Birmingham Vaskaiilit Aktivite Skorlari
(Birmingham Vasculitis Activity Scores, BVAS and BVAS-WG)

Doc. Dr. Cemal BES', Prof. Dr. Omer KARADAG?
'Saglik Bilimleri Universitesi, Bakirkéy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, i¢ Hastaliklari
Anabilim Dali, Romatoloji Klinigi, istanbul

Hacettepe Universitesi TipFakiiltesi, ic Hastaliklari Anabilim Dali Romatoloji Bilim Dali, Ankara

hayati tehdit eden organ yetmezliklerine neden olabilen heterojen bir hastalik grubudur. Sistemik
vaskdlitli hastalarda, hastalik aktivitesini degerlendirmek icin en sik kullanilan yontem Birmingham
Vaskalit Aktivite Skoru (BVAS)dur.

S istemik vaskdlitler, bébrekler, akcigerler, sinir sistemi gibi bircok organ ve/veya sistemi etkileyen ve

BVAS ilk kez 1994 yilinda kullanilmaya baslanmis; 1997 ve 2008 yilinda 2. ve 3. Versiyonu gelistirilmistir.
2007 ve 2014 yilinda ise Wegener Granulomatozu (Grantlomlu Poliangiitis)’e uyarlanmis BVAS/WG
formu gelistirilmistir. MPA, EGPA ve PAN i¢in BVAS Versiyon 3 gecerliligini korumaktadir.

BVAS Versiyon 3

BVAS formu 9 organ/sistemi kapsamakta ve 56 maddeden olusmaktadir (Tablo 1). Forma isaretlenen her
bulgunun, hastanin degerlendirme zamanina gore farkl rakamsal karsilig vardir.

Daha once vaskiilit tanisi almamis yeni hastalar icin prezentasyondan 6nce herhangi bir zamanda
olusan tim bulgular kaydedilir. Hastalardaki bulgularin rakamsal karsiligi Yeni/kotiilesen sttiinundaki
degerdir (Tablo 2). Dikkat edilmesi gereken bir diger konu, her bulgu ayri puanlansa da total sistem
skorunun maksimum degeri vardir. Her bir bélimde maksimum alinabilecek puanlar da tabloda
belirtilmistir. Ornegin; akcigerde hem masif hemoptizisi hem de solunum yetmezligi olan hasta, bu
boélimden maksimum 6 puan alacaktir.

Serum kreatinin degerine gore aktivite skoru sadece hastanin ilk degerlendirmesinde yapilabilir.

Son olarak hastanin BVAS Versiyon 3 skoru toplanarak elde edilir. Formun st kisminda ayrilan yere
degerlendirme tarihi ve bu vizit icin skor yazilir.

Hastanin daha sonraki degerlendirilmelerinde bulgularin hepsinin bir aydan uzun sureli olmasi
durumunda, FORMUN ALT KISMINDAKI KALICI (PERSISTAN) HASTALIK kismi isaretlenmelidir. Hasta
persistan olarak degerlendirildiginde bulgular, ilgili kolonda karsilik gelen skorlarla degerlendirilmelidir.
Her bir bélimde maksimum alinabilecek puanlar persistan durum icin de gecerlidir.

Son olarak hastanin BVAS Versiyon 3 skoru toplanarak elde edilir. Formun st kisminda ayrilan yere
degerlendirme tarihi ve bu vizit icin skor yazilir.

BVAS'a gore 4 ana grup hasta vardir:

1. inaktif hastalar (BVAS = 0)

2. Aktif hastalar

3. Hem yeni ve hem de persistan bulgulari olan hastalar

4. Yalnizca persistan bulgulari olan hastalar
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Tablo 1. Birmingham Vaskdlit Aktivite Skoru (Versiyon 3)

Hasta Adi Soyadi: Dogum Tarihi:

Degerlendirici: Total skor:

Degerlendirme (vizit) tarihi: |

ise (aktif vaskilite bagli son 4 haftada yeni ya da kottilesen bulgu yoksa), sag alt kosedeki kalict kismini isaretleyiniz

Sadece aktif vaskdiliti dustindiiren bulgu varsa isaretleyiniz. Eger bir patoloji yoksa liitfen ‘yok' kismini isaretleyiniz. Eger tum patolojiler kalici hastaliga bagli

klirensinde >%25 diisiis
*Sadece ilk degerlendirmede skorlanabilir

Hastanin ilk degerlendirilmesi midir? | Evet Hayir | |
Yok | o tat Yok | ntali
1. Genel 6. Kardiyovaskiiler
Myalji Nabiz kaybi
Artralji / artrit Valvular kalp hastalig
Ates 238° C Perikardit
Kilo Kaybi 22 kg iskemik kardiyak agri
2. Deri Kardiyomiyopati
infarkt Konjestif kalp yetmezligi
Purpura 7. Abdominal
Ulser Peritonit
Gangren Kanli diyare
Diger iskemik abdominal agri
3. Muk6z membranlar/goz 8. Renal
Agiz Ulserleri Hipertansiyon
Genital dlserler Proteintiri >1+
Adneksial inflamasyon Hematiiri 210 RBCs/hpf
Proptozis (belirgin) Serum kreatinin 125-249 umol/L* (1.41-2.82 mg/dL)
Sklerit / Episklerit Serum kreatinin 250-499 umol/L* (2.83-5.64 mg/dL)
Konjonktivit / Blefarit / Keratit Serum kreatinin 2500 pmol/L* (5.66 mg/dL)
Bulanik gérme Serum kreatininde artis >%30 ya da kreatinin

Ani gérme kaybi 9. Sinir Sistemi

Uveit Basagrisi

Retinal degisiklikler (vaskiilit /tromboz / eksuda / Menenjit

hemoraji)

4.KBB Organik konfiizyon

Kanli burun akintisi / kabuklanma / iilser/granulom Nobet

Paranazal sintis tutulumu Serebrovaskiiler olay
Subglottik stenoz Spinal kord lezyonu
iletim tipi isitme kaybi Kranial sinir tutulumu
Sensorindral isitme kaybi Duyusal periferal néropati
5. Akciger Monondritis multipleks
Wheeze 10. Diger

Nodul ya da kavite a.

Plevral eftizyon/plorezi b.

infiltrasyon C

Endobronsial tutulum KALICI HASTALIK

Masif hemoptizi/alveolar kanama Eger tim patolojiler kalici hastaliga bagli ise
R o] burayi isaretleyiniz

Kaynaklar:

Versiyon 1: Lugmani, RA, et al. (1994). “Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS) in systemic necrotizing vasculitis.” Q/M 87(11):671-8.

Versiyon 2: Lugmani, RA, et al. (1997). “Disease assessment and management of the vasculitides.” Baillieres Clin Rheumatol 11(2): 423-46.

Versiyon 3: Mukhtyar C, et al (2008). “Modification and validation of the Birmingham Vasculitis Activity Score (version 3) Ann Rheum Dis. 2008 Dec 3. [Epub ahead of print]
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Tablo 2. BVAS Versiyon 3 Tanim ve Skorlama Tablosu

. Yeni/ q Yeni/
Persistan Kétiilesen Persistan Kétiilesen
1. Genel (Maksimum skor) 2 3 6. Kardiyovaskiiler 3 6
(Maksimum skor)
Myalji 1 1 Nabiz kaybi 1 4
Artralji / artrit 1 1 Valvular kalp hastalig 2 4
Ates >38C 2 2 Perikardit 1 3
Kilo Kaybi 22 kg 2 2 iskemik kardiyak agri 2 4
2. Deri (Maksimum skor) 3 6 Kardiyomiyopati 3 6
infarkt 1 2 Konjestif kalp yetmezligi 3 6
Purpura 1 2 7. Abdominal (Maksimum skor) 4 9
Ulser 1 4 Peritonit 3 9
Gangren 2 6 Kanli diyare 3 9
Diger (livedo retikiilaris, subkutan 1 2 iskemik abdominal agri (cerrahi veya 2 6
nodiil, e.nodozum vb.) goriintilemede saptanan)
3. Muk6z membranlar/g6z 3 6 8. Renal (Maksimum skor) 6 12
(Maksimum skor)
Agiz Ulserleri (gingival hiperplazi dahil) 1 2 Hipertansiyon (Diyastolik >95 mmHg) 1 4
Genital Ulserler (genital veya perine) 1 1 Proteintiri >1+ veya 0.2 g/24 sa 2 4
Adneksiyal inflamasyon (Ttkrik ve 2 4 Hematiri 210 RBCs/hpf 3 6
lakrimal bezler)
Proptozis (belirgin) 2 4 Serum kreatinin 125-249 umol/L (1.41- 2 4
2.82 mg/dL)
Sklerit / Episklerit 1 2 Serum kreatinin 250-499 umol/L (2.83- 3 6
5.64 mg/dL)
Konjonktivit / Blefarit / Keratit 1 1 Serum kreatinin 2500 ymol/L (5.66 mg/ 4 8
dL)
Bulanik gorme 2 3 Serum kreatininde artig >%30 ya da * 6
kreatinin klirensinde >%25 dustis
Ani gérme kaybi * 6 9. Sinir Sistemi (Maksimum skor) 6 9
Uveit 2 Basagrisi (Alisiimamis, persistan) 1 1
Retinal degisiklikler (vaskulit /tromboz / 2 Menenjit (Klinik kanitl) 1 3
eksuda /hemoraji)
4. KBB (Maksimum skor) 3 6 Organik konfiizyon 1 3
Kanli burun akintisi/ kabuklanma / 2 Nébet (Klinik veya EEG ile konfirme) 3 9
lilser/granulom
Paranazal sinis tutulumu 1 2 Serebrovaskuler olay(24 saatten uzun 3 9
stiren ve serebrovaskiler olaya bagli)
Subglottik stenoz 3 6 Spinal kord lezyonu (Klinik veya 3 9
goriintileme ile konfirme)
iletim tipi isitme kaybi (Odiyometrik) 1 3 Kranial sinir tutulumu (8.sinir 3 6
sensorindral isitme kaybi olarak
skorlanmalidir)
Sensorindral isitme kaybi (Odiyometrik) 2 6 Duyusal periferal néropati (non- 3 6
dermatomal yayilim gosteren objektif
duyusal kayip)
5. Akciger (Maksimum skor) 3 6 Mononéritis multipleks (Tekli veya 3 9
multipl spesifik motor sinir felci, EMG
ile konfirme)
Wheeze (Fizik muyene) 1 2 10. Diger
Nodul ya da kavite * 3
Plevral eftizyon/plevrezi 2 4
infiltrasyon 2 4
Endobronsial tutulum 2 4
Masif hemoptizi/alveolar kanama 4 6
Solunum yetmezligi 4 6

*Bu parametreler daima Yeni/kétilesen olarak degerlendirilmelidir. Persistan olarak degerlendirilmez..
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BVAS-WG

2014'te son seklini alan BVAS-WG, 9 organ/sistem degerlendirmesi ve 34 maddeyi kapsamaktadir (Tablo
3). Bu maddelerin 15'i major bulgudur ve BVAS-WG formunda koyu olarak yazilmistir (Glomerulonefrit,
pulmoner kanama, mononéritis multipleks gibi vital organ fonksiyonu veya yasami tehdit eden
tutulumlar). Bu formda BVAS'ta bulunan bazi maddeler cikariimistir. Ancak hastada GPAya bagli oldugu
dustnilen bu durumlar varsa Diger kismina eklenerek degerlendirmeye dahil edilmektedir.

+  Kilo kaybi (son bir ayda 2kg ve ustu)
+  Genitouriner tutulum
+  Granilomatéz lezyon (Or. Memede kitle)
+  Kardiyak valviler lezyonlar
Kutandz infarkt (splinter hemoraji)
Pulmoner infiltrat (alveolar hemoraji veya kaviteye bagl olmayan)
Kardiyomiyopati
Pankreatit
Mastoidit gibi.
Hastaya ait semptom ve bulgular isaretlendikten sonra, Total bilesen sayisi ile belirtilen kisma rakamlar

yazilir. Giincel hastalik durumunu belirlerken formun sol alt kismindaki toplam major durum, minér
durum ve persistan duruma gore degerlendirme yapilr.

Bu formda ayrica doktor global degerlendirmesi icin de yer bulunmaktadir. Ancak bu degerlendirme
BVAS-WG skoruna katilmamaktadir.

BVAS-Skorlamasi ise major madde sayisi (persistan veya yeni/kétilesen olabilir) x 3 + mindér madde
sayisi seklinde yapilir. Total skor sayfanin st sag tarafinda ilgili yere yazihr.

Diger kismina 1 majér ve bir mindrden daha fazla sayida parametre yazilmamasi halinde maksimum
BVAS-WG skoru maksimum 68 olarak hesaplanacaktir. Ancak gtinliik pratikte bu kadar yiiksek skorlara
rastlanmamaktadir. 117 klinikten hastalarin dahil edildigi calismada hastalarin BVAS-WG skoru medyan
2 (0-13) olarak belirlenmistir.*

Kaynaklar

1. Lugmani RA, Bacon PA, Moots RJ, Janssen BA, Pall A, Emery P, et al. Birmingham Vasculitis Activity Score
(BVAS) in systemic necrotizing vasculitis. QM. 1994;87:671-678.

2. Mukhtyar C, Lee R, Brown D, Carruthers D, Dasgupta B, Dubey S, et al. Modification and validation of the
Birmingham Vasculitis Activity Score (version 3) Ann Rheum Dis. 2009;68:1827-1832.

3. Suppiah R, Mukhtyar C, Flossmann O, Alberici F, Baslund B, Batra R, et al. A cross-sectional study of the
Birmingham Vasculitis Activity Score version 3 in systemic vasculitis. Rheumatology (Oxford) 2011;50:899-

4. StoneJH, Hoffman GS, Merkel PA, ve ark. International Network for the Study of the Systemic Vasculitides
(INSSYS). A disease-specific activity index for Wegener's granulomatosis: modification of the Birmingham
Vasculitis Activity Score. International Network for the Study of the Systemic Vasculitides(INSSYS). Arthritis
Rheum. 2001;44(4):912-20.
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Tablo 3. Birmingham Vaskiilit Aktivite Skoru - Wegener Granulomatozus, BWAS/WG
Hasta Adi Soyad:: Dogum Tarihi:

Degerlendirici: Total skor:

Degerlendirme (vizit) tarihi:

Sadece aktif Wegener Granulomatozusuna atfedilebilecek patoloji varsa isaretleyiniz. Son 28 giinlik degerlendirmede yeni ortaya ¢ikan birsey varsa yeni veya
kotulesen secenegini isaretleyin, bir dnceki degerlendirmeden devam eden durum varsa persistan hastalik durumunu isaretleyin. Eger sistemlerle ilgili tutulum
yoksa, “yok” secenegini isaretleyiniz. Major durumlar kalin punto ile belirtilmistir ve basinda * isareti bulunmaktadir. Tim WG iliskili klinik durumlar-eger aktif
hastaliga bagli ise bu form ile dokumante edilmelidir. Gereklilik halinde "DIGER” kategorisini kullanabilirsiniz.

Persistan Ké‘t{greié en Yok Persistan Ké\t{zr:; en Yok
1. GENEL 8. RENAL
a. artralji/artrit ?)- ?i%?tfqéRRBBchﬂi?;m yok)
b. ates (> 38 °C) b. *RBC silendiri
2D (atanc] DY v
a. purpura Note: Hem hematiiri hem de RBC silendiri varsa, sadece RBC
silendiri isaretlenecek. (major durum).
b. deri Ulseri 9. SINIR SISTEMi
¢. *gangren a. *menenjit
3. MUKOZ MEMBRANLAR/GOZLER b. *spinal lezyon
a. agiz llserleri c.*inme
b. konjonktivit/episklerit d. *kranial sinir tutulumu
c. retro-orbital kitle/proptosis e. *sensorial periferal néropati
d. veit f. *motor monondritis multipleks
e. *sklerit 10. DIGER (tim durumlari tanimlayiniz)
f. *retinal eksudalar/hemoraji Major
4. KULAK, BURUN & BOGAZ
a. Kanli burun akintisi / Nazal kabuklanma
/ Ulser
b. sintis tutulumu
c. tiktiriik bezlerinde sisme
d. subglottik inflamasyon
e. iletim tipi sagirlik
f. *sensorinoral sagirlik
5. KARDIYOVASKULER 11. TOTAL BiLESEN SAYISI:
a. perikardit | | a. b. C d.
6. GASTROINTESTINAL 7w e e
a. *mezenterik iskemi | | Maj.or - Min.ér“ ) Maj<.>r Minér
7. PULMONER Yeni/Kéttlesen | Yeni/Kétllesen | Persistan Persistan
a. plorezi 12. GUNCEL HASTALIK DURUMU
b. nodil ya da kaviteler Siddetli hastalik/Alevlenme
¢. WG’ ye sekonder diger infitrasyonlar Sinirl hastalik/Alevlenme
d. endobronsial tutulum Persistan Hastalik
e. *alveolar hemoraji Remisyon
f. *solunum yetmezligi
HASTALIK DURUMUNU BELIRLEME:
Siddetli hastalik/Alevlenme: >1 yeni/kétilesen major durum
Sinirl hastalik/Alevlenme: > 1 yeni/kétiilesen minor durum
Persistan Hastalik: Devam eden hastalik (yeni/kétilesen bulgu yok)
Remisyon: Aktif hastalik yok, yeni/kotiilesen bulgu ve persistan hastalik yok

13. DOKTOR GLOBAL DEGERLENDIRME (DGD)
Son 28 giin icindeki WG hastalik aktivitesini (uzun streli hasari icermeden) belirlemek icin isaretleyiniz:

Remisyon 0 10 Maksimum aktivite
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