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Abstract

Diagnosis of vasculitic syndrome is difficult because these diseases 
are rare, and the morphologies are similar. Therefore, detailed clini-
cal and laboratory findings are needed to make definite diagnosis. 
Vasculitis may affect lung parenchyma as a primary pathology or 
may develop as secondary vasculitis associated with other disease 
patterns. It is important to keep in mind that secondary vasculitis 
may also be a dominant pattern and search the primary vasculitis 
carefully. The idiopathic vasculitic syndromes that frequently invol-
ve the lungs are; granulomatous polyangiitis (Wegener’s granulo-
matosis), eosinophilic granulomatous angiitis (Churg-Strauss Synd-
rome) and microscopic Polianjiitis. Idiopathic vasculitic syndromes 
rarely affecting the lungs are; necrotizing sarcoid granulomatosis, 
polyarteritis nodosa, small vessel vasculitis, Takayasu’s arteritis, 
Henoch-Schönlein purpura, Behçet syndrome, cryoglobulinemic 
vasculitis, idiopathic granulomatous arthritis and Disseminated vis-
ceral giant cell anjitis .

Keywords: Granulomatous polyangiitis, eosinophilic granuloma-
tous polyangiitis, microscopic poliangiitis

Özet

Akciğeri tutan vaskülitik sendromlar nadir hastalıklar olup, morfo-
lojileri birbirine benzeyen klniko-patolojik antiteler şeklindedir. Bu 
nedenle kesin tanıyı koyarken detaylı klinik ve laboratuvar bulgula-
rın bilinmesi gerekir. Vaskülitler primer olarak akciğer parankimini 
tutabilir veya sistemik hastalıklarda ikincil bulgu olarak pulmoner 
damarları etkileyebilir. Sekonder vaskülit olarak adlandırılan bu tab-
loyu doğru tanımlamak önemlidir. İdiyopatik vaskülitik sendromlar 
içinde; granülomatöz polianjitis (Wegener granülomatozisi), eozi-
nofilik granülomatöz polianjitis (Churg-Strauss sendromu) ve mik-
roskopik polianjitis öne çıkar. Daha nadir olarak akciğer tutulumu 
oluşturan hastalıklar içinde ise; nekrotizan sarkoid granülomato-
zis, poliarteritis nodoza, küçük damar vasküliti, Takayasu arteriti, 
henoch-schönlein purpura, Behçet sendromu, kriyoglobulinemik 
vaskülit, idiyopatik granülomatöz artrit ve dissemine visseral dev 
hücreli anjitis vardır.

Anahtar kelimeler: Granulomatöz polianjitis, eozinofilik granü-
lomatöz polianjitis, mikroskopik polianjitis

Vaskülitik sendrom tanısı zordur, çünkü bu hastalıklar 
nadir rastlanan, morfolojileri birbirlerini tekrarlayan kliniko-
patolojik antiteler şeklindedir (1-3). Bu nedenle kesin tanı 
koyabilmek için detaylı klinik ve laboratuvar bulgular gerekir. 
Vaskülitler, primer patoloji olarak akciğer parankimini etki-
leyebilir veya diğer hastalık tablolarına eşlik eden sekonder 
vaskülit şeklinde gelişebilir. Sekonder vaskülitin dominant 
patern de olabileceğini akılda tutmak ve primer vasküliti dik-
katle tanımlamak önemlidir.

Akciğeri Sıklıkla Tutan İdiyopatik Vaskülitik 
Sendromlar Şu Şekildedir (1):

A. Granülomatöz polianjitis (Wegener granülomatozisi),

B. Eozinofilik granülomatöz anjitis (Churg-Strauss angitis 
ve granülomatozisi),

C. Mikroskopik polianjitis.

Akciğeri Nadir Etkileyen İdiyopatik Vaskülitik 
Sendromlar (1):

1.	 Nekrotizan sarkoid granülomatozis,

2.	 Poliarteritis nodoza,

3.	 Küçük damar vasküliti,

4.	 Takayasu arteriti,

5.	 Henoch-Schönlein purpura,

6.	 Behçet sendromu,

7.	 Kriyoglobulinemik vaskülit,

8.	 İdiyopatik granülomatöz arterit,

9.	 Dissemine visseral dev hücreli anjitis.

AKCİĞERİ TUTAN VASKÜLİTİK SENDROMLAR
VASCULITIC SYNDROMES INVOLVING THE LUNG
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Vaskülitin Eşlik Ettiği Çeşitli Sistemik Hastalıklar (1):

1.	 Klasik sarkoidozis,

2.	 Kollajen-vasküler hastalıklar,

3.	 İnflamatuvar bağırsak hastalığı,

4.	 Malignite.

Diffüz pulmoner hemoraji sendromlarının bir kısmında 
da vaskülit tabloya eşlik eder.

Sekonder veya Lokalize Vaskülit

Gerçek anlamda vaskülitik proçes şeklinde olmayıp, ze-
minde mevcut inflamasyonun vasküler yapıları etkilemesi 
ile ortaya çıkan durumlardır. En sık neden olan enfeksiyon 
grubunda Pseudomonas, Legionella pneumophila vaskülit 
oluşturabilir. Fungal ve mikobakteriyel enfeksiyonlar da gra-
nülomatöz vaskülit yapar. Aspergillus ve mukor ile nekroti-
zan vaskülit oluşur. Parazitik durumlarda da vaskülit görülür.  
Enfeksiyöz nedenli vaskülit tablosunda histokimyasal yön-
temlerle ajanı göstermek mümkün olabilir. Sıkça rastlanan 
örneklerden biri olarak mantar enfeksiyonlarında Gomori 
methenamine silver (GMS), PAS, Fontana-Masson, kombine 
FM-alcian blue, kombine FM- mucicarmine, alcian blue-PAS 
boyaları organizmayı saptamada yardımcı olur (4,5).

Sekonder vaskülit nedenleri olarak enfeksiyonlara ek, 
bronkosentrik granülomatozis, pulmoner hipertansiyon, 
interstisyel akciğer hastalıkları; kronik eozinofilik pnömo-
ni, Langerhans hücreli histiozitozis, inflamatuvar psödotü-
mör, sekestrasyon, embolik materyal, ilaç-toksik madde, 
transplantasyon ve radyasyon sıralanabilir (1).

Bazı lenfoproliferatif hastalıklarda lenfoid elemanlar da-
mar duvarlarına afinite göstererek, vaskülit tablosunu taklit 
edebilir. Bu durumlarda damar duvarını infiltre eden hücre-
lerin morfolojisi, özellikle sergiledikleri atipi dikkatle değer-
lendirilmelidir (2).

 PRİMER VASKÜLİTİK SENDROMLAR

A. Granülomatöz Polianjitis 
(Wegener Granülomatozisi)  

Granülomatöz vaskülitle karakterize sistemik bir otoim-
mün hastalıktır. Orta yaş (50) erişkinlerde sık görülür, çocuk-
larda nadirdir. Vaskülit en çok üst-alt solunum yolları ve böb-
reği tutar. Başlangıçta üst solunum yolları ve akciğer lezyonları 
ağırlıklıdır. Zaman içinde böbrek tutulumu %75’e yaklaşan bir 
oranda gelişir. Böbrek lezyonları hastanın prognozunu kötü-
leştirir (1,6,7).

Hastanın üst solunum yolları (kulak, burun, sinüsler ve bo-
ğaz) ve alt solunum yollarında (akciğer) veya her ikisinde bir-
den gelişen akut nekrotizan ve palizatlanan granülomlar var-
dır. Üst solunum yollarında en sık semptom; rinore, pürülan 
kanlı nazal akıntı, oral-nazal ülserler, poliartralji, miyalji, sinüs 
ağrısı şeklindedir. Artralji, ateş, kütanöz lezyonlar, kilo kaybı, 
periferal nöropati sistemik lezyonlar olarak eşlik eder (7). 

Akciğer tutulumunda ise, öksürük, hemoptizi, plöritis sap-
tanır.

Sınırlı form, renal tutulumun eşlik etmediği olguların ta-
nımlaması için kullanılır.

Ancak hastalığın yaygın formunda göz, deri, kalp gibi 
organlar da tutulur.

Nekrotizan veya granülomatöz vaskülit küçük-orta çaplı 
damarları tutar (kapiller, venül, arteriol, arter). Akciğerler ve 
üst solunum yolları lezyonların en belirgin olduğu alanlardır 
(2).

Renal tutulumun eşlik ettiği olgularda fokal nekrotizan 
veya kresentik glomerülonefrit izlenir.

Etyoloji: Granülomatöz polianjitis, T-hücre aracılı hiper-
sensitivite reaksiyonunun bir formu olup, olasılıkla inhalas-
yonla alınan bir enfeksiyöz veya çevresel ajan söz konusu-
dur. Bunu destekleyen bulgular olarak, granülom gelişmesi 
ve immünsüpresif tedaviye olan iyi yanıt gösterilmektedir. 
Olguların %95’inde PR3-ANCA (c-ANCA+) pozitifliği mev-
cuttur (1).

Radyoloji: Multifokal pulmoner opasiteler, diffüz retikü-
lonodüler infiltrasyon plevral kalınlaşma ve efüzyon, nadiren 
soliter nodül şeklindedir.

Wegener granülomatozisi (WS)'nde mikroskopik

özellikler:

1. Vaskülit: Küçük arter ve venleri tutan nekrotizan 
vaskülit izlenir. Vaskülit daha çok non-granülomatöz tipdir 
(Resim 1). Arterit ve venülit, akut, kronik, nekrotizan granü-
lomatöz, nonnekrotizan granülomatöz seklinde olabilir. Da-
mar tutulumu fokal veya diffüz olabilir. Palizatlanan granü-
lomların varlığı tanıyı destekler. Nekroz ve fibrinoid değişiklik 
gözlenebilir. İnflame damar yapısını net ortaya koymak için 
elastik doku boyaları ile internal elastik laminadaki parçalan-
ma gösterilebilir (1,2).

Resim 1. Vaskülit: Damar duvarını tüm katmanları boyunca tutarak 
parçalayan mikst inflamatuvar infiltrasyon (HE x20).
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Alveoler septal kapillerler ve venülleri tutan kapillarıt tab-
losu granülomatöz polianjitisin özel bir formudur. İnterstisyel 
alanlarda genişleme ve akut nötrofilik inflamasyonun sap-
tandığı bu durumda belirgin alveoler kanama söz konusu-
dur. Tutulan damar duvarında nötrofil lökosit infiltrasyonuna 
ek bazen fibrinoid nekroz dikkati çeker. Hastalarda hemopti-
zi ve yaygın pulmoner infiltrasyonlar izlenir (8,9).

2. Parankim Nekrozu; nötrofilik mikroapse, geografik 
nekroz ve granülomatöz inflamasyon ile karakterizedir.

Nötrofilik mikroapse formasyonu parankimdeki öncü 
lezyondur (Resim 2). Küçük odaklar şeklinde nötrofil lökosit 
toplulukları ve nötrofilik nükleer debriler bu alanlarda izlenir. 
Mikroapse odakları kollajen nekrozu demektir ve büyüyerek 
klasik nekroz alanlarına dönüşür. Nekroz, büyük, irregüler ve 
jeografik nitelikte olup, bazofilik yapıdadır (Resim 3). "Kirli" 

nekroz olarak adlandırılır. İrregüler şekilli ve bazofilik yapıda 
olması enfeksiyöz nedenleri ayırmada yardımcı olur. Nekroz 
çevresinde palizatlanan histiositler yer alır. İyi gelişmiş, sarko-
id tipi granülomlar WG'de izlenmez. Eğer var ise enfeksiyon 
düşünülür (10).

Klasik granülomun oluşmadığı, inflame zeminde çok sa-
yıda dev hücre varlığı diffüz granülomatozis olarak isimlendi-
rilir ve ayırıcı tanıda çok yardımcı olur (Resim 4).

 Granülomatöz polianjitiste çevre parankim sekonder 
nonspesifik değişiklikler içerir.  Bu değişiklikler minör bulgu-
lar olarak adlandırılır.

1. Parankim bulguları;

Nodüler interstisyel fibrozis, endojen lipoid pnömoni, al-
veoler hemoraji, organize intralüminal fibrozis, lenfoid agre-
gatlar, doku eozinofilleri, ksantogranülomatöz lezyonlar, al-
veoler makrofaj akümülasyonu hastalığın minör bulgularını 
oluşturur.

Parankimin çeşitli morfolojide lezyonlar içermesi ayırıcı 
tanıda yardımcı olur.

2. Bronşiyal/bronşiyoler lezyonlar;

Kronik bronşit, akut bronşit, bronkopnömoni, BOOP pa-
terni, bronkosentrik granülomatozis, folliküler bronşiyolit, 
bronşiyal stenozis saptanabilir.

Ayırıcı tanı: Granülomatöz polianjitis tanısı VATS örnekle-
rinde kolayca konabilir. Vaskülit, bazofilik nekroz ve zeminde 
eşlik eden parankim inflamasyonu tanımsaldır. Küçük biyop-
siler zorluk çıkarabilir. Bu dokularda diffüz granülomatozis 
olarak adlandırılan birbirini tekrarlayan dev hücre formas-
yonları WG akla getirmede çok yardımcı olur. Şüphe edilen 
olgularda C-ANCA pozitifliğini sorgulamak da gerekir. Altta 
sıralanan hastalıklar ayırıcı tanıda akla gelmelidir (1,2)Resim 2. Nötrofilik mikroabse: Akciğer parankiminde nötrofil lökosit 

toplulukları ve nükleer debri ile karakterize, erken kollajen nekrozunu 
gösteren değişiklik.

Resim 3. Granülomatöz polianjitisde büyük, irregüler konturlu ve 
bazofilik yapıda  jeografik nekroz (HE x10).

Resim 4. Granülomatöz polianjitiste belirgin granülom yapısı olmak-
sızın çok sayıda dağınık dev hücre formasyonu ile karkaterize "diffüz 
granülomatozis" alanı (HE x20).
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•	 Lenfomatoid granülomatozis,

•	 Eozinofilik granülomatöz polianjiitis, 

 (Churg-Strauss sendromu),

•	 Sarkoidozis,

•	 Nekrotizan sarkoid granülomatozis,

•	 Granülomatöz enfeksiyonlar,

•	 Romatoid nodül,

•	 Bronkosentrik granülomatozis,

•	 Diffüz pulmoner hemoraji sendromları.

B. Eozinofilik Granülomatöz Polianjitis 

(Churg-Strauss Sendromu-Css)  

Nadir bir hastalık olup küçük ve orta çap damarları et-
kileyen sistemik nekrotizan vaskülit ile ağır astım, kan ve 
doku eozinofilisinden oluşan bir tablo şeklindedir (Resim 5). 
Churg-Strauss sendromu olarak da bilinir (11,12). Temelde 
solunum sistemini etkileyen eozinofilinin eşlik ettiği vaskülit-
le karakterizedir. Vasküler lezyonlar, poliarteritis nodoza veya 
mikroskopik polianjitis şeklindedir. Ancak bu CSS’de granü-
lomlar ve eozinofiller vaskülitik proçese eşlik eder. Hastaların 
yarısından azında MPO-ANCA (p-Anca) pozitifliği saptanır. 
ANCA’lar vasküler lezyonların gelişiminden sorumludur.  

American College of Rheumatology (ACR), 1990 yılında 
6 kriter saptamış ve en az 4 kriterin varlığında bu tanının ko-
nulacağını belirlemiştir. Tanı kriterlerin saptanması ile klinik 
olarak verilir. Bu kriterler şu şekildedir (13,14):

1.	 Astım, 

2.	 Periferik kanda %10’un üzerinde eozinofili,

3.	 Paranazal sinüzit,

4.	 Pulmoner infiltrasyonlar (sabit olmayan),

5.	 Ekstravasküler eozinofillerle karakterize vaskülit tablosu,   

6.	 Mononöritis multipleks veya polinöropati.

Astım, %10’dan yüksek eozinofili ve allerji hikayesi üç 
ana kriterdir.

Hastalık 30-50 yaş arası erişkinlerde görülür. Prodromal, 
vaskülitik ve post-vaskülitik fazlar izlenir. Deri tutulumu 
varsa, palpabl purpura, gastrointestinal sistem (GİS) 
tutulumu ile kanama görülür. Böbrekde, fokal segmental 
glomerüloskleroz, kalpde miyokardiyal infiltrasyon şeklinde 
kardiyomyopati gelişir. Hastaların %60’ında görülen kalp 
tutulumu sendroma bağlı ölümlerin yarısını oluşturur.

Hastalığın histopatolojisinde, eozinofilik pnömoni, 
ekstravasküler granülom ve vaskülit izlenir. Eozinofiller hava 
boşlukları ve interstisyumda birikir. Vaskülit, arter, ven ve 
kapillerleri tutabilir. Granülomlar ise küçük boyutlu olup, 
palizatlanan histiositlerden oluşabilir. Dev hücreler saptanır 
(14,15).

Tedavide sistemik kortikosteroidler ve immünsüpresanlar 
kullanılır (14).

C. Mikroskopik Polianjitis

Nekrotizan vaskülit olup, kapiller, arteriol ve venülleri  tu-
tar.  Bu damarlar poliarteritis nodozada tutulan damarlardan 
daha küçük çaptaki damarlardır (16). Hipersensitivite vas-
küliti veya lökositoklastik vaskülit olarak da adlandırılmıştır 
(Resim 6). Olguların yarısında akciğer tutulumu olur. Poli-
arteritis nodozanın tersine, mikroskopik polianjitisin bütün 
lezyonları aynı yaştadır. Pulmoner kapillarit ve nekrotizan 
glomerülonefrit en sık oluşan tablo olarak bilinir. Ancak, 
deri, müköz membranlar, beyin, kalp, GİS ve kas dokusu da 
tutulabilir. Kadın/erkek oranı 1.5/1 olmak üzere ortalama 56 
yaş civarında gelişir. Pulmoner-renal sendromun en sık nede-
nidir. Klinik tablo, glomerülonefrit, ateş, miyalji, artralji, kilo 
kaybı, KBB semptomları içerir. Akciğer grafilerinde bilateral 
infiltrasyonlar vardır. Arteriol, venül ve kapillerlerde immün 
depozit eşlik etmeyen nekrotizan vaskülit ve mikroskopik in-

Resim 5. Eozinofilik granülomatöz polianjitiste  belirgin doku eozinofi-
lisi (HE x40) (Doç. Dr. Yetkin Ağaçkıran’dan alınmıştır).

Resim 6. İnterstisyel kapillerlerde nötrofil lökosit ağırlıklı infiltrasyon ile 
karakterli kapillarit tablosu (HE x20).
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celemede pulmoner hemoraji + kapillarit vardır.  Hastaların 
%80’inde P-ANCA pozitifliği saptanır.

Patogenezde, bazı olgularda ilaç, mikroorganizma, hete-
rolog protein veya tümör proteinleri gibi antijenlere karşı ge-
lişen antikorların sorumlu olduğu düşünülmektedir. Böylece 
immün-kompleks depozisyonu gelişir veya sekonder immün 
cevap gelişimi tetiklenir. Bu yol ile p-ANCA oluşumu karşı-
mıza çıkar.

Mikroskopik polianjitis, fokal transmural nekrotizan lez-
yonlar ve mediada segmental fibrinoid nekroz ile karakteri-
zedir. Granülomatöz inflamasyon izlenmez. Lezyonlar büyük 
damarlarda gelişmemesine karşın PAN lezyonlarına benzer. 
Bu farktan dolayı makroskopik infarktüsler gelişmez. Lezyon-
lar bazen sadece tipik olarak post-kapiller venüllerde olmak 
üzere, damar duvarını infiltre eden ve fragmante olan nötro-
fil lökositler  şeklindedir. Bu proçes pauci-immün zedelenme 
paterninde olup, immünglobulin ve kompleman içermez. 
Tablo tıpkı deride izlenen lökositoklastik vaskülit şeklindedir. 
Temel bulgu kapillarit tablosunun eşlik ettiği alveoler hemo-
rajidir. Hemoraji alanlarında hemosiderin pigmenti içeren al-
veoler makrofaj toplulukları dikkat çeker. Kapillarit tablosun-
da gözlenen nötrofilik infiltrasyon bazen alveoler boşluklara 
uzanabilir. Ayırıcı tanıda granülomatöz polianjitisin hemoraji 
ve kapillarit tablosu ile giden formu akılda tutulmalıdır (17).
Tedavide immünsüpresif ajanlar kullanılır.

POLİARTERİTİS NODOZA (PAN)

Klasik PAN orta ve küçük damarları tutan bir vaskülittir. 
Akciğerleri nadiren tutar. Akciğer PAN’ı olarak bildirilen ol-
guların CSS’nin akciğer tutulumu olma olasılığı söz konusu-
dur. PAN’da doku eozinofilisi ve ekstravasküler granülomlar 
görülmez. Akciğer tutulumunda bronşiyal arterler etkilenir. 
Mikroskopik polianjitisden farkı damar çapının daha büyük 
olmasıdır (1,16).

BEHÇET SENDROMU

Behçet sendromu, deriyi, üveit tablosuyla gözü, aftöz 
ülserler şeklinde ağız ve genital bölgeyi tutan sistemik inf-
lamatuvar bir hastalıktır. Pulmoner tutulumda öksürük, gö-
ğüs ağrısı, dispne ve hemoptizi izlenir. Genç ya da orta yaşlı 
kişilerde saptanır. Arter veya ven pulmoner damarları tutar 
ve nekrotizan vaskülit oluşturur. Damar duvarlarında lenfo-
sitik infiltrasyon dikkati çeker. Elastik pulmoner arterlerde 
anevrizma, arteriyal ve venöz tromboz, pulmoner enfarktüs 
pulmoner arter anevrizması, bronş erozyonu, arteriobronşi-
yal fistül gelişebilir. Pulmoner hemoraji ve akut interstisyel 
pnömoni ağır komplikasyon olarak karşımıza çıkabilir (1,2).

NEKROTİZAN SARKOİD GRANÜLOMATOZİS (NSG)

Nadir bir pulmoner granülomatöz anjitis olarak 1973 
yılında Liebow tarafından tanımlanmıştır. Primer olarak ak-
ciğeri tutan, ender görülen ve etyolojisi net olmayan bir 
granülomatöz hastalık formudur. Sarkoidozis varyantı olup 

olmaması tartışmalıdır. Deri, lenf nodları, kemik, karaciğer, tra-
kea ve kemik iliği de tutulabilir. Ortalama yaş 50 olup, K/E:2/1 
dir (18-20). Akciğer grafilerinde bilateral multifokal nodüller 
gözlenir. Sarkoid-benzeri granülomlardan oluşan granüloma-
töz pnömoni + değişen oranlarda nekroz + granülomatöz 
vaskülit mevcuttur. Granülomatöz vaskülit, NSG’de yaygın bir 
görünüm olup sarkoidozisde görülen vaskülitten farklılık gös-
termez. Granülomlardan oluşan doku kitleleri arterlere bası 
yaparak infarktüs-benzeri nekroz oluşturur. Nekroz nedeniyle 
enfeksiyon olasılığı dikkatle dışlanmalıdır (4,21,22). 

DEV HÜCRELİ (TEMPORAL) ARTERİT

İleri yaş erişkinlerde görülen, öncelikle temporal arteri tu-
tan bir hastalıktır. Üst ve alt solunum yolu tutulumu oldukça 
nadirdir (1,2). Akciğerde nodüller, interstisyel opasiteler ve 
plevral efüzyon izlenir. Pulmoner turunkus, ana pulmoner 
arterler ve büyük-orta çaplı intrapulmoner elastik arterler 
tutulabilir. Media ve adventisiyada dev hücrelerin eşlik ettiği 
kronik inflamasyon vardır. Fokal fibrinoid nekroz olabilir. Pa-
rankim inflamasyonu yoktur.
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