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A granulomatose eosinofílica com poliangiite é uma vasculite primária rara, caracterizada

por  hipereosinofilia, asma de surgimento tardio e granulomas eosinofílicos extravasculares.

Relatamos um caso apresentado inicialmente com infarto do miocárdio e que, ulteri-

ormente, teve prosseguimento apenas com asma, manifestações cutâneas e neuropatia

periférica. Os parâmetros laboratoriais revelaram hipereosinofilia com um padrão perinu-

clear negativo de autoanticorpos citoplásmicos antineutrófilos (p-ANCA). A biópsia de pele

demonstrou vasculite leucocitoclástica com infiltração eosinofílica, diante de uma angio-

grafia  coronária normal. Os sintomas do paciente melhoraram com metilprednisolona IV,

pulsoterapia com ciclofosfamida e azatioprina.
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Acute  myocardial  infarction  as  Eosinophilic  granulomatosis  with
polyangiitis  (formerly  Churg  Strauss  syndrome)  initial  presentation

a  b  s  t  r  a  c  t
eywords:

hurg Strauss syndrome

osinophilic granulomatosis

ith polyangiitis

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis is a rare primary vasculitic disease charac-

terized by hypereosinophilia, late onset asthma and extravascular eosinophil granulomas.

We  report a case presented initially with acute myocardial infarction which later only pro-

ceed  with asthma, skin manifestations and peripheral neuropathy. Laboratory parameters

showed hypereosinohpilia with negative perinuclear pattern of antineutrophil cytoplasmic
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Hypereosinophilia

Asthma

Myocardial infarction

autoantibodies (p-ANCA). Skin biopsy showed leucocytoclastic vasculitis with eosinophilic

infiltration while coronary angiography was normal. The patient’s symptoms improved with

IV  methylprednisolone, pulse cyclophosphamide and azathioprine.

© 2014 Elsevier Editora Ltda. All rights reserved.

naud e de dormência nos dois membros  inferiores, com maior
relevância no pé direito. Esse quadro foi precedido por fraca
dorsiflexão do pé direito. O exame físico revelou pé caído no
Introdução

Granulomatose eosinofílica com poliangiite (GEPA), mais
conhecida pelo epônimo síndrome de Churg Strauss (SCS), é
um transtorno raro, com incidência anual de 2,7 casos por
milhão.1 GEPA se caracteriza por hipereosinofilia, asma de
surgimento tardio e granulomas eosinofílicos extravasculares.
Essa síndrome foi descrita originalmente em 1951 por Churg
e Strass.2 Suas manifestações são variáveis, podendo ocorrer
desde lesões cutâneas, asma e artrite não erosiva, até pro-
blemas com risco para a vida do paciente, como cardiopatia
e envolvimento grave do trato gastrintestinal e do sistema
nervoso central (SNC). O envolvimento cardíaco é a causa prin-
cipal de mortalidade, sendo responsável por 48% dos óbitos em
pacientes com GEPA.3

Para o estabelecimento do diagnóstico de GEPA, os crité-
rios de classificação do American College of Rheumatology (ACR)
de 1990 para esse transtorno exigem a presença de quatro
ou mais dos seis critérios seguintes: asma, eosinofilia (>10%
dos leucócitos, pela contagem diferencial), mononeurite múl-
tipla ou polineuropatia, infiltrados pulmonares (que podem
ser temporários), sinusite paranasal e prova histológica
de vasculite com presença de eosinófilos extravasculares.4

A Conferência Internacional de Consenso de Chapel Hill
(CHCC) sobre Nomenclatura de Vasculites (Revisada), recen-
temente publicada (2012), definiu GEPA como uma  vasculite
associada a autoanticorpos citoplásmicos antineutrófilos
(ANCA) e acompanhada por uma  inflamação granulomatosa
necrosante rica em eosinófilos, frequentemente envolvendo o
trato respiratório, e como uma  vasculite necrosante que afeta
predominantemente vasos de pequeno a médio calibre, asso-
ciada com asma e eosinofilia.5

Descrevemos um homem com 50 anos que se apresentou
com infarto do miocárdio inferior e que, mais adiante, evoluiu
para manifestações cutâneas, exacerbação de asma brônquica
e neuropatia periférica incapacitante.

Relato  de  caso

Homem, 50 anos, apresentado ao nosso serviço de emergên-
cia com intensa dor torácica e falta de ar com duração de
dois dias. Sua história clínica pregressa revelou hipercoles-
terolemia sem hospitalizações prévias. O eletrocardiograma
(ECG) de 12 derivações revelou ritmo sinusal e elevação do
segmento ST nas derivações inferiores. A ecocardiografia reve-
lou boa função ventricular sistólica esquerda com fração de
ejeção igual a 78%, sem anormalidade de movimento
de parede regional. A avaliação laboratorial demonstrou CK-

-MB  = 148 U/L (normal < 25 U/L) e LDH = 2047 U/L (normal
200-480 U/L). Devido à demora na apresentação, o paciente
não foi trombolisado; foi preparado para intervenção cardíaca
percutânea (ICP), mas  recusou o procedimento. Teve alta com
medicações para doença arterial coronariana.

Duas semanas depois, o paciente tinha formado várias
lesões nodulares dolorosas nas solas dos pés e nas mãos,
com febre intermitente associada. Um inquérito mais deta-
lhado revelou que o paciente vinha sofrendo de tosse seca há
um ano, sem procurar tratamento. Não havia rinite alérgica
e nem qualquer sintomatologia que pudesse sugerir asma.
No entanto, desde a alta hospitalar, há duas semanas, ainda
apresentava desconforto no peito.

As radiografias torácicas estavam normais. Um novo eco-
cardiograma demonstrou hipocinesia global com má função
sistólica ventricular esquerda (35%). As análises laboratori-
ais revelaram aumento na contagem de leucócitos (14.900/�L)
com predominância de eosinófilos (33%), LDH = 863 U/L, veloci-
dade de hemossedimentação (52 mm/h) e PCR (125 U/L) altas
e fator reumatoide positivo. Todos os marcadores imunoló-
gicos pesquisados (anticorpo antinuclear, ANCA perinuclear
e clássico e antígeno nuclear extraível) tiveram resultado
negativo. Feita uma  biópsia de pele, observamos infiltrações
neutrofílicas e linfocíticas densas com alterações vasculíti-
cas eosinofílicas (fig. 1). O paciente apenas atendia a dois dos
seis critérios de classificação do ACR, e não apresentava his-
tória de asma ou sinusite. Entretanto, foi medicado com
prednisolona 60 mg  (1 mg/kg) e suas lesões cutâneas melho-
raram. Dessa vez, o paciente concordou com a angiografia
coronariana, sem evidência de ateroma ao luminograma.

Transcorridos quatro meses, o paciente se apresentou com
exacerbação de asma brônquica e com tosse noturna. Não
foram achadas novas lesões cutâneas e não havia dor torácica.
Seus sintomas melhoraram com nebulizadores e um rápido
curso de prednisolona 30 mg  (0,5 mg/kg) durante cinco dias.

Durante o acompanhamento, depois de transcorridos seis
meses, o paciente passou a se queixar de fenômeno de Ray-
Figura 1 – Biópsia de pele de nosso paciente, mostrando
infiltrados linfocíticos e eosinofílicos consistentes
com vasculite leucocitoclástica.
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ado direito, lesões vasculíticas sobre as palmas das mãos e
m nódulo com sua superfície necrosada na mão  direita. Os
chados laboratoriais revelaram elevação na contagem de leu-
ócitos (22,200/�L) com 78,8% de eosinófilos, VHS = 32 mm/h

 PCR = 64 U/L. A eletromiografia e os estudos de condução
ervosa foram compatíveis com polineuropatia sensitiva e
otora.
O paciente foi medicado com metilprednisolona 500 mg/dia

urante três dias, seguida por 60 mg  de prednisolona oral
1 mg/kg) e amlodipina 5 mg/dia. Depois de concluído o
urso IV de metilprednisolona, foi iniciada ciclofosfamida
ntravenosa mensal por seis meses. O paciente respondeu
atisfatoriamente ao tratamento, com melhora dos sintomas.
epois de terminada a terapia pulsada com ciclofosfamida,
crescentamos azatioprina 25 mg/dia.

Ao longo dos oito anos de acompanhamento, não ocorreu
ecidiva depois de ter sido iniciado o tratamento imunos-
upressivo. No entanto, o paciente ainda apresenta alguma
eficiência neurológica residual no pé direito. Afora isso, os
arâmetros laboratoriais e a ecocardiografia tiveram resulta-
os normais.

iscussão

EPA é um transtorno vasculítico polissistêmico que envolve
eias e artérias musculares de médio e pequeno calibres. Tipi-
amente, se manifesta em três fases consecutivas. A fase
rodrômica consiste de manifestações alérgicas, a segunda
ase envolve infiltrados eosinofílicos teciduais e eosinofilia no
angue, e esse quadro é seguido por manifestações vasculí-
icas sistêmicas.6 Mas esse paciente teve uma  sequência em
ue um infarto do miocárdio agudo foi a apresentação inicial,
om sintomas asmáticos surgindo mais tardiamente.

GEPA pode afetar o miocárdio, valvas, artérias coronárias e
ericárdio. Essa situação acarretará comprometimentos estru-
ural e funcional.7 Eosinófilos infiltram o miocárdio e liberam

ediadores inflamatórios causadores de arritmia e disfunção
istólica.8 O envolvimento cardíaco é a principal causa de mor-
alidade em pacientes com GEPA, com desfechos sombrios;

as  esse transtorno é completamente reversível, como ocor-
eu com nosso paciente.9 Tanto os critérios de classificação do
CR de 1990 como a nova nomenclatura revisada do CHCC não
ão ênfase aos sintomas cardíacos.

Envolvimento dos nervos periféricos é a manifestação vas-
ulítica mais frequente de GEPA.10 A maioria dos pacientes
espondeu satisfatoriamente à terapia imunossupressiva; mas
lguns sintomas residuais podem persistir, como ocorreu em
osso caso.11 É possível que haja envolvimento de outros
rgãos: lesões cutâneas, pulmões (asma, pólipos nasais), rins

 trato gastrintestinal.
Os parâmetros laboratoriais foram inespecíficos: elevações

e VHS, PCR e eosinófilos.
É  possível detectar ANCA perinuclear (p-ANCA) anti-MPO

m apenas 30%-40% dos pacientes com GEPA.12 Nas biópsias,
acientes positivos para ANCA exibiam glomerulonefrite,

13
europatia periférica e vasculite. Em nosso paciente,
sse marcador estava negativo. Com efeito, alguns estudos
oncluíram que, basicamente, pacientes com GEPA e envol-
imento cardíaco são negativos para ANCA.13,14 O achado
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isolado de hipereosinofilia não exclui outros diagnósticos, por
exemplo, as síndromes hipereosinofílicas. Mas  a presença de
outras manifestações clínicas ajuda no estabelecimento do
diagnóstico.

O escore dos cinco fatores foi desenvolvido pelo Grupo
Francês para Estudo da Vasculite, com o objetivo de prever
o risco de morte em pacientes com GEPA. Consiste de:
redução da função renal (creatinina > 1,58 mg/dL ou
140 �mol/L), proteinúria (> 1 g/24 h), envolvimento gastrintes-
tinal (hemorragia, infarto ou pancreatite), envolvimento do
SNC, e miocardiopatia. A presença de qualquer desses fatores
faz com que a mortalidade após cinco anos chegue a 26%,
enquanto que dois ou mais fatores elevam a mortalidade para
46%.15

Atualmente, não existe um protocolo estabelecido para
o tratamento de GEPA. O tipo de tratamento se fundamen-
tou principalmente na gravidade da doença. Manifestações
menores, como asma ou manifestações cutâneas, podem
ser tratadas somente com corticosteróides. O envolvimento
polissistêmico com risco para a vida (síndrome coronari-
ana aguda, polineuropatia periférica grave ou envolvimento
gastrintestinal grave) exigiu terapia combinada com glicocor-
ticóides e ciclofosfamida. Esse paciente foi medicado durante
três dias consecutivos com metilprednisolona intravenosa
(500 mg/m2); essa terapia foi seguida por pulsoterapia mensal
com ciclofosfamida IV (750 mg/m2) durante seis meses.

Houve atraso no estabelecimento do diagnóstico para esse
paciente porque os sintomas de asma apenas se tornaram evi-
dentes depois de cinco meses da apresentação inicial. Foram
precisos 10 meses para que a doença evoluísse desde o infarto
agudo do miocárdio, lesões cutâneas e exacerbação da asma
até a neuropatia periférica.

Relatos demonstram que 45% das recidivas ocorreram
durante o primeiro ano de tratamento; as recidivas ocorrem
bem cedo, ou muito tempo depois da remissão clínica.16 Até
a presente data, e depois de oito anos de acompanhamento,
nosso paciente ainda não sofreu recidiva.

Conclusões

GEPA é uma  doença polissistêmica, e o estabelecimento desse
diagnóstico pode ser tarefa desafiadora. Deve-se suspeitar for-
temente de GEPA, especialmente em jovens pacientes que
se apresentem com síndrome coronária aguda sem qualquer
fator de risco associado com história de asma, e com eosino-
filia periférica superior a 10%.
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