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Bl Resumo

A Sindrome de Churg-Strauss (SCS) é uma vasculite rara de pequenos e
médios vasos. Descreve-se o caso de um homem, 41 anos, com an-
tecedentes de rinossinusite, asma alérgica e pericardite tuberculosa.
Queixas de tosse produtiva, febre, mialgias, artralgias, porpura nos mem-
bros inferiores e parestesias na perna esquerda com 2 semanas de
evolucdo. Analiticamente: anemia, leucocitose, eosinofilia, elevacio de
pardmetros inflamatorios e imunoglobulinas E e G, citocolestase, altera-
cdo da coagulacio, hematiria e proteindria. Radiografia do torax: sem
infiltrado pulmonar. TC térax e seios perinasais: dreas em “vidro despoli-
do”, consolidactio subpleural esquerda, pdlipos nasossinusais e sinusopa-
tia. Lavado broncoalveolar: alveolite eosinofilica. Provas funcionais respi-
ratérias: sindrome obstrutivo. Bidpsias de pele e musculo: vasculite leuco-
citocldstica, eosinéfilos extravasculares. Eletromiografia: mononeuropatia
miltipla. Concluiu-se por SCS. Iniciou corticoterapia, com boa resposta cli-
nica, analitica e imagioldgica. Perante o diagndstico prévio de pericardite,
presumivelmente tuberculosa, num doente com SCS, coloca-se a possibili-
dade de causa imunologica comum, discutindo-se esta questiio.

B Abstract

The Churg-Strauss Syndrome (CSS) is a rare medivm and small vessel
autoimmune vasculifis.

We report the clinical case of a 41-year old male patient with history of
rhinosinusitis, allergic asthma and tuberculous pericarditis, who presented
with a clinical condition starting two weeks before and consisting of pro-
ductive cough, fever, myalgia, purpura on his lower limbs and left leg
paresthesias. Blood tests revealed anaemia, leucocytosis, eosinophilia,
elevated inflammatory parameters and immunoglobulins E and G, cho-
lestasis and altered coagulation tests. Proteinuria and hematuria were
documented as well. Chest X-ray was unremarkable. A thoracic and pa-
ranasal sinus computed tomography revealed ground-glass opacities, left
subpleural consolidation, naso-sinusal polyposis and sinusopathy. A bron-
choalveolar lavage unveiled an eosinophilic alveolitis. A pulmonary func-
tion test showed an obstructive disorder. Skin and muscle biopsies were
suggestive of leukocytoclastic vasculitis with extravascular eosinophils and
an electromyography revealed a multiple mononeuropathy. Available
data led to the diagnosis of (SS. Patient was started on corticotherapy,
with a satisfactory clinical, analytical and radiological response. Conside-
ring the previous history of pericarditis, presumably of tuberculous etio-
logy, in a patient with (SS, we discuss the possibility of a common im-
munological cause.

99,7% e sensibilidade de 85%) quando 4 dos

M INTRODUCAO

A Sindrome de Churg-Strauss (SCS) ou Angeite

Granulomatosa Alérgica é uma vasculite necro -

sante de pequenos e médios vasos.
A incidéncia é de 1,3 a 6,8/1.000.000 de habi-
tantes, ocorrendo enire os 14-75 anos de idade

com maior incidéncia aos 50 anos e sem diferen -

ca significativa quanto ao sexo .

A etiologia é desconhecida. Embora a presenca
de autoimunidade seja evidente (hipergamaglo-
bulinémia, elevacio de imunoglobulina (lg) E,
positividade para anticorpos anticitoplasma do
neutrdfilo (ANCA) e HLA-DRB4, a SCS parece ser
desencadeada por fatores ambientais, farmacos
ou atopia **.

0 American College of Rheumatology (ACR) de -

finiu a SCS como provavel (especificidade de

Servico de Medicina 1, Unidade Local de Sadde do Alto Minho, EPE, Hospital de Santa Luzia — Viana do Castelo.

* Inferno Complementar de Medicina Inferna.
** Assistente Hospitalar de Medicina Inferna.
*** Diretora de Servico de Medicina Interna.

sequintes 6 critérios sdo identificados: asma, eo-
sinofilia periférica >10%, alteracdes dos seios
perinasais, infiltrados pulmonares transitorios ou
migratorios, eosindfilos extravasculares e mono
ou polineuropatia ®.

0 tratamento consiste em corficoides e outros imu -
nossupressores, de acordo com a presenca de fa-
tores de gravidade.
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Figura 1 - Lesdes purpiricas, maculares e pefequiais, nos membros inferiores .

Embora as recidivas sejom frequentes, quando o
diagnéstico e terapéutica sio efetuados atem-
padamente os doentes geralmente apresentam
hom prognéstico “'”.

B CASOS CLINICOS

Apresenta-se o caso de um homem, 41 anos, que
foi internado em Dezembro de 2011. Tinha inicio-
do 15 dias antes fosse produtiva purulenta e hemo-
ptéica, febre vespertina de 38°C, mialgias, artral-
gios migratérias (sobretudo joelho e tornozelo
esquerdos), lesdes eritemato-violdceas nos mem-
bros inferiores e hipostesia na perna esquerda.
Referia como antecedentes rinite alérgica na in-
féincia, sinusite, asma alérgica desde ha 10 anos
¢ infernamento em 2009 por pericardite tubercu-
losa. Medicado habitualmente com fluticasona,
budesonido e formoterol. Quanto a antecedentes
familiares: 3 irmds com asma alérgica e uma de-
los com doenca de Crohn. Na admissiio hospita-
lor: palido, emagrecido, hidratado, apirético, nor -
motenso e sem sinais de dificuldade respiratoria.
Auscultaciio cardiaca sem alteracdes e pulmonar
com crepitacdes finas inspiratorias bibasais. He -
patomegalia dolorosa, com bordo superior a ni -
vel do 6° espaco intercostal e bordo inferior 5 cm
abaixo da grade costal. Lesdes purporicas, macu-
lares e petequiais, nas pernas e regido medial
das coxas (Figura 1). Diminuicio da sensibili-
dade profunda na face posterior da perna es -
querda. Sem sinais de artrite. Analiticamente
(Quadro 1): anemia normocromica nomocifica,
leucocitose, eosinofilia (53%), velocidade de se -
dimentaciio (VS) e proteina  reactiva elevadas,

taxa de protrombina de 46%, citocolestase, hi-
pergamaglobulinemia, elevacio de IgE, hema-
tiria e proteiniria. Serologias viricas negafivas.
Doseamento de complemento normal e pesquisa
de anticorpos anti-nucleares e ANCA negativa.
Radiografia do torax (RadT): sem infiltrado pul-
monar. Tomografia computorizada (TC) torax:
dreas de opacificacio em “vidro despolido”; fo-

Quadro | - Estudo analifico efectuado.

cos de consolidaciio subpleural no lobo inferior
esquerdo; pequeno derrame pleural @ esquerda
(Figura 2). TC dos seios perinasais: desvio do
septo nasal, espordo septal, polipos nasossinusais
e sinusopatia dos seios frontais (Figura 3).

Durante o internamenfo manteve febre, fosse
produtiva, mialgias, artralgios e hipostesia da
perna esquerda. As lesdes purpricas estende-
ram-se até ds nddegas e tronco e as jd existentes
tornaram-se mais avermelhadas e confluentes.
Durante 3 dias teve dejecdes liquidas, sem san-
gue ou muco. Repetiu RadT: infiltrado nos 2/3
inferiores do campo pulmonar esquerdo (Figura 4).
Do restante estudo efetuado: hemoculturas, ba-
ciloscopias e parasitolagico de fezes negativos.
Ecografia abdominal: hepatomegalia homogé -
nea. Eletrocardiograma: taquicardia sinusal; eco-
cardiograma com folhetos pericdrdicos espessa-
dos. Provas funcionais respiratérias: sindrome
ventilatério obstrutivo moderado, sem resposta

Estudo andlitico Resultado Valores de referéncia
Hb(g/dL)/Ht (%) 12,9/37,4 13,2117,2/ 41,0-51,0
VGM (FL)/MCHC (g/dL) 88,0/34,5 80,1- 96,1/ 31,7-357
Leucocitos (10°/L) 24220 4000 - 10 000

Eosinofilos (% - 109/1) 53% - 12840 %/1,0-3,0
Plaquetas (10%/1) 252 150 - 400
Ureia/Creatinina (mg/dL) 29/0,70 17-43/0,8-1,3
Sadio/Potassio (mmol/L) 136/4,5 136-145 / 3,5-5,1
Glicose (mg/dL) 70-110
PCR (mg/dL)/VS (mm) 10.0/85 0,01-0,82/2-8
AST/ALT (UI/L) 62/116 8-35 /1045
GGT/FA (UI/L) 447/276 <55/30-120
Desidrogenase latica (U1/L) 447 125 - 220
Bilirrubina Total (mg/dL) 2,24 03-1,2
Taxa de protrombina (%)/INR 46/1,7
Imunogligulina G/ A/ M/ E 1775/287/65/3109 700-1600/60-400/40-230/<100
Serologias para hepatite A, B e (, Negalivos
Epstein Barr e Citomegalovirus
Complemento (3, (4,CH50 172/33/46 90-180 / 12-40/ 23-46
ANA/ANCA Negativos
Sedimento urindrio

Proteinas (mg/dL)/Eritrécitos (/ul) 77,8/30 - /015

Hb: hemograma, Ht: hematdcrito, VGM: volume globular médio, MCHC: concentracdo de hemoglobina globular média. PCR: proteina C reac-
tiva, AST: aspartato aminotransferase. ALT: alanina aminotransferase. GGT: gama glutamil transpeptidase. ANA: anticorpos antinucleares.

ANCA: anticorpos anticitoplasma do neutréfilo.
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Figura 2 - TC térax: dreas de opacificacdo em “vidro despolido”.
focos de consolidacdo subpleural no lobo inferior esquerdo. Pequeno
derrame pleural d esquerda.

ao salbutamol. Broncofibroscopia: sem alteractes
morfologicas; lavado broncoalveolar: alveolite
eosinofilica intensa (73,6%). Biopsias cutnea e
muscular: vasculite leucocitocldstica de pequenos
vasos; presenca de eosindfilos extravasculares
(Figura 5). Eletromiografia dos membros infe-
riores compativel com mononeuropatia molfipla.
Perante a sintomatologia e exame fisico, ante-
cedentes de rinossinusite e asma alérgicas, eosi-
nofilia periférica, polipos nasais, mononeuropa-
tia moltipla, achados radiolégicos pulmonares e
resultado de hiépsia, concluiu-se por SCS.

Iniciou prednisolona, 60mg/dia, com regressiio
de pirpura e queixas dlgicas e desaparecimento
de febre, tosse e expeforaciio, na primeira sema -
na de ferapéutica.

Reavaliado em consulta externa, constata-se aos
3 meses de fratamento melhoria clinica, resolu -
¢do da anemia e eosinofilia e normalizacdo de
VS, PCR e alteracdes radiologicas.

B DISCUSSAO

Dada a raridade da SCS o diagnéstico pode ser
dificil. No caso descrito a apresentacdio foi classi-
ca e por isso a doenca foi pronfamente identifica-
da. De facto, o doente cumpria os 6 critérios de
clossificactio do ACR.

A historia natural da SCS divide-se em 3 fases
que podem sobrepor-se. Uma fase prodromica,

Figura 3 - TC seios perinasais: desvio do septo nasal, espordo sep-
tal, pélipos nasossinusais e sinusopatia dos seios frontais.

caracterizada por rinite alérgica, sinusite e asma.
A asma pode preceder o diagnostico da sindrome
em 3 a 9 anos. A segunda fase refere-se a
doenca infiltrativa eosinofilica com envolvimento
orgdinico. Na ferceira fuse estdo presentes sinais
e sinfomas de vasculite sistémica 449,

Perante o antecedente 2 anos antes, de pericardite
tuberculosa sem confirmacdo microbiologica, sen-
do portanto diagndstico de presuncdo e dado que
a pericardite pode estar presente em 20% dos
casos de SCS, os autores colocaram a hipotese de
causa imunoldgica comum. Revendo o processo
clinico, constatou-se naquela altura, valor méaximo
de 3,0% de eosindfilos (300x 10°/L) no sangue
periférico, IgE sérica normal e ANCA negativos.
Andlises do liquido pericrdico e pleural com 2% e
1% de eosindfilos respetivamente. 0 doente fez
tratamento com antituberculosos durante 9 meses
e prednisolona, Tmg/ kg/dia, durante 4 meses,
ficando assintomdtico. Apesar de fer realizado cor-
ficoterapia, os autores consideram que a peri-
cardite ndo foi uma manifestagdo do SCS, jd que
niio se fratou de pericardite eosinofilica.

Assim a evolucdo dlinica decorreu de acordo com
a historia natural da doenca.

Tinha rinossinusite alérgica e asma com 10 anos
de evolucdo. A apresentacdo ocorreu com mani-
festagdes de envolvimento orgénico (respira-
torio, cutiineo, sistema nervoso, renal e digesti-
vo) e sinais de vasculite sistémica (porpura nos
membros inferiores).

Na SCS os sintomas sistémicos geralmente siio:
febre (57%), perda ponderal (70%), astenia,
mialgias (52%) e arfralgias (40%). Os sistemas
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Al

Figura 4 - Radiografia do térax: Infiltrado nos 2/3 inferiores do campo
pulmonar esquerdo; apagamento do dngulo costofrénico esquerdo.

de orgiios mais afetados siio (por ordem decres-
cente) respiratorio, sistema nervoso (SN) peri-
férico, pele, cardiovascular, gastrointestinal, rim
e SN central 4410,

0 envolvimento respiratdrio é praticamente uni-
versal (96-100%), sendo a presenca de asma
fundamental para o diagnéstico “*4.

0 envolvimento do SN manifesta-se principal-
mente por neuropatia periférica, sendo a mo-
noneurite multiplex nos membros inferiores a
apresentactio mais comum.

As lesdes cutdneas (eritematosas, maculopapu-
lares, purpura, pistulas ou nédulos) sio comuns
na fase vasculitica.

As complicacdes cardiacas incuem a pericardite
aguda ou constritiva, miocardite e enfarte do
miocardio %4#°,

0 envolvimento gastrointestinal manifesta-se por
dor abdominal, diarreia, colite ou gastroenterite
eosinofilica.

A afetaciio renal é habitualmente pouco signi-
ficativa, podendo ocorrer proteindria ou hema-
tiria microscopicas ou insuficiéncia renal.

A avaliacdio laboratorial revela tipicamente ane-
mia normocromica normocifica, eosinofilia peri-
férica, elevacdo dos pardmetros inflamatorios e
de IgE, complexos imunes circulantes e hiperga-
maglobulinemia. Todos estes achados se verifi-
cam no caso descrito, exceto a presenca de ANCA.
De fato estes anticorpos ndo sdo critério de diag-
néstico estando presentes entre 38 a 59% dos
casos ***. 0 lavado broncoalveolar revela uma
alta percentagem de eosindfilos, tal como se ve -
rificou no doente apresentado (73,6%).
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Figura 5 - Bidpsia pele e musculo: Vasculite leucocitocldstica de pequenos vasos, com presenca de eosindfilos extravasculares. Sem evidéncia

de granulomas ou necrose fibrindide vascular.

Quanto aos achados radioldgicos identificam-se
infiltrados pulmonares bilaterais multifocais e
transitorios, que na TC do torax correspondem a
opacificacdes do parénquima. A TC dos seios peri-
nasais pode mostrar sinusite, desvio do septo
nasal ou polipose nasal.

Nas provas funcionais respiratorias pode encon-
trar-se um padrdo obstrutivo.

A eletromiografia revela frequentemente neu-
ropatia axonal ©+°.,

A biopsia deve ser realizada nos drgios presumi -
velmente afetados; os achados mais sugestivos
sio a vasculite necrosante extravascular, normal-
mente com infiltrado eosinofilico "2. 0 eletrocar-
diograma, o ecocardiograma e os exames
endoscopicos podem ser Gteis para avaliar o
envolvimento orgdnico, tendo em conta a sin-
tomatologia do doente. No nosso doente a diar-
reia foi pouco significativa, melhorando ao 3°
dia, ndo justificando estudo do tubo digestivo.

A escolha do tratamento baseio-se na presenca
de fatores de gravidade: insuficiéncia renal (crea -
tinina>1,58 mg/dl); proteiniria>1g/dia; he -
morragia gostrointestinal, perfuraciio, isquemia
ou pancreatite; envolvimento do SNC; e cardio -
miopafia.

Os corficosterdides sio a base do tratamento,
devendo ser iniciado na dose de 1mg/kg/dia.
Nos doentes com =1 fator de gravidade deve
associar-se ciclofosfamida “*™. No caso descrito
o doente niio apresentava nenhum daqueles fa -
tores pelo que fez apenas corticoterapia.

A imunoglobulina humana tem sido usada nos
doentes com neuropatia periférica e défice mo-
tor ®*. 0 componente sensitivo tem geralmente
uma evolucdo mais indolente ". No doente des-
crito ndo se verificou défice motor e apds inicio
de corticoterapia houve melhoria das parestesias
de membro inferior esquerdo, pelo que niio foi
proposta esta terapéufica.

Outros tratamentos tém sido indicados nos doentes
com SCS e envolvimento mulfissistémico grave ou
recidivante: plasmaferese, interferdio alfa, 15-deo-
xipergualina, globulina anti-timdcito, micofenolato
mofetil, infliximab, omalizumab e rituximab ©?.
0 prognéstico depende da lesdo dos drgdos alvo.
Com a introducdio dos corticdides houve uma
reduciio da mortalidade com uma sobrevida de
90% a 1 ano e de 50% aos 7 anos. As recaidas
ocorrem em ~25% dos casos ““"*"", Durante o
tratamento os doentes devem ser vigiados quan-
to a sintomas da vasculite, eosinofilia, marca-
dores da inflamacdio e achados imagiologicos ?.

A principal causa de morte é a doenca cardia-
(] (6,8,10,11)

No caso descrito, aos 3 meses de seguimento ve -
rificou-se melhoria clinica, analitica e imagiolé -

gica, prevendo-se uma evoluciio favordvel. m
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