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Churgovho-Straussovej syndromu - kazuistika
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Eozinofilna granulomatéza s polyangiitidou (EGPA), tiez znama aj ako Churgov-Straussovej syndrém, je ochorenie cha-
rakterizované nekrotizujicou vaskulitidou postihujicou tepny stredného a malého kalibru. Priblizne 40 - 50 % pacientov
s EGPA ma pozitivne ANCA protilatky a vykazuje tzv. ,vaskuliticky“ fenotyp prejavujici sa myalgiami, migrujicimi polyar-
tralgiami, ibytkom hmotnosti, mononeuropatiou multiplex a postihnutim obliciek. V ¢lanku opisujeme pripad 55-roc¢né-
ho pacienta so subakutne vzniknutou symetrickou axonalnou polyneuropatiou s negativitou ANCA protilatok, u ktorého
bola stanovend diagnéza EGPA. Predkladana kazuistika dokumentuje dolezitost preciznej diferencialnej diagnostiky suba-
kutne progredujicich polyneuropatii, pri ktorych je potrebné mysliet aj na tuto relativne vzacnu, ale potencidlne dobre
liecitelnti nozologicku jednotku.
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Subacute progressive polyneuropathy as a manifestation of Churg-Strauss syndrome - acase report

Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis (EGPA), also known as Churg-Strauss Syndrome, is a disease characterized
by necrotizing vasculitis affecting medium- and small-caliber arteries. Approximately 40-50 % of patients with EGPA have
positive ANCA antibodies and exhibit a "vasculitic" phenotype, presenting with myalgias, migratory polyarthralgias, wei-
ght loss, mononeuropathy multiplex, and renal involvement. This article describes the case of a 55-year-old patient with
subacute-onset symmetrical axonal polyneuropathy and negative ANCA antibodies, who was diagnosed with EGPA. The
presented case highlights the importance of through differential diagnosis in subacute progressive polyneuropathies, em-

il UvoD

Eozinofilnd granulomatéza s polyangiitidou (EGPA), tiez
znama aj ako Churgov-Straussovej syndrém, je charakterizo-
vana nekrotizujicou vaskulitidou postihujicou tepny stred-
ného amalého kalibru. Ochorenie prvykrat opisali vroku
1951 Jacob Churg a Lotte Straussova (Churg et Strauss, 1951).
Ide o vzacne ochorenie s incidenciou 2,4/1000 000 (Lanham,
etal., 1984).

V etiopatogenéze ochorenia zohrava klucovu ulohu imu-
nitny systém. Predpokladd sa abnormalna odpoved Th2 lym-
focytov, pricom za mozné spustace ochorenia sa povazuju
alergie, infekcie aniektoré lieky (sulfonamidy, makrolidy,
difenylhydantoiny) (Ruppert et al., 2008; Winchester et al.,
2006; Puéchal et al., 2008; Bargagli, 2008; Wechsler et al.,
2009; Hamilos a Christensen, 1991). Priblizne 40 - 50% pa-
cientov s EGPA m4 pozitivne antineutrofilné cytoplazmatické
autoprotilatky (ANCA) a vykazuje tzv. ,vaskuliticky” fenotyp
prejavujuci sa myalgiami, migrujicimi polyartralgiami, ubyt-
kom hmotnosti, mononeuropatiou multiplex a postihnutim
obliciek. Séronegativni pacienti maju ,eozinofilny“ fenotyp
s astmou a s vysSim vyskytom myokardititidy (Peters et al.,
2018; Walulik et al., 2023).

Ochorenie prebieha zvycajne v troch fazach. V prodromal-
nej faze su pritomné nespecifické symptémy, ako malatnost,
horucky, migrujuce polyartralgie a myalgie ¢i ibytok hmot-
nosti. Typicky je vyskyt astmy. Druhd faza je charakterizova-
na vyskytom organovych eozinofilnych infiltratov, a to naj-
mi v organoch dychacieho a traviaceho traktu, a periférnou
eozinofiliou v krvi. Tretia faza, ktord nastupuje od troch do
deviatich rokov od inicialnych priznakov, je charakterizova-
na nastupom vaskulitidy jednotlivych organovych systémov

Neuroldgia_pre_prax_2026_rocnik_27_¢._3

phasizing the need to consider this relatively rare but potentially well-treatable nosological entity.

Key words: Churg-Strauss syndrome, subacute progressive polyneuropathy, vasculitis.

vratane nervového systému. Pritomné su aj celkové priznaky,
ako maldtnost, inava, horucky a strata hmotnosti.

Diagnostika EGPA je podla Americkej reumatologickej spo-
lo¢nosti zalozend na pritomnosti Styroch zo Siestich kritérii
(Tab. 1).

H KAZUISTIKA

Pitdesiatpatroény pacient bol diferencidlne diagnosticky
rieSeny na nasom pracovisku v roku 2021, a to pre subakutne
sa rozvijajucu periférnu kvadruparézu. Pacient mal v anam-
néze abuzus etylalkoholu a bol po dekompresivnej kraniek-
témii pre traumaticky intracerebralny hematém frontdlne
vlavo (september 2020) s rezidudlnym lahkym organickym
psychosyndrémom.

Pacient pol roka pred vznikom neurologickych tazkosti
udaval problémy s pretrvavajucim kaslom. Realizované bolo
endoskopické vySetrenie nosovych dutin snalezom infla-
matérnych sinonazalnych polypov a chronickej polypoidnej
rinosinusitidy. V aprili 2021 mal pacient febrilny stav a em-
piricky mu bola nasadend antibioticka lie¢ba cefuroximom,
po ktorej doslo k rozvoju opuchov dolnych koncatin s vytvo-
renim koznych 1ézii, ktoré boli dermatolégom hodnotené
ako alergickd vaskulitida. Do liecby boli pridané antihista-
minika a kortikoidy s regresiou kozného ndlezu. Postupne
doslo krozvoju slabosti a parestézii na hornych a dolnych
koncatindch, sucasne doslo k vahovému tbytku (13 kg za 6
mesiacov). Pacient bol hospitalizovany na spadovom neu-
rologickom pracovisku, kde bola kons$tatovand periférna
kvadruparéza stredne tazkého stupnia s akcentdciou akralne
(hyporeflexia SOR, generalizovana hypotrofia svalstva, osla-
bena plantarna a dorzalna flexia palca nohy obojstranne na
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st. 1/5 podla Medical Research Council (MRC) $kaly na hod-
notenie svalovej sily, flexia v bedrovych kiboch st. 3-4/5, na
hornych koncatindch bola oslabend svalova sila akralne na
st. 3/5, v proximalnych svalovych skupindch 4/5, vibrocit 0/8).
Pacient bol schopny chddze len s oporou druhej osoby, v po-
stoji boli pritomné vyrazné titubdcie s pozitivnym Romber-
govym priznakom. Kontrolné CT vySetrenie mozgu zobrazilo
staciondrny nalez posttraumatickych zmien. Pri EMG vySet-
reni neboli vybavné senzitivne a ani motorické neurogramy
(n. medianus, n. ulnaris, n. radialis, n. peroneus, n. tibialis).
Likvorové vysetrenie bolo v norme. Protilatky proti neuro-
tropnym agensom v likvore a v sére boli negativne. Antineu-
rondlne a antigangliozidové protilatky a vySetrenie sérovych
onkomarkerov bolo tiez v norme. Na vylucenie paraneoplas-
tickej etioldgie bolo doplnené PET CT vysetrenie, ktoré ne-
zobrazilo presvedcivé zmeny v zmysle neoplastického pro-
cesu. Pacient bol prelieCeny metylprednizolénom v davke
1750 mg bez zasadnej zmeny v klinickom obraze. Pocas hos-
pitalizacie na nasom pracovisku sme doplnili MR vySetrenie
krcnej chrbtice, ktoré bolo bez signifikantnej patoldgie. Kon-
trolné EMG vysetrenie verifikovalo tazku distalnu axonalnu
senzitivne motoricku polyneuropatiu na hornych a dolnych
koncatinach svelmi nizkymi amplitidami senzitivnych aj
motorickych neurogramov prakticky na hranici ich vybav-
nosti. Realizovali sme kontrolnd lumbalnu punkciu, ktora
bola opét v norme. V laboratérnych odberoch bola pritomna
vyrazna leukocytdza (19,4 x 10%/1), trombocytéza (517 x 10°/1),
mikrocytarna anémia (hemoglobin 89 g/l), masivna hypere-
ozinofilia (7,9 x 10°/1), vyrazna elevacia IgE (3105kU/1), vyso-
ka hodnota CRP (128 mg/l) a vysokd sedimentacia (50 mm/h).
V diferencidlnej diagnostike hypereozinofilie sme doplnili
sérologické vySetrenia na parazitirne ochorenia snegativ-
nym nalezom.

Po konzultdcii s hematolégom sme realizovali trepano-
biopsiu, kde sme zistili pritomnost vyznamného zastipenia
zrelych eozinofilov (45 %). Pre pretrvavajuci kasel sme kon-
zultovali pneumoléga, ktory indikoval bronchoprovokacny
test s metacholinom s pozitivoym nalezom a u pacienta sta-
novil diagnézu astmy bronchiale. CT vySetrenie hrudnika
verifikovalo incipientné zapalové zmeny charakteru ground-
-glass s reaktivnym zvicSenim lymfatickych uzlin (Obr. 1)

Obr. 1. CThrudnika - incipientné zapalové zmeny charakteru ground-glass

Tab. 1. Kritérid American College of Rheumatology pre syndrém Churg-
-Strauss (Grayson et al., 2022)

Kritérium Senzitivita (%) | Specificita (%)
Astma bronchiale (AB) 100 96,3
Eozinofilia vacsia ako 10 % 95 96,3
Neuropatia 75 79,8
Pltcne infiltraty 40 924
Postihnutie paranazalnych dutin 85,7 793
Extravaskularna eozinofilia 81,3 84,4

a pri CT vySetreni abdomenu boli zistené znamky typické pre
multifokdlnu nefritidu (Obr. 2). U pacienta bola pritomna ele-
vacia troponinu a NtproBPN bez korelujtcich klinickych taz-
kosti. EKG a echokardiografické vysetrenie srdca bolo v nor-
me. Od CT koronarografie sa upustilo pre nédlez nefritidy.

Po konzultacii s reumatolégom sme konstatovali, Ze pacient
na zaklade vyssie uvedenych nalezov spifia 5 zo 6 diagnostickych
kritérii, na zadklade ¢oho bola stanovend diagn6za EGPA a zacata
liecba intravenéznym metylprednizolénom - v sthrnnej déavke
2,5g s klinickym zlepSenim stavu a s naslednym nastavenim na
peroralnu liecbu prednizénom v davke 40 ‘'mg denne.

H DISKUSIA

Klinicky obraz

Prezentovany pacient mal v anamnéze chronicky kasel uz
niekolko mesiacov pred vznikom neurologickych tazkosti,
ktory bol az nasledne prehodnoteny ako symptém AB. Pré-
ve AB je typickym prejavom EGPA a vyskytuje sa u vSetkych
pacientov. Je pritomnd uz v prodromalnom stddiu ochorenia.
U néasho pacienta bola zistena aj pritomnost nosovych poly-
pov, €o sa opisuje aZ u 62 - 77 % pacientov s EGPA. Postihnu-
tie plucneho tkaniva pri EGPA sa v druhom stadiu ochorenia
manifestuje eozinofilnymi plucnymi infiltratmi, ktoré mozu
vymiznut aj spontanne alebo po liecbe kortikoidmi. V tretej
faze prevlada nekrotizujuca vaskulitida atvorba plucnych
granulémov. CT vySetrenie hrudnika a abdomenu prezen-
tovaného pacienta verifikovalo plicne zapalové zmeny cha-
rakteru ground-glass opacitov (Obr. 1) a obraz multifokalnej
nefritidy s laboratérne potvrdenou lahkou proteiniriou bez
alteracie klirensu kreatininu (Obr. 2).

Obr. 2. CT abdomenu - multifokdlna nefritida
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V désledku vaskulitidy dochadza ¢asto k poskodeniu myo-
kardu a koronarnych artérii. Vyskytuje sa u 62 % pacientov,
Castejsie pri ANCA negativnej EGPA, pricom nelie¢ené srd-
cové zmeny su Casto spojené so zlou progndzou a zvySenou
mortalitou (Knockaert, 2007). Prezentovany pacient nemal
kardiologické tazkosti, ale vlaboratérnom obraze bola pri-
tomna elevacia troponinu a NtproBNP, bez EKG zmien a mor-
fologickych znamok zapalového poskodenia srdca. CT koro-
narografiu kardioldg pre pritomnost nefritidy neindikoval.

Postihnutie obliéiek sa vyskytuje priblizne u 25 % pacien-
tov, pricom najcastej$im prejavom je nekrotizujica glomeru-
lonefritida, ale mozno pozorovat aj IgA nefropatiu a eozino-
filnd intersticidlnu nefritidu (Guillevin et al., 1999).

Prejavom vaskulitidy traviaceho traktu su zvdcsa neSpe-
cifické symptémy, ako bolest brucha, hnacky, nevolnost,
vracanie. Typickym prejavom je eozinofilna gastroenteri-
tida a mezenterickd vaskulitida, ktoré moézu viest k zavaz-
nym krvacaniam a ¢revnym obstrukcidm (Boggi et al., 1997).
U néasho pacienta nebola zistend pritomnost uvedenych GIT
symptémov ani morfologickych zapalovych zmien pri CT
vySetreni abdomenu. Pacient mal vSak nechutenstvo spoje-
né s vahovym ubytkom, ktory je typickym prejavom tretieho
stadia ochorenia.

U nésho pacienta boli v ivode pritomné kozné zmeny hod-
notené dermatolégom ako alergicka vaskulitida. Po liecbe
kortikoidmi doslo k regresii kozného nélezu, avSak pretrva-
val nalez charakteru livedo reticularis, ktory je typickym pre-
javom vaskulitidy (Obr. 3).

l POSKODENIE NERVOVEHO SYSTEMU

EGPA mozZe postihovat periférny aj centralny nervovy sys-
tém. Postihnutie PNS sa manifestuje najcastejsie ako mono-
neuritis multiplex. Vyskytuje v 75 % az 80 % pripadov (Ewert
et al., 1992). Poskodenie typicky zac¢ina na dolnych kondcati-
nach, pricom dominantne byva postihnuty nervus perone-
us. Pritomnost poskodenia PNS je typicka pre tretie Stadium
ochorenia a byva asociovana s pritomnostou ANCA protila-
tok. Postihnuty byva aj autonémny nervovy systém, ¢o moze
u pacientov viest k vzniku srdcovych arytmii (Oiwa et al.,
2017). Vzacne moze EGPA viest k postihnutiu kranidlnych
nervov (n. II, ITI, VI, VIII). Priblizne u 10% az 39 % pacien-
tov je pritomna vaskulitida CNS, ktord vedie k vzniku ische-
mickych alebo hemoragickych cievnych mozgovych prihod
(Zhang, 2009). U nasho pacienta sa poSkodenie PNS manifes-
tovalo netypicky, ako subakuitna axonalna senzitivne-moto-
ricka polyneuropatia, pricom ani opakovanym odberom sme
nedokazali pozitivitu ANCA protilatok.

H DIAGNOSTIKA

U nasho pacienta bola stanovena diagnéza EGPA na zdk-
lade splnenia piatich zo Siestich kritérii (astma, eozinofilia,
neuropatia, plicne infiltraty, postihnutie paranazalnych du-
tin), ¢o postacuje na jednoznacéné stanovenie diagnézy EGPA.
Bioptické organové vySetrenie na potvrdenie nalezu extravas-
kularnych eozinofilnych infiltrdtov nebolo potrebné. Pri dife-
rencialnej diagnostike je nutné mysliet aj na iné formy vas-
kulitid, treba vylacit systémové ochorenia spojiva a infekéné
ochorenia (Tab. 2).
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Obr. 3. Kozny nalez livedo reticularis

Tab. 2. Typy vaskulitid asociované speriférnou neuropatiou (Schmidt, 2016)

I1zolovana vaskulitida PNS

Primarna systémova vaskulitida

Polyarteritis nodosa (PAN)

Churg-Strauss syndrém

Mikroskopicka polyangiitida

Wegenerova granulomatéza

Esencidlna kryoglobulinémia

Behcetova choroba

Henochova-Schoénleinova purpura

Systémové ochorenia spojiva

Reumatoidna artritida

Systémovy lupus erythematosus

Sjégrenov syndrom

Sklerodermia

Dalsie vaskulitidy a vaskulopatie

Obrovskobunkova arteritida

Hypersenzitivna vaskulitida

Esencidlna zmiesana kryoglobulinémia

Sarkoiddza

Syndrém cholesterolovej embolizacie

Granulomatdzna obrovskobunkova arteritida

Vaskulitidy asociované s infekciami

Lepra

HIV

cMv

Lymska boreliéza

Bakteridlna endokardititida

Tuberkuléza

Pohryzenie roznymi ¢lankonozcami

Dalsie

Eozinofilny myalgicky syndrém

Syndrém toxického oleja

Tab. 3. FFS (Five Factor Score) - prognostické faktory u pacientov (Gay-
raud et al., 2001)

Proteinuria (> 1 g/d)

Renélna insuficiencia (Cr > 1,58 mg/dl)

Kardiomyopatia

Postihnutie traviaceho traktu

Postihnutie CNS
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B LIECBA

B ZAVER

Liecba EGPA sa odvija od zavaznosti ochorenia a od prog-
nostickych faktorov. Pri zavaznejsich formach je ¢asto nut-
né podanie cyklofosfamidu. Po zacati liecby ¢asto dochadza
k remisii ochorenia, a preto je nutnd dlhodoba kortikotera-
pia. Prezentovany pacient vykazoval dobru terapeuticku od-
poved na pulznu kortikoterapiu. Nasledne bol nastaveny na
alternujicu udrziavaciu davku prednizénu 10/5 mg v kombi-
nacii s azatioprinom 100 mg denne, pricom u pacienta nedo-
slo k relapsu ochorenia.

B PROGNOZA

Pri v¢asnej identifikacii a liecbe md EGPA dobru prognézu.
V 5-ro¢nom prezivani je to okolo 90 % (Mukhtyar et al., 2008).
Priblizne u 20 - 30 % pacientov dochadza k relapsu prejavu-
jicemu sa hortickou, bolestami kibov, zvysenim poctu eozi-
nofilov a zvySenim titra ANCA protilatok. NajéastejSou pri-
¢inou umrtia u pacientov so zlou odpovedou na liecbu byva
myokardititida a postihnutie koronarnych ciev (Sinico et al.,
2005). Guillevin et al. identifikovali pat faktorov spojenych
s vy$Sou umrtnostou (Tab. 3). Tieto faktory sa stali zdkladom
FFS (Five Factor Score), ktoré sa vyuziva na urcenie zlej prog-
nozy a vyssej umrtnosti u pacientov. Pri absencii ktoréhokol-
vek z piatich faktorov stav naznacuje dobrd prognézu, zatial
¢o pritomnost dvoch alebo viacerych faktorov zvysuje riziko
umrtnosti (Gayraud et al., 2001).

Prezentovand kazuistika dokumentuje potrebu mysliet na
tato vzacnu, ale dobre liecitelnt nozologicku jednotku, akym
je Churgov-Straussovej syndrém, a to najmé u pacientov so
subakutnym vyvojom polyneuropatického syndrému spreva-
dzanym vysokou zapalovou aktivitou a eozonofiliou. U nasho
pacienta islo o subakutne progredujicu polyneuropatiu ako
prejav Churgovho-Straussovej syndrému s ,eozinofilnym* fe-
notypom, s astmou a bez myokarditidy.
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