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Damar duvarlar›n›n iltihaplanmas› ve nekro-
zu sonucu ortaya ç›kan de¤iflik klinik ve pa-
tolojik tablolara vaskulit denir. Vaskulitler,
primer hastal›k olarak ortaya ç›kabilece¤i gi-
bi herhangi bir sistemik hastal›¤›n belirtisi
de olabilir. Deride s›n›rl› kalabilece¤i gibi,
birçok organ› da tutabilir1,2.

Vaskulit, eski zamanlar›n bir hastal›¤›d›r.
Ateroskleroz ve arteriosklerozun tan›mlan-
mas›ndan çok önce 1815’de yay›nlanan bir
sifilitik aortit vakas› ilk örnektir. Yaklafl›k iki
yüz y›l sonra, vaskulitlerin nas›l en iyi s›n›f-
land›r›laca¤› sorusu hala varl›¤›n› sürdür-
mektedir. Vaskulitlerin s›n›fland›r›lmas› ama-
c› ile ilk giriflim, 1952’de yay›nlanan Zeek’in
çal›flmas›d›r. Zeek, sistemik vaskulitleri befl
gruba ay›rd› ve Nekrotizan Anjiitler ad› alt›n-
da s›n›fland›r›lmalar›n› önerdi (Tablo I)3.

Zeek, s›n›flamas›ndan bir y›l önce tan›mlan-
m›fl olan Churg-Strauss Sendromunu Aller-
jik Granulamatoz Anjiitler grubuna dahil et-
miflti. Muhtemelen 1953 sonras›na de¤in
‹ngiliz literatüründe tan›mlanmayan Wege-

ner Granulomatozu ve Takayasu Arteriti de
bu nedenle flemaya dahil edilmemiflti3.

Alarcon-Segovia ve Brown’un 1964 y›l›nda
önerdikleri s›n›flama ise, temelde Zeek’in ki
gibiydi. Zeek’in Hipersensivite Anjiitleri yeri-
ne Allerjik Anjiit, Romatizmal Arteritler yeri-
ne ise Kollagen Hastal›klar Arteritini öneri-
yorlar, ayr›ca grup içinde varyantlar tan›mla-
n›yordu (Tablo II)4.

De Shazo’nun 1975’te yay›nlad›¤› s›n›flama-
da ise Hipersensivite Anjiiti ve Romatizmal
Hastal›k Vaskulitleri, Lökositoklastik Anjilitler
grubu içine al›nm›flt›. De Shazo, flemaya We-
gener Granulomatozunu eklemiflti (Tablo III)5.

Gilliam ve Smiley’›n 1976 y›l›nda gerçeklefl-
tirdikleri s›n›flamada ise ayn› yöntem kulla-
n›lm›fl, ancak daha çok alt grup tan›mlan-
m›flt›. Zeek ve De Shazo’nun s›n›fland›rma-
lar› ile hemen hemen ayn›yd› (Tablo IV)3.

Fauci ve arkadafllar›n›n 1978 y›l›nda yay›n-
lad›klar› s›n›flamada Buerger Hastal›¤›, Mu-
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Özet

Vaskulitler damar duvar›n›n inflamasyonudur. Sistemik vaskulitler büyük heterojen bir klinikopatolojik antite gru-
bunu ifade eder. 1952’de Zeek, nekrotizan vaskulitlerin s›n›flamas›n› inflamatuar sürecin tuttu¤u damarlar›n bü-
yüklü¤ü üzerine kurarak klinikopatolojik bulgular› birlefltiren ilk otorite oldu. Daha sonralar› bir dizi alternatif s›n›f-
land›rma teklif edildi. Bu önerilerde farkl› isimler ayn› hastal›¤a, ayn› isimler ise farkl› hastal›klara atfedildi.
1993’te Chappel Hill Konsensus Konferans›nda vaskulitlerin tan›s› konusunda deneyim sahibi komitenin öner-
di¤i tutulan damar çap›na göre s›n›fland›rma, halen geçerli¤ini sürdüren s›n›fland›rmad›r.
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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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kokutanöz Lenf Nodu Sendromu-Kawasaki Hastal›¤› gi-
bi eklenen antiteler mevcuttu. Churg-Strauss Sendro-
mu, Poliarteritis Nodosa grubu sistemik nekrotizan vas-
kulitler ile birlefltirilmifl, overlap sendromu da bu gruba
eklenmiflti. Bu s›n›flamadan k›sa bir süre sonra anji-

osentrik ve anjiodestruktif T hücreli lenfoma oldu¤u yay-
g›n olarak kabul edilecek olan Lenfomatoid Granuloma-
tozun bir vaskulitik antite olarak s›n›flamaya eklenmifl ol-
mas› dikkat çekiciydi (Tablo V)3,6.

Vaskulitlerin s›n›flamas›n› kolaylaflt›r›c› di¤er bir giriflim
Alarcon-Segovia taraf›ndan 1980’de yap›lan s›n›flamad›r.
Tüm vaskulitler tutulan damarlar›n büyüklü¤ü ve patolojik
karakterlerine göre üç ana grupta topland› (Tablo VI)7.
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TTaabblloo  II::  ZZeeeekk//11995522

1. Hipersensivite Anjiitleri
2. Allerjik Granülomatoz Anjiitler
3. Romatizmal Arteritler
4. Periarteritis Nodosa
5. Temporal Arteritler

TTaabblloo  IIII::  AAllaarrccoo--SSeeggoovviiaa,,  BBrroowwnn//11996644

1. Poliarrteritis Nodosa
2. Allerjik Anjiitler
3. Anjiitik Granulomatosis
4. Kollagen Hastal›klar Arteriti

- Romatoid Hastal›klar
- Sistemik Lupus Eritematosus
- Romatizmal Atefl
- Dermatopolimiyozit

5. Temporal Arteritler

TTaabblloo  IIIIII::  DDee  SShhaazzoo//11997755

1. Periarteritis Nodosa
2. Lökositoklastik Anjiitler

- Hipersensivite Anjiitleri
- Henoch-Schönlein Purpuras›
- Vaskulit ile birlikte olan di¤er hastal›klar (Romatizmal

Hastal›k)
3. Wegener Granulomatozu
4. Allerjik Granulomatozu
5. Dev Hücreli Arterit

TTaabblloo  IIVV::  GGiilllliiaamm  vvee  SSmmiilleeyy//11997766

1. Lökositoklastik, Hipersensivite ve Allerjik Vaskulitler
- Henoch-Schönlein Purpuras›
- Hipokomplemanemiye ba¤l› Vaskulitler
- Esansiyel Miks Kriyoglobulinemi
- Di¤er Dermal Vaskulitlerle iliflkili hastal›klar

2. Romatizmal Hastal›klar ile birlikte olan Vaskulitler
- Sistemik Lupus Eritematozus
- Romatoid Artirit
- Skleroderma
- Dermatomyozit

3. Allerjik Granulomatoz Anjiitler
- Churg-Strauss Sendromu
- Wegener Granulomatozu

4. Poliarteritis Nodosa
- Klasik tip
- Kutanöz tip
- Hepatit B Antijeni ile birlikte olan form
- ‹laç ba¤›ml›lar›nda geliflen vaskulit

5. Dev Hücreli Arterit
- Temporal Arterit
- Romatizmal Polimyalji
- Takayasu Hastal›¤›

TTaabblloo  VV::  FFaauuccii  vvee  aarrkkaaddaaflflllaarr››//11997788

1. Sistemik nekrotizan vaskulitlerin Poliarteritis Nodosa
grubu
- Klasik Poliarteritis Nodosa
- Allerjik Granulomatoz
- Sistemik Nekrotizan Vaskulit-“Overlap Sendromu”

2. Hipersensivite Vaskuliti
3. Hipersensivite Vaskulitlerinin Subgrublar›

- Serum Hastal›¤› ve benzeri reaksiyonlar
- Henoch-Schönlein Purpuras›
- Vaskulit ile birlikte olan Esansiyel Mikst Kriyoglobulinemi
- Maliniteler ile birlikte olan Vaskulitler
- Di¤er Primer Hastal›klar ile birlikte olan Vaskulitler

4. Wegener Granulomatozu
5. Lenfomatoid Granulomatoz
6. Dev hücreli Arteritler

- Temporal Arterit
- Takayasu Arteriti

7. Tromboanjiitis Obliterans (Buerger Hastal›¤›)
8. Mukokutanöz Lenf Nodu Sendromu
9. Di¤er Vaskulitler

TTaabblloo  VVII::  AAlloorrccoonn--SSeeggoovviiaa//11998800

1. Primer Nedeni Bilinmeyen Vaskulitler
- Poliarteritis Nodosa
- Küçük damar vaskulitleri (Hipersensivite, Lökositoklastik)
. Kutanöz PAN
. Kutanöz ve Viseral tutulum gösteren küçük damar vaskuliti
. Hipokomplementemik Vaskulit
- Periarteritis Nodosa ve Küçük Damar Vaskulitinin 
özelli¤ini gösteren s›n›fland›r›lam›yan Vaskulit
- Henoch Schönlein Purpuras› Esansiyel Miks 
Kriyoglobulinemia
- Dev Hücreli Arterit
- Periarteritis Nodasan›n Lokalize Formlar›

2. Vaskulitik özellik gösteren Konnektif Doku Hastal›klar›
- Romatoid Artirit
- Sistemik Lupus Eritematozus
- Dermatomiyozit
- Romatizmal Atefl
- Sjogren Sendromu

3. Vaskulitik özellik gösteren nedeni bilinmeyen hastal›klar
- Hepatit B enfeksiyonu
- Bakteriyel enfeksiyonlar
- ‹laç Ba¤›ml›l›¤›
- Riketsiyal enfeksiyonlar
- ‹laç reaksiyonlar›

4. Wegener Granulomatozu
5. Churg Strauss Sendromu



Lie, 1987 y›l›nda vaskulitlerin s›n›fland›r›lmas›n› tekrar
gözden geçirip sa¤lamlaflt›rmak amac›yla kendi flemas›-
n› oluflturmufltur. Enfeksiyöz ve non-enfeksiyöz olarak
iki temel grup belirlemifltir. Non-enfeksiyöz grubu ise tu-
tulan kan damarlar›n›n büyüklü¤üne göre alt gruplara
ay›rm›flt›r (Tablo VII)3.

Amerikan Romatoloji Birli¤i 1990 y›l›nda vaskulitlerin s›-
n›fland›r›lmas›nda bir standardizasyon aray›fl›na girmifl
ve vaskulitleri yedi grup alt›nda toplam›flt›r (Tablo VIII)9.

Bu standardizasyon giriflimine ra¤men vaskulitlerin, s›-
n›fland›r›lmas›nda yeni öneriler sürmüfltür. 1992 y›l›nda
Ryan tutulan damarlar›n büyüklü¤ü ve damar duvar›nda-
ki inflamatuar hücrenin tipine göre vaskulitleri s›n›flan-
d›rm›flt›r (Tablo IX)10.

1993 y›l›nda Lie s›n›fland›r›lmas› temel al›narak ve di¤er
yaklafl›mlar göz önünde tutularak yeni bir öneride bulu-

nulmufltur. Bu s›n›flama vaskulitleri primer ve sekonder
olarak ikiye ay›rm›fl, primer grupta yer alanlar›da damar
çaplar›na göre alt gruplara bölmüfltür (Tablo X)3.

Vaskulitlerin tan›s›nda deneyim sahibi dahiliyeci, roma-
tolog, nefrolog, immunolog, patologlardan oluflan
Chappel Hill Konsensus Komitesi 1993 y›l›nda, Vasku-
litlerin tutulan damar çap›na göre s›n›fland›r›lmas›n› tek-
lif etmifltir (Tablo XI)3,11.

1994 y›l›nda ise Jenette ve Falk patojenik mekanizmala-
r›na göre bir s›n›flama önermifltir (Tablo XII)11,12.

1996 y›l›nda Hunder, Amerikan Romatoloji Birli¤inin s›-
n›fland›r›lmas›n› yeniden gözden geçirerek bask›n olarak
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TTaabblloo  VVIIII::  LLiiee//11998866,,  11999911

1. Enfeksiyoz Anjiitler
2. Non-enfeksiyöz Anjiitler

- Büyük, orta ve küçük kan damarlar›n› tutanlar
. Takayasu Arteriti
. Dev Hücreli Arteritis
. Temporal Arteritis
. Dissemine Granulomatoz Anjiitis
. Primer Santral Sinir Sistemi Anjiiti
. Romatik Konnektif Doku Hastal›¤› Aortit

- Özellikle küçük, orta kan damarlar›n› tutanlar
. Tromboanjitis obliterans (Buerger Hastal›¤›)
. Poliarteritis Nodosa grubu

. Klasik PAN

. Mikroskobik PAN

. ‹nfantil PAN (Kawasaki Hastal›¤›)
. Paterjik Allerjik Granulomatosis ve Anjiitis

. Wegener Granulomatozu

. Churg-Strauss Sendromu
. Konnektif doku ve di¤er sistemik hastal›klarla 
birlikte vaskulitler

- Özellikle Küçük Damarlar› Tutanlar
. Serum Hastal›¤› veya ‹laç Hipersensivite Anjiitisi
. Henoch-Schonlein Purpuras›
. Esansiyel Mikst Kriyoglobulinemi
. Hipokomplementemik Urtikaryal Vaskulit
. Maliniteyle birlikte Vaskulit

TTaabblloo  VVIIIIII::  AAmmeerriikkaann  RRoommaattoolloojjii  BBiirrllii¤¤ii  //11999900

1. Poliarteritis Nodosa
2. Churg Strauss Sendromu
3. Wegener Granulomatozu
4. Hipersensivite Vaskulitleri
5. Henoch-Schönlein Purpuras›
6. Dev Hücreli Arterit
7. Takayasu Arteriti

TTaabblloo  IIXX::  RRyyaann//11999922

1. Küçük çapl› damarlar
a- Nötrofilik:

. Allerjik Vaskulit

. Eritema Elevatum Diutinum

. Henoch-Schönlein Purpuras›

. Sweet Sendromu

. Hipersensitivite Anjiiti

. Kollagen Doku Hastal›klar›nda görülen Vaskulitler

. Eritema Nodosum (Erken dönem)

. Dermatit-Arterit Sendromu ile görülen inflamatuar 
barsak hast.

. Urtikeryal Vaskulit (Hipokomplementemia)

. Mikroskobik Polianjitis (Arteritis Nodozum)
b- Lenfositik

. Baz› ilaç erupsiyonlar›

. Eritema Multiforme

. Eritema Nodosum (Geç dönem)

. Pitriazis Likenoides Akuta

. Makroglobulinemi

. Perniyozis
c- Granulomatoz, Sistemik

. Wegener Granulomatozu

. Allerjik Granulomatoz

. Lepra, sifiliz ve Tüberkülozda görülenler

. Lenfomatoid Granulomatoz
d- Granulomatoz, Fokal

. Lethal Midline Granuloma

. Cogan Sendromu

. Eozinofilik ve Nekrotizan fokal granulomalar

. Fasiyal Granuloma

. Noduler Vaskulit
2. Büyük çapl› damarlar

a- Polimorfnükleer lökositler
. Periarteritis Nodosa
. Yüzeyel Gezici Tromboflebitler
. Lenfonjitler

b- Lenfositik
. Periferal Vaskuler Hastal›klar
. Lupus Eritematozus

c- Granulomatoz
. Dev Hücreli Arterit
. Takayasu Sendromu.



tutulan damarlar›n büyüklü¤üne göre bir s›n›flama öner-
di (Tablo XIII)13.

Vaskulitlerin s›n›fland›r›lmas›nda 1950’lerden beri süre-
gelen u¤rafllar, 1990’daki Amerikan Romatoloji Birli¤i gi-
riflimi ve 1993’teki Chapel Hill Konsensus Konferans›n-
daki önerilerle daha genel bir kabule ulaflm›flt›r. Bundan
önceki s›n›flamalar›n temel sorunu, standardize tan›sal te-
rim ve tan›mlar›n yoklu¤u nedeniyle ayn› hastal›¤a farkl›
isimlendirme veya farkl› hastal›klara ayn› isimlendirme ya-
p›labilmesiydi. Özellikle 1993’teki Chapel Hill Konsensus
Konferans›ndaki vaskulitlerin tan›s› konusunda deneyim
sahibi komitenin s›n›fland›rma önerisinde immunohistolo-
jik ve immunodiagnostik verilerin (Wegener Granuloma-
tozu, ANCA birl›kteli¤i; IgA a¤›rl›kl› birikimler Henoch-

Schönlein Purpura birlikteli¤i gibi) varl›¤› bu problemi or-
tadan kald›rma amaçl›d›r. Halen geçerlili¤ini sürdüren s›-
n›fland›rma da bu detayl› tan›mlamalar› içeren 1993 Cha-
pel Hill Konsensus S›n›flamas›d›r (Tablo XIV)14.
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TTaabblloo  XX::  MMooddiiffiiyyee  LLiiee//11999933

1. Primer Vaskulitler
a- Büyük, orta ve küçük çapl› kan damarlar›n› etkileyenler

. Takayasu Arteriti

. Dev Hücreli (Temporal) Arterit

. Santral Sinir Sisteminin ‹zole Anjiiti
b- Özellikle orta ve küçük çapl› kan damarlar›n› etkileyenler

. Poliarteritis Nodosa

. Chung-Strauss Sendromu

. Wegener Granulomatozu
c- Özellikle küçük çapl› kan damarlar›n› etkileyenler

. Mikroskopik Polianjiit

. Henoch-Schönlein Purpuras›

. Kutanoz Lokositoklastik Vaskulit
d- Di¤erleri

. Buerger Hastal›¤›

. Cogan Sendromu

. Kawasaki Hastal›¤›
2. Sekonder Vaskulitler

. Enfeksiyonlara ba¤l›

. Kollagen Doku Hastal›klar›na Sekonder

. ‹laçlar

. Mikst Esansiyel Kriyoglobulinemiye Sekonder Vaskulitler

. Malinite

. Organ transplantasyonlar›ndan sonra geliflen vaskulitler

. Psödovaskulitik Sendromlar (Myxoma, Endokarditler, 
Sneddon Sendromu)

TTaabblloo  XXIIII::  JJeenneettttee  vvee  FFaallkk//11999944

1. Damarlar›n direkt enfeksiyonu
a- Bakteriyel Vaskulit (Neisseria)
b- Riketsiyal Vaskulit (Kayal›k Da¤lar Hummas›)
c- Mikobakteriyel (Tüberküloz)
d- Spiroketal (Sifiliz)
e- Fungal (Mukomikozis)
f- Viral (Herpes)

2. ‹mmunolojik hasar
a- ‹mmün tomplekslere ba¤l›

. Henoch-Schönlein purpuras›

. Kriyoglobulinemik vaskulit

. Lupus vaskuliti

. Romatoid Vaskulit

. Serum hastal›¤› vaskuliti

. Enfeksiyonlarla geliflen immün kompleks vaskuliti

. Viral (Hepatit B ve C)

. Bakteriyel (Streptokoksik)

. Paraneoplastik vaskulit

. ‹laçlarla geliflen Vaskulit (Sulfonamid)

. Behçet Hastal›¤›

. Eritema Elevatum Diutinum
b- Direkt antikora ba¤l›

. Goodpasture sendromu (Antibazal membrantikorlar›)

. Kawasaki hastal›¤›
c- Antinötrofilik Sitoplazmik antikorlara (ANCA) ba¤l›

. Wegener Granulomatozus

. Mikroskobik Poliarteritis

. Churg-Strauss Sendromu

. Baz› ilaçlarla oluflanlar
d- Hücresel mekanizmaya ba¤l›

. Allograft akut hücresel vaskuler rejeksiyon
3. Bilinmeyen

a- Dev Hücreli (Temporal) Arterit
b- Takayasu Arteriti
c- Poliarteritis Nodosa

TTaabblloo  XXIIIIII::  HHuunnddeerr//11999966

1. Büyük arterler (Aorta ve primer dallar›)
-Takayasu Arteriti

2. Büyük ve orta boy arterler (Aorta, primer ve sekonder dallar›)
- Dev Hücreli Arterit

3. Orta boy, muskuler arterler
- Kawasaki Hastal›¤›
- Poliarteritis Nodosa
- Allerjik Granulomatozis (Churg-Strauss Sendromu)
- Romatolojik Hastal›klarda Vaskulit (Romatoid 
Arterit, Behçet)

- Maliniteyle birlikte vaskulit
4. Küçük boy damarlar (Arterler, kapillerler, venüller)

- Hipersensivite Vaskuliti
- Mikroskobik Polianjiitis
- Henoch-Schönlein Purpuras›
- Mikst Kriyoglobulinemi
- Hipokomplementemik Urtikaryal Vaskulit
- Di¤er hastal›klarla birlikte kutanoz vaskulit

TTaabblloo  XXII::  CChhaappppeell  HHiillll  KKoonnsseennssuuss  KKoonnffeerraannss››  //11999933

1. Büyük çapl› damarlar› tutan vaskulitler
. Dev Hücreli (Temporal) Arterit
. Takayasu Arteriti

2. Orta çapl› damarlar› tutan vaskulitler
. Poliarteritis Nodosa (Klasik)
. Kawasaki Hastal›¤›

3. Küçük çapl› damarlar› tutan vaskulitler
. Wegener Granulomatozu
. Churg-Strauss Sendromu
. Mikroskopik Polianjiitis
. Henoch-Schönlein Purpuras›
. Esansiyel Kriyoglobulinemik Vaskulitler
. Kutanöz Lökositoklastik Vaskulitler
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1. Büyük damar vaskulitleri:
a- Dev Hücreli (Temporal) Arteritler: Aort ve major dallar›n›n granulomatoz arteriti. S›kl›kla karotis arterlerinin ekstrakraniyal 

dallar›n› (öz. Temporal arter) tutar. 50 yafl üzerinde s›k görülür. Polimyalji romatika ile iliflkilidir.
b- Takayasu Arteriti: Aort ve major dallar›n›n granulomatoz inflamasyonu. S›kl›kla 50 yafl alt›nda görülür.

2. Orta boy damar vaskulitleri:
a- Poliarteritis Nodosa (Klasik PAN): Glomerulonefrit ve arteriol, kapiller, venül tutulumu olmayan, küçük ve orta boy arterleri 

tutan nekrotizan inflamasyon
b- Kawasaki Hastal›¤›: Büyük, orta ve küçük boy arterleri tutan vaskulit. Mukokutanöz Lenf Nodu Sendromu ile iliflkili olup, 

s›kl›kla çocuklarda görülür. Koroner arterler s›kl›kla tutulurken, aorta ve venler de etkilenen damarlardand›r.
3. Küçük damar vaskulitleri:

a- Wegener Granulomatozu*: Resp›ratuar yolu tutan granulomatoz inflamasyon. Küçük ve orta boy damarlar› tutan nekrotizan 
vaskulit. Nekrotizan glomerulonefrit yayg›nd›r.

b- Churg Strauss Sendromu*: Respiratuar yolu tutan eozinofilden zengin, granulomatoz inflamasyon Ast›m ve eozinofili ile 
iliflkili, küçük ve orta boy damarlar› tutan nekrotizan vaskulitler.

c- Mikroskopik Poliarteritis: ‹mmun birikimin olmad›¤› veya minimal birikim görünen küçük damarlar› tutan nekrotizan vaskulitler.
Nekrotizan glomerulonefrit yayg›nd›r. Pulmoner kapilleritis de s›kl›kla görülür.

d- Henoch-Schönlein Purpuras›: IgA bask›n immun birikimlerin bulundu¤u küçük damar vaskulitleri. Tipik olarak deri, barsaklar,
glomerüller tutulur. Artralji ve artiritler ile iliflkilidir.

e- Esansiyel Kriyoglobulinemik Vaskulit: Kriyoglobulin immun birikimlerin bulundu¤u küçük damar vaskulitleri. Serumda 
kriyoglobulinler vard›r. Deri ve glomerüller s›kl›kla tutulur.

f- Kutanöz Lokositoklastik Anjiit: Sistemik vaskulit ve glomerülonefritler olmaks›z›n izole kutanöz lökositoklastik anjiitler

* ANCA ile birliktelik s›kt›r.


