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RESUMEN
El diagnóstico del  SCS es problemático ya que nin-
guno de los elementos clínicos o histopatológicos son 
característicos de esta enfermedad. Objetivos: Descri-
bir los criterios clínicos  diagnósticos para el síndro-
me de Churg Strauss en una paciente;; identificar los 
órganos comprometidos y describir los tratamientos 
y fisiopatología de esta enfermedad.
Se trata de una paciente de 32 años que ingresa al 
hospital con disnea, fenómenos sincopales y asma. Al 
examen fisico presentaba livedo reticularis, edemas 
periféricos, hipertensión arterial reciente y debilidad 
e hipoestesia ambas piernas. En el laboratorio pre-
sentaba marcada eosinofilia, proteinuria subnefrótica, 
hematuria, leucocituria,  ANCAs (-) y parasitológicos 
de materia fecal negativos. Ecocardiograma y doppler 
cardíaco con severo deterioro de la función sistólica 
y trombos murales en ambos ventrículos, vasculitis 
leucocitoclástica cutánea, mononeuritis múltiple y 
glomerulonefritis endo y extracapilar pauci-inmune.   
La presencia de vasculitis leucocitoclástica, glomeru-
lonefritis endo-extracapilar junto con la asociación de 
asma, eosinofilia, insuficiencia cardiaca y mononeuri-
tis múltiple nos permitieron hacer el diagnóstico de 
síndrome de Churg Strauss. La paciente fue tratada 
con pulsos de 1 gr. Metilprednisolona durante 3 dias 
y luego 1 mg./kg./dia via oral  y descenso paulatino 
ante la notable mejoria experimentada. Al inicio fue 
anticoagulada con heparina y luego con acenocuma-
rol. También se indicó enalapril. Concluimos que la 
paciente  presentaba un síndrome de Churg Strauss 
con claros elementos clínicos a pesar de no tener 
criterios histopatológicos como necrosis/Infiltrado 
Eosinofilico Perivascular/Granuloma. Como com-
promiso renal presento una glomerulonefritis endo y 
extracapilar pauci-inmune  ANCAs (-).
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lia,Asma,Vasculitis, Glomerulonefritis,miocardiopatia 
ANCAs

ABSTRACT
CSS diagnosis is difficult since none of  neither clini-
cal nor histopathological elements are characterologic 
symptoms of  this disease. Aims: To describe clinical 
diagnosis criteria for Churg-Strauss Syndrome in one 
female patient; to identify the affected organs and to 
describe the treatment and physiopathology of  this 
disease. 
 It is about a patient of  32 years old admitted to hospi-
tal presenting dyspnea, syncopal signs and asthma. At 
the moment of  physical examination she presented 
Livedo Reticularis, peripheral edemas, recent hyper-
tension and weakness and hypesthesia in both legs. 
Laboratory results showed pronounced eosinophilia, 
subnephrotic proteinuria, hematuria, leukocyturia, 
ANCAs (-) and negative parasitological feces analysis. 
Echocardiogram and Doppler echocardiography pre-
sented serious systolic function and mural thrombus 
decline in ventricles, skin leukocytoclastic vasculitis, 
multiple mononeuritis and pauci-immune crescentic 
glomerulonephritis. The presence of  leukocytoclas-
tic vasculitis, crescentic glomerulonephritis together 
with asthma association, eosinophilia, heart failure 
and multiple mononeuritis have led us to diagnose 
Churg-Strauss Syndrome. The patient was treated 
with Methylprednisolone pulse therapy (1g/day for 3 
days), then 1mg/kg/day oral dose and a final dose 
tapering. At the beginning coagulation was prevented 
by heparin and then with Acenocoumarol. Enalapril 
was also indicated. We concluded that the patient pre-
sented a Churg-Strauss Syndrome with clear clinical 
elements, in spite of  not having histopathological 
parameters such as necrosis/infiltrate, eosinophilic 
perivascular granuloma. Concerning renal damage, 
she presented a pauci-immune crescentic glomerulo-
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nephritis ANCAs (-).

Key words: Churg-Strauss Syndrome, Eosinophilia, 
Asthma, Vasculitis, Glomerulonephritis, Myocardio-
pathy, ANCAs

INTRODUCCIÓN
El síndrome de Churg Straus que tradicionalmente 
fue incluido en el espectro de las vasculitis sistémi-
cas idiopáticas  (VSI) , se caracteriza por inflamación 
granulomatosa eosinofílica en el tracto respiratorio y 
otros órganos, vasculitis necrotizante de pequeños y 
medianos vasos,  asma y eosinofilia mayor del 10% .
En 1946  Wilson y Alexander (1) en una revisión de 300 
casos documentados de periarteritis nudosa (PAN), 
hallaron casos asociados a asma bronquial.
En 1951 Churg y Strauss (2) hallaron en 13 pacientes 
que padecían asma severa y pasaron por autopsia que  
9 habían presentado fiebre, 10 hipereosinofilia, en 10 
compromiso cardiaco y síntomas de  insuficiencia 
cardiaca, 9 con neuropatía periférica y  3 con daño re-
nal; hallazgos que fueron atribuidos por alteraciones 
vasculares en varios órganos.
La mayoría de los pacientes tenían  manifestaciones  
clínicas  a varios alergenos y a bacterias alojadas en los 
senos paranasales. De los 13 pacientes 11 fallecieron.
El síndrome en descripciones originales y luego de 
la primera comunicación, recibió varias denominacio-
nes en distintos ámbitos científicos, la mas comunes 
fueron:  angeitis, granulomatosis alérgica y PAN.
Posteriormente, en  la mayoría  de estos pacientes se 
reconocieron tres estadios (3), simultáneos o sucesivos: 
1) Asma o rinitis alérgica con o sin poliposis. 2) Infil-
tración tisular por esosinófilos  con o sin granulomas 
y compromiso sistémico en particular pulmones, tubo 
digestivo, miocardio. 3)  Vasculitis sistémica de pe-
queños y medianos vasos, necrosis sistémicas en ner-
vios periféricos mono o polineuropatias  con serias 
secuelas motoras y sensitivas, piel con o sin purpura, y 
riñón con glomerulonefritis necrotica o semilunas.
Como veremos en la actualidad, a pesar de largas dis-
cusiones,  se lo reconoce  como Síndrome de Churg  
Strauss.(SCS)
La incidencia del SCS es de 0,5 a 6,8 por millón de 
pacientes y año y una prevalencia de 10,7- 13 por mi-
llón año. Entre asmáticos de 0 a 97 por millón / año 
y estudios realizados recientemente 34,6 por millón 
/ año dependiendo de los criterios diagnósticos uti-
lizados (4). 
No existe diferencia de género y la media en edad es 
de 50 años.

Objetivos:
El objetivo del presente trabajo es el de presentar un 
caso clínico del SCS el que se halla enmarcado por cri-
terios clínicos, histopatológicos ,evolutivos; recidivas, 
metodología analítica , asi como, discutir las distintas 
clasificaciones, los diagnósticos diferenciales, la fisio-
patología y el tratamiento.el que se halla dentro de las 
modalidades y controversias  descriptas por la mayo-
ría de los autores.  
Caso Clínico: 
Motivo de internación (Servicio de clínica médica 
Hospital Argerich el 13/08/07): Edemas de miem-
bros inferiores (MMII), hipertensión arterial (HTA) 
de reciente inicio, disnea progresiva hasta llegar a clase 
funcional III-IV y livedo reticularis de corta evolución.                                                                                          
Antecedentes de enfermedad actual: Refiere comen-
zar 8 meses antes con episodios disnea paroxística que 
alivian con agonistas 2, cuadros recurrentes de caídas 
con pérdida del conocimiento y cuadro de repercu-
sión general (astenia, adinamia, hipoorexia y pérdida 
de peso estimada en 7 kg). Un mes antes de su inter-
nación agrega al cuadro clínico edemas de MMII e 
HTA.
Antecedentes personales: Refiere 2 embarazos 1 gesta 
sin complicaciones y un aborto espontáneo a la 6ta 
semana de la gesta. No refiere otros antecedentes de 
importancia, niega haber padecido asma bronquial.
Examen físico al ingreso: Hipertensa TA 180/100, 
edemas 3/6 MMII, ingurgitación yugular 2/3 con co-
lapso parcial. Livedo reticularis  en dorso hemiabdo-
men inferior y MMII. Hipoestesia y pérdida de fuerza 
en ambas piernas.
Exámenes Complementarios:
Laboratorio: Hematocrito 40%, Hb 13.1 g/dl, gló-
bulos blancos 22300 (Eosinófilos 27%), creati-
nina plasmática 0.65 mg/dl, sedimento urinario 
(SU) hematíes 8-10/c, leucocitos 10-15/c. Pro-
teinuria 2.2 g/d. Urocultivo (-), ERS 11 mm 1er 
hora. Parasitológicos de materia fecal negativos.                                                                                          
ASTO 166, ANA (-), anti-DNA nativo (-), C3 92, 
C4 26, anti-RNP(-), antiSM (-) antiRO (-), antiLA (-), 
ANCA C y ANCA P negativos, antiPR3 y antiMPO 
negativos, antiSCL70 (-), anticentrómero (-), anticuer-
pos anticardiolipinas IgM-IgG (-), anti2glicoproteina1 
(-), anticoagulante lupico (-).
Ecografía-doppler cardíacos: Ventrículo izquierdo 
(VI) valores normales del diámetro diastólico del (VI) 
con deterioro severo de la función sistólica. Fracción 
de eyección del VI (FEyVI) 15%, disquinesia apical 
e hipoquinesia del septum. Gran trombo apical pro-
truyente y móvil de 2.3 x 3 cm. Ventrículo derecho 
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(VD) Con diámetro normal y severo deterioro de la 
función sistólica. Trombo apical que se extiende hasta 
el tracto de entrada de 3.7 x 3.5 cm. Leve dilatación 
de aurícula derecha, aurícula izquierda y válvulas car-
díacas sin hallazgos patológicos.                                   
Biopsia de piel:(Livedo reticularis): Vasculitis leu-
citoclástica.Electromiograma en miembros in-
feriores MMII: compatible con mononeuritis 
múltiple grado leve a moderado en progresión.                                                                                         
Estudio de perfusión cardíaca SPECT dipiridamol 
sin evidencia de isquemia miocárdica.  Radiografía y 
tomografía computada (TAC) de tórax sin hallazgos 
patológicos.                                               
Biopsia renal: 26 glomérulos, 1 esclerosado, el resto 
con aumento de matriz y células mesangiales y 2 se-
milunas epiteliales (1 abarca 25% y el otro el 75% de 
la circunferencia del glomérulo. Túbulos atrofia del 
10%. Intersticio leve fibrosis en relación con la atrofia 
tubular, infiltrado intersticial moderado linfoplasmo-
citario y neutrofilo con presencia de eosinófilos. Va-
sos sin lesiones. Inmunofluorescencia negativa para 
Ig total, IgG, IgM, IgA, C3 y C1q. Informada por 
anatomía patológica como glomerulonefritis endo 
y extracapilar paucinmune con infiltrado intersticial 
subagudo. (ver fotos 1 al 5)
La paciente evoluciona con disnea progresiva con pa-
roxismos de empeoramiento de la misma, por lo cual 
se realiza centellograma pulmonar ventilación perfu-
sión que informa alta probabilidad de tromboembo-
lismo pulmonar.  Se indica tratamiento con 3 pulsos 
IV diarios consecutivos de metilprednisolona (1000 
mg c/u) y luego queda con dosis de mantenimiento 
de me prednisona de 1 mg/kg/d y anticoagulación 
sistémica con heparina cálcica. La paciente presenta 
buena respuesta terapéutica con normalización de 
eosinofilia, reducción del tamaño de ambos trombos 
ventriculares, parcial recuperación de la función ven-
tricular bilateral, borramiento de la livedo reticularis, 
remisión del compromiso motor y sensitivo en ambas 
piernas, normalización del sedimento urinario y dis-
minución de la proteinuria a 0.65 g/d. 
Alta el 12/09/07 se indica tratamiento con esteroides 
40 mg,  acenocumarol y enalapril 10 mg/d. 
En diciembre del 2007 se repiten ANA (-), anti-
DNA nativo (-), C3 92, C4 26, anti-RNP (-), antiSM 
(-) antiRO (-), antiLA (-), ANCA C , ANCA P, an-
tiPR3 y antiMPO negativos. Ecocardiograma y eco-
doppler cardíaco (5/12/07):  VI se evidencia des-
aparición del trombo apical. FEyVI 59%, medidas 
del  VI y AI normales, VD trombo apical de 2,2 x 
1,4 cm. Insuficiencias mitral y tricuspídea modera-

das. La paciente abandona el tratamiento esteroideo.                                                                                         
 En febrero del 2008 un nuevo ecodoppler cardiaco 
demuestra leve disfunción sistólica del VI y persisten-
cia pero con disminución del tamaño del trombo en 
punta del VD.                                      
Concurre a consulta en 17/08/08, pocos días antes 
había suspendido anticoagulación, laboratorio del 
6/08/08 con reaparición de eosinofilia, livedo reticu-
laris debilidad hipoestesia de MMII y broncoespasmo 
difuso. SU con hematuria y leucocituria, incremento 
de proteinuria 2.4 g/d. Ecocardio y doppler cardía-
co se evidencia función sistólica normal de ambos 
ventrículos y desaparición del trombo de VD. Reini-
cia tratamiento con meprednisona 0.8 mg/kg/d, con 
posterior resolución del cuadro clínico, reducción de 
proteinuria 0.7 g/d y normalización del SU y eosin-
ofilia.  Evoluciona asintomática, se programa descen-
so progresivo de esteroides hasta su suspensión en 
22/09/09.
El 28/10/09 presenta recaída con cuadro asmáti-
co, livedo reticularis, debilidad parestesias de MMII, 
sin compromiso renal (SU no activo, proteinu-
ria 0.5 g/d). Funcional respiratorio con valores de 
CVF y VEF1 menores del 50%. TAC de tórax con 
cortes de alta resolución sin evidencia de lesiones. 
Ecodoppler cardíaco sin cambios y sin evidencia 
de hipertensión pulmonar. Reinicia esteroides 0.7 
mg/kg/d y en noviembre/09 se agrega azatiopri-
na 2 mg/kg/d por indicación de neumonología.                                                                                       
Evoluciona con mejoría de su cuadro clínico pre-
sentando recurrencia (Livedo-asma-trastornos 
motores y sensitivos de MMII) cuando la dosis 
de esteroides es menor de 8 mg/d, respondien-
do a incremento de meprednisona a 20 mg/d.  
 
Tabla 1 Grilla de laboratorio

Diagnostico y Clasificaciones
El caso clínico que de describe paso en su evolución 
por todos los criterios clínicos y etapas que se descri-
ben en las diversas clasificaciones que a continuación 
se analizan.
El diagnostico del CSS es problemático y controver-
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do otros criterios diagnósticos porque no han valida-
do los de Lanham y ACR.
La Liga Europea contra el Reumatismo  recomienda 
tener en lo posible confirmación histológica para el 
diagnóstico del síndrome.

¿Qué elementos tiene la paciente para sospechar 
un CSS?
A pesar de que nuestro caso no posee ninguno de los 
3 criterios histopatológicos (Necrosis, granuloma y/
o infiltrado eosinofílico perivascular), presenta varias 
características clínicas sugestivas de este diagnóstico. 
Como puede observarse en la tabla 2 solo el síndrome 
de Churg Strauss contiene todos los componentes del 
cuadro clínico de nuestra paciente, no ocurriendo así 
con los otros diagnósticos diferenciales. (Enfermeda-
des que cursan con eosinofilia y las vasculitis de pe-
queños vasos)(9). Recientemente se han descripto dos 
subgrupos de SCS uno de ellos que es ANCA (+) que 
tiene características de las vasculitis de pequeños vasos 
y presenta GNF, mononeuritis múltiple, hemorragia 
alveolar, púrpura y vasculitis sistémica y otro ANCA 
(-) que está relacionado con la  infiltración de los te-
jidos por eosinófilos y lleva a infiltrados pulmonares, 
cardiomiopatía, mono-polineuropatía y gastroenteri-
tis eosinofílica. Ambos subgrupos además de tener 
diferente cuadro clínico e histopatológico difieren en 
su patogenia (10). En uno ANCA relacionada y  en el 
otro secundaria a la acción toxica de productos de los  
eosinófilos. 
Nuestra paciente comparte elementos clínicos de los 
dos subgrupos a pesar de ser ANCA (–) lo cual hace 
suponer que formas mixtas son posibles. 
Por lo cual una división taxativa en cuanto  a la pre-
sencia o no  de ANCA nos parece cuestionable al me-
nos en el caso que nos ocupa.

CCP: Cuadro clínico de la paciente;; GW: Granulo-
matosis de Wegener;; MPA: Poliarteritis microscópica;; 
SE: Síndrome eosinofílico;; ABPA: Aspergilosis bron-
copulmonar alérgica; NEC: Neumonía eosinofílica 
crónica. 

tido a tal punto que ninguna de las características  del 
mismo son patognomónicas. La enfermedad evolu-
ciona por fases tanto desde el punto de vista clínico 
como histológico. El síndrome en adultos comienza 
con asma y rinitis y sinusitis alérgicas  con eosinofi-
lia e infiltración tisular eosinofílica y vasculitis en va-
rios órganos. Esta característica secuencial no se da 
en todos los casos y es común observar una notable 
variación entre los aspectos clínicos,  patológicos y la 
progresión es altamente variable en un mismo sujeto. 
Churg Strauss encontró en  los 13 pacientes en los 
cuales se realizó autopsia que presentaban asma seve-
ra y características histológicas comunes: eosinófilos 
en sangre y tejidos, vasculitis necrótica, y granulomas 
necróticos eosinófilos.
Estos tres criterios histológicos descriptos no se ob-
servan en la mayoría de los pacientes.
En 1984 Langam y col.(3) revisando 154 casos de CSS  
propusieron una triada para el diagnostico: asma, 
eosinofilia > de 1.500 x mm3 y vasculitis con com-
promiso de dos o mas órganos.
La American  College of  Rhreumatogy (ACR) utili-
zaron seis criterios clínicos para definir el SCS: Asma, 
eosinofilia > del 10%, neuropatía, infiltrado pulmo-
nar, alteraciones de los senos paranasales, biopsias 
que demuestren infiltrado eosinofílico extravascular. 
Reuniendo por lo menos 4 criterios de los 6  se puede 
establecer el diagnóstico de CSS con una sensibilidad 
de 85% y una especificidad de 97% (5)

En 1993 un grupo de expertos reunidos en North Ca-
rolina en la Chapell Hill,(6) redefinieron las vasculitis 
idiopáticas del SCS como una inflamación granulo-
matosa eosinofílica que compromete al aparato respi-
ratorio, vasculitis necrótica de pequeños y medianos 
vasos , asma y eosinofilia, excluyendo los criterios 
clínicos que caracterizan el SCS establecidos por la 
ACR . Para este grupo los criterios clínicos son insu-
ficientes y deben ser confirmados por la presencia de 
vasculitis necrotizante. 
En los casos de CSS con respuesta parcial o total al  
tratamiento con corticoides y en los que no se ha po-
dido demostrar vasculitis necrotizante algunos auto-
res los denominaron formas frustras.(7)

Recientemente una nueva clasificación ha surgido en 
pacientes con vasculitis o granulomas, PAN y ANCA 
positivo (proteinasa 3-ANCA o mieloperoxidasa-
ANCA),(8) eosinofilia >10%, o >1.500 x mm3. de 
acuerdo a estas características puede ser clasificado 
como CSS si  se incluyen los criterios de la ACR o de 
Lanham. 
Un grupo de investigadores en Japón  han desarrolla-
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elevados de eosinófilos. La  detección de esta com-
plicación requiere tratamiento urgente y agresivo.                                                                                   
El compromiso de sistema nervioso periférico tiene 
una incidencia entre el  65-75%, se manifiesta como 
polineuropatía y/o mononeuritis múltiple y los ner-
vios presentan por histología vasculitis epineural ra-
ramente con presencia de eosinofilia. El caso presen-
tado presenta mononeuropatía múltiple confirmada 
por electromiograma.
  
¿Cuál fue el tratamiento indicado y cual la respuesta 
al mismo?
Estudios prospectivos (13) realizados en 342 pacientes 
con PAN y SCS, hallaron 5 factores  indicativos de 
gravedad  : 1) proteinuria >de 1 g/dia 2) creatinina 
> de 1.58 mg/dl. 3) cardiomiopatía,  4) compromiso 
gastrointestinal. 5) alteraciones del  sistema nervioso 
central. Se aplicó un puntaje de 0 a 2 de acuerdo a la 
cantidad de los mismos presentes (0: sin factores, 1: 1 
factor y 2 ante 2 o más factores. Las mortalidades de 
los puntajes 0, 1 y 2 fueron del 12, 26 y 46% respec-
tivamente. Los CSS que no  tienen factores pronós-
ticos de gravedad responden al tratamiento con GC 
aconsejándose en los puntajes mayores o iguales de 1 
la asociación con ciclofosfamida (CIF).
El tratamiento con CIF u otro inmunosupresor es 
indicado en el 45 al 52%,  en cohortes de trabajos  
italianos, franceses y de Estados Unidos. (13)(14).
El grupo francés de estudio de las vasculitis compa-
ró la repuesta terapéutica de los corticoides y  pulsos 
mensuales de ciclofosfamida (CIF) entre tratamientos 
con diferente duración (6 y 12 meses). 
Demostraron una clara superioridad con menos mor-
bi-mortalidad en el tratamiento prolongado (12 me-
ses) con respecto al de menor de duración (6 meses).
La mayoría de los autores comienzan el tratamiento 
con pulsos IV de metilprednisolona de 1 g/d, los días 
1 a 5 y luego pasan a GC orales. Si entre de las tres o 
cuatro semanas los marcadores de inflamación retro-
gradan se comienza con el descenso de los GC, pero 
hay que tener en cuenta que generalmente la presencia 
de asma recurrente hace casi imposible que se puedan 
suprimir totalmente.
Los GC prescriptos por largos periodos  son inca-
paces de prevenir  recaídas, de acuerdo a las series 
analizadas por el grupo francés. (15)    
Hay otros tratamientos que están indicados ante el 
fracaso de pulsos GC y CYC con resultados variables, 
como la plasmaféresis, gamaglobulina endovenosa, 
interferon alfa y anti TNF alfa .                         
El empleo de Rituximab quedaría como indicación en  

Nuestra paciente presentó al ingreso deterioro leve de 
la función renal, leucocituria, hematuria y proteinuria 
en rango subnefrótico.
En un trabajo con 116 pacientes con CSS, el com-
promiso renal definido por la presencia de creatinina 
> de 1,6 mg/dl  y/o hematuria y/o, proteinuria ma-
yor de 0,3 g/día (11), se observó en aproximadamente 
26,7 % de los pacientes. De los cuales el 14% cur-
saron con insuficiencia renal de rápida progresión. 
Se realizó biopsia renal al 14 %, encontrándose en el 
70% de los casos biopsiados glomerulonefritis (GNF) 
necrotizante. Otros hallazgos menos frecuentes fue-
ron GNF mesangial, GNF focal y segmentaria, nefri-
tis intersticial eosifílica, vasculitis de vasos medianos 
intrarenales. En esta serie el 75%  de los pacientes 
con nefropatía y el 100% con GNF necrotizante eran 
ANCA (+) (11).    
Llama la atención que  nuestra paciente a pesar de 
haber presentando compromiso glomerular fuera 
ANCA (-).      
Está descripto el buen pronóstico a largo plazo de la 
nefropatía relacionada al CSS. En este caso no se ob-
servó progresión en el corto período de seguimiento. 
Al ingreso el cuadro clínico dominante era de una se-
vera falla de bomba con disfunción sistólica de am-
bos ventrículos, trombos murales en ambas cavidades 
ventriculares y TEP. Eosinofilia, fenómenos cutáneos 
compatibles con vasculitis, proteinuria y alteraciones 
del sedimento urinario. 
En la comunicación original de Churg  Strauss de los 
13 casos autopsiados 10 tenían  compromiso  cardia-
co y en 5 de ellos la falla era severa (2)

En un análisis retrospectivo de 49 pacientes con SGS 
(12); 22 pacientes tenían afección cardiaca todos ANCA 
(-) (P<0,05), con una  incidencia del 60% .
La evaluación clínica, el ECG, el Ecocardiograma, y 
la RNM dan una prevalencia de cardiopatía en el CSS 
del 62% (13). Si se utilizan los tres procedimientos jun-
tos en pacientes agudos  tienen una sensibilidad de 
83% y una especificidad de 80%.  
Dos factores patogénicos han sido invocados: vascu-
litis sistémica de pequeños vasos miocárdicos y arte-
rias coronarias de mediano calibre y por otro lado la 
infiltración del miocardio por eosinófilos que ejercen 
acción toxica directa y en  raras ocasiones infiltración 
granulomatosa y fibrosis. 
La endocarditis hiperenosifílica (Endocarditis de Lo-
effler) es la forma mas grave  de compromiso cardiaco 
en el CSS así como en otros síndromes  hipereosi-
nofílicos, en los que  la afectación  cardiaca esta ín-
timamente vinculada  a recuentos significativamente 
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los pacientes ANCA (+) no respondedores a los pul-
sos de GC y CYF  y severa falla renal.
Las recaídas fueron definidas por la reaparición de 
por lo menos un fenómeno de vasculitis y dentro ellas 
las de mayor magnitud son aquellas que requieren  la 
introducción de un nuevo inmunosupresor. Las recaí-
das menores son las que revierten con una tempora-
ria intensificación de GC en los pacientes que reciben 
pulsos de CYF durante 6 meses o un año.
Un aumento de los eosinófilos en sangre periférica 
sin manifestaciones clínicas de enfermedad o asma no 
se consideran recaídas.
Al ingreso nuestra paciente, entre otros compromisos 
clínicos, tenía una insuficiencia cardiaca severa.  Ante 
la gravedad  del cuadro se opto por instituir trata-
miento con pulsos de GC. La respuesta fue excelente;; 
se obtuvo una rápida mejoría de la función cardiovas-
cular, aumento de la fracción de eyección, y desapari-
ción de la disnea. Luego de los pulsos de esteroides se 
continuó con el mismo régimen por vía oral a razón 
de 1mg/kg/d  durante 3 semanas  y descenso paula-
tino de GC. La enferma alcanzó remisión completa 
del factor de gravedad  miocárdico; sin enbargo, al 
presentar recurrencias vasculíticas sin gravedad con el 
descenso de los GC, se decidió agregar azathioprina  
en dosis de 150 mg/d. Con este tratamiento disminu-
yó la tasa de recaídas y se pudo bajar la dosis de GC 
por debajo de 8 mg/d hasta la fecha.  
En nuestra  enferma no se considero realizar el tra-
tamiento con pulsos de CIF  porque el diagnostico 
se realizó  por la sumatoria de los elementos cons-
titutivos del cuadro clínico .y no por  los hallazgos 
anatomopatológicos característicos, La sintomatolo-
gia  se presentó en forma secuencial, lo que demoró 
el probable diagnóstico de CSS y, al momento de su 
consideración, la paciente había alcanzado la remisión 
cardiovascular con el tratamiento GC. 
Si bien la respuesta terapéutica fue eficaz  queda-
ron algunas secuelas como la proteinuria menor de 
1 g/d y mononeuropatía en miembros inferiores.                                                                                         
Si en la evolución de nuestra paciente aparece algún 
episodio de recaída grave o el tratamiento inmunosu-
presor actual no permitiera el uso de bajas dosis de 
GC, se evaluaría el empleo de pulsos IV de  CIF. 

Patogenia
La patogenia del aumento de producción de EO, y  la 
infiltración de tejidos y órganos no estan todavía acla-
rados. Sin  embargo, se ha demostrado que el SCS esta 
asociado con el gen HLA-DRB1 y particularmente  
con los alelos HLA-DRB1*04 y *07 (16); una restric-

ción en el repertorio HLA por  un antígeno/alergeno 
induce a una  enfermedad dependiente de células T. 
En el SCS Ambos CD4+ y CD8+ e interleukina 2 
sérica  se encuentran elevados y sugieren activación 
del receptor  de células T con un claro predominio de 
células CD4+ las que no solamente producen células 
T-helper (Th2) e interleukinas 4 y 13 (Il-4, Il-13) (17), 
sino también productos de degradación de los EO 
mediante la accion de las  Proteína Basica Mediadora 
(PBM),y proteínas eosinofilas cationicas que inducen 
apoptosis en células blanco. 
Pueden producirse daños titulares, neurotoxinas que 
lesionan corazón y nervios periféricos sumados a la 
vasculitis granulomatosa e interferon gama depen-
diente  de células Th1. 
También las células presentadoras de antígenos jue-
gan un rol importante al comienzo del síndrome . 
Es importante destacar con respecto a la sobrevida de 
los EO que las células T pueden ser reguladas a través 
de isoformas de las moléculas  CD95 (18) que se unen a 
la membrana de las células T y EO evitando la  acción  
apoptotica del ligando CD95L
Los mononucleares periféricos en plena actividad del 
SCS,  adquieren un importante rol patogénico, me-
diante la producción de altos niveles  de Il-5 que in-
ducen activacion de EO y adhesión al endotelio. Se la 
puede hallar en periodos agudos en el aspirado bron-
coalveolar.        
Estas variaciones en la relación entre Th1/Th2 y cito-
kinas  son las que le dan la heterogeinidad al fenotipo 
del SCS; por ejemplo si los Th1 predominan las vascu-
litis granulomatosas  y en los Th2 la hipereosinofilia. 
El SCS es considerado como una clásica enfermedad 
mediada por Th2, con aumento de la actividad, in-
filtración y trafico de EO  con producción elevada 
de   IgE y formación de complejos inmunes que con-
tienen IgE demostrados por inmunohistoquímica en 
organos blancos.  
Hay estudios experimentales y en humano  que de-
muestran el rol de la familia de las quemokinas  mo-
léculas complejas afectadas a los EO, las EOTAXI-
NAS (19). Ellas sobreregulan las moléculas de adhesión 
ICAM-1 y VCAM-1 y han contribuido al conocimien-
to y trafico de EO a los sitios inflamados. Se aislaron 
tres isoformas ,  la mas importante es la  eotaxina 3 
(EO-3) serica,  se halla muy elevada en el SCS en com-
paración con otras enfermedades . 
Los niveles de  EO-3 se correlacionan con la activiad 
de la enfermedad asi como su expresión selectiva  a 
nivel de ciertos lechos vasculares, siendo un biomar-
cador especifico demostrado por inmunohistoquimi-
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ca y un  potencial agente terapeutico . 
No se sabe si los  EO expresan EO -3. Al unirse a la 
superficie de los EO y atraer mas EO aumentan la 
patogenicidad,  creando con las moléculas CD95 un 
verdadero circulo vicioso.

Conclusiones:
El diagnostico del  SCS es problemático, ninguna de 
las afecciones conocidas ya sea desde el punto de vista 
clinico o histologico tiene a nivel patoneumonico las 
carateristicas de esta enfermedad. El síndrome evo-
luciona por fases o periodos con caracteristicas pa-
tologicas que varian no solo en los sitios anatomicos 
examinados sino tambien durante  las faces de la en-
fermedad. Clásicamente el SCS aparece con recientes 
episodios de asma o rinitis alérgica,  progresión a la 
hipereosinofilia y a menudo asociado con infiltracion 
tisular antes de culminar en una franca vasculitis. 
Esta evolucion secuecial no se da en todos los casos y 
la progresión  es altamente variable; por lo tanto, para 
el diiagnostico, las manifestaciones mono o polisin-
tomatcas requieren de una constelación de aspectos 
anatomo patologicos que pueden desarrolarse y pre-
sentarse  a traves de largos periodos.de tiempo.
La presencia de varios subtipos de SCS ANCAs posi-
tivo o negativo no solamente muestran  distintos  fe-
nómenos  patogenicos sino tambien la hetrogeneidad 
del síndrome.
El SCS a menudo responde a corticoides e inmuno-
supresores aunque nuevos agentes terapeuticos son 
necesarios para  reducir los efectos nocivos de los in-
munosupresores y tener una herramienta mas eficaz 
en los casos  refractarios.
Estudios futuros seran necesarios para dilucidar los 
mecanismos patogenicos geneticos e inmunologicos     

Fotos de biopsia Renal del 1 al 5. (ver descripción 
en el texto) 
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