Eklenti Tablo 1. AAV hastalarinin tani sirasindaki cesitli doku ve organlardaki tutulum ytzdeleri: DCVAS ve TRVaS kohortu verileri

DCVAS TRVaS DCVAS TRVaS DCVAS TRVaS
Sistem tutulumlari, % GPA GPA MPA MPA EGPA EGPA

(n=735) (n=785) (n=334) (n=191) (n=255) (n=164)
Konstitlisyonel bulgular 77,7 85 86,5 77 79,6 69
Deri tutulumu 32,2 37 26 34 49,4 58,5
G6z tutulumu 38,6 38 13,7 29 15,3 38,4
KBB tutulumu 80,4 71 25,7 31 72,5 56,1
Pulmoner tutulum 66,8 80 67,4 75 89,4 76,8
Kardiyak tutulum 1,1 25 15,5 28 49,4 43,3
Renal tutulum 69,8 69 90,1 92 37,6 42,1
Gastrointestinal tutulum 19 26 221 26 30,6 36,4
Norolojik tutulum 20,3 33 26,3 33 56 57,3

AAV: Asosiye vasklitler, DCVAS: Vaskdlitlerde Tani ve Siniflandirma Kriterleri, EGPA: Eozinofilik grantilomat6z polianjiitis, GPA: Granilomatéz polianjiitis, MPA: Mikroskopik
polianjiitis, TRVaS: Turk Vaskdlit Calisma Grubu

Eklenti Tablo 2. AAV'de bébrek biyopsilerinin cesitli siniflama ve skorlamalari

Berden siniflamasi

Siniflama Tanim

Fokal Bobrek biyopsisinde =% 50 normal glomerdil

Kresentrik Bobrek biyopsisinde =%50 glomerdilde hiicresel kresent

Sklerotik Bobrek biyopsisinde =%50 glomertlde global skleroz

Yukaridaki tanimlamalara uymayan Hem fokal hem kresentrik formasyonlarin kombinasyonunun bulundugu durum

AAV: Asosiye vaskUlitler

Mayo klinik/bobrek patoloji cemiyeti kronisite skoru

Global ve segmental skleroz Tubduler atrofi interstisiyel fibrozis Arterioskleroz

<%10=0 <%10=0 <%10=0 -

%10-25=1 %10-25=1 %10-25=1 intimal kalinlik = media kalinigi=1 puan
%26-50=2 %26-50=2 %26-50=2 -

>%50=3 puan >%50=3 puan >%50=3 puan -

Skor: 0-10 arasinda degisir ve dért risk grubuna ayrilir
Minimal (0-1), hafif (2-4), orta (5-7) ve agir (=8)

Renal risk skorlamasi

Normal glomerdl ytzdesi Tubuler atrofi ve interstisyel fibrozis yizdesi Tani anindaki bobrek fonksiyonu (GFR)
>%25=0 <%25=0 >15 ml/dk/1.73 m2=0
%10-25=4 >%25=2 puan <15 ml/dk/1.73 m2=3 puan

<% 10=6 puan

Skor: 0-11 arasinda degisir ve Uc risk grubuna ayrilir
Ddstik (0-1 puan), orta (2-7 puan) ve yiksek (8-11 puan) ESRD olasiligi

Eklenti Tablo 3. Avrupa Romatoloji Cemiyeti (EULAR) AAV hastalarinda tedavi yaniti konsensus terimleri

EULAR hastalik durumlari tanimlamalari

Aktif hastalik: Aktif AAV'ye atfedilen semptom ve bulgularin varligi (glomertlonefrit, pulmoner noduller vs.)

Remisyon: AAV tipik semptom ve bulgularin olmamasi (immdnosupresif tedavi altinda olabilir/olmayabilir)

Uzun sureli remisyon: Tanimlanan belli bir zaman stresince AAV tipik semptom ve bulgularin olmamasi (immunosupresif tedavi altinda olabilir/olmayabilir)

Tedaviye yanit: Hastalik aktivite skorunda =%50 azalma ve yeni bulgularin olmamasi

Relaps: Belli bir remisyon periyodu sonrasi aktif AAV rekdrrensi

Refrakter hastalik: Standart indtksiyon tedavisinin belirli bir stire devam edilmesine ragmen aktif AAV semptom ve bulgularinda degisiklik olmamasi veya artis
(hasar, enfeksiyon, tedavi iliskili komorbiditeler dislanmalr)

AAV: Asosiye vaskulitler




