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Bilateral Santral Retinal Arter Tikanikligi Olarak Bulgu
Veren ANCA Negatif Churg-Strauss Sendromu:
Olgu Sunumu

ANCA-Negative Churg-Strauss Syndrome Presenting as Bilateral Central
Retinal Artery Occlusion: A Case Report
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Oz

Kirk iki yaginda heniiz Churg-Strauss sendromu (CSS) tanisi almamig erkek hasta bilateral santral retinal arter tikanikligi (SRAT) ile
bagvurdu. Tibbi Gykiisiinde brongiyal astim ve diizensiz prednizolon kullanimi mevcuttu ancak aterosklerotik risk fakeorii yokeu. ilk
muayenede gorme keskinligi (GK) sag gozde el hareketlerini algilama ve sol gozde parmak sayma diizeyindeydi. Fundoskopide sag
gozde retinada soluklagsma ve kiraz kirmizist bir nokta izlenirken, sol gozde fundus normaldi. Goz kiiresi masaji ve sistemik goz igi
basinc diisiiriicii ajanlardan sonra GK diizeldi. Tedavinin 5. giiniinde sag tarafta ekstremite giigsiizliigii ve sag ayakta purpura gelisti.
Elektromiyografide mononéritis multipleks saptandi. Laboratuvar tetkiklerinde eozinofili (%52) oldugu goriildii. Etiyoloji arastirilirken
saptanan hipereozinofili, bronsiyal astim, mononéritis multipleks, vaskiilitik purpura ve siniizite dayanarak hastaya Amerikan Romatoloji
Dernegi tan: kriterlerine gore CSS tanist konuldu. Intravensz 1 g/giin metilprednizolon ardisik olarak 3 giin siireyle verildi ve aylik 1 g
siklofosfamid baglanarak 6 ay boyunca devam edildi. Diisiik ayak ve vaskiilitik purpura 7 giin sonra geriledi ancak gérme keskinliginde
daha fazla diizelme olmadi. Sonug olarak, bilateral SRAT de aterosklerotik risk faktorii yoksa CSS predispozan faktor olarak distiniilmeli
ve aragtirilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Santral retinal arter tikaniklig1, anti-nétrofil sitoplazmik antikorlar, Churg-Strauss sendromu

Abstract

A 42-year-old man with undiagnosed Churg-Strauss syndrome (CSS) developed bilateral central retinal artery occlusion (CRAO). His
medical history included bronchial asthma and irregular prednisolone usage but no atherosclerotic risk factors. At presentation, visual
acuity (VA) was hand motion in the right eye and counting fingers in left eye. On fundoscopy, retinal whitening and a cherry red spot were
observed in the right eye, while the fundus was normal in the left eye. After eyeball massage and systemic intraocular pressure lowering
agents, his VA improved. On day 5 of treatment, he experienced right limb weakness and purpura on his right foot, and electromyography
revealed mononeuritis multiplex. Laboratory tests indicated eosinophilia (52%). Based on the presence of hypereosinophilia, bronchial
asthma, mononeuritis multiplex, vasculitis purpura, and sinusitis that was detected during etiological investigations, the patient was
diagnosed as having CSS according to the American College of Rheumatology diagnostic criteria. Intravenous methylprednisolone 1 g/
day was administrated for 3 consecutive days and 1 g cyclophosphamide was started and continued monthly for 6 months. Foot drop
and vasculitic purpura improved after 7 days, but there was no further improvement in visual acuity. In conclusion, in the presence of
bilateral CRAO and lack of atherosclerotic risk factors, CSS should be considered as a predisposing factor and investigations should be
conducted accordingly.
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Giris

Santral retina arteri tikanikligi (SRAT) genellikle karotid
arter veya kalp kapaBi hastaliklari, hiperkoagiilabilite,
atriyal fibrilasyon ve otoimmiin hastaliklar gibi bir veya
daha fazla ciddi sistemik hastaliga sekonder gelisen yikict
bir okiiler acil durumdur.! SRAT, patofizyolojiye gore
arterite bagli ve arteritten bagimsiz olmak iizere iki gruba
ayrilabilir. Arterite bagli SRAT, olgularinin %5’ten azindan
sorumludur ve etiyolojisi vaskiilitler ile iligkilidir.” Churg-
Strauss sendromu (CSS) olarak da adlandirilan polianjitisli
eozinofilik graniilomatoz (PAEG), kan akimini bozabilen
ve hayati organ ve dokularda hasara neden olabilen, kan
damarlarinin enflamasyonu ile karakterize bir tiir vaskiilit
olarak bilinmektedir. PAEG tanist alan bireylerde genellikle
astim veya alerji dykiisii mevcuttur. Net tani kriterleri olmasina
ragmen klinikte CSS tanisi gecikebilmektedir. Bu durum
kismen, hastaliZin klinik tablosunun cesitliligi ile iligkilidir.?
Anti-notrofil sitoplazmik antikor (ANCA) acisindan CSS,
vaskiilitin klinik ve histopatolojik 6zelliklerini gosteren ANCA
pozitif hastalar ve doku eozinofil infiltrasyonu gisteren ANCA
negatif hastalar olmak {izere iki ana alt gruba ayrilabilir.?
Literatiirde CSS’nin ilk klinik tablosu olarak eozinofilik
miyokardit’, néroendokrin karsinom®, eozinofilik vaskiilitik
noropati’, multipl oral iilserasyonlar® ve enflamatuvar 6n orbita
psodotiimérii’ bildirilmigtir. Egzamanli olarak bilateral SRAT
gelisen, daha 6nce CSS tanist almamis bir olguyu sunuyoruz.
Bildigimiz kadariyla bu olgu, bu klinik tabloya sahip nadir bir
CSS olgusudur ve SRAT tetkikleri yapilirken tan: konmustur.
CSSnin ilk klinik bulgusu tamamen okiiler olabilecegi icin bu
olgu sunumu biiyiik 6nem tagimaktadir.

Olgu Sunumu

Kirk iki yaginda erkek hasta, 12 saat énce baglayan sag
gozde akut agrisiz gorme kaybi nedeniyle hastaneye bagvurdu
ve hastaneye yatigtan hemen once sol gozde de ayni tablo
gelisti. Hastanin alt1 ay once baglayan brongiyal astim oykiisii
vardi ve diizensiz olarak 10 mg/giin prednizolon kullaniyordu.
Yapilan okiiler muayenede gorme keskinligi (GK) sag gozde el
hareketlerini algilama ve sol gozde parmak sayma diizeyindeydi.
Biyomikroskobik muayenesinde sag gozde daha siddetli olmak
iizere bilateral arka subkapsiiler katarakt izlendi. Ilk bagvuruda
gekilen fundus fotograflarinda, sag gozde retinada belirgin
beyazlagma ve kiraz kirmizisi bir nokta (Sekil 1A) ve sol gozde
retinada degisen derecelerde beyazlasma ve yumusak eksuda
alanlari goriildii (Sekil 1B).

Her iki goze de ilk tedavi olarak goz kiiresi masaji yapild:
ve ardindan sistemik goz i¢i basinct digiirticti tedavi bagland.
Hasta SRAT nin akut fazinda floresein anjiyografiyi reddetti. Bu
nedenle SRAT tanist fundus goriintimiine dayali olarak konuldu.
ilk tedaviden iki saat sonra her iki gézde de retina perfiizyonu
diizeldi ve GK sag gozde parmak sayma, sol gozde 3/10
diizeyindeydi. Hastaya, tanilanmamus risk faktorlerini belirlemek
amactyla diyabet, hipertansiyon, hiperlipidemi, karotis stenozu
ve kardiyovaskiiler hastaliklarin degerlendirilmesi de dahil
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olmak tizere kapsamli sistemik tetkikler yapildi, ancak sonuglar
negatifti.

Yatis giinii yapilan norolojik, respiratuvar ve dermatolojik
muayeneler olagandi. Laboratuvar sonuglarinda lokositoz
(11.900/mm?) ve eozinofili (%8) vardi. C-reaktif protein
(CRP) diizeyi 21 mg/dL (normal sinir <5 mg/dL), eritrosit
sedimentasyon hizt (ESH) 43 mm/saat idi. Hepatik ve
renal laboratuvar tetkiklerinin sonuglari normal olarak
degerlendirildi. Lupus anti-koagiilan, anti-kardiyolipin
ve anti-B2 glikoprotein seviyeleri normal sinirlardayd:.
Transtorasik ekokardiyografi normaldi. Akciger grafisi ve
bilgisayarl: beyin tomografisinde anormal bulgu saptanmadi.
ESH ve CRP yiiksekligi ve aterosklerotik risk faktorii
bulunmamasi nedeniyle, etiyolojide vaskiilitten siiphelenildi
ve 60 mg/giin oral prednizolon baglandi. Ancak, hastanin
gormesinde daha fazla iyilesme olmadi.

Tedavinin 5. giiniinde sag tarafta ekstremite giigsiizliigii
ve saf ayakta purpura geligti. Norolojik muayenede L5
noropati ve diigiik ayak mevcuttu. Elektromiyografi ve sinir

iletim hizi testi yapildi ve hastaya mononéritis multipleks
tanist kondu. Deri muayenesinde, hastanin sag ayaginda
ele gelen, basmakla solmayan purpurik dokiintii saptandi

Sekil 1. A) Sag gozde makiilada klasik kiraz kirmizisi lekeyi gosteren renkli
fundus fotografi. B) Sol gézde retinada beyazlagma ve yumusak eksuda

Sekil 2. Hastanin saf ayaginda ele gelen, basmakla solmayan purpurik dokiintii
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(Sekil 2). Tam kan sayumi tekrar edildi ve belirgin lokositoz
(17.400/mm?) ile eozinofili (%52) goriildii. Periniikleer ve
sitoplazmik ANCA (p-ANCA ve s-ANCA) negatifti. ESH
51 mm/saat, CRP diizeyi 32 mg/dL idi. Beyin manyetik
rezonanst normaldi (Sekil 3A, B) ancak koronal ve aksiyel
kesitlerde paranazal sintizit gorildii (Sekil 3C, D). Bu
nedenle, radyasyonu 6nlemek amaciyla bilgisayarli tomografi
yapilmadi. Hiperozinofili, brongiyal astim, mononéritis
multipleks, vaskiilitik purpura ve siniizit nedeniyle hastaya
Amerikan Romatoloji Dernegi siniflandirma kriterlerine
(Tablo 1) gore CSS tanist kondu.

Hastaya ardigik 3 giin siireyle intravenoz 1 gr/giin dozunda
metilprednizolon verildi ve aylik 1 gr siklofosfamid baglanarak
6 ay siireyle devam edildi. Daha sonra, oral 50 mg/giin dozunda
prednizolon recete edildi ve 6. haftada 25 mg/giine diisiiriildii.
Diisiik ayak ve vaskiilitik purpura 7 giin sonra diizeldi; ancak
gorme keskinliginde daha fazla iyilesme olmadi. Tki aylik

Tablo 1. Churg-Strauss sendromu: Amerikan Romatoloji
Dernegi smiflandirma kriterleri (6 kriterden 4t mevcut
olmalidir)12

Astim

Eozinofili >%10

Monondropati veya polinropati

Fikse olmayan pulmoner infiltrasyon

Paranazal siniis hastaliklari

Biyopsi sonucunda ekstravaskiiler eozinofilik infiltrasyon

Sekil 3. Kraniyal manyetik rezonans gériintiilerinde (MRG) beyin normal
gortiniimdedir (A, B). Koronal (C) ve aksiyel (D) kesitlerde paranazal siniizit
izlenmektedir

izlemde, fundus fotografinda sag gozde arka kutupta retinal
eksuda, makiiler retina pigment epiteli degisiklikleri ve optik
atrofi nedeniyle diskin soluk oldugu (Sekil 4A), sol gozde
ise fundusun normal ($ekil 4B) goriiniimde oldugu izlendi.
Beklendigi gibi, SRAT sag gozde optik atrofiye neden oldu.
Hastadan goriintiilerin ve verilerin yayimlanmasi igin
bilgilendirilmis onam alindi. Universite politikamiza gore, olgu
sunumlarinda kurumsal etik kurul onay: gerekli degildir.

Tartisma

CSS, eozinofili ile karakterize nadir bir kiigiikk damar
vaskiilitidir ve neredeyse yalnizca astimli hastalarda goriiliir.
Sendrom ¢esitli klinik tablolar ile kendini gosterebilir ve
patognomonik okiiler bulgu yoktur. Okiiler tablo, 6zellikle
prognostik agidan, idiyopatik orbital enflamasyon tipi ve
iskemik vaskiilit tipi olarak 2 gruba ayrilabilir. Iskemik
vaskiilitli hastalar, idiyopatik orbital enflamasyonlu hastalara
gore daha yagli olma egilimindedir.'® Takanashi'' tarafindan
sunulan bir olguda, ANCA pozitif hastalarin hastaligin
progresyonunu ve sonuglarini etkileyen klasik kii¢iik damar
vaskiiliti ile bagvurma olasiliZ1 daha yiiksektir. Ancak Akella
ve ark.’nin' tarafindan yapilan bir caligmada iskemik ve
enflamatuvar gruplar arasinda ANCA pozitifligi agisindan
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmamuistir. Literatiirde
retinal arter ve ven okliizyonuna neden olan iskemik vaskiilit
tablosu 12 hastada bildirilmistir. Bu tablolarin ¢ogu CSS tanili
olgularda bildirilmig olup hastalarda ortaya ¢ikan ilk bulgu
degildir ve iki olguda bilateral geligmistir.'® Ancak, hastamizin
ilk klinik bulgusu ANCA negatif bilateral SRAT idi ve
yiiksek doz intravendz steroid tedavisi gorme keskinliginde
bir iyilesme saglamadi. Bu sonug, iskemik wvaskiilit tipi
oftalmolojik tablolarin steroidlere daha az yanit verdigini
gosteren  Akella'nin'® ¢aligmasi ile uyumludur. Ancak,
CSS’nin erken tani ve tedavisi hayat: tehdit eden sistemik
komplikasyonlar1 dnleyebilir.

Bilateral SRAT’de aterosklerotik risk fakeorii yoksa CSS
gibi sistemik vaskiilitlerin diglanmasi 6nemlidir. Hastaligin
erken tanist hayat kurtarict olabilir. Bununla birlikte, sistemik
tedavinin hastanin gorme keskinligine etkisi hala belirsizdir.

Sekil 4. Ikinci ayda yapilan izlemde gekilen renkli fundus fotograflari: A) Sag
gozde disk soluk goriiniimdedir. Ayrica arka kutupta retinal eksudalar ve makiiler
retina pigment epitel degisiklikleri izlenmekeedir. B) Sol gozde fundus normal
goriiniimdedir
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