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RESUMO

Introducio: O S. de Churg-Strauss (SCS) ¢é
uma entidade clinica em que um quadro de asma
e eosinofilia coexiste com wum atingimento
multissistémico.

Caso-clinico: Um homem de 63 anos, com
diagnoéstico de asma e rinite alérgica desde os 55
anos, inicia um quadro de febre, artrite,
polineuropatia e hematiria. Verificou-se a
existéncia de eosinofilia marcada e sinusopatia
maxilar e etmoidal  bilateral. Iniciou
corticoterapia, com regressio completa do
quadro clinico e laboratorial. Esti actualmente
assintomatico, com Prednisolona Smg/dia.

Discussao: Revendo 0s diagnosticos
diferenciais de doenca pulmonar com eosinofilia,

verificAmos que a presenca de atingimento
extrapulmonar permite considerarmos o SCS e o
S. hipereosinofilico idiopatico como tnicas
hipdteses. A existéncia de asma selecciona o SCS
como o diagnostico correcto.

Conclusdes: a) perante um doente com asma e
eosinofilia (superior a 10%), o S. de Churg-Strauss
€ um diagnéstico a ter sempre presente; b) o dia-
gnostico é principalmente clinico, de acordo com
os critérios de classificacdo; c) a corticoterapia é
muito eficaz e o seu desmame lento permite doses
de manutencio baixas.
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ABSTRACT

Background: The Churg-Strauss syndrome

(CSS) is a disease in which asthma and
eosinophilia occur with multisystemic
manifestations.

Case-report: A 63 year old male, with a
diagnosis of asthma and allergic rhinitis for 8
years, has fever, arthritis, peripheral neuropathy
and hematuria. Marked eosinophilia and sinusitis
were found. Corticosteroids were given, with
complete clinical and laboratorial remission. The
patient is asymptomatic with a daily dose of Smg
of Prednisolone.

Discussion:  Reviewing the differential
diagnosis of pulmonary disease and eosinophilia,
the extrapulmonary involvement only exists in
the CSS and the hypereosinophilic syndrome.
Asthma is present only in the former, and so the
Churg-Strauss syndrome was the correct
diagnosis.

Conclusions: a) facing a patient with asthma
and eosinophilia, the CSS is a diagnosis to have in
mind; b) it is a clinical diagnosis, according to
classification criteria; c) corticosteroids are very

effective and a slow tapering allows low
maintenance doses.
REV PORT PNEUMOL 2001; VII (6):
Key-words: asthma, eosinophilia, differencial
diagnosis, Churg-Strauss syndrome, case-report.
INTRODUCAO

O Sindroma de Churg-Strauss (SCS) foi

inicialmente descrito em 1951'. Considerado como
uma forma particular de Poliarterite Nodosa'?, foi

posteriormente separado desta entidade”.
Poderemos defini-lo sob varios aspectos:
1. clinicamente: por
evolugio em fases’: 1° — atopia (rinite
alérgica/polipose nasal e asma); 2°— doenga
eosinofilica
gastroenterologica); 3°— vasculite sistémica.
E varidvel o intervalo de tempo entre as
varias fases, sendo geralmente de 2-3 anos’,
mas podendo ser de até 30 anos entre a

asma e a vasculite’.

caracteriza-se uma

o

(pulmonar ou

2. anatomia-patologica’: doenca
granulomatosa, com granulomas
extravasculares, vasculite de pequenos

vasos (sistémica e pulmonar), eosinofilia
sérica e tissular.
3. serologia: 70% dos doentes tem anticorpos
anticitoplasma de  neutrofilos  (ANCA),
especialmente do tipo antimicloperoxidase
(MPO)’. Igual percentagem de doentes tem
Factor Reumatoide (FR) circulante®.

Sem terapéutica, a mortalidade atinge os
95% com sobrevida média de 1 ano’. A
corticoterapia altera a mortalidade para apenas
6%”.

Em 1990, foram apresentados critérios de
classificacdo para o SCS®. Se o doente tiver 4
de 6 critérios (asma, eosinofilia, mono/po-
ineuropatia, infiltrados pulmonares, doenca de
seios perinasais, eosinofilos extravasculares)
podera ser classificado como SCS com uma



sensibilidade de 85% e uma especificidade de
99,2%. Para além disso, considera-se que um
quadro de asma e ecosinofilia (superior a 10%)
tem uma sensibilidade de 95% e especificidade
de 99,2% para SCS. O SCS sera entdo um dia-
gndstico a ter em conta perante um doente com
asma e eosinofilia.

CASO CLINICO

Um homem de 63 anos foi internado por um
quadro de febre, hematuria, artrite e parestesias de
varios territorios periféricos. Tratava-se de um
homem saudavel até aos 55 anos, altura em que
inicia quadro que foi interpretado como rinite
alérgica/asma  bronquica e medicado
salmeterol e budesonido inalados, com controlo
parcial das queixas. Aproximadamente 3 semanas
antes do internamento, inicia queixas de febre (37-
38°C, axilar) e mialgias, tendo sido medicado com
paracetamol, ibuprofeno e doxiciclina (100mg,
12/12 horas, 7 dias). Houve agravamento do
quadro, surgido artrite migratoria de
articulacdes periféricas (tibiotarsica direita seguida
de punho esquerdo), parestesias ao nivel do 5°
dedo e metade externa do 4° dedo da mao
esquerda, todo o pé esquerdo e calcanhar direito,
com episodio transitério de incapacidade de
extensio do 4° ¢ 5° dedos da méo esquerda. E
entdo referenciado a nossa consulta, ficando
internado. O doente negava uso de outros farmacos
ou substancias, para além dos ja referido, outras
queixas  respiratorias,
gastroenterologicas.

O doente trazia alguns exames complementares
realizados em ambulatério (Quadro I). Tinha
realizado uma urocultura, que tinha sido estéril.
Tinha Factor Reumatéide positivo ¢ Rosa de
Bengala e Hudlesson negativos.

Aos 44 anos, tinha sido submetido a cura
cirargica de hérnias inguinais bilaterais, tendo na
altura feito avaliagdo analitica que lhe foi referida
como “normal”.

Tinha sido praticante de atletismo (provas de
meia-maratona e corta-mato) até ao inicio das
queixas de asma, aos 55 anos. Nao tinha habitos
tabagicos actuais (5 UMA entre os 25 ¢ 30 anos),
tendo habitos alcodlicos de cerca de 70g/dia nos
ultimos 30 anos. Epidemiologicamente, residia em

com

tendo

genito-urindrias  ou
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ambiente urbano, sem mais dados valorizaveis no
contexto.

Nao havia dados relevantes nos antecedentes
familiares.

O exame objectivo era normal, a excep¢do da
avaliagdo das fossas nasais, em que se verificava a
existéncia de exsudado purulento e hemorragico a
partir do corneto médio esquerdo, e do exame
neurologico, em que se comprovou hipostesia do
territério do Nervo Cubital Esquerdo, Nervo
Peroneal Esquerdo e de todo o pé direito, sem
territorio especifico identificavel.

Os resultados das analises de entrada estdo
resumidos no Quadro I.

O electrocardiograma e a radiografia do torax
eram normais.

Foi colocada a hipotese diagnostica de SCS e
foram pedidos exames complementares, cujos
resultados estdo resumidos no Quadro II. De
referir que os ANCA antiproteinase 3 foram
negativos, bem como os anticorpos antinucleares,
anti-DNA e anti-antigénios extraiveis do nucleo
(SSA, SSB, Sm, RNP). O ecocardiograma
transtoracico efectuado incluiu avaliagdo, por
Doppler, da fungdo diastélica, que era normal. A
decisdo de realizagdo da bidpsia renal foi feita apds
discussdao do caso com a equipe de Nefrologia do
nosso hospital. O fragmento obtido foi
representativo (9 glomérulos) e normal. As provas
de fun¢do respiratéria ndo puderam ser efectuadas
em fase aguda, estando ja o doente em
corticoterapia sistémica na altura da sua realizag@o.

O doente iniciou Prednisolona 80mg/dia
(Img/kg) e teve alta ao 3° dia de corticoterapia,
clinicamente apirético e sem artrite, mas mantendo
as parestesias € com os parametros analiticos
expressos no Quadro I. Apds 1 més de Img/kg, fez
desmame lento de corticoterapia (Smg 15/15 dias).
Actualmente (18 meses apés o quadro), mantém
Prednisolona 5mg/dia, estando assintomatico (ndo
teve mais queixas de asma ou rinite alérgica, nao
tem parestesias) e analiticamente apenas com
insuficiéncia renal ligeira (Quadro 1).

O diagnostico final foi de S. de Churg-Strauss.

DISCUSSAO



O diagnoéstico diferencial de uma doenca
pulmonar com eosinofilia”® esta representado no
Quadro 3. A maioria desses diagndsticos pode ser
excluida neste por ndo apresentarem
envolvimento multissistémico. Desta forma, o
facto de o doente ter doenca multissistémica
(polineuropatia, artrite, nefrite) permite excluir S.
Loffler, outras infec¢Oes parasitarias, pneumonia
eosinofilica aguda ou cronica, asma simples ou
complicada por aspergilose broncopulmonar
alérgica. A granulomatose broncocéntrica ¢ um
diagnostico histologico, pelo que ndo se coloca
neste caso. Finalmente, os farmacos utilizados pelo
doente ndo explicam o quadro apresentado. Desta
forma, os diagndsticos a considerar seriam o S.
hipereosinofilico idiopatico (SHI) e o SCS.

O SHI define-se pela presenca de eosinofilia
periférica superior a 1500/mm’ por mais de 6
meses, auséncia de causas conhecidas e evidéncia
de envolvimento de 6rgdo”'®. As manifestagdes
neurolégicas do SHI incluem disfungdo do Sistema
Nervoso Central (SNC) (quer por cardioembolismo
quer por atingimento primario) € neuropatia
periférica (sensitiva ou mista,
assimétrica)”'’. O  atingimento
geralmente secundario a insuficiéncia cardiaca ou
embolismo pulmonar. Em casos raros, pode haver
derrame pleural,
eosinofilia. No entanto, a asma ndo ¢ uma das
manifestagdes pulmonares do SHI”'’.

Desta forma, o diagnéstico que mais se coaduna
com este caso ¢ o de SCS. Nao s6 o doente
apresenta 4 critérios para esta entidade clinica
(asma, eosinofilia, polineuropatia e doenga de seios
perinasais), alguns aspectos
paradigmaticos do sindrome. Em primeiro lugar, o
inicio tardio da sua asma. Com efeito, a idade
média de inicio da asma em doentes com SCS ¢
aos 35 anos*'". Neste doente, esse inicio foi ainda
mais tardio, sendo que o seu passado como atleta
sem  quaisquer  manifestagdes  pulmonares
argumenta contra uma asma subclinica que tivesse
eventualmente passado despercebida até essa
idade. Por outro lado, embora nido se tivessem
verificado as 3 fases clinicas descritas por

caso,

simétrica ou
pulmonar ¢

que ¢ um exsudado com

como tem até
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Lanham®, ¢ nitida a evolucdo em 2 fases bem
demarcadas: dos 55 aos 63 anos com clinica
puramente de atopia (asma, rinite alérgica) ¢ uma
segunda fase de atingimento sistémico e vasculite.
A leucocitose a custa dos eosinofilos e a
positividade dos ANCA anti MPO e Factor
Reumatoide, como ja referimos, sdo também
caracteristicas deste sindrome. Comparando o SCS
com as outras vasculites associadas a ANCA
(Wegener e poliangeite microscopica), verifica-se
que, no primeiro, o atingimento renal ¢ menos
frequente ¢ menos grave'’, o que também foi
verdade neste doente. Finalmente, a resposta a
terapéutica foi também caracteristica’. Com efeito,
neste doente, atingimento
multissistémico, a corticoterapia levou a uma
rapida resolugdo do quadro, que se mantém com a
dose actual de Smg/dia. Tal era alias esperado, pela
auséncia de factores de mau progndstico
(proteinuria superior a 1g/dia, creatininémia
superior a 1,58mg/dl, cardiomiopatia,
envolvimento gastrointestinal ou do SNC)'*',

com vasculite e

CONCLUSOES

Pensamos que este caso clinico permite
algumas consideragdes:

1. perante um doente com asma ¢ eosinofilia
(superior a 10%), o S. de Churg-Strauss ¢
um diagndstico a ter sempre presente.

2. o diagnostico ¢ principalmente clinico, de
acordo com os critérios de classifica¢io’.

3. a corticoterapia ¢ muito eficaz e o seu
desmame lento permite doses de
manutengdo baixas.
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QUADRO1
Resultados analiticos

Data Ambulatério Admisséo Alta 18 meses

Hb (g/dl) 13,8 10,7 10,8 14,5

GB (uL) 20.200 14.600 11.200 5.600

Eo 58% 60,3% 48% 4,1%

PCR (g/dl) 18 7 5,4 negativa

Ureia 55 53 46 49

Creatinina (mg/dl) 1,44 1,48 1,12

Urina I Sangue +++ Sangue +++ Sangue +++ Sangue —

Proteina + Proteina + Proteina —
QUADRO IT
Exames complementares

ANCA anti MPO >100 (normal <5)

Ecocardiograma Normal

Biopsia renal Normal

Exame parasitologico das fezes (3 amostras) Negativo

TAC seios perinasais

Sinusopatia etmoidal e maxilar bilateral

Electromiografia

Polineuropatia de predomineo sensitivo

Provas de fungdo respiratoria

Normal




QUADRO III
Diagnostico diferencial de doenga pulmonar com eosinofilia

Eosinofilia pulmonar simples (S. de Loftler)

Pneumonia eosinofilica cronica

Pneumonia eosinofilica aguda

S. de Churg-Strauss

S. hipereosinofilico idiopatico

Asma

Aspergilose broncopulmonar alérgica

Granulomatose broncocéntrica

Infecgdes parasitarias

Reacgdes a farmacos




