Chorzy trudni nietypowi/Case report

Kardiomiopatia zastoinowa i skrzeplina w lewej komorze
jako manifestacje zespotu Churga i Strauss

Congestive cardiomyopathy and left intraventricular thrombus as a manifestation of Churg-Strauss
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Abstract

A case of a 38-year-old female with symptomatic Churg-Strauss syndrome and congestive cardiomyopathy, complicated by cardiac
arrest and left ventricular thrombus formation, is presented. Prompt institution of low molecular weight heparin and steroids resulted
in rapid thrombus lysis and improvement of systolic left ventricular function.
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Wstep

Zesp6t Churga i Strauss (ZChS), czyli alergiczne ziarni-
niakowe zapalenie naczyn, jest uktadowym schorzeniem,
opisanym po raz pierwszy w 1951 r. [1]. Etiologia i patoge-
neza choroby nie s3 znane, ale wspotwystepowanie astmy
oskrzelowej z cechami atopii [zwiekszone stezenie
immunoglobiny E (IgE), eozynofilia] sugeruje udziat niepra-
widtowych reakcji immunologicznych. Uszkodzenie zaje-
tych tkanek wynika z rozlegtych naciekéw eozynofilowych,
uwalnianych z nich mediatoréw zapalnych, obecnosci ziar-
niniakéw, ale przede wszystkim z zapalenia matych i sred-
nich naczynh krwionosnych. Obok trzech gtéwnych kryteriéw
histologicznych — tj. martwiczego zapalenia naczyn, nacie-
kéw eozynofilowych w tkankach oraz ziarniniakéw we-
wnatrznaczyniowych — bardziej miarodajne dla ustalenia
rozpoznania choroby sa jednak kryteria kliniczne. W pierw-
szym, prodromalnym okresie, trwajacym kilka lat, wyste-
puje alergiczny niezyt nosa, wiktany polipami. Pézniej do-
tacza sie astma oskrzelowa z eozynofilia we Kkrwi
obwodowej. Objawy te zwykle na wiele lat wyprzedzaja po-
jawienie sie choroby ogélnoustrojowej z cechami uszkodze-
nia wielu narzagdéw. Cho¢ opisywano przypadki ZChS z za-
jeciem serca —w postaci eozynofilowego zapalenia miesnia
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sercowego, zawatu serca, wysiekowego zapalenia osierdzia
czy wad zastawkowych [2-7] — wspdtczesnie, na podstawie
wiekszych, wnikliwych badan, przyjmuje sie jednak, iz s3
to objawy sporadyczne [8], a wspétistnienie patologii ser-
ca wyjatkowo tylko komplikuje ZChS. Sktonito nas to
do przedstawienia niniejszego przypadku.

Opis przypadku

Kobieta 38-letnia, od wielu lat chorujgca na astme
oskrzelowa, po przebytym epizodzie nagtego zatrzymania
krazenia, zostata przekazana do naszej Katedry z nasilo-
nymi objawami niewydolnosci krazenia i podejrzeniem
uktadowego zapalenia naczyn. Wczesniej byta leczona szpi-
talnie z powodu obustronnego, eozynofilowego, wysieko-
wego zapalenia ptuc. W trakcie leczenia doszto do nagte-
go zatrzymania oddechu i kragzenia w mechanizmie
aktywnosci elektrycznej bez tetna. Po krotkiej akcji reani-
macyjnej udato sie przywréci¢ wydolna hemodynamicznie
akcje serca. Chora wymagata nastepnie kilkunastogodzin-
nej sztucznej wentylacji, do czasu powrotu wtasnego, wy-
dolnego oddechu. Wykluczono wéwczas ostry zawat ser-
ca. Ponadto stwierdzono znaczne powiekszenie wymiaréw
jam serca, niedomykalnos¢ mitralng IV° z falg zwrotng sie-
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gajaca zyt ptucnych oraz cechy nadcisnienia ptucnego.
Na podstawie catoksztattu obrazu klinicznego i typowego
wywiadu (astma oskrzelowa, przewlekte zmiany zapalne
w zatokach obocznych nosa, porazenie nerwu strzatkowe-
go prawego przed kilkoma miesigcami, przebyte epizody
eozynofilowego zapalenia ptuc i optucnej, zajecie uktadu
sercowo-naczyniowego i pokarmowego), jak réwniez wy-
nikoéw badan dodatkowych (eozynofilia we krwi obwodo-
wej 25-40%) wysunieto podejrzenie ZChS.

Przy przyjeciu chora skarzyta sie na dusznos¢ przy naj-
mniejszym wysitku fizycznym oraz biegunki z domieszka Swie-
zej krwi. W badaniach laboratoryjnych stwierdzono wysoka
eozynofilie bezwzgledna (2340/mm3) oraz wysokie markery
stanu zapalnego: odczyn opadania krwinek czerwonych
(OB) 70/92 mm/godz., biatko C-reaktywne (CRP) 40,7 mg/|,
a takze zwiekszone stezenie IgE (3490 IU/ml). W badaniach
obrazowych stwierdzono cechy zastoju w kragzeniu matym,
znaczne uposledzenie frakcji wyrzutowej lewej komory
(LVEF 20%; objaw samoistnego kontrastowania w LV) oraz
duzego stopnia niedomykalnosé mitralng w badaniu echo-
kardiograficznym. Wysitkowa préba scyntygraficzna z radio-
aktywnym technetem oraz koronarografia uwidocznity zna-
czace zaburzenia perfuzji miesnia sercowego, przy
prawidtowych naczyniach wiericowych. Potwierdzono rozpo-
znanie ZChS i wdrozono steroidy kory nadnerczy, poczatko-
wo 3 pulsy po 500 mg metylprednizolonu dozylnie, a nastep-
nie dawke 1 mg/kg masy ciata kontynuowano przez
3 tygodnie i uzyskano poprawe stanu klinicznego — ustapie-
nie biegunek, zmniejszenie dusznosci, poprawe LVEF (do 30%),
spadek OB do 24/30 mm/godz., CRP do 17,9 mg/|, eozynofi-
lii bezwzglednej do 78/mm3 oraz stezenia IgE catkowitego
do 164 1U/ml. Mimo stosowanej w trakcie pobytu w klinice
profilaktyki przeciwzakrzepowej [kwas acetylosalicylowy (ASA)
w dawce 75 mg na dobe i enoksaparyna w dawce 40 mg na
dobe] w kontrolnym badaniu echokardiograficznym uwidocz-
niono w LV, w okolicy koniuszka, balotujaca skrzepline o wy-
miarach 1 x 0,9 cm (Rycina 1). Zwiekszono dawke enoksapa-
ryny do dawek terapeutycznych (2 mg na kg masy ciata

na dobe), a nastepnie zastosowano doustne leczenie
przeciwzakrzepowe, co doprowadzito do catkowitego rozpusz-
czenia skrzepliny w ciagu 2 tygodni. W leczeniu ambulatoryj-
nym udato sie zredukowa¢ dawke metylprednizolonu do
8 mg na dobe, przy eozynofilii bezwzglednej w granicach
250-300/mm3. U chorej stosowane jest przewlekte leczenie
zaréwno przeciwkrzepliwe, jak i niewydolnosci serca; LVEF
utrzymuje sie na statym poziomie 25-30%. Z uwagi na duze-
go stopnia niedomykalnos¢ mitralng oraz nasilajace sie ce-
chy niewydolnosci krazenia, mimo intensywnego leczenia far-
makologicznego, rozwazany jest zabieg kardiochirurgiczny
wymiany zastawki lub transplantacji serca.

Dyskusja

U chorej wystapit petnoobjawowy ZChS. Mimo typowej
manifestacji klinicznej, z sukcesywnym zajmowaniem na-
rzadow, dopiero pojawienie sie powiktan kardiologicznych
pomogto powigzaé objawy kliniczne z wysokim odsetkiem
granulocytéw kwasochtonnych i rozpoznaé ZChS. W opisy-
wanym przypadku zwraca uwage brak obecnosci przeciw-
ciat przeciwko cytoplazmie granulocytéw obojetnochton-
nych ANCA (Anti-Neutrophil Cytoplamic Antibodies),
skierowanych przeciwko niektérym biatkom enzymatycz-
nym cytoplazmy neutrofiléow. Sg one jednak opisywane je-
dynie u 38-50% chorych z ZChS, co wiecej, w postaciach
choroby bez tych przeciwciat czesciej dochodzi do zajecia
serca i naciekéw zapalnych w ptucach [9]. Zaleznos¢ ta po-
twierdzita sie réwniez u naszej chorej. W wiekszosci dotych-
czasowych opiséw przypadkéw ZChS zajecie serca byto jed-
na z gtéwnych przyczyn powiktan i najczestsza przyczyna
zgonu [1, 2]. Pela i wsp. [8] przeprowadzili ostatnio badanie
na 16 chorych z ZChS, ktére wykazato rzadkie wystepowa-
nie patologii sercowej w ocenie echokardiograficznej. Nale-
zy jednak zwréci¢ uwage, ze 4 z 16 chorych biorgcych udziat
w badaniu byto w okresie petnej remisji choroby. Réwniez
obecne mozliwosci szybkiej diagnostyki i wczesniejszego
rozpoczecia bardziej agresywnego leczenia immunosupre-
syjnego moga ttumaczy¢ powyzsze rozbieznosci.

a

skrzeplina

Rycina 1. Skrzeplina w koniuszku lewej komory (LV). A — projekcja koniuszkowa dwujamowa. B — projekcja przy-

mostkowa krotka
LA = lewy przedsionek
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Objawy ze strony uktadu krazenia u chorych z ZChS
zwigzane s3 najczesciej z eozynofilowym zapaleniem wsier-
dzia i miesnia sercowego, zapaleniem naczyh wiehcowych
i wysiekowym lub zaciskajacym zapaleniem osierdzia
[10, 11]. W szerokim spektrum objawéw kardiologicznych
mieszczg sie rowniez: kardiomiopatia zastoinowa [1], za-
stawkowa wada serca [8] oraz zatrzymanie akcji serca [12].
Wszystkie te powiktania wystapity u naszej pacjentki.

Dodatkowo doszto do powstania skrzepliny w jamie LV
mimo stosowania profilaktyki przeciwzakrzepowej ASA i he-
paryna drobnoczasteczkowa. Zakrzepy i zatory w naczyniach
tetniczych i zylnych byty opisywane w zespole ZChS, a katio-
nowe biatko eozynofilowe i (lub) czynnik von Willebranda
uwalniany przez komérki srédbtonka w ogniskach zapalenia
naczyn moga zwiekszac gotowos¢ prozakrzepowa [13]. Mi-
mo ze zwolniony przeptyw krwi w przebiegu zastoinowej nie-
wydolnosci serca oraz wzmozona krzepliwos¢ krwi stwier-
dzana w ZChS mogga ttumaczy¢ wystapienie tego powiktania,
nie mozna jednak wykluczyé udziatu naciekéw eozynofilo-
wych jako dodatkowej przyczyny tworzenia sie skrzepliny.
Przemawia za tym to, iz krotki, 2-tygodniowy okres leczenia
przeciwzakrzepowego doprowadzit do catkowitego rozpusz-
czenia zmiany. Skuteczne leczenie przeciwkrzepliwe w takich
przypadkach trwa znacznie dtuzej, przecietnie ok. 4-6 tygo-
dni [14].

Wnioski

Zesp6t Churga i Strauss jest rzadkim schorzeniem, kté-
re powinno by¢ brane pod uwage w diagnostyce rdznico-
wej chordb serca, jesli etiologia i patogeneza jest trud-
na do ustalenia, a typowe leczenie kardiologiczne nie
przynosi spodziewanych rezultatow.
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