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Úvod
Zánětlivé postižení cév malého a střed-
ního kalibru vede k  destrukci cévní 
stěny, proliferaci a  uzávěru cév s  ná-
slednou poruchou prokrvení v zásobo-
vané oblasti. Nejčastěji jsou postiženy 
plíce, periferní nervový systém a kůže, 
může však dojít i  k  projevům v  gast-
rointestinálním systému, ledvinách, 
myokardu a vzácně v centrálním ner-
vovém systému (CNS) [1].

Popis případu
Předmětem našeho sdělení je případ 
58leté ženy, u které nebylo zjištěno v ro- 
dinné anamnéze žádné závažné auto-
imunitní onemocnění. Několik let se lé-
čila pro arteriální hypertenzi a autoimu-
nitní hypotyreózu. Pro diabetes mellitus 
2. typu držela diabetickou dietu a byla 
sledována pro středně těžké bronchiální 
astma. V roce 2003 prodělala perikar-
ditidu. Léčena však byla na spádovém 
pracovišti, a tak jsme neměli k dispozici 
bližší informaci o etiologii.

První obtíže se objevily koncem 
dubna roku 2008, kdy vyhledala prak-

tického lékaře pro bolesti epigast-
ria a  zelenožluté průjmy bez příměsi 
krve či hlenu doprovázené subfebri-
liemi. Terapie nifuroxazidem a cipro
f loxacinem nepřinesla úlevu, kulti-
vačně nebyly zjištěny žádné patogeny. 
Dne 12. 5. 2008 proběhlo ambulantní 
gastroenterologické vyšetření s  nále-
zem stázy žaludečního obsahu, antrální 
gastritidy a axiální hiátové hernie. Ná-
sledně byla doporučena léčba inhibi-
torem protonové pumpy omeprazolem 
a  prokinetikem itopridem. Za 2  dny 
poté však pacientka již přišla na akutní 
interní ambulanci a následně byla při-
jata k hospitalizaci pro poruchu hyb-
nosti dolních i horních končetin a po-
ruchu orientace v prostoru. Pacientka si 
také stěžovala na mlhavé vidění, neob-
ratnost horních končetin a změny psy-
chiky ve smyslu zvýšené plačtivosti. Při 
vstupním laboratorním vyšetření byla 
zjištěna elevace kardiomarkerů (CKMB 
1,47 μkat/ l, norma: 0– 0,5 µkat/ l; TnT 
1,85 µg/ l, norma 0– 0,03 µg/ l) a 1 mm 
deprese ST nad přední stěnou (obr. 1). 
Pacientka však negovala bolesti na 

hrudi a ultrazvukové vyšetření srdce ne-
prokázalo poruchu kinetiky myokardu.

Na kůži pod nehty a  pretibiálně 
měla pacientka drobné třískovité he-
matomy. Kromě zvýšených kardiomar-
kerů byly v krvi také zvýšené známky zá-
nětu (CRP 79 mg/ l, leukocyty 14,5/ nl) 
a rovněž diferenciální rozpočet ukazo-
val na eozinofilii (69 %). Vyšetření sto-
lice však parazity neprokázalo.

Pro progredující centrální pravo-
strannou hemiparézu bylo provedeno 
CT mozku s  negativním výsledkem. 
Lumbální punkce neprokázala neuroin-
fekci (Pandy: negativní, segmenty: 5/ 3, 
lymfocyty 1/ 3). Nepřítomnost antikar-
diolipinových protilátek v séru vyloučila 
možnost antifosfolipidového syndromu. 
Vzhledem k dalším nálezům, které vedly 
k podezření na vaskulitidu (bronchiální 
astma, eozinofilie v  krevním obraze, 
subungvální hematomy, neurologické 
symptomy, postižení srdce a trávicího 
traktu), bylo přistoupeno k  vyšetření 
mozku magnetickou rezonancí (MR) 
(obr.  2). Zde byla dominujícím nále-
zem vícečetná T2 hyperintenzní ložiska 
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Souhrn: Prezentujeme kazuistiku pacientky se systémovou vaskulitidou s postižením srdce, kůže, gastrointestinálního traktu a raritním 
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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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v  korových i  podkorových oblastech, 
drobné ložisko bylo nalezeno i v pra-
vém mezencefalu a  pravé mozečkové 
hemisféře, velikost ložisek se pohybo-
vala do 20 mm v  nejdelším rozměru 
u postižení v okcipitální oblasti. Posti-

žení zejména rozvodí mozkových tepen 
a  terminálních částí cévního řečiště 
mozku budilo podezření především na 
vaskulitickou etiologii. Uvedené nálezy 
a  zejména progrese neurologického 
postižení vedly k  rozhodnutí o  zahá-

jení imunosupresivní terapie 1 g pulzy 
metylprednisolonu, které byly po-
dány celkem 5krát obden. Následo-
val převod na perorální formu v dávce 
1 mg/ kg/ den s  postupnou detrakcí 
podle doporučení EULAR (the Euro-

Obr. 1. Vstupní EKG křivka. Sinusový rytmus, frekvence 102/min, převodní intervaly v normě, deprese ST do 2 mm ve 
V2–6, plochá vlna T ve V1,V6 a III a negativní vlna T ve V3–5.

Obr. 2. První MR mozku: vícečetná ložiska v centrum semiovale (a), v okcipitálním laloku a mezencefalu (b) a mozečkové 
hemisféře (c). 

a b c
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měla postižení plic (vyloučeno pomocí 
HRCT plic) ani paranazálních dutin 
(proveden RTG), eozinofilní infiltráty 
se v  histologii kůže nepodařily pro-
kázat. Onemocnění jsme tedy zatím 
neuzavřeli jako CSS, ale pouze obecně 
jako systémovou vaskulitidu. Tato vas-
kulitida měla u  naší pacientky fázo-
vitý průběh, jako je to typické pro CSS. 
Nejdříve prodromální fáze, projevující 
se bronchiálním astmatem (bez zjištění 
konkrétního alergenu) a poté vaskuli-
tická s  vícesystémovým postižením  –  
gastrointestinální trakt (průjmy), srdce 
a centrální nervový systém (CNS).

Neurologická manifestace CSS je 
poměrně častá (62– 81 %) [1,4], avšak 
většinou onemocnění postihuje peri-
ferní nervový systém. Podstatou to-
hoto postižení je vaskulitida vasa ner-
vorum. CNS je poškozen u méně než 
10 % pacientů [1,4], bývá pouze jed-
ním z dalších postižených orgánů [5]. 
Nejčastěji se postižení CNS projeví jako 
ischemická příhoda (jako tomu bylo 
u naší pacientky –  pravostranná hemi-
paréza) či krvácení [5]. Jiné příznaky 
jsou již raritní, avšak některé z nich byly 
také u uvedené pacientky přítomné –  
stav zmatenosti, vertigo, rozmazané vi-
dění a dysgrafie. Tyto projevy měly svůj 
korelát v ischemických ložiscích na MR 
mozku. Vertigo mělo typický charak-
ter mozečkového postižení, kde právě 
bylo jedno z ložisek. Také porucha vízu 
byla hodnocena jako centrální etiolo-

jako základ terapie při generalizované 
vaskulitidě [3]. Při této terapii a reha-
bilitaci došlo k úpravě původní hemi-
parézy, rozmazaného vidění, narušené 
grafie i orientace. Kontrolní MR mozku 
(prosinec roku 2008) ukázalo sta-
cionární nález vaskulitických ložisek. 
Eozinofilie prvotně přítomná v  krev-
ním obraze zcela regredovala. Ani po 
podání 6. pulzu cyklofosfamidu ne-
byly nalezeny žádné známky svědčící 
pro aktivitu vaskulitidy, a proto bylo 
přistoupeno k ukončení terapie cyklo-
fosfamidem a zahájeno podávání aza-
thioprinu v dávce 2 mg/ kg/ den, jak je 
doporučuje EULAR k  udržení remise 
[3]. Na dlouhodobé terapii azathiopri-
nem a  malou dávkou metylpredniso-
lonu nedošlo dosud (červen roku 2010) 
k  relapsu onemocnění, které jsme 
uzavřeli jako systémovou vaskulitidu 
s vzácným postižením CNS.

Diskuze
Syndrom Churga- Straussové (CSS), 
dříve nazývaný i jako alergická gramu-
lomatózní angiitida, je vzácná nekro-
tizující vaskulitida postihující cévy 
malého a středního kalibru. Naše pa-
cientka splnila pouze 3  z  klasif ikač-
ních kritérií ACR (American College of 
Rheumatology) 1990 [2] (tab. 1) pro 
diagnózu syndromu CSS, konkrétně 
bronchiální astma, eozinofilie vyšší než 
10 % a neuropatie. Další 3 klasifikační 
kritéria splněna nebyla –  pacientka ne-

pean League against Rheumatism) pro 
terapii generalizovaných vaskulitid [3].

Při této terapii postupně došlo ke 
zlepšení motoriky i orientace pacientky. 
I přesto jsme pokračovali v dalším vy-
šetřování. Jako druhé možné vysvět-
lení intrakraniálních ložisek se jevilo 
kardioemboligenní postižení. Tato in-
terpretace byla podporována nálezem 
intermitentní erytrocyturie a  třískovi-
tých hematomů. Při jícnovém ultra-
zvukovém vyšetření srdce (TEE) byl sice 
2krát zachycen drobný (2  ×  1 mm) 
vlající útvar na zadním cípu mitrální 
chlopně, neměl však charakter vege-
tace a při dalším vyšetření již nebyl za-
chycen. Navíc odebraná série hemo-
kultur byla kultivačně negativní. Tuto 
etiologii jsme tedy vyloučili a provedli 
odběr z  jednoho z drobných papulóz-
ních ložisek na přední straně bérce.

Histologické vyšetření tohoto lo-
žiska zachytilo infiltráty s malou účastí 
neutrof ilů lokalizovaných kolem cév 
subpapilárního plexu. Nález však byl 
velmi diskrétní a nevedl ke  stanovení 
konkrétní diagnózy. Museli jsme tedy 
vyloučit ještě další vaskulitidu posti-
hující malé cévy, a  sice mikroskopic-
kou polyangiitidu (MPA). Pátrali jsme 
proto po charakteristickém postižení 
ledvin. Záchyt hematurie byl pouze in-
termitentní a  proteinurie nedosaho-
vala ani 0,5 g/ den. Následná cystosko-
pie a  scintigraf ie ledvin neprokázaly 
žádnou patologii a bylo přistoupeno 
k  biopsii ledviny. Histologické vyšet-
ření odebraného vzorku však neodha-
lilo známky svědčící pro nekrotizující 
glomerulonefritidu. Také při opako-
vaném odběru krve nebyly zachyceny 
ANCA (anti nenutrophil cytoplasma 
antibodies) protilátky (vyšetření po-
mocí imunofuorescence i přímo ELISA 
proti myeloperoxidáze).

Pacientce byla postupně snižována 
dávka metylprednisolonu a vzhledem 
k postižení centrálního nervového sy
stému a  srdce (opakovaně pozitivní 
troponin T a pyrofosfátový scan srdce) 
bylo zahájeno podávání intravenóz-
ních pulzů cyklofosfamidu 500 mg 
à  1  měsíc, které jsou doporučovány 

Tab. 1. Diagnostická kritéria CSS dle Americké revmatologické společnosti [2].

•	bronchiální astma
•	eozinofilie nad 10 % v diferenciálním rozpočtu leukocytů
•	mononeuropatie anebo polyneuropatie
•	migrující nebo přechodné plicní opacity na RTG hrudníku
•	postižení paranazálních dutin
•	biopsie s průkazem extravaskulárních eozinofilních infiltrátů

Tab. 2. Vývoj eozinofilie.

Datum 	 Procento eozinofilů v diferenciálním rozpočtu
15. 5. 2008	 66 %
16. 5. 2008 	 51 %
26. 5. 2008	 1 %
všechna následující vyšetření až dosud	 < 1%
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Absence granulomů a  eozinof il-
ních infiltrátů při histologickém vyšet-
ření kůže bérce nás vedla k podezření 
na MPA. U této vaskulitidy bývají čas-
těji postiženy ledviny (69 % u MPA vs 
16 % u CSS) [1], avšak nefropsie glo-
merulonefritidu neprokázala. Zpo-
čátku nás zaváděl močový nález, kde 
byla zprvu (a také intermitentně) pří-
tomná erytrocyturie a  také proteinu-
rie (do 0,5 g/ den). Po odstranění cévky 
a  terapii opakované močové infekce 
však obojí regredovalo. Rovněž proti-
látky pANCA bývají u MPA častější než 
u CSS (75 % vs 38 %) [1]. U naší pa-
cientky nebyly ani při opakovaných od-
běrech tyto protilátky zachyceny.

Závěr
Popsali jsme případ pacientky se sy
stémovou vaskulitidou malých cév, 
která jevila rysy vzácného CSS, avšak 
nesplnila požadovaný počet diagnos-
tických kritérií. Onemocnění se mani-
festovalo typickou anamnézou bron-
chiálního astmatu, postižením kůže, 
srdce, gastrointestinálního traktu a ra-
ritním postižením CNS. Tato kazuistika 
upozorňuje na nutnost pomýšlet na  
systémové vaskulitidy jako příčinu is-
chemie CNS u  pacientů s  centrální 
mozkovou příhodou a  na nutnost 
promptní imunosupresivní terapie přes 
to, že nemáme splněna diagnostická 
kritéria pro některou ze systémových 
vaskulitid.

gie, protože oko samotné včetně oč-
ního pozadí nejevilo známky poško-
zení, avšak okcipitálně se nacházelo 
jedno z  ložisek a také vizuální evoko-
vané potenciály vykazovaly prodlouže-
nou latenci vedení. U  naší pacientky 
nebyla provedena MR angiograf ie, 
což nás nutilo vylučovat kardioembo-
ligenní etiologii ložisek (jak je zmiňo-
váno výše). Nebylo však jisté, zda by 
byla angiografie schopná zachytit ty-
pické vaskulitické stenózy, protože byla 
postižena terminální část cévního ře-
čiště mozku, kde již je MR angiografie 
velmi limitovaná.

Postižení srdce u  CSS je velmi va-
riabilní. Může se projevit jako (peri)
myokarditida, srdeční selhání, infarkt 
myokardu, perikardiální výpotek až 
tamponádu. Prevalence je odhadována 
na 35– 62 %, je častější u ANCA‑ negativ-
ního CSS a je spojena s horší prognó-
zou [1,6]. Nejčastější změny jsou popi-
sovány na EKG a při MR vyšetření srdce 
[6]. MR srdce u naší pacientky nebylo 
provedeno, avšak na EKG jsme zachy-
tili jak 1 mm deprese ST úseku nad 
přední stěnou, tak opakované paro-
xyzmy supraventrikalární tachykardie. 
Také na pyrofosfátovém scanu srdce 
došlo k mírnému záchytu radiofarmaka 
v  celém myokardu. Obdobné projevy 
při postižení srdce u CSS (ST deprese 
na EKG a pozitivita troponinu T bez bo-
lestí na hrudi a s normální koronarogra-
fií) byl již v naší literatuře popsán [7].
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