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Ozet: immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV) palpabl purpura’ya ek olarak karin agrisi, artrit, hematiiri ve/veya proteiniiri, IgA baskin
depolanma gosteren doku biyopsisi kriterlerinden en az birisinin birlikteligi ile tanis1 konulan bir kiigiik damar vaskiilitidir. Bu
hastalarda %30-50 oranlarinda degisken prezentasyonlarla bobrek tutulumu goriilebilmektedir. IgAV nefritinde (IgAVN) proteiniiri
renal prognoz hakkinda fikir vericidir. Bu ¢alismada ¢ocukluk ¢agi IgAVN’de proteiniiri miktariin klinikopatolojik 6zellikler ve
renal sagkalim ile iliskisini degerlendirmek amaglanmigtir. Caligmaya Ocak 2005-Aralik 2021 tarihleri arasinda biyopsi ile IgAVN
tanist Kesinlestirilmis 48 gocuk hasta dahil edildi. Hastalarin bagvuru, 3.ay, 6.ay, 12. ay ve son bagvuru dénemlerine ait klinik,
laboratuvar ve patolojik bulgular, aldiklar: tedaviler kaydedildi. Bagvuru proteiniiri miktarlaria gére hastalar nefrotik diizeyde olan
ve olmayan olarak iki gruba ayrildi. Renal sagkalim i¢in Meadow smiflamasi kullanildi. Hastalarin ortanca tani yast 8 (6-12),
erkek/kiz oran1 1.1 idi. Nefrotik diizey proteiniirisi olan 34 hasta mevcuttu, bu hastalarda IgAV tanisindan bébrek tutulumuna ve
renal semptom baslangicindan biyopsi yapilmasina kadar gegen siire daha kisa (p=0.027), bagvuru eGFR degerleri daha yiiksekti
(p=0.021). Nefrotik diizey proteiniirisi olan hastalarn biyopsilerinde kresent yiizdesi (p=0.036), klinikte steroide ek immunsupresif
kullanimi daha fazla (p=0.011), remisyona girme siiresi anlamli olarak daha uzundu (p=0.016) ancak proteiniirisi nefrotik diizeyde
olan ve olmayanlarin renal sagkalim oranlarinda anlaml fark bulunmadi (p=0.469). Sonug olarak, [gAVN’de proteiniiri 6nemli bir
bulgudur ve proteiniirinin miktar arttikga bobrek hasarina katkisi artar. Daha agir biyopsi bulgulari, yogun immunosupresif tedavi
ihtiyaci ve uzamug remisyona girme siireleri goz 6niine alindiginda IgAV hastalarinda diizenli araliklarla idrarda protein taramasi
yapmak, erken tedavi baslanarak olasi komplikasyonlarin oniine gegmek agisindan Snemlidir.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Henoch Schonlein Purpurasi, Nefrit

Abstract: Immunoglobulin A vasculitis (IgAV) is a small vessel vasculitis diagnosed by palpable purpura with at least one of
following criteria; abdominal pain, arthritis, hematuria and/or proteinuria,IgA-predominant deposition in tissue samples. Renal
involvement can be seen in 30-50% of the patients. Proteinuria in IgAV nephritis (IgAVN) is predictive of renal prognosis. In this
study, we aimed to evaluate the relationship between the degree of proteinuria and clinicopathological features, renal survival in
childhood IgAVN. Forty-eight patients with biopsy confirmed IgAVN between January 2005 and December 2021 were included in
the study. Clinical, laboratory and pathological findings at admission, 3rd, 6th, 12th months and last visit, treatments they received
were recorded. Based on degree of proteinuria at admission, patients were divided into two groups as nephrotic and non-nephrotic.
Meadow classification was used for renal survival. The median age of the patients was 8 (6-12) years, and male/female ratio 1.1.
There were 34 patients with nephrotic range proteinuria. In the nephrotic group, the time from IgAV to IgAVN and from IgAVN to
biopsy was shorter (p=0.027), and eGFR values at admission were higher (p=0.021). In the these patients amount of crescents in
biopsy (p=0.036), immunosuppressive use were more common (p=0.011) and time to remission was longer (p=0.016). No
significant difference in renal survival was observed among both groups (p=0.469). In conclusion, proteinuria is an important
finding in IgAVN. Considering aggressive biopsy findings, need for intensive immunosuppressive therapy, and delayed remission
times, IgAV patients should be screened for proteinuria to prevent possible complications.

Keywords: Child, Henoch Schénlein Purpura, Nephritis

ORCID ID of the authors: EDKS. 0000-0003-1451-4443, OM. 0000-0001-7657-2572 TY. 0000-0002-5951-4394,
BG. 0000-0003-0236-5786, DO. 0000-0003-3637-5392, FO. 0000-0003-1194-0164, AD. 0000-0002-4365-2995,
RT. 0000-0002-6423-0927

Received 15.05.2023 Accepted 07.07.2023 Online published 11.07.2023

Correspondence: Eda Didem KURT SUKUR - Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Nefrolojisi Bilim Dali, Ankara, Tiirkiye
e-mail: edadidemsukur@hacettepe.edu.tr

Kurt Sukur ED, Mete O, Yilmaz T, Gulhan B, Orhan D, Ozalsnn F, Duzova A, Topaloglu R. Effects of presentation with nephrotic
range proteinuria on childhood IgA vasculitis nephritis, Osmangazi Journal of Medicine, 2023;45(4): 581-589
Doi: 10.20515/0td.1297048

581


https://orcid.org/0000-0003-1451-4443
https://orcid.org/0000-0001-7657-2572
https://orcid.org/0000-0002-5951-4394
https://orcid.org/0000-0003-0236-5786
https://orcid.org/0000-0003-3637-5392
https://orcid.org/0000-0003-1194-0164
https://orcid.org/0000-0002-4365-2995
https://orcid.org/0000-0002-6423-0927

Cocukluk Cagi IgA Vaskiiliti Nefriti'nde Nefrotik Diizey Proteiniiri

1. Giris

Immunglobulin A (IgA) vaskiiliti (IgAV),
(Henoch-Schonlein purpurasi) kiigiik
damarlar1 tutan ve siklikla cilt, gastrointestinal
sistem, eklemler ve bobrekleri etkileyen bir
hastaliktir. Hastali§in tanisi trombositopeni
iligkili olmayan palpabl purpura’ya (zorunlu
kriter) ek olarak karm agrisi, artrit veya
artralji, hematiiri ve/veya proteiniiri, IgA
baskin depolanma gdsteren doku biyopsisi
(deri/bobrek) kriterlerinden en az birisinin
birlikteligi ile konulur (1). Erkeklerde gorece
daha sik gorilir (E/K oranm 1.5:1) (2).
IgAV'nin seyri genellikle iyidir ve kendi
kendini simrlar, ancak hastalarm  %30-
50'sinde proteiniirinin eslik ettigi veya
etmedigi mikroskobik hematiiriden nefritik
veya nefrotik sendroma, hizli ilerleyen
glomeriilonefrite kadar uzanan bir
prezentasyonla bobrek tutulumu goriilebilir.

Renal bulgular vakalarin %85'inde hastaligin
1. aymda ve %97'sinde ilk 6 ay i¢inde gelisir
(3). Agir akut bobrek hasari, nefritik sendrom
veya nefrotik sendrom, 4 hafta sebat eden
nefrotik diizeyde proteiniiri (spot idrar
protein/kreatinin >2 mg/mg), {i¢ ay sebat eden
nefrotik olmayan diizey proteiniiri (spot idrar
protein/kreatinin 1-2 mg/mg) durumlarinda
bobrek biyopsisi Onerilir (4, 5).

IgA wvaskiiliti nefriti'nde (IgQAVN) kronik
bobrek hastaligi (KBH) riski %5-45 araliginda
(nefrotik  prezantasyonlarda en  yiiksek
oranlarla) bildirilmistir 3, 6-9).
Nefritik/nefrotik sendromlu hastalar KBH
agisindan daha risklidir (7, 8). Proteiniiri hem
bobrek hasarinin bir belirteci hem de hasariin
ilerleyiginin nedenidir (10). Bu nedenle
proteiniirinin tespiti ve kontrol altina alinmasi
¢ok oOnemlidir. Bu calisma ile klinigimizde
izlenen nefrotik ve nefrotik olmayan diizeyde
proteiniiri ile prezente olmus IgAVN biyopsi
tanil1 hastalarda prezentasyondaki proteiniiri
miktarinin klinikopatolojik 6zellikler ve renal
sagkalim {izerine etkisinin degerlendirilmesi
amaglanmigtir.

2. Gerec ve Yontem

Calismaya Hacettepe Universitesi Cocuk
Nefrolojisi Bilim Dali’'nda Ocak 2005 ile
Aralik 2021 tarihleri arasinda trombositopeni
iligkili olmayan palpabl purpura’ya ek olarak

karmm agrisi, artrit veya artralji, hematiiri
ve/veya proteiniiri kriterlerinden en az
birisinin birlikteligi ile IgA wvaskiiliti tanisi
almis ve Dbiyopsi ile IgAVN tanisi
kesinlestirilmig, en az 6 aylik izlem verisi
bulunan hastalar dahil edilmistir.

Hastalarin demografik verileri, tam1 (biyopsi
tarihi), 3.ay, 6.ay, 12. ay ve son bagvuru
donemlerine ait yas, boy, kilo, kan basinci,
serum  kreatinini, tahmini  glomeriiler
filtrasyon hiz1 (eGFR), hematiiri varligi, 24
saatlik idrardaki protein atilim miktarlari, spot
idrar protein/kreatinin orani, spot idrar
albiimin/kreatinin orani, almakta olduklar
tedaviler hastane dosyalarindan kaydedildi.
Tahmini glomeriiler filtrasyon hizi (estimated
glomerular filtration rate- eGFR)
hesaplanmasinda modifiye Schwartz formiilii
kullanildi (11). Hipertansiyon tamsi 2016
Avrupa Hipertansiyon Dernegi kilavuzuna
gore koyuldu (12).

Bobrek tutulumu mikroskobik hematiiri +
hafif proteiniiri, nefritik sendrom, nefritik
sendrom + nefrotik diizeyde proteiniiri,
nefrotik sendrom olarak gruplandi. Nefritik
sendrom tanisi  hematiiri, hipertansiyon
ve/veya 6dem, oligiiri ve degisen derecelerde
anormal  bobrek fonksiyonlari, nefrotik
sendrom tanist ise Odem, hipoalbuminemi
(<2,5 g/dL) ve agir proteiniiri (Spot
protein/kreatinin >2 mg/mg veya 24 saatlik
idrarda >40 mg/m?/sa protein atilimi) ile
konuldu. Mikroskobik hematiiri her sahada
besten fazla kirmizi kiire bulunmasi olarak
tanimland1 (13). Renal replasman tedavileri
periton diyalizi/ hemodiyaliz veya bdobrek
nakli olarak kaydedildi.

Biyopsi &rnekleri Hacettepe Universitesi
Cocuk Patolojisi Unitesi’nde degerlendirildi.
Patolojik derecelendirme Oxford Siniflamasi
kriterlerine  gore yapildi. Buna gore;
glomertillerin %350’sinden fazlasinda
mezangial hiperseliilarite olmasi/olmamasi
(MO0/M1), herhangi bir  glomeriilde
endokapiller hiperselillarite varligi (E1),
segmental glomeriiloskleroz varligt (S1),
kortikal alanda fibrozis miktarimin  %]1-
25/%26-50/>%50 olmas1 (TO/T1/T2) ve
glomeriillerde  kresent  miktarinin =~ %1-
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25/>%25 olmas1 (C1/C2) olarak tamimlandi
(14).

Hastalar kullandiklar1 tedavilere gore destek
tedavi; sadece ACEi (anjiotensin doniistiiriicii
enzim inhibitorii) ve/ veya ARB (anjiotensin
reseptor blokorii); steroid tedavisi ve steroide
ek immiinosupresif ajan (azatiyopiirin-AZA,
siklofosfamid, rituksimab, mikofenolat
mofetil-MMF, siklosporin-CSA, takrolimus)
olarak 3 gruba ayrildi.

Renal sagkalim, Meadow kriterlerine gore
degerlendirildi;  A:normal  (klinik  veya
laboratuvar anormalligi yok), B: minor iiriner
anormallikler (idrar albimin 30-300 mg/giin
thematiiri), C: aktif bobrek hastaligi (idrar
albumin >300 mg/giin, hipertansiyon veya
eGFR >60 ml/dk/1.73m? olan yiiksek plazma
kreatinin  diizeyi), D: anormal bdbrek
fonksiyonu (eGFR < 60 ml/dk/1.73m%) (15).
Son kontrolde Meadow kriterlerine gore
B,C,D grubu olan hastalar kotii prognoza
sahip olarak degerlendirildi.

Istatistiksel Analizler

Veriler IBM SPSS 23. siiriim (Statistical
Package for Social Sciences-23) programina

kaydedildikten = sonra  gruplarin  genel
Ozellikleri  igin  tamimlayici  analizler
yapilmigtir. Nicel degiskenlerin  dagilimi

Kolmogorov-Smirnov/Shapiro Wilk normallik
testi  ve histogram ile incelenmistir.
Tanimlayici istatistikler normal dagilan veriler
icin ortalama ve standart sapma, normal
dagilmayan veriler igin ortanca ve 25-75
persentil degerleri ile verilmistir. Kategorik
degiskenler ise olgu sayisi (n) ve yiizdesi (%)
ile gosterilmistir. Kategorik degiskenlerin
karsilastirilmasinda ki-kare ve Fisher’in exact
testleri, siirekli degiskenlerin
karsilastirilmasinda normal dagilim varsa
Student’s t-testi ve tek yonlii varyans analizi
(ANOVA), normal dagilim yoksa Mann
Whitney-U testi ve Kruskal Wallis testi
kullanilmigtir. Bagimli {i¢ ve daha fazla
grubun zaman icindeki degisiminin

karsilagtirilmasinda  standardize  olmayan
rezidiiellerin dagilimi normal oldugunda
Repeated Measures ANOVA testi, normal
olmadiginda ise Friedman testi kullanilmigtir.
Tim hipotez testlerinde P<0.05 istatistiksel
olarak anlamli kabul edilmistir.

Hacettepe Universitesi Girisimsel Olmayan
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu’ndan ¢alisma
onay1 alimmistir (Proje No: GO 22/455, Karar
N0:2022/08-34).

3. Bulgular

Calismaya IgAVN tanisi olan 48 hasta dahil
edildi. Hastalarin ortanca tam yast 8 (6-12)
idi. Erkek/kiz oram1 1.1 (26/22) idi. IgAV
tanisindan renal semptom baslangicina kadar
gecen siire 8.5 giin (0-30.75), renal semptom
baslangicindan  bobrek  biyopsisine  kadar
gegen siire ise 23.5 giin (14-41,75) olarak
bulundu. Tani aninda ortanca serum kreatinin
degeri 0,46 mg/dl (0,33-0,65), ortalama eGFR
169,5+68 ml/dk/1,73m? idi. Bagvuruda eGFR
degeri <60 ml/dk/1.73m’ olan iki hasta vardi.
Sadece bir hastada (%2) tamida akut bobrek
yetmezligi mevcuttu ve bu hasta voliim yiikii
nedeniyle kisa siire hemodiyalizde izlendi.
Hastalarin  hepsinde degisen derecelerde
proteiniiri ve %87,5’inde hematiiri mevcuttu.
Mikroskobik hematiiri + hafif proteiniiri 10
(%21), nefritik sendrom 4 (%8), nefritik
sendrom + nefrotik diizeyde proteiniiri 24
(%50), nefrotik sendrom 10 (%21) hastada
mevcuttu.

Ucg hastada (%6,3) hipertansiyon tespit edildi,
hepsinde evre 1 seviyesindeydi, ii¢ hasta da
nefrotik diizey proteiniiri grubundaydi.

Nefrotik  diizey proteiniirisi  olan  ve
olmayanlar karsilastirildiginda nefrotik diizey
proteiniirisi olan hastalarda IgAVN tanisindan
bobrek tutulumuna ve renal semptom
baslangicindan biyopsi yapilmasina dek gegen
stirelerin anlamli olarak daha kisa oldugu ve
eGFR degerlerinin daha yiiksek oldugu
goriildi (Tablo 1).
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Tablo 1.Nefrotik ve nefrotik olmayan diizey proteiniiri ile bagvuran IgAVN hastalariin tan1 anindaki
klinik ve laboratuvar bulgularinin karsilagtirtlmasi

Nefrotik olmayan
diizey proteiniiri

Nefrotik diizey p
proteiniiri n=34

n=14

Cinsiyet, n (%) 0,710

Erkek 7 (50) 19 (56)

Kadin 7 (50) 15 (44)
Tani yas1 (yil)* 8 (6-11) 10 (6-14,5) 0,802
IgAV tanisindan renal semptom baslangicina kadar 21 (0-446) 2,5(0-29,5) 0,027
gegen siire (giin)*
Renal semptom baslangicindan biyopsiye kadar 50 (21-69) 19,5 (3-122) 0,027
gegen siire (giin)*
Sistolik Kan Basinc1* 100 (94-110) 105 (100-115) 0,174
Hipertansiyon (%) 0 (0) 3(9) 0,25
Serum kreatinin (mg/dl)* 0,57 (0,43-0,83) 0,38 (0,32-0,57) 0,033
Serum albiimin (g/dl)* 3,8 (3,7-4) 3,3(2,8-3,7) 0,003
eGFR (ml/dk/1,73 m?) T 141(+78) 186 (+69) 0,021
eGFR degerine gore hasta dagilimi, n (%) 0,389

<90 ml/dk/1,73 m?

>90 ml/dk/1,73 m? 3(21) 4 (12)

11 (79) 30 (88)

24 saatlik idrar protein atilimi (mg/m?/sa), n (%) 19 (9,3-32) 112 (88,4-185,8) <0,001
Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg)* 0,5 (0,24-1,17) 5,98 (2,33-11) <0,001

Not: * Ortanca (25-75p) degerler sunulmustur, | Ortalamazstandart deviasyon degerleri sunulmustur. ACEi:
Anjiyotensin doniistiiriicii enzim inhibitorii, ARB: Anjiyotensin reseptor blokeri, eGFR:Tahmini glomeriiler filtrasyon
hizi

Biyopsilerin  patolojik  degerlendirmesinde  hastada (%58,3) glomeriiler kresent mevcuttu

Oxford simiflandirilmasina  gére M1 47 (Tablo 2), Nefrotik diizey proteiniirisi olan
(%96,3), E1 39 (%81,3), S1 18 (%37,5), TL 8 hastalarin biyopsilerinde kresent yiizdesi
(%16,7), T2 1 (%2,1), hastada goriildii, 28 anlamli olarak daha fazla bulundu.
Tablo 2. Oxford siniflandirmasina gore patolojik bulgular ve kullanilan tedaviler
Oxford Simiflandirmasi Nefrotik olmayan diizey Nefrotik diizey p
proteiniiri n=14 proteiniiri n=34

MO 0 1 0,517
M1 14 33
EO 5 4 0,053
El 9 30
SO 7 23 0,251
S1 7 11
TO 11 28 0,705
T1 3 5
T2 0 1
Cco 9 11 0,125
C1l 4 18
C2 1 5
Kresent varligi 5 23 0,057
Kresent ylizdesi* 0 (0-8) 10 (0-7-18,7) 0,036
Biyopsi 6ncesi IS kullanimi, n (%) 7 (50) 27 (79) 0,078
Tedavi, n (%) 0,011

Destek tedavi 3(0) 0 (0)

Destek tedavi+ Steroid 8 (57) 18 (53)

Steroid+iS 3(21) 16 (47)
Not: * Ortanca (25-75p) degerler sunulmustur, IS:immunsupresif tedavi
IgAVN’de 26 hastanin  (%54,2) destek Immunsupresif — tedavi  alan  hastalar
tedaviye ek olarak steroid tedavisi aldigi, 19  incelediginde; 5 hastada (%10,4)
hastanin ~ (%39,6) diger immunsupresif Siklofosfamid, 6 hastada (%12,5) AZA, 1
ajanlara ihtiyag duydugu gozlendi. hastada (%2,1) MMF, 1 hastada (%2,1) CSA,
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1 hastada (%2,1) farkli zamanlarda AZA ve
CSA,1 hastada (%2,1) farkli zamanlarda AZA
ve takrolimus, 4 hastada (%8,3) siklofosfamid
ve devaminda AZA tedavileri kullanildig:
goriildii. Nefrotik diizey proteiniiri ile
bagvuran hastalarda steroide ek
immunsupresif kullanimi anlamli olarak daha
fazlaydi. (Tablo 3)

Hastalarin ortanca takip siiresi 37 (22,5-71,5)
aydi, remisyona girme siiresi 109 (89,5-186,5)
giin olarak tespit edildi. Izlem siiresi sonunda
ortalama eGFR degerlerinde belirgin farklilik
yoktu (Sekil 1) (nefrotik diizey olmayan
proteiniiri p=0,852, nefrotik diizey proteiniiri
p=0,122). Son kontrolde tiim hastalarda
proteiniiride ~ anlamli  azalma  gorildi
(p<0,001). Nefrotik diizey proteiniirisi olan
hastalarin remisyona girme siiresi anlaml
olarak daha uzundu (p=0,016) (Tablo 3).

Meadow’un kriterlerine gdre renal sagkalim
incelendiginde 30 hasta A (klinik veya
laboratuvar anormalligi yok), 16 hasta B
(mindr triner anormallikler) ve iki hasta C
(aktif bobrek hastaligl: idrar albumin >300
mg/gilin, hipertansiyon veya eGFR >60
ml/dk/1,73 m? olan yiiksek plazma kreatinin
diizeyi) grubunda idi. D kategorisinde yani
son donem bobrek hastaligt (SDBH) olan
hasta yoktu. Iyi prognozlu (Meadow grup A)
hastalarla karsilastirildiginda kétii prognozlu
(Meadow grup B,C,D ) hastalarda remisyona
girme siiresi daha uzun (sirasiyla 100 ve 172
gin, p=0,001) ,biyopside  segmental
glomertiloskleroz (sirasiyla %23,3 ve %61,1,
p=0,009) ve Kkresent yiizdeleri (sirasiyla
%46,7 ve %77,8, p=0,034 ) daha fazlaydi.
Nefrotik  diizey proteiniirisi olan  ve
olmayanlarin renal sagkalim oranlari arasinda
anlaml fark bulunmadi (p=0,469).

Tablo 3. IgJAVN hastalarinin son kontroldeki klinik ve laboratuvar 6zellikleri

Nefrotik olmayan diizey Nefrotik diizey proteiniiri p
proteiniiri n=34
n=14

Takip siiresi* (ay) 36,5 (28,5-82,5) 33,5(22,3-73,8) 0,874
Son kontrol sistolik KB (mm Hg)* 110 (105,110) 105 (102,5-117,5) 0,663
Son kontrol hipertansiyon, n(%o) 1(7) 0 (0) 0,121
Son kontrol serum kreatinin (mg/dl)* 0,55 (0,40-0,76) 0,57 (0,41-071) 0,789
Son kontrol eGFR (ml/dk/1,73 m?) f 166 (+£24,3) 163 (+43,7) 0,307
Son kontrol serum albumin (g/dl)* 4,5 (4,22-4,63) 4,7 (4,56-4,73) 0,076
Son kontrol proteiniiri* (mg/m?/sa) 2,4 (1,6-8,6) 3(1,8-6,2) 0,292
Son kontrol hematiiri, n (%) 2 (14) 10 (29) 0,271
Remisyona girme siiresi* 78 (70-100) 130 (107-179) 0,016
Renal Sagkalim (Meadows’s), n (%) 0,469
A 10 (71) 20 (59)
B 3(21) 13 (38)
C 1(7) 1(3)

Not: * Ortanca (25-75p) degerler sunulmustur.,  Ortalama+standart deviasyon degerleri sunulmustur. KB: kan
basinci, eGFR:Tahmini glomeriiler filtrasyon hizi, Meadow kriterleri; A: normal (klinik veya laboratuvar anormalligi
yok), B: mindr iiriner anormallikler (idrar albiimin 30-300 mg/giin +hematiiri), C: aktif bobrek hastalig1 (idrar
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albumin >300 mg/giin, hipertansiyon veya eGFR >60 ml/dk/1.73 m2 olan yiiksek plazma kreatinin diizeyi), D: eGFR

<60 ml/dk/1.73 m2

Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg)

Biyopsi 3.8y 6.ay 12.ay  Son kontrol

Not: eGFR:Tahmini glomeriiler filtrasyon hizi

Biyopsi 3.ay 6.ay 12.ay  Son kontrol

Sekil 1. [gAVN tanil1 hastalarda eGFR ve proteiniiri seyri

4. Tartisma

Bu calismada nefrotik diizey proteiniiri ile
basvuran hastalarda IgAV tanisindan renal
semptom baslangicina kadar gecen siire daha
kisa, bobrek biyopsisinde glomeriiler kresent
yiizdesi daha fazla, immunosupresif tedavi
ihtiyac1 daha yogun ve remisyona girme siiresi
daha wuzun bulunmustur. Nefrotik diizey
proteiniirisi olan hastalara daha erken bdbrek
bobrek biyopsisi yapilmis ve bu hastalarda
IgAV tanisindan daha kisa siire sonra renal
tutulum  gozlenmis  olmasinin  klinigin
giiriiltiilii olusu nedeniyle tetkiklerin daha
hizZli  yapilmasindan  kaynaklanabilecegi
diistintilmiistiir.

IgAV nefriti sekonder bir glomerulonefrittir.
IgA nefropatisi patogenezini agiklamaya
calisan ‘dort vurus hipotezi’ IgAV ile iliskili
nefritin -~ de  temelini  olusturmaktadir.
Galaktozdan fakir IgA1l olusumu ‘ilk vurus’
ve bu anormal immunglobuline 06zgii
antikorlarin  dretimi  ‘ikinci  vurus’tur.
Otoantikorlar ve Gd-IgAl birleserek “Ugiincii
vurug’ olan immiin kompleksleri, immiin
komplekslerin mezangial birikimi ‘ddrdiincii
vurus’u  olusturur  (16).  Inflamatuvar
hiicrelerin  klirensinde azalma, apoptotik
disregulasyon ve wvaskiiler endotel biiyiime
faktorii gibi biiyiime faktorleri de hastalik
gelisiminden sorumlu tutulmaktadir (17, 18).

Literatiirde nefrotik diizey proteiniiriyle
prezente olan IgAVN hastalarinin agirlikli

olarak erkek oldugu bildirilmistir (19, 20)
ancak bizim ¢alismamizda erkek/kiz oranlari
benzerdir. IgAV’de  boébrek  tutulumun
genellikle ilk 4 hafta icinde goriilmektedir (4).
Bu c¢alismamizda da benzer sekilde renal
bulgular ortanca 8 giin igerisinde ortaya
cikmistir. IgAVN'de nefrotik prezentasyon
%16-21, nefrotik diizey proteiniiri %32
oranlarinda  bildirilmigtir ~ (4,21-23). Bu
calismada tani1 aninda hastalarin %14.6'sinda
nefrotik sendrom, %71’inde nefrotik diizeyde
proteiniiri goriilmiistiir.

Bu ¢alismada eGFR< 90 ml/dak/1,73m2 olan
7 hasta (%14.5) mevcuttur, literatiirde bu oran
%1.4-45 arasinda bildirilmistir (4). Nefrotik
olmayan proteiniiri ile bagvuran hastalarda
eGFR degerleri daha diisiik bulunmus, bu
durum grubun igeridigi nefritik sendromlu
hastalar ile iliskilendirilmis ancak nefritik
sendromun bir komponenti olan hipertansiyon
acisindan gruplar arasinda anlamli fark
bulunmamustir. Literatiirde IgAVN’de
bagvuruda  nefrotik  sendrom  %16-20
araliginda degismektedir (4), bu calismada
%?21 olarak bulunmustur. Nefrotik diizeyde
proteiniiri ile bagvuran hastalarda serum
albumin degerlerinin anlamli olarak daha
diisiik bulunmasi, bu hastalar arasinda nefrotik
sendromla bagvurunun da yer alisi ile
iligkilendirilmistir.

586



Osmangazi Tip Dergisi, 2023

Nefrotik diizey proteiniirisi olan IgAVN
hastalarinda daha agir histopatolojik bulgular
bildirilmistir (24). Feng ve ark. nefrotik diizey
proteiniirisi  olan  I[gAVN  hastalarinda
histolojik bulgularin nefrotik diizey olmayan
proteiniirisi olan hastalara goére daha agir
oldugunu paylagmistir (19). Bizim
calismamizda MEST-C skorlart agisindan
belirgin fark olmasa da nefrotik diizey
proteiniirisi olan hastalarin biyopsilerinde
glomeriiler kresent orami anlamli olarak
yiiksek bulunmustur.

Halen IgAVN tedavisi konusunda fikirbirligi
yoktur. Konu hakkinda yazilmis rehberler de
kesin kanita dayali bir tedavi bulunmadigini
belirmektedir (25, 26). Bobrek Hastalig
Kiiresel Sonuglarin lyilestirilmesi  Vakfi
(KDIGO) onerileri persistan proteiniirisi olan
hastalarda (>0,5-1g/giin/1,73 m2) ACEi
ve/veya ARB verilmesi, bu tedaviye ragmen
>1 g/giin/1,73 m2 proteiniiri ve GFR>50
ml/dak/1,73 m2 olan hastalarda 6 ay boyunca
steroid tedavisi verilmesi seklindedir (27).
Kresentik IgAVN, nefrotik sendrom ve/veya
bobrek hasar1 olan vakalarda bolus steroid,
siklofosfamid, plazmaferez disiiniilebilir.
Farkli c¢aligmalarda MMF, AZA, CSA
kullanimi da bildirilmistir (20,28,29). Bizim
calismamizda da tedavi se¢iminin klinik ve
laboratuvar bulgulardan etkilendigi goriilmiis,
tiim hastalarda ACEQ kullanilmis, nefrotik
diizey proteiniirisi olan hastalarda steroide ek
immunosupresan kullanimi anlamli olarak
daha fazla bulunmustur (p=0.011).

Gjerstad ve ark. 14 yillik izleme sahip IgAVN
hastalarmin =~ %8’inde  SDBH  gelistigini
bildirmistir  (30). Ulkemiz verileri ise
IgAVN’li hastalarin ¢ogunun uzun donemde
tamamen 1iyilestigine ve %1.2-6.7’sinde
SDBH gelistigine isaret etmistir (21, 31).
Bizim g¢alismamizda ortanca 3.2 yillik izlem
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