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PULMONER VASKULITLER
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Sistemik vaskdlitler, ortak ozellikleri destraktif damar
inflamasyonu olan ve birbirlerinden farkli seyir gésteren bir
hastalik grubudur. Olduk¢a dusuk insidans (20-100/
1000000) ve prevalansa (150-450/1000000) sahiptirler(!-
3], Vaskulit terimi patolojik olarak huicresel inflamasyon,
damar duvarn yikimi ve doku nekrozu ile tanimlanabilir.

Bu hastaliklarin seyri sirasinda karsilasilan yakinma ve
bulgular; infeksiyonlar, konnektif doku hastaliklari ve
malignitelerle benzerlikler gosterebilir. Bunun yani sira
vaskulitler nadiren klasik bulgularla ortaya c¢ikarlar ve
hastalarn klinigi oldukc¢a degdisken olabilir. Bu durum siklikla
vaskulit tanisinin ge¢ konulmasina dolayisiyla tedavinin
gecikmesine neden olmaktadir.

Gectigimiz yarm yUzyillda vaskdlitierin siniflandinimasina
yonelik olarak cesitli semalar olusturulmustur. Ancak tam anlamiyla
tatmin edici bir siniflandirma mevcut dedildir ve bu konudaki
calismalar strmektedir. En yaygin kabul goren sinflama 1994
yilinda yapilan uluslararasi konferans sonrasi yayinlanan uzlasi
raporu cercevesinde tanimlanan “Chapel Hill” siniflamasidirt).

Akcigerler sistemik vaskUlitlerin seyri sirasinda siklikla tutulan
organlardandir ve bu tutulum farkli klinik tablolarla ortaya
cikabilir. Akciger tutulumu en sik primer, idyopatik, kG¢uk
damar veya antinotrofil sitoplazmik antikor (ANCA) iliskili
Wegener grantlomatozu (WG), Churg-Strauss sendromu
(CSS) ve mikroskopik polianjit (MPA)de gorulse de, orta
payukltkte damar vaskuliti (klasik poliarteritis nodosa), buyuk
damar vaskdliti (Takayasu arteriti), primer immun-kompleks
iliskili vaskulit (Goodpasture sendromuy) ve sekonder vaskulit
(sistemik lupus eritematozis) de akcigerleri etkileyebilir. Bu
derlemede temel olarak ANCA liskili vaskUlitlere yogunlasilacaktr.

KLINiK BELIRTILER

Vaskulit suphesi bulunan hastalarda ayrintili bir dyku
ve fizik muayene ¢cok dnemlidir. Vaskulitlerin bircok farkli
sistemle ilgili belirtilerle ortaya cikabilmeleri nedeniyle tim
yakinma ve bulgular dikkatle degerlendirilmelidir. Bu

hastaliklardaki klinik gérinum oldukga farkli olabilmekle
beraber baz bulgularn birlikteliginin saptanmasi vaskulit
tanisini dustndudrebilecektir. Pulmoner vaskulitlerde tutulan
sistemler ve klinik karakteristikleri Tablo I'de 6zetlenmistir(>).

PULMONER BELIRTILER

Pulmoner tutulum ozellikle WG ve CSS'nin daha az
siklikla olmak Gzere MPA'NIN karakteristik dzelligidir. Akcigerler
WG'de en sik tutulan organlardir, hastalarin %90 Inda
akciger tutulumu mevcuttur ve %9'unda ise sadece akciger
tutulumuyla seyrederl®). Pulmoner vaskulitlerde solunum
yollarinin tdm kisimlar tutulabilir ve buna bagl olarak ¢ok
farkli klinik yakinlamalar gozlenebilir (Tablo I1).

Pulmoner Hemoraji

Difuz alveoler hemoraji (DAH), pulmoner kapilleritin
pir sonucudur ve pulmoner vaskulitterde dnemili bir mortalite
ve morbidite nedenidir. Pulmoner vaskulitli hastalarda ortaya
¢cikan DAHa baglh mortalite yaklasik %60 tir ki bu rakam
pulmoner hemorajisi olmayan vaskdlitli hastalardan 6 kat
daha fazladirl?.8). DAH'da klasik olarak; bilateral (nadiren
Unilateral) alveoler infiltratlar, hemoptizi ve hematokrit
ve/veya hemoglobin duzeylerinde dusme triadi mevcuttur.
DAH insidansi WG'de %7-45(7.9.10), MPA'da %10-30(11)
olarak bildirilmistir. CSS'de ise olduk¢a nadir gorular.

Hemoptizi ve dispne en ¢ok gorulen yakinmalardir
ancak hastalarin yaklasik 1/3'unde ciddi alveoler hemorajiye
ragmen hemoptizi yakinmasi olmayabilir(12).

Karbonmonoksit diftzyon testinde artan hemoglobin-
karbon monoksit baglanmasi nedeniyle baslangica goére
%30 ve daha fazla yukselme olmasi DAH lehinedir(7),
Bronkoskopi de taniya yardimci araclardandir. Trakeobronsial
agacta kanli sekresyonlann gosteriimesi yani sira bronkoalveoler
lavajda kanl boyanma veya hemosiderin yUukit makrofajlarin
gosteriimesi tani acisindan énemlidir(13).
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Tablo I: Pulmoner Vaskulitlerin Klinik Karakteristikleri

Degiskenler YG MPA CSS
Pulmoner Cok sik (%70-95); Orta derecede sik (%10-30), Astim mevcuttur; infiltrasyonlar
Oksurtk, gogus adrisi, dispne veya cogunlukla alveoler hemoraiji veya eozinofilik pnémoni bulunabilir.
hemoptizi gibi semptomlar olabilir; seklinde
trakeobronsiyal ya da endobronsiyal
hastalik rolatif olarak sik (%10-50)
Renal HPGN hastalarin %50-90'Inda mevcut. HPGN hastalarin tamaminda mevcuttur. HPGN hastalarin %10-50'sinde ortaya ¢ikar.

Ust hava yolu Cok sik (%70-95); Ulsere ve dejeneratif

lezyonlar akla getirmelidir.

Yapisal Yorgunluk kiriklik,ates ve kilo kaybi gibi

semptomiar siktir.

Kas-iskelet Artralji, artrit ve myalji hastalann ortalama

yarisinda gordldr.

Degisken
Cok siktir ve HPGN oncesinde goruldr. S

Artralji ve myalji hastalarin en az
yarisinda mevcuttur.

SinUzit hastalarin %20-70'inde ancak
WG'li hastalardaki destriktif yapida degildir.

k

Artralji ve myalji hastalarin yariya
yakininda bildirilmistir.

Goz Sikur (%25-50). Uveit, okuler lezyonlar Cok sik degildir (%0-30) Nadir

gibi gérmeyi tenhdit eden sorunlar
olusabilir.

Kardiyak %5-15 %10-20 Siktir (%30-50) ve CSS'de mortalitenin en
onemli sebebidir.lleti gecikmesi, EKG
anormallikleri, sistolik/diyastolik disfonksiyon
veya koroner arter tutulumu gorulebilir.

Gastrointestinal Nadir Sik (%35-45) Sik (%30-60) mortalite ve morbiditenin bir

Dermatolojik Siktir; palpabl purpura, Ulser, nodul veya Sik

vezikul gordlebilir.

Norolojik SSS hastaligr veya periferik sinir tutulumu

seklinde ortaya cikabilir.

Toraks Géruntiileme Anormal bulgular cok siktir (>%80).
Alveoler, interstisyel ya da miks infiltrasyonlar,
veya noduler/kaviter lezyonlar gorulebilir.

Generalize aktif hastalikta; ANCA
pozitifligi >%90

c-ANCA/anti-PR3 ELISA

pozitifligi >%85

ANCA

Mononaritis multipleks (%10-50)

Pulmoner infiltratlar %10-30 goraldr.

ANCA porzitifligi %50-75
(cogunlugu p-ANCA/anti-MPO)

diger major nedenidir. Kanama, karin agris,
infarkt veya organ perforasyonu seklinde
ortaya cikabilir.

Sik
Mononaritis multipleks >%50

Pulmoner infiltratlar siktir (%40-75),
astimla uyumlu brons duvar kalinlasmasi
veya hiperinflasyon goérulebilir.

ANCA pozitifligi %45-70
(cogunlugu p-ANCA/anti-MPO)

HPGN: Hizli progresif glomerulonefrit, WG: Wegener Grantlomatoz, CSS: Churg-Strauss sendromu, MPA: Mikroskopik polianijit, SSS: Santral sinir sistemi

Tablo II: Pulmoner vaskulitlerde solunum sistemine ait yakinmalar ve

tutulum bolgeleri

Burun Konjesyon

Epistaksis

Septum perforasyonu
Saddle nose deformitesi
Dispne

Oksurak

Ses degisikligi

Oksurak

Hemoptizi

Balgam

Dispne

Hemoptizi

Plorezi

Eftizyona bagh dispne
Dispne

Senkop

Subglottik stenoz

Endobronsiyal hastalk

Parankim hastaligi
Plevral hastalik

Pulmoner arterler

Subglottik Stenoz

Subglottik stenoz hastalarin ortalama %10-20'sinde
ortaya cikar ve hastaligin tek bulgusu olabilirl10). Kadinlarda
erkeklere gore daha sik gorulur. Klinik olarak astimla
kanstinlabilecek dksurdk, nefes darligi gibi yaknmalarin yani
sira hayati tehdit eden solunum sikintistyla birlikte stridor
da goérulebilir. Subglottik stenoz tanisi bronkoskopi,
laringoskopi veya radyolojik goruntuleme yontemleri ile
konulur. Stenoz bolgesinde biyopsi alinmasinin taniya
yardimci olmadidi bildirilmistir(14).

WEGENER GRANULOMATOZU

WG Klinik olarak, Gst ve alt solunum yollari ve bobreklerin
tutulumuyla karakterize bir ki¢uk damar vaskulitidir. Patolojik
olarak u¢ major belirti izlienmektedir: a) parankim nekrozu,
(b) vaskulit ve (c) grandlomatdz inflamasyon ve eslik eden
notrofiller, lenfositler, plazma hdcreleri, histiyositler ve
eozinofillerden olusan iltihabi infiltrasyon(?). WG pulmoner
vaskdlitler icinde en sik gorulenidir. Birlesik Devletler'deki
prevalansi 3/100000 ve kadin erkek orani esit olarak
bildirilmistir. Tani kondugu dénemdeki ortalama yas 40-55
arasidir. Hastalann %30'unda asemptomatik pulmoner
tutulum gordlurken %5’lik kisminda mekanik ventilasyon
destegi gerektirecek 6lctide agir tutulum gorulebilirl15). Ust
hava yolu tutulumu sindzit, epistaksis, septum perforasyonu,
saddle nose deformitesi ve subglottik stenoza bagh
dispne/stridoru icerebilir. Radyolojik anormallikler (alveoler
veya interstisyel infiltrasyonlar, noduler veya kaviter lezyonlar)
diger pulmoner vaskulitlere gore cok daha fazladir(!e-
17) (Resim 1).



Resim 1: Paranazal sintis biyopsisi ile tani konmus Wegener grantlomatozu

olgusu. AParanazal sinus BT de sinUizit B-Toraks BT'de sagda kalin duvarli
hava-sivi seviyesi bulunan ve solda ktictk boyutta kaviter lezyonlar. (Prof

Dr Kemal OdeVin arsivinden alinmistir).

CHURG STRAUSS SENDROMU

Astim, hipereozinofili ve sistemik vaskulit triadiyla
tanimlanan bir sendromdur. Patolojik olarak nekrotizan
vaskulit, eozinofilik doku infiltrasyonu ve hem intravaskuler
hem de ekstravaskuler grantlomilar goraltr18). Hastalik
gelisim sureci 3 evrelidir: (1) Atopi, sinuzit ve astimin
bulundugu baslangi¢ evresi, (2) Eozinofili evresi ve (3)
izleyen vaskulit evresi. CSS'de burun mukozasi ve paranazal
sinGslerin tutulumuyla birlikte alerjik rinit sik goralen bir
bulgudur ve astimdan once ortaya cikarl!9). Vaskdlit fazinin
oncesinde hastalarda uzun dénem sterod kullanimini
gerektiren 8-10 yillik astim 6ykusu mevcuttur. Vaskulitik
fazin baslamasiyla genellikle astim agirhdi ve ataklarinda
artis ortaya cikar(®). Pulmoner hemoraiji ve glomertlonefrit
gorulebilirse de diger pulmoner vaskulitlere nazaran ¢ok
seyrektir(20-23) Mortalite ve morbiditenin en énemli
nedenleri kardiyak tutulum (mortalitenin %50’sinden
sorumlu), gastrointestinal tutulum, astim krizi ve solunum
yetmezligidir (21.22,24),

Lokotrien antagonistlerinin kullanimi ile CSS arasinda
iliski olabilecegi bildirilmistir(25.26). Ancak son yayinlarda
bu iliskiye; Iokotriyen antagonistlerinin direkt etkilerinden
¢ok, bu hastalarda steroidin kesiimesine bagl altta yatan
CSS'nin alevienmesinin neden oldugu belirtilmistir(27-
29).

Hastalarin hemen tamaminda eozinofili mevcuttur ve
eozinofil sayisi cogunlukla sayisi 5000/w'nin Uzerindedir.

MIKROSKOPIK POLIANJIT

Glomerulonefrit, alveoler hemoraiji ve sitemik vaskulitin
diger belirtileriyle ortaya ¢ikan bir sendromdur. Patolojik

Pulmoner vaskulitler

olarak fokal, segmental nekrotizan vaskdlit ve miks iltihabi
infiltrasyon izlenir. MPA diger pulmoner vaskulitlerden
solunum sisteminde grantlomatdz inflamasyon bulunmama-
siyla ayrilir. Klinik olarak ates, halsizlik, istahsizlik, artralji,
miyalji, bogaz agrisi gibi yapisal semptomlari takiben gelisen
hizli progresif glomerulonefrit mevcuttur. GlomerUlonefrit
hastalarin hemen tamaminda gorultrken akciger tutulumu
%10-30 dolaylarindadir (Tablo 1). Pumoner tutulum bulunan
hastalarda pulmoner kapilleritle birlikte seyreden difuz
alveoler hemoraji mevcuttur(39).

TANI YONTEMLERI

Pulmoner vaskulitlerin tanisi klinik bulgular, tutulan
organlardan alinan biyopsi ve ANCA poxzitifligi ile konulur.
Laboratuvar testleri olduk¢a énemlidir. Tam kan sayimi, kan
biyokimyasi (karaciger enzimleri, Ure, kreatinin, elektrolitler),
idrar mikroskopisi sisternik vaskulit tutulumlanni degerlendirmek
acisindan gereklidir. Kriyoglobulinemi, hepatit B ve C
dislanmalidir. ANCA, anti-PR3 ve anti-MPO tetkiklerinin yani
sira diger romatolojik serolojik testler (anti nukleer antikor,
romatoid faktor, antifosfolipid antikorlar vs.) degerlendiril-
melidir.

Akut glomerudlonefritli olgularda perkdtan bobrek
biyopsisi siklikla yapiimaktadir. Vaskulitler icin spesifik olan
granulomatoz inflamasyon veya nekrotik damar dokusu
nadiren bulunsa da immun depozitler olmaksizin segmental
nekrotizan glomerulonefrit saptanmasi cogu vakada vaskulit
gostergesidirl10.31.32)

Klinik olarak cilt, sinus veya Ust solunum yolu tutulumu
bulunan hastalarda bu bolgelerden biyopsi alinmasi, bu
polgelerin kolay erisilebilir ve bu islemlerin distk morbiditeye
sahip olmalari nedeniyle tercin edilen tani yontemleridir.
Ust solunum yolu biyopsileri hastalarin yaklasik %70’ inde
tani koydurucudur(33).

ANCA

ANCA vaskulitlerde, ozellikle de akciger tutulumuyla
seyreden vaskulitlerde énemli bir tani aracidir34. ANCA
iliskili vaskulitler (WG,CSS ve MPA); ortak klinik 6zelliklere
sahip olmalar, kdgcuk damarlarin patolojik tutulumuyla
seyretmeleri ve immunsupresif tedavilere benzer yanit
gostermeleri nedeniyle ayn bir grup olarak siniflandinimislar-
dir.

ANCA'nIn iki farkll immunfloresan boyanma bigimi
saptanmistir; sitoplazmik ANCA (c-ANCA) ve perinukleer
ANCA (p-ANCA). c-ANCA icin hedef antijen notrofillerin
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azurofilik granullerindeki proteinaz 3 iken p-ANCA icin ise
cogunlukla myeloperoksidaz olmak Uzere; lizozim, alfa
enolaz, laktoferrin, notrofil elastaz ve katepsin G gibi
enzimlerdir. ANCA'lar icinde proteinaz 3'e karsi otoantikorlar
(anti-PR3) WG, myeloperoksidaz’a karsi otoantikorlar (anti-
MPO) ise MPA icin duyarl ve ézgundurler. Bu antikorlar
ELISA yontemiyle gosterilirler. Uygun hasta populasyonlarnda
uygulandiginda c:ANCA ve anti-PR3, WG icin %85-90 duyarliik
ve %95 6zgunludge sahiptirler(3539). p-ANCA ve anti-MPO ise
daha az duyarliiga sahiptirler, MPA icin %35-70 ve CSS icin
%35-50 dUzeylerindedirl37.40-43) Sz konusu testlerin, klinik
kilavuzlar esliginde belirlenmis yuksek riskli gruplara
uygulanmadiklan takdirde pozitif prediktif degerlerinin dusecedi
pildirilmistir. ANCA titrelerindeki artisin vaskulitli hastalardaki
relapslarn predikte etmedeki rolu arastinlmis ancak ANCA
artisinin yeterli duyarlilik ve 6zgunltge sahip olmadigi
gortlmustar(s),

Radyolojik Goéruntuleme

Vaskulitlerdeki akciger tutulumunu saptamak veya izlemek
agisindan postero-anterior akciger grafi rutin olarak ¢ekilmelidir.
DUz grafideki tipik bulgular boyutlar birkag milimetreden 10
cm ye kadar dedisen ¢apta bileral multipl yuvarlak opasitelerdir.
Bu nodullerde kavitasyon da izlenebilir. Yksek rezoltsyonlu
bilgisayarl tomografi (YRBT) akcider tutulumunu saptamada
¢ok daha duyarldir. Wegener grantlomatozlu hastalarda
YRBT'de; nodul veya kitleler, kavitelesmis noduller, segmental
veya lober brons duvan kalinlasmasi, konsolidasyon ve buzlu
cam gorunUmu gibi bulgular bildirilmistir#4(Resim 1). CSS'de
akciger grafide fokal konsolidasyon alanlar veya yaygin periferik
opasiteler izlenebilir. Bunun yani sira %30 olguda pulmoner
hemoraiji ve plevral eflizyona ait bulgular saptanabilirl#>46),
Wegener grantlomatozunda oldugu gibi CSS'de de YRBT
¢cok daha duyarll bir gérdntuleme yontemidir ancak bulgular
6zgun degildir.

Bronkoskopi ve Acik Akciger Biyopsisi

Bronkoskopi endobronsiyal mukozanin goruntdlenmesi,
biyopsi alinabilmesi ve ayrica diger patolojilerin dislanabilmesi
acisindan yararl bir tani yontemidir. WG'nin aktif donem-
lerinde bronkoalveoler lavajla notrofilik alveolit saptanabilir.
Ancak tamamen grantlomatoz hastaligi bulunan hastalarda
lenfositik inflamasyon da gorulebilir. Transbronsiyal biyopsi
WG tutulumu yodun olan hastalarda pozitif bulunabilir(33).

Acik akciger biyopsisi tani degeri yuksek olan bir tani
yontemidir(?). Tipik olarak akciger parankiminde yaygin
nekrotizan vaskulit ve grandlomatoz inflamasyon gorulmesi
WG lehinedir. Ancak bu tipik bulgularin olmamasinin WG
tanisint dislamada yeterli olmayacadi unutulmamalidir.

Solunum Fonksiyon Testleri

Solunum fonksiyon testlerinde vaskulitlerin tutulum
polgesine gore farkl anormallikler saptanabilir. Siklikla CSS'de
daha nadir olmak Uzere WG'de obstrUktif ventilasyon bozuklugu
ve kuicuk hava yolu hastalidi saptanabilir. Bu hastalarin dnemili
bir kisminda akciger grafisinin normal olmasi dikkat cekicidirl*7),
Karbonmonoksit diftizyon testinde interstisyel tutulum gosteren
durumlarda dusme izlenirken pulmoner hemoraiji varliginda
ise tam tersine artma gozlenecektir.

TEDAVI

Tedavi edilmeyen pulmoner vaskulitler, cogunlukla
solunum yetmezligine bagli olmak Uzere 2 yil icinde %90
gibi yuksek mortalite oranina sahiptirl48). Tedavinin temelini
agresif immunsupresyon olusturmaktadir ve bu durum; ilac
komplikasyonlarinin sik ve agir olusu sonucunu beraberinde
getirmektedir. Tedavinin amaci vaskulitlerdeki mortalite ve
morbiditeyi dUsurmek ve yani sira tedaviye bagl komplikas-
yonlarin asgari duzeylerde tutulmasini saglamaktir.

Tablo llI: Vaskulitlerde EUVAS derecelendirme sistemi ve induksiyon tedavisi icin birinci basamak tedavi secenekleri

Hastalik Klasifikasyonu Yapisal Semptomlar

Bobrek Fonksiyonlari

Organ Tehdidi induksiyon Tedavisi Secenedi

Sinirl Hayir Kreatinin < 1.4 mg/dl
Erken generalize Hayir Kreatinin < 1.4 mg/dl
Aktif generalize Evet Kreatinin < 5.7 mg/dl
Agir Evet Kreatinin > 5.7 mg/dl
Refrakter Evet Yok

Hayir Kortikosteroidler veya metotreksat veya
azotiyopirin
Hayir Siklofosfamid + kortikosteroid veya Metotreksat +

kortikosteroid

Evet Siklofosfamid + kortikosteroid

Evet Siklofosfamid + kortikosteroid + plazma degisimi

Evet Yeni veya deneysel ilaclar




Tedavi genellikle iki asamalidir: Baslangig olarak hastalidi
kontrol altina almak Uzere “remisyon induksiyonu”, bunu
takiben remisyonun devaminin ve ayni zamanda ilaclara
bagh komplikasyonlarin en alt duzeyde tutulmasinin
amaclandigi ve tedavi yogunlugunun azaltildigr “idame”
asamasl. Pulmoner vaskulitlerin tedavisi hastaligin derecesine
gore belilenmelidir. Avrupa Vaskulit Calisma Grubu (EUVAS)
hastalarin; (1) sinirli, (2) erken generalize, (3) aktif generalize,
(4) agir ve (5) refrakter seklinde derecelendirildigi bir siniflama
onermektedir. Siniflamadaki kriterler ve birinci basamak
tedavi onerileri Tablo lII'te gosterilmistir(>).

Remisyon indliksiyon Tedavisi

Hastaligin Ust solunum yollarinda lokalize oldugu “sinirl
hastalik” evresinde sistemik semptomlar, son organ tehdidi
ve bobrek tutulumu yoktur. Bu evrede kortikosteroidler,
azotiyopirin veya metotreksattan olusan tek ilach bir tedavi
rejimi uygulanabilir. Bazi arastirmacilar bu evrede etkinligi
tartismall olmakla beraber Trimetoprim-Sulfometaksazol
kullanimini dnermektedirler(4?).

Erken generalize ve aktif generalize hastalik evrelerinde
geleneksel olarak siklofosfamid ve kortikosteroidlerin
kombinasyonu onerilmektedir. Ancak yapilan calismalarda
erken generalize evredeki hastalarda remisyon indtksiyonunda
metotreksatin siklofosfamide esit etkinlik gosterdigi saptanmustir
(50.51). Bu evredeki hastalarda her iki kombinasyon da birinci
pasamak tedavide yer alirken, metotreksatin siklofosfamide
gore yan etki profili acisindan daha avantajli olusu, erken
generalize hastalarda metoreksat arti kortikosteroid
kombinasyonunu on plana ¢ikarmaktadir.

AJIr hastalik evresinde agir bobrek yetmezIligi gibi
hayati organ fonksiyonlarinda bozulma, DAH veya diger
hayati tendit eden durumlar séz konusudur. Bu evrede
kortikosteroid-siklofosfamid kombinasyonuna plazma degisimi
eklenmesi onerilmektedir. Bu kombinasyonun bobrek
fonksiyonlarnni kurtarmada intravendz, pulse kortikosteroid
uygulamasindan daha etkin oldugu ayrica DAH icin de
etkili olabilecedi bildirilmistir(52-54).

Kortikosteroidlere, sitotoksik ajanlara ve plazma
degisimine yanit vermen hastalar “refrakter hastalik” olarak
evrelenmektedir. Bu evredeki hastalarda intravenoz
immunglobulin, infliksimab gibi tdmor nekroz faktor - o
blokerleri, antitimosit globulin ve rituksimab gibi yeni ve
deneysel ajanlann kullanimi dnerilmektedir(>5-58).

idame Tedavisi
Hastaligin remisyonunu takiben tedaviye ne kadar
devam edilmesi gerektigi cok net degildir. IndUksiyon

Pulmoner vaskulitler

tedavisine ampirik olarak 12 ay devam edilmesi gorusunun
yaninda idame tedavisine gecisin asil belirleyicisinin klinik
kriterler dogrultusunda yapilmasi gerektigi gorusu de
mevcuttur. Remisyondaki vaskulitli hastalarda siklofosfamid
ile azotiyopirini kiyaslayan bir ¢calismada; hastalarin (155
hasta) %77'sinde 3 ayda, %16'sinda ise 3-6 ayda remisyon
saglanmistir(>?). Ayni calismada remisyona giren hastalarda
siklofosfamid yerine azotiyopirine gecilmesinin relaps
oranlarinda artisa neden olmadigi gosterilmistir. Hastalik
alevlenmelerinin gerceklesmedigi durumlarda idame
tedavisine genellikle 12-18 ay devam edilir. Ancak daha
once sik relapslar olan ANCA pozitifligi suren hastalarda
uzun donem immunsupresyon uygulanmalidir.

Pulmoner vaskulitlerin tedavisinde tartismali olan bir
diger konu ise Trimetoprim-Sulfometaksazol (T/S) kullanimi
ve nazal Staphylococcus aureus taslyiciligr azaltiimasidir.
T/S kullanan hastalarda relaps oranlarinin dusuk oldugu
ve bunun S. Aureus nazal taslyiciiginin eradikasyonu ile
iliskili oldugu gosterilmistir(0-62).
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