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Syndrom Churga-Straussové, znamy téz jako alergickd granulomatoza, je vzacné systémové onemocnéni, charakterizované triddou:
bronchialni astma, hypereosinofilie s extravaskularnimi eosinofilnimi granulomy a vaskulitida malych a stfednich cév vedouci k jejich
nekrdéze. Vaskulitidou jsou predominantné postizeny cévy plic, kiize a perifernich nerv(, postihuje ale také srdce, gastrointestindlni trakt,
ledviny nebo centraini nervovy systém. Zakladem lécby jsou kortikosteroidy. Nelé¢end nemoc konci fatélné. Vcasna terapie vyrazné
zlep3uje prognézu.
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Churg-Strauss syndrome, also known as allergic granulomatosis, is a rare systemic disorder characterized by the following triad: bronchial
asthma, hypereosinophilia with extravascular eosinophilic granulomas and vasculitis of small- and middle-sized vessels, leading to their
necrosis. The vasculitis predominantly affects pulmonary, skin and peripheral nerve vessels but also heart, gastrointestinal tract, kidney
or central nervous system. Corticosteroids are the cornerstone of therapy. If untreated, the condition is fatal. Early institution of therapy

improves the prognosis considerably.
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Formou kasuistiky prezentujeme pfipad 46leté zeny, ktera
kratce po prijeti do nemocnice s podezfenim na akutni in-
farkt myokardu zemfela pod obrazem kardiogenniho Soku.
Az histopatologicky byla stanovena diagnéza syndromu
Churga-Straussové.

Cilem nasi prezentace je shrnout poznatky o syndromu
Churga-Straussové a formou kasuistiky dokumentovat
zavaznost tohoto onemocnéni, na néz je potteba pomyslet
a v¢as zahgjit 1é¢bu u nemocnych s anamnézou astmatu
a nélezem hypereosinofilie. Nelé¢ena nemoc vede k selhani
organii postizenych vaskulitidou.

Syndrom Churga-Straussové

Jde o vzacné autoimunitni onemocnéni, jehoz soucasti je
nekrotizujici vaskulitida s extravaskularnimi nekrotizujicimi
granulomy a vyraznymi eosinofilnimi infiltraty. Syndrom
postihuje hlavné cévy malého kalibru a klinicky souvisi s as-
thma bronchiale.! Incidence se odhaduje na 2,4/1 000 000.
Postihuje prevazné dospélé mezi 40. a 50. rokem Zivota.
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Klinicky probihd syndrom Churga-Straussové ve tfech
fazich:

Prvni faze je charakterizovdna alergickymi projevy
a bronchidlnim astmatem.

Druha faze je ndpadnd eosinofilii v krvi a ve tkanich,
s reverzibilnimi eosinofilnimi plicnimi infiltraty.

Treti faze je stadiem systémové vaskulitidy a je dopro-
vazena celkovymi projevy: tnavnosti, horeckou, ztratou
hmotnosti, bolestmi kloubd, svali a projevy poskozeni
jednotlivych organti (srdce, nervova soustava, ledviny,
jatra, gastrointestindlni trakt), zpiisobené poruchou jejich
mikrovaskularizace.

Srdce byva postizeno u poloviny nemocnych, postizeni
koronarnich tepen se projevi syndromem anginy pectoris,
srde¢nim selhdanim, méné ¢asto nahlou smrti. Béznym
echokardiografickym nélezem je mitralni regurgitace
a hemodynamicky nevyznamny perikardialni vypotek.

Mezi prvni a tfeti fazi byva zpravidla nékolikalety inter-
val (v priméru tfi roky). Kratsi interval byva prognosticky
nepriznivy.?
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Pro diagnézu syndromu Churga-Straussové je podle
Americké revmatologické spole¢nosti nezbytna pritomnost
¢tyt nebo vice z uvedenych Sesti kritérii (85% senzitivita
a 99,7% specificita):®
1. asthma bronchiale
. eosinofilie (> 10 % v periferni krvi)

. paranasalni sinusitida

. plicni infiltraty (mohou byt pfechodné)
. vaskulitida s extravaskularni eosinofilii
. mononeuropatie/polyneuropatie
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V laboratornim nalezu byva vysoka sedimentace, vysoka
koncentrace IgE, anemie a pozitivni revmatoidni faktor.
Typickym laboratornim nélezem je eosinofilie presahujici
1,5 x 10° a autoprotilatky ANCA. Histologicky je syndrom
charakterizovan nekrotizujici vaskulitidou malych a stfed-
nich cév, granulomy a infiltraci tkani eosinofily.

Zakladem 1é¢by jsou kortikosteroidy, obvykle v kombi-
naci s jinymi imunosupresivy (cyklofostamid, azathioprin,
methotrexat, cyklosporin A, dale pak imunoglobuliny,
interferon a, nebo np. rituximab).*

Kasuistika

Sestatyticetileta Zena s anamnézou asthma bronchiale byla
pét mésict pred inkriminovanou epizodou ambulantné
vySetfovana pro hypereosinofilii a inavovy syndrom, byla
téz hospitalizovana na neurologické klinice pro distalni
senzomotorickou polyneuropatii dolnich konéetin, obtizné
mobilni, kachektizujici. Do nasi nemocnice byla ptijata
po dvou dnech progrese slabosti, zvraceni, s bolesti v epi-
gatriu a retrosternalné. Pro polymorfni charakter potizi,
navic v kontextu nejasné zdkladni diagnézy, byla komplexné
vySetfena na centralnim prijmu.

Objektivné: kachekticka, bleda, se znamkami centralizace
obéhu, lehka dyspnoe, TK 100/60 mm Hg, systolicky Selest
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nad hrotem, dychani alveolarni, s ojedinélymi nepfizvu¢nymi
chripky, bricho palpa¢né vyrazné bolestivé v oblasti epigas-
tria, koncetiny bez otokd, periferni puls nehmatny.

Na EKG (obrdzek 1) pravidelny rytmus s fr. 82/min,
RBBB, elevace useku ST ve svodu III a aVE deprese useku
ST L, aVL, V, ¢ — zvazovan jak inferolateralni infarkt myo-
kardu, tak plicni embolie.

Z dostupnych laboratornich vysledka uvadime: tropo-
nin I 48,2 ng/ml, D-dimery 766 ng/ml, ALT 8,75 pkat/l,
AST 12,75 pkat/l, CRP 161 mg/l, leukocyty 25,4 x 10°.

Echokardiograficky zji$téna hrani¢ni systolicka funkce
levé komory (EF asi 50 %) s hypokinezi posteroapikalni
a apikolateralni oblasti, mitralni regurgitace 4. stupné
a drobny perikardidlni vypotek.

Spirélni CT hrudniku a bficha bez zjevné patologie.

Pro vyse zminéné nalezy a progresi klinického stavu
do $okového byla indikovana emergentni koronarografie.
Byla provedena jiz za resuscita¢nich podminek s nalezem
patentnich véech korondrnich tepen, bez vyznamné stendzy
¢i intrakoronarni trombézy (obrdzky 2 a 3). Pres vysoké
davky katecholamini trva hypotenze s invazivné méfenym
systolickym tlakem maximélné 60 mm Hg. Nasledné pro
asystolii zavedena docasna stimula¢ni elektroda — stimulace
nicméné bez hemodynamického efektu. Pres rozsifenou
kardiopulmonalni resuscitaci v trvani 60 minut pacientka
v kardiogennim $oku umira (asi 4 hodiny od pfijeti), pod
obrazem elektromechanické disociace.

Makroskopicky pitevni nélez nevysvétlil pfi¢inu dmrti.

Histologicky byla srde¢ni tkan infiltrovana eosinofily
s tvorbou ¢etnych granulomi, dale nélez trombogenni
nekrotizujici angiitidy s rozsahlymi nekrézami myokardu
(obrdzky 4 a 5). Podobny obraz, ale v mens$im rozsahu,
byl i v jatrech, ledvinach, lymfatickych uzlinach a sténé
horni duté zily. Na zdklad¢ tohoto nalezu byla stanovena
diagndza syndromu Churga-Straussové. Zajimavosti bylo
jen minimadlni postizeni plicni a kozni tkané.

Obréazek 1 EKG pifi pfijeti:
blokada pravého Tawarova
raménka, zmény segmentu
ST svédcici pro mozny
akutni inferolateralni infarkt
myokardu
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tromb, zanétlivé infiltraty s cetnymi eosinofily a granulomy
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Obréazek 2 Nalez na epikardialnich véncitych tepnéach
(levostrannych korondrnich tepnach) bez zjevné stendzy ¢i
tromboézy
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Obréazek 5 Nekréza myokardu (rozpadla tmavéji zbarvena

oblast), mezi svalovymi vlakny je zanétlivy infiltrat s pfevahou
eosinofild

Pfesto nebylo toto onemocnéni v predhospitaliza¢ni fazi
zvazovano. Diagndza byla stanovena az patologem na za-
kladé histologického vySetfeni. Z typickych kardialnich
znakd nemoci jsou zde pritomny vSechny (bolesti na hrudi,
pozitivni kardioenzymy, mitralni regurgitace, perikardialni
Obrézek 3 Nalez na epikardialnich vén¢itych tepnach (pravé vypotek, srde¢ni selhani).

koronarni tepné) bez zjevné stenézy ¢i tromboézy
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