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OZET

Vaskiilitler kan damarlar: ve cevresindeki dokunun inflamasyonu ile seyreden, konstisusyonel semp-
tomlar ve organ hasarina yol acan otoimmiin hastaliktir. Akciger, sistemik vaskiilitlerin, ozellikle de
ANCA iligkili vaskiilitlerin énemli hedeflerinden biridir, fakat diger sistemik vaskiilitlerde de farkh
siklikta akciger tutulumu goriilebilir. Vaskiilitlerde goriilen akciger bulgular: pulmoner arter anevriz-
masi, pulmoner trombus, pulmoner hipertansiyon, difuz alveolar kanama, pulmoner nodiiller, paran-
kimal infiltrasyon ve interstisyal akciger hastaligi seklinde olabilir. Bu vaskiilitlerin klinik, laboratu-
var ve goriintiileme bulgularinm anlamak ve siiphelenmek tamlarin gecikmesi, kalict hasarlarin ya da
hayati tehdidi olan klinik durumlarin gelismesini engellemek i¢in biiyiik 6neme sahiptir.

Bu boliimde ANCA iligkili vaskiilitler, Behget hastaligi ve Takayasu arteritin sistemik ve pulmoner
bulgularim, tant igin yapilacak degerlendirmeleri ve genel tedavi prensiplerini dzetleyecegiz.

Vaskiilit kan damarlar: ve cevresindeki dokuda infla-
masyona, inflamatuvar hiicre infiltrasyonuna sekon-
der damar duvari hasarina yol acan bir siirectir. Tek
organda lokalize olabilecegi gibi birden fazla organ
tutulumu (sistemik) ile de seyredebilir. Klinikte siste-
mik vaskilitler cogunlukla konstitusyonel semptom-
lara, tutulan damarlardaki stenoz ya da nekroza ikin-
cil gelisen organ hasarinin eglik etmesi ile prezante
olurlar. Farkli siniflamalar olsa da en sik kullanilan
sistemik vaskiilit simiflamasi damar boyutuna goére
yapilmaktadir ve Tablo 1'de 2012 yilinda giincellenen
vaskiilit siniflama gorilmektedir (1).

Pulmoner damarlar1 etkileyen vaskilitler primer
olabilecegi gibi sistemik bag doku hastaliklarina, en-
feksiyonlara, malignitelere ya da sistemik vaskilitle-
re ikincil de geligebilir. Farkli sistemik vaskilitlerde
akciger tutulum sikhg: da degiskendir. ANCA (anti
notrofilik sitoplazmik antikor) iligkili vaskilitlerde
akciger tutulumu klinigin tipik 6zelligi iken klasik
PAN'da (poliarteritis nodoza), temporal arteritte na-

dir bir klinik bulgudur. Burada klinikte daha sk rast-
lanan sistemik vaskilitleri; ANCA iligkili vaskiilitler
(AIV), Behget hastaligi (BH) ve Takayasu arteriti (TA)
ve bu vaskdlitlerin akciger tutulum bulgularini tarti-
sacagiz.

NE ZAMAN VASKULITTEN SUPHELENMELIYiZ?

Vaskiilit tarus: klinisyenler i¢in ¢ogu zaman zorlayia
bir tanidir. Semptomlarin, laboratuvar ve goriintiile-
me bulgularinin daha sik goriilen tanilarla benzer ol-
mast Ozellikle akla gelmediginde tanida gecikmelere
yol acabilmektedir. Sistemik vaskiilitler goz, beyin,
deri, eklem, akciger, bobrek, kalp, gastrointestinal
sistem vb. gibi ¢ok sayida sistemi etkileyebilir. Solu-
num yolu iligkili bir ya da birka¢ semptom, bulgu ile
bagvuran hastalardan ayrintihi bir 6ykii almak ve di-
ger organ degerlendirmesine yonelik yapilan tetkik-
ler bu durumda yol gésterici olabilir.

Bazi klinik bulgularin varlig: ise pulmoner lezyonla-
rin sistemik bir vaskiilite sekonder gelismis olabilece-
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Tablo 1. 2012 Uluslararasi Chapell Hill Konferansi vaskiilit siniflamasi.

Bityitk damar vaskiiliti + Dev hucreli arterit
+ Takayasu arteriti

Orta caph damar vaskiiliti + Poliarteritis nodoza
+ Kawasaki hastaligi

Kiiciik damar vaskiiliti + ANCA (anti nétrofilik sitoplazmik antikor) iligkili vaskiilitler
Grantilomatoz polianjiitis (Wegener Granillomatoz)
Mikroskopik polianjiitis
Eozinofilik graniilomatéz polianjiitis (Churg-Strauss Sendrom)

« Immiin kompleks kii¢itkk damar vaskiiliti
Anti glomeruler bazal membran hastalig:

Kriyoglobulinemik vaskilit
IgA vaskuliti (Henoch-Schonlein)
Hipokomplementik iirtikeryal vaskiilit (anti C1q vaskuliti)

Variable (degisken) damar vaskiiliti + Behget hastahg:
+ Cogan sendromu

Tek organ vaskiiliti + Kitanoz lokositoklastik anjiitis

« Kitanoz arterit

« Primer santral sinir sistemi vaskiiliti
« Izole aortit

+ Digerleri

Sistemik hastaliklarla iligkili vaskiilitler |- Lupus vaskiliti

+ Romatoid vaskiilit
+ Sarkoid vaskiilit

« Digerleri

Olas: etiyolojilere bagh vaskiilitler + Hepatit C iligkili kriyoglobulinemik vaskiilit
+ Hepatit B iligkili vaskiilit

« Sifilis iligkili aortit

« Tlag iligkili immiin kompleks vaskiiliti

o Tlag iligkili ANCA iligkili vaskilit

gine dair ipuclar1 barindirmakta ve bunlarin farkinda
olmak tami icin kolayliklar saglamaktadir. Bu klinik
durumlardan bazilar: séyledir:

+ Tromboemboli i¢in kolaylastirici bir risk faktérii
olmamasina ragmen ¢ok sayida pulmoner infark-
tin varhg,

« Pulmoner arter anevrizmasi (PAA),
« Difiiz alveolar hemoraji (DAH),

+ Pulmoner hipertansiyonu (PHT) olan bir hastada
sistemik inflamasyon bulgular: ve subklavian, ka-
rotid ve/veya diger arterlerde tikaniklik bulgulari
saptanmasi,

+ Rutin tedaviye direncli pulmoner noddl, infiltras-
yon gibi bulgulara sistemik inflamasyon bulgulari-
nin, risk faktéri olmamasina ragmen diger organ-
lardaki iskemi bulgularimin eglik etmesi.

Sistemik vaskiilit siiphesi olan hastalarda ayrintih bir
anemnez alinmali, diger organlara y6nelik semptom-
lar, sistemik inflamasyon bulgulari not edilmelidir.

Fizik muayenede deri bulgulari, damar traselerindeki
iftrimler ve dért koldan élgilen nabizlar arasinda
fark olup olmadigi not edilmeli, yapilacak tetkikler
sedimantasyon, CRP (C reaktif protein) gibi infla-
masyon markerleri, tam idrar tetkiki, kreatinin, oto-
immun serolojiyi icermelidir. Farkl vaskiilit tanilari
ve tami icin yapilacak degerlendirmeler ayrintili ola-
rak ilgili bolumlerde tartigilacaktur.

Takayasu Arteriti

.«

“Nabizsizlik hastaligy”,
rak da bilinen Takayasu arteriti kronik graniilomat6z
buytk damar vaskilitidir. En sik aort ve dallarins,
ozellikle subklavian, kommon karotid ve internal
karotid arterleri etkilemesine ragmen koroner arter,
mezenterik arter, renal arter ve pulmoner arter gibi
diger buyiik ve orta ¢apli damarlar1 da etkileyebilir.
Etkiledigi damar duvarinda kalinlagma, stenoz, ba-
zen anevrizmaya yol acar (2).

aortik arch sendromu” ola-

Diinyada her bolgede ve her irkta gérilebilmektedir,
fakat prevalansi Asya'da daha siktir. TA prevalans:
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Bat1 popiilasyonunda 8.4-40/milyon’'dur. Turkiye'de
ise prevalans milyonda 33 iken, yillik insindans: ise
3,4/milyon’dur (3,4).

Takayasu arteriti en sik 40 yas alt1 kadinlan etkile-
mektedir. Klinikte inflamasyon ve okliizyon fazlari
farkh klinik bulgular gostermektedir. Inflamasyon
faz1 sistemik ve vaskiiler inflamasyona bagl nedeni
bilinmeyen ates, konstitiisyonel semptomlar, karoti-
dini, gogiis ve sirt agrisi gibi semptomlarla prezante
olurken; okliizyon fazi ise aralikl klaudikasyon, tst
ekstremite arterlerinde ufiriim, azalmis ya da kay-
bolmus nabiz gibi iskemik semptomlara yol acar. Kirk
yagin altinda, agiklanamayan sistemik inflamasyon
ve arteriyel oklizyon bulgular: olan hastalarda TA
ayiricl tanida akilda bulunmasi gereken hastaliklar-
dandir (5,6).

TA patolojik olarak graniilomatéz panarterit, ad-
ventisyada kalinlagma ve tunika medyanin hucresel
infiltrasyonu ile karakterizedir. Miyofibroblast proli-
ferasyonu intimal hiperplazi ve tunika medya, inti-
mada fibroza dolayisiyla da damar limeninde daral-
ma, tikanmaya yol agar (7).

Klinikte TA tanis: i¢in herkes tarafindan kabul go-
ren tam kriterleri su anda mevcut degildir, fakat tam
amaci ile en sik kullanilan kriterler 1990 ACR (Ameri-
can college of rheumatology) klasifikasyon kriterleri
ve modifiye Ishikawa kriterlerdir (Tablo 2) (8,9).

Takayasu arteritinden stuphelenildiginde tani/klasifi-
kasyon kriterlerinde de yer alan damar tutulumlarim
gostermek icin aorta ve dallarmin degerlendirmesi
gerekmektedir. Bu degerlendirme agisindan DSA
(dijital subtraksiyon anjiyografi) damar limenini
gostermek ve es zamanli girisime olanak sagladif
i¢in faydah bir yéntem olmasina ragmen, damar du-
varini gostermede yetersiz oldugu, yitksek miktarda
radyoaktivite ve kontrast madde maruziyetine sebep
oldugu i¢in Takayasu arteriti degerlendirmesi i¢in al-
tin standart olarak gorillmemektedir. BT (bilgisayarh
tomografi)/ MRG (manyetik rezonans gériintiileme)
anjiyografiler, doppler ultrasonografi ve se¢ilmis va-
kalarda PET (pozitron emisyon tomografi) tani ve
takipte DSA'nin yerini almigtir (10).

Takayasu arteriti pulmoner arter tutulumu ilk defa
1940 yilinda gosterilmistir. Patolojik olarak sistemik
arter tutulumuna benzer elastik, medial ve adventis-
yadaki graniilomatéz inflamasyona genelde yeni geli-
sen arterioller ve trombiis formasyonu da eglik eder
(11,12). Hastalik pulmoner damarlar1 ana pulmoner
arterden subsegmental dallara kadar etkileyebil-

mekte, etkiledigi bélgede daralma, tikaniklik, damar
duvar duzensizlikleri ve dolum defektlerine yol ag-
maktadir. Ayrica anevrizma, pulmoner infarkt ya da
pulmoner hipertansiyon da gériilebilir (13,14). Farkli
klinik ve patoloji serilerinde TA hastalarinda pulmo-
ner arter tutulumu %14-86 arasinda degismektedir
(11,14,15). Baz1 ¢aligmalarda gorintilleme yontem-
leri ile pulmoner arter tutulumu saptanan hastalarin
¢ogunda hi¢ semptom saptanmazken; nefes darligy,
oksurik, gogiis agrist ve hemoptizi gibi nonspesifik
semptomlarin tek ya da bir arada, hastalarin yari-
sindan fazlasinda gorildigi seriler de mevcuttur.
Tarama sirasinda pulmoner vaskilit saptanan hasta-
larin klinikte asemptomatik olmasi, bulgu veren has-
talarda ise semptomlarin enfeksiyon, malignite vb.
durumlarda da goriilebilen spesifik olmayan bulgular
olmasi, hastalarin ge¢ ya da yanls tan1 almasina yol
acabilmektedir (14,16,17).

Pulmoner vaskiilit tanis1 semptomlar ve laboratuvar
bulgularinin ¢ogunlukla spesifik olmamasi sebebi ile
cogunlukla radyolojiktir. Tipik BT/ MRI anjiyografi
bulgusu pulmoner arter duvar kalinlagmasi, diizen-
sizlik ve erken agsamada kontrast tutulumu, ileri aga-
malarda ise limende daralma ve tikanikliktir. Bunun
yaninda pulmoner parankimal degisiklikler, nodul/
kavite, plevral efizyon gibi spesifik olmayan bulgular
da goriilebilmektedir (18). Akciger sintigrafisinde de
anormal segmental ve/veya segmental olmayan per-
fuzyon defektleri gorilebilir (19,20).

Farkli calismalarda TA hastalarinin %12’'sinde PHT
tespit edilmis. Pulmoner vaskuliti olan TA hastala-
rinin yaklagik yarisinda ge¢ bulgu olarak gorillmekte
olan pulmoner hipertansiyon kétii prognoza sahiptir.
Santral siyanoz ve pretibial 6dem varlig1 genelde PHT
ve kalp yetmezligine ikincil ge¢ bulgulardir ve genel-
de uzun sureli pulmoner arter tutulumunu akla getir-
melidir, koroner-pulmoner, brongiyal-pulmoner gibi
sistemik-pulmoner santlarin varlig: yaygin pulmoner
arter tutulumunun gostergesidir (5,13,17,20).

TA pulmoner arter tutulumu siklikla diger damar tu-
tulumlara eglik ettigi icin hastalik aktivitesi degerlen-
dirilmesine goére tedavi planlanmakta ve ¢ogunlukla
mortalitede artiga yol agmamaktadir. Kortikosteroid-
ler tedavide ilk secenek olarak uygulanmakta, idame
tedavisi olarak ise methotrexate, leflunamid, azathi-
opirin, anti TNF (tiimér nekrozis faktér) ve anti IL6
(interlokin) tedavileri kullanilmaktadir. Antihiper-
tansif tedavi ve antiaggregan, statin tedavisi iskemik
olaylarin azaltilmasi, kardiyovaskuler riskin azaltil-
mast i¢in hasta bazinda risk ve faydalar: diigintlerek
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Takayasu Arteriti
Modifiye Major kriterler Minér kriterler 1990 ACR + Semptom baglangi¢
—:;'l.ukalw - + Kirk yas altinda + Artmis sedimentasyon —y_tl?ﬂfllka;s - s & Ell) g Sl
kriterieri bir aydan uzun vz kriterieri « Ekstremite klaudikas-
2 major s'i'm?.n karakte- « Karotid arter hassasi- 13; ve uz eriln de yonu
ristik bulgu ve yeti riterin olmasl | . Byakial arter nabzinda
semptomlar . . destekleyicidir azalma
veya . - Hipertansiyon
+ Sol mid- . Aort resuriitasyon » Kollar arasinda nabiz
subklavian arter ° legu i'kaslzs uve basincinda 10mmHg
rlnril:gfr 2 tutulumu ;ml’lu oaortrce laZI dan fazla fark olmas:
+ Sag mid- e mc.mer arter lezyonu + Subklavian arter ya da
subklavian arter |+ Sol mid- kommon karo- aorta tizerinde uftrim
veya tutulumu tid arter tutulumu duyulmas
« Distal bronkiosefalik - Anjiyografi bulgular:
4 ve tizeri minor liezyon (tiim aorta, primer
kriter « Inen torasik aorta dallar,iist ve alt eks-
lezyonu tremitenin buyik
+ Abdominal aorta lezyo- e'kstremlte arterle-
- rinde daralma ya da
) tikaniklik olmas: ve
» Koroner arter lezyonu bu bulgularin aterosk-
leroz, fibromuskuler
displazi gibi sebeplerle
aciklanmamasi)
Behget hastalig:
ISG kriterleri |- Oral aft Uluslararasi kriterler | Oral aft: 2 puan
Tekrarlayan oral | « Genital iilser 4 ve tizeri puanlar tam + Goz lezyonlari: 2 puan
aft (yilda 3 ve + Papiilonoduler icin destekleyicidir. + Genital iilser: 2 puan
daha fazla) ve lezyonlar + Derilezyonu: 1 puan
dlger « Uveit - Nérolojik tutulum: 1 puan
krlterl.e%‘d.er.l « Paterji pozitifligi + Damar tutulumu: 1 puan
En a%z.lklsmln « Pozitif paterji testi: 1 puan (opsiyonel)
pozitif olmasi
Graniilomato6z Polianjitis*
2022 q g
AT .. . Laboratuvar ve biyopsi
Klasifikasyon Klinik kriterler Puan . . | Puan
Kriterleri Laboratuvar ve biyopsi
Nazal tutulum +3 | cCANCA ve anti pr3 +5
(kanh burun akintisi, septal defect/ pozitifligi
perforasyon, iilser, konjesyon)
Kikirdak tutulumu +2 Goruntiulemede pulmoner +2
> ve Uzeri (Kulak, burun kikirdaginin inflamasyonu, nodu}, kitle ya da kavite
puanlar kaba ses stridor, endobronsiyal tutulum, eger varlig:
anlamhdir burun deformitesi)
Sensorinéral ya da iletim tipi isitme kayb1 +1 Graniilom, ektravaskiiler +2
graniilomatéz inflamasyon
ya da biyopside “dev hiicre”
varlig
Nazal, paranazal sintislerde +1
efiizyon, inflamasyon,
konsolidasyon veya
gorintilemede mastoidit
varlig
Biyopside pausi immiine +1
glomeriilonefrit varlig:
P ANCA ya da anti MPO =il
pozitifligi
Kanda eozinofil sayisinin > -4
1x109 olmas1




Mlk.ros.l.( e Pll‘ Klinik kriterler Puan | Laboratuvar ve biyopsi | Puan
polianjiitis
Nazal tutulum (kanli burun akintisi, septal B p ANCA yada anti MPO +6
defect/perforasyon, tlser, konjesyon) pozitifligi
Akciger gérintillemede +3
fibroz ya da interstisyal
5 ve Gizeri akciger hastalig
puanlar Biyopside pauci immiine +3
anlamlidir. glomertlonefrit varhg:
¢ ANCA yada anti pr3 -1
pozitifligi
Kanda eozinofil sayisinin > -4
1x10° olmas:
Eozinofilik
graniilomatéz Klinik kriterler Puan | Laboratuvar ve biyopsi | Puan
Polianjiitis
Obstriiktif hava yolu hastalig +3 Kanda eozinofil sayisinin > +5
1x10° olmas1
6 ve uzeri Nazal polip +3 | Biyopside ekstravaskuler +2
puanlar eozinofillerden baskin
anlamlidir. inflamasyonun varlig:
Mononérit multipleks +1 ¢ ANCA yada anti pr3 -3
pozitifligi
ISG: International Study Group.
*: Bu klasifikasyon kriterleri orta ve kiicitk damar vaskiiliti saptanan ve vaskalit taklitcileri diglanmig hastalarda uygulanmalidir.

planlanmalidir. Fibrotik faza gecen hastalarda anti
inflamatuvar tedaviler faydasiz kalmakta ve semp-
tomatik stenotik/anevrizmatik lezyonlara girigim-
sel yaklagimlar uygulanmaktadir. Revaskularizayon
islemi sirasinda hastanin inflamasyon evresinde ol-
mamasl, uygun immunsutpresif tedavi aliyor olmasi,
iglemin amacina ulagmasi agisindan énemlidir (21).

TA iligkili pulmoner arter tutulumu nadir bir tutulum
degildir ve hastalarin yaklagik yarisinda kétii prognoz
gostergesi olan PHT gelisimi ile komplike olmaktadur.
Bu sebeplerden TA hastalarinda pulmoner arter tutu-
lumunun erken tanisi ve uygun tedavisi 6nemlidir. Bu
hastalarda nefes darhigi, 6ksuriik, hemoptizi gibi spesi-
fik olmayan semptomlar varliginda sik gériilen enfek-
siyonlar gibi sebeplerin yaninda pulmoner tutulum da
akilda tutulmalidir. Artmig inflamatuvar markerlarin
varhigi, pulmoner anjiografide tipik damar ve paran-
kim bulgularinin varh@inda erken tam ve tedavi, kéti
prognozla seyreden, geri déniigtimsuz fibrotik stenotik
lezyonlarin gelismesini engellemek agisindan énemli-
dir. Takayasu arterit tanisi olmayan ve pulmoner vas-
kulit ile bagvuran hastalarda ise bu bulgulara egslik eden
sistemik inflamasyon bulgulari, nabiz kaybs, artmis ya
da ekstremitelerde asimetrik kan basinc, vaskiiler tifii-
rim varlig TA agisindan uyaria olmalidir (17,20).

BEHGET HASTALIGI

Behcet hastalig1 tekrarlayan ataklarla seyreden, eti-
yolojisi bilinmeyen kronik inflamatuvar, primer pa-
tolojik lezyonu vaskiilit olan, tromboza yatkinhga
yol acan multisistemik bir hastaliktir. Hulusi Behget,
hastalig: ilk tanimlayan ve hastaliga ismini veren ki-
sidir. Laboratuvar ya da goriintilemede spesifik bir
bulgu olmadig: i¢in tan: temel olarak klinik bulgulara
dayanmaktadir ve klinikte tan1 i¢in ISG (internatio-
nal study group) kriterleri ya da uluslararas: kriter-
ler kullanilmaktadir (Tablo 2). ISG kriterlerine gére
tani i¢in yilda ti¢ veya daha fazla tekrarlayan oral aft
varlhig elzemdir ve genital wlser, folikilonodiiler lez-
yonlar, iiveit ve paterji test pozitifliginden ikisinin de
varhg tani i¢in gereklidir (22,23).

BH diinyada her bolgede gorillebilmekle birlikte siklig
ozellikle tarihi “ipek yolu” olarak adlandirilan bélgede
yogunlagmaktadir. Prevalansi Tirkiye'de farkli ¢alis-
malarda 20-420/100.000 olarak bildirilmistir (24,25).

BH her boyutta ve tipte damar etkilemektedir ve en
son siniflamada “variable vaskiilit” olarak adlandiril-
mugtir (1). Damar tutulumu hastalarin yaklagik tgte
birini etkilemekte, venéz tutulum daha sik gozlen-
mekle birlikte, arteryal tutulum da ézellikle anevriz-



ma olarak goriilebilmektedir (26,27). En sik arteryal
tutulum olmasina ragmen pulmoner arter tutulumu
hastalarin %5’inden azinda gérilmektedir (28,29).

BH pulmoner tutulumu erkek Behget hastalarinda
daha sik goriilmektedir. Pulmoner vaskulitin iki te-
mel prezentasyon sekli PAA ve anevrizmanin da eglik
ettigi ya da izole pulmoner arter trombustur (PAT).
PAA énceki yayinlarda baskin tutulum olsa da BT an-
jiyografinin daha ulagilir olmasi, yaygin kullanilmas:
sebebi ile PAA'nin erken bulgusu olarak degerlendi-
rilen izole PAT son yayinlarda giderek artan siklik-
ta bildirilmigtir (30,31). Pulmoner arter tutulumu,
ozellikle de PAA BH'da mortalite ve morbiditenin en
énemli sebeplerindendir (28).

Behcet hastaliginda artmig tromboza yatkinhk var-
dir ve PAT da bunun bir érnegidir, fakat tromboz bir
emboliden ziyade damar duvarindaki inflamasyona
ikincil olugan “in situ trombozdur” ve pulmoner arter
anevrizmast ile ayn1 klinik, radyolojik bulgulara sahip
olmast, takipte trombiisu olan hastalarda anevrizma
gelistigini gosteren yayinlarin olmasi bu iki klinik du-
rumun (PAA ve PAT) ayn1 patogenez sonucu olustuk-
lar1 tezini desteklemektedir (31,32).

Klinikte hemoptizi Beh¢et hastalarinda pulmoner ar-
ter tutulumu agisindan alarm semptomudur, bunun
disinda hastalar okstiriik, nefes darhig, ploretik tarz-
da gogiis agrist ile de bagvurabilmekte, bazi hastalar-
da ates ilk bulgu olarak gériilmektedir. Klinik bulgu-
lar iki tutulumda da benzer olmasina ragmen masif
hemoptizi PAA olan hastalarda PAT’a gére daha sik
gorilmektedir. Laboratuvarda artmis akut faz infla-
masyon yaniti mevcuttur (30,31). Pulmoner vaskii-
litte histopatolojik olarak vasa vazorum ¢evresinde
perivaskuler infiltrasyon, intimal kalinlagma ile elas-
tik laminada dejeneratif degisiklikler ve trombotik
okluzyon, rekanalizasyon goriilir (28,33).

BH tipik bulgular: olmaksizin klinikte PAA ve venéz
trombiislerle bagvuran hastalarda “Hughes-Stovin
sendromu” ya da “inkomplet Behcet hastaligi” olarak
bilinen klinik akla gelmelidir. Bu hastalarda tekrarla-
yan oral aft ve genital iilser olmaz, fakat BH ile ben-

zer vaskiiler lezyonlarla prezante olurlar (34).

Selektif anjiyografi vaskiiler hastaliklarda altin stan-
dart olmasina ragmen BH iligkili pulmoner tutulum-
da bazi kisithliklar: vardir. Selektif pulmoner arteri-
ografi kateterizasyon gerektirmekte ve BH pulmoner
arter tutulumunda frajil damar duvari varliginda
zararli olabilecegi, parankimal degisiklikleri géster-
me sansi olmadifi icin ilk tercih degildir. Son gelis-
melerle spiral BT anjiyografi ile hem parankim hem
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damar liimeni ve duvar1 hakkinda bilgi edinilebildigi
icin giinlitk pratikte tani i¢in cogunlukla BT anjiyog-
rafi kullanilmaktadir. BH pulmoner tutulumda BT
anjiyografi bulgusu olarak pulmoner anevrizma ya
da anevrizmanin eglik ettigi ya da etmedigi pulmoner
trombus gorillmekte, ¢ogunlukla bilateral tutulum
olmakta ve segmental ve daha biiyiik dallar, 6zellik-
le inferior lobdaki arterler etkilenmektedir. Mevcut
vaskiler olaylara siklikla infarkt, buzlu cam dansite-
leri, nodul, mediastinal lenfadenopati ya da plevral
patolojiler de eglik etmektedir (30-32). Baz1 hastalar-
da pulmoner arter tutulumu olmaksizin buzlu cam
dansiteleri, nodiiler lezyonlar, kavite gibi parankimal
bulgular gorillmekte, patolojik érneklerde vaskiiler
inflamasyon saptanan bu tutulumlar mikroskopik
vaskiiler tutulumlar olarak degerlendirilmektedir. Bu
tutulumlar klinikte daha hafif semptomlarla takip
edilmekte ve daha iyi prognozla sonuglanmaktadir
(35,36). Behget hastalarinda goriilen bu parankimal
bulgular1 mikroskobik vaskiiler hastalik olarak de-
gerlendirmeden once gerekli degerlendirmeler yapil-
malidir. Bu bulgular enfeksiyon ya da malignite gibi
etiyolojilere de bagh olabilecegi gibi klasik tedaviye
cevap vermeyen durumlarda mikroskobik vaskilar
tutulum akla gelmelidir.

BH pulmoner arter tutulum tedavisinin temeli im-
miinsipresif tedavidir ve 6zellikle PAA, antikoagu-
lan tedavi (kanama) agisindan risklidir. Yiiksek doz
steroid ve aylik siklofosfamid ile indiiksiyon tedavisi
planlanmali, azathiopirin ile de idame tedavisi de-
vam ettirilmelidir. Refrakter vakalarda monoklonal
TNF-alfa blokerlerinin (infliximab ve adalimumab)
bagarili olarak kullanildig: vaka serileri de mevcuttur.
Kanama riski yiiksek olan hastalarda embolizasyon
tedavi seceneklerinden biridir. Cerrahi ya da girigim-
sel iglem gereken vakalarda ideal olan islem 6ncesi
immiinsiipresif tedavi ile inflamasyonun kontrol al-
tina alinmasidir. Bu yaklagim komplikasyonlarin 6n-
lenmesi ve lezyonun yeniden olusmasini engellemek
i¢cin gereklidir (37-39).

Pulmoner vaskiilit BH icin énemli bir mortalite ve
morbidite sebebidir. Farkli ¢aligmalarda hastalarin
%25-50’sinde mortalite goriilmektedir ve bu oran
PAA saptanan hastalarda daha fazladir (28,31,36).
Bir caligmada tamami PAA tutulumu olan BH'larinin
hemoptizi baglangicindan ortalama 10 ay sonra yar1-
sinda mortalite gériilmustir (28). Fakat caligmalarda
immunsupresif tedavi ile anevrizmalarda regresyon
ve tamamen dizelme de miimkiin gorilmektedir.
Steroid ve siklofosfamid tedavisi uygulanan pulmo-
ner arter tutulumu olan 13 hastayr degerlendiren
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caligmada hastalarin takibinde anevrizmalarin %76
siin ortalama 21 ay sonra tamamen kayboldugu ve
diger anevrizmalarda da regresyon oldugu bildiril-
migtir. Medikal tedavi sirasinda anevrizma iyilegsme
strecinde énce anevrizmanin tromboze oldugu ve
takiben regrese oldugu gésterilmistir (40).

Kisacas: Behget hastalar1 solunum semptomlar: ile
bagvurdugunda dikkatle degerlendirilmeli, hemopti-
zi varligi pulmoner vaskulit i¢in alarm semptomu ola-
rak kabul edilmelidir. Immiinsiipresif tedavi kullanan
hastalar artmis enfeksiyon riski de akilda tutularak,
detayli klinik, inflamasyon markerlar1 (sedimantas-
yon, CRP, prokalsitonin), gériintilleme yontemleri ile
degerlendirilmeli ve pulmoner arter tutulumu ekarte
edilmelidir.

ANCA iLiSKILi VASKULITLER

Anti nétrofilik sitoplazmik antikorlar nétrofillerin
sitoplazmik graniillerinde ve monositlerin lizozom-
larinda lokalize antijenlere kars: gelisen oto antikor-
lardir. ANCA hedefi olan iki majér antijen myelope-
roksidaz (MPO) ve proteinaz 3 (PR3)’tiir. MPO’ya
reaktif olan antikorlar alkol ile fikse edilmis nétro-
fillerde periniikleer (p-ANCA) boyanma gosterirken,
PR3’ reaktif olan antikorlar sitoplazmik (c-ANCA)
boyanmaktadir (41). ANCA iligkili vaskilitler im-
miin kompleks birikimlerinin olmadigi, temel olarak
kiicitk capli damarlarin (kapiller, ventl, arteriol) et-
kilendigi nekrotizan vaskilitlerdir (1). ANCA varlig1-
nin nekrotizan vaskiilit patogenezindeki etki meka-
nizmast net olarak anlagilmamasina ragmen, hayvan
modeli ve in vitro caligmalar: nétrofil aktivasyonu ile
graniillomatoz lezyonlarin gelismesinde, vaskiiler inf-
lamasyonda katkis: oldugunu desteklemektedir (42).

ANCA-iligkili vaskiilitler kas-iskelet sitemi, santral/
periferik sinir sistemi, deri, goz, kulak, ist-alt solu-
num yollari, bébrek, kalp gibi sistemik organ tutu-
lumu ile karakterize heterojen bir grup otoimmiin
hastaliktir ve temel olarak kii¢iik ve orta ¢apli da-
marlari etkiler. AIV, baz: értiigen klinik ve laboratu-
var bulgular1 goriilebilse de t¢ temel klinik-patolojik
sendroma gruplandirilir: graniilomatéz polianjiitis
(GPA), mikroskopik polianjiitis (MPA), ve eozinofilik
graniilomatoz polianjiitis (EGPA).

ANCA iligkili vaskiilitler kadin ve erkeklerde benzer
siklikta gérilar. Cografi olarak ikisi de daha ¢ok be-
yaz irkta gérilarken, GPA Avrupa'da, MPA Asya'da
daha sik rastlanmaktadir. Farkl bolgelerde yapilan
calismalarda GPA ve MPA prevalans: sirasiyla 2.3-146
ve 9-94 vaka/milyondur. EGPA daha nadir goriilir ve
prevalans: 2-22.3 vaka/milyondur (43). Tirkiye'nin

kuzeybatisinda sinirh bir bélgede yapilan calismada
AIV prevalans: milyonda 69.3 vaka ve yillik insidans
da milyonda 8.1 vaka olarak saptanmugtir (44).

Klinik pratikte AIV i¢in kullanilan, herkes tarafindan
kabul edilen tan1 kriterleri yoktur, fakat vaskalit tak-
lit¢ilerinin diglandig1 bir hastada uygun klinik bul-
gular, ANCA pozitifligi ve/veya patoloji (nekrotizan
pauci immiin kiigik damar vaskiliti) bulgularinin
birlikte olmas: tan i¢in gereklidir. 2022 yilinda AIV
i¢in yaymlanan ACR/EULAR Klasifikasyon kriterleri
Tablo 2'de sunulmustur (45,46).

GPA ya da eski isimlendirme ile “Wegener hastalig1”
iist-alt solunum yollar1 ve bobrek tutulumu basta ol-
mak tizere bir¢cok orgam etkiler, patolojik olarak inf-
lamatuvar lezyonlarda vaskiilit, granillom ve nekroz
gortlir. c-ANCA, pr3-ANCA pozitifligi hastalarin
%90’'1ndan fazlasinda mevcuttur (47).

MPA siklikla renal (nekrotizan glomerulonefrit) ve
pulmoner tutulum ile prezante olur. GPA dan farkh
olarak granillom olugumu beklenmez. ANCA pozi-
tifligi, spesifik olarak da MPO-ANCA pozitifligi ile
iligkilidir ve hastalarin %90’ ndan fazlasinda goriilir
(1,46,48). Diger AIV’lere gére daha ileri yasta orta-
ya ¢ikar, artmig mortalite ile seyreder (49). Alveolar
hemoraji ve pulmonorenal sendrom énemli mortalite
sebepleridir.

EGPA, “Churg- Strauss sendromu”, astim, alerjik ri-
nit ve periferik kanda eozinofil sayisindaki artigla
karakterize multisistemik kiigiik damar vaskilitidir.
Organ biyopsilerinde vaskiilit, eozinofil infiltrasyonu
ve graniilom gorilar. ANCA pozitifligi diger AIV’lere
gore daha nadirdir, sadece hastalarin %30-40’'inda
pozitiftir ve 6zellikle pANCA, MPO ANCA ile iligki-
lidir. Organ tutulum paterni ANCA pozitif ve negatif
hastalarda farklidir (1).

AIV akcigeri ve solunum yollarini etkileyen majér
vaskaiilittir ve iist ve/veya alt solunum yollarinin etki-
lenmesi klinigin tipik 6zelligidir. Pulmoner tutulum
sikhigit MPA'da %30-50, EGPA'da %60 (%95 astim da
dahil edildiginde) ve GPA'da %67-85tir. Farkli akci-
ger tutulumlari degigen klinik éneme ve prognoza
sahiptir. DAH ve IAH (interstisyel akciger hastaligi)
artmig mortalite ile iligkili iken, akciger nodulleri
klinikte semptomsuz olabilir ve taramalar sirasinda
tespit edilebilir (50-52).

Toraks BT pulmoner tutulum i¢in temel degerlendir-
me yontemidir. En sik goriilen lezyonlar pulmoner
granillomlar (nodil, kavite), pulmoner infiltratlar,
pulmoner kapillerit ve IAH olmasina ve tiim AIVler-



de gorillmesine ragmen bu lezyonlarin sikligi GPA,
MPA ve EGPA'da degismektedir (53).

GPA hastalarinin tani aninda yaklagik yarisinda ak-
ciger tutulumu gorilarken, hastalik seyri boyunca
bu oran %85’ ulagmaktadir, bu tutulumlar siklikla
pulmoner granilomatéz lezyonlar, kavite, pulmoner
infiltratlar, alveolar hemoraji, trakeobronsgiyal infla-
masyon geklindedir (47).

GPA'da goriilen pulmoner nodiller tek ya da ¢oklu
olabilmekte, boyutlar1 0.5-10 cm arasinda degismek-
tedir ve hastalarin yaklagik yarisinda santral nekro-
za ikincil kavite gelisir. Nodiiller asemptomatik olup
goruntilemelerde saptanabildigi gibi 6ksiiriik, nefes
darhgi, gogiis agrist ve hemoptizi ile de prezante
olabilmektedir. Bu hastalarda semptomdan bagim-
siz olarak goruntilleme yontemleri ile (direk grafi
ve BT) akciger bulgularinin degerlendirilmesi fay-
dalidir (54). AIV hastalarinda tan: sirasinda akciger
nodilleri, kitleleri i¢cin enfeksiyon/malignite ayrim
yapmak bazen zor olmakta, takipte de immunsiip-
resif tedavi altinda gelisen pulmoner nodiiller, ka-
viter lezyonlarda, hastalik aktivitesinin yaninda en-
feksiyon komplikasyonu akilda bulundurulmalidir.
Ozellikle kaviter lezyonlarin aspergillus ile enfekte
olmas1 mantar topu gelisimine ve hemoptiziye de yol
acabilir. Dolayisiyla hem tani an1 hem de takipte akci-
gerdeki nodiiler/kaviter lezyonlarin ayiriai tanisi i¢in
zaman zaman cerrahi ya da transbrongiyal biyopsiler
gerekmektedir. Patolojik olarak nodiil biyopsilerinde
notrofilik mikroabseler, fibrinoid nekroz, dev hiic-
reler ve palize olusturan histiyositlerin olugturdugu
“jeografik nekroz” goriiliir. Ayrica vaskiilit, granilom
formasyonu ve vaskiiler liimende tromboz ve fibro-
tik ttkanma da goriilebilir (47,55). Transbrongiyal
biyopsiler alinan materyalin kii¢iik olmas: sebebi ile
GPA tamisin1 koymakta yetersiz kalabilse de taniy
destekleyen bulgular ve malignite gibi ek patolojileri
diglamak agisindan faydalidir (55).

GPA hastalarinin yaklagik yarisindan fazlasinda hava
yolu tutulumu saptanmakta, inflamasyon trakeob-
rongiyal yapinin herhangi bir alaninda goriilebilmek-
tedir, bu tutulum MPA ve EGPA'da ise nadirdir (54).
Trakeobronsiyal sistemdeki inflamasyon mukozada
ddem, eritem, kalinlagma ve graniiliteye (frajil mu-
kozaya) ve fokal, segmental iilserlere yol agmaktadur.
Inflamasyon ve fibrozis kikirdag: etkilediginde darh-
ga ve tikanikliga yol acabilir ve genelde bu agsamada
semptom olusur. Subglottik stenoz GPA i¢in tipik bir
klinik tablodur ve farkl caligmalarda GPA hastalari-
nin %10-50’sinde saptanmugtir (55,56). Subglottik
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stenoz hizh gelistiginde hayat: tehdit edebilen semp-
tomlara yol acabilir. Subglottik stenoz gibi, trakeanin
ve brongun farkh bslgelerinde de benzer tutulumlar
ve stenoz goriilebilir. Klinikte bu tutulumlar tutulu-
mun yeri ve siddetine gére hafif semptomlardan 6k-
stiriik, stridor, nefes darlig1 gibi daha ciddi semptom-
lara kadar degisen bir spektrum ile prezante olabilir.
Tan: i¢in solunum fonksiyon testleri (inspirasyon,
ekspirasyon akim ol¢timleri), bronkoskopi, trakeal
BT kullanihr. Ulsere alanlardan alinan biyopsilerde
genelde spesifik olmayan inflamasyon ve tlserasyon
saptanir, vaskilitin bu biyopsilerde gériilme olasili-
g1 dugstiktar. Endoskopik yontemler (bronkoskopi,
laringoskopi) mukozal ilserlerin ve stenozlarin go-
rilmesi, eg zamanli tedavi edilmesi amaci ile temel
yontemdir (52,57). Her ne kadar subglottik stenoz
GPA'nin tipik 6zelligi olsa da bu hastalarda tek klinik
bulgu olmas: olduk¢a nadirdir ve GPA tanist icin diger
tutulumlar, pozitif biyopsi ve ANCA testi ile destek-
lenmelidir (55,57).

MPAda gériilen akciger tutulumu en sik kapilleritise
ikincil gelisen alveolar hemoraji (AH)'dir, fakat JAH
bulgular1 ve pulmoner opasiteler de bu hastalarda go-
ritlmektedir (48).

AIV tablosunda gelisen alveolar hemorajide temel
histopatolojik bulgu pulmoner kapillerittir. Inters-
tisyumda notrofil birikimleri ve alveolar, kapiller
damar duvarinda fibrinoid nekroz ve 16kositoklazis
sonucunda alveolar kapiller biitiinliik bozulur ve al-
veolar bosluga eritrosit ekstravazasyonu olur, buna
sekonder gaz difiizyonu bozulur (58). DAH akut
gelisen nefes darligi ve hemoptizi ile prezante olur.
Anemi, hipoksemi ve toraks gorintilemelerinde bi-
lateral pulmoner infiltratlar ile karakterize, BAL'da
aktif kanama ya da en az %20 ve iizeri hemosiderin
yikli makrofaj varliginin tespiti ile tanis1 dogrula-
nan klinik durumdur. Tedavi edilmediginde hasta-
larin yarisindan fazlasinda solunum destegi ihtiyac
saptanmigtir. DAH tek basina olabilecegi gibi pul-
mono-renal sendromun bir parcasi olarak da go-
rillebilir. DAH ayirial tanisinda enfeksiyonlar, kalp
yetmezligi, neoplastik hastaliklar, konnektif doku
hastaliklars, ilaglara bagh toksisiteye sekonder gibi
sebepler de akilda bulundurulmalidir (50,58). DAH,
AIV akciger tutulumunun énemli ve mortal seyre-
debilen bir formudur, siklikla GPA ve MPA klinigin-
de, hastalarin yaklagik ti¢te birinde gérulmektedir.
EGPA hastalarinda ise daha nadir bir klinik bulgu-
dur, hastalarin sadece %4’iinde gérillmektedir ve
alveolar boslukta nétrofillerin yani sira artmig eozi-
nofil mevcuttur (50,59-62).
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Ozellikle MPO (+) ANCA iliskili vaskiilitlerde, MPA'da
interstisyel akciger hastaligi giderek artan siklikta
literatirde tanimlanan bir akciger tutulumudur. Co-
gunlukla fAH tutulumu UIP (olagan interstisyel pno-
moni) seklinde prezante olurken bir bagka tutulum
sekli de NSIP (non -spesifik interstisyel pnomoni)
olarak tanimlanmigtir. UIP paterninde tutulum sap-
tanan hastalarda mortalitenin daha yitksek oldugu
gosterilmistir (48,51,63).

IAH cogunlukla MPO ANCA ile iligkilidir, diger
ANCA alt tipleri ile nadiren birliktelik saptanmigtir
(42,53,63). Klinikte hastalar eforla olan ilerleyici ne-
fes darhg, oksirak gibi bulgularla bagvurmaktadir.
Radyolojik olarak bal petegi gorintumii, retikiler int-
ralobiiler opasiteler, traksiyon brongektazi ile buzlu
cam alanlari saptanmaktadir. Pulmoner fonksiyon
testlerinde restriktif bulgular vardir ve akciger vo-
lamiinde azalma ile birliktedir, DLCO'da difazyon-
da azalma mevcuttur. MPO pozitif {AH’ta patolojik
incelemelerde arteriollerde vaskiilit nadiren saptan-
makta, cogunlukla klasik UIP bulgular1 géralmek-
tedir (64,65). IAH tutulumu olan MPA hastalarinin
yani sira MPA tanisi i¢in gerekli organ tutulumu ve
destekler bulgular1 olmayan, fakat {AH saptanip tani
aninda ya da takipte MPO pozitif saptanan hastalar
da mevcuttur, bu hastalarin klinik, radyolojik, pato-
lojik degerlendirmeleri MPO negatif olan hastalarla
benzerdir ve bu hastalarin yaklagik dértte birinde
takipte MPA klinigi gelismektedir, MPO pozitif IAH
saptanip imminsupresif tedavi almamak bu hasta-
larda MPA gelisimi icin bir risk faktéri olarak goste-
rilmistir (65,66).

Astim EGPA'nin klasik klinik ézelligidir ve neredeyse
tim EGPA hastalarinda goriiliir ve nadiren EGPA ta-
nisindan 6nceki ya da sonraki alt1 ay i¢inde tani alan
hastalar olsa da ¢ogunlukla EGPA tanisi aldiginda
hastalarda ortalama 10 yillik astim éykiisii mevcut-
tur (67,68). EGPA tanisi alan hastalarin astim semp-
tom kontrolii i¢in yarisinda steroid tedavisi kullanil-
dig1 ve vaskiilit 6ncesi astim alevlenmesinin, steroid
ihtiyacinin arttign saptanmigtir (68). Bu hastalarin
¢ogunda vaskilit tedavisine ragmen tanidan sonraki
aylar ve yillarda astim ciddiyetinde degisiklik olmadi-
&1 gosterilmigtir (69).

EGPA tami sirasinda ¢ogu hastada azalan siklikla efor-
la nefes darlhg, oksuriik, balgam, gogus agrist ve he-
moptizi gorilmektedir (69). EGPA hasta BT lerinde
buzlu cam alanlari, brongiyal duvar kalinlagmasi, in-
terlobiiler septal kalinlagma ve plevral, perikardiyal
efiizyon goriilebilir. Brong duvar degisiklikleri uzun

sureli ve daha agir astim 6ykiist olan hastalarda daha
belirgindir (67,70). BALda ise brongiyal mukozanin
yaygin inflamasyonu, mukus sekresyonu ve artmig
eozinofil yiizdesi saptanir. Solunum fonksiyon test-
lerinde astim iligkili bronkodilatér tedaviye cevap
veren obstritksiyon bulgulari ile normal ya da artmig
difiizyon (DLCO ile) saptanabilir.

EGPA hastalarinin %5-9’'unda pulmoner nodiil ve
nodil patolojisinde eozinofilik nekroz gérilar, bu
hastalarda en sik saptanan BT bulgusu ise pulmoner
infiltratlardir, yaklagik hastalarin tgte birinde gorii-
lir (67,69).

AIV hastalarinda hastaliga bagh akciger tutulumu,
tedavi iligkili enfeksiyon/malignite yan: sira artmig
venoz tromboemboli gosterilmistir. En sik derin ven
trombozu goriilse de pulmoner tromboemboli de
bu hastalarda artmigtir. Her ne kadar inflamatuvar
hastaliklarda artmig tromboza yatkinlik bilinen bir
komplikasyon olsa da AIV hastalarinda bu daha be-
lirgin gérilmektedir (71).

AV tedavisi i¢in ciddi organ tutulumu olan, hayat:
tehdit eden durumlarda MPA ve GPA hastalarinda
pulse steroid tedavisi ile siklofosfamid ya da rituksi-
mab ile remisyon indiiksiyon tedavisi yapilmal taki-
ben remisyon saglanan hastalarda Rituksimab ya da
Azatiopirin ile idame tedavisine gecilmelidir. Organ
tehdidi olmayan, hayati tehlikesi olmayan hastalarda
ise steroidin rituksimab ile kombinasyonu indik-
siyon tedavisi olarak uygulanir, se¢ilmis hastalarda
metotrexate ya da mikofenolat mofetil de digtuniile-
bilir (72,73).

Her ne kadar organ tehdidi olmayan alt solunum
yolu tutulumu olan GPA hastalar1 Metotreksat teda-
visinden fayda gérseler de nodiil, kavite ve infiltras-
yonu olan GPA hastalarinda Metotreksat’in siklofos-
famide goére ge¢ remisyon indiksiyonu sagladigini
gosteren caligmalar vardir (74). Rituksimab’in gra-
nilomatéz lezyonlar tzerine olan etkisi ile ilgili
farkli caligmalarda karsit sonuclar mevcuttur: Baz
caligmalarda grantlomatéz lezyonlarin rituksimab
tedavisine refrakter olabilecegi séylenmesine rag-
men diger caligmalarda siklofosfamid/ metotreksat
refrakter grantlomatéz lezyonlarin rituksimab ile
tedavi edildigi bildirilmigtir (74,75). RAVE c¢aligma-
sinda da AIV hastalarinda rituksimab tedavisinin
siklofosfamid kadar etkili oldugu gosterilmistir, bu
calismada DAH Kklinigi olan hastalarda da benzer
tedavi cevaplar1 gosterilmistir (76). DAH i¢in rutin
tedavilere ek olarak, klinikte kullanimi konusunda
soru igaretleri olan bir yéntem de plazmaferezdir ve



bu tedavi ile ilgili son ¢aligmalarda plazmaferezin
rutin kullanimini destekler bulgu saptanmamstur.
PEXIVAS c¢alismasinda plazmaferezin alveolar ka-
namast olan hastalar1 da iceren genis bir grup has-
tada kullanildiginda son dénem bébrek yetmezligi
ve mortalite agisindan fark yaratmadig: gésterilmis,
bir bagka meta analizde ise 12. ayda plazmaferez
uygulanan hastalarda son dénem bébrek yetmezligi
riskinin daha az oldugu gosterilmistir (77,78). AIV
seyrinde DAH i¢in plazmaferezin faydali oldugu ve
rutin kullaniminin desteklendigine dair veri bulun-
mamaktadir. Giincel tedavi rehberleri de AIV alveo-
lar hemoraji i¢in plazmaferez 6nermezken, se¢ilmis
vakalarda artmis enfeksiyon riski de dusiiniilerek
aktif glomerulonefriti olan, renal yetmezlik acisin-
dan yiiksek riskli hastalarda remisyon indiiksiyon
tedavi secenegi olarak rutin tedaviye eklenebilece-
gini, rutin tedaviye cevap vermeyen vakalarda da
kurtarma tedavisi olarak giindeme gelebilecegini
vurgulamaktadir (50,72,73).

EGPA icin organ tehdidi olmayan hastalarda tek ba-
sina steroid tedavisi 6nerilirken, bu hastalarda ref-
rakter bulgular olmas: ya da relaps durumunda IL5
inhibitérii mepozilumab tedavisi 6nerilmektedir.
Organ/hayati tehdidi olan hastalarda steroid ve sik-
lofosfamid, alternatif olarak da rituksimab remisyon
indiksiyonu i¢in secilecek tedavilerdir (72).

Sonug olarak; sistemik vasklitlerin seyrinde pulmo-
ner tutulum farkh vaskilitlerde sikhigi degismekle
birlikte klinikte her zaman akilda tutulmalidir. Vas-
kilitlerin solunum yollarin: etkilemesi yaninda, im-
miinsipresif tedaviler altinda enfeksiyon/ malignite
gibi komplikasyon gelisimi acisindan da siklikla ak-
ciger, degerlendirilmesi gereken temel organlardan
biridir. Bu agidan hekimlerin gerek ilk bulgu olarak
gelistiginde gerekse tanili hastalarda pulmoner bul-
gular gelistiginde ayiric1 tamida vaskiiliti akilda bu-
lundurmalar, hastalarin tan: ve tedavisinde gecikme
olmadan uygun yaklagim agisindan 6nemlidir.
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