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.. Eozynofilowa ziarniniakowatos¢ z zapaleniem
naczyn

Orpha number: 183

Definicja choroby:
Eozynofilowa ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (EGPA), wczesniej znana jako zespét Churga i
Straussa, to ogodlnoustrojowe zapalenie matych do $rednich naczyn, charakteryzujgce sie astma,

przejsciowymi naciekami ptucnymi i hipereozynofilia.

Epidemiologia:
Czestos¢ wystepowania waha sie od 1/100 000 do 1/70 000 w Europie. Duzo czesciej wystepuje u
chorych na astme (okoto 1/15 000).

Opis kliniczny:

Poczatek wystepuje zwykle pomiedzy 15. a 70. rokiem zycia. EGPA moze obejmowaé wiele narzadéw, a
pacjenci majg czesto atopowe problemy. Poczatek EGPA zazwyczaj wigze sie z zaostrzeniem astmy.
Typowe cechy tej choroby to alergia i zapalenie naczyn. W eozynofilowej ziarniniakowatosci z zapaleniem
naczyn wyodrebnia sie trzy wyrazne fazy, ktére moga wystepowacé w réznej kolejnosci. Faza zwiastujaca
charakteryzuje sie astma z lub bez alergicznego niezytu nosa. Druga faza objawia sie eozynofilig we krwi
obwodowej i infiltracjg eozynofilowa tkanki, dajgce obraz podobny do eozyndfilii ptucnej (zespét Loefflera),
przewlektym eozynofilowym zapaleniem ptuc czy eozynofilowym zapaleniem Zotadka i jelit (zob. te hasta).
Trzecia faza — zapalenia naczyh krwionosnych zwykle rozwija sie w ciggu 3 lat od poczatku choroby i
moze obejmowaé jeden z nastepujacych narzaddw: serce (zapalenie miesnia sercowego, zapalenie
osierdzia, niewydolnos¢), obwodowy uktad nerwowy (neuropatia u 78% pacjentéw), nerki, wezty chionne,
zatoki przynosowe, miesnie i skéra. Zaangazowanie skoéry (guzki, pokrzywka) wystepuje u dwéch na
trzech pacjentow. Obserwuje sie takze goraczke, objawy grypopodobne i utrate masy ciata. Chorzy na
EGPA z przeciwciatami przeciwko mieloperoksydazie (MPO) i cytoplazmie neutrofili (ANCA) wykazujg

nieco inny fenotyp kliniczny (np. czestsze wystepowanie choroby nerek).

Etiologia:

Chociaz doktadna etiologia eozynofilowej ziarniniakowato$ci z zapaleniem naczyn jest nieznana, wyrazne
cechy alergii i obecnos¢ komplekséw immunologicznych, zwigekszonej odpornosci komérek T oraz
modyfikacji humoralnej wskazuja, ze zespot ten moze by¢ chorobg autoimmunologiczna. U okoto 40%
pacjentow EGPA zwigzana jest z przeciwciatami przeciw cytoplazmie neutrofildw, zwlaszcza

okotojadrowch-ANCA/MPO-ANCA. Z wystgpieniem EGPA wigze sie obecnosé antagonistéw receptora
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leukotrienowego, lecz do tej pory wyrazna rola przyczynowa w indukowaniu choroby nie zostata

wykazana.

Metody diagnostyczne:

Stawia sie rozpoznanie EGPA, jesli oprocz objawdéw zapalenia naczyn obecne sg cztery z nastepujacych
szesciu: astma, eozynofilia, neuropatia, nacieki ptucne, zaburzenia zatok obocznych nosa i eozynofilowe
zapalenie naczyn. Eozynofilia powyzej 10% jest charakterystyczng cecha stwierdzang w badaniach
laboratoryjnych u pacjentéw z EGPA i moze siega¢ nawet 75% liczby komérek krwi obwodowej. Bardzo
czeste sg zmiany widoczne w RTG klatki piersiowej (nacieki, zapalenie ptuc) przy EGPA. Biopsje tkanki

wykazujg eozynofilie, martwicze zapalenie naczyh matych do $rednich, a czasem mate martwicze

zapalenie ziarniniakowe.

Rozpoznanie réznicowe:

Rozpoznanie réznicowe EGPA obejmuje ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (dawniej zwana
ziarniniakiem  Wegenera), zespot hipereozynofilowy, mikroskopowe zapalenie wielotetnicze,
krioglobulinemie (zob. te hasta), reakcje polekowe, oskrzelocentryczng ziarniniakowatosé, infekcje

grzybicze i pasozytnicze oraz choroby nowotworowe.

Postepowanie i leczenie:

Pacjentow z tagodng postacig choroby leczy sie glikokortykosteroidami (GC) w monoterapii. Inne leczenie
immunosupresyjne, takie jak z zastosowaniem cyklofosfamidu (CP), wdraza sie u pacjentéw z agresywng
postacig choroby. U pacjentéw opornych na GC plus CP skuteczne jest leczenie interferonem alfa.
Infliksymab stosuje sie u pacjentdw zaleznych od steroidéw. Leczenie przeciwcialami skierowanymi
przeciwko interleukinom 5 (mepolizumab) moze by¢ skuteczne w leczeniu EGPA i jest przedmiotem

badan.

Rokowanie:
Gloéwng przyczyng smierci w eozynofilowej ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn jest zajecie serca, a

po nim krwotok mézgu i udar. Mimo leczenia nastepstwa neurologiczne rzadko ustepujg catkowicie.
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Ten dokument jest prezentowany wytacznie w celach informacyjnych. Zawarte w nim informacje w
zadnym przypadku nie mogq zastgpi¢ fachowej opieki medycznej wykwalifikowanych specjalistow
i nie powinny by¢ wykorzystywane jako podstawa do diagnozowania lub leczenia.
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