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ÖZET

Primer immün yetersizlik sendromlar› (PIDs) aras›nda en çok
tan› alan humoral immün yetersizliklerdir. Humoral immün
yetersizlikte, B hücrelerinden antikor üretiminde sorun var-
d›r. Böylece kapsüllü mikroorganizmalar›n neden oldu¤u si-
nopulmoner enfeksiyonlar ile çeflitli intestinal enfeksiyonlar
s›k görülür.

Bu çal›flmada, SSK Göztepe E¤itim Hastanesi Çocuk Klini-
¤i’nde Ocak-1997, Eylül-2000 tarihleri aras›nda humoral im-
mün yetersizlik tan›s› alm›fl 25 hasta de¤erlendirildi. Er-
kek/k›z oran› 2.5 idi. IgA eksikli¤i (% 44), IgG4 eksikli¤i (%
24), hiper IgE sendromu (&12), IgG2 eksikli¤i (% 8), Bruton
Hastal›¤› (% 8) ve s›k görülen de¤iflken immün yetersizlik (%
4) saptand›. Serimizde tespit edilen mikroorganizmalar, Rota-
virüs (% 24), Giardia Lamblia (% 20), H. ‹nfluanzae (% 20),
Pnömokok (% 16), Klepsiella Pneumonia (% 8) ve E. Coli’di.

Sonuç olarak; tekrarlayan veya kronik sinopulmoner ve intes-
tinal enfeksiyonlarda humoral immün yetmezli¤ini ekarte te-
meliyiz.

Anahtar kelimeler: Humoral immün yetersizlikler, kapsüllü
mikroorganizmalar, sinopulmoner enfeksiyonlar, intestinal
enfeksiyonlar

SUMMARY

Humoral Immunodeficiency Diseases and Enfections in
Childhood

Between primary immunodeficiency diseases (PIDs), humoral
immunodeficiency diseases are predominated. Humoral
immunodeficiency has got a problem in antibody production.
So encapsulated microorganisms mediated sinopulmoner
infections and intestinal infections are the most common seen.

In this study, we evaluate 25 patients who has got humoral
immunodeficiency between January-1997 September-2000 in
SSK Göztepe Hospital Pediatri Department. Male/female
ratio is 2.5. The types of humoral immunodeficiency diseases
are IgA deficiency (% 44), IgG4 deficiency (% 24), Hyper IgE
Syndrome (% 12), IgG2 deficiency (% 8), Bruton Disease (%
8) and common variable immunodeficiency (% 4). We deter-
minated Rotavirus (% 24), Giardia Lamblia (% 20), H. Influ-
anzae (% 20), Pneumococ (% 16), Klepsiella Pneumonia (%
8) and E. Coli (% 4) as a most common pathogens in our
series.

Conclusions; in this situation that, repeatedly or chronic
sinopumonary and intestinal infection, we must evaluate the
humoral immunodeficiency diseases.

Key words: Humoral immunodeficiency, encapsulated
microorganisms, sinopulmoner infections, intestinal infec-
tions
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Humoral immün yetersizlikler, primer immün yetersiz-
lik sendromlar›n›n (PIDs) en s›k görülen alt grubudur.
‹mmün sistemde antikor üretimindeki defekt nedeniyle,
çeflitli patojenlere ba¤l› infeksiyonlarda art›fl görülür.
‹nfeksiyonlar uzun sürer, a¤›r seyreder, tedaviye yan›t
yetersiz olabilir ve beklenmedik komplikasyonlar orta-
ya ç›kabilir.

Bu çal›flma, özellikle humoral immün yetersizli¤i olan
hastalarda infeksiyon etkenlerini saptamak, tekrarlayan

sinopulmoner ve intestinal infeksiyonlar›n humoral im-
mün yetersizlik tan›s›ndaki yerini tespit etmek amac›y-
la yap›ld›.

MATERYAL ve METOD

Ocak 1997-Eylül 2000 tarihleri aras›nda SSK Göztepe E¤itim
Hastanesi Çocuk Klini¤i’nde izlenen humoral immün yeter-
sizlik tan›s› alan toplam 25 hasta, yafl, cinsiyet, tan› öncesi
hastaneye yat›fl say›s›, flikayetler, soy geçmifl, hastal›k tipi,
tan› yafl›, infeksiyon odaklar› ve mikroorganizma tipleri yö-
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n

11
6
3
2
2
1

25

%

44
24
12
8
8
4

100

nünden retrospektif olarak de¤erlendirildiler.

Elde edilen tüm bulgular SPSS For Windows program›na
yüklendi ve frekans analizleri yap›ld›.

BULGULAR

Takip edilen toplam 25 hastan›n 7’si k›z (% 28), 18’i
erkekti (% 72). Hastalar P‹Ds tan›s› almadan önce orta-
lama 2,1 defa hospitalize edilmifllerdi (maksimum 4-
minimum 0). Tan› esnas›nda en s›k flikayet s›ras›yla,
atefl 15 hastada (% 60), tekrarlayan h›r›lt› ataklar› 10
hastada (% 40), uzun süren ishal 10 hastada (% 40), s›k
tekrarlayan öksürük ataklar› 8 hastada (% 32) mevcuttu. 

Hastalar›n soy geçmiflleri incelendi¤inde, 3 hastan›n
aile bireylerinin en az birisinde P‹Ds saptand› (% 12), 4
hastada erken yafllarda kardefl ölüm öyküsü (% 16), 5
hastada anne-baba akrabal›¤› (% 20) mevcuttu. ‹ncele-
me süresince en s›k tespit edilen humoral immünite ye-
tersizlik tipi selektif Ig A eksikli¤iydi (Tablo 1). Tan›
yafl› ortalama 30.4 ay (maksimum 10 yafl-minimum 1.5
ay), semptomlar›n bafllang›c› ise ortalama 7.2 ayd›.

Hastalarda en s›k tespit edilen infeksiyonlar pnömoni
(% 64), bronfliolit (% 40), gastroenterit (% 36) ve
ÜSY‹ (% 32) idi (Tablo 2). Olgular›n 14’ünde (% 56) 1
sistemi tutan infeksiyon, 10’unda (% 40) 2 sistemi tutan
infeksiyon mevcuttu. 1 olguda ise odak saptanamad› (%
4). 25 humoral immün yetersizlik olgusunun 6’s›nda (%
24) rotavirüs, 5’inde Giardia lamblia (% 20), 5’inde H
influenzae (% 20) ve 4’ünde pnömokok (% 16), 2’sinde
(% 8) K pneumoniae, 1’inde E coli (% 4) tespit edildi. 4
hastada (% 16) 2 farkl› mikroorganizma mevcuttu.

Infeksiyon haricinde olgular›n 19’unda anemi (% 76),
4’ünde (% 16) büyüme-geliflme gerili¤i 2’sinde (% 8)
atelektazi, 1’inde (% 4) bronflektazi saptand›. 

TARTIfiMA

‹nsan organizmas›n›n bakteriyel, viral, fungal, proto-
zoal vb. ajanlara karfl› savunmas›nda immün sistemin 4
ana komponenti görev yapar. Bunlar:
1. Antikor ba¤›ml›, humoral immün sistem (B hücre)
2. Hücresel (T hücre) immün sistem.
3. Fagositik sistem.
4. Kompleman sistemi

Bu sistemlerden bir veya birden fazlas›nda oluflan ye-
tersizlik sonucu PIDs ortaya ç›kar. Genel olarak çocuk-
luk ça¤›n›n problemi olan PIDs’de, hastalara erken ve
do¤ru tan› konmas›, her hastal›kta oldu¤u gibi büyük
önem tafl›r. Böylece, gerekli tedavi uygulanarak fatal
infeksiyonlar, çeflitli komplikasyonlar (afl› reaksiyon-
lar›, kronik akci¤er hastal›¤›, geliflme gerili¤i) önlenir,
genetik dan›flma verilebilir ve prenatal tan› mümkün
olur (1). PIDs’nin en s›k görülen tipi humoral immün
yetersizliklerdir (2).

Çal›flmaya ald›¤›m›z 25 hastada erkek cinsiyet hakimi-
yeti belirgindi. (erkek/k›z oran› 2.5) Bu da literatür ile
uyumluydu (3). Hastalar›n özgeçmifllerinde hastaneye
yatma öyküsünün bulunmas›, uygun antibiyotiklere ra¤-
men infeksiyonun devam etmesi veya tekrarlamas› bir
immün yetersizlik sendromunu düflündüren bulgulard›r.
Buna paralel olarak, çal›flmam›za ald›¤›m›z hastalar›n
tan› almadan önce ortalama 2.1 defa hastaneye yatma-
lar›, % 60’›nda s›k tekrarlayan ve uzun süren atefl, %
40’›nda s›k tekrarlayan h›r›lt›, % 40’›nda uzun süren
ishal, % 32’sinde tekrarlay›c› öksürük, % 16’s›nda tek-
rarlayan kulak infeksiyonu bulunmas›, humoral immün
yetersizlik sendromlar›n› düflündüren önemli ipuçlar›-
d›r. Takip etti¤imiz olgulardan 5’inin tan› almadan önce
de¤iflik kliniklerde ast›m tan›s› ile, 2’sinin farkl› zaman-
larda atefl etiyolojisi nedeniyle izlenip her defas›nda

Tablo 1. SSK Göztepe E¤itim Hastanesi Çocuk Klini¤inde Ocak-
1997-Eylül 2000 tarihleri aras›nda izlenen humoral immünite
yetersizlik tipleri.

P‹D Tipi

Ig A eksikli¤i
Ig G4 eksikli¤i
Hiper ‹g E sendromu
Ig G2 eksikli¤i
Bruton hastal›¤›
S›k görülen de¤iflken immün yetersizlik

Toplam

n

16
10
9
8
5
2
2
1
1

%

64
40
36
32
20
8
8
4
4

Tablo 2. SSK Göztepe E¤itim Hastanesi Çocuk Klini¤inde Ocak
1997-Eylül 2000 tarihleri aras›nda izlenen humoral immünite
yetersizli¤i vakalar›nda tespit edilen infeksiyon tipleri.

‹nfeksiyon

Pnömoni
Bronfliolit
Gastroenterit
ÜSY‹
Otit
Sinüzit
Hepatit B infeksiyonu
Ampiyem
‹YE
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rülür. Ekstrasellüler kapsüllü mikroorganizmalar ile or-
taya ç›kan sinopulmoner infeksiyonlar ve özellikle sek-
retuar IgA eksikli¤ine ba¤l› ortaya ç›kan rotavirüs, giar-
dia gibi ajanlara ba¤l› ortaya ç›kan intestinal infeksi-
yonlar, humoral immün yetersizli¤e özgüdür (1).

Baz› humoral immün yetersizlik sendromlar›nda ise an-
tikor düzeyleri normal s›n›rlarda olmas›na ra¤men poli-
sakkarit antijenlere karfl› yeterli cevap sa¤lanamaz (Po-
lisakkarit Antikor Eksikli¤i) (4). ‹mmünglobulin yap›-
m›nda defekt ile seyreden bu sendromlarda çeflitli oto-
immün olaylar, kollajen doku hastal›¤› benzeri patolo-
jiler de izlenebilir (4).

Son y›llarda immünolojinin geliflmesine ba¤l› olarak,
primer immün yetersizlik sendromlar›n›n özellikle hu-
moral immün yetersizliklerin tan›s›nda belirgin bir art›fl
olmufltur. Bu çal›flmam›zda, primer humoral immün ye-
tersizlik olgular›, klinik ve laboratuar özellikleriyle ret-
rospektif olarak de¤erlendirilip özellikle infeksiyon tip-
leri ve mikroorganizmalar vurgulanmaya çal›fl›ld›.
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ampirik olarak genifl spektrumlu antibiyotik tedavisi
verilmesine ra¤men cevap al›namamas› veya tekrarla-
mas›, 3’ünün akci¤er tüberkülozu bir di¤erinin gastroö-
zofageal reflü yönünden izlenmifl olmas› düflündürü-
cüdür. Buna karfl›l›k, baz› immün yetersizlik sendrom-
lar›nda özellikle Ig A eksikli¤inde allerji  görülebilir (4).
Bizim izledi¤imiz 11 IgA eksikli¤i olgusundan 2’sinde
ev tozu akarlar›na karfl› atopi mevcuttu.  

‹zlenen 25 olguda en s›k tespit edilen humoral immüni-
te yetersizli¤i sendromu % 44 ile selektif IgA eksikli-
¤iydi. Fakat, son zamanlarda yay›nlanan kimi çal›flma-
larda en s›k tespit edilen humoral immün yetersizlik
sendromlar›, süt çocu¤unun geçici hipogamaglobuline-
misi(5) veya s›k görülen de¤iflken immün yetersizlik
sendromu (6) olarak gösterilmektedir. 

Olgular›m›zda en s›k tespit edilen infeksiyon tipleri, %
64 pnömoni, % 40 bronfliolit, % 36 gastroenterit, % 32
ÜSY‹, % 20 otitti. Humoral immün yetersizlik sen-
dromlar›nda sinopulmoner ve gastrointestinal infeksi-
yonlar›n en s›k karfl›lafl›lan infeksiyon tipleri olmas›
klasik bilgidir (3,5) ve sonuçlar›m›z da bununla uyum-
luydu. Olgular, infeksiyon fliddeti yönünden de¤erlendi-
rildi¤inde; % 24’ünde 2 kez orta-a¤›r infeksiyon, % 8-
’inde 3 kez orta-a¤›r infeksiyon geçirme öyküsü vard›.
En s›k tespit edilen mikroorganizmalar, rotavirüs % 24,
Giardia lambria % 20, H influenzae % 20 idi. ‹nfeksi-
yon d›fl›nda tespit edilen patolojiler s›ras›yla anemi (%
76) ve büyüme-geliflme gerili¤iydi (% 16).

SONUÇ

Antikor yetersizlikleri, anneden plasenta yoluyla
geçmifl olan IgG tükendikten sonra, ortalama 6. aydan
itibaren bulgu verir ve genellikle erkek çocuklarda gö-
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