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Streszczenie

Zesp6t Churga i Strauss, nazywany takze alergicznym ziarninia-
kowym zapaleniem naczyf, charakteryzuje sie zajeciem uktadu
oddechowego (astma oskrzelowa), hipereozynofilia, objawami
zapalenia naczyn i obecnoscig zewnatrznaczyniowych ziarninia-
kéw w réznych narzadach. W pracy przedstawiono przypadek
34-letniego pacjenta z astmg oskrzelowg w wywiadzie, bélami
w nadbrzuszu, pieczeniem za mostkiem, goraczka, dusznoscia,
wykwitami skérnymi na obu goleniach, meczacym kaszlem,
ostabieniem. Stwierdzono nacieki w migzszu ptucnym (w bada-
niu rentgenowskim klatki piersiowej). W badaniu histopatolo-
gicznym materiatu po biopsji naciekéw zapalnych w Scianie
przetyku stwierdzono komdrki tuczne, limfocyty, eozynofile
>22 eoz./1 pole hpf. Obecna byta eozynofilia (4,8 G/I) we krwi
obwodowej, zwiekszone stezenie biatka C-reaktywnego i IgE,
IL-4, IL-5, TNF-a. w surowicy krwi. Stwierdzono przeciwciata
pANCA przeciw cytoplazmie neutrofili. Rozpoznano zespét Chur-
ga i Strauss z zajeciem przetyku.

Zesp6t Churga i Strauss, nazywany takze alergicznym
ziarniniakowym zapaleniem naczyn, jest rzadko wystepu-
jaca chorobag, klasyfikowang jako pierwotny zespét zapa-
lenia matych oraz Srednich naczyn. Wyodrebniony zostat
w 1951 r. przez patologéw Jacoba Churga i Lotte Strauss,
ktorzy okreslili 3 kryteria histopatologiczne zespotu:

1) martwicze zapalenie naczyn,
2) nacieki eozynofilowe w tkankach,
3) ziarniniaki zewnatrznaczyniowe [1].

Summary

Churg-Strauss syndrome (CSS) is characterized by asthma,
eosinophilia and systemic small and medium-sized vasculitis.
We have observed a 34-year old man with a history of asthma
suffering from fever, dyspnoea, cough, epigastric burning, epigastric
pain and confluent eruption on the skin of the shanks.
We diagnosed pulmonary infiltrates (X-ray film of chest). There
were found in histological examination of material after
oesophageal biopsy mastocytes, lymphocytes and eosinophils
(>22 eos/1 high power field). We observed eosinophilia (4.8 G/L),
increased serum C-reactive protein and IgE, IL-4, IL-5 and TNF-a
concentration in the patient. pANCA were found in the serum of the
patient. We diagnosed CSS with oesophageal involvement.

Objawy kliniczne pojawiaja sie miedzy 20.-40. ro-
kiem zycia [2, 3].

Przyczyny nie sg znane, ale za czynniki inicjujgce cho-
robe uwaza sie infekcje, wptywy toksyczne i leki. W ostat-
nich latach podkresla sie, ze istota patogenezy jest uszko-
dzenie srédbtonkéw naczyn, do czego moga przyczyniaé
sie eozynofile zawierajace w ziarnistoscich komérkowych
gtéwne biatko zasadowe, peroksydaze eozynochtonng,
biatko kationowe, neurotoksyne, LTC,, nadtlenek wodo-
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rodu [4, 5], a takze liczne cytokiny, takie jak interleukiny
— IL-3, IL-4, IL-5, IL-10, IL-13, a w szczegblnosci cytokiny
prozapalne — IL-2, czynnik martwicy nowotworéw (tumour
necrosis factor oo — TNF-a) [3, 6].

W 1990 r. American College of Rheumatology opraco-
wato na podstawie obserwacji 20 chorych na zesp6t
Churga i Strauss 2 systemy klasyfikacyjne, pozwalajace
odréznic zesp6t Churga i Strauss od pozostatych uktado-
wych zapalen naczyn. Klasyfikacja ,,tradycyjna”, cechuja-
ca sie duza swoistoscia, zawiera 6 kryteridéw:

1) astme,

2) eozynofilie we krwi obwodowej (>10% leukocytéw
w rozmazie),

3) mononeuropatie (w tym wieloogniskowa) lub poli-
neuropatie,

4) zmiany w zatokach przynosowych,

5) zwiewne nacieki w ptucach,

6) zewnatrznaczyniowe nacieki eozynofilowe w wycin-
kach tkanek.

Obecnosé co najmniej 4 kryteribw pozwala ustali¢
rozpoznanie z czutoscig 85% i swoistoscig 99,7% [5, 7].
Choroba przebiega w 3 fazach klinicznych:

» choroby alergicznej (alergiczny niezyt nosa, astma
oskrzelowa),

« eozynofilii we krwi obwodowej i naciekéw eozynofilo-
wych w tkankach,

« zapalenia naczyn [7-9].

Choroba obejmuje wiele uktadéw i narzagdéw, gtéwnie
sercowo-naczyniowy, pokarmowy, nerwowy i moczowy.

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 34, zostat przyjety do Katedry i Za-
ktadu Immunologii Klinicznej i Alergologii Uniwersytetu
Medycznego we Lwowie w lipcu 2006 r. z powodu
béléw w nadbrzuszu, pieczenia za mostkiem, goraczki,
dusznosci, wykwitow skérnych na obu goleniach,
meczacego kaszlu, ostabienia. Historia jego choroby
rozpoczeta sie w marcu 2000 r. Wtedy pacjent byt hospi-
talizowany na Oddziale Pulmonologicznym, poniewaz
skarzyt sie na napady dusznosci, meczacy kaszel, bol
stawéw, bél w klatce piersiowej i ogblne ostabienie.
Rozpoznano astme oskrzelowg oraz reumatoidalne
zapalenie stawéw. Zdjecie RTG klatki piersiowej wyka-
zato wzmozenie rysunku naczyniowo-oskrzelowego
w gornych i srodkowych polach ptucnych. Wykonano
tez bronchofiberoskopie, w ktérej zaobserwowano
znaczne pogrubienie i przekrwienie btony Sluzowej
drzewa oskrzelowego, z obecnoscia gestej wydzieliny.
Chory byt leczony glikokortykosteroidami wziewnymi,
B-mimetykami i mukolitykami. Od marca 2000 r. do
lipca 2006 r. byt 2 razy do roku hospitalizowany na

oddziatach pulmonologicznych we Lwowie z powodu
zaostrzenia astmy oskrzelowej. W dniu hospitalizacji
w lipcu 2006 . u pacjenta obserwowano béle w nadbrzu-
szu, pieczenia za mostkiem, wykwity skérne na obu
goleniach — krwotoczne, od petechii do rozlegtych wy-
broczyn (ryc. 1), meczacy kaszel, gorgczke, ostabienie.

W badaniach dodatkowych stwierdzono odchyle-
nia w obrazie morfologii krwi (leukocyty 14,4 G/pl),
eozynofile stanowity 33% (4,8 G/l), przyspieszenie OB
(44 mm/godz.), podwyzszenie stezenia biatka C-reak-
tywnego (20,2 mg/ml), frakcji globulin y (24,7%). Posie-
wy krwi byty ujemne. Antygen HBS oraz przeciwciata
anty-HCV w surowicy byty nieobecne. W badaniach ka-
tu oraz w oznaczeniach swoistych przeciwciat przeciw
pasozytom za pomoca testéw immunoenzymatycznych
nie wykazano obecnosci pasozytéw. Badanie immuno-
logiczne krwi wskazato na obnizenie odsetka komdrek
CD4+ (21%), CD16+ (9%) przy podwyzszeniu markerdéw
CD25+ (28%), CD71+ (20%). Oznaczono takze stezenia
wybranych interleukin w surowicy: IL-5 (34 pg/ml), IL-4
(18 pg/ml), TNF-a (23,4 pg/ml), stezenie IgE w surowicy
wynosito 850 j.m./ml. W surowicy wykryto ponadto
przeciwciata przeciw cytoplazmie neutrofili p-ANCA.

W badaniu spirometrycznym obserwowano obnize-
nie wartosci pojemnosci zyciowej ptuc. Ze wzgledu
na dolegliwosci ze strony uktadu oddechowego wyko-
nano réwniez badanie RTG klatki piersiowej — stwier-
dzono przemijajace nacieki ptucne. Ze wzgledu na béle
w nadbrzuszu, pieczenie za mostkiem wykonano badanie
endoskopowe, w ktérym wskazano zwezenia przetyku,
pierscienie $luzéwkowe, nacieki zapalne. W badaniu
histopatologicznym materiatu z biopsji naciekéw zapal-
nych w Scianie przetyku stwierdzono komoérki tuczne,
limfocyty, eozynofile >22 eoz./1 pole hpf (high power field,
czyli 400x), z elementami hiperplazji catej btony Sluzowe;j.
W badaniu echokardiograficznym wykazano cechy prze-
rostu miesnia lewej komory. Wynik badania histologicz-
nego wycinka skdérno-miesniowego pobranego z lewej
goleni — w skérze wtasciwej obrzekte naczynia krwiono-
sne, otoczone neutrofilami, limfocytami oraz licznymi
eozynofilami. Na podstawie obrazu klinicznego i badan
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Ryc. 1. Rozlegte wybroczyny na skérze.
Fig. 1. Large petechiae on the skin.
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rozpoznano pierwotne zapalenie naczyn (alergiczne ziar-
niniakowe zapalenie naczyn, zespét Churga i Strauss),
o wysokiej aktywnosci, w fazie Ill, w okresie zaostrzenia
z zajeciem wielu uktadéw — skéry (zapalenie matych na-
czyn z naciekami eozynofilowymi), stawéw (reumatoidal-
ne zapalenie stawdw), narzagdéw wewnetrznych — ptuc
(przemijajace nacieki w ptucach), przetyku (eozynofilowe
zapalenie przetyku), i eozynofilowym obrazem krwi
obwodowej. W trakcie hospitalizacji w leczeniu ogélnym
zastosowano leki naczyniowe (pentoksyfiling), terapie
kortykosteroidowa metylprednizonem dozylnie w duzej
dawce (1 g/kg m.c./dobe) przez kolejne 3 dni z nastepczym
zmniejszeniem dawki kortykosteroidéw do 60 mg/dobe
i do 12,5 mg/dobe, niesteroidowe leki przeciwzapalne
i leki antyhistaminowe oraz dozylng immunoglobuline
(IVlg) 0,2 g /kg m.c./dobe.

Wdrozone leczenie w krétkim czasie doprowadzito
do znacznej poprawy stanu ogélnego i polepszenia sa-
mopoczucia pacjenta. Terapia prowadzona jest z pozy-
tywnym efektem od roku. Od konca lipca 2006 r. chory
otrzymuje prednizon w dawce 10 mg/dobe; pozostaje
pod obserwacja kliniki.

Omoéwienie

Zesp6t Churga i Strauss jest stosunkowo rzadko wy-
stepujaca choroba. Rozpoznanie u opisywanego pacjenta
ustalono na podstawie 4 kryteriow diagnostycznych
— astmy oskrzelowej, eozynofilii powyzej 10% liczby leu-
kocytéw we krwi obwodowej, przemijajacych naciekéw
ptucnych, okotonaczyniowych naciekéw eozynofilowych.

Ustalenie rozpoznania wymaga przeprowadzenia
diagnostyki roznicujacej z guzkowym zapaleniem na-
czyf, ziarniniakiem Wegenera, leukocytoklastycznym
zapaleniem naczyn, aspergilozg ptucng, zapaleniem
ptuc z eozynofilig [4, 9-11].

W ocenie prognozy dla chorych na zesp6t Churga
i Strauss przydatne jest okreslenie spontanicznych
i stymulowanych pozioméw IL-2, IL-10. Badanie poli-
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morfizmu genu IL-5 w zespole Churga i Strauss ma
istotne znaczenie nie tylko dla poznania patogenezy tej
choroby, ale takze dla mozliwosci immunoterapii z za-
stosowaniem przeciwciat monoklonalnych do IL-5.

Niezbedne jest stworzenie centralnej informacji
o chorych z zespotem Churga i Strauss. Poznanie czyn-
nikéw ryzyka rozwoju tej choroby oraz analiza czynni-
kéw wptywajacych na jej przebieg ma istotne znacze-
nie dla ustalenia postepowania terapeutycznego.
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