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Churg-Strauss” syndrom (CSS) er en granulomates, eosinofil,
nekrotiserende vaskulitis, der er relateret til astma. Sygdom-
men har en pravalens pa 2,4-6,8 pr. 1 mio. patienter pr. ir
[1-3]. Atiologien er ukendt, men montelukast og andre far-
maka, vacciner og infektioner har veret diskuteret som ud-
losende faktorer. CSS optrader ofte i tre stadier. Initialt ses
nydebuteret eller nylig forvaerret astma evt. ledsaget af rinitis
og nasale polypper. I andet stadie fir patienterne feber, vegt-

tab, treethed og almen sygdomsfelelse. I sygdommens tredje
stadie ses der pavirkning af et eller flere organer.

Nzsten alle CSS-patienter fir pulmonal involvering. Af
ovrige manifestationer kan nzvnes mononeuritis multiplex,
palpabel purpura, hypertension, nyreinsufficiens, mavesmer-
ter og gastrointestinal bledning samt hjerteinsufficiens. De
diagnostiske kriterier for vaskulitter har veret omdiskuterede.
Nomenklaturen fra Chapel Hill-konferencen i 1994 er nu den
primert anvendte, i den kombineres kliniske og patologiske
fund. Diagnosen stilles siledes ved de kliniske fund, vaevsbio-
psier med eosinofil og granulomates inflammation i det respi-
ratoriske system og nekrotiserende vaskulitis i sma og mellem-
store kar samt eosinofili i blodet. Sygdommen er relateret til

Tabel 1. Skematisk fremstilling af patientens sygdomsforlgb.

P& indleeggelses-

Reference- tidspunktet P& diagnosetidspunktet Remission Recidiv Dod
veerdier t = 0 dage t = 14 dage t = 38 dage t = 138 dage t = 148 dage
Paraklinik
C-reaktivt protein <10 mg/ml 30 109 10 139 66
Leukocytter 4,0-11,0x10%1 9,3 2115 11 11,4 11352
Eosinofilocytter 0-6% 31 53 0 14 8
Eosinofilocytter, park. 0,04-0,45x1091 - 6,45 0 1,13 -
International Normalized
Ratio (INR) 0,9-1,2 1,4 1,3 1,4 15 1,4
Basisk fosfatase 70-275 U/l 199 443 227 797 397
Aspartataminotransferase  10-35 U/l 40 62 34 36 103
Myeloperoxidase-antineu-
trofilocyt-cytoplasma-
antistof (MPO-ANCA) - - negativ - - -

Billeddiagnostik
Rentgen af thorax

Computertomografi
af thorax og gvre
abdomen

Objektive fund

Graenseektatisk
cor

Febrilia,
systolisk mislyd
Astma

Incompensatio cordis
Hgjresidigt infiltrat
Venstresidig pleuraeffusion
Hgjresidig,
malignosuspekt infiltrat
Perikardieindvaekst
Metastasesuspekte
leverforandringer
Kardial inkompensation
Febrilia, astma
Hudforandringer

Greenseektatisk cor
Afstumpede sinus

Vedvarende behov

Incompensatio cordis
Bilateral pleuraeffusion
Bilaterale, basale infiltrater

Kardial inkompensation

Venstresidig

for diuretika Respirationsinsufficiens fascialis- og
Velbehandlet astma  Blodig diaré hemiparese
Febrilia Inkarceration

Fascialisparese
Palpapel purpura pa crurae

Dyrkning
Venyler
Feeces

Negativ

Negativ
Negativ

Histologi/cytologi
Pleuravaeske
Leverbiopsi

Behandling

Neutrofile granulocytter
Eosinofil inflammation
Granulomatgs nekrotisk
proces omkring portalrum
Tablet prednisolon 50 mg
Tablet cyclophosphamid
50 mg

Tablet prednisolon
50 mg

Efter to maneder aen-
dres dosis til tablet
prednisolon 37%2 mg
tablet cyclophos-
phamid 50 mg

Multiple eosinofilocytter

Injektion methylprednisolon
80 mg tablet cyclophos-
phamid 100 mg
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forhejet myeloperoxidase-antineutrofilocyt-cytoplasma-anti-
stof (MPO-ANCA) [3].

CSS behandles med prednisolon. Ved sveer organpavirk-
ning kan der suppleres med cyclophosphamid. Uden behand-
ling er femarsoverlevelsen pa 25%. Med behandling kan 80-
90% af patienterne bringes i remission, af disse far cirka 25% til-
bagefald. Mortaliteten ved tilbagefald er 1-3% [1].

Sygehistorie

En 51-4rig kvinde blev indlagt p& mistanke om endokarditis.
Hun var tidligere rask fraset en femars astmaanamnese, be-
handlet med inhalationssteroid og beta-2-agonist. Nogle ma-
neder forinden var hun blevet behandlet for pneumoni. Siden
dette havde hun tabt 13 kg i vaegt og havde haft vekslende fe-
brilia. Ved indleggelsen (Tabel 1) var der ved hjertestetoskopi
en systolisk mislyd. Gentagne bloddyrkninger viste ingen
veakst. En ekkokardiografi gav mistanke om fortykkede mi-
tralklapper. Forud for den planlagte transesofageale ekkokar-
diografi blev patienten tiltagende darlig med hypotension,
hun fik et petekkielt udslaet over hele truncus og en diastolisk
mislyd hertes ved hjertestetoskopi, hvorfor hun blev overflyt-
tet til en kardiologisk specialafdeling.

En ny ekkokardiografi gav mistanke om uregelmzessighe-
der i perikardiet. En efterfolgende computertomografi (CT)
gav mistanke om en hejresidig central lungetumor med ind-
veekst til perikardiet, pleuraeksudat og multiple levermetasta-
ser. Der blev foretaget finndlsbiopsi af hepar og pleuracentese.
Patienten udviklede herefter i lobet af kort tid palpable hud-
forandringer pa nzsen og langs kanten af begge aurikler samt
pa albuerne og underekstremiteterne. Endvidere fik hun tilta-
gende symptomer pa hjerteinkompensation.

En cytologisk undersogelse af pleuravaesken viste spredte
neutrofile granulocytter. En leverbiopsi viste eosinofil inflam-
mation med cirkumskripte, granulomlignende, nekrotise-
rende processer omkring portalrummene, hvilket er foreneligt
med Churg-Strauss’ syndrom. Patienten blev behandlet med
prednisolon og cyclophosphamid. Hun gik umiddelbart i re-
mission pé dette. Efter fA maneder blev patienten igen indlagt,
udtalt akut medtaget af et recidiv med forveerring af sympto-
mer fra tidligere afficerede organsystemer, blodige diareer
samt involvering af centralnervesystemet i form af en let ven-
stresidig fascialispavirkning, som dog fortog sig umiddelbart
efter indleeggelsen. En rontgenundersogelse af thorax viste
kardial inkompensation, bilaterale basale infiltrater og bilate-
ral pleuraeffusion. Trods paraklinisk tegn pa fornyet remission
syntes der ikke at vaere tegn pa klinisk bedring, da patienten
efter ti dogn fik cerebrale manifestationer og i lebet af kort tid
gik ad mortem. Sygdommens endelige omfang blev ikke klar-
lagt pga. sektionsforbud.

Diskussion
Patienten var atypisk ved, at de primzre symptomer var kar-
dielle. Endvidere foreligger der kun enkelte kasuistiske med-
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delelser om cerebrale bledninger hos CSS-patienter [4]. Trods
to afdelingers bedemmelser og forskellige differentialdiagno-
stiske overvejelser indgik vaskulitis ikke i arbejdsdiagnoserne.
Typisk for CSS var patientens relativt nydiagnosticerede
astma. Sygehistorien viser, at trods CSS’s sjzldne forekomst,
ber man have den in mente hos astmatikere, idet CSS stort set
altid opstar hos patienter med astma. Ved kliniske symptomer
som beskrevet ovenfor, eosinofili >10% og evt. positiv MPO-
ANCA, ber man efterprove diagnosen histologisk hos denne
patientgruppe.

Som anfert har infektion varet diskuteret som en mulig
arsag til CSS og kunne derfor tzenkes at vaere en udlesende
faktor i denne sygehistorie. Sporgsmalet er dog, om der reelt
har veret tale om pneumoni eller en tidlig manifestation af
CSS. Pa grund af CSS’s sjeeldne forekomst kan sammenhzen-
gen mellem evt. udlesende faktorer og sygdom vere svere at
eftervise. Ved forveerring i evre luftvejssymptomer intensive-
res behandlingen af patienternes astma, evt. tolkes billedet
som infektion pa grund af pavirkede fasereaktanter, og efter-
folgende stilles CSS-diagnosen - hvad kom ferst, infektion og
medicamina eller CSS? [5].
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