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OZET

Churg-Strauss sendromu, brongial asthma, hiper eozinofili ve sistemik vas-
kulitle giden nadir bir durumdur. Bu yazuda, kas atrofileri ile giden Churg-Strauss
sendromu tamst alan 50 yasinda bir hasta sunuldu. Bu nedenle, Churg-Strauss
sendromu ve ilgili hastaliklar gézden gegirildi.

SUMMARY
Churg-Strauss Syndrome (Allergic granulomatous angiitis)
Churg-Strauss Syndrome is a rare condition comprising bronchial asthma,
eosinophilia and systemic vasculitis, in the article, a case, 50 years old, female with

Churg-Strauss Syndrome considering proximal muscular atrophy was presented. So
that Churg-Strauss Syndrome and related disorder are reviewed.
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GiRi
1951’de Churg-Strauss astmatik h:?slalar arasinda, ateg, hipereozinofili,
multipl organ tutulumu olan yaygin vaskulitli 14 hastayr (11 otopsi), periarteritis
nodozadan (PAN) farkh bir antite olarak yaymladl]arl. Churg-Strauss (CSS)
veya allerjik granulomatoz anjitis olarak kabul edilen ve nadir goriilen bu klinik
tabloda klasik bulgular astma brongiale, hipereozinofili ve sistemik vaskilitdir.

Histopatolojik olarak, nekrotizan arteritis, eozinofilik infiltrasyon ve ex-
travaskiiler grantilomlar goriilmektedir. Sistemler arasinda en sik akciger, perife-
rik sinir sistemi ve deri tutulur®.

Kas tutulumu, myalji, kramp ve nadiren myozitis geklindedir. Literatiirde-
ki 138 olgunun degerlendirilmesinde kas atrofisi belirtilmemislir3.

Kortikosteroide iyi cevap alimmaktadir. Kortikosteroide cevap vermeyen
olgularda sitostatik ilaglar uygulanmaktadir®*.

Bu yazida kas atrofileri ile birlikte seyreden CSS bir olgu sunuldu.

OLGU RAPORU
8.U,, 55 yaginda, bayan hasta, kol ve bacaklarda giigsiizliik, cabuk yorul-
ma, yaygm agrlar nedeniyle 1991 yiinda U.U. Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim
Dalina yatiildi. Oykiisiinde, 7 yildir allerjik rinit, 5 yildir astim brongiale nede-
niyle tedavi oldugu, iki kez astma krizi gegirdigi, degisik zamanlarda kortikoste-
roid kullandifii ve annesinin de astmatik oldugu 6grenildi. 2 yildir gabuk yorulma,

oturup kalkmada giiclik, yaygin agri ve kas erimeleri baglanus, sik sik cilt alt
kanamalan olmus.

Fizik muayene, A: 36.5°C, N: 80/dk. TA: 100/60 mmHg, dinlenmekle yer
yer wheezing ahmiyor. Alt ekstremitelerde degisik bityiikliikte ekimozlar meveut.
Nérolojik muayenede; kranial saha ve funduslar normal, proximalde hakim tet-
raparezi meveut. Omuz kaslarinda ve gluteal kas grubunda minimal atrofi mev-
cut (Resim: 1). DTR normoaktif, duyu kusuru ve patolojik refleks yok.

Laboratuvar bulgular: Kan sayim normal. Eozinofil 1500/mm’, PTT,
PTZ, pihtilagma zamani normal. Sedim. 5-15 mm., CRP (=), RF (-), ANA (-),
ASMA (-), ARA (-). Tiimor markerleri normal. Kreatin klirensi, kas enzimleri,
TSH halif yiikseklifi disinda tiim hormonlar normal. IgE: 500 U (N: 150 0).

Servikal CT, batin US normal.

EMG: Myojenik kas tutulumu, sinir iletileri normal.

Kas biopsisinde minimal myojenik tutulum, yer yer kas lifi nekrozu (Re-
sim: 2), sural sinir biopsisinde, perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyony
(vaskulitle uyumlu) goriildii (Resim: 3):

Bu bulgularla CSS diisiiniilen hastaya giinagin 100 mgr. prcdnisoloﬂ
baslandi. Kas giiciinde objektif artig oldu. Hasta halen kontrolumuz altindadir.
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Resim: 1
Omuz kaslannda
atrofi ve skapula alata

Resim: 2
Kas biopsisi: HEx25 Kas lift nekrozu
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Resim: 3
Sural sinir biopsisi: HEx40 Perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyonu

TARTISMA

CSS seyri birkag evrede izlenebilir. Prodronal evrede allerjik hastaliklar
birkag yil siirer, genelde allerjik rinit, astma brongialeye eslik eder. ikinci evrede

periferal eozinofili ve eozinofilik doku infiltrasyonu olur. Ugiincii evrede vaskulit
goriiliir.

CSS tam kriterleri 1- Astma, 2- Periferal kanda eozinofili, 3- iki veya da-

ha fazla extrapulmoner orgam tutan sistemik vaskulitdir®. CSS Kklinik bulgulan
Tablo: I’'de gosterilmistir.

Tablo: I- CSS Klinik Bulgulan

Astma

Sistemik vaskulitis
Eozinofili

Allerjik rinit

Pulmoner h. : Loffler prodromu, infiltratlar, plevral effiizyon

Kardiovaskiiler h. : Hipertansiyon, kalp yetmezligi, perikarditis
Gastroentestinal h. : Abdominal agri, diare, kanama

Renal h. : Renal yetmezlik

Deri h. : Nodul, purpura, eritem/iirtiker

Kas-iskelet sis. h.  : Artritis/artralji, myalji

SSS h.

: 888 tutulumu, monondropati multiplex

- 284 -



Sinir sistemi tutulumu en sik monondropati multipleks seklindedir. Bazen
simetrik sensori-motor ndropati goriilebilir (% 66). Kranial sinir felgleri, en sik
iskemik optik noropati goriiliir. Serebral vaskulit veya hipertansiyon sonucu se-
rebral infarkt ve kanama, CSS hastalarda en 6nemli 6liim nedenlerindendir. SSS
tutulumu oram % 27dir. Kas tutulumu olarak kramplar ve myalji yaygindir,
myositis bildirilmistir. Kas atrofileri literatiirde bildirilmemistir>,

Bizim hastamizda proksimalde belirgin kas atrofileri mevcuttur. CSS de
amorosis fugax, superior oplik felci iskemik optik noropati ve retinal infarkt bil-
dirilmigtir,

Deri dokiintiileri vaskiilit fazinda yaygin gorilir. Siklikla purpura seklin-
dedir, makuler veya papiiler eritematdz rushlar urtiker ve subkutan nodiillerde
goriiliir. Bizim hastamizda makulopapiiler dokintii ve ekimozlar meveuttu. IgE
yitksekligi vaskulit fazinda yiikselir, remisyonda normale donmektedir, spesifik
degildir, eozinofillerin rolii oldugu diigiiniilmektedir®. Bizim hastamizda da IgE
normalin 3 kati yiiksekti.

CSS, periarteritis nodoza (PAN) ile karigabilir. Mikroskopik olarak PAN,
kiigiik ve orta biiyiiklitkteki arterleri tutar, hiicresel infiltratlar, notrofilik 16kosit-
lerden olusur ve extravaskiiler granilloma gorillmez. Ayrica astim brongiale
PAN da sik gorillmez. Oysa CSS mikroskopik olarak kiigiik arter ve venleri tutar
eozinofilik ve monositer infiltrasyon vardir, extra-vaskiller graniilomlar goriiliir.

Wegener granulomatosisle ayiric tani yapilmahdir. Oykiide allerjik zemin
yoktur. Solunum sisteminde iilserasyonu ve nekrosis vardir, eozinofili yoktur.
Histolojik olarak koagiilatif veya likefaktif nckrotizan epiteleoid granuloma, yine
iist ve alt solunum yollarinda granulomlar sik goriiliir. Renal tutulum siktir ve
6liim nedenlerinin baginda gelir.

Ayrica Loffler sendromu, allerjik bronkopulmoner aspergillosis, Henoch-
Schoenlein purpurasi ile ayirt edJlmehder 5

CSS de hastalik baglangicinda ortalama 4.6 yil sonra vaskulit gelismekte-
dir. Ortalama siiresi on yildan fazladir®. Oliim nedenleri arasinda kalp yetmez-
ligi/myokard infarktiisii, serebral kanama, renal yetmczhk GIS perforasyonu
veya status astmatikus ve solunum yetmezligi gurulmektcdlr

Kas atrofileri ile giden CSS tanisi konulan olgu nedeniyle CSS literatiir
bilgileri 1g15inda tartigildi ve nadir gorilmesi nedeniyle yayini uygun goriildil.

KAYNAKLAR

1 CHURG, J., STRAUSS, L.: Allergic granulomatosis, allergic angiitis and
periartritis nodoza. Am. J. Pathol 27:277-301, 1951.

- 285 -



CHUMBLEY, L.C, HARRISON, E.G.,, DE REMEE, R.A.: Allergic
granulomatosis and angiitis (Churg-Strauss Syndrome) Report and analy-
sis of 30 cases. Mayo Clin Proc 52:477-484, 1977.

LANHAM, J.G., ELKON, K.B,, PUSEY, C.D., HUGHES, G.R.: Syste-
mic vasculitis with asthma and eosinophilia. A clinical approach to the
Churg-Strauss Syndrome. Medicine 63(2):65-81, 1984.

CHOW, C.C,, LI EKM, LAI FMM: Allergic granulomatosis and angiitis
(Churg-Strauss Syndrome): Response to pulse intravenous cyclophospha-
mide: Annals of the rheumatic disease 48:605-608, 1989.

WEINSTEIN, J.M., CHUI, H., LANE, S., CORBETT, J, et al: Churg-
Strauss Syndrome (Allergic granulomatous angiitis) Neuroophtalmologic
manifestations. Arch Ophthalmol 101:1217-1220, 1983.

DEGESYS, G.E., MINTZER, R.A., VRLA, R.F.: Allergic granulomato-
sis: Churg-Strauss Syndrome. AJR 135:1281-1282, 1980.

Yrd. Dog. Dr. O. Faruk TURAN
Uludag Univ. Tip Fakiiltesi
Noroloji Anabilim Dali

BURSA

- 286 -



