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PRIMER IMMUN YETERSIZLIiK SENDROMLARININ DEGERLENDIRILMESI
Miiferret ERGUVEN', Murat ANIL?, Mavusen ISCEN?, Merve USTA?, Elif YILDIZ?, Sevil OZCAY"

Primer immiin yetersizlik sendromlari(PIYs), 6zellikle cocukluk déoneminde saptanan nadir fakat 6nemli bir hastalik grubudur. Hastaligin tanisinda
onemli olan nokta, hangi durumlarda hastalara immunolojik degerlendirme yapilmasi gerektigine karar vermektir. Bu ¢caligmada Ocak 1997-Eyliil
2000 tarihleri arasinda SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi 'nde PIYs tanisi alan 38 hasta degerlendirildi. Kiz/erkek oran1 2.8 idi. Klinik
bulgular agisindan degerlendirildiginde, %44.1 tekrarlayan ates, %29.4 tekrarlayan hirilti, %29.4 kronik ishal, %23.5 kronik oksiiriik, %11.7 tekrarlayan
otit %8,8 tekrarlayan cilt apseleri mevcuttu. Yapilmis diger ¢alismalarla paralel olarak, antikor eksikligi %79.5 ile en sik tespit edilendi. Ig A eksikligi
ise (%29.4) ilk siray1 almaktaydi. Sinopulmoner enfeksiyonlar (%92.8), en sik tespit edilen enfeksiyonlardi. Calismamizda rotaviriis (%17.6), giardia
lamblia (%17.4), mycobacterium tuberculosis (%17.4) siklikla tespit edilen patojenlerdi. Sonug olarak; kronik hastalik tetkikinde, tekrarlayan agir
enfeksiyonlarda, uygun tedaviye yanit vermeyen enfeksiyonlarda hastalar PIYs yoniinden arastirilmalidir.

Anahtar Kelimeler: Primer Immiim Yetersizlik Sendromu, Antikor Eksikligi, Sinopulmoner Enfeksiyonlar, Rotaviriis, Giardia Lamblia, Mycobacterium
Tuberculosis

THE EVALUATION OF PRIMARY IMMUNODEFICIENCY DISEASES

Primary immunodeficiency diseases (PIDs), are rare but important conditions found predominantly in children. The most difficult decision
is to determine which patient requires an immunologic evaluation. In this study, we evaluate 38 patients who have got PIDs between January
1997-September 2000 in SSK Gostepe Hospital Pediatry Department. In our study, male/female ratio is 2.8. Clinical manifestations are
recurrent fever 44.1%, recurrent wheezing 29.4%, chronic diarrhea 29.4%, chronic cough 23.5%, recurrent otitis media 11.7 %, cutaneus
infections 8.8 %. As in other series, antibody deficiencies predominated, accounting for 79.5%. Ig A deficiency is first seen as an antibody
deficiency (29.4%). Sinopulmonary infections (92.8 %) are the most common preceding infections. We determined rotavirus (17.6 %), giardia
lamblia (17.4%), mycobacterium tuberculosis (17.4%) as a most common pathogens in our series. Conclusions; in this situations patients
should be evaluated about immuno-deficiency: Evaluation of chronic diseases, recurrent severe infections and infections which are resistant
to adequate therapies.

Key Words: Primary Immune Deficiency Disease, Antibody Deficiency, , Sinopulmonary Infection, Rotavirus, Giardia Lamblia, Mycobacterium
Tuberculosis

Primer immiin yetersizlik sendromlart (PIYs), nadir goriilen BULGULAR
fakat pediatrik cagda 6nemli bir hastalik grubudur. Bunlarin
tanisinda 6zel bir takim tetkikler gerekmektedir. En 6nemlisi
de hangi hastalara bu aragtirmanin yapilmasi gerektigi

konusudur.

Takip edilen toplam 38 hastanin 10'u(%26,5) kiz,
28'i(%73,5) erkekti. Hastalar PTYs tanis1 almadan énce
ortalama 2,3 defa hospitalize edilmislerdi (maksimum 6-
minimum 0). Tan1 esnasinda en sik sikayet sirasiyla ates

Bu calismamizda, Ocak 1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda
SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Kliniginde PIYs
tanist alan 38 hasta retrospektif olarak degerlendirildi.
Bu degerlendirmede 6zellikle hangi hastalarda PIYs
diistiniilmesi gerektigi vurgulanmaya calisildi.

GEREC VE YONTEM

Ocak 1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda SSK Goztepe
Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi'nde izlenen toplam 34
hasta, yas, cinsiyet, teshis dncesi hastaneye yatis sayisi,
sikayetler, soy gecmis, hastalik tipi, teshis yasi, enfeksiyon
odaklar1, mikroorganizma tipleri ve ek patolojiler yoniinden
degerlendirildiler.

15 hastada(%44,1), tekrarlayan hirilt1 ataklari 10
hastada(%?29,4), uzun siiren ishal 10 hastada(%29,4), sik
tekrarlayan oksiiriik ataklari 8 hastada(%23,5) mevcuttu
(Tablo I).

Tablo I. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi’'nde Ocak
1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda izlenen PIYs vakalarinda,
tan1 esnasinda tespit edilen sikayetler.

SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi 'Sef Yardimcist,”Asistan,
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SIKAYET Hasta sayisi| Orani(%)
Ates (sik tekrarlayan, uzun siiren) 15 44,1
Sik tekrarlayan hirilti 10 294
Ishal (uzun siiren sik tekrarlayan) 10 294
Sik tekrarlayan Oksiiriik ataklar 8 23,5
Geligsme geriligi 6 17,6
Sik kulak enfeksiyonu 4 11,7
Tekrarlayan cilt apseleri 3 8.8
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Hastalarin soy gecmisleri incelendiginde, 3 hastanin aile
bireylerinin en az birisinde PIY's saptandi (%8,8). 4 hastada
erken yaglarda kardes 6liim Oykiisii (%11,7), 5 hastada
anne-baba akrabalig1 (%14,7) mevcuttu. Inceleme siiresince
en sik tespit edilen PIYs tipi selektif IgA eksikligiydi
(Tablo 1II).

Tablo II. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Kliniginde
Ocak 1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda Izlenen PIYs tipleri.

PiYs Tipi Hasta sayisi Orani(%)
Ig A eksikligi 11 28,9
Ig G4 eksikligi 6 15,7
Hiper Ig E Sendromu 3 7.8
Wiskott-Aldrich Sendromu 3 7,8
Ataksi-Telanjektazi 3 7.8
Kombine immiin yetmezlik 2 5.2
Bruton Hastalig1 2 5.2
Ig G2 eksikligi 2 5,2
Chediak-Higashi 2 52
Common variable immunodeficieny 2 5.2
Kr. Graniilomatoz hastalik 2 5.2
Toplam 38 100

Tan1 yast ortalama 30.4 aydi (maksimum 10 yas-minimum
1.5 ay). Semptomlarin baglangict humoral immiin
yetersizlik sendromlarinda ortalama 7.2 ay, digerlerinde
4.3 aydi. Hastalarda en sik tespit edilen enfeksiyonlar
pnomoni (%50), gastroenterit (%28) ve bronsiolit (%26)
idi (Tablo IIT).

Tablo III. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi'nde
Ocak 1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda izlenen PIYs vakalarinda
tespit edilen enfeksiyon tipleri.

ENFEKSIYON Hasta sayisi Orami(%)
Pnomoni 19 50
Gastroenterit 11 28
Bronsiolit 10 26
Otit 10 26
USYE 5 13,1
Akciger tiiberkiilozu 5 13,1
Furonkiiloz 5 13,1
Siniizit 5 13,1
Hepatit B 2 5.2
Ampiyem 1 2,6
Yumusak doku apsesi 1 2,6
Septik artrit 1 2,6
Idrar yolu enfeksiyonu 1 2,6

Olgularin 16'sinda(%47) bir sistemi tutan enfeksiyon,
13'tinde(%38.2) iki sistemi tutan enfeksiyon, 2’sinde(%5.9)
ti¢ sistemi tutan enfeksiyon tespit edildi. 2(%5.9) olguda
odak saptanamadi. 38 PIYs olgusunun 6'sinda(%15.7)

CILT XI: 3,2000

fa

rotaviriis, 5'inde(%13.2) giardia lamblia, 5'inde(13.2)
mycobacterium tuberculosis tespit edildi(Tablo IV).
7(%18.4) hastada iki farkli mikroorganizma, bir hastada
ti¢ farkl1 mikroorganizma mevcuttu.

Tablo I'V. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi'nde
Ocak1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda izlenen 38 PIY's olgusunda
tespit edilen mikroorganizma tipleri

MIKROORGANIZMA TiPI | HASTA SAYISI | Orani(%)
Rotaviriis 6 15.7
Giardia lamblia 5 13.2
Mycobacterium tuberculosis 5 13.2
H. Influenzae 5 13.2
Pneumococci 4 10.5
Staph. aureus 4 10.5
Pseudomonas aeroginosa 3 7.9
Proteus 3 7.9
Klebsiella pneumoniae 2 53
E. coli 1 2.6
Candida albicans 1 2.6
Aspergillus fumigatus 1 2.6

Enfeksiyon haricinde olgularin 15'inde (%44.1) anemi,
10'unda (%29.4) biiyiime-gelisme geriligi saptandi
(Tablo V).

Tablo V. SSK Goztepe Egitim Hastanesi Cocuk Klinigi' inde
Ocak 1997-Eyliil 2000 tarihleri arasinda izlenen 34 PiYs
olgusunda enfeksiyon disinda tespit edilen patolojiler

PATOLOJI Hasta sayisi Orani(%)
Anemi 19 44,1
Biiylime-gelisme geriligi 10 294
Comak parmak 5 8,7
Atelektazi 3 52
Brongektazi 3 52
Trombositopeni 3 5,2
Hepatomegali 3 5.2
Dermatid 2 3,5
Splenomegali 2 3,5
GIS kanamas1 2 3.5
Dogumsal kalp hastalig1 2 3,5
ALL 1 1,7
Telenjektazi 1 1,7
Inguinal herni 1 1,7
TARTISMA

Immiin sistemde konjenital olarak en az bir patolojinin
varlig1 ile PIYs meydana gelir ve hepsinin ortak 6zelligi
enfeksiyonlara karsi hassasiyetin artmasidir. Laboratuar
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teknolojisindeki hizli gelismeler bu hastaliklar: daha 6n
plana ¢ikarmistir. PIYs’de, erken tani ile hastalar daha
uzun ve kaliteli bir yasama kavusabilirler. Prenatal tani
yontemleri ile muhtemel vakalar tespit edilebilir. Bu
nedenle kimlerin immiin yetmezlik agisindan incelenmesi
gerektigi 6nemli bir sorundur.

Calismaya aldigimiz 34 hastada erkek cinsiyet hakimiyeti
belirgindi (erkek/kiz orant = 2.7). Bu da literatiir ile
uyumluydul. Hastalarin 6zge¢mislerinde hastaneye yatma
oykiisiiniin bulunmasi, uygun antibiyotiklere ragmen
enfeksiyonun devam etmesi veya tekrarlamasi PIYs'i
diistindiiren bulgulardlrz. Buna paralel olarak ¢alismamiza
aldigimiz hastalarin tant almadan 6nce ortalama 2.3 defa
hastaneye yatmalari, %44.1'inde sik tekrarlayan ve uzun
siiren ates, %29.4'linde sik tekrarlayan hirilti, %29.4'linde
uzun siiren ishal, %23.5'da tekrarlayic1 oksiiriik,
%11.7'sinde tekrarlayan kulak enfeksiyonu, %8.8'inde
tekrarlayan cilt apselerinin olmas1 P1Ys’i diisiindiiren
onemli ipuclaridir. Benzer sikayetler, PIYs haricinde kistik
fibroziste, konjenital asplenide, trakeadzafagial fistiillerde
vb. bulunur’*. Takip ettigimiz vakalardan 5'inin tani
almadan once degisik kliniklerde astim tanisi ile, 2'sinin
farkli zamanlarda ateg etyolojisi nedeniyle izlenip her
defasinda ampirik olarak genis spektrumlu antibiyotik
tedavisi verilmesine ragmen cevap alinamamasi veya
tekrarlamasi, 1'inin kistik fibrozis bir digerinin
gastroozafagial reflii yoniinden izlenmis olmasi
diisiindiiriiciidiir. Ozellikle semptomlarin mevsimsel
olmamasi, ailede allerji dykiisiiniin olmamast durumunda
PiYs akla gelmelidir. Buna karsilik bazi PIYs’de 6zellikle
Ig A eksikliginde allerji gﬁrﬁlebilir3. Bizim izledigimiz
10 IgA eksikligi olgusundan 2'sinde allerjik hastalik
mevcuttu.

Izlenen 38 olguda en sik tespit edilen PIYs %29.4 ile
selektif IgA eksikligiydi. Genel olarak bakildiginda ise
vakalarin %79.5'u humoral immiin yetmezlige, %5.9'u ise
kombine immiin yetmezlige sahipti. Humoral immiin
yetersizligin en sik goriilen tip oldugu kabul edilen bir
gergektir2‘4‘5. Fakat son zamanlarda yayimlanan ¢aligmalarda
en sik tespit edilen humoral immiin yetersizlik sendromlart,
bazi caligmalarda siit cocufunun gecici
hipogamaglobulinemisiG, bazilarinda ise sik goriilen
degisken immiin yetersizlik sendromu’ gosterilmektedir.

Olgularimizda en sik tespit edilen enfeksiyon tipleri, %47
pnémoni, %32.3 gastroenterit, %29.4 bronsiolit, %26.4
otit idi. PIYs’de sinopulmoner enfeksiyonlarin en sik
karsilagilan enfeksiyon tipi olmasi klasik bilgidirl’6 ve
sonug¢larimiz da bununla uyumluydu. Vakalar, enfeksiyon
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siddeti yoniinden degerlendirildiginde %?29.4'tinde 2 defa
orta-agir enfeksiyon, %11.7'sinde 3 defa orta-agir
enfeksiyon ve %?5.8'inde 4 defa orta-agir enfeksiyon dykiisii
mevcuttu. En sik tespit edilen mikroorganizmalar, rotaviriis
%15.7, giardia lamblia %13.2, mycobacterium tuberculosis
%13.2, H.influenzae %13.2 idi. Sinopulmoner
enfeksiyonlar daha sik goriilmesine ragmen gastrointestinal
sistem mikroorganizmalar1 daha sik tespit edildi.

Enfeksiyon diginda tespit edilen patolojiler sirasiyla anemi
(%44.1) ve biiylime-gelisme geriligiydi (%29.4). Bunlarin
disinda tespit ettigimiz ¢omak parmak, bronsektazi,
dermatid, telanjektazi, trombositopeni gibi patolojiler
PIYs’i destekleyen bulgulardi'°.

Sonug olarak; son yillarda immunolojinin gelismesine
bagli olarak, PIYs tanisinda belirgin bir artis olmustur.
Buna bagl olarak kimlerde PIYs diisinmemiz gerektigi
sorulmast gereken sorudur. Ayrintilt bir anamnez ve fizik
muayeneden sonra su ozelliklere sahip hastalar PIYs
yoniinden aragtirilmalidir:

1. Soy gecmisinde PiYs olan veya PIYs diisiindiiren
akrabasi olanlar,

2. Kronik hastalik yoniinden tetkik edilen hastalar,
3. Birden fazla orta-agir siddette enfeksiyon gegirenler,
4.Enfeksiyon haricinde ek patolojilere sahip
olanlar(trombositopeni, biiyiime-gelisme geriligi, v.b.),
5. Alistlmamis mikroorganizmalar tespit edildiginde,
6. Ayni odakta tekrarlayan enfeksiyonlar,

7. Antibiyotik tedavisine cevap vermeyen enfeksiyonlar,
8. Tekrarlayan enfeksiyonlar (saglikli bir ¢ocukta yilda 6-
7 USYE normal kabul edilir).
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