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• Mount Sinai Hastanesi, New York 1951 Jacob Churg; Lotte Strauss  

• Otopsi serisi: 13 hasta, şiddetli astma, ateş, hipereozinofii ve çeşitli 

dokularda vasküler tutulum belirtileri; Klasik tanım ve tanı kriterleri: 

 Eozinofilik infiltrasyon 

 Küçük-orta çaplı damarların nekrotizan vasküliti 

 Extravasküler granulom oluşumu 

 

      



Sorun: Bu üç kriterin birlikte olması nadir 

• Alternatif kriterler:  

(Lanham et al. Medicine (Baltimore). 1984;63(2):65-81.)  

 Bronşiyal astma 

 Kanda eozinofli >1500/mikrolitre 

 En az iki extrapulmoner organı tutan vaskülit 

Yeni sorun: İyi prognoz döneminde erken tanı zor !  



CSS Sınıflandırma Kriterleri (ACR-1990) 

•Astım 

•Eozinofili > %10 WBC 

•Mononöritis ya da PNP 

•Radyolojik sabit olmayan pulmoner infiltratlar 

•Paranasal sinüs anormallikleri 

•Ekstravasküler eozinofil içeren vasküler bx  

 
CSS tanısı için en az 4/6 kriter; sensivite %85, spesifite %99.7 



EGPA, Chapel Hill 2012 

Astım ve eozinofiliye eşlik eden, solunum yollarının eozinofilden 

zengin granulomatöz inflamasyonu ve küçük-orta boy damarları 
etkileyen nekrotizan vaskülit 



CSS: Klasik Tanım ve Özellikler 

• AAV grubundan, küçük ve orta çaplı 
damarların nekrotizan vasküliti 

• Klasik üç faz 

• Genel özellikler 
– Astım 

– Rinosinüzit 

– Periferik ve dokuda eozinofili 

– Grubun en az renal tutuluş yapan üyesi 

– Nöropati ve kardiyak tutuluş sık 



Callenberg AJKD 2013 

Mahr A, Curr Opin Rheumatol. 2014  

• ANCA (+)  Nekrotizan küçük damar vasküliti (%40) 

• Miyalji, migratuvar poliartralji 

• Artmış KBB bulguları,  

• Periferik nöropati ve/veya renal tutulum 

• Relaps oranı: %35.2 

• Relaps olmaksızın 5 yıllık yaşam: %58.1 

• ANCA (-)  Eozinofilik doku infiltrasyonu 

• Daha fazla kardiyak tutulum 

• Relaps oranı: %22.5 

• Relaps olmaksızın 5 yıllık yaşam: %67.8 

 

EGPA: İki Farklı Alt Grup 



Fagni F, Front Med, 2021 



EPGA: Vaskülit ile ANCA pozitifliği mutlak korele değil !! 

• Vaskülit alt grubunda %47 olguda ANCA negatif 

• Vaskülit negatif alt grupta %29 olguda MPO ANCA pozitif 

• %41 olguda vaskülit yok; eozinofilik infiltrasyon var. 

• Eozinofilik astım fenotipinde erken miyokardit !!! 

 

Cottin V, et al. Autoimmun Rev. 2017 Jan;16(1):1-9.  
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Van Balkum M, et al, Netherland  J Med, 2018 



EGPA: Epidemiyoloji 

•Tahmini prevalansı: Milyonda 10.7 - 14  

•Ort. Başlangıç Yaşı: 38 - 54 yıl; medyan 40 yıl 

•Cinsiyet farkı yok.  

•Çocuklarda nadir; %25 ANCA pozitif; 

kardiyomiyopati ve pulmoner infiltrat daha sık; 

mononöritis multiplex daha nadir 

Rebanta K. Chakraborty; Narothama R. Aeddula, 2021 



Front Med 2021 

Majör temel protein, NADPH-oksidaz, eozinofil peroksidaz, eozinofil katyonik protein 
ve nörotoksin: fibrogenez, prokoagulan, ROS oluşumu, hc sitotoksisitesi 

IL-5, IL-4, IL-13 



Furuta S, et al. Allergology International, 2019. 



EGPA: Ayırıcı Tanı 
•Diğer küçük damar vaskülitleri 

• ……… 

•Eozinofilik hastalıklar  

•Paraziter enf.lar,  

• ilaç alerjisi,  

•Hodgkin lenfoma  

•Eozinofilik pnömoni  

•Allerjik bronkopulmoner mikozlar  

• İdiopathic HES 

• IgG4-ilişkili hastalık 

Rebanta K. Chakraborty; Narothama R. Aeddula, 2021 



Ann Rheum Dis, 2016 



EGPA Remisyon İndüksiyonu 

Aktif, ciddi, şiddetli hastalık 

•IV puls veya yüksek doz oral KS 

•Puls CYP veya RTX 

•Mepolizumab ilk tercih değil 

 

Aktif, ancak ciddi olmayan hastalık 

•Mepolizumab + KS >>>>> MTX/AZA/MMF + KS 

•MTX/AZA/MMF + KS >>>>>> Sadece KS 

•MTX/AZA/MMF + KS >>>>>> Puls CYP / RTX + KS 

 



EGPA Remisyon İdamesi 

•Puls CYP ile remisyon sonrasında 
•MTX/AZA/MMF >>>>> RTX  

•Genelde remisyon sonrasında  
•MTX/AZA/MMF >>>>> Mepolizumab 

•KS süresi bireysel karar 



EGPA Relaps Tedavisi 
Ciddi hastalık 

• Puls CYP ile başarılı remisyon sonrasında relaps 
• RTX >>> Tekrar CYP 

• RTX ile başarılı remisyon sonrasında relaps 
• RTX >>> CYP 

Ciddi olmayan hastalık (astım/sinonazal) 

• MTX/AZA/MMF ile başarılı remisyon sonrasında relaps  
• Mepolizumab eklenmesi >>>>> Switch 

• Sadece  doz KS ile giderken 
• Mepolizumab eklenmesi >>>>> MTX/AZA/MMF eklenmesi 

• IgE  ve MTX/AZA/MMF tedavisi altında  
• Mepolizumab eklenmesi >>>>> omalizumab eklenmesi 

 



EGPA Tedavisi: Ayrıntılar 

• Yeni tanı EGPA leukotrien inhibitörü alıyor: Devam ….. 

• Aktif astım ve sinonazal hastalığı olan EGPA’da leukotrien 
inhibitörü kontrendike değil  

• Yeni tanı EGPA’da EKO istenmeli 

• Tedaviyi belirlemede FFS önemli 

• Sinonazal hastalığı olan EGPA’da lokal nazal tedaviler 
uygun 

• CYP ve/veya RTX alanlarda Pneumocystis jirovecii 
pnömoni profilaksisi 







•EGPA vaskülit bulgularının tedavisi,  
•Diğer AAV’ler gibi… 

•RTX retrospektif çalışmalar  
• RTX remisyon indüksiyonu ve idamesinde etkin   

•Devam eden prospektif RTX klinik çalışmaları: 
• REOVAS (ClinicalTrials.gov NCT02807103)  

Yeni tanı ve relaps EGPA’da remisyon indüksiyonunda: 
RTX vs konvans. tdv.ler 

• MAINRITSREG (ClinicalTrials.gov NCT03164473) 

EGPA’da remisyon idame ve steroid azaltma: RTX vs AZA  

•Eozinofil aracılı semptomların tedavisi 
•KS 

•Omalizumab  

•Mepolizumab (MEPO) 



Omalizumab: 

İki küçük olgu serisinde, KS gereksinimini (dozunu) ; ancak tam 
yanıt (SFT + semptom) sadece %35-55 

Mepolizumab (MEPO) 

• Çift kör randomize çalışma  

• Dirençli/relapslı EGPA olguları; çoğu vaskülitsiz, KS-bağımlı 
astım olguları 

• MEPO 300 mg SK/4hf  vs plasebo 

• Remisyonda hafta ve hasta sayısı anlamlı   KS gereksinimi   

• Ama protokoldeki remisyon tanımına ulaşan hasta sadece %50  
• Vaskülite etki? 

• Daha uzun süreli izlem gerekli: Relaps ? 

• Daha düşük dozlar yeterli mi?  

• Diğer biyolojikler 
• Anti-IL-5 mak’lar: benralizumab & reslizumab 

• Anti-IL4 & anti-IL-13 mak.lar ????? 



N Engl J Med 2017;376:1921-32. DOI: 10.1056/NEJMoa1702079 





Faktör Beş Skoru 

• Tablo 4. 1996 yılında önerilen Beş Faktör Skoru parametreleri 

• – Proteinüri (>1g/gün) 

• – Gastrointestinal kanama, perforasyon, infarktüs ve/veya pankreatit 

• – Böbrek yetmezliği (serum kreatinin düzeyi >1,58 mg/dl) 

• – Merkezi Sinir Sistemi tutulumu 

• – Kardiyomiyopati 

 

• Tablo 5. 2009 yılında önerilen Revize Beş Faktör Skoru Parametreleri 

• – Yaş >65 

• – Kalp yetmezliği 

• – Gastrointestinal tutulum 

• – Böbrek yetmezliği 

• – Kulak burun boğaz semptomunun olmaması 



Review 

  

 Updates for the treatment of EGPA 



• EGPA’da örtüşmeler olsa da, iki farklı fenotip var:  

• ANCA (+)  Nekrotizan küçük damar vasküliti (%40) 

• Miyalji, migratuvar poliartralji 

• Artmış KBB bulguları,  

• Periferik nöropati ve/veya renal tutulum 

• ANCA (-)  Eozinofilik doku infiltrasyonu 

• Daha fazla kardiyak tutulum 

• Tedavi planlanırken, hangi alt grubun daha ön planda 

olduğu ve beş faktör skoru dikkate alınmalı 
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