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BRON~iAL ASTIMI OLAN BiR OLGUDA 
MONONORiTiS MULTiPLEKS GELi~iMi: 

CHURG-STRAUSS SENDROMU* 

Yahya CELiK, Gune§ KIZIL TAN, Adnan YALDIRAN, Buge OZ 

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, K1z1ltan G, Yald1ran A, Oz B. Development of mononeuritis 
multiplex in a patient with bronchial asthma: Churg-Strauss syndrome. 
Cerrahpa§B J Med 2000: 31 (2); 113-117. 

GiRi$• 

Allerjik anjiitis ve granillomatozis ilk kez 1951'de Churg ve Strauss 
tara:findan tarif edildigi iyin bu hekimlerin arusma Churg-Strauss sendrorrru 
(CSS) o1arak aruhnaktadtr. Detayh epidemiyolojik analizlerin ohnamasiyla 
birlikte nadir goriilen, ~iik ve orta biiyi.ikliikteki arterler, kapillerler, ven ve 
veniilleri tutan, akcigerler ba~ta ohnak iiz.ere multipl organlarm etkilendigi 

sistemik, nekroti7an ozdlikte bir vaskiilittir. 1 Mayo Klinik Noroloji 
boliimiinde 25 yilltk bir siire9 iyinde CSS tarus1 konup takip edilen 30 
hastadan o~an ve 1977'de yaynnlanan bir hasta serisinde 25 yilltk bir 

donemle CS S tarus1 konan 3 0 olgunun, 2 197 4-1992 ytllan arasmdaki 
donemi inceleyen bir ba~ka hasta serisinde ise CSS kriterlerine uyan 47 

olgunun klinik ve laboratuar ozdlikleri b~tir. 3 Bazi 9a~malarda 
Poliarteritis N odosa (PAN) ve Wegener Granillomatozisi gibi nekroti7an 
vaskillitik sendromlarla birlikte ayrn seri ivinde degerlendirilen CSS tarus1 ivin 
1990'da Amerikan Romatoloji Demegi tarafindan bildirilen 6 kriterden 4 
veya daha fuzlasmm ohnas1 ~art ko~uhnaktadtr. Bu kriterler bro~ial astnn, 
tam kan saynmnda eozino:fil oranmm %10 veya iiz.erinde ohnast, multipl 
rmnonoropati veya polinoropati, akciger gra:fisinde puhnoner in:filtratlarm 
goriihnes~ paranazal siniis patolojis~ ve biyopsi ile damar cidan d~mda 

eozino:filinin gosterihnesi o1arak ozetlenmi§tir.4 

http://www.ctf.istanbul.edu.tr/dergi/Online/2000v31/s21002o2.htm 
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belirtilerinin yamsira daha ozgiin olan ozellikleri ile ~ fuz ayirded~tir. 
Prodromal donem yillarca (10 yildan fuzla) siirebilir ve rinit, polipozi<; ve 
astmamn ailerjik: belirtilerinden o~ur. ikinci donem eozinofilik: gastroenterit, 
idiopatik kronik eozinofilik: pniirmni veya basit puhmner eozinofili (UifHer 
Sendromu) gibi hem perifurik kanda, hem de dokuda eozinofili ile kendini 
gesterir. U9iincii fuz sistemik vaskiilittir. Vakalarm o/o20'sinden daha 
fuzlasmda bu fuz1ar aym anda ortaya 9ikabilir. Deri bulgulan bastalarm 
2/3 'iinde geriihnektedir. Subkutan nodiiller en slk gerillen deri bulgulandJr. 
Pete~~ purpura veya deri infurktlan geriilebilir. Mononiiritis multipleks 
~eklinde perirerik: siair sistemi etkilenmesi bastalann 9ogwilugunda buhmur. 
Klinik: belirti veren kardiyak tutu1um bastalarm 1/3'iinde geriiliir ve kottjestif 
kalp yetmezligine neden olabilir. Abdominal sen:ptomlar vakalarm kfi9iik bir 
oranmda geriihnektedir. Renal tutu1um bazt vaka serilerinde slk bazdarmda 
ise seyrek olarak b~tir. Poliart:ra1ii ve artrit nadirdir. Nadiren kornea 

iilserasyonu, veya niibet gibi santral siair sitemi tutuhnru olabilir. 3•8 

Karakteristik k1inik: ozelliklerinin yarn sira CSS'nun laboratuar bulgularmm 
ba~mda eozinofili gehnektedir. Hastalann yakla~lk %80'inde eozinofil sa)'l'!I 

> 1 OOO/rrm3 seviyesindedir. Anemi, IOkositoz, eritrosit sedirnantasyon hlZI 
~l, etkilenen organlar ile ilgili bastahga ozgiin ohnayan laboratuvar 
bulgulan klasik: PAN ile benzerlik: gesterir. Akciger grafisinde puhmner 
infiltratlarm geriihnesi ondegelen bulgular arasmdadir ve bastahgm. tam 
kriterleri arasinda yerabr. AntinOtrofilik: sitoplamiik: antikorlardan 
(Antineutrophil Cytoplasmic Antibodies-ANCA) immiinofloresan 
mikroskopi teknigi ile 9ekirdek ve 9ek:irdek 9evresinde boyanmamn 
geriihnesi ile karakterize p-ANCA CSS'da pozitifbuhmabilir. Sitoplazmada 
dilRiz graniiler boyanmaya yola9an c-ANCA ise ozellik:le Wegener 
graniilomatom tamsmda onemlidir. 

PAN ve sistemik vaskiilitlerin birden 9ogunun ozelliklerini ta~iyan 

''Polyangiitis overlap - o~m: sendromu" olgularmda da pozitif olabilen p­
ANCA ve klasik: ANCA yiiksekligi 1998'de yaymlanan bir CSS basta 

serisinde sirasiyla 3/16 ve 4/16 olarak bild~tir. 9 <;evresel siair sistemi 
tutuhnru evresinde niirolojik: ayxlan degerlendirilen olgunun gerek tam 
kriterleri arasmda yera1an akciger grafisinde puhmner infiltratlarm 
geriihnemes~ gerekse ANCA yiiksekliginin ohnamas1 1990 'da Amerik:a 
Romatoloji Dernegi tarafindan CSS tams1 iyin bildirilen 6 klasik: kriterin 4 
veya daha fuzlasmm Ohnasl gerektigi gOZ Oniine abndigmda CSS tamslDl 
~lattmyor idi ~ klsmmda belirttigimiz bu kriterler iyinde yer a1an 

9evresel siair sistemi tutu1umu, 4•6•7•10 sundugumuz olgunun tamsmda anahmr 
rol iistle~ idi Hastamn yakm ge~inde ortaya 91kan bro~ial astnn, 
multipl rmnoniiropati ile birlik:te gerillen deri lezyonlari, eozino~ ve son 
olarak yapilan patolojik: inceleme tamyI kesinle~tirdi 

PAN, Wegener Granillomatozu, ve CSS gibi nekrotizan vaskiilitik: 

sendromlarla birlik:te nekrotizan attjiopatik niiropati geriihnektedir.7•10 

N ekrotizan attjiopatik niiropatinin nedeninin siairleri besleyen vasa 
nervorwnlarm okliizyonu sonucu siair liflerinin basan oldugu i1eri 

hllp:l/www.ctf.istarbJ.edu.trldergi/Online/2000.G1/s21002D2.htm 416 
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siiriilm:ktedir. 1o,11 A ymc1 tamda dikkate ahmnas1 gerekli hastahklar ~inde 
onde gelen PAN'da en slk miiskiiloskeletal sistem (%64) olmak iizere 

snasiyla bobrekler %60, perifurik sinir sistemi % 51, gastrointestinal sistem 
%44, deri bulgulan %43, kardiyak (koroner arterit, myokard infurktiisii) 
%36, genitoiiriner sistem %25, ve merkezi sinir sistemi %23 oranlarmda 

etkilerune giiriilmektedir.6 PAN'da CSS'den rarkh olarak eozinofilik doku 
infiltrasyonlan buhmmamaktadlr. CSS'nin PAN'dan bir diger rarkh yiinii 

ciddi astnn ataklan ve pulrmner infiltratlarm buhmmas:tdlr. Klasik P AN'a 
k1inik olarak i;:ok benreyen, ancak glorreriik.Jnefrit ve pulrmner kapilleritisin 
i;:ok daha yiiksek oranda k1inik tabloya eklendigi Mikroskopik Polianjiitis 
olgularmda da eozinofil oraru yiiksekligi giiriilmerrektedir. Aynca 
Mikroskopik Polianjiitis olgularmda P AN'a giire daha yiiksek oranda p­
ANCA pozitifligi saptanmaktadJr. Wegener Graniilomatoru esas olarak iist 
ve ah solunum yollarmm graniilomatOz vaskiiliti ve nekrotizan glomerulonefrit 
ile karakterizedir. Tipik Wegener Graniilomatozunda olgularmm %90'mda c­
ANCA pozitifbuhmmaktadr. 

Yukanda tannm ve aymc1 tams1 sumilan sendrorrrun inllamatuar belirtilerini 
kontrol altma ahnak ii;:in glukokortikoidler; eger yeterli sonui;: almamaz ise 
ilave olarak, veya kortikosteroidler iie ilgili ciddi yan etkiler belirir i<;e tek 
ba~ma siklofusfumid, rretotreksat, veya azatioprin gibi sitostatik ajanlar 

kullarnlmaktadI.6•12 Tedavinin ilk a~amasmda giin ii;:inde bo~ dozlar 

halinde 1-1.5 mg-'kg'giin6•13 veya oorolojik belirtilerin ~iddetli oldugu 

olgularda intraveooz yol ile 1 gmlgiin predniz.olon kuDamhnas112,13 

onerilm:ktedir. Biz olgumuzda tedaviye bo~ dozlar halinde 1.5 
mglkg'giin predniz.olon ile ba~ladlk ve birinci ay sonunda dozu azaltJp 
giina~m tek doz uygulamasma, yedinci aydan itibaren ise yine giina~m 

yakla~lk 0.3 mg'kg predniz.olon'a e~deger 30 mg deflazakort kullamrrnna 

gei;:tik. 32 hastahk bir seride2 tedavi edilen CSS tarns1 ko~ hastalarda bir 
yilbk ~am siiresi olaslhgI %90, 5 yilbk ya~am siiresi olaslhgI %62 olarak 
b~tir. Bu seride en onernli olihn nedeni myokard infurkti ve konjestif 
kalp yetmezligi olarak b~tir. Diger olihn nedenleri arasmda astnn krizi, 
sahronella septisemis~ riiptiire anevrizma, bobrek yetmezligi, poorroni ve 
ince barsak infurkti olarak tespit ed~tir. Aym tedavi yiintemlerinin 

uygulandigt PAN ve Mikroskopik Polianjiitis ile k~ila~tinkhgmda CSS'da 
steroid tedavisine erken donelnde alman yamt genellikle daha iyi ohnakta, 
tedavi protokoliine sitotoksik ilai;: ilave edilmesine daha nadiren gerek 
duyulmaktachr. 29 hastadan o~an bir seride yalruzca iki hastada 

predniz.olon yeterli o~ ve sitotoksik iJai;: ilave edilmesi gere~tir.3 

Bizim sundugumuz olguda da yalruzca kortikosteroid tedavi ile hastahk 
kontrol ahma almabildi ve tedavinin birinci ytlmda hasta yardnnnz tiim ~isel 
giinliik gereksinimlerini ve ev ~lerini yapabilir hale geldi 

Astma, rrxmoooritis multipleks, eozinofili, biyopsi bulgularma dayanilarak 
CSS tams1 konulan hastamurla da ok:lugu gibi bazen sistemik bir hastahgm 
tarus1 ooropati gibi bir sinir si<!temi tutu1umu tablosu ilave oldugunda 
konulabilrmktedir. 

hllp:l/www.ctf.istarbJ.edu.trldergi/Online/2000.G1/s21002D2.htm 516 
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