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ÖZET 

Mete O. IgA nefropatisi ve IgA vasküliti (Henoch-Schönlein purpura) nefriti 

biyopsi tanılı çocukların klinikopatolojik özelliklerinin ve prognoza etki eden 

faktörlerin incelenmesi. Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi, Çocuk Sağlığı ve 

Hastalıkları Tezi. Ankara 2022. İmmunglobulin A (IgA) nefropatisi ve IgA vasküliti 

(IgAV) nefriti, pediatrik popülasyonda yaygın olarak görülen glomerülopatilerdir. 

İzole mikroskobik hematüriden hızlı ilerleyen glomerülonefrite uzanan değişken bir 

klinik ile prezente olabilirler. Her iki hastalık da tipik olarak çocuklarda yavaş ilerler 

ve bazı hastalarda erişkin yaşlarda son dönem böbrek hastalığı ile sonuçlanır. Bu 

hastaların prognozlarının öngörülmesi ve tedavi planının yapılması amacıyla, IgA 

nefropatisi (IgAN) hastalarında bilgisayar tabanlı prognoz tahmin algoritmalarını 

deneyen çalışmalar yapılmaktadır. Bu çalışma, Hacettepe Üniversitesi Çocuk 

Nefroloji Bilim Dalı’nda takipli IgA nefropatisi ve IgAV nefritli (IgAVN) hastaların 

klinikopatolojik özelliklerinin ve prognoza etki edebilecek faktörlerin 

değerlendirilmesi amacıyla yapılmıştır. Çalışmaya biyopsi ile IgA nefropatisi ve IgAV 

nefriti tanısı almış, Ocak 2005 ile Aralık 2021 tarihleri arasında, en az 6 aylık izlem 

verisi bulunan hastalar dâhil edilmiştir. Hastane dosyalarından demografik özellikler; 

klinik, laboratuvar ve biyopsi bulguları kaydedilmiştir. Çalışmaya dâhil edilen 27 

IgAN hastasının %52’si erkek ve ortanca tanı yaşı 12, 48 IgAVN hastasının ise %54’ü 

erkek ve ortanca tanı yaşı 8 olarak bulunmuştur. IgAN hastalarında ortanca 40 ay izlem 

sonunda 23 hastada (%85); IgAVN hastalarında ortanca 35,5 ay izlem sonunda 43 

hastada (%90) tam remisyon görülmüştür. IgAN’li bir hastada (%3,7) son dönem 

böbrek yetmezliği gelişmiştir. Bilgisayar tabanlı prognoz tahmin algoritması (Qxmd); 

5 yıl izlem sonunda 18 IgAVN’li hastanın 5’i için eGFR düşüş riskini yüksek 

bulmuştur ve bu hastaların ikisinde gerçek eGFR düşüşü gözlenmiştir; 5 yıllık izleme 

sahip 6 IgAN hastasında ise riski az bulmuştur ve bu hastalarda gerçek eGFR düşüşü 

gözlenmemiştir. IgAN’de; tanı anında düşük serum albumin düzeyi (p=0,011), ağır 

proteinüri (p=0,032) ve remisyona girme süresi uzunluğu (p=0,035); IgAVN’de ise; 

remisyona girme süresi uzunluğu (p=0,001), segmental glomerüloskleroz (p=0,009) 

ve kresent varlığı (p=0,034) kötü prognoz ile ilişkili bulunmuştur. IgAN ve IgAVN 

hastaları karşılaştırıldığında; IgAVN’de tanı yaşının daha küçük (p=0,002), tanı anında 

nefrotik proteinürinin daha sık (p=0,001), serum albumin düzeyinin daha düşük 

(p<0,001), biyopside kresentlerin daha fazla (p=0,017) ve immunsupresif tedavi 

kullanımının (p=0,014) daha sık olduğu bulunmuştur. Sonuç olarak her iki hastalığın 

benzer patofizyolojik özellikleri yanında önemli klinik ve prognostik farklılıkları 

vardır. Hâlen çocukluk çağı IgA nefropatisi ve IgAV nefriti’nde prognozu öngörmek 

ve risk derecelendirmesine göre tedavi planlamak amaçlı prospektif, çok merkezli, 

tahmin algoritmalarının da kullanıldığı uzun takip süreli çalışmalara ihtiyaç vardır. 

 

Anahtar Kelimeler: IgA nefropatisi, IgA vasküliti nefriti, prognoz   

  



v 

ABSTRACT 

Mete O. Investigation of clinicopathological features and prognostic factors in 

children with biopsy diagnosis of IgA nephropathy and IgA vasculitis (Henoch-

Schönlein purpura) nephritis. Hacettepe University Faculty of Medicine, 

Department of Pediatrics’ Thesis. Ankara 2022. Immunoglobulin A (IgA) 

nephropathy (IgAN) and IgA vasculitis (IgAV) nephritis (IgAVN) are prevalent 

glomerulopathies in the pediatric population. They may present with a variable clinical 

course ranging from isolated microscopic hematuria to rapidly progressive 

glomerulonephritis. Both diseases typically progress slowly in children and some 

patients end up with the end-stage renal disease in adulthood. To predict the prognosis 

of IgAN patients studies have been carried out that tried computer-based prognosis 

estimation algorithms. This study was conducted to evaluate the clinicopathological 

and prognostic features of  IgAN and IgAVN patients followed at Hacettepe University 

Department of Pediatric Nephrology. Patients with biopsy proven IgAN and IgAVN 

with at least 6 months of follow-up between January 2005 and December 2021 were 

included in the study. Demographics, clinical, laboratory, and biopsy findings were 

recorded from hospital files. Fifty-two percent of 27 IgAN patients included in the 

study were male and the median age of diagnosis was 12 years. Fifty-four percent of 

48 IgAVN patients were male and the median age of diagnosis was 8 years. Complete 

remission was seen in 23 (85%) IgAN patients after a median follow-up of 40 months 

and 43 (90%) IgAVN patients at a median follow-up of 35.5 months. Only one patient 

with IgAN (3.7%) had end-stage renal disease at last follow-up. Computer-based 

prognosis prediction algorithm (QxMD) found a high risk of eGFR decline for 5 out 

of 18 patients with IgAVN and 5 years of follow-up, and a genuine eGFR decline was 

observed in two of these patients. Whereas in 6 IgAN patients with 5-year follow-up, 

the risk was calculated to be low and genuine eGFR decline was observed among none 

of them. While low serum albumin level (p=0.011), severe proteinuria (p=0.032) at 

diagnosis, and duration to achieve remission (p=0.035) were associated with poor 

prognosis in IgAN, in IgAVN, duration to achieve remission (p=0.001), segmental 

glomerulosclerosis (p=0.009) and presence of crescents in biopsy (p=0.034) were 

related to poor prognosis. When IgAN and IgAVN patients were compared, in patients 

IgAVN; age at diagnosis was found to be younger (p=0.002), nephrotic proteinuria at 

diagnosis more common (p=0.001), serum albumin levels lower (p<0.001), crescents 

in biopsy (p=0.017) and immunosuppressive treatment used (p=0.014) more frequent. 

In conclusion, although IgAN and IgAVN have similar pathophysiological features 

they also differ in important clinical and prognostic aspects. There is still a need for 

prospective, large scaled, multicentric studies using computer-based prognosis 

prediction algorithms to estimate prognosis and make treatment strategies based on 

risk scoring  in childhood IgAN and IgAVN. 

 

Keywords: IgA nephropathy, IgA vasculitis nephritis, prognosis  
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1. GİRİŞ VE AMAÇ 

İmmunglobulin A (IgA) nefropatisi pediatrik yaş grubunda en sık görülen 

kronik glomerüler hastalıktır. IgA nefropatisi (IgAN) çocuklarda hematüri ve/veya 

proteinüri nedeni ile yapılan böbrek biyopsilerinin %30-40’ını oluşturmaktadır (1). 

Klinik prezantasyonu izole mikroskobik hematüriden hızlı ilerleyen glomerülonefrite 

kadar değişkendir. Çocuklarda IgAN; 20 yıl sonra hastaların yaklaşık %10-20'sinde 

son dönem böbrek hastalığı (SDBH) ile sonuçlanan bir hastalıktır (2, 3). Henoch-

Schönlein purpurası olarak da adlandırılan IgA vasküliti (IgAV) ise, küçük damarları 

tutan bir vaskülittir ve cilt, gastrointestinal sistem, eklemler ve böbrekleri etkiler (4). 

IgA vasküliti seyrinde böbrek tutulumu %30-50 arasında bildirilmiştir (4, 5).   

IgAN’sinin patogenezini açıklamaya çalışan dört vuruş hipotezi; IgA vasküliti 

nefritinin (IgAVN) patogenezini de oluşturmaktadır (6). Böbrek biyopsisinde 

glomerüler mezangiumda IgA birikimlerinin baskın olması tanısaldır (7-10). Patolojik 

değerlendirmede Çocuklarda Böbrek Hastalıkları Uluslararası Çalışması 

(International Study of Kidney Disease in Children- ISKDC) ve Oxford sınıflandırma 

sistemi kullanılmaktadır. IgAV nefritinde böbrek bulguları, IgA nefropatisi ile benzer 

bir histolojik spektruma sahiptir, ancak glomerüler nekroz ve kresentik lezyonların 

sıklığı daha fazla bildirilmiştir (11, 12).    

IgAN ve IgAVN tedavisinde halen kesin bir uzlaşı bulunmamaktadır. Kan 

basıncı ve proteinürinin kontrolü önemlidir. Proteinürisi olan vakalarda renin-

anjiyotensin sistem inhibitörleri (RAASİ) öncelikli olarak kullanılır.  Böbrek 

Hastalıkları Küresel Sonuçların İyileştirilmesi Vakfı (Kidney Disease Improving 

Global Outcomes-KDIGO) kılavuzları, 3-6 aylık optimal destek tedaviye rağmen 

persistan proteinürisi olan hastalarda 6 ay kortikosteroid kullanılmasını önermektedir. 

Progresif hastalıkta her iki hastalık için farklı immunsupresif tedaviler (azatioprin, 

siklofosfamid, rituksimab, kalsinörin inhibitörleri vb) önerilmiştir (1, 13-16). 

Her iki hastalıkta da, ağır proteinüri ve hipertansiyon böbrek yetmezliğine 

ilerleme riski ile güçlü bir şekilde ilişkilidir. Prognozu etkileyen diğer önemli faktör 

ise böbrek biyopsi bulgularıdır ve literatür prognostik biyopsi bulguları konusunda 

değişken veriler sunmaktadır (10, 17-19).  
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Çocukluk çağında IgA nefropatisi ve IgAV nefriti olan hastaların prognozunu 

öngörecek belirteçlerin elde edilmesi ve tedavi yaklaşımlarının gözden geçirilmesi 

önemlidir. Bu çalışma ile Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Nefroloji 

Bölümü’nde takip edilmekte olan IgA nefropatisi ve IgAV nefriti hastalarının klinik, 

laboratuvar ve patolojik özellikleri, tedavi modaliteleri incelenerek prognoza etki 

edebilecek faktörleri saptayabilmek, iki hastalığın benzerliklerini ve farklılıklarını 

tartışmak amaçlanmıştır. 
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2. GENEL BİLGİLER  

2.1. IgA Nefropatisi 

2.1.1. Tanım ve Epidemiyoloji 

IgA nefropatisi pediatrik yaş grubunda en sık görülen kronik glomerüler 

hastalıktır, hematüri ve/veya proteinüri nedeni ile yapılan böbrek biyopsilerinin %30-

40’ını oluşturmaktadır (1). Çocuklarda IgAN insidansı dünya genelinde 5-140 

olgu/milyon çocuk/yıl arasındadır. Dünya çapında yaygın olmasına rağmen, hastalık 

sıklığı ülkeler arasında büyük farklılıklar göstermektedir. Venezuela'da insidans 0,3 

olgu/milyon/yıl, ABD'de 0,8-5,7 olgu/milyon/yıl, Japonya'da 45 olgu/milyon/yıl ve 

İtalya'da 3,1 olgu/milyon/yıl olarak gösterilmiştir. Sosyoekonomik düzey, böbrek 

biyopsisi endikasyonlarındaki farklılıklar, ülkelerin rutin idrar analizi taraması 

uygulamaları ve genetik faktörlerin bu coğrafik farklılıklara neden olduğu 

düşünülmektedir (20, 21). 

IgA nefropatisi ilk olarak patolog Berger ve Hinglais tarafından 1968’de 

Fransa’da tanımlanmış bir glomerülonefrittir (22). İmmünfloresan mikroskopisinde 

yaygın olarak görülen dominant mezangial IgA birikintileri ile karakterize bu durumun 

başlangıçta tekrarlayan hematürinin nadir ve iyi seyirli bir nedeni olduğu 

düşünülmüştür ancak zamanla sanıldığı kadar nadir olmadığı ve kötü seyredebileceği 

saptanmıştır (1, 22). 

Hastalığın seyri değişkendir ve çocuklarda 20 yıl sonunda %10-20 oranında 

SDBH geliştiği bildirilmiştir (2, 3). 

2.1.2. Patogenez 

IgAN, galaktozdan fakir IgA1'e karşı IgA ve IgG otoantikorlarının üretimine 

ve immün kompleks oluşumuna yol açan bir hastalık olarak kabul edilmiştir. Bu 

otoantikorlar ve immün kompleksler glomerüllerde birikerek böbrek hasarına neden 

olmaktadır (23-25).  Normal IgA moleküllerinin tek menteşe bölgesi yapıları diğer 

immunglobulin izotiplerinden ayırt edici özellikleridir (26) (Şekil 2.1). IgA, hem 

monomerik hem de dimerik/polimerik formlarda bulunur ve IgA1, IgA2 alt sınıflarına 

sahiptir. Monomerik form serumda baskındır ve kemik iliği tarafından üretilir; en sık 



4 

bulunan polimerik form ise büyük ölçüde mukozada bulunarak mukozal bağışıklığın 

ön hattını oluşturur. IgA1 alt sınıfı hem serum hem de mukozada saptanabilirken, IgA2 

tipi çoğunlukla mukozal salgılarla sınırlıdır (27, 28). 

Hastalığın patogenezi tam olarak açıklanamamıştır ancak “dört vuruş” hipotezi 

üzerinde durulmaktadır. IgAN hastalarında menteşe bölgesinde galaktoz eksikliği 

veya hem galaktoz hem sialik asit eksikliği nedeniyle galaktozdan fakir IgA1 (Gd-

IgA1) oluşumu meydana gelir. Bu süreç, hastalığın patofizyolojisi için kritik olan N-

asetilgalaktozamin glikanın açığa çıkmasıyla sonuçlanır (23, 29-32). Bu hastalarda; 

kusurlu mukozal immünite, antijenlere daha fazla maruz kalma ve aşırı immün yanıt 

söz konusudur. Bu durumun da anormal IgA glikozilasyonu için bir tetikleyici 

olabileceği varsayılmaktadır (23, 29-31, 33). Gd-IgA1 oluşumu "ilk vuruş" ve bu 

anormal immunglobuline karşı antikorların üretimi "ikinci vuruş"tur. Birçok bakteri 

ve virüs antijen olarak N-asetilgalaktozamin eksprese ettiğinden, çapraz immün 

reaksiyonlar ile Gd-IgA1 menteşe bölgesine karşı otoantikorların üretimini 

şiddetlendirebilir (23, 29-32). Otoantikorların akut artışı, mukozal enfeksiyonları 

takiben makroskobik hematüri ataklarına yol açabilir (34). Otoantikorlar ve Gd-IgA1 

birleşerek “üçüncü vuruş” olan immün kompleksleri oluştururlar (Şekil 2.1). 

Dolaşımdaki immün kompleksler nefritojenik özelliklere sahiptir (23, 29-31).  
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21 numaralı kaynaktan Türkçeleştirilerek alınmıştır.  

Şekil 2.1. IgAN patofizyolojisi (21). Normal IgA1 yapısında serin ve treonine 

bağlanan GalNAc(N-asetilgalaktozamin) birçok farklı şekilde galaktozile 

ve sialize edilebilirken, IgAN'de O-GalNAc açıkta kalır veya sadece 

sialize olur. N-asetilgalaktozamin ve O-glikanlar yüksek oranda 

antijeniktir; serumda ve mukozada normal IgA ve IgG tarafından doğal 

olarak tanınır ve Gd-IgA1-otoantikorları immün komplekslerinin 

oluşumuna yol açar. 

 

Dördüncü vuruş ise, dolaşımdaki immün komplekslerin glomerüler 

mezangiumda birikmesidir (Şekil 2.2). İmmün kompleksler ve mezangial bileşenler; 

özellikle mezangial IgA transferrin reseptörü (CD71), tip 4 kollajen ve integrinler 

arasında bir etkileşim meydana gelir, mezangial hücreler ve hücre dışı matriks 

prolifere olur, lokal inflamasyon artar ve profibrotik mediatörler serbestlenir (23, 29, 

30). Sonuç olarak; podositlerin yapısı bozulur, glomerüler filtrasyon membran yapısı 

değişir ve bu durum daha yüksek ağırlıklı moleküllerin kaybına yol açar, hastalar 

proteinüri ve/veya hematüri ile prezente olur (24, 34). 
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21 numaralı kaynaktan Türkçeleştirilerek alınmıştır.  

Şekil 2.2. IgAN patofizyolojisi (21). Dolaşımdaki immün kompleksler glomerüler 

mezangiumda birikir ve mezangial hücre aktivasyonunu ve 

proliferasyonunu indükler. Aktive edilmiş mezangial hücreler; hücre dışı 

matris, proinflamatuar, profibrotik ve proliferatif sitokinler üretir, bu da 

lokal apoptoz ve fibrozise, dolaylı podosit hasarına ve kompleman 

yolaklarının aktivasyonuna yol açar. 

 

Bir diğer önemli patofizyolojik mekanizma kompleman aktivasyonudur. 

Kompleman sisteminin hem alternatif hem de mannoz bağlayıcı lektin yolakları 

immün kompleksleri aktive edebilir. Glomerüler birikintilerde C3 gibi majör 

inflamatuar kapasiteye sahip bileşenler gözlenir. Kompleman sistemi; potansiyel bir 

terapötik hedef, prognoz göstergesi ve hastalık ilerlemesinin biyobelirteci olarak 

değerlendirilmiştir (35, 36) ancak halen konuyla ilgili daha çok bilgiye ihtiyaç vardır.  

İnflamatuar kaskad, daha fazla hücre dışı matriks proteini, sitokin, kemokin ve 

kompleman salınımı ile ilerler (24). Bu süreç, tüm glomerül ve tübülointerstisyel 

bölgeleri etkileyerek mezangial sınırların ötesine geçebilir; glomerüloskleroz, 

tübülointerstisyel fibroz ve böbrek fonksiyon kaybı ile sonuçlanabilir (23, 24, 37). 

2.1.3. Klinik Prezentasyon ve Laboratuvar Bulguları 

IgAN seyrinin başlangıcında çoğu hasta asemptomatiktir (10). Mezangial 

proliferatif değişikliklerle sonuçlanan Gd-IgA1'in glomerüler birikimleri bu aşamada 



7 

klinik belirtilere neden olmak için hala yetersiz seviyededir (3). IgAN'lı çocukların 

yaklaşık %75'inde bir üst solunum yolu veya gastrointestinal hastalık sırasında 

patojenler; Gd-IgA1 ile çapraz reaksiyona girerek anti-glikan antikorlarının sentezini 

kolaylaştırmakta ve semptomlar ortaya çıkmaktadır (29).  

İdrar tahlili tanı için çok önemlidir. Çocuklarda genellikle ilk klinik bulgular 

makroskobik hematüri ve proteinüridir (10, 38, 39). Çocuklarda proteinüri, potansiyel 

olarak geri dönüşümlü böbrek hasarı ile hastalık aktivitesini gösterirken; yetişkinlerde 

bu kronik böbrek hastalığı (KBH) ile sonuçlanan geri dönüşü olmayan bir kroniklik 

işaretidir. Biyopsi anındaki tahmini glomerüler filtrasyon hızı (estimated glomerular 

filtration rate-eGFR), pediatrik hastalarda; yaşlı gruplarla karşılaştırıldığında daha 

yüksektir (38, 39). Pediatrik hastalar genellikle normal kan basıncına sahiptir ve 

yetişkinlerden daha az antihipertansif tedavi almaktadır (38). 

Pediatrik hastaların yaklaşık %8 ila %16'sında, serum IgA seviyeleri artmış 

olabilir ancak tek başına bir anlamı yoktur (40). IgAN'lı çocuklarda serum Gd-IgA1 

seviyeleri ve serum Gd-IgA1/total IgA oranı yükselir ve tanısal olarak değerlidir (41). 

IgAN tanısı çoğu zaman asemptomatik hematüri veya proteinüri nedeniyle 

yapılan böbrek biyopsisi ile konulmaktadır (42). IgAN’de bazı hastalar kalıcı bir 

remisyona sahip olurken birçok hasta yetişkinlik döneminde böbrek fonksiyonlarında 

yavaş ve kalıcı bir düşüş göstermektedir (43). 

2.1.4. Histolojik Bulgular ve Sınıflandırma  

IgAN tanısı, böbrek biyopsisinde immünfloresan mikroskopide mezangial IgA 

birikimlerinin saptanması ile konur (21) (Şekil 2.3). Diğer histopatolojik özellikler de 

prognozu tahmin etmek için önemlidir.  
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21 numaralı kaynaktan alınmıştır. 

Şekil 2.3. İmmünfloresan görüntüde mezangial hücrelerde IgA birikintileri (21) 

 

Patolojik değerlendirmede Böbrek Hastalıkları Uluslararası Çalışması 

(International Study of Kidney Disease in Children- ISKDC) ve Oxford sınıflandırma 

sistemi kullanılmaktadır. Oxford sınıflandırmasında (MEST-C); glomerüllerin 

>%50’sinde mezangial hiperselülerite olması/olmaması (M0/M1), herhangi bir 

glomerülde endokapiller hiperselülerite varlığı (E1), segmental glomerüloskleroz 

varlığı S1, kortikal alanın %1-25 (T0), %26-50 (T1),>%50’sinde fibrozis varlığı (T2) 

ve glomerüllerde %1-25 kresent varlığı (C1) %25 ve üzeri kresent varlığı (C2) olarak 

tanımlanır (37, 44). Patolojik özellikler Şekil 2.4’de görsel olarak sunulmuştur.  



9 

 

45 numaralı kaynaktan Türkçeleştirilerek alınmıştır.  

Şekil 2.4. IgAN’de böbrek biyopsisi histolojik bulguları (PAS boyama/ 400 x 

büyütme) (45) 

(A) Mezangial proliferasyon (kırmızı oklarla gösterilmiştir) 
(B) Segmental glomerüloskleroz kırmızı okla gösterilmiştir ve kırmızı yıldız kapsüler adezyonlu bir 
bölgeyi göstermektedir. 
(C) Endokapiller hiperselülarite sarı kesikli çizgilerle sınırlandırılmış alanda temsil edilmiştir; 
(D) Tübüler atrofi/interstisyel fibrozis yeşil kesikli çizgiler arasındaki alanda temsil edilmiştir. 

2.1.5. Prognoz 

IgAN tanıdan sonraki 20 yıl içinde %10-20 oranında SDBH'na ulaştığı 

bildirilen yavaş ilerleyen bir hastalıktır (2, 3). Güncel literatürde, en bilinen risk 

faktörleri; tanı anında proteinüri, azalmış böbrek fonksiyonu ve hipertansiyon 

varlığıdır. Bu bulgular birçok çalışmada izlemde böbrek fonksiyon kaybı ve böbrek 

biyopsisinde histopatolojik hasar ile ilişkilendirilmiştir (45, 46). 

MEST-C Oxford sınıflandırması, IgAN'deki riski tahmin etmek için en çok 

kullanılan araçlardan biridir. Oxford sınıflandırmasının performansını pediatrik 

hastalarda değerlendiren az sayıda çalışma vardır ve hastalığın seyrinin pediatrik 

grupta yavaş oluşu sonuçların değerlendirilmesini güçleştirmektedir (45, 46). 2018'de, 

VALIGA kohort çalışmasının bir güncellemesi, Avrupa'da IgAN'li çocuk hastaların 
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uzun vadeli sonuçlarını değerlendirmiştir. Çalışma, MEST-C sınıflandırmasının M, E, 

S, T bileşenlerine dayalı olarak böbrek biyopsi lezyonları ile hastalığın ilerlemesi 

arasında bağımsız bir ilişki olduğunu göstermiştir. Kresentlerle (C) sadece 

immunsupresif tedavi almayan hastalarda hastalığın ilerlemesi ile ilişki bulunmuştur 

(47). Bununla birlikte, E, C ve M lezyonlarının kortikosteroidler ve immunsupresif 

tedaviden sonra azalabileceğini belirtilmiştir. İzlemde tekrar biyopsi yaygın olarak 

yapılmadığından, bu potansiyel olarak değişebilir patolojik özelliklerin gerçek 

prognostik değeri bilinememektedir (47). 

IgAN patofizyolojisi ile ilgili yeni kanıtlar bulundukça potansiyel prognostik 

belirteçler ortaya çıkmaktadır. Alternatif ve lektin kompleman yolaklarının 

aktivasyonu da böbrek lezyonlarına yol açabilir (48). CD89-IgA kompleksleri, 

kopeptin, C4, mannoz bağlayıcı lektin ve IgA1/C3 ve C3/C4 oranları gibi birçok 

plazma biyobelirteçleri ve potansiyel prognostik belirteçler olarak denenmiştir (40, 49-

51). Bazı araştırmacılar böbrek dokusundaki C4d ve C3'ün glomerüler veya mezangial 

birikimlerinin prognoz için fikir verebileceği sonucuna varmışlardır (52-54). Mevcut 

sınıflandırma sistemleri kompleman immün boyamayı içermemektedir, bu da bu 

konuda daha ileri çalışmalara ihtiyaç olduğunu göstermektedir (8, 55). 

2019 yılında Barbour ve arkadaşları IgAN prognozu için MEST histolojik 

skoru, kan basıncı, yaş, kullanılan ilaç, böbrek biyopsisi sırasındaki proteinüri dahil 

olmak üzere etnik özelliklerle ilişkili olarak, eGFR’de %50'lik bir düşüşü tahmin 

edebilen bilgisayar tabanlı bir model geliştirmeye çalışmışlardır (56). 2021 yılında 

aynı ekip Uluslararası IgAN prognoz tahmin aracını (Qxmd) 1.060 çocuktan oluşan 

çok ırklı uluslararası bir kohortta kullanmıştır (17). Bu çalışmada tanı yaşı, etnik 

köken, cinsiyet, tanı anındaki sistolik ve diastolik kan basıncı, serum kreatinin düzeyi, 

idrarda protein atılımı, ACEi/ARB ve immunsupresyon kullanımı verilerinden yola 

çıkılarak IgAN'li çocuklarda eGFR’da %30'luk bir düşüş riski tahmin edilmeye 

çalışılmıştır (17).  

2.1.6. Tedavi 

IgAN sinsi seyri ve potansiyel şiddeti nedeniyle erken müdahale 

gerektirmektedir. Uzlaşı sağlanmış bir böbrek biyopsisi endikasyonu olmaması ve 
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çoğu hastanın uzun süre asemptomatik kalması nedeniyle tanı genellikle hastalığın 

ileri evrelerinde konulabilmektedir (56).  

KDIGO’nun protokolüne göre antihipertansif ve antiproteinürik tedavi, 

kortikosteroidler, immunsupresif ajanlar ve balık yağı kullanımı vb yaklaşımlar 

önerilen tedavi seçenekleridir. Pediatrik yaş grubu için veriler sınırlı olduğundan, 

çocukların tedavisinde yetişkin hasta protokollerinin kullanımını önermektedir (14, 

57). 

Renal fibrozis gelişiminde doku düzeyinde RAS aktivasyonu rol alır. IgA-

immün komplekslerinin mezangial hücrelere bağlanması, RAS'ın lokal 

hiperaktivasyonunu indükleyerek, anjiyotensin II ve aldosteron salınımına neden olur 

(58). Anjiyotensin II'nin lokal üretimi, mezangial proliferasyonu uyarır ve RAASİ; 

özellikle mezangial immün birikintilerin varlığında, anjiyotensin II'nin mezangial 

hücreler üzerindeki etkisini engellemektedir (59, 60). RAASİ; akut böbrek hasarı ve 

glomerüler inflamasyon yokluğunda proteinüri <0.5 g/gün/1.73 m2 olan hastalarda 

etkili bulunmuştur (61). Coppo ve arkadaşları tarafından yürütülen plasebo kontrollü 

bir çalışma orta derecede proteinürisi olan IgAN'li hastalarda hastalığın ilerlemesini 

azaltmada anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörü (ACE-i) tedavisinin yararını 

göstermiştir (62).RAASİ, hipertansiyon ve proteinüri gibi önemli prognostik faktörleri 

iyileştiren etkileri nedeniyle IgAN tedavisinde yararlıdır, yan etkileri azdır ve bu 

nedenle IgAN başlangıcında ilk tedavi seçeneğidir (63, 64). 

KDIGO kılavuzları IgAN’de, 3-6 aylık destek tedaviye rağmen persistan 

proteinürisi olan (>1 g/gün) hastalarda 6 ay kortikosteroid kullanılmasını önermektedir 

(13-15). Kortikosteroidlerin, IgAN tedavisinde etkinliklerini ve güvenliğini 

değerlendiren az sayıda randomize kontrollü çalışma vardır. Yakın zamanlı bir 

metaanalizde 10 randomize kontrol çalışma değerlendirilmiş, oral prednizolon 

kullanımının böbrek fonksiyonunun iyileşmesine katkıda bulunduğu ,birçok vakada 

eGFR artışı ve proteinürinin azalması ile ilişkili olduğu gösterilmiştir (65). Halen 

IgAN'de steroidlerin kesin endikasyonları tanımlı değildir (66). Sistemik steroidlerin 

çocuklarda özellikle büyüme-gelişme üzerine yan etkileri vardır ve bu etkilerden 

korunmak için yeni formülasyonlar üzerinde çalışılmaktadır. Yetişkinlerde yapılmış 

bir kontrollü çalışma, yavaş salınımlı enterik budesonid’in proteinüriyi azalttığını ve 

eGFR'yi koruduğunu göstermiştir. Bu sonuçlar, IgAN'ın patogenezinde mukozal 
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bağışıklığın önemini göstermiştir. Mukoza hedefli kortikosteroidlerin IgAN'deki 

başarısı, sistemik uygulama ihtiyacını azaltmaktadır (67).  

Yoğun immunsupresyonun (siklofosfamid ve azatioprin) glomerüllerin 

yarısından fazlasında kresent olan ve böbrek fonksiyonunda hızlı düşüş olan hastalarda 

kullanılması önerilmektedir. KDIGO yönergeleri, mikofenolat mofetil veya 

antiplatelet ilaçların kullanımını desteklememektedir. Tonsillektomi, özellikle 

Japonya'da bazı merkezler tarafından önerilmiştir, ancak randomize kontrollü 

çalışmalardan elde edilen verilerin eksikliği nedeniyle KDIGO kılavuzlarına dahil 

edilmemiştir (14, 29). 

 

 

Şekil 2.5. IgAN’de KDIGO’nun tedavi önerileri(14) 

 

2020 yılında yapılan bir Cochrane analizinden elde edilen verilere göre; 

proteinürisi > 1 g/gün olan hastalarda, iki ila dört ay süreyle ve azaltılarak verilen 

steroid tedavisi, plasebo veya standart tedaviye kıyasla SDBH'na ilerlemeyi önlemiş 

ve tam remisyonu sağlayabilmiştir (68). Azatioprin, siklofosfamid, mikofenolat 

mofetil (MMF), kalsinörin inhibitörlerinin son dönem böbrek hastalığı üzerinde 

etkileri belirsiz bulunmuştur (68).   

IgAN'ın optimal tedavisi net değildir. Hastanın tedavi planı çoğunlukla idrar 

protein/kreatinin oranı ve böbrek biyopsisinde kresent olup olmadığına göre 

yapılmaktadır (14). Hastalık genellikle uzun bir progresyon süresine sahip 
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olduğundan, çocuk hastalar yaşamları boyunca farklı tedaviler almaktadır (69). Bu 

nedenle öncelikle daha güvenli tedavi seçenekleri seçilmelidir (3). Hastalığın 

prognozu ve patogenetik mekanizmaların daha iyi anlaşılması yeni yaklaşımlara 

rehberlik edebilir (70).  

2.2. İmmünglobulin A vasküliti (Henoch Schönlein Purpura- HSP) Nefriti 

2.2.1. Tanım ve Epidemiyoloji 

Henoch-Schönlein purpurası olarak da adlandırılan IgA vasküliti (IgAV), 

küçük damarları tutan ve sıklıkla cilt, gastrointestinal sistem, eklemler ve böbrekleri 

etkileyen bir hastalıktır (4). Hastalığın tanısı palpabl purpura (trombositopeni ilişkili 

olmayan) (zorunlu kriter) ve; karın ağrısı, artrit veya artralji, nefropati bulguları 

(hematüri ve/veya proteinüri), IgA baskın depolanma gösteren doku biyopsisi 

(deri/böbrek) kriterlerinden en az birisinin birlikteliği ile konulur (4).  

IgAV insidansı her 100.000 çocukta yaklaşık 3-27 vakadır (71) ve herhangi bir 

yaşta ortaya çıkabilir, en yüksek insidans 4-6 yaş arasındadır, vakaların %90'ı 10 yaşın 

altındadır (5). Erkeklerde görece daha sık görülür (E/K oranı 1.5:1) (72). 

2.2.2. Patogenez 

Etyoloji tam olarak açıklanamamıştır. IgAN patogenezini açıklamaya çalışan 

dört vuruş hipotezi; IgA vasküliti ile ilişkili nefritin de temelini oluşturmaktadır. Gd-

IgA1 oluşumu "ilk vuruş" ve bu anormal immunglobuline özgü antikorların üretimi 

"ikinci vuruş"tur. Daha sonra otoantikorlar ve Gd-IgA1 birleşerek “üçüncü vuruş” olan 

immün kompleksleri oluşturur. Mezangial hücre aktivasyonu, inflamatuar 

mediatörlerin salınımı ve glomerüler hasar ile sonuçlanan Gd-IgA1 içeren immün 

komplekslerin mezangial birikimi "dördüncü vuruş"u oluşturur (6). İnflamatuar 

hücrelerin klirensinde azalma, apoptotik disregulasyon ve vasküler endotel büyüme 

faktörü (VEGF) gibi büyüme faktörler de hastalık gelişiminden sorumlu tutulmaktadır 

(73, 74) 
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2.2.3. Klinik Prezentasyon ve Renal Tutulum 

IgAV'nin seyri genellikle iyidir ve kendi kendini sınırlar, ancak hastaların 

%30-50'sinde proteinürinin eşlik ettiği veya etmediği mikroskobik hematüriden 

nefritik veya nefrotik sendroma, hızlı ilerleyen glomerülonefrite kadar uzanan bir 

prezentasyonla nefrit görülebilir. IgAVN’in en sık bulgusu proteinürinin eşlik ettiği 

veya etmediği mikroskobik hematüridir (75, 76). 

Renal bulgular vakaların %85'inde hastalığın 1. ayında, %91'inde 6 hafta içinde 

ve %97'sinde ilk 6 ay içinde gelişmektedir (77). Bu nedenle IgAV geçirmiş bir çocuk 

hastada 6-12 aylık süre boyunca kan basıncı ölçülmesi ve idrar tahlili yapılması 

önerilmektedir (78).   KBH riski farklı çalışmalarda % 5-45 oranlarında bildirilmiştir 

(77, 79-82). Nefritik/nefrotik sendromlu hastalar KBH açısından daha riskli 

bulunmuştur (80, 81). 

2.2.4. Histolojik Bulgular Sınıflandırma 

Akut böbrek hasarı evre 3b, nefritik sendrom varlığında biyopsi 

düşünülmelidir. 4 haftadır sebat eden nefrotik sendrom, 4 haftadır sebat eden ağır 

proteinüri (spot idrar protein/kreatinin>2 mg/mg), üç ay sebat eden orta düzey 

proteinüri (spot idrar protein/kreatinin: 1-2 mg/mg) durumlarında da böbrek biyopsisi 

yapılması önerilmektedir (83-85). 

Biyopsi değerlendirmesinde en yaygın kullanılan sınıflamalar ISKDC ve 

patofizyolojik ve histolojik olarak IgA vasküliti nefritine benzer olan IgA nefropatisi 

için geliştirilmiş olan Oxford Sınıflaması’dır (86, 87).  İmmünfloresan incelemede 

mezangiumda IgA depolanması ile birlikte farklı derecelerde IgG, IgM ve C3 birikimi 

görülebilir (5). Glomerüller ve kresentleri baz alan ISKDC sınıflamasının klinik 

prezentasyon ve prognoz ile ilişkisi net değildir (18, 88). Günümüzde kullanımı daha 

da artan lezyonların kronisite durumunu, tübüler ve intersitisyel alanları da 

değerlendiren Oxford sınıflamasının klinik prognoz ile korele olabildiği gösterilmiştir 

(89). Yakın zamanlı bir Türkiye çalışması mezangial hiperselülerite ile proteinüri; 

segmental glomerüloskleroz, tübüler atrofi/interstisyel fibroz ve %50’nin üzerinde 

kresent varlığının biyopsi sırasında azalmış eGFR ile ilişkili olduğunu bildirmiş, 

segmental glomerüloskleroz ve tübüler atrofi/interstisyel fibrozun kötü renal sağkalımı 

öngördüğünü göstermiştir (19). 
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2.2.5. Prognoz 

IgAVN'de prognostik faktörler tartışma konusu olmaya devam etmektedir. 

Şiddetli klinik (böbrek yetmezliği veya nefrotik sendrom) veya histolojik (yaygın 

ekstrakapiller proliferasyon) prezentasyon kötü renal sonuçlarla ilişkilendirilmiştir ve 

bu hastalar daha agresif tedavi edilmelidir. 1970'lerden beri yazarlar, nefritik ve 

nefrotik sendrom ile prezentasyonun ve böbrek biyopsisinde yüksek oranda kresent 

görülmesinin kötü sonuçlarla ilişkili olduğunu vurgulamışlardır (90). Coppo ve 

arkadaşları, biyopsi sırasında eGFR düşüklüğü, hipertansiyon ve proteinüri varlığının 

böbrek yetmezliği ile ilişkili olduğunu göstermiştir (18). Mir ve arkadaşları IgAVN’li 

hastaların çoğunluğunun uzun süreli takipte tamamen iyileştiğini ve sadece %1.2'sinde 

böbrek yetmezliği geliştiğini bildirmiştir (91).   

Halling ve arkadaşları böbrek biyopsisinde bulunan ciddi morfolojik 

değişikliklerin sadece nefrotik aralıkta proteinürisi olan hastalarda değil, aynı zamanda 

hafif proteinürisi olan hastalarda da meydana geldiğini göstermiştir. Bu gözlem, 

hastalığın başlangıcındaki klinik bulguların morfolojik değişiklikleri 

öngöremeyeceğini düşündürmektedir (92). Patolojik bulgularla prognoz açısından 

ilişki araştırılan çalışmalarda; Oxford klasifikasyonuna dayalı verilerde tübüler atrofi, 

interstisyel fibrozis veya glomeruloskleroz kötü prognozla ilişkilendirilmiştir, ISDKC 

klasifikasyonuna dayalı verilerde histolojik bulguların prognozla ilişkisi konusunda 

değişken sonuçlar elde edilmiştir (19, 84, 93).  

Tedavide ACEi ve/veya steroidlerin erken başlanmasının renal prognoz 

üzerine olumlu etkileri de gösterilmiştir (84, 93). 

2.2.6. Tedavi 

IgAVN'de tedavi için bir fikir birliği bulunmamaktadır. Literatürdeki 

çalışmaların çoğu az hasta sayılı retrospektif çalışmalardır (78). Bu durum hekimleri 

kendiliğinden düzelebilecek vakalara aşırı immunsupresif tedavi vermek ile aktif 

hastalığı olan bir hastaya az tedavi vermek arasında bırakmaktadır. Tedavilerin 

muhtemel yan etkileri de düşünüldüğünde durum daha da karmaşıklaşmaktadır (94, 

95). 

2021 yılında KDIGO tarafından yayınlanan rehber; proteinürisi (>0.5-1 

g/gün/1.73 m2 ) olan IgAVN hastalarında proteinüriyi azaltmak ve böbrek koruyucu 
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etkiden yararlanmak amaçlı ACEi veya ARB kullanılmasını önermektedir (14). 

Devam eden proteinüri ve eGFR>50 ml/dak/1.73 m2 varlığında 6 ay süreli steroid 

tedavisi önerilmektedir. Kresentik IgAVN, nefrotik sendrom ve/veya renal 

fonksiyonlarda bozulma durumlarında bolus steroid, siklofosfamid, plazmaferez 

önerilen tedavi seçenekleri arasındadır (14, 16).  

Avrupa kaynaklı bir uzlaşı rehberi (SHARE- The Single Hub and Access 

point for paediatric Rheumatology in Europe) hafif nefritte (normal eGFR ve 

hafif/orta proteinüri) oral prednizolon kullanımını eğer tedaviye yanıt alınamaz ise 

azatioprin, MMF gibi diğer immunsupresif ajanların eklenmesini; orta dereceli nefritte 

(renal biyopside <%50 kresent ve bozulmuş eGFR veya şiddetli persistan proteinüri), 

oral ve/ veya bolus steroid verilmesini, birlikte veya sonrasında biyopsi bulgularına 

göre azatioprin, MMF veya intravenöz siklofosfamid eklenmesini; şiddetli nefritte 

(renal biyopside >%50 kresent ve bozulmuş eGFR veya şiddetli persistan proteinüri) 

intravenöz  bolus steroid ve siklofosfamid ile elde edilecek remisyon sonrası oral 

steroid ve azatioprin/ MMF kullanılmasını önermiştir. Kalıcı proteinürisi (>3 ay) olan 

hastalar, prednizolon veya başka bir immunsupresif tedavi alıp almadıklarına 

bakılmaksızın ACEi/ARB ile tedavi edilmelidir (96). 

Rituksimab tedavisinin steroid ihtiyacını azalttığını gösteren vaka serileri 

bulunmaktadır fakat erişkin çalışmalarında etkinliği gösterilememiştir ve çocuk yaş 

grubunda çalışmalar yetersizdir (97, 98). Plazmaferez ağır vakalarda immün 

kompleksleri azaltmak için kullanılabilir ancak invazif bir tedavi olduğu 

unutulmamalıdır (99). Tonsillektomi, intravenöz immunglobulin, ürokinaz, balık 

yağının tedavideki yeri tartışma konusudur (100). 

2.3. IgA Nefropatisi ve IgA Vasküliti Nefriti aynı hastalık mı? 

IgA vasküliti nefriti ve IgA nefropatisi, pediatrik popülasyonda yaygın olarak 

görülen glomerülopatilerdir. Benzer patolojik ve biyolojik özelliklere sahip olmakla 

beraber önemli farklılıklara da sahiptir (3) (Tablo 2.1). 
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Tablo 2.1. IgAVN ve IgAN’de benzerlikler ve farklılıklar (2, 3, 6, 101) 

 IgAV Nefriti IgA Nefropatisi 

Ortanca tanı yaşı (yıl) 9.1 12.1 

Klinik Prezentasyon 
Nefrotik düzeyde proteinüri 

Extrarenal bulgular 

 

%40 

Yaygın (artralji, GİS 

bulguları, lökositoklastik 

vaskülit) 

 

%18 

Nadir 

İmmunsupresif Tedavi Daha sık Daha az 

Histopatoloji Kresent ve nekroz daha sık Daha az kresent  

Patogenez Gd-IgA1 seviyesi artmış 

Gd-IgA1 e karşı antikor 

İmmün kompleksler  

Kompleman aktivasyonu 

Gd-IgA1 seviyesi artmış 

Gd-IgA1 e karşı antikor 

İmmün kompleksler  

Kompleman aktivasyonu 

Klinik remisyon %98 %30-50 

CKD5 %1-3 (Adolesan 

başlangıçta yüksek risk) 

%10-20 (Tanıdan 20 yıl 

sonra) 

 

IgAV kutanöz bir küçük damar vaskülitidir (lökositoklastik vaskülit olarak da 

bilinir) ve ayak bileklerinde, alt bacaklarda baskın olan palpabl purpura tanıda gerekli 

ve ayırt edici lezyondur. Artrit, karın ağrısı, pankreatit, nefrit, pulmoner tutulum ve 

nörolojik tutulum gibi başka eşzamanlı klinik belirtilere sahip olabilir. IgAVN, akut 

glomerüler inflamatuar lezyonlar olarak ortaya çıkma eğilimi gösterirken, IgAN yavaş 

fakat ilerleyici mezangial lezyonlar geliştirme eğilimindedir (102).  

KDIGO çalışma grubu, IgAN ve IgAVN için benzer tedavi önerilerinde 

bulunmuştur. Şekil 2.6 yönergeleri özetlemektedir (3, 14). 
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3 numaralı kaynaktan Türkçeleştirilerek alınmıştır. 

Şekil 2.6. IgAVN ve IgAN’de KDIGO’ya göre tedavi yönergeleri (3)   
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3. GEREÇ VE YÖNTEM 

3.1. Çalışma Grubunun Özellikleri 

Çalışmaya Hacettepe Üniversitesi Çocuk Nefroloji Bilim Dalı’nca takip ve 

tedavileri sürdürülen, biyopsi ile Ocak 2005 ile Aralık 2021 tarihleri arasında IgA 

nefropatisi veya IgA vasküliti nefriti tanısı almış, en az 6 aylık izlem verisi bulunan 

çocuk hastalar dahil edilmiştir.  

3.2. Kullanılan Gözlem ve Laboratuvar Teknikleri  

Hastaların tanı, 3.ay, 6.ay, 12. ay ve son başvuru dönemlerine ait verilerine 

hastane kayıtlarından ulaşıldı. Hastaların takip verilerinden cinsiyet, yaş, boy, kilo, 

biyopsi tarihi, kan basıncı, serum kreatinini, tahmini glomerüler filtrasyon hızı 

(eGFR), mikroskobik veya makroskobik hematüri varlığı, 24 saatlik idrardaki protein 

atılım miktarları, spot idrar protein/kreatinin oranı, spot idrar albümin/kreatinin oranı, 

almakta oldukları ACEi, ARB, balık yağı, E vitamini, steroid ve diğer immunsupresif 

tedaviler kaydedildi (EK-1). 

Tahmini glomerüler filtrasyon hızı (eGFR) hesaplanmasında modifiye 

Schwartz formülü kullanıldı (103). 

Hipertansiyon tanısı çocuk ve adolesanlarda hipertansiyon yönetimi için 

oluşturulmuş 2016 Avrupa Hipertansiyon Derneği kılavuzuna göre konuldu (104). 

Böbrek tutulumu mikroskobik hematüri ± hafif proteinüri, nefritik sendrom, 

nefritik sendrom + nefrotik düzeyde proteinüri, nefrotik sendrom olarak 

derecelendirildi. Nefritik sendrom tanısı; hematüri, hipertansiyon ve/veya ödem, 

oligüri ve değişen derecelerde anormal böbrek fonksiyonu ile konuldu. Nefrotik 

sendrom tanısı ödem, hipoalbuminemi (<2,5 g/dL) ve ağır proteinüri (Spot 

protein/kreatinin >2 mg/mg veya 24 saatlik idrarda 40 mg/m2/sa üzerinde protein 

atılımı) varlığı ile konuldu. 

Mikroskobik hematüri: her sahada beşten fazla kırmızı küre bulunması olarak 

tanımlandı (105). 

CKD tanısı, 3 aydan uzun süren anormal böbrek fonksiyonu olduğunda 

konuldu ve şu şekilde derecelendirildi; 

Evre 1: normal veya artmış GFR (≥90 ml/dk/1.73 m2) ile böbrek hasarı 
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Evre 2: Hafif derecede azalmış (60-89 ml/dk/1.73 m2),  

Evre 3a: Hafif-orta derecede azalmış GFR (45-59 ml/dk/1.73 m2) 

Evre 3b: Orta derecede ciddi derecede azalmış GFR (30-44 ml/dk/1.73 m2) 

Evre 4: Ciddi derecede azalmış GFR (15–29 ml/dk/1.73m2)  

Evre 5: Son Dönem Böbrek Hastalığı (< 15 ml/dak/ 1.73 m2). 

Renal replasman tedavileri periton diyalizi/hemodiyaliz veya böbrek nakli 

olarak kaydedildi. 

Biyopsi örnekleri Hacettepe Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Patoloji 

Anabilim Dalı’nda değerlendirildi. Patolojik derecelendirme Oxford Sınıflaması 

kriterlerine göre yapıldı; glomerüllerin >%50’sinde mezangial hiperselülerite 

olması/olmaması (M0/M1), herhangi bir glomerülde endokapiller hiperselülerite 

varlığı (E1), segmental glomerüloskleroz varlığı S1, kortikal alanın %1-25 (T0), %26-

50 (T1), >%50’sinde fibrozis varlığı (T2) ve glomerüllerde %1-25 kresent varlığı (C1) 

%25 ve üzeri kresent varlığı (C2) olarak tanımlandı (37, 44). 

Hastalar kullandıkları tedavilere göre destek tedavi (sadece ACEi/ARB, balık 

yağı veya E vitamini tedavisini alan hastalar), steroid tedavisi ve steroide ek diğer 

immunsupresif ajan (azatioprin, siklofosfamid, rituksimab, MMF, siklosporin, 

takrolimus vb) kullananlar olarak 3 grup halinde sınıflandırıldı. 

IgAVN için renal sağkalım, Meadow'un kriterlerine göre yapıldı;  A: normal 

(klinik veya laboratuvar anormalliği yok), B: minör üriner anormallikler (idrar 

albümin 30-300 mg/gün ±hematüri), C: aktif böbrek hastalığı (idrar albumin >300 

mg/gün, hipertansiyon veya eGFR ≥60 ml/dk/1.73 m2 olan yüksek plazma kreatinin 

düzeyi), D: eGFR < 60 ml/dk/1.73 m2 olarak tanımlandı (106).  

IgAN için renal sağkalım tam remisyon (CR) ve kısmi remisyon (PR) olarak 

değerlendirildi. CR, en az iki ardışık ölçümde veya sonraki ziyaretlerde normal böbrek 

fonksiyonu (GFR>90 mL/dk/1.73 m2) ve proteinüri <0.5 g/gün veya idrar 

protein/kreatinin (UPCR) <0.5 mg/mg olarak tanımlandı. PR, stabil böbrek fonksiyonu 

ve başlangıca göre >%50 proteinüri azalması olarak tanımlandı. Renal relaps, 

proteinüride >%50'lik bir artış ve/veya GFR'de başlangıca göre >%25'lik bir azalma 

olarak tanımlandı. 

Bilgisayar tabanlı renal prognoz tahmin aracı (Qxmd) ile tanı yaşı, etnik köken, 

cinsiyet, tanı anındaki sistolik ve diastolik kan basıncı, serum kreatinin düzeyi, idrarda 
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protein atılımı, biyopsi bulguları, ACEi/ARB ve immunsupresyon kullanımı verileri 

girilerek hastaların 5 yıl sonunda eGFR seviyelerinde %30’luk düşüş riski tahmin 

edildi (EK-2) (17).  

3.3. İstatistiksel Analiz Yöntemleri 

Araştırmadan elde edilen veriler IBM SPSS 23.versiyon (Statistical Package 

for Social Sciences-23) programına kaydedildikten sonra grupların genel özellikleri 

için tanımlayıcı analizler yapılmıştır. Tanımlayıcı istatistikler normal dağılan veriler 

için ortalama ve standart sapma, normal dağılmayan veriler için ortanca ve minimum-

maksimum değerleri ile verilmiştir. Kategorik değişkenler ise olgu sayısı (n) ve 

yüzdesi (%) ile gösterilmiştir. 

Nicel değişkenlerin dağılımı Kolmogorov-Smirnov/Shapiro Wilk normallik 

testi ve histogram ile incelenmiştir. 

Kategorik verilerin karşılaştırılmasında ki-kare ve Fisher’s exact testleri, 

bağımsız iki grubun sürekli bir veri ile karşılaştırılmasında sürekli veri her iki grupta 

normal dağılıyorsa student t test, normal dağılmıyorsa Mann-Whitney U testi, 

bağımsız üç grubun sürekli bir veri ile karşılaştırılmasında ise sürekli veri her üç grupta 

normal dağılıyorsa tek yönlü varyans analizi (ANOVA), normal dağılmıyorsa Kruskal 

Wallis testi kullanılmıştır.  

Bağımlı üç ve daha fazla grubun zaman içindeki değişiminin 

karşılaştırılmasında unstandardize rezidüellerin dağılımı normal dağılıma uyduğunda 

Repeated Measures ANOVA testi, uymadığında ise Friedman testi kullanılmıştır. 

Tüm hipotez testlerinde iki yönlü anlamlılık düzeyi 0,05 olarak belirlenmiştir 

ve p<0.05 istatistiksel olarak anlamlı kabul edilmiştir. 

3.4. Etik Kurul Onayı 

Hacettepe Üniversitesi Girişimsel Olmayan Klinik Araştırmalar Etik 

Kurul’unun 10/05/2022 tarihli toplantısında çalışma için onay verilmiştir (Proje No: 

GO 22/455, Karar No:2022/08-34). 
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4. BULGULAR 

4.1. IgA Nefropatisi 

4.1.1. Tanı verilerinin değerlendirilmesi 

Araştırma kapsamında çalışmaya IgA Nefropatisi tanısı olan 27 hasta dahil 

edildi. Hastaların ortanca tanı yaşı 12,0 (5,0-16,0) ve 14’ü (%51,9) erkekti. Hastalara 

ait klinik veriler Tablo 4.1‘de belirtilmiştir. 

Tablo 4.1. IgAN hastalarının tanı anındaki klinik bulguları 

Tanı anında hastaların klinik bulguları Hasta, n=27 

Renal semptom başlangıcından biyopsiye kadar geçen 

süre (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

195,0 (12,0-

1286,0) 

Sistolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

100,0 (90,0-

130,0) 

Diyastolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

60,0 (60,0-80,0) 

Hipertansiyon 0 (%0,0) 

Prezentasyon 

Hafif hematüriHafif proteinüri 

Nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefrotik sendrom 

Nefritik sendrom 

Nefritik sendrom+nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefritik sendrom+nefrotik sendrom 

 

10 (%37) 

4 (%14,8) 

0 (%0,0) 

9 (%33,3) 

4 (%14,8)  

0 (%0,0) 

 

Hastaların tanı anında %81,5’inde hematüri ve %88,5’inde proteinüri 

mevcuttu. 9 hastada (%33,3) makroskobik hematüri vardı. Ortalama albümin değeri 

4,20,4 g/dl idi (Tablo 4.2). 
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Tablo 4.2. IgAN hastalarının tanı anındaki laboratuvar bulguları  

Tanı anında hastaların laboratuvar bulguları Hasta, n=27 

Serum kreatinin (mg/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,64 (0,37-2,40) 

Serum albümin (g/dl) 

Ortalama Standart Deviasyon 

4,20,4 

eGFR (ml/dk/1.73 m2) 

Ortalama Standart Deviasyon 

<30 ml/dk/1.73 m2 

30-60 ml/dk/1.73 m2 

60-90 ml/dk/1.73 m2 

>90 ml/dk/1.73 m2 

138,248,8 

 

0 (%0,0) 

2 (%7,4) 

4 (%14,8) 

21 (%77,8) 

24 saatlik idrar protein atılımı (g/gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,52 (0,01-5,11) 

24 saatlik idrar protein atılımı (mg/m2/sa) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

<4 mg/m2/sa 

4-40 mg/m2/sa 

>40 mg/m2/sa 

17,25 (0,38-140,80) 

 

3 (%11,5) 

15 (%57,7) 

8 (%30,8) 

Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,77 (0,05-9,30) 

ACEi :Anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörü, ARB: Anjiyotensin reseptör blokeri, eGFR:Tahmini 

glomerüler filtrasyon hızı 

 

IgAN’de 8 hastanın (%29,6) sadece destek (ACEi/ARB) tedavi aldığı, 11 

hastanın (%40,8) destek tedaviye ek olarak steroid tedavisi aldığı, 8 hastanın (%29,6) 

ise diğer immunsupresif ajanları kullandığı saptandı. İmmunsupresif tedavi alanların 

dağılımı; 3 hastada (%11,1) siklosporin, 3 hastada (%11,1) azatioprin, 1 hastada 

(%3,7) takrolimus, 1 hastada (%3,7) farklı dönemlerde siklosporin, MMF ve 

takrolimus kullanımı şeklinde idi.  
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Hastaların biyopsi bulguları Oxford sınıflandırmasına göre derecelendirildi. 

Biyopsi bulguları Tablo 4.3’te verilmiştir. 

Tablo 4.3. IgAN hastalarının Oxford sınıflandırmasına göre patolojik özellikleri 

Oxford Sınıflandırması 

M0 

M1 

E0 

E1 

S0 

S1 

T0 

T1 

T2 

C0 

C1 

C2 

Kresent varlığı 

Kresent yüzdesi 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

Hasta, n=27 

1 (%3,7) 

26 (%96,3) 

8 (%29,6) 

19 (%70,4) 

17 (%63,0) 

10 (%37,0) 

20 (%74,1) 

7 (%25,9) 

0 (%0,0) 

19 (%70,4) 

8 (%29,6) 

0 (%0,0) 

8 (%29,6) 

0,0 (0,0-24,0) 

4.1.2. İzlem Verilerinin Değerlendirilmesi 

IgAN tanılı hastaların ortanca takip süresi 40 (6-107) ay idi. Hastaların tedavi 

ile remisyona girme süresi ortanca 88 (15-626) gün idi.  

Altı (%22,2) hasta izlemde relaps oldu. 

İzlem süresi sonunda ortalama eGFR değeri 148,9 ± 31,7 ml/dk/1.73 m2 (Tablo 

4.17, Şekil 4.2) ve spot idrar protein/kreatinin ortanca değeri 0,18 mg/mg (0,04-1,60) 

idi (Tablo 4.16, Şekil 4.1). 

Son vizitte 23 hasta tam remisyona, 3 hasta kısmi remisyona ulaşırken bir 

hastada (%3,7) son dönem böbrek hastalığı gelişti. SDBH gelişen hasta hemodiyaliz 

programında izlendi. 

Hastaların renal sağkalımlarına etki edebilecek tanı anındaki klinik, 

laboratuvar bulguları ve aldıkları tedaviler incelendi (Tablo 4.4 ve Tablo 4.5). IgAN’de 
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tanı anında düşük serum albumin düzeyi (p=0,011), ağır proteinüri (p=0,032) ve 

remisyona girme süresi (p=0,035) kötü prognoz ile anlamlı olarak ilişkili bulundu.  

Tablo 4.4. IgAN hastalarında klinik bulguların renal sağkalım üzerine etkisinin 

incelenmesi 

 Renal Sağkalım  

Klinik özellikler CR (n=23) PR/CKD (n=4) p 

Tanı yaşı (Yıl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

12 (6-16) 11 (5-12) 0,111 

Renal semptom başlangıcından biyopsiye 

kadar geçen süre (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

195 (12-1286) 225,5 (103-917) 0,622 

Remisyona girme süresi (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

82 (15-215) 243 (96-626) 0,035* 

Sistolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

100 (90-130) 95 (90-100) 0,049 

Diyastolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

60 (60-80) 60 (60-60) 0,147 

Prezentasyon 

Hafif hematüriHafif proteinüri 

Nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefrotik sendrom 

Nefritik sendrom 

Nefritik sendrom+nefrotik düzeyde 

proteinüri 

Nefritik sendrom+nefrotik sendrom 

 

10 (%43,5) 

4 (%17,4) 

0 (%0,0) 

8 (%34,8) 

1 (%4,3) 

 

0 (%0,0) 

 

0 (%0,0) 

0 (%0,0) 

0 (%0,0) 

1 (%25,0) 

3 (%75,0) 

 

0 (%0,0) 

0,008* 

CKD: Kronik böbrek hastalığı, CR: Tam remisyon, PR: Kısmi remisyon, *p<0,05 
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Tablo 4.5. IgAN hastalarında laboratuvar bulguların ve tedavilerin renal sağkalım 

üzerine etkisinin incelenmesi 

 Renal Sağkalım  

Laboratuvar özellikler CR (n=23) PR/CKD (n=4) p  

Serum kreatinin (mg/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,52 (0,37-2,40) 0,80 (0,64-1,07) 0,082 

Serum albümin (g/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

4,38 (3,42-5,12) 3,72 (3,50-4,04) 0,011* 

eGFR (ml/dk/1.73 m2) 

Ortalama Standart Deviasyon 

<90 ml/dk/1.73 m2 

144,648,6 

 

4 (%17,4) 

101,334,0 

 

2 (%50,0) 

0,102 

 

0,204 

24 saatlik idrar protein atılımı (g/gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,5 (0,01-2,36) 2,09 (0,4-5,11) 0,048* 

24 saatlik idrar protein atılımı (mg/m2/sa) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

<4 mg/m2/sa 

4-40 mg/m2/sa 

>40 mg/m2/sa 

17,1 (0,4-64,2) 

 

3 (%13,6) 

14 (%63,6) 

5 (%22,7) 

83,7 (15,1-140,8) 

 

0 (%0,0) 

1 (%25,0) 

3 (%75,0) 

0,032* 

 

0,124 

Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,62 (0,05-2,81) 4,18 (0,77-9,30) 0,011* 

Makroskobik hematüri  6 (%26,1) 3 (%75,1) 0,093 

Tedavi 

Destek tedavi (ACEi/ARB) 

Destek tedavi+ Steroid 

Steroid+İS  

 

8 (%34,8) 

10 (%43,5) 

5 (%21,7) 

 

0 (%0,0) 

1 (%25,0) 

3 (%75,0) 

0,148 

ACEi :Anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörü, ARB: Anjiyotensin reseptör blokeri, CKD: Kronik böbrek 

hastalığı CR: Tam remisyon, eGFR:Tahmini glomerüler filtrasyon hızı, İS: İmmunsupresif  PR: Kısmi remisyon  

*p<0,05 
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Hastaların Oxford sınıflandırmasına göre biyopsi bulguları ile renal sağkalım 

arasındaki ilişki incelendi. Saptanan bulgular Tablo 4.6’da sunulmuştur. 

Tablo 4.6. IgAN hastalarında patolojik bulguların renal sağkalım üzerine etkisinin 

incelenmesi 

 Renal Sağkalım   

Patolojik özellikler CR (n=23) PR/CKD (n=4) p 

Oxford Sınıflandırması 

M0 

M1 

E0 

E1 

S0 

S1 

T0 

T1 

T2 

C0 

C1 

C2 

Kresent yüzdesi 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

 

1 ( %4,3) 

22 (%95,7) 

7 (%30,4) 

16 (%69,6) 

15 (%65,2) 

8 (%34,8) 

17 (%73,9) 

6 (%26,1) 

0 (%0,0) 

17 (%73,9) 

6 (%26,1) 

0 (%0,0) 

0,0 (0,0-24,0) 

 

0 (%0,0) 

4 (%100,0) 

1 (%25,0) 

3 (%75,0) 

2 (%50,0) 

2 (%50,0) 

3 (%75,0) 

1 (%25,0) 

0  %0,0) 

2 (%50,0) 

2 (%50,0) 

0 (%0,0) 

2,0 (0,0-7,1) 

 

1,000 

 

1,000 

 

0,613 

 

1,000 

 

 

0,558 

 

 

0,531 

CKD: Kronik böbrek hastalığı CR: Tam remisyon, PR: Kısmi remisyon   

*p<0,05 
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4.2. IgA Vasküliti Nefriti 

4.2.1. Tanı Verilerinin Değerlendirilmesi 

Araştırma kapsamında çalışmaya IgA Vasküliti Nefriti tanısı olan 48 hasta 

dahil edildi. Hastaların ortanca tanı yaşı 8 (4,0-17,0) ve 26’sı (%54,2) erkekti. 

Hastaların tanı anındaki klinik bulguları Tablo 4.7‘de sunulmuştur. 

Tablo 4.7. IgAVN hastalarının tanı anındaki klinik bulguları 

Tanı anında hastaların klinik bulguları Hasta, n=48 

Renal semptom başlangıcından biyopsiye kadar geçen süre (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

23,5 (1,0-554,0) 

IgAV tanı tarihinden renal semptom başlangıcına kadar geçen 

süre (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

8,5 (0,0-3178,0) 

Sistolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

105,0 (90,0-140,0) 

Diyastolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

60,0 (60,0-85,0) 

Hipertansiyon  

(Evre 1) 

3 (%6,3) 

Prezentasyon 

Hafif hematüriHafif proteinüri 

Nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefrotik sendrom 

Nefritik sendrom 

Nefritik sendrom+nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefritik sendrom+nefrotik sendrom 

 

8 (%16,7) 

22 (%45,8) 

1 (%2,1) 

4 (%8,3) 

7 (%14,6) 

6 (%12,5) 
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Hastaların tanı anında %97,8’inde proteinüri ve %87,5’inde hematüri 

mevcuttu. 13 hastada (%27,1) makroskobik hematüri vardı. Ortanca albümin değeri 

3,55 g/dl (1,92-4,51) idi. Tablo 4.8‘de diğer bulgular verilmiştir. 

Tablo 4.8. IgAVN hastalarının tanı anındaki laboratuvar bulguları  

Tanı anında hastaların laboratuvar bulguları Hasta, n=48 

Serum kreatinin (mg/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,46 (0,17-4,74) 

Serum albümin (g/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

3,55 (1,92-4,51) 

eGFR (ml/dk/1.73 m2) 

Ortalama Standart Deviasyon 

<30 ml/dk/1.73 m2 

30-60 ml/dk/1.73 m2 

60-90 ml/dk/1.73 m2 

>90 ml/dk/1.73 m2 

169,568,0 

 

1 (%2,1) 

1 (%2,1) 

5 (%10,4) 

41 (%85,4) 

24 saatlik idrar protein atılımı (g/gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

2,39 (0,15-11,13) 

24 saatlik idrar protein atılımı (mg/m2/sa) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

<4 mg/m2/sa 

4-40 mg/m2/sa 

>40 mg/m2/sa 

92,20 (3,55-515,00) 

 

1 (%2,2) 

10 (%22,2) 

34 (%75,6) 

Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

4,09 (0,07-23,40) 

ACEi :Anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörü, ARB: Anjiyotensin reseptör blokeri, eGFR:Tahmini 

glomerüler filtrasyon hızı 

 

IgAVN’de 26 hastanın (%54,2) destek tedaviye ek olarak steroid tedavisi 

aldığı, 19 hastanın (%39,6) diğer immunsupresif ajanlara ihtiyaç duyduğu gözlendi. 

İmmunsupresif tedavi alan hastalar incelediğinde; 5 hastada (%10,4) siklofosfamid, 6 

hastada (%12,5) azatioprin, 1 hastada (%2,1) MMF, 1 hastada (%2,1) siklosporin, 1 

hastada (%2,1) farklı zamanlarda azatioprin ve siklosporin,1 hastada (%2,1) farklı 

zamanlarda azatioprin ve takrolimus,4 hastada (%8,3) siklofosfamid ve devamında 

azatioprin tedavileri kullanıldığı görüldü.  
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Hastaların biyopsi bulguları Oxford sınıflandırmasına göre derecelendirildi. 

Biyopsi bulguları Tablo 4.9’da verilmiştir. 

Tablo 4.9. IgAVN hastalarının Oxford sınıflandırmasına göre patolojik özellikleri 

Oxford Sınıflandırması 

M0 

M1 

E0 

E1 

S0 

S1 

T0 

T1 

T2 

C0 

C1 

C2 

Kresent yüzdesi 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

Hasta, n=48 (%) 

1 (%2,1) 

47 (%96,3) 

9 (%18,8) 

39 (%81,3) 

30 (%62,5) 

18 (%37,5) 

39 (%81,3) 

8 (%16,7) 

1 (%2,1) 

20 (%41,7) 

22 (%45,8) 

6 (%12,5) 

5,8 (0,0-76,0) 

4.2.2. İzlem Verilerinin Değerlendirilmesi 

Hastaların ortanca takip süresi 35,5 (10,0-159,0) ay idi. Hastaların tedavi ile 

remisyona girme süresi ortanca 109 (15-1082) gün idi. 

Dört (%8,3) hasta izlemde relaps oldu. 

İzlem süresi sonunda ortalama eGFR değeri 158,5±34,4 ml/dk/1.73 m2 (Tablo 

4.17, Şekil 4.2) ve spot idrar protein/kreatinin ortanca değeri 0,10 mg/mg (0,03-0,80) 

idi (Tablo 4.16, Şekil 4.1). Bir hasta tanı anında (%2,1) böbrek yetmezliği ile prezente 

oldu ve kısa süre hemodiyalizde izlendi. Son izlemde SDBH olan hasta yoktu. 

Son vizitte renal sağkalım Meadow’un kriterlerine göre yapıldı. 30 hasta A 

(klinik veya laboratuvar anormalliği yok), 16 hasta B (minör üriner anormallikler) ve 

iki hasta C (aktif böbrek hastalığı: idrar albumin >300 mg/gün, hipertansiyon veya 

eGFR ≥60 ml/dk/1.73 m2 olan yüksek plazma kreatinin düzeyi) grubunda idi. D 

kategorisinde hasta yoktu. 

Hastaların renal sağkalımlarına etki edebilecek tanı anındaki klinik, 

laboratuvar, biyopsi bulguları ve aldıkları tedaviler incelendi. Remisyona girme süresi 

uzunluğu kötü prognoz ile ilişkiliydi (p=0,001). Biyopside segmental 

glomerüloskleroz ve kresent varlığı kötü prognozla anlamlı olarak ilişkili bulundu 
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(p=0,009, p=0,034).   Elde edilen diğer veriler Tablo 4.10, Tablo 4.11 ve Tablo 4.12’de 

verilmiştir. 

Tablo 4.10. IgAVN hastalarında klinik bulguların renal sağkalım üzerine etkisinin 

incelenmesi 

   Renal Sağkalım (Meadows’s)  

Klinik özellikler A (n=30) B,C,D (n=18) p 

Tanı yaşı (Yıl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

8,0 (4,0-17,0) 9,5 (4-15,0) 0,198 

Renal semptom başlangıcından 

biyopsiye kadar geçen süre (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

22 (3-554) 25 (1-509) 0,941 

IgAV tanı tarihinden renal 

semptom başlangıcına kadar 

geçen süre (gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

5,5 (0-446) 15,5 (0-3178) 0,216 

Remisyona girme süresi 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

100 (15-224) 172 (54-1082) 0,001* 

Sistolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

103,5 (90,0-140,0) 105,0 (90,0-

120,0) 

0,745 

Diyastolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

60,0 (60,0-85,0) 65,0 (60,0-80,0) 0,686 

Hipertansiyon 3 (%10,0) 0 (%0,0) - 

Prezentasyon 

Hafif hematüriHafif proteinüri 

Nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefrotik sendrom 

Nefritik sendrom 

Nefritik sendrom+nefrotik 

düzeyde proteinüri 

Nefritik sendrom+nefrotik 

sendrom 

 

5 (%16,7) 

14 (%46,7) 

1 (%3,3) 

3 (%10) 

5 (%16,7) 

 

2 (%6,7) 

 

3 (%16,7) 

8 (%44,4) 

0 (%0,0) 

1 (%5,6) 

2 (%11,1) 

 

4 (%22,2) 

0,741 

Meadow'un kriterleri; A: normal (klinik veya laboratuvar anormalliği yok), B: minör üriner anormallikler (idrar 

albümin 30-300 mg/gün ±hematüri), C: aktif böbrek hastalığı (idrar albumin >300 mg/gün, hipertansiyon veya 

eGFR ≥60 ml/dk/1.73 m2 olan yüksek plazma kreatinin düzeyi), D: eGFR < 60 ml/dk/1.73 m2 

*p<0,05 
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Tablo 4.11. IgAVN hastalarında laboratuvar bulguların ve tedavilerin renal sağkalım 

üzerine etkisinin incelenmesi 

   Renal Sağkalım (Meadows’s)  

Laboratuvar özellikler A (n=30) B,C,D (n=18) p 

Serum kreatinin (mg/dl) 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,42 (0,17-1,24) 0,57 (0,23-4,74) 0,141 

Serum albümin (g/dl) 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

3,55 (2,10-4,09) 3,52 (1,92-4,51) 0,924 

eGFR (ml/dk/1.73 m2) 

Ortalama Standart Deviasyon 

<90 ml/dk/1.73 m2 

180,766,6 

 

3 (%10,0) 

150,667,9 

 

4 (%22,2) 

0,140 

 

0,400 

24 saatlik idrar protein atılımı (g/gün) 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

1,96(0,15-11,13) 2,55(0,15-8,28) 0,427 

24 saatlik idrar protein atılımı 

(mg/m2/sa) 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

<4 mg/m2/sa 

4-40 mg/m2/sa 

>40 mg/m2/sa 

87,6 (6,9-515) 

 

 

0 (%0,0) 

8 (%26,7) 

22 (%73,3) 

101,6 (3,6-231,5) 

 

 

1 (%6,7) 

2 (%13,3) 

12 (%80,0) 

0,647 

 

 

0,239 

Spot idrar protein/kreatinin (mg/mg) 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

4,05 (0,31-23,4) 4,26 (0,07-21,65) 0,356 

Makroskobik hematüri  6 (%20,0) 7 (%38,9) 0,190 

Tedavi 

Destek tedavi 

Destek tedavi+ Steroid 

Steroid+İS 

 

3 (%10,0) 

20 (%66,7) 

7 (%23,3) 

 

0 (%0,0) 

6 (%33,3) 

12 (%66,7) 

0,009* 

ACEi :Anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörü, ARB: Anjiyotensin reseptör blokeri, eGFR:Tahmini 

glomerüler filtrasyon hızı, İS: İmmunsupresif   

*p<0,05 

Tablo 4.12. IgAVN hastalarında patolojik bulguların renal sağkalım üzerine etkisinin 

incelenmesi 

   Renal Sağkalım (Meadows’s)  

Patolojik özellikler A (n=30) B,C,D (n=18) p 

Oxford Sınıflandırması 

M0 

M1 

E0 

E1 

S0 

S1 

T0 

T1 

T2 

C0 

C1 

C2 

Kresent varlığı 

Kresent yüzdesi 
Ortanca (Minimum-Maksimum) 

 

0 (%0,0) 

30 (%100,0) 

7 (%23,3) 

23 (%76,7) 

23 (%76,7) 

7 (%23,3) 

25 (%83,3) 

4 (%13,3) 

1 (%3,3) 

16 (%53,3) 

10 (%33,3) 

4 (%13,3) 

14 (%46,7) 

0,0 (0,0-76,0) 

 

1 (%5,6) 

17 (%94,4) 

2 (%11,1) 

16 (%88,9) 

7 (%38,9) 

11 (%61,1) 

14 (%77,8) 

4 (%22,2) 

0 (%0,0) 

4 (%22,2) 

12 (%66,7) 

2 (%11,1) 

14 (%77,8) 

13,4 (0,0-57,0) 

 

0,375 

 

0,451 

 

0,009* 

 

0,807 

 

 

0,66 

 

 

0,034* 

0,029* 

 

*p<0,05 
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4.3. IgA Nefropatisi ve IgA Vasküliti Nefriti Karşılaştırması 

IgAN ve IgAVN hastalarının tanı anındaki klinik bulguları karşılaştırıldı 

(Tablo 4.13). IgAVN’de tanı yaşının daha küçük (p=0,002) ve renal semptom 

başlangıcından biyopsiye kadar geçen sürenin daha kısa (p<0,001) olduğu saptandı. 

Tablo 4.13. IgAN ve IgAVN hastaların klinik özelliklerinin karşılaştırılması 

 IgAN n=27 IgAVN n=48 p 

Cinsiyet 

Kadın 

Erkek 

 

13 (%48,1) 

14 (%51,9) 

 

22 (%45,8) 

26 (%54,2) 

0,847 

Tanı yaşı (Yıl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

12,0 (5,0-16,0) 8,0 (4,0-17,0) 0,002* 

Renal semptom başlangıcından 

biyopsiye kadar geçen süre (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

195,0 (12,0-1286,0) 23,5 (1,0-554,0) <0,001* 

Remisyona girme süresi (Gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

88,0 (15,0-626,0) 109,0 (15,0-1082,0) 0,049 

Takip süresi (Ay) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

40,0 (6,0-107,0) 35,5 (10,0-159,0) 0,996 

Bx Sistolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

100,0 (90,0-130,0) 105,0 (90,0-140,0) 0,276 

Bx Diyastolik Kan Basıncı (mmHg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

60,0 (60,0-80,0) 60,0 (60,0-85,0) 0,581 

Prezentasyon 

Hafif hematüri±Hafif proteinüri 

Nefrotik düzeyde proteinüri 

Nefrotik sendrom 

Nefritik sendrom 

Nefritik sendrom+nefrotik düzeyde 

proteinüri 

Nefritik sendrom+nefrotik sendrom 

 

10 (%37) 

4 (%14,8) 

0 (%0,0) 

9 (%33,3) 

4 (%14,8)  

 

0 (%0,0) 

 

8 (%16,7) 

22 (%45,8) 

1 (%2,1) 

4 (%8,3) 

7 (%14,6) 

 

6 (%12,5) 

0,001* 

Bx: Biyopsi, IgAN:IgA nefropatisi IgAVN: IgA vasküliti nefriti 

*p<0,05 

  



34 

Her iki hasta grubunun biyopsi anındaki laboratuvar bulguları incelendi (Tablo 

4.14). IgAVN’de tanı anında nefrotik proteinürinin daha sık (p=0,001) ve serum 

albümin düzeyinin daha düşük (p<0,001) olduğu saptandı. 

Tablo 4.14. IgAN ve IgAVN hastaların laboratuvar bulgularının karşılaştırılması 

 IgAN n=27  IgAVN n=48 p 

Bx Serum kreatinin (mg/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,64 (0,37-2,40)  0,46 (0,17-4,74) 0,007* 

Bx Serum albümin (g/dl) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

4,23 (3,42-5,12) 

 

 3,55 (1,92-4,51) <0,001* 

Bx eGFR(ml/dk/1.73 m2) 

Ortalama Standart Deviasyon 

<90 ml/dk/1.73 m2 

>90 ml/dk/1.73 m2 

138,248,8 

 

6 (%22,2) 

21 (%77,8) 

 169,568,0 

 

7 (%14,6) 

41 (%85,4) 

0,039* 

 

0,527 

Bx 24 saatlik idrar protein 

atılımı (g/gün) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,52 (0,01-5,11)  2,39 (0,15-11,13) <0,001* 

Bx 24 saatlik idrar protein 

atılımı (mg/m2/sa) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

<4 mg/m2/sa 

4-40 mg/m2/sa 

>40 mg/m2/sa 

17,25 (0,38-140,80) 

 

 

3 (%11,5) 

15 (%57,7) 

8 (%30,8) 

 92,20 (3,55-515,00) 

 

 

1 (%2,2) 

10 (%22,2) 

34 (%75,6) 

<0,001* 

 

 

0,001* 

Bx Spot idrar protein/kreatinin 

(mg/mg) 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,77 (0,05-9,30)  4,09 (0,07-23,40) <0,001* 

Bx Makroskobik hematüri  9 (%33,3)  13 (%27,1) 0,568 

Bx: Biyopsi, IgAN:IgA nefropatisi IgAVN: IgA vasküliti nefriti, eGFR:Tahmini glomerüler filtrasyon hızı  

*p<0,05 
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Hastaların biyopsi bulguları ve kullandıkları tedaviler karşılaştırıldı (Tablo 

4.15). IgAVN’de biyopside kresentlerin daha fazla (p=0,017) ve immunsupresif tedavi 

kullanımının (p=0,014) daha sık olduğu bulundu.  

Tablo 4.15. IgAN ve IgAVN hastaların patoloji bulgularının ve tedavilerin 

karşılaştırılması 

 IgAN n=27  IgAVN n=48 p 

Tedavi 

Destek tedavi (ACEi/ARB) 

Destek tedavi+ Steroid 

Steroid+İS 

 

8 (%29,6) 

11 (%40,8) 

8 (%29,6) 

             

        3 (%6,3) 

        26 (%54,1) 

        19 (%39,6) 

0,023* 

Steroid veya İS kullanımı 19 (%70,4)  45 (%93,7) 0,014* 

Tam remisyon oranı 23 (%85,2)  43 (%89,6) 0,714 

Relaps 6 (%22,2)  4 (%8,3) 0,073 

Böbrek nakli 0 (%0,0)  0 (%0,0) - 

M1 26 (%96,3)  47 (%97,9) 1,000 

E1 19 (%70,4)  39 (%81,3) 0,280 

S1 10 (%37,0)  18 (%37,5) 0,968 

T1 7 (%25,9)  8 (%16,7) 0,605 

T2 0 (%0,0)  1 (%2,1) 

C1 8 (%29,6)  22 (%45,8) 0,021* 

C2 0 (%0,0)  6 (%12,5) 

Kresent varlığı 8 (%29,6)  28 (%58,3) 0,017* 

Kresent yüzdesi 

Ortanca (Minimum-Maksimum) 

0,0 (0,0-24,0)  5,8 (0,0-76,0) 0,004* 

ACEi :Anjiyotensin dönüştürücü enzim inhibitörü, ARB: Anjiyotensin reseptör blokeri, Bx: Biyopsi, IgAN:IgA 

nefropatisi IgAVN: IgA vasküliti nefriti, İS: İmmunsupresif   

*p<0,05 

 

  



36 

IgA nefropatisi ve IgA Vasküliti Nefriti hastalarının biyopsi anı, biyopsiden 3 

ay ve 6 ay sonrası verileri ile son vizitteki idrar protein/kreatinin değerleri 

incelendiğinde ilerleyen aylarda bu oranın anlamlı olarak azaldığı görüldü (Şekil 4.1, 

Tablo 4.16). 

 

 

Şekil 4.1. IgAN ve IgAVN hastalarının takipte spot idrar protein/kreatinin seyri 

 

Tablo 4.16. IgAN ve IgAVN hastalarının takipte spot idrar protein/kreatinin seyri 

 IgAN (n=22) 

ortanca(minimum-

maksimum) 

p 

IgAVN (n=40) 

ortanca(minimum-

maksimum 

p 

Biyopside 0,72 (0,05-9,30)     <0,001 4,12 (0,07-23,40) <0,001 

3. ay 0,27 (0,05-1,23)  0,37 (0,04-5,34) 

6. ay 0,18 (0,05-0,79)  0,16 (0,05-2,60) 

Son vizit  

(12 ay) 

0,18 (0,04-1,60)  0,10 (0,03-0,80) 
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IgA nefropatisi ve IgA Vasküliti Nefriti hastalarının biyopsi anı, biyopsiden 3 

ay ve 6 ay sonrası verileri ile son vizitteki eGFR değerleri incelendiğinde eGFR’nin 

stabil seyrettiği görüldü (Şekil 4.2 ve Tablo 4.17).  

 

 

Şekil 4.2. IgAN ve IgAVN hastalarının takipte eGFR seyri 

Tablo 4.17. IgAN ve IgAVN hastalarının takipte eGFR seyri 

 IgAN (n=22) 

ortalama±SD 
p 

IgAVN (n=44) 

ortalama±SD 
p 

Biyopside 142,2±49,7 0,141 166,9±69,4 0,375 

3. ay 156,4±35,8  170,3±35,3 

6. ay 161,8±29,6  166,8±33,9 

Son vizit  

(12 ay) 

148,9±31,7  158,5±34,4 
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4.4. Bilgisayar Tabanlı Prognoz Tahmin Algoritması (Qxmd) Yardımıyla IgAN 

ve IgAVN Hastalarında Biyopsiden 5 Yıl Sonra eGFR’de %30 Azalma 

Riski Analizi  

Bilgisayar tabanlı prognoz tahmin algoritması ile biyopsiden sonra 5 yıl izlem 

süresine sahip olan IgA nefropatisi ve IgAVN hastalarında eGFR’de %30 azalma riski 

analizi yapıldı. Bu tayin için %20’lik risk oranı eşik değer olarak belirlendiğinde, beş 

yıl izlem verisi olan 18 IgAVN hastasının 5’inde eGFR’de %30 düşüş riski %20’den 

fazla olarak öngörülmüş, gerçekte bu hastaların 2’sinde eGFR’de %30 azalma 

gözlenmiştir. 5 yıl izleme sahip 6 IgAN hastası için ise %20’nin üzerinde risk 

bulunmamıştır ve bununla uyumlu olarak hastalarda gerçek eGFR düşüşü 

gözlenmemiştir (Tablo 4.18). Takibinin 78.ayında bir IgAN hastasında son dönem 

böbrek hastalığı gelişmiştir ve tahmin aracının bu hasta için 78 aya göre hesapladığı 

riskin %16,5 olduğu görülmüştür. 
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Tablo 4.18. Bilgisayar tabanlı prognoz tahmin algoritması (Qxmd) yardımıyla IgAN 

ve IgAVN hastalarında biyopsiden 5 yıl sonra eGFR’de %30 azalma 

riski analizi  

Hasta 

Kodu 
Tanı 

Qxmd ile hesaplanan 

eGFR’de %30 azalma riski 

(%) 

Gerçek eGFR’de 

%30 azalma * 

1 IgAN %12,28 - 

2 IgAN %10,26 - 

3 IgAN %5,05 - 

4 IgAN %5,98 - 

5 IgAN %9,67 - 

6 IgAN %4,58 - 

7 IgAVN %17,97 - 

8 IgAVN %29,77 - 

9 IgAVN %4,75 - 

10 IgAVN %14,35 - 

11 IgAVN %20,47 + 

12 IgAVN %6,24 - 

13 IgAVN %11,75 - 

14 IgAVN %15,65 - 

15 IgAVN %6,11 - 

16 IgAVN %21,97 - 

17 IgAVN %32,44 - 

18 IgAVN %10,98 - 

19 IgAVN %18,17 - 

20 IgAVN %7,20 - 

21 IgAVN %13,33 - 

22 IgAVN %9,84 - 

23 IgAVN %9,43 - 

24 IgAVN %22,25 + 

* (+ var, - yok) 

IgAN: IgA Nefropatisi 

IgAVN: IgA vasküliti nefriti 

eGFR:Tahmini glomerüler filtrasyon hızı  
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5. TARTIŞMA 

IgA nefropatisi erkeklerde daha sık (yaklaşık E/K: 1,5/1) görülen, her yaş 

grubunda ortaya çıkabilen ancak 2. ve 3.’üncü dekatta pik yapan bir hastalıktır (101, 

107, 108). Pediatrik yaş grubunda bir çalışmada ortanca yaş 12.7 olarak bildirilmiştir 

(2). Bizim çalışmamızda IgAN tanısı olan 27 hastanın %52’si erkekti ve ortanca tanı 

yaşı 12 idi. 

Çocukluk çağında genellikle ilk klinik bulgular makroskobik hematüri ve 

proteinüridir (10, 38, 39). Erişkinle kıyaslandığında çocuklarda kan basıncı görece 

normaldir ve eGFR daha yüksektir (38, 39). Selewski ve arkadaşları tanı anında 

IgAN’li hastaların %97’sinde hematüri, %77’sinde proteinüri olduğunu ve hastaların 

%60’ında eGFR’nin 90 ml/dk/1.73 m2 üzerinde, %2,2’sinde 30 ml/dk/1.73 m2  altında 

olduğunu göstermiştir (101). Bizim çalışmamızda hastaların %88,5’inde proteinüri, 

%81,5’inde hematüri mevcuttu ve hastaların %78’inde eGFR> 90 ml/dk/1.73 m2 idi, 

eGFR değeri 30 ml/dk/1.73 m2 altında olan hasta yoktu.   

IgA nefropatisi tedavisi genellikle takip eden hekimin tecrübesi ile 

şekillenmektedir ve bu konuda kesin bir uzlaşı bulunmamaktadır. Kan basıncı ve 

proteinürinin kontrolünün önemli olduğu bilinmektedir. KDIGO kılavuzları IgAN’de, 

proteinürisi olan vakalarda (spot idrar protein/kreatinin: 0,5-1 mg/mg) RAASİ’nin 

öncelikli olarak kullanılmasını, 3-6 aylık destek tedaviye rağmen persistan proteinürisi 

olan (>1 g/gün) hastalarda 6 ay kortikosteroid kullanılmasını önermektedir. Progresif 

hastalıkta ise diğer immunsupresif tedaviler (azatioprin, siklofosfamid, rituksimab, 

kalsinörin inhibitörleri vb) önerilmektedir (13-15). Coppo ve arkadaşlarının 174 IgAN 

hastası üzerinde yaptığı çalışmada hastaların %50’sinin steroid/İS aldığını bildirmiştir; 

başka bir çalışma ise IgAN’li hastaların %58’inin steroid/İS aldığını bildirmiştir (2, 

17). Bizim çalışmamızda 8 hastanın (%30) sadece destek tedavi aldığı, 11 hastanın 

(%40) destek tedaviye ek olarak steroid tedavisi aldığı, 8 hastanın (%30) ise diğer 

immunsupresif ajanları kullandığı gösterilmiştir. Sadece destek tedavisi alan 8 

hastanın tamamı, destek tedavisine ek steroid alan 11 hastanın %90’ı tam remisyona 

ulaşırken, diğer immunsupresif tedavi alan 8 hastanın %62’si tam remisyona 

ulaşabilmiştir. Tedavilere bağlı ciddi bir yan etki gözlenmemiştir. 
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IgAN'de, ağır proteinüri ve hipertansiyon böbrek yetmezliğine ilerleme riski 

ile güçlü bir şekilde ilişkili olduğu bildirilmiştir (10). Bizim çalışmamızda; remisyona 

girme süresi (p=0,035), tanı anında düşük serum albumin düzeyi (p=0,011) ve ağır 

proteinüri (p=0,032) kötü prognoz ile ilişkili bulunmuştur. Tanı anında makroskobik 

hematüri ve eGFR’nin <90 ml/dk/1.73 m2 olması kötü prognoz grubunda daha sık 

görülmekle birlikte istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır. Biyopsi bulgularının da 

renal progresyon ile ilişkili olabildiği bilinmektedir. Le ve ark.; tübüler 

atrofi/interstisyel fibrozis, Edström ve ark.; mezangial hiperselülarite, endokapiller 

proliferasyon ve tübüler atrofi/interstisyel fibrozis, Shima ve ark. ise  mezangial 

hiperselülarite, tübüler atrofi ve kresentlerin renal sonucun önemli belirleyicileri 

olduğunu göstermiştir (109-111). Yakın zamanda yayınlanan VALIGA çalışması 

mezangial hiperselülerite, segmental glomerüloskleroz ve tübüler atrofi/interstisyel 

fibrozisin renal progresyonu öngördüğünü belirtmiştir (112). Bizim çalışmamızda; 

segmental glomerüloskleroz ve kresentlerin kötü prognoz grubunda daha fazla oranda 

olduğu saptanmış ancak istatistiksel olarak anlamlı bir fark bulunamamıştır. 

IgAN’de 20 yıl sonra hastaların yaklaşık %10-20'sinde SDBH geliştiği 

bilinmektedir (2, 3). Coppo ve arkadaşları yaklaşık 5 yıl izleme sahip IgAN 

hastalarının %4’ünde, Barbour ve arkadaşları yaklaşık 4 yıl izleme sahip IgAN 

hastalarının %3’ünde son dönem böbrek hastalığı geliştiğini bildirmiştir (2, 17). Farklı 

çocuk çalışmalarında da %9-14 aralığında SDBH riski gösterilmiştir (113, 114). Bizim 

çalışmamızda 40 ay izlem sonunda hastaların %85’i tam remisyona, %11’i kısmi 

remisyona ulaşırken; SDBH yalnızca bir hastada görülmüştür (%3,7).  

Renal tutulum çocukluk çağının en sık vasküliti olan  IgAV’nin  korkulan 

komplikasyonlarındandır (3). IgAV seyrinde %30-50 oranında renal tutulum 

gelişebilmektedir ve en sık görülen bulgu, proteinürinin eşlik ettiği veya etmediği 

mikroskobik hematüridir (75, 76). Neredeyse tüm IgAVN hastalarının (> %95) 

başvuru anında hematürisi olduğu bilinmektedir (91, 115, 116), benzer şekilde bizim 

çalışmamızda da 42 hastanın (%87,5) tanı anında hematürisi olduğu görülmüştür. 

Literatürde IgAVN'de nefrotik prezentasyon %16 ila %21 aralığında bildirilmiştir (91, 

117). Bizim çalışmamızda tanı anında hastaların %14,6'sında nefrotik sendrom 

görülmüştür. IgAVN ağır akut böbrek hasarı ile de prezente olabilir. Bu konuda 

oldukça değişken veriler bulunmaktadır ve çalışmalar hastaların %1,4-45’inde azalmış 
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kreatinin klirensi bildirmiştir (91, 101, 116, 117). Bizim çalışmamızda tanı anında 

eGFR< 90 ml/dk/1.73 m2  olan hasta oranı %14,6 olarak bulunmuştur. 

2021 yılında KDIGO tarafından yayınlanan rehber IgAVN’de, persistan 

proteinüri ve eGFR>50 ml/dak/1.73 m2 varlığında steroid tedavisi; kresentik IgAVN, 

nefrotik sendrom ve/veya renal fonksiyonlarda bozulma durumlarında bolus steroid, 

siklofosfamid ve/veya plazmaferez önermiştir (14, 16). Kallash ve arkadaşları 128 

pediatrik IgAVN vaka içeren çalışmasında biyopsi yapılmış 69 hastanın %12’sinin 

sadece destek tedavisi, %30’unun steroid ve %58’inin steroide ek diğer immunsupresif 

ajanlar ile tedavi edildiğini paylaşmıştır (118). Yakın zamanlı bir Türkiye çalışması 75 

çocuk hastanın %67’sinde steroid tedavisi, %33’ünde steroide ek diğer immunsupresif 

ajanların kullandığını; steroid alan hastaların %92’sinin, diğer immunsupresif ajan 

kullanan hastaların %72’sinin remisyona ulaştığını bildirmiştir (19). Bizim 

çalışmamızda 26 hasta (%54) destek tedaviye ek olarak steroid tedavisi almış ve bu 

hastaların tamamı remisyona girmiştir, 19 hastada (%40) ise diğer immunsupresif 

ajanlara ihtiyaç duyulmuş, bu hastaların %74’ünde tam remisyon görülmüştür. 

IgAVN'de prognostik faktörler tartışma konusu olmaya devam etmektedir. 

Nefritik ve nefrotik sendrom ile prezente olan hastalarda prognozun daha kötü olduğu 

bilinmektedir (90). Bir sistematik derleme, izole hematüri ve/veya proteinüri için 

izlemde böbrek yetmezliği riskinin %0.5-3.8 arasında değiştiğini, bu oranın nefritik 

sendrom veya nefrotik sendrom ile prezente olan hastalar için %11-32'ye yükseldiğini 

bildirmiştir (77). Coppo ve arkadaşları, biyopsi sırasında eGFR düşüklüğü, 

hipertansiyon ve proteinüri varlığının böbrek yetmezliği ile ilişkili olduğunu 

göstermiştir (18). Bizim çalışmamızda; remisyona girme süresi uzunluğu renal 

sağkalım ile ters orantılı bulunmuştur (p=0,001). Tanı anındaki makroskopik hematüri, 

eGFR’ın <90 ml/dk/1.73 m2 olması, ağır proteinüri kötü prognoz grubunda daha sık 

görülmüş ancak istatistiksel olarak anlamlı bulunmamıştır. Prognozu etkileyen diğer 

bir faktör böbrek biyopsisi bulgularıdır. Jimenez ve arkadaşları segmental 

glomerülosklerozun kötü renal sağkalım ile anlamlı şekilde ilişkili olduğunu 

göstermiştir (119). Çakıcı ve arkadaşları; S0 ve T0 biyopsi bulgusu olan hastalarda 

renal sağkalımın daha iyi olduğunu göstermiştir (19). Biyopsi tanılı IgAVN’li 12 

aydan uzun süre takip edilmiş 104 çocuk üzerinde yapılan başka bir çalışmada ise 

segmental glomerüloskleroz, kötü renal sağkalım ile ilişkilendirilmiştir (89). Tübüler 
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atrofi, interstisyel fibrozis ve glomerüloskleroz da kötü prognoza yol açan diğer 

biyopsi bulgularıdır (84). Bizim çalışmamızda segmental glomerüloskleroz ve kresent 

varlığı kötü prognozla anlamlı olarak ilişkili bulunmuştur (p=0,009, p=0,034).   

Ülkemiz verileri IgAVN’li hastaların çoğunluğunun uzun dönemde tamamen 

iyileştiğine ve %1.2-6,7’sinde son dönem böbrek hastalığı geliştiğine işaret etmiştir 

(19, 91). Gjerstad ve arkadaşları 14 yıl izleme sahip IgAVN hastalarının %8’inde 

SDBH geliştiğini bildirmiştir (114). Bizim çalışmamızda bir hasta tanı anında (%2,1) 

böbrek yetmezliği ile prezente olmuş ve kısa süre hemodiyalizde izlenmiştir. Son 

izleminde SDBH olan hasta yoktur.  

Benzer patofizyolojik mekanizmalara sahip olduğu düşünülen IgAN ve 

IgAVN’i kıyaslayan çalışma sayısı azdır. Selewski ve arkadaşları IgAN ve IgAVN’li 

hastaları değerlendirmiş; IgAVN’de IgA nefropatisine görece tanı yaşının daha küçük, 

ağır proteinürinin ve immunsupresif tedavi kullanımının daha sık, serum albumin 

düzeyinin daha düşük olduğunu göstermiştir (101). Hastings ve arkadaşları yaptıkları 

çalışmada IgAVN’de IgA nefropatisine kıyasla kresentlerin daha fazla olduğunu 

bildirmiştir (6). Uyumlu olarak bizim çalışmamızda da IgAVN’de tanı yaşının daha 

küçük (p=0,002), tanı anında nefrotik proteinürinin daha sık (p=0,001), serum albümin 

düzeyinin daha düşük (p<0,001), biyopside kresentlerin daha fazla (p=0,017) ve 

immunsupresif tedavi kullanımının (p=0,014) daha sık olduğu bulunmuştur. 

Her iki hastalık için de kesin prognostik belirteçler yoktur. Prognozu tahmin 

etmek amaçlı multidisipliner bir yaklaşımla bilgisayar tabanlı renal prognoz tahmin 

algoritmaları geliştirilmiştir.  2021 yılında Barbour ve arkadaşları Uluslararası IgAN 

renal prognoz tahmin aracını (Qxmd) 1.060 çocuktan oluşan uluslararası bir kohortta 

eGFR’de %30 luk bir azalma riskini tahmin etmek için kullanmıştır. Aynı çalışma 15-

18 yaşa kadar eGFR’de artış olduğunu ve eGFR’nin erişkin döneme doğru düştüğünü 

göstermiş, bu durumu çocuk hastaların biyopsilerindeki yüksek oranda aktif lezyonlar 

(endokapiller hiperselülarite, kresentler) ve düşük kronisite bulgularına bağlı 

iyileşmeye yatkınlıkla ilişkilendirmiştir (17). Ayrıca çocuklarda doku tamir 

mekanizmalarının daha iyi olduğu da bilinmektedir. Bu bilgiler ışığında tahmin aracı 

ile 5 yıllık sürenin sonunda %50 eGFR düşüşü erişkine kıyasla çocuklarda daha az 

bulunmuştur (%2,9 vs %14,7). Çalışmada ayrıca erişkin hastaların eGFR’sindeki %50 

düşüş ile çocuk hastalardaki %30 düşüşün korele olduğu bildirilmiştir (17). Bizim 
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çalışmamızda Qxmd uygulandığında; 5 yıl izlenmiş 18 IgAVN hastasının 5’inde 

eGFR’de %30 düşüş riski %20’den fazla olarak öngörülmüş, gerçekte bu hastaların 

2’sinde eGFR’de %30 azalma gözlenmiştir. 5 yıl izleme sahip 6 IgAN hastası için 

öngörülen eGFR’de %30 düşüş riski ise %20’nin altında bulunmuştur ve bununla 

uyumlu olarak bu hastalarda gerçek eGFR düşüşü gözlenmemiştir. Bir IgAN 

hastasında takibinin 78.ayında son dönem böbrek hastalığı gelişmiştir ancak tahmin 

aracının bu hasta için 78 aya göre hesapladığı riskin %16,5 olduğu görülmüş, bu durum 

bilgisayar tabanlı algoritmaların validasyonu için daha fazla veriye ihtiyaç olduğunu 

düşündürmüştür. 

Bu çalışmanın kısıtlılıkları arasında; retrospektif ve kesitsel yapısı, takip 

süresinin sadece pediatrik yaş dönemini içermesi ve sınırlı örneklem büyüklüğü 

sayılabilir.  

Sonuç olarak IgAN ve IgAVN’nin benzer patofizyolojik mekanizmalarına 

rağmen önemli klinik ve prognostik farklılıkları görülmektedir. Hâlen çocukluk çağı 

IgA nefropatisi ve IgAV nefriti’nde prognozu öngörmek ve risk derecelendirmesine 

göre tedavi planlamak amaçlı prospektif, çok merkezli, bilgisayar tabanlı prognoz 

tahmin algoritmalarının da kullanıldığı uzun vadeli çalışmalara ihtiyaç vardır. 
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6. SONUÇLAR 

 Çalışmaya dâhil edilen 27 IgAN hastasının %51,9’u erkek ve ortanca tanı yaşı 12 

idi.  

 IgAN’de hastaların tanı anında ortanca sistolik kan basıncı 100 mmHg; ortanca 

diastolik kan basıncı 60 mmHg idi. 

 IgAN’de tanı anında hastaların eGFR ortalama değeri 138,248,8 ml/dk/1.73 m2 

olarak saptandı. Hastaların %78’inde eGFR> 90 ml/dk/1.73 m2 idi, eGFR değeri 

30 ml/dk/1.73 m2 altında olan hasta yoktu. 

 IgAN’li hastaların %37’si hafif hematüri±hafif proteinüri, %14,8’i nefrotik 

düzeyde proteinüri, %33,3’ü nefritik sendrom ve %14,8’i nefritik 

sendrom+nefrotik düzeyde proteinüri ile prezente olduğu gözlendi.  

 IgAN’li 8 hastanın (%29,6) sadece destek (ACEi/ARB) tedavi aldığı, 11 hastanın 

(%40,8) destek tedaviye ek olarak steroid tedavisi aldığı, 8 hastanın (%29,6) ise 

diğer immunsupresif ajanları kullandığı saptandı. Sadece destek tedavi alan 8 

hastanın tamamı, destek tedavi ve steroid alan 11 hastanın %90,1’i tam remisyona 

ulaşırken, diğer immunsupresif tedavi alan 8 hastanın %62,5’i tam remisyona 

girdiği saptandı.  

 IgAN’li hastaların son kontrolde ortalama eGFR değeri 148,9±31,7 ml/dk/1.73 m2 

ve spot idrar protein/kreatinin ortanca değeri 0,18 mg/mg (0,04-1,60) idi. 

 IgAN’de 40 ay izlem sonunda hastaların %85,2’si tam remisyona, %11,1’i kısmi 

remisyona ulaşırken; son dönem böbrek hastalığı (SDBH) yalnızca bir hastada 

(%3,7) görüldü. Son dönem böbrek hastalığı gelişen hasta hemodiyaliz 

programında izlendi. 

 IgAN’de tanı anında düşük serum albumin düzeyi (p=0,011) ve ağır proteinüri 

(p=0,032), remisyona girme süresi (p=0,035) kötü prognoz ile ilişkili bulundu. 

 Çalışmaya dâhil edilen 48 IgAVN hastasının %54,2’ü erkekti, ortanca tanı yaşı 8 

idi.   

 IgAVN’de tanı anında hastaların eGFR ortalama değeri 169,568,0 ml/dk/1.73 m2 

olarak saptandı. Hastaların %85,4’ünde eGFR> 90 ml/dk/1.73 m2 idi. eGFR 

değeri 30 ml/dk/1.73 m2 altında olan bir (%2,1)  hasta vardı 
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 IgAVN’li hastaların tanı anında ortanca sistolik kan basıncı 105 mmHg; ortanca 

diastolik kan basıncı 60 mmHg idi. 

 IgAVN’li hastaların %16,7’si hafif hematüri±hafif proteinüri, %45,8’i nefrotik 

düzeyde proteinüri, %2,1’i nefrotik sendrom, %8,3’ü nefritik sendrom ve 

%14,6’sı nefritik sendrom+nefrotik düzeyde proteinüri, %12,5’i nefritik+nefrotik 

sendrom şeklinde prezente olduğu gözlendi. 

 IgAVN’de 26 hastanın (%54,2) destek tedaviye ek olarak steroid tedavisi aldığı, 

19 hastanın (%39,6) diğer immunsupresif ajanlara ihtiyaç duyduğu gözlendi. 

Steroid alan 26 hastanın tamamı tam remisyona ulaşırken, diğer immunsupresif 

ajan kullanan 19 hastanın %73,7’si tam remisyona girdi. 

 IgAVN’li hastaların son kontrolde ortalama eGFR değeri 158,5±34,4 

ml/dk/1.73m2 ve spot idrar protein/kreatinin ortanca değeri 0,10 mg/mg (0,03-

0,80) idi. 

 IgAVN’de bir (%2,1) hastada tanı anında kısa süre hemodiyaliz ihtiyacı oldu. 

İzlem süresi sonunda SDBH olan hasta yoktu.  

 IgAVN’de; remisyona girme süresi uzunluğu kötü prognoz ile ilişkiliydi 

(p=0,001). Biyopside segmental glomerüloskleroz ve kresent varlığı kötü 

prognozla anlamlı olarak ilişkili bulundu (p=0,009, p=0,034).   

 IgAN ve IgAVN hastaları karşılaştırıldığında; IgAVN’de tanı yaşının daha küçük 

(p=0,002), renal semptom başlangıcından biyopsiye kadar geçen sürenin daha kısa 

(p<0,001), tanı anında nefrotik proteinürinin daha sık (p=0,001), serum albümin 

düzeyinin daha düşük (p<0,001), biyopside kresentlerin daha fazla (p=0,017) ve 

immunsupresif tedavi kullanımının (p=0,014) daha sık olduğu bulundu. 

 Bilgisayar tabanlı renal prognoz tahmin algoritması (Qxmd); 5 yıl izlem sonunda 

18 IgAVN’li hastanın 5’i için eGFR düşüş riskini yüksek hesapladı ve bu 

hastaların ikisinde gerçek eGFR düşüşü gözlendi; 5 yıllık izleme sahip 6 IgAN 

hastasında ise riski düşük hesapladı ve bu hastalarda gerçek eGFR düşüşü de 

gözlenmedi.  
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8. EKLER 

EK-1: Veri Toplama Formu 

Hasta Kodu: 

Doğum tarihi: 

Cinsiyeti: 

Şikayetlerinin başladığı tarih: 

Enfeksiyon hikayesi (zamanı): 

Biyopsi/Tanı tarihi: 

Eşlik eden ek sistemik hastalık ve tanı tarihi: 

 

Tanıda / Kontrol vizitlerde (Tarih: --/--/----) 

 Boy: ……cm/…… persentil 

 Kilo: ……kg/……..persentil 

 Kan Basıncı: 

 Klinik belirti ve bulgular 

 Gros Hematüri  

 Biyokimyasal veriler: 

 Kan 
o Kreatinin(mg/dl): 
o Albumin(g/dl): 
o Glomerüler filtrasyon hızı (GFH): 

 Tam idrar Analizi 
o Mikroskobik hematüri / gros hematüri 
o Proteinüri: +/++/+++/++++ 

 24 saatlik idrar tetkiki 
o Kreatinin: 
o Protein: 
o Albumin: 

 Spot idrar tetkiki (24 saatlik idrar toplanamadığı durumlarda) 
o Spot protein/kreatinin(mg/mg): 
o Spot albumin/kreatinin(mg/mg): 

 Patoloji sonucu: 

 Tedavi: 

 İlaç tedavisi 

 …………../ Doz ….. /Başlangıç tarihi ……./Kesilme tarihi……… 

 …………../ Doz ….. /Başlangıç tarihi ……./Kesilme tarihi……… 

 RRT (Renal Replasman Tedavisi) 

 Diyaliz  
o Periton Diyalizi (Başlangıç tarihi: …/…/…….) 
o Hemodiyaliz (Başlangıç tarihi: …/…/…....) 

 Transplantasyon (Nakil tarihi:  …/…/…….) 
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EK-2: Bilgisayar tabanlı Prognoz Tahmin Algoritması (Qxmd) ile Risk Analizi 

Hesaplamasında Kullanılan Veriler 

 Biyopsi anındaki yaş (yıl) 

 Cinsiyet (Erkek/Kadın) 

 Biyopsi anındaki boy (cm) 

 Biyopsi anındaki ağırlık (kg) 

 Biyopsi anındaki 24 saatlik idrarda protein atılımı (g/gün) 

 Spot idrar protein/kreatinin (mg/mmol)(24 saatlik idrar verisi yok ise) 

 Serum kreatinin (umol/L) 

 Sistolik kan basıncı (mmHg) 

 Diastolik kan basıncı (mmHg) 

 Etnik köken (Beyaz ırk, Çin, Japon, Diğer) 

 Biyopsi anında ACEi/ARB kullanımı (evet/hayır) 

 Biyopsi Bulguları 

 M0/M1  

 E0/E1  

 S0/S1 

 T0/T1/T2 

 Biyopsi öncesi immunsupresif ilaç kullanımı (Evet/Hayır) 

 Biyopsi sonrası kaçıncı ay için risk hesaplanması isteniyor? 

Bu prognoz tahmin aracına https://qxmd.com/calculate/calculator_713/international-

igan-prediction-tool-at-biopsy-pediatrics  adresinden ulaşılabilir (Türkçeleştirilerek 

alınmıştır). 

 

 

https://qxmd.com/calculate/calculator_713/international-igan-prediction-tool-at-biopsy-pediatrics
https://qxmd.com/calculate/calculator_713/international-igan-prediction-tool-at-biopsy-pediatrics

