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I nteressamento del sistema nervoso centralein paziente affetta da Sindrome di Churg-Strauss

La Sindrome di Churg-Strauss € una patologia autnine sistemica che puo interessare numerosi distoet
porei, non da ultimo il sistema nervoso; si trges la maggior parte dei casi di una neuropatiégr@a ma e
stato osservato anche il coinvolgimento del sisteer@oso centrale. Le Linee Guida correnti non ifmono
evidenze sufficienti all'identificazione di esantinico-strumentali che garantiscano diagnosi diezga eziolo-
gica, al di fuori della biopsia del parenchima teate, dirimente ma chiaramente non praticabileodtine
Proponiamo il percorso clinico di una paziente cagnosi anamnestica di Sindrome di Churg-Strauss
giunta alla nostra attenzione per deficit neurotbgid esordio ictale.

Central nervous system involvement in Churg-Strauss Syndrome

Churg-Strauss Syndrome is a systemic autoimmumaskswhich can affect several body districts, iclg the
nervous system. In most cases it is representedgsripheral neuropathy, but it is known that theolvement

of central nervous system is also possible. Curgemdelines are not able to offer definitive diagtio cri-
teria, except for brain biopsy (not easily availgblThe aim of this paper is that of describe theical
pathway of a woman affected by Churg-Strauss Symdravho was hospitalised in our Stroke Unit be-
cause of the sudden onset of central neurologigapsoms.

Introduzione

La sindrome di Churg-Strauss [1-6] fa parte dellsculiti dei vasi di calibro piccolo-medio; &€ una
patologia autoimmune, ANCA-associata. Deve essemsiderata a tutti gli effetti una malattia siste-
mica: molteplici sono le possibili manifestaziotiniche, le principali sono costituite da: asmaori
sinusite cronica, spiccata eosinofilia ematica.gB@mente si suddivide I'evoluzione clinica infasi[7]:

* Prodromica 2°-3° decade, con fenomeni atopici — asma —;init

» Eosinofilica eosinofilia ematica ed infiltrazione di organi;

e Vasculitica 3°-4° decade, associata a granulomatosi vascethextravascolare.
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Nella tabella 1 viene riportata la distribuzionegaemtuale delle possibili espressioni cliniche.

Il sistema nervoso risulta interessato in una cmreivole percentuale di casi (75%); si tratta fdesva
temente (>90%) di casi di neuropatia periferica f@terminata dall'infiltrazione eosinofila dei migr
che si manifesta con parestesie e sintomatolod@asa. E stato descritto anche I'interessamenito de
sistema nervoso centrale, sebbene molto piu rareadculite cerebrale pud manifestarsi sotto fatima
stroke ischemico oppure emorragico [9-10], cefalraegfalopatia, crisi comiziali, paralisi dei nesranici.

Caso clinico

Descriviamo il caso di una paziente di 71 anni €lggunta alla nostra attenzione in seguito a compar
sa di stato soporoso e deficit di lato sinistrod&ia 04/10/2010, al mattino, la paziente ha aitgert
sensazione di malessere improvviso seguito da @adterra e indi comparsa di stato soporoso. Tra-
sportata al PS del Policlinico San Matteo, veniahutata dal neurologo consulente che alle ore 11:30
riscontrava: paziente soporosa ma risvegliabigpomde a ordini semplici, esegue parzialmente ordin
semplici, non note afasiche, ipofonia, disartrimsppalpebrale bilaterale, dubbio risparmio matori
emisoma sinistro. Indicava pertanto esecuzioneeficefalo + angio TC, dalla quale veniva eviden-
ziata area sfumatamente ipodensa in sede sottalerfrontale destra di non sicura interpretazione
(leucodistrofia su base vascolare cronica? lesggieemica in fase acuta?). Verso le ore 13:15 @eniv
ricontrollato I'esame neurologico: non deficit ditd, migliorata la coscienza, paziente responsya s
pure rallentata, disartrica e a tratti confabulaX&niva effettuato EEG urgente, con reperto diaaar

te anomalie lente bilaterali con prevalenza siaisfgli ematochimici: leucociti 25.8x3@neutrofili
82.4%); all’lRX torace riscontro di una modesta &atl versamento pleurico alla base sinistra. Si do-
cumentava inoltre lieve rialzo termico (37.5°).6All9:00 circa veniva osservato nuovo peggioramento
della coscienza, associato a mioclonie palpebi?ali.il sospetto di una forma infettiva veniva estgu
pertanto rachicentesi urgente (risultata nella @rma somministrato preventivamente Rocefin 2 gr
ev. Alle 20:00 la paziente veniva sottoposta anticdlo del’lEEG: questo appariva sostanzialmente
immodificato, salvo per incremento delle compondantite e dubbia modesta asimmetria con preva-
lenza a sinistra. Tracciato iporeagente, non arieregilettiformi. La paziente & stata quindi traisée
presso I'UnitaStrokeper il proseguio degli accertamenti diagnostici.

Allingresso in reparto 'esame neurologico risuttassere il seguente: soporosa, a tratti apréesgamente

gli occhi, non esegue alcun ordine, capo e sgwherdati a sinistra; pupille isocoriche, isociclichermorea-
genti alla stimolazione luminosa e diretta, seguelo sguardo il richiamo verbale; accenna allailizab-
zione spontanea dell'arto inferiore destro, plegsaistra e agli arti superiori. NIHSS Harthel index=15.
Ricostruita indi 'anamnesi patologica remota. laaipnte era affetta da anni da ipertensione ast&rio
osteoporosi, e da un quadro di polipatologia autnime: rettocolite ulcerosa e sindrome di Churg-
Strass, manifestatasi inizialmente con una serédfdzioni delle vie aeree superiori e polmonalgu
ipertrofia dei turbinati e asma severa, poi evohite allo sviluppo di grave polineuropatia sensHi
motoria. Per le marcate disestesie — allodinie agiiinferiori era stata in seguito sottopostairad
pianto di un neurostimolatore in tasca sottocutameibbminale connesso ad elettrodo perdurale. Veni-
vano segnalati inoltre un episodio di TVP alla gandiestra, ed un episodio sincopale dalla dinamica
poco chiara. Per quanto ricostruibile, veniva iifeassenza di sintomi premonitori, ed una suceassi
fase confusionale “protratta”. Nei 3-4 mesi preceidié momento del ricovero presso la nostra strutt
ra, inoltre, erano stati descritti episodi di agsea stato confusionale subcontinuo, motivo peecai
stato effettuato un EEG che documentava una digfnezerebrale aspecifica.
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Durante la degenza presso il nostro reparto scetd effettuati una serie di esami strumentali per
giungere all’eziopatogenesi della sintomatologitettivata. La paziente si presentava con indici in-
fiammatori mossi (VES | ora 39 mm/h, PCR 32.8 my/dgli ematochimici. Gli esami dopplersono-
grafici evidenziavano un quadro di ateromasia ddfdi grado lieve.

Alla TC encefalo (Figura 1): non sono risultateeadizioni tomodensitometriche riferibili ad i-
schemia recente. Veniva segnalata pero una dubpbraensita dell’arteria basilare, potenziale
segno di rallentamento o di trombosi, da correlzoe la clinica. Purtroppo, per via del neuro-
stimolatore impiantato, la signora non poteva essettoposta a RM encefalo, esame che pro-
babilmente avrebbe consentito una migliore defomei delle alterazioni parenchimali.
L’elettroencefalografia, eseguita a distanza dualggiorni per controllo in base all’evoluzione
clinica, registrava un tracciato scarsamente omyato, con minima reattivitd; marcate anoma-
lie lente diffuse; non evidenti anomalie epilettifa.

In base all'osservazione clinica, dal momento oheglesso in reparto si & assistito ad un iniziag-p
gioramento dello stato di coscienza, seguito darogressivo miglioramento con ripresa di vigilanza,
attenzione e orientamento. Si € associato miglieramndel deficit stenico: 'emisoma sinistro e rima
sto quello maggiormente compromesso. La pazienggdsantato inoltre disturbi alternanti della diglu
zione (€& stato necessario posizionare sondinogasoeo, poi imMosso per regressione della sintimogia).

Discussione

Le Linee Guida per la patologia cerebrovascolar@ESkD non forniscono, per le probabili vasculiti,
dei criteri effettivamente dirimenti: affermanoaitti che “non esistono test di laboratorio di stiéi-
te sensibilita e speficita in grado da soli di edefe o confermare una diagnosi di vasculite pienit
o secondaria del SNC”. Una diagnosi di certezzassibile solo su campione bioptico del paren-
chima, metodica per ovvi motivi non praticabilerdutine.

Una vasculite va pertanto sospettata se ai sindbiniteressamento focale (principalmente Tl
nor strok@ si associano sintomi di encefalopatia diffusaa(goonfusione mentale, psicosi, delirium,
alterazioni della vigilanza, crisi epilettiche, alefa). L'associazione di manifestazioni clinichdraex
sistema nervoso centrale quali sintomi sistemitit{ffe, astenia, dimagramento, anoressia) e adiégte-
ressamento di rene, cute (petecchie, papule, ariterioso) e nervi periferici (mono-multineuropatie-
fermano la diffusione sistemica della patologidnstro caso gia diagnosticata in anamnesi.

Conclusioni

Espresse tali criticitd negli strumenti di diagrettiialmente validati per questo ambito, considirada sin-
tomatologia polimorfa con cui pud manifestarsi uasculite cerebrale ed esaminati i fattori di isgiesen-
tati dalla paziente, in base allanamnesi, ai teggnostico-strumentali e all'osservazione clngi € giunti
infine alla diagnosi di “Vasculite cerebrale in jgate affetta da Sindrome di Churg-Strass”.
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Tabelle e figure

Tabella 1. Frequenza assoluta dei possibili intereamenti d’organo nella sindrome di Churg-Strass.

Organo %
Polmone 95%
Alte vie respiratorie - orecchio 60%
Cute 50-66%
Cardiovascolare 45%
Sistema nervoso 75%
Rene 27%
Tratto Gl 59%
Muscolo 40-50%
Linfonodi 30-40%

Figura 1. TC encefalo: si nota I'iperdensita dell'ateria basilare; encefalopatia vascolare cronica;
non altre franche alterazioni parenchimali.
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