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ÖZET 

Bilimsel Zemin: Churg-Strauss sendromu (CSS) bronşial astım, sinüzit, 

hipereozinofili ile karakterize orta ve küçük çapl ı damar lar ı tutan sistemik 

nekrot izan vaskülittir. Periferik nöropati en sık rastlanan nörolojik bulgusudur. 

Amaç: Nadir görülen bir vaskülit formu olan CSS'nun tanısında klinik, laboratuvar 

bulgu ları ve tedavi seçeneklerinin değerlendiri lmesi 

Bulgular: 38 yaşında kadın hasta, iki ay önce başlayan ve ilerleyen sağ ayakta 

yanma, uyuşukluk ve güçsüzlük yakınmaları ile başvurdu. Özgeçmişinde 

hipertansiyon, sinüzit ve astımı olduğu öğrenildi. Nörolojik muayenede; sağ alt 

ekstremitede derin tendon refleks kayb ı, 1 /5 kuvvet ve peroneal ve tibial sinir 

a lanında duyu kaybı (anestezi-analjezi) saptandı. Yap ılan tetkiklerde eozinofili, 

lgE yüksekliği mevcuttu. EMG'de, yaygın nörojenik tutuluş ve peroneal ve tibial 

sinirde total lezyon gözlendi. Sural sinir biyopsisinde demyelinizasyon, aksonal 

dejenerasyonla seyreden lenfositik-eozinofilik vasküler tutulum saptandı. Klinik, 

laboratuvar ve histopatolojik olarak CSS ta nıs ı alan hastaya tedavide oral 

prednizolon ve IVIG uygulandı. Tedavi sonrası takipte klinik ve laboratuar 

bulgularında düzelme sapta ndı. 

Sonuç: Periferik nöropati ile gelen olgularda ayırıcı tanıda nekrot izan vaskülit ler 

ve CSS akla gelmelidir. 
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ABSTRACT 

Churg-Strauss Syndrome: A case report 

Background: Churg-Strauss syndrome (CSS) characterised by asthma, sinusitis, 

hypereosinophilia ?nd peripheral neuropathy is a systemic necrotising vascu/itis 

affecting sma/1 and medium sized vesse/s. Periphera/ neuropathy is the most 

common neuro/ogica/ feature. 

Objective: To evaluate clinica/ and /aboratory findings and treatment regimen 

in CSS which is an unusual vascu/itis. 

Findings: 38 years o/d female patient with burning, parestesia and weakness 

at right food for two months. Hypertension, sinusitis and asthma were a/so 

present at background. in neurologica/ examination, loosing of deep tendon 

reflexes and 1/ 5 power and sensation in the peronea/ and tibia/ nerve area 

were found (anaesthasia-analgesia) on the right lower limb. Eosinophilia and 

increase of lgE were determined. EMG was revea/ed as diffuse neurogenic 

pattern and total lesion was found on the tibial and peroneal nerve. Demyelination 

and lymphocytic- eosinophilic vascular infiltration with axonal degeneration 

were found on sura/ nerve biopsy. Oral prednisolon and IVIG were used in the 

treatment. Clinica/ and laboratory findings were improved during the post­

treatment follow up. 

Conc/usion: CSS and other necrotising vascu/itis shou/d be thought in the 

patients with peripheral neuropathy as one of the differential diagnosis. 

Keywords: Churg-Strauss syndrome, peripheral neuropathy, necrotising vascu/itis 
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GiRiŞ 

Churg-Strauss sendromu (CSS) bronşial astım, eozinofili 

ve granülom ile birlikte olan ya da olmayan, orta ve küçük 

çapl ı damarları tutan, sistemik nekrotizan vaskülit ile 

karakterizedir ( ı ı _ Tanı için astım, livedo retikülaris, nöropati, 

pulmoner infiltrasyonlar, paranazal sinüs hastalıkları ve 

histopatolojik olarak gösteri lmiş ekstravasküler eozinofilik 

infiltrasyon bulgularından en az dört tanesinin bir arada 

bulunmas ı gerekmektedir. Temel patoloji eozinofilik 

granülomatöz vaskülittir <2ı _ 

Periferik nöropati, nekrotizan vaskül itlerin başlangıç 

semptom larından biridir. Farklı şeki l lerde ortaya çıkabi lir; 

distal ekstremiteleri tutan ağrılı dizestezi, %50-75 oranında 

peroneal sinir tutulumu ile olan mononöritis multipleks, 

motor veya duyusal kayıp şeklinde olabilir. Ateş, artralji, 

kilo kaybı gibi sistemik bulgular, gastrointestinal, renal veya 

he patik tutulum görülebilir (3. 
4

· sı _ 

Laboratuvar bulguları tanıya yardımcıdır. Lökositoz, 

eozinofili, serum LDH düzeyinde, eritrosit sedimantasyon 

hızında ve CRP düzeyinde artma, hipoalbuminemi, romatoid 

faktör pozitifliği (%70-93), artmış lgE ve lgG düzeyleri ile 

birlikte olguların %42'sinde P-ANCA (perinükleer antinötrofil 

sitoplazmik antikor) pozitifliği izlenir (3l_ 

Histopatolojik olarak saptanan bulgular özellikle küçük 

ve orta çapl ı arterleri tutan nekrotizan vaskülit, lenfositik 

ve eozinofilik infiltrasyon ile %40 olguda ekstravasküler 

eozinofilik granülomlardır. Periferik sinir tutulumu özell ikle 

epinörium içerisindeki damarlarda vaskülit ve akut aksonal 

kayıp şeklinde kendini gösterir (5•
6>. 

Bu sunumda astım ve sonrasında nöropati gelişen olgu, 

nadir görülen bir vaskül it formu olan CSS'nun erken tanısı 

ve tedavisinin yönlendirilmesi açısından tartı şılmıştır . 

OLGU 

38 yaşında kadın hasta, sağ ayakta yanma, uyuşma, ödem, 

his ve güç kaybı yakınmaları ile kliniğimize başvurdu. Bu 

yakınmaların iki ay önce başladığı ve son bir ay içinde 

arttığ ı öğre nildi. Olgunun özgeçmişi sorgulandığ ında, 

g ebeliğ i sırasında başlayan astım, sinüzit ve on yıldır · 
hipertansiyonu olduğu öğrenild i . 

Nörolojik muayenesinde; sağ alt ekstremite derin tendon 

refleksleri alınamadı. Sağ alt ekstremite plantar fleksiyon 

ve dorsifleksiyonda 1/5 kuvvet kaybı, sağda peroneal ve 

tibial sinir alanında duyu kaybı (anestezi-analjezi) vardı. Sağ 

alt ekstremite distalinde vibrasyon ve pozisyon duyusu 

kayıptı. 

El ve ayak parmaklarında, kol larda ve sırtında livedo 
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retikülaris saptandı. 
Labora t uvar bulguları; Hemogramda; lökositoz 

(29400/mm3) ve %57 .8 düzeyinde eozinofili saptandı. 

Eozinofili yapacak diğer nedenler (parazitoz, fasiola hepatika) 

araştırıldı ve patoloji saptanmadı. 

Eritrosit sedimentasyon hızında hafif derecede artış (26 

mm/saat) saptanan olgunun serum LDH düzeyi de yüksek 

idi . Üst batın ve renal USG, toraks tomografisi ve solunum 

fonksiyon testlerinde patoloj i saptanmadı. Paranazal sinüs 

tomografisinde sinüzit ile uyumlu bulgular mevcuttu. Yapılan 

hemoglobin elektroforezinde lgE düzeyi normalden yüksekti 

(294 IU/ml). (Normal değer: <120 IU/ ml). Olguda P-ANCA 

negatif idi. 
Elektrofizyolojik değerlendirme; İ ğne EMG' de dört 

ekstremitede de yaygın nörojenik tutuluş ile uyumlu bulgular; 

birleşik kas aksiyon potansiyeli (BKAP) sürelerinde uzama, 

amplitüt artışı ve tam kasıda seyrelme ile niteli bulgular 

saptandı. Sağ n.peronealis ve n.tibialis innervasyonlu kaslarda 

denervasyon bulguları (istirahat sırasında pozit if keskin 

dalga ve f ibrilasyon potansiyelleri ile niteli) vardı. Motor 

sinir iletim hızı çalışmalarında n.peronealis derin da lında 

total, yüzeyel dalında totale yakın ağ ı r parsiyel ve n.tibialiste 

total lezyon saptandı. Duyusal sinir iletim hızı çalışma larında 

sağda n.peronealis superficialis ve n.suralis yanıt ları elde 
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Şekil 1. Sinir liflerinde vakuoler dejenerasyon ve yer yer aksona\ kayıplar 

(x 100-HE boyası ) . 



edilemedi. Ayrıca sağ n.medianus duyu yanıtı amplitütünde 
azalma ve latansında uzama olduğu gözlendi. Yapılan diğer 
duyu ve motor iletim çalışmaları normal sınırlarda idi. 

Sural sinir biopsisi; Sural sinire ait doku örneği 
hematoksilen-eozin (HE) ile boyalı kesitlerle incelendiğinde 
sinir liflerinde vakuoler dejenerasyon, yer yer aksona! kayıplar, 
özellikle perinöriumda belirgin olmak üzere damar duvarı 
ve etrafında lenfosit, eozinofil lökositlerden oluşan yoğun 
inflamatuar reaksiyon izlendi (Şekil 1, 2). Olguya uygulanan 
miyelin histokimyasal boyasında; sinir liflerinde miyelin kaybı 
ve düzensiz şekilde miyelin fagositozu görüldü (Şekil 3). 
Olgu, klinik bulguları eşliğinde sural sinir biyopsisinde 
demyelinizasyon, aksonal dejenerasyonla seyreden lenfositik­
eozinofilik vasküler tutulumun izlendiği CSS ile uyumlu 
olarak rapor edildi. 

Tedavi; Eozinofilik vaskülit olarak düşünülen olguya 80 
mg/gün prednizolon başlandı. Steroid tedavisi başlandıktan 
sonra hastanın kliniğinde ve laboratuvar değerleri nde 
düzelme saptandı. Olguya 0.4gr/kg/gün dozunda 5 gün 
intravenöz immunglobulin (IVIG) tedavisi uygulandı. IVIG 
tedavisi ayda bir kez bir günlük tekrar dozları ile 5 kez 
uygulandı. Steroid dozu kademeli olarak azaltılan hasta, 
1 O mg günaşırı prednizolon tedavisi ile remisyonda takip 
edilmektedir. 
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Şekil 2. Sinir komşuluğunda yoğun lenfosit ve eozinofil infiltrasyonu 
(x400-HE boyası). 
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Şeki l 3. Myelin kaybı ve fagositoz (xl 0O-Myelin boyası) 

TARTIŞMA 

Astım öyküsü, sinüzit, periferik nöropati, hipertansiyon, 
hipereozinofili ve sural sinir biopsisi bulguları ile birlikte 
olguya CSS tanısı kondu. 

CSS'da periferik sinir tutulumu sık rastlanan bir bulgudur. 
Periferik nöropati sistemik vaskülitin tek göstergesi olabilaceği 
gibi, sistemik vaskülitlerde sık rastlanan bir komplikasyondur. 
Nöropati ve sistemik vaskülit sendromu daha sık olarak 
uzun süreli bronşial astım hastalarında görü lmekted ir. 
Başlangıç paternleri olguların % 71 'inde mononöritis 
multipleks şeklindedir. En sık ve şiddetli olarak peroneal 
sinir etkilenmektedir. Mononöritis multipleks, akut sistermtk 
vaskülitlerin tipik nöropatik bulgusudur (ı. 6· 

7
• 
8>. 

CSS, hipereozinofilik sendromun bir formu ola rak 
düşünülmektedir . Nöropati gelişimindeki patofizyolojik 
mekanizma, eozinofillerden 'major basic protein' salınımı 
ile açıklanmaktadır. Bu depozitler CSS'lu olguların kalp ve 
dalak lezyonlarında gösterilmiştir. Ayrıca vasküler oklü.zyona 
bağlı iskeminin direk etkisi üzerinde de durulmaktacılır . 
Ancak, ası l patolojik mekanizma T hücre aracıl ı vasklıifüin 
sorumlu olduğu akut iskemik değişikliklerdi r '1• 6· 

8>. 

CSS ve diğer sistemik vaskülit lerin patogenezinde immun 
mekanizmalar anahtar rol oynamaktadır. Bu nedenle 
tedavide ilk seçenek kortikosteroidlerdir. Anti-inflamatuar 
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ve immünsupressif etkileri nedeni ile kullanılmaktad ı r ve 

oldukça iyi yanıt alınmaktadır '4> Bizde hastaya 80 mg/gün 

prednizolon başladık ve hem klinik, hem de laboratuar 

olarak olumlu yan ıt aldı k. 

Tedavide ikinci seçenek olarak sitotoksik ajanlar 

kullan ılmaktad ı r. En sık kul la n ı lan siklofosfamid ya da 

azotiopurindir. Sitotoksik ajanların kortikosteroid ile kombine 

kullanımında şiddetli vaskülitlerin yaklaşık %95'inde remisyon 

sağlanmaktadır'4• 5• 
9

>_ 

Rutin kullanımı olmayan diğer bir tedavi seçeneği IVIG 

kullanım ıd ır. Olguya steroid tedavisine başlandıktan sonra 

IVIG tedavisi uygulandı. Steroid ve IVIG tedavisi kombinas­

yonu ile onbeş aydır remisyonda olan hastaya sit otoksik 

ajan başlanması düşünü lmedi. 

Sistemik vaskülitlerde steroid tedavisi ile birlikte sitotoksik 

ajan kullanımının etkinliği olmakla birlikte, yan etkileri de 

oldukça fazlad ır. Hastaların sitotoksik tedaviye başlamalarını 

geciktirmek için etkin ve daha az yan etkisi olan IVIG tedavisi 

farkl ı bir tedavi seçeneği olarak düşünülebilir. 
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