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RESUMEN

Objetivo: dar a conocer el Sindrome de Churg-Strauss asociado al sindrome de
Vogt-Koyanagi-Harada, conocer los criterios clinicos y de laboratorio que permi-
tieron su diagndstico. Materiales y métodos: al paciente se le realizé un examen
fisico detallado, y se realizaron pruebas de laboratorio para llegar al diagndstico.
Resultados: se trata de un paciente masculino con clinica de vasculitis con com-
promiso sinusal, pulmonar, anca positiva y paquimeningitis con requerimiento
hospitalario quién en los Gltimos 3 dias viene presentando cefalea, pérdida de
la agudeza visual y auditiva con cambios de tipo uveitis anterior. Discusion: el
sindrome de Vogt Koanagi Harada se caracteriza por presentar una panuveitis
granulomatosa bilateral y difusa que cursa con desprendimiento de retina acom-
pafiado de afectacién del sistema nervioso central, alteraciones dermatolégicas
y auditivas. El diagndéstico de esta condicion se realiza a través de criterios
clinicos ya establecidos por la sociedad americana de Uveitis (AUS), 2001.
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Churg-Strauss plus Vogt-Koyanagi-Harada syndrome: A case report.

ABSTRACT

Obijective: to report Churg-Strauss syndrome associated with Vogt-Koyanagi-Harada syndrome,
to know the clinical and laboratory criteria that allowed its diagnosis. Materials and methods:
the patient underwent a detailed physical examination and laboratory tests were performed to
reach the diagnosis. Results: this is a male patient with clinical symptoms of vasculitis with sinus

and pulmonary involvement, positive anca and pachymeningitis requiring hospitalization who
in the last 3 days has been presenting headache, loss of visual acuity and auditva with anterior

uveitis type changes. Discussion: Vogt Koanagi Harada syndrome is characterized by bilateral

and diffuse granulomatous panuveitis with retinal detachment accompanied by central nervous
system involvement, dermatologic and auditory alterations. The diagnosis of this condition is

made through clinical criteria already established by the American Uveitis Society (AUS), 2001.

Keywords: Vasculitis, Vogt-Koyanagi-Harada syndrome, Churg-Strauss syndrome, Panuve-

itis, Pachymeningitis.

INTRODUCCION

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH)
es un trastorno multisistémico e idiopatico
de baja incidencia a nivel mundial el cual
se caracteriza por ser un trastorno multi-
sistémico e idiopatico que afecta de forma
caracteristica a individuos usualmente jéve-
nes. Este sindrome se trata de una panuveitis
granulomatosa bilateral difusa que se acom-
pana de alteraciones neurolégicas, auditivas
y cutaneas. Su mecanismo fisiopatolégico se
ha relacionado con alteraciones inmunol6-
gicas cuya célula diana es el melanocito.(1)
Al evaluar esta enfermedad de Vogt-Koyana-
gi-Harada (VKH) se ha vuelto mas completo
desde su primera descripciéon en 1906.
Con al avance de métodos diagndsticos

ha mejorado nuestro conocimiento de la
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inmunologia, clinico patoldgica, diagnés-
tico y tratamiento. Positivamente, avances
esenciales para mejorar la evaluacion y
comprensién como lo son: 1) historia de
la enfermedad, 2) mecanismos inmuno-
patolégicos, 3) clinico- patolégicos, 4)
importancia de distinguir la enfermedad de
inicio inicial de cronica, 5) modalidades de
imagen relevantes, la angiografia juega un
papel importante, 6) criterios diagndsticos
que facilitan el diagnéstico temprano y 7)
la necesidad de un tratamiento temprano,
prolongado y agresivo que combine inmuno-

supresion con esteroides y no esteroides.(2).

Aunque la fisiopatologia es desconocida,
se cree que dicho sindrome podria tener

un origen autoinmune. Se sugiere que exis-
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ta algtn tipo de reaccién inmune de tipo
directo contra antigenos de células que
contengan melanina, como consecuencia
de una lesién cutdnea o de una infeccion
en personas genéticamente susceptibles. La
respuesta vendria mediada por linfocitos T
y dirigida contra antigenos de melanocitos
del ojo, piel, sistema nervioso central y el
oido interno. Entre las posibles dianas anti-
génicas se ha descrito que la tirosinasa y la
proteina S-100, qué en mdltiples estudios
microscopicos electrénicos han demos-
trado contacto intimo entre melanocitos y
linfocitos de la membrana basal coroidea.
En el ojo se produce una reaccién infla-
matoria uveal granulomatosa con presen-
cia de linfocitos y células epitelioides. En
fases agudas se ha visto predisposicion de
linfocitos CD4+, en fase de convalecencia
CD8+. En fases cronicas se ha observado la
desaparicién de los melanocitos coroideos
y alteraciones del pigmento de la retina.(3)

Existen varias etapas de la enfermedad de
VKH las cuales incluyen la etapa prodrémica
en el cual se caracteriza por tener sintomas
inespecificos como astenia, adinamia, fie-
bre, nduseas, cefalea, mareos y dolor orbital
qué suele presentarse de 3 a 5 dias, a su vez
esta etapa puede estar manifestada con alte-
raciones neurolégicas como meningismo y
cefalea, pardlisis de pares craneales, hemipa-
resia, mielitis transversa y neuritis ptica. En
la etapa uvueitica aguda el paciente presenta
disminucion de su agudeza visual, y en la

mayoria de los casos presentan uveitis poste-
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rior bilateral. En la etapa crénica de convale-
cencia se puede presentar despigmentacion
tegumentaria y uveal, el vitiligo puede llegar
a ser simétrico y afectar principalmente
cara, parpados y tronco. Y por ultimo en la
etapa crénica recurrente se manifiesta como
uveitis recurrente, principalmente granulo-
matosa anterior. En esta etapa se desarrollan
complicaciones como el glaucoma, las ca-
taratas y fibrosis subretiniana, asi como la

formacion de membranas neovasculares.(4)

En cuanto al sindrome de Churg-Strauss
(SCS) es una vasculitis de tipo necrotizante
de origen sistémica de etiologia idiopatica,
que afecta vasos sanguineos de pequefo
y mediano calibre. Se caracteriza por pre-
sentar diferentes estadios entre los cuales
se encuentra el prodromico, hipereosin-
ofilico y una etapa de vasculitis sistémica.
Dentro del prodréomico se encuentran las
manifestaciones del drea otorrinolaringo-
l6gica, que suelen proceder por afos a las

manifestaciones propias de la vasculitis. (5)

Entre ellas destacando la otitis media cro-
nica, rinitis alérgica y rinosinusitis crénica
poliposa. Este sindrome fue descrito por
primera vez en el afio 1951 por Jacob
Churg y Lotte Strauss. Su incidencia estd
entre los 14 y 75 afos, con un promedio
de edad entre los 50 afos. Es una patologia

infrecuente, tiene incidencia de 1,3 a 6,8
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casos por millén de habitantes por afio.(6)

Su fisiopatologia es idiopatica, se cree que
estan involucrados factores genéticos inmu-
noalérgicos (Eosindfilos y linfocitos T-helper
2), asi como anticuerpos anticitoplasmaticos
(p-ANCA/anti-MPO) presentes en alrededor
del 40% de los pacientes. Esta enfermedad
se ha asociado con la presencia de HLA-
DRB4, lo cual sugiere la existencia de un
factor genético. El aumento de la expresion
de receptores TRAIL y DDR 1 (Discoidin
domain receptor 1) en la superficie de los
eosindfilos también parece ser de suma im-
portancia, estos receptores tienen funcion
antiapoptética, prolongando la vida media
de estas células. Los eosindfilos parecen
tener un papel importante en el proceso
inflamatorio, la activacién de estos y la li-
beracién de sus productos de degranulacion
son los principales responsables de muchas
de las manifestaciones de esta enfermedad.
La liberacién de proteina catidnica de los
eosindfilos es la responsable a nivel de
cardiotoxicidad, su liberacién puede con-
tribuir al desarrollo de neuropatia periféri-
ca. La eotaxina incrementa las moléculas
de adhesion ICAM-1 y VCAM-1 y de este
modo favorece la unién de los eosinéfi-
los a las células endoteliales activadas.(7)
Clinicamente esta enfermedad se describe
a lo largo de su evolucién en tres fases
clinicas, en primer estadio un estadio pro-
drémico en el que predominan las manifes-
taciones alérgicas como la rinitis, el asma,

los pélipos nasales, alergia a farmacos,
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antibidticos, polvo o polen. Un segundo
estadio en el cual cursa con hipereosin-
ofilia sanguinea e infiltrados tisulares de
eosindfilos, y un tercer estadio de vasculitis
sistémica con afectacién de diferentes 6r-
ganos sobre todo el sistema tegumentario,

sistema nervioso central y sistema renal.(8)
OBJETIVOS

Objetivo general:
e Dar a conocer los criterios clinicos, posibles
mecanismos de etiopatogenia y laboratorio

que permitan identificar ambas patologias.

Objetivos especificos:

eConocer el diagnostico, criterios clinicos
y complicaciones del sindrome de Churg-
Straussy el sindrome deVogt-Koyanagi-harada.
eConocer la importancia de un diagnosti-
co temprano y oportuno del sindrome de
Churg-Strauss mas Vogt-Koyanagi-Harada.

RESULTADOS

CASO CLINICO:

Paciente masculino de 60 anos, residente
en Santander-Bucaramanga, Colombia,
con antecedentes de vasculitis sistémica
asociada a compromiso orgadnico, asma y
rinosinusitis crénica, presentd cefalea de
tipo generalizada de tres dias de evolu-
cion, hipoacusia y dolor ocular bilateral.

Al examen fisico, el paciente estaba en

aceptables condiciones generales, alerta y
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orientado, con un puntaje de Glasgow de
15/15. No se observaron déficits neurol6-
gicos, con reflejos, sensibilidad y fuerza
muscular conservada, pares craneales sin
focalizacién. Sin embargo, se noté una dis-
minucién de la agudeza visual y auditiva,
junto con signos de uveitis anterior. En cuan-
to a signos vitales, se encontraba taquipneico
(24/minuto), afebril (36.0°C), presion arterial
de 121/72 mmHg, peso 68 kg, talla 1.72

Sindrome Churg-Strauss mas Vogt-Koyanagi-Harada

metros y indice de masa corporal de 22.99.
Se le realizé iméagenes diagndsticas en
este caso resonancia magnética cere-
bral contrastada en secuencias T1'Y
T2 en el cual se evidencié imagenes
hiperintensas en la sustancia blanca,
indicativas de focos de desmieliniza-
cioén (Figura 1). Estos hallazgos son
compatibles con una exacerbacion de la

vasculitis sistémica, manifestandose en

Figura 1: Resonancia magnética cerebral contrastada en secuencias T1Y T2 imdgenes hiperintensas a nivel

de sustancia blanca indicativas de focos de desmielinizacion.

Rev. Avances en Salud 2022; 8(1):13-22 17
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Tabla 1. Criterios para la clasificacién del sindrome de Churg-Strauss, Colegio Americano de
Reumatologia.

SINTOMAS HALLAZGOS HISTOLOGICOS
Historia de asma Vasculitis necrotizante o granulomatosa de pequefios vasos con
infiltracion eosinofilica
Eosinofilia >10% Granulomas extravasculares
Neuropatia, mononeuropatia, polineuropatia Sin hallazgos histopatoldgicos
Infiltrados pulmonares migratorios o transitorios Sin hallazgos histopatolégicos
sinusitis aguda o crénica Sin hallazgos histopatolégicos
Eosindfilos extravasculares o vasculitis eosinofilica Sin hallazgos histopatolégicos
en biopsia

Tabla 2. Criterios diagnésticos revisados del Sindrome de VKH.

Vogt-Koyanagi-Harada completo Vogt-Koyanagi-Harada incompleto Vogt-Koyanagi-Harada probable
Se cumplen 5 criterios Los criterios 1 al 3y 4 0 5 deben estar Enfermedad ocular aislada, los criterios
presentes. 1 a 3 deben estar presentes.

1. No hay historia de traumatismo ocular penetrante o cirugia que preceda a la aparicién inicial de la uveitis.

2. Ninguna evidencia clinica o de laboratorio que sugiera otras entidades de enfermedad ocular.

3. La afectacién ocular bilateral (dependiendo de la etapa de la enfermedad al momento en que el paciente es examinado):
a. Manifestaciones tempranas

A.1: Evidencia de coroiditis difusa (con o sin uveitis anterior, reaccién inflamatoria vitrea, o hiperemia del disco 6ptico),
caracterizada por:

a) Areas focales de liquido subretiniano o

b) Desprendimientos de retina serosos bulosos.

A.2: En caso de lesiones del fondo de ojo equivocas debe estar presente:

a) Areas focales de retraso en la perfusién corioidea, dreas multifocales de fuga puntiforme, dreas placoides de hiperfluore-
sencia.

b) Engrosamiento difuso coroideo, en ausencia de escleritis posterior.

b. Manifestaciones tardias

B.1: Historia sugestiva de la existencia de manifestaciones tempranas de la enfermedad con un hallazgo del grupo B.2 y uno
del B.3 o varios.

B.2: Despigmentacién ocular.

B.3: Otros signos oculares: Uveitis anterior crénica o recurrente, migracién y/o aglutinacién del pigmento retiniano, cicatrices
numulares coriorretinianas despigmentadas.

4. Hallazgos neurolégicos auditivos:

a) Meningismo (malestar, dolor de cabeza, nduseas, dolor abdominal, rigidez de nuca y espalda)
b) Tinnitus

¢) Pleocitosis en LCR

5. Manifestaciones dermatoldgicas (que no precedan a la aparicién de las manifestaciones neuroldgicas/oculares):
a) Alopecia
b) Poliosis

¢) Vitiligo
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sintomas neurolégicos y oftalmolégicos.
El paciente fue informado sobre su
condicién y el plan de manejo, otor-

gando su consentimiento informado.
A su vez recomendamos un aborda-
je multidisciplinario involucrando
especialidades como neurologia,
oftalmologia, reumatologia con el
fin de tratar las manifestaciones mul-
tisistémicas de la vasculitis y pre-
venir complicaciones adicionales.

Consentimiento Informado: Se obtu-
vo el consentimiento informado del pa-
ciente para la publicacién de este caso.

Etica y Transparencia: Este repor-
te cumple con las guias CARE vy
no presenta conflictos de interés.
Los criterios diagndsticos de la enfermedad
se basan en las caracteristicas clinicas, se
definen en tres categorias: Completo, in-
completo y probable. Las caracteristicas o
rasgos esenciales para el diagnostico son
1) Ausencia de historia de trauma ocular
penetrante, 2) No evidencia de otra enfer-
medad ocular o sistémica 3) Bilateralidad.
En cuanto a los hallazgos 4 y 5 son hallazgos
neurologicos, auditivos y tegumentarios. Los
pacientes con VKH completo presentan los
cinco criterios. Incompleto los tres primeros
y alguna manifestacién extraocular ya sea
neuro auditiva o tegumentaria. Probable
s6lo si tienen los 3 primeros criterios.(8)

Hablando del sindrome de Chiirg-Strauus
se presentan diferentes diagndsticos seguin

Sindrome Churg-Strauss mas Vogt-Koyanagi-Harada

el colegio americano de reumatologia los
cuales abarcan 1) Historia de asma 2) Eosin-
ofilia >10% 3) Neuropatia, mononeuropatia
o polineuropatia 4) Infiltrados pulmonares
migratorios o transitorios 5) Sinusitis aguda
o crénica y 6) Eosindfilos extravascula-
res o vasculitis eosinofilica en biopsia.(9)

DISCUSION

El sindrome de Vogt- Koyanagi-Harada
(VKH) y el sindrome de Churg-Strauss
(SCS) presentan desafios diagndsticos y
terapéuticos debido a sus manifestaciones
multisistémicas y mecanismos patogéni-
cos complejos. Este caso clinico ilustra la
necesidad de una evaluaciéon exhaustiva
con el fin de diferenciar entre estas dos
patologias de caracter infrecuente. Los
hallazgos clinicos e imagenoldgicos, junto
con los criterios diagndsticos ya revisados,
jugaron un papel importante en la iden-
tificacion de VKH en este paciente. (11)

El diagnéstico de VKH se fundamenté en la
ausencia de trauma ocular previo, bilatera-
lidad de la afectacién ocular y la presencia
de manifestaciones neurolégicas y auditi-
vas. (12) La uveitis anterior y la disminucion
de la agudeza visual y auditiva son caracte-
risticas consistentes con una etapa aguda de
la VKH. La resonancia magnética cerebral
mostr6 focos de desmielinizacién, sugirien-
do la participacion neuroldgica tipica de
la fase prodrémica de VKH. Estos criterios,
junto con la historia clinica del paciente fa-
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cilitaron un diagndstico temprano y preciso.
En contraste, el diagnostico de SCS se
basé en la historia de asma, eosinofilia
confirmada por biopsia, rinosinusitis cro-
nica y sintomas neurolégicos, respaldados
por criterios histopatolégicos de vasculitis
necrotizante y granulomas extravasculares
con infiltracién eosinofilica. (13) Aunque la
hipoacusia y el dolor ocular bilateral son mas
comunes en VKH, también pueden presentarse
en SCS debido a la vasculitis de pequenos vasos
que afecta multiples sistemas organicos. Esta
superposicion de sintomas destaca la impor-

tancia de una evaluacién diagnoéstica integral.

El manejo de VKH y SCS requiere inmunosu-
presores y esteroides para controlar la infla-
macion sistémica. (14) En VKH, un tratamiento
temprano y agresivo es crucial para prevenir
complicaciones crénicas como glaucoma
y cataratas. En SCS, la terapia se enfoca en
reducir la eosinofilia y controlar la vasculitis
para evitar dano organico permanente. (15)
Este caso subraya la necesidad de estrategias
terapéuticas personalizadas basadas en una
comprensiéon profunda de los mecanismos

patogénicos y las manifestaciones clinicas.

Este caso clinico destaca la importancia de
integrar hallazgos clinicos, histopatolégicos e
imagenoldgicos para diferenciar entre VKH y
SCS, dos sindromes multisistémicos con carac-
teristicas superpuestas. Un diagnéstico preciso
y un manejo temprano son fundamentales

para mejorar el pronéstico de los pacientes.
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CONCLUSIONES

El diagnéstico diferencial entre el sindrome
de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) y el sindro-
me de Churg-Strauss (SCS) se basa en criterios
clinicos distintivos y hallazgos de laboratorio.
En VKH, la ausencia de trauma ocular, la
bilateralidad de la inflamacién ocular y
manifestaciones neurolégicas, auditivas y
cutdneas son clave, apoyadas por pruebas
de linfocitos T y antigenos melanociticos.
Para SCS, la historia de asma, eosinofilia,
neuropatias y evidencias histolégicas de
vasculitis con infiltracién eosinofilica son
cruciales, junto con factores genéticos como
HLA-DRB4 y anticuerpos p-ANCA. La com-
binacién de estos criterios clinicos y de la-
boratorio permite una identificacion precisa
y un tratamiento temprano y adecuado para
ambas patologias. Futuros estudios deben
enfocarse en desarrollar tratamientos mds
efectivos y en identificar marcadores predic-
tivos que puedan guiar la practica clinica en
el manejo de estas complejas enfermedades.
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