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OZET

Santral sinir sisteminin iskemik ve /veya hemorajik lezyonlarmin nadir nedenlerinden biri sistemik vaskiilitlerdir. Churg-
Strauss Sendromu (CSS) da santral sinir sistemini tutabilen sistemik bir vaskdilittir. Burada serebral iskemik ve hemorajik
lezyonlar1 olan bir olguda nadir inme nedenlerinden olan CSS, literatiir esliginde sunulmaktadir.

Anahtar Sézciikler: iskemik infarkt, hemorajik infarkt, Churg-Strauss Sendromu

CHURG-STRAUSS SYNDROME WITH CEREBRAL ISCHEMIC
AND HEMORRHAGIC LESIONS: CASE REPORT

ABSTRACT

One of the rare cause of ischemic and/or hemorrhagic lesions in central nervous system is systemic vasculitis. Churg-
Strauss Syndrome (CSS) is a systemic vasculitis which can involve central nervous system. In this report, CSS which is a
rare cause of stroke was presented by means of literature in a case who had cerebral ischemic and hemorrhagic lesions.
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GIRiS

Santral sinir sisteminin iskemik ve/veya
hemorajik lezyonlarimin nadir nedenlerinden biri
sistemik vaskiilitlerdir. Churg-Strauss Sendromu
(CSS) astim ve eozinofili ile karakterize, kiiciik
ve orta biiyiikliikteki damarlar1 tutan nekrotizan
vaskdilittir (1,2). CSS genellikle birbirini izleyen tig
fazdailerler (3,4). Ilk faz; astim, alerjik rinit ve nazal
polip gibi respiratuar belirtilerle karakterize alerjik
fazdir. Tkinci faz; pnémoni veya gastroenterit ile
birlikte eozinofilinin oldugu eozinofilik fazdir.
Son fazda sistemik vaskiilit bulgular1 gézlenir. Bu
fazda respiratuar, kardiovaskiiler, gastrointestinal,
driner, deri, periferik ve santral sinir sistemi
tutulumu bulgular: olabilir. CSS milyonda 2,4 - 6,8
siklikta goriiliir (5,6). Tani icin 3 temel klasifikasyon
semasi vardir (Tablo I). Lanham (4) kriterleri
klinik bulgulara dayanirken, American Collage
of Rheumatology (7) ve Chapel Hill Consensus
Conference (8) kriterleri patolojiyi vurgular.
1990’da American Collage of Rheumatology (ACR)
tarafindan belirlenen 6 kriterden en az 4'ti ayni1 anda
bulunmalidir. Bu kriterlere gore tar1 %85 sensitif,
%99.7 spesifiktir. Serebral iskemik ve hemorajik
lezyonlarin ayni anda saptandig1 olgularda nadir
inme nedenlerinden olan sistemik vaskiilitlerin,
ozellikle de astim, eozinofili ve periferik sinir

sistemi tutulusu birlikteliginde CSS’nin akla
gelmesi gerektigini vurgulamak amaciyla, olguyu
sunmaya deger bulduk.

OLGU

76 yasinda, sag elini kullanan kadin hasta, 8
glin 6nce baglayan ve gittikce kotiilesen sol kol,
sol bacak ve sag kolda giicstizlik ve uyusma
yakinmas ile klinigimize bagvurdu. Ozge¢misinde
10 yildir hipertansiyon, 2 yildir astim, 6 ay 6nce
alerjik dokiintiiler, uzun stiredir kas agrilar1 6ykiisti
oldugu; 10 yil oncesine kadar giinde bir paket
sigara kullandig1 6grenildi. Soyge¢misinde 6zellik
yoktu. Norolojik muayenede dizartik konusma,
apati, sag santral fasial paralizi, sol tist ekstremitede
distalde hakim 2/5, sol alt ekstremitede 3/5,
sag ust ekstremite proksimalde 4/5, sag st
ekstremite distalde 2/5 kas giicii mevcuttu. Kisith
degerlendirilebilen duyu muayenesinde solda
ylizii igine almayan hemihipoaljezi tanimlandi.
Vibrasyon ve pozisyon duyusu normaldi. Sagda
triceps ve patella refleksleri ile sol iist ekstremite
derin tendon refleksleri alinamadi, diger derin
tendon refleksleri hipoaktifti. Sol Babinski ilgisizdi.
Yapilan laboratuar tetkiklerinde 16kositoz (31.6) ve
eozinofili (%15.2) saptandi. Periferik yaymasinda
%36 oraninda eozinofil goriildi. Akciger grafisinde
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sol akciger parankiminde pnémoniyle uyumlu
infiltrasyon saptandi. Olgununbize bagvurusundan
4 giin 6nce dis merkezde gekilen 1.05.2006 tarihli
Kranial MRG’sinde pons, serebellar beyaz cevher,
bazal ganglionlar, talamus, hemisferik derin
beyaz cevherde T2 yiiksek sinyalli, non-hemorajik
lezyonlar saptanmis ve iskemik vaskiilitik
degisiklikler ile uyumlu olarak rapor edilmisti
(Resim 1). Klinigimize bagvurusunda gekilen Beyin
Bilgisayarli Tomografisinde nonspesifik beyaz
cevher degisiklikleri saptandi, hemoraji izlenmedi.
Bize basvurdugu giin dig merkezde yapilan erken
donem EMG’sinde; sagda ulnar sinir duyusal
iletim hiz1 ithml yavaglamigti ve amplitiid diisiik
olarak elde edilmisti. Incelenen diger duyusal
sinir iletim hizlar1 normal limitlerdeydi; ancak
amplitiidler dtisiiktii. Sag median motor iletim
elde edilemedi, sol median motor ve her iki ulnar
motor iletim hizlar1 normal limitlerdeydi; ancak
amplittidler ¢ok diistiktii. Hentiz ¢ok erken dénem
oldugu icin igne EMG’de denervasyon bulgusu
gozlenmemisti; ancak belirgin MUP kayb1 oldugu
goriildii. Altta incelenen fibiiler ve tibial motor
iletimler normal limitlerdeydi. Sonug olarak; bu
elektrofizyolojik bulgular hentiz gok erkendénemde
ve tustte daha egemen, baslangic asamasinda
bir aksonal polindropati veya monondritis
multipleks lehine yorumlandy; ancak kesin bir
kaniya varilabilmesi icin kontrol EMG yapilmasi
onerildi. Planlanan kontrol EMG, hastanin klinik
izleminde hizli progresyon olmasi nedeniyle
yapilamadi. Hastanin tanisinin belli olmadig:
erken dénemde, bu EMG bulgulariyla aksonal
polindropati, akciger grafisiyle pnémoni saptanan
ve kranial goriintiilemesinde iskemik degisiklikler
olan hastaya intravendz immiinoglobulin (?),
antibiyotik, antiagregan, antihipertansif ve destek
tedavisi baslandi. Klinik izleminin 4. giiniinde
bilinci uykuya meyilli, kismi koopere, dezoryante
olan hastanin cekilen Kranial MRG’sinde pons,
serebellar beyaz cevher, mezensefalon, talamus,
bazal ganglionlar, hemisferik derin beyaz cevherde
bazilart hemorajik, iskemik vaskiilitik degisiklikler
saptandi. Diffiizyon agirhikli goriintiilerde, pons
sag kesiminde diffiizyon kisithlig1 gosteren erken
evre infarkt, sag talamus ve bazal ganglionlar,
sol bazal ganglionlar diizeyinde kanamaya bagh
ADC ve difftizyon agirlikli goriintiilerde heterojen
sinyaller goriildii (Resim 2a-2b-2c). Hastanin
antiagregan tedavisi kesilerek, antiodem tedavi
eklendi. Eozinofili ayirici tanisinda vaskdilitler,
parazitik enfeksiyonlar, hipereozinofilik sendrom,
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alerjik hastaliklar, eozinofiliyle giden malign
hastaliklar acisindan ileri tetkikler istendi.
Sedimentasyonu 83/100 olan olgunun p-ANCA’s1
1/32 (++), -ANCA’s1 1/10 (+) saptandi. Ayirict
tan1 agisindan eozinofiliyle giden enfeksiyon
etkenleri (Toxocariasis, Fasciolasis, Echinococcus
multiocularis, Trichinellosis, Pneumocystis carini,
Ascaris lumbrocoides, TORCH, HIV) diglandi.
Paranazal sintis BT sinde tiim paranazal sintislerde
yaygin seviyelenme gosteren havalanma kaybi
izlendi. Toraks HRCT’de her iki akciger alt lob
dorsallerinde plevral siv1 ve subplevral alanlarda
infiltrasyon izlendi. Yapilan kemik iligi aspirasyonu
ve molekiiler sitogenetik analizde; eozinofillerde
artig ile karakterize normoselliiler kemik iligi ile
tim interfaz niikleuslarinda normal ABL-BCR
sinyali saptandi. Romatoloji tarafindan tekrar
degerlendirilen hastaya tiim bu veriler 1s18inda
CSS kesin tanisiyla intravenéz metilprednizolon
tedavisi baglandi. Uygun tedaviye ragmen klinik
izleminde bilinci giderek kapanan hastanin ¢ekilen
kontrol kranial MRG’sinde 6nceki MRG’deki
kanama alanlar1 ge¢ subakut evrede, ¢evrelerinde
o0dem, sag yiiksek frontal parasagital alanda
yeni gelismis akut-erken subakut evrede genis
hematom saptandi (Resim 3a- 3b). Olgu, CSS'nun
serebral tutulumunu gosteren serebral iskemik
ve hemorajik lezyonlar ve bu lezyonlara bagh
beyin sap1 basisi ile pulmoner tutulum sonucu
gelisen kardiopulmoner arrest nedeniyle yatisinin
22. giintinde exitus oldu.

Tablo I: Churg-Strauss Sendromu Tani1 Kriterleri

American Collage of Rheumatology (7) ( 6 kriterden en az 4'ii
ayni anda bulunmalidir)

1-Astim

2-Periferal eozinofili >%10

3-Mononéropati, monondritis multipleks ya da polindropati

4-Pulmoner infiltrasyon

5-Paranasal sintis anormalligi

6-Ekstravaskiiler eozinofil iceren kan damari biyopsi 6rnegi
Chapel Hill Consensus Conference) (8) ( Tim kriterler
bulunmalidir)

1-Astim

2-Eozinofili

3-Respiratuar sistemi tutan eozinofilden zengin

granulomattz inflamasyon

4-Kiigiik, orta capli damarlari etkileyen nekrotizan vaskiilit
Lanham (4) ( Tiim kriterler bulunmalidir)

1-Astim

2-Eozinofili >1.5 x109/ L

3-ki veya daha fazla ekstrapulmoner organda sistemik
vaskiilit kanitlar
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Tablo II: CSS’de Fazlara Gore Ayirici Tani (10)

Alerjik faz
1- Alerjik bronkopulmoner aspergillos
2- Sarkoidoz
Eozinofilik faz
1- flaglara veya parazitoza bagh pulmoner eozinofili
2- Kronik eozinofilik pnomoni
3- Hipereozinofilik sendrom
4- Hipersensitif pnomoni
5- Eozinofilik gastroenterit
6- Romatoid Artrit
Vaskiilitik Faz
1- Wegener’s granulomatosis
2- Mikroskobik polianjitis
3- Poliarteritis nodasa Resim 2b:09.05.2006- Flair T2 Koronal -Bilateral bazal ganglionlar,
sag talamusda, akut /erken subakut evrede kanama alanlar ile

yaygin T2 hiperintens lezyonlar

FH 28 head
Resim 1: 01.05.2006 —Flair T2 Aksiyal.- Bilateral perifrontal Resim 2c: 09.05.2006-Difftizyon Agurlikli Aksiyal - Bilateral
beyaz cevher, solda belirgin bazal ganglionlar, peritrigonal T2 bazal ganglionlar, sag talamusda hemorajiye bagli diisiik ve
yiiksek sinyalli lezyonlar. Iskemik/vaskiilitik. ytiksek sinyal alanlari.

FH 28 head
Resim 2a: 09.05.2006-TSE T2 Aksiyal.-Bilateral bazal ganglionlar, Resim 3a: 16.05.2006-SE T1 Aksiyal- Bilateral bazal ganglionlar,
sag talamusda, akut /erken subakut evrede kanama alanlari ile sag talamusta ge¢ subakut kanama alanlari.

yaygin T2 hiperintens lezyonlar
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FH 35 head

Resim 3b: 16.05.2006-TSE T2 Aksiyal —Sag frontal parasagital
yeni gelismis akut/erken subakut kanama, ¢evre 6demi.

TARTISMA

Astim ve deri dokiintiileri O6ykiisii olan,
santral sinir sisteminde iskemik ve hemorajik
lezyonlar, monondritis multipleks diigiindiiren
elektrofizyolojik bulgular, eozinofili, pulmoner
infiltrasyon, paranazal sinus anormalligi ve ANCA
pozitifligi bulgulari olan olguya American Collage
of Rheumatology kriterlerine gére CSS tanisi
konulmustur.

CSS patofizyolojisinde solunum yoluyla alian
bir enfeksiyon etkeninin ya da yabanci bir antijenin
alerjik inflamasyona yol agarak rinosiniizit veya
astima neden oldugu, kanda ve dokularda eozinofil
artigini tetikledigi ve endotelial hiicre adezyonu ve
lokositaktivasyonuile vaskiilerinflamasyonaneden
oldugu diistintilmektedir. Patogenezinde lokosit,
eozinofil, endotelial hiicreler ve lenfositlere karsi
otoimmiin mekanizmalar sorumlu tutulmaktadir.
Histolojik tanida doku biopsi 6rneklerinde bag
doku ve damar duvarlarinda eozinofilden zengin
graniilomatoz inflamatuar infiltrat ile kiigiik ve orta
biiyiikliikteki damarlarda fibrinoid degisikliklerle
karakterize nekrotizan vaskiilit saptanir (2,4,8).

CSS’de  klinik bulgular tutulan organ ve
sistemlere gore degisir. Bizim olgumuzda da
oldugu gibi tanimlayic1 klinik 6zellik astimdir.
Hastalarin tamaminda baslangigta goriiliir,
olgularin %80’inden fazlasinda tedavi ve remisyon
sonrasinda da devam eder (2,4,9). Alerjik rinitis
olgularin %?75’inde mevcuttur ve tipik olarak
baslangic semptomudur. Yineleyen siniizitis,
nazal polipler ve nazal obstriiksiyon goriilebilir
(4,8,10). Olgumuzda da oldugu gibi pulmoner
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infiltrasyonlar pek c¢ok olguda mevcuttur ve
siklikla ¢abuk diizelen ve nonspesifik dogadadir.
Ates, halsizlik, kilo kayb1 siktir ve vaskdilitik fazin
habercisidir. Deri lezyonlari, nontrombositopenik
palpabl purpura ve derinodiilleri olgularin yaklasik
yarisinda saptanmistir (4,9). Bizim olgumuzun
oyktistinde de deri dokiinttileri 6ykiisti mevcuttur.
Kardiyak tutulum morbidite ve mortalitenin
6nemli nedenlerindendir(10,11). Diare, karin
agrisi, kanama ve perforasyon gibi gastrointestinal
semptomlar mesenterik vaskiilit veya intestinal

duvarin eozinofilik infiltrasyonundan
kaynaklanabilir (3,12). Bobrek tutulumu nadirdir;
proteiniiri, hipertansiyon, glomeriilonefrit,

bobrek yetmezligi ve bobrek infarkti seklinde
gortilebilir (8,13,14). Olgumuzun elektrofizyolojik
incelemesinde saptandigi gibi, CSS olgularinin
%60 ile %92’sinde periferik sinir tutulumu saptanir
ve genellikle monondritis multipleks seklindedir
(2,4,10,15). Patofizyolojik olarak noropati,
eozinofillerden ‘major basic protein’ saliimi ile
olusan inflamasyon ile agiklanabilir, ayrica vaskiiler
okliizyona bagl iskeminin direkt etkisi {izerinde
de durulmaktadir. Ancak asil patolojik mekanizma
T hiicre aracith vaskiilitin sorumlu oldugu akut
iskemik degisikliklerdir (16,17,18). Mononoritis
multipleks, astim ve eozinofili birlikteliginde CSS
mutlaka akla gelmelidir. CSS’de santral sinir sistemi
tutulumu nadir olmasina ragmen, postmortem
incelemelerde daha sik oranda rastlanir (9,15).
Genis serili ¢alismalarda olgularin %6.3 ile %61.5’
inde santral sinir sistemi tutulumu saptanmigtir
ve prognozu kotii etkiler (3, 4,15,19). Santral sinir
sistemi tutulumu iskemik ve/veye hemorajik
serebrovaskiiler hastalik, kranial sinir felci, biling
degisiklikleri, konvulziyonlar, ensefalopati seklinde
olabilir. Kranial sinir tutulumu en sik iskemik optik
noropati seklindedir (4,20,21). Serebrovaskiiler
hastalik % 6.2-6.4 sikhginda ve iskemik serebral
infarkt ve/veya intraserebral, intraventrikiiler
ve subaraknoid hemoraji seklinde karsimiza
gkabilir (8,15,22,23). CSS’de serebral infarkt ve
kanama; vaskiilitik lezyonlar, hipertansiyon ve
kardioembolik nedenlerle olusabilir (15,22,24).
Bizim olgumuzda, aymni anda saptanan serebral
iskemik ve hemorajik lezyonlar CSS'nun santral
sinir sistemi tutulumu olarak distintilm{istiir.
Anormallaboratuvarbulgulari;;anemi, l6kositoz,
eozinofil sayisinda artma ve artmis sedimentasyon
hizidir (8). Antimyeloperoksidaz tip antinétrofilik
sitoplazmik antikor (p-ANCA) olgularin %50-
78inde pozitif saptanir (9,25,26,27,28,29,30).
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Prognozun kotii oldugu, ozellikle santral sinir
sistemi tutulumu olan olgularda bu antikor daha stk
olarak pozitiftir (29,30,31). Olgumuzun laboratuar
degerlerinde delokositoz, eozinofili, sedimentasyon
artist ve p-ANCA (+)'ligi saptanmustir.

Ayiria tanida diistiniilmesi gereken hastaliklar,
hastaligin fazlarina gore degisir ve Tablo II'de
Ozetlenmistir (8). Hipereozinofilik sendromda tipik
olarak endomiyokardial fibrosis olusur, astim ve
alerjioykiisiiyoktur, vaskiilitgoriilmez. Polyarteritis
nodasa’da (PAN) genellikle pulmoner semptomlar,
eozinofili ve ANCA pozitifligi yoktur. PAN’da
CSS’den fakli olarak eozinofilik doku infiltratlar
bulunmamaktadir. Wegener granulomatozisinde
astim, alerji ve eozinofili saptanmaz,

c-ANCA ( proteinaz 3 varyanti) pozitiftir ve
bobrek tutulumu daha sik goriilir (1).

Tedavide siklikla antiinflamatuar ve
immiinsupresif etkileri nedeniyle, steroidler ve
immiinsupresanlar kullanilmakla beraber, direncli
olgularda IVIG ve plazmaferez gibi alternatif
yontemlere bagvurulur (32,33). Prognoz tedavi
ile iyidir. Bir yillik yasam beklentisi % 93.7, bes
yillik yasam beklentisi % 90’dir. Kétii prognostik
faktorler; proteintiri ve kreatinin yiiksekligi ile
karakterize renal tutulum, myokardial tutulum,
agir gastrointestinal tutulum ve santral sinir
sistemi tutulumudur (2,8,9,29). Olgumuzda kéti
prognostik faktorlerden santral sinir sistemi
tutulumu saptanmagtir.

Sonu¢ olarak, serebral iskemik ve/veya
hemorajik inme ile gelen olgularda; astim eozinofili
ve mononoritis multipleks birlikteliginde, sistemik
vaskdilitlerden olan CSS tanisi akla gelmelidir.
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