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Streszczenie

Zesp6t Churga i Strauss, zesp6t hipereozynofilowy i biataczka
eozynofilowa sa rzadko wystepujacymi jednostkami chorobowy-
mi. Charakterystyczna dla nich jest eozynofilia powyzej 10% ogol-
nej liczby leukocytow w rozmazie krwi oraz wspétwystepowanie
wielu objawéw klinicznych.

W pracy opisano przypadek pacjenta, u ktérego poczatkowo po-
dejrzewano zesp6t Churga i Strauss. W wyniku dalszej obserwacji
klinicznej i coraz to bardziej wyszukanej diagnostyki réznicowej
wykluczono zespét hipereozynofilowy, rozpoznajac ostatecznie
biataczke eozynofilowa. Przedstawiono caty proces diagnostyczny
i trudnosci w rozpoznaniu tej choroby. Wyszczegélniono réznice
pomiedzy ww. jednostkami, zwtaszcza miedzy zespotem hiper-
eozynofilowym a biataczka eozynofilowg, ktére budza wiele kon-
trowersji, rowniez wsréd autorytetéw i znawcéw tematu.

Wstep

Zespot Churga i Strauss (CSS), opisany po raz pierw-
szy w 1951 r,, okreélany inaczej jako alergiczne ziarninia-
kowe zapalenie naczyn lub eozynofilowe zapalenie na-
czyn wg definicji zaproponowanej na konferencji w 1994 r.
w Chapel Hill, jest martwiczym zapaleniem naczyn mate-
go i Sredniego kalibru. Obejmuje uktad oddechowy z wy-
stepowaniem astmy oskrzelowej i eozynofilia. W przebie-
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Churg-Strauss syndrome (CSS), hypereosinophilic syndrome (HES)
and chronic eosinophilic leukaemia (CEL) occur rarely. Specific
laboratory abnormalities including eosinophilia >10% on
differential white blood smear and at the same time many clinical
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In this paper a patient with suspected CSS is described. Further
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differences between the above-mentioned diseases, especially
considering HES and CEL, are specified. They are still a subject of
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gu zapalenia naczyn dochodzi do zwezenia lub zamknie-
cia $wiatta naczyh z nastepczym niedokrwieniem tka-
nek. W 1990 r. ACR (American College of Rheumatology)
opracowato kryteria klasyfikacyjne zespotu Churga
i Strauss, takie jak astma oskrzelowa, eozynofilia powy-
zej 10% ogolnej liczby leukocytéw, zapalenie nerwu ob-
wodowego lub polineuropatia, nacieki w ptucach
o zmiennej lokalizacji, zapalenie zatok przynosowych,
kwasochtonne nacieki okotonaczyniowe. Spetnienie
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4 z 6 kryteribw pozwala na rozpoznanie zespotu Churga
i Strauss z czutoscia 86% i swoistoscig 97,5% [1-4]. Po re-
wizji dotychczasowych kryteriow klasyfikacyjnych zespo-
tu Churga i Strauss podczas konferencji Narodowego In-
stytutu Zdrowia (National Institute of Health) w 2001 r.
uznano wystepowanie kwasochtonnych naciekéw okoto-
naczyniowych za wystarczajagce do rozpoznania tego
typu zapalenia, nawet bez objawéw astmy oskrzelowe;.
Zespdt Churga i Strauss wystepuje rzadko. Jego czestosé
ocenia sie na 2,4-3,1 przypadku/1 000 000/rok w popu-
lacji ogolnej [1].

Chorobe rozpoznaje sie najczesciej u mezczyzn
miedzy 20.-40. rokiem zycia. Etiologia jest nieznana.
W patogenezie istnieje silny zwigzek z astma oskrzelo-
wa i innymi chorobami atopowymi (czesto przy zwiek-
szonym stezeniu IgE catkowitego), z alergicznym niezy-
tem nosa i/lub polipowatoscig nosa, eozynofilia krwi
obwodowej i naciekami eozynofilowymi w tkankach, ze
zwiekszong reaktywnoscig limfocytow T (tworzenie sie
ziarniniakéw pozanaczyniowych) i udziatem komplek-
séw immunologicznych zawierajacych IgE oraz czesto
obecnosciag przeciwciat p-ANCA [5-9].

Idiopatyczny zesp6t hipereozynofilowy (HES) jest
rzadkim schorzeniem hematologicznym, zdecydowa-
nie czesciej wystepujacym u mezczyzn niz u kobiet
(9:1), najczesciej charakteryzujagcym sie nadmierng
produkcja eozynofilow w szpiku kostnym, eozynofilia
we krwi obwodowe]j oraz naciekami eozynofilowymi
w réznych tkankach organizmu i w konsekwencji
uszkodzeniem narzagdéw [10-12]. Podstawa rozpozna-
nia choroby jest utrzymujgca sie przez dtuzej niz
6 mies. eozynofilia powyzej 1,5/l = po wykluczeniu in-
nych przyczyn eozynofilii — oraz wystepowanie obja-
wow uszkodzenia narzadéw, najczesciej serca, ptuc,
skory oraz uktadu nerwowego [13, 14]. Eozynofilia
w zespole hipereozynofilowym wynika z nadmiernej
syntezy chemokin (zwtaszcza IL-5) przez nieprawidto-
wo rozrastajacy sie klon limfocytéw Th2 o charaktery-
styce immunofenotypowejCD3—/CD4+/CD2+/TCRa./B—.

Wedtug definicji WHO przewlekta biataczke eozyno-
filowa (CEL) wyodrebnia sie z zespotu hipereozynofilo-
wego (HES) po wykryciu zaburzen cytogenetycznych lub
molekularnych (klonalnoé¢ rozrostu eozynofilow) [14].
Wedtug Klion wyrdznia sie odmiane mieloproliferacyjna
i limfoproliferacyjna [13]. W przypadku mieloproliferacyj-
nym wykrywa sie swoisty gen fuzyjny FIP1L1-PDGFRA
za pomocga badan molekularnych. W badaniach cytoge-
netycznych nie obserwuje sie zazwyczaj odchylen
od normy. Jednak czasami molekularna nieprawidto-
wos¢ FIPIL1-PDGFRA moze byé sprzezona z delecja
chromosomu 4-del(4)(q12q12), ktdrej nie mozna wykryé
za pomoca standardowych badan cytogenetycznych.
Ten rodzaj wystepuje najczesciej u mezczyzn i jest zwia-
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zany z witéknieniem tkanek, ale gtéwnie z obecnoscia
naciekéw eozynofilowych, ktére powstaja w réznych na-
rzadach i prowadza do uszkodzenia oraz uposledzenia
ich czynnosci. Klinicznie mozna wyr6zni¢ objawy ane-
mii, splenomegalie, trombocytopenie oraz rozrost ko-
morek w szpiku i obecnos¢ nietypowych mastocytow.
Wariant limfoproliferacyjny HES (L-HES), zaliczany takze
do CEL, zostat opisany po raz pierwszy w 1994 r. przez
Cogana i wsp. [14]. Hipereozynofilia jest zwigzana z pro-
dukcja eozynopoetycznych cytokin, szczegélnie IL-5,
przez klonalne populacje fenotypowo nieprawidtowych,
aktywowanych limfocytéw T. Cechuje sie wystepowa-
niem populacji limfocytébw T o zmienionym fenotypie
— CD3-CD4+CD8-. Wystepuje réwnie czesto u kobiet
i mezczyzn. Objawy kliniczne s3 réznorodne: zajecie
skoéry, objawy ze strony przewodu pokarmowego i ukta-
du oddechowego [13-15].

Opis przypadku

Pacjent, lat 39, zostat skierowany na Oddziat Reu-
matologii Szpitala Wojewodzkiego im. dr. J. Biziela
w Bydgoszczy z podejrzeniem zespotu Churga i Strauss.
Przyczynga skierowania byty utrzymujace sie od 1,5 roku
stany goraczkowe i nocne poty oraz wystgpienie obwo-
dowego porazenia lewej koficzyny gornej, dolegliwosci
bélowe stawéw i miesni, ogélnie zte samopoczucie, bol
gtowy w okolicy potylicy, zaburzenia réwnowagi i spa-
dek masy ciata 0 20 kg w ciggu 2 mies. W badaniach la-
boratoryjnych stwierdzono dodatni wynik testu
na obecnos¢ przeciwciat przeciw toksokarozie i leuko-
cytoze (44 000) z 51-procentowa eozynofilig. Chory po-
nadto zgtaszat w wywiadzie nadcisnienie tetnicze le-
czone amlodyping 5 mg/dobe, astme oskrzelowa oraz
przebyte zapalenie zatok. Ze wzgledu na wykonywany
zawdd (rzeznik/masarz) pacjent byt narazony na choro-
by odzwierzece.

W dniu przyjecia stwierdzono blados¢ powtok skér-
nych, ostabienie sity miesniowej lewej konczyny gornej
oraz powiekszong watrobe i Sledzione. W badaniu neu-
rologicznym potwierdzono porazenie obwodowe i osta-
bienie sity miesniowej lewej konczyny gornej, sladowe
obustronne objawy piramidowe, dodatni objaw pyszcz-
kowy i zbaczanie jezyka w lewo oraz objawy ujemne
oponowe i rozciggowe. W badaniu laryngologicznym
i okulistycznym nie wykazano zmian, natomiast derma-
tolog stwierdzit zaburzenia wtosniczkowe w obrebie dy-
stalnych paliczkéw paznokciowych o charakterze kapi-
laropatii. W RTG zatok przynosowych stwierdzono
obecnos¢ torbieli w obu zatokach szczekowych, z kt6-
rych ewakuowano 8 ml ptynu, prawidtowego w badaniu
cytologicznym, mikologicznym i posiewie bakteryjnym.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono podwyzszone
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wartosci: OB — 55 mm/godz., CRP — 32,77 mg/|,
HGB -11,8 g/dl, RBC — 3,37 x 106/ul, WBC — 29,04 x 103/u|,
HCT —35,5%, D-dimery — 1881 ng/ml oraz prawidtowe ste-
Zenie aminotransferaz, stezenie glukozy w surowicy i roz-
dziat elektroforetyczny biatek, nie stwierdzono obecnosci
antygenu HBs, przeciwciat HCV i krioglobulin we krwi.
W surowicy nie stwierdzono obecnosci przeciwciat:
dsDNA, pANCA, cANCA i Sm. Dwukrotnie wykonane wy-
niki badan w kierunku toksokarozy byty ujemne.

Z biopsji szpiku uzyskano tres¢ drobnogrudkowa.
W mielogramie uktad granulocytarny (82%) wykazywat
wyrazng eozynofilie na réznym szczeblu rozwoju, hete-
rogennos¢ ziarninowania neutrofilow, ziarnistos¢ tok-
syczna i obecnosé pojedynczych form duzych. W bada-
niu histopatologicznym wycinka skérno-miesniowego
stwierdzono wokét drobnych naczyh skéry rozproszo-
ne nacieki zapalne z komoérek jednojadrowych oraz na-
czynia Sredniego kalibru z pogrubiata sciang, a w obre-
bie miesni szkieletowych dos¢ liczne nacieki zapalne
z komérek jednojadrowych. W USG nie uwidoczniono
obustronnie patologicznie powiekszonych weztéw
chtonnych nadobojczykowych, pachowych i pachwino-
wych. W badaniu jamy brzusznej uwidoczniono po-
wiekszong watrobe (wymiar w linii Srodkowo-obojczy-
kowej prawej — 187 mm) i znacznie powiekszong
sledzione 23 x 75 mm. Badanie angio-MR gtowy ze
srodkiem kontrastowym wykazato w istocie biatej roz-
siane zmiany hiperintensywne oraz podkorowo, gtow-
nie w zakresie ptatéw potylicznych, widoczne drobne
ogniska wzmocnienia o érednicy do 10 mm. Obraz su-
gerowat ostre zapalenie mozgu. Ponadto po lewej stro-
nie w okolicy ptata czotowego uwidoczniono torbiel
podpajeczynéwkowa o Srednicy 1,4 cm oraz zatoke
szczekowa prawa wypetniong ptynem, a w lewej zato-
ce szczekowej stwierdzono torbiel o Srednicy 1,9 cm.
W materiale z trepanobiopsji uzyskano dominujaca li-
nie granulocytowa (MPO+) z licznymi dojrzatymi i nie-
dojrzatymi granulocytami kwasochtonnymi, linie
czerwonokrwinkowa z niewielkimi zaburzeniami doj-
rzewania, zwiekszona liczbg megakariocytéw z prawi-
dtowymi postaciami. W podscielisku uwidoczniono
ztogi hemosyderyny oraz kilka odczynowych skupief
limfocytéow. Wedtug oceny specjalistow hematologbéw
z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie
obraz sugerowat rozpoznanie zespotu hipereozynofilo-
wego. Chory z rozpoznaniem niekompletnej obserwa-
cji w kierunku zespotu Churga i Strauss i przebyta tok-
sokaroza, po zakohczonym leczeniu pulsacyjnym
z uzyciem metyloprednizolonu 500 mg dozylnie
przez 3 kolejne dni oraz po podaniu albendazolu
2 x 400 mg/dobe przez 4 dni, w stanie poprawy zostat
wypisany do domu z zaleceniem przyjmowania mety-
loprednizolonu doustnie 16 mg/dobe.

Chorego ponownie przyjeto na oddziat po 4 tygo-
dniach w celu kontynuowania leczenia pulsacyjnego
metyloprednizolonem (w sumie 1,5 g przez 3 dni).
W badaniach laboratoryjnych wykazano leukocytoze
(43 320) z 68-procentowa eozynofiliag oraz pojedynczy-
mi promielocytami, mielocytami, metamielocytami
i monocytami. Pacjent zostat wypisany do domu w sta-
nie poprawy, z zaleceniem przyjmowania metylopred-
nizolonu doustnie 12 mg/dobe. Po 3 dniach, po raz trze-
ci, chory w trybie pilnym zostat przyjety do szpitala
z powodu podejrzenia posocznicy bakteryjnej, z goracz-
ka dochodzaca do 40°C, ogdlnym ostabieniem, bélami
stawow i miesni. W badaniach laboratoryjnych stwier-
dzono m.in.: OB — 79 mm/godz., CRP — 254 mg/|,
D-dimery — 1339 ng/ml, WBC — 30,02 x 106/ul z 50-pro-
centowg eozynofilia w rozmazie krwi obwodowej, ponad-
to w neutrofilach ziarnistos¢ toksyczna i obecnos¢ wodni-
czek, a w eozynofilach cechy dysplazji z zaburzeniami
ziarninowania i w czesci z pseudopelgeryzacja jader.
W USG jamy brzusznej sledziona nadal byta znacznie po-
wiekszona o wymiarach: 21 x 76 mm, normoechogenicz-
na, jednorodna, bez zmian ogniskowych. Kontrolne
angio-MR gtowy wykazato torbiel pajeczynéwki wielko-
ci 1,4 cm, polipowate pogrubienie btony Sluzowej zatok
szczekowych. W HRCT ptuc uwidoczniono pasmowate
zwtdknienia w segmencie 4. i 5. po stronie prawe;j.
W czasie tej hospitalizacji sugerowano podejrzenie ze-
spotu hipereozynofilowego z wykluczeniem biataczki
eozynofilowej i dokonano oceny obrazu chromosoméw
na podstawie badania szpiku, w ktérym nie stwierdzo-
no zadnych aberracji chromosoméw — liczbowych ani
strukturalnych. W badaniu technika FISH nie stwierdzo-
no delecji ani rearanzacji p53, ani MLL, ani fuzji
CBFB/MYH 11 swoistej dla AML, M4Eo, ani fuzji
PML/RARA. Ponadto w Zaktadzie Medycyny Tropikalnej
w Gdyni wykluczono filarioze, histoplazmoze oraz ak-
tywna postac toksokarozy. Uzyskano ponownie ujemne
wyniki badan serologicznych (przeciwciata p-ANCA,
c-ANCA, dsDNA i Sm). W posiewie z krwi wyhodowano
gronkowca ztocistego wrazliwego na wankomycyne,
gentamycyne i cyprofloksacyne i po zastosowaniu tych
lekéw uzyskano poprawe stanu ogélnego pacjenta oraz
ustapienie stanéw goraczkowych. Poza prowadzong
zgodnie z antybiogramem antybiotykoterapig i podaniu
Clexane w dawce profilaktycznej chory otrzymat wlewy
immunoglobulin (Endobulin) w tacznej dawce 60 g
w ciggu 6 dni; kontynuowano réwniez leczenie pulsa-
cyjne z metyloprednizolonu — w sumie 1,5 g i.v. przez
3 kolejne dni, a nastepnie dawke podtrzymujaca 30 mg
prednizonu, ktéra wobec niezadowalajacego rezultatu
terapii zwiekszono do 100 mg/dobe.

Z powodu trudnosci diagnostycznych w ustaleniu
przyczyny utrzymujacej sie znacznej leukocytozy
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z eozynofilig oraz braku dodatnich wynikéw badah im-
munologicznych i niecharakterystycznego dla zapalenia
naczyn wyniku badania histopatologicznego wycinka
skoérno-miesniowego, chory z podejrzeniem biataczki
eozynofilowej zostat skierowany na konsultacje hema-
tologiczna do Kliniki Hematologii AM w Gdansku, gdzie
ponownie pobrano materiat do badania molekularnego
FIP1L1 — PDGFRA. Na podstawie obrazu klinicznego
i po uzyskaniu wyniku badania molekularnego (szpik
kostny): obecnos¢ FIP1L1 — PDGFRA del(4)(q12g12) me-
toda RT-PCR, ustalono rozpoznanie przewlektej biatacz-
ki eozynofilowej (FIP1L1 — PDGFRA+). W Klinice Hema-
tologii AM w Gdahsku podjeto prébe leczenia
preparatem Glivec (imatinib mesylate), ktory jest selek-
tywnym inhibitorem biatek wykazujacych aktywnos¢
kinazy tyrozynowej: onkogenu BCR/ABL, receptora c-kit
oraz receptora PDGF. Dobra skutecznosc¢ tego leku po-
twierdzono u chorych na przewlekta biataczke szpiko-
wa, wykazano réwniez jego pewna aktywnos¢ u cho-
rych na ostrag biataczke limfoblastyczng i z obecnym
chromosomem Filadelfia [14]. Helbig i wsp. [16] wykaza-
li korzystne dziatanie imatinibu w leczeniu pacjentéw
z zaawansowang, oporng postacig idiopatycznego
zespotu hipereozynofilowego.

Dyskusja

Zespét Churga i Strauss, zespét hipereozynofilowy
i biataczka eozynofilowa sa rzadko wystepujacymi cho-
robami. Podejrzenie CSS w opisywanym przypadku wy-
sunieto na podstawie obecnosci 5 z 6 kryteriow wg
ACR. Wyszczegblniono obecnos¢ objawdw astmy
oskrzelowej, przebyte zapalenie zatok i obecnos¢ tor-
bieli obu zatok szczekowych w obrazie RTG, nieprawi-
dtowosci ze strony uktadu nerwowego — porazenie le-
wej kofczyny gornej, eozynofilie krwi obwodowej >10%
oraz obecnos¢ zwtdoknien w ptucach wykazanych
w HRCT klatki piersiowej. Zajecie uktadu nerwowego
przebiega zwykle z obwodowa neuropatia, ktéra rozpo-
znaje sie u 65-75% pacjentow [2, 4]. W literaturze opi-
sywane s3, chot niezwykle rzadko, objawy ze strony
OUN w postaci porazenia poszczegbélnych nerwéw
czaszkowych, udaru mézgu, drgawek, Spigczki czy psy-
chozy wystepujace u chorych [2].

Objawy ogdlnoustrojowe u danego pacjenta (zte sa-
mopoczucie, stany goraczkowe, poty nocne, dolegliwo-
$ci bolowe stawow i miesni) wskazywaty na prodromal-
na faze choroby. U 40-70% chorych z zespotem Churga
i Strauss opisywane sg objawy skérne w postaci plami-
cy, guzkéow podskérnych lub pokrzywki [12, 17, 18].
W omawianym przypadku stwierdzono zaburzenia wto-
$niczkowe w obrebie dystalnych paliczkéw paznokcio-
wych. Oprécz najbardziej charakterystycznych obja-
wow ze strony uktadu oddechowego i nerwowego,
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w 60% przypadkéw moga wystapi¢ objawy ze strony
uktadu krazenia w postaci wady zastawkowej, zasto-
inowej niewydolnosci serca czy zapalenia osierdzia
(8,9, 17, 18].

Wedtug Mir i wsp. objawy ze strony przewodu po-
karmowego wystepuja u 8-59% pacjentow, rzadko sta-
nowig pierwszy objaw zespotu Churga i Strauss. W ba-
daniach posmiertnych autorzy ci wykazali zajecie
przewodu pokarmowego u 33% pacjentéw [10].

Z innych odchylef od stanu prawidtowego u opisy-
wanego przez nas pacjenta stwierdzono w mielogramie
dominacje linii granulocytowej z licznymi dojrzatymi
i niedojrzatymi granulocytami kwasochtonnymi. Wynik
ten oraz wykluczenie innych przyczyn eozynofilii staty sie
wskazéwka do wysuniecia podejrzenia zespotu hiper-
eozynofilowego u tego pacjenta.

Termin zespot hipereozynofilowy zostat wprowadzo-
ny przez Hardy’ego i Andersona w 1968 r. Kryteria HES
w 1975 r. ustalit Chusid. Do kryteriow HES zaliczane s3
eozynofilia >1500/ul trwajaca 6 mies. lub dtuzej, brak
ewidentnej innej przyczyny eozynofilii oraz obecnos¢
uszkodzenia narzadéw, zwigzana z hipereozynofilia.
Obecnie Klion wyszczegoélnia rézne podtypy zespotéw
hipereozynofilowych, charakteryzujacych sie odmienna
epidemiologia, patogeneza i rokowaniem [13]. Rozréz-
nienie danego rodzaju mozliwe jest dzieki zastosowa-
niu najnowszych metod immunologicznych i biologii
molekularnej. Klion definiuje zespoty hipereozynofilo-
we jako heterogenng grupe choréb cechujacych sie
eozynofilia krwi obwodowej i tkanek, prowadzaca
do uszkodzenia narzadéw [13].

Objawy ze strony uktadu krazenia wystepuja
w 60% przypadkéw HES, zwigzane s3 z martwica
i wtéknieniem miesnia sercowego i wsierdzia, oraz
z powstawaniem przysciennych skrzeplin w jamach
serca [12]. U 50% pacjentéw wystepujg objawy ze stro-
ny uktadu oddechowego [12], najczesciej obserwuje sie
kaszel i dusznos¢. Nieco rzadziej, w 55% przypadkéw,
wystepuja takze objawy skorne, takie jak obrzek naczy-
nioruchowy, zaczerwienienie skoéry, pokrzywka, grudki
i guzki podskérne oraz Swiad skéry [12]. Objawy neuro-
logiczne stwierdza sie rowniez u 55% chorych, naleza
do nich zmiany zachowania, zaburzenia pamieci, atak-
sja i objawy polineuropatii obwodowej. U 20% pacjen-
téow wystepuja objawy ze strony przewodu pokarmo-
wego. S3 to najczesciej biegunka, béle brzucha oraz
hepatosplenomegalia, wynikajace z obecnosci eozyno-
filowych naciekéw w narzadach wewnetrznych [12].

U opisywanego pacjenta obserwowano objawy
ogblne, zajecie uktadu oddechowego w postaci pasmo-
watych zwtéknieh w badaniu HRCT oraz zajecie uktadu
nerwowego (objawy polineuropatii obwodowej i zapa-
lenia mbzgu), hepatosplenomegalie, a takze objawy
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skorne, takie jak zaburzenia wtosniczkowe w obrebie
dystalnych paliczkéw paznokciowych. W celu potwier-
dzenia rozpoznania zespotu hipereozynofilowego wy-
konano badania cytogenetyczne oceniajace obraz chro-
mosomow. Nie stwierdzono jednak zadnych aberracji
liczbowych i strukturalnych. Badanie molekularne
RT-PCR komoérek szpiku kostnego wykazato natomiast
obecnos¢ fuzji genu FIP1LI-PDGFRA (gen dla kinazy ty-
rozynowej). Na tej podstawie stwierdzono, iz eozynofi-
lia jest nastepstwem klonalnego rozrostu komérek
w przebiegu przewlektej biataczki eozynofilowej (CEL),
gdyz obecnos¢ powyzszego genu FIPILI-PDGFRA jest
charakterystyczna dla CEL.

Niektérzy autorzy rozpoznaja CEL na podstawie kry-
teriow Chusida (kryteriow dla HES). Jednak wg Bain
i wsp. jest to niedopuszczalne [14, 15]. Wedtug tych
autoréw te dwie choroby catkowicie sie wykluczaja. Pa-
cjentéw z CEL nie zaliczajg oni do grupy pacjentéw
z HES (nawet gdy spetniaja kryteria Chusida), poniewaz
jest to zwigzane z obecnoscia rozpoznanej przyczyny
eozynofilii, jaka jest klonalny rozrost komérek. Kryteria,
na podstawie ktérych mozna rozpozna¢ CEL, to zwiek-
szenie liczby blastéw, oznaki mieloproliferacji, takie jak
hepatosplenomegalia i podwyzszenie stezenia witami-
ny By,, oraz dowody klonalnej hematopoezy (np. odchy-
lenia w badaniach cytogenetycznych lub nieprawidto-
wa ekspresja genéw na chromosomie X). U niektérych
pacjentéw rozpoznanie CEL moze zosta¢ ustalone
dopiero po wystapieniu ostrej transformacji, w retro-
spektywnym rzucie na przebieg danej choroby. Ostra
transformacja moze nastapi¢ po wielu latach od stwier-
dzenia eozynofilii. Obserwowano nawet 24-letnie od-
stepy [14]. Bain i wsp. podkreslaja, ze czes¢ pacjentow
z HES po rozpoznaniu choroby przezywa tylko krétki
okres. Chorzy ci umieraja z powodu uszkodzenia narza-
déw wewnetrznych, najczesciej miesnia sercowego.
Czes¢ pacjentéw z tej grupy umiera przed wystapie-
niem ostrej transformacji, po ktérej nastepuje docelo-
we zdiagnozowanie choroby [14, 15].

Trudnosci diagnostyczne w opisywanym przypadku
wynikaty z podobiefstwa prezentowanych objawéw
i wspétistnienia kryteriéw wspélnych dla poszczegdl-
nych jednostek chorobowych, niejednoznacznosci wy-
nikéw przeprowadzonych badan oraz naktadania sie
omawianych choréb.
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