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SOUHRN

Churguv-Straussové syndrom je vzacna vaskulitida, vétsinou se zdvaznym pribéhem. Histologické vysetfeni diskrétnich a malo typickych koznich pro-
jevil je ¢asto zasadni pro stanoveni diagnézy. Véasna diagnostika a razantni 1é¢ba je zadouci vzhledem k ¢asto zavaznému priibéhu onemocnéni. Uva-
dime pripad pacienta, u kterého se nepodarilo zastavit progresi onemocnéni i pres véasné stanoveni diagnoézy a nasazeni adekvatni 1écby.
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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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UvVoD

Churgtiv-Straussové syndrom (CSS) neboli alergickd granulo-
matdzni angiitida je vzacné systémové onemocnéni charakteri-
zované postizenim malych a stfednich arterii a vén. Incidence
onemocnéni se udava 0,5-2,7 na jeden milion obyvatel [2]. Jed-
na se o onemocnéni s nejasnou etiologii a nepredvidatelnym pri-
béhem. Véasna diagnostika pravodnich koznich projevi mize
vést k zahajeni 1é¢by tohoto onemocnéni v pocate¢ni fazi, a pro-
to uvadime ptipad naseho nemocného.

POPIS PRIPADU

Pacient, narozen v r. 1955, s nevyznamnou rodinnou anam-
nézou, se 1é¢il od r. 2006 pro arterialni hypertenzi I. stupné
a suchy kasel trvajici od roku 2008, ktery byl v roce 2009 diagnos-
tikovan jako asthma bronchiale se zjiSténou alergii na pyly trav,
roztoce a psi srst. Nemocny nekoufi od roku 1982, predtim kou-
fil 20 cigaret denné. V dobé vysetteni jeho celkova lé¢ba zahrno-
vala: telmisartan, nitrendipin, theophyllin, budesonid, formoterol,
loratadin, sulpirid. V srpnu 2009 byl ptijat na plicni oddéleni pro
dusnost progredujici v pribéhu jednoho mésice, produktivni
kasel nereagujici na antibiotickou lé¢bu s negativnim kultiva¢nim
néalezem sputa, subfebrilie a spontanné vznikly bolestivy otok
levého kotniku. Laboratorni vySetfeni prokazala v krevnim obra-
ze hypereozinofilii 20% (norma 0-4), D-dimery 3,01 ng/ml
(0-0,5), C reaktivni protein 100,7 mg/1 (0-10), imunoglobulin
E 5151U/ml (30-165), revmatoidni faktor 224 1U/ml (0-30), cir-
kulujici imunokomplexy 162,5 arb. j. (0-40), sedimentaci erytro-
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cytt1 30/66. Pi rentgenovém vySetfeni plic byla prokdzana infil-
trace levého dolniho laloku, angioCT vySetfeni zjistilo obou-
strannou embolizaci do plic, duplexni sonografie zil dolnich kon-
Cetin byla v normé. Béhem hospitalizace byl nemocny pres lé¢bu
antibiotiky a antimykotiky febrilni a objevily se bolesti pravého
zapésti. Pro podezfeni na systémové onemocnéni byl nasazen
prednison v ddvce 60 mg/den per os, od druhého dne doslo
k poklesu teplot, zlepSeni celkového stavu, pretrvaval jen mirny
suchy kasel, artralgie ustoupily.

V zari 2009 byl vysetfen na kozni ambulanci pro asi tyden
trvajici asymptomatické kozni projevy. Objektivné bylo pfitom-
no nékolik riizovych tuhych papul s hemoragickou krustou v cen-
tru na obou loktech, levé ruce a na pravém uchu (obr. 1, 2, 3).

Obr. 1. Klinicky nélez necharakteristickych papul u pacienta na pravém
lokti v zari 2009
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Obr. 2. Klinicky nélez na pravém uchu v zati ~ Obr. 3. Klinicky nalez na dorzu levé ruky v zari

2009 2009

Biopsie z projevu na levém lokti prokazala v hornich dvou treti-
nach koria rozsahlé mapovité bazofilni nekrézy s neptilis vyraz-
nym jadernym prachem obklopené naznacenym palisadovité
usporadanym infiltratem z CD68 pozitivnich histiocyti (obr. 4,
5). Endotelie drobnych cév byly zdutelé bez jednoznacnych zna-
mek floridni leukocytoklastické vaskulitidy. Histopatologicky
zavér: Nalez ma charakter granulomu Churga-Straussové, v kon-
textu s klinickym popisem projevii Ize priradit termin tzv. palisa-
dovitd neutrofilni a granulomatdzni dermatitida. Miize se vyskyt-
nout u CSS, ale i u autoimunitnich chorob pojiva. Podobny obraz
miize byt u nékterych jinych vaskulitid, u Wegenerovy granulo-
matozy ¢i polyarteriitis nodosa.

Na zakladé¢ histologického obrazu, hypereozinofilie v krevnim
obraze, asthma bronchiale a plicnich infiltratii byla stanovena
diagnéza syndromu Churga-Straussové.

Pacient byl po 1é¢bé kortikosteroidy zlep$en a propustén
do domactho 1é¢eni. V lednu 2010 byl pacient hospitalizovany
pro celkovou slabost, dyspeptické potize, zvraceni a dysfagii s pre-

Obr. 5. Granulom Churguv-Straussové - bazofilni nekréza kolagenniho
vaziva s jadernym prachem polynukledrt a eozinofilti obklopend histio-
cyty (HE, ptvodni zvétdeni 400krat)
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Obr. 4. Rozsahlé mapovité bazofilni nekrozy
koria (HE, ptivodni zvétSeni 40krat)

chodnym vysazenim kortikosteroidil. Scintigrafické vysetfeni
prokazalo tézkou poruchu polykaciho aktu predev$im v oblasti
dolniho a stfedniho jicnu bez priikazného refluxu, neurologické
vySetfeni polyneuropatii nepotvrdilo. Byl nasazen metylpredni-
solon v davce 16 mg per os a hydroxychlorochin 200 mg 2krat
denné. Celkovy stav umoznil propusténi do domdciho léceni.
Kozni biopsie pretrvavajicich koznich projevii provedené v tino-
ru 2010 prokazaly granulom Churgv-Straussové.

Rentgen paranazalnich dutin vykazal mékkou opacitu fron-
talniho sinu vpravo. Na pfelomu bfezna a dubna 2010 byl pacient
pro zhorseni dysestezii dolnich koncetin a chiize hospitalizovany
na neurologické klinice. Elektromyografické vysetfeni potvrdi-
lo senzomotorickou axondlni neuropatii dolnich konéetin chro-
nického razu se stavajici akutni 1ézi n. peroneus vpravo. Touto
diagnézou pacient splnil vSech 6 kritérii pro Churgtiv-Strausso-
vé syndrom. Pomoci MRI mozku a MRA mozkovych tepen byla
prokazana drobna nespecificka loziska periventrikularné s pre-
dilekci vpravo parietdlné a vlevo frontalné - zmény v ramci vas-
kulitidy nelze vyloucit. V laboratornich vysettenich se pfitom-
nost ANCA nepotvrdila. Pro nedostate¢nost samotné kortikoidni
terapie byl postupné pridan nejdtive hydrochlorochin, poté aza-
thioprin, oba léky byly bez odezvy. Od ¢ervna 2010 pacient absol-
voval celkem 7 pulzti cyklofosfamidu na III. interni klinice v Olo-
mouci, posledni v dubnu 2011. Presto doslo k progresi, zejména
neurologickych ptiznakii: rozvinula se chaba paraparéza dolnich
koncetin, pacient chodi o dvou francouzskych holich, na delsi
vzdalenosti pouzivd invalidni vozik, patet ma pro infrakce lum-
balnich obratlii zajisténou korzetem, subjektivné udava bolesti
a dysestezie hornich i dolnich koncetin, které se nezlepsuji ani po
pulzni terapii. Kozni nalez se po tivodnich pulzech cyklofosfami-
du zcela upravil.

DISKUSE

Onemocnéni bylo poprvé popsano Jacobem Churgem a Lotte
Straussovou v roce 1951 u 13 pacientl s astmatem, horeckou,
eozinofilif a nekrotizujici vaskulitidou postihujici vice organti [9].
Vétsina literarnich zdroji uvadi prevahu postizeni muzi, a to
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v poméru 1,3 : 1 [7, 11]. Onemocnéni muiZe zacinat v $irokém
rozpéti 4-75 let. Stfedni vék pfi stanoveni diagndzy je 50 let [4].
Pribéh muize byt nezdvazny, ale také fatalni v kratkém c¢asovém
horizontu. Hlavnim déivodem mortality i morbidity jsou myo-
karditida a infarkt myokardu zptsobené vaskulitidou koronar-
nich arterii [5]. Pfi¢ina neni zndma [6]. Zfejmé se jednd o auto-
imunitni onemocnéni s hypergamaglobulinémii, zvySenymi
hladinami IgE, revmatoidniho faktoru a ANCA (antineutrofil-
nich cytoplasmatickych protilatek). ANCA byva pozitivni cca
u 40-70 % pacientt, z toho je vétsina p-ANCA (perinuclear
ANCA) = antimyeloperoxidazové protilatky [2, 11, 12].
Onemocnéni probiha ve trech fazich:
1. prodromalni faze charakterizovana astmatem, popt. i alergic-
kou rymou;
2. hypereozinofilni faze — krevni eozinofilie a eozinofilni tkdro-
vé infiltraty — eozinofilni pneumonie nebo gastroenteritida;
3. vaskulitickd faze — mtiZe postihovat kterykoliv organ - nejcas-
téji srdce, dale plice, CNS, ledviny, lymfatické uzliny, svaly,
kazi.

Kuze byvd postizena u %2 az % pacientll, pficemz projevy
mohou byt diskrétni a malo typické [13]. Rozlisujeme 3 zdkladni
eflorescence: 1. ¢ervené makuly a papuly ptipominajici erythema
multiforme, 2. hemoragické projevy — petechie az ekchymozy a 3.
noduly - nejcastéji v kapiliciu nebo na extenzorovych stranach
koncetin. Dal$imi koznimi projevy muize byt otok obliceje, live-
do reticularis, koptivka, viedy [14].

Faze vaskulitidy se obycejné vyviji do tfi let od manifestace ast-
matu.

V roce 1990 American College of Rheumatology (ACR) vyme-
zila 6 zakladnich kritérii onemocnéni (tab. 1) [10]. Pro klasifikaci
onemocnéni je potfeba pritomnosti nejméné 4 kritérii. V pripadé
4 nebo vice pritomnych znaki je senzitivita 85% a specificita 99,7%.

Tabulka 1. ACR kritéria Churgova-Straussové syndromu

ACR kritéria onemocnéni

1. asthma bronchiale

2. eozinofilie vétsi nez 10% v diferencialnim poctu bilych krvinek
3. mononeuritida (v¢etné multiplex) nebo polyneuropatie

4. prechodné plicni infiltraty

5. postizeni paranazalnich dutin - sinusitida, bolestivost, RTG opacity

6. biopsie obsahujici krevni cévu s extravaskuldrnimi eozinofily

Zasadni diagnostickou metodou je histologické vysetfeni
z postizeného organu (kize, plice, ledviny), pfi podezteni na neu-
rologické postizeni biopsie z n. suralis [4].

Histopatologicky jsou patrné dva druhy koznich 1ézi. Klinicky
obraz hemoragii odpovida leukocytoklastické vaskulitidén s eozi-
nofily. Kutanni a subkutanni noduly jsou projevem Churgovych-
-Straussové granulomu [1]. Ty jsou charakterizovany okrsky
degenerovaného kolagenniho vaziva s fragmenty bunék, zvlasté
eozinofild, v koriu, kolem kterych je palisadovité usporadany
infiltrat histiocytd (viz obr. 4, 5). Tento typ granulomu v$ak neni
patognomonicky pro CSS, nybrz podobny muze byt u revma-
toidni artritidy, lupus erythematosus, Wegenerovy granulomaté-
zy, polyarteriitis nodosa, lymfoproliferativnich chorob a dalsich
[1]. U revmatickych chorob byl takovy granulom bez prominuji-
ci tkdnové eozinofilie popsan jako palisidovitd neutrofilni
a granulomatoézni dermatitida [9]. Tento termin se tedy zda nad-
fazeny Churgovu-Straussové granulomu a intersticialni granulo-
matozni dermatitida by mohla byt rovnéz jeji variantou.
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V diferencidlni diagnostice uvazujeme o ostatnich ANCA-aso-
ciovanych vaskulitidach — mikroskopické polyangiitidé a Wege-
nerové granulomatodze, o polyarteriitis nodosa, purpufe Heno-
chové-Schonleinoveé, vaskulitidé pfi kryoglobulinémii.

Dale prichazi v tvahu asthma bronchiale, eozinofilni gastro-
enteritida, eozinofilni pneumonie, hypereozinofilni syndrom,
infekéni endokarditida, leukocytoklastickd vaskulitida.

Lékem prvni volby jsou kortikosteroidy, dale cyklofosfamid,
metotrexat, azathioprin, cyklosporin, i. v. imunoglobulin, anti-
-TNE interferon-a, hydrochlorochin.

Dtilezita je mezioborova spoluprace — revmatolog, pneumo-
log, kardiolog, nefrolog, gastroenterolog, neurolog, dermatolog.

Nejcastéjsi dlouhodobou komplikaci je hypertenze a nevratné
poskozeni perifernich nervi. Bez 1é¢by preziva 5 let 25-50 %
nemocnych [4]. S 1é¢bou preziva 5 let 62-70 % pacienti [3, 4].
Nejcastéj$imi pri¢inami umrti jsou selhani srdce, ledvin, intra-
kranialni krvacent, krvaceni do gastrointestinalniho traktu, status
asthmaticus.

Pripad naseho nemocného, ktery splnil vSechna kritéria cho-
roby, poukazuje na moznosti ¢asné diagnostiky systémového one-
mocnéni na zakladé dermatologického a histologického vysetie-
ni papulonekrotickych projevil a nutnosti multidisciplindarniho
pristupu. I pfesto, Ze se pacient v¢as dostal na specializované pra-
covisté, doposud se nepodatilo zabranit progresi onemocnéni.
V ceské dermatologické literature jsme nasli 2 podobné pripady,
kdy v jednom pripadé mélo onemocnéni rychly fatalni priibéh
a v druhém pripadé po kombinované terapii doslo k ustupu poti-
7i a k remisi onemocnéni [13].

ZAVER

Syndrom Churgtv-Straussové je vzacné onemocnéni, proto
ani zminky v odborné literature nejsou prili§ ¢asté. Je véak na néj
potieba myslet u pacientt s anamnézou plicniho astmatu, eozi-
nofilie s netypickymi koznimi projevy. Pro ur¢eni diagnozy je
zasadni histologické vySetfeni postizeného organu, pficemz nej-
pristupnéjsim organem je kiize. Casto jsou proto dermatolog spo-
lu s dermatohistopatologem témi, kdo diagnézu stanovi nebo
potvrdi. Mezioborova spolupréce je zdkladem brzkého stanoveni
diagndzy a véasného zahdjeni razantni 1é¢by tohoto onemocnéni,

které neztidka miva rychly a zavazny prabéh.
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PRODEJ AMBULANCE

Prodam dermatovenerologickou ambulanci v centru Ostravy, pravnicka osoba (s.r.0.),
vyhodna poloha, rychly navrat investice, cena dohodou.

Event. hledam lékare dermatologa na plny pracovni uvazek, nejlépe se specializacni
zpUsobilosti, orientace na estetickou dermatologii vyhodou, dobré platové podminky,

podil se zisku.

Spojeni: MUDr. Frantisek Jalovka
tel.: 608 888 672

e-mail: frantisek.jaluvka@email.cz
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