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Churg-Strauss sendromu astma ve allerjik rinitle birlikte gériilen hipereozinofili ve sistemik vaskiilitle karakterize
nadir bir hastaliktir. Biz astma nedeniyle sistemik kortikosteroid tedavisi alan bir olguda steroid kesilmesinden
yaklasik 6 ay sonra deri d6kiintiileri ile basvuran ve I6kositoklastik vaskdlitin yani sira eozinofili, paranasal sini-
zit ve pulmoner infiltrasyon saptanan Churg Strauss sendromlu bir olguyu sunuyoruz.
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Summary
Churg-Strauss syndrome is a rare disorder characterized by hypereosinophilia and systemic vasculitis occuring

in individuals with asthma and allergic rhinitis. We described an ashmatic patient in whom Churg-Strauss
syndrome with skin eruptions developed within six months after the withdrawal of systemic corticosteroids in as-

sociation with leucocytoclastic vasculitis as well as eosinophilia, paranasal sinusitis and pulmonary infiltration.
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Churg Strauss sendromu (CSS), kigiik ve
orta ¢apl arter ve venleri etkileyen, astma,
iki veya daha fazla akciger disi organi tutan,
sistemik vaskiilit veya periferal eozinofili ile
karakterize nadir bir hastaliktir'*. Eozinofili
siklikla dikkat gekici diizeydedir. Sistemik
olarak, pulmoner infiltrasyon, kardiyomyopa-
ti, koroner arterit, perikardit, polinéropati (si-
metrik veya mononéritis multipleks), iskemik
barsak hastaligi, eozinofilik gastroenterit,
okdler inflamasyon, nazal perforasyon, glo-
merulonefrit, kutandz nodiller ve/veya pur-
pura gorilebilen durumlardir'. Kadinlarda
ve erkeklerde sikhig ayni olan hastalik ge-
nellikle 3 ve 4. dekadlarda gordlur®.

Olgu

A.O. 32 yasinda kadin hasta, 1 yildir ellerin-
de, ayaklarinda, bacaklarinda, ylziinde ve
kalgalarinda morarma, kabarikliklar, kasinti
yakinmasiyla dermatoloji poliklinigine bas-

vurdu. 5-6 yildir agir persistan astma igin
sistemik kortikosteroid tedavisi almaktayd..
Ancak son 1-2 yildir semptomlar geriledi-
ginden tedavi almiyordu. Steroid tedavisinin
kesilmesinden yaklasik 6 ay sonra deri lez-
yonlarinin basladigini ve son 1-2 ayda 9 kilo
kaybettigini ve 39 kg'ya dusttglinu ifade
eden hastanin sistem sorgusunda ayrica
halsizlik, ates (39-40 °C civarinda), éksiiriik
yakinmalari, eklem agrilar (ayak bilekleri ve
dizlerde) ve kas agrilar mevcuttu. Sistemik
bakida herhangi bir patoloji saptanmad..
Dermatolojik bakida sol dis kulak ve boyun
V bolgesinde eritemli, yer yer ekskoriye pa-
plller, gluteal bolgelerde eritemli, bazilari
ekskoriye krutlu nodiiller, ayak parmaklari
cevresinde ve ellerin palmar ytzlerinde
ozellikle distalde yogun olarak izlenen pur-
purik papliller, petesiler, ek olarak eksten-
sor ylzlerde yogun olmak tzere her iki ba-
cakta yaygin eritemli, ekskoriye, krutlu, yer
yer purpurik papiiller gézlendi (Sekil 1).
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Laboratuar incelemelerinde periferik yaymada |6kosit
14000/mm?, eozinofil 1500/mm? hemoglobin 13,7
g/dL, hematokrit %41, trombosit 413 000 K/uL, sedi-
mantasyon 42 mm/saat, glukoz 89 mg/dL, BUN 12
mg/dL, kreatinin 0,9 mg/dL, total bilirubin 0,4 mg/dL,
total protein 7,9 mg/dL, albimin 4,9 mg/dL, kolesterol
192 mg/dL, trigliserid 104 mg/dL, urik asit 2,7 mg/dL,
AST 17 IU/L, ALT 10 IU/L, ALP 67 U/L, LDH 361 U/L,
GGT 17 U/L, IgE 699 IU/mL, antintikleer antikor
(ANA), proteinaz 3 antinétrofilik sitoplazmik antikor (c-
ANCA), myeloperoksidaz antinétrofilik sitoplazmik anti-
kor (MPO-ANCA) negatif olarak saptandi. Hastanin ku-
lak-burun-bogaz bakisinda ve paranazal sinus tomogra-
fisinde kronik sinlizit ve nasal polip gézlendi. EKG, ab-
dominal BT, batin USG tetkiklerinde herhangi bir pato-
loji saptanmadi. Elektronérografik incelemede her iki
Ust ekstremitede median ve ulnar motor ve duysal sinir-
ler, her iki alt ekstremitede tibial ve peroneal motor ve
bilateral sural sinir iletim hizlari ¢alisildi ve normal olarak
degerlendirildi. igne EMG'de sag tibialis anterior ve qu-
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Sekil 2: Damar duvarini infiltre eden polimorf niiveli I6kositler,
eritrosit ekstravazasyonu ve eozinofil I6kositler (H.E. x 400).
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adriceps vastus lateralis kaslarinda denervasyon potan-
siyeli izlenmedi ve motor unit aksiyon potansiyeli morfo-
lojisi normal olarak degerlendirildi.

Kan kulttird, idrar kiiltird ve bogaz kiiltiriinde treme ol-
madi. Deri biyopsisinde eozinofilllerin belirgin oldugu
I6kositoklastik vaskdlit gézlendi (Sekil 2). Akciger grafi-
sinde patoloji saptanamayan hastanin toraks ytiksek re-
zoliisyonlu bilgisayarli tomografisinde (HRCT) saglam
akciger parankiminden net sinirla ayrilamayan, yaygin,
kiiglik mikronodtler parankimal lezyonlar ve buzlu cam
dansite artisi gozlendi (Sekil 3).

Hastaya Dahiliye konstltasyonu sonucu Endoxan 50
mg/giin, Prednol 40 mg/giin baslandi. Lezyonlarinda ve
diger yakinmalarinda hizla belirgin diizelme gériilen
hastada 2. ayda prednol glinasirn 32 mg'a distildu. Da-
ha sonra giinasin doz 10 giinde bir 5 mg azaltilarak iki
glinde bir 8 mg idame dozuna gegildi. Endoxan tedavisi
6 ay, steroid idame tedavisi 1 yil stirduriildi. 2 yillik iz-
lem siiresinde hastanin deri lezyonlarinda ve diger ya-
kinmalarinda rekurrens g6zlenmedi.

Tartisma

CSS, nonspesifik astma ve allerjik rinit semptomlarinin
goriildigu birinci evre, eozinofilik pnémonit veya gast-
roenteritle birlikte hipereozinofili gériilen ikinci evre ve
sistemik vaskiilitin ortaya ¢iktigi tglinctu evre olmak Uize-
re 3 dénem gostermeye egilimlidir. Bu tic dénem her
zaman ardisik meydana gelmeyebilir, bazen ayni zaman-
da mevcut olabilir*®. CSS'deki akciger disi belirtiler kilo
kaybi, myalji, artralji, deri belirtileri, mononéritis multip-
leks, gastrointestinal tutulum ve kardiyomyopatidir®.
Amerikan Romatoloji Birligi (ACR) CSS igin 6 kriter
teklif etmis ve tani igin bu 6 kriterden 4'tnin olmasinin

Sekil 3: Toraks yiiksek rezollisyonlu bilgisayarli tomografisinde
mikronodiiler parankimal lezyonlar ve buzlu cam dansite artigl.
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yeterli oldugunu bildirmistir. Bu kriterler astma, %10'un
veya 1500/mm®in Uzerinde eozinofili, paranasal sini-
zit, pulmoner infiltrasyon, histolojik olarak vaskiilit sap-
tanmasi ve mononéritis multiplekstir®. (Tablo I)

Hastaligin etyolojisinde kokain kullanimi, bronkopulmo-
ner asperjillozis, makrolid grubu antibiyotikler, zafirlu-
kast gibi I6kotrien inhibitorleri, asilama veya desensiti-
zasyon gibi tekrarlayan veya yaygin nonspesifik imm-
nolojik stimiilasyon suglanmistir*'®. Sistemik veya inha-
ler antijenler sistemik vaskiilite neden olabilen immiino-
lojik reaksiyonlari baglatabilir’. Yine steroide bagiml
astmall hastalarda steroidin azaltiimasi veya tamamen
kesilmesi ile ortaya ¢ikan CSS olgulari da bildirilmisgtir'.
Olgumuzda da adir persistan astma nedeniyle kullani-
lan sistemik kortikosteroid tedavisinin yaklasik 1,5 yil
once kesilmis olmasi ve hastanin CSS ile ilgili yakinma-
larinin da steroidin kesilmesinden yaklasik 6 ay sonra
baslamasi bize sendromun steroidin kesilmesine bagl
ortaya ciktigini distindirmustar.

Hastalarin %70 kadarinda goriilebilen deri bulgulan
eritema multiformeye benzeyen eritematdz makilopa-
piller, siklikla Urtikalarin eslik ettigi petesiden yaygin
ekimozlara kadar degisen hemorajik lezyonlar, kuta-
noz ve subkutan6z nodullerdir>'*'®. Purpura ve nodiil-
ler hastalarnn yaklasik 2/3'linde goérilir ve daha ¢ok
kuglik damarlarin tutulumuna baghdir'®. En sik klinik
kutan6z lezyon histolojik olarak kutandz ekstravasku-
ler nekrotizan graniilom yapisi gésteren, ¢api 2mm ile
2cm arasinda veya daha fazla olan paptl veya nodul-
dir®. Kutandz nodiiller en sik kollarin ekstensor ytzle-
rinde ve sagh deride gorilir. Noddller hassas olabilir
ve bazen infarkt gortlebilir'. Direkt immiinfluoresan
mikroskopi ylizeyel damarlar iginde IgM ile birlikte ve-
ya IgM olmadan kompleman veya fibrin birikimi gos-
terir®.

CSS tanisi igin bir kriter olmasa da ANCA'nin 6zellikle
anti-MPQO’nun CSS ile birlikteligi aktif donemdeki has-
talarin %70’inde tanimlanmistir®®. c-ANCA 6zellikle
granilom olusumu goriilen hastalarda yaygindir®. Bu-
nunla birlikte ANCA'nin hastalik aktivitesini monitorize

Tablo |: CSS tani kriterleri (ACR-1990) *®*

Astma

2 %710 veya 21500 mm?® eozinofili
Paranasal siniizit

Pulmoner infiltrasyon

Histolojik olarak vaskdilit saptanmasi
Monondritis multipleks.

* Alti kriterden 4'Uniin olmasi tani koydurur.
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etmede guvenilir bir gésterge oldugu duslintlemez*.
Olgumuzda hem c-ANCA, hem de MPO-ANCA nega-
tifti.

Hastaligin histopatolojisinde kutan6z hemorajik bélgeler-
de tipik olarak |6kositoklastik vaskdlit gézlenir. Bunun ya-
ni sira eozinofiller géze ¢arpabilir. Bazi olgularda gérile-
bilen graniilomatdz reaksiyonun baslangigta CSS'nin
karakteristik histopatolojik 6zelligi oldugu distintilmusse
de, her zaman mevcut olmayabilecegi, tani igin sart ol-
madigr bildiriimistir®. Olgumuzun histopatolojik inceleme-
sinde de eozinofilden zengin I6kositoklastik vaskiilit sap-
tanmis, granulomatéz yapiya rastlanmamistir.

Hastalarin gogunda astma vaskiilitten 6nce gelir ve ikisi
arasinda oldukga genis bir aralik vardir®. Astma vaskdlit
gelisimiyle iyilesse de, siklikla vaskiilit sonrasi dénemde
onemli bir klinik sorun olarak yeniden ortaya ¢ikar®. Ol-
gumuzda da bize basvurdugu dénemde astmaya ait ak-
tif yakinma veya bulguya rastlanmadi, ancak astma &y-
kusli mevcuttu. Akciger CSS'de en sik tutulan organdir
ve hastalarin %90 kadarinda goriilen pulmoner infiltras-
yon CSS tanisinda kullanilan 6 ACR kriterinden biri-
dir*"”. Genellikle gegici, yama tarzinda veya yaygin pa-
rankimal degisiklikler veya noddiller bildirilmistir'”. Olgu-
muzun gekilen toraks yiiksek rezollisyonlu bilgisayarli
tomografisinde de yaygin, kiiglik mikronoduler paranki-
mal lezyonlar saptanmistir.

CSS'nda hastalarin %60'indan fazlasinda monondéri-
tis multipleks ve polinéropati seklinde nérolojik tutu-
lum gorulur'?. Olgumuzda nérolojik tutuluma ait belirti
ve bulguya rastlanmamistir. Sendromda ayrica, gast-
rointestinal tutuluma bagl intestinal kanama, barsak
perforasyonu, kolesistit, pankreatit veya agiklanama-
yan karin agrisi, daha az yaygin olsa da renal tutuluma
bagl glomerulonefrit ve interstisyel nefrit, kardiyak tu-
tuluma bagl perikardit, kardiyomyopati ve myokardiyal
infarktlise de rastlanmaktadir>. Hastamizda bunlarin
higbirine ait belirti veya bulgu saptanmamistir. Hasta-
mizda da mevcut olan artralji ve myalji gibi romatizmal
yakinmalarin hastalarin yarisinda gortldugt ve siklikla
hastaligin vaskiilitik déneminde ortaya giktigr bildiril-
mektedir*'®.

Hastalikta degisik tedavi yontemlerini karsilastiran bu-
ylk randomize, kontrolli galismalar olmadidi igin opti-
mal tedaviyi belirlemek gtctur'®. Kortikosteroidler dra-
matik iyilesme saglamakla birlikte olgumuzda oldugu
gibi siddetli seyreden multisistem tutulumlu hastalar-
da siklofosfamid ve giinasiri prednizon tedavisi 6neril-
mektedir'®'®,



TURKDERM

Olgumuzda ACR kriterlerinden astma, eozinofili, para-
nazal sinlzit, pulmoner infiltrasyon, l6kositoklastik vas-
kulit bulunmaktaydi. Deri yakinmalariyla dermatoloji po-
liklinigine bagvuran hastada bu kriterlerle CSS tanisi
konulmus, etyolojisi halen tartismali olan bu hastalikta
olgumuzun klinik tablosunun astma tedavisi igin kullan-
digi steroidin kesilmesinden sonra ortaya gikmasi da
dikkat gekici bulunarak, ayni zamanda ¢ok sik gortiime-
yen bir hastalik olmasi nedeniyle sunulmasi uygun go-
rilmustar.
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