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OZET
Churg-Strauss sendromu (CSS) astma ile iliskili olan
ve cesitli sistemleri tutan bir hastaliktir. Olgularda fark-
Ii bulgularin gézlenmesi tanida gticliik olusturmaktadr.
Burada klinigimizde allerjik astma ve rinit tanisi ile ta-
kip edilmekte olan ve akut pulmoner enfeksiyonu dii-
stindiiren klinik ve radyolojik bulgularla basvuran, do-
layisi ile tanicda baslangic asamasinda giicliik olusturan,
ancak daha sonra yapilan ileri incelemelerle CSS tanisi

konulan bir olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Churg-Strauss sendromu, asthma

SUMMARY

Churg-Strauss Syndrome

Churg-Strauss syndrome (CSS) is a disease associated
with asthma and involves multiple organs. Observation
of different signs in the subjects makes the diagnosis
difficult. Herein, a case, followed by the diagnoses of
allergic rhinitis and asthma in our clinic for 5 years,
admitting with the clinical and radiological signs sug-
gestive of an acute pulmonary infection thereby lead-
ing to a difficulty in diagnosis in inital evaluation but
diagnosed as CSS subsequently after further extensive
evaluation, is presented.
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Churg-Straus sendromu (CSS), ilk kez 1951 yilinda
Churg ve Strauss tarafindan astma, periferik kan ve do-
ku eozinofili ve sistemik nekrotizan vaskiilit ile seyre-
den bir klinik tablo seklinde tanimlanmustir (1). Once-
leri periarteritis nodoza (PAN) olarak kabul edilen bu
hastalik patofojinin farkli olusu nedeniyle, gtinimiizde
ayri bir klinik olarak kabul edilmektedir. PAN’da kii-
ctik ve orta boy damarlarda, ekstravaskiler grantilom
olmaksizin  nekrotizan vaskdilit gortlirken, CSS’da
ozellikle kiictik arterleri ve venleri tutan, ekstravaski-
lor ve interstisyel grantilomlarla seyreden, interstis-
yumda, alveolde ve vaskiiler yapilarda eozinofilik in-
filtrasyon bulunan, dev hticreli bir nekrotizan vaskdilit
izlenmektedir (2,3). CSS, nadir goriilen bir hastalik ol-
mast ve cesitli sistemik tutulumlari olgudan olguya de
gisebilecegi icin tanida giicliik yasanilan bir patoloji-
dir. Buradla, klinigimizde allerjik astma ve rinit tanisi
ile izlenen ve enfeksiyonu andiran bir radyoloji ve kli-
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nik ile bagvuran, dolaysi ile tanida guicliik cekilen an-
cak, hastaligin seyri sonucu ve dermatopatolojik ince-
leme ile CSS tanisi konulan bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUSU

Yaklasik 5 yildir allerjik rinit ve astma nedeni ile
takip edilmekte olan 34 yagindaki kadin olgu, klinigi-
mize 1 haftadir devam eden ates, ézellikle gece belir-
gin olan terleme, oksiiriik ve gogis agrisi yakinmasi ile
basvurdu. Nefes darlig tanimlamiyordu. Ozge¢misin-
de 6zellik yoktu. Fizik incelemesinde ates:37.5°C, na-
biz:90/dk, solunum sayisi:18/dk, kan basinci:130/80
mmHg. idi. Ciltte, {ist ekstremite ve govde (st yarisin-
da daginik yerlesimli, multiple agik pembe renkli yer
yer merkezinde nekrotik krutlar igeren papiiler deri
lezyonlari vardi. (Resim 1). Nazal mukoza soluk gorti-
niimde idi. Boyun incelemesinde belirgin bir patoloji
saptanmadi. Solunum sistem incelemesinde ek ses
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Resim 1: Olgunun el parmaklarindaki paptiler lezyonlar izlen-
mektedir.

yoktu. Kalp degerlendirmesinde S1, S2 mevcut, ek ses
veya tftirim duyulmadi. Diger sistem incelemelerinde
patolojik bulgu yoktu.

PA akciger grafisinde her iki akcigerde tst zonlar-
da infiltratif gortintim izleniyordu (Resim 2). Bu gorii-
ntimn, oncelikle klinik ve radyolojik olarak spesifik
enfeksiyonu diistindiirmesi nedeniyle balgam, ARB
yoninden incelendiginde, menfi bulundu. Lékosit
10000/mm?, hematokrit %40 ve sedimentasyon 95
mm/st idi. Kan biyokimyasinda; Na: 139, K: 4.4,
BUN:7, Kreatinin: 0.3, Glukoz: 105, kalsiyum: 8.2, to-
tal protein: 7.2, albiimin: 4.2, total biluribin: 0.31, di-
rekt bil: 0.15, SGOT:47, SGPT:45, GGT:25 idi. Solu-
num fonksiyon testlerinde FEV,: 2.20 It (%72), FVC:

)

v

Resim 3: PA akciger grafide st zondaki lezyonlarda silinme ile
birlikte orta ve alt zonda yeni lezyonlarin ¢iktig izlen-
mektedir.

Resim 2: PA akciger grafisinde her iki akciger tist zonda retikii-
ler gélge koyuluklari goriilmektedir.

2.70 It (%78), FEV,/FVC: %81, FEF , ., : 2.19 It/sn
(%63), RV: 1.37 It (%81), FRC: 3.08 It (%100),
RV/TLC: %34 bulundu. Kan gazlarinda PaO,: 76
mmHg ile hafif derecede hipoksemi saptandi. Hasta-
nin daha oncedeki takiplerinde yapilan intradermal
testlerde ev tozu akari, candida ve alternaria duyarlih-
g1 saptanmusti. )
Olguya astma tedavisine ek olarak klaritromisin
2X500 mg/glin dozunda baslandi. Takip eden hafta
icinde hastanin gogus agrilarinin artmasi tizerine ceki-
len akciger grafisinde, (st zonlardaki lezyonlarin silin-
digi, buna karsilik orta ile alt zonlarda yeni infiltras-
yonlarin ortaya ¢iktigi gozlendi (resim 3). Hasta, daha
onceden astmasinin olmasi ve akciger grafisindeki lez-

Resim 4: Bilgisayarli toraks tomografisinde periferik yerlesimli
alveolar lezyonlar gériilmektedir.
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Resim 5: Deri biyopsisinde alt retikiiler dermiste yogun nétrofil
ve eosinofil infiltrasyonu ile birlikte komplet bag do-
kusu dejenerasyon alanlari ve fibrin depozisyonu go-
riilmektedir. (Boya: H&E X100)

yonlarin gezici ve gecici 6zellik gostermesi nedeniyle
eozinofilik akciger hastaliklari yoniinden incelenmeye
alindi. Bilgisayarli toraks tomografisinde periferik yer-
lesimli, nonsegmental dagilim gosteren alveolar lez-
yonlar izlendi (resim 4). Hastanin total eozinofil sayi-
si incelendiginde 4200/mm? bulundu. Total IgE diize-
yi 1435 kU/L idi. Bronkoskopik degerlendirmede pa-
tolojik bir bulgu gozlenmedi. BAL'da eozinofillerin
%60 oraninda oldugu gozlendi. Transbronsial biyopsi
sonucu class Il olarak degerlendirildi. Brong lavajinin
ve balgamin kiiltiriinde candida albicans iredi. im-
minolojik tetkiklerden immiin kompleks 8.40 mg/ml
ve romatoid faktor 138 1U/ml degerleri ile miisbet bu-
lundu. Antintikleer antikor negatifti. 1gG, IgA, 1gM ve
C,C ve C, diizeyleri normal sinirlarda bulundu. Gay-
tada parazit incelemesi menfi idi. P~-ANCA degeri nor-
mal sinirlar iginde bulundu. Ekokardiyografi, abdomi-
nal USG ve ENMG'de patolojik bulgu gézlenmedi. Si-
nislerin degerlendirilmesi igin ¢ekilen paranasal sintis
tomografide, maksiller ve etmoidal sintslerde yumu-
sak doku formasyonu izlendi. Kemik iliginin degerlen-
dirilmesi eozinofilik seri artigi gosteren kemik iligi sek-
linde raporlandi. Hastanin deri lezyonlarindan alinan
multiple deri biyopsilerinin dermatopatolojik incele-
mesinde epidermiste fokal nekroz altinda retikiiler
dermiste vaskiiler duvarda fibrin depolanmasi, komp-
let kollajen dejenerasyon alanlarini cevreleyen histi-
yosit ve monontikleer hiicre infiltrasyonu saptandi. Alt
retikiiler dermiste kollajen dejenerasyon ve vaskiiler
okliizyon gozlenen alanlarda eozinofilik ve nétrofilik
hticre infiltrasyonu iginde yogun niikleer toz olusumu
izlendi. Bulgular Churg-Strauss sendromu ile uyumlu
bulundu. (Resim 5,6).

Resim 6: Alt retikiiler dermiste cevrede epiteloid histiyositler ve
merkezde yogun notrofil ve eozinofiller ile niikleer
toz olugumu goriilmektedir. (Boya: H&E X400)

Hastaya 1mg/kg prednison esdegeri sistemik ste-
roid tedavi baslandi. Bu arada hastanin goziinde ki-
zarma yakinmasi nedeniyle goz incelemesi yapildi-
ginda noduiler episklerit tanisi konularak oftalmik topi-
kal steroid baslandi. Tedavinin 1. haftasinda klinik du-
zelme ile birlikte akciger grafisinde de patolojik lez-
yonlarin kayboldugu gozlendi (Resim 7). Ugiincii haf-
tada cekilen bilgisayarli toraks tomografide de tam bir
diizelme vardi (Resim 8). Ayni hafta degerlendirilen
total eozinofil sayisi ve sedimentasyon normal sinirlar-
da bulundu. Daha sonraki takibinde hastanin klinik ve
laboratuar parametreleri dogrultusunda steroid dozu
azaltilmaya baglandi. Hasta halen takibimiz altinda-
dir.

TARTISMA

CSS, sistemik tutulumu nedeniyle ve olgular arasi
farkhlik olabilecegi icin degisik klinik tablolar seklin-
de ortaya ¢ikabilmektedir. Dogal olarak semptom ve
bulgularin gesitliligi, en azindan baslangic asamasin-
da, taniyi zorlastirmaktadir (3,4). Bununla birlikte co-
gu olguda ortak goriilen bazi bulgular bulunmaktadir.
Olgularin timiinde CSS tanisindan énce gelismis ast-
ma, ¢ogunda allerjik rinit sozkonusudur. Vaskdlitin
daha sonraki yillarda ortaya ¢iktigi ve vaskdilitin gelis-
mesi ile astmaya ait semptomlarda gerileme oldugu
bildirilmektedir (3,4,5). Bu 6zelliklere benzer sekilde
olgu, vaskdilit tanisi konulmadan 6nceki 5 yil boyun-
ca klinigimizde allerjik rinit ve astma tanisi ile izlen-
mekte idi. Daha 6nce agir astma ataklari olan olgu-
nun, vaskilite ait bulgular ortaya ciktiginda ise nefes
darligi yakinmasi belirgin degildi. Hastaliginin seyri si-
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Resim 7: Sistemik steroid tedavisinin 1. haftasinda PA Akciger
grafide lezyonlarda silinme gortilmektedir.

rasinda da hastanin nefes darligina ait bir yakinmasi
olmadi.

Olgu klinigimize ilk bagvurdugunda daha belirgin
olan tablo enfeksiyon bulgulari seklinde idi. Akciger
grafisindeki her iki Gst zondaki infiltratif gortiinim ve
gece terlemesi, okstriik gibi semptomlar baslangicta
tiiberkiilozu dustindirmesine karsin, hastanin balga-
minin tiiberkiiloz yéniinden negatif olmasi ve nonspe-
sifik antibiyotik tedavi sonrasinda lezyonlarin yer de-
gistirdiginin gortlmesi olguda eozinofilik akciger has-
taliklarimin dustiniilmesine yol agmistir. Bu yonden ya-
pilan incelemelerde bilgisayarli toraks tomografisinde
periferik yerlesimli alveolar lezyonlar olmasi, periferik
kanda ve BAL’da eozinofilinin saptanmasi hastanin
daha 6nceye ait riniti ve astmasinin olmasi bu taniyi
desteklemis ve derideki lezyonlardan alinan multiple
biyopsilerin dermatopatolojik incelenmesi ile tani
dogrulanmistir. Akcigerden elde edilen transbronsial
akciger biyopsisinin ise, yeterli vaskiiler doku elde edi-
lemedigi icin, genelde tanida yeterli olmadigi belirtil-
mektedir (2-5). CSS’in etyolojisi kesin olarak bilinme-
mektedir. Bazi inhalan antijenlerin bu sendroma yol
actigi bildirilmistir (2-4).

CSS’de gozlenen ekstrapulmoner organ tutulumu,
hastaligin 6zellikle radyolojik olarak benzerlik goster-
digi kronik eozinofilik pnémoniden (KEP) ayiriminda
yararlidir. Cogu olguda st solunum yollarinda sintizit,
nazal polip ve rinit izlendigi bildirilmistir. Olgumuzun
cekilen paranasal siniis tomografisinde kronik sintsit
ile uyumlu bulgular gozlenmistir.

CSS’da gozlenen diger bulgular, monondritis mul-
tipleks veya santral sinir sistemi tutulumu, yaklasik

Resim 8: Sistemik steroid tedavisinin 3. haftasinda cekilen bil-
gisayarl toraks tomografide periferal yerlesimli lez-
yonlardaki silinme goriilmektedir.

%70 olguda, purpura, nodiil ve urtiker ile seyreden cilt
lezyonlari, karin agrisi, diyare, gastrointestinal kana-
ma, kalp yetmezligi, daha az siklikta perikardit ve hi-
pertansiyon seklindedir (3-5). Olgumuzda cilt tutulu-
mu diginda sik gortlen bulgulara rastlanmazken, géz-
de episklerit saptanmistir. Goéz tutulumunun CSS'da
nadir oldugu bildirilmektedir. Korliik gelisen bir olgu-
da bunun antimiyeloperoksidaz antikoru ile iliskili ol-
dugu gosterilmistir (6). Goz bulgusu topikal tedavi ile
1 hafta iginde geriledi.

CSS’da radyolojik olarak, KEP’e benzer sekilde ya-
ma tarzi, gezici, gecici genelde alveolar seyrek olarak
interstisyel veya nodiiler lezyonlar gortilmektedir. Da-
ha seyrek olarak plevral sivi ve hiler lenfadenopati ta-
nimlanmistir. CSS ve KEP'inin akciger bulgularinin pek
cok yonden neredeyse ayni olmasi, farkh olarak
CSS'de sistemik bulgularin olmasi, CSS'nin KEP'in ile-
ri asamasi oldugunu disiindiirmektedir. Literatiirde bu
diistinceyi destekleyen olgular bulunmaktadir (7,8).
PA akciger grafisinin lezyonlarn gostermede yetersiz
kalmasi durumunda, bilgisayarli toraks tomografisi da-
ha detayli bilgi verebilmektedir (9). Olgumuzda
CSS'nin tipik radyolojik bulgulari saptanmistir. Siste-
mik steroid tedavi sonrasi 3. haftada da, diger eozino-
filik akciger hastaliklari icin de tipik olarak, lezyonlar
tamamiyle gerilemistir.

CSS’de laboratuar bulgulari zengindir. IgE diizeyi
oldukca artmistir. RF diistik titrede pozitiftir. Hafif ane-
mi ile birlikte sedimentasyon artisi gortliir. BAL'da eo-
zinofil artisi cok belirgindir. Plevral sivida eozinofil sa-
yisinda artis vardir. Anti nétrofil sitoplazmik antikorun
(ANCA) ozellikle perintikleer tipi serumda bulunur (3-
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5,10). Olgumuzda p-ANCA negatif bulunmasina kar-
sin diger butiin laboratuar parametreleri CSS ile
uyumlu bulundu.

CSS tedavisinde, vaskiilit semptomlari baskilanin-
caya kadar gtinliik 40-60 mgr prednizolonun verilme-
si, daha sonra ise dustik doz ile 1 yila tamamlanmasi
onerilmektedir (2,11). Bu tedavi ile dramatik bir iyiles-
me bildirilmektedir. Steroid ile hastahigi kontrol altin-
da tutulan olgularda ortalama 9 yil yasam stiresi bildi-
rilmigken, bu rakam tedavi almamislarda 3 aya kadar
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