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Souhrn: Prezentujeme kazuistiku pacientky se systémovou vaskulitidou s postizenim srdce, kiiZze, gastrointestinalniho traktu a raritnim
poskozenim centralniho nervového systému. Diagnéza systémové vaskulitidy byla stanovena na zékladé klinickych projevii, vyrazné eozi-
nofilie a magnetické rezonance mozku. Promptné nasazend imunosupresivni terapie vedla k regresi ptiznakd véetné Gpravy pavodné

ptitomného neurologického postizeni.

Kli¢ova slova: systémova vaskulitida - postiZeni centrdlniho nervového systému

Central hemiparesis as manifestation of systemic vasculitis

Summary: We present a case report of patient with systemic vasculitis with affection of heart, skin, gastrointestinal tract and rare involve-
ment of central nervous system. Diagnosis of systemic vasculitis was based on clinical manifestations, blood hypereosinophilia and brain
magnetic resonance imaging. Immunosuppressive therapy led to regression of symptoms including initially present neurologic manifesta-

tion.
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Uvod

Zanétlivé postizeni cév malého a stred-
niho kalibru vede k destrukci cévnf
stény, proliferaci a uzavéru cév s na-
slednou poruchou prokrven{ v zasobo-
vané oblasti. Nej¢astéji jsou postiZzeny
plice, periferni nervovy systém a koZe,
muize viak dojit i k projevim v gast-
rointestindlnim systému, ledvinach,
myokardu a vzacné v centrdlnim ner-
vovém systému (CNS) [1].

Popis pFipadu
Pfedmétem naseho sdéleni je p¥ipad
58leté Zeny, u které nebylo zjisténo v ro-
dinné anamnéze zddné zdvazné auto-
imunitn{ onemocnéni. Nékolik let se [é-
¢ila pro arteridIni hypertenzi a autoimu-
nitni hypotyreézu. Pro diabetes mellitus
2. typu drzela diabetickou dietu a byla
sledovdna pro stiedné tézké bronchialn{
astma. V roce 2003 prodélala perikar-
ditidu. Lécena v3ak byla na spddovém
pracovisti, a tak jsme neméli k dispozici
bliz8f informaci o etiologii.

Prvni obtiZze se objevily koncem
dubna roku 2008, kdy vyhledala prak-

1194

tického lékafe pro bolesti epigast-
ria a zelenozluté prijmy bez p¥imeési
krve ¢i hlenu doprovézené subfebri-
liemi. Terapie nifuroxazidem a cipro-
floxacinem nepftinesla dlevu, kulti-
vacéné nebyly zjistény zddné patogeny.
Dne 12. 5. 2008 probéhlo ambulantni
gastroenterologické vysetfeni s nale-
zem stazy Zalude¢niho obsahu, antralni
gastritidy a axidlni hidtové hernie. N&-
sledné byla doporucena lé¢ba inhibi-
torem protonové pumpy omeprazolem
a prokinetikem itopridem. Za 2 dny
poté viak pacientka jiZ pfisla na akutnf
interni ambulanci a nésledné byla p¥i-
jata k hospitalizaci pro poruchu hyb-
nosti dolnich i hornich konéetin a po-
ruchu orientacev prostoru. Pacientkasi
také stézovala na mlhavé vidéni, neob-
ratnost hornich koncetin a zmény psy-
chiky ve smyslu zvy3ené plactivosti. P¥i
vstupnim laboratornim vy3etteni byla
zjisténa elevace kardiomarkert (CKMB
1,47 pkat/l, norma: 0-0,5 pkat/l; TnT
1,85 pg/l, norma 0-0,03 pg/l) a Tmm
deprese ST nad prednf sténou (obr. 1).
Pacientka v8ak negovala bolesti na

hrudi a ultrazvukové vy3etteni srdce ne-
prokézalo poruchu kinetiky myokardu.

Na kbzi pod nehty a pretibidlné
méla pacientka drobné t¥iskovité he-
matomy. Kromé zvySenych kardiomar-
ker( byly v krvi také zvySené znamky za-
nétu (CRP 79 mg/I, leukocyty 14,5/nl)
a rovnéz diferencidlni rozpocet ukazo-
val na eozinofilii (69 %). VySetfeni sto-
lice v8ak parazity neprokazalo.

Pro progredujici centrdlni pravo-
strannou hemiparézu bylo provedeno
CT mozku s negativnim vysledkem.
Lumbdlni punkce neprokdzala neuroin-
fekci (Pandy: negativni, segmenty: 5/3,
lymfocyty 1/3). Nep¥itomnost antikar-
diolipinovych protilatek v séru vyloucila
moznost antifosfolipidového syndromu.
Vzhledem k dal$im ndlez&im, které vedly
k podezfenf na vaskulitidu (bronchialnf
astma, eozinofilie v krevhim obraze,
subungvalni hematomy, neurologické
symptomy, postiZzeni srdce a travictho
traktu), bylo p¥istoupeno k vy3ettenf
mozku magnetickou rezonanci (MR)
(obr. 2). Zde byla dominujicim néle-
zem vicecetnd T2 hyperintenzni loZiska
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Obr. 1. Vstupni EKG kf¥ivka. Sinusovy rytmus, frekvence 102/min, pfevodni intervaly v normé, deprese ST do 2 mm ve
V, , plochdvinaTveV,V, alll anegativnivinaTveV, .

Obr. 2. Prvni MR mozku: vicecetna loZiska v centrum semiovale (a), v okcipitdlnim laloku a mezencefalu (b) a mozec¢kové

hemisfére (c).

v korovych i podkorovych oblastech,
drobné lozisko bylo nalezeno i v pra-
vém mezencefalu a pravé mozeckové
hemisfére, velikost loZisek se pohybo-
vala do 20 mm v nejdel$im rozméru
u postizeni v okcipitalni oblasti. Posti-
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Zeni zejména rozvodi mozkovych tepen
a termindlnich &asti cévniho Fecisté
mozku budilo podezieni predeviim na
vaskulitickou etiologii. Uvedené nélezy
a zejména progrese neurologického
postiZzen{ vedly k rozhodnuti o zaha-

jeni imunosupresivn{ terapie 1g pulzy
metylprednisolonu, které byly po-
dany celkem 5krat obden. Nasledo-
val pfevod na peroralni formu v davce
1mg/kg/den s postupnou detrakef
podle doporuceni EULAR (the Euro-
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pean League against Rheumatism) pro
terapii generalizovanych vaskulitid [3].

PFi této terapii postupné doslo ke
zlep$eni motoriky i orientace pacientky.
| pfesto jsme pokracovali v dal$im vy-
Setfovani. Jako druhé mozné vysvét-
lenf intrakranidlnich lozisek se jevilo
kardioemboligenni postizeni. Tato in-
terpretace byla podporovdna nalezem
intermitentni erytrocyturie a t¥iskovi-
tych hematomd. P¥ jicnovém ultra-
zvukovém vysetteni srdce (TEE) byl sice
2krat zachycen drobny (2 x 1mm)
vlajici dtvar na zadnim cipu mitralnf
chlopné, nemél v8ak charakter vege-
tace a pri dal$im vy3etfenf jiz nebyl za-
chycen. Navic odebrand série hemo-
kultur byla kultiva¢né negativni. Tuto
etiologii jsme tedy vyloudili a provedli
odbér z jednoho z drobnych papuléz-
nich loZisek na p¥ednf strané bérce.

Histologické vy3etfeni tohoto lo-
Ziska zachytilo infiltraty s malou dcasti
neutrofilti lokalizovanych kolem cév
subpapildrniho plexu. Nalez vsak byl
velmi diskrétni a neved| ke stanovenf
konkrétni diagndzy. Museli jsme tedy
vyloucit jesté daldi vaskulitidu posti-
hujici malé cévy, a sice mikroskopic-
kou polyangiitidu (MPA). Patrali jsme
proto po charakteristickém postizen{
ledvin. Zachyt hematurie byl pouze in-
termitentni a proteinurie nedosaho-
vala ani 0,5g/den. Nasledna cystosko-
pie a scintigrafie ledvin neprokazaly
Zadnou patologii a bylo pFistoupeno
k biopsii ledviny. Histologické vy3et-
feni odebraného vzorku viak neodha-
lilo zndmky svédcici pro nekrotizujici
glomerulonefritidu. Také p¥i opako-
vaném odbéru krve nebyly zachyceny
ANCA (anti nenutrophil cytoplasma
antibodies) protilatky (vySetfeni po-
moci imunofuorescence i pfimo ELISA
proti myeloperoxidaze).

Pacientce byla postupné sniZzovana
davka metylprednisolonu a vzhledem
k postiZeni centrdlniho nervového sy-
stému a srdce (opakované pozitivni
troponin T a pyrofosfatovy scan srdce)
bylo zahdjeno podavdni intravendz-
nich pulzd cyklofosfamidu 500 mg
a 1 mésic, které jsou doporucovany
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bronchiélni astma

postizeni paranazalnich dutin

Tab. 1. Diagnosticka kritéria CSS dle Americké revmatologické spole¢nosti [2].

eozinofilie nad 10% v diferencidlnim rozpoctu leukocytt
mononeuropatie anebo polyneuropatie
migrujici nebo prechodné plicni opacity na RTG hrudniku

biopsie s pritkazem extravaskuldrnich eozinofilnich infiltratd

Tab. 2. Vyvoj eozinofilie.

Datum

15.5.2008
16.5.2008
26.5.2008

viechna nasledujici vySetfeni az dosud

Procento eozinofili v diferencidlnim rozpoétu

66 %
51 %
1%
<1%

jako zaklad terapie p¥i generalizované
vaskulitidé [3]. P¥i této terapii a reha-
bilitaci doslo k dpravé plivodni hemi-
parézy, rozmazaného vidéni, narusené
grafie i orientace. Kontrolni MR mozku
(prosinec roku 2008) ukdzalo sta-
cionarn{ nélez vaskulitickych lozZisek.
Eozinofilie prvotné p¥itomna v krev-
nim obraze zcela regredovala. Ani po
podani 6. pulzu cyklofosfamidu ne-
byly nalezeny zadné zndmky svéddici
pro aktivitu vaskulitidy, a proto bylo
pFistoupeno k ukondeni terapie cyklo-
fosfamidem a zahdjeno podavanf( aza-
thioprinu v davce 2 mg/kg/den, jak je
doporucuje EULAR k udrzeni remise
[3]. Na dlouhodobé terapii azathiopri-
nem a malou dévkou metylpredniso-
lonu nedoslo dosud (¢erven roku 2010)
k relapsu onemocnéni, které jsme
uzavreli jako systémovou vaskulitidu
s vzacnym postizenim CNS.

Diskuze

Syndrom Churga-Straussové (CSS),
d¥ive nazyvany i jako alergicka gramu-
lomatézni angiitida, je vzacna nekro-
tizujici vaskulitida postihujici cévy
malého a stfedniho kalibru. Nase pa-
cientka splnila pouze 3 z klasifikac-
nich kritériif ACR (American College of
Rheumatology) 1990 [2] (tab. 1) pro
diagnézu syndromu CSS, konkrétné
bronchidlni astma, eozinofilie vy$si nez
10% a neuropatie. Dal3i 3 klasifikaéni
kritéria splnéna nebyla - pacientka ne-

méla postizenf{ plic (vylouceno pomocf
HRCT plic) ani paranazalnich dutin
(proveden RTG), eozinofilni infiltraty
se v histologii kiize nepodarily pro-
kdzat. Onemocnéni jsme tedy zatim
neuzavreli jako CSS, ale pouze obecné
jako systémovou vaskulitidu. Tato vas-
kulitida méla u nasi pacientky fézo-
vity priibéh, jako je to typické pro CSS.
Nejdfive prodromalni féze, projevujici
se bronchidlnim astmatem (bez zjisténf{
konkrétniho alergenu) a poté vaskuli-
tickd s vicesystémovym postizenim -
gastrointestindlni trakt (prjmy), srdce
a centrélni nervovy systém (CNS).
Neurologickd manifestace CSS je
pomérné castd (62-81%) [1,4], aviak
vétdinou onemocnéni postihuje peri-
ferni nervovy systém. Podstatou to-
hoto postiZeni je vaskulitida vasa ner-
vorum. CNS je poskozen u méné nez
10% pacientd [1,4], byvd pouze jed-
nim z dalich postizenych orgdnt [5].
Nejcastéji se postizeni{ CNS projevi jako
ischemicka p¥thoda (jako tomu bylo
u nasi pacientky - pravostrannd hemi-
paréza) ¢i krvaceni [5]. Jiné pfiznaky
jsou jiz raritni, aviak nékteré z nich byly
také u uvedené pacientky p¥itomné -
stav zmatenosti, vertigo, rozmazané vi-
dénf a dysgrafie. Tyto projevy mély sviij
koreldt v ischemickych loZiscich na MR
mozku. Vertigo mélo typicky charak-
ter mozeckového postizeni, kde pravé
bylo jedno z loZisek. Také porucha vizu
byla hodnocena jako centralnfi etiolo-
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gie, protoze oko samotné véetné oc-
niho pozadi nejevilo zndmky posko-
zenf, av3ak okcipitdlné se nachdazelo
jedno z lozisek a také vizualni evoko-
vané potencidly vykazovaly prodlouZe-
nou latenci vedeni. U nasi pacientky
nebyla provedena MR angiografie,
coz nds nutilo vylu¢ovat kardioembo-
ligennf etiologii loZisek (jak je zmirio-
vano vyse). Nebylo vsak jisté, zda by
byla angiografie schopna zachytit ty-
pické vaskulitické stendzy, protoze byla
postizena terminalnf ¢ast cévniho fe-
¢isté mozku, kde jiz je MR angiografie
velmi limitovand.

PostiZeni srdce u CSS je velmi va-
riabilni. MiZze se projevit jako (peri)
myokarditida, srde¢ni selhani, infarkt
myokardu, perikardidlni vypotek az
tampondadu. Prevalence je odhadovana
na 35-62%, je castéjsi u ANCA-negativ-
ntho CSS a je spojena s horsi progné-
zou [1,6]. Nejcastéjsi zmény jsou popi-
sovany na EKG a pFi MR vy3etfeni srdce
[6]. MR srdce u nasi pacientky nebylo
provedeno, aviak na EKG jsme zachy-
tili jak Tmm deprese ST tseku nad
predni sténou, tak opakované paro-
xyzmy supraventrikaldrni tachykardie.
Také na pyrofosfatovém scanu srdce
doslo k mirnému zachytu radiofarmaka
v celém myokardu. Obdobné projevy
pti postizeni srdce u CSS (ST deprese
na EKG a pozitivita troponinu T bez bo-
lesti na hrudi a s normalni koronarogra-
fif) byl jiz v nasi literatufe popsan [7].

Centrélni pravostrannd hemiparéza jako dominujici projev systémové vaskulitidy

Absence granulomd a eozinofil-
nich infiltratd p¥i histologickém vyset-
fenf kiize bérce nds vedla k podeztfeni
na MPA. U této vaskulitidy byvajf ¢as-
téji postiZzeny ledviny (69% u MPA vs
16% u CSS) [1], av8ak nefropsie glo-
merulonefritidu neprokdzala. Zpo-
¢atku nas zavddél mocovy nélez, kde
byla zprvu (a také intermitentné) pii-
tomna erytrocyturie a také proteinu-
rie (do 0,5g/den). Po odstranéni cévky
a terapii opakované mocové infekce
vsak oboji regredovalo. Rovnéz proti-
latky pANCA byvajf u MPA castéjsi nez
u CSS (75% vs 38%) [1]. U nasi pa-
cientky nebyly ani pfi opakovanych od-
bérech tyto protilatky zachyceny.

Zavér

Popsali jsme ptipad pacientky se sy-
stémovou vaskulitidou malych céy,
ktera jevila rysy vzacného CSS, avsak
nesplnila poZzadovany pocet diagnos-
tickych kritérii. Onemocnén{ se mani-
festovalo typickou anamnézou bron-
chidlnitho astmatu, postizenim kaze,
srdce, gastrointestindlnfho traktu a ra-
ritnim postizenim CNS. Tato kazuistika
upozoriiuje na nutnost pomyslet na
systémové vaskulitidy jako pFi¢inu is-
chemie CNS u pacient s centraln{
mozkovou pt¥hodou a na nutnost
promptni imunosupresivni terapie pres
to, Ze nemame splnéna diagnostickd
kritéria pro nékterou ze systémovych
vaskulitid.

Podékovani
Tato prace byla podporena Vyzkumnym
zamérem MZO 00179906.
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