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Kardiomiopatia restrykcyjna w przebiegu alergicznego
ziarniniakowego zapalenia naczyn (zespolu Churga-Strauss)

— opis przypadku

Restrictive cardiomyopathy in a patient with the Churg-Strauss syndrome
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Wstep

Zespdt Churga-Strauss (CSS), opisany po raz pierw-
szy przez polskiego anatomopatologa Jakuba Churga
w 1951 r. [1], jest rzadka chorobg charakteryzujaca sie
rozsianym zapaleniem naczyh z naciekami komorek
kwasochtonnych, ze wspétistniejaca astma oskrzelowa
i eozynofilig krwi obwodowej (bezwzgledna liczba eozy-
nofili w 1 cm® krwi obwodowej przekracza 1500 komé-
rek). Rozpoznanie CSS moze sprawiac trudnosci diagno-
styczne z uwagi na stopniowe pojawianie sie objawéw
tylko ze strony uktadu oddechowego w postaci astmy
oskrzelowej, alergicznego zapalenia nosa badz nawro-
towego zapalenia zatok. Dopiero w nastepnych etapach
choroby dotagczaja sie objawy wynikajace z uszkodzenia
ptuc, serca, obwodowego i centralnego uktadu nerwo-
wego, skéry i przewodu pokarmowego, nasuwajac
ostateczng diagnoze [2].

Przyczyna CSS jest nieznana. Wyniki badah sugeru-
ja, ze zespdt ten powstaje w wyniku proceséw autoim-
munologicznych. Czynnikami wywotujacymi kaskade
zapalenia prowadzgcymi do rozwiniecia sie CSS sa: im-
munoterapia alergiczna, szczepienia, uzycie niektérych
lekéw u 0s6b nadrazliwych [3], nagte odstawienie kor-
tykosteroidow, wspétistnienie infekcji uktadu.

Jezeli stwierdza sie eozynofilie obwodowa o niezna-
nej przyczynie, utrzymujaca sie ponad 6 mies. oraz ist-
nieja dowody na uszkodzenie narzadowe w jej przebie-
gu, mozna rozpoznac zesp6t eozynofilowy (tzw. zespot
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Loefflera). W tym zespole serce jest objete procesem
chorobowym w 75% [4]. Klinicznie manifestuje sie to za-
paleniem miesnia sercowego (zapalenie eozynofilowe
odpowiadajace wczesnemu procesowi martwiczemu,
trudne do rozpoznania, rozwijajace sie w pierwszych
miesiacach choroby). Po nim, w ciagu roku od zachoro-
wania, nastepuje faza zakrzepowa, w ktérej proces za-
palny w sercu cofa sie, rozpoczyna sie grubienie miokar-
dium z rownoczesnym naktadaniem sie zmian zakrzepo-
wych. Prawdopodobnie ostatnim etapem zmian w sercu
jest proces wtdknienia. Klinicznie obraz ten odpowiada
chorobie endomiokardialnej [5].

Opisany patomechanizm uszkodzenia serca w wy-
niku hipereozynofilii ttumaczy zmiany morfologiczne
dajace charakterystyczny dla uszkodzenia eozynofilo-
wego obraz kardiomiopatii. Najczesciej jest to kardio-
miopatia restrykcyjna, w ktoérej zajete sg obie komory
z nieprawidtowym ich napetnianiem, czesto z objeciem
osierdzia, powodujaca zastoinowg niewydolnos¢ serca

W badaniu echokardiograficznym czesto stwierdza
sie endomiokardialne zwtdknienie, ktére obejmuje jed-
na, a czasem obydwie komory, powodujac obliteracje
koniuszka (zwtbékniata tkanka endomiokardialna ze
skrzeplinami). Masywne zwtdknienie wypetniajace ko-
niuszek prawej komory prowadzi do sytuacji, w ktorej
prawa komora o znacznie uposledzonym napetnianiu
petni role biernego potaczenia z tetnica ptucna. Wsku-
tek uposledzenia napetniania komér dochodzi do po-
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Rycina 1. Serce w projekcji koniuszko-
wej czterojamowej. W jamie RV uwidoczniono
»,mase” wypetniajaca jej swiatto, zmniejszajaca
w znacznym stopniu jej objetos¢. Strzatki w LV
wskazuja na pogrubienie samego koniuszka
objetego réwniez procesem wtéknienia. Wokét
Scian serca uwidoczniono dos¢ znaczny wysiek
w worku osierdziowym

RA — prawy przedsionek, LA — lewy przedsionek, RV — prawa
komora, LV — lewa komora, effusion — wysiek w osierdziu

Rycina 2. Serce w projekcji koniuszko-
wej czterojamowej. Zwraca uwage znacznie po-
grubiata sciana RV, ktérej Swiatto wypetnione
jest zwtdkniata tkanka endomiokardialng ze
skrzeplinami. W worku osierdziowym dos¢
znaczny wysiek

RA — prawy przedsionek, LA — lewy przedsionek, RV — prawa
komora, LV — lewa komora

wiekszenia przedsionkéw i duzego zagrozenia zakrze-
powo-zatorowego. Obserwowane sg takze duze zmiany
wytworcze z wysiekiem w osierdziu [2, 4-8].

Badanie echokardiograficzne opisanego ponizej pa-
cjenta nasuneto rozpoznanie choroby endomiokardial-
nej w przebiegu CSS.
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Pacjent w wieku 41 lat zostat przyjety na Oddziat
Kardiologii WSzZ w Toruniu 11 czerwca 2003 r. z powo-
du szybko narastajacego pogorszenia tolerancji wysit-
ku oraz obrzekéw podudzi w ciggu ostatnich kilku tygo-
dni. Od péttora roku odczuwat tatwe meczenie
przy wiekszych wysitkach (szybszy krok, wejscie
na Ill pietro). Od tego czasu u chorego rozpoznawano
rowniez astme oskrzelowa oporng na leczenie (w tym
okresie 3-krotnie hospitalizowany na Oddziale Chorob
Ptuc, od stycznia 2003 r. przyjmowat prednizolon, for-
moterol, flutikazon, teofiline, bisoprolol). Do grud-
nia 2001 r. czut sie dobrze, ciezko pracowat fizycznie.

Wyniki badah w dniu przyjecia:

Badanie przedmiotowe: RR - 120/80 mmHg,
nad ptucami ostuchowo — szmer pecherzykowy prawi-
dtowy, czestosé¢ oddechéw — 12/min, czynnos¢ serca
— 86/min, tony ciche, cichy szmer skurczowy na ko-
niuszku, watroba powiekszona — 2-3 cm ponizej prawe-
go tuku zebrowego, obrzeki podudzi.

EKG: Rytm zatokowy 90/min, blok prawej odnogi
peczka Hisa.

RTG ptuc: Pola ptucne bez zmian ogniskowych, syl-
wetka serca w catosci poszerzona (wieksza niz w bada-
niu z 29 czerwca 2002 r.), aorta wydtuzona, jamy optuc-
nowe wolne.

Badanie echokardiograficzne przezklatkowe (TTE):
Powiekszone, dominujace jamy prawego serca, wiel-
kos¢ lewego przedsionka i lewej komory w normie. Pra-
wa komora od strony koniuszka ,,zarosnieta”, o pogru-
biatych écianach (ok. 1,2 cm) sprawia wrazenie wypet-
nionej skrzepling, cechy uposledzonego naptywu
w badaniu dopplerowskim. Obecne dodatkowe echa
w prawym przedsionku (spontaniczny kontrast). Za-
stawka tréjdzielna niezmieniona, fala zwrotna (+)
o wolnej predkosci przeptywu. Tetnica ptucna nieznacz-
nie poszerzona z dwufazowym, wolnym przeptywem,
skréconym czasem akceleracji (60 ms). Pogrubienie ko-
niuszka lewej komory, grubosé przegrody miedzykomo-
rowej, sciany tylnej w normie, paradoksalny ruch prze-
grody miedzykomorowej, uposledzona kurczliwosé
z frakcja wyrzutowa (EF) — ok. 35%. Zastawka mitralna:
ptatki nieznacznie pogrubiate, szczegblnie u nasady,
z obecnym prolapsem i sladowa falg zwrotna. Znaczne
pogrubienie osierdzia, zwtaszcza nad prawa komora,
z separacja blaszek nad prawa komorg — 1,1-2,4 cm,
nad koniuszkiem — 0,5 cm, nad Sciang boczna lewej ko-
mory — 0,6 cm, za tylna sciana lewej komory — 0,6 cm
(Ryciny 1. i 2.).

Badanie echokardiograficzne przezprzetykowe
(TEE): Sciana osierdzia znacznie pogrubiata, ztozona
z wielu warstw o grubosci 1,0 cm, ze zmianami wytwor-
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czymi i separacjg blaszek (0,3-0,8 cm). Prawa komora
(jak w badaniu TTE) powiekszona, o pogrubiatych $cia-
nach, z obliteracjg Swiatta od strony koniuszka do co
najmniej potowy. Prawy przedsionek powiekszony
z obecng echogenng krwig. Tetnica ptucna nieposzerzo-
na, czysta, bez skrzeplin (Rycina 3.).

USG jamy brzusznej: Watroba powiekszona, wysta-
je spod tuku 2—-3 cm, z obecnoscig zmian hipoechoge-
nicznych o Srednicy 25 i 10 mm o cechach naczyniakéw,
niewielka ilos¢ ptynu w jamie otrzewnowej, poszerzona
zyta gtéwna dolna bez cech zakrzepicy.

Morfologia krwi: Hb — 13,7 g%, Ht — 43%, Er
—5,22 M/uL, Leuk — 15,2 K/uL, ptytki — 266 K/uL, rozmaz:
neu — 33,8%, limf — 17,3, mon — 9,9%, eoz — 37,9%, baz
—1,0%; w kontrolnych badaniach odsetek eozynofili wy-
nosit — 44,7%, 22,3%.

Markery watrobowe: Bilirubina — 1,2-1,6 mg%,
AspAT =36 U/|, AIAT — 47 U/L.

Bronchoskopia: W catym drzewie oskrzelowym
znacznie nasilone zmiany niezytowe.

Tomografia komputerowa (TK) klatki piersiowej:
W segmentach 3 obu ptuc widoczne delikatne odcinko-
we pogrubienia zrebu i zageszczenia migzszowe.
W okolicy przedtchawiczej i rozwidlenia — wezty chton-
ne wielkosci do 2 cm. Ptyn w osierdziu.

Biopsja szpiku: Wyrazny odczyn kwasochtonny
w uktadzie ziarnistokrwinkowym.

USG 2yt konczyn dolnych: Poszerzenie tozyska zyl-
nego z zachowanym przeptywem, bez cech zakrzepicy.

W trakcie hospitalizacji u chorego wystepowaty na-
silenia dusznosci ze zmianami spastycznymi, stopnio-
wo nasilajace sie zaburzenia widzenia z podwo6jnym wi-
dzeniem, z objawami wytrzeszczu gatki oka prawego
i cechami uposledzonego przeptywu w gatazkach tetni-
cy ocznej prawej w badaniu dopplerowskim oraz ze
stwierdzonym w badaniu TK gtowy pogrubieniem mie-
$ni okoruchowych do 6-7 mm.

W TK gtowy uwidoczniono zmiany mogace odpowia-
dac ogniskom niedokrwiennym — po stronie lewej na gra-
nicy ptata potylicznego i ciemieniowego uwidoczniono
obszar hipodensyjny obejmujacy istote biata oraz na ob-
wodzie czesci istoty szarej o wymiarach 20 x 25 mm, nie-
ulegajacy wzmocnieniu po podaniu srodka cieniujacego;
wokét zmiany uwidoczniono zaburzenia perfuzji, po stro-
nie prawej w ptacie ciemieniowym w istocie biatej uwi-
doczniono ognisko hipodensyjne o wymiarach
13 x 9 mm, réwniez nieulegajace wzmocnieniu.

W podsumowaniu konsultacji okulistycznej i neuro-
logicznej oceniono, ze obraz zmian klinicznych i opisa-
nych w badaniach dodatkowych moze $wiadczy¢ o roz-
wijaniu sie zaburzef naczyniowych.

Catos¢ obrazu klinicznego — astma oskrzelowa
stwierdzona od niedawna, hipereozynofilia; zmiany na-
rzagdowe (obecnos¢ naciekéw w ptucach, objecie proce-

Rycina 3. W badaniu TEE uwidoczniono sponta-
niczny kontrast w prawym przedsionku (RA),
znacznego stopnia pogrubienie Scian prawej
komory, z obliteracja jej Swiatta. Pogrubiate

blaszki osierdzia z obecnym ptynem
RA — prawy przedsionek, RV — prawa komora

sem chorobowym serca i osierdzia, zaburzenia widzenia
z wytrzeszczem jednostronnym) oraz powiktania neuro-
logiczne — w ocenie reumatologicznej przemawia
za rozpoznaniem uktadowego zapalenia naczyn typu
Churga-Strauss.

Po zastosowanym leczeniu duzymi dawkami pred-
nizolonu uzyskano istotng poprawe kliniczna, ze
zmniejszeniem objawéw neurologicznych. Chory wy-
magat stosowania leczenia krazeniowego oraz — z uwa-
gi na potencjalne zagrozenie zakrzepowo-zatorowe
(jedno z powaznych powiktah CSS [8]) — leczenia prze-
ciwzakrzepowego (acenokumarol).

Przedstawiony przez nas przypadek to zaawanso-
wana posta¢ choroby CSS ze zmianami narzadowymi,
ze szczegblnym objeciem serca. Badanie echokardiogra-
ficzne u chorego w znacznym stopniu jest zblizone
do badan opisywanych w kazuistycznych przypadkach
tej choroby [9].

Podsumowanie

Zaprezentowany przypadek przedstawia ciezka po-
sta¢ kardiomiopatii restrykcyjnej w przebiegu choroby
endomiokardialnej, ktéra rozwineta sie na podtozu CSS.
R6znorodnos¢ objawdw oraz rézna manifestacja narza-
dowa u tych chorych czesto op6znia, a czasami unie-
mozliwia postawienie wtasciwej diagnozy, jak rowniez
wiasciwe leczenie. Opisany przypadek wymagat wspot-
pracy specjalistéw z kilku dziedzin medycyny. Dzieki in-
terdyscyplinarnemu podejsciu udato sie dos¢ szybko
wdrozy¢ stosowne leczenie oraz uzyskac czesciowa re-
misje choroby.
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