CHURG-STRAUSS SENDROMU (OLGU SUNUMU)
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OZET

On ti¢ yildir astim nedeniyle izlenen 31 yasindaki kadin hasta nefes darligi, gogiis agrisi
ve cilt lezyonlar1 ile basvurdu. Periferik kanda %52 oraninda eozinofili saptandi. Akciger
grafisinde kardiyomegali ve sag diyafragma lizerinde nonhomojen retikiiler golge artist
mevcuttu.Yapilan cilt biyopsisinde papiller dermiste kapiller damarlar ¢evresinde ve retikiiler
dermiste kiiciik damarlardan birinde mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu goriilerek CSS ile
uyumlu bulundu. Klinik, laboratuvar ve histopatolojik bulgularla CSS olarak kabul edilen hastaya
kortikosteroid tedavisi baglandi. Tedavinin 15.glinlinden itibaren klinik ve laboratuvar yanit

alinan hasta sunulmustur.

SUMMARY

A 31 year-old woman with 13-year history of asthma was admitted to our center because
of dyspnea, chest pain and skin lesions. Peripheral blood count showed eosinophilia, 52%. Chest

x-ray  showed cardiomegaly and nonhomogeneous reticuler infiltration on the right



hemidiaphragma. There were mononucleer inflammatory infiltrate in the papiller and reticuler
dermis in the biopsy material which was obtained from skin lesions.This histopathological
features were consistent with CSS. As the clinical, laboratory and histopathological features led
to a diagnosis of CSS, steroid treatment was started. Our patient showed radiological and clinical

remission after the fifteenth days of therapy.
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GIRIS

Churg-Strauss sendromu (CSS) nedeni bilinmeyen sistemik bir vaskiilittir. 1951 de Churg
ve Strauss tarafindan astim, hipereozinofili ve ekstravaskiiler eozinofil graniilomlarla karakterize
nekrotizan vaskiilit olarak tanimlanmistir. CSS kiigiik ve orta ¢apli damarlari tutar. Perivaskiiler
veya ekstravaskiiler yerlesim gosteren graniilomlar1 gostermek zordur ve bunlar CSS igin
patognomonik degildirler (2,3). En sik goriilen ekstrapulmoner bulgular kilo kaybi, miyalji,
artralji, cilt lezyonlar;, mononéritis multipleks, GIS tutulum ve kardiyomiyopatidir

(1,2,3,4,5,6,9).



Burada da 13 yildir astim Oykiisii olan ve cilt biyopsisi ile vaskiilit saptanan CSS olgusu

sunulmustur.

OLGU

Otuz bir yasinda banka memuru, bayan hasta; nefes darligi, oksiiriik, derin nefes almakla
artan gogiis agrisi, el parmaklarinda ve her iki diz ekleminde gezici tarzda agri nedeni ile
hastaneye yatirildi. On {i¢ yildir astim igin tedavi goren hastanin sikayetleri 3 aydir artmistr. On
yil dnce guatr nedeniyle thyroxine sodium tablet kullanmis ve farkli zamanlarda 3 kez de astim
icin immiinoterapi uygulanmisti. Sigara igmiyordu.

Klinigimize basvurmadan 1 ay oOnce siddetli goglis agris1 ve bilateral yan agrisi
sikayetleriyle bir hastaneye yatirilmis ve yapilan transtorasik ekokardiografik incelemesinde
perikardiyal eflizyon ve akut perikardit tespit edilerek nonsteroidal antiinflamatuar tedavi
baslanmisti. O donemde ¢ekilen toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) bilateral plevral efiizyon,
perikardiyal eflizyon, hafif derecede kardiyomegali, sag akciger alt lob bazal, sag akciger iist lob
posterior, sol akciger bazal ve iist lob lingular segmentte hafif derecede bronsektazik degisiklikler

tespit edilen hasta yaklasik 2 hafta sonra klinigimize yatirild1 (Sekil 1,2).



Sekil1-2: Olgunun klinigimize bagvuru oncesi ¢ekilen toraks BT mediasten ve parankim kesitleri
Fizik muayenede TA:120/70mmHg, nabiz:105 atim/dk, ates: 37°C, solunum sayisi:
20/dakika idi. Sol supraklavikiiler bolgede yaklasik 0.5 cm lik 2 adet lenfadenopati ve her iki el
palmar yiizde, her iki dirsek ekstansor yilizde ve her iki ayak plantar ylizde 0.5 cm boyutlarinda
sari-beyaz renkte, kasintisiz, ciltten kabarik nodiiler tarzda lezyonlar disinda patolojik bulgu

saptanmadi (Sekil 3).

Sekil 3: Olgunun el palmar yiizdeki lezyonlar:

Hastanemizde yapilan laboratuvar incelemelerinde Hb: 9.7g/dL, Hct: %31, lokosit:
15800/mm°, trombosit: 491.000/mm’, eritrosit sedimentasyon hizi:103mm/saat idi. Periferik
yaymasinda %52 eozinofil saptandi. Kan biyokimyasi, tam idrar tahlili, 24 saatlik idrarda kreatin
klirensi normaldi. EKG’ sinde siniis tagikardisi, diisiik voltajli QRS, DII, DIII ve AVF’de ve V1-
V6 arasinda negatif T dalgalari; ekokardiografide (EKO) ise minimal perikardiyal efiizyon
saptandi. Solunum fonksiyon testlerinde: FVC: 2.22L (%62.9 beklenenin), FEV1: 2.10L (%69.1
beklenenin), FEV1/FVC: %109.5 olarak bulundu. Tiiberkiilin deri testi negatifti. CRP: 4.4mgr/dL
(<0.8mgr/dL), ASO: 59 Iu/mL (0-200 Iu/mL), romatoid faktér (kantitatif): 9.8 IU/ml (0-14

[U/mL) ve ANA menfi bulundu. Tiroid fonksiyon testleri normaldi. p-ANCA(-), c-ANCA(-),



serum Total Ig E: 600.80 KU/L (0-120 KU/L), Aspergillus fumigatus i¢in cilt testi (-),
Aspergillus antijenine karsi serum presipitatlart <1:80 ( Normal:<1:80) 6l¢iildii. Gaitada parazit,
kist ve parazit yumurtast  goriilmedi. Akciger grafisinde kardiyomegali ve sag diafragma
iizerinde nonhomojen retikiiler golge artis1 mevcuttu (Sekil 4). Hastanin yapilan toraks BT ve
toraks yiiksek resoliisyonlu bilgisayarli tomografisinde (YRBT) antiinflamatuar tedavi Oncesi
tomografiye gore lezyonlarda gerileme saptandi (Sekil 5). Cekilen Waters grafisi normaldi.
Yapilan cilt biyopsisinde epidermiste ortohiper keratoz, hipergraniiloz, akontoz, papiller dermiste
kapiller damarlar ¢evresinde minimal lenfositik infiltrasyon, retikiiler dermiste kiiciik
damarlardan birinde endotelyal proliferasyon ve fokal nekroz yanisira perivaskiiler yap1 olugturma
egiliminde kollagen harabiyeti ve seyrek eozinofillerin eslik ettigi cogunlugu epiteloid
histiositlerden olusan mononiikleer iltihabi hiicre infiltrasyonu goriildi. (Sekil 6). Bu bulgular
Churg-Strauss graniilomu ile uyumlu olarak degerlendirildi .

Klinik, laboratuvar ve histopatolojik bulgularla Churg-Strauss sendromu olarak kabul
edilen hastaya 1mg/kg/giin metilprednizolon baslandi. Tedavinin birinci ayinda periferik kanda
eozinofili kayboldu, serum total Ig E:237 KU/L’ye ve eritrosit sedimentasyon hizi da
15mm/saat’e diistii, Hb degeri 10.3’e yiikseldi. Akciger grafisi, EKG ve EKO’ sinde patoloji
saptanmad1 (Sekil 7). Cilt lezyonlarinda belirgin diizelme oldu. Kortikosteroid tedavisi 15.
giinden itibaren basamakli olarak azaltildi. Tedavinin 15. giiniinde kontrole ¢agrilan hastada oral
kandidiasis gelismisti. Kortikosteroid dozunun azaltilmasiyla beraber bu komplikasyon da
diizeldi Tedavinin 2. ayinda olan hastamiz kortikosteroid (16 mg/giin), isoniazide (300 mg/giin)

ve famotidine (40 mg/giin) almaktadir.



Resim 4: Bagvuru sirasinda ¢ekilen Resim 5: Bagvuru sirasinda ¢ekilen

P-A akciger grafisi toraks YRBT goriintiisii



Resim 6: Dermiste kollojen harabiyeti Resim7:  Kontrol akciger
grafisi

ve graniilomat6z reaksiyon. ( HE X 100 )

TARTISMA

CSS hemen her yasta goriilebilirse de, en ¢ok 38-50 yas arasinda ve erkeklerde biraz daha
stk goriilen sistemik bir vaskiilittir. CSS’ da prodromal faz, eozinofilik faz ve vaskiilitik faz
olmak tizere 3 donem tanimlanmistir. Prodromal faz; ge¢ baslangicli alerjik hastaliklarin
gortldiigi donemdir, tipik olarak ailevi atopi Oykiisii yoktur. Siddetli alerjik rinit, siniizit, ilag
duyarliligi ve astma CSS taninmadan 8-10 yil 6nce de vardir. Eozinofilik faz; belirgin kan
eozinofilisi ve eozinofilik doku infiltrasyonunun oldugu donemdir. Vaskiilitik faz; sistemik
semptomlarin (ates, halsizlik, kilo kayb1 ve artmis alerjik ve astmatik semptomlar) ve organ
tutulumunun [akciger, kalp (%33-48), sinir sistemi (%69-75), cilt (%70), bobrek (%50), GIS
(%60) vb] gelistigi bu donem hastaligin allerjik bulgularmin baslangicindan yillar sonra ortaya
cikar. Astim ve vaskiilitin baslangiclar1 arasindaki kisa siire vaskiilitin artmis siddetiyle iligkilidir
(1,4).

Hastalarin tiimiinde astim Oykiisii olmakla birlikte allerjik rinit, siniizit ve polipozis %75-
85 olguda goriilmektedir (1,3,4,9). Otuz bir yasinda olan bayan hastamizin da 13 yildir astim
oykiisti mevceuttur ve periferik kanda %352 eozinofili saptanmistir. Yapilan tetkiklerinde gegici
tarzda pulmoner infiltrasyonlar, perikard ve cilt tutulumu, periferik lenfadenopati ve gezici
poliartralji saptanmistir. Bu bulgular vaskiilitik fazla uyumludur.

Amerikan Romatoloji derneginin 1990 yilinda CSS i¢in belirledigi tani kriterleri



sunlardir: astim; periferik kanda eozinofili (>%10); mono veya polindropati; gezici ve gegici
pulmoner infiltratlar; paranazal siniis anormalligi, doku biyopsisinde ekstravaskiiler eozinofili. Bu
kriterlerden en az 4 tanesinin varliginda tan1 %85 duyarlilik ve %99.7 ozgiilliige ulasmaktadir
(1,2,5,6,9). Olgumuzda 6 kriterden 4’ ii mevcuttur ve bu kriterlere dayanilarak CSS tanisi
konmustur.

CSS’da kardiyak tutulum mortalitenin en 6nemli nedenidir. Kardiyak tutulumda kardiyak
arrest, miyokard infarktiisi, valviiler kalp hastaligi, konjestif kalp yetmezligi, perikardiyal
efiizyon ve akut veya kronik konstriktif perikardit goriiliir (1,2,3,4,5,6,9). Purpura ve subkutan
nodiiller en sik goriilen cilt bulgularidir (1,2,3,4). Olgularin %30’undan fazlasinda ploretik gogiis
agristyla iligkili olabilen plevral eflizyon gelisebilmektedir. %30-40 oraninda periferik
lenfadenopati ve gezici poliartralji, miyalji ve temporal arteritis tipinde romatolojik bulgular
tariflenmistir (1). CSS da sik karsilasilan radyolojik bulgular, gezici ve gegici yama tarzinda
pulmoner infiltrasyonlardir (1,2,9). Dokuz hastalik bir seride tiim hastalarda pulmoner tutulum
bildirilmistir. Bu seride hiler ve mediastinal lenfadenopati %44, perikardiyal eflizyon %22,
plevral efiizyon %22 ve plevral kalinlasma %11 oranlarinda saptanmistir (10). Olgumuzda 1 ay
once saptanan perikardiyal eflizyon ve akut perikardit, bilateral pulmoner infiltrasyonlar, her iki
ekstremitede goriilen 0.5 cm boyutlarinda sar1 beyaz renkte, kasintisiz, ciltten kabarik nodiiler
lezyonlar kortikosteroid tedavinin baglanmasindan 1 ay sonra gerilemistir.

CSS’ Iu hastalarda spesifik laboratuvar bulgulari yoktur. %20-90 oraninda degisen
periferik eozinofili en 6nemli laboratuvar bulgusudur. Serum Total Ig E tipik olarak yiikselmistir,
total IgE ve eozinofili hastaligin aktivitesiyle paralellik gosterebilir. Hastalarin ¢ogunda
normokrom normositer anemi ve sedimentasyon yiiksekligi vardir (1). RF %50, serum p-ANCA

%0-66 oraninda pozitiftir. p-ANCA’nin hastalarin 6nemli bir kisminda negatif olmasi, olgularin



klinik takibinde bu testin faydasi iizerinde sliphe olusturmaktadir (3). Olgumuzda p-ANCA
negatiftir. Baslangigta yiiksek olarak saptanan serum Total IgE ve eozinofil degerleri de
kortikosteroid tedavi ile normale donmiistiir.

Son yayinlarda CSS’nun I6kotrien reseptor antagonistlerinden Montelukast ve Zafirlukast
kullanan hastalarda da gelistigi bildirilmistir. Bu durum I6kotrien antagonisti kullanimryla
birlikte kortikosteroid dozunun azaltilmast sonucu eozinofilinin agiga c¢ikmasi seklinde
yorumlanmaktadir (7,8). Ulkemizden bildirilen bir olgu sunumunda da klaritromisinin tetikleyici
faktor olabilecegi one siiriilmiistiir (11). Olgumuzda 16kotrien reseptor antagonisti veya tetikleyici
olabilecegi diisiiniilen ila¢ kullanim &ykdisii yoktur.

CSS i¢in kabul edilen tedavi 6-12 ay siireli kortikosteroid ve/veya immunsupresif
tedavidir. Bobrek, santral sinir sistemi, kalp ve GIS tutulumu olan hastalarda 5 yillik mortalite
oraninin %46’ya kadar yiikseldigi bildirilmektedir. Olgumuzda kotii prognostik faktorlerden
yalnizca kardiyak tutulum mevcuttur. Kortikosteroid tedavi baslandiktan 1 ay sonra klinik ve
laboratuvar bulgularda diizelme saglanmistir ve tedavisi devam etmektedir.

Sonug olarak yiiksek eozinofil ve Total IgE degerlerine sahip, akciger grafisinde pulmoner

infiltrasyonu olan astim hastalarinda CSS diisiiniilmesi gereken bir hastaliktir.
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