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BIRINCI OLGU



24 yasinda, erkek hasta,
*Ates

Burun tikanikhgi,
‘Isitme azhg,

Kanli balgam, oksuruk
Kilo kaybi



Hikayesi:

» 2 aydir mevcut olan sikayetleri
nedeniyle gesitli A. sinuzit ve ASYE
tanilariyla cesitli antibiyotikler verilmis.
Ancak sikayetlerinde belirgin gerileme
olmamasi nedeniyle klinigimize
basvuran hasta yatirildi.



FIZIK MUAYENE

Genel durumu orta, suur acik
TA:100/60 mmhg, N: 108/dk, Ates:38.5

Cenede, yuzde, kulak onu ve arkasinda,
sirtta uzeri nekrotik doku ile kaplh ulsere
cilt lezyonlari,

Dis etlerinde petesi ve odem,
Nasal konjesyon,
Periferik lenfadenopati saptanamadi..

Akcigerlerde dinlemekle orta ve alt
zonlarda ronkusler duyuldu.






LABORATUVAR

Whbc: 14.000
Hgb: 12.7
Htc: 37

EO: % 4,3
Plt:460.000



LABORATUVAR

 Sedimentasyon :85 mm/sa
« CRP :100 mg/L (0-8)

 RF : Negatif



LABORATUVAR

e TiT : Normal
e KCFT ve BFT normal
 PPD: Negatif



« Balgam kulturu ve Balgamda ARB (-)

» Periferik yayma;Kemik iligi
biopsisi(eozinofil artisi)



c-ANCA: Pozitif
ANA: Negatif
TOTAL IG E: 847

KANDA TOTAL EOZINOFIL SAYIMI: 600



TORAKS BT:

« Bilateral hiler lap ,

* Bilateral kalin duvarl kaviter lezyon
seklinde, kaviter- solid noduler
lezyonlar ,

» Ust ve alt batin spiral BT normal









PATOLOJI

BRONKOSKOPI:

Akciger bronkoskopik
biyopsi patolojik
Incelemesinde;

« Vaskulit,

* Nekrotizan granulom,
fibrinoid nekroz,

* Eozinofillerden zengin
notrofil, lenfosit,
makrofajlari da iceren
kronik aktif
Inflamasyon
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PATOLOJI

Deri lezyonu punch biyopsi;
 Vaskulit,
 Fibrinoid nekroz,

* Nekrotizan granulom ve
bu alanlarda eozinofil
lokosit infiltrasyonu,

Nazal mukoza punch
biyopsi;
« Kronik aktif rinit,

* Eozinofil lokositlerden
zengin aktif kronik iltinap




TANI

WEGENER GRANULOMATOZISI
(Eozinofilik Varyant)



Eosinophilic Variant of Wegener's Granulomatosis (WG) is one
of the rarest autoimmune disorder that predominantly
involves lungs, presents like asthmatic features with >30% of
eosinophilis in peripheral smear, bilateral patchy infiltrates on
Chest X-ray & CAT Scan, characteristic histological findings of
granulomatous vasculitis and marked eosinophilia.

Interstitial Lung Diseases
October 29, 2008, American College of Chest Physicians.



TEDAV]

1 mg/kg/giin PREDNIZOLON
2 mg/kg/giin SIKLOFOSFAMID

22272

64 mg/giin METILPREDNISOLON
25 mg METHOTREXATE ( 1/7)



KLINIK SEYIR

» SINONAZAL SEMPTOMLARDA;
e CILT LEZYONLARINDA REGRESYON
« HEMOPTIZI KAYBOLDU.



IKINCI OLGU



e 21 yasinda erkek hasta
* Ates, halsizlik ve peniste yara



Granulomat6z, yer yer nekrotik, Glsere yara

Alt extremitelerde yer yer purpuritik
dokuntuler.

Ates:38 C
AKB:180/100 mmHg






* Hemoglobin: 9.4 g/dL,
e Beyaz Kiire: 11,200/mm3,
* Sedim: 29 mm/saat



Tam Idrar:

e 1012,

* pH 6.4,

* Proteinuri: +/-

* Mikroskop: 7-8 BK ve 20 - 25 KK




* Biyokimyasal Parametreler ve
kompleman seviyeleri normal.

 ANA, anti-DNA, hepatitit serolojisi, ve
HIV negatif,
* cANCA pozitif



Renal USG:
* Sol bdbrek atrofik, sag bobrekte kompenzatris
hipertrofi.



* |VP: Sol bobrek non-fonksiyone.



* Anjiyografi: Sol bobrek arteri abdominal
aortadan 1cm sonra tam tikali
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* Sol bobrege nefrektomi
yapildi.

* Hem debride edilen glans
penis hem de cikarilan sol
bobregin histopatolojik
incelemelerinde
nekrotizan vaskulit (orta
caph muskdiler arter
duvarinda intima ve
mediayl tutan vaskulit
bulgulari (notrofil I6kosit
infiltrasyonu, fibrinoid
nekroz )







* Pulse metilprednizolon (1 g/glin 5 glin verildi.
Ardindan 6 hafta boyunca 100mg/giin
siklofosfamid ve 60mg/glin prednizolon
verildi.

 Prednizolon 8 haftada azaltilarak kesildi. Hasta
6 ay daha takip edildi ve tam olarak iyilestigine
karar verildi.






Classification criteria — The ACR has established ten criteria for the classification of
polyarteritis nodosa in a patient with a vasculitis. A sensitivity and specificity for the
diagnosis of polyarteritis of 82 and 87 percent, respectively, has been found in the
patient with a documented vasculitis in whom at least three of the following criteria
are present:

eOtherwise unexplained weight loss greater than 4 kg

eLivedo reticularis

eTesticular pain or tenderness

eMyalgias (excluding that of the shoulder and hip girdle), weakness of muscles,
tenderness of leg muscles, or polyneuropathy

eMononeuropathy or polyneuropathy

*New onset diastolic blood pressure greater than 90 mmHg

eElevated levels of serum blood urea nitrogen (>40 mg/dL or 14.3 mmol/L) or
creatinine (>1.5 mg/dL or 132 umol/L)

eEvidence of hepatitis B virus infection via serum antibody or antigen serology
eCharacteristic arteriographic abnormalities not resulting from noninflammatory
disease processes (show radiograph 1)

*A biopsy of small or medium-sized artery containing polymorphonuclear cells



ANCA(+) Hastaliklar  AntiPR3(cANCA) AntiMPO(pANCA)

2= | tsad ¢ Wegener Granulomatozis 85 10
| 288 4 Mikroskopik polianjiitis 45 45
0 @21 o PAN 5 15

¢ Churg-Strauss 10 5




UCUNCU OLGU



* 68 yasinda bayan hasta

* Son bir hafta icerisinde ayaklarinda ortaya
ctkan dokuntulerin giderek artmasi nedeniyle









* Hasta halen anti-hipertansif ilaclar disinda
baska her hangi bir ila¢ kullanmamakta



Hg:10.7,Bk:10700
ESR:47mm/saat, CRP:32mg/dL
TIT: 2-3BK, 10-12 KK

Renal USG: Normal

Tdm serolojik incelemeleri normal



 Cilt Biyopsisi: Lokoklastik vaskdulit



» Deflazacort 60mg/giin tedavisine kisa stirede
cevap veren hastanin cilt lezyonlari tapering
esnasinda iki kez tekrarlamasi Gzerine
azotiyoprin 100mg/glin tedaviye eklend.i.

e AltI ay sonunda lezyonlarin tekrarlamamasi
Uzerine 6 ay 50mg azotiyopurin tedavisinden
sonra tam iyilesme olduguna karar verildi.



DEFINITION — Given this diversity and the varying
definitions of this syndrome, the American College of
Rheumatology in 1990 proposed the following five
criteria for the classification of hypersensitivity
vasculitis in a patient with vasculitis:

* Age>16

e Use of a possible offending drug in temporal
relation to the symptoms

* Palpable purpura
e  Maculopapular rash

* Biopsy of a skin lesion showing neutrophils around
an arteriole or venule



Tanim:

e Kan damarlari duvarinda olusan inflamatuar
degisikliklerin timd.................

* Histopatolojik bir tanimi olmasina ragmen,

* Tani genellikle histopatolojik degil klinik ve
immunolojiktir.



Tanim:

* Takayasu, Temporal Arterit ve Poliarteritis
nodoza temel bulgu olarak arterit yapar.

* Bu ozellikleri ile diger vaskulitlerden ayrilirlar.

 Bazi sistemik hastaliklarda da vaskulitik
bulgular olabilir.
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Siniflama Zorlugunun Baslica

Nedenleri:

1. Vaskulitlerinin cogunun etyolojisi hakkinda bilgimiz
yoktur.

2. Bir etken birden fazla hastalik yapabilmektedir
(Hepatit B ile polyarteritis nodoza, kriyoglobunemi,
glomerulonefrit, artrit)

3. Ayni vaskulit birden ¢cok etkenle olusabilmektedir
(PAN HCV, HBV ve HIV ile)

4. Degisik vaskulitlerde benzer histopatolojik
gorintumler olabilmektedir (Temporal arterit ve
Takayasu)

5. Ayni hastalik farkl histoloji ile karsimiza

cikabilmektedir.



Histopatolojik Siniflama:

Dev hiicreli
Granulomatoz
Lokoklastik
Eozinofilik
Nekrotizan

o s WwWihPE

Buyuk Lenfositik



Immunopatogenetik Siniflama:

Allerjik anjitis

Antikor bagimli anjitis (ANCA iliskili vaskulitler)
Immunkompleks vaskulitleri

T hucre hipersensitivitesi



Yalanci Vaskulitik Sendromlar:

 Emboli Sonucu
— Septik Emboli (Bakteriyal Endokardit)
— Atrial Miksoma
— Multiple kolesterol embolisi
* Mikroanjiyopati Sonucu
— Trombotik trombositopenik Purpura
— Orak Hucreli Anemi
— Anti-fosfolipid antikor sendromu
* jlaglara Bagh
— Ergo bilesikleri
— Metijerzid
* Diger
— Fibromuskduler displazi
— Mikotik anevrizmalar
— Radyasyon Fibrozisi
— Norofibromatozis



Kanser ve Vaskulit Ilskisi:

* Derin ve Yuzeyel gezici tromboflebitler
 Raynaud Fenomeni

* Eritema Nodozum

* Hiperviskozite Sendromlari

* Kriyoglobinemi

* Non-bakteryel Trombotik Endokardit



Hangi Durumlarda Vaskulitten
Suphelenilmelidir?

Nedeni bilinmeyen ates, kilo kaybi, yorgunluk
ve artrit

Cilt lezyonlari (Urtiker, livedo retikularis,
palpable purpura, nodul, Glser ve nekroz)

Nedeni aciklanamayan artrit, artralji ya da
miyalji

Hipertansiyon

Yumusak doku 6demi



Vaskulit dusundurebilecek laboratuar
bulgulari:

e Lokositoz, anemi, trombositoz

* Artmis sedimentasyon hizi

* Anemi

* Pozitif anti-nétrofil antikor testi
* Artmis Faktor VIII antijen dlzeyi
* Kriyoglobunemi

e Pozitif HBsAg ya da anti-HCV
 Anormal yuksek RF degerleri



Vaskulitik Sendromlar icin Tanida
Kullanilabilecek Laboratuar Yontemileri:

* Non-Spesifik:
— Tam Kan, Sedim. CRP, AECA
* Organ Tutulumu:
— Kreatinin, Tam idrar
— EKG, Kreatinin Fosfokinaz
— Akciger ve sinus Grafisi
— EMG, sinir iletim tetkikleri
* Etyopatogenez:
— HBsAg, anti-HCV, Kan Kultdrda, RF
— Kriyoglobulinler, serum kompleman
— Anti-GBM antikor,
— ANA, anti-dsDNA, ENA, anti-fosfolipid antikor, ANCA



Nodul:

Histolojik Bulgu

Muhtemel Tani:

* Damar disi nekrotizan granilom
* Anjiyosentrik, anjiyodestruktif
lenfositik vaskulit

* Non-kazifiye grantlom

e Churg-Strauss,
* Wegener
Granulomatozisi,
 Sarkoidoz




Urtiker-Pustil:

Histolojik Bulgu Muhtemel Tani:

* Hipokomplementemik

*Notrofilik vaskuler Reaksiyon Vaskulit




Livedo-Retikularis:

Histolojik Bulgu Muhtemel Tanu:
* Behcet
* Endarteritis Obliterans  Livedo retikularis

* Sheddons Sendromu
* Antifosfolipid antikor -sendromu

* Kolesterol embolisi *Kolesterol embolisi




e |lk CHCC1994’ iin hedefleri en sik gorulen
vaskdulit tiplerinin adlandirmalari konusunda
uzlasitya varmak ve herbiri icin spesifik bir
tanim olusturmakti

e Zaten yaygin bir sekilde kabul gérmus isimler
ve tanimlari benimsemek amaclanmistir



* Vaskulit konusunda bilgi dagarciginin
genislemesi nedeniyle CHCC1994
adlandirmasini iyilestirmek, uygun durumlarda
isimleri ve tanimlari degistirmek ve CHCC1994’
de yer almayan dnemli vaskdlit kategorilerini
eklemek icin yeni bir CHCC2012
dizenlenmistir.



* CHCC bir adlandirma sistemidir (nozoloji)

e Klinik arastirmalar icin belirli bir hastada
hangi bulgularin gézlenmesi gerektigini
belirten bir siniflandirma sistemi olmadigi
gibi hekime tani koymada yon gosteren
bir tani sistemi de degildir



Bir adlandirma sistemi bir tanimi
karsilayan hasta icin kullanilmasi gereken

adi belirler

Siniflandirma kriterleri ve tani
kriterlerinden temel bir sekilde farkhlik
gosterir



e CHCC2012 adlandirma ve tanimlari tani
ve siniflama kriterleri saglamaz ancak bu
kriterleri yorumlama ve kesin bir sekilde
dogrulama icin bir cerceve sunar



* Diger bircok durumda oldugu gibi, 6zel
adlar vaskulit adlandirmalarindan
citkarilmaktadir

* Her bir vaskulit tipi icin bu vaskdulitin
adinda gecen 6zel adin yerini uygun bir
terimin alip alamayacagi konusu
degerlendirilmistir



* Genel olarak, patofizyoloji iyi
anlasiimadiysa ya da alternatif isim
koymak icin guiclt bir neden yoksa,
Ozel adlar (eponimler) korunmustur



A Large Vessels B Medium Vessels C Small Vessels

Figure 1. Types of vessels that are defined as large vessels (A), medium vessels (B), and small vessels (C) in the Chapel Hill Consensus Conference
nomenclature system. The kidney is used to exemplify medium and small vessels. Large vessels are the aorta and its major branches and the
analogous veins. Medium vessels are the main visceral arteries and veins and their initial branches. Small vessels are intraparenchymal arteries,
arterioles, capillaries, venules, and veins.



immiin Kompleks Kiiciikk Damar Vaskiiliti
Kriyoglobulinemik “askilit
lgA “askiliti (Henoch-Schinlein)
Hipokomplementemik Urtikeryal Vaskiilit
(Anti-C1q vaskdliti)

Orta Damar Vaskiiliti ‘
Poliarteritis Nodoza [ Anti-GBM Hastali |
Kawasaki Hastalg ‘

A [ 1

ANCA ile iliskili Kiiciik Damar Vaskiiliti
Mikroskopik Palianjitis
]  Granillomatozis ve Polianjitis

\ § (Wegener)
s e Eozinofilik Granilomatozis ve Polianjitis
Biiyiik Damar Vaskiiliti (Churg-Strauss)

Takayasu Arteriti
Dev Hicreli Arterit



Tablo 2. 2012 Vaskdlitierin Adlandiriimasina dair Uluslararasi Chapel Hill
Konsensuls Konferansi tarafindan benimsenen vaskiilit adlandirmalari

Buyuk damar vaskiuliti
Takayasu arteriti
Dev hucreli arterit
Orta damar vaskiiliti
Poliarteritis nodoza (PAN)
Kawasaki hastaligi
Kucguk damar vaskiiliti
Antindtrofil sitoplazmik antikor (ANCA) ile iligkili vaskulit
Mikroskopik polianjitis
Granulomatozis ve polianjitis (Granulomatosis with polyangiitis) (Wegener)
Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss)
immiin kompleks kii¢iik damar vaskiiliti
Anti-GBM hastaligi
Kriyoglobulinemik vaskulit
IgA vaskiiliti (Henoch-Schdnlein)
Hipokomplementemik Urtikaryal vaskdilit (anti-C1q vaskdliti)
Degisken damar vaskiiliti
Behcet hastaligi
Cogan sendromu
Tek organ vaskiiliti
Kltendz I6kositoklastik anjitis
Kltendz arterit
Primer santral sinir sistemi vaskdiliti
izole aortit
Digerleri
Sistemik hastalikla iliskili vaskiilit
Lupus vaskdliti
Romatoid vaskilit
Sarkoid vaskdlit
Digerleri
Muhtemel (probable) etiyoloji ile iligkili vaskulit
Hepatit C virtsu ile iligkili kriyoglobulinemik vaskulit
Hepatit B virtsu ile iligkili vaskulit
Sifilis ile iligkili aortit
ilacla iligkili immiin kompleks vaskiiliti
ilacla iligkili ANCA iligkili vaskiilit
Kanserle iliskili vaskdlit
Digerleri

71



ONEMLI!!

 Tum bu vaskulit kategorileri, yani buyuk,
klUcuk, orta damar vaskulitleri, her captan
arteri etkileyebilir

* Orta damar vaskuliti ve hatta buyuk damar

vaskulitinin kicuk arterleri etkileyebilecegi
unutulmamali



P TAKAYASU TEMPORAL ARTERIT

Yas 20-30 60 yas uzeri

Kadin/Erkek 4-8/1 1-2/1

Ana Tutulum Aorta Yan Dallar

Ana Semptom Nabizsizlik Korlik

Asendan aort/arkus aorta Kalin Normal

intimal Lezyon Maksimal Minimal

Dev Hiicre %30 %50

Kranium Disi Karotid %70-90 %8-10

Tutulumu

Temporal Biyopsi Normal %80-90 pozitif

On Plandaki Semptom Serebral Semptomlar Cene, kol,kalca kladikasyosu
ve gorme kaybi

Korlik Nadir %50

Steroide Cevap Daha az Mikemmel

Pulmoner Tutulum Var Yok

Arteriografi Simetrik tutulum yok, ani kesilme, ki tarafli simetrik tutulum,

budanmis aga¢ manzarasi (alev multible kesilme (tespih tanesi)
bicimi) post sitenotik diletasyon



Kucuk Damar Vaskuliti




Kucuk Damar Vaskuliti

* Immin kompleks kiicik damar vaskdliti

* Anti-GBM hastaligl
e Kriyoglobulinemik vaskulit
* |gA vaskuliti (Henoch-Schonlein)

* Hipokomplementemik Urtikeryel vaskdlit (anti-Clq
vaskuliti)



Degisken Damar Vaskuliti

— m——



Degisken Damar Vaskuliti




Degisken Damar Vaskuliti




Tek Organ Vaskuliti




Sistemik Hastalikla iliskili Vaskiilit




Muhtemel Etyoloiji ile iliskili Vaskiilit




From Current Opinion in Rheumatology

European League Against
Rheumatism/European

Vasculitis Study Group Recommendations
for the Management of Vasculitis

Alexandra Villa-Forte
Posted: 12/07/2009: Curr Opin Rheumatol. 2010:22(1):49-53. © 2010 Lippincott Williams & Wilkins

Abstract and Introduction
Abstract
Purpose of review To discuss the European League Against Rheumatism recommendations in the

management of primary systemic vasculitis.

Recent findings Important developments in the classification and treatment of systemic vasculitis have
led the European League Against Rheumatism to publish recommendations |

n the diagnosis, treatment and monitoring of the small, medium and large-vessel vasculitides. These
recommendations resulted from a combination of evidence from Systematic analysis of selected studies
and the experience of experts in vasculitis when data were not available. Summary The purpose of
formulating clinical recommendations is to improve quality of care and guide the clinician inexperienced
with vasculitis. Nevertheless, patients with vasculitis should be managed by a vasculitis expert whenever
possible. As our understanding of this rare and complex group of diseases advances, novel therapeutic
options are being developed.



http://www.medscape.com/index/list_4764_0

