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Ostra niewydolnos¢ serca powiktana skrzepling w koniuszku
lewej komory w przebiegu eozynofilowej ziarniniakowatosci

z zapaleniem naczynh

Acute heart failure with left ventricular thrombus in the course of eosinophilic

granulomatosis with polyangiitis
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Streszczenie

Eozynofilowa ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn (eosino-
philic granulomatosis with polyangiitis — EGPA), charakteryzujaca
sie wspotistnieniem objawéw astmy oskrzelowej, eozynofilii krwi
obwodowej oraz charakterystycznych zmian histopatologicznych,
nalezy do pierwotnych uktadowych zapalen matych naczyn o nie-
znanej etiologii. Zajecie serca w przebiegu EGPA jest spotykane
w zaleznosci od zrédta danych u 17-92% chorych, wptywa ono na
niepomyslng prognoze i stanowi gtéwna przyczyne Smiertelnosci
w tej grupie chorych. Nalezy zawsze bra¢ pod uwage EGPA w dia-
gnostyce réznicowej ostrej niewydolnosci serca, zwtaszcza u 0séb
mtodych bez czynnikéw ryzyka choroby niedokrwiennej serca,
a takze u chorych z obecnoscig astmy oskrzelowej, alergicznego
niezytu nosa lub polipéw nosa. Rzadkim powiktaniem zajecia serca
jest powstanie skrzepliny w koniuszku lewej komory serca wyma-
gajace leczenia przeciwzakrzepowego. W artykule przedstawiono
przypadek 49-letniego pacjenta z ostatecznym rozpoznaniem
EGPA, u ktoérego zajecie serca przebiegato w postaci ostrej niewy-
dolnosci, imitujac poczatkowo ostry zespot wienicowy.

Wstep

Opisany po raz pierwszy w 1951 r. przez Churga
i Strauss zespot objawéw obejmujacy astme, eozynofi-
lie krwi obwodowej oraz charakterystyczne zmiany hi-
stopatologiczne, takie jak: martwicze zapalenie naczyn,
nacieki eozynofilowe w tkankach oraz obecnos¢ ziar-
niniakéw zewngtrznaczyniowych [1], jest zaliczany do
pierwotnych uktadowych zapalen matych naczyn [2].

Summary

Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA) characterized
by the coexistence of asthma, eosinophilia and characteristic his-
topathologic changes, is one of the primary systemic small vessel
inflammation of unknown etiology. Cardiac involvement in the
course of EGPA occur in 17-92% of patients affecting poor prog-
nosis and acting major cause of mortality in this group of patients.
EGPA should always be considered in the differential diagnosis of
acute heart failure, especially in young patients with no risk fac-
tors for coronary heart disease, and in patients with the presence
of asthma, allergic rhinitis or nasal polyps. A rare complication of
cardiac involvement is the thrombus formation in the left ventric-
ular apex requiring anticoagulation. We report a case of 49 year
old man with cardiac involvement that mimic acute coronary syn-
drome and led to the diagnosis of EGPA.

Etiologia zespotu Churga i Strauss, zwanego zgodnie
z obowiazujaca obecnie nomenklaturg eozynofilowa
ziarniniakowatoscig z zapaleniem naczyn (eosinophilic
granulomatosis with polyangiitis — EGPA) [3], pozostaje
niewyjasniona. Prawdopodobnie choroba jest wywota-
na przez proces autoimmunologiczny [4]. Pod uwage
bierze sie udziat uwarunkowan genetycznych, takich
jak obecnos¢ antygenu HLA-DRB4, zmiany polekowe
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(m.in. po stosowaniu makrolidéw, antagonistéw recep-
tora leukotrienowego) [5], szczepienia oraz zakazenia
[6].

Jest to rzadka posta¢ zapalenia naczyh. Zapa-
dalnos¢ jest okreslana na 0,5-6,8 na 1 min [7]. Cho-
ruja gtownie osoby pomiedzy 40. a 60. rokiem zycia
(srednio ok. 49. roku zycia), tak samo czesto obie ptci.
W przebiegu klinicznym EGPA mozna wyrdznic 3 fazy.
Gtownymi objawami w fazie pierwszej (prodromalnej)
s3 astma oskrzelowa, alergiczny niezyt nosa lub poli-
py nosa. Po réznym czasie trwania choroby we krwi
obwodowe] stwierdza sie narastajaca eozynofilie,
a w tkankach, gtéwnie w ptucach i przewodzie pokar-
mowym, nacieki komaérek kwasochtonnych. Jest to dru-
ga, eozynofilowa, faza choroby. W obrazie klinicznym
fazy trzeciej dominuja objawy uktadowego zapalenia
naczyn z zajeciem wielu narzadéw [5, 6, 8]. Rozpozna-
nie EGPA zwykle jest ustalane na podstawie kryteriow
klasyfikacyjnych opracowanych przez ACR (American
College of Rheumatology). Zajecie serca w przebiegu
EGPA jest spotykane w zaleznosci od Zrédta danych
u 17-92% chorych, wptywa ono na niepomyslng pro-
gnoze i stanowi gtdwna przyczyne smiertelnosci w tej
grupie chorych [9].

W artykule przedstawiono przypadek pacjenta
z ostatecznym rozpoznaniem EGPA, u ktérego zajecie

Ryc. 1. Kulista skrzeplina w koniuszku lewej
komory serca o wymiarach 2 x 2 ¢cm (strzatka)
u chorego z rozpoznaniem eozynofilowej ziarni-
niakowatosci z zapaleniem naczyn.

Fig. 1. The spherical thrombus in the apex of the
left ventricle with a diameter 2 x 2 cm (arrow)

in a patient with a diagnosis of eosinophilic gran-
ulomatosis with polyangiitis.
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serca przebiegajace w postaci ostrej niewydolnosci po-
czatkowo imitowato ostry zespdt wiencowy.

Opis przypadku

Pacjent, lat 49, pracownik fizyczny, zostat skierowany
do Kliniki Choréb Wewnetrznych, Choréb Tkanki tgcznej
i Geriatrii Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego z od-
dziatu kardiologicznego szpitala powiatowego z podej-
rzeniem uktadowej choroby tkanki tgcznej w celu dalszej
diagnostyki i leczenia. Od ok. 8 miesiecy przed hospitali-
zacja u chorego wystepowaty napady kaszlu i dusznosci
potaczonej ze Swiszczacym oddechem. Ambulatoryjnie,
na podstawie wykonanej spirometrii (FEV, 26%, FEV /
FVC 44%), rozpoznano astme oskrzelowa i podano ko-
lejno leki rozszerzajace oskrzela, glikokortykosteroidy
wziewne, a nastepnie lek antyleukotrienowy. Z uwagi
na stopniowo nasilajace sie objawy ogoblne, takie jak:
ostabienie, stany podgoraczkowe, utrata masy ciata,
wykonano badanie tomograficzne (TK) klatki piersio-
wej, w ktérym stwierdzono obustronnie obecnos¢ dosé
licznych podoptucnowych guzkéw (najwiekszy 7 mm),
zwtéknienia w szczytach ptuc oraz liczne powiekszone
wezty chtonne w srédpiersiu, w okolicy rozwidlenia tcha-
wicy i we wnekach ptuc. Z powodu podejrzewania sar-
koidozy ptuc wykonano mediastinoskopie z pobraniem
wezta chtonnego, ktéry w badaniu histopatologicznym
wykazywat zmiany o charakterze reaktywnym (lympha-
denitis reactiva). Jednoczesnie w morfologii krwi obwo-
dowej stwierdzono leukocytoze ze stopniowo narasta-
jaca eozynofilia. W czasie diagnostyki ambulatoryjnej
wykluczono najczestsze przyczyny eozynofilii (alergicz-
ne testy skérne oraz badanie katu na obecnos¢ jaj pa-
sozytéw byty ujemne). Wykluczono réwniez eozynofilie
polekowa.

Chory zostat przyjety na oddziat kardiologiczny z po-
dejrzeniem ostrego zespotu wiencowego. Klinicznie miat
objawy ostrej niewydolnosci serca: ostabienie, narasta-
jaca dusznos$¢, znacznie obnizong tolerancje wysitku
fizycznego. Pacjent nie zgtaszat typowego bolu wiefico-
wego, natomiast markery martwicy miesnia sercowe-
go byty znacznie podwyzszone: CKMB mass 14,13 ug/|,
(CKMB mass — stezenie izoenzymu sercowego kinazy
kreatynowej; norma < 5,0 pg/l), cTnl 7,9 pg/l (cTnl —ser-
cowa troponina I; norma < 0,1 pg/l), a NT-proBNP wy-
nosito 1503 pg/ml (NT-proBNP — N-koricowy propeptyd
natriuretyczny typu B; norma < 64 pg/ml). Zapis elektro-
kardiograficzny (EKG) byt niejednoznaczny, a w wykona-
nym badaniu echokardiograficznym stwierdzono rozlane
zaburzenia kurczliwosci miesnia sercowego ze znacznie
obnizona frakcjg wyrzutowa lewej komory oraz obecnosé
kulistej skrzepliny o wymiarach ok. 2 x 2 cm w koniuszku
(ryc. 1).
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Tabela I. Wyniki badan laboratoryjnych chorego na EGPA w czasie obserwacji
Table I. Laboratory test results of a patient with eosinophilic granulomatosis with polyangiitis during the follow-up period

Parametr (norma) Oddziat Klinika Po 6 miesigcach Po 10 miesigcach
kardiologiczny GUM leczenia leczenia
(szpital powiatowy) immunosupresyjnego  immunosupresyjnego
leukocyty krwi obwodowej (4-10 G/1) 14,8 19,58 6,4 7,5
eozynofile krwi obwodowej (< 0,5 G/l) 6,6 7,54 0,36 0,48
hemoglobina (13-17 g/dl) 17,2 11,8 13,4 14,4
CRP (< 5 mg/l) 110 46,8 1,75 nie wykonano
OB (< 15 mm/h) nie wykonano 43 10 2
AIAT (< 55j./1) 95 31 24 nie wykonano
kreatynina (0,7-1,3 mg/dl) 2,1 2,74 1,6 1,23
biatkomocz (DUB g) nie wykonano 0,46 0 0
erytrocyturia 10 11-15 4-10 nie wykonano
kwas moczowy (mg/dl) nie wykonano 12,3 7,8 8,9

Tabela Il. Wyniki badafn dodatkowych chorego na EGPA w chwili przyjecia na oddziat kardiologiczny
Table Il. Results of additional tests of a patient with eosinophilic granulomatosis with polyangiitis at the time of

admission to the cardiology department

Badanie

elektrokardiografia
spoczynkowa

tachykardia zatokowa, lewogram patologiczny, blok przedniej odnogi peczka Hisa, redukcja R
w V1-V6, uniesienie ST o 1 mm w aVR, obnizenie ST o 1 mm i ujemny T w |, II, aVL, V5-V6

Opis

echokardiografia spoczyn-
kowa

koncentryczny przerost miesnia lewej komory serca, powiekszenie prawej komory, lewego
przedsionka, wymiaru kohcowoskurczowego lewej komory, akineza koniuszka, segmentu ko-
niuszkowego Sciany przedniej, przednio-przegrodowej i przegrody; pozostata cze$¢ miokardium
hipokinetyczna, frakcja wyrzutowa (ejection fraction — EF) ok. 25%; w koniuszku lewej komory
widoczna kulista skrzeplina o wymiarach ok. 2 x 2 cm

tomografia komputerowa
klatki piersiowe]

miernie nasilone zmiany srédmigzszowe w obu ptucach o charakterze czesciowo zlewajacych sie
ze soba guzkéw, dyskretnego podrysowania przegréd miedzyptatowych i niewielkich zageszczen
zmieniajacych lokalizacje; powiekszone wezty chtonne wnek i srédpiersia

badanie radiologiczne
zatok przynosowych

przycienienie w obrebie zachytka jarzmowego prawej zatoki szczekowej i dolnej czesci lewej
zatoki czotowej, niewielkie zgrubienia $luzéwkowe

USG jamy brzusznej

powiekszona, normoechogeniczna watroba bez zmian ogniskowych, nerki prawidtowej wielko-
Sci, o prawidtowym zréznicowaniu korowo-rdzeniowym

Z uwagi na podejrzenie zawatu mieénia sercowego
bez uniesienia odcinka ST (non-ST elevation myocardial
infarction — NSTEMI) wykonano badanie koronarogra-
ficzne, w ktérym nie uwidoczniono istotnych hemo-
dynamicznie zmian w tetnicach wieficowych. Uznano
wiec, ze obserwowane dolegliwosci sg wynikiem zapale-
nia miesnia sercowego. Badania laboratoryjne pacjenta
przedstawiono w tabeli I. W ponownie wykonanym ba-
daniu TK klatki piersiowej uwidoczniono miernie nasilo-
ne zmiany $rédmiazszowe w obu ptucach (tab. II). Wy-
konano rowniez badanie cytologiczne szpiku kostnego,
w ktérym stwierdzono zwiekszony odsetek granulocy-
téw kwasochtonnych, co mogto odpowiadaé zespotowi

hipereozynofilowemu. Podejrzewajgc tto autoimmuno-
logiczne obserwowanych zmian, pacjenta przekazano
do Kliniki Choréb Wewnetrznych, Chorob Tkanki tacz-
nej i Geriatrii Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego
w Gdansku.

W dniu przyjecia do Kliniki chory byt w stanie ogol-
nym dos¢ dobrym. W badaniu przedmiotowym z odchy-
lefh od normy stwierdzono zmiany o charakterze plamicy
na skorze plecéw, koniczyn gérnych i dolnych oraz rze-
zenia drobnobankowe u podstawy ptuca prawego od-
powiadajgce lokalizacyjnie zmianom $rédmigzszowym
uwidocznionym w badaniu tomografii komputerowe;.
W badaniach laboratoryjnych wykazano: utrzymujace sie
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wyktadniki stanu zapalnego, znaczna leukocytoze z eozy-
nofilami stanowigcymi 38%, podwyzszone stezenie kre-
atyniny, erytrocyturie i biatkomocz w badaniu ogdlnym
moczu oraz hiperurykemie. W proteinogramie zwracata
uwage podwyzszona wartos¢ biatka catkowitego (90 g/1),
z hipoalbuminemia (28 g/l; norma 35-50 g/l), podwyz-
szona frakcja globulin al i a2 oraz znaczna poliklonalna
hipergammaglobulinemia (37,4%; norma 11,1-18,8%).

W celu uzupetnienia diagnostyki podejrzewanego
EGPA pobrano wycinek skérny. Badanie histopatolo-
giczne wykazato obecnos¢ naciekow komodrkowych
z limfocytéw i eozynofilow w periangium, a immuno-
histochemiczne — ztogi IgM w écianach naczyh brodawek
skéry i splotu powierzchownego oraz ztogi sktadowych
dopetniacza Clq w Scianach naczyn splotu gtebokiego.
Z uwagi na podejrzenie eozynofilowego zapalenia mies-
nia sercowego wykonano obrazowanie serca metoda
rezonansu magnetycznego (magnetic resonance imaging
—MRI) (badanie bez kontrastu ze wzgledu na uposledzo-
na funkcje wydalnicza nerek), ktére potwierdzito opisa-
ne w echokardiografii uposledzenie funkcji skurczowej
lewej komory serca (EF w pomiarze bezposrednim 34%)
z obecnoscia owalnej, stabo mobilnej skrzepliny w ko-
niuszku lewej komory (ok. 2 x 2 cm) (ryc. 1) oraz uwi-
docznito ogniskowe, drobnoplamiste obszary wzmozenia
sygnatu w obrazach T2-zaleznych w przegrodzie miedzy-
komorowej od strony prawej komory, ktére mogty odpo-
wiada¢ naciekom zapalnym.

W wykonanych badaniach immunologicznych nie
stwierdzono obecnosci autoprzeciwciat przeciwmito-
chondrialnych, przeciwjadrowych (ANA HEp-2), prze-
ciwko dwuniciowemu DNA (anty-ds-DNA) ani przeciwko
cytoplazmie granulocytéw obojetnochtonnych  (anti-
-neutrophil cytoplamic antibodies — ANCA).

Na podstawie catosci obrazu klinicznego oraz wy-
nikéw badan dodatkowych rozpoznano EGPA. Chory
spetniat nastepujace kryteria wg ACR: astma oskrzelo-
wa, eozynofilia w rozmazie krwi odwodowej, zwiewne
nacieki w ptucach, nacieki eozynofilowe zlokalizowane
pozanaczyniowo (skdra, prawdopodobnie miesien ser-
cowy), zmiany w zatokach przynosowych.

Leczenie immunosupresyjne rozpoczeto od 3 pulséw
metyloprednizolonu w tacznej dawce 1,5 g, z nastepcza
terapig prednizonem w dawce 1 mg/kg m.c. na dobe.
Z uwagi na znaczace zajecie serca zdecydowano o zasto-
sowaniu cyklofosfamidu w postaci pulséw dozylnych po-
dawanych w dawce zredukowanej ze wzgledu na niewy-
dolnos¢ nerek (600 mg, a po uzyskaniu poprawy funkgji
wydalniczej nerek — 800 mg), poczatkowo co 2 tygodnie
(pierwsze 3 wlewy), a nastepnie co 3 tygodnie zgodnie
z zaleceniami EUVAS (European Vasculitis Study Group).
Przez caty czas leczenia chory otrzymywat réwniez lecz-
nicza dawke heparyny drobnoczasteczkowej, a nastep-
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nie doustna terapie przeciwzakrzepowa pod kontrolg
wskaznika INR (international normalized ratio). Stan kli-
niczny chorego szybko sie poprawit. Kontrolne badania
laboratoryjne wykazaty normalizacje liczby eozynofilow,
stopniowe zmniejszenie stezenia kreatyniny w surowicy
oraz poprawe funkcji skurczowej lewej komory serca (EF
40%) z catkowita resorpcja skrzepliny.

Obecnie chory pozostaje pod opieka Kliniki Choréb
Tkanki tacznej i Poradni Przyklinicznej Uniwersyteckie-
go Centrum Klinicznego w Gdansku. Otrzymat tacznie
5,4 g cyklofosfamidu dozylnie. W leczeniu podtrzymuja-
cym remisje zastosowano mykofenolan mofetylu (MMF)
w dawce 2 g/dobe. Po 12 miesigcach leczenia MMF nie
stwierdza sie cech aktywnosci choroby zapalnej.

Oméwienie

Sledzac przebieg choroby u opisanego pacjenta,
mozna wyrdzni¢ poszczegolne fazy EGPA (astma oskrze-
lowa, narastajaca eozynofilia, powiktania narzadowe).
Mimo typowych objawéw klinicznych z sukcesywnym
zajmowaniem narzaddw, dopiero wystapienie powiktan
kardiologicznych pomogto powigza¢ objawy kliniczne
z wysokim odsetkiem granulocytéw kwasochtonnych
i ustali¢ wtasciwe rozpoznanie. Nalezy zwrdci¢ uwage na
stosunkowo krétki czas rozwoju objawdw u opisanego
chorego (ok. 9 miesiecy). Z danych literaturowych wyni-
ka, iz astma oskrzelowa moze wyprzedzac rozpoznanie
EGPA nawet o 30 lat. W poczatkowym okresie choroby
réznicowanie zespotu hipereozynofilowego i EGPA moze
by¢ bardzo trudne [10]. O ile objawy ze strony serca
i ptuc moga byé¢ bardzo podobne w obu schorzeniach,
o tyle zmiany skérne, zajecie uktadu nerwowego (naj-
czesciej obwodowego), a takze nerek, zwigzane z kwa-
sochtonnym zapaleniem naczyn, wystepuja w zasadzie
tylko w EGPA, stanowigc charakterystyczny komponent
tego zespotu [5, 11]. Uwidocznienie w badaniu TK klatki
piersiowej obecnosci powiekszonych weztéw chtonnych
wymaga uwzglednienia w diagnostyce réznicowej pro-
cesu rozrostowego oraz sarkoidozy, dlatego u chorego
zadecydowano o wykonaniu mediastinoskopii w celu
pobrania wezta chtonnego do badania mikroskopowego.

W codziennej praktyce klinicznej w diagnostyce
uktadowych zapaleh naczyn positkujemy sie oznacze-
niem przeciwciat przeciwko cytoplazmie granulocytow
obojetnochtonnych (ANCA). Czestos¢ ich wystepowania
u chorych na EGPA ocenia sie na ok. 40%, jest ona za-
tem znacznie nizsza niz w ziarniniakowatosci z zapale-
niem naczyn (Wegenera) (73%) [12]. W EGPA zazwyczaj
stwierdza sie przeciwciata ANCA o okotojgdrowym typie
Swiecenia (pANCA), znacznie rzadzie] spotyka sie typ
cytoplazmatyczny (cANCA). Eozynofilowa ziarniniakowa-
tos¢ z zapaleniem naczyh zwiazang z obecnoscig prze-
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ciwciat ANCA (tzw. ANCA-pozytywny) charakteryzuje
wyzsza czestos¢ zajecia nerek (ktebuszkowe zapalenie
nerek) i skéry oraz wystepowania neuropatii, natomiast
w ANCA-negatywnej EGPA czesciej dochodzi do zajecia
serca i eozynofilowego zapalenia ptuc [5, 12-14]. Wielu
autoréw uwaza nawet, ze s3 to 2 odrebne fenotypy cho-
roby 7, 15]. Znajduje to potwierdzenie w prezentowanym
przypadku — u chorego nie stwierdzono obecnosci auto-
przeciwciat, a dominujacym objawem byto gwattownie
przebiegajace zajecie serca, bez cech uszkodzenia ukta-
du nerwowego. W badaniu patomorfologicznym u cho-
rych z ANCA-pozytywna EGPA najczesciej widuje sie bo-
gatoeozynofilowe martwicze zapalenie matych naczyn,
natomiast w ANCA-negatywnej — okotonaczyniowe i/lub
tkankowe nacieki eozynofilow bez zapalenia naczyn [15].
W przedstawianym przypadku w biopsji skéry stwierdzo-
no bogate nacieki okotonaczyniowe. Zajecie nerek wyste-
puje u stosunkowo niewielkiego odsetka chorych i zwykle
przebiega w postaci ogniskowego segmentalnego zapa-
lenia ktebuszkéw z cechami martwicy lub pétksiezycami
badz z obydwoma réwnoczeénie [5]. Mozliwe jest rowniez
pojawienie sie nacieku komérkowego (eozynofilow i leu-
kocytéw z obrzekiem podscieliska) w tkance $rédmigz-
szowej nerek. U chorego stwierdzono ostrg niewydolnosc¢
nerek, z niewielkim biatkomoczem i aktywnym osadem.
Stan chorego nie pozwolit jednak na wykonanie biopsji
i ocene histopatologiczna stwierdzonych zmian.

Trudnosci diagnostyczne w rozpoznaniu EGPA na
podstawie wtasnego materiatu biopsyjnego przedsta-
wili Fijotek i wsp. [16]. Odsetek pacjentéw z zajeciem ser-
ca w przebiegu EGPA znacznie sie r6zni w zaleznosci od
sposobu diagnostyki. Biorac pod uwage obraz kliniczny
i zapis EKG, oceniany jest na ok. 17%, natomiast z uwagi
na badanie sekcyjne juz na 92% [17]. Bardzo istotny z kli-
nicznego punktu widzenia jest fakt, ze wiekszos¢ cho-
rych nie zgtasza dolegliwosci ze strony uktadu krazenia
lub tez sg one mylone z dolegliwosciami pochodzacymi
ze strony uktadu oddechowego. Wyniki ostatnich badan
przeprowadzonych wsrdd chorych na EGPA z zastosowa-
niem nowoczesnych metod diagnostycznych, zwtaszcza
MRI, wskazuja na duza czestos¢ zajecia serca w prze-
biegu tej choroby — ok. 90% [17, 18]. Nalezy réwniez
pamietac, iz brak nieprawidtowosci w badaniu EKG nie
wyklucza zajecia serca, poniewaz u 38% takich chorych
stwierdzano cechy choroby serca w badaniu echokardio-
graficznym lub MRI [17].

Eozynofilowe zapalenie miesnia sercowego charak-
teryzuje sie naciekaniem tego miesnia przez komorki
kwasochtonne, ktére uwalniajg substancje uszkadzajace
kardiomiocyty. Naleza do nich w gtéwnej mierze: biatko
zasadowe (major basic protein — MBP), kationowe biatko
eozynofilow (eosinophil cationic protein — ECP) [19]. Naj-
czestszymi powiktaniami zajecia serca sa: zatrzymanie

krazenia, zawat serca, wada zastawkowa, zastoinowa
niewydolnos¢ serca, wysiek w worku osierdziowym, zapa-
lenie zaciskajace osierdzia [19]. Poniewaz zmiany dotyczg
matych naczyn, w badaniu koronarograficznym zazwy-
czaj nie stwierdza sie odchylen od normy [19]. Gorsze ro-
kowanie wynikajace z zajecia serca znalazto réwniez od-
zwierciedlenie w czynnikach ryzyka opracowanych przez
Guillevin i wsp. —tzw. Five Factor Score (FFS) [20]. Eozyno-
filowe zapalenie wsierdzia i miesnia sercowego prowadzi
do ich wtbknienia i zaburzen kurczliwosci. Kardiomiopatia
rozstrzeniowa z niewydolnoscia serca stanowi 17-39%
wszystkich powiktan EGPA dotyczacych serca [21].

Kolejnym waznym aspektem choroby, oprécz subkli-
nicznego przebiegu zajecia serca, jest mozliwos¢ utrzy-
mywania sie czynnych zmian w sercu pomimo klinicz-
nej remisji [18]. W badaniu obejmujacym 32 chorych na
EGPA, bedacych w petnej remisji klinicznej i bez obja-
wow ze strony uktadu sercowo-naczyniowego, Dennert
i wsp. wykazali w MRI zajecie serca az u 62% pacjentow
[17]. W rzadkich przypadkach w przebiegu EGPA docho-
dzi do tworzenia skrzeplin w jamach serca. W literaturze
polskiej opisano jedynie pojedyncze przypadki. Dropin-
ski i wsp. [22] opisali powstanie skrzepliny w jamie lewej
komory serca u chorej na EGPA z nasilong niewydolno-
Scig serca (NYHA IV), a takze istotnymi uogélnionymi
zaburzeniami kurczliwosci. Podobny przypadek chorego
na EGPA przebiegajaca z zajeciem serca powiktanym
skrzepling w koniuszku lewej komory opisali Lipczyhska
i wsp. [23]. Wystgpienie takiego powiktania wymaga,
oprécz leczenia immunosupresyjnego, stosowania tera-
pii przeciwzakrzepowej. Bardzo przydatne jest réwniez
monitorowanie echokardiograficzne kurczliwosci mie-
$nia sercowego i obecnosci skrzepliny. Mimo ze zwol-
niony przeptyw krwi w przebiegu zastoinowej niewydol-
nosci serca oraz wzmozona jej krzepliwos¢é stwierdzana
w przebiegu EGPA moga ttumaczy¢ wystapienie tego po-
wiktania, nie mozna jednak wykluczy¢ udziatu naciekow
eozynofilowych jako dodatkowej przyczyny tworzenia
sie skrzepliny [22]. Zwiekszona sktonnos¢ do zakrzepicy
jest najprawdopodobniej zwigzana z unieczynnianiem
Srédbtonkowego biatka trombomoduliny przez kationo-
we biatka uwalniane przez eozynofile [24].

W przedstawianym w niniejszej publikacji przypad-
ku w kontrolnym badaniu echokardiograficznym wy-
konanym po 3 miesigcach leczenia nie stwierdzano juz
obecnosci skrzepliny w koniuszku lewej komory. Jednak
ze wzgledu na aktywna chorobe zapalng leczenie prze-
ciwzakrzepowe kontynuowano przez 12 miesiecy, a de-
cyzja o jego zakohczeniu byta podjeta wspélnie przez
prowadzacych chorego reumatologa i kardiologa. Obec-
nie nie ma ustalonych standardéw co do czasu stosowa-
nia leczenia przeciwzakrzepowego w takich sytuacjach
klinicznych. W leczeniu podtrzymujacym remisje zasto-
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sowano mykofenolan mofetylu. Wybér leku byt podyk-
towany doswiadczeniem wtasnym Kliniki w leczeniu
zapalen naczyn z zajeciem nerek.

Podsumowanie

Zajecie serca jest czeste w przebiegu EGPA, moze
rozwijat sie skapoobjawowo, prowadzac do rozwoju
przewlektej niewydolnosci serca, badz tez objawic sie
bardzo gwattownie jako ostra niewydolnos¢ serca suge-
rujaca ostry zespdt wiencowy. Nalezy zawsze bra¢ pod
uwage EGPA w diagnostyce réznicowej ostrej niewydol-
nosci serca, zwtaszcza u 0oséb mtodych bez czynnikéw
ryzyka choroby niedokrwiennej serca, a takze u chorych
z obecnoscia astmy oskrzelowej, alergicznego niezytu
nosa lub polipéw nosa. Rzadkim powiktaniem zajecia
serca jest powstanie skrzepliny w koniuszku lewej ko-
mory serca wymagajace leczenia przeciwzakrzepowego.
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