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Resumen

Objetivos: Conocer las caracteristicas epidemioldgicas de los pacientes diagnosticados de GEPA en
el area sanitaria de Ourense en el periodo entre enero 2000 y diciembre 2015; su diagndstico,
actitud terapéutica y evolucion.

Material y métodos: Estudio descriptivo retrospectivo que recoge los pacientes con el diagnéstico de
GEPA en Ourense que ingresaron por cualquier motivo.

Resultados: Entre 01/2000-12/2015 se diagnosticaron 5 casos, 3 de ellos eran hombres (60%) y 2
mujeres (40%).Con una edad media al diagndstico de 60 afios [38-72 afos]. Cumplian criterios de
Lanham (60%) 3 de los 5 pacientes y 5 cumplian criterios diagnosticos de la ACR (100%).
Clinicamente todos los pacientes presentaban asma (100%), 2 sinusitis (40%), 4 poliposis nasal
(80%). Presentaban infiltrados pulmonares 4 de los pacientes (80%), 2 (40%) afectacion cutanea y
sblo uno de los pacientes presentaba afectacion renal (20%). En cuanto a las pruebas de laboratorio,
todos presentaban eosinofilia con una mediana de 7.300 eosinoéfilos/L [4.000-15.200cel/1].
Presentaban ANCAS positivos todos, 4 de ellos (80%) con patrén perinuclear y 1 de ellos (20%)
patrdn citoplasmatico. En lo referente al tratamiento en todos los pacientes se inici6 corticoterapia a
dosis de 1 mg/kg/dia. En uno de los casos se inicié conjuntamente tratamiento con ciclofosfamida.
Actualmente 3 de los pacientes continian seguimiento en consultas externas: 2 de ellos actualmente
en remision con prednisona a dosis de 5 mg/dia y otro de los pacientes en remisiéon con 5 mg de
prednisona + azatioprina 100/dia. Uno de los pacientes fallecid por sepsis respiratoria y se perdio
seguimiento del otro.
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Five-factors score

Creatinina sérica elevada 1 punto
Crz1.58mg/dL

Proteinuria >1gr/dia 1 punto
Afectacion gastrointestinal grave 1 punto

(sangrado, perforacidn, infarto o
pancreatitis)

Afectacién cardiaca (infarto o falle 1 punto
cardiaca)
Afectacion del SNC 1 punto

Induccidn de la remisian:

Ausencia de criterios de gravedad FFS=0 Prednisonavo 1mg/kg/dia |
tratamiento Gnico)

Presencia de criterios de gravedad FF521 Prednisona vo 1mg/kg/dia +
ciclofosfamida (pulsos iv durante 6-12meses), hasta remision,
Mantenimiento de la remisidn:

Ausencia de criterios de gravedad FF5=0 Prednisonavo 1mg/kg/dia
durante un mes e iniciar pauta descendente, en aquellos pacientes en los
que no se consiga reducir de 7.5-10mg/dia —* Afiadir otro IS para ahorra
CES (metotrexato o azatioprina)

Presencia de criterios de gravedad FF521 Prednisonavo 1mg/fkg/dia,
después de la dosis de induccidn con ciclofosfamida, se continuara el
mantenimiento con otro inmMunosupresor (metotrexato o azatioprina)

CEIvVErs r . Erlermedsdes Autolnmunes Shitédmicat. Sth ed. Editcrisl Médica Pamamaricana; 2015,

Discusion: La granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA, antiguamente conocida como
sindrome de Churg Strauss) es una vasculitis, asociada a la presencia de anticuerpos anti-citoplasma
de neutroéfilo (ANCA).Se caracteriza por la presencia de asma, rinitis y eosinofilia, afecta a pulmon,
nervios periféricos, piel y, menos frecuentemente corazon, rinén, SNC y tubo digestivo.
Histologicamente presenta infiltracion tisular de eosindfilos, granulomas y vasculitis necrotizante de
vasos de pequefo y mediano calibre. Existen diferentes criterios diagnosticos, los mas utilizados son
los de la American College of Rheumatology (ACR) y los de Lanham. El tratamiento de inicio son los
corticoides sistémicos, con planteamiento posterior de otros inmunosupresores segun clinica y
gravedad por la escala FFS (Five Factors Score).

Conclusiones: La GEPA es una vasculitis primaria sistémica infrecuente, afecta por igual a ambos
sexos pero en nuestra serie observamos una mayor afectacion de hombres (60%) frente a mujeres
(40%). En general responde rapidamente al manejo con glucocorticoides, en nuestra poblacion tan
sélo un paciente necesito ciclofosfamida para induccién de la remision. Para mantenimiento de la
remision, 2 de los casos son tratados con prednisona a dosis de 5 mg/dia y otro mantiene remisioén
con 5 mg de prednisona +azatioprina 100/dia.
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