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Referujeme o pfipadu mladé pacientky, u niz se manifestoval monofazicky viceloziskovy neurologicky nalez. Spravna diagnéza byla
stanovena az v ramci diferencialni diagnozy roztrousené sklerézy. Dalsi pribéh a klinicky nalez svédcil pro Churg-Straussové syndrom,
pficemz byla naplnéna 4 diagnosticka kritéria (asthma bronchiale, nosni polypy, eozinofilie a neurologicka symptomatologie). Neobvykly

byl dominujici centralni neurologicky nalez.
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Churg-Strauss syndrome with a central neurological finding

We report a case of a young female patient who presented with a monophasic multifocal neurological finding. The correct diagnosis
was only determined based on differential diagnosis of multiple sclerosis. The subsequent course and clinical finding were indicative of
Churg-Strauss syndrome, with four diagnostic criteria (bronchial asthma, nasal polyps, eosinophilia, and neurological symptomatology)
being met. A dominant central neurological finding was unusual.
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Uvod

V diferencialni diagnostice roztrousené skle-
rozy (RS) je tfeba zvazovat celou fadu onemoc-
néni s viceloZiskovou symptomatologif, s mono
nebo multifazickym prlibéhem. Do RS center
jsou nékdy odeslani pacienti s podezienim na RS
nebo klinicky izolovany syndrom (CIS), u nichz
jsou od pocétku pritomny ,red flags’, které dia-
gndzu zpochybnujl.

Velmi ddlezity je podrobny rozbor anamné-
zy. Je tfeba aktivné patrat po vyskytu varujicich
ptiznakd, které nejsou u RS obvyklé. Pozornost
je tfeba vénovat vysledkim paraklinickych vy-
Setfenl, zejména atypickym nalezlim na magne-
tické rezonanci. Prikladem diferencidlné diagnos-
tického postupujiz od pocatku zpochybriujiciho
diagndzu je pfipad mladé pacientky, odeslané
do RS centra s podezfenim na CIS.

Kazuistika

Zena, 36 let, byla doporucena do RS centra
pro viceloZiskovy centrdlni neurologicky nalez.
Jeji matka zemrela ve 27 letech na epilepsii.
Pacientka se od r. 2010 Ié¢ila na astma bronchi-
ale, o 3 roky dfive byl registrovan kontakt s TBC
(otec manzela). Prvni epizodu spastické bron-
chitidy méla v dubnu 2010, o 3 mésice pozdéji
byla hospitalizovana pro levostrannou broncho-
pneumonii. V té dobé byla provedena sterndini
punkce s ndlezem hyperplastické granulocytézy,
zejména s ndlezem hypereozinofilie ve dreni
i periferijnf krvi. Na podzim téhoz roku méla
akutni zhorsenf dusnosti, pfi nové hospitalizaci

na rtg plic neshledan patologicky nalez. Bylo
zvyseniIgE (1217 1U/ml), nasazena antihistamini-
ka, kortikosteroidy, v udrZzovaci davce prednison
5mg denné.V krevnim obraze pretrvavala eozi-
nofilie, vysoka hladina IgE, intermitentné zvyse-
né protilatky proti kardiolipinu (ACLA). Definitivni
diagnoza vsak stanovena nebyla.

V srpnu 2011 byla pfijata na I0Zkové neu-
rologické oddélenf s poruchou hybnosti pravé
hornf koncetiny a obou dolnich koncetin s dy-
sesteziemi, s nejistotou pfi chlzi a zavratémi.
V objektivnim nalezu byla spasticka triparéza,
neocerebelldrni syndrom vice vlevo a syndrom
zadnich provazcd mi3nich. Sfinkterové poruchy
nebyly pfitomné. Dosah chiize byl maximalné
100 m. Byla lé¢ena 5 g SoluMedrolu i. v.

Na magnetické rezonanci (MR) mozku byly
patrné v pravé hemisféfe mozecku 4 drobné
T2W hyperintenzity do velikosti 4 X 4 mm,
nejspise charakteru Cerstvé ischemie (obrdzek
1A, B). Déle bylo nalezeno pruhovité lozisko
v zadnim sloupci michy v Urovni obratlové-
ho téla C2-3 (obrazek 1C). O pll roku pozdéji
MR ukazovalo 4 postischemické defekty v pra-
vé mozeckové hemisféfe (obrdzek 1D), okrsek
gliézy v oblasti zadnich provazcd horni kr¢-
ni michy s regresi. Bylo doplnéno vysetfeni
likvoru, bez prlkazu oligoklondnich pruhd.
Somatosenzorické evokované potenciély (SEP)
vykazovaly patologicky nalez na hornich i dol-
nich koncetinach, kde bylo nalezeno i axonalnf
postizeni. Ostatni modality evokovanych po-
tenciall byly normalni. Na EMG jsou popséany
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lehké znamky axonalné demyeliniza¢nf poly-
neuropatie. Bylo provedeno transezofageél-
ni ECHO a ultrazvukové vysetfeni magistral-
nich tepen s normalnim nélezem.

I kdyZ nalez na MR svédil spise pro pos-
tischemické zmény a v anamnéze byly Udaje
o plicnim postiZzent, byla pacientka pfesto odeslana
do RS centra zdiagnostickych rozpak( s podezfe-
nim na demyeliniza¢ni onemocnéni. Subjektivné
pfi prvni navstéve RS centra vlednu 2012 pretrvava-
ji nepfijemné dysestezie od pasu distalng, slabost
v dolnich koncetindch, vice vpravo s nejistou chlizi
s dopomoci 2 francouzskych holi na vzdalenost
100m. LhermitteQv pfiznak pozorovan nebyl, sfink-
terové obtiZze nemocnd neméla. Bylo doplnéno MR
vysetfeni celé michy, kde kromé zndmky morbus
Scheuermann neby! shleddn zddny patologicky
nélez. Protilatky proti AQ4 byly negativni. K zave-
dené terapii (prednison v alternativnich davkach
5/10mg obden, omeprazol, kyselina acetylsalicy-
lova, flutikason-propionét a salbutamol) byl pfidan
gabapentin v davce 1200mg a azathioprin 100mg
denné. Bylo dopInéno vysetfeni MR angiografi,
kterd neukdzala zédny patologicky nélez.

Vzhledem k podezfeni na systémové one-
mocnén{ bylo provedeno podrobné vysetfenf
na plicni klinice. Z vy3etfeni byl podstatny na-
lez na CT vedlejsich nosnich dutin, kde v obou
maxilarnich sinech byly patrné hyperplastické
slizni¢nflemy az polypdzniho vzhledu. Byla po-
tvrzena eozinofilie 27 %, zvysend hodnota IgE
522 1U/ml, ale ANCA negativni. Bronchoskopie
nepfinesla zasadni informace. S kone¢nou plat-



Tabulka 1. Diagnostickd kritéria syndromu Churg-Straussové (Masi et al., 1990)

Kritérium Senzitivita (%) Specificita (%)
Asthma bronchiale 100 96,3
Eozinofilie vice nez 10% 95 96,3
Neuropatie (monononeuritis multiplex) 75 79,8
Na rtg plicni opacity 40 924
Patologické nélezy v oblasti vedlejsich nosnich dutin 85,7 793
Hitologicky prokdzana akumulace eozinofild extravaskuldrné 81,3 84,4

Obrdzek 1. A: MR mozku: v T2W obrazech ukazuje hypodenzity v pravé mozeckové hemisféfe.
B: Tatdz situace v sekvenci FLAIR. C: MR kréni michy v T2W obrazech: pruhovité lozisko v zadnim sloupci

nostf byla stanovena diagnéza syndromu Churg-
Straussové (ChSS).

Diskuze

ChSS (eozinofilnf granulomatdza s polyangii-
tidou nebo alergicka granulomatdza) patfi mezi
vaskulitidy, postihujici cévy malého a stfedniho
kalibru, v dsledku ¢ehoz mdze dojit ke tvorbé
nekréz. Syndrom byl poprvé popsan Jakobem
Churgem a Lotte Straussovou v nemocnici
Mount Sinai Hospital v New Yorku v roce 1951.

Onemocnéni neni ¢asté, prevalence se po-
hybuje okolo 1-3/100 000 obyvatel. CentraIni
postizeni se vyskytuje jen v 5-20%, zatimco ty-

michy v Urovni obratlového téla C2-3. D: MR mozku v T2W vdZenych obrazech, kontrola po 6 mésicich

pictéjsi periferniléze je pozorovéna témér u 80%
nemocnych. U postizeni centralniho nervového
systému (CNS) jsou patrné mozkové infarkty,
nitrolebni hemoragie nebo subarachnoidedlnf
krvaceni (Sehgal et al., 1995).

V anamnéze pacientl s ChSS se obje-

vuje alergickd diatéza a bronchidlni astma.
Histologicky jsou prokazatelnd extravazalnf
eozinofilni granulomata. U 40% pacientd jsou
pozitivni p-ANCA (perinukledrni cytoplazmatic-
ké protildtky v neutrofilech) (Sable-Fourtassou et
al., 2005). Tito nemocni maji zvysenou frekvenci
postizeni ledvin, plic a CNS (Grau, 2008). Nékdy
se objevuje i koznf postizeni.

Z hlediska prognoézy bylo stanoveno péti-
stupriové skore (proteinurie nad 1 g/den, kreati-
nin nad 155 mmol/l, gastroistestinalni postizeni,
kardiomyopatie a patologicky neurologicky nalez).
Pfi absenci téchto faktorll ma pacient progndzu
relativné priznivou. Piftomnost dvou a vice fak-
tord jiz zvysuje riziko mortality. Procento pfeZiti
se pohybuje mezi 60-979% béhem 5 let (Lane et
al, 2005; Mukhtyar et al, 2008). Americkd revmato-
logickd spole¢nost stanovila diagnosticka kritéria
ChSS (tabulka 1), z nichz musi byt spinéna Ctyfi, aby
mohla byt diagnéza potvrzena (Masi et al., 1990).

Onemocnéni ma variabilni préibéh. Byly po-
psany 3 typy choroby:

m  alergicky typ se projevuje bronchidlnim ast-
matem, méné ¢asto alergickou rhinitidou, ¢i
sinusitidou s nazalnimi polypy,

m  eozinofilni typ se manifestuje hypereozino-
filit s teplotami, vdhovym ubytkem, Unavou,
abdominalnimi bolestmi apod.,

m  vaskuliticky typ, projevujici se zejména isch-
emickymi zménami v oblasti klze, srdce,
ledvin, zazivaciho traktu, ale i perifernich
nervy a svald.

Etiologie onemocnéni je neznama. HLA-DRB4
pozitivita mUze byt genetickym rizikovym faktorem
a zvysovat riziko manifestace (Vaglio et al, 2007).

Diagnostickym markerem je eozinofilni gra-
nulocytdza a granulomata v postizenych tkanich.
Je eozinofilie, zvyseni IgE, anemie, hypergamaglo-
bulinemie a v nizkém titru pozitivni revmatoidni
faktor. Svalova biopsie v 67 % pfipadl prokdze
systémovou vaskulitidu (Hervier et al,, 2011).

Diferencidlné diagnosticky pfipadaji v Uvahu
jiné typy vaskulitid, & dalsi neurologické vicelo-
Ziskové choroby. Kromé RS (RS) je nutné myslet
na antifosfolipidovy syndrom, autozomalné do-
minantnf arteriopatii se subkortikalni leukoencefa-
lopatii (CADASIL), Iéky indukované arteriopatie, i
jiné vzécné choroby napt. MELAS (mitochodridini
encefalomyelopatie, laktatova aciddza a ,stroke-
-like epizody), Fabryho chorobu apod. (Sehgal et
al, 1995). Diferencialni diagnostika je ¢asto obtizna,
neurologické nalezy mohou byt nespecifické.

Terapeuticky se vyuzivaji kortikosteroidy (KS)
v kombinaci s imunosupresivy (IS), nékdy i antiko-
agulancia.V pfipadé nepfiznivych prognostickych
faktor( se pouzivaji pulzni vysoké davky kortikoid(
a indukeni davky cyklofosfamidu (0,6-0,7g/m? ka-
7dé 3 tydny po dobu 6 meésicl). U refrakternich
forem onemocnéni se podava rituximab. Po dosa-
Zeni remise se pouziva vétsinou kombinace udrzo-
vacich nizkych davek KS v kombinaci s azathiopri-
nem nebo methotrexatem (Guillevin et al, 1996;
Bosch et al, 2007; Ribi et al,, 2008).
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U referované pacientky $lo o viceloZiskovy
proces CNS s jednou klinickou epizodou bez di-
seminace v ¢ase. V rdmci diferencidni diagnozy
byla zvazovéna RS, resp. klinicky izolovany syn-
drom, proto se celd diagnostika realizovala v RS
centru. | kdyZ radiolog od pocatku hodnotil léze
jako ischemické, jejich lokalizace vsak nebyla zce-
la typicka. Byly patologické SEP, ale se zifejmym
axondlnim postizenim. Nalez v likvoru byl viak
normalni a nepodporoval zanétlivou etiologii.
Kontrolni MR nevykazovalo progresi velikosti
a poctu lézi, po aplikaci kontrastni latky zadna
zézi neenhancovala. Nebyla tak napInéna dia-
gnosticka kritéria pro stanoveni diagndézy CIS
podle McDonaldovych kritérif zr. 2010 (Polman
et al,, 2011). Jako dalsi z moznych variant posti-
Zeni CNS se nabizela vaskulitida.

Pfi podrobné analyze rozvoje onemocnéni
bylo zfejmé, Zze u nemocné doslo k naplnénf
4 ze 6 kritérii pro stanoveni diagnézy ChSS
(Masi et al., 1990). Choroba zacala respira¢ni-
mi pfiznaky, zprvu spastickou bronchitidou
a pak rozvojem asthma bronchiale. Dalsim do-
minujicim pfiznakem byl neurologicky nélez.
Dojdlo k relativné nahlému vyvoji viceloZiskove
neurologické symptomatologie, ktery vyustil
do spastické triparézy s maximem postizenf
dolnich koncetin, neocerebeldrniho syndromu
a syndromu zadnich provazcU. Polyneuropatie
probihala spise subklinicky (neurcité dysestezie
v oblasti dolnich konéetin) s nevyraznym néle-
zem na EMG. Z ostatnich vysetfeni byl podstatny
nélez hypereozinofilie a postizeni v oblasti ORL.
K provedeni kozni biopsie nebyl d@vod.

Neurologickd manifestace ChSS se udava
mezi 62-86 %. Pfevazné dochazi k postizenf pe-
riferniho nervového systému (v 80 %), prevazné
v podobé mononeuritis multiplex (Wolf et al,,
2010). Centradlni neurologické ptiznaky jsou popi-
sovany mnohem vzacnéji v podobé subarachno-
idedIniho krvaceni, intracerebrélnich hemoragif,
mozkovych a mozeckovych infarktl ¢i glidzy
a misnich lézi (Winek et al, 2007). Podobny pfi-
pad jako nas publikoval Ghaeni, $lo v3ak o starsiho
muze s kardidlnim nalezem, astmatem a eozinofilif
s mnohocetnymi infarkty (Ghaeni et al,, 2010).

Vzhledem k pfedpoklddané imunopatolo-
gické etiologii se literdrni Udaje shoduji, ze lé¢-
bou prvni volby jsou KS v kombinaci s IS (Lane
et al,, 2005). Francouzska odbornéa skupina pro
vaskulitidy v rdmci rizikové stratifikace doporu-
Cuje, Ze pokud ma pacient vice nez 1 rizikovy
faktor, je indikovén k podani vysoké davky KS
spolu s cyklofosfamidem (Gayraud et al,, 1997).
U nasi nemocné jsme se rozhodli, vzhledem
ke klinické stabilizaci, pro dlouhodobé podavani
azahioprinu v kombinaci s nizkou dévkou KS.
Po nasazenf adekvatn{ terapie dosahuje remise
80-90% (Mukhtyar et al., 2008).

Zaveér

Predkladana kazuistika manifestace ChSS s do-
minujicim viceloZiskovym centrdlnim neurologic-
kym nélezem je prvnim referovanym pifpadem
v Ceskeé a slovenskeé literatufe. Na ChSS je nutné
pomyslet u mladsich pacientl nejen s piiznaky po-
stizeni periferijniho nervového systémuale i u mul-
tifokdlnich postizeni CNS. Typickym pfiznakem je
plicni postizeni, ndlez v oblasti vedlejsich nosnich
dutin a zejména eozinofilie se zvysenim IgE, coz
nutf pomyslet na systémové onemocnén.
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