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GIRIS ve AMAC: iImmunoglobiilin A vaskiiliti ¢ocukluk caginin en sik vaskiilitidir. Trombositopenik
olmayan purpura, karin agrisi, gastrointestinal kanama, artrit veya artralji ve nefrit ile karakterizedir.
Ailevi Akdeniz atesi (AAA) ise en sik goriilen otoinflamatuvar hastalik olup, tekrarlayan ates ve serozit
ataklar1 hastaligin temel ozellikleridir. Calismamizda klinigimizde IgAV/HSP tanisi ile takipli olan
olgularin genel 6zelliklerini, MEFV mutasyon sikligini tespit etmeyi, AAA+IgAV/HSP olan olgularla
sadece IgAV/HSP olan olgularin klinik, laboratuvar ve tedavi 6zelliklerini karsilagtirmay1 amagladik.
GEREC ve YONTEMLER: Calismaya 2014-2016 yillar1 arasinda IgAV/HSP tanis1 almis olan 159
olgudan MEFV analizi yapilmis olan 114 olgu dahil edildi. IgAV/HSP tanist ile takipli olgularin geriye
doniik olarak MEFV mutasyon sonuglari, demografik, klinik 6zellikleri ve tan1 anindaki laboratuvar
bulgulart kaydedildi. Ayrica [IgAV/HSP+AAA tanisi olan hastalar ile sadece IgAV/HSP olan hastalar
karsilastirildi.

BULGULAR: 88 olguda MEFV mutasyonu tespit edilmedi. 26 (%22,9) olgunun ise 9’u M694V/-
(%7.,9), 6’s1 M694V/M694V (%5,3), 3’4 M6801/- (%2,6),3’1i V726A/- (%2,6), 2’si E148Q/- (%1,8),
biri M694V/M680I (%0,9), A744S/- (%0,9), biri ise R761H/- (%0,9) idi. 9 olguda (%7,9) AAA tanis
mevcuttu. [gAV/HSP+AAA hastalarinda medyan CRP degerinin ve nonsteroidal anti-inflamatuvar ilag
(NSAII) ve kolsisin tedavisi alma oraninin daha yiiksek oldugu saptandi.

TARTISMA ve SONUC: Calismamizda IgAV/HSP+AAA olan olgularda, IgAV/HSP siirecinde
hastalarin CRP degerlerinin daha yiiksek ve NSAII ihtiyacimin daha sik olabilecegini gdzlemledik.
IgAV/HSP tanist ile takipli olan olgularda MEFV mutasyon varliginin gosterilmesi erken tani1 ve etkin

inflamasyon kontrolii ile olas1 komplikasyonlarin 6niine ge¢ilmesine yardimci olabilir.

Anahtar sozciikler: Immunoglobiilin A vaskiiliti/ Henoch Schonlein purpura; ailevi Akdeniz atesi,

gocuk
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The Increased Frequency of Familial Mediterranean Fever in Patients Diagnosed with

Immunoglobulin a Vasculitis (Henoch-Schonlein Purpura)
ABSTRACT

INTRODUCTION: Immunoglobulin A vasculitis/Henoch Schonlein purpura (IgAV/HSP) is the most
common vasculitis in childhood. It is characterized by non-thrombocytopenic purpura, abdominal pain,
gastrointestinal bleeding, arthritis or arthralgia and nephritis. Familial Mediterranean fever (FMF), is
the most common autoinflammatory disease, manifesting with recurrent fever episodes and serositis. In
this study, we aimed to determine the general characteristics and MEFV (Mediterranean FeVer) mutation
occurrence rate in patients diagnosed with IgAV/HSP and to compare the clinical, laboratory and
treatment characteristics of cases with FMF+IgAV/HSP and cases with only IgAV/HSP.

METHODS: A total of 114 cases analyzed for MEFV out of 159 cases diagnosed with IgAV/HSP
between the years 2014-2016 were included in the study. MEFV gene analysis, demographic, clinical,
and laboratory findings were retrospectively recorded. In addition, patients with AAA and only IgAV /
HSP cases were compared.

RESULTS: The MEFV mutation was not detected in 88 cases. 9 of the 26 (22.9%) cases were M694V/-
(7.9%), 6 were M694V/M694V (5.3%), 3 were M680I/- (2.6%), 3 were V726A/- (2.6%), 2 were
E148Q/- (1.8%), one was M694V/M680I (0.9%) and one was R761H/- (0.9%). 9 cases (7.9%) were
diagnosed with FMF. The median C-reactive protein (CRP) value was higher in IgAV/HSP+FMF
patients and they had a higher rate of using nonsteroidal anti-inflammatory drugs (NSAIDs) and

colchicine treatment.

DISCUSSION and CONCLUSION: Patients with IgAV/HSP+FMF had higher CRP levels and needed
NSAIDs more frequently during the course of IgAV/HSP. Demonstrating the presence of the MEFV
mutation in cases diagnosed with IgAV/HSP may help to prevent possible complications through early
diagnosis and effective control of inflammation.

Key words: Immunoglobulin A vasculitis / Henoch Schonlein purpura; familial Mediterranean fever;

child
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Giris

Immunoglobulin A vaskiiliti/Henoch-Schénlein purpuras: (IgAV/HSP) kiigiik damar vaskiiliti olup
genellikle trombositopenik olmayan purpura, artrit, atralji, karin agrisi, gastrointestinal kanama,
glomerulonefrit ile karakterizedir (1). Hastaligin tanisin1 koymada 6zgiil bir laboratuvar bulgusu yoktur.
Ankara kriterlerine gore palpabl purpuraya ek olarak karin agrisi, artrit ve/veya artalji, renal tutulum ve
IgA birikimi ile giden 16koklastik vaskiilit veya glomerulonefrit varligi bulgularindan en az birine sahip
olan hastalar IgAV/HSP olarak simiflanir (2). Immunoglobiilin A vaskiiliti/ Henoch Schénlein purpura
cocukluk ¢aginda en sik karsilasilan primer vaskiilitdir (1). Tirk pediatrik vaskiilit ¢alisma grubu
tarafindan yapilan bir yillik epidemiyolojik calismada IgAV/HSP’nin tiim ¢ocukluk cag1 vaskiilitleri

icinde oran1 %81,6 olarak saptanmustir (3).

Immunoglobiilin A vaskiiliti/ Henoch Schénlein purpura olan hastalarda ailevi Akdeniz atesi
(AAA) birlikteligi daha once bildirilmistir. Ozdogan ve ark (4) yaptiklar1 calismada AAA tanisi ile
takipli hastalarin yaklasik %7’sinde IgAV/HSP klinigi gézlemlemislerdir. [IgAV/HSP ile takipli olan
hastalarda da yillar icinde AAA semptomlar1 gelisebilir. Yine Tiirkiye’den yapilan baska bir ¢calismada
tipik AAA semptomu olmayan IgAV/HSP olgularinin %9,2’sinde MEFV (Mediterranean FeVer)
geninde iki allelde mutasyon saptanmustir, bu oranin normal Tiirk popiilasyonundaki orandan anlamli

olarak fazla oldugu bildirilmistir (5).

Bu ¢alismada, klinigimizde IgA V/HSP tanisi ile takipli olan olgularin genel 6zelliklerini, MEFV
(Mediterranean FeVer) mutasyon sikligini tespit etmeyi, AAA+IgAV/HSP olan olgularla sadece

IgAV/HSP olan olgularin klinik, laboratuvar ve tedavi 6zelliklerini karsilastirmay1 amagladik.

Gerec ve Yontemler

Calismaya 2014-2016 yillar1 arasinda Hacettepe Universitesi Cocuk Saghg ve Hastaliklari
Anabilim Dali, Romatoloji Bilim Dali’nda IgAV/HSP tanisi ile takip edilen 0-18 yas arasi olgular

dahil edildi. Arastirmaya baslamadan dnce Hacettepe Universitesi Etik Kurulu’ndan ¢alisma icin onay
alindi. I[gAV/HSP tanisi ile takipli olgularin elektronik ve arsiv dosyalar1 geriye doniik taranarak MEFV
mutasyon sonuglari ¢ikarildi, es zamanl olarak hastalarin demografik (yas, cinsiyet, tani yasi), klinik
(cilt, kas-iskelet sistemi, gastrointestinal, renal, pulmoner, santral sinir sistemi tutulumu) ve tani
anindaki laboratuvar bulgulari [tam kan sayimui, eritrosit sedimantasyon hizi (ESH), C-reaktif protein
(CRP), kreatinin, idrar analizi] kaydedildi. Ayrica AAA tanisi olan hastalarin hastalifa ait klinik
Ozellikleri (atak siklig1, atak siiresi, atak tipi), yakinmalarinin baglama yasi, tan1 yasi ve kullandigi ilaglar

not edildi.
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MEFYV analizi Sanger dizileme yontemi ile 12 varyant (E148Q, P369S, F4791, M680I (G-C), M680I (G-
A), 1692del, M694V, M6941, K695R, V726A, AT744S, R761H) bakilarak yapildi. IgAV/HSP tanisi
Ankara kriterlerine (2) gore; AAA tanis1 Yalginkaya-Ozen kriterlerine gore belirlendi.(6)

Istatistiksel Yontem:

SPSS software kullanilarak veri tabani olusturuldu. Degiskenlerin normal dagilima uygunlugu
gorsel (histogram ve olasilik grafikleri) ve analitik yontemlerle (Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-Wilks)
incelendi. Tanimlayici analizlerde, normal dagilima uymayan ve ordinal degiskenler icin ortanca
(minimum-maksimum) deger kullanildi. Gruplar arast siirekli degerlerin karsilastirmasinda Mann
Whitney U; oran Karsilasgtirmasinda ise Fisher testi (hiicrelerde gozlenen degerler Ki-kare testi

varsayimlarini saglamadigi i¢in) kullanildi. P degerinin <0,05 olmasi anlamlilik sinir1 olarak belirlendi.
Bulgular

Caligmaya 2014-2016 yillar1 arasinda IgAV/HSP tanisiyla takipli olan 159 hastadan, MEFV
analizi yapilmis olan 114 hasta dahil edildi. Bu hastalarin 88’inde (%77,1) MEFV mutasyonu yoktu.
Kalan 26 (%22,9) hastanin 9°u M694V/- (%7,9), 6’s1t M694V/M694V (%5,3), 3’1t M6801/- (%2,6),3’1
V726A/- (%2,6), 2’si E148Q/- (%1,8), biri M694V/M680I (%0,9), A744S/- (%0,9), biri ise R761H/-
(%0,9) idi. Hastalarin 9’unda (%7,9) AAA tanis1t mevcuttu. AAA tanist olan hastalarin 6’s1 (%66,7)

M694V/M694V, 1’1 (%11,1) M694V/M680I, 2°si (%22,2) M694V/- idi.

Hastalarin klinik ve laboratuvar oOzellikleri Tablo 1°de sunulmustur. Hastalarin en sik
IgAV/HSP tanisi aldigi ay Eylill ay1 (n=15; %13,2); mevsim ise sonbahardi (n=39; %34,1). Hastalarin
34’tinde (%29,8) IgAV/HSP tanis1 Oncesinde iist solunum yolu enfeksiyonu Oykiisii vardi.
Gastrointestinal sistem kanamasi olan 36 (%31,6) hastanin 22’sinde digkida gizli kan pozitifligi;
14’linde diskida asikéar kan mevcuttu. Artriti olan 66 (%57,9) hastanin 41’inde oligoartrit, 25’inde ise
monoartrit mevcuttu. Hematiirisi olan 18 (%15,8) hastanin ise 15’inde mikroskobik, 3’linde

makroskobik hematiiri vardi (Tablo 1) .
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Tablo 1. IgAV/HSP Hastalarmin Ozellikleri

Ozellikler* IgAV/HSP hastalar1 (n=114)
Tam yas1, yil 7(1,5-17)
Cinsiyet, kiz 51 (44,7)
IgAV/HSP oncesi USYE gegirme | 34 (21,9)

Klinik 6zelikler
Ates 6 (5,3)

Purpura 114 (100)
Alt ekstremitede purpura 110 (96.5)
GIS tutulumu 58 (50,9)
Karin agrisi 58 (50,9)
GIS kanama 36 (31,6)
Eklem tutulumu 80 (70,2)
Acrtralji 80 (70,2)
Artrit 66 (57,9)
Testis tutulumu 3(2,6)
Renal tutulum 22 (19,3)

Laboratuvar ozellikleri
Hemoglobin, g/dI 12,75 (9,9-15,4)
Anemi 26 (22,8)
Lokosit sayist, x103/mm3 10,75 (4,8-29,1)
Lokositoz 38 (33,3
Trombosit sayisi, x103/mm? 374,5 (185-720)
Trombositoz 25 (21,9)

CRP, mg/dI 1,6 (0,1-12,3)
CRP yiiksekligi 72 (63,2)
Kreatinin, mg/dI 0,4 (0,21-0,93)
Proteiniiri 16 (14)
Proteiniiri miktari, mg/giin 593 (170-3468)
Hematiiri 18 (15,8)

GFH, ml/dk/1,73 m? 158 (78-250)

Tedavi ozellikleri
Tedavisiz izlem 40 (35,1)
NSAIl 58 (50,9)
Steroid 57 (50)
Azatiyoprin 1(0,9)
Siklofosfamid 4 (3,5)
Kolsisin 11 (9,6)
Enapril 16 (14)

Prognoz
Tam iyilesme 113 (99,1)
Takip siiresi, ay 22 (4-137)
Persistan hematiiri 13 (11,4)
Persistan proteiniiri 10 (8,8)

Relaps 7(6,1)

CRP, C-reaktif protein; GFH, glomerular filtrasyon hizi; GIS, gastrointestinal sistem; IgAV/HSP, immiinoglobulin
A vaskiiliti/Henoch-Schonlein purpura; NSAII, nonsteroidal anti-inflamatuvar ilac; USYE, iist solunum yolu
enfeksiyonu

*Sayisal degiskenler medyan (minimum-maksimum), nominal degiskenler ise hasta sayisi (viizde) seklinde
sunulmugtur.
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Cilt biyopsisi sadece bir hastaya yapilmisti ve bu hastanin biyopsisinde IgA birikimi
gosterilmisti. Hastalarin  6’sma  (%5,3) bobrek biyopsisi yapilmisti. Bu hastalarin  hepsinde
immiinfloresan boyamada IgA gosterilmisti ve hepsi IgAV/HSP nefriti ile uyumluydu. Hastalarin
hicbirinde hipertansiyon, tan1 aninda bobrek yetmezligi, kronik bobrek yetmezligi, ndropati, santral sinir

sistemi tutulumu ve akciger tutulumu yoktu.

Immunoglobiilin A vaskiiliti/ Henoch Schénlein purpura+ ailevi Akdeniz atesi olan hastalarin
(n=9) medyan AAA-iligkili semptom baslangi¢ yas1 5 (1-11) yas; AAA hastalik siiresi 18 (0-72) ay,
IgAV/HSP tani yas1 medyan 6,5 (2,5-11) yasti. Medyan atak siklig1 6 ayda 3 (1-3) atak, medyan atak
stiresi 2 (1-3) giin idi. Hastalarin altis1 (%66,6) IgAV/HSP tanisi ardindan AAA tanis1 almis olup, bu
hastalarin AAA tanis1 almas1 i¢in gecen siire [gAV/HSP tanisindan itibaren 8 (6-13) giindii. [gAV/HSP
tanis1 sonrast AAA tanisi konulan alt1 hastanin besinin dykiisiinde atese eslik eden nedensiz karin agrisi
ataklar1 mevcut iken bir hastada ise sadece nedensiz ates atag1 mevcuttu. Ug hasta (%33,3) ise AAA
tanusi ile izlenmekte iken IgA V/HSP klinigi gelistirmisti. IgAV/HSP+AAA tanisi ile izlenen hastalarda
IgAV/HSP gidisi degerlendirildiginde karin agrisi, gastrointestinal tutulum (ikisi i¢in de %77,8’e kars1
%48,6; p= 0,16) ve eklem tutulumunun (%88,9’a kars1 %68,6; p= 0,27) istatistiksel olarak anlamli

olmasa da AAA olmayan IgAV/HSP hastalarina gore daha sik oldugu goriildii.

Sadece IgAV/HSP olan hastalar (n=105), IgAV/HSP+AAA olan hastalarla (n=9)
karsilastirildiginda (Tablo 2), [gAV/HSP+AAA hastalarinda medyan CRP degerinin daha yiiksek (6,11
mg/dl’ye kars1 1,39 mg/dl; p=0,037), nonsteroidal anti-inflamatuvar ilag (NSAI) ve kolsisin tedavisi
alma oraninin daha yiiksek (sirasiyla %88,9’a kars1 %47,6; p=0,032 ve %100’¢ kars1 %1,9; p<0,001)
oldugu goriildii. Istatistiksel olarak anlamli fark olmasa da IgAV/HSP+AAA olan hastalarda eklem
tutulumu, artralji, artrit yakinmalar1 daha fazlaydi (sirastyla %88,9’a kars1 %68,6; p=0,27, %88,9a kars1
%68,6; p=0,27 ve %88,9’a kars1t %55,2; p=0,07). Diger klinik ve laboratuvar 6zellikler, kullanilan
tedaviler, tedavi cevabi ve relaps siklig1 agisindan iki grup arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

yoktu.

40



Sénmez HEC ve ark. HSP Tanili Cocuk Hastalarda Artmig A A. A Sikligi

JCP2018;16: (1):35-46

Tablo 2. Sadece IgAV/HSP olan hastalarla, [IgAV/HSP+AAA olan hastalarin karsilagtiriimasi

Ozellikler* Sadece IgAV/HSP olan IgAV/HSP+AAA olan | P degeri
hastalar (n=105) hastalar (n=9)
Tani yasi, yil 7(1,5-17) 6,5 (2,5-11) 0,82
Cinsiyet, kiz 46 (43,8) 5 (55,6) 0,51
IgAV/HSP 6ncesi 23 (21,9) 2(22,2) 1
USYE gegirme
Klinik ézellikler
Ates 5 (4,8) 1(11,1) 0,39
Purpura 105 (100) 9 (100) -
Alt ekstemitede 102 (97.1) 8(88,9) 0,28
purpura
GIS tutulumu 51 (48,6) 7(77,8) 0,16
Karin agrisi 51 (48,6) 7(77,8) 0,16
GIS kanama 33 (31,4) 3(33,3) 1
Eklem tutulumu 72 (68,6) 8 (88,9 0,27
Artralji 72 (68,6) 8 (88,9 0,27
Artrit 58 (55,2) 8 (88,9) 0,07
Testis tutulumu 2(1,9) 1(11,1) 0,22
Renal tutulum 21 (20) 1(11,1) 1
Laboratuvar ozellikleri
Hemoglobin, g/dI 12,8 (10-15,4) 12,3 (9,9-13,6) 1
Lokosit sayisi, 13,7 (4,8-29,1) 13,9 (5,9-20,8) 1
x10%/mm?
Trombosit sayisi, 371 (185-720) 379 (281-513) 0,54
x10%/mm?
CRP, mg/dI 1,39 (0,1-12,3) 6,11 (0,45-11,9) 0,037
Kreatinin, mg/dl 0,4 (0,22-0,93) 0,35 (0,21-0,83) 0,22
Proteiniiri 16 (15,2) 0 (0) 0,35
Hematiiri 17 (16,2) 1(11,1) 1
GFH, ml/dk/1,73 m? 158 (80-235) 180 (78-250) 0,47
Tedavi
Tedavisiz izlem 38 (36,2) 2(22,2) 0,49
NSAIl 50 (47,6) 8 (88,9 0,032
Steroid 52 (49,5) 5 (55,6) 1
Azatiyoprin 1(1) 0(0) 1
Siklofosfamid 4(3,8) 0 (0) 1
Kolsisin 2(1,9 9 (100) <0,001
Enapril 16 (15,2) 0 (0) 0,35
Prognoz
Tam iyilesme 104 (99) 9 (100) 1
Takip siiresi, ay 22 (4-137) 20 (6-93) 0,83
Persistan hematiiri 13 (12,4) 0 (0) 0,59
Persistan proteiniiri 10 (9,5) 0 (0) 1
Relaps 7(6,7) 0(0) 1

AAA, ailevi Akdeniz atesi; CRP, C-reaktif protein; GFH, glomerular filtrasyon hizi; GIS, gastrointestinal sistem; IgAV/HSP,

immiinoglobulin A vaskiiliti/Henoch-Schonlein purpura; MWU, Mann Whitney U, NSAIL nonsteroidal anti-inflamatuvar

ilag; USYE, iist solunum yolu enfeksiyonu

*Sayisal degiskenler medyan (minimum-maksimum), nominal degiskenler ise hasta sayisi (yiizde) seklinde sunulmugtur.
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Tartisma

Immunoglobiilin A vaskiiliti/ Henoch Schonlein purpura kiiciik damar vaskiiliti olup ¢cocukluk
cagmin en sik vaskiilitidir. Trombositopenik olmayan purpura, karin agrisi, gastrointestinal kanama,
artralji/artrit ve nefrit hastaligin temel 6zellikleridir. Hastaliga neden olan 6zgiil bir genetik faktor net
olarak bilinmemektedir (2). AAA ise otozomal g¢ekinik kaliimli otoinflamatuar bir hastalik olup,
16p13.3’da bulunan MEFV (Mediterranean FeVer) genindeki mutasyonlar sonucunda meydana gelir.
Tekrarlayan ates ve plorit ataklar1 hastaligin temel 6zellikleri olup, artrit, erizipel benzeri dokiintii ve
hastalik kontroliiniin saglanamadigi hastalarda amiloidoz goriilebilir.(7) Calismalarda inflamatuvar
bagirsak hastaligi, poliarteritis nodosa, IgAV/HSP, juvenil idiopatik artrit gibi hastaliklart olan

hastalarda MEFV mutasyon sikliginin arttigi gosterilmistir (8; 9).

Tiirkiye’de yapilan ¢aligmalarda IgAV/HSP hastalarinda MEFV mutasyon siklign %23,7-44
oraninda bildirilmistir (5; 10). IgAV/HSP olgularinda normal topluma gore daha stk MEFV mutasyonu
olmas1 bu iki hastaligin patogenezi arasinda iligski oldugunu disiindiirmektedir (10). Calismamizda
IgAV/HSP hastalarinda MEFV mutasyon siklig1 %22.,9 saptanmistir. Bu hastalarin %73’ tek alelde
mutasyon tasirken, %27’si iki alelde mutasyon tagimaktadir. Bu oran saglikli Tiirk popiilasyonunda
MEFV mutasyon tasiyiciligi (%20) sikligina yakindir (11). Bayram ve ark. (10) daha 6nce yaptiklari bir
calismada IgA'V/HSP hastalig1 olan bireylerde MEFV mutasyon sikligini normal popiilasyonun yaklasik

iki kat1 (%44) bulmustur.

Benzer sekilde Ozgakar ve ark. (12) yaptiklari ¢aligmada IgAV/HSP hastalig1 olan bireylerde MEFV
mutasyon sikligini normal popiilasyondan fazla (%34) saptamistir. Dogan ve ark. (5) yaptig1 ¢calismada
ise bizim calismamiza benzer sekilde normal popiilasyona yakin tasiyicilik orani (%23,7) tespit
edilmistir. Ancak IgAV/HSP tanisi ile takipli olgularin 9’unda (%7,9) AAA birlikteligi gézlenmistir.
Daha 6nce yapilan galismalar IgAV/HSP olgularinda AAA birlikteligini %7-9,2 olarak saptamis olup
calismamizda buldugumuz oran benzerdir. Normal Tiirkiye popiilasyonundaki AAA oranmi 1:1075°dir

(13). Caligmamiza dahil ettigimiz IgAV/HSP hastalarinda ise bu oran daha yiiksektir (%7,9).
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Onceki bazi calismalarda IgAV/HSP olgularinda MEFV mutasyonu varliginin, hastaligin daha
inflamatuvar seyretmesine yol a¢tig1 gosterilmistir (10; 14). Ozcakar ve ark. (12) IgAV/HSP olan 80
pediatrik olguda yaptiklar1 calismada MEFV mutasyonu tasiyan hastalarinin serum ESH ve CRP
diizeylerinin daha yiiksek oldugunu gostermislerdir. Calismamizda da benzer sekilde [gAV/HSP+AAA
olan hastalarda daha yiiksek serum CRP degerinin oldugu gdsterilmistir. MEFV, “pyrin” isimli molekiilii
kodlamaktadir. Pyrin, hiicre i¢inde aktif interlokin 1B (IL1P) iiretimini saglayan inflamazom
kompleksinin bir parcasidir ve mutant pyrin molekiilii kontrolsiiz IL1P iiretilmesine ve artmis
inflamatuvar cevaba neden olur (15; 16). Bu nedenle, IgAV/HSP+AAA olan hastalarda inflamatuvar

belirtecler daha yiiksek olabilir.

Sadece IgAV/HSP olan hastalarla, [gAV/HSP+AAA olan hastalar karsilagtirildiginda klinik
bulgular acisindan fark goriilmese de IgAV/HSP+AAA olan olgularin daha stk NSAIl kullanimina
ihtiyag duyduklar1 gozlenmistir. Ozen ve ark. (9) tarafindan yapilan bir ¢alismada ise MEFV mutasyon
tastyicilarinin artmis bazal inflamasyona bagli olarak bazi bulgular gelistirmeye egilimi oldugu
gosterilmigtir. Olgun ve ark. (17) ise M694V mutasyonunun, FMF hastalarinda artrit ile iligkili oldugunu
gostermistir. Bu durum, AAA varligimin, IgAV/HSP ile iligkili semptomlarin siddetini artirmasi, es
zamanli olarak eklem tutulumu, artralji, artrit yakinmalarinin daha fazla olmasimi agiklayabilir.
IgAV/HSP+AAA olan hastalarda artmis NSAII kullanimi, bu hastalarda daha ¢ok kas iskelet sistemi
yakinmasi olmasi ile agiklanabilir.

Calismamizda IgAV/HSP+AAA olan hastalarda NSAII ve kolsisin tedavisi alma oranmin daha yiiksek

(sirastyla %88,9’a karst %47,6; p= 0,032 ve %100’ kars1 %1,9; p<0,001) oldugu gorilmiistiir.

Her ne kadar IgAV/HSP tanisi ile takipli hastalarda rutin olarak kolsisin tedavisi kullanilmasa da baz1
caligmalarda relaps gosteren veya direngli IgAV/HSP olgularinda es zamanli AAA tanis1 olmasa da
kolsisin tedavisi onerilmektedir (18; 19). Bizim de sadece IgAV/HSP tanisi ile takipli iki hastamiz relaps

nedeni ile kolsisin kullanmaktaydi.

Tiirkiye’de saglikli popiilasyonda en stk MEFV mutasyonlarinin dagilimi; %12 E148Q, %5 M680I, %
3 M694V, %2 V726A ve %0 M6941 olarak saptanmuistir (11). IgAV/HSP’li olgularda yapilan
caligmalarda ise en sik saptanan mutasyon M694V’dir (10; 12). Calismamizda da IgAV/HSP
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hastalarinda en sik tespit ettigimiz MEFV mutasyonu M694V’dir (%14). Ailevi Akdeniz atesi
hastalarinda M694V mutasyonu varliginin daha erken baslangicli ve daha siddetli bir fenotipe neden
oldugunu diistiindiirmektedir (20). MEFV degisikliklerinin, artmis inflamatuvar cevaba neden olarak

IgAV/HSP gelisimi i¢in yatkinlik yarattig1 da diistiniilebilir.

Calismamizin kisithiliklari, geriye doniik olarak yapilmasi, kisith hasta sayisi ve tim I[gAV/HSP

hastalarinda MEFV analizi yapilmamis olmasiydi.

Sonuc

Klinigimizde IgAV/HSP tamisi ile takipli olan ¢ocuk olgularda, AAA varligimin normal
toplumdan daha sik oldugu, ayrica eger eslik eden AAA varsa, inflamatuvar cevabin daha siddetli
oldugu ve bu hastalarin daha sik NSAII ihtiyac1 oldugu gosterilmistir. IgAV/HSP hastalarinda AAA
varhigindan siiphelenmek, hastaligin daha erken fark edilmesi ve tedavinin daha erken baslanmasiyla
amiloidoz gibi 6liimciil komplikasyonlarin 6niine gegilmesinde dnemli olacaktir. Siiphesiz ki AAA
tanis1 ayrintili klinik sorgulamaya ve siipheye dayanir. Ayrica [gAV/HSP gibi AAA birlikteligi sik olan
hastaliklarda, AAA birlikteligini diisiindiirecek faktorlerin arastirilmasi, gereksiz testlerden
kaginilmasina ve hizli kolay tan1 konulmasina yardimci olacaktir. Calismamizin sonuglarina gore,
Ozellikle normalden daha inflamatuvar seyir gosteren IgAV/HSP olgularinda AAA varligm
disiinmekte yarar vardir. IgAV/HSP tanust ile takipli olgularda AAA varhigim diisiindiirecek tiim Klinik

ve laboratuvar bulgularin ortaya konulmasi i¢in ¢ok merkezli ileriye doniik arastirmalara ihtiyag¢ vardir.

Yazar Katkilari: Hafize Emine S6nmez ve Ezgi Deniz Batu aragtirmanin tasarlanmasinda, verilerin
toplanmasinda, makalenin ilk halinin hazirlanmasinda katkida bulunmustur. Yelda Bilginer ise makaleyi

inceleyip gdzden gegirmis ve nihai halinin olusumuna katkida bulunmusgtur.

Cikar Catismasi: Yoktur
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