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STRESZCZENIE
Zespot Churga-Strauss jest rzadkim, ogélnoustrojowym zespotem
0 podtozu autoimmunologicznym, ktérego petnoobjawowy obraz
rozwija sig wraz martwiczym zapaleniem naczyn krwionosnych
matego kalibru w ostatniej fazie choroby. Zaleznie od lokalizacji
zmian martwiczych, objawy zawigzane z tym procesem stanowic
moga nawet bezposrednie zagrozenie zycia pacjenta. Mimo spre-
cyzowania przez American College of Rheumatology w 1990 ro-
ku kryteriow diagnostycznych zespotu, ze wzgledu na ztozony
przebieg oraz objawy mogace imitowac inne, znaczniej czesciej
wystepujace schorzenia, rozpoznanie zespotu Churga-Strauss nie
jest tatwym zadaniem. llustracjg tych trudnosci jest prezentowany
W niniejszej pracy opis przypadku pacjentki, u ktorej ostatecznie
rozpoznano to schorzenie.
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Wprowadzenie

Zespol Churga-Strauss, okreslany obecnie takze
jako ziarniniakowato$¢ eozynofilowa z zapale-
niem naczyn (EGPA, eosinophilic granulomatosis
with polyangiitis), zostal po raz pierwszy opisany
przez Jacoba Churga i Lotte Strauss w 1951 roku [1].
Jest to rzadkie schorzenie, dotykajace srednio
2,4/1 000 000 oséb [2]. Jako pierwsze wystepuja
najczesciej objawy astmy lub alergicznego kataru,
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wérdd innych uktadéw objetych procesem choro-
bowym wymienia sig, wedtug malejgcej czestosci
wystepowania: obwodowy uktad nerwowy, skore,
uktad pokarmowy, nerki oraz serce [3]. Stosowane
obecnie kryteria diagnostyczne to pochodzace
z 1990 roku wytyczne American College of Rheu-
matology (ACR) [4], ale takze kryteria opracowa-
ne przez European League Against Rheumatism
(EULAR) w 2010 roku [5], Chapel Hill Consensus
Criteria z 1994 roku [6] czy kryteria japonskie
z roku 2002 (Ministry of Health, Labour and
Welfare of Japan) [7]. Na kryteria ACR skladaja
sie: cechy astmy oskrzelowej w wywiadzie, eozy-
nofilia we krwi obwodowej przekraczajaca 10%
ogolnej liczby leukocytéw, zmiany w plucach
o zmiennej lokalizacji (zwiewne), cechy polineu-
ropatii, zapalenie zatok przynosowych oraz nacie-
ki okotonaczyniowe zlozone z eozynofili; aby do-
konac¢ rozpoznania, co najmniej 4 kryteria muszg
zostac spelnione. Etiologia zespotu jest nieznana,
objawy chorobowe wynikajg z zapalnej martwicy
matych i §rednich naczyn krwiono$nych na tle
autoimmunologicznym. Podstawe leczenia sta-
nowig glikokortykosteroidy w duzych dawkach,
na przyklad prednizolon w dawce 1 mg/kg mc./d.,
w przypadkach o niezadowalajgcej reakcji na
leczenie dodatkowo stosuje sie leki immunosupre-
syjne — metotreksat, azatiopryne lub cyklofosfa-
mid, w dalszej kolejnosci wlewy immunoglobulin,
interferon czy przeciwciala monoklonalne. Okoto
90% os6b odnosi istotne korzysci z zastosowania
steroidéw [8]. Objawy zagrazajace zyciu wy-
stepuja przede wszystkim przy zajeciu mie$nia
sercowego oraz przewodu pokarmowego, prze-
wlekle objawy choroby sa zwigzane z zajeciem
obwodowego uktadu nerwowego [8]. W przebiegu

www.ppn.viamedica.pl

27



Polski Przeglad Neurologiczny, 2013, tom 9, nr 1

choroby mozna wyr6zni¢ 3 stadia: pierwsze, prze-
biegajace z objawami astmy czy kataru alergiczne-
go, trwajace kilka lat; kolejne stadium, zwigzane
z eozynofilowym naciekiem tkanek, zwykle ptuc
czy przewodu pokarmowego; oraz ostatnie sta-
dium, w ktérym wystepuja objawy wynikajgce
z uszkodzenia naczyn krwionoénych [9].

Opis przypadku
Wywiad

Kobieta w wieku 54 lat zostala przyjeta na
Oddzial Neurologiczny 4. Szpitala Wojskowego
z Poliklinikg we Wroctawiu w marcu 2012 roku
z powodu postepujacego od trzech miesigcy osta-
bienia sily mig$niowej czterech koniczyn, gtéwnie
odcinkéw dystalnych, oraz dretwienia i silnych
parestezji dtoni i stép.

Chora podaje od kilku lat duszno$¢ oraz na-
padowy, suchy kaszel w réznych porach doby,
nasilajace sie w okresie jesiennym. Objawy nasi-
lity sig w ciggu kilku ostatnich miesiecy. Z tego
powodu w grudniu 2011 roku pacjentka byla
hospitalizowana na oddziale pulmonologicznym.
Przy przyjeciu goraczkowata. Badania laborato-
ryjne wykazaly: eozynofilie w mikroskopowe;j
ocenie rozmazu — 22%; podwyzszone stezenie
IgE w surowicy — powyzej 133,80 jm./ml (norma
< 100); podwyzszone nieznacznie stezenie biatka
C-reaktywnego (CRP, C-reactive protein) — 10,16 mg/l
(norma < 5,50), fibrynogenu — 612,8 mg/dl
(norma 180,0-350,0). W badaniu rentgenowskim
(RTG) klatki piersiowej: jednolite zacienienie
w polu gérnym pluca prawego, obwodowo o dosé
ostrych obrysach, na zdjeciu bocznym rzutujace
sig do tylu. Diagnostyke rozszerzono o badanie
tomograficzne wysokiej rozdzielczosci klatki
piersiowej (HRCT), w ktérym uwidoczniono
obwodowo w placie gérnym pluca prawego oraz
przylegajacych do bruzdy czesciach ptatéw srod-
kowego i dolnego obszary o gorszej powietrznosci
o typie ,matowej szyby” zlewajace sie ze sobg
w wieksze, wielokatne zmiany konsolidacyjne,
z miejscami widocznym pogrubieniem zrebu
plucnego. Mniejszy obszar o podobnym charakte-
rze uwidoczniono w obwodowej czeéci segmentu
1/2 ptuca lewego. Nadto liczne powigkszone wezty
chlonne: przytchawicze dolne, przedostrogowe,
okna aortalno-plucnego oraz wnekowe po stronie
prawej. W badaniu histopatologicznym wycinka
z oskrzela stwierdzono naciek zapalny o niejed-
norodnym nasileniu (miejscami skgpy, miejscami
o nasileniu znacznym) zlozony z limfocytéw,
plazmocytéw, licznych eozynofili i pojedynczych

neutrofili; w pecherzykach ptucnych skupi-
ska makrofagow; nie stwierdzono wiéknienia.
W badaniu cytologicznym nie stwierdzono ko-
morek nowotworowych. W trakcie hospitalizacji
na oddziale pulmonologicznym doszlo do pod-
wyzszenia aktywnos$ci aminotransferaz, fosfatazy
alkalicznej oraz wzrostu stezenia leukocytow.
W badaniu ultrasonograficznym jamy brzusznej:
watroba niepowigkszona, o prawidlowej echo-
strukturze, nie stwierdzono zmian ogniskowych
w miazszu watroby; w srodkowym kielichu nerki
lewej z16g srednicy 4 mm, poza tym nerki potozo-
ne typowo, prawidtowej wielkosci, o zachowane;j
strukturze, uktady kielichowo-miedniczkowe obu-
stronnie prawidlowe. Rozpoznano eozynofilowe
zapalenie pluc i wlaczono do leczenia Encorton
w dawce 30 mg.

W lutym 2012 roku pacjentka ponownie byta
hospitalizowana na oddziale pulmonologicznym
z powodu dolegliwosci bélowych konficzyn dolnych,
szczegblnie stép, oraz ich znacznego ostabienia.
Konsultujacy neurolog wysunagl podejrzenie
polineuropatii. W wykonanych woéwczas bada-
niach dodatkowych wykazano: podwyzszone
stezenie leukocytéow — 14 tys. z utrzymujaca
sig eozynofilia — 18%, podwyzszone stezenie
CRP — 26,13 mg/l (norma < 5,50). W RTG zatok
zgrubienia przy$cienne btony §luzowej $cian le-
wej zatoki szczekowej. W RTG klatki piersiowej:
zageszczenia siateczkowe w obu dolnych polach
plucnych. W badaniu tomograficznym (TK) klatki
piersiowej: na pograniczu segmentu 2. i 3. oraz
4. i 8. pluca prawego pojedyncze zageszczenia
drobnoguzkowe, niewielkie pasmowate zagesz-
czenia pozapalne w segmencie 2. pluca prawego,
zrosty optucnowe i pasmowate zageszczenia
wiékniste u podstawy obu pluc. W srédpiersiu
powiekszone wezly chionne: przytchawicze dol-
ne i przedostrogowe, wezel chtonny we wnece
prawej. W poréwnaniu z badaniem ze stycznia
2012 roku zmniejszeniu ulegta wielkos¢ i liczba
powiekszonych weztéw chlonnych srédpiersia
i wneki prawej. Utrzymano rozpoznanie eozyno-
filowego zapalenia ptuc oraz zalecono stopniowe
zmniejszanie dawki Encortonu.

Stan przedmiotowy

Przy przyjeciu na Oddzial Neurologiczny pa-
cjentka podawala ostabienie czucia powierzchnio-
wego czterech koniczyn o charakterze rekawiczek
i skarpetek, zniesienie czucia w obrebie palca
V lewej koniczyny gérnej, ponadto stwierdzono
ostabienie sity koficzyn gérnych dystalnie, gtéw-
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nie zginaczy palcéw, brak zginania grzbietowego
prawej stopy, odruchy glebokie w koniczynach
gornych oraz kolanowe miernie zwawe, syme-
tryczne, odruchy skokowe na granicy wywotania,
chéd brodzacy z opadaniem stopy prawej. W tra-
kcie hospitalizacji zgodnie z wczedniejszymi za-
leceniami pulmonologéw stopniowo zmniejszano
dawke prednizonu, obserwowano wéwczas dal-
sze oslabienie sily czterech koniczyn, zwlaszcza
dystalnie, chora przestata samodzielnie chodzi¢.
Pogorszeniu sprawnos$ci ruchowej towarzyszyto
nasilenie zaburzen czucia powierzchownego oraz
b6léw neuropatycznych w obrebie dtoni i stép.
Przedmiotowo, poza podawanymi zaburzeniami
czucia powierzchniowego, stwierdzono dalsze
dystalne ostabienie sity koficzyn gérnych, bardziej
po stronie lewej, z towarzyszacym ostabieniem
prostowania w stawie tokciowym tej konczyny,
brak zginania grzbietowego i ostabienie zginania
podeszwowego prawej stopy, ostabienie zgina-
nia grzbietowego lewej stopy oraz prostowania
w lewym stawie kolanowym. Odruchy gtebokie
w konczynach gérnych bez zmian, w konczynach
dolnych brak lewego odruchu skokowego, pozo-
state odruchy glebokie na granicy wywotania.

Wyniki badan laboratoryjnych

Przy przyjeciu stwierdzono: podwyzszone ste-
zenie leukocytéw: 13,6 tys. (norma do 10,0), nie
oznaczono rozmazu, CRP 28,70 mg/l (norma < 5);
hipoalbuminemia 2,4 g/dl (norma 3,5-5,5). Wy-
kazano obecno$¢ niklych pasm oligoklonalnych
w surowicy i w plynie mézgowo-rdzeniowym.
Podstawowe parametry plynu mézgowo-rdzenio-
wego byly prawidlowe, nie stwierdzono obecnosci
przeciwcial przeciw Borelia ssp., rtéwniez w suro-
wicy. Nie wykazano obecnosci przeciwcial on-
koneuronalnych. W czasie nasilenia objawéw
neurologicznych leukocytoza wzrosta do 14,9 tys.,
z eozynofilig ponad 49%, OB 46/84. Stwierdzo-
no znacznie podwyzszone miano przeciwciat
p-ANCA > 600,0 jm./ml (norma < 5), oraz c-ANCA
22,9 jm./ml (norma < 3).

Pozostale badania

Za pomoca badania neurograficznego stwier-
dzono: w zakresie unerwienia ruchowego — ob-
nizenie amplitudy ze spowolnieniem szybkosci
przewodzenia w prawym nerwie posrodkowym
i lokciowym, lewym strzatkowym, nie uzyskano
odpowiedzi na bodziec elektryczny w lewym ner-
wie posrodkowym i prawym nerwie strzatkowym;
w zakresie unerwienia czuciowego — obnizenie

amplitudy oraz szybko$ci przewodzenia w ner-
wach lewym posrodkowym i tydkowym, prawym
tokciowym. W badaniu elektromiograficznym wy-
kazano cechy neurogennego uszkodzenia mieéni:
piszczelowego przedniego oraz miedzykostnego
pierwszego lewego. W RTG klatki piersiowej: jed-
nolite zacienienie w polu dolnym pluca lewego.

W pozostatych badaniach: w RTG odcinka szyj-
nego i ledzwiowo-krzyzowego kregostupa wykaza-
no zmiany zwyrodnieniowo-dyskopatyczne, ktére
potwierdzono w badaniu rezonansu magnetyczne-
go. W badaniu echokardiograficznym wykazano
sladowg obecnosé plynu w worku osierdziowym
do 2 mm od strony $ciany tylnej, niewielksg ilos¢
plynu w lewej jamie optucnowej z odczynem
wiléknikowym, nadto tagodna niedomykalnosé
mitralna, $ladowa tr6jdzielng i ptucna.

W TK klatki piersiowej wysokiej rozdzielczo-
sci (HRCT) — bez patologii migzszu plucnego
(badanie wykonane juz po zakoniczeniu kuracji
immunoglobulinami oraz wlaczeniu leczenia
podtrzymujacego). Od chorej pobrano takze wy-
cinek skérno-miesniowy w celu dokonania oceny
histopatologicznej. W preparacie uwidoczniono
okolonaczyniowe nacieki eozynofilowe.

Leczenie

Ze wzgledu na progresjg objawéw neurologicz-
nych do leczenia wlgczono immunoglobuliny
w dawce sumarycznej 2,0 g/kg mc. Uzyskano
poprawe sily miesniowej oraz zmniejszenie
podawanych przez chorg zaburzen czucia po-
wierzchniowego. Z uwagi na dokuczliwe béle
o charakterze neuropatycznym pomocniczo
w leczeniu stosowano preparat gabapentyny oraz
doraznie tramadol, réwniez w tym przypadku
obserwowano korzystny skutek leczenia. Przez
caly okres hospitalizacji u chorej stosowano
zabiegi usprawniajace. Jako leczenie podtrzymu-
jace wlaczono metotreksat w dawce 20 mg raz
w tygodniu oraz prednizon w dawce 60 mg/d.
W dniu wypisu ze szpitala chora poruszala sie
przy pomocy balkonika, utrzymywato sie pora-
zenie zginania grzbietowego stopy prawej oraz
ostabienie konczyn gérnych dystalnie.

Omowienie

Przedstawiono chora, u ktérej obraz kliniczny
wraz z pomocniczymi badaniami diagnostyczny-
mi, a w szczegdlnosci eozynofilig we krwi obwo-
dowej przekraczajaca 10% ogdblnej liczby leukocy-
téw, zmianami w plucach o zmiennej lokalizacji
(zwiewnymi), cechami polineuropatii, zapaleniem
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zatok przynosowych oraz naciekami okotona-
czyniowymi zlozonymi z eozynofilii, spelniajg
wszelkie kryteria rozpoznania zespotu Churga-
-Strauss. Tréjfazowy przebieg choroby (stadium
astmatyczne, stadium naciekéw eozynofilowych
tkanek oraz stadium naczyniowe) jest zgodny
z opisywanymi w pi§miennictwie przypadkami
tego zespotu. Wigczenie do leczenia immunoglo-
bulin byto w tym przypadku podyktowane szybko
postepujacym deficytem neurologicznym. Po
wypisaniu ze szpitala chora pozostaje pod opieka
neurologa i reumatologa.

W opisanym przypadku, podobnie jak we
wczeéniejszych opublikowanych opisach, po-
jawily sig trudnosci diagnostyczne zwigzane ze
zlozonym, wymagajacym szczegélowego réz-
nicowania obrazem klinicznym tego rzadkiego
zespotu chorobowego. W poczgtkowym stadium
choroby wystepowaly zaburzenia dotyczace jedy-
nie uktadu oddechowego. Diagnostyka byta wiec
ukierunkowana przede wszystkim na autoimmu-
nologiczne schorzenia tego ukladu. Dopiero po-
jawienie sig zaburzen neurologicznych nasuneto
podejrzenie wielouktadowego zespolu o etiologii

autoimmunologicznej, a wykonanie w tej sytuacji
badania oraz wczeéniejszy wywiad chorobowy po-
twierdzily rozpoznanie zespotu Churga-Strauss.
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