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Amag  Immunglobulin A vaskiiliti kiigiik damarlarda immun kompleks birikimi ile olusan ve genellikle kendini sinirlayarak iyi seyir gosteren gocukluk gaginin en sik vaskiilittir.
Bu ¢aligma ile klinigimizde takip edilen immunglobulin A vaskiiliti tanili hastalarin klinik 6zelliklerini, seyirlerini, tedavilerini tanimlamak ve MEFV tetkik edilen hastalar1
detaylandirarak hastalik seyrine katkis1 olup olmadigini ortaya koymaktir.

Yontem ve  Retrospektif olarak diizenlenen bu ¢alisma Ocak 2012 ile Haziran 2021 tarihleri arasinda immunglobulin A vaskiiliti tanisi almig olgular igermektedir. Hastalarin elektro-
Geregler  nik dosyalarindan demografik, klinik, laboratuvar 6zellikleri, goriintiileme sonuglari ve tedavileri kaydedildi.

Bulgular  Immunglobulin A vaskiiliti tanus ile galismaya dahil olan 345 hastanin %42,30’ii kizd1. Hastalarin medyan tani yas1 6,5 y1l (1-17,50). Sikayetlerin basladigi dénem mevsim-
lere gore %31,30 sonbahar, %28,70 ilkbahar, %27,50 kis ve %12,50 yaz oranlarinda dagilmaktayd. Tiim hastalarin dokiintiisii mevcuttu. Hastalik siirecinde %38,80 hastada
kas iskelet, %35,70 hastada gastrointestinal, %7 hastada bobrek ve %8,10 hastada epididimal tutulum gelisti. MEFV taramasi yapilan 54 hastanin 27 (%7,80) sinde mutasyon
porzitifti ve gruplar arasinda cinsiyet, hastalik baglama yasi, klinik tutulum ve tedavi parametreleri agisindan anlaml fark yoktu.

Sonug  Immunlobulin A vaskiiliti gocukluk gaginin gogunlukla iyi prognoza sahip vaskiiliti olmakla beraber bazi hastalarda agir seyrederek sekel birakabilmektedir. Kotii progno-
zu agiklayacak faktorler igin cok merkezli prospektif calismalar gereklidir.

Anahtar

Kelimeler Immunglobulin A vaskiiliti; 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  This retrospective study includes cases di d with i lobulin A vasculitis between January 2012 and June 2021. Demographic, clinical, lab y characteristics,
and Methods  imaging results and treatments were recorded.

Results  Of the 345 patients included in the study with the di is of i lobulin 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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GIRiS
Immunglobulin A vaskiiliti (IgAV), kiigiik damarlarda
immun kompleks birikimi ile olusan ve genellikle kendi-
ni siurlayarak iyi seyir gosteren, ¢ocukluk ¢aginin en sik
vaskiilittir.! igAV klinik olarak kiigiik damarlarin oldugu
her organi etkileyebilse de tipik olarak cilt, eklem, gast-
rointestinal sistem ve bobrek tutulumu ile seyreder. Ciltte
karakteristik olarak non-trombositopenik palpabl purpu-
ra yapar ve 2008 klasifikasyon kriterlerine gore tani i¢in
cilt tutulumunun bulunmasi zorunludur (Tablo 1).2 igAV,
siklikla erkeklerde ve 3-15 yas araliginda gortilmektedir.**
Immunglobulin A vaskiiliti tekrarlayabilmekte, hastaligin
erken donemlerinde gastrointestinal tutulumuna bag-
i (kanama, invajinasyon, perforasyon), ileri dénemler-
de bobrek tutulumuna bagli (nefrotik sendrom, nefritik
sendrom, hipertansiyon, bobrek yetmezligi) kalict hasar
ya da can kaybi gelistirebilmektedir.> Caligmalar eklem
tutulumu, gastrointestinal tutulum, persistant hematiri,
yliksek akut faz reaktani ve klinik tablonun siddetli oldu-
gu durumlarda IgAV’nin tekrarlama olasiliginin arttigini
bildirmektedir.®” Ayrica diger bir ¢calismada akut donemde
persistan dokiintii ve gastrointestinal kanama olan hasta-

larda nefrit sikliginin arttig1 gosterilmistir.®

Ailevi Akdeniz atesi (AAA) tekrarlayan ates ve serdzal tu-
tulum (sinovit, plorit, perikardit) ile giden monogenik oto-
inflamatuvar bir hastaliktir.” Tiirkiye ve Israilden yapilan
bazi ¢alismalar ailevi Akdeniz atesi geninin (MEFV) IgAV
hastalarinda daha sik bulundugunu ve kéti klinik gidis ile
yiiksek inflamasyondan sorumlu olabilecegini bildirdi.'**!
Ancak, AAAda goriilen vaskiilitin IgAV ‘e benzerlik gos-
termesine ragmen, aslinda AAA ‘nin kendi klinik kompo-

nenti oldugunu bildiren ¢alismalar da mevcuttur.'?

Bu caligma ile klinigimizde takip edilen IgAV tanili has-
talarin klinik 6zelliklerini, seyirlerini, tedavilerini tanim-
lamak ve MEFV tetkik edilen hastalar1 detaylandirarak

hastalik seyrine katkis: olup olmadigini ortaya koymaktir.

GEREC ve YONTEMLER

Retrospektif olarak diizenlenen bu ¢aligma Ocak 2012 ile
Haziran 2021 tarihleri arasinda immunoglobulin A vas-
kiiliti tanis1 almus olgulari icermektedir. IgA tanist mevcut
tani kriteri 1s181nda uzman ¢ocuk romatologlari tarafindan
konulmustur (Tablo 1).* Calismaya diizenli takibe gelen,
en az 6 aydir izlenen ve 6ncesinde AAA tanisi ve klinigi
olmayan hastalar dahil edilmistir. Helsinki deklerasyo-
nuna uygun sekilde yiiriitiilen ¢aliymamiza Ankara $ehir
Hastanesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulunca (Protokol:
E2-21-623) 30.06.2021 tarihinde onay verilmistir.

Tablo 1: Iimmunglobulin A vaskiiliti tani kriterleri*

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

Karm agris1

Histopatoloji (Tipik purpura yoklugunda cilt ya da bobrekte IgA
depolanmasi)

Artrit/artralji

Bobrek tutulumu

*EULAR/PRINTO/PRES, Ankara 2008 Kriterleri
**Tani igin zorunlu kriter ve digerlerinden biri yeterli

Hastalarin elektronik dosyalarindan demografik, klinik,
laboratuvar 6zellikleri, goriintiileme sonuglari ve tedavile-
ri kaydedildi.

Bobrek tutulumu makroskobik/mikroskobik hematiiri,
proteiniiri ve/veya bobrek fonksiyon testlerinde bozulma
olarak tanimlandi. Spot idrarda protein ve kreatinin ora-
n1 0,2-2 araliginda (=2 yas) nefritik diizeyde proteiniiri,
protein ve kreatinin orani 2 ve tizeri nefrotik diizeyde pro-
teiniiri; santrifiije edilmis idrar incelemesinde her alanda
5den fazla eritrosit mikroskobik, gozle goriilen renk degi-
sikligi makroskopik hematiiri kabul edildi. Bobrek biyopsi
materyalleri uluslararasi ¢ocuk boébrek hastaligr ¢alisma
grubu IgAV nefropati 6l¢iitlerine gore siniflandi. Gastro-
intestinal tutulum gaitada gizli/agikar kanama, melena,
hematokezya ve abdominal ultrasonografideki gastroin-
testinal tutuluma isaret eden gortintiileme bulgular ile be-

lirlendi. Semptomsuz 3 aylik period sonrasi bulgu veren
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hastalar relaps olarak kabul edildi. igAV’nin seyri sirasin-
da siddetli klinik ve tekrarlamalar1 olan hastalarda klinik
tablo olmasa da MEFV gen analizi yapildi ve bu hastalar
detayli sekilde tekrar degerlendirildi. MEFV gen analizi,
exon 2, 3, 5 ve 10’u icerecek sekilde venoz kandan caligild.
(E148Q, P369S, F479L, M680I, 1692del, M694V, M6941,
K695R, V726A, A744S, R761H). Mutasyon ¢alisilan has-
talar kendi i¢inde gruplanip kiyaslandi.

Istatiksel analiz
Istatiksel degerlendirme igin SPSS 22. versiyonu kullanildi.
Kategorik veriler say1 ve yiizde olarak tanimlandi. Sayisal
verilerin normal dagilima uyup uymadig1 Shapiro-Wilk
test ile degerlendirildi. Normal dagilima uymayan sayisal
veriler medyan, minimum ve maksimum olarak tanimlan-
di. Kategorik veriler arasindaki fark ki-kare testi, sayisal

degerler arasi fark non-parametrik Mann Whitney-U testi

ile degerlendirildi.
BULGULAR
Demografik veriler ve klinik tutulum
i1k tan:

Immunglobulin A vaskiiliti tanist ile caligmaya dahil olan
345 hastanin %42,30’ti kizd1. Hastalarin medyan tani yas1
6,5 y1l (1-17,50), medyan takip stiresi 18 ay (6-63) olarak
tespit edildi. Hastaligin baslangicinda tiim hastalarin do-
kintiisti mevcuttu ve 199 (%57,70) hastada sadece dokiin-
tii vardi. Dokiintiiye sirast ile 70 (%20,30) hastada karin
agrist, 63 (%18,30) hastada eklem agrisi, 9 (%2,60) hastada
yaygin 6dem ve 4 (%1,20) hastada hematiiri eslik etmek-
teydi (Tablo 2). Sikayetlerin basladigi donem mevsimle-
re gore %31,30 sonbahar, %28,70 ilkbahar, %27,50 kis ve
%12,50 yaz oranlarinda dagilmaktaydi. Hastalarin 186’sin-
da (%53,90) gegirilmis enfeksiyon Oykiisii yoktu. Ancak
151°inde (%43,80) st solunum yolu, 7’sinde (%2) akut
gastroenterit ve 1 (%0,30) hastada varisella 6ykiisii vardi.
Yedi (%2,10) hastada direk iliski gosterilemese de agilama

oOykiisii mevcuttu.

Takip
Son vizitte hastalarin median yag1 11 yil (3-22), median
takip siiresi 18 ay (6-63) olarak tespit edildi. Hastalik sii-
recinde %38,80 hastada kas iskelet, %35,70 hastada gastro-
intestinal, %7 hastada bobrek ve %8,10 hastada epididimal
tutulum gelisti (Tablo 2).

Tablo2: Immunglobulin A vaskiiliti ile takipli hastalarin ilk tani,
takip ve hastalik tekrarinda klinik dagilimi

ilk Tanin (%) | Takip n (%) Relaps n (%)
Dokinti 345 (%100) 345 (%100) 16 (%4,6)
Kas iskelet 63 (%18,3) | 134 (%388) 4(%1,2)
agrist
Karin agrist 70 (%20,3) 123 (%35,7) 2 (%0,6)
Bobrek tutu- o o
. 4(%1,2) 24 (%7)
Yaygin 6dem 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 gozlendi.

Gastrointestinal tutulum 123 (%35,70) hastada tespit edil-
di ve tiim hastalarda karin agrist vardi. Karin agrisina 25
(%7,20) hastada kanli digkilama, 7 (%2) hastada bulan-
ti-kusma eslik etmekteydi. Gastrointestinal tutulumunu
belirlemek i¢in bakilan gaitada gizli kan tetkikinde 85
(%24,60) hastada pozitiflik gozlendi. Batin ultrasonografi
goriintillemesi 120 (%34,80) hastanin 37’sinde (%10,80)
normal, 83’tinde (%24) patolojik saptandi. Batin ultraso-
nografi goriintiilemesi patolojik olan tiim hastalarda duvar
kalinlagmas1 mevcuttu. Duvar kalinlagmasina %4,30 has-
tada serbest sivi, %2 hastada serbest siv1 ile invajinasyon
eslik etmekteydi. Invajinasyon i¢in cerrahi miidahaleye

gerek olmadi.

Tani ve izlem sirasinda 47 (%13,60) hastada mikroskobik
hematiiri, 5 (%1,40) hastada makroskobik hematiiri tespit
edildi. 25 (%7,2) hastada yalnizca bir kez saptanan mik-

roskobik hematiiri oldu ve bu bobrek tutulumu i¢in an-
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lamli kabul edilmedi. Takipte 54 (%15,60) hastada nefritik
diizeyde, 6 (%1,80) hastada nefrotik diizeyde proteiniiri
belirlendi. Benzer sekilde 23 (%6,6) hastada bir kez olan
ve izlemde devam etmeyen nefritik diizeyde proteiniiri
saptand1 ve bu bobrek tutulumu a¢isindan anlaml kabul
edilmedi. Izlemde 40 (%11,60) hasta IgA vaskiilitine bag-
11 bébrek tutulumu olarak kabul edildi. Bobrek tutulumu
%5,2 hastada tan1 aninda, %1,20 hastada 2. haftada, %4,30
hastada 1. ayda ve %0,90 hastada 2. ayda gozlendi. Bob-
rek biyopsisi 14 (%4) hastada gerceklestirildi. Uluslararasi
¢ocuk bobrek hastaligi calisma grubu siniflamasina gore 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 gelisti. Epididimal tutulu-
mu olan hastalarda testis torsiyonunu diglamak i¢in skro-
tal doppler ultrasonografi yapild: ve torsiyon bulgusuna

rastlanmadi.

Relaps
Immunglobulin A vaskiiliti 16 (%4,60) hastada tekrar etti.
Dokiintiiye 4 hastada artrit, 2 hastada karin agrisi eslik etti
(Tablo 2). Hastalarin 6’s1ilk 3 ayda, 81 ilk 1 yilda ve 2 tanesi
de 2 yilda niiks etti. Mediyan niiks zamani 12 ay (3-24)

olarak bulundu.

Tedavi

Immungobulin A vaskiiliti ile takip ettigimiz 153 (%44,30)
hastanin steroid ihtiyaci oldu ve 105 (%30,40) hasta yatir1-
larak tedavi edildi. Steroid tedavisi %28,10 oraninda gast-
rointestinal tutulum, %7,20 oraninda epididimit, %6,40
oraninda renal tutulum, %2,30 oraninda cilt tutulumu ve
1 hastada akciger tutulumu igin verildi. Baslangi¢ tedavisi
olarak 25 (%7,20) hastaya ytiksek doz (30 mg/kg/giin), 128
(%37,10) hastaya 2 mg/kg/giin steroid tedavisi verildi.

Yiiksek doz steroid ihtiyac1 olan hastalarin %5,50’inde 3
glin, %1,70%inde 5 giin tedavi verildi ve sonrasinda sirast
ile intravendz ve oral (2mg/kg/giin) steroid tedavisi diizen-

lendi. Steroid tedavisi, %14,20 hastada oral (2 mg/kg/giin),

922,90 hastada 6nce intravenoz sonra oral (2 mg/kg/giin)
verildi. Steroid tedavisi medyan stiresi 28 giin (7-395) ola-
rak belirlendi.

[gAV tedavisinde kullandigimiz diger ajanlar; 18 (%5,20)
hastada ACE inhibitorleri (proteiniiriyi kontrol altina
alabilmek i¢in), 14 (%4,10) hastada kolsisin, 11 hastada
(%3,20) siklofosfamid, 8 (%2,40) hastada intravenoz im-
munglobulin (IVIG) ve 2 (%0,60) hastada plazmaferezdi.
Siklofosfamid 8 hastada gastrointestinal, 3 hastada renal
tutulum i¢in ve IVIG 8 hastada gastrointestinal tutulum

nedeniyle verildi.

Izlemde higbir hastamizda kalic1 bébrek yetmezligi ya da

organ hasari gelismedi ve 6liim olmadi.

MEFV mutasyon analizi
Immunglobulin A vaskiiliti ile takipli 54 (%15,70) hastaya
MEFV gen analizi yapild1 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/M6801 bilesik heterozigot,
8 hastada M694V heterozigot, 6 hastada 10.exon mutas-
yonu heterozigot (V726A, R761H, A744S) ve 7 hastada
heterozigot 6nemi belirsiz varyant (E148Q, I110P, P369S,
G304R) tespit edildi.

MEFV mutasyonu taramasina agir gastrointestinal tutu-
lum (n=31, %9) ve siddetli atipik dokiintii (n=12, %3,50)
siklikla neden oldu. Hastalik tekrar1 (%1,80) ve bobrek
tutulumu (%1,50) MEFV taranmasinin diger nedenleriy-
di. Hastalarimizin hi¢ biri AAA klinigine sahip degildi.
MEFV geninde homozigot ve bilesik heterozigot mutasyo-

nu olan hastalarin ilk bulgusu dokintii oldu.

MEFV mutasyonunun IgA vaskiilitine etkisi
MEFV mutasyonu varligmin IgAV iizerine etkisini belir-
lemek i¢in MEFV mutasyonu olan 54 hastay: kendi iginde
mutasyon pozitif ve negatif olarak gruplayip karsilastirdik.
MEFV taramast yapilan 54 hastanin 27 (%50)’sinde mutas-
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yon pozitifti ve gruplar arasinda cinsiyet, hastalik baglama
yast, klinik tutulum ve tedavi parametreleri agisindan an-
laml: fark yoktu (Tablo 3).

Tablo 3: MEFV mutasyonu pozitif ve negatif olan immunoglobu-
lin A vaskiiliti hastalarinin kargilagtirilmas:
MEFV gen | MEFV gen
pozitif negatif del')eri
(n=27,%50) | (n=27, %50) | “8
s Kiz 10 (%18,5) | 11 (%20.,4)
C01r131yet n 0,500*
(%) Erkek 17 (%31,5) | 16 (%29,6)
Medyan tani yas1 (yil) 7,6 (1-13) 7,6 (1,6-17) | 0,755**
Kas iskelet agrisi n (%) 13 (%24,1) 9 (%16,7) 0,406*
Karin agrisi n (%) 16 (%29,6) 18 (%33,3) | 0,779*
Bobrek tutulumu n (%) 5(%9,3) 6(%11,1) 0,500*
Hospitalizasyon n (%) 15 (%27,8) 14 (%25,9) | 0,500*
Steroid ihtiyaci n (%) 20 (%37) 19 (%35,2) | 0,500*
Medyan steroid siire 28(0-180) | 28(0-180) | 0,873
(giin)
MEFV- Mediterranean Fever * Ki-kare Test, ** Mann-Whitney
U Test

TARTISMA
Bu calismada tek merkezde IgAV tanisi ile takip edilen
hastalarin klinik, laboratuvar ve tedavileri retrospektif
olarak gozden gegirildi. Agir klinik bulgular1 ve niiksleri
oldugu i¢cin MEFV mutasyonu bakilan hastalarda MEFV
mutasyonu sahibi olmanin hastalik seyrine etkisini arastir-
dik. MEFV mutasyonunun klinik, tedavi ve prognoz {izeri-

ne anlamli etkisini tespit etmedik.

Immunglobulin A vaskiiliti goriilme siklig1 5-7 (3-15) yas
araliginda en siktir.3,13 Caligmamizda en sik goriilme yast
6,50 olarak bulundu. Tiirkiyeden yapilan diger ¢caligmalar-
da en sik yas literatiire gore ytiksek olup 7-10 araliginda

bildirilmigtir.”'*'5

[gAV serilerinde daha ¢ok erkek iistiinliigii bildirilse de
kizlarin da daha sik oldugu ¢aligmalar mevcuttur.'*"” Seri-
mizde erkeklerin kizlara orani 1,34:1 olarak bulundu.

IgAV siklig1 sonbahar ve kig mevsiminde artmaktadir.6,16
Calismamizda [gAV sonbahar (%31,30), ilkbahar (%28,70)

ve kista (%27,50) en sikt1 ve olgu oranlar1 bu 3 mevsimde
birbirine olduk¢a yakindi. Ancak yaz mevsiminde oran
%12,50% diistii. {lkbahar iilkemizin de i¢inde bulundugu
calismalarda IgAV’nin en sik goriildiigii mevsim olarak
bildirilmektedir.'>'* igAV’nin enfeksiyonlarca tetiklendi-
gi disiincesi bu oranlarla da desteklenmektedir. Hasta-
larimizin %43,80’inde iist solunum yolu, %2’sinde akut
gastroenterit ve 1 hastada varisella 6ykiisit vardi. Giincel
galismalarda enfeksiyon 6ykiisii %21,40 - 63 araliginda bil-

dirilmigtir.”**!°

Immunglobulin A vaskiilitinin klinigi giinler ve haftalar
icinde belirginlesir. Ilk 4 haftalik dénemdeki geligmeler
ayn1 hastalik siireci olarak kabul edilir. Caligmalarda do-
kiintiiye eslik eden sistemler sirast ile kas iskelet (%50-85),
gastrointestinal (%40-80), daha nadir olarak bobrek (%20
-60), epididim ve diger organlar olarak bildirilmistir.>'>6
Bu ¢aligmada dokiintiiye bagvuru aninda; %20,30 hastada
karin agris1, %18,30 hastada eklem agrisi, %2,60 hastada
yaygin 6dem ve %1,20 hastada hematiiri eslik etmekteydi.
Izlemde %38,80 kas iskelet, %35,70 gastrointestinal, %7
bobrek ve %8,10 epididimal tutulum gelisti.

Yirmi bes (%7,20) hastada kanli digkilama, 85 (%24,60)
hastada pozitif gaitada gizli kan testi ve 7 (%2) hastanin
batin ultrasonografisinde invajinasyon mevcuttu. Invaji-
nasyon oranlari iki ¢alismada %2,30 ve %4,20 olarak bil-

dirilmigtir.*#'®

Calismamizda 14 (%4) bobrek biyopsi materyalinin 1’inde
evre-1, 2’sinde evre-2, 9’'unda evre-3 renal etkilenme belir-
lendi. Giincel yayinlarda biyopsi tanili bobrek etkilenme

orant %4,90-%7 olarak bildirilmistir.”*'

Serimizde 16 (%4,60) hastada IgA vaskiiliti tekrar etti.
Medyan tekrar zamani 12 ay (3-24) bulundu. Karadag ve
arkadaslar1’®, %4,60 IgA vaskiilitinin medyan 1,5 (0,50-2)
yilda tekrar ettigini bildirmistir. Diger bir ¢alisma relaps
oranini %16, relaps medyan zamanini 41 giin (30 giin-5,70

yil) olarak gostermistir.'* Daha yiiksek relaps orani (% 30)
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veren 2 ¢aligmadan, birincisinde 1 ay sonrasi, ikincisinde
3 ay sonrast relaps olarak kabul edilmistir.**® Niiks i¢in
belirlenen zaman sinirin degisken olmasi farkli sonuglar:

agiklayabilir.

Steroid tedavisi vaskiilitlerde hizli etki gosterdigi i¢in bas-
langi¢ tedavisi olarak dnemli yere sahiptir. igAV’nde ste-
roid tedavisi ozellikle gastrointestinal etkilenmeye ikincil
komplikasyonlar: 6nlemek i¢in hizlica baslanmalidir. Se-
rimizde %44,30 hastanin steroid ihtiyact oldu ve %30 has-
ta yatirilarak tedavi edildi. Hastalarin %7,20’sinin yiiksek
doz, %37,10’inin 2 mg/kg/giin dozunda tedavi diizenlen-
di. Steroid ihtiyac1 diger ¢aligmalarda da %34,70-%57,60
olarak bildirilmistir.”'*'* Erken evrede steroid tedavisi
gastrointestinal tutulumun siddetini ve komplikasyonlar:
engellemekte etkili olsa da benzer etkisi renal tutulumu

engellemede yoktur.'*?

Agir gastrointestinal tutulumu olan 8 (%2,40) hastada ste-
roid tedavisine ek olarak IVIG, siklofosfamid kullanildi.
Hastalardan 2’sinin plazmaferez ihtiyaci oldu. Siklofosfa-
mid 3 hastada renal tutulum icin verildi. Tirkiyeden yapi-
lan giincel bir ¢aligmada siklofosfamid %3,40 hastaya renal

tutulum i¢in verildigi bildirilmistir.®

Ailevi Akdeniz ateginin IgAV’nin siddetlendirdigine dair
yaymnlar olmakla birlikte, son zamanlarda aksini gésteren

yaymnlar da mevcuttur.'*!

Caligmamizda klinik koti gidis ve nitks nedeniyle 54
(%15,70) hastada MEFV mutasyonu ¢alisildi ve 27 (%7,80)
hastada mutasyon tespit edilmedi. Calismamizda sadece
gerekli goriilen hastalarda MEFV mutasyonu bakildig1 icin
IgAV’li hastalarda MEFV mutasyon siklig1 vermeyecegiz
ancak MEFV bakilan hastalar1 kendi i¢inde karsilastirdi-
gimizda klinik ve tedavi agisindan anlaml fark gozlemle-
medik (Tablo 3). Karadag ve arkadaslar ¢aligmalarinda 32
(%12) hastada MEFV c¢alisip, 14 hastada mutasyon tespit
ettiklerini bildirmistir. Cakici ve arkadaglar1 1120 hastanin
238 (%21,20)’inde MEFV mutasyonu tespit etmis ve bu

oranin Tiirkiyedeki genel tasiyiciigina benzer oldugunu
bildirmistir.'>*' Her iki grup kiyaslandiginda MEFV mu-
tasyon tasityicilarinda kas iskelet, gastrointestinal tutulu-
mun ve inflamasyon belirte¢lerinin anlamli olarak yiiksek

oldugu belirtilmistir.*!

Tek merkezden geriye doniik olarak gerceklestirilmis ol-

masi ¢calismamizin temel kisithiligidir.

Sonug olarak IgAV ¢ocukluk ¢aginin ¢ogunlukla iyi prog-
noza sahip vaskiiliti olmakla beraber bazi hastalarda agir
seyrederek sekel birakabilmektedir. Ulkemizde tastyiciligt
%20 olarak bildirilen MEFV mutasyonu varlig1 progno-
zu etkileyen olasi faktorlerden kabul edilmektedir. Klinik
kotii gidis ve tekrarlayan IgAV atagi nedeni ile MEFV ana-
lizi yapilan hastalar1 mutasyonu olan ve olmayan olarak
kiyasladigimizda, her iki grup arasinda sistem tutulumlari,

Kklinik seyir ve tedavi agisindan fark tespit etmedik.

IgAV’nde kétii prognoza sebep olabilecek ya da isaret ede-
cek faktorleri tespit etmekte prospektif cok merkezli ¢alis-

malara gerek vardir.

Helsinki deklerasyonuna uygun sekilde yiiriitiilen ¢a-
lismamiza Ankara Sehir Hastanesi Klinik Aragtirmalar
Etik Kurulunca (Protokol: E2-21-623) 30.06.2021 tari-

hinde onay verilmistir.
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