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OLGU SUNUMU
CASE REPORT

iki Olgu Nedeniyle Ampiyem ile Ortaya Cikan
Yaygin Degisken Immiin Yetmezlik Sendromu

Two Cases Report; Common Variable Immunodeficiency Syndrome

Presented with Empyema
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Ozet

Yaygin degisken immiin yetmezlik (Common variable immu-
nodeficiency - CVID), her yasta ortaya ¢ikabilen, tekrarlayici
bakteriyel enfeksiyonlar ve hipogammaglobulinemi ile ka-
rakterize primer immiin yetmezlik sendromudur. ilk olgu 27
yasinda kadin hasta: Psoriasis mevcut olan hasta bir haftadir
devam eden ates, diare 6ksuirlik, balgam, nefes darligi sikayet-
leri ile bagvurdu. Muayenesinde hipotansiyon ve splenomegali
bulundu. Akciger grafisinde ve ylksek ¢oziinirliikli BT'de iki
tarafli alveoler konsolidasyon ve plevral efiizyon tespit edildi.
Torasentez ile ampiyem tespit edilerek toraks tlip drenaji uy-
gulandi. immiinglobulin (IgG, IgM, IgA) diizeyleri ileri derece-
de dusiik bulunan hastaya CVID tanisi konarak intravendz Ig
(IVIG) tedavisi uygulandi. ikinci olgu 57 yasinda erkek hasta: ilk
kez 2010 yilinda sol plevral eflizyon nedeniyle yapilan plevral
biyopsi sonucu nonnekrotizan graniilomatéz hastalik gelme-
si sonucu 9 ay antitliberkilo tedavi aldi. Daha sonra tekrarla-
yan hemoptiziler nedeniyle iki kez klinigimizde yatan hastaya
malignite dislnulerek ¢ekilen PET-BT'de sol akciger alt lobda
enflamasyon ile uyumlu tutulum tespit edildi. Yapilan bron-
koskopik ve laboratuvar incelemelerinde malignite, vasklit
ve tuiberkiiloz tespit edilmedi. 2012 yedinci ayda sagda plevral
eflizyon nedeniyle tekrar yatirilan hastanin torasentezle alinan
plevral mayi ampiyem ile uyumlu geldi, batin ultrasonunda he-
patosplenomegali tespit edildi. IgA, IgG ve IgM belirgin azalmis
bulundu. Hastaya CVID tanisi konarak torakoskopi sonrasi IVIG
uygulandi. Antibiyotik tedavisine cevap vermeyen, psoriazis,
splenomegali gibi otoimmin hastaliklarin ve sarkoid benzeri
granilomatdz hastaliklarin eslik ettigi tekrarlayici, komplike
toplum kékenli pnédmonilerde CVID akla getirilmelidir.

Anahtar sozciikler: Ampiyem; CVID (Yaygin degisken immiin
yetmezlik); hypogamaglobilinemi; splenomegali.
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Summary

Common variable immunodeficiency (CVID), which can occur at
any age, is a primary immune deficiency syndrome characterized
by recurrent bacterial infections and hypogammaglobulinemia.
Our first case is a female patient aged 27 years who had known
psoriasis for a long time. She was referred with complaints of fe-
ver, diarrhea, cough, dyspnea, and sputum for one week. Hypo-
tension and splenomegaly were found. On chest X-ray and high
resolution CT, bilateral alveolar consolidations and pleural effu-
sion were detected. Empyema was determined, and thorax tube
drainage was performed. IgG, IgM, and IgA levels were found to
be extremely low. The patient was diagnosed with CVID and in-
traveneous Ig (IVIG) treatment was initiated. Our second case is
a male patient aged 57 years. He presented with left pleural ef-
fusion in 2010. Pleural biopsy revealed non-necrotizing granulo-
ma. He received antituberculosis treatment for 9 months. He was
hospitalized again with recurrent hemoptysis. PET-CT revealed
inflammation of the inferior lobe of the left lung. Malignancy,
tuberculosis, and vasculitis were not found using bronchos-
copy and other laboratory tests. He presented again with right
pleural effusion in July of 2012. Empyema was determined with
thoracentesis and thorax tube drainage was performed. Hepato-
splenomegaly was determined with ultrasonography. IgG, IgV,
and IgA levels were found to be low. Patient was diagnosed with
CVID and IVIG treatment was initiated following thoracoscopy. It
was concluded that, in community-acquired pneumonia cases
complicated with empyema and unresponsive to antibiotics and
accompanied by autoimmune diseases such as psoriasis, spleno-
megaly, or granulomatous diseases, CVID should be considered.

Key words: Empyema; CVID (Common Variable Inmunodeficien-
cy); hypogammaglobulinemia,; splenomegaly.
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Giris

Yaygin degisken immiin yetmezlik (Common variable
immiinodeficiency - CVID), sebebi tam olarak bilinme-
yen ve en sik gorllen primer immun yetmezlik send-
romudur. Serum immiinglobulin (Ig) diizeylerinde
azalma ve buna bagli olarak antijenlere karsi antikor
yanitininda bozulma ile karakterizedir. Goriilme sikhgi
1/25000-1/50000 arasinda degismektedir. Irk ayrimi
gozetmez, erkek ve kadinlarda esit oranda goralir.!'4
Bazi olgularda otozomal dominant gecis bildirilmekle
beraber genellikle otozomal resesif gecis mevcuttur.
Otozomal resesif tasiyicilik ta bildirilmistir. Olgularin
%10'unda TNFRSF13B gen mutasyonu mevcuttur.>*

Hastalarin %50'sinde tek bulgu tekrarlayici solunum
yolu enfeksiyonlari olmakla birlikte kronik akciger has-
taliklari, gesitli otoimmin hastaliklar, gasrointestinal
hastaliklar, graniilomatoz infiltratif hastaliklar, lenfop-
roliferatif hastaliklar ve maligniteler de eslik eder.¢
Her yasta gorilebilmekle birlikte semptomlarin ilk kez
ortaya ¢iktigi yas, cocuklarda 5-10, eriskinlerde 20-30
olup; ortalama erkekler icin 23, kadinlar icin 28 olarak
bildirilmistir.31%"" Diger hipogamaglobilinemi se-

beplerinin dislanmasi, Ig diizeylerinde azalma ve kli-
nik stiphe ile tani konur.>1214

Tedavide ayda bir kez uygulanan 400-600 mg/kg Ig
replasmani 6nerilmektedir.®' Onceki yillarda olgu-
larin %30'u tekrarlayan enfeksiyonlar, granilomattz
organ tutulumu, karaciger hastaligi veya otoimmiin
hastaliklara bagli olarak hayatini kaybetmekteyken,™
son yillarda yapilan calismalarda Ig replasmani ile
stirvide belirgin diizelme oldugu g6zlenmistir.> Lite-
ratlirde daha 6nce yayinlanmig olan pek ¢ok olgu su-
numu mevcut olup olgularimiz da klinik, laboratuvar
bulgular, eslik eden psériasis, splenomegali ve grani-
lomatdz hastalik mevcudiyeti ile tartismak amaciyla
sunulmustur.

Olgu Sunumu

Olgu 1- Yirmi yedi yasinda ev hanimi olan hasta bir
haftadir devam eden o6ksiriik, balgam, ates, diare
sikayetlerine nefes darligi eklenmesi tizerine acil po-
liklinigimize basvurdu. Bes yildir psdriazis tanisi olan
hastanin anemi nedeni ile de tetkik edildigi 6grenildi.
Fizik muayenede genel durumu orta-kotd, ates: 39.5

Sekil 1. Birinci olgunun ilk basvuru toraks bilgisayarli tomografisi (a) mediasten kesiti, (b) parankim kesi-
ti.
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»;

Sekil 2. Birinci olgunun (a) IVIG tedavisi 6ncesi (b) IVIG tedavisi sonra-
si PA grafi kontrold.

°C, tansiyon arteriyal 80/60 mmHg, nabiz 120/dk, solunum sayi-
s1 30/dk bulundu. Cilt soluk, ikterik gériiniimde, konjonktivalar
subikterikti. Solunum muayenesinde sol orta zonda tuber sufl,
sagda inspratuvar raller mevcuttu. Kardiyak muayenesinde ek
ses yoktu, kalp sesleri tasikardikti. Ciltte yer yer psoriazise bag-
Il deskuamatif lezyonlar ve batin muayenesinde splenomegali
tespit edildi. Cekilen akciger grafisinde sol sints kapaliligy, sol alt
zonda heterojen dansite artisi, sagda orta zonda minor fissiiriin
Ustinde hava bronkogramlari iceren konsolidasyonla uyumlu
lezyon mevcuttu. Toraks bilgisayarli tomografide (BT) sag akci-
ger Ust lobda ve sol akciger alt lobda icerisinde hava bronkog-
rami izlenen, genis tabani ile plevraya oturan konsolidasyon ve
iki tarafli plevral eflizyon izlendi. Mediastinal patolojik boyutta
lenfadenomegali izlenmedi (Sekil 1).

Bu bulgulara gore pnémosepsis distinilen
hastaya ikili antibiyotik (Klacid 500 mg am-
pul 2x1 IV, novosef 1 gr ampul 2x1 IV) teda-
visi baslandi. Laboratuvar degerlerinde WBC
27000/mm?3, sedimentasyon 100 mm/saat,
C-reaktif protein 166 mg/L, alanin aminot-
ransferaz 81 U/L, total bilirubin 2.26 mg/dl,
indirekt bilirubin 1.33 mg/dl, kasiyum 7.35
mg/dl, B12 vitamin dizeyi 1588 pg/ml (N:
160-1300 pg/ml) olarak saptandi. Diger bi-
yokimyasal tetkikler normaldi. Antibiyotik
tedavisinin U¢lincli giiniinde halen atesi ve
genel durum bozuklugu devam eden hasta-
ya ¢ kez kan kilturd, romatolojik testler, se-
rum lg'leri, anti HIV, PPD, balgamda aside re-
zistan basil (ARB), anemi icin direkt Coombs
testi, gaitada gizli kan ve periferik yayma
tetkikleri yapildi. Balgamda ARB, Coombs
testi, gaitada gizli kan, CMV (sitomegalo vi-
rus) IgG, CMV IgM ve anti HIV testleri negatif
bulundu. Periferik yaymada %90 néotrofil ve
toksik granilasyon izlenerek enfeksiyon ile
uyumlu bulundu. Fakat alinan kan kdltar-
lerinin hi¢birinde tGreme olmadi. PPD 0 mm
Olclldi. Batin ultrasonografisinde (USG)
splenomegali tespit edildi. Yatisindan itiba-
ren gelis sikayetleri arasinda bulunan diare
go6zlenmedi. Genel durumunun giderek bo-
zulmasi ve hipoksemi gelismesi nedeniyle
kollajen doku hastaligi veya vaskilite bagli
pulmoner alveoler hemoraji dusiinilerek
yuksek doz steroid tedavisi baslandi ve ta-
kiben ikinci gin hastanin genel durumunda
kismen diizelme izlendi. Fakat kontrol akci-
ger grafisinde sag akcigerdeki opasitede ar-
tis tespit edildi (Sekil 2a).

Toraks USG'si ile sag akcigerde lokiile plevral
eflizyon tespit edilerek torasentez yapildi ve
ply geldi. Laboratuvar sonuglari ampiyem
ile uyumlu bulundu. Hastaya gogus cerra-
hisi tarafindan toraks tlipl takilarak toplam
300 cc sivi direne edildi. Tazosin 4.5 gr ampul
4x1 ve biteral 500 mg ampul 2x1 baslandi.
Bu esnada daha 6nce istenmis olan romato-
lojik tetkikler: Romatoid faktor (RF) <10; anti
dsDNA, C-anca, anti Ro, anti La, anti ENA (An-
tibodies to extractable nuclear antigen) scl
70, anti-bazal membran antikor negatif; C3
ve C4 normal dlizeyde bulundu. Ig degerleri
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e

Sekil 3. ikinciolgu, (a) 2011 yedinci ay PA akciger grafisi, (b) 2012 yedinci
ay PA akciger grafisi (c) 2012 yedinci ay toraks BT’si.
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Tablo 1. Serum Ig G, A, M normal diizeyleri ve olgularda tespit edilen serum diizeyleri

lgG IgA IgM
Normal serum diizeyleri (mg/dl) 639-1349 70-312 56-352
Birinci olgu serum diizeyleri (mg/dl) 24 0.1 10.5
ikinci olgu serum diizeyleri (mg/dl) 178.5 15.8 533

ise cok diisiik seviyelerde: IgG 24 mg/dl, IgM 10.5 mg/
dl, IgA 0.1 mg/dl bulundu. Klinik, laboratuvar ve rad-
yolojik bulgular birlestirilerek hastaya CVID tanisi kon-
du ve 500 mg/kg IVIG tedavisi uygulandi. Toraks tiipU
takildiktan dort glin sonra, artik drenaj olmamasi ne-
deniyle cikarildi. Antibiyotik degisimi ve IVIG tedavisi
ile genel durumu belirgin olarak diizelen hastanin ak-
ciger grafi bulgulari da geriledi (Sekil 2b). Antibiyotik
tedavisi 21 gline tamamlandiktan sonra ayda bir IVIG
tedavisi ve takip onerilerek hasta taburcu edildi.

Olgu 2- Elli yedi yasinda erkek hasta. ilk kez 2010 yili
Ucuincl ayda sol plevral eflizyon nedeniyle klinigimiz-
de tetkik edilmis olup, torakotomi ile yapilan plevral
biyopsi sonucu nonnekrotizan granilomatoz hasta-
lik tespit edilerek dokuz ay antittiberkiilo tedavi ald.
Tedavisi bittikten g ay sonra baslayan ve tekrarlayici
hemoptiziler nedeniyle klinigimize basvup 2011 ye-
dinci ay (Sekil 3a) ve 2012 besinci ayda iki kez solda
konsolidasyon ile klinigimizde yatan hastaya ma-
lignite dlstnulerek PET-BT cekildi ve sol akciger alt
lobda enflamasyon ile uyumlu pozitif FDG tutulumu
tespit edildi. Vaskdlit, sarkoidoz 6n tanilar ile tetkik-
leri istenen hastaya yapilan bronkoskopide sol brons
sisteminde enfeksiyon bulgulari saptandi, lavaj ARB,
TBC kdltur, c-ANCA ve p-ANCA negatif ve PPD anerjik
bulundu. Antibiyotik tedavisi ile klinigi diizelen hasta
kontrole ¢agrilarak taburcu edildi.

2012 yedinci ayda sag yan agrisi sikayeti ile tekrar po-
liklinigimize basvurdu. Fizik muayenede genel durum
iyi, ates 36°C, tansiyon arteriyel 130/80 mmHg, nabiz
84/dk, solunum sayisi 18/dk saptandi. Solunum siste-
mi muayenesinde sag hemitoraks orta-alt zonda so-
lunum sesleri azalmig, sol hemitoraks alt zonda raller
mevcuttu. Batin muyanesinde karaciger kot altinda 4
cm palpabldi. Diger sistem muayenelerinde patoloji
izlenmedi. Laboratuvar verilerinde WBC 7900 mm?, Hb
10.8 gr/dl HTC %34, trombosit 359000 K/Ul sedimen-
tasyon 106 mm/saat, CRP >160 bulundu. Kalsiyum 8.4
mg/dl olmasi disinda diger biyokimyasal tetkikler nor-

maldi. Cekilen PA grafide (Sekil 3b) sagda lokiilasyon
gosteren plevral eflizyon ile uyumlu gorinim tespit
edildi ve nonspesifik antibiyotik tedavisi baglandi. To-
raks USG'de sag akcigerde konsolidasyon ve eslik eden
plevral eflizyon, batin USG'de hepatosplenomegali iz-
lendi. Toraks BT'de (Sekil 3¢) sagda lokiile plevral efliz-
yon tespit edildi. Toraks USG esliginde torasentezle 10
cc koyu sari renkte mayii alindi. Sivida glukoz 154 mg/
dl, total protein 4.0 mg/dl, LDH 1118 mg/dl, albumin
2.5 mg/dl, PH 6.9 bulunarak ampiyem tanisi kondu ve
g0ogus cerrahisi klinigine devir edildi.

Hastaya VATS ile tlp torakostomi yapildi, ampiyem
mayii drene edildi. Bu esnada istenen IgG 178.5 mg/
dl, IgM 53.3 mg/dl, IgA 15.8 mg/dl bulundu (Tablo 1).
PPD anerjikti. DUsUk Ig seviyeleri, tekrarlayan enfeksi-
yonlar, ampiyem, eslik eden hepatosplenomegali ve
granilomatoz hastalik nedeniyle hastaya CVID tanisi
konarak torakoskopi sonrasi 500 mg/kg IVIG uygulan-
di ve ayda bir IVIG tedavisi onerilerek takibe alindi.

Tartisma

Yaygin degisken immun yetmezlik en sik gorilen pri-
mer immiin yetmezlik hastaligidir. Erkek ve kadinlar-
da esit oranda gorilir." En sik tani konma yasi ¢o-
cuklarda 6-10, eriskinlerde 20-30 olarak bildirilmistir.
o111l Birinci olgumuz literatiirle uyumlu olarak 27
yasinda kadin hasta, ikinci olgumuz ise 57 yasinda
erkek hasta idi. ilk olgumuzun enfeksiyon nedeniyle
ilk basvurusu olup, ikinci olgumuzun anamnezinde
enfeksiyon nedeniyle yillardir tekrarlayan hastane ya-
tislar mevcuttu.

Yaygin degisken immiin yetmezlik hastalarinda enfek-
siyona yatkinlk en sik bulgudur. Biitiin hastalarda tek-
rarlayici solunum yolu enfeksiyonlari sik gériilmekte
olup basta bakteriyel pndmoniler olmak tizere bronsit,
sinuzit, farenjit ve otit gelisebilir. Kapsulli bakteriler
olan Streptococcus pnomoniae, Staphylococcus aureus,
Haemophilus influenzae pnémoni etkeni olarak en sik
saptanan mikroorganizmalardir.?'¢'8 Nadir olarak da
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sepsis, ampiyem, menenjit, osteomyelit, septik artrit
gibi ciddi enfeksiyonlar ile seyredebilir?! ilk olgumuz
acile bagvurdugunda pnémosepsis tanisi ile yatirilmis
olup daha sonraki takiplerinde ampiyem tespit edildi.
ikinci olgumuzda da son hastane yatisinda ampiyem
mevcuttu.

Yaygin degisken immiin yetmezlik sendromuna sar-
koidoz benzeri granilomatoz hastalik (akciger, dalak
ve lenf bezlerinde yaygin granilom varldi) ve %25
oraninda otoimmiin hastaliklar da eslik edebilmek-
tedir. Otoimmiuin hastaliklar arasinda en sik gorileni
hemolitik anemi olup pernisiydz anemi, splenome-
gali, primer bilier siroz, juvenil romatoid artrit, Gveit
ve psoriazis de gorilebilir.>'® Granllomatoz hastalik
tespit edilen CVID hastalarinin tarandidi bir calisma-
da 30 hastanin yedisinde (%23) otoimmin hastahk
(bes hemolitik anemi, bir pernisiy6z anemi, bir pri-
mer bilier siroz) tespit edilmistir.2? Mechanic'in2"
calismasinda da granllomat6z hastaligi olan CVID
olgularinin %53’lnde otoimmiinite (bes idiopatik
trombositoenik purpura, ¢ otoimmin hemolitik
anemi, bir romatoid artrit, bir primer bilier siroz) tes-
pit edilmistir. Otoimmun hastaliklarin etiyolojisinde;
en sik olarak B tipi hafiza hilicrelerindeki yetersizligin
rol oynadigi diisiiniilmektedir.2# ilk olgumuzda uzun
yillardir devam eden anemi mevcuttu, direkt Coombs
testi negatif ve B12 vitamini yiiksek bulundugu icin
pernisiydz anemi ve otoimmiin hemolitik anemiden
uzaklasilarak aneminin splenomegaliye bagh oldugu
diuslnldi. Psoriazis ve splenomegali mevcut olmasi
literatiirle uyumlu bulundu. ikinci olgumuzda da iki
yil 6nce yapilan sol plevral biyopsi sonucu nonnek-
rotizan grantlomatoz hastalik olarak tespit edilmis
ve antituberkulo tedavi baslanmisti. CVID tanisi kon-
duktan sonra PPD'nin de negatif olmasi nedeniyle bu
patolojik taninin CVID’ye eslik eden graniilomatoz
hastaliga bagli oldugu distinlildu. Hastada ayrica he-
patosplenomegali ve splenomegaliye bagh oldugu
dislnilen anemi de mevcuttu.

Yaygin degisken immun yetmezlik hastalarinda len-
fomalar basta olmak lizere malignite riski normal
poptilasyona goére artmis olup %15 oraninda goril-
mektedir.>? CVID'ye bagli lenfomalar genellikle eks-
tranodal Non-Hodgkin B hiicreli tipinde ve %72’si
kadin hastalarda gorilmekte olup, lenfomaya bagh
olim yasi da ortalama 59 bulunmustur.® Her iki ol-
gumuzda da splenomegali tespit edilmis olmakla
birlikte periferik ve mediastinal lenfadenomegali
gozlenmedi. ilk olgumuzun kadin ve genc yasta has-

184

ta olmasi nedeniyle potansiyel lenfoma riski tasidigi
dustnulerek uzun sireli yakin takipte olmasi gerek-
tigine karar verildi.

Yaygin degisken immiin yetmezlige eslik eden diger
patolojilerden biri de kalici veya gecici diarelerdir. Ca-
lismalarda olgularin %21-57'sinde diare g6zlenmistir.
Diare etkeni olarak ta genellikle Giardia Lamblia tes-
pit edilmistir.®'” Bu konuda olgu sunumlari da mev-
cuttur.222¥ jlk olgumuzda gelis sikayetleri arasinda bir
haftadir devam etmekte olan diare olmakla birlikte
yatis siresinde bir daha tekrarlamamistir.

Yaygin degisken immiin yetmezlikde tani serum Ig di-
zeylerinde, 6zellikle IgG, IgA ve/veya IgM diizeylerinde
belirgin azalma ve antikor Uretiminin olmamasi veya
azalmasinin saptanmasi, Ig azalmasina sebep olacak
diger hastaliklarin ekarte edilmesi ile konur. IgG dizeyi
<150 mg/dl olan hastalarda ek teste ihtiya¢ olmamak-
la birlikte IgG duzeyi 400-600 mg/dl veya sadece IgA
diizeylerinde hafif azalma olan hastalarda ek testlere
ihtiyag vardir. CVID'de antikor cevabinda azalma oldu-
Juicin IgG diizeyi >150 mg/dl olan hastalarda 6ncelik-
le difteri ve tetanoz asilarina karsi reaksiyon olmamasi
tani koydurur. Ayrica haemophilus conjugate, kizamik,
kabakulak, pndmokok, hepatit A ve B asilarina karsi da
IgG antikor cevabinda azalma goriilmesi taniya katki-
da bulunur.? ilk olgumuzda IgG diizeyi <150 mg/dl (20
mg/dl) bulunmus oldugu gibi IgA ve IgM diizeylerin-
de de belirgin azalma mevcuttu. ikinci olgumuzda ise
IgG diizeyi 179 mg/dl bulunmus olmakla birlikte diger
Ig'lerin de disik olmasi ve kliniginin desteklemesi ne-
deniyle ek teste ihtiya¢ duyulmad:.

Yaygin degisken immin yetmezligin primer teda-
visi, olusabilecek komplikasyonlari 6nlemek ama-
cyla ayda bir 400-600 mg/kg IVIG uygulanmasidir.
13 Bunun disinda komplikasyon gelistiginde mev-
cut klinige gore tedavi uygulanmasi 6nerilmektedir.
Enfeksiyon varliginda etkene uygun antibiyotik uy-
gulanmasi, ampiyem gibi komplikasyon varliginda
toraks tUpl uygulanmasi da Onerilen tedaviler ara-
sindadir.®! Her iki olgumuzda da genis spektrumlu
antibiyotikler uygulanmis ve ampiyem icin toraks tiip
drenaji yapilmistir.

Granililomatoz ve lenfoid hastalik varliginda giin asiri
10-20 mg/giin steroid tedavisinin akciger ve karaciger
tutulumunda diizelme sagladigr gorisi olmakla bir-
likte enfeksiyon riskini artirabilecegi icin rutin olarak
steroid uygulanmasi 6nerilmemektedir.®! Biz de ilk
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olguya tani koymadan &énce hastanin genel durumu-
nun bozulmasi ve ciddi hipoksemisi olmasi nedeniyle
pulmoner alveoler hemoraji ihtimaline karsi yiiksek
doz steroid tedavisi uygulamis ve hastanin kliniginde
kismi bir dizelme oldugunu gérmustik. Fakat tani
konduktan ve ampiyem tespit edildikten sonra steroid
tedavisi kesildi. Hastanin klinigindeki kismi diizelme-
nin de pndmoninin maskeledigi akciger tutulumu-
na bagl olabilecegi dustunildi. Her iki olgumuza da
genis spektrumlu antibiyotigin yani sira IVIG tedavisi
uygulandi ve kliniklerinde belirgin diizelme izlendi.
Daha sonra bakilan Ig diizeylerinde de hafif artis ol-
dugu goruldi.

Onceki yillarda yapilan calismalarda CVID olgularin-
da mortalite %23™ ve %3018 gibi yiiksek oranlarda
bulunmus olup baslica 6lim sebeplerinin de kronik
solunum yolu enfeksiyonlari, destriiktif graniilomatoz
organ tutulumu, karaciger hastaligi, kronik entero-
patiye bagli malnitrisyon, kontrol altina alinamayan
otoimmiuin hastaliklar ve lenfomalar oldugu goril-
mustr.e™! Son yillarda yapilmis olan Chapel ve ark.
nin®® 334 olguluk ¢alismalarinda uzun sureli (ortalama
22.5 yil) takiplerde mortalite orani %15 bulunmus ve
bunun IVIG tedavisine bagl oldugu dustnulmustur.
Halen hastalarin yarisinda tekrarlayici solunum yolu
enfeksiyonlari gorilmekle birlikte dlimlerin daha ¢ok
eslik eden hastaliklara ve komplikasyonlara bagh ol-
dugu disiinilmektedir.? ilging olarak Chapel ve ark.
nin® calismasinda serum Ig diizeylerindeki duistikliik,
semptomlarin basladigi yas, tani kondugu yas ve ta-
nidaki gecikmenin mortaliteyi artirdigina dair bir iligki
tespit edilmemistir. Bu konunun agikliga kavusmasi
icin genis olgu sunumlu ¢alismalara ihtiyag vardir.

Sonug olarak, psoriazis ve splenomegali gibi otoim-
mun hastaliklarin veya graniilomatoz hastaliklarin es-
lik ettigi, genis spektrumlu antibiyotiklere ragmen kli-
nik ve radyolojik diizelme g6zlenmeyen, ampiyem gibi
komplikasyonlarin gelistigi, 6zellikle geng hastalarda
CVID olabilecegi distnulerek serum Ig diizeylerine
bakilmalidir. Bu olgular, tani konduktan sonra ayda bir
IVIG tedavisi 6nerilerek mortaliteyi etkileyecek muhte-
mel otoimmiin hastaliklar, lenfoma ve granilomatéz
hastaliklar agisindan da yakin takip edilmelidir.

Cikar Catismasi

Yazar(lar) ¢ikar catismasi olmadigini bildirmislerdir.
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