LoFFLEROVA ENDOKARDITIDA U 32 - LETEHO PACIENTA S NOVE DIAGNOSTIKOVANOU
EOSINOFILNI GRANULOMATOZOU S POLYANGIITIS (CHURG - STRAUSS SYNDROM):
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Prezentace pacienta

32-lety muz s anamnézou nékolika mésicl trvajici celkové slabosti, migrujici
myalgii, parestesii a progredujici dusnosti byl odeslan praktickym lékarem k
dosetreni do FNO. Pacient byl opakované léCen ATB pro respiracni infekty.

RA: bez zavaznych onemocnéni.

OA: asthma bronchiale.

FA: budesonid/formoterol inhl. 1-0-1.

EA: negativni cestovatelska anamnéza.

TA: exfumator (drive 15 — 20 cigaret denné).
Vyska 175 cm, vaha 90 kg.
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Vstupni vysetieni

FyzikdIni vysetreni: kasel, hrani¢ni klidova dusnost, petechie prstd koncetin, periferni otoky.
EKG: sinusova tachykardie 125/min.
RTG S+P: Infiltrace v pravém dolnim plicnim poli, dilatace srde¢niho stinu.

Laborator: Nt - proBNP >35 000 ng/l, hsTnl 4800 ng/I, Krea 260umol/I, eGFR 0,44 ml/s, CRP
117, PCT 0.25, Eosinofilie (13,2x10° tj. 53%), antiMPO a antiPR3 neg.

ECHO: EF LK 35%, expanze v hrotu LK se susp. trombem.
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Diagnostika a management

* CT vysetreni: bilateralni plicni infiltraty, pansinusitis, mensi perikardialni a pleuralni
vypotek.
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Diagnostika a management

* CT vysetreni: bilateralni plicni infiltraty, pansinusitis, mensi perikardialni a pleuralni
vypotek.

* CMR: EF LK 34 —36%, EDV 237 ml, trombus hrotu 23 x 11 mm, znamky pancarditis.

CMR nalez svédci pro Lofflerovu endokarditis (resp. pancarditis).

( FAKULTN|
NEMOCNICE
Dokumentaci poskytl Dr. Pleva Martin kardiocentrum Tfinec — Podlesi OSTRAVA



Diagnostika a management

* SKG s neg. nalezem, biopsie ledviny: nekrotizujici vaskulitis.

* Priabsenci blast( a sign. patologie v KO byla jako zakladni dg. stanovena
Eosinofilni Granulomatdza s Polyangiitis (eGPA, syndrom Churg-Strauss).
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Diagnostika a management
* SKG s neg. nalezem, biopsie ledviny: nekrotizujici vaskulitis.

* Priabsenci blast( a sign. patologie v KO byla jako zakladni dg. stanovena
Eosinofilni Granulomatdza s Polyangiitis (eGPA, syndrom Churg-Strauss).

CLINICAL CRITERIA

Obstructive airway disease +3
Nasal polyps +3 =
Mononeuritis multiplex +1 =

LABORATORY AND BIOPSY CRITERIA

Blood eosinophil count = 1 x10%/liter +5
Extravascular eosinophilic-predominant inflammation on biopsy +2 =
Positive test for cytoplasmic antineutrophil cytoplasmic antibodies (CANCA)

or antiproteinase 3 (anti-PR3) antibodies -3 -
Hematuria -1 =

score 8

Sum the scores for 7 items, if present. A score of > 6 is needed for classification of EOSINOPHILIC GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS.
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Diagnostika a management

* Terapie: Indukcni terapie metylprednisolonem + rituximab, dale prednison 1

mg/kg, terapie srdecniho selhani (furosemid, MRA, SGLT2i, ARNI, BB),
warfarinizace.

Do 24h od zahdjeni terapie kortikoidy normalizace poctu eozinofild,

postupné zlepseni celkového stavu s normalizaci zanétlivé aktivity a
zlepSenim renalnich funkci a EF LK.

Dimitovan domu 20. den.
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Sledovani pacienta

* CMR 18. tyden
- zlepseni EF LK na 45%, EDV 145 ml
- vymizeni trombu v hrotu LK
- patrné MR znamky aktivity procesu s ¢astecnou regresi

* Pokracovano ve warfarinizaci az do kontrolniho CMR (za 6M).
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Sledovani pacienta

Kontrola 31. tyden: NYHA |, NT-proBNP 424 ng/Il, TnT neg, eGFR 0.94 ml/s.
ECHO 31. tyden: EF LK 54%, GLS -15,6%.

Aktualni medikace: sacubitril/valsartan 49/51 mg 1-0-1, Metoprolol 50 mg 1-0-0, dapagliflozin 10 mg 1-0-0,
MRA pro hyperkalemii vysazeno, Warfarin, Prednison 20 mg 1-0-0.

CMR v planu 6/2023.
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Hypereosinofilie, hypereosinofilni SY, EGPA

. . . oy v . .
Etiologie hypereosinofilie a moznosti terapie
. oge . . Etiologie HE Syndromy, diagnostické moznosti Terapie
° . 9
Hype reos I n Ofl I I e ( H E) . e OZ I n Ofl Iy > 1[ 5 X 10 . Sekundarni HE atopie (astma, rhinitis, atopické dermatézy) KS, anti-IL5 terapie, anti-IL5Ra, specificka terapie astmatu
polékové reakce, DRESS syndrom vysazeni léku, KS
. . s 7 v 7 v s
[ ] . autoagresivni stavy (RA, SLE, EGPA syndrom, KS, imunosupresiva
HypereOSInOfllnl SY (H Es)' H E + tka nove pOSkozenI idiopaticke stievni zanéty (M. Crohn, colitis ulcerosa),  specificka a biologicka lécba, KS
H H s lgG4 asociované onemocnéni
( p reva |e n Ce 10/1 m I I IO n ) . autoprotilatky, histologie, IgE, 19G4
L-HES (aberantni klonalni T-lymfocyty: CD4+CD3-, TCR KS, chemoterapie
. . 7 . . s v ’ prestavba)
o
HES: eosinofilni infiltrace s degranulaci a poskozenim ey, Hodoki sl a G neoplde _terapie neopld
s s .7 ’ ov ’ . v s o= Nejasné EoF, eozinofilni fasciitis, vaskulitid Ks, i )
tkani, kardidlni  postizeni je Ccasté (=Lofflerova [ E i e iy - munosupreste
LéfflerGv syndrom, alergicka bronchopulmonilni asper-  terapie dle etiologie
d k d 1+1 SO(y 1 d 4 MPS b 1 d 1 giléza, eozinofilni pneumonie
endokarditis, 0) a Je vedoucl pricinou morbiaity a
. Primarni HE klonalni (PDGFRA, PDGFRB, FGFR1, PCM1-JAK2) TKI
morta I |ty CML, AML, MDS, MDS/MPN s eozinofilii terapie myeloproliferaci a MDS
Familiarni HES autozomalné dominantni, specificky gen nenalezen KS
N H P . ‘N H 4 Idiopaticky HES ~ pf¥i¢ina nenalezena KS, anti-IL5, anti-IL5Ra (mepolizumab, reslizumab),
* 3 stadia Lofflerovy endokarditis: stadium nekrdz, formace |us ani CD52 (alemiuzumab) chemoterapie, SCT
H H z Y7 . H I'4 v 7 CEL-NOS diagnéza per exclusionem: nepfitomnost klonalnich HU, INFa, PBSCT
trombu, fibrotické stddium (restriktivni KMP, mozné Fhutadi, nepfitomnost BCRABL piestavby, vyloutent
v Ve 7 myeloproliferaci (CML, MDS, MDS/MPN), blasty v peri-
post 1Zenl C h IO p ni ) . ferni krvi (nad 2 %) a dreni (nad 5 %) aviak nepre-
sahujici 20 %, nepritomnost sekundarnich HE, prukaz
klonality eozinofild
Systémova KIT D816V mutace, sérova tryptaza, INFa, TKI, chemoterapie, PBSCT
mastocytdza trepanobiopsie KD, histologie postizenych tkani
s eozinofilii
CEL-NOS - chronicka eozinofilni leukemie not otherwise specified, DRESS —drug rush with eosinophilia and systemic symptoms, EGPA — eosi-
nophilic granulomatosis with polyangitis (Churg-Strauss), EoE - eozinofilni ezofagitis, FGFR1 - fibroblast growth factor receptor1, HE - hyper-
eozinofilie, HU — hydroxyurea, IL5Ra - IL5 Receptor q, INFa - interferon a, KS - kostikosteroidy, L-HES — lymfocytarni HES, PBSCT — periferal
blood stem cell transplantation, PCM1-JAK2 — pericentriolar material1-Janus kinase 2, PDGFRA — platelet derived growth factor receptor alfa,
PDGFRB - platelet derived growth factor receptor beta, RA — revmatoidni artritida, SLE — systémovy lupus erythematodes, TKI - inhibitory
tyrozinové kinazy

H. Takahashi et al. / Allergology International 72 (2023) 316e323322
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EGPA

* Eosinofilni Granulomatoéza s Polyangiitis (EGPA) je vzacnou formou vaskulitidy postihujici malé a stfedni cévy
(prevalence v Evropé 12/ 1 milion), ktera je doprovazena eosinofilii, asthma bronchiale, neuropatii, plicnimi
infiltraty, postizenim paranazalnich sinus.

Eosinophilia

with systemic manifestations

Other eosinophilic

. MPA, GPA, PAN, etc
disorders

1990 ACR criteria, Lanham criteria,
E-CASE score 2022 ACR/EULAR criteria <’
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Zaver

Lofflerova endokarditis (LE) je vzacnym kardidlnim onemocnénim a je
asociovana s variantnimi hypereosinofilnimi stavy.

Je charakterizovana eosinofilni myokarditis, endomyokardialni fibrézou,
formaci trombu a srdecnim selhanim.

Eosinofilni Granulomatéza s Polyangiitis (EGPA) je nekrotizujici vaskulitida
asociovana s eosinofilii, asthma bronchiale a mnohocetnym organovym
postizenim, kardialni postizeni ve smyslu Lofflerovy endocarditis byva casté
(50%).

Casna diagnostika LE je zasadni pro dal$i progndzu pacientl a mize zabranit
vzniku restriktivni KMP.

Neinvazivni diagnostika LE je zalozena na ECHO a CMR nalezu.

Zakladnim pilifem terapie LE jsou kortikoidy. ﬁ{pFAKULTN;
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