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Cocukluk ¢aginin en sik goriilen vaskiiliti olan immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV) kiigiik damarlarda immiinglobulin A ve immiin
kompleks birikimi ile karakterize, genellikle kendi kendini sinirlayan sistemik bir vaskiilittir. Spesifik bir laboratuvar testi olmayan
IgAV’ne klinik ve histopatolojik bulgular ile tan1 konulmaktadir. Kesin prognostik parametreler heniiz net olarak tanimlanma-
makla beraber niiksler yaygindir. Bu ¢alismada, IgAV’nin demografik, klinik 6zellikleri ve laboratuvar belirtegleri degerlendirile-
rek niiksleri 6ngorebilecek risk faktérlerinin belirlenmesi amaglanmugtir. Ankara $ehir Hastanesi Cocuk Romatolojisi Kliniginde
Ocak 2012 ile Haziran 2021 tarihleri arasinda takip edilen IgAV tamli 318 hastanin klinik ve laboratuvar verileri geriye doniik
olarak degerlendirildi. Caligmada yer alan 318 olgunun 17’sinde (%5,3) niiks gelisti. Niiks gelisen ve gelismeyen hastalarin medyan
baglangig yasi, cinsiyet, hastalik baslangic mevsimi arasinda istatistiksel olarak anlaml fark saptanmadi. Enfeksiyonun tetikledigi
IgAV’nde daha az niiks gelistigi saptand1 (p=0,048). Her iki grup arasinda bagvuruda bakilan; beyaz kiire, hemoglobin, platelet,
eritrosit sedimentasyon hizi, C-reaktif protein, immiinglobulin A, anti niikleer antikor, kompleman 3 ve 4 diizeyleri arasinda fark
yoktu. Tan1 aninda gastrointestinal, renal, eklem ve testis tutulum oranlar1 arasinda fark saptanmadi. Kortikosteroid kullanimi ve
tedavi siiresi agisindan 2 grup arasinda anlaml fark yoktu (p=0,512). Bu ¢aligmada IgAV’nin niiks oran1 %5,3 olarak bulundu.
Literatiirde cilt tutulumuna renal tutulumun eslik etmesinin ve 10 giinden uzun siireli kullanilan kortikosteroid tedavisinin niiks
i¢in risk faktorii oldugu gosterilmistir. Calismamizda niiks ile iligkili herhangi bir risk faktorii saptanmamakla beraber semptomlar
baglamadan 6nce enfeksiyon 6ykiisii olan hastalarda daha az niiks gelistigi gosterildi. IgAV tanili hastalarda niiksleri 6ngérmemize
katkida bulunan diger olas: faktorleri belirlemek igin ileriye yonelik takip edilen genis hasta serilerine ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Cocukluk gagi Immiinglobulin A vaskiiliti; Dékiintii; Niiks; Tedavi

Abstract

Immunoglobulin A vasculitis (IgAV) is the most common childhood vasculitis. It is a systemic vasculitis that is characterized
by the accumulation of immunoglobulin A and immune complexes in small vessels and usually self-limited. Inmunoglobulin A
vasculitis is diagnosed by clinical and histopathological findings and has no specific laboratory test. Although the recurrence of
IgAV are common the exact prognostic parameters have not been clearly defined yet. In this study, it was aimed to determine the
risk factors that can predict relapses by evaluating the demographic, clinical features and laboratory markers of IgAV. The clinical
and laboratory data of 318 patients with IgAV who were followed up in Ankara City Hospital Pediatric Rheumatology Clinic
between January 2012 and June 2021 were evaluated retrospectively. Relapse was observed in 17 (5.3%) of 318 cases in the study.
There was no significant difference between the median age of disease onset, gender, and season of the disease between patients
with and without relapse. It was found that fewer recurrence rate in IgAV triggered by infection (p=0.048). There was no differen-
ce in white blood cell, hemoglobin, platelet, erythrocyte sedimentation rate, C-reactive protein, immunoglobulin A, antinuclear
antibody, complement 3 and 4 levels measured at the time of admission between the groups. There was no difference in the rates
of gastrointestinal, renal, joint and testicular involvement at the time of diagnosis. There was no significant difference between
corticosteroid use and duration of treatment and recurrence (p=0.512). In this study, the recurrence rate of IgAV was found to be
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Immiinglobulin A vaskiilitinde niiks

1. Giris

Henoch-Schonlein purpura olarak da bilinen
immiinglobulin A (IgA) vaskiiliti (IgAV)
kiiciik damarlarda IgA ve immiin kompleks
birikimi ile karakterize, genellikle kendi
kendini sinirlayan sistemik vaskiilittir (1).
Cocukluk ¢aginin en sik goriilen vaskiiliti olan
IgAV insidans1 3-26,7:100.000°dir. Siklikla 3-
12 yaglar arasinda goriiliir ve 2 yasindan 6nce
oldukca nadirdir. Erkeklerde kadinlardan daha
sik goriiliir ve erkek/kadin orani 0,9’dan 1,8’¢
kadar degigsmektedir (2). Spesifik bir
laboratuvar testi olmayan IgAV’ne klinik ve
histopatolojik bulgular ile tan1 konulmaktadir.
Giliniimiizde 2010 yilinda yayinlanan Pediatric
Rheumatology European Society (PReS) ve
European League Against Rheumatism
(EULAR) tarafindan olusturulan tani kriterleri
kullanilmaktadir. Bu kriterlere gore 6zellikle
alt ekstremitede baskin ve trombositopeninin
eslik etmedigi palpable purpura ile birlikte;
yaygmn karin agrisi, biyopsi ile kamitlanmig
l6kositoklastik vaskiilit veya IgA depozitleri
baskin proliferatif glomeriilonefrit, artralji
veya artrit ve renal tutulumdan birinin varlig
IgAV tanisi koydurur (3).

Immiinglobulin A vaskiiliti sik goriilen bir
vaskiilit olmasmma ragmen etyoloji ve
patogenezi tam olarak aydinlatilamamustir.
Patojenik mekanizmalar belirsizligini koruyor
olsa da oOnceki calismalar IgAV'nin
enfeksiyonlarla iligkili olabilecegini One
stirmiistiir (4).

Immiinglobulin A vaskiilitinin  prognozu
genellikle miikkemmeldir ve c¢ogu hastada
semptomlar ilk bir ay icinde kendiliginden
diizelir. Ancak morbidite ve mortaliteyle
iligkili ciddi sistemik tutulumlar ve uzun siireli
komplikasyonlar nadiren ortaya ¢ikabilir (5).
IgAV’nde niiks oranlan ¢ok degiskendir ve
calismalarda %2,7-51,7 araliginda
bildirilmistir. (6-8). Niiks ile iligkili faktorler
cesitli caligmalarda ileri yas, kalict purpura,
tan1 aninda eklem ve gastrointestinal tutulum,
yiiksek eritrosit sedimantasyon hizi, steroid
tedavisi, bobrek bulgulari, altta yatan alerjik
rinit olarak bildirilse de niikse neden
olabilecek faktorler heniiz kesin olarak
tanimlanmamustir (8-10).

Bu calismada; IgAV’nin demografik, klinik
Ozellikleri ve laboratuvar  bulgularinin

degerlendirilmesi ve niiksleri 6ngorebilecek
risk faktdrlerinin belirlenmesi amaglanmustir.

2. Gerec ve Yontemler

Hasta Secimi ve Laboratuvar

Degerlendirmeleri

Ankara Sehir Hastanesi Cocuk Romatolojisi
Klinigi’'nde Ocak 2012 ile Haziran 2021
tarihleri arasinda takip edilen 18 yasindan
kiicik IgAV tamli 318 hastanin klinik ve
laboratuvar verileri geriye doniik olarak
degerlendirildi. En az 6 ay diizenli takibi olan
hastalar caligmaya dahil edildi. IgAV tanisi
European League Against
Rheumatism/Pediatric Rheumatology
International Trials Organisation/ Paediatric
Rheumatology European Society (EULAR/
PRINTO/PRES) ¢alisma grubunun IgAV tani
Olciitlerine gore konuldu.

Hastalarin tani yasi, cinsiyeti, hastaligin
bagladigt mevsim, gecirilmis enfeksiyon
Oykiisii, tant anindaki laboratuvar verileri,
klinik bulgular1 ve uygulanan tedaviler
kaydedildi. Karin agrisi, gastrointestinal
kanama, ultrasonografide barsak duvan
kalinlik artis1 ve invajinasyon gastrointestinal
sistem (GIS) tutulumu olarak tanimlandi.
Renal tutulum; mikroskobik  hematiiri
(santrifiije edilmis idrar incelemesinde her
alanda 5’den fazla eritrosit), makroskopik
hematiiri (gozle goriilir renk degisikligi),
nefritik proteiniiri (spot idrar
protein/kreatinin: 0,2-2 mg/mgr krea), nefrotik
proteiniiri  (spot idrar protein/kreatinin >2
mg/mgr krea) ve akut bobrek yetmezligi
acisindan degerlendirildi. Eklem tutulumu;
cklemde agri, sislik ve/veya eklem hareket
kisithligimin varligi olarak tanimlanirken testis
tutulumu; testikiiler agri, epididimit, orsit ve
torsiyon agisindan degerlendirildi. Tim
hastalarda tam kan sayimi, C-reaktif protein
(CRP), eritrosit sedimantasyon hiz1 (ESH),
gaitada gizli kan testi, tam idrar tahlili,
nefelometre yontemi ile IgA ve serum
kompleman 3 ile 4 seviyeleriyle, indirekt
immiinfloresan teknigiyle dl¢iilen anti niikleer
antikor (ANA) sonuglart degerlendirildi.
Hastalarda eslik eden semptomlara ydnelik
yapilan mikrobiyolojik incelemeler (kan
kiiltiirt, idrar kiltiiri, bogaz kiiltiirii, viral
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seroloji), yapildiysa cilt ile bobrek biyopsi
sonuglar ve ailevi Akdeniz atesi (AAA) gen
(MEFV) sonuglar1 kaydedildi. izlemde IgAV
tanisindan ilk niikse kadar gegen siire ve niiks
sayist  kaydedildi. IgAV’i ile takipte
asemptomatik 3 aym sonunda; yeni bir
kutandz lezyon alevlenmesi ve/veya vaskiilitin
diger sistemik belirtileri i¢in niikks terimi
kullanild.

Bu ¢alisma igin etik kurul onay1 Ankara Sehir
Hastanesi Klinik Aragtirmalar Etik
Kurulu’ndan alinmistir (E. Kurul protokol no:
E2-22-1791)

Istatistiksel Analiz

Aragtirma verilerinin istatistiksel analizi igin
Statistical Package for social sciences (SPSS)
22.0 versiyonu kullanildi. Sayisal verilerin
normal dagilima uygunlugu Kolmogorov-
Simirnov/Shapiro-Wilk testi ile belirlendi.
Tanimlayict istatistik  kisminda kategorik
degiskenler say1 ve yilizde ile siirekli
degiskenler medyan ve mean (standart sapma)
ile sunuldu. Kategorik  degiskenleri
karsilastirmak i¢in Ki-kare test kullanildi.
Stirekli degiskenler arasindaki farkliliklar
Mann-Whitney U testi kullanilarak

karsilastirildi.  Anlamhilik  diizeyi p<0,05
olarak kabul edildi.
3. Bulgular
Demografik veriler
Immiinglobulin A vaskiiliti  tamis1  ile

calismaya dahil olan 318 olgunun 17’sinde

37,1
50 30,5 ’
16

Yizde (%)

IgAV

B GIS tutulumu M Renal tutulum

7,5

(%5,3) niiks gelisti. Hastalarin 7’si ilk 6 ayda,
81 ilk 1 yilda ve 2’si 2 yilda niiks etti.
Medyan niikks zamami 12 ay (3-24) olarak
bulundu. Medyan yas IgAV ile takip edilen
hastalarda 7,5 yil; niiks gelisen grupta 8,4
yildi. Niiks gelismeyen gruptaki olgularin
1351 (%42,5) kiz, 183’1 (%57,5) erkek; niiks
gelisen olgularin 6’s1 (%1,9) kiz, 11’1 (%3,5)
erkekti. Her iki grup arasinda medyan yas ve
cinsiyet agisindan anlamh fark saptanmadi
(p=0,412, p=0,363). Hastalarin ortalama takip
stiresi niiks etmeyen grupta 26,8 £14 ay iken
nikks eden grupta 24,4+14,5 aydi. Hastalik
baglangic dénemi en stk sonbahar
aylarindaydi ve gruplar arasinda mevsimsel
acidan fark yoktu (p=0,054). Hastalarin
%47,5’inde en stk {ist solunum yolu
enfeksiyonu (%43,8) olmak iizere gegirilmis
enfeksiyon oOykiisii mevcuttu. Niiks eden 4
(%1,3) ve etmeyen 147 (%46,2) hastada IgAV
oncesinde gecirilmis enfeksiyon oykiisii vardi
(p=0,048) (Tablo 1).

Klinik Ozellikler

Tan1 aninda tiim hastalarda dokiintii mevcuttu.
Dokiintiiye sirast ile hastalarin  124’iinde
(%39) eklem, 105’inde (%33) GIS, 55’inde
(%17,3) renal ve 26’sinda (%8,2) testis
tutulumu eslik etmekteydi. Niiks gelisen
gruptaki hastalarin 8’inde (%2,5) GIS, 6’sinda
(%1,9) eklem, 4’tinde (%1,3) renal ve 2’sinde
(%0,6) testis tutulumu vardi. Bagvuru aninda
iki grup arasmda GIS (p=0,288), eklem
(p=0,804), renal (p=0,509) ve testis (p=0,639)
tutulumu agisindan fark saptanmadi (Grafik

).

25131906

Tekrarlayan IgAV

Eklem tutulumu ® Testis tutulumu

Sekil 1. Niiks olan ve olmayan hastalarda sistem tutulumlari
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Laboratuvar Bulgulart

Tanmi aninda bakilan tam kan sayimi, ESH,
CRP, ANA, kompleman seviyeleri ve IgA
degerlerinde gruplar arasinda anlamli farklilik
saptanmadi.  Hastalarin  tan1  anindaki
laboratuvar bulgular1 Tablo 2’de Ozetlendi.
Niiks gelisen gruptaki hastalarin  1’inde
(%0,3) diisiik titrede (1/100) ANA pozitifligi
vard1 ve bu hastada izlemde diger romatolojik
hastaliklarla klinik korelasyon saptanmadi.
Sebat eden dokiintii, siddetli GIS veya eklem
tutulumu nedeni ile se¢ilmis hastalarda olas1
AAA icin genetik analiz (MEFV) yapildi
Niiks gelisen grupta 8/17 (%47,1) hastaya
bakilan MEFV gen analizinde 2/17 (%11,8)
hastada patojenik ekson 10 mutasyonu
saptanirken 3/17 (%]17,6) hastada klinik
onemi belirsiz ekson 2 mutasyonu saptandi.
Mutasyon saptanan 5 hastanin birinde izlemde
AAA Kklinigi gelisti ve kolsisin tedavisi
baslandi.

Tedavi

Immungobulin A vaskiiliti ile takip edilen 142
(%44,6) hastanin steroid tedavisine ihtiyaci
oldu. Tek organ etkilenimi ile 124 (%38,9)
hastaya, coklu organ tutulumu ile 18 (%5,7)
hastaya steroid baglandi. Niiks etmeyen grupta

tutulum i¢in 14 (%4,4), testis i¢in 14 (%4,4),
cilt tutulumu icin 4 (%1,3) ve periferik sinir
etkilenimi i¢in 2 (%0,6) hastanin steroid
ihtiyac1 oldu. Niiks eden grupta sadece GIS
tutulumu i¢in 3 (%0,9) ve testis tutulumu igin
1 (%0,3) hastaya steroid verildi. Baslangi¢
tedavisi olarak hastalarin 3’iine (%0,9) pulse
metilprednizolon (30 mg/kg/gilin), 3’iline
(%0,9) 2 mg/kg/giin intravendz (iv) veya oral
steroid tedavisi verildi. Diger grupta baslangic¢
tedavisi olarak hastalarin 24’iine (%7,6) pulse
metilprednizolon (30 mg/kg/giin), 112’sine
(%35,2) 2 mg/kg/giin iv veya oral steroid
tedavisi verildi. Steroid kullanim siiresi ile
niiks arasinda iligski saptanmadi (p=0,493).
Niiks gelismeyen gruptaki steroid alan
hastalarin 94’1 (%29,6) 4 haftadan kisa ve
42’si (%13,2) 4 haftadan uzun steroid tedavisi
aldi. Niiks gelisen gruptaki hastalarin yarisi
(n=3, %0,9) 28 giinden kisa diger yaris1 28
giinden uzun siire steroid tedavisi aldi.

Niiks gelismeyen grupta steroid tedavisine
yanitsiz hastalarin 8’ine (%2,5) siklofosfamid
(CYC), 6’sma (%1,9) IVIG ve 2’sine (%0,6)

plazmeferez  tedavileri uygulandi.  Niiks
gelisen grupta hicbir hastanin CYC, IVIG ve
plazmaferez tedavilerine ihtiyac1 olmadi.

Niiks ile CYC (p=0,496), IVIG (p=0,557) ve

X o o plazmaferez (p=0,736) tedavileri arasinda
sadece GIS tutulumu icin 86 (%27), renal iliski saptanmadi (Tablo 3).
Tablo 1. Immiinglobulin A vaskiiliti taml1 hastalarin basvuru anindaki demografik verileri
Niiks var Niiks yok P
(n=17, %5,3) (n=301, %94,7)
Medyan bagvuru yast yil 8,40 (3-14) 7,5 (2-18) p=0,412
(min-mak)
Cinsiyet (n,%)
Kiz (n=135, %42,5) 6 (%1,9) 129 (%40,6) p=0,363
Erkek (n=183, %57,5) 11 (%3,5) 172 (%54,1)
Mevsim
flkbahar (n=91, %28,6) 1 (%0,3) 90 (%28,3) p=0,054
Yaz (n=41, %12.9) 4 (%1,3) 37 (%11,6)
Sonbahar (n=103, %32,4) 9 (%2,8) 94 (%29,6)
Kis (n=83, %26,1) 3 (%0.9) 80 (%25,2)
Gegirilmis enfeksiyon dykiisii
Var (n=151, %47,5) 4 (%1,3) 147 (%46,2) p=0,048*
Yok (n=167, %52.5) 13 (%4,1) 154 (%48.4)
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Tablo 2. Basvuru laboratuvar verileri

Niiks IgAV

(n=17, %S5,3)

IgAV P
(m=301, %94,7)

BK /mm’, medyan (IQR) 11,2(9,5-13,3) 10,7 (8,5-13,8) 0,799
HGB gr/dL, medyan (IQR) 13,3 (12,1-13,6) 12,9 (12,1-13.6) 0,086
PLT /mm’, medyan (IQR) 398 (329-514) 363 (318-451) 0,217
ESH mm/sa, medyan (IQR) 17 (10-28) 22 (12-34) 0,400 m
CRP mg/dL, medyan (IQR) 2,6 (0,3-7,4) 1,18 (0,45-2,77) 0,347
C3 mg/dL, medyan (IQR) 130 (119-150) 121 (106-135) 0,107
C4 mg/dL, medyan (IQR) 27,9 (18,7-40) 22,7 (18,1-26.9) 0,099
IgA mg/dL, medyan (IQR) 216 (146-350) 206 (144-286) 0,544
MEFV
Bakilmayan (n=269, %834.6) 9 (%2.,8) 260 (%81,8)
Bakilan p=0,005%*
Normal (n=24, %7.5) 3 (%0,9) 21 (%6,6)
Ekzon 10 mutasyonu (n=17, %5,3) 2 (%0,6) 15 (%4,7)
Diger (n=8, %2,5) 3 (%0,9) 5 (%1,6)
Tablo 3. Niiks eden ve etmeyen olgularin tedavilerinin kiyaslanmasi
Niiks IgAV IgAV p
(n=17, %5,3) (n=301, %94,7)
Steroid Kullanimi
Yok (n=174, %54,7) 11 (%3,3) 165 (%51,9) p=0,493
<28 giin (n=98, %30,8) 3 (%0,9) 94 (%29,6)
>28 giin (n=46, %14,5) 3 (%0,9) 42 (%13,2)
CYC kullanimu
Var (n=, %) 0 8 (%2.5) p=0,496
Yok (n=, %) 17 (%5.3) 293 (%92,1)
IVIG kullanimu
Var (n=, %) 0 6 (%1,9) p=0,557
Yok (n=, %) 17 (%5,3) 295 (%92,8)
Plazmaferez
Var (n=, %) 0 2 (%0,6) p=0,736
Yok (n=, %) 17 (%5,3) 299 (%94)

4. Tartisma

Immiinglobulin A vaskiiliti, kiiciik damarlarda
IgA ve immiin kompleks birikimi ile gelisen
genellikle kendi kendini sinirlayan ¢ocukluk
cagmin en sik sistemik vaskiilitidir (1).
IgAV’de kesin nedenlerini tanimlayamasak da
niiks goriilebilmektedir. Bu c¢aligma ile IgAV
tanisiyla takip edilen hastalarimizi niiksii 6n
gorebilecek parametreleri belirlemek igin
retrospektif olarak gozden gecirdik. Calisma
sonucunda IgAV  semptomlarmi  yakin
zamanda gegcirilen enfeksiyonun tetikledigini
diisiindiiglimiiz  hastalarda daha az niiks
gelistigini gozlemledik.

Immiinglobulin A vaskiilitinin tekrar etme
sikligr ile ilgili olarak literatiirde degisken
yiizdeler goriilebilmektedir ve kesin insidansi

net olarak bilinmemektedir (6, 11-15). Rapor
edilen niiks  oranlarindaki  degisiklik,
calismalarda kullanilan niiks tanimlarinin
standart olmamasiyla iliskilidir. iki haftalik
asemptomatik bir donemden sonra belirtilerin
yeniden ortaya ¢ikmasini niiks olarak
tanimlayan, IgAV’li 74 c¢ocukla yapilan
prospektif bir c¢alismada niiks oran1 %66
olarak bildirilmistir (7). Calvo-Rio ve ark. 417
IgAV’li hastay1 retrospektif ~ olarak
degerlendirdikleri ¢aligmalarinda niiks
siiresini 1 ay olarak belirlemisler ve niiks
sikligim1 %32 olarak saptamiglardir (6). Wei-
Te-Lei ve ark. ise niiksii ilk ataktan 3 ay sonra
gelisen semptomlar olarak tanimlamig ve niiks
orani %16,4 olarak verilmistir (8). Bu
calismada niiks tanim1 Wei-Te-Lei ve ark.’nin
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tamimina benzer sekilde asemptomatik 3. aym
sonunda yeni bir kutandz lezyon alevlenmesi
veya vaskiilitin diger sistemik belirtilerinin
yasanmasi olarak tanimlandi ve niiks sikligi,
niikse kadar gecen siirenin bazi serilere gore
daha uzun olmasindan dolayi, %35,3 olarak
belirlendi.

Niiksler sirasindaki klinik belirtiler, farkl
caligmalarda biiyiik degiskenlik gdstermistir.
Bununla birlikte, en yaygin 6zellik, izole veya
gastrointestinal veya renal tutulum ile birlikte
kutandz lezyonlarin  varhigidir  (12,14).
Calismamizda niikks  gelisen  hastalarin
%47’sinde GIS ve %35’inde eklem tutulumu
vardi. Niiks gelisen ve gelismeyen hastalar
arasinda bagvuru klinik bulgular arasinda fark
saptanmadi. Tim IgAV hastalarinin, tan
anindaki  klinik  bulgularindan  bagimsiz
olarak, niiks gelisimi agisindan takip
edilmeleri gereklidir.

Shin ve ark. hastalik baslangicinin 10 yastan
biiyiik olmasini, siddetli karin agrisi, persistan
purpura (>1 ay) ve ldkositoz varligini niiks
icin prognostik faktorler olarak bildirmistir
(11). Byun ve ark. eriskin IgAV i¢in; yas (>
30 yas), altta yatan bir hastaligin varligi, inatc1
purpura (>1 ay), karmn agrist ve hematiiri
varligin1 nitks gelisiminin risk faktorleri
olarak tanimladilar (9). IgAV ile takip edilen
417 olguyu igeren retrospektif bir ¢alismada

tan1 sirasinda eklem ve gastrointestinal
belirtilerin varligit ve enfeksiyon Oykiisii
bagimsiz prediktif  faktorler olarak

belirlenmigtir (6). Calismamizda niiks igin
bagimsiz bir prognostik faktér saptanmadi.
Ote yandan, Calvo-Rio ve ark. (6) IgAV’li
cocuklarda niiks riskine karsi enfeksiyonun
koruyucu rolii oldugunu gostermistir. Biz de
caligmamizda  IgAV  tanis1  sirasinda
enfeksiyon Oykiisii olan hastalarda niiksiin
daha az oldugunu gozlemledik.

Prais D. ve ark tarafindan yiiriitilen bir
calismada niiks ile laboratuvar verileri
arasinda herhangi bir iliski saptanmazken
bagvuru anmda lokositoz saptanan hastalarda
niiks riskinin arttigim gosteren bir ¢aligma
bildirilmistir (9,12). Calismamizda basvuru
aninda bakilan tam kan sayimi, ESH, CRP,
IgA ve kompleman diizeyleri ile niiks arasinda
iligki saptanmadi. ANA pozitifliginin niiks

eden grupta daha yaygin olarak bildirildigi (6)
calismalar olsa da g¢aligmamizda ANA
pozitifligi ile niiks arasinda iliski saptamadik.
Niiks eden grupta saptanan ANA pozitifligi ile
diger romatolojik hastaliklarla klinik iligki de
gosterilemedi. ANA pozitifligi, hastalarin
tibbi Oykiilerinde altta yatan romatolojik
hastaliga isaret eden semptomlar oldugu
takdirde g6z oniline alinmalidir. I[gAV’de eslik
eden romatolojik bir hastalik ve/veya herhangi
bir hastaliga ikincil kontrol edilemeyen
inflamasyon oldugu takdirde hastalik seyrinin
beklenenden agir olmasi ya da niiks gelismesi
olasidir. Bu durumu destekler sekilde Kisla
Ekinci ve ark. AAA ile birliktelik gosteren
IgAV hastalarinin daha sik karin agrist ve
invajinasyon ile bagvurdugunu gdstermistir
(16). Kargin Cakic1 ve ark. ise 1120 IgAV’li
hastay1 degerlendirdikleri ¢aligmalarinda 238
(%21,3) hastada ekson 10 mutasyonunun
oldugunu gostermis ve MEFV mutasyonu olan
hastalarda karm agrisi, eklem tutulumu,
skrotal tutulum ve niiksiin daha sik
bulundugunu bildirmistir. Homozigot ekson
10 mutasyonlar1 ile daha siddetli ozellikler
saptanirken, ekson 2 varyantlar1 ile IgAV
klinik seyri arasinda anlamli bir iligki
gosterilmemistir (17). Calismamizda ise niiks
gelisen grupta %47,1 hastaya bakilan MEFV
gen analizi sonucunda %11,8 hastada
patojenik ekson 10 mutasyonu, %17,6 hastada
ekson 2 mutasyonu saptandi. Ote yandan Can
ve ark. MEFV gen mutasyonlarinin IgAV’nde
bobrek ve GIS tutulum sikligi ve prognoz,
komplikasyon gelisimi ve steroid kullanimi ile
iligkili olmadigin1 gostermistir (18). Bu
nedenle IgAV hastalarinda aile dykdisii, AAA
klinigi ile wuyumlu bulgularin varligi,
beklenenden agir seyir ve niiks gibi durumlar
géz Online alinarak, gerekli goriilen
hastalarda, MEFV analizinin degerlendirilmesi
uygundur.

Lei ve ark (8) IgAV’nde steroid kullanim
oranini %40,8 olarak bildirmis ve daha fazla
steroid kullantminin (>10 giin) daha disiik
niikks orami ile iligkili oldugunu gostermistir.
Bu durumu destekler sekilde, baska bir
calismada IgAV hastalarinin  %88,7’sinin
gesitli sistem tutulumlari nedeni ile steroid
tedavisi aldigr ve bu hasta grubunda niiks
oraninin  %5,2 oldugu bildirilmistir (19).
Ayrica Fretzayas ve ark. (7) siddetli klinik
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seyri  olan hastalarin sadece %18'inde
kortikosteroid tedavisi kullanmis ve bugiline
kadar olan en yiiksek niiks oranimi (%66)
bildirmistir. Calismamizda 142 hastaya
steroid tedavisi uygulandi. Steroid uygulama
stiresi medyan 28 giin saptandig i¢in hastalar
28 giinden kisa ve uzun siireli tedavi alma
durumlarina gore ikiye ayrildi ve tedavi siiresi
ile niiks arasinda iliski saptanmadi. Benzer
sekilde, Calvo-Rio ve ark. steroid kullanimi
ve sliresi ve diger uygulanan tedavilerle niiks
arasinda iliski saptamadigim bildirmistir (6).

Immiinglobulin A vaskiiliti hastalarinda niiks
ile iligkili  faktorleri ortaya koymay1
amaglayan calismamizin, retrospektif dizayni
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