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IMMUNGLOBULIN A VASKULITINDE GASTROINTESTINAL SISTEM TUTULUMU ICIN

BELIRLEYICI RiSK FAKTORLERI

DETERMINATIVE FACTORS FOR GASTROINTESTINAL INVOLVEMENT IN

IMMUNOGLOBULIN A VASCULITIS
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OZET

AMAG: Immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV), cocukluk déneminin
en sik goriilen kiigiik damar vaskiilitidir. Alt ekstremitelerde gorilen
palpabl purpura karakteristik dzelligidir. Ayni1 zamanda eklem agrisi,
artrit, gastrointestinal sistem (GIS) ve triner sistem etkilenmesi
olduk¢a siktir. Ozellikle hastaneye yatiglarin biiyik kismi GIS
tutulumu nedeni ile olmaktadir. Bu ¢alismada IgAV'de GIS tutulumu
i¢in risk faktorleri belirlenmeye ¢alisildi.

GEREC ve YONTEM: Eyliil 2015-Agustos 2020 yillar1 arasinda
hastanemizin Cocuk Romatoloji kliniginde IgAV tanisi ile izlenen
hastalarin dosyalari retrospektif olarak incelendi. GIS tutulumu olan ve
olmayan olarak iki gruba ayrildi. Iki grup arasinda klinik, demografik,
laboratuvar parametreleri ve uygulanan tedaviler kargilagtirildi.

BULGULAR: Yiiz (49 K/51 E) hastanin %50sinde GIS tutulumu
mevcuttu. Ortanca tani yasi 8 (6,1-9,8) yild1. Tiim hastalarda palpabl
purpura vardi. En sik gorilen diger bulgular artrit (%34) ve artralji
(%52) idi. GIS tutulumu olan hastalarin tamaminda karin agrisi
mevcuttu. Aktif kanama GIS tutulumu olan hastalarin 12’sinde
(%25) vardi. GIS tutulumu olan ve olmayan hastalar arasinda yas,
cinsiyet, diger klinik bulgular, mevsimsel farkliliklar, tan1 anindaki
laboratuvar parametreleri arasinda herhangi bir iliski saptanmadi.
MEFV gen mutasyonu 14 (%14) hastada bakildi. 3 (%3) hastada
agir GIS tutulumu, 3 (%3) hastada tekrarlayan IgAV vardi. MEFV
gen varhginin GIS tutulumu iizerine katkisi degerlendirilemedi.
Renal tutulum hastalarin %18’inde tespit edildi. Hastalarin tamami
komplikasyonsuz iyilesti.

SONUG: IgAV’nde GIS tutulumu oldukga siktir. GIS tutulumunda
yas, cinsiyet, diger klinik bulgular ve mevsimler gibi farkliliklar i¢in
belirleyici faktor degildir.

Anahtar Kelimeler: IgA vaskiiliti, gastrointestinal sistem, MEFV

ABSTRACT

AIM: Immunoglobulin A vasculitis (IgAV) is the most common
small vessel vasculitis in childhood. It is characteristic of palpable
purpura seen in the lower extremities. Also, joint pain, arthritis,
gastrointestinal (GI) and urinary system involvement are quite
common. Especially most hospitalizations are due to GI involvement.
In this study, it was aimed to determine the risk factors for GI
involvement in IgAV.

MATERIAL AND METHOD: The files of the patients who
were followed up with the diagnosis of IgAV in the pediatric
Rheumatology department of our hospital between September 2015
and August 2020 were reviewed retrospectively. They were divided
into two groups as those with and without GI involvement. Clinical,
demographic, laboratory parameters and treatments applied between
the two groups were compared.

RESULTS: GI involvement was present in 50 patients (50%). The
median age of diagnosis was 8 (6.1-9.8) years. All patients had palpable
purpura. The other most common findings were arthritis (34%) and
arthralgia (52%). All patients with GI involvement had abdominal
pain. Active bleeding was present in 25% (n = 12) of the patients with
GI involvement. No relationship was found between patients with and
without GI involvement, between age, gender, other clinical findings,
seasonal differences, and laboratory parameters at the time of diagnosis.
MEFV gene mutation was detected in 14 (14%) patients. 3 (3%)
patients had severe GI involvement and 3 (3%) patients had recurrent
IgAV. The contribution of MEFV gene presence on GI involvement
could not be evaluated. Renal involvement developed in 18% of the
patients. All the patients recovered without any complications.

CONCLUSION: GI involvement is common in IgAV. Differences
such as age, gender, other clinical findings and seasons are not
determining factors in GI involvement.
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GIRis
Immiinglobulin A vaskiiliti (IgAV), cocukluk dénemin-
de en yaygin goriilen sistemik kiiciik damar vaskiilitidir
(1). En sik goriilme yas1 10 yas 6ncesi donemdir. Klinik
spektrum dokiintd, artralji, artrit, el-ayak sirtinda 6dem-
den gastrointestinal sistem (GIS), renal, pulmoner, sant-
ral sinir sistemi tutulumuna kadar degiskenlik gosterir
(2). Dokiintii, siklikla alt ekstremitelerde olan trombosi-
topenik olmayan palpabl purpura ile karakterizedir. GIS
tutulumu, hastalarin %50-75’inde olmaktadir (3). En sik
semptom karin agrisi, kusma iken hematemez, melena
gibi aktif GIS kanamasi da gériilebilmektedir. Dékiintii
siklikla ilk bulgudur ancak %5 hastada dokiintii GIS bul-
gularindan sonra ortaya ¢ikmaktadir (4). Renal tutulum
siklig1 %25-50 arasinda degiskendir ve siklikla ilk 3 ayda
tutulum olmaktadir (5). Renal tutulum i¢in tani yasi, de-
vam eden purpurik dokiintii varligi, agir GIS tutulumu,
relapslar, diisiik faktor XIII aktivitesi ve tanidaki nétro-
fil ve 16kosit oran1 yatkinlik olusturan faktérler olarak
belirlenmistir (6-8). Ancak simdiye kadar dier sistem
tutulumlari igin belirgin risk faktori belirlenmemistir.
Bu ¢aligmada GIS tutulumu olan ve olmayan hastalarin
klinik, demografik ve laboratuvar verileri karsilagtirildi.
Bu iki grup arasindaki farkhliklar ve GIS tutulumunun
gelisimi i¢in olasi risk faktorleri aragtirildi.

GEREC VE YONTEM

Caligmaya 2015-2020 yillar1 arasinda klinigimizde IgAV
tanist ile takip edilen 150 hastanin dosyasi geriye donitk
olarak incelendi. En az 6 ay diizenli ¢ocuk Romatoloji
bolimiinde takibi olan hastalar ¢alismaya dahil edildi.
Farkli merkezde IgAV tanisi konulan hastalar ¢alismaya
alinmadi. Toplam 100 hasta c;a11§maya dahil edildi. GIS
tutulumu olan ve olmayan olmak iizere iki gruba ayrildi.
IgAV tanis1 European League Against Rheumatism/Pae-
diatric Rheumatology International Trials Organisation/
Paediatric Rheumatology European Society (EULAR/
PRINTO/PRES) ¢aligma grubunun IgAV tani dlgiitleri-
ne gore konuldu (9). Hastalarin tan1 yasi, cinsiyeti, tan1
anindaki laboratuvar verileri, klinik bulgular1 ve uygu-
lanan tedaviler kaydedildi. Karin agrisi, kusma, hemate-
mez, hematokezya, melena, abdominal ultrasonografide
(USG) barsak duvar kalinhiginda artis ve intussepsiyon
GIS tutulumu olarak tanimlandi. Kortikosteroid teda-
visi altinda devam eden karin agrlsl, aktif GIS kanama
ve devam eden USG bulgular1 agir GIS tutulumu olarak
degerlendirildi (10). Renal tutulum, mikroskobik hema-
tiiri, makroskopik hematiiri, hipertansiyon, akut bobrek
yetmezligi ve/veya proteiniiri seklinde smniflandirild:
(9). Nefrotik sendrom ve devam eden proteiniirisi olan
hastalarda klinigimiz pratigi geregi renal biyopsi yapil-
maktadir. Bu hastalarin patoloji sonuglar1 dosyalarindan
kaydedilmistir. Rekiirrens terimi asemptomatik 3. ayin
sonunda tekrarlayan IgAV icin kullanildi. Agir GIS tu-
tulumu olan, tekrarlayan IgAV hastalarinda MEFV gen
analizi degerlendirildi. Ailevi Akdeniz atesi (AAA) tani-
s1 Yalginkaya-Ozen kriterlerine gére konuldu (11).

Bu ¢alisma igin etik kurul onay1 07.04.2021 tarihli An-
kara Sehir Hastanesi Klinik Arastirmalar Etik Kurulun-
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dan alinmustir (E. Kurul-E2-21-257).

Aragtirma verilerinin istatistiksel analizi i¢in Statistical
Package for social sciences (SPSS) software 22.0 siirii-
mii kullanildi. Verilerin normal dagilima sahip olup ol-
madiklar1 Kolmogorov-Simirnov/Shapiro-Wilk testi ile
belirlendi. Tanimlayicr istatistik kisminda kategorik de-
giskenler say1 ve yiizde ile siirekli degiskenler ise ortanca
(minimum-maksimum) ve ortalama (ort) (standart sap-
ma) ile sunuldu. Kategorik degiskenleri karsilagtirmak
icin Fisher's exact test kullanildi. Siirekli degiskenler
arasindaki farkliliklar, bagimsiz 6rnekler icin paramet-
rik olmayan Mann-Whitney U testi kullanilarak karsi-
lastirildi. Anlamlilik diizeyi <0,05 olarak kabul edildi.

BULGULAR

Caligmaya 2015-2020 yillar1 arasinda hastanemizde takip
edilen 100 IgAV hastas1 dahil edildi. Hastalarin %49’u kiz
idi. Ortanca tani yas1 8 (6,1-9,8) yild1. Erkek hastalarin
29’unda (%56,8), kiz hastalarin 21’inde (%42,8) GIS tu-
tulumu oldu. Cinsiyet ve GIS tutulumu arasinda iligki
saptanmadi (p=0,161). GIS tutulumu olan ve olmayan
hastalarin ortanca yaslar1 sirasiyla 7,9 (6,5-9,5) ve 8 (6-
10,1) yild1. Tan1 yas1 ve GIS tutulumu arasinda iligki yok-
tu (p=0,77). Ortanca takip siiresi 12 (10-24) aydi. Klinik
ve demografik veriler Tablo 1 de 6zetlendi.

Hastalik baglangicinin mevsimlere gore dagilimi ilkba-
harda %33, yaz doneminde %13, sonbaharda %26 ve kis
doneminde %28 idi. GIS tutulumu hastalarin 15’inde
(%30) ilkbaharda, 6’sinda (%12) yaz mevsiminde, 14’tinde
(%28) sonbaharda ve 15’inde (%30) kis mevsiminde gelis-
ti. GIS tutulumu ile mevsimler arasinda iliski saptanmadi
(p 0,88). Hastalarin %54’tinde IgAV o6ncesinde enfek-
siyon hikayesi mevcuttu (iist solunum yolu enfeksiyonu
%50, akut gastroenterit %3, varisella zoster enfeksiyonu
%1). GIS tutulumu olan 33 (%66) hastada ve GIS tutulu-
mu olmayan 21 (%42) hastada IgAV éncesinde gegirilmis
enfeksiyon Gykiisii vardi. Gegirilmis enfeksiyon varligs GIS
tutulumu olan ve olmayan grup i¢in benzerdi (p=0,54).

Hastalarin tamaminda palpabl purpura mevcuttu. Ug
hastada karin agris1 sonrasinda dokiintii goriildii. Her
iki grupta dokiintiiden sonra en sik goriilen bulgu art-
rit (%34) ve artralji (%52) idi. GIS tutulumu olmayan 19
(%38) hastada artrit, 24 (%48) hastada artralji varken, GIS
tutulumu olan 15 (%30) hastada artrit ve 28 (%56) hastada
artralji vardi. GIS tutulumu olan ve olmayan grup arasin-
da eklem tutulumu agisindan anlaml fark yoktu (p=0,398,
p=0,423). Karin agris1 GIS tutulumu olan hastalarin tama-
minda varken GIS tutulumu olmayan hastalarin %4’iinde
mevcuttu (p=0,001). GIS tutulumu olan 7 (%14) hastada
bulant1 ve kusma, karin agrisina eslik ediyordu. Gaitada
gizli kan GIS tutulumu olan 34 (%68) hastada, GIS tutu-
lumu olmayan 1 (%2) hastada vard1 (p=0,001) (Tablo 2).
Aktif GI kanama (hematokezya, melena) GIS tutulumu
olan 12 (%25) hastada vardi. Agir GIS tutulumu ise 14
(%14) hastada gelisti. Bu hastalarin USG degerlendirme-
sinde sirasiyla barsak duvar kalinliginda artis (%67), batin
icin serbest mayi (%17) ve intussepsiyon (%5) tespit edildi.
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Tablo 1 Gastrointestinal sistem tutulumu olan ve olmayan hastalarin demografik ve klinik Bulgular1

GIS tutulumu olmayan grup

GIS tutulumu olan grup

n= 50 n= 50 p degeri
Cinsiyet, Kiz/Erkek, n 28/22 21/29 0,161
Basvuru yas, yil, median (IQR 7,9 (6,5-9,5) 8 (6-10,1) 0,772
Izlem siiresi, ay, median (IQR) 21 (12-36) 12 (9-12) <0,001
Mevsim, n (%) 0,886
flkbahar 18 (36) 15 (30)
Yaz 7 (14) 6 (12)
Sonbahar 12 (24) 14 (28)
Kis 13 (26) 15 (30)
Gegirilmis enfeksiyon varlig: 21 (42) 33 (66) 0,54
USYE, n (%) 27 (54) 23 (46) 0,424
AGE, n (%) 1(2) 2 (4) 1,00
Sugicegi, n (%) 1(2) 0 (0) 1,00
Dékiintii, n (%) 50 (100) 50 (100) 1,000
Karin agrisi, n (%) 4(8) 50 (100) <0,001
Bulanti kusma, n (%) 0 (0) 7 (14)
Hematokezya/melena, n (%) 0 (0) 12 (25)
Artrit, n (%) 19 (38) 15 (30) 0,398
Artralji, n (%) 24 (48) 28 (56) 0,423

GIS: Gastrointestinal sistem, USYE: iist solunum yolu enfeksiyonu, AGE: Akut gastroenterit

Tablo 2: Gastrointestinal sistem tutulumu olan ve olmayan hasta grubunun laboratuvar parametreleri

GIS tutulumu olmayan grup

GIS tutulumu olan grup

(n:50) (n:50) P
WBC/mm?, median (IQR) 10500 (8100-13300) 12550 (8900-15000) 0,119
Hb gr/dL, median (IQR) 13,1 (12,3-13,7) 13,2 (12,6-14,2) 0,114
E;()(Ilnclz)ﬁ;it saytsi/mm’, medi- 355500 (317000-440000) 363000 (317000 -470000) 0,664
ESH mm/sa, median (IQR) 21 (11-34) 22 (9-34) 0,532
CRP mg/dL, median (IQR) 0,8 (0,3-2,7) 1,3 (0,5-4) 0,217
C3 mg/dL, median (IQR) 117 (107-136) 127 (94-136) 0,966
C4 mg/dL, median (IQR) 21,3 (16,9-28) 22,8 (18,3-26,6) 0,663
Mikroskopik hematiiri, n (%) 5(10) 5(10) 1,000
Makroskopik hematiiri, n (%) 0 (0) 2 (4) 0,495
Proteiniiri, n (%) 7 (14) 6 (12) 0,766
GGK, n (%) 1(2) 34 (68) <0,001
IgA mg/DI 182 (122-244) 189,5 (151-279) 0,239
ANA, n (%) 1(2) 5 (10,6) 0,105

GIS: Gastrointestinal sistem, WBC: beyaz kiire sayisi, Hb: hemoglobin, ESH: eritrosit sedimantasyon hizi, C-RP: C reaktif protein, GGK:

gaitada gizli kan, ANA: Anti-niikleer antikor

Ayrica agir GIS tutulumu olan 1 hastada iireter tutulumu
gelisti. Bu hastada hipertansiyon, aniiri ve siddetli karin ag-
ris1 sonrasi post-renal akut bobrek yetmezligi gelisti. USG
degerlendirmesinde iireter duvarinda kalinlagma izlendi.
IgAV'nin tireter tutulumu kabul edilen hastaya bolus me-
tiprednizolon, siklofosfamid ve plazmaferez tedavisine ek

olarak iiretere double ] kateter yerlestirildi. Periferik sinir
sistem tutulumu olan diger hastada (10 yas erkek) GIS tutu-
lumu ile es zamanli sol alt ekstremite diz altinda duyu kay-
b1 gelisti. Elektromyelografide sol tibial sinirde orta derece
parsiyel aksonal dejenerasyon tespit edildi. Cilt biyopsisi
IgAV (I6kositoklastik vaskiilit ve IgA birikimi) ile uyumlu
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idi. Hastaya IgAV GIS ve periferik sinir sistemi tutulumu
tanisi ile bolus metilprednizolon, intravenéz immun glo-
biilin (IVIG) ve siklofosfamid (tek doz) tedavisi uygulandu.

Onsekiz (%18) hastada renal tutulum gelisti. Renal tu-
tulum olan hastalarin 9’unda (%18) GIS tutulumu var-
ken diger 9 (%18) hastada GIS tutulumu yoktu. GIS
ve renal tutulum arasinda iliski saptanmadi (p=0,601).
Renal tutulumu olan hastalarin %10’unda mikroskobik
hematiiri, %4 tinde makroskopik hematiiri ve %12’sinde
proteiniiri mevcuttu. Dokuz hastada tanida renal tutulu-
mu varken diger 9 hastada ilk 3 ay iginde renal tutulum
gelisti. Bes hastaya renal biyopsi uygulandi. 3 hastada
diffiz mezengial proliferasyon, 2 hastada mezengial
proliferatif glomerulonefrit (kresent <%50) mevcuttu.
Altincr ay takiplerinde proteiniirisi olan hasta yoktu, 2
hastada mikroskobik hematiiri devam etti.

GIS tutulumu olan hastalarin tamamu kortikosteroid te-
davisi ald1. Agir GIS tutulumu olan hastalarin tiimiine
bolus metilprednizolon (30 mg/kg/glin, maks. 1 gr, 3
giin) uygulandi. Bolus metil prednizolon tedavisi ile iyi
klinik yanit alinamayan 3 hastaya IVIG, 6 hastaya sik-
lofosfamid ve 2 hastaya plazmaferez tedavisi uygulandi.
Hastalarin 3’iine yaygin cilt tutulumu, 7’sine renal tutu-
lum, 6’sina testis tutulumu nedeniyle kortikostreoid te-
davisi uygulandi. Kortikosteroid kullanim siiresi ortan-
ca 28 (28-56) giindii. GIS tutulumu haricinde ortanca
kortikosteiroid kullanim siiresi 28 (28-180) giin idi. Ug
hastada cilt tutulumu ile rekiirrens oldu.

Tani aninda bakilan tam kan sayimy, eritrosit sedimantas-
yon hizi, C-reaktif protein, anti-streptolizin A, kompleman
seviyeleri ve IgA degerlerinde GIS tutulumu olan ve olma-
yan grup arasinda anlaml farklilik saptanmadi. Hastalarin
tan1 anindaki laboratuvar bulgular: Tablo 2de 6zetlendi.
Alt1 hastada (%6) diisiik titrede (1/100) anti-niikleer an-
tikor pozitifligi vardi. IgAV ve diger romatolojik hastalik-
larla klinik korelasyonu yoktu. Hastalarin higbirinde viral
ve bakteriyel etiyolojiler (Hepatit B viriis, Cytomegalovi-
riis, Ebstein-barr viriis, Mycoplazma) agisindan serolojik
degerlendirmede pozitif bulgu saptanmadi. Alt1 hastanin
bogaz kiiltiiriinde A grubu B-hemolitik streptokok tire-
mesi oldu ve bu hastalara penisilin tedavisi uygulandi. Bu
hastalarin birinde GIS tutulumu oldu.

Agir GIS tutulumu ve tekrarlayan IgAV’i olan 14 hastaya
MEFV gen analizi yapildi. Sekiz hastada normal, 1 has-
tada M694V homozigot, 4 hastada M694V heterozigot
ve 1 hastada 5. ekzon mutasyonu vardi. Agir GIS tutulu-
mu olan 3 (%3) hastada MEFV gen mutasyonu varken
3 (%3) hastada mutasyon saptanmadi. Tekrarlayan IgAV
olan 3 (%3) hastada MEFV gen mutasyonu vard1 ve 5
(%5) hastada mutasyon yoktu. Bir hastada IgAV once-
sinde AAA tanisi vardy, iki hastaya IgAV sonrasi AAA ile
uyumlu klinik olmasi nedeniyle kolsisin tedavisi baslan-
di. Hastalarin tamami komplikasyonsuz iyilesti.

TARTISMA
Cocukluk déneminin en sik goriilen vaskiilitik hastalig
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olan IgAVide klinik bulgular olduk¢a degiskendir. Do-
kiintii ve artritin yani sira GIS tutulumu oldukga siktir
(12). Ancak GIS etkilenmesinin hangi hastalarda olaca-
&1 belirsizdir. Biz bu ¢aliyjmada GIS tutulumu agisindan
belirleyici faktorlerin olup olmadigini aragtirdik. Ca-
lismamizda GIS tutulumu igin yas, cinsiyet ve mevsim
farkliiginin, enfeksiyonlarin ve akut faz belirteclerinde
yliksekligin belirleyici bir faktor olmadig gosterilmistir.

Immiinglobiilin A vaskiilitinin GIS tutulumunda en
belirgin klinik bulgu karin agrisidir. Karin agrisi ile bir-
likte kusma, hematokezya, melena gelisebilecek diger
semptomlardir (4). Hastalarin %0,7-13,6’sinda IgAV’nin
en ciddi komplikasyonu olan intussepsiyonun gelistigi
bilinmektedir (13). Ayrica yakin zamanda bir ¢aliyma-
da intussepsiyon siklig1 %13,5 olarak bildirilmistir (14).
Cahsmamlzda GIS tutulumu olan hastalarin tamaminda
karin agris1 vardi ve %14’tinde kusma, %68’inde ise gai-
tada gizli kan mevcuttu. Bu ¢alismada intussepsiyon ora-
n1 %5’ti ve hastalarin tamami medikal tedavi ile diizeldi,
cerrahi islem gereksinimi olmadi.

Gastrointestinal sistem tutulumunu belirleyen etkenleri
ongormek icin bir¢ok caligma bildirilmistir. Ancak be-
lirleyici bir faktor hentiz tanimlanmamugstir. Hwang ve
ark (15), adelosan grupta yaz mevsiminde ve enterovi-
riis enfeksiyonlar ile GI kanamanin daha fazla oldugunu
bildirmistir (15). Yakin zamanda, 265 hastay1 iceren ¢a-
lismada yaz mevsiminde GIS tutulumu olan hastalarda
hematokezyanin daha fazla oldugu bildirilmistir (16).
Ayrica enfeksiyonlarin, agilarin, ilaglarin IgAV’nin geli-
simi igin tetikleyici faktor oldugu diisiiniilmektedir (17).
Ancak etyopatogenezdeki rolii tam olarak kanitlanma-
mustir. Calismamizda GIS tutulumu icin mevsimsel fark-
lilik tespit edilmedi. Calismamizdaki hasta grubunda,
gecirilmis enfeksiyon hastalarin yarisindan fazlasinda
vardi. Ancak GIS etkilenmesi i¢in risk faktorii degildi.

Ailevi Akdeniz atesi (AAA), MEFV gen mutasyonlar1
sonucu olusan monogenik kalitimli otoinflamatuar has-
taliktir (18). MEFV genindeki mutasyonlar sonucu pyrin
proteininin fonksiyonu bozulur ve asir1 inflamatuvar ya-
nit olusmasina neden olur (19). AAAda IgAV’nin nor-
mal popiilasyona gore daha sik goriildiigii bilinmektedir
(20). Ozgakar ve ark (21) IgAV hastalarinin %34’tinde
saglikli bireylere gore daha fazla MEFV gen mutasyonu
tagidigini gosterdi. Ayrica M694V mutasyonu tasiyan
hasta grubunda artrit, periferik 6dem ve iirogenital tu-
tulumun daha sik oldugunu bildirdi (21). Cakic1 ve ark
(22), 1120 hastay1 igeren ¢aligmasinda IgAV’li hastalar-
da MEFV gen mutasyonu sikligin1 %21,2 bildirdi. Bu
calismada, ozellikle 10. ekzon mutasyonu tasiyan has-
talarda karin agrisi, 6dem, akut faz belirteclerinde yiik-
seklik ve rekiirrensin MEFV gen mutasyonu olmayan
gruba gore daha fazla gelistigi vurgulandi (22). Altug ve
ark (23), M694V ve E148Q mutasyonu olan hastalarda
GIS ve eklem tutulumunun daha fazla oldugunu ancak
istatistiksel olarak anlamli olmadigin: bildirdi (23). Bu-
nunla birlikte, yapilan ¢alismalarda her ne kadar IgAV ve
MEFV gen mutasyonlarinin birlikteligi sik bildirilse de
GIS tutulumu ile MEFV gen mutasyonlari arasinda net
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bir iliski gosterilemedi (22, 24). Calismamizda agir has-
talik gelisen 3 (%3) hastada MEFV gen mutasyonu tespit
edildi. Bu hastalarin yiiksek doz kortikosteroid tedavisi
ile IVIG, siklofosfamid ve plazmaferez gibi ek tedavile-
re ihtiyact oldu. Gershoni-Baruch ve ark. (25) 52 has-
tay1 iceren ¢alismasinda hastalarin %27'sinde en az bir
MEFV mutasyonu oldugunu, ancak mutasyonu olan ve
olmayan hastalar arasinda klinik, laboratuvar ve demog-
rafik ozelliklerde herhangi bir farklilik olmadigini bildir-
mistir (25). Ancak erigkin IgA nefropatisinde MEFV gen
mutasyonlarinin glomeruloskleroz ve interstisyel fibro-
zis ile iligkili olabilecegi bildirilmistir (26). Calismamizda
MEFV gen mutasyonunun hastalarin tamaminda bakil-
mamig olmasi nedeniyle AA Anin IgAV’nde GIS ve diger
organ tutulumlarina etkisi degerlendirilememistir.

Calismamizin en 6nemli kisitlilig1 geriye doniik ¢alisma
plani ve hasta sayisinin az olmasidir. Ayrica daha fazla
hasta say1s1 ve ileriye doniik caliyma planiyla daha genis
bilgiye ulagilabilir. Diger bir kisithlik ise GIS tutulumu
olmayan hastalarda MEFV gen mutasyonunun bakil-
mamis olmasi nedeniyle MEFV gen mutasyonlarinin
GIS tutulumu igin bir risk faktorii olup olmadiginin be-
lirlenememis olmasidir.

SONUC

Sonug olarak, IgAV ¢ocukluk doneminde en sik goriilen
vaskiilittir. GIS tutulumu énemli bir morbidite nedeni-
dir. Bu ¢alismada GIS tutulumu igin belirleyici bir faktér
tespit edilemese de bu konuda yapilacak daha fazla hasta
sayisini kapsayan caligmalarla GIS tutulumunu etkile-
yen faktorlerin ortaya konulmasi saglanabilir.

Tesekkiirler: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhan-
gi bir ¢ikar catismasi bildirmemistir. Caliymamiz igin
hi¢bir kurum ya da kisiden finansal destek alinmamugtir.
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