascarado la eosinofilia periférica cuando reingreso por
el dolor abdominal.

Concluyendo, el diagnéstico de granulomatosis eosinofi-
lica con poliangitis con afectacion gastrointestinal requiere
un alto indice de sospecha debido a sus diferentes formas
de presentacion y curso secuencial. La documentacion his-
tologica de la vasculitis y granulomas es rara, ya que en la
mayoria de los casos solo se evidencia un infiltrado eosinofilo
perivascular, lo que anade dificultad al diagnostico.
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