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Churg Strauss Syndrome: A Case Report
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Ozet

Churg Strauss sendromu (CSS) veya anjiiti baslica astim, alerjik rinit, eozinofili ve sistemik vaskiilitle karakterize nadir gorilen bir
hastaliktir. CSS’nin deri doktinttleri hastalarin yaklasik %50’sinde gortliir ve t¢ grupta degerlendirilebilir: eritematoz makilopa-
piller, hemorajik lezyonlar ve kutantz/subkutanéz nodiiller. Burada 6zge¢misinde astim, eozinofili ve kardiyak arrest oykdsi
bulunan ancak makiilopapiler ve hemorajik deri lezyonlarindan yola ¢ikilarak tani konulan ANCA negatif CSS’li 28 yasinda bir
kadin hastayi sunuyoruz. Sistemik kortikosteroid ve siklofosfamid tedavisi ile deri ve organ tutulumuna ait tim bulgulari hizla
gerileyen hasta 8 aydir lezyonsuz takiptedir. (Turk | Dermatol 2011; 5: 24-8)
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Abstract

Churg-Strauss syndrome (CSS) or angiitis is an uncommon disorder, characterized mainly by asthma, allergic rhinitis, eosi-
nophilia and systemic vasculitis. Cutaneous manifestations of CSS are present in approximately 50% of patients and may be
divided into three categories: erythematous maculopapules, hemorrhagic lesions and cutaneous or subcutaneous nodules. Here
we report a 28- year old female patient with ANCA negative CSS in whose past medical record asthma, eosinophilia and car-
diac arrest had been present, but diagnosis was based on her maculopapular and hemorrhagic skin lesions. The patient, who was
given systemic corticosteroid and cyclophosphamide with prompt improvement in all systemic and skin manifestations, was free
of symptoms during the 8 months of follow-up. (Turk | Dermatol 2011, 5: 24-8)
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Giris sindan fazlasinda degisik gériinimll kutanéz bulgular
gorilebilmektedir (1). Burada, 6zgecmisinde astim ve
Churg Strauss sendromu (CSS) baglica astim ve kardiyak arrest dykisu bulunan, eozinofilinin eslik etti-
periferal eozinofili ile karakterize, sistemik vaskiilit bul- gi makulopapuler ve hemorajik paptlovezikiler lez-
gularn goézlenen nadir bir hastalktir. Etiyolojisi tam yonlarla basvuran, klinik ve laboratuar bulgular ile
olarak aydinlatilamamis olan hastalikta olgularin yari- CSS tanisi konulan bir olgu sunulmaktadir.
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Olgu

Yirmi sekiz yasindaki kadin hasta el ve ayaklarinda 1-2
haftadir ortaya cikan kirmizi lekeler nedeniyle basvurdu.
Ozgecmisinden hastanin 2 yildir astim tanisiyla izlendigi ve
bir ay 6nce kardiyak arrest gelismesi nedeniyle yapilan
kardiyolojik degerlendirme ve ekokardiyografide mitral
yetmezlik bulgulan saptandigi, yapilan koroner anjiografi-
nin ise normal sonuglandigi égrenildi. Fizik muayenesinde
genel durumu orta, halsiz gériinimli idi ve akcigerlerde
ronkus saptandi.

Dermatolojik muayenesinde el sirtlari, diz-dirsek ve
ayaklarda eritemat&z-lividi renkli, maktlopapuler lezyon-
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lar, palmoplantar bdlgelerde Uzeri krutlu, hemorajik ige-
rikli papulovezikiler lezyonlar izlendi (Sekil 1a, 1b).
Laboratuar incelemelerinde |8kositoz (33.000/ul), eozi-
nofili (%75), IgE ylksekligi (4870 Ku/l), ANCA , ENA, anti
ds DNA ve c-ANCA antikorlarinin negatif oldugu saptan-
di. Gaitada parazit negatif idi. Hepatit, sifiliz ve HIV
enfeksiyonu ile iliskili laboratuar bulgusu yoktu. Hastaya
tetkikleri sonuglanincaya kadar enfektif endokardit stp-
hesiyle profilaktik genis spektrumlu antibiyotik baslandi.
Bronkoalveoler lavaj (BAL) sivisinda aside direngli basil,
I6kosit ve bakteri saptanmadi, mikobakteri kiltirinde
Ureme olmadi. BAL sivisinin ve kemik iligi biyopsisinin
histopatolojik incelemesinde eozinofillerden zengin infilt-

Sekil 1a-b. El parmak ylizde hemorajik icerikli papulovezikiller ve ayakta eritematéz makilopapuler lezyonlar
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Sekil 2a. Hiperkeratoz, granuler tabaka belirginligi gdsteren ¢ok
katl yassi epitelyum, retikller dermiste kiicik ve orta ¢capli damar-
lari tutan vaskdilit ve taze kanama alanlari

rasyon izlendi. Hematoloji bilim dali ile konsulte edilen
hastada hematolojik malinite disinulmedi. Deri lezyonla-
rindan kutan®z vaskulit, enfektif endokardit ve hipereozi-
nofilik sendrom 6n tanilariyla alinan biyopsinin histopato-
lojik incelemesinde ise eozinofillerden zengin I6kositok-
lastik vaskdlit bulgulari goéruldi (Sekil 2a, 2b). Cekilen
toraks tomografisinde her iki akcigerde yama tarzinda
buzlu cam goérinimi vardi. EKG’'de sinls tasikardisi
saptandi, yapilan transdzefagial EKO ve kardiyolojik
degerlendirmede ise orta derecede mitral yetersizlik ve
perikard eflizyonu saptandi, enfektif endokardit bulgusu
izlenmedi.

Klinik ve laboratuar bulgulari ile CSS duslnilen olgu
romatoloji bilim dali ile konsulte edilerek antibiyotik teda-
visi sonlandirildi ve sistemik steroid (40 mg/glin) baslandi.
Tedavi surecinde deri lezyonlari tamamen dizelen, I6kosi-
toz ve hipereozinofilisi gerileyen olgu romatoloji bilim
dalinda izleme alindi. Pulse steroid (1 gr/giin, 3 gin) ve
siklofosfamid ile tedaviye devam edildi. Sekiz aydir yapi-
lan takiplerinde sistemik ve deri bulgularinda niikse rast-
lanmadi.

Tartisma

Alerjik granulomatdz anijitis olarak da bilinen ve immu-
noallerjik bir tablo olarak degerlendirilen CSS orta ve
kicik damarlar tutan bir vaskdilittir ve olgularin %50-
70’inde kutandz bulgular gdézlenebilir (1, 2). Cinsler arasin-
da tutulum farki gézlenmeyip ortalama tani konma yasi 50
civarindadir (2).

Sekil 2b. Damar limeninde trombds, transmural sitoklazis goste-
ren |6kositler, eritrosit ekstravazasyonu, nikleer artiklar

Tablo 1. Amerikan Romatoloji Kolejinin gelistirdigi CSS tani
kriterleri (2)

1. Astim
. Farkli sayimlarda %10’dan fazla saptanan eozinofili

. Mononéropati veya polinéropati

. Paranazal siniis anomalisi

|l WN

. Radyolojik olarak saptanan gezici veya gegici pulmoner
infiltrat

6. Kan damarini igeren bir biyopsi preparatinda ekstravas-
kuler eozinofili

CSS tanisini koyabilmek igin, Amerikan Romatoloji
Koleji’nin gelistirdigi 6 tani kriterinden dérdiiniin bulunma-
sI gerekmektedir. Bu kriterler; astim, eozinofili, monondro-
pati veya polindropati, paranazal sintis anomalisi, pulmo-
ner infiltrasyon ve histopatolojik incelemede ekstravasku-
ler eozinofili saptanmasidir (Tablo 1) (2). Ancak bu tani
kriterleri her hastada gecerli olamamaktadir ve bazi yazar-
lar taninin klinik bulgulara dayanilarak konulabilecegini ileri
strmuslerdir (2). CSS’nin astimi olmayan kisilerde ortaya
¢ikmasinin nadir oldugu kabul edilmektedir (3). Hastamiz
da iki yildir astim tanisiyla takip edilmekteydi. Benzer
sekilde hastamizda oldugu gibi farkli kan sayimlarinda
saptanan %10’un Uzerindeki eozinofili ve akciger grafile-
rinde saptanan pulmoner infiltrasyon diger tani kriterlerin-
dendir (2). Histolojik olarak da |6kositoklastik vaskiilit ve
dermiste sinir hicreleri etrafinda belirgin eozinofil infiltras-
yonu karakteristik bulgulardir (3). Olgumuzda da deri lez-
yonlarindan alinan biyopsi materyalinin histopatolojik
incelemesinde eozinofillerden zengin I6kositoklastik vas-
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kulit bulgulan gézlenmisti. Periferik sinir sistemi tutulumu
ise hastalarin yaklagsik %65-76’sinda bildirilmistir.
Hastamizda herhangi bir ndrolojik yakinma olmadigi igin
bu yénde bir degerlendirme yapilmamistir. Kalp tutulumu
olgularin yaklasik 1/3’Unde bildirilmistir ve mortalite
nedenlerinden birincisidir. Kardiyak tutulum myokardit,
koroner vaskdlit, kalp kapak anomalileri, perikardit ve
konjestif kalp yetmezligi seklinde gérilebilir. Oykiisiinde
kardiyak arrest olan olgumuzda da mitral yetersizlik ve
perikard eflizyonu saptandi. CSS’de de hipereozinofilik
sendromda oldugu gibi kardiyotoksisiteden sorumlu fak-
térin eozinofiller oldugu ve buna eozinofilik katyonik
protein gibi bazi katyonik proteinlerin salinimi yoluyla
neden olduklari ileri strdlmustar (2).

Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte CSS’li has-
talarda ANCA pozitifligi sikhikla mevcuttur (4). Genis serili
iki bagimsiz calismada ANCA (6zellikle de p-ANCA ve
MPO-ANCA) olgularin %40’inda g&sterilmistir (2). Klinik
bulgularin 1siginda CSS’li olgular ANCA pozitif ve ANCA
negatif olgular olarak iki ayr alt grup olusturmaktadir.
Buna godre ANCA pozitif olgularin esas olarak kucuk
damar vaskdliti 6zellikleri (glomerulonefrit ve mononoritis
multipleks gibi) gOsterdigi, ANCA negatif olgularin ise
eozinofilik doku infiltrasyonu ile iliskili oldugu ki kardiyo-
pulmoner manifestasyonlara bunun neden oldugu ileri
surilmektedir (2). Olgumuzda ANCA ve c-ANCA negatif
sonuglanmisti, klinik bulgulari da ANCA negatif alt tipin
Ozelliklerine uymaktaydi.

CSS’li hastalarin yarisindan fazlasinda karakteristik
kutan6z lezyonlara rastlanir. Bunlar eritema multiforme
benzeri eritematdz makulopaplller, petesiden genis eki-
mozlara kadar degisen hemorajik lezyonlar ve subkutan
nodlller tarzinda karsimiza ¢ikabilir (4) Bunlarin disinda
palpabl purpura, livedo retikilaris, solar trtiker (1), Ulser-
ler, fasiyal 6dem ve derin pannikdler vaskdilit de bildiril-
mistir (5). Bizim olgumuzda ise akral bdlgelere yerlesme-
ye egilimli lividi-eritemat6z renkli makllopapuler lezyonlar
ve hemorajik igerikli papulovezikuller vardi.

Ayirici tanida CSS, mikroskopik polianjitis ve Wegener
granulomatozisi gibi diger ANCA iliskili vaskdlitlerle karig-
tinlabilir. Bu tablolarda astim ve eozinofili genellikle
bulunmaz. Hipereozinofilik sendrom ise astimin eslik
etmemesi ve histopatolojik incelemede vaskiilit bulgulari-
nin bulunmamasiyla ayirt edilebilir. Allerjik bronkopulmo-
ner aspergillosis ve kronik eozinofilik pnédmoni ise ekstra-
pulmoner tutulumlarinin olmamasi ile ayirt edilebilir (2).

CSS’nin tedavisinde birinci secenek uzun sireli veya
pulse tedavi olarak uygulanabilen sistemik steroiddir.
Direncgli olgularda immunstpresif ajanlardan siklofosfa-

mid ve azatiyopurin kullanilmaktadir. Bunlarin disinda
plazmaferez, intravendz imminglobulin, interferon alfa,
TNF-a inhibitdrleri, rituksimab ve omalizumab diger teda-
vi secenekleridir (2). CSS’de tedavisiz 5 yillik yasam sire-
si %25 civarinda iken tedaviyle 1 yillik yasam slresi %90,
5 yillik yasam slresi ise %62 olarak bildirilmistir (6).
Literatlrde sistemik steroid tedavisi ile hem klinik bulgu-
larda hem eozinofilide azalma bildirilmistir (1). Olgumuzda
da ayni sonucu aldik.

Olgumuzu nadir goérilmesi ve sistemik semptomlari
olmasina ragmen taninin kutanéz bulgulardan yola ¢ikila-
rak konulmasi nedeniyle sunmayl uygun bulduk.
Ulasabildigimiz kadariyla Ulkemizden yapilan CSS’li 8
olgu bildiriminden 5’inde deri bulgularindan bahsedilmek-
tedir (7-12). Bu lezyonlar eritematdz, purpurik-petesial,
vezikiler, papuler, nodiler ve 6ddem seklinde idi (7-10).
Bu olgularda deri biyopsilerinin tani konmasinda énemli
rol oynadigi gozlenmistir. Deri dékintisline eslik eden
astim, eozinofili ve IgE dUlzeyi yuksekligi s6z konusu ise
CSS’nin hatirlanmasi olgulara erken tani konmasini ve
uygun tedaviyle yasam sirelerinin uzatilmasini saglaya-
caktir.

Cikar Gatismasi
Yazarlar, herhangi bir ¢ikar gatismasinin séz konusu
olmadigini bildirmislerdir.
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