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Palabras clave Resumen

> Sindrome de Churg-Strauss

> Miocarditis eosinofilica

= Disfuncion ventricular
izquierda

> Mepolizumab

Se presenta el caso de un varén joven, viajero por el sudeste asidtico, que consulta por dolor tordcico y
es tratado inicialmente como sindrome coronario agudo. Se descarta enfermedad coronaria y se objetiva
hipereosinofilia, por lo que comienza un amplio diagndéstico diferencial de sus posibles causas. Las pruebas
complementarias confirman una miocarditis eosinofilica con disfuncion ventricular. Profundizando en la
historia clinica y ampliando las pruebas, se alcanza el diagndstico de granulomatosis eosinofilica con polian-
geitis. Tras la instauracion de farmacos para insuficiencia cardiaca, asi como corticoides y mepolizumab, el
paciente mejora clinicamente y la fraccién de eyeccion se restablece completamente.

Abstract

We present the case of a young male traveller in Southeast Asia who consulted for chest pain, and was initially
managed as an acute coronary syndrome. Once coronary artery disease was ruled out and hypereosinophilia was
observed, we carried out a broad differential diagnosis of its possible causes. Complementary tests confirmed eosi-
nophilic myocarditis with ventricular dysfunction. Further clinical history and tests led to a diagnosis of eosinophi-
lic granulomatosis with polyangiitis. Following the introduction of drugs for heart failure, as well as corticosteroids
and mepolizumab, the patient improved clinically, and the ejection fraction was completely recovered.

Keywords

> Churg-Strauss syndrome
= Fosinophilic myocarditis
= Leftventricular dysfunction
= Mepolizumab

cay las pruebas complementarias, tras un amplio diagnéstico diferencial, final-
mente se le diagnostica de granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA).

Puntos destacados

> La granulomatosis eosinofilica con poliangeitis es una enfermedad grave
con manifestaciones diversas que requiere alta sospecha y tratamiento
temprano. Para ello, han surgido terapias como el mepolizumab, efectivo
en pacientes graves o refractarios, permitiendo incluso la disminucion del
tratamiento corticoideo.

Caso clinico

Antecedentes, enfermedad y exploracion fisica

Varén de 54 afos con antecedentes de asma grave con control suboptimo, sin-

Introduccion

La hipereosinofilia, definida como un recuento > 1.500 eosindfilos (células/uL)
en sangre, puede tener diversas causas (farmacos, pardasitos, enfermedades au-
toinmunes, neoplasias, etc.). Dado que los eosindfilos pueden infiltrar practica-
mente cualquier tejido, se debe buscar la causa, el posible dafio orgénico y su
tratamiento activo'~.

Presentamos el caso de un viajero por el sudeste asidtico que acude por dolor
tordcicoy es diagnosticado de miocarditis eosinofilica. Gracias a la historia clini-

drome de Widal, tromboflebitis superficial en miembro inferior derecho (2011) y
residencia en el sudeste asiatico los Ultimos 6 anos. Diagnosticado de sindrome
coronario agudo (SCA) dos meses atras en La India, con fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo (FEVI) normal, prescribiéndose antiagregacion, betabloquean-
tey estatinas, pero sin realizarle una coronariograffa. Actualmente reside en Espana.

Acude a Urgencias por opresion centrotoracica de 2 horas de duracion inicia-
da en reposo, con irradiacion a brazo izquierdo y mandibula. A la exploracién,
mantiene dolor precordial, con buen estado general. Auscultacion cardiopul-
monar anodina. Buena perfusion periférica.
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Pruebas complementarias

El electrocardiograma mostré un ritmo sinusal con ondas T aplanadas en cara
inferior y negativas en precordiales izquierdas.

La radiografia toracica no mostré hallazgos significativos y analiticamente des-
tacaba elevacién de marcadores de dafo miocérdico y discreta leucocitosis
con importante eosinofilia (figura 1).

El ecocardiograma revel6 un ventriculo izquierdo ligeramente dilatado, con
extensas alteraciones de la contractilidad segmentaria y FEVI del 34%.

Se realizé una coronariografia preferente que descarté SCA como causa de di-
chos hallazgos, por lo que se sospechd enfermedad miocérdica inflamatoria.
Se completd el estudio con resonancia magnética (RM) cardiaca (figura 2A)
que mostro realce tardio difuso intramiocérdico, subendocardico y en muscu-
los papilares, compatible con miocarditis.

Simultdneamente se desarrollé un diagnéstico diferencial de causas de

eosinofilia:

- Infecciosas: debido a su residencia en Asia, se descartaron posibles pato-
genos, destacando Fasciola, Schistosoma, Strongyloides, microfilarias, Plas-
modium, Virus de la Inmunodeficiencia Humana y Aspergillus.

- Hematoldgicas: sin displasias sanguineas. Inmunofenotipo en sangre y
estudio molecular negativo.

- Farmacos: reconocio abandono de la medicacion antiasmética y el con-
sumo de diversos «remedios naturales» sin precisar cuales. Téxicos en orina
negativos.

- Tomografia axial computarizada (TAC) toraco-abdomino-pélvica, des-
tacando infiltrados pulmonares en vidrio deslustrado en Iébulos superior
izquierdo y medio.

- Reumatoldgicas: se realizd un panel amplio que fue negativo (antinu-
cleares, enzima conversora de angiotensina, anticitoplasma de neutréfilos
[ANCA], anti-mieloperoxidasa, anti-proteinasa 3, entre otros), destacando
una ligera elevacion de la inmunoglobulina E.

El diagndstico de confirmacion se realizd mediante biopsia endomiocéardica
(figura 2B) que reveld una arquitectura distorsionada con actividad inflamatoria
eosinofilica abundante y dafio miocitario, sugerente de miocarditis eosinofilica.

Evolucion

Se inicié metilprednisolona 1 mg/kg/dia y un esquema antiparasitario empi-
rico con albendazol 400 mg/12 h, ivermectina 12 mg diarios y praziquantel
1,2 g/12 h. A'los 7 dias, los pardmetros analiticos mejoraron sustancialmente
(figura 1).

Un nuevo TAC revel6 la practica resolucién de las opacidades pulmonares y el
ecocardiograma mostrd una mejorfa de la contractilidad segmentaria y FEVI
44%. Permanecié en todo momento en clase funcional Il de la New York Heart
Association, sin desarrollar clinica de insuficiencia cardiaca.

Por ello, se plantea un paciente con un cuadro de miocarditis eosinofilica con-
firmada, hipereosinofilia y unos infiltrados pulmonares con buena respuesta
al tratamiento corticoideo. Ademas, los antecedentes de asma de dificil con-
trol, una tromboflebitis previa y una historia de papulas y placas eritematosas
y pruriginosas en region troncular en los ultimos 2 meses, con pigmentacion
residual, coincidente con parestesias y sensacion urente en ambas manos, son
compatibles con vasculitis y neuropatia, respectivamente. Ante ello, se planted
la posibilidad de un caso de GEPA, por lo que se afadié mepolizumab 300 mg
subcutaneos mensuales y se procedio al alta.

Cinco meses después, la ecocardiografia se habia normalizado y el paciente se
encontraba asintomético bajo tratamiento con candesartan 4 mg diarios, biso-
prolol 1,25 mg/12 h,ambos iniciados desde los primeros compases de ingreso,
inhaladores, prednisona a dosis bajas y mepolizumab.

Diagnostico
Miocarditis eosinofilica y granulomatosis eosinofilica con poliangetitis.
Discusion y conclusiones

La eosinofilia, definida como =500 eosindfilos/uL en sangre, puede tener
diversos origenes, incluyendo procesos infecciosos, inflamatorios o neopla-
sicos. Cuando el recuento es >1.500 células/uL se denomina hipereosinofi-
lia, mientras que estos valores en al menos 2 ocasiones separadas al menos
un mes incluyendo dafo orgédnico se denomina sindrome hipereosinofilo
(SH)".
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Figura 1. Evolucion temporal de distintos pardmetros relevantes. En verde
claro, sombreado, valores de referencia.

Figura2. A) RM cardiaca que muestra un realce tardio difuso
intramiocardico, subendocardico y en musculos papilares, compatible con
miocarditis. B) Biopsia endomiocardica en la que se aprecia una arquitectura
distorsionada con actividad inflamatoria eosinofilica abundante y focos de
dafo miocitario, sugerente de miocarditis eosinofilica.
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Los eosindfilos pueden infiltrar cualquier érgano, destacando el tejido cardiaco
y los tractos digestivo y respiratorio’. El nivel de eosinofilia no se relaciona ni
con la gravedad ni con la causa. Debe realizarse una historia clinica exhaustiva
focalizada en viajes recientes y farmacos, asi como una serie de pruebas entre
las que destacan una analitica sanguinea basica y de orina. Otros test incluyen
un TAC toraco-abdominal y una ecocardiograffa, ademas de un estudio de mé-
dula ésea en casos de sospecha de origen clonal?.

La GEPA (previamente sindrome de Churg-Strauss) es una enfermedad multi-
sistémica clasificada como vasculitis de pequeno-mediano vaso que conlleva
una eosinofilia periférica e infiltracion de diversos tejidos. Su prevalencia esti-
mada globalmente es de 15,27 casos por cada millén de habitantes®.

La mayor parte de los pacientes desarrolla asma, frecuentemente severa, y
poliposis nasal®. Sin embargo, la afectacion cardiaca es la principal causa de
mortalidad, presente en el 45-62% de los casos, e incluye miocarditis, vasculitis
coronaria, insuficiencia cardfaca, pericarditis o enfermedad valvular’.

El diagnostico de GEPA es complejo dada la heterogeneidad de la enfermedad.
Radiolégicamente son caracteristicos los infiltrados pulmonares parcheados
transitorios y granulomas no cavitados®.

La American College of Rheumatology propone 6 criterios, considerando el diag-
nostico si se cumplen al menos 4% asma, porcentaje de eosindfilos superior a
10, neuropatia, opacidades pulmonares transitorias, afectacion de senos para-
nasales y biopsia compatible.

Aunque el 40-60% de los pacientes con GEPA expresa positividad para ANCA,
aquellos con afectacion cardiaca tipicamente son negativos®.

La miocarditis eosinofilica suele manifestarse como SCA o insuficiencia cardia-
ca. Dentro del proceso diagnéstico cobra un papel fundamental la ecocardio-
graffa y, sobre todo, la RM, aunque para la confirmacion se requiere el anlisis
histolégico®. La RM exhibe una sensibilidad del 88% y una especificidad del
72%. Los hallazgos més comunes son el realce tardio de gadolinio vy la dilata-
ciony disfuncién ventricular izquierda®.

La mayor parte de los casos leves de GEPA alcanza la remision con corticoides,
mientras los casos graves requieren adicion de otros inmunosupresores®. Entre

ellos ha surgido el mepolizumab, anticuerpo monoclonal frente a la interleuci-
na’, responsable de la activacion y supervivencia de los eosindfilos. Se ha utili-
zado en pacientes con cuadros graves de asma eosinofilica, dermatitis atopica
y diversos sindromes eosinofilicos.

Referente a la GEPA ha surgido recientemente como terapia efectiva en no res-
pondedores a los tratamientos convencionales, permitiendo incluso la dismi-
nucion de la terapia corticoidea®.

Para concluir, se trata de un caso de miocarditis eosinofilica en el seno de una
granulomatosis eosinofilica con poliangeitis, con excelente respuesta al trata-
miento inmunosupresor y para la disfuncién miocérdica.
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