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Úvod
Vaskulitidy tvoří heterogenní skupinu 
onemocnění, která jso u charakteri‑
zována zánětlivým postižením cév ve‑
do ucím k destrukci cévní stěny, prolife‑
raci a uzávěru cév s následno u porucho u 
prokrvení v  zásobované oblasti. Po‑
stižení cév v různých lokalizacích vede 
k nesmírně pestrému klinickému obrazu 
těchto onemocnění.

Syndrom Churga‑Stra ussové (CSS), 
někdy nazývaný i jako alergická granu‑
lomatózní angiitida, byl popsán v roce 
1951 [1]. Jedná se o multisystémovo u 
nekrotizující vaskulitidu cév malého 
a středního kalibru, nejčastěji postihu‑
jící plíce a kůži, může se však projevit 
v jakémkoliv systému –  kardi ovaskulár‑
ním, gastro intestinálním, v  ledvinách 
nebo CNS. Některé klinické manifes‑
tace se moho u vyskytovat u paci enta 
mnoho let před stanovením di agnózy 
CSS.

Onemocnění probíhá obvykle ve 
3 stadi ích [2,3]:

1. �alergická rinitida, polinóza nebo 
bronchi ální astma

2. rozvoj e ozinofili e ve krvi a tkáních
3. rozvoj systémové vaskulitidy

Roční incidence CSS je 2,4 případu 
na 1 000 000 obyvatel/ rok [2] a posti‑
huje děti i dospělé s maximem výskytu 
mezi 35. a 50. rokem života. Mortalita 
se pohybuje kolem 25– 50 %. Histopato‑
logicky je pro ni příznačná přítomnost 
e ozinofili e a  vaskulitidy s  extravasku‑
lárními nekrotizujícími granulomy. 
Eti ologi e CSS zatím zůstává nejasná, 
ale s největší pravděpodobností se na 
eti opatogenezi onemocnění podílejí 
a uto imunitní procesy: zvýšená aktivita 
T- buněk, alterovaná humorální aktivita 
se zvýšením hladiny IgE, revmato idního 
faktoru, hypergamaglobulinemi í, zvý‑
šená aktivita cirkulujících imunokom‑
plexů [4]. Genetické faktory hrají rovněž 
důležito u roli, neboť byla nalezena kore‑
lace výskytu onemocnění s přítomností 
znaků HLA DRB1 a HLA DRB4 [5].

Popis případu
60letá žena se dostavila do naší ne‑
mocnice na vyšetření pro necitlivost 
4. a 5. prstu levé horní končetiny s ira‑
di ací do lokte. Pro zjištěný obraz de‑
presí ST v oblasti boční stěny na EKG 
a  laboratorní pozitivitu troponinu T 
byla odeslána k hospitalizaci na naši 
kliniku s  podezřením na akutní ko‑
ronární syndrom. Kromě necitlivosti 
prstů neměla žádné další potíže –  ne‑
govala bolesti na hrudi, palpitace, duš‑
nost, nikdy neměla prekolapsové stavy 
nebo synkopu.

Anamnesticky se od mládí léčila pro 
opakované infekty horních cest dýcha‑
cích, prodělala operaci paranazálních 
dutin a byla dlo uhodobě sledována ve 
spádové ORL ambulanci pro chronic‑
ko u sinusitidu a rovněž v plicní ambu‑
lanci s  di agnózo u sinobronchi álního 
syndromu a CHOPN. V dokumentaci 
dále byly údaje o poruše glukózové to‑
lerance a suspektním syndromu karpál‑
ního kanálu. V posledním roce měla pa‑
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ci entka opakované infekty horních cest 
dýchacích. Dlo uhodobě užívala po uze 
kombinaci inhalačních bronchodilatan‑
ci í (formoterol a ipratropi um) a na této 
terapii byla bez námahové dušnosti. Asi 
měsíc před přijetím do nemocnice byla 
přeléčena antibi otiky, od té doby se cí‑
tila celkově slabá a malátná.

Vstupní fyzikální nález byl nález fy‑
zi ologický, paci entka byla kardi opul‑

monálně kompenzovaná, normotenzní 
s tlakem 115/ 80 mm Hg, tepovo u frek‑
vencí 80/ min. Ve fyzikálním obraze 
při přijetí byly nalezeny drobné pod‑
kožní uzlíky ve frontální oblasti hlavy. 
Na vstupním EKG byl sinusový rytmus 
o frekvenci 90/ min, osa +30°, převodní 
intervaly v normě, obraz rS ve V1– 4, ne‑
gativní P ve V1– 2, deprese ST do 3 mm 
ve V4– 6, ploše negativní T di afragma‑

ticky; EKG změny byly hodnoceny jako 
ischemi e boční stěny (obr. 1).

Laboratorní hodnota troponinu T 
narostla v  průběhu hospitalizace ze 
vstupních 0,61 na maximum 1,54 μg/ l 
(norma do 0,03 μg/ l). Vývoj ostatních 
laboratorních hodnot v průběhu hos‑
pitalizace je zaznamenán v tab. 1.

Paci entce byla provedena koronaro‑
grafi e s negativním nálezem na věnči‑
tých tepnách, ventrikulograficky však 
byl přítomný obraz difuzní hypokinézy 
levé komory s ejekční frakcí (EF) kolem 
40 %. RTG plic měl fyzi ologický nález 
(obr. 2).

Následná transtorakální echokar‑
di ografi e neprokázala dilataci ani hy‑
pertrofii levé komory (LK), potvrdila 
středně sníženo u systolicko u funkci 
LK s  EF kolem 40– 45 % s  porucho u 
di astolické relaxace. Dále byl nalezen 
semicirkulární perikardi ální výpotek 
(v di astole za zadní stěno u 3 mm, před 
pravo u komoro u 4 mm) bez známek 
tamponády. Nebyla přítomna chlo‑
penní vada ani plicní hypertenze.

Na základě těchto nálezů byla sta‑
novena pracovní di agnóza akutní pe‑
rimyokarditidy a  bylo započato vy‑
šetřování její eti ologi e. Sérologická 
vyšetření běžných kardi otropních pa‑
togenů byla všechna s normálním ná‑
lezem (toxokaróza, boreli e, tularémi e, 
listeri óza, mykoplazmata, chlamydi e, 

Obr. 1. Vstupní EKG křivka. Sinusový rytmus, frekvence 90/min, osa +30°, pře‑
vodní intervaly v normě, obraz rS ve V1–4, negativní P ve V1–2, descendentní deprese 
ST do 3 mm ve V4–6, ploše negativní vlna T diafragmaticky.

Tab. 1. Laboratorní výsledky v průběhu hospitalizace.

Parametr	 Hodnoty a kinetika v průběhu hospitalizace, normy
sedimentace 	 91/ 124 ... 130/ 170 mm (za 1 a 2 hodiny)
hemoglobin	 110 ... 108 ... 105 g/ l (norma nad 120 g/ l)
le ukocyty 	 14,1 ... 12,7 ... 11,5 (norma do 10 × 109/ l)
erytrocyty	 3,83 ... 3,75 ... 3,62 (norma 4,3– 5,7 × 1012/ l)
trombocyty	 430 ... 303 ... 250 (norma 150– 400 × 109/ l) 
e ozinofily v diferenci álním KO  
(opakovaně zvýšené hodnoty)	 7,7 ... 44,1 ... 40,5 % (norma 0,4 %)
troponin T	 0,61 ... 1,54 (norma do 0,03 µg/ l)
glykemi e	 5,2 ... 4,6 (norma 3,0– 5,6 mmol/ l)
CRP	 24 ... 19 ... 9 (norma do 5,0 mg/ l)
ure a	 6,5 ... 4 (norma 2,8– 8,3 mmol/ l)
kre atinin	 75 ... 66 (norma 44– 110 µmol/ l)
ALT	 0,35 ... 0,24 (norma 0,13– 0,75 µkat/ l)
AST	 0,85 ... 0,25 (norma 0,22– 0,94 µkat/ l)
ALP	 1,79 ... 1,72 (norma 0,73– 2,6 µkat/ l)
GMT	 0,22 ... 0,2 (norma do 0,9 µkat/ l)
celkový cholesterol	 3,02 (norma 2,9– 5 mmol/ l)
TAG	 0,62 (norma 0,45– 1,7 mmol/ l)
HDL‑cholesterol	 1,16 (norma 1,00– 2,1 mmol/ l)
LDL‑cholesterol	 1,58 (norma 1,2– 3 mmol/ l)
celková bílkovina	 65,4 (norma 65– 85 g/ l)
albumin v séru	 29,6 (norma 35– 50 g/ l)

Základní bi ochemi e, onkomarkry: CEAg, CA 19– 9, a1- fetoprotein byly v normě, hla‑
dina CEA 42,1 (norma do 35 U/ ml). Moč chemicky a sediment byl v normě.

Obr. 2. RTG plic při přijetí. Plicní pa
renchym bez čerstvých ložisek či infil‑
trací, plicní cévní kresba akcentovaná. 
Bránice hladká, zevní úhly volné. Roz‑
šíření srdečního stínu vleže, akcentace 
plicní cévní kresby.
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CMV, EBV, lues, toxoplasma, virová he‑
patitis A, B, C). Odebrané onkomar‑
kery byly rovněž v normě. Pro výrazno u 
e ozinofilní le ukocytózu byla provedena 
trepanobi opsi e kostní dřeně s nálezem 
lehce zmnožené erytropoézy, redukova‑
no u granulopoézo u a re aktivními změ‑
nami, bylo ale abnormálně zvýšené za‑
sto upení e ozinofilů v kostní dřeni.

Indikovali jsme proto další vyšetření 
za účelem vylo učení sekundární pří‑
činy hypere ozinofili e. Veškeré vyšetřo‑
vané a utoprotilátky, odběry na kulti‑
vaci moči a  stolice i  vyšetření stolice 
na parazity měly negativní nálezy [rev‑
mato idní faktor, ASLO, antikardi olipi‑
nové protilátky (Ab), hladiny CIK, an‑
tinukle ární Ab, antinukle ozomální Ab, 
anti ENA, anti endomyzi ální protilátky, 
ANCA, antiSS B/ La Ab, anti Sm Ab, 
anti Sm/ RNP]. V elektroforéze bílko‑
vin séra byla dokumentována zvýšená 
hladina gamaglobulinu, ostatní složky 
(alfa‑1, alfa‑2, betaglobulin a  albu‑
min) byly v  normě. Vyšetření na pa‑
raprotein bylo negativní. Hladiny IgM 
a IgA byly v normě, hladina IgG byla 
19,3 g/ l (norma 7– 16 g/ l).

Spirometricky byla nalezena lehká 
obstrukční ventilační porucha v  ob‑
lasti periferních dýchacích cest s  leh‑
kým zhoršením ventilačních parametrů 
v  porovnání s  minulými vyšetřeními. 
CT mozku, CT plic a medi astina, ultra‑
zvuk břicha a gynekologické vyšetření 
měly normální nálezy. CT paranazál‑
ních dutin vylo učilo případné nádo‑
rové onemocnění paranazálních dutin, 
při ORL vyšetření byly odebrány vzorky 
tkáně z oblasti spodiny maxilární du‑
tiny k histologickému vyšetření a po‑
so uzení infitrace e ozinofily. Byl rovněž 
proveden odběr bi opsi e z  kožní léze 
ve frontopari etální (FP) oblasti hlavy 
z místa drobného podkožního uzlíku. 
Histologický nález z  kožní léze ve FP 
oblasti hlavy svědčil nejspíše pro ne‑
crobi osis lipo idica. Histologické vyšet‑
ření sliznice maxilárního sinu prokázalo 
četnější plazmocyty a e ozinofily ve sliz‑
nici v poměru zhruba 3 : 2, epitel respi‑
račního typu přecházející v úseky dlaž‑
dicobuněčné metaplazi e. Ve slizničním 

stromatu byla výraznější zánětlivá celu‑
lizace tvořená malými lymfocyty a plaz‑
mocyty s asi 10 % e ozinofilů.

V průběhu vyšetřování došlo na EKG 
k ústupu depresí ST boční stěny s vý‑
vojem negativních T vln v oblasti boční 
a spodní stěny (obr. 3 a 4).

Na základě výše uvedených nálezů 
byla stanovena di agnóza syndromu 
Churga‑Stra ussové s  obrazem vysoké 
sedimentace s e ozinofili í v krevním ob‑
raze, chronicko u pansinusitido u, ob‑
razem monone uritis multiplex [6] s kli‑
nickým korelátem poruchy citlivosti 
v oblasti 4. a 5. prstu LHK a myokar‑
ditido u v  důsledku probíhající vasku‑
litidy. Nebyly zachyceny ledvinové ani 
oční projevy. Paci entka byla následně 
přeložena na III. interní kliniku k podání 
kombinované imunosupresivní terapi e 
(1. pulzu cyklofosfamidu s kortiko idy –  
prednison v dávce 60 mg). Tuto terapii 
paci entka tolerovala bez obtíží, labora‑
torně byl dokumentován výrazný pokles 
e ozinofili e v krevním obraze. Při kont‑

rolním echokardi ografickém vyšetření 
bylo dokumentováno zlepšení EF LK na 
55– 60 %, přetrvával hemodynamicky 
nevýznamný cirkulární perikardi ální vý‑
potek. Bez výraznějších potíží byla ná‑
sledně propuštěna do ambulantní péče.

Diskuze
Bronchi ální astma je jedním z hlavních 
příznaků syndromu Churga‑Stra ussové 
[7] a vyskytuje se u asi 95 % paci entů 
a obvykle předchází vaskulitické posti‑
žení jedince o asi 8– 10 let v rámci pro‑
dromální fáze onemocnění [8].

Asi v 70 % má paci ent anamnézu ma‑
xilární sinusitidy, alergické rhinitidy 
nebo nazálního polypu jako naše pa‑
ci entka. Častá bývá periferní ne uropa‑
ti e, postihující více než 2/ 3 paci entů, 
obvykle pod klinickým obrazem mono‑
ne uritis multiplex: někdy je provázena 
postižením kůže s  purpuro u. Ke sta‑
novení di agnózy je zapotřebí přítom‑
nost alespoň 4 ze 6 kritéri í uvedených 
v tab. 2 [9].

Obr. 3. Postupný rozvoj negativních vln T v oblasti spodní a boční stěny.

Obr. 4. Postupný rozvoj negativních vln T v oblasti spodní a boční stěny.
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CSS re aguje dobře na systémovo u 
kortikoterapii, na které se dosáhne re‑
mise u více než 80 % paci entů. So učasné 
astma bronchi ale bývá léčeno inhalač‑
ními kortiko idy. Refrakterní paci enti 
moho u zare agovat na imunosupre‑
siva (cyklofosfamid, azathi oprin, me‑
totrexát nebo intravenózní imunoglo‑
bulin). Účinnost terapi e se monitoruje 
sledováním e ozinofili e, sedimentace, 
případně titru protilátek ANCA, které 
jso u přítomny asi ve 30– 60 % případů. 
Snížení počtu e ozinofilů v  krvi bývá 
provázeno zlepšením klinických nálezů 
a svědčí pro dobro u účinnost terapi e. 

K relapsu onemocnění dochází asi 
ve 25 % případů, u asi 1/ 2 v průběhu 
1. roku sledování, někdy však s latencí 
5 nebo více let po vzniku onemocnění. 
Přítomnost zvýšené hladiny a utoproti‑
látek ANCA je dokumentovaná v lite‑
ratuře u asi 38– 59 % paci entů [10].

Zvýšení titru ANCA, počtu e ozino‑
f ilů v  periferní krvi anebo proteinů 
akutní fáze může být předzvěstí kli‑
nické exacerbace.

V minulosti byl CSS bez výjimek fatál‑
ním onemocněním, vedo ucím k úmrtí 
během několika měsíců; na so učasné 
terapii je pětileté přežívání vyšší než 
70 %.

U naší paci entky byl důležitý ana‑
mnestický údaj rozvoje kožních eflores‑

cencí v oblasti frontální krajiny hlavy 
před přijetím do nemocnice. Eozinofi‑
li e se objevila již před přijetím do ne‑
mocnice, dle dokumentace asi rok po‑
stupně narůstala! Postižení myokardu, 
které u  naší paci entky dominovalo, 
se vyskytuje u  15– 55 % případů CSS 
a bývá často u příčino u úmrtí. Perikar‑
ditida bývá přítomna asi ve 23 %, myo‑
karditida ve 13 % případů, srdeční se‑
lhání vznikne u asi 15– 30 % paci entů. 
CSS se může manifestovat i obrazem 
kardi ogenního šoku s  elevací tropo‑
ninu a EKG obrazem akutního infarktu 
myokardu, někdy se může klinicky ma‑
nifestovat jako chronická konstriktivní 
perikarditida [11]. V rámci probíhající 
vaskulopati e může dojít k  rozvoji in‑
trakardi ální trombózy s  embolizační 
komplikací, byla dokumentována 
i perikardi ální tamponáda [11] s ob‑
razem kongestivního selhání srdce. 
Vzácně jso u popsány i případy intra‑
cerebrální hemoragi e [12]. Po imu‑
nosupresivní terapii dochází k regresi 
kardi álních projevů a zlepšení funkce 
levé komory, podobně jako u  naší  
paci entky. 
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Tab. 2. Diagnostická kritéria CSS dle Americké revmatologické společnosti.

astma bronchiale
eozinofilie nad 10 % v diferenciálním rozpočtu leukocytů
mononeuropatie (včetně multiplexní) nebo polyneuropatie
migrující nebo přechodné plicní opacity na RTG hrudníku
abnormality paranazálních dutin [5]
biopsie s průkazem akumulace eozinofilů v extravaskulárních prostorech v okolí 
malých cév
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