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Background.- Churg-Strauss syndrome is a rare disorder, and is
characterized by association of bronchial asthma with disseminated vasculitis,
eosinophilia, and extravascular granulomas.

Observation.- We describe a 35 year old female patient in whom necrotising
cutaneous lesions, arthralgia, and symptoms due to multiple peripheral nerve
involvement developed during the treatment of bronchial asthma. The diagnosis
of Churg-Strauss syndrome was confirmed histopathologically. The clinical and
laboratory features of the syndrome, differential diagnosis, and treatment
options are discussed.

Celik Y, Kiziltan G, Yaldiran A, Oz B. Development of mononeuritis
multiplex in a patient with bronchial asthma: Churg-Strauss syndrome.
Cerrahpaga J Med 2000: 31 (2); 113-117.

GIRIS &

Allerjik anjitis ve granilomatozis ik kez 1951'de Churg ve Strauss
tarafindan tarif edildigi icin bu hekimlerin amsma Churg-Strauss sendrommu
(CSS) olarak anlmaktadr. Detayh epidemiyolojik analizlerin olmamasiyla
birlikte nadir goriilen, kiiciik ve orta biiyiikliikteki arterler, kapillerler, ven ve
venillleri tutan, akcigerler basta olmak iizere muiltipl organlarm etkilendigi
sistemik, nekrotizan ozellkte bir vaskiilitr.! Mayo Klink Noroloji
boliminde 25 yilhk bir siire¢ icinde CSS tamis1i konup takip edilen 30
hastadan olugsan ve 1977'de yaymlanan bir hasta serisinde 25 yilhk bir

dénemde CSS tamsi konan 30 olgumun,? 1974-1992 yillar arasmdaki
donemi inceleyen bir bagka hasta serisinde ise CSS kriterlerine uyan 47

olgunun klnik ve laboratuar Ozellikleri bildirilmigtir.> Baz ¢ahsmalarda
Poliarteritis Nodosa (PAN) ve Wegener Graniilomatozisi gibi nekrotizan
vaskiilitik sendromlarla birlikte aym seri icinde degerlendirilen CSS tams1 i¢in
1990'da Amerikan Romatoloji Demegi tarafindan bildirilen 6 kriterden 4
veya daha fazlasmin olmasi sart kogulmaktadr. Bu kriterler brongial astim,
tam kan saymmda eoznofil oranmn %10 veya iizerinde olmasi, multipl
monondropati veya polindropati, akcifer grafisinde pulmoner infiltratlarm
goriilmesi, paranazal siniis patolojisi, ve biyopsi ie damar cidan dismda
cozinofilinin gdsterilmesi olarak 6zetlenmistir.*
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OLGU &

35 yaymde Tekirdef'de yegeyen ovl, ik coouk sshibi ksdm haste; bir yilden ber
brongial astmm tane ile idenen vo P2 sempetomimstik apnlsds yakmmelan kontrol
alimda iken son ik aydean beri yekmmalarmm arthjh bidirlkn hesteom son dofurmomu
3.5 ay 3nce probloowiz olamk yaphfh Ofrenildi. Hests 1.5 sy Onee geprdifi bir st
solonom yolu infekniyonn somres geligen soloum sodufiu, sef gz kxpegmds yiyme
v momanos, 80l balng: exesmde Oxllikle belopmlegen pift pOmme, saf ol 4. vo §
pammkinmda oyoymm, Bahoe ve kuyvveisidik, «] pameklian cklemiernds kosmkhk ve
ajn, her & ayajmda lomnkhk, syak iabanlammdaayak pemmkinmds ve ayak 0o
yiziinde uyoymm, ayak ve avak pemmkiomds glos a0k vekmrmslen ile bayvordu.

Yapilbn [k mueymnesinde safds konojonkiivii ve pelpetusl] 8dem, her i alt
clotremitede it vo cilt altmda, critem ve #Mem tespit edildi. Nomlojik mosyenesinde
sol nervos shducens pemlizni, sefde nlnar yinir perelize i ve bunonls ik kili defoomite,
solda 40ty ik eyek olngtnmeak derooede afix asimeirk bileiersl parmonoesl sinir perelizsi,
bilateral agil refleksi kayb teapit edildi.

Laboratoar bulgulan sgefdelki gibiydi, beyaz kit seyam eozimofll omm %34 olmek
= 14.&30'1::::3. sedincentesyon: 45 mm/ seet, mmatodd Bk HHH, ORP: +—, EE
3.4 mg / dl (NommalL 14-55), IgA: 1.1mg/d] (Nommak 0.03-0.11), eotimikieer ve anti-Sm
sntkodan: {-), ANCA: (3 IBmcifer, bibmk, ve timid foksiyonkn, pmizn
ckkimiorez, plektmlt dixcyko nommel, HhaAg{-), VDRL: ), ve bmacla mtikorim
nonml smxiends buluodu. Prednizelon ile tedaviye beglandikian bir hefls sonm beynz

Eire aaym 10.00&'::-::3. eozinofil oram %38, sedinentasyon 13 mo'ssst buhmdn,

Dimkt akxifer gmeisinde akpidoriende petolojk bulgn glrilboodi. Parsnssal sinils
grafisi nommel idi Torsks ve ebdommopelvik bilgheyerh tomogmei ipeelemelerinde
smaryla hahf derocede porkend®l ofizyon ve hepalomegali tespit edildi
Eektmomiyopmiide e nlnar sinir duyeel yanih elnememgy, saf ulher sinir ve &ki yanh
fibular vo iibial sini M yeoot amplitfldll doydk elde edibmngy, ik yenh fbuler ve tbial
ainir ilv saf nlnar sininde ajr aloon hesan bolgolen septenmmy i

Peroneal sinir tresesine uysn bdlpeden yapilan ve sioi dolusonon da invelenmesi
amnelanan bivopsi metaryslnds elde edilcbilen <ilt ve pizgil kes doknsnne keomu yag
doknsn vo mayads yofon eozinn A polmorfianian oluyen hilce mfitesyoou tespit

edildi (Fekil 1 ve 2).
*"m. ,_%!- P Sekdl 1. Eozinofl
- . : o~ - polimorilardan 2ngim,
NG . 16trofil polimorisn ds
-.. B LR '3‘"; = iperen ilthabi hivereler vo
- g . * etrosillerden olugan

$brin eksidssyonu (HEX

Sekil 1. Cirgili knas
oo yaf dokusunds
enzno il polioorisrdan
Zmgin iliihabi hikcre
infltrmsyono ve
ekastmvase edtrositler (HE
X 400).
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Brongial eston, mukipl monondropeti, kerekteristik cilt lezyonlen, vozinofil, biyopeide
sozmncilik mhlrss vonun giriimes] bulguleme dayenlamk Chorg-Stanss sendmo
tamm #e pmdniockn 1.5 og'kg/gin i tedaviye beglindy Heflsler iginde cilt
kzyonlan, konunktivi ve soldeki nervus ebdncens parslzii gecti; sefds vhnar ve ikd
tarafh tibial ve fibular sinir pamlizlern gerledi

Tedavinin bixinei symden ilibara prednizclon doz todrivi olemk amlblamk gimaym
nygolamys gegildi. Elinik teblods alovienne olommesy fzerne yedmed aydan idberen
Eln eym 3 mg/glin deflemkort tedavisine gecikdi v hasta beletilrin sleylenmesi

voya yonl yekmmalarmm orieys ¢lkomas) halinde Snoedeon bagvommk koguluyls & sy
amdada koniole cajfmidy

Tedavinin bifnei yih 5 ooumds tim gk gereksmimlerini yandnmez kayileyabibir hale
gelen hestanm musyencsimde sefds bafif derecede nher sink disfonksiyonu ve
intercaacns ke simisl ks ghcliniin 58 ayak domiflckeiyononda encek yergekimind
yenebilecck (), 20l syukin Be hafif demwerde dience kemp golsbilocak (-3) derecede

olMuojo bilsieml prronesl sinir paoalizing, ayak parmklan domiflelaiyomumds pasliz
meveul i Tedavinin birnci yilmden idheron deflemkort doz tedrioon amitlersk
tedaviyi keame slirecine gpopildi

TARTISMA o

C35 etwobjisi tam okeak bikxrewn aocek denwr duwannds imoun
fobulin w komplenamn, daowr demds  prapflomiards  fbrinojenin
bukinduiu, IsE dimevian yiksek olsbildisi bir vaskilidk sendromdur.®
CS858'da gdrilien patokjk defnkikler Sncelikle kitctk ve orts binyikinkieki
arterier, kapillierer, wn ve venlilied ekl

Vaskili v pranfondar kisk Polerteriie Nodosa'dan firkh olarek
kardiovasktler sitem, bibrekler, kaaciier, dalk, knof difdmleri v
gastroitestingl siiem de etkilencbilin, Patobjik defigichider inflameivar
hikcre infltresyom somcn fviwdd nekroadan Periarierie Nodosa'de
{PAN) girikay: benzer perivaskiller fibroz we intimal prolErasyona dek
defiik dzclliklende grilebilmekicdir. Karakterstic histopatolojik defrgikhic
dokalar ve damar duverkrndekd granulomatdz reaksiyonlar ve eozinofilic
mfiirasyormadur. PAN'den fokh olrak kictk ve orta caph miskiiler
arterierin yanswe kapillerier, venker, ve venfillerde de patolojik defigklicler
gorlr 57 Periferdr sinilerde epindral vaskiler ioflamasyoms yol apabilie,

Hagtalgin ateg bekizlc, yaheolk, w kb keybn gbi dzptin oloeyan
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belirtilermin yamsra daha 6zgiin olan ézellikleni ik ii¢ faz ayrdedilmigtir,
Prodromal dénem yillarca (10 yidan fazla) siirebilir ve rinit, polipozis ve
astmanm allerjik belirtilerinden olusur. Tkinci dénem eozinofilik gastroenterit,
idiopatik kronk eoznofilk pnémomni veya basit pulmoner eozinofili (Lofller
Sendromu) gibi hem periferik kanda, hem de dokuda eozinofili ile kendini
gosterir. Ugilincii faz sistemik vaskiilittir. Vakalarm %20'sinden daha
fazlasinda bu fazlar aym anda ortaya cikabilir. Deri bulgulan hastalarm
2/3'tinde gorilmektedir. Subkutan nodiiller en sk gériilen deri bulgulanidur.
Petesi, purpura veya deri infarktlar1 gbriillebilir. Mononéritis nmultipleks
seklinde periferik sinir sistemi etkilenmesi hastalarm ¢ogunhiunda bulumr,
Klnik belirti veren kardiyak tutulum hastalarm 1/3'inde goriilir ve konjestif
kalp yetmezlidine neden olabilir. Abdominal semptomlar vakalarm kiigiik bir
oraninda goriilmektedir. Renal tutulum baz vaka serilerinde sik bazlarinda
ise seyrek olarak bildirilmigtir. Poliartralji ve artrit nadirdir. Nadiren kornea
iilserasyonu, veya nisbet gibi santral sinir sitemi tutulurm olabilir. 3-8

Karakteristik klinik &zelliklerinin yam sra CSS'mun laboratuar bulgularmmn
basmda eozmnofili gelmektedir. Hastalarn yaklasik %80'inde eoznofil saysi
> 1000/mn? seviyesindedir. Anemi, Kkositoz, eritrosit sedimantasyon hiz
artig, etkilenen organlar ile ilgli hastahfa 6zgiin olmayan laboratuvar
bulgulan klasik PAN ile benzerlk gbsterir. Akcifer grafisinde pulmoner
mfiliratlarm goriilmesi 6ndegelen bulgular arasmdadr ve hastahfim tam
kriterleri arasmda yeralr. Antindtrofilik sitoplazmk antikorlardan
(Antineutrophil  Cytoplasmic  Antibodies-ANCA)  immiinofloresan
mikroskopi teknigi i cekirdek ve ¢ekirdek cevresinde boyanmanm
goriilmesi ile karakterize p-ANCA CSS'da pozitif bumabilir. Sitoplazmada
diffiiz graniler boyanmaya yolagan c-ANCA ise ozelikle Wegener
graniilomatozn tamsmxa dnembidir.

PAN we sistemk vaskiiliflerin birden cofunun &zelliklerini tagiyan
"Polyangiitis overlap - Ortlisme sendromu” olgularinda da pouzitif olabilen p-
ANCA ve klasik ANCA yiksekligi 1998'de yaymlanan br CSS hasta
serisinde srasityla 3/16 ve 4/16 olarak bildin'lmigtir.g Cevresel sinir sistemi
tutulumm  evresinde nérolojik agidan deferlendirilen olgunun gerek tam
kriterleri arasmda yeralan akcifer grafisinde pulmoner mfiltratlarm
goriilmemesi, gerekse ANCA yiiksekli§inin olmamas1 1990 'da Amerika
Romatoloji Dernegi tarafindan CSS tanwsi icin bildirilen 6 klasik kriterin 4
veya daha fazlasmin olmasi gerektifi goz online alndiginda CSS tamsm
dslatmiyor idi Giris kisminda belirttifimiz bu kriterler icinde yer alan
gevresel sinir sisteri tutulunm, #6710 sundugumuz olgumn tamsmda anahtar
rol Uistlenmig idi. Hastanm yakm ge¢miginde ortaya ¢ikan brongial astmm,
multipl mononéropati ile birlkte gorillen deri lezyonlar, eozinofil, ve son
olarak yapilan patokjik inceleme taniy1 kesinlestirdi

PAN, Wegener Graniilomatozu, ve CSS gbi nekrotizan vaskiilitik
sendromlarla  birlikte nekrotizan anjiopatk noropati goriilmektedir,”>1
Nekrotizan anjiopatik néropatinin nedennin sinirleri besleyen vasa
nervorumlarm  okliizyoru sonucu sinr liflermin @ hasarn  oldugu  dleri
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siiriimektedir. 1%11 Aymrici tamda dikkate alnmas: gerekli hastalklar iginde
Onde gelen PAN'da en sk miiskiiloskeletal sistem (%64) olmak {izere
swrasiyla bébrekler %60, periferik sinir sistemi % 51, gastrointestinal sistem
%A44, deri bulgulan %43, kardiyak (koroner arterit, myokard mfarktiisii)
%36, genitoiiriner sistem %25, ve merkezi sinir sistemi %23 oranlarinda
etkilenme goriilmektedir.® PAN'da CSS'den farkh olarak eozinofik doku
infitrasyonlan buhmmamaktadr. CSS'nin PAN'dan bir difer farkh yonii
ckldi astm ataklan ve pulmoner infiliratlarm buhmmasidr. Klasik PAN'a
klinik olarak ¢ok benzeyen, ancak glomeriiloneftit ve pulmoner kapilleritisin
¢ok daha yiksek oranda klinik tabloya eklendifi Mikroskopik Polianjiitis
olgularmda da eozinofil oram yikseklifi gorilmemektedir. Ayrica
Mikroskopik Polianjiitis olgularmda PAN'a gire daha yiiksek oranda p-
ANCA pozitiflifi saptanmaktadr. Wegener Graniilomatozu esas olarak {ist
ve alt solunum yollarmm graniilomat$z vaskiiliti ve nekrotizan glomerulonefrit
ile karakterizedir. Tipik Wegener Granillomatozunda olgularmn %90'mda c-
ANCA pozitif bulunmaktadir.

Yukarda tanmmu ve aymici tams: sumilan sendromun inflamatuar belirtilerini
kontrol altma almak iin glikokortikoidler; efer yeterli sonug alnamaz ise
ilave olarak, veya kortikosterokller ile ilgili ciddi yan etkiler belirir ise tek
bagma siklofosfamid, metotreksat, veya azatioprin gibi sitostatik ajanlar
kullanimaktadir.12 Tedavinin ik asamasmda giin iginde bolinmis dozlar
halinde 1-1.5 mgkg/gin®!® veya norolojk belirtlerin siddetli oldufu
olgularda intravenéz yol fe 1 gm/gin prednizolon kullandmasi'%!3
Onerilmektedir. Biz olgumuzda tedaviye bolinmilly dozlar halinde 1.5
mg/kg/giin prednizolon ik bagladik ve birinci ay sommda dozu azaltp
gimagm tek doz uygulamasma, yedinci aydan itbaren ise yme ginasm
yaklagkk 0.3 mgkg prednizolon'a esdeger 30 mg deflazakort kullanmma
gectk. 32 hastalik bir seride? tedavi edilen CSS tams1 konmug hastalarda bir
yillk yagam siiresi olasilif1 %90, 5 yillk yagam siiresi olasihifi %62 olarak
bildirimigtir. Bu seride en énemli §liim nedeni myokard infarkti ve konjestif
kalp yetmezlifi olarak bildirilmigtir. Diger 6Kim nedenleri arasinda astim kriz,
salmonella septisemisi, riiptiire anevrizma, bdbrek yetmezligi, pnémoni ve
ince barsak infarkti olarak tespit edimigtr. Aym tedavi yOntemlermin
uygulandi® PAN ve Mikroskopik Polianjiitis ile kargilastmidigmda CSS'da
sterokl tedavisine erken donemde alman yant genellikle daha iyi olmakta,
tedavi protokoline sitotoksik ila¢ ilave edimesine daha nadiren gerek
duyulmaktadwr. 29 hastadan olugan bir seride yalmzca iki hastada
prednizolon yeterli olmarms ve sitotoksik ilag ilave edilmesi gerekmigtir.3
Bizm sundufumuz olguda da yalnrzca kortikosteroil tedavi ile hastabk
kontrol altina almabildi ve tedavinin birinci yiinda hasta yardims:z tiim kisisel
gimlitk gereksmimlerini ve ev iglerini yapabilir hale geldi

Astma, monondritis multipleks, eozmnofili, biyopsi bulgularma dayamlarak
CSS tams1 konulan hastamizda da oldugu gibi bazen sistemik bir hastahfm
tamsi ndropati gbi br sinr sistemi tutuhimu tablosu ilave oldugunda
konulabilmektedir.
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OZET o

Nadie piriilen Clhixp-Straes sendronu brongial astn il hirlikbe sistemik
vaskiolt peligresi, eozinofih, ve eksiravaskiks grandlomiar 1k karakierizedic,
Bu okm suumuda 35 yagnda olan bi heoom bestade astm tedevisi sirasinda
ortaya flom sekeotvn deri ezyonlary, artralil, ve nultipl periferik sinic
i fle ekl belirti ve bulpuler fie karalkteriy bir Kink tablo onteva
komulkmakdady, Churp-Strass Sendrormu tams: biyopsi e histopatolojik
obrak desteklenen hastamz baflarmnda bu sendrommn ayme tansi ve
tedavi secenekhen ndelenmigtic
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