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OZET

Primer immiin yetersizlik sendromlar: (PIDs) arasinda en ¢ok
tant alan humoral immiin yetersizliklerdir. Humoral immiin
yetersizlikte, B hiicrelerinden antikor iiretiminde sorun var-
dir. Boylece kapsiillii mikroorganizmalarin neden oldugu si-
nopulmoner enfeksiyonlar ile cegitli intestinal enfeksiyonlar
stk goriiliir.

Bu ¢calismada, SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klini-
gi’nde Ocak-1997, Eyliil-2000 tarihleri arasinda humoral im-
miin yetersizlik tanist almis 25 hasta degerlendirildi. Er-
keklkiz oram 2.5 idi. IgA eksikligi (% 44), IgG4 eksikligi (%
24), hiper IgE sendromu (&12), 1gG?2 eksikligi (% 8), Bruton
Hastaligi (% 8) ve sik goriilen degisken immiin yetersizlik (%
4) saptandi. Serimizde tespit edilen mikroorganizmalar, Rota-
viriis (% 24), Giardia Lamblia (% 20), H. Influanzae (% 20),
Pnémokok (% 16), Klepsiella Pneumonia (% 8) ve E. Coli’di.

Sonug olarak; tekrarlayan veya kronik sinopulmoner ve intes-
tinal enfeksiyonlarda humoral immiin yetmezligini ekarte te-
meliyiz.

Anahtar kelimeler: Humoral immiin yetersizlikler, kapsiillii
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 Goéztepe Hospital Pediatri Department. Malelfemale
ratio is 2.5. The types of humoral immunodeficiency diseases
are IgA deficiency (% 44), 1gG4 deficiency (% 24), Hyper IgE
Syndrome (% 12), 1gG2 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

Humoral immiin yetersizlikler, primer immiin yetersiz-
lik sendromlarinin (PIDs) en sik goriilen alt grubudur.
Immiin sistemde antikor iiretimindeki defekt nedeniyle,
cesitli patojenlere baglh infeksiyonlarda artig goriiliir.
Infeksiyonlar uzun siirer, agir seyreder, tedaviye yanit
yetersiz olabilir ve beklenmedik komplikasyonlar orta-
ya ¢ikabilir.

Bu calisma, 6zellikle humoral immiin yetersizligi olan
hastalarda infeksiyon etkenlerini saptamak, tekrarlayan

sinopulmoner ve intestinal infeksiyonlarin humoral im-
miin yetersizlik tanisindaki yerini tespit etmek amaciy-
la yapildi.

MATERYAL ve METOD

Ocak 1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda SSK Goztepe Egitim
Hastanesi Cocuk Klinigi’nde izlenen humoral immiin yeter-
sizlik tanisi alan toplam 25 hasta, yas, cinsiyet, tan1 oncesi
hastaneye yatis sayisi, sikayetler, soy ge¢mis, hastalik tipi,
tan1 yasi, infeksiyon odaklar1 ve mikroorganizma tipleri yo-
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niinden retrospektif olarak degerlendirildiler.

Elde edilen tiim bulgular SPSS For Windows programina
yiiklendi ve frekans analizleri yapildi.

BULGULAR

Takip edilen toplam 25 hastanin 7’si kiz (% 28), 18’1
erkekti (% 72). Hastalar PIDs tanis1 almadan 6nce orta-
lama 2,1 defa hospitalize edilmislerdi (maksimum 4-
minimum 0). Tan1 esnasinda en sik sikayet sirasiyla,
ates 15 hastada (% 60), tekrarlayan hirilti ataklarr 10
hastada (% 40), uzun siiren ishal 10 hastada (% 40), sik
tekrarlayan okstiriik ataklar1 8 hastada (% 32) mevcuttu.

Hastalarin soy gecmisleri incelendiginde, 3 hastanin
aile bireylerinin en az birisinde PIDs saptand1 (% 12), 4
hastada erken yaslarda kardes oliim oykiisii (% 16), 5
hastada anne-baba akrabalig1 (% 20) mevcuttu. Incele-
me siiresince en sik tespit edilen humoral immiinite ye-
tersizlik tipi selektif Ig A eksikligiydi (Tablo 1). Tani
yast ortalama 30.4 ay (maksimum 10 yas-minimum 1.5
ay), semptomlarin baglangici ise ortalama 7.2 aydu.

Hastalarda en sik tespit edilen infeksiyonlar pnomoni
(% 64), bronsiolit (% 40), gastroenterit (% 36) ve
USYI (% 32) idi (Tablo 2). Olgularin 14’iinde (% 56) 1
sistemi tutan infeksiyon, 10’ unda (% 40) 2 sistemi tutan
infeksiyon mevcuttu. 1 olguda ise odak saptanamadi (%
4). 25 humoral immiin yetersizlik olgusunun 6’sinda (%
24) rotaviriis, 5’inde Giardia lamblia (% 20), 5’inde H
intluenzae (% 20) ve 4’iinde pnomokok (% 16), 2’sinde
(% 8) K pneumoniae, 1’inde E coli (% 4) tespit edildi. 4
hastada (% 16) 2 farkli mikroorganizma mevcuttu.

Infeksiyon haricinde olgularin 19’unda anemi (% 76),
4’iinde (% 16) biiyiime-gelisme geriligi 2’sinde (% 8)
atelektazi, 1’inde (% 4) bronsektazi saptandi.

Tablo 1. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Kliniginde Ocak-
1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda izlenen humoral immiinite
yetersizlik tipleri.

PID Tipi n %
Ig A eksikligi 11 44
Ig G4 eksikligi 6 24
Hiper Ig E sendromu 3 12
Ig G2 eksikligi 2 8
Bruton hastaligi 2 8
Sik goriilen degisken immiin yetersizlik 1 4
Toplam 25 100
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Tablo 2. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Kliniginde Ocak
1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda izlenen humoral immiinite
yetersizligi vakalarinda tespit edilen infeksiyon tipleri.

Infeksiyon n %
Pnomoni 16 64
Bronsiolit 10 40
Gastroenterit 9 36
Usyi 8 32
Otit 5 20
Siniizit 2 8
Hepatit B infeksiyonu 2 8
Ampiyem 1 4
IYE 1 4
TARTISMA

Insan organizmasinin bakteriyel, viral, fungal, proto-
zoal vb. ajanlara kargt savunmasinda immiin sistemin 4
ana komponenti gorev yapar. Bunlar:

1. Antikor bagimli, humoral immiin sistem (B hiicre)

2. Hiicresel (T hiicre) immiin sistem.

3. Fagositik sistem.

4. Kompleman sistemi

Bu sistemlerden bir veya birden fazlasinda olugan ye-
tersizlik sonucu PIDs ortaya cikar. Genel olarak cocuk-
luk caginin problemi olan PIDs’de, hastalara erken ve
dogru tant konmasi, her hastalikta oldugu gibi biiyiik
onem tagir. Boylece, gerekli tedavi uygulanarak fatal
infeksiyonlar, c¢esitli komplikasyonlar (as1 reaksiyon-
lar1, kronik akciger hastaligi, gelisme geriligi) onlenir,
genetik danigsma verilebilir ve prenatal tan1 miimkiin
olur (D, PIDs’nin en sik goriilen tipi humoral immiin
yetersizliklerdir ().

Calismaya aldigimiz 25 hastada erkek cinsiyet hakimi-
yeti belirgindi. (erkek/kiz oram 2.5) Bu da literatiir ile
uyumluydu 3). Hastalarin 6zge¢mislerinde hastaneye
yatma Oykiisiiniin bulunmasi, uygun antibiyotiklere rag-
men infeksiyonun devam etmesi veya tekrarlamasi bir
immiin yetersizlik sendromunu diisiindiiren bulgulardir.
Buna paralel olarak, ¢alismamiza aldigimiz hastalarin
tan1 almadan once ortalama 2.1 defa hastaneye yatma-
lar1, % 60’inda sik tekrarlayan ve uzun siiren ates, %
40’1inda sik tekrarlayan hirilti, % 40’inda uzun siiren
ishal, % 32’sinde tekrarlayici oksiiriik, % 16’sinda tek-
rarlayan kulak infeksiyonu bulunmasi, humoral immiin
yetersizlik sendromlarini diisiindiiren 6nemli ipuglari-
dir. Takip ettigimiz olgulardan 5’inin tan1 almadan 6nce
degisik kliniklerde astim tanist ile, 2’sinin farkli zaman-
larda ates etiyolojisi nedeniyle izlenip her defasinda



M. Ergiiven ve ark., Cocukluk Caginda Humoral Immiinite ve Infeksiyonlar

ampirik olarak genis spektrumlu antibiyotik tedavisi
verilmesine ragmen cevap alinamamasi veya tekrarla-
masi, 3’lintin akciger tiiberkiilozu bir digerinin gastrod-
zofageal reflii yoniinden izlenmis olmasi diisiindiirii-
clidiir. Buna karsilik, bazi immiin yetersizlik sendrom-
larinda ozellikle Ig A eksikliginde allerji goriilebilir (4.
Bizim izledigimiz 11 IgA eksikligi olgusundan 2’sinde
ev tozu akarlarina kargi atopi mevcuttu.

Izlenen 25 olguda en sik tespit edilen humoral immiini-
te yetersizligi sendromu % 44 ile selektif IgA eksikli-
giydi. Fakat, son zamanlarda yaymlanan kimi calisma-
larda en sik tespit edilen humoral immiin yetersizlik
sendromlari, siit cocugunun gecici hipogamaglobuline-
misi® veya sik goriilen degisken immiin yetersizlik
sendromu (© olarak gosterilmektedir.

Olgularimizda en sik tespit edilen infeksiyon tipleri, %
64 pnomoni, % 40 bronsiolit, % 36 gastroenterit, % 32
USYI, % 20 otitti. Humoral immiin yetersizlik sen-
dromlarinda sinopulmoner ve gastrointestinal infeksi-
yonlarin en sik karsilagilan infeksiyon tipleri olmasi
klasik bilgidir 3 ve sonuglarimiz da bununla uyum-
luydu. Olgular, infeksiyon siddeti yoniinden degerlendi-
rildiginde; % 24’iinde 2 kez orta-agir infeksiyon, % 8-
’inde 3 kez orta-agir infeksiyon gecirme Oykiisii vardi.
En sik tespit edilen mikroorganizmalar, rotaviriis % 24,
Giardia lambria % 20, H influenzae % 20 idi. Infeksi-
yon disinda tespit edilen patolojiler sirasiyla anemi (%
76) ve biiylime-gelisme geriligiydi (% 16).

SONUC

Antikor yetersizlikleri, anneden plasenta yoluyla
gecmis olan IgG tiikkendikten sonra, ortalama 6. aydan
itibaren bulgu verir ve genellikle erkek cocuklarda go-

riiliir. Ekstraselliiler kapsiillii mikroorganizmalar ile or-
taya ¢ikan sinopulmoner infeksiyonlar ve dzellikle sek-
retuar IgA eksikligine bagl ortaya ¢ikan rotaviriis, giar-
dia gibi ajanlara bagli ortaya ¢ikan intestinal infeksi-
yonlar, humoral immiin yetersizlige 6zgiidiir (1.

Bazi humoral immiin yetersizlik sendromlarinda ise an-
tikor diizeyleri normal sinirlarda olmasina ragmen poli-
sakkarit antijenlere karst yeterli cevap saglanamaz (Po-
lisakkarit Antikor Eksikligi) (9. immiinglobulin yapi-
minda defekt ile seyreden bu sendromlarda cesitli oto-
immiin olaylar, kollajen doku hastalig1 benzeri patolo-
jiler de izlenebilir ).

Son yillarda immiinolojinin gelismesine bagli olarak,
primer immiin yetersizlik sendromlarmin 6zellikle hu-
moral immiin yetersizliklerin tanisinda belirgin bir artig
olmustur. Bu ¢calismamizda, primer humoral immiin ye-
tersizlik olgulari, klinik ve laboratuar 6zellikleriyle ret-
rospektif olarak degerlendirilip 6zellikle infeksiyon tip-
leri ve mikroorganizmalar vurgulanmaya calisildi.
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