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Polineuropatía periférica y síndrome
de  Churg-Strauss

Peripheral polyneuropathy and Churg-Strauss
syndrome

Sr. Editor:

El  síndrome  de  Churg-Strauss  (SCS)  es un trastorno  sistémico
caracterizado  por asma,  infiltrados  pulmonares,  hipereosi-
nofilia  y  vasculitis  sistémica.  La  vasculitis  eosinófila  puede
implicar  a  múltiples  órganos,  incluyendo  los  pulmones,  el
corazón,  la  piel,  el  tracto gastrointestinal  y  el  sistema  ner-
vioso,  principalmente  el  sistema  nervioso  periférico  (SNP)1.
Presentamos  3  casos  en que  la  afectación  del  SNP  fue  el
motivo  del  diagnóstico  del SCS,  haciendo  incidencia  en la
gravedad  de  esta  entidad  y  la  necesidad  de  un  diagnóstico  y
tratamiento  precoz.

Paciente  1:  varón  de  72  años  con  historia  de  polipo-
sis  nasal.  Presentó  síntomas  de  polineuropatía  periférica
sensitivo-motora  y síndrome  tóxico  de  unos  5 meses  de
evolución,  con  marcha  atáxica,  precisando  ayuda  bilateral.
Se  diagnosticó  de  SCS  ante  la constatación  de  eosinofi-
lia,  pANCA  positivos,  infiltrados  pulmonares  difusos  y EMG
con  polineuropatía  axonal  mixta  en  grado  moderado-severo,
después  de  descartar  procesos  infecciosos  y/o  neoplásicos.
Se  inició  tratamiento  médico  de  inducción  a  la  remisión  con
prednisona  a dosis  de  1  mg/kg/día  y  ciclofosfamida  en bolo
iv,  además  de tratamiento  sintomático.  A los pocos  días  des-
apareció  la eosinofilia  y  el  paciente  presentó  una  progresiva
mejoría  de  los  síntomas  respiratorios  y  muy  discreta  de  los
síntomas  neurológicos.

Paciente  2: varón  de  45  años,  con antecedente  de  hiper-
tensión  arterial  y asma.  Presentó  síntomas  de  multineuritis
axonal  sensitivo-motora  de  unos  3 meses  de  evolución,
eosinofilia,  pansinusitis,  infiltrados  pulmonares,  pANCA  y
lesiones  cutáneas.  La  biopsia  de  nervio  sural  evidenció  signos
compatibles  con una  vasculitis.  Con  el  diagnóstico  de  SCS,
se  inició  tratamiento  con prednisona,  pero  ante la  progre-
sión  de  la  afectación  neurológica  se añadió  ciclofosfamida
en  bolo  iv. Una vez  conseguida  la  mejoría  respiratoria  y
parcialmente  neurológica,  se pasó  a tratamiento  de mante-
nimiento  con  azatioprina.  Durante  el  tratamiento  presentó
2  fracturas  vertebrales  atribuibles  a la  osteoporosis  secunda-
ria,  reactivación  de  virus  de  hepatitis  B y  Cushing  iatrógeno.
Actualmente,  sigue  tratamiento  con azatioprina  y  persisten
disestesias  y  marcha  atáxica.

Paciente  3: varón  de 22  años,  con antecedente  de  asma
y  rinitis.  Presentó  síntomas  de multineuritis  axonal  mixta
de  2 meses,  eosinofilia,  ANCA  positivos  y  neumonitis  inters-
ticial.  Recibió  tratamiento  de inducción  con  corticoterapia
en  pauta  descendente  y 5 dosis  de ciclofosfamida  en  bolo
iv,  con  una excelente  respuesta  clínica.  Posteriormente,
siguió  tratamiento  con  azatioprina  como  mantenimiento  de
la  remisión.  Actualmente  permanece  asintomático.

El SCS  tiene  una  incidencia  de 2,4  casos/millón  de
habitantes/año  en la población  general  y en  los  pacien-
tes  asmáticos  es  12,5-20  veces  superior,  llegando  hasta  64
casos/millón.  Es más  frecuente  en  el  sexo  masculino.  Puede
ocurrir  en pacientes  con  historia  de  alergia  y  atopia,  con
una  evolución  de más  o  menos  30  años  hasta  el  desarrollo
de  las  manifestaciones  sistémicas.  Consta  de 3 fases  y  el
asma  suele  preceder  en  años  al resto  de la  sintomatología.

A  nivel  sistémico,  afecta  principalmente  al  pulmón,
seguido  de la piel  y  del SNP  (80%)2,3.  Cuando  este  se  afecta,
los  pacientes  presentan  parestesias  y disestesias  de predo-
minio  en las  plantas  de los pies,  disminución  de la  fuerza
e  hipo  o  arreflexia  rotuliana  y  aquílea.  La  afectación  es
principalmente  en  forma  de  mononeuritis  múltiple  o  poli-
neuropatía  axonal  simétrica  distal  sensitivo-motora4,5.

El  tratamiento  ha de ser  rápido  y agresivo,  con  corticoi-
des  a dosis  altas  y/o  citostáticos6,7.  El tratamiento  inicial  se
basa  en  corticoides  por  vía  oral  (1  mg/kg/día),  para  llegar  a
la  remisión  lo  antes  posible,  disminuyendo  la  dosis  progresi-
vamente  para continuar  con tratamiento  de  mantenimiento.
En  caso  de complicaciones  o  mala  respuesta  a  estos,  se  uti-
liza  la ciclofosfamida  iv  en  pulsos,  seguida  de  azatioprina.
Únicamente  si  se asocian  factores  de mal  pronóstico  (pro-
teinuria  > 1 g/d,  creatinina  > 1,58  mg/dl,  compromiso  del
SNC) estaría  indicada  la ciclofosfamida  como  tratamiento
de primera  línea.  En  algún  caso  se  ha descrito  respuesta  al
tratamiento  con  inmunoglobulinas  iv5,8 o  rituximab9.

Con  la  presentación  de estos  casos  queremos  llamar
la  atención  en la  necesidad  de realizar  un  diagnóstico  y
tratamiento  intensivo  precoz,  dada  la  agresividad  y  discapa-
cidad  de  la  enfermedad  cuando  hay  afectación  del  SNP  en
el  SCS.
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A propósito de un caso: rombencefalitis
por Listeria monocitogenes

Rhombencephalitis due to Listeria
monocytogenes: A case  study

Sr.  Editor:

La  Listeria  monocytogenes  normalmente  afecta  a diferen-
tes  órganos  y  excepcionalmente  puede  implicar  al  tronco
encéfalo,  denominándose  rombencefalitis.  La rombencefa-
litis  por  Listeria  es una  entidad  rara,  que  afecta  a  personas
sanas1.  El  curso  suele  ser bifásico2, inicialmente  presenta  un
cuadro  vírico  y  posteriormente  comienza  la clínica  neuroló-
gica  (disfunción  progresiva  del tronco,  afectación  de pares
craneales  inicial  y, posteriormente,  obnubilación  y  convul-
siones).

EL  diagnóstico  no es fácil,  hasta  en el  60%  de  los  casos
la  TAC  es normal;  en  la RM  cerebral  es  característica
la  afectación  protuberancial;  los  hemocultivos  pueden  ser
negativos3 y en la punción  lumbar  se detectan  leucorraquia,
proteínas  y  glucosa  normal.

El  diagnóstico  diferencial  se establece  con  procesos
infecciosos  (TBC,  hongos,  VHS),  inflamatorios,  linfomas
o  síndromes  paraneoplásicos.  El tratamiento  consiste  en
ampicilina4 iv  150-300  mg/kg/día  durante  al  menos  6 sema-
nas.  El  pronóstico  depende  de  la  precocidad  de  instauración
del  tratamiento.  Si  no  se trata,  la mortalidad  es del  100%,  y
con  tratamiento,  del 30%.  En  un  61%2 persisten  las  secuelas
neurológicas.

Se  trata  de  un  varón  de  50  años,  sin  antecedentes  de
interés,  que  acudió  al  servicio  de  urgencias  por un  cuadro
de  mareo,  sin  giro  de  objetos,  y  parestesias  en la  hemi-
cara  derecha.  En  la exploración,  únicamente  se apreció

hipoestesia  facial  derecha;  se  realizó  una  TAC  craneal  en
la  que no  se  objetivaron  anomalías,  por lo  que  fue  dado  de
alta.

Cinco  días  después  volvió  a  urgencias  por  diplopía  y  febrí-
cula.  En la  exploración,  aparte  de  la alteración  sensitiva,
se  objetivó  una  imposibilidad  para  caminar  en  tándem.
Se  realizaron  una  analítica,  una  radiografía  de tórax  y un
electroencefalograma,  que  fueron  normales.  En  el  LCR  se
encontraron  10 células  (75% neutrófilos),  glucosa  58  mg/dl  y
proteínas  51,8  mg/dl;  ante  la  sospecha  de una  meningoen-
cefalitis  aguda,  el  paciente  ingresó  y  se  inició  tratamiento
con  antibióticos  y  aciclovir.  En  planta,  permaneció  estable,
sin  cambios  en  la  exploración  y sin  presentar  signos infec-
ciosos.  Para  completar  el  estudio  se  realizaron  serologías
(VIH,  Coxiella,  Bartonella,  virus  de  la hepatitis  B,  citome-
galovirus,  virus  del herpes  1,  2 y  6, virus  de Epstein-Barr,
Leptospira);  estudio  de autoinmunidad,  hemocultivos  y  cul-
tivos  del LCR,  siendo  todos  ellos negativos.  Se  repitió
la  punción  lumbar,  con  el  siguiente  resultado:  36  células
(83%  linfocitos),  glucosa  58  mg/dl,  proteínas  57,7  mg/dl,
ADA  5,9 U/l; se realizó  una  RM  cerebral  (fig.  1)  en  la  que
se  objetiva  una  afectación  inflamatoria  en  los pedúnculos
cerebelosos  protuberanciales.

Ante  la  negatividad  de los  cultivos  y  la sospecha  de
un  proceso  inflamatorio  no  infeccioso,  se suspendieron  el
aciclovir  y  los  antibióticos.  Al  quinto  día  empeoró,  pre-
sentando  ataxia,  aumento  del  nistagmo  y dismetría  en el
hemicuerpo  derecho,  motivo  por  el  que  se inició  tratamiento
con  dexametasona.  El  paciente  mejoró,  aunque  persistían
la  diplopía,  la hipoestesia  y  una  leve dismetría  derecha,
por lo que  fue  dado  de alta  pendiente  de algunas  prue-
bas (serología  de hepatitis  C,  Listeria  y Legionella;  bandas
oligoclonales,  RM de control,  PET  body).

Dos  días  más  tarde  volvió  a ingresar,  presentaba  cefalea,
inquietud,  febrícula  y  en  la  exploración  llamaba  la  atención
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