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AKUT AGRILI NOROPATI iLE PREZENTE OLAN CHURG-STRAUSS SENDROMU
OLGUSU

Hiilya AYDIN', Ferah KIZILAY', Sirin INEL', Inan¢ GURER’, Hilmi UYSAL'

OZET

Churg-Strauss sendromu (CSS) bronsial astim, siniizit, hipereozinofili ile karakterize orta ve kii¢iik capl
damarlar tutan sistemik nekrotizan bir vaskiilittir. Periferik ndropati en sik rastlanan ndrolojik bulgusudur.
Altmis dort yasinda bir erkek olgu, her iki bacakta agr1 ve uyusukluk yakinmasi ile néroloji béliimiine basvurdu.
Oncesinde enfeksiyon oykiisii tanimlamadi. Uzun siiredir astim nedeni ile gogiis hastahiklar1 boliimiinde
izlendigini ifade etti. Tam kan incelemesinde %74 eozinofili saptandi. Ayrica IgE diizeyi de yiiksekti. Toraks BT
bilateral akciger parankiminde zayif buzlu cam attenliasyon artig1 ve atelektatik bant formasyonu gosterdi.
Elektrofizyolojik olarak aksonal, asimetrik, sensorimotor polindropati saptanan olgunun sinir biopsisi vaskiilitik
ndropati ile uyumlu idi. Akut baglangich néropatik agr1 gelisen bu CSS olgusunu nadir goriilmesi nedeni ile
sunmak istedik.

Anahtar sézciikler: Churg-Strauss sendromu, periferik néropati, vaskiilitik néropati, eozinofili

Churg-Strauss Syndrome Presented with Acute Painful Peripheral Neuropathy

SUMMARY

Churg-Strauss syndrome (CSS) characterised by asthma, sinusitis, hypereosinophilia and peripheral neuropathy
is a systemic necrotising vasculitis affecting small and medium sized vessels. Its most common neurological
feature is peripheral neuropathy. A 64year-old man came to the Department of Neurology with the complaints of
pain and numbness in his both legs. He did not define an history of infection. He has been followed for a long time
with the diagnosis of asthma bronchiale by a pulmonaligist. His test results showed eosinoplilia (75%) and high
IgE levels. Torax BT showed ground-glass attenuation, atelectatic band formation in bilateral lung parenchyma.
Axonal asymmetric sensorimotor polyneuropathy was determined in his electrophysiological evaluation. His
sural nevre biopsy was consistent with vasculitic neuropathy. We wanted to present the clinical and laboratory

Olgu Sunumu

findings of this patient with CSS who had acute painful neuropathy because of'its rarity.
Key words: Churg-Strauss syndrome, peripheral neuropathy, vasculitic neuropathy, eosinophilia

Churg-Strauss Sendromu (CSS) bronsial astim,
eozinofili, ve graniilom ile birlikte, orta ve kii¢iik ¢apl
damarlari etkileyen, sistemik nekrotizan vaskiilittir '.
Tanida; astim, ndropati, livedo retikiilaris, pulmoner
infiltrasyonlar, paranazal siniis hastaliklar1 ve
histopatolojik olarak gosterilmis ekstravaskiiler
eozinofilik infiltrasyon bulgularindan en az dort
tanesinin bulunmasi gereklidir. Temel patoloji
eozinofilik graniilomatdz vaskiilittir . Periferik
ndropati baglangic semptomlarindan biri olabilir.
Agrnli dizestezi, monondritis multipleks, motor veya
duyusal kayip seklinde olabilir. Genellikle subakut
seyir gosterir. Nadiren akut baglangig gosterir;
Guillain-Barre sendromuna benzer klinik tablo
seklinde ortaya ¢ikan olgular bildirilmistir’. Néropati;
agrili dizestezi, monondritis multipleks, motor veya
duyusal kayip seklinde olabilir. En sik peroneal ve
ulnar sinir tutulumu goézlenir. Monondritis multipleks
%71 oraninda goériilirken, aksonal asimetrik
sensorimotor polindropati %29 siklikta goriilmektedir
4,5

Uzun siiredir astim nedeni ile izlenen ve akut
agrili noropati seklinde baslayan periferik noéropati
olgusunda CSS o6zellikleri ve elektrofizyolojik olarak
aksonal, asimetrik, sensorimotor polindropati

saptandi. Olgu uzun yillar astim nedeni ile izlemde
iken akut baslangicli noropati gelismesi nedeni ile
sunuldu.

OLGU SUNUMU

Altmis dort yasinda erkek hasta, her iki bacakta
bir giin ara ile ortaya g¢ikan agri ve uyusukluk
yakinmasi ile klinigimize bagvurdu. Uyusukluk ve
agrt yakinmast sol elinde de vardi. Giigsiizlik
tariflemiyordu. Bulgulari ilerleme gostermiyordu.
Oncesinde gecirilmis enfeksiyon oOykiisii, ilag
kullanim &ykiisii yoktu.

Ozgegmis; 14 yildir astim ve IgE yiiksekligi
nedeni ile Gogiis hastaliklart boliimiince izlenmekte
idi.

Norolojik muayenede; kranyal sinir patolojisi
saptanmadi. Motor muayenede; bilateral ayak
dorsifleksiyonu 4/5 giiciinde idi. Derin tendon
refleksleri azalmisti ve bilateral agil refleksi
alinamadi. Duyu muayenesinde, sag alt ekstremitede
hipoestezi, sol ulnar alanda agr1 ve hipoestezi
mevcuttu.  Vibrasyon ve pozisyon duyusu alt
ekstremite distalinde bozuktu. Hasta ayni1 zamanda
dizesteziden yakiniyordu.

Laboratuar bulgular1
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Tam kan incelemesinde; %74.4 eozinofili
saptandi. Diger bulgular normal smirlarda idi.
Biokimyasal incelemede patoloji saptanmadi. IgE
diizeyi yiiksek 794 kU/L saptandi (Normal deger:
<120 IU/ml). Eozinofili ve IgE diizeyi yiiksekligi
yapan diger nedenler (parazitoz, fasiola hepatika)
arastirildi.

Akciger grafisinde; yer yer infiltrasyon alanlart
olan olgunun toraks tomografisinde bilateral akciger
parankiminde ¢evresinde zayif buzlu cam atteniiasyon
artist bulunan diizensiz sekilli dansiteler, bilateral
atelektatik bant formasyonu ve bilateral amfizematoz
degisiklikler saptandi. Uzun siiredir astim nedeni ile
izlenen olgunun solunum fonksiyon testlerinde
obstriiktiftipte patoloji ile uyumlu bulgular mevcuttu.

Paranazal siniis grafisinde her iki maksiller siniis
havalanmasinda kayip ve siniislerin kapali oldugu
saptandi. ANA (-) p-ANCA (+) olarak bulundu.

EMG'de sag sural sinir duyusal aksiyon
potansiyeli (DSAP) amplitiitiinde azalma, sag median
ve iki yanli ulnar sinir DSAP amplitiitii ufak, iki yanl
ulnar sinir bilesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP)
amplitiitii ufak, iki yanli tibial ve peroneal sinir BKAP
amplitiitii ufak olarak saptandi. igne EMG'de alt
ekstremite distal kaslarinda spontan aktivite ve
seyrelme paterni mevcuttu. Bu bulgular, asimetrik,
aksonal sensorimotor polindropati ile uyumlu idi

Tablo 1. Elektrofizyolojik bulgular.

(Tablo 1,2).

Olguya agrili noropati etyolojisi agisindan
malignite taramasi (tiimor belirtegleri, abdomen
tomografisi) yapildi. Patoloji saptanmadi. Klinik ve
laboratuvar bulgular ile CSS diisiiniilen olguya sural
sinir biyopsisi yapildi.

Histopatoloji: Sinir fasikiilleri etrafindaki bag
dokuda bulunan damarlar etrafi ve damar duvarin
tutan lenfositten zengin ve eozinofil igeren iltihabi
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Sekil 1. Hematoksilen-Eozin boyama x400- Damar
¢evresinde lenfosit infiltrasyonu.

Sinir fleti Calismalan

Sinir Amplitiit (mV- pVv) Latans (ms) Tleti hizi(m/sn)
Median-motor
Sag 7,6 (>4)* 3,1 59
Sol 6.8 3.4 57
Median-duyu
Sag 13 (>15) 2,6 58
Sol 28 3,0 55
Ulnar-motor
Sag 4,0 (>6) 2,2 65
Sol 2,8 2,5 57
Ulnar-duyu
Sag 11 (>15) 2,1 64
Sol 4,6 2,5 63
Peroneal
Sag 0,6 (>2) 53 47
Sol 0,1 4,1 43
Tibial
Sag 2,6 (>4) 32 43
Sol 1,5 4,1 44
Sural
Sag 5(>6) 3,7 49
Sol 24 4,0 57
* : Normal degerler
Tablo 2. Igne EMG bulgulari.

igne EMG Bulgulan
Kas Spontan aktivite Interferans paterni
Tibialis anterior ++ Seyrelme
Peroneus longus ++ Seyrelme

++: orta diizeyde
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Sekil 3. Noroflaman boyama x200- Akson kaybi.

hiicre infiltrasyonu izlenmistir. Uygulanan
immiinohistokimyasal boyalardan CD3 ile
lenfositlerde pozitif immiinreaksiyon dikkati ¢ekmis,
miyelin ve néroflaman boyalar ile hem aksonal hem
de miyelin kilifta kayip dikkati gekmistir.

Izlenen histopatolojik ve immiinohistokimyasal
bulgularin esliginde  olgu vaskiilitle seyreden
hastaliklar ve aksonal dejenerasyon-miyelin kaybi
yoniinde yorumlanmustir (Sekil 1,2,3).

Tedavi: Olguya metilprednizolon 60 mg/giin
baslandi. Agr1 yakinmasinda ve ayaktaki parezide
diizelme oldu. Laboratuvar bulgularindan periferik
kanda eozinofil diizeyi ve IgE diizeyi normal sinirlara
geriledi. ila¢ dozunun kademeli azaltilmas1 nerildi.

TARTISMA

CSS; astim, hipereozinofili ve ekstravaskiiler
eozinofilik graniilomlarla karakterize nekrotizan
vaskiilittir. CSS kiiciik ve orta c¢apli damarlar
tutmaktadir '. Her yasta ortaya ¢ikmakla beraber en stk
38-50 yas arasi ortaya ¢ikmaktadir ve hafif bir erkek
predominansit vardir ‘. CSS da prodromal faz,
eozinofilik faz ve vaskiilitik faz olmak tizere i donem
tamimlanmugtir °. Prodromal evre genellikle 21
yagindan sonra ortaya ¢ikan, ge¢ baslangigli allerjik

Aydin ve ark.

hastaliklarin goriildigii donemdir. Siddetli allerjik
rinit, siniizit, ilag duyarlilig1 ve astim CSS taninmadan
8-10 y1l 6nce de vardir. Bizim olgumuzda uzun siiredir
astim tanisi ile izlenmekte idi. Eozinofilik evre
periferik kanda eozinofili ve bircok organda
eozinofilik doku infiltrasyonlar: ile birliktedir.
Solunum sistemi yakinmalar1 prodromal ve
eozinofilik evrede ¢ikmaktadir. Vaskiilitik evre 30-40
yaslarinda ortaya ¢ikan ates, halsizlik, kilo kaybi gibi
genel semptomlar yani sira astim semptomlarinin
kontroliiniin zorlastig1 ve diger organ tutulumlarina ait
semptomlarin (deri, sinir sistemi, eklem, kalp, bobrek
tutulumu) ortaya c¢iktigi evredir. Kalp tutulumu en
o6nemli mortalite nedenidir. %33-48 oraninda goriiliir
‘. Olgularin %75'inde monondritis multipleks seklinde
ya da asimetrik aksonal sensorimotor nd&ropati
seklinde sinir sistemi tutulumu olabilir. En sik
peroneal ve ulnar sinir etkilenmektedir. Siklikla
subakut seyir gostermektedir *. Nadiren akut baslangic
olabilir. Akut baslayan olgularda klinik ve
elektrofizyolojik bulgular Guillain-Barre sendromunu
taklit eder tarzda seyir gosterebilir. Bu nedenle tedavi
diizenlenmesi i¢in ayirict tanmin erken donemde
yapilmasi énemlidir **. Olgumuzda akut baslangich
asimetrik aksonal sensorimotor ndropati saptandi.

Laboratuvar bulgusu olarak bir¢ok olguda
artmig periferik eozinofili goriilmesi tipiktir.
Hastalarin ¢ogunda anemi, eritrosit sedimentasyon
yiksekligi, IgE dizeyinde artis,
hipergammaglobulinemi, romatoid faktor titresinde
artis gibi bulgular gézlenmektedir. Olgularin %50-
70'de pANCA pozitif bulunmustur. Bizim olgumuzda
da periferik kanda belirgin artmis eozinofil (%74) ve
IgE diizeyi ve p-ANCA pozitifligi saptanmistir.
Solunum fonksiyon testlerinde vaskiilitik evrede
diflizyon kapasitesinde azalmayla birlikte obstriiktif
veya restriktif solunum fonksiyon bozuklugu
saptanabilir .

Akcigerlerin yliksek rezoliisyonlu bilgisayarl
tomografi incelemesinde periferik pulmoner
arterlerde genisleme, pulmoner damarlarin diizensiz
konfigiirasyonu, peribronsial ve septal kalinlagmalar,
yama tarzi infiltrasyonlar, parankimal konsolidasyon
ve buzlu cam manzarasi goriilebilir . Olgumuzda da
akciger parankiminde g¢evresinde zayif buzlu cam
attentiasyon artis1 bulunan diizensiz dansiteler,
atelektatik alanlar saptanmustr.

Astim Oykiisli, siniizit, periferik ndropati,
hipertansiyon, hipereozinofili ve sural sinir biopsisi
bulgulartile birlikte olguya CSS tanisi kondu.

CSS, hipereozinofilik sendromun bir formu
olarak disiliniilmektedir. Noropati gelisimindeki
patofizyolojik mekanizma, eozinofillerden 'major
basic protein' salinimi ile agiklanmaktadir. Bu
depozitler CSS'lu olgularin kalp ve dalak
lezyonlarinda gosterilmistir. Ayrica vaskiiler
okliizyona bagli iskeminin direk etkisi lizerinde de
durulmaktadir. Ancak, asil patolojik mekanizma T
hiicre aracili vaskiilitin sorumlu oldugu akut iskemik
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degisikliklerdir "*’.

CSS ve diger sistemik vaskiilitlerin
patogenezinde immun mekanizmalar anahtar rol
oynamaktadir. Bu nedenle tedavide ilk secenek
kortikosteroidlerdir. Anti-inflamatuar ve
immiinsupressif etkileri nedeni ile kullanilmaktadir ve
oldukga iyi yanit alinmaktadir . Bizde hastaya 60
mg/giin prednizolon basladik ve hem klinik, hem de
laboratuvar olarak olumlu yanit aldik "'.

Sendromun inflamatuvar belirtilerini kontrol
altina almak i¢in glukokortikoidler; eger yeterli sonug
alinamaz ise ek olarak veya kortikosteroidler ile ilgili
ciddi yan etkiler belirir ise tek basina siklofosfamid,
metotreksat veya azatiopurin gibi sitostatik ajanlar
kullanilmaktadir. Tedavinin ilk agamasinda giin i¢inde
boliinmiis dozlar halinde 1-1.5 mg/kg/giin veya
norolojik belirtilerin siddetli oldugu olgularda
intravendz yol ile 1 gr/giin prednizolon kullanilmasi
onerilmektedir Bizim olgumuzda da
metilprednizolon ile kisa siirede semptomlar kontrol
altina alinmistir.

Sonug olarak, akut baslangicli ndropatilerde
ayirict tan1 ve erken tedavi prognoz agisindan
onemlidir. Bu nedenle eozinofil yiiksekligi ve astim
Oykiisii olan hastalarda klinik olarak akut gelisen
noropati varliginda CSS ayirici tanida akla gelmelidir.
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