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Abstract

Churg-Strauss syndrome (CSS) is characterized by asthma, eosinophilia and systemic small
and medium-sized vasculitis. In a 27-year old woman with a history of asthma suffering from
fever, joint pain, weight loss, dyspnea, cough and mild hemoptysis we diagnosed pulmonary
infiltrates (X-ray film of chest) and paranasal sinus abnormalities and heart failure. Symp-
toms appeared after oral glycocorticosteroid withdrawal and after inhaled glycocorticosteroid
dose decrease during antileukotriene drug (montelukast) therapy. Echocardiogram showed
generalized left ventricle hypokinesis, decreased ejection fraction (EF) of 37% and pericardial
effusion without signs of tamponade. We observed eosinophilia (42%), increased
serum C-reactive protein and IgE concentration in the patient. There were no ANCA. We
diagnosed CSS with heart involvement. We treated the patient with glucocorticosteroids and
immunosuppressant (azathioprine). Heart failure was treated with ACEI (perindopril), diu-
retics (furosemide, spironolactone) and digoxin. After 3 years from the beginning of the dis-
ease, the patient is still in class II of heart failure according to NYHA classification but there
are more marked signs of left ventricular dysfunction in the echocardiogram and EF is still

decreased (about 30%). (Folia Cardiol. 2005; 12: 394-402)
Churg-Strauss syndrome, eosinophilia, systemic vasculitis, heart failure

Wstep

Zesp6t Churg-Strauss (CSS, Churg-Strauss
syndrome), nazywany takze alergiczna ziarniniako-
wato$cia, nalezy do uktadowych martwiczych zapa-
len $rednich i matych naczyn. Dotychczas catkowi-
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cie nie poznano etiopatogenezy tego schorzenia.
Przyjmuje sie, ze w patogenezie CSS uczestnicza
mechanizmy alergiczne i immunologiczne [1-4].
Zespol ten stanowi 2,5% ziarniniakowych zapalen
naczyn, wystepuje w 2,4-3 przypadkoéw w popula-
cji obejmujacej 1 mln osob, najczeSciej w wieku 20—
—40 lat, nieco czeSciej u mezczyzn [2, 5].

Zespo6t Churg-Strauss charakteryzuje sie astmg
oskrzelowa, eozynofilia we krwi obwodowe;j 1 zapa-
leniem naczyn. Objawy Kkliniczne CSS zalezg od za-
jecia narzadu lub uktadu, w ktorym wystepuje zapa-
lenie naczyn [2, 3, 6]. Do najpowazniejszych zmian
narzadowych zalicza sie zajecie serca, ktore jest
glowna przyczyna zgonoéw chorych z CSS [4, 6, 7].
Thomson i wsp. [8] opisali przypadek mtodego cho-
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rego z niewydolno$cia serca w przebiegu CSS,
u ktoérego przeprowadzono transplantacje serca.
W piSmiennictwie polskim wystepuja opisy
pacjentow z CSS o réznorodnym przebiegu klinicz-
nym [7, 9-14].
W niniejszej pracy przedstawiono przypadek
CSS z zajeciem serca.

Opis przypadku

Chora w wieku 27 lat przyjeto do kliniki 21 maja
2001 r. z powodu wystepujacych od miesigca sta-
n6w podgoraczkowych i goraczki (39°C), bolow sta-
wow lokciowych, barkowych, kolanowych, krego-
stupa oraz duszno$ci wysitkowej, kaszlu z odksztu-
szaniem $luzowo-ropnej plwociny. W ostatnich
dniach przed przyjeciem do szpitala u pacjentki wy-
stepowalo rowniez niewielkie krwioplucie.

Chora do 12. roku zycia miala skaze biatkowa.
W 2000 r. 3-krotnie przebyla zapalenie oskrzeli,
a w grudniu 2000 r. — zapalenie pluc. Rozpoznano
wowczas astme oskrzelowa. Zastosowano predni-
zon, glikokortykosteroidy wziewne i formoterol.
W lutym 2001 r. z powodu powtarzajacych sie, glow-
nie w nocy, napadéw dusznoSci, suchego kaszlu
1bolow glowy pacjentke hospitalizowano na oddziale
pneumonologicznym. Potwierdzono rozpoznanie
astmy oskrzelowej oraz zdiagnozowano przewlekly
alergiczny niezyt nosa. Do leczenia dolaczono mon-
telukast w dawce 10 mg/d. W kwietniu 2001 r. po
zaprzestaniu stosowania prednizonu i zmniejszeniu
dawki glikokortykosteroidow wziewnych u pacjent-
ki wystapily stany podgoraczkowe, duszno$¢ wysit-
kowa, kaszel 1 bole stawow. Zmniejszyla sie takze
masa ciala (o 2 kg).

W dniu przyjecia do kliniki zaobserwowano nie-
prawidlowoSci, takie jak: trzeszczenia u podstawy
pluc, miarowa czynno$¢ serca (102/min), ciSnienie
tetnicze wynoszace 105/70 mm Hg, watrobe wysta-
jaca na 2 palce spod tuku zebrowego, o brzegu za-
okraglonym i gtadkiej powierzchni. Stwierdzono go-
raczke (39°C), a na skoérze przedramion — zwiewng
plamisto-grudkowa wysypke. W badaniu neurolo-
gicznym nie wykazano odchylefi w oSrodkowym
1 obwodowym ukladzie nerwowym.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono:
OB — 52 mm/h, leukocytoze — 17,8 X 10*/ul z eozy-
nofilig (42%), zwiekszone stezenie biatka C-reak-
tywnego (CRP, C-reactive proteine) — 8,38 mg%
(wartoS$ci prawidlowe < 0,5 mg%), fibrynogenu
— 523 mg%, w proteinogramie odnotowano nie-
znaczne zwiekszenie globulin ¢, 1y. Zwiekszone ste-
zenie IgE wynosito 1079,0 KIU/L (warto$ci prawi-
dilowe < 120 KIU/L). Aktywnos¢ CPK wynosita
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Rycina 1. Badanie RTG klatki piersiowej. W polach ptuc-
nych érodkowych i dolnych, zwfaszcza ptuca prawego,
plamiste zageszczenia migzszowe czesciowo zlewajace sie
ze sobg. Sylwetka serca poszerzona w wymiarze po-
przecznym

Figure 1. Chest X-ray. Disseminated alveolar densities,
partially confluent, in both upper and middle lung fields,
more prominent on the right side. Cardiac silhouette is
enlarged.

w dwoch oznaczeniach 16 U/L 180 U/L (wartoSci pra-
widlowe 10-70 U/L), CK-MB — 22,5% CPK (war-
toSci prawidlowe do 6% CPK). Wartosci aminotrans-
feraz, bilirubiny, kreatyniny, jonogramu w surowicy
krwi 1 wyniki badania moczu byty prawidtowe. Anty-
gen HBs byt ujemny, przeciwciala anty-HCV row-
niez. Nie wykryto przeciwcial p-ANCA, c-ANCA.

W badaniu RTG klatki piersiowej stwierdzono
plamiste zageszczenia migzszowe cze$ciowo zlewa-
jace sie w polach ptucnych $rodkowych i dolnych,
zwlaszcza pluca prawego. Sylwetka serca byla po-
szerzona w wymiarze poprzecznym (ryc. 1). Na ry-
cinie 2 przedstawiono zmiany uwidocznione w to-
mografii komputerowej klatki piersiowej wysokiej
rozdzielczo$ci (HRCT, high resolution computed to-
mography): ptyn w jamie oplucnej prawej 1 szczeli-
nie sko$nej, obszary ,mlecznej szyby” w platach
dolnych obu ptuc, gtéwnie w ptucu prawym. Do na-
silonych zmian miazszowych w plucu prawym na-
lezat bronchogram powietrzny.

Na podstawie zapisu EKG stwierdzono niski
woltaz, lewogram, miarowy rytm zatokowy (107/min),
niskie zalamki R w odprowadzeniach V2-V5, ujem-
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Rycina 2. Tomografia klatki piersiowej o wysokiej rozdzielczosci (HRCT); A. Obszary ,mlecznej szyby” w ptatach
dolnych obu ptuc, gtéwnie w ptucu prawym; B. Wsréd nasilonych zmian migzszowych w ptucu prawym widoczny
jest bronchogram powietrzny. Pltyn w optucnej prawe;j i szczelinie skos$nej

Figure 2. HRCT of lungs; A. “Ground glass” opacities in the lower lobes bilaterally, more pronounced in the right
lung; B. Among the prominent alveolar infiltrations in the right lung the air bronchogram is present. Freely pleural

effusion and in the major fissure on the right side

ne zalamki T w odprowadzeniach I, aVL, V5-V6.
W badaniu echokardiograficznym wykazano uogol-
niong hipokineze lewej komory serca, obnizong
warto$¢ frakcji wyrzutowe] (EF, ejection fraction)
wynoszaca 37% oraz ptyn w osierdziu bez cech tam-
ponady. W badaniu RTG zatok przynosowych
stwierdzono przyScienne zacienienie sugerujace
zgrubienie §luzowki w obu zatokach szczekowych.
W badaniu histopatologicznym biony §luzowej za-
toki szczekowej nie wykryto ewidentnych zmian
morfologicznych. Parametry spirometryczne mia-
ty wartosci prawidtowe. W mielogramie stwierdzo-
no zwiekszenie eozynofilii na r6znym etapie rozwo-
ju. Wykluczono biataczke eozynofilowa, gruzlice,
sarkoidoze i choroby pasozytnicze.

Przebadano wycinek skérno-mie$niowy pobra-
ny z podudzia — w tkance tluszczowej podskornej
odnotowano naciek zapalny z eozynofili (ryc. 3).

Na podstawie obrazu klinicznego i badan rozpo-
znano CSS i zastosowano terapie prednizonem w daw-
ce 60 mg/d. (1 mg/kg mc.). Niewydolno$¢ serca le-
czono diuretykami (furosemid, spironolakton), in-
hibitorem konwertazy angiotensyny (ACE,
angiotensine convertaze enzyme) (perindopryl), a po
pojawieniu sie rytmu cwalowego dotaczono digok-
syne. Po 3 dniach stosowania prednizonu chora
przestala goraczkowac, potem ustgpita duszno$é
1rytm cwalowy, czynno$¢ serca zwolnita sie (84/min),
ci$nienie tetnicze wynosito 115/70 mm Hg. Po
2 tygodniach leczenia odstawiono digoksyne 1 furo-
semid. W kontrolnych badaniach laboratoryjnych nie

stwierdzono eozynofilii, a wartoSci OB, stezenie
CRP oraz proteinogram byly prawidlowe. Zapis
EKG ulegt normalizacji. W badaniu echokardiogra-
ficznym serca nie wykazano plynu w osierdziu,
a wartoS¢ EF zwiekszyla sie do 47%. W badaniu
RTG Klatki piersiowej wykazano catkowita regre-
sje zmian w plucach.

Ze wzgledu na mozliwo$¢ wystgpienia CSS wy-
wotanego lekiem antyleukotrienowym odstawiono
montelukast. Po 2 miesigcach zakonczono hospita-
lizacje z zaleceniem stosowania prednizonu (w daw-
ce 40 mg/d., ze stopniowg jej redukcja), perindopry-
lu 1 spironolaktonu.

We wrze$niu 2001 r. u pacjentki stosujacej
prednizon w dawce 25 mg/d. wystapily stany podgo-
raczkowe, ropna wydzielina z nosa, pogorszenie
wydolno$ci wysitkowej, po wejSciu na 1. pietro scho-
dow wystepowata duszno$¢, a nad ranem ortopnoe.

Pacjentke ponownie hospitalizowano (17.09.2001 r.).
Stwierdzono miarowa czynno$¢é serca (108/min),
rytm cwalowy, ciSnienie tetnicze wynoszace 110/
/75 mm Hg oraz prawidlowy szmer oddechowy pe-
cherzykowy. W badaniu EKG wykazano miarowy
rytm zatokowy (98/min), obnizenie odcinka ST
— 0,5 mm w odprowadzeniach I i aVL, niskie za-
tamki R w odprowadzeniach V3-V4. W badaniu
echokardiograficznym serca odnotowano akineze
koniuszka, hipokineze pozostatych segmentow le-
wej komory, 30-procentowg EF, niewielka ilo§¢ ply-
nu w osierdziu, natomiast w badaniu RTG klatki
piersiowej — pola plucne bez zageszczen. W bada-
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Rycina 3. Obraz mikroskopowy. A. W tkance ttuszczowej podskérnej naciek zapalny z eozynofili; B. W Swietle
naczynia podskérnego eozynofile. Barwienie HE i Giemza x 400

Figure 3. Microphotography. A. Eosinophilic infiltration in subcutaneous tissue; B. Eosinophils in subcutaneous

vessel lumen. HE and Giemza staining X 400

niach laboratoryjnych nie stwierdzono eozynofilii
ani innych nieprawidiowosci. Niewydolno§¢ serca
korygowano za pomoca terapii furosemidem stosowa-
nym kilka dni 1 powtérnym wiaczeniem digoksyny,
kontynuowano leczenie perindoprylem 1 spironolak-
tonem. Dawke prednizonu zwiekszono do 50 mg/d.,
a od 9 pazdziernika 2001 r. do leczenia dotaczono
azatiopryne w dawce 100 mg/d. (1,5 mg/kg mc.).

W dalszym przebiegu choroby stan chorej byt
stabilny przez ponad rok. Kontynuowano leczenie
perindoprylem, spironolaktonem, digoksyna, azatio-
prynag w dawce 100 mg/d. oraz prednizonem
w dawce zredukowanej do 10 mg/d. W tym czasie
u chorej 3-krotnie wystapily: goraczka, kaszel
z odksztuszaniem, zmiany ostuchowe nad plucami
— Swisty 1 furczenia. W warunkach ambulatoryj-
nych stosowano antybiotyki. We wrzesniu 2002 r.
z powodu pojawiajacej sie duszno§ci w porze poran-
nej, po wysitku i1 podczas ekspozycji na zimno do
leczenia wigczono formoterol. W zwigzku z nawra-
cajaca, zwiewna, swedzaca plamisto-grudkowa wy-
sypka na skorze zastosowano cetyryzyne. Oba leki
chora nadal stosuje. Niewydolno$¢ serca zaliczono
do I klasy wedtug klasyfikacjji New York Heart As-
soctation (NYHA). U chorej utrzymywala sie mia-
rowa czynno$¢ serca bez tachykardii. Stwierdzono
szmer skurczowy o gto$no$ci 2/6 nad koniuszkiem
serca, a w miejscu ostuchiwania zastawki trojdziel-
nej — szmer skurczowy o glo$noSci 2/6, gloSniejacy
na wdechu oraz wzmozong akcentacje Il tonu nad tet-
nicg plucna. Cisnienie tetnicze wynosito 120/80 mm Hg,
warto$¢ EF — ok. 35% (tab. 1).

W czerwcu 2003 r. u pacjentki ponownie nasta-
pito pogorszenie wydolno$ci wysitkowej, chora

zglosila latwiejsze meczenie sie. Frakcja wyrzuto-
wa obnizyla sie do 30%. W badaniu EKG odnoto-
wano lewogram, miarowy rytm zatokowy (80/min),
niskie zalamki R w odprowadzeniach V2-V4, nie-
specyficzne zmiany ST-T w odprowadzeniach I,
V5-V6. Stwierdzono eozynofilie — 12% liczby leuko-
cytow 9,02 x 10%ul. W badaniu RTG klatki piersio-
wej 1 HRCT nie wykazano zmian w miazszu ptucnym.
Zwiekszono dawke prednizonu do 30 mg/d. zamiast
stosowanej przez 1,5 roku dawki 10 mg/d. Konty-
nuowano dotychczasowe leczenie azatiopryna, per-
indoprylem, spironolaktonem i digoksyna. Podczas
nastepnych badan kontrolnych w klinice w odste-
pach kilkumiesiecznych chora zauwazyla poprawe
wydolnoSci wysitkowej, jednak pacjentke nadal za-
liczano do II klasy wedtug NYHA. Stan przedmio-
towy nie ulegal zmianie. Czynno$¢ serca byta mia-
rowa (88/min), nad koniuszkiem serca odnotowano
szmer skurczowy o glo§nos$ci 2/6, a w miejscu ostu-
chiwania zastawki tréjdzielnej szmer skurczowy
o glo$nosci 2/6. Stwierdzono wzmozong akcentacje
II tonu nad tetnica plucna, nad plucami szmer od-
dechowy pecherzykowy byl prawidiowy.

W zapisie EKG zaobserwowano rytm zatoko-
wy miarowy, niskie zalamki R w odprowadzeniach
V2-V4, obnizenie odcinka ST w odprowadzeniu I,
aVL, V5-V6 (miseczkowate, ponaparstnicowe) (ryc. 4).
W badaniach EKG metoda Holtera zarejestrowano
arytmie komorowe w postaci dodatkowych pobu-
dzen komorowych réznoksztattnych, 1-3 par pobu-
dzef na dobe.

W badaniu echokardiograficznym serca wyka-
zano hipoakineze lewej komory, okoto 30-procen-
towa EF, powiekszenie lewej komory i lewego
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Tabela 1. Parametry echokardiograficzne podczas 3,5-rocznej terapii

Table 1. Echocardiographic parameters during 3.5-year treatment

Parametry Data badania
2001 2002 2003 2004

2205 15.06 23.07 18.09 26.10 13.02 6.08 19.12 3.07 20.10 10.05 26.11
RV [cm] 1,9 — — — — — 2,9 2,5 2,3 2,3 2,5 2,2
LA [cm] 3,7 3,8 3,8 4 4,1 4,2 4,3 4,6 4,8 4,6 4,5 4,6
LVED [cm] 5,6 5,8 5,8 5,8 6,0 6,1 6,1 6,7 6,7 6,6 6,6 6,8
IS [cm] 0,9 0,9 0,9 0,9 0,8 0,9 0,9 1,0 0,7 0,8 0,9 1,0
PW [cm] 1,0 0,9 0,9 0,9 0,7 0,8 0,8 0,9 0,7 0,8 0,8 0,7
MR (stopien) | Il Il Il Il Il I 1/11 Il v 1/ Il
TR (stopien) Il Il 1/l Il I Il 1l 1] 1 /ne1/m
LVEF (%) 37 47 47 30 36 35 34 37 30 29 30 34
RVSP [mm Hg] — — — — — — — 68 55 55 56 58

RV (right ventricle dimension) — wymiar prawej komory, LA (left atrium dimension) — wymiar lewego przedsionka, LVED (/eft ventricle end diastolic
dimension) — wymiar koncoworozkurczowy lewej komory, IS (intraventricular septum thickness) — grubos$é przegrody miedzykomorowej, PW (po-

sterior left ventricle wall thickness) — grubo$¢ tylnej Sciany lewej komory, MR (mitral regurgitation) — fala zwrotna mitralna, TR (tricuspidal regurgi-
tation) — fala zwrotna trojdzielna, LVEF (/eft ventricle ejection fraction) — frakcja wyrzutowa lewej komory, RVSP (right ventricle systolic pressure)
— cisnienie skurczowe prawej komory
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przedsionka, obecno$¢ fali zwrotnej mitralnej i troj-
dzielnej, nadci$nienie plucne 1 restrykcyjny profil
naplywu mitralnego (tab. 1, ryc. 5).

Wyniki badan laboratoryjnych byly nastepuja-
ce: OB — 4 mm/h, CRP — 3,34 mg/1 (wartoSci pra-
widlowe 0-5 mg/l), IgE — 19,10 IU/ml (wartoSci
prawidtowe 0-100 IU/ml), leukocyty — 12,58 X 10%/ul,
paleczkowate — 6%, wielojadrzaste — 75%, limfo-
cyty — 17%, monocyty — 2%. Warto$ci amino-
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Rycina 4. Elektrokardiogram po
uptywie 3,5-rocznej terapii

Figure 4. Electrocardiogram after
3.5-years treatment

transferaz, fosfatazy alkalicznej, bilirubiny, prote-
inogramu, stezenie glukozy 1 kreatyniny oraz jono-
gram, a takze badanie moczu byly prawidtowe. Ste-
zenie digoksyny w surowicy wynosilo 0,8-
-1,5 ng/ml. Ostatnie badanie przeprowadzono
w listopadzie 2004 r., czyli po uplywie 3,5 roku od
poczatku choroby. Od wrze$nia 2004 r. chora otrzymuje
prednizon w dawce 10 mg/d. W listopadzie 2004 r.
zakonczono stosowanie azatiopryny. Stan podmio-
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Rycina 5. Badanie echokardiograficzne po uptywie 3,5-rocznej terapii. A. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa: powiek-
szenie jam lewego przedsionka (LA) i lewej komory (LV); B. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa: pomiar objetosci
koncoworozkurczowej lewej komory (LVEDV) — 129,0 ml; C. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa: pomiar objetosci
koncowoskurczowej lewej komory (LVESV) — 85,0 ml; warto$¢ frakcji wyrzutowej lewej komory (EF) — 34%;
D. Badanie echokardiograficzne przezprzetykowe: restrykcyjny profil naptywu mitralnego w zapisie dopplerowskim;
E. Projekcja koniuszkowa 4-jamowa: zapis predkosci fali niedomykalnosci tréjdzielnej, v max 3,5 m/s; RVSP = 58 mm Hg

Figure 5. The echocardiography after 3.5-years treatment. A. The apical four chambers view: enlarged left atrium
(LA) and enlarged left ventricle (LV); B. The apical four chambers view: the measurement of left ventricle end-
diastolic volume (LVEDV) — 129.0 ml; C. The apical four chambers view: the measurement of left ventricle end-
systolic volume (LVESV) — 85.0 ml, left ventricle ejection fraction (EF) — 34%; D. Transoesophageal Doppler
echocardiography: restrictive pattern of mitral inflow; E. The apical four chambers view: maximal flow velocity of
tricuspid insufficiency, v max 3.5 m/s; RVSP = 58 mm Hg

www.fc.viamedica.pl 399



Folia Cardiol. 2005, tom 12, nr 5

towy 1 przedmiotowy w ciagu 2 ostatnich lat nie zmie-
nif sie. Pacjentka, leczona perindoprylem, spironolak-
tonem 1 digoksyna, pozostaje w II klasie wedlug kla-
syfikacji NYHA. Podczas tego okresu nie odnotowa-
no rowniez zmian w zapisie EKG 1 echokardiogramie
przezklatkowym. Stwierdzona w przezprzelykowym
badaniu echokardiograficznym obecno$¢ spontanicz-
nego kontrastu w uszku 1 w $wietle lewego przed-
sionka sklonita autoro6w niniejszej pracy do wdroze-
nia leczenia przeciwkrzepliwego. Chora nadal bedzie
objeta badaniami kontrolnymi w Klinice.

Dyskusja

Do kryter6w rozpoznania CSS wedtug American

College of Rheumatology naleza:

— astma oskrzelowa;

— eozynofilia powyzej 10% liczby leukocytow we
krwi obwodowej;

— zmiany w zatokach przynosowych;

— przemijajace nacieki plucne;

— mononeuropatia lub polineuropatia;

— okotonaczyniowe nacieki eozynofilowe.

Spelnienie 4 sposrod 6 kryteriow pozwala po-
stawié diagnoze CSS [15].

Rozpoznanie CSS u badanej pacjentki ustalo-
no na podstawie pierwszych 4 kryteriow. W bada-
niu histopatologicznym wycinka skorno-mie$niowe-
go stwierdzono nacieki eozynofilowe w tkance
tluszczowej podskornej. Zespot Churg-Strauss
przebiega w trzech fazach. W pierwszej prodromal-
nej fazie pojawia sie alergiczny niezyt gornych drog
oddechowych, a nastepnie astma oskrzelowa.
W drugiej fazie wystepuje eozynofilia i nacieki eozy-
nofilowe w ptucach lub w przewodzie pokarmowym.
W ostatniej fazie nastepuje ukiadowe zapalenie na-
czyn ze zlagodzeniem astmy oskrzelowej. W fazie
prodromalnej stwierdza sie takze objawy ogolne,
takie jak goraczka, bole stawdw 1 miedni, utrata
masy ciala [2, 5, 6].

Astma oskrzelowa poprzedza wystapienie eozy-
nofilii od roku do 13, a nawet 30 lat [10, 12, 16, 17].
U badanej chorej astma oskrzelowa pojawila sie kilka
miesiecy przed eozynofilig.

W pracach dotyczacych objawow CSS zajecie
serca wystepuje u 13-47% osoéb [3, 6, 18]. Manife-
stuje sie ono eozynofilowym zapaleniem wsierdzia,
kardiomiopatig, niewydolno$cia serca, wada zastaw-
kowa, zapaleniem naczyn wiencowych, ostrym lub
zaciskajacym zapaleniem osierdzia badZ tamponada
serca. Wystepuja takze zaburzenia rytmu i zawaly
serca [6, 7, 11, 17-22].

U chorej, podobnie jak w wiekszoS§ci opisywa-
nych przypadkéw, zajecie serca rozpoznano na pod-

stawie niewydolno$ci serca, zapisu EKG (nieswo-
iste zmiany odcinka ST i zatamka T), obrazu echo-
kardiograficznego (dysfunkcja lewej komory
z niewielkg ilo$cig pltynu w osierdziu).

Podstawa leczenia CSS sa glikokortykostero-
idy, a w ciezkich postaciach choroby — leki immu-
nosupresyjne, a takze wymiana osocza i interfero-
nu«a [3, 5, 6, 10, 11, 20-25].

U pacjentki zastosowano terapie prednizonem
1 azatiopryna. Poza obserwacja kliniczng przebieg
choroby oceniano w badaniu echokardiograficznym.
Terapia glikokortykosteroidami spowodowala zna-
czaca poprawe stanu chorej i zwiekszenie EF z 37%
do 47%.

W zwiazku z nawrotem objawow choroby i nie-
wydolnoS$ci serca do leczenia wlaczono azatiopry-
ne, uzyskujac poprawe, zwiekszenie EF z 30% do
35% 1 utrzymanie sie dysfunkcji lewej komory
W tym stopniu przez ponad rok.

W nastepnych, powtarzanych w ciggu 2 lat ba-
daniach echokardiograficznych bardziej nasilone
bylto powiekszenie lewej komory, lewego przedsion-
ka, niedomykalno$ci zastawek mitralnej 1 trojdziel-
nej oraz cechy nadci$nienia piucnego. Pojawil sie
restrykcyjny profil naptywu mitralnego. Frakcja wy-
rzutowa wynosila ok. 30%.

Taki wynik badania echokardiograficznego na-
suwa pytanie, czy zastosowanie cyklofosfamidu za-
miast azatiopryny wplyneloby na lepszy rezultat
leczenia. Niektorzy autorzy u chorych z CSS z za-
jeciem serca stosowali glikokortykosteroidy lub
glikokortykosteroidy w polaczeniu z azatiopryng
[21, 22, 25, 26]. Kohler 1 wsp. [26] wykazali korzyst-
ny wplyw ponownego leczenia azatiopryng nawro-
tu CSS z zajeciem serca po uplywie 9 lat remisji.
Inni badacze 1aczyli terapie glikokortykosteroidami
z cyklofosfamidem [13, 16, 17, 20, 24].

Pacjentke po uptywie 3,5 roku od poczatku cho-
roby nadal zalicza sie do II klasy wediug NYHA.
W badania kontrolnym OB, CRP, IgE nie wykazujg
odchylen od normy. Nie stwierdzono eozynofilii.

Uwaza sie, ze przydatnymi w ocenie aktywno-
§ci choroby sa przede wszystkim stezenia IgE, obec-
no§¢ przeciwcial przeciw cytoplazmie neutrofili
(p-ANCA), a w mniejszym stopniu liczba eozynofili
[5, 13, 14, 18, 22, 24, 26].

W ostatnich latach opisano rozwo6j CSS u cho-
rych z astma oskrzelowa leczonych preparatami an-
tyleukotrienowymi [3, 4, 27, 28]. U badanej chorej
CSS wystapil podczas leczenia montelukastem,
po przerwaniu stosowania doustnej terapii glikokor-
tykosteroidami i zmniejszeniu dawki glikokortyko-
steroidow wziewnych. W wiekszo§ci opisanych
przypadkow CSS faczyt sie z przerwaniem leczenia
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pogorszenie sie stanu ogélnego u chorych z astma
oskrzelowa leczonych lekami antyleukotrienowymi
powinno nasuwac podejrzenie CSS.

glikokortykosteroidami doustnymi w nastepstwie
poprawy po wlaczeniu lekow antyleukotrienowych.
Pojawienie sie eozynofilli, objawow pozaplucnych,

Streszczenie

Zespol Churg-Strauss (CSS) charakteryzuje sie astmq oskrzelowq, eozynofiliq 1 ukladowym
zapaleniem maltych i srednich naczyn. W niniejszej pracy przedstawiono przypadek 27-letniej
chorej z astmq oskrzelowq w wywiadzie, gorgczkg, bolami stawow, utratq masy ciala, duszno-
scig, kaszlem i niewielkim krwiopluciem. Stwierdzono nacieki ptucne (badanie RTG klatki
piersiowej), zmiany w zatokach przynosowych i niewydolnosc serca. Objawy wystqpily po
przerwaniu leczenia glikokortykosteroidami doustnymi i zmniejszeniu dawki glikokortykoste-
roidow wziewnych w czasie leczenia astmy preparatem antyleukotrienowym (montelukast).
W badaniu echokardiograficznym wykazano uogolniong hipokineze lewej komory, obnizenie
frakcyi wyrzutowej (EF) do 37%, plyn w osierdziu bez cech tamponady. Obecna byla eozynofi-
lia (42%) we krwi obwodowej, zwigkszone stezenie biatka C-reaktywnego 1 IgE w surowicy
krwi. Nie stwierdzono przeciwcial przeciw cytoplazmie neutrofili (ANCA). Rozpoznano CSS
z zajeciem serca. Zastosowano terapie glikokortykosteroidami i lekiem immunosupresyjnym
(azatiopryna). Niewydolnosc serca leczono inhibitovem ACE (perindopryl), diurvetykami (furo-
semid, spironolakton) i digoksyng. Po ponad 3 latach od poczqtku choroby pacjentke zalicza sie
do II klasy wedlug NYHA. Zaobserwowano jednak bardziej zaznaczone cechy dysfunkcyi lewej
komory w badaniu echokardiograficznym: EF jest obnizona i wynosi ok. 30%. (Folia Cardiol.
2005; 12: 394-402)

zespol Churg-Strauss, eozynofilia, uktadowe zapalenie naczyn, niewydolno§¢ serca
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