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Ozet

Vaskulitler damar duvarinin inflamasyonudur. Sistemik vaskulitler biiy(iik heterojen bir klinikopatolojik antite gru-
bunu ifade eder. 1952'de Zeek, nekrotizan vaskulitlerin siniflamasini inflamatuar sirecin tuttugu damarlarin bi-
yikligi izerine kurarak klinikopatolojik bulgular birlestiren ilk otorite oldu. Daha sonralan bir dizi alternatif sinif-
landirma teklif edildi. Bu énerilerde farkli isimler ayni hastaliga, ayni isimler ise farkli hastaliklara atfedildi.
1993'te Chappel Hill Konsensus Konferansinda vaskulitlerin tanisi konusunda deneyim sahibi komitenin éner-
digi tutulan damar capina gére siniflandirma, halen gecerligini siirdtiren siniflandirmadir.
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Summary

Vasculitis is inflammation of a vessel wall. The systemic vasculitides represent a highly heterogeneous group of
clinicopathological entities. In 1952, Zeek became the first author to incorporate a clinicopathological assess-
ment based on the size of the vessels involved in the inflammatory process in her classification of necrotizing
vasculitis. A number of alternative classification systems were proposed later. In this respect, different names
were suggested to the same diseases, where as different diseases were referred by the same. During the
Chappel Hill Consensus Conference in 1993, the classification proposed by a commitee experienced in the di-

agnosis of vasculitis based on the diameter of the effected vessels, is still valid.
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Damar duvarlarinin iltihaplanmasi ve nekro-
zu sonucu ortaya gikan degisik klinik ve pa-
tolojik tablolara vaskulit denir. Vaskulitler,
primer hastalik olarak ortaya ¢ikabilecegi gi-
bi herhangi bir sistemik hastaligin belirtisi
de olabilir. Deride sinirli kalabilecegi gibi,
birgok organi da tutabilir'?.

Vaskulit, eski zamanlarin bir hastaligidir.
Ateroskleroz ve arteriosklerozun tanimlan-
masindan ¢ok 6nce 1815'de yayinlanan bir
sifilitik aortit vakasi ilk ornektir. Yaklagik iki
yliz yIl sonra, vaskulitlerin nasil en iyi sinif-
landirlacagr sorusu hala varhgini surdir-
mektedir. Vaskulitlerin siniflandinimasi ama-
ci ile ilk girisim, 1952'de yayinlanan Zeek'in
galismasidir. Zeek, sistemik vaskulitleri bes
gruba ayirdi ve Nekrotizan Anjiitler adi altin-
da sinflandirimalarini 8nerdi (Tablo [)3.

Zeek, siniflamasindan bir yil 6nce tanimlan-
mis olan Churg-Strauss Sendromunu Aller-
jik Granulamatoz Anjiitler grubuna dahil et-
misti. Muhtemelen 1953 sonrasina degin
ingiliz literatiirinde tanimlanmayan Wege-

ner Granulomatozu ve Takayasu Arteriti de
bu nedenle semaya dahil edilmemisti.

Alarcon-Segovia ve Brown'un 1964 yilinda
onerdikleri siniflama ise, temelde Zeek'in ki
gibiydi. Zeek'in Hipersensivite Anjiitleri yeri-
ne Allerjik Anjiit, Romatizmal Arteritler yeri-
ne ise Kollagen Hastaliklar Arteritini 6neri-
yorlar, ayrica grup iginde varyantlar tanimla-
niyordu (Tablo II)*.

De Shazo'nun 1975'te yayinladigi siniflama-
da ise Hipersensivite Anjiiti ve Romatizmal
Hastalik Vaskulitleri, Lokositoklastik Anijilitler
grubu icine alinmisti. De Shazo, semaya We-
gener Granulomatozunu eklemisti (Tablo ll)®.

Gilliam ve Smiley’in 1976 yilinda gercekles-
tirdikleri siniflamada ise ayni yontem kulla-
nilmis, ancak daha ¢ok alt grup tanimlan-
misti. Zeek ve De Shazo’nun siniflandirma-
lari ile hemen hemen ayniydi (Tablo IV)°.

Fauci ve arkadaslarinin 1978 yilinda yayin-
ladiklan siniflamada Buerger Hastaligi, Mu-
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kokutan6z Lenf Nodu Sendromu-Kawasaki Hastaligi gi-  osentrik ve anjiodestruktif T hicreli lenfoma oldugu yay-
bi eklenen antiteler mevcuttu. Churg-Strauss Sendro-  gin olarak kabul edilecek olan Lenfomatoid Granuloma-
mu, Poliarteritis Nodosa grubu sistemik nekrotizan vas-  tozun bir vaskulitik antite olarak siniflamaya eklenmis ol-
kulitler ile birlestiriimis, overlap sendromu da bu gruba  masi dikkat gekiciydi (Tablo V)*®.

eklenmisti. Bu siniflamadan kisa bir siire sonra anji-

Vaskulitlerin siniflamasini kolaylastirici diger bir girisim
Tablo I: Zeek/1952 Alarcon-Segovia tarafindan 1980'de yapilan siniflamadir.
1. Hipersensivite Anjitleri Tum vaskulitler tutulan damarlarin buyUklugi ve patolojik

2. Allerjik Grantilomatoz Anijiitler
3. Romatizmal Arteritler

4. Periarteritis Nodosa

5. Temporal Arteritler

Tablo II: Alarco-Segovia, Brown/1964

1. Poliarrteritis Nodosa
2. Allerjik Anjiitler
3. Anjiitik Granulomatosis
4. Kollagen Hastaliklar Arteriti
- Romatoid Hastaliklar
- Sistemik Lupus Eritematosus
- Romatizmal Ates
- Dermatopolimiyozit
5. Temporal Arteritler

Tablo lll: De Shazo/1975

1. Periarteritis Nodosa
2. Lokositoklastik Anjiitler
- Hipersensivite Anjiitleri
- Henoch-Schénlein Purpurasi
- Vaskulit ile birlikte olan diger hastaliklar (Romatizmal
Hastalik)
3. Wegener Granulomatozu
4. Allerjik Granulomatozu
5. Dev Hiicreli Arterit

Tablo IV: Gilliam ve Smiley/1976

1. Lokositoklastik, Hipersensivite ve Allerjik Vaskulitler
- Henoch-Schénlein Purpurasi
- Hipokomplemanemiye bagli Vaskulitler
- Esansiyel Miks Kriyoglobulinemi
- Diger Dermal Vaskulitlerle iligkili hastaliklar
2. Romatizmal Hastalklar ile birlikte olan Vaskulitler
- Sistemik Lupus Eritematozus
- Romatoid Artirit
- Skleroderma
- Dermatomyozit
3. Allerjik Granulomatoz Anijiitler
- Churg-Strauss Sendromu
- Wegener Granulomatozu
4. Poliarteritis Nodosa
- Klasik tip
- Kutanoz tip
- Hepatit B Antijeni ile birlikte olan form
- llag bagimlilarinda gelisen vaskulit
5. Dev Hiicreli Arterit
- Temporal Arterit
- Romatizmal Polimyalji

- Takayasu Hastalig

karakterlerine gére ii¢ ana grupta toplandi (Tablo VI)’.

Tablo V: Fauci ve arkadaslan/1978

1. Sistemik nekrotizan vaskulitlerin Poliarteritis Nodosa
grubu
- Klasik Poliarteritis Nodosa
- Allerjik Granulomatoz
- Sistemik Nekrotizan Vaskulit-“Overlap Sendromu”
2. Hipersensivite Vaskuliti
3. Hipersensivite Vaskaulitlerinin Subgrublari
- Serum Hastaligi ve benzeri reaksiyonlar
- Henoch-Schénlein Purpurasi
- Vaskulit ile birlikte olan Esansiyel Mikst Kriyoglobulinemi
- Maliniteler ile birlikte olan Vaskulitler
- Diger Primer Hastaliklar ile birlikte olan Vaskulitler
4. Wegener Granulomatozu
5. Lenfomatoid Granulomatoz
6. Dev hiicreli Arteritler
- Temporal Arterit
- Takayasu Arteriti
7. Tromboanijiitis Obliterans (Buerger Hastaligy)
8. Mukokutanéz Lenf Nodu Sendromu
9. Diger Vaskulitler

Tablo VI: Alorcon-Segovia/1980

1. Primer Nedeni Bilinmeyen Vaskulitler
- Poliarteritis Nodosa
- Kiigtik damar vaskulitleri (Hipersensivite, Lokositoklastik)
. Kutan6z PAN
. Kutan6z ve Viseral tutulum gdsteren kiiglik damar vaskuliti
. Hipokomplementemik Vaskulit
- Periarteritis Nodosa ve Kiigtik Damar Vaskulitinin
ozelligini gosteren siniflandirlamiyan Vaskulit
- Henoch Schénlein Purpurasi Esansiyel Miks
Kriyoglobulinemia
- Dev Hucreli Arterit
- Periarteritis Nodasanin Lokalize Formlari
2. Vaskulitik 6zellik gdsteren Konnektif Doku Hastaliklari
- Romatoid Artirit
- Sistemik Lupus Eritematozus
- Dermatomiyozit
- Romatizmal Ates
- Sjogren Sendromu
3. Vaskulitik 6zellik gosteren nedeni bilinmeyen hastaliklar
- Hepatit B enfeksiyonu
- Bakteriyel enfeksiyonlar
- llag Bagimliig
- Riketsiyal enfeksiyonlar
- llag reaksiyonlari
4. Wegener Granulomatozu

5. Churg Strauss Sendromu
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Lie, 1987 yilinda vaskulitlerin siniflandinimasini tekrar
g06zden gegirip saglamlastirmak amaciyla kendi semasi-
ni olusturmustur. Enfeksiy6z ve non-enfeksiy6z olarak
iki temel grup belirlemistir. Non-enfeksiyéz grubu ise tu-
tulan kan damarlarinin buyiklugline gére alt gruplara
ayirmistir (Tablo VII)°.

Amerikan Romatoloji Birligi 1990 yilinda vaskulitlerin si-
niflandirlmasinda bir standardizasyon arayisina girmis
ve vaskulitleri yedi grup altinda toplamistir (Tablo VIII)®.

Bu standardizasyon girisimine ragmen vaskulitlerin, si-
niflandinlmasinda yeni oneriler stirmiistiir. 1992 yilinda
Ryan tutulan damarlarin biytikligu ve damar duvarinda-
ki inflamatuar hiicrenin tipine goére vaskulitleri siniflan-
dirmistir (Tablo IX)™.

1993 yilinda Lie siniflandirimasi temel alinarak ve diger
yaklasimlar g6z onlinde tutularak yeni bir 6neride bulu-
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nulmustur. Bu siniflama vaskulitleri primer ve sekonder
olarak ikiye ayirmig, primer grupta yer alanlanda damar
caplarina gore alt gruplara béImiistiir (Tablo X)*.

Vaskulitlerin tanisinda deneyim sahibi dahiliyeci, roma-
tolog, nefrolog, immunolog, patologlardan olusan
Chappel Hill Konsensus Komitesi 1993 yilinda, Vasku-
litlerin tutulan damar gapina gére siniflandirlmasini tek-
lif etmistir (Tablo XI)>''.

1994 yilinda ise Jenette ve Falk patojenik mekanizmala-
rina gore bir siniflama énermistir (Tablo XII)™,

1996 yilinda Hunder, Amerikan Romatoloji Birliginin si-
niflandirnimasini yeniden gézden gegirerek baskin olarak

Tablo IX: Ryan/1992

Tablo VII: Lie/1986, 1991

1. Enfeksiyoz Anjiitler
2. Non-enfeksiy6z Anjiitler
- Buylik, orta ve kiigtik kan damarlarini tutanlar
. Takayasu Arteriti
. Dev Hiicreli Arteritis
. Temporal Arteritis
. Dissemine Granulomatoz Anjiitis
. Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti
. Romatik Konnektif Doku Hastalig Aortit
- Ozellikle kiigiik, orta kan damarlarini tutanlar
. Tromboanijitis obliterans (Buerger Hastaligr)
. Poliarteritis Nodosa grubu
. Klasik PAN
. Mikroskobik PAN
. Infantil PAN (Kawasaki Hastaligi)
. Paterjik Allerjik Granulomatosis ve Anjiitis
. Wegener Granulomatozu
. Churg-Strauss Sendromu
. Konnektif doku ve diger sistemik hastaliklarla
birlikte vaskulitler
- Ozellikle Kiigiik Damarlar Tutanlar
. Serum Hastaligi veya llag Hipersensivite Anjiitisi
. Henoch-Schonlein Purpurasi
. Esansiyel Mikst Kriyoglobulinemi
. Hipokomplementemik Urtikaryal Vaskulit
. Maliniteyle birlikte Vaskulit

Tablo VIII: Amerikan Romatoloji Birligi /1990

1. Poliarteritis Nodosa

2. Churg Strauss Sendromu

3. Wegener Granulomatozu

4. Hipersensivite Vaskulitleri

5. Henoch-Schénlein Purpurasi
6. Dev Hucreli Arterit

7. Takayasu Arteriti

1. Kuiglk ¢apli damarlar
a- Nétrofilik:
. Allerjik Vaskulit
. Eritema Elevatum Diutinum
. Henoch-Schénlein Purpurasi
. Sweet Sendromu
. Hipersensitivite Anjiiti
. Kollagen Doku Hastaliklarinda gérilen Vaskulitler
. Eritema Nodosum (Erken dénem)
. Dermatit-Arterit Sendromu ile gérilen inflamatuar
barsak hast.
. Urtikeryal Vaskulit (Hipokomplementemia)
. Mikroskobik Polianjitis (Arteritis Nodozum)
b- Lenfositik
. Bazi ilag erupsiyonlari
. Eritema Multiforme
. Eritema Nodosum (Geg dénem)
. Pitriazis Likenoides Akuta
. Makroglobulinemi
. Perniyozis
c- Granulomatoz, Sistemik
. Wegener Granulomatozu
. Allerjik Granulomatoz
. Lepra, sifiliz ve Tiiberkilozda goériilenler
. Lenfomatoid Granulomatoz
d- Granulomatoz, Fokal
. Lethal Midline Granuloma
. Cogan Sendromu
. Eozinofilik ve Nekrotizan fokal granulomalar
. Fasiyal Granuloma
. Noduler Vaskulit
2. Buyuk gapli damarlar
a- Polimorfniikleer l6kositler
. Periarteritis Nodosa
. Yuizeyel Gezici Tromboflebitler
. Lenfonijitler
b- Lenfositik
. Periferal Vaskuler Hastaliklar
. Lupus Eritematozus
¢- Granulomatoz
. Dev Hucreli Arterit

. Takayasu Sendromu.
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tutulan damarlarin biytkligine goére bir siniflama 6ner-
di (Tablo XII)*.

Vaskulitlerin siniflandirimasinda 1950'lerden beri sire-
gelen ugraslar, 1990'daki Amerikan Romatoloji Birligi gi-
risimi ve 1993"teki Chapel Hill Konsensus Konferansin-
daki 6nerilerle daha genel bir kabule ulagmistir. Bundan
onceki siniflamalarin temel sorunu, standardize tanisal te-
rim ve tanimlarin yoklugu nedeniyle ayni hastaliga farkl
isimlendirme veya farkl hastaliklara ayni isimlendirme ya-
pilabilmesiydi. Ozellikle 1993'teki Chapel Hill Konsensus
Konferansindaki vaskulitlerin tanisi konusunda deneyim
sahibi komitenin siniflandirma 6nerisinde immunohistolo-
jik ve immunodiagnostik verilerin (Wegener Granuloma-
tozu, ANCA birlikteligi; IgA agirlikh birikimler Henoch-

Tablo X: Modifiye Lie/1993

1. Primer Vaskulitler
a- Bilyuk, orta ve kiigik gapli kan damarlarini etkileyenler
. Takayasu Avrteriti
. Dev Huicreli (Temporal) Arterit
. Santral Sinir Sisteminin lzole Anjiiti
b- Ozellikle orta ve kiigik gapl kan damarlarini etkileyenler
. Poliarteritis Nodosa
. Chung-Strauss Sendromu
. Wegener Granulomatozu
c- Ozellikle kiigtik gapli kan damarlarini etkileyenler
. Mikroskopik Polianjiit
. Henoch-Schonlein Purpurasi
. Kutanoz Lokositoklastik Vaskulit
d- Digerleri
. Buerger Hastaligi
. Cogan Sendromu
. Kawasaki Hastaligi
2. Sekonder Vaskulitler
. Enfeksiyonlara bagli
. Kollagen Doku Hastaliklarina Sekonder
. llaglar
. Mikst Esansiyel Kriyoglobulinemiye Sekonder Vaskulitler
. Malinite
. Organ transplantasyonlarindan sonra gelisen vaskulitler
. Psédovaskulitik Sendromlar (Myxoma, Endokarditler,
Sneddon Sendromu)

Tablo XI: Chappel Hill Konsensus Konferansi /1993

1. Blyuk gapl damarlan tutan vaskulitler
. Dev Hiicreli (Temporal) Arterit
. Takayasu Arteriti
2. Orta gapli damarlan tutan vaskulitler
. Poliarteritis Nodosa (Klasik)
. Kawasaki Hastaligi
3. K¢tk gapli damarlar tutan vaskulitler
. Wegener Granulomatozu
. Churg-Strauss Sendromu
. Mikroskopik Polianjiitis
. Henoch-Schonlein Purpurasi
. Esansiyel Kriyoglobulinemik Vaskulitler
. Kutan6z Lokositoklastik Vaskulitler

Schénlein Purpura birlikteligi gibi) varig bu problemi or-
tadan kaldirma amagldir. Halen gegerliligini siirdiiren si-
niflandirma da bu detayli tanimlamalari iceren 1993 Cha-
pel Hill Konsensus Siniflamasidir (Tablo XIV)'*.

Tablo Xll: Jenette ve Falk/1994

1. Damarlarin direkt enfeksiyonu
a- Bakteriyel Vaskulit (Neisseria)
b- Riketsiyal Vaskulit (Kayalik Daglar Hummas)
c- Mikobakteriyel (Tiiberkiiloz)
d- Spiroketal (Sifiliz)
e- Fungal (Mukomikozis)
f- Viral (Herpes)
2. Immunolojik hasar
a- Immiin tomplekslere bagl
. Henoch-Schénlein purpurasi
. Kriyoglobulinemik vaskulit
. Lupus vaskuliti
. Romatoid Vaskulit
. Serum hastalig vaskuliti
. Enfeksiyonlarla gelisen immiin kompleks vaskuliti
. Viral (Hepatit B ve C)
. Bakteriyel (Streptokoksik)
. Paraneoplastik vaskulit
. llaglarla geligen Vaskulit (Sulfonamid)
. Behget Hastaligi
. Eritema Elevatum Diutinum
b- Direkt antikora bagli
. Goodpasture sendromu (Antibazal membrantikorlarr)
. Kawasaki hastaligi
c- Antinétrofilik Sitoplazmik antikorlara (ANCA) bagli
. Wegener Granulomatozus
. Mikroskobik Poliarteritis
. Churg-Strauss Sendromu
. Bazi ilaglarla olusanlar
d- Huicresel mekanizmaya bagl
. Allograft akut hiicresel vaskuler rejeksiyon
3. Bilinmeyen
a- Dev Hiicreli (Temporal) Arterit
b- Takayasu Arteriti
c- Poliarteritis Nodosa

Tablo Xlll: Hunder/1996

1. Biiyiik arterler (Aorta ve primer dallar)
-Takayasu Arteriti
2. Bilyiik ve orta boy arterler (Aorta, primer ve sekonder dallar)
- Dev Huicreli Arterit
3. Orta boy, muskuler arterler
- Kawasaki Hastalig
- Poliarteritis Nodosa
- Allerjik Granulomatozis (Churg-Strauss Sendromu)
- Romatolojik Hastaliklarda Vaskulit (Romatoid
Arterit, Behget)
- Maliniteyle birlikte vaskulit
4. Kiigiik boy damarlar (Arterler, kapillerler, ventiller)
- Hipersensivite Vaskauliti
- Mikroskobik Polianjiitis
- Henoch-Schénlein Purpurasi
- Mikst Kriyoglobulinemi
- Hipokomplementemik Urtikaryal Vaskulit
- Diger hastaliklarla birlikte kutanoz vaskulit
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Tablo XIV: Chappel Hill Konsensus Konferansi/1993

1. Buylik damar vaskulitleri:

a- Dev Hiicreli (Temporal) Arteritler: Aort ve major dallarinin granulomatoz arteriti. Siklikla karotis arterlerinin ekstrakraniyal
dallarini (6z. Temporal arter) tutar. 50 yas izerinde sik gériiliir. Polimyalji romatika ile iligkilidir.
b- Takayasu Arteriti: Aort ve major dallarinin granulomatoz inflamasyonu. Siklikla 50 yas altinda gérdiliir.

2. Orta boy damar vaskulitleri:

a- Poliarteritis Nodosa (Klasik PAN): Glomerulonefrit ve arteriol, kapiller, vendil tutulumu olmayan, kiigiik ve orta boy arterleri

tutan nekrotizan inflamasyon

b- Kawasaki Hastaligi: Buylk, orta ve kiigtik boy arterleri tutan vaskulit. Mukokutanéz Lenf Nodu Sendromu ile iligkili olup,
siklikla gocuklarda gorultr. Koroner arterler siklikla tutulurken, aorta ve venler de etkilenen damarlardandir.

3. Kiiguk damar vaskulitleri:

a- Wegener Granulomatozu*: Respiratuar yolu tutan granulomatoz inflamasyon. Kiigiik ve orta boy damarlari tutan nekrotizan

vaskulit. Nekrotizan glomerulonefrit yaygindr.

b- Churg Strauss Sendromu*: Respiratuar yolu tutan eozinofilden zengin, granulomatoz inflamasyon Astim ve eozinofili ile

iliskili, kiiglik ve orta boy damarlari tutan nekrotizan vaskulitler.

¢- Mikroskopik Poliarteritis: Immun birikimin olmadigi veya minimal birikim gériinen kiigiik damarlari tutan nekrotizan vaskulitler.
Nekrotizan glomerulonefrit yaygindir. Pulmoner kapilleritis de siklikla gorilr.
d- Henoch-Schénlein Purpurasi: IgA baskin immun birikimlerin bulundugu kuigtik damar vaskulitleri. Tipik olarak deri, barsaklar,

glomerdller tutulur. Artralji ve artiritler ile iliskilidir.

e- Esansiyel Kriyoglobulinemik Vaskulit: Kriyoglobulin immun birikimlerin bulundugu kiigtik damar vaskulitleri. Serumda

kriyoglobulinler vardir. Deri ve glomerilller siklikla tutulur.

f- Kutanoz Lokositoklastik Anjiit: Sistemik vaskulit ve glomertlonefritler olmaksizin izole kutanéz |6kositoklastik anjiitler

* ANCA ile birliktelik siktir.
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