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OZET SUMMARY
Churg-Strauss Sendromu (CSS); astim, eozinofili, Churg-Strauss Syndrome (CSS) is a rare systemic

disease characterized by asthma, eosinophilia
and inflammation of small to medium sized
blood vessels.

Kiguk ve orta ¢capli damarlarin inflamasyonu ile
Karakterize nadir goruilen sistemik bir hastaliktir.

Bu yazida nefes darligi, 6kstirik yakinmalan ile

This paper reports a patient who presented with
basvuran, astim, perikardiyal efflizyon ve eozino-

dyspnea and cough, and who was diagnosed as

fili saptanan CSS olgusu sunulmustur. asthma, pericardial effusion and eosinophilia.

50 yasinda erkek hasta bir yildir olan nefes 50 year old male patient was admitted with dyspnea,
darhdi, gogus agrisi, Oksuriik, balgam yakinmasi chest pain, cough and sputum complaints for one
ile basvurdu. Hastanin solunum fonksiyon test- year. Pulmonary function tests detected moderate

reversible airflow obstruction. Transthoracic
echocardiography revealed pericardial effusion.
Eosinophilia was detected in both peripheric
blood count and bronchial lavage. There were
transient pulmonary infiltrates on chest X-ray. It
was finally diagnosed as Churg-Strauss Syndrome

lerinde orta derecede reversibl hava akimi obs-
truksiyonu saptandi. Transtorasik ekokardiyogra-
fisinde perikardiyal efflizyon, periferik kanda ve
brons lavajinda eozinofili saptandi. Akciger
grafisinde gezici infiltratlar izlendi. Bu bulgularla

hastaya CSS tanisi kondu. Hastaya prednizolon with these findings. Corticosteroid therapy was
tedavisi uygulandi. Tedavi ile belirgin Klinik ve performed. Clinical and radiological symptoms
radyolojik iyilesme goézlendi. were improved with this treatment.

GIRIS eozinofili ile karakterize, en sik 38-50 yas
Churg Strauss Sendromu; astim, nekrotizan grubunda gorulen sistemik bir hastaliktir.
vaskilit, eozinofilik doku inflamasyonu, Insidansi milyonda 2,4 olarak tahmin edil-
extravaskiiler graniilomlar, ates ve periferik mektedir. Subakut seyirli bir hastaliktir ve
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erkeklerde kadinlara oranla biraz daha sik-
tir (1-4).

ilk kez 1951 yilinda Churg ve Straus tarafin-
dan tanimlanmistir. Daha sonra Lanham ve
arkadaslar tarafindan astim, eozinofili >1500,

iki ya da daha fazla extrapulmoner bolgeyi
tutan vaskiilit seklinde tanisal olcitler geti-
rilerek modifiye edilmistir (5).

Etiyolojisi bilinmemektedir. Ancak desensi-
tizasyon, asi, infeksiyonlar ve ilaglar gibi bazi
tetikleyici faktorler suglanmaktadir. Ozellikle
l6kotrien reseptodr antagonisti kullanan has-
talarda gelismesi ilaglarin tetikleyici bir fak-
tor oldugunu diistindiirmektedir. CSS sendro-
munda Ki patolojik degisiklikler 6ncelikle
Kucitk ve orta buyuklukteki arterler kapiller-
ler, ven ve ventlleri etkilemektedir (5).

Kardiyak tutulum nadir olup morbidite ve
mortalitenin baslica nedenidir. Biz nadir gorul-
mesi nedeni ile perikardiyal effiizyon gelisen
bir CCS olgusunu sunuyoruz.

OLGU

Y.P. 50 yasinda erkek hasta; Sol gogiis agrisi
nedeniyle akut koroner sendrom On tanisi
ile kardiyoloji kliniginde takip edilirken eforla
artan nefes darh@ tariflemesi nedeniyle
tarafimizdan Konsiilte edilmistir. Hasta 1 yil-
dir ara ara olan Oksiiruk, sar renkli balgam
ve eforla artan nefes darligi, son 1 haftadir
bu yakinmalarina ilave olarak gece terleme-

si, ates, halsizlik ve Kilo kaybi sikayetlerinin

oldugunu ifade etmistir. Hastanin yapilan
transtorasik ekokardiyografisinde perikardi-

yal efflizyon saptandi. Perikardiyal efflizyon
disinda kardiyak patoloji saptanmayan hasta
nefes darhi@nin artmasi, hnlti-hisilti tarif-
lemesi nedeni ile astim tanisi ile klinigimize

devir alindl. Hasta 6zge¢misinde ismini bil-
medidi bir antibiyotige karsi allerjik reaksiyon
tarifledi. Bunun disinda Kronik bir hastalik

veya sigara, alkol ve bagimlilik yapici madde
Kullanimi tariflemedi.

Fizik muayenesinde genel durumu duskiin,
solunum sayis1 26/dk, nabiz 88/dk, ates
37,6°C, tansiyon arteriyel: 120/70 mmHg
olarak olculdu. Solunum sistem muayene-
sinde bilateral yaygin inspiratuvar ve ekspi-
ratuvar ronkiisleri saptandi. Hastanin diger
sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemesinde eritrosit sedi-
mantasyon hizi: 38 mm/h, C-reaktif protein:
16.2 mg/L, eritrosit: 4480000 mm 3, Hemo-
globin: 13.3 gr/dl, hemotokrit %39.5, beyaz
kire 16600 mm?3, total eozinofil sayis
7800/mm? bulundu. Periferik kan formik
ltinde lenfosit: %13.5, eozinofil: %%46.8,
grantilosit: %36.0 olarak saptandi. Hastanin
serum total IgE diizeyi 1040 Ku/L olarak
olculdu. Biyokimyasal parametreleri, kanama
pihtilasma testleri normal olarak saptandi.
Hastanin serum antintikleer antikor (ANA),
anti-double stranded DNA(Anti-ds DNA), c-
ANCA ve p-ANCA negatif olarak saptandi.
Romatoid faktor (RF) 336 1U/ml saptandi.

Hastanin solunum fonksiyon testlerinde
obstruktif tip patoloji ve erken reversibilite
pozitifligi saptandi. Difiizyon kapasitesi %138
olarak oOlculdu. Arter kan gazi Olgimiuinde
orta derecede hipoksemi saptandi. Gaits
incelemesinde parazit saptanmadi.

Hastanin basvuru sirasinda yapilan radyo-
lojik tetkiklerinde; akciger grafisinde sag alt
zonda, sol ust zon ve alt zonda periferal
yerlesimli nonhomojen nodiiler dansite arti-
s1, bilgisayarl toraks tomografisinde biiytigu
sag akciger apexde 3x4 cm olmak uzere
her iki akcigerde yamali konsolide alanlar
saptandi (Resim 1).

Paranazal sinus tomografisinde sol maksiler
sintisde retansiyon Kisti, sag maksiler sintisde
ve sol maksiler sintisde mukozal kalinlasma,
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Resim 2. Transtorasik ekokardiyografide sag ventrikul
On ylizde yaklasik 2,4 cm c¢apinda perikar-
diyal effiizyon.

nasal septumda sola deviyasyon ve spur
formasyonu saptandi. Hastanin transtorasik
ekokardiyografik incelemesinde sag ventri-
Kul 6n yuzde diyastolde basi yapan yaklasik
2.4 cm capinda perikardiyal efflizyon sap-
tand1 (Resim 2).

Hastanin sol ventrikiil sistolik, diyastolik
fonksiyonlari, sag ventrikiil fonksiyonlar,
kapak yapilari normal olarak degerlendirildi.
Koroner anjiyografik incelemede patoloji
saptanmadi. Hastanin bronkoskopik incele-

mesinde her iki brons sisteminde miiko-
ptiriilan sekresyon izlendi. Hastadan alinan
brons fircalama materyalinde ve brons
mukoza biyopsisinde eozinofilik 16kositler
iceren brons mukozasi saptandi. Kabul
etmemesi nedeni ile hastaya acik akciger
biyopsisi yapilamadi.

Hastanin Kkontrol radyolojik tetkiklerinde
apikal lezyonlarda gerileme ve bazalde yeni
konsolide alanlar saptandi. Tium bu Kklinik,
radyolojik ve laboratuvar bulgulan ile has-
taya CSS tanis1 kondu ve 1.5 mg/kg/giin
prednizolon tedavisi baslandi. Tedaviden
10 gun sonra Kklinik bulgularda diizelme,
periferik kan eozinofilisinde ve total IgE
diizeyinde azalma saptandi. Bir ay sonra
hastanin semptomlarinin tamamen diizel-
digi, kontrol bilgisayarli tomografide nodu-
ler Konsolide alanlarin kayboldugu goézlendi
(Resim 3). Hastaya yapilan kontrol transto-
rasik ekokardiyografik incelemede perikar-
diyal efflizyonda gerileme saptanmasi nede-
niyle steroid dozu azaltilarak tedaviye devam
edildi. Tedavinin 3. ayinda hastanin dusuk
doz sistemik steroid tedavisi ile takibine de-
vam edilmektedir.
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Resim 3. Kontrol Toraks BT'de konsolide alanlarin
Kayboldugu izleniyor.

TARTISMA

Churg Strauss Sendromu; Churg-Strauss send-
romu (CSS) ilk kez 1951 yilinda tanimla-
nan, etiyolojisi bilinmeyen, astim, periferik
kanda eozinofili, dokuda eozinofilik infiltras-
yonlar ve vaskilitle karakterize bir sendrom-
dur. Siklikla trifazik bir hastaliktir. Prodromal
evre erigkin yasta baslar, astim ve allerjik
rinit vardir. Eozinofilik evrede belirgin kan
eozinofilisi ve eozinofilik doku inflamasyonu
(en sik akciger, GIS ve deri) mevcuttur.
Vaskiilitik fazda ise pek ¢ok organi tutan ve
yasami tehdit eden vaskiilitik evre vardir (4).

Churg Strauss Sendromunda respiratuvar
belirti ve bulgular daha ¢ok prodromal ve
eozinofilik ddnemde meydana gelmektedir.
Vaskiulitik evrede ise ates, halsizlik kilo kaybi
gibi semptomlar ile asti m semptomlarinda
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siddetlenme gorilur (3). Bizim olgumuzda
son zamanlarda artan ates, kilo kaybi, gece
terlemesi ve halsizlik gibi semptomlar ve
laboratuvar bulgulan hastah@n vaskiilitik
evrenin erken déneminde oldugunu dustn-
durmaustur.

Hasta hastaligin seyrinin bir noktasinda
astim olur. Siddetli allerjik rinit, sintzit, ilag
duyarhhid@ ve astimin neden oldugu solunurnr
sistem semptomlan vaskiilitten 6nce geli
sebilir ve ikisi arasinda 30 yil kadar uzun
bir stire vardir (3). Bizim olgumuzda ilag
duyarlhilid@i ve son 1 yildan beri olan astim
semptom ve bulgulari mevcuttu.

Hastalarin yaklasik %30'unda akciger grafisi
ve bilgisayarli toraks tomografisi normaldir.
Ancak %70’inde gecici, herhangi bir lobu
tutma egilimi gdéstermeyen, yamali konsoli-
de alanlar daha c¢ok vaskulitik evrede orta-
ya cikar. Toraks HRCT de ise parankimal
kalinlasma, yamali daginik parankimal opa:
siteler bazi damarlarda irreqiiler satellit
konfigiirasyonu ve hiler lenfadenopati gorul
mektedir. Olgularin yaklasik %30’undan faz
lasinda tek ya da iki tarafli plevral effiizyon
gelisebilir. Hastalarin bronkoalveolar lavaj
sivisinda eozinofil sayisinda artis saptanir
(4).
apeksinde yamali konsolide alanlar saptan-
mistir. Hastanin takibinde bazi alanlardaki
konsolidasyonun kayboldugu ve yeni konsolide
alanlarin ortaya cikti@i godzlenmistir. Olgu-
muzun brons mukoza biyopsisinde eozino-
fil 16kositler iceren brons mukozasi tespit
edilmistir.

Bizim olgumuzda da her iki akciger

Kardiyak tutulum hastaligin morbidite ve
mortalitesini belirleyen baslica faktordiir.
%33-48’inde goriilen kalp tutulumu daha
¢cok CSS’nun vaskllitik fazinda ortaya cik
maktadir (3). Eozinofilik kalp hastaliklari,
eozinofilik kardiyomiyopati, eozinofilik miyo-
kardit, eozinofilik endomiyokardiyal hastalik
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ve eozinofilik perikardit gibi degisik mani-
festasyonlarla goriilebilir (6-7). izole kardi-
yak tamponad bildirilmis olmakla birlikte
genellikle iyi tolere edilen perikardiyal effiiz-
yon Kardiyak tutulumun ilk gdstergesi ola-
bilir (5). Val-Bernal ve ark. ani kardiyak oliim
gelisen 49 yasindaki bir bayan hastada
yaptiklarn otopside multiorgan tutulumunun
oldugu CSS tespit etmislerdir. Bu durum
vaskiilitik fazin asemptomatik oldugu dénem-
de Oncelikli olarak Kkalbin tutulabilecegini
gostermektedir (8).
yetmezligi ve kapak hastalii olmaksizin
perikardiyal efflizyon tespit edilmistir.

Bizim olgumuzda Kkalp

Churg Strauss Sendromlu hastalarin labo-
ratuvar bulgulan arasinda belirgin periferik
kan eozinofilisine sekonder ylikselen beyaz
Kire sayisinda artis dikkati cekmektedir.
Eozinofiller beyaz Kkiirelerin yaklasik %20-
401 kadardir. Serum total IgE dizeyleri
artmistir ve hastaldin aktivitesine paralel
seyretmektedir. Hastalarin %50 Kkadarinda
duiisiik titrede romatoid faktor pozitifligi ve
%50-70’inde ANCA 06zellikle de p-ANCA (peri-
niikleer antinétrofilik sitoplazmik antikor)
pozitifligi olabilir (3,9). Bizim olgumuzda da
total IgE dilizeyinde yiikselme, romatoid
faktor pozitifligi gdzlenmis, periferik kanda
eozinofillerin, beyaz Kkirelerin %46.8’ini
olusturdugu saptanmistir. Ancak c-ANCA ve
p-ANCA negatif olarak bulunmustur.

1990 yilinda Amerikan Romatoloji Koleji'nin
(American College of Rheumathology) CSS
tanisi icin koydugu kriterler;

. Astim

. Paranazal sinlis anormalligi
. Eozinofili >%10

. Noropati (mono veya poli)

. Pulmoner infiltratlar

U~ N =

. Ekstravaskiiler eozinofili olan damar
iceren biyopsiden olusmaktadir (10).

Bu kriterlerden 4’liniin bulunmas! durumunda
%85 duyarllik ve %99.7 oOzgulliikle hasta-
hdgin tanis1 konulabilmektedir. Bizim olgu-
muzda astim, periferik kan eozinofilisi, para-
nazal sinis anormalligi, pulmoner infiltras-
yonlarin varlidi ve brons biyopsisinde eozi-
nofillerin varhd@ saptanmistir.

Churg Strauss Sendromu tedavisinde 6nce-
likli olarak inflamatuvar olayr kontrol altina
almak icin glukokortikoidler Kkullanilmali,
yeterli sonu¢ alinmazsa, ciddi yan etkiler
godzlenmisse tedaviye tek basina siklofosfa-
mit, metotreksat veya azotiopirin gibi immiuin-
stiprese ajanlar eklenmelidir (11). Kardiyak
tutulumu ve ya diger multiorgan tutulumu
olan hastalarda glukokortikoidlere ek olarak
siklofosfamit tedavisi Onerilmektedir. C. Agal
ve arkadaslan izole kardiyak tamponad ile
basvuran 66 yasindaki bir CCS olgusunda
uzun doénem remisyonu glukokortikoidler
ile saglamislardir. Santral sinir sistemi, peri-
kardiyal tamponad ve miyokardiyal tutulu-
mu olan 46 yasindaki bayan hastada ise
glukokortikoidlere ek olarak verilen siklofos-
famit tedavisi ile remisyon saglanmistir (12).
Bizim olgumuzda 1,5 mg/kg prednizolon ile
tedaviye baslandi. Tedaviyi takip eden 1.
aymm sonunda klinik, radyolojik ve labora
tuvar olarak tam diuizelme saglandi. Hastaya
yapilan ekokardiyografik incelemede perika
rial efflizyonda gerileme saptanmasi nedeni
ile hastaya ek immunsitipresif tedavi plan-
lanmadi. Hasta tedavinin 6. ayinda halen
0.5 mg/kg/guin dozunda steroid tedavisi ile
takip edilmektedir.
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