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Case Report / Olgu Sunumu

Guillain-Barre Sendromunu Taklit Eden Akut Fulminan

Néropatili Churg-Strauss Sendromu: Bir Olgu Sunumu
Churg-Strauss Syndrome with Fulminant Neuropathy Mimicking

Guillain-Barre Syndrome: A Case Report

Cengiz BAHADIR, Duygu KURTULUS, Blinyamin OZTURK, Goksel SOMAY*, Dilek K. BENEK**
Haydarpasa Numune Egitim ve Arastirma Hastanesi Fiziksel Tip ve Rehabilitasyon, *Néroloji Klinigi ve **Patoloji Béltimdi, Istanbul, Tiirkiye

Ozet

Churg-Strauss sendromu (CSS) genellikle astim veya alerjik yakinmalari
olan kisilerde ortaya cikar. Pulmoner veya sistemik vaskiilit, ekstravasku-
ler grandlomlar ve eosinofili ile karakterizedir. Bazen fulminan periferik
noéropatiye neden olabilir. Guillain-Barre sendromu (GBS) genellikle dem-
yelizan noropatiye sebep olsa da daha seyrek olarak akson kaybi ile atipik
sekilde seyredebilir. Bu sunumda dncesinde akut fulminan ndropati nede-
niyle GBS tanisi almis CSS'li bir olgu ilgili literatlir 1s1§inda tartisiimistir.
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Summary

Churg-Strauss syndrome (CSS) occurs usually in subjects who have asthma
and allergic complaints. It is characterized with pulmonary or systemic
vasculitis, extravascular granulomes and eosinophilia. It sometimes causes
fulminant peripheral neuropathy. Although Guillain-Barre syndrome (GBS)
usually causes demyelinating neuropathy, it seldom follows an atypical
course presenting with axonal loss. In this report, a case with CSS
previously diagnosed with GBS due to acute fulminant neuropathy is
discussed in the light of relevant literature. Turk J Phys Med Rehab
2006;52:132-6

Key Words: Churg-Strauss syndrome, Guillain-Barre syndrome, perip-
heral neuropathy

Girig

Churg-Strauss sendromu (CSS) kiclk ve orta boy damarla-
rin grandlomatoz vaskdlitidir. Siklikla akciger, cilt ve periferik
sinirleri tutar. Bu bulgulara karakteristik olarak eozinofili eslik
eder. Onceden allerji ve astim hikayesi olan, kanda eozinofili
tespit edilen olgularda periferik néropati gelismesi durumunda
CSS'den siphelenilmelidir (1,2). CSS'de sinir sistemi tutulumu
hastalarin %65-80'inde gelisen monondritis multipleks veya
simetrik polindropati seklindedir. Nadiren merkezi sinir sistemi
tutulumu gorulebilir (3). Guillain-Barre sendromu (GBS) klasik
olarak akut baslayan gicsizlik ve buna eslik eden parestezi
ve hipoestezilerle karakterize otoimmun bir hastaliktir. Hasta-
Igin tanisi tipik baslangici, elektromyografi ve beyin omurilik

sivist (BOS) bulgulari ile kolayca konulur (4). Bununla beraber
hastalik bazen atipik formda polinéropatik tablolarla ortaya ¢i-
kabilir ve tani koymak gliclesebilir.

Bu sunumda daha 6nce GBS tanisiyla rehabilitasyon ama-
clyla klinigimize yonlendirilen ama sonraki dederlendirmeleri-
miz neticesinde CSS tanisi konulan bir olgu ele alinmis ve ilgili
literatlr esliginde tartisiimistir.

Olgu

33 yasinda bayan hasta kollarinda, bacaklarinda uyusma ve
kuvvet kaybi sikayetleri ile klinigimize basvurdu. Hastanin 6y-
kiisiinden 8 yildir astim tedavisi gordigi ve klinigimize bas-
vurmadan 6nce ani gelisen adri, parestezi ve ilerleyen kas gig-
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sizligu nedeni ile noroloji klinigine yatirildigr 6grenildi. Noro-
loji kliniginde yapilan ilk muayenesinde sag st ekstremite dis-
talinde ve her iki alt ekstremitesinde belirgin gli¢ kaybi oldugu
g6zlenmis. Derin tendon refleksleri bilateral alt ekstremite ve
sag Ust ekstremitede alinamamis. Yapilan lomber ve kranial
manyetik rezonans (MR) incelemesinde patoloji tespit edilme-
yen hastanin servikal spinal MR incelemesinde ise C3-4, C5-6,
C6-7 mindr disk patolojileri tespit edilmis. Noérolojik semptom-
larinin baslamasindan 2 hafta kadar dnce grip benzeri enfeksi-
yon gecirdigini ifade eden hastanin elektrofizyolojik inceleme-
sinde agir aksonal tipte polinéropati bulgulari tespit edilmis.

Tablo 1. Ust ve alt ekstremitelerde tedavi &ncesi ve sonrasi kas
kuvvetlerindeki degisim.

Tedavi 6ncesi | Tedavi sonrasi

Sag Sol Sag Sol
Omuz abduksiyonu 4/5 5/5 5/5 5/5
Dirsek fleksiyonu 4-/5 5/5 5/5 | 5/5
Dirsek esktansiyonu 3/5 5/5 5/5 | 5/5
El bilek fleksiyonu 2/5 5/5 4/5 5/5
El bilek ekstansiyonu 3/5 5/5 5-/5 | 5/5
Parmak fleksiyonu 2/5 5-/5 4/5 | 5/5
Parmak ekstansiyonu 2/5 5/5 4/5 | 5/5
Grip 2/5 5-/5 4/5 5/5
Kalga fleksiyonu 5/5 4/5 5/5 | 5/5
Kalca ekstansiyonu 5/5 4/5 5/5 | 5/5
Diz fleksiyonu 4/5 4-/5 5/5 5/5
Diz ekstansiyonu 4/5 3/5 5/5 5/5
Ayak dorsifleksiyonu 2/5 0/5 4/5 | 3/5
Ayak plantar fleksiyonu 2/5 0/5 4/5 | 3/5
Basparmak dorsifleksiyonu | 2/5 0/5 4/5 | 3/5

Tablo 2. Tedavi 6ncesi ve sonrasi kan degerleri.

Yapilan BOS analizinde yiksek protein ve azalmis hicre (albu-
minositolojik dissosiasyon) tespit edilen hastaya klinik ve labo-
ratuar bulgular esliginde GBS tanisi konularak intravenéz im-
minglobulin (IVIG) 3X10 gr olarak uygulanmis. Hasta tedavi al-
tindayken 3. sinir tutulumu (pitoz, midriazis, ice-yukari ve asa-
g1 bakis kisithhgi) gelismis. On gin sire ile IVIG tedavisi alan
hastanin sol bacaktaki parezisinin diizelme g&stermesi ile ge-
nel durumunun iyiye gittigi diistntlerek rehabilitasyon ama-
clyla klinigimize yonlendirilmistir.

Klinigimize yatirilan hastanin genel durumu iyi, bilinci agik-
t1. Hasta yaygin kas gli¢cstizliglne bagh olarak yardimsiz yirQ-
yemiyordu. Ust ekstremitelerde sagda belirgin, alt ekstremite-
lerde ise bilateral agir kas glicsizligu tespit edildi (Tablo 1).
Duyu muayenesinde sag tarafta tim dermatomlarda hipoeste-
zi mevcuttu. Sag el ve el bileinde derin duyu azalmisti. Sagda
derin tendon refleksleri hipoaktifti. Kas glicsiizligline atrofiler
eslik ediyordu (Resim 1). Sag patella refleksi hipoaktif olup sol
patella refleksi alinamadi. Duyu muayenesinde sadda ayak,
solda ayak ve kruriste bilateral hipoestezi tespit edildi. Sag
gbzde 3. sinir tutulumu vardi. Hasta bu bulgularla polindropa-
ti 6n tanisi ile rehabilitasyon programina alindi.

Rutin hematolojik ve biyokimyasal tetkiklerinde; belirgin
eosinofili, lenfopeni, kronik hastalik anemisi, RF pozitifligi, C4
disUkligu ve sedimantasyon yiiksekligi saptandi. C3 ve CRP
normal sinirlar i¢cindeydi (Tablo 2). ANA (-), p-ANCA (-), PR3-
ANCA (-), IgA normal, IgM ve IgG ylksekligi mevcuttu. Hepatit
B, C ve HIV belirleyicileri negatifti.

Resim 1. El ve ayaklarda denervasyona bagl olarak gelisen belirgin
kas atrofisi.

Tedavi dncesi Tedavi sonrasl Normal aralik
Eritrosit 4.280.000/ul 4.540.000/ul 4-5.200.000/ul
Lokosit 10900/l 9,600yl 4.500-11.000/ul
Eozinofil %53,3 %0,54 <%0,7
Lenfosit %19 %25 %20-47
Hgb 8,85 g/dl 12,7 g/dl 11,5-16 g/dl
Hct %28,3 %38 %36-46
MCV 81,7 fl 81,11l 80-92 fl
CRP 0,792 mg/dl 0,213 mg/dl <0,8 mg/di
Eritrosit sedimantasyon hizi 115 mm/s 18 mm/s <20 mm/s
C3 88,7 mg/dl 102 mg/dl 79-152 mg/dl
ca 15,8 mg/d 22,3 mg/d 16-38 mg/d
Romatoid faktor + +
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Yapilan radyolojik incelemelerde; sinls grafisinde sol mak-
siller sinliste mukoza kalinlagmasi izlenmesi Gzerine yapilan
bilgisayarli paranasal sinlis tomografisinde bilateral maksiller,
frontal, sfenoid sinlslerde aerasyon azalmasina neden olan
mukozal kalinlagmalar ve frontal sinlste, bilateral etmoid si-
nislerde tam aerasyon kaybina yol acan infekte yumusak do-
ku yodunlugu tespit edildi (Resim 2). Hastanin akciger oskdil-

tasyonunda bilateral akciger alanlarinda yaygin inspiratuvar
ve ekspiratuvar ronkusler mevcuttu. Hastanin cekilen seri ak-
ciger grafilerinde; degisken infiltrasyon bolgeleri tespit edildi
(Resim 3). Toraks bilgisayarli tomografisinde ise sag alt ve st
paratrakeal aortopulmoner yerlesimli en bly(gi 1 cm capinda
multiple lenf nodlari izlendi. Sag tarafta Ust loblara kadar uza-
nan plevral efflizyon mevcuttu, solda minimal plevral kalinlas-

Resim 2. Paranasal sinus tomografisinde, aerasyon kaybina yol
acan infekte yumusak doku yogunluguna ait gérdnidm.

Resim 3. Akciger grafisinde infiltrasyon alanlari.

Resim 4. Gastroknemius kas biyopsisinde eozinofilik vaskdlit

gorinima.

Resim 5. Tedavi ile hastanin akciger infiltrasyonlarinin kaybi.
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ma ve sol akciger bazalinde minimal infiltrasyon alani tespit
edildi. Tim batin ultrasonografisinde hepatosplenomegali
mevcuttu. Mikrobiyolojik incelemelerde bodaz ve balgam kiil-
turlerinde Ureme olmadi, aside direncli bakteri saptanmadi ve
normal flora ile uyumlu bulundu. Gastroknemius kasi ve sural
sinir biyopsisinde eozinofilik vaskdlit (Resim 4) tespit edilen
hastaya American College of Rheumatology (ACR) kriterlerine
gdre CSS tanisi konuldu. Medikal tedavi olarak 1 mg/kg predni-
solon tedavisi baslandi. Hastaya eklem hareket agikhgi ve glic-
lendirmeye y6nelik egzersiz ve zayif kaslara elektriksel stimu-
lasyon tedavisi uygulandi. Dért aylik tedavi sonucunda hasta-
nin yakinmalarinda belirgin azalma oldu, kas guclerinde ilerle-
me kaydedildi ve atrofiler geriledi. Hasta kendi basina ylrime-
ye basladi. Hepatosplenomegalisinde belirgin dedisiklik olma-
di. Akciger dinleme bulgulari normale dondi ve akciger grafi-
lerinde daha dncesinde tespit edilen infiltrasyonlar kayboldu
(Resim 5). Kan tablosu ve sedimentasyon hizi normale dondu
(Tablo 2). 3. sinir tutulumuna ait gdz bulgulari dizeldi.

Tartisma

CSS nadir gordlen, kiguk ve orta buyUklUkteki arterler, ka-
pillerler, ven ve vendilleri tutan, akciger basta olmak tizere mul-
tipl organlarin etkilendigi sistemik, nekrotizan 6zellikte bir vas-
kdlittir (5). CSS tanisi icin 1990'da ACR tarafindan bildirilen 6
kriterden 4 veya daha fazlasinin olmasi sart kosulmaktadir. Bu
kriterler; bronsial astim, tam kan sayiminda eosinofil oraninin
%10 veya Uzerinde olmasi, multiple monondropati veya poliné-
ropati, akciger grafisinde gezici pulmoner infiltratlarin bulun-
masl, paranasal sinls patolojisi ve biyopsi ile damar cidari di-
sinda eosinofilinin gosterilmesi olarak 6zetlenmistir (6). Bizim
olgumuz da bu kriterlerin tamamini karsiladigindan tanida zor-
lukla karsilasiilmadi. CSS'de prodromal faz, eosinofilik faz ve
vaskllitik faz olmak lzere ¢ dénem tanimlanmistir. Prodro-
mal faz daha cok allerjik semptomlarin 6n planda oldugu do-
nemdir. Prodrom ddéneminin sonlarinda ylksek kan eozinofilisi
ve buna bagli semptomlar tabloya hakim olur. Bu dénemde eo-
zinofilik infiltrasyona bagh olarak pndmoni ve gastroenterit
gOrilebilir. Vaskdlitik faz; ates, halsizlik, kilo kaybi, artmis aler-
jik ve astmatik semptomlar gibi sistemik semptomlarin ve or-
gan tutulumunun gelistigi donemdir (7). Siklikla akciger, kalp
(%33-48), sinir sistemi (%69-73), cilt (%70), bobrek (%50),
gastrointestinal sistem (%60) tutulur. Hastalarin timinde as-
tim 6ykldsU olmakla birlikte alerjik rinit, sintizit ve polipozis
%75-85 olguda gorulmektedir (6,7). Bizim olgumuza ancak
vaskllitik fazda ve gec tani konabilmistir. CSS'nin periferik si-
nir sistemi tutulumu gelistiginde hastalarin cogunda klinik tab-
loya hakimdir. Bu néropatinin 6zelligi daha ¢cok monondritis
multipleks seklindedir ve vaso vasorumlarin tutulumuna bagli-
dir (2). Ama yaygin oldugunda diger polinéropatik tablolarla
siklikla karisabilir ve tanida gui¢ltk ¢ikabilir. Nitekim bizim has-
tamizda da hastaya baslangicta GBS tanisi konulmustur. GBS
immuUn etiyoloji ile gelisen akut polinéropati nedenlerinden bi-
ridir. Semptomlar genellikle bir viral Gst solunum yolu veya
gastrointestinal enfeksiyonun veya cerrahi bir girisimin 1-3
hafta kadar sonrasinda gelisir. GBS'de taniya en ¢ok yardimci
olan laboratuar yéntemleri EMG ve sinir iletim incelemeleri gi-

bi elektrofizyolojik incelemeler ile BOS incelemesidir. BOS'de
protein dlizeyi artar ve genel olarak hicre artisi géztkmez (al-
bliminositolojik dissosiasyon) (8,9). Aslinda bu olguda ilk EMG
bulgulari GBS'nin tipik paterni olan segmental demyelinizas-
yon ile uyumlu dedildir. Ama bu hastalikta da akut aksonal tu-
tulum seklinde polindropati gelisebilmektedir (10). Bu olguda
tani karisikhdina sebep olan diger durumlar 15 giin dnce geci-
rilmis viral hastalik hikayesi ve BOS'de albuminositolojik diso-
siasyon tespit edilmesiydi. Bu klinik bulgular esliginde hasta-
nin tanisinin GBS olarak konulmasi normal olarak degerlendi-
rilmelidir. Hasta ek olarak intravendz immunglobulin tedavisi-
ne de kismen cevap vermistir. CSS'de IVIG tedavisinin iyi geldi-
gine dair yayinlar bildirilmistir (11). Aslinda hastanin uzun za-
man astim hastasi olarak tedavi edilmis olmasi ve periferik no-
ropati ortaya ¢ikana kadar taninin konamayisi daha dikkate de-
ger bir durumdur. Nihayi olarak yapilan sural sinir ve gastrok-
nemius kasi biyopsisinde tespit edilen eozinofilik vaskulit ayni
anda iki hastali§in olma olasihgini ortadan kaldirmistir.

CSS'nin klinik belirtilerini kontrol altina almak i¢in gluko-
kortikoidler; eger yeterli sonuc alinamazsa ilave olarak veya
ilaca bagli ciddi yan etkiler olusmasi durumunda ise tek basina
siklofosfamid, metotreksat veya azatioprin gibi sitostatik ajan-
lar kullaniimaktadir (12,13). Tedavinin ilk asamasinda gin i¢in-
de bollinmus dozlar halinde 11,5 mg/kg/gln (12,14) veya néro-
lojik belirtilerin siddetli oldugu olgularda intavendz yol ile 1
gr/giin prednizolon kullaniimasi (13,14) 6nerilmektedir. Biz has-
tamizda kg basina 1 mg kullanmayi tercih ettik. Steroid tedavi-
sinin baslamasiyla hastanin klinik bulgularinda belirgin dizel-
me saglandidi ve atrofilerinin kismen geriledigi gozlendi.

Bizim olgumuz gibi agir vakalarda pulse steroid, pulse sik-
lofosfamid ve ylksek doz immunglobulin kombinasyonuyla ba-
sarili sonug alindidi bildirilmistir (15). Bununla beraber boyle
bir tedavi ylksek yan etki riskini de beraberinde getirmektedir.
Rituximabda CSS'de denenmis olup yeterli veri olmamakla be-
raber basarili sonuclar bildirilmistir (16,17).

Yiksek eozinofili ve total IgE de@erlerine sahip akciger gra-
fisinde gecici pulmoner infiltrasyonlari tespit edilen hastalarda
CSS her zaman akilda bulundurulmalidir. Hastada polinéropati
tablosu gelistiginde ise akut baslangicli polinéropatiler ve
Ozellikle GBS ile ayirici tani 6nem kazanmaktadir. Bu nedenle
akut baslangich polinéropati olgularinda vaskdlitler ve de 6zel-
likle CSS'nin distnilmesi ve ayirici taniya yonelik tetkiklerin
zamaninda yapilmasi 6nem kazanmaktadir. Boylece 6zellikle
yanhs tedavilerin 6niine ge¢mek ve komplikasyonlari énlemek
mUmkun olabilecektir.
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