Syndrom Churgiv-Straussové

Syndrom Churga-Straussové, novéji nazyvany alergicka granulomatoézni angiitida ¢i eozinofilni
granulomatoéza s polyangiitidou (EGPA), je vzacné multisystémové autoimunitni onemocnéni. Probiha fazovité,
zacind bronchidlnim astmatem a alergickymi projevy, pokracuje stoupajici eozinofilii v krvi a tkdnich a vrcholi
systémovou vaskulitidou. Syndrom byl poprvé popsan v roce 1951 Svédy Jakobem Churgem a Lotte Straussovou,
ktefi jej charakterizovali jako granulomatézni variantu nodézni polyarteritidy (tzv. nekrotizujici vaskulitida s
extravaskularnimi nekrotizujicimi granulomy rézného stadia) s vyraznymi eozinofilnimi infiltraty ve sténé cév i
perivaskularni tkani.l'? Histologicky je dnes syndrom charakterizovén jako nekrotizujici vaskulitida malych a
strednich cév s granulomy a infiltraci tkané eozinofily. Jde o vazné onemocnéni, které zasadné ovliviuje
kvalitu zivota pacientd a mGze koncit i smrti. V¢asna diagn6za a terapie vyrazné zlepsuji preziti pacientd a snizuji
riziko rozvoje chronického postizeni organg@.[!

Epidemiologie

Incidence syndromu Churga-Straussové se uvadi 2,4/1 000 000. Nemoc se manifestuje mezi 14. a 75. rokem
Zivota, nej¢astéjsi vyskyt je ve 4. a 5. deceniu. Mirné ¢astéji CSS postihuje muze.[!

Klinicky obraz

Klinicky obraz Ize rozdélit do tfech fazi:

1. Prodromalni stadium s astmatem a/nebo alergickou rhinitidou s nosni polypézou (3-8 let); opakované
sinusitidy, nosni polypy, krvaceni, purulentni vytok z nosu a mesotitidy.

2. Eozinofilie v krvi i tkanich, vznika eozinofilni pneumonitida s pfechodnymi infiltraty (RTG, na periferii,
mnohocetné, uzlové, bez vzniku dutin, s vypotkem s velkym mnozstvim eosinofild), eozinofilni gastroenteritida
(bolesti bricha dyspepsie, prljmy), eozinofilni peritonitida, pankreatitida, cholecystitida, alveolarni hemoragie
a dalsi.

3. Systémova vaskulitida.

CSS mize byt doprovazen dalsimi priznaky, jako napr. Gbytkem télesné hmotnosti, teplotami, no¢nimi poty,
artralgiemi, mono- a polyartritidami, myalgiemi, myozitidami, parézami hlavovych nervd, mononeuritis multiplex,
intrakranidlnim krvacenim, krfre¢emi, psychotickymi stavy, erytémem, koznimi nekrézami. Nejcastéjsi pri¢inou umrti
je srdecni selhani (eozinofilni endo/myo/perikarditida, vaskulitida koronarnich tepen, poskozeni chlopni).
Nespecifické poskozeni ledvinného parenchymu je méné ¢asté, ale mlze se projevovat jako glomerulonefritida s
proteinurii a/nebo hematurii s hypertenzi.

Diagnosticka kritéria vaskulitidy Churga- R
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Pro potvrzeni diagnézy CSS musi pacient splnit alespon ¢ty¥i z klasifika¢nich
kritérii dle ACR (American College of Rheumatology)!?:

Astma bronchiale.

Eozinofilie - vice nez 10% diferencialniho rozpoctu.
Mono- nebo polyneuropatie.

Prchavé plicni infiltraty.

Postizeni paranasalnich dutin.

Néalez eozinofill extravaskularné.
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Mikroskopicky obraz CS

Laboratorni ndlezy u pacientd s CSS

= Nespecifické - vysoka sedimentace, zvySeni CRP, anémie, pozitivni revmatoidni faktor, vysoka hladina IgE.
= Eozinofilie.
= ANCA protilatky ve 30-40 % pfipadat.

ANCA protilatky

Pro rozvoj vaskulitidy je klicova pritomnost ANCA (AntiNeutrophil Cytoplasmatic Antibodies) protildtek. Jednd se o
autoprotilatky proti cytoplazmatickym antigentim neutrofil, které stimuluji neutrofily k produkci kyslikovych
radikdld a sekreci lysozomalnich enzym( a nasledné zpUsobuji jejich destrukci. Pfresnd role ANCA v patogenezi
vaskulitidy stale neni zcela jasna, ale jevi se, ze pfispivaji k produkci volnych kyslikovych radikall neutrofily a
usnadnuji adhezi leukocytl na cévni endotel. Soucasné aktivuji monocyty a zvysuji produkci nékterych cytokind
(TNF-a) a chemokind. ANCA protilatky se daji stanovit:

= imunofluorescencné (rozezndvdme 3 subtypy),
= c-ANCA (cytoplazmatické),
= p-ANCA (perinuklearni) - typické pro CSS,
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a-ANCA (atypické),

Metodou ELISA (Ize odlisit 7 specifit ANCA),
proti myeloperoxidaze MPO (typické pro CSS),
proti proteindze 3 PR3,

proti laktoferinu LF,

human leukocyte elastase - HLE.

ANCA jsou uzite¢nym laboratornim ukazatelem nejen ke stanoveni diagndzy, ale i ur¢ovani aktivity onemocnéni a
hodnoceni G¢innosti terapie.

Lécba

Obecné Ize Ié¢bu ANCA pozitivnich vaskulitid rozdélit na 1é€bu indukéni, jejimz
cilem je navodit remisi onemocnéni, a Ié¢bu udrzovaci, jejimz cilem je remisi
udrzet. Zdkladem |é¢by je podavani kortikosteroid obvykle v davce prednison 1
mg/kg/den, po mésici podavani jsou tyto vysoké davky postupné snizovany.
Nékteri autori doporucuji rutinni pouziti cyklofosfamidu u vSech pacientl se
syndromem Churga-Straussové.

V udrzovaci 1é¢bé se pokracuje v podavani kortikosteroidl v davce prednison #
5-10 mg/den a cyklofosfamid, Casto ho nahrazuje méné toxicky azothiopring, (2
mg/kg/den). V udrzovaci Ié¢bé mohou byt pouzita i jind imunosupresiva -
metotrexat, mykofenolat mofetil ¢ Ci cyklosporin A. U multiorganového postizeni
refrakterniho na kombinovanou |é¢bu se jako efektni ukazalo podani
vysokodavkovanych imunoglobulini nebo interferonu a.

p-ANCA

Pred zavedenim kortikoid& umirala polovina pacientd do 3 mésicd od prvnich
projevli vaskulitidy a 5 let prezivalo méné nez 5 % pacientQ. V soucasnosti
preziva pét let diky kombinované |é¢bé vice nez 75 %.[1!

Zaver

Vzacné systémové vaskulitidy spojené se zvySenim ANCA protildtek postihuji pfedevsim vitdini organy (plice,
ledviny), proto maji bez 1é¢by velmi Spatnou progndzu. Glukokortikoidy a cyklofosfamid mohou pfi v€asné diagnéze
vyrazné prodlouzit Zivot pacientll a omezit rozvoj chronického selhdvani ledvin pfi [é¢bé dialyzou nebo po
transplantaci. V poslednich letech se vyzkum zaméruje na syntézu novych Iéciv s podobnou Ucinnosti, ale mensi
toxicitou.

Vzhledem k tomu, Ze se jednd o velmi vzacné onemocnéni, jsou pacienti s CSS jednoznacné indikovani k péci ve
specializovanych centrech a v podminkach mezioborové spoluprace.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Systémové vaskulitidy
Zdroj
S laskavym svolenim autora Jana Michalka
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