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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Akut Polinoropati ile Tanisi Konan Churg-Strauss Sendromu

Churg-Strauss Syndrome Presenting with Acute Polyneuropathy

OZET

Churg-Strauss Sendromu (CSS) orta ve kiigiik ¢apli damarlarin tutuldugu nadir goriilen sistemik
bir nekrotizan vaskdilittir. Akciger, deri ve sinir sistemi tutulumu 6n plandadir. Klinigimize akut
baslayan, bacaklardan kollara da yayilan kuvvet kaybi yakinmasi ile gelen hastada
elektromiyografide yaygin aksonal agirlikli miks tip polindropati tespit edildi. Astim Sykiisii ve
bacaklarindaki hemorajik purpuralar nedeniyle CSS’den siiphelenildi. Deri biyopsisi ve diger
kan tetkikleri CSS’yi dogruladigindan, akut polindropati bu hastaliga baglanarak 1 mg/kg
metilprednizolon baslandi. Tedaviden yanit alindi. Akut polindropatilerin etyolojisinde CSS gibi
vaskiilitik hastaliklar akla gelmesi gerektigi vurgulanarak literatiir 1s1ginda tartisiimistir.
Anahtar Kelimeler: Churg-Strauss Sendromu, Akut polindropati, Astim, Deri dokiintiileri.

ABSTRACT

Churg-Strauss Syndrome is a rare, systemic necrotizing vasculitis that involves middle and small
sized vessels. Lung, skin and nervous system involvements are common. Our patient applied to
our clinic with acute loss of power starting from her legs and spreading through her arms. Her
electromyographic examination revealed widespread, mixed type polyneuropathy with axonal
domination. She has a history of asthma and hemorrhagic purpura on her legs, so we suspected
Churg-Strauss Syndrome. Her skin biopsy and blood test results were consistent with Churg-
Strauss Syndrome so we dedicated the polyneuropathy to this syndrome and started 1 mg/kg of
methylprednisolone treatment. She responded well to the treatment. Vasculitic diseases such as
Churg-Strauss Syndrome should be kept in mind in the etiology of acute polyneuropathy.

Key Words: Churg-Strauss Syndrome, Acute polyneuropathy, Asthma, Skin rash

GIRIS

Churg-Strauss Sendromu (CSS) orta ve kiigiik ¢apli damarlarin tutuldugu nadir
goriilen sistemik bir nekrotizan vaskilittir. Pulmoner damarlar sik
tutuldugundan hastaligin seyrinde biitiin hastalarda astim izlenir. Rinit ve
siniizit de %75 gibi yiiksek oranda goriiliir (1, 2). CSS’de santral ve periferik
sinir sistemi tutulumu %69-75 gibi yiiksek oranda goriilmektedir (3, 4).
Periferik sinir sistemi tutulumu daha ¢ok monondritis multipleks ya da simetrik
polindropati seklindedir. Literatiirde Guillain-Barre sendromu gibi CSS’ye
bagl gelisen akut baslayan polindropatiler az da olsa tanimlanmustir (4).

Bu sunumda akut baslayan tipik polindropati tablosu ile klinigimize bagvurup
da CSS tanis1 konulan bir hasta ele alinarak literatiir esliginde tartigilmistir.

OLGU

58 yasinda kadin hasta klinigimize, el ve ayaklarinda yanma, dnce her iki
bacakta baslayip sonra ellerinde de devam eden ve giderek artan kuvvet kaybi
yakinmalar1 ile basvurdu. Hikayesinden, bu sikayetlerin 20 giin 6nce iki
bacaginda sislik ve kizariklik ile beraber basladigini ve giderek artarak devam
ettigini 6grendik. Hasta bize geldiginde yiiriiyemiyordu. Hastanin iki yildir
astim1 ve hipertansiyonu vardi. Oz ve soygec¢misinde 6zellik yoktu. Hastanin
fizik bakisinda iki bacakta ¢ok sayida hemorajik vezikiiller seklinde olan
palpabl purpura dikkati gekmekteydi (Resim 1). Bu lezyonlarmn son iki yildir
arada bir bacaklarinda olustugu ve birkag haftada kendiliginden kayboldugunu
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ifade etti. Norolojik bakisinda her iki iist
ekstremitede 4/5, alt ekstremitede 3/5 kuvvet kaybi,
eldiven ¢orap tarzi hipoestezi ve her 4 ekstremitede
derin duyu kaybi ile derin tendon reflekslerinde kayip
vardi.  Elektrofizyolojik  degerlendirme, ileti
caligmasinda iist extremitelerde duysal, alt
extremitelerde motor ve duysal aksonal agirlikli miks
tip polindropati bulgular1 saptanirken, igne EMG’
sinde N. Peronealis ve N. Tibialis innervasyonlu
kaslarda denervasyon ile birlikte yiiksek amplitiidlii,
polifazik, yetersiz motor {init potansiyeller elde edildi
(Tablo 1). Boylelikle akut polindropati tanis1 konulan
hastanin etyolojisini ortaya koymak i¢in yapilan kan
tetkiklerinde  hastanin ~ rutin  biyokimyasal
parametreleri normalken hemograminda WBC:14,9
x1073/uL, eozinofili % 57 (0-6) mevcuttu.Ayrica
diger anormal bulunan tetkikleri sedim : 84 mm/saat
(1-15), Ig E: 2670 iin/ml (0-100), RF: 669 U/ML (0-
20) idi. Otoimmiin paneli, hepatit paneli, vitB12
diizeyleri (486 pg/ml) normaldi. Deri punch
biyopsisinde eozinofillerin baskin oldugu damarlarda
fibrinoid degisikliklerin izlendigi l6kositoklastik
vaskilit bulgular1 izlendi (Resim 2). Klinik ve
laboratuar  bulgulart  sonucu akut baslayan
polindropati tablosunun CSS’ ye bagli oldugunu
diistindiik. Hastaya 1 mg/kg oral steroid baglandi ve
iki hafta i¢inde sikayetlerinde kismen azalma oldu.
Uzun donem tedavisi igin fizyoterapi ile birlikte
Azothioprine (Imuran® tb) baslanarak poliklinikden
takip edilmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Akut polindropati klinigi olan hastamizda beraberinde
bulunan cilt lezyonlar ve iki y1ldir devam eden astim
klinigi CSS’yi akla getirmistir. CSS hipereozinofilik
bir sendromdur ve patofizyolojiden T hiicre aracil
vaskiilite bagli iskemi sorumludur (7). Ayrica
eozinofillerden salman “major basic protein”
depozitleri de néropatiden sorumlu tutulmaktadir (9).
Kiigilik ve orta capl arter, kapiller, ven ve veniiller

Tablo 1: Hastanin periferik sinir ileti calismasi sonuglari

Sinirler Distal latans | Amplitid Alan SIH
(ms) [m/sn)

Median imolor ) 37 99 mV 19.3 mVins 51.1
Ulnar metor [saf) 209 1.9 mV 19.2 mVms 519
Tibial motor (3ag) 46 0.3%mv 0.47 mVms 383
Peraneal motar(sag) 45 128mv 107 mVms 69
Median duvsal(sol) 26 158V 120 uVms b33
Ulnar duysal (scl) 2.2 55uV 0.75 uVms 63.6
Ulnar duysal (sag) 28 15.5uvV 1.96 uVrms 19.7
Sural duysal [saf) 41 REuV N3N uVms
Sural duysal (2ol 5 laSuV 1Bl uVms

SiH: Sinir lleti Hizi

Resim 2: Deri punch biyopsisinden hazirlanan patoloji

preparatlari; Eozinofillerin baskin oldugu, damarlarda
fibrinoid degisikliklerin izlendigi 16kositoklastik vaskulit

tutulur. Histolojik bulgular; nekrotizan vaskiilit
(%70), eozinofilik infiltrasyon (%57), ekstravaskiiler
graniilom (%38) seklindedir. Akciger basta olmak
tizere multipl organ tutulumu olur. Hastalarin gogunda
astim vaskiilitten 6nce gelir. Hastalik, ti¢ evre gosterir;
birinci evrede rinit ve astim klinigi vardir. Tkinci evre
eozinofilik evredir ve periferik eozinofili, eozinofilik
pnomoni ve gastroenterit gibi klinik bulgular vardir.
Uciincii evre olan vaskiilitik evrede ates, halsizlik,
myalji, artralji ve kilo kaybi gibi sistemik belirtilerin
yaninda deri tutulumu ve polinéropati gibi diger organ
tutulumlart gézlenir(4, 5). Bizim olgumuzun tgilincii
evrede oldugunu kabul edebiliriz. Amerikan
Romatoloji Derneginin 1990’da CSS igin alt1 tani
kriteri tanimlanmustir. Bu kriterlerden dort tanesinin
varligi CSS tanisi i¢in yeterli kabul edilmis ve %85
duyarlilik, %99.7 6zgiillikkte oldugu bulunmustur. Bu
kriterler; astim, paranazal siniis anormalligi,
eozinofili, ndropati, pulmoner infiltrasyon,
ekstravaskiiler eozinofilidir(3, 5). Bizim olgumuzda
da akut baglayan polindropati kliniginin yaninda
eozinofilik infiltrasyon, nekrotizan vaskiilit ve akciger
tutulumu vardi ve astim 2 y1l 6nce baglamisti.
Noropati, %60 oraninda monondritis multipleks
seklindedir ve en sik peroneal sinir etkilenmektedir.
Bunun disinda iskemik ve hemorajik inme gibi santral
sinir sistemi etkilenimi, kraniyal ndropati ve simetrik,
asendan polindropati seklinde de norolojik tutulum
olabilir (5). Ozellikle akut baslayan simetrik asendan
polindropati Guillain-Barre Sendromu’nu taklit eder
(4). CSS’nin tedavisinde kortikosteroid ve sitotoksik
ajanlar ozellikle siklofosfamid  basariyla
kullanilmaktadir (7, 8).
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CSS ve diger vaskiilitik hastaliklar Guillain Barre
Sendromu gibi akut baglayan polindropatilerin ayirict
tanisinda mutlaka akilda tutulmalidir. Boylece yanlig
tedaviler Onlenebilir ve komplikasyonlarin oniine
gegmek  miimkiin  olur.  Boyle  hastalan
degerlendirirken klinik siiphe i¢in yeterli olan dikkatli
anamnez ve fizik bakiy1 ihmal etmemek gerekir.
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