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Oz

Amag: Bu ¢alisma ¢ocukluk caginda en sik goriilen vaskiilit olan immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV;Henoch-Schonlein purpura) tanistyla i¢ Anadolu yéresinde takip edilen
¢ocuk hastalarin klinik &zelliklerini, laboratuvar degerlerini ve bunlar arasindaki istatistiksel iliskiyi ortaya koymak amaciyla yapildi.

Gereg ve Yontem: Bu retrospektif calismada Ekim 2016 ile Eyliil 2018 tarihleri asinda Selguk Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim Dali Cocuk
Romatoloji poliklinigine, Cocuk acil servisine, Cocuk Saghgi poliklinigine ve Cocuk Nefroloji poliklinigine bagvurup IgAV tanisi alan hastalarin verileri, otomasyon
epikriz kayitlar1 ve poliklinik dosyalarinin incelenmesi ile degerlendirildi. Yasin, anne-baba yasinin, cinsiyetin, tan1 aldigi mevsimin, viicut agirhginin, boyun, laboratuvar
degerlerinin sistem tutulumlarmin, niiks ve semptomlar tizerine etkileri arastirildi.

Bulgular: Caliyjmamiza dahil edilen hastalarin erkek/kiz orani yapilan galigmalara benzer sekilde 1,34 olarak bulundu. Bagvuru mevsimleri incelendiginde sonbahar ve kig
aylarinda tan1 alan hasta sayilarinin ilkbahar ve yaz aylarina gore belirgin fazla oldugu gériildii. Sistem tutulumu agisindan dagilim incelendiginde hastalarin tamaminda cilt
tutulumu, %66’sinda kas iskelet sistemi tutulumu, %51’inde gastrointestinal sistem (GIS) tutulumu, %15,5’inde bobrek tutulumu ve %8,7’sinde skrotal tutulum oldugu tespit
edildi. Ik alt: ay i¢inde hastalarin %18,4’iinde niiks goriildii. Lokosit sayisi ve yas arttikga bobrek tutulumunun anlamli sekilde arttigi bulundu (p<0,05).

Sonug: IgAV’de gecirilen bir enfeksiyonun ¢ogunlukla tetigi ¢ektigi, sonbahar mevsiminde daha sik goriildigii, eklem ve cilt tutulumu basta olmak tizere diger tiim sistemleri
de tutabilecegi, prognozunun kisa dénemde iyi oldugu ve vakalarin cogunlugunun sekelsiz bir sekilde iyilestigi goriilmiistiir. Lokositoz ve biiyiik yas ile bobrek tutulumu
arasinda anlamli bir iligki bulunmustur.

Anahtar kelimeler: Artrit, eklem, purpura, vaskiilit.
Abstract

Objective: The aim of this study is to determine the clinical characteristics, laboratory values and the statistical relationship between these characteristics of patients who were
followed up for immiinglobulin A vasculitis (IgAV; Henoch-Schénlein purpura) in Konya, since it is the most common vasculitis in childhood.

Materials and Methods: In this retrospective study, between October 2016 and September 2018, 103 patients who applied to our hospital, Department of Pediatrics, Pediatric
Rheumatology outpatient clinic, Pediatric emergency service, Child Health outpatient clinic and Pediatric Nephrology outpatient clinic and diagnosed with IgAV , were
evaluated with automation epicrisis records and patient files. The effects of age, parental age, gender, season of diagnosis, body weight, height, laboratory values and system
involvement on recurrence and symptoms were investigated.

Results: The male/female ratio of the patients included in our study was found to be 1.34, similar to the studies performed. When the seasons were examined, it was seen that
the number of patients diagnosed in autumn and winter months was significantly higher than in the spring and summer months. When the distribution was examined in terms
of system involvement, skin involvement in all, musculoskeletal involvement in 66%, gastrointestinal tract involvement in 51%, renal involvement in 15.5% and scrotal
involvement in 8.7% of the patients were detected. Relapse was seen in 18.4% of the patients within the first six months.

Conclusion: It has been observed that an infection in IgAV mostly pulls the trigger, it is more common in the autumn season, it can affect all other systems, especially joint
and skin involvement, the prognosis is good in the short term, and the majority of cases heal without sequelae. A significant correlation was found between leukocytosis and

older age and kidney involvement.
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Giris

Immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV;Henoch-Schénlein purpura)
pediatrik yas grubunda vaskiilitler arasinda en sik goriilenidir.
Kompleman komponentlerinin ve immiinglobulin A (IgA) igeren
immiin komplekslerin kii¢iik damar duvarlarinda depolanmasi ile
karakterize sistemik l6kositoklastik bir vaskiilittir (1-3). Daha ¢ok
deri, eklem, bobrek ve gastrointestinal sistem tutulumu 6n plandadir
fakat akciger, beyin ve skrotum gibi diger organlar da IgAV seyri
esnasinda tutulabilmektedir (1,4). Genellikle 5-15 yas grubunda
goriilen, trombositopenik olmayan purpuranin en sik sebebidir.
10-20/100.000  oldugu
edilmekte olup, erkek ¢ocuklarda kizlara gore yaklagik 2 kat daha sik
bildirilmektedir (5,6).

Toplumda goriilme sikliginin tahmin

Mevsimsel olarak hastaligin  sikligr degisiklik gostermektedir,
ozellikle kis ve bahar aylarinda iist solunum yolu enfeksiyonlarii
(USYE) takiben goriilmektedir (6). A grubu beta hemolitik
streptokoklar (AGBHS) gibi enfeksiy6z ajanlarin hastalig tetikledigi
bildirilmektedir. Ayrica Epstein—Barr viriisii (EBV) , M. pneumoniae,
Adenovirus, B. hanselae, asilar ve alerjik reaksiyonlar suglanan diger
tetikleyici enfeksiyoz faktorlerdendir (7). Antijenik uyarilarla olugan
immiinkompleksler damar duvarinda birikip kompleman sistemini
aktive etmekte, kemotaksis olusmakta, polimorfoniikleer 16kosit gocii
meydana gelmekte, degraniilasyon neticesinde polimorfoniikleer
16kositler parcalanarak (l6kositoklasis) damar duvari ve etrafinda
destriiksiyon olusmaktadir (8). Kapiller duvarda IgA birikimi olmasi,
IgA ile ilgili immiin sistem cevabinin patogenezde rol alabilecegini
diistindiirmektedir. Hastaligin kesin patogenezi bununla beraber
tam olarak bilinememektedir (6). Immiinglobulin A vaskiiliti
hastalarin bircogunda alt ekstremite ve kalca cildinde goriilen
palpabl purpura, hastaligin en belirgin ve en sik bulgusudur. Daha
az siklikta eklemlerde artrit ve artralji, GIS tutulumuna bagli karm
agrisi, hematokezya, melena, bobrek tutulumuna bagli proteiniiri,
hematiiri goriilebilir. Cogunlukla selim seyreden bir hastalik olmasina
karsin Ozellikle bobrek tutulumu ve GIS tutulumuna bagli olarak
morbidite ve mortaliteye sebep olabilmektedir (9,10). immiinglobulin
A vaskiiliti , ¢ocukluk ¢aginda sik goriilmesi ve selim seyretmesine
ragmen semptomlarin gesitlilik gostermesi ve neden oldugu morbidite
ve mortalite agisindan ¢ocuk hekimleri agisindan 6nemli bir hastalik
tablosu konumundadir. Bu sebeple hastanemize bagvurup IgAV tanist
alan hastalarm klinik, laboratuvar ve epidemiyolojik bulgularini,
tedaviye olan yanitlarini literatiir verileri ile karsilastirarak pediatri
kliniklerinde hastaligin tani ve tedavi yaklasiminda ayrica hasta
izleminde yol gosterici olmay1 amacladik.

Gerec ve Yontem

Bu ¢alismamizda, Ekim 2016-Eyliil 2018 tarih araliginda tiniversite
hastanemize bagvurup Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Anabilim
dali ¢ocuk nefroloji-romatoloji polikliniginde ve servisinde takip
edilerek IgAV tanisi almis hastalarin dosyalar1 geriye doniik olarak
incelendi. Hastalarin poliklinik takip dosyalarindaki ve diizenli rutin
kontrollere ait fizik muayene ve laboratuvar bulgular kaydedildi.
Trombositopenisi olan hastalar ¢alisma dis1 birakildi. Immiinglobulin
A vaskdiliti tanis1 konulurken EULAR/ PRINTO /PRES (European
League against Rheumatism/Paediatric Rheumatology European
Society) tarafindan 2010 yilinda belirlenen kriterler esas alind1 (Tablo

1) (11).
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Tablo 1. EULAR/PRINTO/PRES tami Kriterleri

Mutlak kriter

Trombositopeni olmadan palpabl purpura seklinde ve 6zellikle alt ekstremitelerde yaygin olarak
bulunan dokiinti

Mutlak kriter + Diger kriterler > 1

Diger kriterler

1- Diffiiz karin agrisi (akut gelisen, yaygin abdominal agr1)

2- Histopatoloji (IgA depolanmasimin eslik ettigi l6kositolastik vaskiilit ya da proliferatif
glomeriilonefrit)

3) Artrit/artralji (akut baslangigli)

4) Bobrek tutulumu (idrarda proteiniiri >0.3g/24 saat veya idrar albumin/kreatin >30 mmol/mg veya
mikroskopik hematiiri (santrifiiriij edilmis idrarda >5 eritrosit)

Hastalarin yas, cinsiyet, ilk bagvuru yakinmalari, dokiintii siiresi,
dokintii yeri, bagvuru mevsimi, izlem siiresi, klinik bulgular
kaydedildi. Tetikleyici etken olabilecek {ist solunum yolu enfeksiyonu,
ates, gastrointestinal enfeksiyon, ilag ve alerji Oykisii, asilama ve
diger nedenler degerlendirildi.

Hastaligin baslangicinda ve seyri sirasinda sistem tutulumlarma ait
klinik bulgular: ayrintilt bir sekilde incelendi ve kaydedildi. Sistem
tutulumu degerlendirilmesi fizik muayene ve laboratuvar kayitlarina
gore yapildi. Palpabl purpura, ekimoz veya petesisi olan hastalar cilt
tutulumu grubu olarak kayit edildi. Purpuranin yerlesim yeri alt ve st
ekstremite olarak gruplandirildi. Eklemlerde agri, sislik, kizariklik, 1s1
artig1, hareket kisitliligr varligi eklem tutulumu olarak kabul edildi.
Eklemde sadece agridan bahsedildiginde artralji; kizariklik, sislik,
1st artist ve hareket kisithiligi kriterlerinden biri veya birkaginin
beraberinde olmast durumunda artrit terimi kullanildi. Karin agrisi,
melena, hematemez, hematokezya durumlarindan herhangi birisinin
olmast GIS tutulumu olarak kabul edildi. Tek bagma gaitada gizli
kan varlig1 nonspesifik bir bulgu olup birgok faktérden etkilendigi
icin GIS tutulumu igin anlaml1 kabul edilmedi. Testiste agr1 ve sisme
olmasi skrotal tutulum olarak degerlendirildi.

Bobrek tutulum agisindan nefrolitiyazis ve idrar yolu enfeksiyonu
ekarte edilerek mikroskopta 40’lik biiyiitmede >5 eritrosit olmasi
mikroskopik hematiiri kabul edildi. Proteiniiri icin sabah ilk
idrarindan bakilan protein/kreatinin orani 0,2 {izerinde olanlardan 24
saatlik idrar numunesi toplandi. Protein atilimi 4 mg/m?*/saat den fazla
olanlar proteiniiri olarak kabul edildi. Nefrotik sendrom (>40mg/
m?/saat proteiniiri, hipoalbliminemi, hiperkolesterolemi ve 6dem),
nefritik sendrom (hematiiri ve/veya proteiniiri, 6dem, hipertansiyon,
oligiiri ve azotemi), akut bobrek yetersizligi (oligiiri, aniiri, serum
kreatinin yiiksekligi) diger bobrek tutulum bulgular1 olarak kabul
edildi. Bobrek tutulumu olarak degerlendirilen higbir hastada bobrek
biyopsisine gerek duyulmadi.

Hastalarin izleminde semptomlarin tamamen iyilestikten sonra
semptom tekrari niiks olarak kabul edildi.

Hastalarin laboratuvar degerlerinden 16kosit sayis1 , C-reaktif protein
(CRP), eritrosit sedimantasyon hizi (ESH), tam idrar tahlili (TiT),
koagiilasyon testleri (PT, aPTT ve INR), idrarda protein atilimi,
hematiiri varligi, gaytada gizli kan degerleri kayit edildi. CRP 0-5mg/
L, ESH 0-20 mm/saat normal aralik olarak baz alindi. CRP degerleri
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normal, 2-5 kat artmis, 6-10 kat artmis, 11-20 kat artmis ve 20 kattan
daha fazla artmis olarak kategorize edildi. izleminde enfeksiyon
bulgusu olan hastalardan gerekli kiiltiir tetkikleri alind1.

Hastalar yas gruplarina gore 10 yasindan biiytik ve 10 yasindan kiigiik
olacak sekilde 2 gruba ayrildi.

Caligmanin  baslangicinda  Selcuk  Universitesi  Tip  Fakiiltesi
girisimsel olmayan klinik arastirmalar etik kurulundan 23.08.2017
tarihli ve 2017/252 sayili etik kurul onay1 alindi. Calisma Helsinki
Deklarasyonu Prensiplerine uygun sekilde yapilmistir.

istatistiksel Analiz

Caligma verilerinin istatistiksel degerlendirilmesi SPSS for Windows
version 21.0 (SPSS, Inc., Chicago, IL, USA) yazilim programi
kullanilarak yapildi. Tanimlayici istatistikler normal dagilima
uygunluk gosteren degiskenler i¢in ortalama + standart sapma, normal
dagilima uygunluk géstermeyen ve ug¢ deger icermeyen degiskenler
icin medyan (minimum - maksimum) seklinde kullanilmistir.
Kategorik degiskenler yilizde ve say1 olarak ifade edildi. Shapiro-
Wilk testi ile nicel verilerin normallik varsayimlari test edilmistir.
Normallik testi neticesinde normal dagilim gosteren degiskenlere ait
verilerin analizleri, bagimsiz 6rneklem t- testi ile, normal dagilim
gostermeyen degiskenlere ait verilerin analizleri ise Mann-Whitney
U testi kullanilarak yapilmistir. Ki-kare testi ise kategorik degiskenler
arasindaki iligkiyi belirlemede kullanildi, p <0,05 istatistiksel olarak

anlamli kabul edildi.
Bulgular

Caligmamiza dahil edilen 103 hastanin 59’u (%57,3) erkek 44’
(%42,7) kiz olup erkek/kiz orani 1,34 idi. Hastalarin yas dagilimi
median 7 (3-17 yil), ortalama+SD 7,8142,84 yil idi. Yas ortalamasi
erkeklerde 7,83£2,74, kizlarda 7,774£3,01 yil bulundu ve yas
ortalamasi cinsiyete gore incelendiginde istatistiksel olarak anlamli
bir fark tespit edilmedi (p=0,920). Hastalar yas gruplarina gore 2
gruba ayrildi. 10 yasindan kiigiik 71 hasta (%68,9) olup 28’1 (%39.,4)
kiz, 43’1 (%60,6) erkek idi. 10 yagindan biiyiik 32 (%31,1) hastanin
ise 167s1 (%50) erkek ve 16’s1 (%50) kiz idi. Hasta yas gruplari ve
cinsiyet arasinda ki-kare testi ile istatistiksel olarak anlamli bir fark
bulunmadi (p=.537).

Bagvuru mevsimlerine gore incelendiginde hastalarin 41°1 (%39,8)
sonbahar, 33’1 (%32) kis, 15’1 (%14,6) ilkbahar ve 12’si (%11,7) yaz
mevsiminde hastanemize bagvurdugu goriildii. Bagvuru mevsimleri
ve cinsiyet arasinda ki-kare testi ile istatistiksel olarak anlaml1 bir fark
tespit edilmedi (p=.988).

Hastalig1 tetikleyen faktor olarak 46’sinda (%44,6) USYE , 8’inde
(%6,8) idrar yolu enfeksiyonu, 4’tinde (%4,4) akut gastroenterit en-
feksiyonu tespit edildi. Bes olguda (%4,85) enfektif bir odag bilin-
meyen ates oldugu goriildii. Hastalarin 40’mda (%38,8) ise hastalig
tetikleyen herhangi bir neden saptanmadi. Hastalarin demografik ve
epidemiyolojik verileri Tablo 2’de 6zetlenmistir.

Sistem tutulumu agisindan dagilim incelendiginde 103 hastanin
tamaminda (%100) cilt tutulumu oldugu goriildii. Hastalarin 69’unda
(%66,9) eklem tutulumu, 53’iinde (%51) GIS tutulumu, 16’sinda
(%15,5) renal tutulum ve 9’unda (%38,7) skrotal tutulum oldugu tespit
edildi. Hastalarin klinik 6zellikleri Tablo 3’de verilmistir.
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Tablo 2: Olgularin demografik ve epidemiyolojik 6zellikleri

n %
Cinsiyet
Kiz 59 57,3
Erkek 44 42,7
Tam yas1
10 yas alti 85 82,5
10 yas iistii 18 17,5
Basvuru mevsimi
Sonbahar 41 39,8
flkbahar 33 32,0
Kis 14 14,5
Yaz 12 11,7
Etiyoloji
USYE 46 44,6
idiopatik 40 38,8
IYE 8 6.8
Odag bilinmeyen ates 5 55
Akut gastroenterit 4 4.4
ilk bagvuru yakinmasi
Dakiintii 103 100
Eklem agrisi ve/veya sisligi 42 40,8
Karin agrist 53 51,5
Ates 21 20,3
Tablo 3: Olgularin klinik bulgulari
Klinik BulgU Hasta sayst %
Deri tutulumu 103 100
Alt extremite 49 47,6
Alt extremite ve gluteal bolge 30 29,1
Tim viicut 19 18.4
Alt ve list extremite 3 2,9
Eklem tutulumu 69 66,9
Ayak bilegi 58 84,0
Diz eklemi 17 24,6
El bilegi 10 14,4
Dirsek eklemi 1 1,4
GiS tutulumu 53 51,0
Karm agrisi 53 100
GIS kanama 9 16,9
Invajinasyon 1 1.8
Renal tutulumu 16 15,5
Mikroskopik hematiiri 14 87,5
Hafif proteiniiri 11 68,7
Makroskopik hematiiri 2 12,5
Testis tutulum 9 8,7

Purpurik dokiintii 103 hastada (%100) goriilerek en sik bagvuru
nedeni olup, dokiintii hastalarin birgogunda palpabl purpura, petesi
ve ekimoz seklinde polimorfikdi. 49 hastada (%47,6) simetrik sekilde
alt ekstremite yerlesimli purpurik dokiintii en sik lokalizasyondu..
Hastalarmm dokiintii bagladiktan sonra hastaneye basvuru siiresi
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1-21 giin arasinda degismekte olup ortalama 4,78+3,92 giin oldugu
goriildii. Cinsiyet ile dokiintii yeri arasinda ki-kare testi ile istatistiksel
olarak anlamli bir fark bulunmadi (p=.801).

Eklem tutulumu olan hastalarin %71,0’inde artrit, %29,0’unda
artralji mevcuttu. Hastalarin 59’unda (%85,5) birden c¢ok eklem,
10’unda (%14,5) ise tek eklem tutulumu tespit edildi. Tutulan eklem
bolgesi acisindan incelendiginde; hastalarin 41’inde (%59) sadece
ayak bileklerinde, 7’sinde (%10) sadece diz eklemlerinde, 10’unda
(%14,4) ayak bilegi ve diz eklemlerinde, 7’sinde (%10,1) ayak bilegi
ve el bilegi eklemlerinde, 3’tinde (%4,3) sadece el bileklerinde, 1’inde
(%1,4) sadece dirsek eklemlerinde tutulum oldugu goriildii.

53 hastada (%51,5) GIS tutulumu oldugu gbriiliirken bunlarin 9°unda
(%8,7) belirgin alt GIS kanama tespit edildi. Bir (%0,97) hastamiza
invaginasyon tanist konuldu ve bu hasta cerrahi tedaviye gerek
duyulmadan medikal tedavi ile iyilesti.

Hastalar renal tutulum agisindan incelendiginde 16 hastada
(%15,5) tespit edilmis olup bu hastalarin %12,5’inde makroskopik,
%87,5’inde mikroskopik olmak {izere hematiiri, %68,7’sinde de hafif
proteiniiri saptandi. Renal tutulum tespit edilen hastalarin higbirinde
renal biyopsiye ihtiya¢ duyulmadi. Renal tutulumu olan hastalarda
hipertansiyon ve iire/kreatinin yiiksekligi saptanmadi. Renal tutulum
olan hastalarin yas ortalamasi 10,25+2,79 olarak bulundu. Ayni
zamanda yas gruplar1 ve bobrek tutulumu iliskisi incelendiginde
10 yastan kiiciik olan hasta grubundaki 71 hastanin 7’sinde (%9,8)
bobrek tutulumu varken 10 yastan biiyiik olan hasta grubundaki 30
hastanin 9’unda (%30) bobrek tutulumu oldugu goriildi. Yas arttikga
bobrek tutulum ihtimalinin arttigini gosterir sekilde yas grubu ve
bobrek tutulumu arasinda ki-kare testi ile istatistiksel olarak anlamli
bir iligki bulundu (p=.015).

Izlemde olgularin %8,7’sinde (n=9) testikiiler agr1 ve skrotal 5dem ile
karakterize testis tutulumu tespit edildi.

Hastalarin laboratuvar degerleri incelendiginde; 23 (%24,4) hastada
16kositoz oldugu goriilirken ortalama 16kosit sayist 10,99+4,79 K/
uL olarak tespit edildi. Olgularin 34’iinde (%36,1) ESH’de yiikseklik
tespit edildi. Lokositoz ile bobrek tutulumu arasinda Mann-Whitney
U testi ile anlaml bir iligki oldugu goriildi (p=.030).

C-Reaktif protein diizeyleri degerlendirildiginde 78 (%75,7) hastada
yiikseklik tespit edilirken 25 (%24,3) hastanin ise CRP degerleri
normal aralikta (N: 0-5mg/L) oldugu belirlendi. CRP artig oranlarina
gore hastalarin dagilimi incelendiginde 65 hastada (%72,2) en az 2
kat CRP’de yiikseklik oldugu, 44 hastada (%48,8) 2-5 kat, 13 hastada
(%14,4) 6-10 kat, 5 hastada (%5,5) 11-20 kat, 3 hastada ise (%3,3) 20
kattan daha fazla yiikseklik oldugu tespit edildi. CRP artis oranlarina
gore hastalarin dagilimi Sekil 1°de gosterilmistir.

Olgularm 21’inde (%20) ise ESH, l6kosit say1s1 ve CRP degerlerinin
lictiniin de normal oldugu goriildii.

Eslik eden ek hastalik agisindan bakildiginda 4 hastanin (%3,8) ailevi
Akdeniz atesi (AAA) tanistyla izlenmekte oldugu goriildii. Ayrical
hastada otizm, 1 (%0,97) hastada konjential katarakt, 1 (%0,97)
hastada Fallot tetralojisi, 1 (%0,97) hastada inguinal herni tanilar
mevcuttu.
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Sekil 1: CRP artig orani dagilimi

Yalnizca cilt tutulumu olanlar tedavi verilmeden istirahat onerilerek
izleme alindi. Eklem tutulumu olan hastalarin tamaminda agriy1
azaltmak amaciyla 1 hafta siireyle nonsteroidal antiinflamatuar ilag
(NSAII) tedavisi verildi, IgAV artriti 7-10 giinliik siire igerisinde
herhangi bir sekel birakmadan iyilesti. GIS tutulumu olan hastalara
intravendz hidrasyon ve gerekli durumda kortikosteroid tedavisi
verildi. Bobrek tutulumu olan tiim hastalara kortikosteroid baslandi.

izlemde 19 (%18,4) hastada ilk alti ay iginde IgAV’ye
semptomlarin yenilemesi seklinde niiks tespit edildi. Ancak tedavi

bagl

gereksinimi olmadan spontan diizelme saglandi. Cinsiyet ile niiks
arasinda ki-kare testi ile istatistiksel olarak anlamli bir iliski bulunmadi
(p=-111). Hastalarimizin hig¢birinde mortalite geligmedi.

Tartisma

Calismamizda ¢ocuklarda IgAV ’nin sonbahar ve kis mevsiminde daha
stk goriildiigii ve USYE basta olmak iizere hastalarin biiyiik boliimiinde
IgAV oOncesinde enfeksiyon oykiisii oldugu tespit edilmistir. Ayrica
16kositozu olan ve 10 yasindan biiyiik olan hastalarda anlamli olarak
daha fazla bobrek tutulumu gelistigi tespit edilmistir.

IgAV etiyolojisi, 19. ylizy1lin basinda tanimlanmasina ragmen hentiz
tam olarak aydinlatilamamistir. Genellikle cocukluk ¢aginda goriilen
bir vaskiilit olmakla birlikte adélesan ve erigkin vakalarin sayist da
giderek artmaktadir. En sik 5-15 yag araliginda, ortalama 4-7 yas
civarlarinda ortaya ¢iktig1 bildirilmektedir (12). Bizim ¢alismamizda
diger ¢aligmalara benzer olarak hastalar 3-17 yas arasinda olmakla
birlikte yas ortalamasi 7,81+2,84 yil olarak bulundu. Yapilan
caligmalarda hastalik erkeklerde kizlara gore daha sik gorildiigi
bildirilmistir (13,14). Calismamizda erkek/kiz oranimin 1,34 oldugu
ve bunun yapilan c¢alismalar ve literatiir bilgileri ile benzerlik
gosterdigi goriildi.

Hastaligin mevsimsel sikligi konusunda, yapilan birgok calismada
IgAV’nin  y1l boyunca goriilen bir hastalik oldugu ve goriilme
sikliginin mevsimler arasinda gozle gorilir farklilik géstermedigi
bildirilmekle beraber daha ¢ok sonbahar ve kig aylarinda goriildigii
belirtilmektedir (12,15,16). Bizim ¢alismamizda da hastalarin
sonbahar ve kis mevsiminde agirlikli olmak tizere basvurdugu tespit
edilmigtir. IgAV ile solunum yolu enfeksiyonlari arasindaki bir iligki
oldugu ve bir¢ok bakteriyel ve viral etkenin, bagta AGBHS olmak
tizere IgAV tetikleyicisi olabildigi ileri striilmektedir (12,17).
Inal ve arkadaslar1 caligmalarinda vakalarin %52’sinde, Ersen ve
arkadaslar1 ise %45,2’inde USYE oldugunu bildirmislerdir. (12,16).
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Calismamizda hastalarimizin %44,6’sinda son iki hafta iginde USYE
Oykiisii mevcuttu. Bu durumun 6zellikle sonbahar ve kis aylarinda
genel olarak viral {ist solunum yolu enfeksiyonlarinin artisi ile iligkili
oldugu diigiiniildi.

Cogunlukla viicudun agirlik tasiyan bolgelerinde o6zellikle kalga
ve alt ekstremitede yogunlasan purpurik dokiintii karakteristiktir ve
genellikle tan1 koydurucudur. Nontrombositopenik palpabl purpuranin
olgularin tamaminda goriilen tek bulgu oldugu literatiirdeki gesitli
yaymlarda bildirilmistir (18-20). Caligmamizda da tiim hastalarda
cilt tutulumu goriliip tipik olarak purpurik dokiintiiler en ¢ok gluteal
bolge ve alt ekstremite yerlesimliydi.

Immiinglobulin A vaskiilitinde ¢ogunlukla ikinci en sik rastlanan
bulgu eklem tutulumu olmakla birlikte (%50-80) sekelsiz bir sekilde
iyilestigi bilinmektedir (18,19,21). En sik tutulan eklemler ayak
bilekleri ve dizler gibi biiyiik eklemlerdir (17). Caligmamizda ise
eklem tutulumu %66,9 oraninda bulundu. Eklem tutulumu olan
hastalara semptomlar iyilesinceye kadar NSAII tedavisi verildi ve bu
hastalar herhangi bir deformite birakmadan iyilesti.

Gastrointestinal sistem tutulumu ¢ogunlukla iyi seyir gosterirken agir
gastrointestinal tutulum erken dénemlerde mortalite ve morbiditenin
en 6nemli sebeplerindendir. Klinik olarak bulanti, karin agrisi, kusma
ile kendini gostermekle birlikte hematokezya, melena ve gaytada gizli
kan pozitifligi eslik edebilmektedir (22). Literatiirdeki ¢aligmalarda
GIS tutulumu %63-77 oraninda bildirilmektedir (22,23). Steroid
tedavisi belirgin gastrointestinal kanama durumunda verilebilmekte,
agir
ilaglar ve plazmaferez gibi diger tedaviler de kullanilmaktadir

hastalarda intravendéz immiinoglobiilin, immiinsiipresif
(24). Invajinasyon GIS tutulumuna bagh en sik karsimiza gikan
cerrahi komplikasyondur (4). Bizim ¢alismamizda GiS tutulumu
%51,5 olarak bulundu ve literatiir ile uyumluluk gostermekteydi.
Bu hastalarin 9’unda (%8,7) belirgin alt GIS kanama tespit edildi.
GIS tutulumu olan hastalara semptomatik tedavi diizenlendi ve bu
hastalarin tamaminda tedavi sonrasi tam diizelme gozlendi. Cerrahi
miidehale gerektirecek herhangi bir komplikasyon gelisen hasta
olmadi. Bir (%0,97) hastamiza invaginasyon tanis1 konuldu. Cerrahi

tedaviye gerek duyulmadan steroid tedavisi ile tedavi edildi.

Immiinglobulin A vaskiilitli gocuklarda bobrek tutulumu hafif
proteiniiri ve mikroskobik hematiiriden hizli ilerleyen bobrek
yetmezIligi ve son donem bobrek yetmezligine kadar degisken
sekillerde ortaya ¢ikmaktadir. Cesitli yayinlarda renal tutulum orani
%10-50 gibi degisen oranlarda bildirilmistir (17). Ulkemizde yapilan
arastirmalarda ise renal tutulum orani ortalama %20, proteiniiri %18-
68 ve hematiiri %20-38 arasinda bildirilmistir (12,15,16). Renal
tutulum IgAV’nin uzun dénemdeki en dnemli komplikasyonudur ve
¢ok nadir de olsa morbidite ve mortalitenin de en énemli sebebidir
(25). Renal tutulumun %1,1-4,5 oraninda kronik bobrek hastaligi ve
%1°den az oranda da son dénem bobrek yetmezligine sebep oldugu
bilinmektedir (26). Calismamizda renal tutulum sikligi %15,5 olarak
tespit edildi. Bu hastalarin %12,5’inde makroskopik, %87,5’inde
mikroskopik olmak iizere hematiiri, %68,7’sinde de hafif proteiniiri
saptandi. Halen izlemekte oldugumuz hastalarimizda kronik bobrek
yetmezligi gelisen vaka olmadi.

Cesitli caligmalarda boébrek tutulumunun yasa bagimli olarak
biiyiik cocuklarda goériilme oraninin arttigt bildirilmektedir (24).
10 yas ve tizerindeki hastalarda renal bulgularin daha agir oldugu
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bildirilmektedir (22). Bizim c¢alismamizda da bu ¢alismalarla
paralellik gosterecek sekilde 10 yas ve iizerindeki hastalarda daha
kiiclik olan hastalara kiyasla bobrek tutulumunun daha sik oldugu
goriildii ve istatistiksel olarak anlamli bir iligki bulundu.

Renal semptomlar prognozu belirleyen en énemli faktoér oldugundan
IgAV tablosunda gelen tiim hastalarda ilk asamada tam idrar analizi,
arteriyel kan basinci ve serum kreatinin seviyesi degerlendirilmelidir.
Aktif hastalik doneminde, oOzellikle hospitalize edilen hastalarda
1 hafta boyunca her giin, sonra da haftada bir kez, en az 1 ay
boyunca idrar analizi yapilmalidir. Ge¢ donemde de renal tutulum
goriilebileceginden en az bir y1l siiresince giderek azalan siklikla renal
tutulum takibi yapilmalidir.

Immiinglobulin A vaskiilitinde tanisal bir test bulunmadigindan
dolayi, laboratuar sonuglart daha ¢ok ayirici tan1 agisindan Gnem
arz etmektedir. Ulkemizde yapilan ¢alismada olgularin %26,4’iinde
16kositoz, %31,8’inde CRP pozitifligi, %46,1’inde ESH yiiksekligi
bulunmustur (27). Bizim ¢alismamizda da literatiire benzer oranlarda
laboratuvar bulgulart elde edildi. Akgiin ve arkadaslart yapmis
olduklart ¢caligmada hastalarin CRP ve ESH yiiksekliginin bobrek ve
GIS tutulumu ile iliskili oldugunu géstermislerdir (28). Caligmamizda
akut faz reaktanlari ile cinsiyet, niiks, GIS tutulumu, kas iskelet
sistemi tutulumu, skrotal tutulum arasinda anlamli bir istatistiksel
iliski bulunamamustir. CRP yiiksekligi ve bobrek tutulumu arasinda
bir fark bulunmazken, 16kosit sayis1 yiiksekligi ile bobrek tutulumu
arasinda anlamli bir iliski oldugu tespit edildi. Ancak CRP, 16kositoz,
ESH gibi akut faz reaktanlarmimn yiiksek bulunmasi enflamasyon
acisindan destekleyici bulgu olarak kabul edildi.

Ailevi Akdeniz atesi (AAA) olan hastalarda normal popiilasyona
oranla vaskiilitlerin daha sik goriildiigii bilinmektedir. Ulkemizden
yapilan bir ¢alismada IgAV prevalansi, AAA’ll gocuklarda %2,7
bildirilmistir (29). Caligmamizda 4 hastanin (%3,8) AAA tanisiyla
izlenmekte oldugu goriildii. .

Immiinglobulin A vaskiiliti tedavisi ile ilgili tam bir goriis birligi
yoktur. Eklem ve cilt tutulumu olan hastalarin ¢ogunda yatak
istirahati, analjezikler ve hidrasyonla sekelsiz iyilegsme goriilmektedir.
Renal, GIS ve diger organ tutulumu durumlarinda steroidler ve
immunsupresifler kullanilabilmektedir. Fakat bu ilaglarin prognoza
olan etkisi ve kullanim endikasyonlar agisindan tartigmalar devam
etmektedir (21,30). Bu nedenle yaymlanan ¢aligmalarda da steroid
tedavisi baglanilan hasta oranlar1 ¢ok fazla cesitlilik gostermektedir.
Bizim ¢aligmamizdaki vakalarin biiyiik bir cogunlugu yatak istirahati,
NSAII ve hidrasyonla takip edilmistir, renal tutulumu olan hastalara
steroid verilmistir ve bu hastalarda diizelme goriilmiistiir.

Immiinglobulin A vaskiiliti igin literatiirde bildirilen niiks oranlari
degisken olup, %15-35 olarak bildirilmektedir (20). Niiks orani
bizim calisgmamizda da %18,4 saptandi. Niiks olan hastalarimizda
da bulgular hafif seyirliydi ve tedavi gereksinimi dahi olmadan
kendiliginden diizeldi.

Sonuc¢

Hastalik ¢ocukluk ¢aginin en sik karsilasilan vaskiiliti olmasi ve selim
seyretmesine karsin semptomlarin gesitlilik gdstermesi ve ¢ocuk ve
aile tarafindan ¢ok siddetli hissedilmesinden dolay1 IgAV ¢ocuk
hekimleri agisindan 6nemli bir hastalik olma 6zelligi tasimaktadir.
Gegirilen bir enfeksiyonun ¢ogunlukla tetigi c¢ektigi, sonbahar
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mevsiminde daha sik goriildiigii, eklem ve cilt tutulumu bagta olmak
iizere diger tiim sistemleri de tutabilecegi, prognozunun kisa dénemde
iyi oldugu ve vakalarin ¢gogunlugunun sekelsiz bir sekilde iyilestigi
goriilmiistiir.. Bununla birlikte hastaligin uzun dénem prognozu
bobrek tutulumu ile iligkili oldugundan, bobrek tutulumu olan bu
vakalarm yakin takip edilmesi gerekmektedir.
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