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Resumen

El sindrome de Churg-Strauss es una vasculitis sis-
témica que afecta vasos de pequerio y mediano calibre y
que suele presentarse con asma, fiebre, hipereosinofilia,
insuficiencia cardiaca, dafio renal y neuropatia periférica.
Esta ultima se observa en el 65% al 80% de los casos,
siendo el compromiso de nervios craneales en una mino-
ria, y atin mds excepcional la pardlisis de cuerdas vocales
y el diafragma. Las neuropatias por vasculitis sistémicas
pueden resultar en morbilidad grave e incluso la muerte,
por esto la necesidad de instaurar un tratamiento tem-
prano. Reportamos el caso de un paciente que padecio
pardlisis diafragmdtica y de cuerda vocal por sindrome
de Churg-Strauss.
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Diaphragmatic and vocal cord paralysis in
Churg-Strauss syndrome: a case report

Summary

Churg-Strauss syndrome is a systemic vasculitis of the
small and medium sized vessels that usually occurs with
asthma, fever, hypereosinophilia, cardiac failure, renal
damage and peripheral neuropathy. The latter affects 65%
to 80% of patients, cranial nerves involvement is rare while
vocal cord and diaphragmatic paralysis are exceptional.
Neuropathies due to systemic vasculitis may result in sig-
nificant disability and death, therefore the importance to
institute an early treatment. We report here a patient who
suffered diaphragmatic and vocal cord paralysis due to
Churg-Strauss syndrome.
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INTRODUCCION

La angeitis granulomatosa alérgica fue descrita por
primera vez en 1951 por Jacob Churg y Lotte Strauss. Esta
entidad suele presentarse con asma, fiebre, hipereosinofi-
lia, signos y sintomas de insuficiencia cardiaca, dafio renal,
y neuropatia periférica.!’ Se la considera una vasculitis de
vasos de pequefio y mediano calibre, afectando arteriolas,
vénulas, capilares y pequeiias arterias.®

Si bien se la clasifica como una vasculitis mediada
por ANCA (anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos), su
asociacion con este anticuerpo es de alrededor del 40%,
especialmente con ANCAp. ¢

Es de destacar que la neuropatia periférica puede ser
una manifestacion de vasculitis, observandose en el 65%
al 80% de los pacientes con sindrome de Churg-Strauss.
Lo mas frecuente es que se presente como mononeuropa-
tia miltiple o polineuropatia asimétrica.®

La pardlisis diafragmadtica y de las cuerdas vocales son
fendmenos que suelen ser unilaterales y pueden producirse
por causas de distinta indole. En el caso de la primera es
siempre asintomatica, generalmente de causa idiopdtica, y
suele ser un hallazgo en la radiografia de térax, observan-
dose como una elevacion de un hemidiafragma.® La plejia
unilateral de las cuerdas vocales suele ser de causa iatro-
génica por injuria del nervio laringeo recurrente durante
una cirugia de tiroides, cuello o cardiotoricica, o también
puede ser secundaria a tumores de dpice de pulmén.®”? En
ambos casos la etiologia isquémica secundaria a vasculitis
s una rareza.

A continuacién describiremos un caso clinico de
un paciente que se presenté con mononeuritis multiple,
con compromiso del nervio frénico y laringeo recurrente
izquierdo, por sindrome de Churg-Strauss.

Caso Clinico

Paciente de sexo femenino, de 52 afos de edad, con
antecedentes de asma bronquial de dificil manejo en los
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ultimos afos, que concurre al hospital por dolor en hipo-
condrio derecho, vomitos, parestesias y debilidad en
miembros inferiores de un mes de evolucion. Al examen
fisico presentaba fuerza severamente disminuida en pierna
y pie derechos y moderada en pie izquierdo. Arreflexia
rotuliana derecha e hiporreflexia aquilea bilateral. La sen-
sibilidad se encontraba disminuida en forma asimétrica
bilateral y distal en ambos miembros inferiores, tanto para
fibras finas como gruesas. El abdomen sélo presentaba
leve dolor a la palpacién profunda en hipocondrio dere-
cho. Ecografia abdominal sélo evidenci6 un célculo biliar,
sin alteraciones en el hepatograma. Se realizaron elec-
tromiograma, que se informé como mononeuropatia de
compromiso axonal, y una puncién lumbar que no mostrd
alteraciones patoldgicas.

Al ingreso presentaba una radiografia de térax que
mostraba el hemidiafragma izquierdo elevado. Estu-
dio radioscdépico constatd pardlisis de hemidiafragma
izquierdo y disminucién de la excursiéon del derecho. El
funcional respiratorio evidencio presion inspirada maxima
(Pimax) de -46 cm H,O (valor normal -80 cm H,0) y una
presion espiratoria maxima (Pemax) de +54 cm H,O (valor
normal +149 cm H,0).

El laboratorio evidencié 3.192 eosinéfilos por mm?® y
ANA, ANCA, crioglobulinas y serologias para HIV, HBV,
HCV negativas. C3 y C4 dentro de valores normales y
VDRL no reactiva. Factor reumatoide en bajos titulos (64
Ul/ml).

Durante su internacién evoluciond con disfonia, por
lo cual se realiz6 laringoscopia indirecta que comprobd

paresia de cuerda vocal izquierda. Resonancia nuclear
magnética de cuello y mediastino que mostré elevacion
de hemidiafragma izquierdo (Figuras 1y 2) y un p6lipo en
seno maxilar del mismo lado, no evidenciando adenome-
galias ni otras imdgenes patoldgicas.

Se realiz6 biopsia de nervio sural y misculo gastroc-
nemio que se informé como vasculitis linfocitaria sin evi-
dencia de eosindfilos.

Se asumié como sindrome de Churg-Strauss, por lo
cual se indicaron tres pulsos endovenosos de 500 mg de
metilprednisolona y un pulso de 1.000 mg de ciclofosfa-
mida. Evoluciond con mejoria de sus parestesias y debili-
dad de miembros inferiores, desapareciendo la eosinofilia.

Figura 1. RNM en secuencia T1, corte coronal, que evidencia
elevacion de hemidiafragma izquierdo.

Figura 2. RNM. en secuencia T1, cortes axiales, evidencia cuello y mediastino libre de patologia con

hemidiafragma izquierdo elevado.
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El funcional respiratorio evidencié PimaX -80 cm H,O y
Pemax +100 cm H,O.

Finalmente, fue externada con indicacion de rehabili-
tacion kinesioldgica, prenidsona 60 mg por dia y contro-
les ambulatorios por Servicio de Reumatologia.

Un mes mads tarde se constatd en nueva radiografia de
térax mejoria del hemidiafragma izquierdo y ausencia de
disfonia.

DISCUSION

Entre las causas de neuropatias periféricas se encuen-
tran las vasculitis, siendo su forma més frecuente de pre-
sentaciéon la mononeuritis multiple extensa (50%-60% de
los casos).®

La neuropatia se produciria por un fenémeno autoin-
mune que comprometeria las vasas nervorum, resultando
en isquemia, principalmente axonal. El mecanismo de
lesién no es bien conocido, pero implicaria una interac-
cién compleja de factores que llevarian a la inflamacién de
los vasos. Se proponen distintos mediadores inflamatorios
que incluyen: inmunocomplejos circulantes, anticuerpos
(antiendoteliales y ANCA), linfocitos T citotdxicos, e
hipersensibilidad retardada.®

Los nervios mds afectados son el peroneo (90%) y
el sural (84%), mientras que los pares craneales s6lo se

afectan en una minoria de los casos, observandose mas
comtinmente en la Granulomatosis con Poliangeitis.®

La manifestacion neuroldgica mds frecuente en el
Churg-Strauss es la mononeuritis multiple, siendo el com-
promiso de nervios craneales extremadamente raro y s6lo
se han reportado algunos pocos casos de los pares II, III,
VII y VIIL®'®

Respecto a la pardlisis diafragmadtica y de las cuerdas
vocales son algo inaudito. S6lo hay tres casos reportados
de pardlisis frénica por Herreman et. al."” y Shimizu et.
al."® y dos de paralisis de cuerdas vocales, uno por Hueto
Pérez de Heredia et. al."”y otro por Mazzantini et. al.?”
(Tabla 1).

Las neuropatias por vasculitis sistémicas suelen ser
potencialmente peligrosas, pudiendo acarrear una morbi-
lidad grave e incluso terminar con la muerte del paciente.
Por este motivo es importante considerar su posibilidad
diagnéstica para no demorar la instauracién de un tra-
tamiento agresivo, asi se podrian evitar o disminuir las
secuelas.® Si bien nuestra paciente tuvo compromiso de
nervios que no son habitualmente afectados, no es menor
mencionar que pueden verse implicados con el avance de
la enfermedad, lo que generaria una discapacidad trascen-
dente en un paciente con una patologia potencialmente
tratable.

TABLA 1.
CARACTERISTICAS CLINICAS Y DE LABORATORIO DE LOS PACIENTES CON SINDROME DE
CHURG-STRAUSS Y PARALISIS DE CUERDAS VOCALES Y/O DIAFRAGMATICA
Gandino et. al. | Herreman et. al.'? Shimizu et. al."® | Hueto Pérez de | Mazzantini et. al.??
n=1 n=2 n=1 Heredia et. al."” n=1
n=1
Sexo/edad F/52 M/32  F/50 F/60 M/29 M/59
Hipereosinofilia | S{ Si Si Si Si Si
Asma Si Si Si Si Si Si
ANCA Negativo NM NM NM NM Positivo
Paralisis
diafragmatica | U/izq. Ulizq.  Ulizq. Ulizq. NM NM
C. vocales Ulizq. NM NM NM Ul/der. Ul/der.

F: femenino; M: masculino; NM: no mencionado: U: unilateral; Izq.: izquierdo; Der.: derecho.
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