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ÖZET

Vaskülitler kan damarları ve çevresindeki dokunun inflamasyonu ile seyreden, konstisusyonel semp-
tomlar ve organ hasarına yol açan otoimmün hastalıktır. Akciğer, sistemik vaskülitlerin, özellikle de 
ANCA ilişkili vaskülitlerin önemli hedeflerinden biridir, fakat diğer sistemik vaskülitlerde de farklı 
sıklıkta akciğer tutulumu görülebilir. Vaskülitlerde görülen akciğer bulguları pulmoner arter anevriz-
masi, pulmoner trombus, pulmoner hipertansiyon, difuz alveolar kanama, pulmoner nodüller, paran-
kimal infiltrasyon ve interstisyal akciğer hastalığı seklinde olabilir. Bu vaskülitlerin klinik, laboratu-
var ve görüntüleme bulgularını anlamak ve şüphelenmek tanıların gecikmesi, kalıcı hasarların ya da 
hayati tehdidi olan klinik durumların gelişmesini engellemek için büyük öneme sahiptir.

Bu bolümde ANCA ilişkili vaskülitler, Behçet hastalığı ve Takayasu arteritin sistemik ve pulmoner 
bulgularını, tanı için yapılacak değerlendirmeleri ve genel tedavi prensiplerini özetleyeceğiz.

7. Sistemik Vaskülitler ve Akciğer

Uzm. Dr. Aysun AKSOY

Alanya Alaaddin Keykubat Üniversitesi Eğitim ve Araştırma Hastanesi, Romatoloji Kliniği, Antalya

Vaskülit kan damarları ve çevresindeki dokuda infla-
masyona, inflamatuvar hücre infiltrasyonuna sekon-
der damar duvarı hasarına yol açan bir süreçtir. Tek 
organda lokalize olabileceği gibi birden fazla organ 
tutulumu (sistemik) ile de seyredebilir. Klinikte siste-
mik vaskülitler çoğunlukla konstitusyonel semptom-
lara, tutulan damarlardaki stenoz ya da nekroza ikin-
cil gelişen organ hasarının eşlik etmesi ile prezante 
olurlar. Farklı sınıflamalar olsa da en sık kullanılan 
sistemik vaskülit sınıflaması damar boyutuna göre 
yapılmaktadır ve Tablo 1’de 2012 yılında güncellenen 
vaskülit sınıflama görülmektedir (1).

Pulmoner damarları etkileyen vaskülitler primer 
olabileceği gibi sistemik bağ doku hastalıklarına, en-
feksiyonlara, malignitelere ya da sistemik vaskülitle-
re ikincil de gelişebilir. Farklı sistemik vaskülitlerde 
akciğer tutulum sıklığı da değişkendir. ANCA (anti 
nötrofilik sitoplazmik antikor) ilişkili vaskülitlerde 
akciğer tutulumu kliniğin tipik özelliği iken klasik 
PAN’da (poliarteritis nodoza), temporal arteritte na-

dir bir klinik bulgudur. Burada klinikte daha sık rast-
lanan sistemik vaskülitleri; ANCA ilişkili vaskülitler 
(AIV), Behçet hastalığı (BH) ve Takayasu arteriti (TA) 
ve bu vaskülitlerin akciğer tutulum bulgularını tartı-
şacağız.

NE ZAMAN VASKÜLİTTEN ŞÜPHELENMELİYİZ?

Vaskülit tanısı klinisyenler için çoğu zaman zorlayıcı 
bir tanıdır. Semptomların, laboratuvar ve görüntüle-
me bulgularının daha sık görülen tanılarla benzer ol-
ması özellikle akla gelmediğinde tanıda gecikmelere 
yol açabilmektedir. Sistemik vaskülitler göz, beyin, 
deri, eklem, akciğer, böbrek, kalp, gastrointestinal 
sistem vb. gibi çok sayıda sistemi etkileyebilir. Solu-
num yolu ilişkili bir ya da birkaç semptom, bulgu ile 
başvuran hastalardan ayrıntılı bir öykü almak ve di-
ğer organ değerlendirmesine yönelik yapılan tetkik-
ler bu durumda yol gösterici olabilir.

Bazı klinik bulguların varlığı ise pulmoner lezyonla-
rın sistemik bir vaskülite sekonder gelişmiş olabilece-
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ğine dair ipuçları barındırmakta ve bunların farkında 
olmak tanı için kolaylıklar sağlamaktadır. Bu klinik 
durumlardan bazıları şöyledir:

•	 Tromboemboli için kolaylaştırıcı bir risk faktörü 
olmamasına rağmen çok sayıda pulmoner infark-
tın varlığı,

•	 Pulmoner arter anevrizması (PAA),

•	 Difüz alveolar hemoraji (DAH),

•	 Pulmoner hipertansiyonu (PHT) olan bir hastada 
sistemik inflamasyon bulguları ve subklavian, ka-
rotid ve/veya diğer arterlerde tıkanıklık bulguları 
saptanması,

•	 Rutin tedaviye dirençli pulmoner nodül, infiltras-
yon gibi bulgulara sistemik inflamasyon bulguları-
nın, risk faktörü olmamasına rağmen diğer organ-
lardaki iskemi bulgularının eşlik etmesi.

Sistemik vaskülit şüphesi olan hastalarda ayrıntılı bir 
anemnez alınmalı, diğer organlara yönelik semptom-
lar, sistemik inflamasyon bulguları not edilmelidir. 

Fizik muayenede deri bulguları, damar traselerindeki 
üfürümler ve dört koldan ölçülen nabızlar arasında 
fark olup olmadığı not edilmeli, yapılacak tetkikler 
sedimantasyon, CRP (C reaktif protein) gibi infla-
masyon markerlerı, tam idrar tetkiki, kreatinin, oto-
immün serolojiyi içermelidir. Farklı vaskülit tanıları 
ve tanı için yapılacak değerlendirmeler ayrıntılı ola-
rak ilgili bölümlerde tartışılacaktır.

Takayasu Arteriti

“Nabızsızlık hastalığı”, “aortik arch sendromu” ola-
rak da bilinen Takayasu arteriti kronik granülomatöz 
büyük damar vaskülitidir. En sık aort ve dallarını, 
özellikle subklavian, kommon karotid ve internal 
karotid arterleri etkilemesine rağmen koroner arter, 
mezenterik arter, renal arter ve pulmoner arter gibi 
diğer büyük ve orta çaplı damarları da etkileyebilir. 
Etkilediği damar duvarında kalınlaşma, stenoz, ba-
zen anevrizmaya yol açar (2).

Dünyada her bölgede ve her ırkta görülebilmektedir, 
fakat prevalansı Asya’da daha sıktır. TA prevalansı 

Tablo 1. 2012 Uluslararası Chapell Hill Konferansı vaskülit sınıflaması.

Büyük damar vasküliti •	 Dev hücreli arterit
•	 Takayasu arteriti

Orta çaplı damar vasküliti •	 Poliarteritis nodoza
•	 Kawasaki hastaligi 

Küçük damar vasküliti •	 ANCA (anti nötrofilik sitoplazmik antikor) ilişkili vaskülitler 
	 Granülomatöz polianjiitis (Wegener Granülomatöz)
	 Mikroskopik polianjiitis
	 Eozinofilik granülomatöz polianjiitis (Churg-Strauss Sendrom)
•	 İmmün kompleks küçük damar vasküliti
	 Anti glomeruler bazal membran hastalığı 
	 Kriyoglobulinemik vaskülit
	 IgA vaskuliti (Henoch-Schonlein)
	 Hipokomplementik ürtikeryal vaskülit (anti C1q vaskuliti)

Variable (değişken) damar vasküliti •	 Behçet hastalığı 
•	 Cogan sendromu 

Tek organ vasküliti •	 Kütanöz lökositoklastik anjiitis
•	 Kütanöz arterit 
•	 Primer santral sinir sistemi vasküliti
•	 İzole aortit
•	 Diğerleri

Sistemik hastalıklarla ilişkili vaskülitler •	 Lupus vasküliti
•	 Romatoid vaskülit
•	 Sarkoid vaskülit
•	 Diğerleri

Olası etiyolojilere bağlı vaskülitler •	 Hepatit C ilişkili kriyoglobulinemik vaskülit
•	 Hepatit B ilişkili vaskülit
•	 Sifilis ilişkili aortit
•	 İlaç ilişkili immün kompleks vasküliti
•	 İlaç ilişkili ANCA ilişkili vaskülit
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Batı popülasyonunda 8.4-40/milyon’dur. Türkiye’de 
ise prevalans milyonda 33 iken, yıllık insindansı ise 
3,4/milyon’dur (3,4).

Takayasu arteriti en sık 40 yaş altı kadınları etkile-
mektedir. Klinikte inflamasyon ve oklüzyon fazları 
farklı klinik bulgular göstermektedir. İnflamasyon 
fazı sistemik ve vasküler inflamasyona bağlı nedeni 
bilinmeyen ateş, konstitüsyonel semptomlar, karoti-
dini, göğüs ve sırt ağrısı gibi semptomlarla prezante 
olurken; oklüzyon fazı ise aralıklı klaudikasyon, üst 
ekstremite arterlerinde üfürüm, azalmış ya da kay-
bolmuş nabız gibi iskemik semptomlara yol açar. Kırk 
yaşın altında, açıklanamayan sistemik inflamasyon 
ve arteriyel oklüzyon bulguları olan hastalarda TA 
ayırıcı tanıda akılda bulunması gereken hastalıklar-
dandır (5,6).

TA patolojik olarak granülomatöz panarterit, ad-
ventisyada kalınlaşma ve tunika medyanın hücresel 
infiltrasyonu ile karakterizedir. Miyofibroblast proli-
ferasyonu intimal hiperplazi ve tunika medya, inti-
mada fibroza dolayısıyla da damar lümeninde daral-
ma, tıkanmaya yol açar (7).

Klinikte TA tanısı için herkes tarafından kabul gö-
ren tanı kriterleri şu anda mevcut değildir, fakat tanı 
amacı ile en sık kullanılan kriterler 1990 ACR (Ameri-
can college of rheumatology) klasifikasyon kriterleri 
ve modifiye Ishikawa kriterlerdir (Tablo 2) (8,9).

Takayasu arteritinden şüphelenildiğinde tanı/klasifi-
kasyon kriterlerinde de yer alan damar tutulumlarını 
göstermek için aorta ve dallarının değerlendirmesi 
gerekmektedir. Bu değerlendirme açısından DSA 
(dijital subtraksiyon anjiyografi) damar lümenini 
göstermek ve es zamanlı girişime olanak sağladığı 
için faydalı bir yöntem olmasına rağmen, damar du-
varını göstermede yetersiz olduğu, yüksek miktarda 
radyoaktivite ve kontrast madde maruziyetine sebep 
olduğu için Takayasu arteriti değerlendirmesi için al-
tın standart olarak görülmemektedir. BT (bilgisayarlı 
tomografi)/ MRG (manyetik rezonans görüntüleme) 
anjiyografiler, doppler ultrasonografi ve seçilmiş va-
kalarda PET (pozitron emisyon tomografi) tanı ve 
takipte DSA’nın yerini almıştır (10).

Takayasu arteriti pulmoner arter tutulumu ilk defa 
1940 yılında gösterilmiştir. Patolojik olarak sistemik 
arter tutulumuna benzer elastik, medial ve adventis-
yadaki granülomatöz inflamasyona genelde yeni geli-
şen arterioller ve trombüs formasyonu da eşlik eder 
(11,12). Hastalık pulmoner damarları ana pulmoner 
arterden subsegmental dallara kadar etkileyebil-

mekte, etkilediği bölgede daralma, tıkanıklık, damar 
duvar düzensizlikleri ve dolum defektlerine yol aç-
maktadır. Ayrıca anevrizma, pulmoner infarkt ya da 
pulmoner hipertansiyon da görülebilir (13,14). Farklı 
klinik ve patoloji serilerinde TA hastalarında pulmo-
ner arter tutulumu %14-86 arasında değişmektedir 
(11,14,15). Bazı çalışmalarda görüntüleme yöntem-
leri ile pulmoner arter tutulumu saptanan hastaların 
çoğunda hiç semptom saptanmazken; nefes darlığı, 
öksürük, göğüs ağrısı ve hemoptizi gibi nonspesifik 
semptomların tek ya da bir arada, hastaların yarı-
sından fazlasında görüldüğü seriler de mevcuttur. 
Tarama sırasında pulmoner vaskülit saptanan hasta-
ların klinikte asemptomatik olması, bulgu veren has-
talarda ise semptomların enfeksiyon, malignite vb. 
durumlarda da görülebilen spesifik olmayan bulgular 
olması, hastaların geç ya da yanlış tanı almasına yol 
açabilmektedir (14,16,17).

Pulmoner vaskülit tanısı semptomlar ve laboratuvar 
bulgularının çoğunlukla spesifik olmaması sebebi ile 
çoğunlukla radyolojiktir. Tipik BT/ MRI anjiyografi 
bulgusu pulmoner arter duvar kalınlaşması, düzen-
sizlik ve erken aşamada kontrast tutulumu, ileri aşa-
malarda ise lümende daralma ve tıkanıklıktır. Bunun 
yanında pulmoner parankimal değişiklikler, nodul/
kavite, plevral efüzyon gibi spesifik olmayan bulgular 
da görülebilmektedir (18). Akciğer sintigrafisinde de 
anormal segmental ve/veya segmental olmayan per-
füzyon defektleri görülebilir (19,20).

Farklı çalışmalarda TA hastalarının %12’sinde PHT 
tespit edilmiş. Pulmoner vaskuliti olan TA hastala-
rının yaklaşık yarısında geç bulgu olarak görülmekte 
olan pulmoner hipertansiyon kötü prognoza sahiptir. 
Santral siyanoz ve pretibial ödem varlığı genelde PHT 
ve kalp yetmezliğine ikincil geç bulgulardır ve genel-
de uzun sureli pulmoner arter tutulumunu akla getir-
melidir, koroner-pulmoner, bronşiyal-pulmoner gibi 
sistemik-pulmoner şantlarin varlığı yaygın pulmoner 
arter tutulumunun göstergesidir (5,13,17,20).

TA pulmoner arter tutulumu sıklıkla diğer damar tu-
tulumlara eşlik ettiği için hastalık aktivitesi değerlen-
dirilmesine göre tedavi planlanmakta ve çoğunlukla 
mortalitede artışa yol açmamaktadır. Kortikosteroid-
ler tedavide ilk seçenek olarak uygulanmakta, idame 
tedavisi olarak ise methotrexate, leflunamid, azathi-
opirin, anti TNF (tümör nekrozis faktör) ve anti IL6 
(interlokin) tedavileri kullanılmaktadır. Antihiper-
tansif tedavi ve antiaggregan, statin tedavisi iskemik 
olayların azaltılması, kardiyovaskuler riskin azaltıl-
ması için hasta bazında risk ve faydaları düşünülerek 
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Tablo 2. Sistemik vaskülitler için kalsifikasyon ve/veya tanı kriterleri.

Takayasu Arteriti

Modifiye 
Ishikawa 
kriterleri
2 majör

 veya
 
1 majör + 2 
minör

veya

4 ve üzeri minör 
kriter

Majör kriterler Minör kriterler 1990 ACR 
klasifikasyon 
kriterleri
3 ve üzerinde 
kriterin olması 
destekleyicidir

•	 Semptom başlangıç 
yaşının < 40 yaş olması

•	 Ekstremite klaudikas-
yonu

•	 Brakial arter nabzında 
azalma

•	 Kollar arasında nabız 
basıncında 10mmHg 
dan fazla fark olması

•	 Subklavian arter ya da 
aorta üzerinde üfürüm 
duyulması 

•	 Anjiyografi bulguları 
(tüm aorta, primer 
dallar,üst ve alt eks-
tremitenin büyük 
ekstremite arterle-
rinde daralma ya da 
tıkanıklık olması ve 
bu bulguların aterosk-
leroz, fibromuskuler 
displazi gibi sebeplerle 
açıklanmaması) 

•	 Kırk yaş altında 
bir aydan uzun 
süren karakte-
ristik bulgu ve 
semptomlar

•	 Sol mid-
subklavian arter 
tutulumu

•	 Sağ mid-
subklavian arter 
tutulumu 

•	 Artmış sedimentasyon 
hızı

•	 Karotid arter hassasi-
yeti 

•	 Hipertansiyon 
•	 Aort regurjitasyonu ve 

annuloaortik ektazi
•	 Pulmoner arter lezyonu
•	 Sol mid- kommon karo-

tid arter tutulumu
•	 Distal bronkiosefalik 

lezyon
•	 İnen torasik aorta 

lezyonu
•	 Abdominal aorta lezyo-

nu
•	 Koroner arter lezyonu 

Behçet hastalığı

ISG kriterleri
Tekrarlayan oral 
aft (yılda 3 ve 
daha fazla) ve 
diğer 
kriterlerden 
en az ikisinin 
pozitif olması

•	 Oral aft 
•	 Genital ülser 
•	 Papülonoduler 

lezyonlar
•	 Üveit
•	 Paterji pozitifliği

Uluslararası kriterler
4 ve üzeri puanlar tanı 
için destekleyicidir.

•	 Oral aft: 2 puan
•	 Göz lezyonları: 2 puan
•	 Genital ülser: 2 puan
•	 Deri lezyonu: 1 puan
•	 Nörolojik tutulum: 1 puan
•	 Damar tutulumu: 1 puan
•	 Pozitif paterji testi: 1 puan (opsiyonel) 

Granülomatöz Polianjitis*

2022 
Klasifikasyon 

Kriterleri
Klinik kriterler Puan

Laboratuvar ve biyopsi
Laboratuvar ve biyopsi

Puan

5 ve üzeri 
puanlar 
anlamlıdır

Nazal tutulum
(kanlı burun akıntısı, septal defect/
perforasyon, ülser, konjesyon) 

+3 cANCA ve anti pr3 
pozitifliği

+5

Kıkırdak tutulumu
(Kulak, burun kıkırdağının inflamasyonu, 
kaba ses stridor, endobronsiyal tutulum, eğer 
burun deformitesi)

+2 Görüntülemede pulmoner 
nodul, kitle ya da kavite 
varlığı

+2

Sensorinöral ya da iletim tipi işitme kaybı +1 Granülom, ektravasküler 
granülomatöz inflamasyon 
ya da biyopside “dev hücre” 
varlığı

+2

Nazal, paranazal sinüslerde 
efüzyon, inflamasyon, 
konsolidasyon veya 
görüntülemede mastoidit 
varlığı

+1

Biyopside pausi immüne 
glomerülonefrit varlığı

+1

P ANCA ya da anti MPO 
pozitifliği

-1

Kanda eozinofil sayısının > 
1x109 olması

-4
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planlanmalıdır. Fibrotik faza gecen hastalarda anti 
inflamatuvar tedaviler faydasız kalmakta ve semp-
tomatik stenotik/anevrizmatik lezyonlara girişim-
sel yaklaşımlar uygulanmaktadır. Revaskularizayon 
işlemi sırasında hastanın inflamasyon evresinde ol-
maması, uygun immünsüpresif tedavi alıyor olması, 
işlemin amacına ulaşması açısından önemlidir (21).

TA ilişkili pulmoner arter tutulumu nadir bir tutulum 
değildir ve hastaların yaklaşık yarısında kötü prognoz 
göstergesi olan PHT gelişimi ile komplike olmaktadır. 
Bu sebeplerden TA hastalarında pulmoner arter tutu-
lumunun erken tanısı ve uygun tedavisi önemlidir. Bu 
hastalarda nefes darlığı, öksürük, hemoptizi gibi spesi-
fik olmayan semptomlar varlığında sık görülen enfek-
siyonlar gibi sebeplerin yanında pulmoner tutulum da 
akılda tutulmalıdır. Artmış inflamatuvar markerlarin 
varlığı, pulmoner anjiografide tipik damar ve paran-
kim bulgularının varlığında erken tanı ve tedavi, kötü 
prognozla seyreden, geri dönüşümsüz fibrotik stenotik 
lezyonların gelişmesini engellemek açısından önemli-
dir. Takayasu arterit tanısı olmayan ve pulmoner vas-
külit ile başvuran hastalarda ise bu bulgulara eşlik eden 
sistemik inflamasyon bulguları, nabız kaybı, artmış ya 
da ekstremitelerde asimetrik kan basıncı, vasküler üfü-
rüm varlığı TA açısından uyarıcı olmalıdır (17,20).

BEHÇET HASTALIĞI

Behçet hastalığı tekrarlayan ataklarla seyreden, eti-
yolojisi bilinmeyen kronik inflamatuvar, primer pa-
tolojik lezyonu vaskülit olan, tromboza yatkınlığa 
yol açan multisistemik bir hastalıktır. Hulusi Behçet, 
hastalığı ilk tanımlayan ve hastalığa ismini veren ki-
şidir. Laboratuvar ya da görüntülemede spesifik bir 
bulgu olmadığı için tanı temel olarak klinik bulgulara 
dayanmaktadır ve klinikte tanı için ISG (internatio-
nal study group) kriterleri ya da uluslararası kriter-
ler kullanılmaktadır (Tablo 2). ISG kriterlerine göre 
tanı için yılda üç veya daha fazla tekrarlayan oral aft 
varlığı elzemdir ve genital ülser, folikülonodüler lez-
yonlar, üveit ve paterji test pozitifliğinden ikisinin de 
varlığı tanı için gereklidir (22,23).

BH dünyada her bölgede görülebilmekle birlikte sıklığı 
özellikle tarihi “ipek yolu” olarak adlandırılan bölgede 
yoğunlaşmaktadır. Prevalansı Türkiye’de farklı çalış-
malarda 20-420/100.000 olarak bildirilmiştir (24,25).

BH her boyutta ve tipte damarı etkilemektedir ve en 
son sınıflamada “variable vaskülit” olarak adlandırıl-
mıştır (1). Damar tutulumu hastaların yaklaşık üçte 
birini etkilemekte, venöz tutulum daha sık gözlen-
mekle birlikte, arteryal tutulum da özellikle anevriz-

Mikroskopik 
polianjiitis* Klinik kriterler Puan Laboratuvar ve biyopsi Puan

5 ve üzeri 
puanlar 
anlamlıdır.

Nazal tutulum (kanlı burun akıntısı, septal 
defect/perforasyon, ülser, konjesyon)

-3 p ANCA yada anti MPO 
pozitifliği

+6

Akciğer görüntülemede 
fibroz ya da interstisyal 
akciğer hastalığı

+3

Biyopside pauci immüne 
glomerülonefrit varlığı

+3

c ANCA yada anti pr3 
pozitifliği

-1

Kanda eozinofil sayısının > 
1x109 olması

-4

Eozinofilik 
granülomatöz 

Polianjiitis
Klinik kriterler Puan Laboratuvar ve biyopsi Puan

6 ve üzeri 
puanlar 
anlamlıdır.

Obstrüktif hava yolu hastalığı +3 Kanda eozinofil sayısının > 
1x109 olması

+5

Nazal polip +3 Biyopside ekstravaskuler 
eozinofillerden baskın 
inflamasyonun varlığı

+2

Mononörit multipleks +1 c ANCA yada anti pr3 
pozitifliği

-3

ISG: International Study Group.
*: Bu klasifikasyon kriterleri orta ve küçük damar vasküliti saptanan ve vaskülit taklitçileri dışlanmış hastalarda uygulanmalıdır.

Tablo 2. Sistemik vaskülitler için kalsifikasyon ve/veya tanı kriterleri (devamı).
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ma olarak görülebilmektedir (26,27). En sık arteryal 
tutulum olmasına rağmen pulmoner arter tutulumu 
hastaların %5’inden azında görülmektedir (28,29).

BH pulmoner tutulumu erkek Behçet hastalarında 
daha sık görülmektedir. Pulmoner vaskulitin iki te-
mel prezentasyon sekli PAA ve anevrizmanın da eşlik 
ettiği ya da izole pulmoner arter trombustur (PAT). 
PAA önceki yayınlarda baskın tutulum olsa da BT an-
jiyografinin daha ulaşılır olması, yaygın kullanılması 
sebebi ile PAA’nin erken bulgusu olarak değerlendi-
rilen izole PAT son yayınlarda giderek artan sıklık-
ta bildirilmiştir (30,31). Pulmoner arter tutulumu, 
özellikle de PAA BH’da mortalite ve morbiditenin en 
önemli sebeplerindendir (28).

Behçet hastalığında artmış tromboza yatkınlık var-
dır ve PAT da bunun bir örneğidir, fakat tromboz bir 
emboliden ziyade damar duvarındaki inflamasyona 
ikincil oluşan “in situ trombozdur” ve pulmoner arter 
anevrizması ile aynı klinik, radyolojik bulgulara sahip 
olması, takipte trombüsu olan hastalarda anevrizma 
geliştiğini gösteren yayınların olması bu iki klinik du-
rumun (PAA ve PAT) aynı patogenez sonucu oluştuk-
ları tezini desteklemektedir (31,32).

Klinikte hemoptizi Behçet hastalarında pulmoner ar-
ter tutulumu açısından alarm semptomudur, bunun 
dışında hastalar öksürük, nefes darlığı, plöretik tarz-
da göğüs ağrısı ile de başvurabilmekte, bazı hastalar-
da ateş ilk bulgu olarak görülmektedir. Klinik bulgu-
lar iki tutulumda da benzer olmasına rağmen masif 
hemoptizi PAA olan hastalarda PAT’a göre daha sık 
görülmektedir. Laboratuvarda artmış akut faz infla-
masyon yanıtı mevcuttur (30,31). Pulmoner vaskü-
litte histopatolojik olarak vasa vazorum çevresinde 
perivaskuler infiltrasyon, intimal kalınlaşma ile elas-
tik laminada dejeneratif değişiklikler ve trombotik 
okluzyon, rekanalizasyon görülür (28,33).

BH tipik bulguları olmaksızın klinikte PAA ve venöz 
trombüslerle başvuran hastalarda “Hughes-Stovin 
sendromu” ya da “inkomplet Behçet hastalığı” olarak 
bilinen klinik akla gelmelidir. Bu hastalarda tekrarla-
yan oral aft ve genital ülser olmaz, fakat BH ile ben-
zer vasküler lezyonlarla prezante olurlar (34).

Selektif anjiyografi vasküler hastalıklarda altın stan-
dart olmasına rağmen BH ilişkili pulmoner tutulum-
da bazı kısıtlılıkları vardır. Selektif pulmoner arteri-
ografi kateterizasyon gerektirmekte ve BH pulmoner 
arter tutulumunda frajil damar duvarı varlığında 
zararlı olabileceği, parankimal değişiklikleri göster-
me şansı olmadığı için ilk tercih değildir. Son geliş-
melerle spiral BT anjiyografi ile hem parankim hem 

damar lümeni ve duvarı hakkında bilgi edinilebildiği 
için günlük pratikte tanı için çoğunlukla BT anjiyog-
rafi kullanılmaktadır. BH pulmoner tutulumda BT 
anjiyografi bulgusu olarak pulmoner anevrizma ya 
da anevrizmanin eşlik ettiği ya da etmediği pulmoner 
trombus görülmekte, çoğunlukla bilateral tutulum 
olmakta ve segmental ve daha büyük dallar, özellik-
le inferior lobdaki arterler etkilenmektedir. Mevcut 
vasküler olaylara sıklıkla infarkt, buzlu cam dansite-
leri, nodul, mediastinal lenfadenopati ya da plevral 
patolojiler de eşlik etmektedir (30-32). Bazı hastalar-
da pulmoner arter tutulumu olmaksızın buzlu cam 
dansiteleri, nodüler lezyonlar, kavite gibi parankimal 
bulgular görülmekte, patolojik örneklerde vasküler 
inflamasyon saptanan bu tutulumlar mikroskopik 
vasküler tutulumlar olarak değerlendirilmektedir. Bu 
tutulumlar klinikte daha hafif semptomlarla takip 
edilmekte ve daha iyi prognozla sonuçlanmaktadır 
(35,36). Behçet hastalarında görülen bu parankimal 
bulguları mikroskobik vasküler hastalık olarak de-
ğerlendirmeden önce gerekli değerlendirmeler yapıl-
malıdır. Bu bulgular enfeksiyon ya da malignite gibi 
etiyolojilere de bağlı olabileceği gibi klasik tedaviye 
cevap vermeyen durumlarda mikroskobik vaskülar 
tutulum akla gelmelidir.

BH pulmoner arter tutulum tedavisinin temeli im-
münsüpresif tedavidir ve özellikle PAA, antikoagu-
lan tedavi (kanama) açısından risklidir. Yüksek doz 
steroid ve aylık siklofosfamid ile indüksiyon tedavisi 
planlanmalı, azathiopirin ile de idame tedavisi de-
vam ettirilmelidir. Refrakter vakalarda monoklonal 
TNF-alfa blokerlerinin (infliximab ve adalimumab) 
başarılı olarak kullanıldığı vaka serileri de mevcuttur. 
Kanama riski yüksek olan hastalarda embolizasyon 
tedavi seçeneklerinden biridir. Cerrahi ya da girişim-
sel işlem gereken vakalarda ideal olan işlem öncesi 
immünsüpresif tedavi ile inflamasyonun kontrol al-
tına alınmasıdır. Bu yaklaşım komplikasyonların ön-
lenmesi ve lezyonun yeniden oluşmasını engellemek 
için gereklidir (37-39).

Pulmoner vaskülit BH için önemli bir mortalite ve 
morbidite sebebidir. Farklı çalışmalarda hastaların 
%25-50’sinde mortalite görülmektedir ve bu oran 
PAA saptanan hastalarda daha fazladır (28,31,36). 
Bir çalışmada tamamı PAA tutulumu olan BH’larının 
hemoptizi başlangıcından ortalama 10 ay sonra yarı-
sında mortalite görülmüştür (28). Fakat çalışmalarda 
immünsüpresif tedavi ile anevrizmalarda regresyon 
ve tamamen düzelme de mümkün görülmektedir. 
Steroid ve siklofosfamid tedavisi uygulanan pulmo-
ner arter tutulumu olan 13 hastayı değerlendiren 
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çalışmada hastaların takibinde anevrizmalarin %76 
sının ortalama 21 ay sonra tamamen kaybolduğu ve 
diğer anevrizmalarda da regresyon olduğu bildiril-
miştir. Medikal tedavi sırasında anevrizma iyileşme 
sürecinde önce anevrizmanın tromboze olduğu ve 
takiben regrese olduğu gösterilmiştir (40).

Kısacası Behçet hastaları solunum semptomları ile 
başvurduğunda dikkatle değerlendirilmeli, hemopti-
zi varlığı pulmoner vaskulit için alarm semptomu ola-
rak kabul edilmelidir. İmmünsüpresif tedavi kullanan 
hastalar artmış enfeksiyon riski de akılda tutularak, 
detaylı klinik, inflamasyon markerları (sedimantas-
yon, CRP, prokalsitonin), görüntüleme yöntemleri ile 
değerlendirilmeli ve pulmoner arter tutulumu ekarte 
edilmelidir.

ANCA İLİŞKİLİ VASKÜLİTLER 

Anti nötrofilik sitoplazmik antikorlar nötrofillerin 
sitoplazmik granüllerinde ve monositlerin lizozom-
larında lokalize antijenlere karşı gelişen oto antikor-
lardır. ANCA hedefi olan iki majör antijen myelope-
roksidaz (MPO) ve proteinaz 3 (PR3)’tür. MPO’ya 
reaktif olan antikorlar alkol ile fikse edilmiş nötro-
fillerde perinükleer (p-ANCA) boyanma gösterirken, 
PR3’e reaktif olan antikorlar sitoplazmik (c-ANCA) 
boyanmaktadır (41). ANCA ilişkili vaskülitler im-
mün kompleks birikimlerinin olmadığı, temel olarak 
küçük çaplı damarların (kapiller, venül, arteriol) et-
kilendiği nekrotizan vaskülitlerdir (1). ANCA varlığı-
nın nekrotizan vaskülit patogenezindeki etki meka-
nizması net olarak anlaşılmamasına rağmen, hayvan 
modeli ve in vitro çalışmaları nötrofil aktivasyonu ile 
granülomatöz lezyonların gelişmesinde, vasküler inf-
lamasyonda katkısı olduğunu desteklemektedir (42).

ANCA-ilişkili vaskülitler kas-iskelet sitemi, santral/
periferik sinir sistemi, deri, göz, kulak, üst-alt solu-
num yolları, böbrek, kalp gibi sistemik organ tutu-
lumu ile karakterize heterojen bir grup otoimmün 
hastalıktır ve temel olarak küçük ve orta çaplı da-
marları etkiler. AIV, bazı örtüşen klinik ve laboratu-
var bulguları görülebilse de üç temel klinik-patolojik 
sendroma gruplandırılır: granülomatöz polianjiitis 
(GPA), mikroskopik polianjiitis (MPA), ve eozinofilik 
granülomatöz polianjiitis (EGPA).

ANCA ilişkili vaskülitler kadın ve erkeklerde benzer 
sıklıkta görülür. Coğrafi olarak ikisi de daha çok be-
yaz ırkta görülürken, GPA Avrupa’da, MPA Asya’da 
daha sık rastlanmaktadır. Farklı bölgelerde yapılan 
çalışmalarda GPA ve MPA prevalansı sırasıyla 2.3-146 
ve 9-94 vaka/milyondur. EGPA daha nadir görülür ve 
prevalansı 2-22.3 vaka/milyondur (43). Türkiye’nin 

kuzeybatısında sınırlı bir bölgede yapılan çalışmada 
AIV prevalansı milyonda 69.3 vaka ve yıllık insidansı 
da milyonda 8.1 vaka olarak saptanmıştır (44).

Klinik pratikte AIV için kullanılan, herkes tarafından 
kabul edilen tanı kriterleri yoktur, fakat vaskülit tak-
litçilerinin dışlandığı bir hastada uygun klinik bul-
gular, ANCA pozitifliği ve/veya patoloji (nekrotizan 
pauci immün küçük damar vasküliti) bulgularının 
birlikte olması tanı için gereklidir. 2022 yılında AIV 
için yayınlanan ACR/EULAR klasifikasyon kriterleri 
Tablo 2’de sunulmuştur (45,46).

GPA ya da eski isimlendirme ile “Wegener hastalığı” 
üst-alt solunum yolları ve böbrek tutulumu basta ol-
mak üzere birçok organı etkiler, patolojik olarak inf-
lamatuvar lezyonlarda vaskülit, granülom ve nekroz 
görülür. c-ANCA, pr3-ANCA pozitifliği hastaların 
%90’ından fazlasında mevcuttur (47).

MPA sıklıkla renal (nekrotizan glomerulonefrit) ve 
pulmoner tutulum ile prezante olur. GPA dan farklı 
olarak granülom oluşumu beklenmez. ANCA pozi-
tifliği, spesifik olarak da MPO-ANCA pozitifliği ile 
ilişkilidir ve hastaların %90’ından fazlasında görülür 
(1,46,48). Diğer AIV’lere göre daha ileri yasta orta-
ya çıkar, artmış mortalite ile seyreder (49). Alveolar 
hemoraji ve pulmonorenal sendrom önemli mortalite 
sebepleridir.

EGPA, “Churg- Strauss sendromu”, astım, alerjik ri-
nit ve periferik kanda eozinofil sayısındaki artışla 
karakterize multisistemik küçük damar vaskülitidir. 
Organ biyopsilerinde vaskülit, eozinofil infiltrasyonu 
ve granülom görülür. ANCA pozitifliği diğer AIV’lere 
göre daha nadirdir, sadece hastaların %30-40’inda 
pozitiftir ve özellikle pANCA, MPO ANCA ile ilişki-
lidir. Organ tutulum paterni ANCA pozitif ve negatif 
hastalarda farklıdır (1).

AIV akciğeri ve solunum yollarını etkileyen majör 
vaskülittir ve üst ve/veya alt solunum yollarının etki-
lenmesi kliniğin tipik özelliğidir. Pulmoner tutulum 
sıklığı MPA’da %30-50, EGPA’da %60 (%95 astım da 
dahil edildiğinde) ve GPA’da %67-85’tir. Farklı akci-
ğer tutulumları değişen klinik öneme ve prognoza 
sahiptir. DAH ve İAH (interstisyel akciğer hastalığı) 
artmış mortalite ile ilişkili iken, akciğer nodülleri 
klinikte semptomsuz olabilir ve taramalar sırasında 
tespit edilebilir (50-52).

Toraks BT pulmoner tutulum için temel değerlendir-
me yöntemidir. En sık görülen lezyonlar pulmoner 
granülomlar (nodül, kavite), pulmoner infiltratlar, 
pulmoner kapillerit ve İAH olmasına ve tüm AIV’ler-
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de görülmesine rağmen bu lezyonların sıklığı GPA, 
MPA ve EGPA’da değişmektedir (53).

GPA hastalarının tanı anında yaklaşık yarısında ak-
ciğer tutulumu görülürken, hastalık seyri boyunca 
bu oran %85’e ulaşmaktadır, bu tutulumlar sıklıkla 
pulmoner granülomatöz lezyonlar, kavite, pulmoner 
infiltratlar, alveolar hemoraji, trakeobronşiyal infla-
masyon şeklindedir (47).

GPA’da görülen pulmoner nodüller tek ya da çoklu 
olabilmekte, boyutları 0.5-10 cm arasında değişmek-
tedir ve hastaların yaklaşık yarısında santral nekro-
za ikincil kavite gelisir. Nodüller asemptomatik olup 
görüntülemelerde saptanabildiği gibi öksürük, nefes 
darlığı, göğüs ağrısı ve hemoptizi ile de prezante 
olabilmektedir. Bu hastalarda semptomdan bağım-
sız olarak görüntüleme yöntemleri ile (direk grafi 
ve BT) akciğer bulgularının değerlendirilmesi fay-
dalıdır (54). AIV hastalarında tanı sırasında akciğer 
nodülleri, kitleleri için enfeksiyon/malignite ayrımı 
yapmak bazen zor olmakta, takipte de immünsüp-
resif tedavi altında gelişen pulmoner nodüller, ka-
viter lezyonlarda, hastalık aktivitesinin yanında en-
feksiyon komplikasyonu akılda bulundurulmalıdır. 
Özellikle kaviter lezyonların aspergillus ile enfekte 
olması mantar topu gelişimine ve hemoptiziye de yol 
açabilir. Dolayısıyla hem tanı anı hem de takipte akci-
ğerdeki nodüler/kaviter lezyonların ayırıcı tanısı için 
zaman zaman cerrahi ya da transbronşiyal biyopsiler 
gerekmektedir. Patolojik olarak nodül biyopsilerinde 
nötrofilik mikroabseler, fibrinoid nekroz, dev hüc-
reler ve palize oluşturan histiyositlerin oluşturduğu 
“jeografik nekroz” görülür. Ayrıca vaskülit, granülom 
formasyonu ve vasküler lümende tromboz ve fibro-
tik tıkanma da görülebilir (47,55). Transbronşiyal 
biyopsiler alınan materyalin küçük olması sebebi ile 
GPA tanısını koymakta yetersiz kalabilse de tanıyı 
destekleyen bulgular ve malignite gibi ek patolojileri 
dışlamak açısından faydalıdır (55).

GPA hastalarının yaklaşık yarısından fazlasında hava 
yolu tutulumu saptanmakta, inflamasyon trakeob-
ronşiyal yapının herhangi bir alanında görülebilmek-
tedir, bu tutulum MPA ve EGPA’da ise nadirdir (54). 
Trakeobronşiyal sistemdeki inflamasyon mukozada 
ödem, eritem, kalınlaşma ve granüliteye (frajil mu-
kozaya) ve fokal, segmental ülserlere yol açmaktadır. 
İnflamasyon ve fibrozis kıkırdağı etkilediğinde darlı-
ğa ve tıkanıklığa yol açabilir ve genelde bu aşamada 
semptom oluşur. Subglottik stenoz GPA için tipik bir 
klinik tablodur ve farklı çalışmalarda GPA hastaları-
nın %10-50’sinde saptanmıştır (55,56). Subglottik 

stenoz hızlı geliştiğinde hayatı tehdit edebilen semp-
tomlara yol açabilir. Subglottik stenoz gibi, trakeanın 
ve bronşun farklı bölgelerinde de benzer tutulumlar 
ve stenoz görülebilir. Klinikte bu tutulumlar tutulu-
mun yeri ve şiddetine göre hafif semptomlardan ök-
sürük, stridor, nefes darlığı gibi daha ciddi semptom-
lara kadar değişen bir spektrum ile prezante olabilir. 
Tanı için solunum fonksiyon testleri (inspirasyon, 
ekspirasyon akım ölçümleri), bronkoskopi, trakeal 
BT kullanılır. Ülsere alanlardan alınan biyopsilerde 
genelde spesifik olmayan inflamasyon ve ülserasyon 
saptanır, vaskülitin bu biyopsilerde görülme olasılı-
ğı düşüktür. Endoskopik yöntemler (bronkoskopi, 
laringoskopi) mukozal ülserlerin ve stenozların gö-
rülmesi, eş zamanlı tedavi edilmesi amacı ile temel 
yöntemdir (52,57). Her ne kadar subglottik stenoz 
GPA’nın tipik özelliği olsa da bu hastalarda tek klinik 
bulgu olması oldukça nadirdir ve GPA tanısı için diğer 
tutulumlar, pozitif biyopsi ve ANCA testi ile destek-
lenmelidir (55,57). 

MPA’da görülen akciğer tutulumu en sık kapilleritise 
ikincil gelişen alveolar hemoraji (AH)’dir, fakat İAH 
bulguları ve pulmoner opasiteler de bu hastalarda gö-
rülmektedir (48). 

AIV tablosunda gelişen alveolar hemorajide temel 
histopatolojik bulgu pulmoner kapillerittir. İnters-
tisyumda nötrofil birikimleri ve alveolar, kapiller 
damar duvarında fibrinoid nekroz ve lökositoklazis 
sonucunda alveolar kapiller bütünlük bozulur ve al-
veolar boşluğa eritrosit ekstravazasyonu olur, buna 
sekonder gaz difüzyonu bozulur (58). DAH akut 
gelişen nefes darlığı ve hemoptizi ile prezante olur. 
Anemi, hipoksemi ve toraks görüntülemelerinde bi-
lateral pulmoner infiltratlar ile karakterize, BAL’da 
aktif kanama ya da en az %20 ve üzeri hemosiderin 
yüklü makrofaj varlığının tespiti ile tanısı doğrula-
nan klinik durumdur. Tedavi edilmediğinde hasta-
ların yarısından fazlasında solunum desteği ihtiyacı 
saptanmıştır. DAH tek başına olabileceği gibi pul-
mono-renal sendromun bir parçası olarak da gö-
rülebilir. DAH ayırıcı tanısında enfeksiyonlar, kalp 
yetmezliği, neoplastik hastalıklar, konnektif doku 
hastalıkları, ilaçlara bağlı toksisiteye sekonder gibi 
sebepler de akılda bulundurulmalıdır (50,58). DAH, 
AIV akciğer tutulumunun önemli ve mortal seyre-
debilen bir formudur, sıklıkla GPA ve MPA kliniğin-
de, hastaların yaklaşık üçte birinde görülmektedir. 
EGPA hastalarında ise daha nadir bir klinik bulgu-
dur, hastaların sadece %4’ünde görülmektedir ve 
alveolar boşlukta nötrofillerin yanı sıra artmış eozi-
nofil mevcuttur (50,59-62).
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Özellikle MPO (+) ANCA ilişkili vaskülitlerde, MPA’da 
interstisyel akciğer hastalığı giderek artan sıklıkta 
literatürde tanımlanan bir akciğer tutulumudur. Ço-
ğunlukla İAH tutulumu UIP (olağan interstisyel pnö-
moni) şeklinde prezante olurken bir başka tutulum 
şekli de NSİP (non -spesifik interstisyel pnömoni) 
olarak tanımlanmıştır. UIP paterninde tutulum sap-
tanan hastalarda mortalitenin daha yüksek olduğu 
gösterilmiştir (48,51,63).

İAH çoğunlukla MPO ANCA ile ilişkilidir, diğer 
ANCA alt tipleri ile nadiren birliktelik saptanmıştır 
(42,53,63). Klinikte hastalar eforla olan ilerleyici ne-
fes darlığı, öksürük gibi bulgularla başvurmaktadır. 
Radyolojik olarak bal peteği görünümü, retiküler int-
ralobüler opasiteler, traksiyon bronşektazi ile buzlu 
cam alanları saptanmaktadır. Pulmoner fonksiyon 
testlerinde restriktif bulgular vardır ve akciğer vo-
lümünde azalma ile birliktedir, DLCO’da difüzyon-
da azalma mevcuttur. MPO pozitif İAH’ta patolojik 
incelemelerde arteriollerde vaskülit nadiren saptan-
makta, çoğunlukla klasik UIP bulguları görülmek-
tedir (64,65). İAH tutulumu olan MPA hastalarının 
yanı sıra MPA tanısı için gerekli organ tutulumu ve 
destekler bulguları olmayan, fakat İAH saptanıp tanı 
anında ya da takipte MPO pozitif saptanan hastalar 
da mevcuttur, bu hastaların klinik, radyolojik, pato-
lojik değerlendirmeleri MPO negatif olan hastalarla 
benzerdir ve bu hastaların yaklaşık dörtte birinde 
takipte MPA kliniği gelişmektedir, MPO pozitif İAH 
saptanıp immünsüpresif tedavi almamak bu hasta-
larda MPA gelişimi için bir risk faktörü olarak göste-
rilmiştir (65,66). 

Astım EGPA’nin klasik klinik özelliğidir ve neredeyse 
tüm EGPA hastalarında görülür ve nadiren EGPA ta-
nısından önceki ya da sonraki altı ay içinde tanı alan 
hastalar olsa da çoğunlukla EGPA tanısı aldığında 
hastalarda ortalama 10 yıllık astım öyküsü mevcut-
tur (67,68). EGPA tanısı alan hastaların astım semp-
tom kontrolü için yarısında steroid tedavisi kullanıl-
dığı ve vaskülit öncesi astım alevlenmesinin, steroid 
ihtiyacının arttığı saptanmıştır (68). Bu hastaların 
çoğunda vaskülit tedavisine rağmen tanıdan sonraki 
aylar ve yıllarda astım ciddiyetinde değişiklik olmadı-
ğı gösterilmiştir (69).

EGPA tanı sırasında çoğu hastada azalan sıklıkla efor-
la nefes darlığı, öksürük, balgam, göğüs ağrısı ve he-
moptizi görülmektedir (69). EGPA hasta BT’lerinde 
buzlu cam alanları, bronşiyal duvar kalınlaşması, in-
terlobüler septal kalınlaşma ve plevral, perikardiyal 
efüzyon görülebilir. Bronş duvar değişiklikleri uzun 

sureli ve daha ağır astım öyküsü olan hastalarda daha 
belirgindir (67,70). BAL’da ise bronşiyal mukozanın 
yaygın inflamasyonu, mukus sekresyonu ve artmış 
eozinofil yüzdesi saptanır. Solunum fonksiyon test-
lerinde astım ilişkili bronkodilatör tedaviye cevap 
veren obstrüksiyon bulguları ile normal ya da artmış 
difüzyon (DLCO ile) saptanabilir.

EGPA hastalarının %5-9’unda pulmoner nodül ve 
nodül patolojisinde eozinofilik nekroz görülür, bu 
hastalarda en sık saptanan BT bulgusu ise pulmoner 
infiltratlardır, yaklaşık hastaların üçte birinde görü-
lür (67,69).

AIV hastalarında hastalığa bağlı akciğer tutulumu, 
tedavi ilişkili enfeksiyon/malignite yanı sıra artmış 
venöz tromboemboli gösterilmiştir. En sık derin ven 
trombozu görülse de pulmoner tromboemboli de 
bu hastalarda artmıştır. Her ne kadar inflamatuvar 
hastalıklarda artmış tromboza yatkınlık bilinen bir 
komplikasyon olsa da AIV hastalarında bu daha be-
lirgin görülmektedir (71).

AIV tedavisi için ciddi organ tutulumu olan, hayatı 
tehdit eden durumlarda MPA ve GPA hastalarında 
pulse steroid tedavisi ile siklofosfamid ya da rituksi-
mab ile remisyon indüksiyon tedavisi yapılmalı taki-
ben remisyon sağlanan hastalarda Rituksimab ya da 
Azatiopirin ile idame tedavisine geçilmelidir. Organ 
tehdidi olmayan, hayati tehlikesi olmayan hastalarda 
ise steroidin rituksimab ile kombinasyonu indük-
siyon tedavisi olarak uygulanır, seçilmiş hastalarda 
metotrexate ya da mikofenolat mofetil de düşünüle-
bilir (72,73).

Her ne kadar organ tehdidi olmayan alt solunum 
yolu tutulumu olan GPA hastaları Metotreksat teda-
visinden fayda görseler de nodül, kavite ve infiltras-
yonu olan GPA hastalarında Metotreksat’ın siklofos-
famide göre geç remisyon indüksiyonu sağladığını 
gösteren çalışmalar vardır (74). Rituksimab’in gra-
nülomatöz lezyonlar üzerine olan etkisi ile ilgili 
farklı çalışmalarda karşıt sonuçlar mevcuttur: Bazı 
çalışmalarda granülomatöz lezyonların rituksimab 
tedavisine refrakter olabileceği söylenmesine rağ-
men diğer çalışmalarda siklofosfamid/ metotreksat 
refrakter granülomatöz lezyonların rituksimab ile 
tedavi edildiği bildirilmiştir (74,75). RAVE çalışma-
sında da AIV hastalarında rituksimab tedavisinin 
siklofosfamid kadar etkili olduğu gösterilmiştir, bu 
çalışmada DAH kliniği olan hastalarda da benzer 
tedavi cevapları gösterilmiştir (76). DAH için rutin 
tedavilere ek olarak, klinikte kullanımı konusunda 
soru işaretleri olan bir yöntem de plazmaferezdir ve 
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bu tedavi ile ilgili son çalışmalarda plazmaferezin 
rutin kullanımını destekler bulgu saptanmamıştır. 
PEXIVAS çalışmasında plazmaferezin alveolar ka-
naması olan hastaları da içeren geniş bir grup has-
tada kullanıldığında son dönem böbrek yetmezliği 
ve mortalite açısından fark yaratmadığı gösterilmiş, 
bir başka meta analizde ise 12. ayda plazmaferez 
uygulanan hastalarda son dönem böbrek yetmezliği 
riskinin daha az olduğu gösterilmiştir (77,78). AIV 
seyrinde DAH için plazmaferezin faydalı olduğu ve 
rutin kullanımının desteklendiğine dair veri bulun-
mamaktadır. Güncel tedavi rehberleri de AIV alveo-
lar hemoraji için plazmaferez önermezken, seçilmiş 
vakalarda artmış enfeksiyon riski de düşünülerek 
aktif glomerulonefriti olan, renal yetmezlik açısın-
dan yüksek riskli hastalarda remisyon indüksiyon 
tedavi seçeneği olarak rutin tedaviye eklenebilece-
ğini, rutin tedaviye cevap vermeyen vakalarda da 
kurtarma tedavisi olarak gündeme gelebileceğini 
vurgulamaktadır (50,72,73).

EGPA için organ tehdidi olmayan hastalarda tek ba-
şına steroid tedavisi önerilirken, bu hastalarda ref-
rakter bulgular olması ya da relaps durumunda IL5 
inhibitörü mepozilumab tedavisi önerilmektedir. 
Organ/hayati tehdidi olan hastalarda steroid ve sik-
lofosfamid, alternatif olarak da rituksimab remisyon 
indüksiyonu için seçilecek tedavilerdir (72).

Sonuç olarak; sistemik vasklitlerin seyrinde pulmo-
ner tutulum farklı vaskülitlerde sıklığı değişmekle 
birlikte klinikte her zaman akılda tutulmalıdır. Vas-
külitlerin solunum yollarını etkilemesi yanında, im-
münsüpresif tedaviler altında enfeksiyon/ malignite 
gibi komplikasyon gelişimi acısından da sıklıkla ak-
ciğer, değerlendirilmesi gereken temel organlardan 
biridir. Bu açıdan hekimlerin gerek ilk bulgu olarak 
geliştiğinde gerekse tanılı hastalarda pulmoner bul-
gular geliştiğinde ayırıcı tanıda vasküliti akılda bu-
lundurmaları, hastaların tanı ve tedavisinde gecikme 
olmadan uygun yaklaşım açısından önemlidir. 
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