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OZET

Churg Strauss Sendromu (CSS) astim bronsiyale,
hipereozinofili ve artmis serum IgE seviyeleriyle
karakterize nadir bir hastalikur. Akciger, deri, kar-
diyovaskiiler, gastrointestinal ve sinir sistemine ait

bir ¢cok organ bu sistemik nekrotizan vaskdlitten
etkilenir. Bu yazida CSSnin nadir bir komplikasyonu
olan ileus perforasyonlu bir olgu sunulmustur.

e Anahtar Kelimeler: Allerjik graniilomatoz anjitis,
CSS, fileus, perforasyon. Nobel Med 2007; 3(2): 3133

ABSTRACT

A PATIENT WITH CHURG-STRAUSS SYNDROME
PRESENTING WITH ILEAL PERFORATION

Churg Strauss Syndrome is an uncommon disease
characterized by bronchial asthma, marked hypereosinophilia
and elevated serum IgE levels. Various organ systems
including lungs, skin, cardiovascular, gastrointestinal

and nervous system are affected as a result of systemic
necrotizing vasculitis. In this article, a patient with
ileal perforation which is an unusual complication of
Churg Strauss Syndrome is presented.

e Key Words: Allergic granulomatous angiitis, Churg
Strauss Syndrome, ileus, perforation. Nobel Med
2007; 3(2): 31-33

GiRis

Churg Strauss Sendromu (CSS) astim, hipereozinofili
ve artmis serum IgE seviyeleriyle karekterize nadir
bir hastaliktr. Akciger, deri, kardiyovasktiler, gastro-
intestinal ve sinir sistemi gibi bir ¢ok organ bu sis-
temik nekrotizan vaskdlitten etkilenir.!3

OLGU

Yirmialt1 yasinda erkek hasta bacaklarda, skrotumda,
kollarda dokiinti, yiiriiyememe, ates yakimnmalariyla
acil dahiliye poliklinigine basvurdu.

Oykitistinden bir yildir kronik siniizit tamsiyla takip
edilmekte oldugu ve medikal tedavi aldigi ¢grenildi.
Uc ay once nefes darhigr baslamis, asum oldugu be-
lirtilerek, inhale bronkodilatator verilmis. Tki haftadir
ozellikle bacaklarda agrlan oluyormus. Ug giindir
dokiintileri ve 39°Clye yiikselen atesi varmus.

Oz ve soy ge¢misinde 6zellik yoktu. Sigara ve alkol
aliskanhig yoktu.

Fizik muayenede uykuya meyilli olup kan basimnct
120/80 mmHg, nabiz 88/dakika-ritmik, ates 38,6°C
idi. Her iki goz kizank, dil kuru ve pash, uvulada
nekrotik lezyonlar vardi. Ayaklarda sakral ve inguinal
bolgelerde birbiriyle birlesen purpurik dokiinttler
gorildi. Bilateral diz ve kalca eklemlerinde agr ve
hareket kisithlign mevcuttu. Diger sistem bulgular
dogald.

Laboratuvar tetkiklerinde Hg 12,1 gr/dl, Het %36,6,
16kosit 13600/mm3, trombosit 287000/mm> bulundu.
Periferik formiilde comak %6, notrofil %58, eozinofil
%18, lenfosit %18 olup eritrosit morfolojisi normaldi.
Mutlak eozinofil sayisi 2500/mm?, sedimentasyon
107 mm/saat idi. Biyokimyasal tetkiklerde achk kan
sekeri 79 mg/dl, tre 25 mg/dl, kreatinin 0,9 mg/dl,
AST 31 U/l ALT 58 U/, alkalen fosfataz 124 U/dl,
gama-GT 15 U/dl, total protein 6,8 gr/dl, albtmin 3,4
gr/dl, globtilin 3,4 gr/dl bulundu. Idrar incelenmesinde
sedimentte 3-4 lokosit, 4-5 eritrosit mevcuttu. Protrom-
bin zamami 12,2 sn, fibrinojen 305 mg/dl, HBs Ag (+),
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Anti HBe Ig M(-), Anti HCV(-) idi.

Ug kez tekrarlanan hemoktiltiirde tireme olmadi. IgA
248 mg/dl, 1gG 1498 mg/dl, oM 162 mg/dl, IgE 347
mg/dl, C3 112 mg/dl (N), C4 34 mg/dl (N), protein
C 1,83 SI tnite (N), kriyoglobulin (-), kriyofibrinojen
(-), antikardiyolipin IgM 30 U, ¢ ANCA (-), MPO
ANCA (+), CRP (+++), RF(-), ANA () bulundu. EKG'de
patolojik bulgu yoktu. Ekokardiyografide kardiyak
fonksiyonlar normal olarak degerlendirildi.

Yiiksek rezoliisyonlu bilgisayarh akciger tomografisinde
sag akciger tst ve alt lobta pnémonik infiltrasyon,
orta lobta peribronsial kalinlasma tespit edildi.

Deri biyopsisinde dermiste yogun eritrosit birikmesi,
perivaskiiler ve interstisyel, eozinofilden zengin yogun
iltihabi infiltrasyon, kiciik caph ventillerin cidarmda
fibrinoid goriintim ve 18kositoklazi saptandi.

Batin ultrasonografisinde sol bobrek goriintiilenemedi.
Renal arter doppler tetkikinde sol renal arter izlenemedi.
Renal MR'de sag bsbrek 5,5x8,5x12 cm boyutlarinda
ve kompansantrik hipertrofi ile uyumlu diffiiz volii-
metrik artis gosteriyordu. Sol renal fossada bobrek
izlenemedi.

Hasta klinikte takip edilirken KBB, dermatoloji, goz,
noroloji konsiiltasyonlart yapildi. Her iki gozde
subkonjonktival hemoraji saptandi.

EMG de distal kaslarda belirgin olmak tizere norolojik
tutulum tespit edildi. Bu tutulumun vaskdlitlerde
gortilebilecegi belirtildi.

Hasta bu bulgularla CSS olarak degerlendirilip steroid
+ endoksan tedavisi baslandi. Tedavinin onuncu
giiniinde hastada akut batin sendromu gelisti. Ayakta
direkt batin grafisinde sagda diyafram altinda serbest
hava gorildu. Gastrointestinal sistemde perforasyon
on tanusiyla acil laparatomi yapildi. fleum perforasyonu
tespit edildi. Operasyon meteryalinde ktictik ve orta
boy damarlarda coklu, kismen organize trombtisler
iceren nekrotizan vaskiilit, serozada yaygin vaskiiler
ektaziler, hemorajik nekrotizan iltihap gorildi.

Hastanin endoksan ve steroid tedavisi ile poliklinik
takibi devam etmektedir.

TARTISMA

CSS ilk kez 1951 yilinda patolog Jacob Churg ve
Lotte Strauss tarafindan tanimlanmistir. Akciger
radyogramuinda infiltrasyonla birlikte asum bronsiyal,
hipereozinofili, artmis serum IgE diizeyleri ve bazi
sistemik nekrotizan vaskiilit bulgulan ile karakterize

bir hastalikur.!* CSS'nin genel populasyonda tahmin
edilen gortilme oram 2,4-6,8/1 milyon hasta-yili icin
iken astimlilarda bu oran 64,47/1 milyon hasta-yili-
dir. CSS genelde erigkinlerin hastaligidir, ortalama
gortlme yast 40-60 dir.* Klasik PAN'in aksine ven
ve veniiller de dahil degisik tip ve boyutta kan da-
marlart bu hastaliktan etkilenirler.> Tipik patolojik
degisiklikler kiicitk ve orta boy damarlan etkileyen
nekrotizan vaskiilit ve bu damarlara yakin yerlesimli
1 mm veya daha btiytik capta nekrotizan grantilom-
lardir. Graniilomlar merkezde eozinofiller ve bunu
cevreleyen makrofajlar ve buiytik epiteloid hiicreleri
icerir. Polimorf niiveli 16kosit ve lenfositler daha az
oranlarda bulunurlar. Kiictik caph arter ve venlerdeki
nekrotizan vaskiilit etkilenen dokularda her zaman
gortltr. Ektravaskiiler graniilom ve fibrinoid nekroz
vakalarin %50'sinde goriiliir.2+6

Lanham literattirdeki olgulart inceleyerek hastaligin

gelisiminde ti¢ klasik fazin oldugunu belirtmistir*6:

e Prodromal dénem: Hayatin ikinci ve ti¢lincii
dekatinda gortlen allerjik rinit, nazal polipozis
ve astim gibi atopik hastaliklarla ortaya cikar.

o Ikinci dénem: Eozinofilik faz. Periferik kan ve
doku eozinofilisi ile karakterizedir. Kronik eozinofilik
pnomoni veya eozinofilik gastroenteritis siklikla
gorulir.

o Ugiincii dénem: Vaskiilitik faz. Hayatin tictinct
ve dordiinct dekatlarinda gortilen kiiciik ve
orta boy damarlar tutan vaskiilit bulgular ile
vaskiiler ve ekstravasktler graniilomlar gozlenir.

Ates ve kilo kaybi gibi genel belirtiler sistemik
hastaligin habercisi olabilir.

American Collage of Rheumatology tarafindan CSS
tam kriterleri su sekilde belirlenmistir?#3.7:
1-Astma,

2-Eozinofili,

3-Mono veya polinéropati,

4-Akciger grafisinde sabit olmayan infiltrasyonlar,
5-Paranazal siniis anomalileri,

6-Biyopside eozinofil infiltrasyonu.

Dort veya daha fazla kriterin varliginda duyarlilik
%85, ozginlik %99,7'dir. CSS tani kriterlerinden
akciger tutulumu en belirleyici olmasina karsin
gastrointestinal tutulum da ¢ok nadir degildir. Karmn
agrisl, ishal, kanama ve anormal karaciger fonksiyon
testleri baslica gastrointestinal sistem bulgularidir.
CSS vakalarinm %50'sinde gastrointestinal tutulumun
oldugu ve bunlarn da cogunlukla vaskdlitin neden
oldugu coklu gastrointestinal tlserlerle seyrettigi
bildirilmektedir. Gastrointestinal sistemin fiilserasyon,
perforasyon ve stenozu vaskiilitin neden oldugu iske-
mi sonucu olabilir. CSS'de gastrointestinal perforasyon
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nadirdir, eger perforasyon gortltrse lokalizazyon
siklikla ileumda olabilir.710

Tleus, mukozal degisiklikler, perforasyon ve yavaslams
gecis siiresi radyolojik olarak gozlenebilir. Selektif
viseral anjiografi ile anevrizma ve organ infarkttisleri
gosterilebilir.!11? Kanli ishalle birlikte olan eozinofilik
gastroenteriti intestinal perforasyon takip edebilir.”8:10
Ozellikle perforasyon gelisiminde tedavide kullanilan
kortikosteroidlerin de rolti olacagt éne stirtilmektedir.
Kortikosteroidlerin kollajen doku tizerinde dogrudan
etkileri oldugu gibi antikor olusumunu, hiicresel
immtinite ve lizozom fonksiyonlarmi da inhibe eder-
ler. Uzun stire kortikosteroid kullanimindan sonra
intimada fibrotik degisiklikler sonucu vaskiiler obs-
tritksiyon gortilebilir® Ancak bu vakalarn cok azinda
bizim vakamizda oldugu gibi perforasyon ya da ileus
bildirilmistir.

Vaskiiler inflamasyon, endotelyal hticre adezyonu ve
lokosit aktivasyonu nedeniyle olabilir. CD-9 ligant
aracil lenfosit apoptozunun bozulmast ve duvardaki
aktive makrofaj ve immun kompleks depozitleri
vaskilitin patogenezinde rol oynayabilir. {laveten
infiltre eozinofillerden salinan eozinofilik katyonik
protein deriveleri direkt olarak gastrointestinal muko-
zada hasara neden olabilir.!3* Antinotrofil sitoplazmik
antikorlar CSS'li vakalarn cogunda goriiliir ve myelo-

peroksidaz, proteinaz-3'tin aktivasyonunu inhibe ederek
doku hasarina katkida bulunabilir.!3 CSS hastalarn-
daki ileus ya da perforasyonun muhtemelen mezenter
arter vaskdliti sonucu da olabilecegi belirtilmektedir.!>16
Ancak yine de bu sendromda gézlenebilen perforasyonun
patogenezi tam olarak acik degildir.

Hayakawa ve Lanham ikinci dekattan sonra ortaya
cikan ve tedaviye iyi yamit alinmayan astimlilarda
ayiricl tanda CSSmin yeniden dtistintilmesi gerektigini
bildirmiglerdir. Lokotrien antogonisti ve yiiksek doz
inhale steroid alan astiml hastalarda CSS gelisebilecegi
bildirilmektedir.>-6:17

CSS tedavisi klasik olarak kortikosteroid ve siklofosfamid
ile yapilmaktadir.'81° Olgularin %90'nda remisyon
elde edildigi, yaklasik remisyon elde edilenlerin ticte
birinde relaps olustugu bildirilmektedir.! Gastrointestinal
ve myokardiyal tutulum kotit prognozu gosterir. Son
zamanlarda plazmaferez ve intravendz immiinglobulin
gibi alternatif tedavi yaklasimlar &zellikle steroide
yanitsiz vakalarda onerilmekte ve yararli etkileri
bildirilmektedir'®29, ancak calismalar siirhdir ve daha
buytk serilere gereksinim vardir.

Sonug¢ olarak kortikosteroid alan CSS'li hastalarin
gastrointestinal perforasyon ve diger komplikasyonlar
acisindan siki takibi gerekir.
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