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Progressive cachexia as a main symptom of
hypereosinophilic syndrome

Progresivna kachexia ako hlavny priznak hypereozinofilného

syndromu

Elena Teringova', Peter Penz', Jana Polakova Mistinova?, Marek Orban?

'Oddelenie aktitnej kardiolégie, NUSCH, a. s., Bratislava, Slovenskd republika

Hypereozinofilny syndrom (HES) je vzacne hematologické
ochorenie definované ako perzistujuca eozinofilia, spre-
vadzana organovym poskodenim (1). Poskodenie srdca je
u pacientov s HES casné, vyskytuje sa priblizne u 50 %
pacientov a je asociované s vysokou mierou morbidity
a mortality (2 — 4). Dochadza k infiltracii eozinofilov do
endomyokardu, jeho poskodeniu a naslednému rozvoju
endomyokardialnej fibrézy (5). Medzi najcastejsie pre-
javy patri srdcové zlyhavanie, arytmie, v pripade intra-
kardidlnej trombozy sa modze ochorenie manifestovat’
kardioembolizacnou prihodou (4, 6). V tomto clanku
prezentujeme pripad pacientky s eozinofilnou endomyo-
karditidou, u ktorej v klinickej manifestacii dominovala
progredujuca kachexia.

Kazuistika

66-rocna pacientka bola hospitalizovanad v rajon-
nom pracovisku pre vyznamny hmotnostny Ubytok: jej
povodnd hmotnost” 79 kg postupne klesla na 49 kg
s vyraznou akceleraciou poklesu hmotnosti v poslednych
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troch mesiacoch. Zaroven pacientka udavala zvysenu
Unavu, ndamahovu dychavicu a opuchy dolnych koncatin.
Anamnesticky bola sledovana pre bronchialnu astmu,
pansinusitidu a hypotyre6zu.

V diagnostickom procese sa pozornost suUstredila
prave na vyznamny pokles hmotnosti. Pacientka bola
podrobena rozsiahlemu onkoskriningu, pricom vsetky
vySetrenia priniesli negativne vysledky. Prekvapivy nalez
odhalilo echokardiografické vysetrenie, ktoré preukazalo
objemni tumordznu masu vypliiajicu dve tretiny pravej
komory a stredne velky perikardialny vypotok (obrazok 1),
(video 1 - https://youtube.com/shorts/5B0ZSxPaokw?fea-
ture=share). Vzhladom na vyznamny hmotnostny Ubytok
bol suponovany maligny pévod ochorenia a pacientka
bola referovana do nasho kardiocentra za Gcelom biopsie
intrakardialnej masy.

Cielena biopsia sa uskutocnila v analgosedacii pod
kontrolou transezofageélnej echokardiografie. Ziskanych
bolo osem vzoriek z apikalnej tretiny pravej komory,
avSak vykon skomplikovala perforacia pravej komory
a vznik tamponéady. Okamzite sa realizovala perikardio-
centéza, s UspeSnym odsatim hemoperikardu.
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Obrazok 1 Echokardiografické vysetrenie preukazalo dilatovanu pravd komoru vyplnentd objemnou hyperechogénnou
masou, dilatovana prava predsien, lava komora normalnej velkosti so zachovalou systolickou funkciou ale vyznamne

narusenou diastolickou funkciou, stredne vyznamné regurgitacie na mitralnej a trikuspidalnej chlopni, stredne velky
perikardialny vypotok, bez znakov utlaku
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Pacientka bola nasledne prijatéd na Oddelenie akitnej  komory (obrazok 2, video 2 https://youtube.com/shorts/
kardiologie NUSCH, a.s., kde bolo po stabilizacii stavu JemGkd4WW2I?feature=share).
realizované kontrolné echokardiografické vysetrenie. Zaroven bol v laboratérnom obraze registrovany
To odhalilo, okrem objemnej masy v pravej komore, = mierne elevovany pocet eozinofilov (tabulka 1). Na
pritomnost” hyperechogénneho Utvaru aj v hrote lavej  cielené dotazy pacientka doplnila Gdaj o anamnéze

Adult Echo TISOE MI13
5.1

53Hz

14cm

Obrazok 2 Echokardiografické vysetrenie odhalilo, okrem objemnej masy v pravej komore, hyperechogénny utvar aj
v hrote lavej komory (velkosti 12 x 13 mm), imponujuci ako trombus
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Tabulka1 Laboratérny obraz pri prijati

Parameter Hodnota Norma
Leukocyty 5,02 x 10 4,0-10,0 x 109"
Eozinofily — absolutny poc¢et 0,67 x 10 00-0,5x 10
Eozinofily - relativny pocet 133 % 0,0-50%
C-reaktivny protein 51,3 mg/L 1,0-5,0
NT-pro BNP 4400 ng/L 0,0-125,0
Troponin T 125 ng/L 0,0-14,0
D-dimér 4,03 mg/L 0,0 - 0,55

hypereozinofilie. Pred Siestimi mesiacmi podstupila
trepanobiopsiu a sérologické vysetrenie na parazitar-
ne ochorenia, s negativnymi vysledkami. Nalezy boli
hodnotené ako suspektny idiopaticky hypereozinofilny
syndrém. Prechodne bola iniciovana liecba kortikoidmi,
ktora bola ukoncena po poklese eozinofilie.

Vzhladom na vysoké podozrenie na postihnutie srdca
v ramci HES sme v dalsom kroku realizovali magne-
tickG rezonanciu (CMR), ktora potvrdila typické znaky
eozinofilnej endomyokarditidy. CMR preukazala nesko-
ré sytenie gadoliniom s difiznou subendokardidlnou
distribuciou v oboch komorach a v oboch papilarnych
svaloch (obrazok 3). Taktiez bola detegovana pritomnost’
viacerych intrakardidlnych trombov: okrem vacsieho
trombu v pravej komore boli zachytené mensie tromby

v hrote lavej komory, v pravej predsieni a v usku pravej
predsiene (obrazok 4).

Vysledok biopsie potvrdil obsah fibrinovych zrazenin,
bez zjavnej nadorovej proliferacie. Rozbor perikardial-
neho vypotku odsatého pri perikardiocentéze preukazal
vysoké koncentracie eozinofilov, bez cytogenetickych i
molekularnych abnormalit.

Na zéklade stanovenej diagnézy eozinofilnej endo-
myokarditidy bola u pacientky iniciovana kortikoterapia,
antikoagulacna liecba, terapia srdcového zlyhavania
a nutri¢na podpora. Nasledna liecba v rajonnom zariadeni
bola manazované v spolupraci s hematolégom a viedla
k prechodne;j stabilizacii klinického stavu. Avsak v dalSom
priebehu napriek komplexnej liecbe stav progredoval do
terminalneho srdcového zlyhania a o tri mesiace neskor
pacientka exitovala.

Diskusia

Ako ukazuje nads pripad, stanovenie diagnézy eo-
zinofilnej endomyokarditidy méze byt v klinickej praxi
narocné, kedzZe ide o raritné ochorenie s variabilnym
klinickym obrazom. Na druhej strane je v¢asné stano-
venie diagnozy pre progndzu pacienta klticové. Mani-

Obrazok 3 CMR preukazala neskoré sytenie gadoliniom
s difdznou subendokardialnou distriblciou v apikal-
nych a midventrikularnych segmentoch oboch komoér
a v oboch papilarnych svaloch
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Obrazok 4 CMR detegovana pritomnost viacerych intra-
kardiadlnych trombov: trombus v pravej komore, mensie
tromby v hrote lavej komory (9 x 13 mm), v pravej pred-
sieni (5 x 5 mm) a v usku pravej predsiene (8 x 6 mm)



festné srdcové zlyhavanie a pritomnost’ intrakardialnej
trombdzy su znaky pokrocilej fazy ochorenia a su
asociované s nepriaznivou progndzou. Echokardiografia
je najdostupnejSia zobrazovacia modalita v detekcii
eozinofilnej endomyokarditidy. Medzi typické nalezy
patri zhrubnutie endokardu, pritomnost trombov c¢asto
lokalizovanych v hrotoch oboch komér, restrikény typ
plnenia komor, pripadne valvulopatie pri postihnuti
chlopfiového aparatu. Za zlaty Standard diagnostiky sa
stale povazuje histologicka verifikacia pomocou endo-
myokardialnej biopsie. Ide viak o invazivne vysetrenie
s rizikom komplikacii, ako potvrdzuje aj prezentovany
pripad. Naviac, biopsia mdze priniest’ faloSne nega-
tivne vysledky v pripade nehomogénneho postihnu-
tia myokardu. Délezitd diagnosticki modalitu preto
predstavuje magnetickd rezonancia. Ide o bezpecné
neinvazivne vysetrenie, ktoré je schopné detegovat aj
v€asné Stadia ochorenia.

V liecbe eozinofilnej endomyokarditidy sa najcas-
tejSie vyuziva kortikoterapia, respektive jej kombinacia
s imunosupresivnou lie¢bou (6, 7). Antikoagulacna lie¢ba
sa pridava v pripade intrakardialnej trombdzy. Okrem
medikamentoznej liecby je u niektorych pacientov
prinosné chirurgické rieSenie — odstranenie tromboy,
endomyokardialnej fibrozy, i rieSenie chlopriovych chyb.
V pripade nasej pacientky komplexnd medikamentézna
liecba viedla len k prechodnej stabilizacii klinického stavu,
pravdepodobne v dosledku uz rozsiahleho ireverzibilného
endomyokardialneho poskodenia. Pacientku v danom
Case vzhladom na jej celkovy stav nebolo Unosné chi-
rurgicky riesit.

Teringova E, et al. Progresivna kachexia...

Zaver

Eozinofilna endokarditida je raritné ochorenie s varia-
bilnou klinickou manifestaciou a nepriaznivou prognézou.
Typickymi znakmi su eozinofilia, obraz restriktivneho
plnenia komor a trombdza casto lokalizovana v hrote
oboch komér. Pri stanoveni diagnézy je preferovanou
modalitou magneticka rezonancia, ktora eliminuje riziko
komplikacii spojenych s endomyokardidlnou biopsiou.
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