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romu
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Summary
Churg-Strauss syndrome is a clinical condition ctiara

kan ve dokuda eozinofili ve sistemik bir nekrotizaaskulit ile
seyreden Klinik bir tablodur. Etiyoloji tam olaréilinmemek-
tedir. Son vyillarda, bran astimsi tedéasinde kullanila
l6kotrien reseptdr antagonisti olan ilaglarin koltar sonra-
sinda klinik ve histopatolojik agidan Churg-Stra&ndro-
muna benzer bir tablonun ortaya giktbildirilmistir. Oykii-
stinde dizenli montelukast kullanimi olan ve Ch&ngus

rized by asthma , high fevgueripheral and tissue eosinop
and systemic necrotizing vasculiti€tiology is unknow
Recently, a syndrome which is clinically and histbpéog-
cally similar to Churg-StrausSyndrome has been reporte
asthmatic patients using leukotriene receptor amiists.W
presented a case who developed Clatrguss Syndrome w
a history of regular montelukast treatment.

Sendromu tanisi alan bir olgu, nadir rastlanmasienigle
sunuldu.
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Churg-Strauss Sendromu, kuguk ve orta capliyill Kasim ayinda bragiyal astim tanisi konan
damarlarin grantlomat6z bir inflamasyonu olup, olguya inhal€32- agonist ,inhale steroid ve 10 mg /
siklikla akcger, deri, sinusler, periferik sinirler, giin dozda montelukast (I6kotrien antagonisti)
kalp ve gastrointestinal sistemi tutar; periferik tedavisi balanms. Iki yil siiresince hastaneye
eozinofili ve doku eozinofilik infiltrasyonu ile yatmayi gerektirmeyen astim ataklari ojmue
karakterizedir (1). baslanan tedaviyi dizenli olarak kullangniEkim

Etiyolojisi kesin olarak bilinmemekle birlikte 2001'de atg nefes darfi ve yail renkli balgam
allerjik ve atopik bozukluklarin dominant bir rol Yakinmalarinin olmasi (zerine hasta yatirilarak te-
oynadgl dsiinilmektedir. Fakat halen Iokotrien davi edilmi. Daha 6nce yapilan incelemelerinde
antagonistleri ile Churg-Strauss Sendromu arasind&e€riferal  eozinofili - bulunmayan hastanin - Ekim

epidemiyolojik net bir bglanti kurulamamytir (2). ~ 2001'deki  bavurusunda  periferik  kanda  ve
bronkoalveoler lavaj (BAL) da eozinofili saptanma-

Biz de dykude montelukast kullanimi olan ve ~ .~ = =" C S : .
y siI Uzerine ileri tetkik icin hastanemize sevk edilm

Churg-Strauss Sendromu tanisi glivir olgumuzu
literatdr bilgileri siginda sunuyoruz. Oz ve soygecnginde Ozellik olmayan hasta

sigara ve alkol kullanmiyordu.
Olgu Sunumu g y

36 yainda, ev hanimi olan bayan hasta, nefes
darlig ve Oksiruk yakinmalari ile paurdu. 1999

Fizik muayenesinde; genel durumu iyi, biling
acik, oryante, koopere. Tansiyon arteriyel
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(TA):100/60 mmHg, Nabiz (N): 100/dk, Ate
36,4 C, solunum sayisli:24/dk idi. Solunum sistemi
oskiltasyonunda ekspiryum uzatnive yaygin
ronkisleri vardi. Norolojik bakisinda st ve alt
ekstremitelerde eldiven, ¢orap tarzinda duyu kusu-
ru saptandi. [Fer sistem muayeneleri normaldi.

Laboratuvar incelemelerinde; 6kosit:
12900/mri, Hemoglobin (Hb): 12.3 g/l
Hemotokrit (Htc): %36, Trombosit: 326000/mMm
Eritrosit Sedimentasyon Hizi (ESR): 41 mm/h,
periferik yaymada %52 eozinofili vardi. Total kan
biyokimyas!i normaldi. Rutin idrar tetkikinde
piydri, eritrositiri ve proteintri saptanmadi.
Arteriyel kan gazi analizi normaldi. C-reaktif Pro-
tein (CRP):4 mg/dl, Romatoid faktér (RF): 18
IU/ml, Anti-nidkleer antikoru (ANA) negatif
,perindkleer anti notrofil sitoplazmik antikor (p-
ANCA) :0.98 (kukulu pozitif), Immunglobulin E
(lg E) >1120 IU/ml, Hepatit B yuzey antijeni
(HbsAg) negatif, Hepatit C antikoru (Anti HCV)
negatif, Anti HIV negatif idi.

Sekil 1. PA Akciger grafisi; bilateral alt zonlarda bejin
retikiilonoduler infiltrasyon.

Postero—anterior (PA) alggr grafisinde
kardiyotorasik oran normaldi, 6zellikle alt zonlard
bilateral retiklilonodiler dansite artimi izleniyard
(Sekil 1). Toraks bilgisayarli tomografide (BT) her
iki akcigerde ¢ok sayida interstisiyel nodil ve buz-
lu cam goriniminde dansite glern saptandi
(Sekil 2).

Yapilan fiberoptik bronkoskopide; lob ve
segment braglari acik olup, endobraiyal patoloji
izlenmedi. Brog lavaji ve BAL'da asidorezistan
basil negatif bulundu. BAL incelemesinde alveolar
makrofaj %35, eozinofil I6kosit %45, notrofil %5,
lenfosit %15 idi. Transbrgiml parankim
biopsisinde akger parankiminde yer yer alveol Bu bulgularin gliginde olgu American
duvarlarinda  kalinma  ve  interstisiyel  college of Rheumatology (ACR) kriterlerine gére
inflamasyon  (mononukleer hicrelerin - yanisira chyrg-Strauss  sendromu  olarak  kabul  edil-
artmg sayida eozinofil Iokositler), fibrozis ve da- g Montelukast tedavisi kesildi ve 0.5 mg /kg/gin

mar duvarinin gevresinde un inflamatuvar hiic-  ora| metil prednizolon tedavisine giandi ve izle-
re infiltrasyonu go0zlendi. Paranazal sinls me alindi.

BT sinde, bilateral etmoid, maksiller, gdrontal

Sekil 2. Toraks BT; her iki akg@erde ¢ok sada interstisiye
nodul ve buzlucam goérinimleri.

sinlste mukozal kalindenalar izlendi $ekil 3). Tartisma
Batin  Ultrasonografi (USG) ve elektro- 1951 yihinda Churg ve Strauss klinik olarak
néromyografi (ENMG) normal bulundu. astim, atg kanda eozinofili ve patolojik olarak
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Sekil 3. Paranazal sinis BT; bilateral etmoid, maksiller &
frontal sinliste mukozal kalinjanalar

nekrotizan vaskilit, ekstravaskiler granilomattz
inflamasyon ile karakterize bir klinik tablo tanim-
lamiglardir. Etiyopatogenezde allerjik faktorlerin
onemli old@gunu digtnerek bu klinik tabloyu
allerjik anjiit ve granilomatoz olarak adlandigmi
lardir (3).

Churg-Strauss Sendromu hestgagorulmekle
birlikte en sik 38-50 ygari arasinda goralir. Er-
keklerde biraz daha sik olup, kadinlarda gebelik
suresince hastgin baladig! bildirilmisgtir. Hasta-

Ik semptomlari aylardan yillara kadar ggen
subakut bir periyod izler (4). Prevalansi genel
populasyonda yilda milyonda 2,4-3,3 olgudur (5).
Astim tanisi ile izlenen 36.230 olguluk bir seride
insidans %0-67 / 1 milyon &i— yil olarak bulun-
mustur (6).

1990 yilinda ACR bu sendrom i¢in tani kriter-
leri gelistirmistir: a) astim b) periferik kanda
eozinofili (>%10) c) monondropati (multiplex) ya
da polingropati d) akger grafisinde sabit olmayan
infiltratlar e) paranazal sints anormgili f)
ekstravaskuler eozinofil infiltrasyonu. Bu kritade
den en az 4’lUnin bulunmasi tani igin gereklidir (7,
8). Normokromik normositer anemi ve IgE yiiksek-
ligi bulunur. Olgularin %50’sinde ANCA (+)i
vardir ve tanisal deri tartsmalidir (9).

T Klin J Allergy-Asthma 2002, 4
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Kortikosteroidlerin kesilmesi, azaltilmasi, hatta
distk doz sistemik kortikosteroidden inhale forma
dondlmesi, Churg-Strauss Sendromunun ortaya
cikisina neden olabilir (10). Ayrica Klaritromisine
bagli tekrarlayan antijenik stimilasyonlar nedeniyle
eosinofillerin ve eosinofilik doku yikim Grdnlerimi
artmasina b klini ginde a&irlasma olan bir Churg-
Strauss olgusu bildirilngdir (11).

Biz olgumuzu; 2 yilhik astim 6ykusu, periferik
kanda %52 eozinofilisi, farkli zamanlarda ¢ekigmi
PA akcger grafilerinde farkli lokalizasyonlardaki
retikilonodiler dansite artimlarn  bulunmasi,
BAL'da ve transbrogial parankim biopsisindeki
eozinofilik infiltrasyonu, paranazal sinis BT’'de
saptanan mukozal kaliglaa bulgulariyla Churg -
Strauss Sendromu olarakggelendirdik. Ozgegmi-
sinde astim nedeniyle, taniy1 aididonemden iti-
baren inhale steroidle birlikte montelukast kulla-
nimi mevcut oldgu icin, bu konuyla ilgili litera-
turlerde tanimlanmgisayil olgular giginda hastada
montelukast (I0kotrien reseptdr antagonisti) ile
Churg Strauss Sendromu arasindgkiilblabilece-
gini distnduk.

Antilokotrien ilaclar son yillarda géli tlke-
lerde astimda kullanilan yeni tedavi ajanlaridu. B
ilaclar 5-lipooksijenaz inhibitérii olan zileuton,
cysteinyl I0kotrien tip 1 reseptdr antagonistleri
olan zafirlukast, pranlukast ve montelukasttir (12)
Lokotrien B4 (LTB4) ve sisteinil I6kotrienleri
(LTC4, LTD4, LTE4) reseptor diuzeyinde
antagonize ederler. Bu antagonizma sonrasinda
dolasimdaki lokotrien diizeyleri artar. Ozellikle
LTB4, notrofillerin yani sira eozinofiller icin de
kemotaktik 0zelliktedir.

Simdiye kadar Churg - Strauss Sendromu ile
|6kotrien antagonistleri arasindaki skiye dair
degisik gorisler ortaya atilmgtir. Churg - Strauss
Sendromu da hipereozinofili ve sistemik vaskiuilit
ile karakterize bir sendrom olguna gore |l6kotrien
reseptdr antagonistleri yukarida aciklanan meka-
nizmayla bu sendroma zemin hazirliyor olabilir.
Franco ve ark (13), oral kortikosteroid Oykusu
olmayan, montelukast kullanimina sekonder oldu-
gu diguindlen bir pulmoner eozinofili olgusu bil-
dirmiglerdir. Bir baka gorige goére, Churg -
Strauss Sendromu, astim nedeniyle kullanilan oral
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kortikosteroid tedavisi ile maskelenmekte, tedaviye 4. Carolyn L. Rochester, The Eosinophilic Pneumonias;

I6kotrien reseptdr antagonistleri eklenmesiyle azal
tilan kortikosteroid dozuna sekonder hastalik alev-
lenmektedir (14-17). Bu konuda yapilan bir meta-
analizde, Churg-Strauss Sendromunun, l6kotrien
antagonistleriyle tedaviye Wdandiktan sonra 2
gun-10 ay icinde ortaya cigty oral kortikosteroid
dozunun azaltilmasi ile sendromun multiorgan
belirtilerinin ortaya c¢ikg bildirilmi stir (18).

Zafirlukast ile birliktelik gosteren Churg-
Strauss Sendromu da bildiriimekle beraber
kortikosteroidin birakilmasi ile arasinda herhangi
bir iliski kurulamamgtir (19).

Montelukast ve inhaler steroid tedavisi alan iki
hastada Churg- Strauss Sendromu bildig)nsis-
temik steroid kullanmayan bu hastalarda sendro-
mun gelgmesi, koinsidans veya antilokotrienlerin
direkt etkisi olarak yorumlanmtir (20). Bizim
olgumuzda da benzegekilde , iki yillik bir astim
Oykisu mevcut olup tedavide yalnizca inhale
steroid ve montelukasta yer veriktii. Hicbir
sekilde oral kortikosteroid kullanimi mevcut gle
dir. Inhale kortikosteroid tedavisi altinda (doz de-
gisikli gi yapiimaksizin) Churg - Strauss Sendromu
gelismistir. Bu 0Ozelligi ile steroid tedavisinin ke-

silmesine sekonder alevlenen Churg - Strausst®

Sendromu gogiuinU desteklememekle birlikte di-
rekt ilag etkisini savunan giér sayili olgularagik
etmektedir.

Lokotrien reseptdr antagonistleri ile Churg -
Strauss Sendromu arasindgmdmlan ilski kurula-
bilmesi icin daha fazla sayida gahaya gerek
vardir.Yine de sendromun ggtie olasilgina kas!
bu ilacglar kullanirken daha dikkatli olunmasi ge-
rektigi gérisiindeyiz.
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