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Syndrom Churg-Straussové je velmi vzacné onemocnéni, jehoz incidence se odhaduje na 2,4/1 000 000, castéji postihuje muze. Obvykle
probiha ve tfech fazich. Prvni je charakterizovana alergickymi projevy, alergickou rinitidou s nosnimi polypy a bronchialnim astmatem.
Ve druhé fazi se objevuje eozinofilie v krvi a tkanich, v oblasti respiracniho systému jsou popisovany eozinofilni plicni infiltraty, pleuralni
vypotek charakteru exsudatu s vysokym poctem eozinofill, v oblasti zazivaciho traktu je to eozinofilni gastroenteritida. Treti faze je stadiem
systémové vaskulitidy s projevy poskozeni jednotlivych organt. V laboratornich nalezech byva vysoka sedimentace, vysoka hladina IgE, ane-
mie, pozitivni revmatoidni faktor, ¢asta je eozinofilie presahujici 1,5x10°. Z autoprotilatek jsou charakteristickym nadlezem ANCA. Vétsinou se
jedna o p- ANCA (perinuklearni) protilatky, méné ¢asto o typ c-ANCA (cytoplazmatické). Histologicky je syndrom charakterizovan nekrotizujici
vaskulitidou malych a stfednich cév, granulomy a infiltraci tkané eozinofily. Zakladem lécby je podavani kortikosteroidli v davce Prednison
40-60 mg/den, obvykle v kombinacis jinymiimunosupresivy. V soucasnosti pét let pfeziva diky kombinované l1é¢bé vice nez 75 % nemocnych.
V kazuistické ¢asti je prezentovano onemocnéni 38letého muze s intersticialnim plicnim procesem. Diagnéza byla uréena pomoci histologie
z VATS biopsie a podpoiena typickymi klinickymi, laboratornimi a radiologickymi nalezy. Trvala l1é¢ba kortikoidy byla tispésna.
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Churg-Strauss syndrome is a very rare disease. The incidence is about 2.4/1,000,000 and men are involved more frequently. It usually has
three phases. The first phase is characterized by allergic manifestations, allergic rhinitis, nasal polyps, and bronchial asthma. In the second
phase, eosinophils appear in the blood and tissues; in the respiratory system eosinophilic lung infiltrates and pleural effusion, mostly exudate,
with a high eosinophil count are described, in the gastrointestinal tract eosinophilic gastroenteritis occurs. The third phase is the stage of
systemic vasculitis with manifestations of individual organ damage. The biochemical markers include high erythrocyte sedimentation rate,
high level of IgE antibodies, anaemia, and a positive rheumatoid factor. An eosinophil count above 1.5 x 109 in the peripheral blood is very
common. ANCA antibodies are a typical finding Mostly, they include p-ANCA (perinuclear) autoantibodies, less frequently c-ANCA (cyto-
plasmic). Histopathological findings are characterized by necrotising vasculitis of small and medium vessels, granulomas, and infiltration of
tissue by eosinophils. The mainstay of treatment are glucocorticoids, namely prednisone in a dose of 40-60 mg/day, usually in combination
with otherimmunosuppressive drugs. At present, more than 75% of patients can survive 5 years thanks to combination therapy. In the case
report section, a case of a 38-year-old man with interstitial lung disease is presented. The diagnosis was made by histology from VATS biopsy
and supported by typical clinical, laboratory, and radiological findings. Continuous therapy with steroids was successful.
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Syndrom byl poprvé popsan v roce 1951
Svédy Jakobem Churgem a Lotte Straussovou,
ktefi jej charakterizovali jako granulomatézni
variantu nodoéznf polyartritidy (tzv. nekrotizujicf
vaskulitida s extravaskularnimi nekrotizujicimi
granulomy rlzného stadia) s vyraznymi eozi-
nofilnimi infiltraty ve sténé cév i perivaskularnf
tkdni. Na rozdil od noddzni polyarteritidy vsak
syndrom postihuje spise cévy malého kalibru
a klinicky souvisf s astma bronchiale (1). Jedna se
o0 velmivzacné onemocnént, jehoz incidence se
odhaduje na 2,4/1000000. Postihuje pfevazné
dospélé, nejcastéji mezi 40-50 lety, lehce vyssi
vyskyt je u muzského pohlavi.

Onemocnéni typicky probiha ve trech fa-
zich. Prvnf je charakterizovana alergickymi pro-
jevy, jmenovité alergickou rinitidou s nosnimi

polypy a bronchidlnim astmatem. Proto jsou
nemocni nejprve vétsinou léceni pneumology
nebo alergology. Astmatické projevy se nemusf
lisit od béZzného astmatu, ale objevuiji se atypicky
ve vyssim véku. Nekrotické léze v oblasti hornich
dychacich cest jsou neobvyklé. Ve druhé fézi se
objevuje eozinofilie v krvi a ve tkdnich s eozi-
nofilnimi plicnimi infiltraty, ty mohou vymizet
spontanné nebo pri lé¢hé kortikoidy, byvaji také
popisovany plicni nodulace, které nemaji ten-
denci k rozpadu. PleurdIni vypotek se objevuje
vjedné tietiné piipadd a ma charakter exsudatu
s vysokym poctem eozinofil. V oblasti zaZiva-
ciho traktu se mize onemocnéni manifestovat
eozinofilni gastroenteritidou. Treti faze je stadi-
em systémové vaskulitidy a je charakterizovéna
celkovymi projevy: Unavnosti, horeckou, ztratou
hmotnosti, bolestmi kloubd, svalstva a projevy
poskozenijednotlivych orgén. Srdce byva posti-

Zeno u poloviny nemocnych, postiZzeni koronar-
nich tepen se projevi syndromem anginy pec-
toris, srde¢nim selhanim, vzacné i néhlou smrti.
Castym echokardiografickym nalezem je mitrél-
ni regurgitace a hemodynamicky nevyznamny
perikardialnf vypotek. Nervovy systém byva po-
stizeny v $edesati procentech pfipadd, vétsinou
se jednd o periferni neuropatii. Postizeni CNS je
vzacné a projevuje se psychickymi zménami,
epilepsii, mozkovym infarktem ¢i krvacenim.
Ledviny jsou postizeny az v poloviné pfipadd,
nachdzime zmény v moc¢ovém sedimentu, he-
maturii, proteinurii, zndmky rendlnf insuficience
se sekundarni hypertenzi. Histologicky nélez od-
povida fokdlni segmentéini glomerulonefritidé.
V oblasti gastrointestindIniho traktu se syndrom
Churg-Straussové muze projevit vaskulitidou
mezenterickych cév nebo eozinofilni infiltraci
stfevni stény vedoucf k ischemii, nekrdze, slizni¢-
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Tabulka 1. Kritéria American College of Rheumatology pro syndrom Churg-Straussové Zenim titr ANCA nebo koznimi zménami. Velké

Kritérium Senzitivita (%) Specificita (%) relapsy jsou zpravidla léceny Iéky pouzivanymi
Astma 100 96,3 vindukenf 1é¢bé, zatimco malé relapsy mohou
Eozinofilie v&tii nez 10% 95 9,3 byt léceny jen zvysenim davek lékuU, které jsou
Neuropatie 75 798 pouzivany v lé¢bé udrzovaci (8). Zakladem lécby
Plicni infiltraty 20 924 je podavani kortikosteroidd obvykle v davce
: rednison 1 mg/kg/den, po mésici podavanf
Postizeni paranazalnich dutin 85,7 793 p g ,g P L P |
jsou tyto vysoké davky postupné snizovany, tak-
Extravaskularni eozinofilie 81,3 844

nim ulceracim, perforaci stfeva, krvaceni nebo
iledznimu stavu. Z koznich projevl nachédzime
purpuru a podkozni noduly. Casté je rovnéz po-
stizeni svall a kloubU. Primérny interval mezi
zacatkem astmatu a projevy vaskulitidy je 3 roky,
pokud je interval kratsi, byva to spojovadno s ne-
pfiznivou prognozou (2, 3).

Pritomnost Ctyf nebo vice z téchto sesti
kritérif znaci diagndzu CSS s 85% senzitivitou
a 99,7% specificitou (4).

Laboratorni nalezy

Nespecifickym laboratornim nalezem byva
vysokd sedimentace, vysoka hladina IgE, ane-
mie a pozitivni revmatoidnf faktor. Typickym
laboratornim nalezem je eozinofilie v diferenci-
alnim obraze presahujici 1,5x10° Vysoky pocet
eozinofill je prokazatelny i v tekutiné ziskané
bronchoalveoldrni lavazi. Z autoprotildtek jsou
charakteristickym nalezem ANCA (antineutrophil
cytoplasmic antibodies) — protilatky proti cyto-
plazmé neutrofild, které se vyskytuji u 55-67 %
pripadd. Vétsinou se jedna o p-ANCA (perinuk-

Obrdzek 1. Cévy plicniho parenchymu — obraz
nekrotizujici eozinofilni vaskulitidy

Obrdzek 2. Obraz eozinofilni pneumonie -
alveoly vyplnéné eozinofily

ledrni protildtky proti myeloperoxidéze), méné
¢asto o typ c-ANCA (cytoplazmatické protildtky
proti proteindze 3) (3). Histologicky je syndrom
charakterizovan nekrotizujici vaskulitidou ma-
lych a stfednich cév, granulomy a infiltraci tka-
ni eozinofily. Granulomy mivaji vétsinou 1 mm
v primeéru i vice, jejich centrum je sloZzeno s eo-
zinofild a obklopené radialné uloZzenymi mak-
rofagy a epiteloidnimi bunkami. V zanétlivém
stadiu nachazime v granulomech zmnozené
polymorfonukleédry a lymfocyty, ty vsak mizi
ve fazi hojenf (5).

Diferencialni diagnostika

V diferencidni diagnéze syndromu Churg-
Strausové je nutno odlidit ostatni vaskulitidy
malych cév, a to jednak ANCA negativni imu-
nokomplexové vaskulitidy, jako je Schonlein—
Henochova purpura, esencidlni kryoglobuline-
micka vaskulitida, lupusové vaskulitida, vaskuli-
tida u sérové nemoci a parainfekéni vaskulitidy.
Syndrom Churg-Strausové je odlisitelny od téch-
to onemocnéni asociaci s astmatem, eozinofili
ve tkanich i v periferni krvi a laboratornim néle-
zem ANCA protildtek. Syndrom Churg-Straussové
se nalezem tkdnové eozinofilie do zna¢né miry
prekryva s hypereozinofilnim syndromem.
Odliseni napomze klinicky obraz, prodromalni
astma a laboratorni pozitivita ANCA protilatek.
Klinické symptomy jako dusnost ¢i kasel jsou

u hypereozinofilniho syndromu zpGsobeny bud

srdecnim selhanim, nebo tromboembolickou
nemoci. V diferencidlni diagnostice postizeni
ledvin se syndrom Churg-Straussové odlisuje od
ostatnich vaskulitid malych cév histologickym
nélezem pauciimunni glomerulonefritidy (6).

Lécba

Obecné Ize 1é¢bu ANCA pozitivnich vasku-
litid rozdélit na lécbu indukeni, jejimz cilem je
navodit remisi onemocnént, a [é¢bu udrzovadi,
jejimz cilem je remisi udrzet, resp. predejft vzniku
relapst onemocnéni (7). Relapsy onemocnéni se
nékdy rozdéluji na velké s poskozenim plic (napf.
plicni hemoragie ¢i infiltrace) nebo ledvin (zhor-
Senf rendlnich funkci) a na relapsy malé charakte-
rizované napf. jen teplotou, vzestupem CRP, zvy-

Interni medicina pro praxi | 2009; 11(10) | www.internimedicina.cz

Ze na konci tfetiho mésice lé¢by pacienti neuzi-
vaji vice nez 20 mg prednisonu/den. U pacientd
s multiorgdnovym postizenim a s nepfiznivymi
prognostickymi faktory Ize vyuzit intravendzni
podani vysokych davek kortikoidd (metylpredni-
solon 15 mg/kg/den po dobu 3 dnl)) a nasledné
prechodem na p.o. kortikosteroidy (prednison
40-60 mg/den). Néktefi autofi doporucuji ru-
tinni pouziti cyklofosfamidu u viech pacientd
se syndromem Churg-Straussové.

Pi srovnani postaveni cyklofosfamidu v 1é¢-
bé ostatnich nekrotizujicich vaskulitid nenfbene-
fit jeho podavani u syndromu Churg-Straussové
zvlasté pfi védomi toxicity tak jednoznacny a je
spise indikovén u kortikorezistentnich forem
onemocnéni se zavaznym multiorgdnovym
postizenim (9). Cyklofosfamid Ize podat bud
kontinudlné peroralné (vstupni davka 2 mg/
kg), nebo pulzné intravendzné 10 mg/kg v Ctyf-
tydennich intervalech po dobu 3-6 mésicu.
Pulzni podani cyklofosfamidu by mélo byt méné
toxické (s mensim rizikem rozvoje leukopenie,
nizsim vyskytem infekci), ale nenf jasné, zda je
srovnatelné ucinné jako kontinudlni peroral-
ni rezim (10). V udrzovaci 1é¢bé se pokracuje
v podavani kortikosteroid v ddvce prednisonu
5-10 mg/den a cyklofosfamid byva nahrazen
méné toxickym azathioprinem (2 mg/kg/den)
(8). V udrzovaci Ié¢bé mohou byt pouZita i jina
imunosupresiva — metotrexat (11), mykofenolat
mofetil (12) ¢i cyklosporin A (13). U multiorgéno-
vého postizeni refrakterniho na kombinovanou
lé¢bu se jako efektni ukdzalo podani vysokoddav-
kovanych imunoglobulinG (14) nebo interferonu
a (15). Podle jednotlivych kazuistickych sdélenf
byla s Uspéchem pouZita anti- TNFa terapie,
konkrétné infliximab a etanercept v [é¢bé refrak-
ternich forem onemocnéni (16). Rituximab (anti
-CD20) podany u nemocnych s refrakterni nebo
relabujici formou ANCA pozitivnich vaskulitid
navodil remisi u 14 z 15 nemocnych (17).

Pred zavedenim kortikoidd umirala polovina
pacient do 3 mésict od prvnich projevd vas-
kulitidy a 5 let prezivalo méné nez 5% pacient(.
Nelécena ANCA pozitivni vaskulitida je tedy one-
mocnéni smrtelné, svou prognézou srovnatelné
s hematologickymi malignitami.V sou¢asnosti pre-
Ziva pét let diky kombinované [écbé vice nez 75%



Obrdzek 3. \/stupni skiagram hrudniku

nemocnych. Nejc¢astéjsi pficinou smrti v akutni fazi

onemocneént je infarkt myokardu nebo srdec¢ni
selhdnf. Viyskyt pozdnich relapst nemoci je mozny,
ale nenf tak ¢asty jako u jinych vaskulitid (8).

Uvéadime pfipad 31letého muze, ktery byl
na Kliniku plicnich nemoci a tuberkulézy FN
v Olomoucdi pfijaty k vysetfeni pro nalez disemi-
nace plicnf. Subjektivné udaval astmoidni obtize,
pondmahovou dusnost, kasel bez expektorace,
intermitentnf subfebrilie. Jiz dfive byla zjisténa
pozitivita revmatoidniho faktoru (RF), eozinofilie
v krvi a opakovany vyskyt fluidotoraxu. Pacient
byl nekufak, bez zdvazné vedlejsi diagndzy.
Fyzikdlné bylo na plicich slysitelné sklipkové
dychani, pfi hlubokém inspiriu piskoty, vrzoty
difuzné, ostatnf fyzikdIni ndlez bez patologie.
V dobé pfijeti byl na skiagramu hrudniku nélez
bilateraIni plicni diseminace. Z vysledk labora-
tornich vysetreni uvadime: FW 17/53, Ko + diff:
leu 13,5, ery 4,9, Hb 156 g/I, HTK 0,46, MCV 94,5,
trombo 334, diff: ly 18%, mo 8%, eo 57 %, ba
1%. Zakladni biochemické vysetfenikrve vcetné
hodnot krevnich plynd v normé. Imunologické
vySetfeni: ANA, ENA, ANCA negativni, RF 588 U/
ml sILR2 703 kU/I, SACE v normé. Parazitologické
vysetfeni stolice negativni. Spirometrie: (IVC
62 %, FEV1 429%, FEV1/IVC 65 %, RV 159, TLC 85 %)

Obrdzek 5. Sliznice bronchu (bronchiektazie)
s edémem a drobnym granulomem, pfitomny
jsou vicejaderné histiocyty

Obrdzek 4. HRCT plic

tézka porucha ventilace obstrukenf se snizenim
VG, stfedné tézce zvyseny RV, tézka hyperinflace.
DLCO 91 % — difuze v normé.

Bronchoskopicky bylo patrné zahlenéni, pfe-
krvené sliznice bez predilekce, bronchy byly vol-
né. Cytologie bronchoalveolarni tekutiny (BALT)
prokazuje vysoce aktivni eozinofilni alveolitidu:
eozinofily 67 %, makrofagy 29 %, lymfocyty 3 %,
neutrofily 0%. Imunologické vysetfen{ BALT uka-
zalo ndsledujici zastoupeni bunék: CD3 489%,
CD4 15%, CD8 35%, CD19 4 %, IR 0,429. Vysledek
transbronchidlni biopsie plic prokazuje fokal-
ni hypersenzitivni pneumonitidu, chronickou
alergickou bronchitidu, nalez ale nesplfhoval
diagnosticka kritéria pro vaskulitidu typu syn-
dromu Churg-Straussové. S pfihlédnutim k ne-
jednoznac¢nému histologickému vysledku byl
nemocny indikovan k provedeni VATS biopsie
plic. Z vétdiho vzorku plicni tkdné byl jiz histolo-
gicky potvrzen syndrom Churg-Straussove.

Byla zahdjena kortikoterapie v inicialni davce
40 mg prednisonu s postupnym poklesem na
udrzovaci davku 20 mg, kterou pacient uziva
nadale ambulantné. Doslo k normalizaci ven-
tila¢nich parametrd. Kontrolni HRCT plic je bez
jednoznacnych loZiskovych zmén ¢iinfiltraci.

V nasem sdélenf jsme chtéli shrnout po-
znatky o syndromu Churg-Straussové a doku-
mentovat diagnosticky a léCebny postup na
vlastnim kazuistickém pfipadu. Na syndrom
Churg- Straussové by mél pneumolog nebo
alergolog myslet u pacientl s pretrvavajicimi
astmoidnimi obtizemi, po nastaveni inhala¢nf
lécby zvIasté kdyz se objevi eozinofilie a sys-
témové projevy. Je vhodné provést vysetfen(
ANCA protilatek a biopsii postizeného orga-
nu. Lé¢ba nemocnych se syndromem Churg-
Straussové by méla probihat v podminkach
mezioborové spoluprace.
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