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Öz

Amaç İmmunglobulin A vasküliti küçük damarlarda immun kompleks birikimi ile oluşan ve genellikle kendini sınırlayarak iyi seyir gösteren çocukluk çağının en sık vaskülittir. 
Bu çalışma ile kliniğimizde takip edilen immunglobulin A vasküliti tanılı hastaların klinik özelliklerini, seyirlerini, tedavilerini tanımlamak ve MEFV tetkik edilen hastaları 
detaylandırarak hastalık seyrine katkısı olup olmadığını ortaya koymaktır.

Yöntem ve 
Gereçler

Retrospektif olarak düzenlenen bu çalışma Ocak 2012 ile Haziran 2021 tarihleri arasında immunglobulin A vasküliti tanısı almış olguları içermektedir. Hastaların elektro-
nik dosyalarından demografik, klinik, laboratuvar özellikleri, görüntüleme sonuçları ve tedavileri kaydedildi. 

Bulgular İmmunglobulin A vasküliti tanısı ile çalışmaya dahil olan 345 hastanın %42,30’ü kızdı. Hastaların medyan tanı yaşı 6,5 yıl (1-17,50). Şikayetlerin başladığı dönem mevsim-
lere göre %31,30 sonbahar, %28,70 ilkbahar, %27,50 kış ve %12,50 yaz oranlarında dağılmaktaydı. Tüm hastaların döküntüsü mevcuttu. Hastalık sürecinde %38,80 hastada 
kas iskelet, %35,70 hastada gastrointestinal, %7 hastada böbrek ve %8,10 hastada epididimal tutulum gelişti. MEFV taraması yapılan 54 hastanın 27 (%7,80)’sinde mutasyon 
pozitifti ve gruplar arasında cinsiyet, hastalık başlama yaşı, klinik tutulum ve tedavi parametreleri açısından anlamlı fark yoktu.

Sonuç İmmunlobulin A vasküliti çocukluk çağının çoğunlukla iyi prognoza sahip vasküliti olmakla beraber bazı hastalarda ağır seyrederek sekel bırakabilmektedir. Kötü progno-
zu açıklayacak faktörler için çok merkezli prospektif çalışmalar gereklidir.

Anahtar 
Kelimeler

İmmunglobulin A vasküliti; MEFV mutasyonu; purpura; steroid

Abstract

Introduction Immunoglobulin A vasculitis is the most common vasculitis of childhood, which occurs with the accumulation of immune complexes in small vessels and usually has a 
self-limiting course. The aim of this study is to describe the clinical features, prognosis and treatment of patients with immunoglobulin A vasculitis, and to reveal whether 
Mediterranean fever mutation contributes to the course of the disease. 

Materials 
and Methods

This retrospective study includes cases diagnosed with immunoglobulin A vasculitis between January 2012 and June 2021. Demographic, clinical, laboratory characteristics, 
imaging results and treatments were recorded.

Results Of the 345 patients included in the study with the diagnosis of immunoglobulin A vasculitis 42.30% was girls. The median age at diagnosis was 6.5 years (1-17.50). The diagnosis 
rate of patients according to the seasons were 31.30% in autumn, 28.70% in spring, 27.50% in winter and 12.50% in summer. All patients had purpura. During the disease 
course, the organ involvements were 38.80% in musculoskeletal system, 35.70% in gastrointestinal system, 7% in kidney, and 8.10% in epididymal involvement. Twenty-seven 
(7.80%) of 54 patients had MEFV mutation-positive and there was no significant difference between the mutation positive and negative groups in parameters gender, age of 
disease-onset, clinical involvement, and treatments.

Conclusion Although immunoglobulin A vasculitis has a good prognoses, it can cause a severe course and sequelae in some patients. Multicenter prospective studies are required for 
explaining the factors that cause the poor prognosis.

Keywords Immunoglobulin A vasculitis; MEFV mutation; purpura; steroid
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GİRİŞ
İmmunglobulin A vasküliti (İgAV), küçük damarlarda 
immun kompleks birikimi ile oluşan ve genellikle kendi-
ni sınırlayarak iyi seyir gösteren, çocukluk çağının en sık 
vaskülittir.1 İgAV klinik olarak küçük damarların olduğu 
her organı etkileyebilse de tipik olarak cilt, eklem, gast-
rointestinal sistem ve böbrek tutulumu ile seyreder. Ciltte 
karakteristik olarak non-trombositopenik palpabl purpu-
ra yapar ve 2008 klasifikasyon kriterlerine göre tanı için 
cilt tutulumunun bulunması zorunludur (Tablo 1).2 İgAV, 
sıklıkla erkeklerde ve 3-15 yaş aralığında görülmektedir.3,4 
İmmunglobulin A vasküliti tekrarlayabilmekte, hastalığın 
erken dönemlerinde gastrointestinal tutulumuna bağ-
lı (kanama, invajinasyon, perforasyon), ileri dönemler-
de böbrek tutulumuna bağlı (nefrotik sendrom, nefritik 
sendrom, hipertansiyon, böbrek yetmezliği) kalıcı hasar 
ya da can kaybı geliştirebilmektedir.5 Çalışmalar eklem 
tutulumu, gastrointestinal tutulum, persistant hematüri, 
yüksek akut faz reaktanı ve klinik tablonun şiddetli oldu-
ğu durumlarda İgAV’nin tekrarlama olasılığının arttığını 
bildirmektedir.6,7 Ayrıca diğer bir çalışmada akut dönemde 
persistan döküntü ve gastrointestinal kanama olan hasta-
larda nefrit sıklığının arttığı gösterilmiştir.8 

Ailevi Akdeniz ateşi (AAA) tekrarlayan ateş ve serözal tu-
tulum (sinovit, plörit, perikardit) ile giden monogenik oto-
infl amatuvar bir hastalıktır.9 Türkiye ve İsrail’den yapılan 
bazı çalışmalar ailevi Akdeniz ateşi geninin (MEFV) İgAV 
hastalarında daha sık bulunduğunu ve kötü klinik gidiş ile 
yüksek infl amasyondan sorumlu olabileceğini bildirdi.10,11  
Ancak, AAA’da görülen vaskülitin IgAV ‘e benzerlik gös-
termesine rağmen, aslında AAA ‘nin kendi klinik kompo-
nenti olduğunu bildiren çalışmalar da mevcuttur.12

Bu çalışma ile kliniğimizde takip edilen İgAV tanılı has-
taların klinik özelliklerini, seyirlerini, tedavilerini tanım-
lamak ve MEFV tetkik edilen hastaları detaylandırarak 
hastalık seyrine katkısı olup olmadığını ortaya koymaktır.

GEREÇ ve YÖNTEMLER
Retrospektif olarak düzenlenen bu çalışma Ocak 2012 ile 
Haziran 2021 tarihleri arasında immunoglobulin A vas-
küliti tanısı almış olguları içermektedir. İgA tanısı mevcut 
tanı kriteri ışığında uzman çocuk romatologları tarafından 
konulmuştur (Tablo 1).2 Çalışmaya düzenli takibe gelen, 
en az 6 aydır izlenen ve öncesinde AAA tanısı ve kliniği 
olmayan hastalar dahil edilmiştir. Helsinki deklerasyo-
nuna uygun şekilde yürütülen çalışmamıza Ankara Şehir 
Hastanesi Klinik Araştırmalar Etik Kurulunca (Protokol: 
E2-21-623) 30.06.2021 tarihinde onay verilmiştir.

Tablo 1: İmmunglobulin A vasküliti tanı kriterleri*

Purpura (Zorunlu kriter/Non-trombositopenik palpabl purpura 
ve peteşi)

Karın ağrısı

Histopatoloji (Tipik purpura yokluğunda cilt ya da böbrekte İgA 
depolanması)

Artrit/artralji

Böbrek tutulumu

*EULAR/PRINTO/PRES, Ankara 2008 Kriterleri 
**Tanı için zorunlu kriter ve diğerlerinden biri yeterli

Hastaların elektronik dosyalarından demografik, klinik, 
laboratuvar özellikleri, görüntüleme sonuçları ve tedavile-
ri kaydedildi. 

Böbrek tutulumu makroskobik/mikroskobik hematüri, 
proteinüri ve/veya böbrek fonksiyon testlerinde bozulma 
olarak tanımlandı. Spot idrarda protein ve kreatinin ora-
nı 0,2-2 aralığında (≥2 yaş) nefritik düzeyde proteinüri, 
protein ve kreatinin oranı 2 ve üzeri nefrotik düzeyde pro-
teinüri; santrifüje edilmiş idrar incelemesinde her alanda 
5’den fazla eritrosit mikroskobik, gözle görülen renk deği-
şikliği makroskopik hematüri kabul edildi. Böbrek biyopsi 
materyalleri uluslararası çocuk böbrek hastalığı çalışma 
grubu İgAV nefropati ölçütlerine göre sınıfl andı. Gastro-
intestinal tutulum gaitada gizli/aşikar kanama, melena, 
hematokezya ve abdominal ultrasonografideki gastroin-
testinal tutuluma işaret eden görüntüleme bulguları ile be-
lirlendi.  Semptomsuz 3 aylık period sonrası bulgu veren 
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hastalar relaps olarak kabul edildi. İgAV’nin seyri sırasın-
da şiddetli klinik ve tekrarlamaları olan hastalarda klinik 
tablo olmasa da MEFV gen analizi yapıldı ve bu hastalar 
detaylı şekilde tekrar değerlendirildi. MEFV gen analizi, 
exon 2, 3, 5 ve 10’u içerecek şekilde venöz kandan çalışıldı. 
(E148Q, P369S, F479L, M680I, I692del, M694V, M694I, 
K695R, V726A, A744S, R761H). Mutasyon çalışılan has-
talar kendi içinde gruplanıp kıyaslandı.

İstatiksel analiz
İstatiksel değerlendirme için SPSS 22. versiyonu kullanıldı. 
Kategorik veriler sayı ve yüzde olarak tanımlandı. Sayısal 
verilerin normal dağılıma uyup uymadığı Shapiro-Wilk 
test ile değerlendirildi. Normal dağılıma uymayan sayısal 
veriler medyan, minimum ve maksimum olarak tanımlan-
dı. Kategorik veriler arasındaki fark ki-kare testi, sayısal 
değerler arası fark non-parametrik Mann Whitney-U testi 
ile değerlendirildi. 

BULGULAR 
Demografik veriler ve klinik tutulum

İlk tanı
İmmunglobulin A vasküliti tanısı ile çalışmaya dahil olan 
345 hastanın %42,30’ü kızdı. Hastaların medyan tanı yaşı 
6,5 yıl (1-17,50), medyan takip süresi 18 ay (6-63) olarak 
tespit edildi. Hastalığın başlangıcında tüm hastaların dö-
küntüsü mevcuttu ve 199 (%57,70) hastada sadece dökün-
tü vardı.  Döküntüye sırası ile 70 (%20,30) hastada karın 
ağrısı, 63 (%18,30) hastada eklem ağrısı, 9 (%2,60) hastada 
yaygın ödem ve 4 (%1,20) hastada hematüri eşlik etmek-
teydi (Tablo 2). Şikayetlerin başladığı dönem mevsimle-
re göre %31,30 sonbahar, %28,70 ilkbahar, %27,50 kış ve 
%12,50 yaz oranlarında dağılmaktaydı. Hastaların 186’sın-
da (%53,90) geçirilmiş enfeksiyon öyküsü yoktu. Ancak 
151’inde (%43,80) üst solunum yolu, 7’sinde (%2) akut 
gastroenterit ve 1 (%0,30) hastada varisella öyküsü vardı. 
Yedi (%2,10) hastada direk ilişki gösterilemese de aşılama 
öyküsü mevcuttu.

Takip 
Son vizitte hastaların median yaşı 11 yıl (3-22), median 
takip süresi 18 ay (6-63) olarak tespit edildi. Hastalık sü-
recinde %38,80 hastada kas iskelet, %35,70 hastada gastro-
intestinal, %7 hastada böbrek ve %8,10 hastada epididimal 
tutulum gelişti (Tablo 2). 

Tablo2: İmmunglobulin A vasküliti ile takipli hastaların ilk tanı, 
takip ve hastalık tekrarında klinik dağılımı

İlk Tanı n (%) Takip n (%) Relaps n (%)

Döküntü 345 (%100) 345 (%100) 16 (%4,6)

Kas iskelet 
ağrısı 63 (%18,3) 134 (%38,8) 4 (%1,2)

Karın ağrısı 70 (%20,3) 123 (%35,7) 2 (%0,6)

Böbrek tutu-
lumu 4 (%1,2) 24 (%7)

Yaygın ödem 9 (%2,6) 9 (%2,6)

Epididimit 28 (%8,1)

Kas iskelet tutulumu 134 (%38,80) hastada mevcuttu ve 82 
(%23,80) hastada artrit, 44 (%12,80) hastada artralji ve 8 
(%2,30) hastada myalji gözlendi. 

Gastrointestinal tutulum 123 (%35,70) hastada tespit edil-
di ve tüm hastalarda karın ağrısı vardı. Karın ağrısına 25 
(%7,20) hastada kanlı dışkılama, 7 (%2) hastada bulan-
tı-kusma eşlik etmekteydi. Gastrointestinal tutulumunu 
belirlemek için bakılan gaitada gizli kan tetkikinde 85 
(%24,60) hastada pozitifl ik gözlendi. Batın ultrasonografi 
görüntülemesi 120 (%34,80) hastanın 37’sinde (%10,80) 
normal, 83’ünde (%24) patolojik saptandı. Batın ultraso-
nografi görüntülemesi patolojik olan tüm hastalarda duvar 
kalınlaşması mevcuttu. Duvar kalınlaşmasına %4,30 has-
tada serbest sıvı, %2 hastada serbest sıvı ile invajinasyon 
eşlik etmekteydi. İnvajinasyon için cerrahi müdahaleye 
gerek olmadı. 

Tanı ve izlem sırasında 47 (%13,60) hastada mikroskobik 
hematüri, 5 (%1,40) hastada makroskobik hematüri tespit 
edildi. 25 (%7,2) hastada yalnızca bir kez saptanan mik-
roskobik hematüri oldu ve bu böbrek tutulumu için an-
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lamlı kabul edilmedi. Takipte 54 (%15,60) hastada nefritik 
düzeyde, 6 (%1,80) hastada nefrotik düzeyde proteinüri 
belirlendi. Benzer şekilde 23 (%6,6) hastada bir kez olan 
ve izlemde devam etmeyen nefritik düzeyde proteinüri 
saptandı ve bu böbrek tutulumu açısından anlamlı kabul 
edilmedi. İzlemde 40 (%11,60) hasta İgA vaskülitine bağ-
lı böbrek tutulumu olarak kabul edildi. Böbrek tutulumu 
%5,2 hastada tanı anında, %1,20 hastada 2. haft ada, %4,30 
hastada 1. ayda ve %0,90 hastada 2. ayda gözlendi. Böb-
rek biyopsisi 14 (%4) hastada gerçekleştirildi. Uluslararası 
çocuk böbrek hastalığı çalışma grubu sınıfl amasına göre 1 
hasta evre 1, 2 hasta evre 2, 4 hasta evre 3a ve 5 hasta evre 
3b olarak tespit edildi.  

Epididimit 28 (%8,10) hastada gelişti. Epididimal tutulu-
mu olan hastalarda testis torsiyonunu dışlamak için skro-
tal doppler ultrasonografi yapıldı ve torsiyon bulgusuna 
rastlanmadı.

Relaps
İmmunglobulin A vasküliti 16 (%4,60) hastada tekrar etti. 
Döküntüye 4 hastada artrit, 2 hastada karın ağrısı eşlik etti 
(Tablo 2). Hastaların 6’sı ilk 3 ayda, 8’i ilk 1 yılda ve 2 tanesi 
de 2 yılda nüks etti. Mediyan nüks zamanı 12 ay (3-24) 
olarak bulundu.

Tedavi
İmmungobulin A vasküliti ile takip ettiğimiz 153 (%44,30) 
hastanın steroid ihtiyacı oldu ve 105 (%30,40) hasta yatırı-
larak tedavi edildi. Steroid tedavisi %28,10 oranında gast-
rointestinal tutulum, %7,20 oranında epididimit, %6,40 
oranında renal tutulum, %2,30 oranında cilt tutulumu ve 
1 hastada akciğer tutulumu için verildi. Başlangıç tedavisi 
olarak 25 (%7,20) hastaya yüksek doz (30 mg/kg/gün), 128 
(%37,10) hastaya 2 mg/kg/gün steroid tedavisi verildi. 

Yüksek doz steroid ihtiyacı olan hastaların %5,50’inde 3 
gün, %1,70’sinde 5 gün tedavi verildi ve sonrasında sırası 
ile intravenöz ve oral (2mg/kg/gün) steroid tedavisi düzen-
lendi. Steroid tedavisi, %14,20 hastada oral (2 mg/kg/gün), 

%22,90 hastada önce intravenöz sonra oral (2 mg/kg/gün) 
verildi. Steroid tedavisi medyan süresi 28 gün (7-395) ola-
rak belirlendi. 

İgAV tedavisinde kullandığımız diğer ajanlar; 18 (%5,20) 
hastada ACE inhibitörleri (proteinüriyi kontrol altına 
alabilmek için), 14 (%4,10) hastada kolşisin, 11 hastada 
(%3,20) siklofosfamid, 8 (%2,40) hastada intravenöz im-
munglobulin (İVİG) ve 2 (%0,60) hastada plazmaferezdi. 
Siklofosfamid 8 hastada gastrointestinal, 3 hastada renal 
tutulum için ve İVİG 8 hastada gastrointestinal tutulum 
nedeniyle verildi. 

İzlemde hiçbir hastamızda kalıcı böbrek yetmezliği ya da 
organ hasarı gelişmedi ve ölüm olmadı.

MEFV mutasyon analizi
İmmunglobulin A vasküliti ile takipli 54 (%15,70) hastaya 
MEFV gen analizi yapıldı ve 27 hastada (%7,80) mutas-
yon tespit edilmedi. Yirmi yedi (%7,80) hastada mutasyon 
mevcuttu ve tespit edilen mutasyonlar 2 hastada M694V 
homozigot, 4 hastada M694V/M680I bileşik heterozigot, 
8 hastada M694V heterozigot, 6 hastada 10.exon mutas-
yonu heterozigot (V726A, R761H, A744S) ve 7 hastada 
heterozigot önemi belirsiz varyant (E148Q, I110P, P369S, 
G304R) tespit edildi. 

MEFV mutasyonu taramasına ağır gastrointestinal tutu-
lum (n=31, %9) ve şiddetli atipik döküntü (n=12, %3,50) 
sıklıkla neden oldu. Hastalık tekrarı (%1,80) ve böbrek 
tutulumu (%1,50) MEFV taranmasının diğer nedenleriy-
di. Hastalarımızın hiç biri AAA kliniğine sahip değildi. 
MEFV geninde homozigot ve bileşik heterozigot mutasyo-
nu olan hastaların ilk bulgusu döküntü oldu. 

MEFV mutasyonunun İgA vaskülitine etkisi
MEFV mutasyonu varlığının İgAV üzerine etkisini belir-
lemek için MEFV mutasyonu olan 54 hastayı kendi içinde 
mutasyon pozitif ve negatif olarak gruplayıp karşılaştırdık.
MEFV taraması yapılan 54 hastanın 27 (%50)’sinde mutas-
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yon pozitift i ve gruplar arasında cinsiyet, hastalık başlama 
yaşı, klinik tutulum ve tedavi parametreleri açısından an-
lamlı fark yoktu (Tablo 3).

Tablo 3: MEFV mutasyonu pozitif ve negatif olan immunoglobu-
lin A vasküliti hastalarının karşılaştırılması

MEFV gen 
pozitif

(n=27, %50)

MEFV gen 
negatif

(n=27, %50)

p 
değeri

Cinsiyet n 
(%)

Kız 10 (%18,5) 11 (%20,4)
0,500*

Erkek 17 (%31,5) 16 (%29,6)

Medyan tanı yaşı (yıl) 7,6 (1-13) 7,6 (1,6-17) 0,755**

Kas iskelet ağrısı n (%) 13 (%24,1) 9 (%16,7) 0,406*

Karın ağrısı n (%) 16 (%29,6) 18 (%33,3) 0,779*

Böbrek tutulumu n (%) 5 (%9,3) 6 (%11,1) 0,500*

Hospitalizasyon n (%) 15 (%27,8) 14 (%25,9) 0,500*

Steroid ihtiyacı n (%) 20 (%37) 19 (%35,2) 0,500*

Medyan steroid süre 
(gün) 28 (0-180) 28 (0-180) 0,873**

MEFV- Mediterranean Fever * Ki-kare Test, ** Mann-Whitney 
U Test

TARTIŞMA
Bu çalışmada tek merkezde İgAV tanısı ile takip edilen 
hastaların klinik, laboratuvar ve tedavileri retrospektif 
olarak gözden geçirildi. Ağır klinik bulguları ve nüksleri 
olduğu için MEFV mutasyonu bakılan hastalarda MEFV 
mutasyonu sahibi olmanın hastalık seyrine etkisini araştır-
dık. MEFV mutasyonunun klinik, tedavi ve prognoz üzeri-
ne anlamlı etkisini tespit etmedik.

İmmunglobulin A vasküliti görülme sıklığı 5-7 (3-15) yaş 
aralığında en sıktır.3,13 Çalışmamızda en sık görülme yaşı 
6,50 olarak bulundu. Türkiye’den yapılan diğer çalışmalar-
da en sık yaş literatüre göre yüksek olup 7-10 aralığında 
bildirilmiştir.7,14,15 

İgAV serilerinde daha çok erkek üstünlüğü bildirilse de 
kızların da daha sık olduğu çalışmalar mevcuttur.14-17 Seri-
mizde erkeklerin kızlara oranı 1,34:1 olarak bulundu. 
İgAV sıklığı sonbahar ve kış mevsiminde artmaktadır.6,16 
Çalışmamızda İgAV sonbahar (%31,30), ilkbahar (%28,70) 

ve kışta (%27,50) en sıktı ve olgu oranları bu 3 mevsimde 
birbirine oldukça yakındı. Ancak yaz mevsiminde oran 
%12,50’e düştü. İlkbahar ülkemizin de içinde bulunduğu 
çalışmalarda IgAV’nin en sık görüldüğü mevsim olarak 
bildirilmektedir.15,18 İgAV’nin enfeksiyonlarca tetiklendi-
ği düşüncesi bu oranlarla da desteklenmektedir. Hasta-
larımızın %43,80’inde üst solunum yolu, %2’sinde akut 
gastroenterit ve 1 hastada varisella öyküsü vardı. Güncel 
çalışmalarda enfeksiyon öyküsü %21,40 - 63 aralığında bil-
dirilmiştir.7,14,15

 
İmmunglobulin A vaskülitinin kliniği günler ve haft alar 
içinde belirginleşir. İlk 4 haft alık dönemdeki gelişmeler 
aynı hastalık süreci olarak kabul edilir. Çalışmalarda dö-
küntüye eşlik eden sistemler sırası ile kas iskelet (%50-85), 
gastrointestinal (%40-80), daha nadir olarak böbrek (%20
-60), epididim ve diğer organlar olarak bildirilmiştir.2,15,16 
Bu çalışmada döküntüye başvuru anında; %20,30 hastada 
karın ağrısı, %18,30 hastada eklem ağrısı, %2,60 hastada 
yaygın ödem ve %1,20 hastada hematüri eşlik etmekteydi. 
İzlemde %38,80 kas iskelet, %35,70 gastrointestinal, %7 
böbrek ve %8,10 epididimal tutulum gelişti. 

Yirmi beş (%7,20) hastada kanlı dışkılama, 85 (%24,60) 
hastada pozitif gaitada gizli kan testi ve 7 (%2) hastanın 
batın ultrasonografisinde invajinasyon mevcuttu. İnvaji-
nasyon oranları iki çalışmada %2,30 ve %4,20 olarak bil-
dirilmiştir.14,15 

Çalışmamızda 14 (%4) böbrek biyopsi materyalinin 1’inde 
evre-1, 2’sinde evre-2, 9’unda evre-3 renal etkilenme belir-
lendi. Güncel yayınlarda biyopsi tanılı böbrek etkilenme 
oranı %4,90-%7 olarak bildirilmiştir.7,14,15 

Serimizde 16 (%4,60) hastada İgA vasküliti tekrar etti. 
Medyan tekrar zamanı 12 ay (3-24) bulundu. Karadağ ve 
arkadaşları15, %4,60 İgA vaskülitinin medyan 1,5 (0,50-2) 
yılda tekrar ettiğini bildirmiştir. Diğer bir çalışma relaps 
oranını %16, relaps medyan zamanını 41 gün (30 gün-5,70 
yıl) olarak göstermiştir.14 Daha yüksek relaps oranı (% 30) 
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veren 2 çalışmadan, birincisinde 1 ay sonrası, ikincisinde 
3 ay sonrası relaps olarak kabul edilmiştir.6,16 Nüks için 
belirlenen zaman sınırın değişken olması farklı sonuçları 
açıklayabilir.

Steroid tedavisi vaskülitlerde hızlı etki gösterdiği için baş-
langıç tedavisi olarak önemli yere sahiptir. İgAV’nde ste-
roid tedavisi özellikle gastrointestinal etkilenmeye ikincil 
komplikasyonları önlemek için hızlıca başlanmalıdır. Se-
rimizde %44,30 hastanın steroid ihtiyacı oldu ve %30 has-
ta yatırılarak tedavi edildi. Hastaların %7,20’sinin yüksek 
doz, %37,10’inin 2 mg/kg/gün dozunda tedavi düzenlen-
di. Steroid ihtiyacı diğer çalışmalarda da %34,70-%57,60 
olarak bildirilmiştir.7,14,15 Erken evrede steroid tedavisi 
gastrointestinal tutulumun şiddetini ve komplikasyonları 
engellemekte etkili olsa da benzer etkisi renal tutulumu 
engellemede yoktur.19,20

 
Ağır gastrointestinal tutulumu olan 8 (%2,40) hastada ste-
roid tedavisine ek olarak İVİG, siklofosfamid kullanıldı. 
Hastalardan 2’sinin plazmaferez ihtiyacı oldu. Siklofosfa-
mid 3 hastada renal tutulum için verildi. Türkiye’den yapı-
lan güncel bir çalışmada siklofosfamid %3,40 hastaya renal 
tutulum için verildiği bildirilmiştir.15

Ailevi Akdeniz ateşinin İgAV’nin şiddetlendirdiğine dair 
yayınlar olmakla birlikte, son zamanlarda aksini gösteren 
yayınlar da mevcuttur.10,21 

Çalışmamızda klinik kötü gidiş ve nüks nedeniyle 54 
(%15,70) hastada MEFV mutasyonu çalışıldı ve 27 (%7,80) 
hastada mutasyon tespit edilmedi.  Çalışmamızda sadece 
gerekli görülen hastalarda MEFV mutasyonu bakıldığı için 
İgAV’li hastalarda MEFV mutasyon sıklığı vermeyeceğiz 
ancak MEFV bakılan hastaları kendi içinde karşılaştırdı-
ğımızda klinik ve tedavi açısından anlamlı fark gözlemle-
medik (Tablo 3). Karadağ ve arkadaşları çalışmalarında 32 
(%12) hastada MEFV çalışıp, 14 hastada mutasyon tespit 
ettiklerini bildirmiştir. Çakıcı ve arkadaşları 1120 hastanın 
238 (%21,20)’inde MEFV mutasyonu tespit etmiş ve bu 

oranın Türkiye’deki genel taşıyıcılığına benzer olduğunu 
bildirmiştir.12,21 Her iki grup kıyaslandığında MEFV mu-
tasyon taşıyıcılarında kas iskelet, gastrointestinal tutulu-
mun ve infl amasyon belirteçlerinin anlamlı olarak yüksek 
olduğu belirtilmiştir.21

Tek merkezden geriye dönük olarak gerçekleştirilmiş ol-
ması çalışmamızın temel kısıtlılığıdır.

Sonuç olarak İgAV çocukluk çağının çoğunlukla iyi prog-
noza sahip vasküliti olmakla beraber bazı hastalarda ağır 
seyrederek sekel bırakabilmektedir. Ülkemizde taşıyıcılığı 
%20 olarak bildirilen MEFV mutasyonu varlığı progno-
zu etkileyen olası faktörlerden kabul edilmektedir. Klinik 
kötü gidiş ve tekrarlayan İgAV atağı nedeni ile MEFV ana-
lizi yapılan hastaları mutasyonu olan ve olmayan olarak 
kıyasladığımızda, her iki grup arasında sistem tutulumları, 
klinik seyir ve tedavi açısından fark tespit etmedik. 

İgAV’nde kötü prognoza sebep olabilecek ya da işaret ede-
cek faktörleri tespit etmekte prospektif çok merkezli çalış-
malara gerek vardır. 

Helsinki deklerasyonuna uygun şekilde yürütülen ça-
lışmamıza Ankara Şehir Hastanesi Klinik Araştırmalar 
Etik Kurulunca (Protokol: E2-21-623) 30.06.2021 tari-
hinde onay verilmiştir.
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