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Churg-Strauss sindromas

CHURG-STRAUSS SYNDROME

KRISTINA BIEKSIENE
LSMU MA Pulmonologijos klinika

Santrauka. Churg-Strauss sindromas, kitaip vadinamas eozinofiline granuliomatoze su poliangitu, yra reta patologija, ta¢iau gali

pazeisti bet kurig organy sistemg. Straipsnyje pateikiami pagrindiniai $io sindromo patologijos, diagnostikos ir gydymo aspektai.

Reik$miniai ZodZiai: Churg-Strauss sindromas, eozinofiliné granuliomatozé su poliangitu, eozinofilai, vaskulitas.

Summary. Churg-Strauss syndrome, otherwise known as eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, is a rare pathology, but

it can affect any organ system. The article presents the main aspects of the pathology, diagnosis, and treatment of this syndrome.
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|VADAS

Patologai Jacob Churg ir Lotte Strauss 1951 m.
apra$é klinikinj sindromga, apimantj sunkig astma,
kar$c¢iavima ir hipereozinofilijg kartu su ,,kraujagysliy
poky¢iy jvairiose organy sistemose“ pozymiais de-
vynioms moterims ir keturiems vyrams [1]. Jie $iuos
patologinius poky¢ius jvardijo kaip alerginj angita
su granuliomatoze, o dabar jvardijama kaip 2 tipo
eozinofilinis uzdegimas ir vaskulitas. Netrukus $is sin-
dromas pradétas vadinti Churg-Strauss sindromu. Per
pastaruosius daugiau nei 70 mety didéjo $io unikalaus
kaprizingo sindromo pazinimas, pagéréjo i§gyvenimo
ir baig¢iy rezultatai. Norint geriau i$reiksti $io sindro-
mo patologinius pokyc¢ius, pradétas vartoti terminas
eozinofiliné granuliomatozé su poliangitu (EGPA) [2].

APIBREZIMAS

2012 m. tarptautinéje Chapel Hill Consensus kon-
ferencijoje perziaréta vaskulity nomenklatira. EGPA
apibréziama kaip eozinofilinis granuliomatozinis
uzdegimas, daznai apimantis kvépavimo sistema,
kartu su vidutiniy ir smulkiyjy kraujagysliy nekroti-
zuojanciu vaskulitu, astma ir eozinofilija. EGPA yra
klasifikuojama kaip smulkiy ir vidutiniy kraujagysliy
vaskulitas, kurio daznai nebiina pradinése ligos stadi-
jose. Dazniausiai pazeidziami organai yra plaudiai ir
oda, tac¢iau sergant EGPA gali buti pazeista bet kuri
organy sistema, jskaitant Sirdies ir kraujagysliy, gas-
trointestinaling, inksty ir centrine nervy sistemas [3].

EPIDEMIOLOGLJA

EGPA epidemiologija islieka neaiski dél su EGPA
susijusiy diagnoziy. EGPA yra reta liga, kuria serga
apie 6-20 asmeny i$ 1 000 000 suaugusiyjy. Euro-
poje sergamumas svyruoja nuo 10,7 iki 14,0 atvejuy/
milijonui gyventojy. Jungtinése Amerikos Valstijo-

138

se — vidutiniskai 18,0 atvejy/milijonui gyventojy. Di-
dziausias sergamumas skelbiamas Australijoje — 22,3
atvejai/milijonui gyventojy. I$ trijy su antikainais prie$
neutrofily citoplazmos antigenus (ANCA) susijusiy
vaskulity — EGPA nustatomas reciausiai. Pirmuyjy
EGPA simptomy atsiradimas svyruoja nuo 15 iki 70
mety amziaus. Tac¢iau vidutinis amzius, kuomet nusta-
toma diagnozé, yra apie 55 (+ 14) metai. Laikas nuo
simptomy pradzios iki diagnozés nustatymo yra apie
49,7 mén. EGPA retai pasireiskia vyresniems nei 65
mety amziaus asmenims, vaikams ir paaugliams. Jei
$i liga diagnozuojama $iose amziaus grupése, jos eiga
buina agresyvesné, daznai pazeidziami plauciai ir $irdis.
Vyrai ir moterys $ia patologija serga vienodai daznai,
taip pat néra etniniy skirtumy [4-14].

PATOGENEZE

Tiksli EGPA patogenezé nezinoma. ANCA sergant
EGPA nustatomas 40-60 proc. pacienty, nors EGPA
klasifikuojamas kaip ANCA teigiamas vaskulitas.
Taciau nezinoma, ar ANCA turi patogeninj vaidmenj
EGPA, ar jie tik atspindi EGPA israiskos spektra.

EGPA charakterizuojamas kai kuriais imunininés

sistemos pokyciais:

» Alergija (alerginis rinitas, astma, teigiami odos
dario méginiai (ODM)) nurodo iSreiksta Th2
imuninj atsaka.

* Plauciy angiocentriné granuliomatozé nurodo
padidéjusj Th1 atsaka.

¢ Kraujyje CD4 + CD25 + T lastelés (Treg) gamina
interleuking (IL) 10, turintj jtakos, kuriam ser-
ganciajam astma ir létine eozinofiline pneumo-
nija iSsivystys aktyvi EGPA.

¢ Sutrikusi eozinofily funkcija dél padidéjusio eozi-
nofily jtraukimo dél Th2 citokiny ir sumazéjusios
eozinofily apoptozés.
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* Humoralinio imuniteto sutrikimas hiperga-
maglobulinemija E.
Genetiniai veiksniai HLA-DRB1*07 ir HLA-DRB4
buvo daznesni sergantiesiems EGPA, o HLA-DRB4
koreliavo su vaskulito pasireiskimu [15-18].

ETIOLOGIJA

Etiologija nezinoma. Kai kuriy vaisty vartojimas sie-
jamas su EGPA atsiradimu. Tai leukotrieny receptoriy
antagonistai, jkvepiamieji gliukokortikoidai (IGK),
omalizumabas. Ta¢iau panasu, kad jie labiau slepia
liga, nei buna EGPA priezastis [19-21]. Retas, ] EGPA
panasus vaskulitas siejamas su kokaino vartojimu.
EGPA diagnozé pacientams, kurie vartoja kokaing,
yra komplikuota, nes ami arba létiné eozinofiliné
pneumonija gali pasireiksti ir dél kokaino toksisku-
mo. ANCA nustatoma daugumai pacienty, kuriems
dél kokaino vartojimo pasireiskia nosies pertvaros
pazeidimai [22, 23].

PATOLOGLJA

Pagrindiniai histopatologiniai EGPA poky¢iai, mato-
mi bet kuriame pazeistame organe, yra: eozinofiliniai
infiltratai, nekrozés plotai, intersticinés ir perivas-
kulinés granuliomos, eozinofilinis dideliy lgsteliy
vaskulitas (1 pav.). Pazeistuose organuose btina ne
visi pozymiai, ypac jei taikytas gydymas. Taip pat his-
topatologiniai pozymiai gali skirtis priklausomai nuo
ligos stadijos. Esant prevaskulitinei stadijai, gali buti
audiniy infiltracija eozinofilais be vaskulito. Vaskulito
fazéje — nedestrukciné kraujagysliy sieneliy infiltracija
nustatoma dazniau nei nekrotizuojantis vaskulitas.
Povaskulitinés fazés laikotarpiu sugije kraujagysliy
pazeidimai panasis j organizuotus trombus, taciau
yra susije su dideliu elastinés dalies sunaikinimu. Sioje
fazéje eozinofilinés infiltracijos gali ir nebuti [24, 25].

KLINIKINIAI POZYMIAI IR LIGOS SAVITUMAI

Dazniausiai pazeidziami organai yra plauciai ir oda.
EGPA gali paveikti bet kuria organy sistema. Ekstra-
pulmoninis vaskulitas yra sergamumo ir mirtingumo
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predikacinis veiksnys. EGPA klinikinei eigai badingos
trys fazés, kurias ne visada lengva atskirti (1 lentelé).

1 lentelé. EGPA klinikinés eigos fazés [27]

Prodrominé
fazé

Pasireiskia 20-30 gyvenimo metais
Badinga astma, alerginis rinitas, létinis rinosinusitas
su arba be nosies polipozés

Eozinofiliné | Kraujo eozinofilija, eozinofiliniai infiltratai su arba be

fazeé granuliomy, daugelyje organy, o ypac virsutiniuose
kvépavimo takuose, plauciuose ir virskinamajame
trakte

Vaskulito Gyvybei pavojingas sisteminis vidutiniy ir smulkiy

faze kraujagysliy vaskulitas ir ekstravaskuliné granu-

liomatozé, kliniskai pasireiskiantys periferiniuose
nervuose (dauginis mononeuritas arba polineuropa-
tija), inkstuose (nekrotizuojantis glomerulonefritas)
ir odoje (purpura)

Simptomai atsiranda nebutinai tokiu eiliSkumu, kaip
nurodyta lenteléje. Jie gali persidengti, nors astma ir
sinusitas arba rinitas labai retai atsiranda po vaskulito
pasireiskimo. EGPA yra sisteminé liga, bet, nors ir
labai retai, gali pasireiksti tik vieno organo pazeidimu.

> 90 proc. pacienty i$ pradziy serga astma, kuri ati-
deda EGPA diagnoze¢ 8-12 mety. Astma daznai biina
sunki ir sunkiai gydoma. EGPA jtariamas pacientams,
kuriy astma sunkiai kontroliuojama, daznai reikia
ilgy geriamuyjy gliukokortikoidy (GGK) kursy astmos
kontrolei pasiekti. Ilgas astmos gydymas GGK i$ dalies
arba visiskai nuslopina EGPA klinikinius simptomus.
Klasikiniu atveju astma tampa sunki pries eozinofilinés
audiniy infiltracijos ir vaskulito i$sivystyma. Prasidéjus
vaskulito fazei astma sunkéja, daznéja patiméjimai. Kiti
ankstyvieji poZymiai yra kar$¢iavimas, svorio kritimas,
nuovargis, mialgija.

Gali bati nustatomi ir kiti plauciy pazeidimai: 50—
70 proc. pacienty nustatomi eozinofiliniai infiltratai
plauciuose, eozinofilinis skystis pleuroje, zidiniai su
kavitacija. Kraujavimas j alveoles biina retai ir susijes
su ANCA teigiamu (ANCA+) EGPA. Veny trombiné
embolija nustatoma apie 8 proc. atvejy.

Ausuy, nosies, gerklés pazeidimo pozymiai gana daz-
ni. 50-80 proc. pacienty buna alerginis rinitas, létinis
sinusitas ir polipozé, aary ir seiliy liauky pazeidimas,
vidurinis otitas ir, retai, galvos nervy pazeidimas [27].

Sirdies pazeidimas

Sirdies pazeidimas nustatomas apie 28 proc. pacienty.
Tai viena sunkiausiy EGPA formy. Sirdies pazeidimas
salygoja apie pus¢ su EGPA susijusiy mirciy ir dazniau
pasitaiko esant dideliam eozinofily skaiciui kraujyje.
Subklinikinis Sirdies pazeidimas gali bati nediagno-
zuotas, bet tai yra labai svarbu, nes $irdies pazeidimas
yra nepriklausomas sergamumo ir mirtingumo zZymuo.
Eiga gali buti variabili - nuo besimptomeés formos iki
zaibinio $irdies nepakankamumo, kardiomiopatijos,
miokardito, perikardito. Troponinas ir Sirdies ma-
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gnetinio rezonanso tyrimas yra naudingi atrankai, kai
elektrokardiograma (EKG) arba echokardiografija biina
be poky¢iy. Kiti $irdies pazeidimo pozymiai gali bati
voztuvy nepakankamumas, intraskilveliniai trombai,
endomiokarditas, aritmijos dél miokardo fibrozés. Tai
pat sergantieji EGPA turi padidéjusig rizikg greitesniam
aterosklerozés vystymuisi dél sisteminio uzdegimo ir
gydymo gliukokortikoidais [27].

Nervy sistemos pazeidimas

Zymus vaskulito fazés pozymis yra neuropatija, kuria
serga 50-75 proc. EGPA pacienty.

Pradzioje jutimo sutrikimai pasireiskia periferine
neuropatija, kai pazeidziamos bent dvi atskiros nervy
sritys (daugybiné mononeuropatija, angl. mononeuritis
multiplex) ir pasireiskia skausmu, sustingimu, silpnu-
mu, parastezija. Elektrofiziologiniai tyrimai parodé,
kad dél neuropatijos pazeidziami aksonai, peroneali-
niai, blauzdikaulio, alkinkaulio ir medialiniai nervai.
Negydant pazeidimas gali progresuoti j simetring arba
asimetrineg polineuropatija, atsirasti raumeny atrofija.
Sveikimas ilgas, jei i§ vis pavyksta pasveikti, sukelia di-
delj diskomforta ir ligotuma. Centrinés nervy sistemos
pazeidimas gali sglygoti subarachnoidinj kraujavima,
kraujavima j smegenis, insultg, galvos nervy paralyziy,
kortikalinj akluma.

Sirdies ir nervy sistemos pazeidimas dazniau pasi-
reiskia pacientams, kuriy ANCA neigiamas [26].

Inksty pazeidimas

Daugeliui pacienty su inksty funkcijos nepakanka-
mumu nustatomi teigiami MPO (mieloperoksidazé)
ANCA, o histologiskai matomas nekrotizuojantis
pusménulinis glomerulonefritas. Inksty pazeidimas,
apibréztas kaip proteinurija > 1 g/d., mikroskopiné
hematurija ir (arba) vaskulitas inksty biopsijoje,
skirtingy Saltiniy duomenimis nustatomas nuo 26 iki
43 proc. EGPA atveju. Retais atvejais gali bati viepusé
arba abipusé obstrukciné uropatija. Inksty pazeidimas
paprastai dazniau pasireiskia ANCA teigiamiems paci-
entams. ANCA neigiamiems pacientams histologinis
membraninés nefropatijos ir membranoproliferacinio
glomerulonefrito vaizdas gali bati skirtingas [27].

Odos pazeidimas

Odos pazeidimas yra vienas dazniausiy vaskulito
fazés pozymiy. Daznai EGPA diagnozé nustatoma,
kai pasireiskia odos pazeidimo poZymiai. Nustatoma
mazdaug 50-70 proc. pacienty.

Odos pazeidimas pasireiskia purpura ir petechijomis
(issiple¢ianciomis iki ekchimozés), mazgeliais tiesia-
muosiuose ranky pavirsiuose, kojose, bet gali bati ir
urtikarija, iSopéjimai, rausvai mélyna oda (lot. livedo
reticularis).

Odos biopsijose matomos ekstravaskulinés granu-
liomos su nekroze ir eozinofilais [27].
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Kity sistemy pazeidimas

AKkiy pazeidimas gali komplikuotis i centrinés tink-
lainés arterijos arba venos okliuzija, iSemine optine
neuropatijg, junginés mazgus ir orbitalinj miozita.
Pacientams gali pasireiksti vir§kinamojo trakto eozino-
filiné infiltracija su eozinofiliniu gastroenteritu ir pilvo
skausmais (59 proc.), diaréja (33 proc.), kraujavimu
(18 proc.). Kolitas gali buti prie$ arba sutapti su vaskuli-
to faze. Kauly-raumeny sistemos pazeidimas pasireiskia
mialgija, migruojancia poliartralgija, artritu, miozitu.
40-50 proc. EGPA atvejy pasireiskia vaskulito fazéje.

2 lentelé. EGPA klinikiniy pozymiy pasireiSskimo daznis [27]

Klinikinis pozymis Daznis (proc.)

Astma 91-100
Plauciy infiltratai 65-91
Neuropatija 55-72
Ausys, nosis, gerklé 48-75
Oda 40-52
Sirdis 27-35
Inkstai 27
Virskinamasis traktas 23-32
Centriné nervy sistema 5-9

somai nuo ANCA [27]

ANCA- EGPA ANCA+ EGPA
Bendrieji Svorio kritimas, kar$ciavimas, artralgija, mialgija
klinikiniai
simptomai
Genetiniai | IL-5/IRF1, GPA33 (IL-10) | HLA-DQ, HLA-DR
pokyciai
Organy Centrinés nervy sistemos | Centrinés nervy sistemos
ﬂstel:ng Astma, nosies-sinusy Kraujavimas j alveoles
pazeidimas

Sirdies

Astma, nosies-sinusy

Virskinamojo trakto

Inksty

Purpura

Virskinamojo trakto

Periferiné neuropatija

Biopsinéje medziagoje —

vaskulito pozymiai

ANCA - antiktnai prie$ neutrofily citoplazmos antigenus; EGPA - eozino-
filiné granuliomatozé su poliangitu; GPA33 (IL-10) - glikoproteinas A33
(interleukinas 10); HLA-DQ - zmogaus leukocity antigenas - DQ; HLA-DR -
Zmogaus leukocity antigenas — DR; IL-5 / IRF1 interleukinas 5 / interferona
reguliuojamasis veiksnys 1.

4 lentelé. EGPA diferenciné diagnostika [26]

Eozionofiliné pneumonija

Eozinofiliné astma

Hipereozinofilinis sindromas

Idiopatiné létiné eozinofiliné pneumonija

Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé

Vaisty sukelta eozinofilija

Infekcija (parazitai, grybai, virusai, tuberkuliozé)

Paraneoplastiné eozinofilija
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Limfmazgiy pazeidimas pasireiskia eozinofiline limfa-
denopatija ir nustatomas 30-40 proc. EGPA pacienty,
dazniausiai kaklo, pazasty srityse [27]. EGPA klinikiniy
pozymiy pasireiskimo daznis pateikiamas 2 lenteléje.
ANCA+ ir ANCA neigiamo (ANCA-) EGPA dicho-
tomija, eozinofiliné infiltracija arba sisteminis vaskuli-
tas keicia klinikinj vaizda, diagnoze, stebéseng ir gydy-
ma bei jo rezultatus. Klinikiniai ir genetiniai ANCA- ir
ANCA+ EGPA savitumai pateikiami 3 lenteléje. EGPA
diferenciné diagnostika pateikiama 4 lenteléje.

DIAGNOSTIKA

Nustatant EGPA diagnoze, pirmiausia reikéty at-
mesti infekcinius susirgimus ir galimus naujai pradéty
vartoti vaisty sukeltus pazeidimus (4 lentelé). Véliau
rekomenduojama atlikti kraujo tyrimus: bendrajj
kraujo tyrima, ANCA, triptaze, vitamino B12 kiekj,
eritrocity nusédimo greitj, C reaktyvinj baltyma, reu-
matoidinj veiksnj, antinuklearinius antikiinus (ANA),
imunoglobuling E (IgE). Plauciy pazeidimui jvertinti
atliekama plauciy rentgenograma ir kompiuteriné to-
mograma, iStiriama plauciy funkcija. Biopsijos vieta ir
reikalingumas nustatomi individuliai kiekvienu atveju.
Dazniausiai atliekama odos, nervy, raumeny biopsija,
bet galima atlikti ir endomiokardo, inksty, virskina-
mojo trakto audiniy biopsijg. Atskiry organy sistemy
pazeidimui jvertinti atliekama EKG, sirdies echos-
kopija, smegeny natriuretinio peptido koncentracija
(BNP) arba NT-prosmegeny natriuretinio peptido
koncentracija (NT-proBNP) kraujyje, troponino I kon-
centracija kraujyje, vir§kinamojo trakto radiologiniai
ir endoskopiniai tyrimai, inksty funkcijos ir $lapimo
tyrimai. Papildomai gali bati atlikta elektromiografija
ir nervy laidumo tyrimai [26, 27].

5 lenteléje pateikiami skirtingy draugijy — Amerikos
Reumatologijos koledzo (angl. American College of
Rheumatology, ACR) ir Lanham - EGPA diagnostiniai
kriterijai.

5 lentelé. EGPA diagnostiniai kriterijai [28]

Amerikos Reumatologijos koledzo
(angl. American College of Rheuma-
tology, ACR) kriterijai

Lanham kriterijai

1. Astma

2. Eozinofilija>1 500 last./pl
Sisteminis vaskulitas, api-
mantis 2 arba daugiau eks-
trapulmoninius organus

1. Astma

2. Eozinofily > 10 proc. leukocity

3. Mononeuropatija (jskaitant ir
daugybine) arba polineuropatija

4. Migruojantys arba iSnykstantys
radiologiskai nustatomi plauciy
infiltratai

5. Prienosiniy anciy patologija

6. Biopsinéje medziagoje ekstravas-
kulinis eozinofily susikaupimas

Esant > 4 kriterijams, EGPA diagno-
zés jautrumas 85 proc., specifisku-
mas - 99,7 proc.

Visi trys kriterijai
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Europos respiratology draugijos (angl. European Res-
piratory Society, ERS) EGPA diagnostiniai kriterijai [29]:

Astma plius eozinofilija (> 1,0 x 10°/1 ir (arba)
> 10 proc. leukocity) ir bent du kriterijai i$ Zemiau
pateikty EGPA pozymiy:

1. Biopsinéje medziagoje matomas eozinofilinis
vaskulitas arba perivaskuliné eozinofiliné infil-
tracija, arba eozinofily gausus granuliomatozinis
uzdegimas.

2. Neuropatija (mononeuropatija arba polineuro-
patija; motorinis deficitas arba nervo laidumo
sutrikimas).

3. Plauciy migruojantys infiltratai.

4. Sinusy-nosies patologija.

5. Kardiomiopatija (echokardiografija arba magne-
tinio rezonanso tomografija).

6. Glomerulonefritas (hematurija, proteinurija).

7. Kraujavimas j alveoles (bronchoalevolinis lava-
7as).

8. Palpuojama purpura.

9. Teigiami MPO ANCA arba PR3 (proteinazé 3)
ANCA.

EGPA 2022 ACR / Europos reumatology draugijy
aljanso klasifikacijos kriterijai. Sie kriterijai taikomi
EGPA diagnozei patvirtinti, kuomet yra nustatytas vi-
dutiniy-smulkiyjy kraujagysliy vaskulitas ir paneigtos
vaskulitg imituojancios alternatyvios diagnozés.

Klinikiniai kriterijai:

1. Obstrukciné kvépavimo taky liga +3.

2. Nosies polipai +3.

3. Dauginis mononeuritas +1.

Labaratoriniai kriterijai:

1. Kraujo eozinofily kiekis > 1 x 10°/1 +5.

2. Biopsijoje ekstravaskulinis eozinofilinis uzdegi-
mas +2.

3. Teigiami c-ANCA arba antiproteinazés-3 (anti-
PR3) antikanai -3.

4. Hematurija -1.

EGPA diagnozé nustatoma, kai baly skaicius yra

=6 [30].

GYDYMAS

EGPA pasizymi jvairiomis klinikinémis savybémis,
apimanciomis astma, alerginj rinita, perifering ir au-
diniy eozinofilija, vaskulitg. Kiekvienos patologijos
atsakas j gydyma gali bati skirtingas, todél ir gydymas
yra paremtas paciento ligos pozymiais ir sunkumu.
Zemiau pateikiamos imunosupresinio gydymo reko-
mendacijos. Astmos, alerginio rinito gydymas taip pat
yra svarbus [31].

Aktyvi sunki EGPA. Remisijos indukcija

Sergantiesiems aktyvia sunkia EGPA, remisijos in-
dukcijai gali bati skiriama pulsterapija intraveniniais
gliukokortikoidais arba didelémis GGK dozémis, ci-

141



Pulmonologija ir alergologija

klofosfamidu arba rituksimabu. Nepakan-
ka duomeny, kas yra geriau - pulsterapija
ar didelés GGK dozés. Bet kuriuo atveju,

Aktyvi sunki EGPA

Aktyvi nesunki EGPA

v v

Parinktys pirmenybés tvarka:

gliukokortikoidai turéty buti derinami | p g . ifv.arbadideles | |1 GEK#MEP

su negliukokortikoidiniais imunosupre- dlerts @Ek lesaltan g ggi + 'I;"_I_T)z( GGK + AZA, arba GGK + MMF
smlals., preParatals, _pVZ" Clklo-fosfamldu SUSCIETIIRS Galima svarstyti GGK monoterapijq atrinktiems
arba rituksimabu. Ciklofosfamidas EGPA pacientams

remisijos indukcijai dazniau naudojamas v
pacientams su $irdies pazeidimu ir esant
ANCA- EGPA ir sergantiems sunkiu

Remisija
neurologiniu, gastrointestinaliniu pazei- gydant
dimu. Rituksimabas gali bati svarstomas cve
pacientams, kuriems yra ANCA+ EGPA,
aktyvus glomerulonefritas, anks¢iau gy- v
dyti ciklofosfamidu, arba tiems, kuriems [ CYCkeisti
yra lytiniy liauky pazeidimo rizika del | MIXarba
ciklofosfamido toksiskumo [31]. AZ,G’rj;ba

Remisijos indukcija, esant aktyviai
nesunkiai EGPA

v v v

Nesunkios ligos

Sunkios ligos atkrytis, gydant

atkrytis, gydant MTX arba AZA, Nesunkios ligos atkrytis,
CYC arba RTX arba MMF, al"!oa gydant MEP arba RTX
monoterapija
GGK

v v v

Pulsiné dozé Apsvarstyti kito imuno-

i/v. arba didelés Pridéti moduliatoriaus skyrima
dozés GGK GGK + MEP individualiai, priklausomai

kasdien + RTX nuo klinikinés situacijos

2 pav. EGPA gydymo algoritmas [31]

AZA - azatioprinas; CYC - ciklofosfamidas; GGK - geriamieji gliukokortikoidai; j/v. - j vena;

Klinikiné aktyvios nesunkios EGPA MEP- mepolizumabas; MMF — mofetilio mikofenolatas; RTX - rituksimabas.
bl

i$raiSka apima astma, sinusitg ir nesunky vaskulita.
Gausybé imunosupresiniy vaisty kartu su gliukokor-
tikoidais gali bati skiriami $iai formai gydyti. Taciau
ekspertai rekomenduoja aktyvios nesunkios EGPA
gydyma pradéti nuo mepolizumabo ir gliukokortikoi-
dy derinio, o ne nuo metotreksato, azatioprino arba
mofetilio mikofenolato ir gliukokortikoidy derinio.
Mepolizumabas rekomenduojamas kaip pirmojo
pasirinkimo vaistas, nes jo veiksmingumas jrodytas
atsitiktinés atrankos klinikiniuose tyrimuose, gydant
nesunkiag EGPA. Nepakanka duomeny, kad baty
galima pasirinkti vieng i$ $iy vaisty (metotreksatas,
azatioprinas arba mikofenolato mofetilis) pries kitus,
todél pasirinkimg turéty lemti individualas paciento
veiksniai.

Taip pat ekspertai rekomenduoja, kad metotreksatas,
azatioprinas arba mikofenolato mofetilis buty skiriami
kartu su gliukokortikoidais, tam, kad buity sumazintas
gliukokortikoidy toksiskumas. Gydymas monoterapija
gliukokortikoidais gali baty svarstomas esant lengvai
astmai, alergijos simptomams, néStumui arba kitose
individualiose situacijose [31].

Remisijos palaikymas

Kai sergantieji sunkia EGPA pasiekia remisija,
remisijai palaikyti eksperty rekomenduojama skirti
metotreksata, azatiopring arba mikofenolato mofetilj,
bet ne rituksimabg arba mepolizumaba. Gydymo
gliukokortikoidais trukmé sprendziama pagal paciento
klinikine bukle individualiai [31].

Ligos atkrycio gydymas

Pacientams, patyrusiems sunkios EGPA atkrytj,
tolesnis rekomenduojamas gydymas yra:

1. Jei remisija sékmingai pasiekta ciklofosfamidu,
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atkry¢iui gydyti rekomenduojamas rituksimabas,
o ne pakartotinas ciklofosfamido skyrimas.

2. Jei remisija sékmingai pasiekta rituksimabu, at-
kry¢iui gydyti rekomenduojamas rituksimabas,
o ne ciklofosfamidas.

Pacientams, kurie patyré nesunkios EGPA atkrytj
gydant metotreksatu, azatioprinu, mikofenolato
mofetiliu arba mazomis gliukokortikoidy dozémis,
rekomenduojama pridéti mepolizumabg, o ne keisti
j kita vaistg [31].

EGPA gydymo algoritmas pateikiamas 2 paveiksle.

APIBENDRINIMAS

Churg-Strauss sindromas - tai reta ir nevienalyté
patologija, galinti pazeisti bet kurig organy sistema,
susijusi su dideliu sergamumu. Vertinant geneting pre-
dispozicija, imuninius Zymenis ir atsaka j imunoterapi-
ja, iSkiriami bent du EGPA tipai. Dar ne visiskai aisku,
kas slypi uz hipereozinofilijos, toksinés eozinofilinés
audiniy infiltracijos ir vaskulito. Diagnozuojant EGPA
vis dar naudojami nespecifiniai biozymenys. Nors
gliukokortikoidai ir kiti imunosupresantai paprastai
yra veiksmingi remisijai sukelti, jie yra susije su reiks-
mingais nepageidaujamais poveikiais. ] IL-5 nukreipta
biologiné terapija yra veiksminga ir daug zadanti. Ba-
simi moksliniai, klinikiniai tyrimai praplés Zinias apie
anti-IL-5 terapijos skyrima ir individualizuota gydyma,
atsizvelgiant j numanomus EGPA tipus.
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