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kazuistiky

ÚVOD

Churgův-Straussové syndrom (CSS) neboli alergická granulo-
matózní angiitida je vzácné systémové onemocnění charakteri-
zované postižením malých a středních arterií a vén. Incidence
onemocnění se udává 0,5–2,7 na jeden milion obyvatel [2]. Jed-
ná se o onemocnění s nejasnou etiologií a nepředvídatelným prů-
během. Včasná diagnostika průvodních kožních projevů může
vést k zahájení léčby tohoto onemocnění v počáteční fázi, a pro-
to uvádíme případ našeho nemocného.

POPIS PŘÍPADU

Pacient, narozen v r. 1955, s nevýznamnou rodinnou anam-
nézou, se léčil od r. 2006 pro arteriální hypertenzi I. stupně
a suchý kašel trvající od roku 2008, který byl v roce 2009 diagnos-
tikován jako asthma bronchiale se zjištěnou alergií na pyly trav,
roztoče a psí srst. Nemocný nekouří od roku 1982, předtím kou-
řil 20 cigaret denně. V době vyšetření jeho celková léčba zahrno-
vala: telmisartan, nitrendipin, theophyllin, budesonid, formoterol,
loratadin, sulpirid. V srpnu 2009 byl přijat na plicní oddělení pro
dušnost progredující v průběhu jednoho měsíce, produktivní
kašel nereagující na antibiotickou léčbu s negativním kultivačním
nálezem sputa, subfebrilie a spontánně vzniklý bolestivý otok
levého kotníku. Laboratorní vyšetření prokázala v krevním obra-
ze hypereozinofilii 20% (norma 0–4), D-dimery 3,01 ng/ml
(0–0,5), C reaktivní protein 100,7 mg/l (0–10), imunoglobulin
E 515 IU/ml (30–165), revmatoidní faktor 224 IU/ml (0–30), cir-
kulující imunokomplexy 162,5 arb. j. (0–40), sedimentaci erytro-

cytů 30/66. Při rentgenovém vyšetření plic byla prokázána infil-
trace levého dolního laloku, angioCT vyšetření zjistilo obou-
strannou embolizaci do plic, duplexní sonografie žil dolních kon-
četin byla v normě. Během hospitalizace byl nemocný přes léčbu
antibiotiky a antimykotiky febrilní a objevily se bolesti pravého
zápěstí. Pro podezření na systémové onemocnění byl nasazen
prednison v dávce 60 mg/den per os, od druhého dne došlo
k poklesu teplot, zlepšení celkového stavu, přetrvával jen mírný
suchý kašel, artralgie ustoupily.

V září 2009 byl vyšetřen na kožní ambulanci pro asi týden
trvající asymptomatické kožní projevy. Objektivně bylo přítom-
no několik růžových tuhých papul s hemoragickou krustou v cen-
tru na obou loktech, levé ruce a na pravém uchu (obr. 1, 2, 3).
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SOUHRN

Churgův-Straussové syndrom je vzácná vaskulitida, většinou se závažným průběhem. Histologické vyšetření diskrétních a málo typických kožních pro-
jevů je často zásadní pro stanovení diagnózy. Včasná diagnostika a razantní léčba je žádoucí vzhledem k často závažnému průběhu onemocnění. Uvá-
díme případ pacienta, u kterého se nepodařilo zastavit progresi onemocnění i přes včasné stanovení diagnózy a nasazení adekvátní léčby.
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SUMMARY

Churg-Strauss Syndrome

Churg-Strauss syndrome is a rare vasculitis with severe course. Histological examination of minute and less specific skin lesions is often crucial for the
diagnosis. Early diagnostics and vigorous treatment is required concerning usually severe disease course. A case of disease progression in spite of early
diagnosis and adequate treatment is reported.
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Obr. 1. Klinický nález necharakteristických papul u pacienta na pravém
lokti v září 2009
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Biopsie z projevu na levém lokti prokázala v horních dvou třeti-
nách koria rozsáhlé mapovité bazofilní nekrózy s nepříliš výraz-
ným jaderným prachem obklopené naznačeným palisádovitě
uspořádaným infiltrátem z CD68 pozitivních histiocytů (obr. 4,
5). Endotelie drobných cév byly zduřelé bez jednoznačných zná-
mek floridní leukocytoklastické vaskulitidy. Histopatologický
závěr: Nález má charakter granulomu Churga-Straussové, v kon-
textu s klinickým popisem projevů lze přiřadit termín tzv. palisá-
dovitá neutrofilní a granulomatózní dermatitida. Může se vyskyt-
nout u CSS, ale i u autoimunitních chorob pojiva. Podobný obraz
může být u některých jiných vaskulitid, u Wegenerovy granulo-
matózy či polyarteriitis nodosa.

Na základě histologického obrazu, hypereozinofilie v krevním
obraze, asthma bronchiale a plicních infiltrátů byla stanovena
diagnóza syndromu Churga-Straussové.

Pacient byl po léčbě kortikosteroidy zlepšen a propuštěn
do domácího léčení. V lednu 2010 byl pacient hospitalizovaný
pro celkovou slabost, dyspeptické potíže, zvracení a dysfagii s pře-

Obr. 2. Klinický nález na pravém uchu v září
2009

Obr. 3. Klinický nález na dorzu levé ruky v září
2009

Obr. 5. Granulom Churgův-Straussové – bazofilní nekróza kolagenního
vaziva s jaderným prachem polynukleárů a eozinofilů obklopená histio-
cyty (HE, původní zvětšení 400krát)

Obr. 4. Rozsáhlé mapovité bazofilní nekrózy
koria (HE, původní zvětšení 40krát)

chodným vysazením kortikosteroidů. Scintigrafické vyšetření
prokázalo těžkou poruchu polykacího aktu především v oblasti
dolního a středního jícnu bez průkazného refluxu, neurologické
vyšetření polyneuropatii nepotvrdilo. Byl nasazen metylpredni-
solon v dávce 16 mg per os a hydroxychlorochin 200 mg 2krát
denně. Celkový stav umožnil propuštění do domácího léčení.
Kožní biopsie přetrvávajících kožních projevů provedené v úno-
ru 2010 prokázaly granulom Churgův-Straussové.

Rentgen paranazálních dutin vykázal měkkou opacitu fron-
tálního sinu vpravo. Na přelomu března a dubna 2010 byl pacient
pro zhoršení dysestezií dolních končetin a chůze hospitalizovaný
na neurologické klinice. Elektromyografické vyšetření potvrdi-
lo senzomotorickou axonální neuropatii dolních končetin chro-
nického rázu se stávající akutní lézí n. peroneus vpravo. Touto
diagnózou pacient splnil všech 6 kritérií pro Churgův-Strausso-
vé syndrom. Pomocí MRI mozku a MRA mozkových tepen byla
prokázána drobná nespecifická ložiska periventrikulárně s pre-
dilekcí vpravo parietálně a vlevo frontálně – změny v rámci vas-
kulitidy nelze vyloučit. V laboratorních vyšetřeních se přítom-
nost ANCA nepotvrdila. Pro nedostatečnost samotné kortikoidní
terapie byl postupně přidán nejdříve hydrochlorochin, poté aza-
thioprin, oba léky byly bez odezvy. Od června 2010 pacient absol-
voval celkem 7 pulzů cyklofosfamidu na III. interní klinice v Olo-
mouci, poslední v dubnu 2011. Přesto došlo k progresi, zejména
neurologických příznaků: rozvinula se chabá paraparéza dolních
končetin, pacient chodí o dvou francouzských holích, na delší
vzdálenosti používá invalidní vozík, páteř má pro infrakce lum-
bálních obratlů zajištěnou korzetem, subjektivně udává bolesti
a dysestezie horních i dolních končetin, které se nezlepšují ani po
pulzní terapii. Kožní nález se po úvodních pulzech cyklofosfami-
du zcela upravil.

DISKUSE

Onemocnění bylo poprvé popsáno Jacobem Churgem a Lotte
Straussovou v roce 1951 u 13 pacientů s astmatem, horečkou,
eozinofilií a nekrotizující vaskulitidou postihující více orgánů [9].
Většina literárních zdrojů uvádí převahu postižení mužů, a to
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v poměru 1,3 : 1 [7, 11]. Onemocnění může začínat v širokém
rozpětí 4–75 let. Střední věk při stanovení diagnózy je 50 let [4].
Průběh může být nezávažný, ale také fatální v krátkém časovém
horizontu. Hlavním důvodem mortality i morbidity jsou myo-
karditida a infarkt myokardu způsobené vaskulitidou koronár-
ních arterií [5]. Příčina není známa [6]. Zřejmě se jedná o auto-
imunitní onemocnění s hypergamaglobulinémií, zvýšenými
hladinami IgE, revmatoidního faktoru a ANCA (antineutrofil-
ních cytoplasmatických protilátek). ANCA bývá pozitivní cca
u 40–70 % pacientů, z toho je většina p-ANCA (perinuclear
ANCA) = antimyeloperoxidázové protilátky [2, 11, 12].
Onemocnění probíhá ve třech fázích:
1. prodromální fáze charakterizovaná astmatem, popř. i alergic-

kou rýmou;
2. hypereozinofilní fáze – krevní eozinofilie a eozinofilní tkáňo-

vé infiltráty – eozinofilní pneumonie nebo gastroenteritida;
3. vaskulitická fáze – může postihovat kterýkoliv orgán – nejčas-

těji srdce, dále plíce, CNS, ledviny, lymfatické uzliny, svaly,
kůži.
Kůže bývá postižena u ½ až 2⁄3 pacientů, přičemž projevy

mohou být diskrétní a málo typické [13]. Rozlišujeme 3 základní
eflorescence: 1. červené makuly a papuly připomínající erythema
multiforme, 2. hemoragické projevy – petechie až ekchymózy a 3.
noduly – nejčastěji v kapiliciu nebo na extenzorových stranách
končetin. Dalšími kožními projevy může být otok obličeje, live-
do reticularis, kopřivka, vředy [14].

Fáze vaskulitidy se obyčejně vyvíjí do tří let od manifestace ast-
matu.

V roce 1990 American College of Rheumatology (ACR) vyme-
zila 6 základních kritérií onemocnění (tab. 1) [10]. Pro klasifikaci
onemocnění je potřeba přítomnosti nejméně 4 kritérií. V případě
4 nebo více přítomných znaků je senzitivita 85% a specificita 99,7%.

V diferenciální diagnostice uvažujeme o ostatních ANCA-aso-
ciovaných vaskulitidách – mikroskopické polyangiitidě a Wege-
nerově granulomatóze, o polyarteriitis nodosa, purpuře Heno-
chově-Schönleinově, vaskulitidě při kryoglobulinémii.

Dále přichází v úvahu asthma bronchiale, eozinofilní gastro-
enteritida, eozinofilní pneumonie, hypereozinofilní syndrom,
infekční endokarditida, leukocytoklastická vaskulitida.

Lékem první volby jsou kortikosteroidy, dále cyklofosfamid,
metotrexát, azathioprin, cyklosporin, i. v. imunoglobulin, anti-
-TNF, interferon-α, hydrochlorochin.

Důležitá je mezioborová spolupráce – revmatolog, pneumo-
log, kardiolog, nefrolog, gastroenterolog, neurolog, dermatolog.

Nejčastější dlouhodobou komplikací je hypertenze a nevratné
poškození periferních nervů. Bez léčby přežívá 5 let 25–50 %
nemocných [4]. S léčbou přežívá 5 let 62–70 % pacientů [3, 4].
Nejčastějšími příčinami úmrtí jsou selhání srdce, ledvin, intra-
kraniální krvácení, krvácení do gastrointestinálního traktu, status
asthmaticus.

Případ našeho nemocného, který splnil všechna kritéria cho-
roby, poukazuje na možnosti časné diagnostiky systémového one-
mocnění na základě dermatologického a histologického vyšetře-
ní papulonekrotických projevů a nutnosti multidisciplinárního
přístupu. I přesto, že se pacient včas dostal na specializované pra-
coviště, doposud se nepodařilo zabránit progresi onemocnění.
V české dermatologické literatuře jsme našli 2 podobné případy,
kdy v jednom případě mělo onemocnění rychlý fatální průběh
a v druhém případě po kombinované terapii došlo k ústupu potí-
ží a k remisi onemocnění [13].

ZÁVĚR

Syndrom Churgův-Straussové je vzácné onemocnění, proto
ani zmínky v odborné literatuře nejsou příliš časté. Je však na něj
potřeba myslet u pacientů s anamnézou plicního astmatu, eozi-
nofilie s netypickými kožními projevy. Pro určení diagnózy je
zásadní histologické vyšetření postiženého orgánu, přičemž nej-
přístupnějším orgánem je kůže. Často jsou proto dermatolog spo-
lu s dermatohistopatologem těmi, kdo diagnózu stanoví nebo
potvrdí. Mezioborová spolupráce je základem brzkého stanovení
diagnózy a včasného zahájení razantní léčby tohoto onemocnění,
které nezřídka mívá rychlý a závažný průběh.
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