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OZET

Churg-Strauss sendromu; astim, periferik kanda eozinofili, eozinofilik doku infiltrasyonu ve nekrotizan vaskiilit ile
karakterize, sistemik bir hastaliktir. Nadir goriilen hastalik olmasi nedeniyle klinigimizde tan1 konulan bir olgu su-
nuyoruz. Olgumuz, 28 yasinda bir erkek hastaydi, bes yildan beri astim, son alt1 aydir genel yakinmalar1 vardi. Fizik
muayenesinde solunum sisteminde bilateral ekspiratuar ronkuslar diginda patolojik bulgu saptanmadi. Elektrokardi-
yografide siniizal tagikardi ve ventrikiiler ekstrasistoller gozlendi. Laboratuvar bulgularinda eritrosit sedimantasyon
hizinda artma, 16kositoz, eozinofili, karaciger enzimlerinde ve total IgE’de yiikselme, romatoid faktér ve p-ANCA
pozitifligi mevcuttu. Solunum fonksiyon testlerinde hem restriktif hem de obstriiktif tipte ventilasyon bozuklugu
saptandi. Bilgisayarli toraks tomografisinde sag iist lob posterior segmentte subplevral bélgede ve orta lobda homo-
jen olmayan parankimal konsolidasyon alanlari goériildii. Bronkoalveoler lavajda %42 oraninda eozinofili vardi.
Elektromiyografide mononéritis multipleks ile uyumlu elektrofizyolojik bulgular saptandi. Tan1i, Amerikan Romato-
loji Dernegi’nin élgiitleriyle ve agik akciger biyopsisindeki histopatolojik bulgularla konuldu. Kortikosteroid ve sik-
lofosfamid ile tedavi edildi. Tedaviyle klinik bulgular ve laboratuvar bulgular1 normale déndii.
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ABSTRACT
Churg Strauss Syndrome

Churg Strauss Syndrome (CSS) is an uncommon systemic disease characterized by asthma, peripheral eosinophi-
lia, eosinophilic tissue infiltration, necrotizing vasculitis. We present a patient with the diagnosis of the CSS. A
28-year-old male patient presented with asthma suggesting symptoms for 5 years, in addition to general symptoms
for 6 months. Physical examination was normal except bilateral expiratory rhonchi. Electrocardiogram revealed si-
nusal tachycardia and ventricular extrasystoles. Laboratory examination showed high erythrocyte sedimentation
rate and liver enzymes, peripheral leukocytosis, eosinophilia, high total immunoglobulin E. Rheumatoid factor and
p-ANCA were found to be positive in serum. Pulmonary function test disclosed restrictive and obstructive venti-
latory defect. Computerized tomography of the thorax showed non-homogenous parenchymal consolidation in the
posterior segment of the right upper lobe and patchy consolidation in the middle lobe. Forty-two percent of the
cells were eosinophils in the bronchoalveolar lavage fluid. Electromyography suggested mononeuritis multiplex.
The diagnosis was made according to American Rheumatology Committee’s criteria and pathology of the lung bi-
opsy obtained via thoracotomy. Corticosteroids and cyclophosphamide were administered. The clinical and labora-
tory parameters of the disease returned normal after therapy.
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GIRIS
Churg-Strauss sendromu (Allerjik graniilomatozis ve an-

jiitis); astim, ates, periferik kanda eozinofili, eozinofilik do-
ku infiltrasyonu, kiiciik ve orta captaki damarlarin nekroti-
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Resim 1. Olgunun PA akciger grafisi: Sag iist zonda periferde, yer
yer nodiiler dansiteler de iceren homojen olmayan infiltrasyon ve
3. 6n kota siiperpoze 1x1.5 cm boyutlarinda nodiil.

Resim 3. Alveollerde ve interstisyel alanlarda diftiz eozinofilik
infiltrasyon (HE,x100).

zan, graniilomatéz inflamasyonu ile karakterize, sistemik bir
hastaliktir [1]. Akciger tutulumu biitiin vakalarda mevcut-
tur. Insidansi tam olarak bilinmemekle birlikte yillik insi-
danst 2.4/1 000 000 olarak tahmin edilmektedir [2]. Nadir
goriilen bir hastalik olmasi nedeniyle klinigimizde tani ko-
nulan bir olgu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

A. Y. 28 yagindaki erkek hastamizin 5 yildan beri aralik-
I1 6ksiiriik, hirilt1, nefes darligi yakinmalart vardi. Son alt1
aydan beri de bu yakinmalarina halsizlik, istahsizlik, zayifla-
ma ve balgam ¢ikarma eklenmisti. Bes yil igerisinde gittigi
cesitli hekimlerce brong astimi tanist konularak immiinote-
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Resim 2. Olgunun bilgisayarl toraks tomografisi; sag tist lob pos-
terior ve orta lob medial segmentlerde infiltrasyon.
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Resim 4. Alveollerde yogun eozinofilik infiltrasyon, orta ¢aptaki
arterin tiim katmanlarinda eozinofillerin eglik ettigi inflamasyon

(HE, x200).

rapi, teofilin, B-2 mimetikler, antihistaminikler ve zaman
zaman da oral ya da paranteral steroid tedavileri verilmisti,
ayrica son 15 giinden beri de montelukast kullaniyordu. Si-
gara, alkol gibi aliskanliklari yoktu. Oykiisinde appendek-
tomi ve hemoroid operasyonu vardi. Soy ge¢cmisinde belir-
gin ozellik yoktu.

Fizik muayenesinde: Genel durum iyi, bilin¢ acik, ko-
opereydi. Solunum dakika sayist: 24/dk, Nb:72/dk, T.A:
105/60 mmHg, Solunum sisteminde her iki hemitoraksta
yaygin ekspiratuar ronkuslar duyuluyordu. Batin muayene-
sinde palpasyonda bilateral lomber bolgelerde hassasiyeti
vardr. Diger sistem bulgulart normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde eritrosit sedimantasyon hi-
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z1 83 mm/saatte, CRP 192 mg/L idi. Hemograminda eritro-
sit 4920000/mm’, Hb 14 gr/dl, Hct %40.6, lokosit
26500/mm’, trombosit 391000/mm’ ve total eozinofil sayist
7488/mm’ bulundu. Periferik formiiliinde lenfosit %11, gra-
niilosit %74 eozinofil %15 idi. Total serum IgE 6636 Ku/L
bulundu. Biyokimyasal incelemeler ALT (95 U/1) yiiksekli-
gi disinda normaldi. Protein elektroforezinde albiimin 3.9
g/dl (%57.2), a-1 0.1 g/dl (%2.1), a-2 0.9 g/dl (%13.6), B
1.0 g/dl (%14.4), y 0.9 g/dl (%12.8) idi. Hepatit belirtecle-
ri HbsAg (-), HCV(-) ve HIV(-) bulundu. Kanama ve pih-
tilasma testleri normaldi. Romatoid faktér: 1220 IU/ml, p-
ANCA 8.5 U/l degerlerinde pozitifti. Tiiberkiilin deri testi
15 mm bulundu.

Ug kez yapilan gaita incelemesinde parazit goriilmedi.
Solunum fonksiyon testlerinde hem restriktif hem de obst-
riiktif tipte ventilasyon bozuklugu vardi. Diflizyon kapasite-
si artmigt1 (%43.8 ml/dk/mmHg’dan %136’ya). Arter kan
gazlar1 normal sinirlardaydi.

Olgunun radyolojik bulgularinda PA akciger grafisinde
sag iist ve kismen orta zonda, periferik yerlesimli, kenarlari
parankimden net olarak ayrilamayan homojen olmayan yo-
gunluk artigt ve 3. 6n kota siiperpoze 1x1.5 boyutlarinda
nodiiler dansite izlendi (Resim 1). Bilgisayarl toraks to-
mografisinde mediastinal fizyolojik biiyiikliikte solid lenf
nodiilleri, sag tist lob posterior segmentte subplevral lobda
homojen olmayan parankimal konsolidasyon alanlari, orta
lobda yama tarzinda parankimal konsolidasyon alani, sag
iist lob, orta lob ve bilateral alt lob bazal segmentlerde pe-
ribrongiyal kalinlasmalar ve yer yer parankimal retikiilas-
yon, lingula ve bilateral alt lob postero bazal segment bol-
gelerinde plevral nodiiller goriildii (Resim 2). Paranazal si-
niis tomografisinde bilateral maksiller siniislerde yer yer po-
lipoid gériiniimde mukozal hipertrofi ve seviyelenme goste-
ren siv1 koleksiyonlar, sfenoid siniiste seviyelenme gosteren
minimum sivi koleksiyonu, bilateral frontal ve etmoidal
selliilerde siv1 kolleksiyonu, septum nasi inferior bolimde
aciklig1 saga bakan deviasyon saptandi. Batin ultrasonogra-
fisi her iki bobrek toplayici sistemlerinde hafif genisleme di-
sinda normaldi. Ekokardiyografisi normal sinirlardaydi.

Yapilan bronkoskopisinde larinks, trakea, karina ve her
iki brong sistemi agik ve normaldi. Bronkoalveoler lavaj
(BAL) yapildi. BAL incelemesinde toplam hiicre sayist
14000/mm’ olup formiiliinde %42 oraninda eozinofili
(5880/mm’) saptandi. Lenfosit subgruplart normal smnuirlar-
daydi. Lavaj sitopatolojisinde malign hiicre goriilmedi.

Elektromiyografik inceleme sol tibial sinirde agir, sag ti-
bial ve median sinirlerde parsiyel akson kaybina yol agan ve
sag muskulokutenau sinirin motor liflerini etkileyip parsiyel
akson kaybma yol acan lezyon varlig1 gdstermekteydi. Bu
bulgular mononéritis multipleks ile uyumlu bulundu.

TORAKS DERGISi » CiLT 5, SAYI 1 « NiSAN 2004

Olgumuzun agik akciger biyopsisinde difiiz interstisyel ve
intraalveoler eozinofillerden zengin iltihap hiicrelerinden
olusan infiltrasyon mevcuttu. Bazi alveollerde iltihabi ze-
minde eozinofilik fibrinoid materyal gdzlenmekteydi. Bun-
larin yaninda orta boy arter ve venlerde perivaskiiler ve
tiim duvar boyunca eozinofillerden zengin vaskiilit, baz1 da-
mar yapilarinda nekrobiyotik degisiklikler gézlendi. Bulgu-
lar allerjik graniilomatozis ve anjiitis ile uyumlu bulundu
(Resim 3,4).

Klinik izlem; hastamizin kliniginde astim semptomlari
ve radyolojisinde yamali infiltrasyonlar bulunmasi nedeniy-
le 6ncelikli olarak eozinofilik akciger hastaligr diigiiniildii.
Gaita, parazit ve parazit yumurtasi incelemesi yoniinden
negatifti. Periferik formiiliinde eozinofilisi vardi ve total
[gE>1000, total eozinofil sayist >1500/mm”iin iizerindeydi.
Bu sonuglar iizerine bakilan p-ANCA pozitif bulundu.
BAL’da eozinofilik alveolit saptandi. Hasta serviste yattig
siire icerisinde adale ve eklem agrilarinin gelismesi iizerine
istenen elektromiyografik incelemesinde mononérotis mul-
tipleks ile uyumlu bulgular saptandi. Hastanin kesin tanist
icin agik akciger biyopsisi yapildi. Agik akciger biyopsisin-
de allerjik graniilomatozis ve anjiitis ile uyumlu histopato-
lojik bulgular saptandi. Tasikardi ve ekstrasistollerinin ol-
mast nedeniyle prednol 1 gr (3 giin) ve siklofosfamid 1 gr
tedavi uygulandi. Daha sonra 1 mg/kg/giin steroid (gittikce
azaltilarak) ve ayda bir 1 gr siklofosfamidle tedaviye devam
edildi. Tedaviyle klinik bulgulari tamamen geriledi, perife-
rik eozinofilisi kayboldu, total IgE, ESR ve CRP degerleri
normale doéndii. Halen diigitk doz steroid ve ayda bir 1 gr
siklofosfamidle tedavisi devam ediyor.

TARTISMA

Churg-Strauss Sendromu (Allerjik graniilomatozis ve an-
jiitis) ilk kez 1951 yilinda Churg ve Strauss tarafindan astim,
ates, periferik eozinofili ve bircok organi tutan vaskiilit var-
ligryla tanimlanmugtir. Poliarteritis nodosa’dan astim, eozino-
fili ve granulomatosiz varligiyla ayrilmaktadir. Churg ve
Strauss bu hastalig1 allerjik graniilomatozis ve anjiitis olarak
adlandirmislardir. Fakat genel olarak Churg Strauss sendro-
mu olarak bilinir [3]. Daha sonra Lanham ve arkadaglar1 has-
taligin (astim, eozinofil >1500 mm’, iki ya da daha fazla
ekstrapulmoner bolgeyi tutan vaskiilit seklinde) tanisal
olciitlerini belirlemiglerdir [4-5].

Hastalik herhangi bir yasta goriilebilir fakat en sik 38-50
yaslarindaki hastalarda ortaya ¢ikar [6-7]. Erkeklerde kadin-
lara gore biraz daha siktir [7]. Hastalik aylarla yillar arasinda
degisen bir siire subakut seyir gosterir. Hastaligin ti¢ ayr1 kli-
nik evresi tanimlanmistir. Bunlar prodromal, eozinofilik ve
vaskiilitik evrelerdir. Prodromal evre allerjik hastalikla ka-
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rakterizedir [5]. CSSnin solunum sistemi yakinmalarinin ¢o-
gu hastaligin prodromal ve eozinofilik evresinde ortaya ¢ik-
maktadir. Biitiin hastalarda hastaligin seyri esnasinda astim
izlenir. Sintizit, rinit ve polipozisi igeren st hava yolu aller-
jik evre hastalarin %75’inde goriiliir. Astim ve tist hava yolu
hastalig1 genellikle uzun siirelidir ve semptomlarm kontrolii
icin siklikla steroid (sistemik ya da inhaler) tedavisi gerekti-
rir. Siddetli allerjik rinit, sinizit, ilag duyarliligs ve astim,
CSS tanist konuldugunda hastalarda genellikle 8-10 yildan
beri vardir. Bu siire 30 yila kadar da uzayabilmektedir. Eozi-
nofilik evre yiiksek periferik kan eozinofilisi ve bir¢ok organ-
da (en sik akcigerler, GIS ve deri) eozinofilik doku infiltras-
yonun gelismesiyle tanimlanir [5]. Hastaligin vaskiilitik evre-
si gelistiginde ates, halsizlik, kilo kayb: gibi genel semptom-
lar gelisir ve astim semptomlarinda siddetlenme ile kendini
gosterir [4]. Desensitizasyon, as1, infeksiyon ve ilaglar vask-
litik evrenin gelismesi icin tetikleyeci faktorler olabilir [8].
Birkag olguda 16kotrien antagonistlerinin kullanimuyla iligki-
li olgular bildirilmistir. Lokotrien antagonistlerinin CSS’nin
gelismesinde 6zgiil rollerinin olup olmadig1 heniiz bilinme-
mektedir [9]. Klaritromisinin de hastalig1 tetikleyen faktorler
arasinda oldugu diisiiniilmektedir [10].

Solunum fonksiyon testlerinde, vaskiilitik evrede
DLCO’da azalmayla birlikte obstriiktif ya da restriktif tipte
ventilasyon bozuklugu saptanabilir [4]. Alveoler hemoraji
varliginda DLCO’da artma beklenir.

Olgularmn 2/3’tinde akciger grafileri ve Toraks BT lerin-
de gecici, gezici, non-lober, non-segmental ve herhangi bir
bolgede olabilen ve siklikla periferik yerlesimli, buzlu cam
manzarasindan alveolar opasitelere kadar degisen yogun-
lukta pulmoner infiltratlar saptanir. Olgularin %30’una ya-
kininda pléritik agriyla birlikte plevral efiizyon gelisir. Hi-
ler lenfadenopati bulunabilir, nadiren de akciger grafisi
normal olabilir [1].

Kardiyak bulgular, genellikle hastaligin vaskiilitik evre-
sinde ortaya cikar ve morbiditenin ve mortalitenin ana se-
bebidir [1-5]. Norolojik bulgulardan mono ya da polinéropa-
ti (cogunlukla mononéritis multipleks), vakalarin %69-75’in-
de goriiliir. Santral sinir sistemi belirtileri hastalarin yakla-
sik 2/3’tinde ortaya cikar ve kraniyal sinir tutulumu (&zel-
likle optik sinir), subaraknoid kanama ve serebral infarkt
gelisebilir [4].

Olgularda gezici poliartralji, miyalji, temporal arterit gi-
bi romatolojik bulgular gériilebilir [4]. Sendromun labora-
tuvar bulgularinda, tiim olgularda periferik eozinofili gorii-
liir. Astimin steroidle tedavi edilmesiyle periferik eozinofili
baskilanabilir. Total IgE seviyesi yiikselmistir. (500-1000
U/ml) ve hastaligin aktivitesi ile paralellik gosterir. Cogu
hastada normokromik, normositik anemi ve orta derecede
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yiikselmis sedimantasyon hizi saptanir [4]. Hastalarin %50
kadarinda diisiik titrede romatoid faktor pozitifligi saptanir
ve hastalarin %50-70'inde ANCA 6zellikle de p-ANCA
(periniikleer antinétrofilik sitoplazmik antikor, antimiyelo-
peroksidaz antikoru) pozitif saptanir [2].

Bronkoalveolar lavajda eozinofil oraninda artma saptanur.
Bu doku eozinofilisinin gstergesi olarak tanimlanir [11].

Olgumuzun dykiisiinde immiinoterapi yapilmis olmasina
ragmen bunun tetikleyici faktdr oldugu kuskuludur. Kar-
bonmonoksit difiizyon kapasitesindeki artig alveoler hemo-
rajinin gostergesi ya da laboratuvar hatasi olabilir. Astim
semptomlarinin yani sira, radyolojisinde de yamali infiltras-
yon bulunan olgular nadir goriilen bu sendrom acisindan
daha fazla irdelenmelidir.

CSS’nin tanist i¢in, Amerikan Romatoloji Dernegi'nin
1990 yilinda olusturdugu tani dlgiitleri gegerlidir: 1) astim,
2) %10’dan daha fazla periferik eozinofili 3) mono ya da po-
liartropati 4) gezici ya da gegici pulmoner infiltrasyon 5)
paranazal siniis anormalligi 6) doku biyopsisinde ekstravas-
kiiler eozinofiliden olugmaktadir. Yukaridaki 6lgiitlerden
4’tiniin bulunmast durumunda %85 duyarlilik ve %99.7 6z-
giilliikkle hastaligin tanist konulabilmektedir [12]. A¢ik ak-
ciger biyopsisi ise tanida altin standarttir [6]. Amerikan Ro-
matoloji Dernegi ¢lgiitlerinden besinin varligi ve agik akci-
ger biyopsisinde goriilen histopatolojik bulgularla olgumu-
zun kesin tanist konuldu.

Hastalik tedavi edilmediginde prognozu kotidiir. Vaskii-
litik evrenin baglangicindan sonraki 3 ay icerisinde tedavi
yapilmadiginda hastalarin %50’si yasamini yitirmektedir
[7]. Miyokard tutulumu ve ciddi gastrointestinal sistem tu-
tulumu anlamli olarak kétii prognoz isaretidir [13].

Tedavide ana ilag kortikosteroidlerdir. Agir hastalikta
steroid tedavisi yetersiz kaliyorsa ya da hastalik yiiksek doz
kortikosteroidlerle kontrol edilebiliyorsa kortikosteroidlere
bagigikligi baskilayici ilag eklenebilir. Steroid tedavisiyle
klinik yakinmalarda garpici diizelme goriiliir. Prednizon 40-
60 mg ile tedaviye baglanir, yakinmalar kontrol altina alin-
diktan sonra doz azaltilarak tedavi 1 yila tamamlanir [7-13].
Hastamizda kardiyak tutulum bulgulart da oldugundan kor-
tikosteroid ve siklofosfamidle tedaviye baglandi. Klinik ve
laboratuvar bulgulari tamamen diizeldi. Halen izlenmekte
ve tedavisi devam etmekte ve herhangi bir yakinmasi bu-
lunmamaktadir.
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