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OZET

Selektif I1gA eksikligi serumda 1gG ve IgM diizeyleri normal
iken, IgA diizeyinin 5 mg/dl’nin altinda olmasidir. En sik ta-
mimlanan birincil humoral immiin yetersizlik tipidir. Siklig
1/600-1/800 olarak bilinmektedir.

Bu ¢alismada Aralik 2001-Nisan 2004 tarihleri arasinda kli-
nigimizde 1gA eksikligi tanist alan 40 hasta basvuru anindaki
yaglari, cinsiyet dagilimi, basvuru sikayetleri, immiin yetersiz-
lik tipi, infeksiyon odaklar, infeksiyon tipleri, ek patolojiler
ve komplikasyonlar agisindan retrospektif olarak degerlendi-
rildi. Amacimiz 1gA eksikligi diisiindiirecek klinik bulgulart
belirlemek ve 1gA eksikliginin komplikasyonlarini tanimla-
makti.

Hastalarimizda gozlenen baslica sikayetler, tekrarlayan in-
feksiyonlar (% 65), alerjik hastaliklar (% 32.5) ve otoimmiin
hastaliklardi (% 10). Infeksiyonlardan en ¢ok solunum sistemi
etkilenmisti (% 77.5). En sik gozlenen alerjik semptomlar ise
astim ve rinitti.

Genis klinik varyasyonlarla karsimiza ¢ikan 1gA eksikliginde
amag erken taniya gitmek olmalidir. Bu sekilde infeksiyonlar
ve alerji igcin dnlem alimip hastalarda morbidite azaltilip, ya-
sam kalitesi artrilabilinir.

Anahtar kelimeler: IgA eksikligi, humoral immiin yetersizlik,
immiin yetersizlik

SUMMARY
Selective IgA deficiency in childhood

Selective IgA deficiency is defined as less than 5 mg/dL of se-
rum IgA in the presence of normal concentrations of IgM and
1gG. Among the B-cell disorders it is the most commonly
identified deficiency. It occurs in one in every 600 to 800 indi-
viduals.

In this study, 40 patients with IgA deficiency followed in our
clinic between January 1997- April 2004 are analyzed retros-
pectively in terms of age at presentation, gender, symptoms,
type of disorders, origin of infections, type of infections, ac-
companying diseases and complications. The aim was to eva-
luate the main clinical findings that suggest IgA deficiency
and describe the complications observed.

The main observed complaints were: recurrent infections (65
%), allergies (% 32.5) and autoimmune diseases (% 10). The
respiratory system was the most affected by infections, and
asthma and rhinitis were the most frequent allergic symptoms.

IgA deficiency which has a large clinical spectrum should be
diagnosed early to initiate prophylaxis for infections and al-
lergy. So in this way we can decrease morbidity and rise gu-
ality in life of patients.

Key words: Selective 1gA deficiency, primary immunodefici-
ency, 1gG subgroup deficiency

Selektif IgA eksikligi en sik goriilen birincil immiin
yeterisizlik tipidir. Siklig1 1/600-1/800 olarak bilinmek-
tedir. Serum IgA diizeyi 5 mg/dl’nin altindadir, parsiyel
eksiklikte ise yasa gore normalin altindadir ve yaklagik
14 yas civarinda normale doner.

Bu calismay1 yapmamizdaki amag, hangi durumlarda
ve hangi semptomlarla bagvuran hastalarda IgA eksikli-
gi diisiinmemiz gerektigini ortaya koymak ve bu sayede
erken taniya gidip, gereginde profilaksi ile hastalarda
morbiditeyi azaltarak, hastalarin yasam kalitesini artir-
makt1.

MATERYAL ve METOD

Calismamizda SSK Goztepe Cocuk Kliniginde Aralik 2001-
Nisan 2004 tarihleri arasinda IgA eksikligi tanis1 alan 40 hasta
bagvuru anindaki yaslari, cinsiyet dagilimi, bagvuru sikayetle-
ri, immiin yetersizlik tipi, infeksiyon odaklari, infeksiyon tip-
leri, ek patolojiler ve komplikasyonlar agisindan retrospektif
olarak irdelendi.

BULGULAR

Klinigimizde birincil immiin yetersizlik tanisi ile takip
edilen 101 hastanin 40’1inda selektif IgA eksikligi tespit
edildi (% 39.6). Bu hastalardan 24’ii erkek (% 60),

SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklar1 Klinigi, Dr.
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16°s1 kizd1 (% 40). Semptomatik hastalarin ortalama ta-
n1 yagt 27.6 ay iken tesadiifi tan1 alan asemptomatik 3
hastanin yaslar1 7,10,12 idi. Baslica bagvuru sikayetleri
sirasi ile; oksiiriik (% 77.5), hirilt1 (% 47.5) ve ishaldi
(% 20). Soygecmigleri irdelendiginde; 2 hastada kardes
olim hikayesi, 1’inde anne-baba akrabalig1 saptandi.
Hastalarda tespit edilen en sik infeksiyonlar sirasi ile;
iist solunum yolu infeksiyonu (USYT), alt solunum yolu
infeksiyonu (ASYI), bronsiolit, akut gastroenterit
(AGE), siniizit, otit media, tonsilit, idrar yolu infeksi-
yonlar1 (IYT) idi (Tablo 1).

Ayrica gozlenen infeksiydz olmayan patolojiler; reaktif
hava yolu (% 32.5), alerjik rinit (% 7.5), iirtiker (% 5),
egzema (% 5), seboraik dermatit (% 5) ve oral aftlardi
(% 7.5). Hastalardan 2’sinde IgA eksikligine ARA,
1’inde FMF, 1’inde Colyak hastaligi eslik ediyordu. Ta-
kipte 1 hastada biiyiime gelisme geriligi, 1’inde bron-
sektazi saptandi. Hastalarin 7°si (% 17.5) en az bir kez
tan1 oncesi veya izlemde interne edilmisti (Tablo 2).

Yapilan degerlendirme ve tetkikler sonucunda, tiim has-
talarin % 77.5’inde tek basina IgA eksikligi saptanir-
ken, % 20’sinde IgA eksikligine 1gG3 eksikligi, %
2.5’inde IgG2 eksikligi eslik ediyordu. Selektif IgA ek-
sikligi tanist alan 31 hastanin 19’unda IgA eksikligi
parsiyeldi (% 61.5) (Tablo 3).

Tablo 1. IgA eksikligi olan hastalarimizda gozlenen enfeksiyonlar
ve sikhklari.
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Tablo 3. Hastalarda tespit edilen IgA eksikligi tipleri.

Enfeksiyonlar n %
UsYi 26 65
ASYI 15 375
Bronsiolit 13 35.5
AGE 8 20
Siniizit 7 17.5
Otit media 6 15
Tonsilit 6 15
Ivi 5 125

Tablo 2. IgA eksikligi olan hastalarimizin hastaneye yatis neden-
leri.

Hasta Hastaneye yatis sayisi Hastaneye yatis nedeni

1 1 Reaktif hava yolu

2 1 Lober pnémoni

3 1 Pnomoni+plevral effiizyon
4 1 Aseptik menenyjit

5 1 Urosepsis

6 2 iYl, pnomoni

7 1 Pnémoni
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Immiin yetersizlik tipi n %

Selektif IgA eksikligi 2 30

Parsiyel selektif IgA eksik 19 47.5
IgA+IgG3 eksikligi 8 20

IgA+IgG2 eksikligi 1 25
TARTISMA

Selektif IgA eksikligi birincil immiin yetersizlikler ara-
sinda en sik goriilenidir. Siklik 1/600-800 olarak belirti-
lirse de, saglikli kan vericilerinde 1/333 olarak tespit
edilmigtir (), Klinigimizde birincil immiin yetersizlik
tanisi ile takip edilen 101 hastanin 40’ 1nda selektif IgA
eksikligi saptandi (% 39.6). Finocchi ve ark. 67 birincil
immiin yetersizlikli hastay: degerlendirmis, 37’sinde
humoral immiin yetersizlik saptamis, bunlarin da
21’inin IgA eksikligi oldugunu gézlemlemislerdir. IgA
eksikligini sirasi ile IgG2 (18 %), IgG3 (15 %) ve IgM
(6 %) eksiklikleri takip etmistir (2),

IgA eksikligi i¢in tant yas1 4 yas lizeri olarak belirtilir-
ken 3), calisma grubumuzda ortalama tan1 yas1 27.6 ay
olup oldukea kiiciiktii. Ancak, bu sonug sadece sempto-
matik olan hastalarda arastirmaya gitmemizden ve ¢a-
lisma grubuna IgG subgrup eksikligiyle birlikte olan
IgA eksikliklerini de dahil etmemizden kaynaklaniyor
olabilir. Nitekim, tesadiifi tan1 alan olgularimizda tam
yast belirgin olarak yiiksekti (7-10.12) Calisma grubu-
muzda literatiirle uyumlu olarak cinsiyet dagilimi aci-
sindan anlamli bir fark bulunmadi 4.

IgA eksikligi genellikle tek basina goriilmekle beraber
ozellikle semptomlarin erken belirdigi, sik infeksiyon
geciren olgularda eglik eden IgG subgrup yetersizligin-
den siiphelenmek gereklidir. Bu hastalarda total IgG
diizeyleri diger subgruplarin artmasi ile genellikle nor-
maldir, diisiik bulundugunda ise muhtemelen IgG1 ek-
sikligi sozkonusudur. IgG2 eksikligi tekrarlayan akut
otitis media ve siniizit gibi USYI’lar1 ile iligkili iken,
IgG1 ve/veya IgG3 eksikliginde bronsektazi ile sonla-
nabilen kronik ve tekrarlayan ASYI’lar1 gézlenmekte-
dir. IgG4 eksikligi ise olduk¢a nadir ve saglikli cocuk-
larda da goriilebildiginden klinik 6nemi bilinmemekte-
dir @),

Literatiirde IgA eksikliine ¢cocuklarda daha fazla IgG2
(% 20), eriskinlerde IgG3 eksikliklerinin eslik ettigi be-
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lirtilmesine karsin 4, bizim c¢ocuk olgularimzda 1gG2
eksikligi birlikteligi daha az gozlenirken (% 2.5) 1gG3
eksikligi birlikteligi daha sikt1 (% 20). Bu hastalarimi-
zin hepsinde semptomlar erken olarak 1 yag civarinda
belirmisti. Kili¢ ve ark. 45 kisilik IgA eksikligi olan
grupta, sadece 1 hastada total IgG diizeyini diisiik sap-
tarken, IgG subgruplari calisilan 23 hastanin 1’inde
IgG1, 2’sinde IgG2 ve 11’inde IgG3 diizeyini diisiik
bulmuslardir ),

IgA iist solunum yolu ve gastrointestinal sekresyonlar-
da birincil antikor oldugu i¢in eksikliginde semptoma-
tik hastalarin anamnezinde tekrarlayan USYI, siniizit,
otit media ve veya kronik gastrointestinal semptomlar
saptanir (0), Bizim ¢alisma grubumuzda da bununla
uyumlu olarak sinopulmoner infeksiyonlar goéze carp-
maktaydi. IgA eksikliginde atopi semptomlarina da sik
rastlanmaktadir. Bu kismen, immiinglobiilin diizeyleri-
nin ozellikle alerjik hastalarda taranmasi ile iliskili ola-
bilir. Diger taraftan, immiin fonksiyon regiilasyonu bo-
zuk olan bu hastalarda IgE aktivitesinin anormal olabi-
lecegi hipotezi de one siiriilmektedir; salgisal IgA yok-
lugunda antijenin emilimi artmakta ve serumda IgA ek-
sikligi nedeniyle antijenle baglanacak antikor miktar1
azalmaktadir, boylece artmis antijene maruz kalma IgE
iireten hiicrelerde artisa neden olabilmekte, bu da klini-
ge artan alerjik semptomlar seklinde yansimaktadir
(6,7), Beklendigi gibi hastalarimizda alerjik bozukluklar
sik olarak gozlendi.

IgA eksikligindeki diger bir sorun otoimmiin bozukluk-
lardir. Immiin yetersizligi olan hastalar immiin sistem-
lerindeki defekt nedeniyle sik olarak antijenle karsilas-
makta ve baslayan patolojik siireci hemen kontrol altina
alamamaktadirlar. Bunun sonucunda siirekli antijen sti-
miilasyonu ile kars1 karsiya kalan hastalarda otoimmiin
hastaliklara egilim olugmaktadir. IgA eksikliginde en
sik kargilagilan otoimmdiin hastaliklar SLE, romatoid
artrit olmakla beraber her ¢esit otoimmiin durumla kar-
silagilabilir ). Bizim hastalarimizdan 1’inde ¢dlyak
hastaligi, 1’inde FMF ve 2’sinde ARA saptandi.

Prognozu genel olarak iyi olan bu birincil immiin ye-
tersizlik tipinde hastalarin % 17.5°1 agir almayan klinik
tablolarla interne edilmis, cogunlugu tani dncesi tekrar-
layan USYE nedeniyle polikliniklerden izlenmisti. Has-
talarimizdan yalnizca 1’inde biiylime gelisme geriligi,
1’inde brongektazi saptandi. Biiyiime gelisme geriligi
olan hastamiz kronik ishal ve tekrarlayan idrar yolu in-

feksiyonu sikayetleri ile getirilen ve Colyak tanist alan
hastaydi, brongektazisi olan hasta ise IgA eksikligine
IgG3 eksikliginin eslik ettigi hastalardan biriydi. Gru-
mach ve ark. da, 15 y1il boyunca takip ettikleri 60 IgA ek-
sikligi olan hastada baslica semptomlari; tekrarlayan in-
feksiyonlar (% 50), alerjik hastaliklar (% 34) ve otoim-
miin hastaliklar (% 10) olarak belirlemislerdir. izlemde bu
hastalarda IgA eksikligi disinda immiinolojik bozukluk
gelismemis, zamanla semptomlarda diizelme gozlenmis
ve baz1 hastalar ise asemptomatik olmuglardir ().

Genel kural olarak, IgA eksikliginde tedavi hastanin 6z-
giil problemine yonelik olmalidir. Tekrarlayan infeksiyo-
nu olan hastalarda tedavi ve profilaksi amaci ile antibiyo-
tikler kullanilir. Anti IgA antikorlart nedeniyle anafilaksi
gelisebileceginden bu hastalarda gamaglobiilin kullanimi
kontrendikedir. Bununla birlikte, IgG sub-grup eksikligi-
nin eslik ettigi IgA eksikliginde agir bakteriyel infeksiyon
varsa dikkatle kullanilmasi gerekebilir.

Bu calisma sonucunda, tekrarlayan sinopulmoner infek-
siyonlarla getirilen veya alerjik veya otoimmiin bozuk-
luklar1 olan hastalarin IgA eksikligi agisindan mutlak
degerlendirilmesi ve tetkik edilmesi gerektigi kanisina
vardik. Ayrica, septomatik hastalarda total IgG diizey-
leri normal olsa dahi IgG subgrup diizeyleri bakilmali-
dir. Bu sekilde erken taniya gidilerek, gerekli onlemler
alinir, komplikasyonlar 6nlenebilir ve morbidite azalti-
larak hastalarin yagam kalitesi artirilabilir.
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