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CASOS CLINICOS

Granuloma necrosante extravascular de Churg-Strauss

Resumen.—Las manifestaciones cutdneas de la granulomatosis
alérgica de Churg-Strauss (sindrome de Churg-Strauss) se

presentan en dos tercios de los pacientes.

Presentamos el caso de una mujer de 37 afios con un

granuloma necrosante extravascular de Churg-Strauss como
manifestaciéon cutdnea de la granulomatosis alérgica de Churg-
Strauss. Aunque la presentacion clinica era tipica, fueron

precisas tres biopsias cutdneas para su diagndstico.

El granuloma necrosante extravascular de Churg-Strauss
consiste en un granuloma en empalizada con degeneracién

baséfila del coldgeno, infiltracién por neutréfilosy

leucocitoclasia. Aunque inicialmente descrito como especifico
de la enfermedad de Churg-Strauss, se ha observado en otras
vasculitis sistémicas y en diversas enfermedades del tejido

conectivo y linfoproliferativas.

Palabras clave: Sindrome de Churg-Strauss. Granuloma
necrosante de Churg-Strauss. Granuloma en empalizada.

INTRODUCCION

La granulomatosis alérgica de Churg-Strauss es
una vasculitis sistémica granulomatosa que afecta a
venas, vénulas, arteriolas y arterias; fue descrita por
Churg y Strauss en 1949. Sus manifestaciones clini-
cas dependen de los 6rganos afectos. Los sintomas
iniciales suelen ser rinitis alérgica, sinusitis recu-
rrente y poliposisnasal (1). Aunque la manifestaciéon
sistémica predominante es el asma bronquial y
puede preceder en muchos afios a la apariciéon de
vasculitis, su presencia no es imprescindible para el
diagnéstico (2, 3). Dos tercios de los pacientes pre-
sentan infiltrados pulmonares fugaces por infiltra-
cién masiva de eosinéfilos en alvéolos e intersticio.
Otros hallazgos clinicos son: afectacién renal, afec-
tacion gastrointestinal, neuropatia periférica, hiper-
tension arterial, cardiopatia, convulsiones y artral-
gias. Las manifestaciones cutdneas son frecuentes,
aunque no diagndsticas; entre ellas se encuentra el
granuloma necrosante extravascular de Churg-
Strauss.

Presentamos un caso de granuloma necrosante
extravascular de Churg-Strauss como manifestaciéon
cutdnea de la granulomatosis alérgica de Churg-
Strauss.
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DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 37 anos de edad ingresada por fiebre,
poliartralgias e infiltrados pulmonares bilaterales.
Entre sus antecedentes patolégicos destacaban: rinitis
alérgica a pélenes de gramineas, olivo yalternaria, sinu-
sitis y poliposis nasal desde los 14 afios, comenzando
con sintomatologia asmadtica 4 afios después; un aborto
yun embarazo por inseminacién artificial. Durante el
dltimo afio precisé varios ingresos hospitalarios por
episodios febriles con foco respiratorio que se resol-
vieron con antibioterapia y esteroides sistémicos; en
uno de ellos aparecieron lesiones cutdneas en manos
y tobillos, mostrando el estudio histolégico una vas-
culitis neutrofilica de pequefios vasos. Varios meses
después presentd un brote de lesiones papulosas en
dorso de manos ycodos que fueron diagnosticados his-
tolégicamente de granuloma anular, curando espon-
tdneamente.

Nos consultaron por la aparicién de escasas papu-
las con umbilicacion y costra necrdtica central meno-
res de 0,5 cm de didmetro localizadas en manos,
mufiecas y codos (Fig. 1). Simultdneamente presen-
taba vesiculas hemorragicas en dorso de ambos pies,
con disposicién lineal en el pie derecho. Se realizé
biopsia excisional de una pdpula localizada en codo
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FIG. 1.—Papula con necrosis central localizada en codo.

y su estudio histopatolégico mostrd, bajo una intensa
necrosis epidérmica, una dermatitis nodular granu-
lomatosa necrosante, con degeneracién basoéfila del

coldgeno, depdsitos de mucina e infiltrado neutrofi-
lico con leucocitoclasia (Fig. 2); algunos vasos dér-
micos superficiales yprofundos presentaban necrosis
fibrinoide e infiltrado de neutréfilos y eosinéfilos en
su pared. Los hallazgos descritos fueron diagndsticos
de granuloma extravascular necrosante de Churg-
Strauss. En el resto de pruebas complementarias rea-
lizadas destacaba una anemia normocitica-normo-
crémica, 20.500 leucocitos con una eosinofilia del
50%; GOT, 70 Ul/ I; GPT, 63 Ul/ 1; FA, 357; LDH, 496;
factor reumatoide, 30 UI/ ml; ANA negativo, ANCA
especifico MPO positivo (ELISA); resto de bioquimica
sanguinea, proteinograma yorina normales. El lavado
broncoalveolar mostré6 una alveolitis eosinofilica
intensa.

Con estos datos clinicos, histolégicos y de labora-
torio se lleg6 al diagnéstico de granulomatosis alérgica
de Churg-Strauss. Se inicié tratamiento con corticos-
teroides sistémicos con escasa respuesta, por lo que se
afadié bolos mensuales de ciclofosfamida segtiin pauta
de Guillevin y Lhote (4) con respuesta satisfactoria:
ciclos mensualesde 1.000 mg (0,6 g/ m?) por via endo-
venosa durante 6 meses y posteriormente pauta de
mantenimiento con azatioprina oral 2 mg/ kg/ dia.

DISCUSION

La afectacion cutdnea de la granulomatosis alérgica
de Churg-Strauss se produce en el 60-70% de los casos
(5, 6). Clinicamente las lesiones se han dividido en tres
categorias (7): maculopdpulas semejando eritema
multiforme, lesiones hemorragicas ynédulos cutdneos

FIG. 2.—A: Granuloma en empalizada con degeneracion basotfila del colageno en dermis reticular superior. B: Degeneracion basofila del
colageno e infiltrado neutrofilico con leucocitoclasia.
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y subcutdneos. Otras formas clinicas descritas son:
livedo reticularis, ilceras y edema facial (6). También
histol6gicamente se han establecido tres patrones (8):
granuloma necrosante extravascular (50%), vasculitis
leucocitocldstica (33%) y poliarteritis nudosa (17%).
Se ha establecido una correlacién entre los nédulos
cutdneos ysubcutdneos con el granuloma necrosante
extravascular, correspondiendo a lo que se ha deno-
minado granuloma necrosante extravascular de
Churg-Strauss.

El granuloma necrosante extravascular fue descrito
en 1951 como una manifestaciéon especifica de la gra-
nulomatosis alérgica de Churg-Strauss (8, 9). Histo-
l6gicamente consiste en un granuloma en empalizada
que rodea un foco central de coldgeno baséfilo yfrag-
mentado de morfologia estrellada localizado en der-
mis superior, infiltracién neutrofilica y leucocitocla-
sia (10).

En 1971, Winkelmann describié este granuloma aso-
ciado a diferentes procesos mediados por inmuno-
complejos (tabla I), por lo que se propuso el nombre
de granuloma necrosante de Winkelmann (6, 11, 12),
evitando asi la identificacion del granuloma de
Churg-Strauss con el sindorme de Churg-Strauss. Se
han observado granulomas en empalizada similares en
las lesiones cutdneas de la artritis reumatoide deno-

TABLA |I: ENFERMEDADES EN LAS QUE SE HA
DESCRITO EL GRANULOMA NECROSANTE
EXTRAVASCULAR DE CHURG-STRAUSS

Vasculitis
— Granulomatosis alérgica de Churg-Strauss.
— Enfermedad de Wegener.
— Arteritis de Takayasu.
— Panarteritis nudosa.

Conectivopatias
— Artritis reumatoide.
— Lupus eritematoso sistémico.
— Esclerosis multiple.
— Enfermedad mixta del tejido conectivo.
— Sindrome de Sjoégren.

Enfermedades hematolégicas
— Crioglobulinemia mixta.
— Sindrome hemolitico urémico.
— Parpura trombética trombocitopénica.
— Sindrome mielodisplasico.

Neoplasias
— Masa renal inespecifica.
— Metéstasis de adenocarcinoma de prostata.
— Procesos linfoproliferativos (mieloma multiple, lin-
foma, leucemia mielomonocitica aguda).

Enfermedades infecciosas

— Infeccidn estreptocécica con diarrea sanguinolenta.
— Hepatitis crénica activa.
— Endocarditis bacteriana subaguda.
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minadas pdpulas reumatoides (13, 14) y necrobiosis
reumatoide ulcerativa superficial (15).

La presentacién clinica consiste en pdpulas o
ndédulos de coloraciéon eritematovioldcea o color piel
normal con umbilicacién central y necrosis, de dis-
tribucién simétrica en codos yzonas distales de miem-
bros superiores que cursan en brotes (9, 17, 18). Nues-
tra paciente presenté lesiones cutdneas que tanto cli-
nica como histolégicamente eran tipicas de este
granuloma necrosante.

Chu ycols. en 1994 postularon una hipdtesis pato-
génica para la formacién de estos granulomas: el dep6-
sito de inmunocomplejos produciria un vasculitis leu-
cocitocldstica en las vénulas dérmicas que secunda-
riamente originaria una degeneracién del colageno y
posteriormente una reaccién granulomatosa de la der-
mis alterada (17). En base a esta hip6tesis proponen
el término de «dermatitis neutrofilica y granulomatosa
en empalizada». Grilli y Requena no comparten esta
teoria patogénica; para ellos la degeneraciéon de los
haces de coldgeno seria el resultado de la liberacién de
enzimas lisosomales por parte de los neutréfilos y/ o
eosinofilos del infiltrado, el coldgeno degenerado atra-
erfa a los histiocitos que se dispondrian en empalizada
alrededor (el area central de coldgeno degenerado ten-
drd apariencia baséfila o eosinéfila en funcién del pre-
dominio de neutréfilos o eosinéfilos) (19).

Se ha propuesto un espectro de hallazgos histopa-
tolégicos que reflejan la evolucién de este granuloma
necrosante extravascular; el diagnéstico diferencial his-
topatoldgico variard en funcién del estadio evolutivo de la
lesion biopsiada (17). En lesiones iniciales se encuen-
tra una vasculitis leucocitocldstica con un denso infil-
trado de coldgeno degenerado; en esta etapa habria
que hacer diagnéstico diferencial con la vasculitis leu-
cocitoclastica de cualquier etiologia y con la dermati-
tis neutrofilica reumatoide. Cuando la lesién estd ple-
namente desarrollada se ve un granuloma en empali-
zada rodeando fibrina, coldgeno degenerado baséfilo
y restos de leucocitoclasia; su diagnéstico diferencial
incluirfa el granuloma anular, los granulomas de la
enfermedad de Wegener y los granulomas propios de
la enfermedad de Churg-Strauss. En las lesiones tardias
el granuloma en empalizada mostraria mas fibrosis y
menos polvillo nuclear, por lo que habria que dife-
renciarlo de los granulomas de la necrobiosis lipoidea.

En nuestro caso cabe destacar que se habian reali-
zado dos biopsias previas en brotes distintos de lesio-
nes cutdneas y cuyo diagndéstico histopatolégico fue
vasculitis neutrofilica de pequefios vasos en la primera
ygranuloma anular en la segunda. De acuerdo con la
descripcién de Chu y cols. (17) pensamos que ya en
estos momentos el diagndstico histoldgico corres-
ponderia a un granuloma necrosante extravascular,
pero en fase inicial en la primera biopsia y en una
lesion establecida con abundantes depdsitos de
mucina en la segunda.
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En resumen, el granuoma necrosante extravascular
de Churg-Strauss es un tipo especial de granuloma en
empalizada con degeneracién baséfila del coldgeno
que puede observarse en miltiples procesos, siendo,
por tanto, inespecifico. Puede considerarse un mar-
cador cutdneo de vasculitis sistémica o enfermedad lin-
foproliferativa, y su hallazgo nos obliga a buscar pato-
logia sistémica asociada. En nuestro caso se traté de
una granulomatosis alérgica de Churg-Strauss. Fue
necesario realizar tres biopsias cutdneas hasta encon-
trar los datos histolégicos caracteristicos del granu-
loma necrosante extravascular de Churg-Strauss, por
lo que creemos oportumo realizar biopsias seriadas en
aquellos casos con hallazgos clinicopatolégicos que
sugieran esta entidad.

Abstract.—Cutaneous involvement occurs in two-
thirds of patients with allergic granulomatosis of
Churg-Strauss (Churg-Strauss syndrome).

We report the case of a 37-year-old woman with

an extravascular necrotizing granuloma of Churg-Strauss
associated to Churg-Strauss syndrome. Despite its
characteristic clinical features, three biopsy
especimens were needed to establish the diagnosis.

Extravascular necrotizing granuloma of Churg-
Strauss consists of a palisaded granuloma with
basophilic degeneration of collagen, neutrophilic
infiltration and leukocytoclastic debris. It was first
reported as an especific histopathologic finding in
Churg-Strauss syndrome, but it has also been
described in association to other systemic vasculitis,
connective tissue diseases and lymphoproliferative
diseases.
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