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OLGU SUNUMU CASE REPORT

Churg-Strauss Sendromu

Churg-Strauss Syndrome

Nurhan Sarioglu', Gilen Demirpolat?, Fuat Erel', Mehmet Kése', Bahar Yanik?
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Abstract

Churg-Straus sendromu  (CSS); astim, eozinofili ve
ekstravaskiler eozinofilik granilomlar ile seyreden,
nadir bir sistemik vaskilittir. Her yasta gérilebilmekle
birlikte en sik 38-50 yas araliginda gérilir. Bu yazida
ileri yasta gérilen bir CSS olgusu sunulmustur. Yetmis
yedi yasinda erkek hasta, pnémoni tanisiyla baska bir
merkezde Uc haftalik nonspesifik antibiyoterapiye
yanit alinamamasi izerine hastanemize génderilmisti.
Dért yildir astim tanisiyla izlenmekte, ¢ aydir nefes
darhiginda arhig, iki kez astim ve pnémoni tanisiyla
hastanede yahisi mevcuttu. PA Akciger grafisinde dért
ay énceki grafilerle karsilaghinldiginda yer degistiren
konsolidasyon alanlarn izlendi. Toraks bilgisayarli
tomografide (BT) her iki akcigerde yamali infilirasyon
alanlar gérildi. Bronkoalveoler lavajda eozinofili
saptandi. Elektromiyografide mononéritis multipleks,
paranazal sinis BT de kronik sinizit bulgular izlendi.
Amerikan Romatoloji Dernegi 8lcutleri ile CSS tanisi
konuldu. Steroid tedavi ile klinik, radyoloji ve labora-
tuvar bulgularinda iyilesme gézlendi.

Anahtar Sézcikler: Churg-Strauss sendromu, eozinofili,
monondritis multipleks.

Churg-Strauss  syndrome (CSS) is a rare systemic
vasculitis, characterized by asthma, eosinophilio and
extravascular granulomas. It can affect anyone at any
age; however, it is most commonly seen in patients
aged between 38 and 50. In this paper, we report a
case of CSS presenting in advanced age. A 77-year-
old male patient was referred our hospital because
his pneumonia had not responded to treatment for
three weeks. He had history of asthma for four years
and his breathlessness was aggravated in the previ-
ous three months. He was twice hospitalized with
asthma and pneumonia. Migratory consolidations
were seen on the chest x-ray when compared with the
previous four months graphics. Patchy consolidation
areas were seen on the thorax-computed tomography
(CT). Eosinophilia was detected in bronchoalveolar
lavage. Chronic sinusitis was seen on a paranasal CT
and mononeuritis multiplex was detected using elec-
tromyography. The patient was diagnosed as CSS
according to the criteria of the American Rheumatol-
ogy Committee. Clinical, radiological and laboratory
findings were significantly recovered with corticoster-
oid treatment.

Key words: Churg-Strauss syndrome, eosinophilia,
mononeuritis multiplex.

Yeni adi Eozinofilik Granilomatéz Polianjit (EGPA)
olarak tanimlanan Churg-Strauss Sendromu (CSS)
ilk kez 1951'de Churg ve Strauss tarafindan astim,
hipereozinofili ve vaskilitin eslik ettigi olgularda
tanimlanmighir (1,2). Son yillarda kontrol altina
alinmayan ciddi astim olgularinda vaskiler infla-
masyonun CSS gelisimine yol achgr Uzerinde du-

rulmaktadir. Bu hastalarin doku ve serumlarinda

IL-4, IL-5 ve IL-13 gibi sitokinlerin yiksek bulun-
masi Th2 yaniinin arthgini géstermektedir  (3).
Allerjik bronkopulmoner aspergillozis gibi CSS'nin
de farkl bir eozinofilik astim endotipi olabilecegi
éne sirilmektedir (4). Bu yazida, 4 yildir astm
tanisiyla tedavi almakta iken son 4 aydir semptom-
larda kétilesme, sik alevlenmeler ile basvuran ileri

yasta bir CSS olgusu sunulmustur.
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Yetmis yedi yasinda erkek hasta, astim ve pnémoni tani-
siyla bagka bir merkezde ¢ hafta sireyle izlenmis, nons-
pesifik antibiyoterapiye yanit alinamamasi izerine hasta-
nemize sevk edilmigti. Dért yildir astimi olan hastanin 10
paket/yil sigara &ykisi vardi. Son 3 aydir nefes darligin-
da artig, 2 kez ashim ve pnémoni tanisiyla hastanede yahs
mevcuttu. Bir kag kez atak nedeniyle acil bagvurusu ol-
mustu. Ayrica halsizlik, istahsizlik yakinmalar olup son 3
ayda 5 kg kadar kilo kaybi tanimliyordu. Fizik bakida
genel durumu orta, vital bulgulan stabildi. Solunum sis-
temi muayenesinde bilateral yaygin ekspiratuar ronkisler
ve bazallerde ince raller duyulmaktaydi. PA Akciger grafi-
sinde iki tarafli infiltrasyon alanlar izlendi (Sekil 1). Dért
ay énceki akciger grafisinde izlenen sag Ust zondaki kon-
solide alanin kayboldugu goérildi (Sekil 2). Solunum
fonksiyon testlerinde: FVC: 2,65 L (%73), FEV1: 1,55 L
(%57), FEV1/FVC: %58, erken reverzibilite testi pozitif
olarak bulundu. Laboratuvar tetkiklerinde; eritrosit sedi-
mentasyon hizi (ESH): 63 mm/saat, C-reaktif protein
(CRP): 42,6 mg/L, hemoglobin: 12,7 gr/dl, hemotok-
rit: %38,4, lokosit: 10.100/mm?3, total eozinofil sayi-
51:1.000/mm3(%10), trombosit: 291.000/mm? saptand..
Tam idrar tetkiki normaldi. Serum total IgE dizeyi 315,5
IU/mL olarak bulundu. Antintkleer antikor (ANA), anti-
double stranded DNA (anti-ds DNA), p-ANCA ve c-
ANCA negatif saptandi. Arter kan gazinda hafif hipokse-
mi gézlendi.

Toraks bilgisayarli tomografide (BT) her iki akcigerde
yamali tarzda daha cok periferal yerlesimli, konsolidasyon
seklinde ve yer yer buzlu cam dansitesinde infilirasyon
alanlan izlendi (Sekil 3). Bronkoskopide endobronsial
lezyon izlenmedi, bronkoalveoler lavajda (BAL) eozinofili
(%20) saptandi. Balgam ARB direk baki 2 kez negatif,
brons lavaji ARB bakisi negatif gézlendi ve kiltirde dre-
me olmad. ki kez bakilan gaita parazit incelemesinde
parazit saptanmadi. Aeroallerjenlerle yapilan deri prick
testi negatif bulundu. Her iki alt ekstremitede yanma ve
vyusma tanimlayan hastanin yapilan elektromiyografisin-
de (EMG) mononéritis multipleks saptandi. Sinis patoloji-
si agisindan kulak burun bogaz poliklinigi tarafindan
degerlendirildi. Paranazal sinis BT'de kronik sinGzit bul-
gular saptandi. Astim, sinizit, PA akciger grafi bulgular,
néropati ve BAL bulgulan ile CSS tanisi konularak steroid
(1 mg/kg/gin ve gittikge azaltlarak) tedavisi basland.
Tedavinin birinci ayinda ESH: 18 mm/saat, CRP: 1 mg/dl,
klinik ve radyolojik bulgularda tama yakin iyilesme sap-
tandi. Uciinct ayda kontrol toraks BT’sinde buzlu cam ve

konsolidasyon alanlarinin tamamen ortadan kalkhigr géz-
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lendi (Sekil 4). Bir buguk yildir tedavi altinda halen disik
doz steroid almakta olan hasta sorunsuz izlenmektedir.

Sekil 1: Bagvuru sirasindaki PA akciger grafisi.

Sekil 2: Basvurudan 4 ay énceki PA akciger grafisi.

-

g 4
Sekil 3: Toraks BT’de iki tarafli yamali konsolidasyon ve buzlu cam
alanlari.
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Sekil 4: Kontrol Toraks BT’de konsolidasyon ve buzlu cam alanlari
gérilmedi.

TARTISMA

Churg-Strauss sendromu nadir gérilen bir vaskilittir.
Genellikle 65 yas alti erigkinlerde gorulor (5), vaskilitin
ortalama baslangic yasi 38-50 yas arasidir (5,6). Hastali-
gin seyrinde 3 evre tanimlanmigtir. Birinci evre astim ve
rinitin oldugu prodromal faz, ikinci evre periferik kan ve
doku eozindfilisinin eslik eftigi (idiyopatik kronik eozinofi-
lik pnémoni gibi) eozinofilik faz, Ucinci evre vaskilitle
birlikte ekstrapulmoner eozinofilik hastaligin gelistigi vas-
kilitik evredir. Astm genellikle ciddidir ve hizli bir sekilde
steroid bagimh hale gelebilir (6). Olgularin 1/3'Gnde
astm ve %61’inde paranasal sinizit rapor edilmistir (7).
Astim ile vaskilitik evrenin baslamasi arasinda 3 yildan 9
yila kadar degisen bir zaman dilimi vardir (5) Olgumuz 4
yildir astim tedavisi almaktaydi ve son 3 aydir tedavi al-
tindayken semptomlarda kétilesme tanimliyordu. Kulak
burun bogaz bakisinda rinit saptandi. Paranazal BT de
kronik sinizit bulgulan géroldo.

Ates, artralji, miyalji, kilo kaybi gibi semptomlar vaskilitik
evreye isaret eder. Ozellikle viral enfeksiyonlar veya ilac-
lar vaskilitik evreyi tetikleyen faktérler olabilir. Klaritromi-
sin, lékotrien reseptdér antagonistleri kullanimiyla ilgili
olgular bildirilmigtir (8,9). Lokotrien reseptér antogonistle-
rinin CSS hastaligi ile iligkisi halen tartismalidir. Bu ilagla-
rn; oral ya da inhaler steroidlerin azalhlmasi sirasinda
tedaviye eklenmis olmasi hastaligin ortaya ¢ikmasinda
rastlantisal mi, yoksa gercekten vaskilit patogenezinde
roli var mi tam olarak bilinmemektedir (5). ilaclar, aler-
ienler gibi pek cok faktér tetikleyici olmakla birlikte &zel-
likle HLA-DRB4 ile iligkisinin gésterilmesi genetik zeminin
de hastaligin ortaya g¢ikmasinda roli oldugunu ortaya
koymustur (3). Vaskilitik fazda pek cok organ tutulabilir.
Kalp tutulumu kalp yetmezligi ve ani 8limle sonuclanabi-
lir. Eozinofilik kardiyomiyopati, miyokardit, perikardit ve

perikardiyal efizyon gelisebilir (6,10). Periferal nérolojik
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tutulum cogunlukla mononéritis multipleks seklindedir (7)
ya da alt ekstremitelerde agri, gicsizlik ve duyu kaybr ile
seyreden asimetrik polinéropati olabilir (5). Bizim olgu-
muzda mononéritis multipleks saptanmigti. Son 3 aydir
astm kontrolinin giclesmesi, kilo kaybi, néropati gibi
sistemik bulgularin baglamasi vaskilitik faza dogru bir
yénelme oldugunu distndirmistir.

Radyolojik bulgular; akciger grafilerinde genellikle perife-
ral daginik yerlesimli, gezici ve gecici nonsegmental pa-
rankimal opasiteler seklindedir (5,6,11). Pulmoner opasi-
teler, bilgisayarli tomografide (BT) buzlu cam veya konso-
lidasyon alanlan seklinde gézlenir. Bu opasiteler herhangi
bir akciger bolgesini fazla tutma egiliminde degildir. Bilgi-
sayarli tomografide olgularin %10-50"sinde plevral efiz-
yonun gérilebildigi bildirilmistir (11). Daha az siklikta
izlenen lezyonlar; sentrilobiler nodiller, bronsial duvar-
larda kalinlagma veya dilatasyon, interlobiler septal ka-
linlagma, hiler veya mediastinal lenfadenopati, plevral
veya perikardiyal efizyon seklindedir (5,11). Olgumuzun
akciger grafilerinde 4 ay dncesi ile kargilaghrldiginda yer
degistiren opasiteler gérilmistir. Toraks BT’sinde daginik
periferal konsolidasyonlar ve buzlu cam alanlar izlenmis-
tir.

Churg-Strauss Sendromuna spesifik bir laboratuvar tetkiki
olmamakla birlikte derecesi degisebilen periferik kan
eozinofilisi vardir (6). Astim tedavisi sirasinda steroidlerin
kullaniimasi ile eozinofili baskilanabilir. Serum total IgE
seviyesi hastaligin akfivitesine paralel olarak yukselir.
Hastalarin cogunda normokrom normositer anemi ve
sedimantasyon, CRP yiksekligi vardir (5,6). Olgula-
rnn %38-%73'Unde p-ANCA pozitifligi saptanir (5). BAL
incelemesinde eozinofil orani artmishr ancak bu artig
kronik eozinofilik pnédmoni veya hipereozinofilik sendro-
ma gére daha azdir (6). Olgumuzun kan tetkiklerinde
anemi, sedimantasyon ve CRP yUksekligi mevcuttu ancak
p-ANCA negatif idi. Ulkemizden yapilmis, CSS tanisi alan
olgularin irdelendigi arastirmada 14 CSS olgusunun
sadece 2'sinde ANCA porzitifligi saptanmighr. ANCA di-
zeyi klinik fenotiplerin ayrniminda kullanilmaktadir (2,5).
Pozitit ANCA duzeyi vaskilitik fenotip; renal tutulum,
periferal néropati, purpura ve biyopsi ile vaskilit géste-
rilmis hastalikta siklikla gézlenirken, negatif ANCA dizeyi;
kalp, akciger tutulumu ve atesin gézlendigi eozinofilik
dokusal hastalik fenotipi ile iliskilendirilmigtir (5). Olgu-
muz, periferal néropati olmasi vaskilitik fenotipi destek-
lemekle birlikte ANCA negatifligi nedeniyle ikinci fenotipe
uymaktadir. Bir diger bulgu olan periferik kan eozinofil
dizeyi olgumuzda hafif artmigh. BAL da eozinofili mevcut-

tu. Ashm atadr nedeniyle sik acil bagvurusu olmasi ve
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sistemik steroid verilmesine bagl olarak eozinofil dizeyi-
nin baskilanmig olabilecegi diginildo.

Tanida Amerikan Romatoloji Dernegi'nin tani &lcitleri
kullaniimaktadir. Bunlar; 1) astim, 2) %10’dan fazla peri-
ferik eozinofili, 3) néropati, 4) gezici pulmoner infiltratlar,
5) paranasal sinis patolojisi, 6) ekstravaskiler eozinofilik
infiltratlardir. Bu élcitlerden 4'Gniin bulunmasi durumun-
da %85 duyarlilk ve %99,7 6zgillikle hastaligin tanisi
konulabilmektedir (12). Revize edilen son kriterlere gére
histolojik degerlendirme taniyi dogrulamada kullanilabilir
ancak zorunlu degildir (2,13). Hastaligin farkl evreleri
olmasi, vaskilitin segmental ve aralikli tutulum géstermesi
nedeniyle klinik semptomlar vaskiliti gicli destekledigi
zaman bile patoloji pozitif bulgu vermeyebilir (14). Gu-
nimizde tani igin klinik élcttler esastir (2,13). Olgumuz-
da astim, sinizit, PA akciger grafi bulgular, néropati ve
BAL bulgulari ile CSS tanisi konulmustur.

Tedavi

edilmeyen vakalarin %50’si vaskilitik evre basgladiktan 3

Kortikosteroidler tedavinin  temelini  olusturur.
ay sonra kaybedilmektedir (6). Bu nedenle erken tani ve
tedavi é&nemlidir. Steroid tedavisi ile iyilesmeyen, ciddi
sistemik tutuluma sahip veya kardiyak, renal tutulum,
proteiniri gibi k&étd prognostik géstergeleri olanlarda
tedaviye immuinsupresif ajanlar eklenebilir (6,15). Agresif
hastalik icin 5 faktér skoru (FFS) tanimlanmighr: 1-
proteiniri> 1gr/gin, 2-serum kreatinin> 140 umol/L, 3-
miyokardiyal tutulum, 4-ciddi gastrointestinal tutulum, 5-
santral sinir sistemi tutulumudur (2). Yiksek risk skoruna
sahip olan kisilerde mortalite ve morbidite artmakta, da-
ha agresif imminsupresif tedavi gerekmektedir. Olgu-
muzda steroid tedavi ile yanit alinmis olup halen idame
tedaviyle izlenmektedir.

CIKAR CATISMASI

Bu makalede herhangi bir cikar catismasi bildirilmemigtir.
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