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Definición: GEPA (Churg-Strauss)

Forma de vasculitis asociada a anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA), caracterizada por una

inflamación granulomatosa rica en eosinófilos y una vasculitis de vasos de tamaño pequeño a mediano,

asociada con asma y eosinofilia.

Proceso inflamatorio eosinofilico y granulomatoso asociado a una vasculitis necrotizante de pequeños y

medianos vasos que afecta al pulmón y a otros órganos.
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inflamación granulomatosa enriquecida en eosinófilos

eosinofilia tisular  

vasculitis necrotizante

10-40% 



Epidemiología: GEPA
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Enfermedad rara

Incidencia: 1,7 casos por millón de habitantes

Prevalencia: 15,6 casos por millón de habitantes 

Cierto aumento en la incidencia y prevalencia de la enfermedad 

Aparición en la 4ª-6ª década de la vida (edad media al diagnóstico 48 años)
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NEUROTOXINA DEL EOSINÓFILO (NET):

potencial neurotóxico in vivo.

PROTEÍNA CATIÓNICA DEL EOSINÓFILO (ECP): 

toxicidad cardíaca, actividad procoagulante y

degeneración de fibras nerviosas.

NDAPH-OXIDASA Y PEROXIDASA DEL EOSINÓFILO (EPO):

disfunción endotelial y trombosis.

PROTEÍNA BÁSICA MAYOR (MBP): 

remodelación de las vías respiratorias, asma, fibrogénesis

y actividad procoagulante.



Manifestaciones: GEPA
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3ª Fase: vasculitis

2ª Fase: eosinofilia

1ª Fase: prodrómica
Preceden a manifestaciones sistémicas

Asma (95-100%) // Rinitis alérgica (70-90%) // Sinusitis (50-75%) // Poliposis nasal (50%)

Altos niveles de eosinófilos (>10% o > 1500 cl/mcL) – no patognomónica

Infiltración eosinofílica en pulmón, corazón y sistema gastrointestinal

Vasculitis necrotizante y granulomas:

- Afectación cutánea (50-75%)

- Neuropatía periférica (55-72%) 

- Glomerulonefritis (5-27%)

Las fases pueden ser superponibles y no todos los pacientes las experimentan

Síntomas generales

 (no específicos): 

- Pérdida de peso

- Fiebre

- Dolor muscular



Manifestaciones: GEPA

3ª Fase: vasculitis

2ª Fase: eosinofilia

1ª Fase: prodrómica
Preceden a manifestaciones sistémicas

Asma (95-100%) // Rinitis alérgica (70-90%) // Sinusitis (50-75%) // Poliposis nasal (50%)

Altos niveles de eosinófilos (>10% o > 1500 cl/mcL)

Infiltración eosinofílica en pulmón, corazón y sistema gastrointestinal

Vasculitis necrotizante y granulomas:

- Afectación cutánea (50-75%)

- Neuropatía periférica (55-72%) 

- Glomerulonefritis (5-27%)

Las fases pueden ser superponibles y no todos los pacientes las experimentan

Síntomas generales

 (no específicos)- 50%: 

- Pérdida de peso

- Fiebre

- Dolor muscular
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Estadio Definición

Enfermedad 

grave

Vasculitis con manifestaciones que 

ponen en riesgo órganos vitales

Enfermedad 

no grave

Vasculitis sin manifestaciones que 

ponen en riesgo órganos vitales

Remisión Ausencia de signos o síntomas 

clínicos 

Enfermedad 

refractaria

Activa y persistente a pesar de 

tratamiento

Recaída Recurrencia de la enfermedad tras 

remisión
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Guía GEMA 5.5



Inducción de la remisión: GEPA

Groh M, Pagnoux C, Bladini C, et al. Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss) (EGPA) Consensus Task Force

recommendations for evaluation and management. Eur J Int Med. 2015:26(7):545-53

Chung SA, Langford CA, Maz M, et al. 2021 American College of Rheumatology/Vasculitis Foundation Guideline for the Management

of Antineutrophil Cytoplasmic Antibody-Associated Vasculitis. Arthritis Rheumatol. 2021;73(8):1366-1383.

se
g

u
ri

d
a
d

Glucocorticoides sistémicos: Gold Standard de tratamiento - remisión en el 90% de los casos

- VÍA IV: prednisona o equivalente 1mg/Kg/24h (máx. 80mg/día)

metilprednisolona 500-1000mg IV x5 días

Diabetes Mellitus T2

Úlcera péptica

Cataratas

Transtornos metabólicos y enfermedad cardiovascular

Depresión ansiedad

Ciclofosfamida: vía IV 15mg/Kg/2 semanas x 3 dosis seguido de 15mg/Kg/3 semanas x 3 dosis

Alternativa -> Rituximab: IV 1000mg días 1 y 15

Con compromiso

de orgáno vital
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INICIO: Glucocorticoides sistémicos: Gold Standard de tratamiento - remisión en el 90% de los casos

- VÍA ORAL: prednisona o equivalente 0,5 – 1mg/Kg (max. 80mg)/24h

- Si enfermedad multiorgánica aguda: metilprednisolona 500-1000mg IV x5 días

Diabetes Mellitus T2

Úlcera péptica

Cataratas

Transtornos metabólicos y enfermedad cardiovascular

Depresión ansiedad

RESISTENTE O RECAÍDA TEMPRANA: añadir anti IL-5 (mepolizumab o benralizumab)

Sin compromiso

de orgáno vital



Mantenimiento de la remisión: GEPA
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anti IL-5 (mepolizumab o benralizumab)

MEPOLIZUMAB

Vía subcutánea: 300mg/4semanas

BENRALIZUMAB

Vía subcutánea : 30mg/4 semanas



Mantenimiento de la remisión: anti IL-5
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MEPOLIZUMAB



Mantenimiento de la remisión: anti IL-5
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Caso clínico: GEPA

Caso clínico

Varón de 41 años

Asmático de 8 años de evolución 

RSCcPN no intervenido

No otros antecedentes de interés 

Budesonida + formoterol 320/9mcg /12h
Adherencia: TPM> 95% // TAI 50  

TI adecuada

12/2023

Bronquitis de repetición en los últimos 4 meses en tratamiento con CO 



Caso clínico: GEPA

Caso clínico

Motivo de consulta

2023

Clínica de disnea, ortopnea y dolor pleurítico bilateral de 1 semana de evolución. 

Asocia parestesias / hipostesia en EID en territorio alternante (dorso del pie, zona de peroneo lateral y talón) de 1 mes de evolución 

Síndrome constitucional de 4 meses con pérdida de 5 kg

Analítica

Leucocitosis con componente de eosinofilia; EOS>10% (2,42 x 10^9/L)

Radiología

Rx torax con derrame pleural bilateral y opacidades reticulares 

perhiliares junto con cardiomegalia 

¿empiema?



Diagnóstico: GEPA

Clínica

Persiste con malestar general y postrado, con algún pico de fiebre-febrícula. 

Hemocultivos negativos 

Analíticas con persistencia de RFA elevados y eosinofilia en aumento(hasta 20.08 x 10^9/L) / proBNP y TnT us negativas

Autoinmunidad

FR 138 UI/mL

IgE 1493 UI/mL

IgG4 241 mg/mL

Resto negativo (ANAs, ENAs, ANCA)

Serologías

Strongyloides y Trypanosoma cruzi negativo 

Quantiferon negativo

Serología de VIH negativa

AcsHB positivo (resto negativo)

Ecocardiograma transtorácico

Derrame pericárdico severo, sin compromiso hemodinámico 

Engrosamiento difuso de septos interlobulillares y de 

intersticio peribroncovascular

Engrosamiento liso e hipercaptante de pericardio

Clínica

Reinterrogando al paciente presenta púrpura cutánea en 

tobillo derecho 4-5 días antes del ingreso

Caso clínico



Diagnóstico: GEPA

cuadro clínico secuencial

eosinofilia

Caso clínico

histopatología



Manejo: GEPA

Caso clínico

Metilprednisolona IV 500mg x 3 días + mantenimiento con 50mg/día 

Electromiografía

Mononeuropatía axonal del nervio sural 

derecho aislado

BROTE GRAVE CON COMPROMISO DE ORGÁNICO

Rituximab IV 1g; días 1 y 15

Clínica -1s

Asintomático, salvo temblor distal de manos. No algias ni disnea. No 

lesiones cutáneas. No cambios en cuanto a la clínica de PNP en EID.



Manejo: GEPA

Caso clínico

Mepolizumab 300mg/4s

Clínica

Clínicamente ha estado bien, sin disnea ni dolor torácico. 

No clínica obstructiva de vía aérea superior ni exacerbación de asma. No fiebre. Poliposis nasal.

Mejoría de la clínica neurológica.

MANTENIMIENTO DE LA REMISIÓN

Descenso de GCO

Visita Atención Farmacéutica

Seguimiento farmacoterapéutico

Formación y educación al paciente

Coordinación asistencial

02/2024



Manejo: GEPA

Caso clínico

Mepolizumab 300mg/4s

Clínica

Asintomático salvo hipostesia en zona sural D ocasional e intermitente que dura 2-3 días, secuela 

de clínica al diagnóstico.

ETT control: ventrículo izquierdo sin dilatación ni engrosamiento. Función ventricular conservada. 

Sin signos de derrame. 

MANTENIMIENTO DE LA REMISIÓN

2025

Visita Atención Farmacéutica



Conclusiones: GEPA

La GEPA es una enfermedad rara y heterogénea, con manifestaciones multisistémicas que requieren un diagnóstico

secuencial y coordinado entre especialidades.

Los glucocorticoides siguen siendo el pilar de la inducción, pero el uso de terapias biológicas anti-IL5 (mepolizumab,

benralizumab) ha mejorado la remisión y la calidad de vida, permitiendo reducir la exposición a corticoides.

El farmacéutico hospitalario tiene un papel clave en:

- la individualización y el seguimiento del tratamiento

- la monitorización de seguridad y efectividad del tratamiento

- la educación del paciente y el fomento de la adherencia

- la coordinación asistencial

La atención farmacéutica estructurada permite integrar al paciente en su proceso terapéutico y optimizar resultados

clínicos y humanísticos.

La GEPA es un ejemplo paradigmático de cómo la medicina personalizada y el trabajo multidisciplinar —con la farmacia

hospitalaria como nexo— pueden favorecer el manejo de enfermedades complejas.



Gracias
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