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Tanım

• Vaskülitler
• Kan damar duvarının inflamasyonu, nekrozu ve bazı durumlarda granülom 

oluşumu ile seyreden, ilgili damarın beslediği dokuların iskemisi veya infarktı ile 
sonuçlanan heterojen klinik tablolardır.

• Son sınıflandırma damar çapına, klinik ve patolojik bulgularına göre yapılmıştır 
(2012 Chapell Hill uzlaşma konferansında).





Vaskülit- Patogenez

• Genetik yatkınlık (çoğu poligenik olmakla, HLA-51 Behçet, HLA DRB1 DHA)
• Çevresel faktörler (ilaçlar, silika tozu, enfeksiyonlar: HCV, HBV, HIV, klamidya, 

parvovirüs 19, EBV)
• Antijene karşı bağışıklık sisteminin aşırı yanıtı



Vaskülit- Klinik (damar çapı, anatomik lokalizasyon, 
tutulan organa göre değişir)



Vaskülit- İstenecek Tetkik ve Görüntüleme

•Tam kan sayımı, biyokimya, idrar analizi, HBV, HCV 
• Spot idrar ya da 24h idrarda protein miktarı
•P ANCA, c ANCA, Anti GBM, ANA, RF, ACE, kriyoglobülin, Ig G, A, M
•USG, BT, MR, PET, Anjiografi
•Biyopsi: Etkilenen bölge ya da organdan alınır, tanıyı destekler. 

Böbrek, akciğer ve temporal arter biyopsileri değerlidir.



Ayırıcı Tanı (Vaskülit Taklitçileri)



Tedavi

• Vaskülit tipi, etkilenen organ/sisteme ve altta yatan hastalık durumuna göre planlanır.
• Ciddi organ tutulumu yoksa: Steroid+Azatiopürin/leflunamid/MTX/MMF/siklosporin
• Ciddi organ tutulumu varsa yüksek doz steroid+siklofosfamid/RTX
• TNF alfa inhibitör: Takayasu arterit
• IL-6 reseptör bloker (tosilizumab): Temporal arterit
• Mepolizumab (anti IL-5):EGPA
• Plazmaferez/IVİG ciddi organ tutulumlarında tedaviye eklenir.
• Anti viral tedavi (HBV, HCV eşlik ediyorsa)



Dev hücreli Arterit =DHA(Temporal Arterit=TeA, 
Granülomatöz Arterit, Horton Hastalığı)
• Büyük ve orta çaplı arterlerin granülomatöz inflamasyonuyla seyreden panarterit 

tablosudur.
• >50 yaş üzeri, tanı kriteri
• Kadın %65-70 (K>E), pik yaşı 70-80
• Kuzey Avrupa kökenli beyaz ırkta daha  sık
• İnsidansı: 0,1-77/100.000
• Aort ve ana dalları, vertebra ve karotis arterin eksternal dallarını etkiler.
• Hastaların %40-50’sine polimyaljia romatika(PMR) eşlik eder. PMR’de DHA 

%15-20 eşlik eder.



DHA-Patogenez



DHA-Klinik

• Genel semptomlar (ateş, kilo kaybı, halsizlik)
• Baş ağrısı:%70-90, ilaca yanıtsız, sürekli, ani başlangıçlı

• Çene-dil kladikasyo: %40-50,  daha spesifik, biopsi pozitifliği ile en 
kuvvetli ilişkili kliniktir,  dilde şişme nekroz (fasyal, lingual arterin tut.)

• Temporal bölgede ağrı, hassasiyet, nodül, nabız kaybı, nekroz- 
karotodini



•Nedeni bilinmeyen ateş: %15
• Oftalmik komplikasyonlar (oftalmik arter): %15-17,  ağrısız, ani 

görme kaybı, diplopi, başlangıçta tek taraflı,  tedavisiz kalırsa diğer 
göz 1-10 gün içinde etkilenir. Acildir. 
•Patoloji ön iskemik optik nöropatidir (AOİN %90). AİON optik siniri 

besleyen posterior silier arterin tıkanmasıyla gelişir.





DHA-Klinik



DHA-Laboratuvar-görüntüleme

• Akut faz yanıtı: CRP, sedim yüksekliği, IL-6 artış
• Normokrom normositer anemi
• Alp yüksekliği %25, ANCA, ANA (ayırıcı tanı için)
• Dopler USG: bilateral halo sign görüntüsü (özgünlüğü %100), biopsinin 

yerini alabilir.
• CT, MR anjiografi
• PET CT: %83 tutulum
• Tanı için biyopsi altın standarttır ( tercihen 2,5), %15-20 negatif olabilir.
• Biyopsi mümkünse steroid tedavisi öncesi alınmalı, ilk hafta %80, >4 hafta 

%40 pozitiflik





DHA-ACR Tanı Kriterleri

•1-Yaş:>50
•2-Yeni başlangıçlı baş ağrısı
•3-Temporal arterde palpasyonda hassasiyet ya da nabız alınamaması
•4- Sedim 50≥mm/h
•5-Arter biyopsisi: mononükleer hücre infiltrasyonu ya da 

granülomatöz inflamasyon
•Tanı için 5 kriterden 3’ü olması yeterli



DHA-Tedavi



Komplikasyonlar

•En sık komplikasyon arter stenozundan kaynaklanır.
• İskemi, SVO, MI, PDH
•Aort anevrizması
•Aort diseksiyonu, rüptür
•Görme kaybı (erken tanı ve tedavi önemli)
• İlaç komplikasyonları (osteoporoz, enfeksiyon..)



Takayasu Arteriti (TAK)=Aortik Ark 
sendromu
• İlk kez japon oftalmolog (Mikito Takayasu)  tarafından 1908 

tarafından tanımlanmış.
•Aort ve ana dallarını  tutan vaskülittir.
•Doğu ırkında sıktır (Japon, Hint)
•50 yaş altında, pik yaşı:20-30 
•Prevalansı 40/milyonda (japonya)
•Türkiye prevalans 15-33/milyonda
•K/E:9/1

M. Takayasu
(1859-1938)



TAK-Patogenez

•TAK’da başlangıçta inflamasyon vasovasorumlardan başlar.
•Kronik evrede panarterite ilerleyerek intimal kalınlaşma, endotel 

disfonksiyon  arteriyel stenoz ve dilatasyon gelişir.
• Etyolojide genetik:HLA-52 ilişkili, IL-2,6, 12 polimorfizm
•Enfeksiyon: Mikobakteri enfeksiyonu sık görüldüğü Asya 



TAK-Klinik

• İki fazlı başlangıç gösterir.
•Erken dönem:inflamatuar seyir
•Halsizlik, ateş, myalji, artralji, kilo kaybı, anemi
•Geç dönem:vasküler iskemi/oklüziv dönem



TAK-Klinik



TAK-Anjiografik sınıflama
Tip I:     %   32
Tip IIa:  %   6.9
Tip IIb:  %   3.2
Tip III:   %   3.2
Tip IV:   %   3.7
Tip V:    %   51

Koroner:   % 9
Pulmoner: % 7 



TAK-Laboratuar

•Akut faz yanıtı: CRP (%50), sedim (%80) artar.
• Lökositoz, trombositoz, kronik hastalık anemisi
•Kreatin ve üre artışı (RVHT)
•Hipergamaglobülinemi



TAK-Görüntüleme

•Tanıda en önemli araç anjiografidir. Damarda stenoz ve anevrizmalar 
görülür.

• Konvasiyonel anjio: yalnız damar lümeni değerlendirmesi, sık 
uygulama zorluğu, kontrast yükü dezavantaj 

• CT anjio: radyasyon ve kontrast yükü, erken fazda damar lümeni ve 
duvarları değerlendirmeye izin verir.

• MR anjio:Aktif hastalıkta damar duvar ödemi %94, remisyonda %54
•Ödem hastalık aktivitesi ile ilişkisiz
• FDG-PET/CT: tanıda yararlı



TAK- Görüntüleme



TAK-ACR Kriterlerine Göre Tanı (1990)



TAK-Tedavi



TAK-Komplikasyonlar

• HT
•Myokardit, perikardit
• Aort yetmezliği
• Aort diseksiyonu
•MI
• Pulmoner arter vasküliti
• İnme, baş ağrısı, senkop
• Steroid komplikas (avasküler nekroz, DM, osteoporoz, katarakt, adrenal 

süpresyon, HT)
• Stent restenozu



Orta Çaplı Damar 
Vaskülitleri (PAN ve 

Kawasaki)



Poliarteritis Nodoza (PAN)

Büyük çaplı damarlar: Aorta ve majör dalları ve analog venler
Orta çaplı damarlar: Ana visseral arterler ve venleri ile ilk dalları
Küçük çaplı damarlar: İntraparankimal arteriol, kapiller, venül ve venler



PAN-Epidemiyoloji

•PAN: orta çaplı damarlar (orta ve  küçük çaplı arterler)
•En nadir vaskülittir.
•Her yaş ve ırkta,  40-60 yaş arası en sık
•K/E:1.8-2
• İnsidansı:4.6-9/milyonda
•Prevalansı:0-16/milyonda
•348 hastalık serisinde:1/3 HBV ile ilişkili



PAN-patogenez

•PAN etyopatogenezi tam bilinmiyor. Çoğu idyopatiktir. Küçük orta 
çaplı arterlerin nekrotizan inflamasyonudur. 
•Akut evrede perivasküler ve damar duvarında PMNL artışı
• Lezyonlar segmentaldir ve damar dalları ve bifurkasyonları tutmaya 

eğilimlidir. Pulmoner arter ve venleri tutmaz.
•Böbrekte glomerulonefritsiz arterit ve hipertansiyon görülür.



PAN-patogenez

•HBV dışında grub A streptokok, HCV, HTLV1, CMV, HIV, EBV ve 
parvovirüs B 19 ilişkili PAN vakalar bildirilmiş.
•Adenozin deaminaz tip2 eksikliği, çocuklarda daha sık
•Haircell lösemi birlikte görülmekle, ilişkisi tam açık değil
• İlaca bağlı PAN (minoksilin)
• FMF’li hastaların %1’inde PAN ilişkili, prognoz iyi, hastalar daha genç, 

perinefritik hematom sıktır diğer PAN’göre



PAN-Patoloji

•Orta ve küçük çaplı arter duvarında fokal, nekrotizan ve inflamatuar 
lezyonlar
• Fibrinoid nekroz (siyah ok)  ve pleomorfik sellüler infiltrasyonla 

karakterize
•Damar duvarının yapısı elastik (yıldız) lamina dahil bozulmuştur.
• İyileşme bölgelerinde fibröz doku artışı damarda oklüzyona yol 

açabilir.
• Lezyon bölgesinda tromboz veya 1cm varan anevrizmal genişleme 

olabilir, PAN için karakteristiktir (biyopsi bu durumda yapılamaz).



HBV İlişkili PAN- Patoloji

•Viral replikasyon sonucu direk vasküler hasar
• İmmünkompleks oluşumu
•Kompleman aktivasyonu
•Endotelyal hasar



PAN-Klinik



PAN Klinik

Palpabl purpura
livedoretikularis

Eritemli ağrılı nodüller Düşük el nöropatiye bağlı



PAN- Laboratuar ve Görüntüleme

• Spesifik laboratuar bulgusu yok
•CRP ve sedim artar, lökositoz, trombositoz, kronik hastalık anemisi 
•ANA, ANCA ve kriyoglobülin neg
•HBV, HCV, HIV taraması yapılır.
•ALT, AST, kr, Üre, Alb, Tp, Akciğer gr, idrar tetkiki, spot idrarda 

protein/kreatin oran, Ig G, A,M
•Kesin tanı anjiografi (konvansiyonel, CT/MR anjio) ve biyopsiyle 

konur. (anevrizma varsa yapılmaz, bu durumda anjiografiye bakılır)



Konvansiyonel Anjiografi



PAN- ACR Klasifikasyon Kriterleri
•Diyet olmaksızın 4 kg’dan fazla kilo kaybı 

•Livedo retikülaris 

•Testiküler ağrı veya duyarlılık 

•Miyalji, halsizlik veya bacaklarda duyarlılık 

•Mononöropati veya polinöropati 

•Diastolik kan basıncı> 90 mmHg 

•Dehidratasyon veya obstrüksiyona bağlı olmayan BUN>40 mg/dl veya Cre>1.5 mg/dl

•HBsAg veya anti-HBsAg antikor pozitifliği

•Arteriografide ateroskleroz, fibromüsküler displazi veya diğer noninflamatuvar nedenlere bağlı olmayan visseral arterlerde 
anevrizma veya tıkanıklık

•Küçük ve orta çaplı arter biopsisinde arter duvarında PMNL veya PMNL+monositlerin gösterilmesi

     3 kriter varlığı tanı için yeterli



PAN-Varyantları

Kutanöz PAN

İdiopatik jeneralize PAN

Şiddetli olmayan Şidddetli

HBV asosiye 
PAN



Kutanöz PAN

Tutulan damarlar derin dermis ve subkutan dokuda
Biyopsi derin insizyonel şekilde alınmalı



PAN-Tedavi

Kortikosteroid 1 mg/kg 
9-12 ay



PAN-Prognoz (Beş Faktör Skoru)



Küçük Damar Vaskülitleri



AAV-Ortak özellikleri

•Nekrotizan vaskülite neden olurlar.
• İmmün depolanma az ya da yoktur.
•Küçük çaplı damarları baskın olarak etkilerler.
•ANCA pozitif



Sınıflama



Granülomatöz polianjitis=Wegener 
Granulomatozu (GPA)
•Nekrotizan glomerulonefritle birlikte üst ve alt solunum yollarının 

küçük ve orta çaplı damarların granülomatöz iltihabı ile karakterize 
nadir vaskülittir.
•K=E, herhangi bir yaşta görülmekle pik yaşı 45-65’tir.
• İnsidansı: 0,4-11,9/milyonda
•Prevalansı:2,3-149/milyonda
•PR3-ANCA pozitifliği: %80-90
•MPO-ANCA pozitifliği:%20-30



GPA-PATOLOJİ

•Etyopatogenezi tam bilinmiyor.
•En önemli histopatolojik özelliği nekrotizan granülomatöz vaskülittir. 

PMNL, lenfosit ve multinükleer dev hücre artışı gözlenir.
•PR3, MPO ve lizozom ilişkili membran proteini-2 (LAMP-2)  antijenlere 

karşı antikorlar ve  nötrofillerin aktivasyonu, endotel hasarı ve 
mononükleer hücre dahil inflamasyonda artış
•Genetik yatkınlık
• S.Aureus kr. nazal taşıyıcılarda relaps oranı yüksek, sigara ve inhale 

tozlar tetikleyici



• Lokalize GPA:Üst solunum yolları ve akciğer tutulumu(alveolar 
hemoraji hariç)
• Sistemik GPA:Böbrek tutulumu, alveoler hemoraji ve diğer hayati 

organ tutulumu.
•Akciğerde bileteral kaviter nodül ve alveolar hemoraji 
•KBB vaskülitle birlikte nekroz ve granülom 
•Böbrekte hızlı ilerleyen kresentrik GN, fokal ve segmental GN, 

granülom oluşumu



İlaçla ilişkili GPA

• Antibiyotik: sefotaksim
• Anti tiroid ilaçlar:PTU, metimazol
• Anti TNF:Etanercept, infliximab 
• Antipsikotikler:klozapin, thioridazin
• Diğer:Allopürinol, kokain, levamizol, sülfasalazin, fenitoin



GPA-Klinik





GPA-Laboratuar ve Görüntüleme





GPA-ACR klasifikasyon kriterleri

Tanı için en az 2 kriter



Mikroskopik Polianjitis (MP)

•Kapiller, venül ve arteriolleri tutan vaskülit
•Etyolojisi tam bilinmiyor. Genetik, viral, bakteriyel enf., silika inh., 

ANCA 
•E>K, ortalama başlangıç yaşı 50-60
• İnsidansı:3-5/100 000
• Fokal segmental nekrotizan GN, hematüri,üre, kreatin artışı gözlenir.
 



MP

•Granülom ve immünkompleks birikimi yoktur.
•Hızlı progresif kresentrik GN ve böbrek yetmezliğine ilerleyebilir.
•Pulmoner kapillerit, alveoler hemoraji, hemoptizi
•P-ANCA %50-80 poz
•PAN aksine böbrek ve diğer organlarda anevrizma oluşmaz.



MP-Klinik



Perinefritik hematom



MP ile Klasik PAN ayırımı



TEDAVİ-GPA ve MP



Plazma Exchange (PLEX)



Eozinofilik Granülomatöz Polianjitis 
(EGPA)=Churg-Strauss

1951’de Churg ve Strauss tarafından tanımlanmış
Astım, doku ve periferik kanda eozinofili, ekstravasküler granülom 
oluşumu ve küçük ve daha az oranda orta çaplı damarları etkileyen 
vaskülittir.
K/E:1.2/1, herhangi bir yaşta görülebilir, pik yaşı  40-50
İnsidansı:1-3/milyonda/yıllık



EGPA-Patogenez



EGPA-Klinik



EGPA- ACR klasifikasyon Kriterleri





EGPA-Laboratuar

•Eozinofili, trombositoz, anemi
•P ANCA %30-40 poz
• sedim, CRP artmış, üre, kreatin artışı
• İdrar analizinde: hematüri, proteinüri, silendir
• IgG4/IgG oranı artmış, Ig E artar.
•ANCA (+), periferik nöropati, GN, deri tutulumu daha sık, mortalite 

yüksektir
•ANCA (-), kardiyomyopati, GİS  ve akciğer tutulumu daha fazla



EGPA-Tedavi



Ig A Vasküliti (Henoch-Schönlein)

• Küçük damar vaskülitidir.
• 4-7 arası yaş çocuklarda daha sık, erişkinde de olabilir.
• E/K:1,5/1
• İnsidans:5-24/yılda
• İlkbahar mevsiminde pik yapar.
• Üst solunum yolları enfeksiyonları, ilaçlar, böcek ısırması, aşılama ve yiyecekler 

tetikleyici rol oynar.
• IgA vasküliti çocuklarda genelde kendi kendini sınırlar, erişkinde daha şiddetli ve 

mortalitesi yüksek seyreder.
• Hayatı tehdit eden alveolar hemoraji, böbrek tutulumu, bağırsakta invajinasyon 
erişkinde daha sık



IgA Vaskülit-Patoloji                         Klinik



IgA vasküliti-EULAR tanı kriterleri





Ig A vasküliti Tedavi Şeması



Kriyoglobulinemik Vaskülit (KV)
• Kriyoglobülinler soğukta presipite olan monoklonal ya da poliklonal 

immünglobülinlerdir. 4 derecede çöker, 37 derecede erir.
• Tip 1 kriyoglobülin: Monoklonal IgM (en sık), G, A ve hafif zincirler, MM, 

WM ve lenfoma ile birliktedir. 
• Tip II kriyoglobülin: En az iki immünglobülinden (biri monoklonal)  oluşur 

RF pozitif IgM birlikte+Ig G
• Tip III kriyoglobülin: poliklonal Ig M, Ig G, RF poz
• Miks kriyoglobülinemi: tip II+III (SLE gibi KDH, lenfoproliferatif hast., kr KC 

ve enfeksiyonlar, kriyoglobülinemik vaskülitte)

 



• İnsidansı:2/100 000, HCV hastalarının %5’inde 
•K/E:2-3/1, pik yaşı 45-65
•Çoğunluğu idyopatik olmakla, HCV, KDH, multipl myelom, 

lenfoproliferatif hastalıklar, enfeksiyon ve karaciğer hastalıklarıyla 
ilişkilidir.
•Böbrek lezyonlarından  %80’inden membranoproliferatif GN sorumlu



Klinik

• Palpabl purpura, raynound fenomeni, digital ülser, gangren
• Artralji, myalji, artrit
• Mono, polinöropati
• Proteinüri, hematüri
• Karın ağrısı, mezenter vaskülit, pankreatit
• Hemoptizi, dispne, alveolar hemoraji
• Hiperviskosite sendromu
• Parotit



KV-Laboratuar

• Sedim, CRP yüksekliği, hemogram, biyokimya istenir
• İdrar analizi, protein miktarı
•Kriyoglobülin düzeyi (kan elde ısıtılmış tüpe 37 derecede alınır, 

santrifüj edilir, 4 derecede 7 gün saklanır).
•C3 ve c4 düşer, RF, ANA, anti-Ds DNA, anti sm, sm RNP, SS-A, B istenir
•Protein elektroforez, Ig düzeyi, Biyopsi (immünkompleks birikimi 

gözlenir)
•Hepatit markırları, HIV, prokalsitonin



KV-Tedavi



Kutanöz Vaskülit
• Deri ve derialtı dokunun küçük (arteriol, venül, kapiller) ve orta çaplı damarların 

inflamasyonudur.
• Akut, kronik, tekrarlayıcı olabilir.
• %40 idyoptik (en sık)
• İlaçlar
• Aşılar
• Yiyecekler
• Enfeksiyon(üsye, sepsis..)
• Konnektif doku hast
• IgA vasküliti
• Malingte (lösemi lenfoma…, solid organ tümörleri)
• Primer sistemik vaskülitler %4 en az



Klinik

•Peteşi (1*2mm çapında), palpabl purpura (3mm-1cm)
•Hemorajik bül
• Subkutan nodül
•Ülser/digital nekroz
• Livedo retikülaris
•Ürtiker (24h geçen, ağrılı ve yanma)





Tanı-istenecek tetkikler

•4 hafta içinde düzelmeyen, tekrarlayan, yeni lezyon çıkan ve 
gerilemeyen hastalarda biyopsi yapılır.
•24-48/h içinde yapılmalı
• Direkt immunofluorescence (DIF) (4 hf altında gerileme varsa yapılmaz 

(I gA, G,M, kompleman, immün birikim)
• CBC, ALT, AST, kreatin, idrar analizi





Kutanöz Vaskülit Tedavi

• Süre 4 haftadan az, peteşi, purpura var (nekroz, bül, ülser yok, tekrarlama 
hikayesi yoksa): yatak istirhati, ektremite elavasyonu, anti histaminik, NSAİİ

• Nekroz, bül, ülser varsa, tekrarlıyorsa, 1 aydan uzun sürmüşse:0,5-1mg steroid 
başla 3-6 haftada azalt,  yanıt yoksa kolşisin 3x1 ekle

• Kolşisine yanıt yoksa AZA, MMF, MTX, pentoksifilin, dapson başlanabilir.



Hipokomplementemik ürtikeryal vaskülit

• İlk kez 1970 tanımlanmıştır.
•Tekrarlayan ürtiker ve kompleman düşüklüğü ile seyreden nadir 

görülen otoimmün hastalıktır.
•Tekrarlayan ürtiker, artrit, GN varlığında akla gelmeli



Hastalık tanı kriterleri (tanı için 2major+2minör kriter)

•Major kriterler
1-6 aydan uzun süren ürtiker
2-Kompleman düşüklüğü
•Minör kriterler
1-Cilt biopsisinde gösterilen venülit
2-Artrit veya artralji
3-Hafif glomerülonefrit
4-Üveit veya episklerit
5-tekrarlayan karın ağrısı
6-C1q antikorlarının varlığı


