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Churg-Strauss Sendromu
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OZET

Bilimsel Zemin: Churg-Strauss sendromu (CSS) bronsial astim, sintzit,
hipereozinofili ile karakterize orta ve kiiclik capl damarlar tutan sistemik
nekrotizan vaskdlittir. Periferik néropati en sik rastlanan nérolojik bulgusudur.
Amag: Nadir gorllen bir vaskiilit formu olan CSS'nun tanisinda klinik, laboratuvar
bulgulan ve tedavi seceneklerinin degerlendirilmesi

Bulgular: 38 yasinda kadin hasta, iki ay &nce baslayan ve ilerleyen sag ayakta
yanma, uyusukluk ve glicsiizlik yakinmalari ile basvurdu. Gzgecmisinde
hipertansiyon, sinlizit ve astimi oldugu dgrenildi. Nérolojik muayenede; sag alt
ekstremitede derin tendon refleks kaybi, 1/5 kuvvet ve peroneal ve tibial sinir
alaninda duyu kaybi (anestezi-analjezi) saptandi. Yapilan tetkiklerde eozinofili,
IgE yliksekligi mevcuttu. EMG'de, yaygin ndrojenik tutulus ve peroneal ve tibial
sinirde total lezyon gézlendi. Sural sinir biyopsisinde demyelinizasyon, aksonal
dejenerasyonla seyreden lenfositik-eozinofilik vaskdler tutulum saptandi. Klinik,
laboratuvar ve histopatolojik olarak CSS tanisi alan hastaya tedavide oral
prednizolon ve IVIG uygulandi. Tedavi sonrasi takipte klinik ve laboratuar
bulgularinda dizelme saptand.

Sonug;: Periferik néropati ile gelen olgularda ayinc tanida nekrotizan vaskiilitler
ve CSS akla gelmelidir.

Anahtar Kelimeler: Churg-Strauss sendromu, periferik néropati, nekrotizan
vaskdilit

ABSTRACT

Churg-Strauss Syndrome: A case report

Background: Churg-Strauss syndrome (CSS) characterised by asthma, sinusitis,
hypereosinophilia and peripheral neuropathy is a systemic necrotising vasculitis
affecting small and medium sized vessels. Peripheral neuropathy is the most
common neurological feature.

Objective: To evaluate dlinical and laboratory findings and treatment regimen
in CSS which is an unusual vasculitis.

Findings: 38 years old female patient with burning, parestesia and weakness
at right food for two months. Hypertension, sinusitis and asthma were also
present at background. In neurological examination, loosing of deep tendon
reflexes and 1/5 power and sensation in the peroneal and tibial nerve area
were found (anaesthasia-analgesia) on the right lower limb. Eosinophilia and
increase of IgE were determined. EMG was revealed 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 sural nerve biopsy. Oral prednisolon and IVIG were used in the
treatment. Clinical and laboratory findings were improved during the post-
treatment follow up.

Conclusion: CSS and other necrotising vasculitis should be thought in the
patients with peripheral neuropathy as one of the differential diagnosis.
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GIRIS

Churg-Strauss sendromu (CSS) bronsial astim, eozinofili
ve graniilom ile birlikte olan ya da olmayan, orta ve kiiglk
capli damarlari tutan, sistemik nekrotizan vaskilit ile
karakterizedir™. Tani icin astim, livedo retikilaris, néropati,
pulmoner infiltrasyonlar, paranazal sinls hastaliklari ve
histopatolojik olarak gosterilmis ekstravaskiler eozinofilik
infiltrasyon bulgularindan en az dért tanesinin bir arada
bulunmasi gerekmektedir. Temel patoloji eozinofilik
granilomatoz vasklittir .

Periferik noéropati, nekrotizan vaskdlitlerin baslangig
semptomlarindan biridir. Farkli sekillerde ortaya cikabilir;
distal ekstremiteleri tutan agril dizestezi, %50-75 oraninda
peroneal sinir tutulumu ile olan monondritis multipleks,
motor veya duyusal kayip seklinde olabilir. Ates, artralji,
kilo kaybi gibi sistemik bulgular, gastrointestinal, renal veya
hepatik tutulum gérdlebilir &2,

Laboratuvar bulgulari taniya yardimadir. Lékositoz,
eozinofili, serum LDH diizeyinde, eritrosit sedimantasyon
hizinda ve CRP diizeyinde artma, hipoalbuminemi, romatoid
faktor pozitifligi (%70-93), artmis IgE ve IgG dizeyleri ile
birlikte olgularin %42'sinde P-ANCA (perintikleer antin&trofil
sitoplazmik antikor) pozitifligi izlenir @.

Histopatolojik olarak saptanan bulgular ézellikle kiiglk
ve orta capli arterleri tutan nekrotizan vaskdlit, lenfositik
ve eozinofilik infiltrasyon ile %40 olguda ekstravaskdler
eozinofilik granilomlardir. Periferik sinir tutulumu &zellikle
epindrium icerisindeki damarlarda vaskiilit ve akut aksonal
kayip seklinde kendini gdsterir *-®.

Bu sunumda astim ve sonrasinda ndropati gelisen olgu,
nadir gériilen bir vaskulit formu olan CSS'nun erken tanis
ve tedavisinin yénlendirilmesi agisindan tartigilmistir.

OLGU
38 yasinda kadin hasta, sag ayakta yanma, uyusma, édem,

his ve gli¢ kaybi yakinmalari ile klinigimize bagvurdu. Bu
yakinmalarin iki ay énce basladigi ve son bir ay icinde

arttig 6grenildi. Olgunun ézgegmisi sorgulandiginda,

gebeligi sirasinda baslayan astim, sindzit ve on yildir
hipertansiyonu oldugu &grenildi.

Norolojik muayenesinde; sag alt ekstremite derin tendon
refleksleri alinamadi. Sa§ alt ekstremite plantar fleksiyon
ve dorsifleksiyonda 1/5 kuvvet kaybi, sagda peroneal ve
tibial sinir alaninda duyu kaybi (anestezi-analjezi) vardi. Sag
alt ekstremite distalinde vibrasyon ve pozisyon duyusu
kayiptr.

El ve ayak parmaklarinda, kollarda ve sirtinda livedo

retikdlaris saptandi.

Laboratuvar bulgulari; Hemogramda; I6kositoz
(29400/mm?) ve %57.8 dlzeyinde eozinofili saptand.
Eozinofili yapacak diger nedenler (parazitoz, fasiola hepatika)
arastirildi ve patoloji saptanmadi.

Eritrosit sedimentasyon hizinda hafif derecede artis (26
mm/saat) saptanan olgunun serum LDH dizeyi de yliksek
idi. Ust batin ve renal USG, toraks tomografisi ve solunum
fonksiyon testlerinde patoloji saptanmadi. Paranazal sinis
tomografisinde sinlizit ile uyumlu bulgular mevcuttu. Yapilan
hemoglobin elektroforezinde IgE diizeyi normalden yiksekti
(294 1U/ml). (Normal deger: <120 IU/ml). Olguda P-ANCA
negatif idi.

Elektrofizyolojik degerlendirme; igne EMG'de dort
ekstremitede de yaygin nérojenik tutulus ile uyumlu bulgular;
birlesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP) sirelerinde uzama,
amplitiit artigi ve tam kasida seyrelme ile niteli bulgular
saptand. Sag n.peronealis ve n.tibialis innervasyonlu kaslarda
denervasyon bulgulari (istirahat sirasinda pozitif keskin
dalga ve fibrilasyon potansiyelleri ile niteli) vardi. Motor
sinir iletim hizi calismalarinda n.peronealis derin dalinda
total, yiizeyel dalinda totale yakin agir parsiyel ve n.tibialiste
total lezyon saptand. Duyusal sinir iletim hizi calismalarinda
sagda n.peronealis superficialis ve n.suralis yanitlar elde

e

Sekil 1. Sinir liflerinde vakuoler dejenerasyon ve yer yer aksonal kayiplar
(x100-HE boyasi).
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edilemedi. Ayrica sa§ n.medianus duyu yaniti amplitiitiinde
azalma ve latansinda uzama oldugu gézlendi. Yapilan diger
duyu ve motor iletim calismalar normal sinirlarda idi.

Sural sinir biopsisi; Sural sinire ait doku &rnegi
hematoksilen-eozin (HE) ile boyali kesitlerle incelendiginde
sinir liflerinde vakuoler dejenerasyon, yer yer aksonal kayiplar,
6zellikle perinériumda belirgin olmak iizere damar duvar
ve etrafinda lenfosit, eozinofil I6kositlerden olusan yogun
inflamatuar reaksiyon izlendi (Sekil 1, 2). Olguya uygulanan
miyelin histokimyasal boyasinda; sinir liflerinde miyelin kaybi
ve dlzensiz sekilde miyelin fagositozu gérildi (Sekil 3).
Olgu, klinik bulgulari esliginde sural sinir biyopsisinde
demyelinizasyon, aksonal dejenerasyonla seyreden lenfositik-
eozinofilik vaskiler tutulumun izlendigi CSS ile uyumlu
olarak rapor edildi.

Tedavi; Eozinofilik vaskiilit olarak diisiinlen olguya 80
mg/glin prednizolon baglandi. Steroid tedavisi baslandiktan
sonra hastanin kliniginde ve laboratuvar degerlerinde
dizelme saptandi. Olguya 0.4gr/kg/giin dozunda 5 giin
intravendz immunglobulin (IVIG) tedavisi uygulandi. IVIG
tedavisi ayda bir kez bir glnlik tekrar dozlari ile 5 kez
uygulandi. Steroid dozu kademeli olarak azaltilan hasta,
10 mg gtlinasir prednizolon tedavisi ile remisyonda takip
edilmektedir.

gekil 2. sinir komsulugunda yogun lenfosit ve eozinofil infiltrasyonu
(x400-HE boyasl).

gekil 3. Myelin kaybi ve fagositoz (x100-Myelin boyasi)

TARTISMA

Astim Oykiisl, sinuzit, periferik néropati, hipertansiyon,
hipereozinofili ve sural sinir biopsisi bulgulari ile birlikte
olguya CSS tanisi kondu.

C55'da periferik sinir tutulumu sik rastlanan bir bulgudur.
Periferik néropati sisterik vaskdilitin tek géstergesi olabilecegi
gibi, sistemik vaskdilitlerde sik rastlanan bir komplikasyondur.
Noropati ve sistemik vaskilit sendromu daha sik olarak
uzun sureli bronsial astim hastalarinda gériilmektedir.
Baslangi¢ paternleri olgularin %71‘inde mononéritis
multipleks seklindedir. En sik ve siddetli olarak peroneal
sinir etkilenmektedir. Mononéritis multipleks, akut sistemik
vaskdilitlerin tipik néropatik bulgusudur-67.8

CSS, hipereozinofilik sendromun bir formu olarak
diistinilmektedir. Néropati gelisimindeki patofizyolojik
mekanizma, eozinofillerden ‘major basic protein’ salinimi
ile aciklanmaktadir. Bu depozitler CSS'lu olgularin kalp ve
dalak lezyonlarinda gosterilmistir. Ayrica vaskuler okliizyona
bagl iskeminin direk etkisi Gzerinde de durulmaktadir.
Ancak, asil patolojik mekanizma T hiicre aracili vaskiilitin
sorumlu oldugu akut iskemik degisikliklerdir -8

CSS ve diger sistemik vaskdilitlerin patogenezinde immun
mekanizmalar anahtar rol oynamaktadir. Bu nedenle
tedavide ilk segenek kortikosteroidlerdir. Anti-inflamatuar
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ve immilnsupressif etkileri nedeni ile kullaniimaktadir ve
oldukca iyi yanit alinmaktadir  Bizde hastaya 80 mg/gin
prednizolon basladik ve hem klinik, hem de laboratuar
olarak olumlu yanit aldik.

Tedavide ikinci secenek olarak sitotoksik ajanlar
kullaniimaktadir. En sik kullanilan siklofosfamid ya da
azotiopurindir. Sitotoksik ajanlarin kortikosteroid ile kombine
kullaniminda siddetli vaskdilitlerin yaklasik %95'inde remisyon
saglanmaktadir=®,

Rutin kullanimi olmayan diger bir tedavi secenegi IVIG
kullanimidir. Olguya steroid tedavisine baslandiktan sonra
IVIG tedavisi uygulandi. Steroid ve IVIG tedavisi kombinas-
yonu ile onbes aydir remisyonda olan hastaya sitotoksik
ajan baslanmasi dlgunilmedi.

Sistemik vaskdilitlerde steroid tedavisi ile birlikte sitotoksik
ajan kullaniminin etkinligi olmakla birlikte, yan etkileri de
oldukga fazladir. Hastalarin sitotoksik tedaviye baglamalarini
geciktirmek igin etkin ve daha az yan etkisi olan IVIG tedavisi
farkli bir tedavi secenegi olarak dustinilebilir.
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