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Ozet

Amag: Sik enfeksiyon gecirme 6ykiisii ile klinigimiz immiinoloji po-
liklinigine bagvuran ve birincil immiin yetersizlik i¢cin uyana bulgu-
lar1 olan ¢ocuklar arasinda birincil immiin yetersizlik (BIY) oraninin
belirlenmesini amagladik.

Gereg ve Yéntemler: Sik enfeksiyon gecirme yakinmasiyla cocuk im-
miinoloji poliklinigimize yénlendirilen cocuklar arasindan BIY igin
uyarict beliritileri olan 1-18 yas arasindaki 232 ¢ocugun dosyast segi-
lerek geriye déniik olarak degerlendirildi.

Bulgular: Olgularin %36’s1 (n=84) kiz, %644 (n=148) erkekti.
%72,4'tinde (n=164) BIY saptand1. En sik tam %26,3 (n=61) ile selektif
IgA eksikligi idi. Birincil immiin yetersizlik disinda en ¢ok saptanan
hastaliklar ise %34,4 (n=22) reaktif hava yolu hastalig1 ve/veya atopi,
%12,3 (n=8) adenoid vejetasyon, %6,3 (n=4) kronik hastalik ve %4,6
(n=3) periyodik ates, aftéz stomatit, adenopati idi. Olgularin ¢ogun-
lugu %90,5 (n=210) yineleyen iist solunum yolu enfeksiyonu yakin-
masiyla bagvurdu. Brongektazisi olan tiim olgularda BIY saptands. Alt
solunum yolu enfeksiyonu geciren, enfeksiyon nedeniyle hastaneye
yatan ve ciddi enfeksiyon &ykiisii olanlarda, olmayanlara gére de-
gisken immiin yetersizlik ve Bruton agamaglobulinemisi (XLA) tam
oranlar1 anlaml oranda yiiksek bulundu (sirasiyla p<0,05 ve p<0,01).
Agir kombine immiin yetersizlik ve hiper IgM tanili hastalarda bii-
ylime gelisme geriligi diger olgulara gére anlamh olarak yiiksek sap-
tandi (p<0,01). Yas gruplan arasinda BIY oranlarinda fark bulunmadi,
ancak bagvuru yas: arttikca XLA alma oranlar1 da artmaktayd: ve bu
XLA olgularinin geg tani aldiginin bir géstergesi olarak kabul edildi.

Gikarimlar: Sik enfeksiyon gegiren olgular, BIY uyariar belirtilerine

gore secildiginde tan1 oraninin oldukea yiiksek (%72,4) oldugu sap-
tanmugtir. (Tiirk Ped Ars 2014; 49: 210-6)

Anahtar Kelimeler: Birincil immiin yetersizlik, brongektazi, stk en-
feksiyon

Abstract

Aim: We aimed to determine the rate of primary immune deficiency
(PID) among children presenting to our immunology outpatient cli-
nic with a history of frequent infections and with warning signs of
primary immune deficiency.

Material and Methods: The files of 232 children aged between 1 and
18 years with warning signs of primary immune deficiency who were
referred to our pediatric immunology outpatient clinic with a compla-
int of frequent infections were selected and evaluated retrospectively.

Results: Thirty-six percent of the subjects were female (n=84) and
64% were male (n=148). PID was found in 72.4% (n=164). The most
common diagnosis was selective IgA deficiency (26.3%, n=61). The
most common diseases other than primary immune deficiency inc-
luded reactive airway disease and/or atopy (34.4%, n=22), adenoid
vegetation (12.3%, n=8), chronic disease (6.3%, n=4) and periodic fe-
ver, aphtous stomatitis and adenopathy (4.6%, n=3). The majortiy of
the subjects (90.5%, n=210) presented with a complaint of recurrent
upper respiratory tract infection. PID was found in all subjects who
had bronchiectasis. The rates of the diagnoses of variable immune
deficiency and Bruton agammaglubulinemia (XLA) were found to be
significantly higher in the subjects who had lower respiratory tract
infection, who were hospitalized because of infection and who had
a history of severe infection compared to the subjects who did not
have these properties (p<0.05 and p<0.01, respectively). Growth and
developmental failure was found with a significantly higher rate in
the patients who had a diagnosis of severe combined immune de-
ficiency or hyper IgM compared to the other subjects (p<0.01). No
difference was found in the rates of PID between the age groups, but
the diagnosis of XLA increased as the age of presentation increased
and this was considered an indicator which showed that patients
with XLA were being diagnosed in a late period.

Conclusions: It was found that the rate of diagnosis was considerably
high (72.4%), when the subjects who had frequent infections were
selected by the warning signs of PID. (Tiirk Ped Ars 2014; 49: 210-6)

Key words: Primary immune deficiency, bronchiectasis, frequent in-
fections
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Giris

Bebeklik ve cocukluk dénemi, antijenlerin immiin sisteme ta-
nitildig1 ve cogu patojenle ilk kez karsilagilmasi nedeniyle sik
enfeksiyon gecirilen bir dénemdir. Ozellikle krege ve okula
giden cocuklarda yilda 6-8 iist solunum yolu enfeksiyonu ya
da 1-2 basit gastroenterit gériilebilmektedir. Bu durum ¢ogu
zaman normal olsa da ebeveynlerde endise olugturarak dok-
tora bagvurmalarina, hastalarin gereksiz tetkik edilmesine
neden olmaktadur.

Bagisiklik sisteminde gérev yapan bir ya da birden fazla
hiicrenin, hiicre almacinin, hiicre bagciginin, enzimin, hiic-
re iglevi icin gereken protein, ylizey molekiili, kompleman
sistemindeki enzim ve proteinlerin dogustan eksikligi veya
yetersizligi sonucu enfeksiyona yatkinlifa neden olan hasta-
liklar birincil immiin yetersizlikler (BIY) bashg: altinda top-
lanmaktadir. Hastaliklarin daha iyi taninmasi, gelistirilen
yeni yontemlerin katkis: ile molekiiler diizeyde yapilan ca-
lismalar ¢ok sayida birincil immiin yetersizligin etiolojisine
151k tutmaktadur.

Sik gecirilen enfeksiyonlar, BIY tanisina gétiiren en énemli
bulgudur. Atipik ve direncli enfeksiyonlarin yani sira bazen
basit iist yolunum yolu enfeksiyonlarinda da altta yatan BIY
saptanabilmektedir. Birincil immiin yetersizlik hastaliklari-
nin 10 uyariar belirtisi BIY tam ve tedavisine adanan Jeffrey
Model Vakfi tarafindan; yilda sekizden fazla iist solunum yolu
enfeksiyonu, yilda ikiden fazla ciddi siniis enfeksiyonu, iki
aydan uzun siiren etkisiz antibiyotik kullanimi, yilda ikiden
fazla pnémoni gecirme &ykiist, biiylime ve gelisme geriligi,
yineleyen derin doku veya organ abseleri, bir yasindan sonra
agizda veya ciltte siiregen mantar enfeksiyonu, enfeksiyonu
iyilestirmek icin damar ici antibiyotik kullanimi gereksinimi,
ikiden fazla derin doku yerlesimli enfeksiyon, ailede BIY 6y-
kiisii olarak tanimlanmigtir (1).

Yukarida siralanan on belirtiden biri bulunan bir ¢ocugu mu-
ayene eden hekim BIY olasiligimi asla unutmamahdir. Ayirict
tanida sik enfeksiyona yol agan kalabalik aile ortami, astim,
sigara maruziyeti, kronik hastalik varligi, beslenme yetersiz-
ligi, metabolik hastaliklar, anatomik anormallikler gibi pek
cok olasiik g6z o6niinde bulundurulmalidir. Bu ¢alismayla
sik enfeksiyon geciren cocuklarda BIY saptanma oranlari ve
enfeksiyon ciddiyeti ile BIY tipi arasindaki baglantiyr deger-
lendirmek, diinya ¢ocuklan ile Tiirk ¢cocuklarinin bulgularini
kiyaslamak ve elde edilen bilgiler dogrultusunda sik enfeksi-
yon gecirme yakinmasi ile bagvuran hastalarda yeterli tani ve
tedavi akis yolunu belirlemek amaclanmistir.

Gereg ve Yontemler
Caligmamizda, Ocak 1999-Ekim 2011 tarihleri arasinda Co-

cuk Immiinolojisi Bilim Dali Poliklinikleri'ne sik enfeksiyon
gecirme nedeniyle y6nlendirilerek, birincil immtin yetersiz-
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lik agisindan tetkik edilen ve izleme alinan toplam 232 ¢ocuk
hastanin dosya kayitlar geriye doniik olarak degerlendirildi.

Hastalarin yas, cinsiyet, bagvuru yasi, klinik ozellikleri, aile
Gykdisii, muayene bulgulari ve laboratuvar bulgular: incelen-
di. Bu kapsamda anne baba akrabalig, ailede immiin yeter-
sizlik 6ykiist, yillik tist solunum yolu enfeksiyonu, alt solu-
num yolu enfeksiyonu, otit, siniizit, idrar yolu enfeksiyonu
sayilari, menenjit/sepsis gibi diger ciddi enfeksiyon gecirme
Gykdisi, hastaneye enfeksiyon nedeniyle yatarak tedavi gor-
me Oykiisti, bagvuru anindaki muayene bulgulari, biiylime
gelisme geriligi, l6kosit ve mutlak lenfosit sayilari, hemog-
lobin degerleri, immiinglobiilin diizeyleri, hiicresel bagisik-
lik degerlendirmesi (CD3, CD4, CD8, CD19, CD20, CD16-56,
HLA-DR), gastroozofageal reflii varhg, akciger grafisi ve/
veya toraks tomografisi degerlendirmesi, protein iceren asi-
lara antikor yaniti, bogaz kiiltiirii iiremeleri, “piirified protein
derivative” (PPD) degerleri ve tiim degerlendirmeler sonucu
almis oldugu tami ve ek hastalik varligi kayitlar: kaydedildi.
Hastalara ait veriler ¢cocuk immiinoloji poliklinik dosyalarin-
daki kayitlar kullanilarak toplandi.

Hastalarda tam kan sayimu ve periferik yayma ile mutlak len-
fosit ve nétrofil sayilari hesapland, bagvuru anindaki IgG,
IgA, IgM, IgE ve IgG alt grup, CD4, CD8, CD19, CD20, CD16-
56 ve HLA-DR (+) CD20 (-) duizeyleri kaydedildi. Yasa gére
2 standart sapmanin (SS) altinda olan degerler diisiik kabul
edildi (2).

Hastalarin tetkik ve en az bir yillik izlem sonras: aldiklar BIY
tanilan kaydedildi. Birincil immiin yetersizlik tanilar1 Ulusla-
raras1 Primer Immiinoloji Dernekleri Birligi (TUIS) tarafindan
belirlenen 6zelliklere gére kondu.

Birincil immiin yetersizlik saptanmayan ¢ocuklarda gastros-
zofageal reflii (GOR), adenoid vejetasyon, kronik hastaliklar,
astim gibi BIY disinda konulan tanilar kaydedildi. Herhangi
bir hastalik saptanmayan ¢ocuklar saglikli olarak kabul edildi.

istatistiksel analiz

Istatistiksel analizler icin NCSS (Number Cruncher Statistical
System) 2007&PASS (Power Analysis and Sample Size) 2008
Statistical Software (Utah, USA) programi kullanildi. Caligma
verileri degerlendirilirken tamimlayic: istatistiksel yontemle-
rin (ortalama, standart sapma, frekans, oran) yaninda grup-
larin oranlarinin kargilagtinlmasinda ki-kare testi ve Fisher’s
Exact test kullanildi. Anlamlilik p<0,05 diizeyinde degerlen-
dirildi.

Bulgular

Calismaya alinan olgularin yaslan bes ile 216 ay arasin-
da degismekte olup ortalamasi 52,87+42,82 aydi. Olgula-
rin %36,2'si (n=84) kiz, %63,8’i (n=148) erkekti. Cocuklarin
%15,5'inde (n=36) ailede BIY 6ykiisii saptanmigtir (Tablo 1).
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Tablo 1.  Olgularin tanimlayici 6zellikleri
. _______________________________________________________|

() (%)
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Tablo 2.  Hastalarin bagvuru yakinmalarinin sikhg
. ________________________________________________________|

() (%)

Yas gruplan
0-1yas 20 8,6
1-5yas 142 61,2
5-16 yas 68 29,3
16 yas ve iistii 2 0,9
Cinsiyet
Kiz 84 36,2
Erkek 148 63,8
Akrabalik
Var 35 15,1
Yok 197 84,9
Aile 6ykiisti
Var 36 15,5
Yok 196 84,5

Sik enfeksiyon gecirme yakinmas: ile poliklinigimize bagvu-
ran hastalarin izlemlerinde; %90,5’inin (n=210) yilda sekizden
fazla iist solunum yolu enfeksiyonu, %38,8’inin (n=90) yilda
iki veya daha fazla alt solunum yolu enfeksiyonu, %22,4’tiniin
(n=52) yilda iki veya daha fazla siniizit, %29,7’sinin (n=69) yilda
iki veya daha fazla otit, %9,9'unun (n=23) yilda iki veya daha
fazla idrar yolu enfeksiyonu gecirdigi saptanmustir (Tablo 2).

Cocuklarin %9,5'inde (n=22) menenjit, sepsis gibi ciddi en-
feksiyon gecirme 6ykiisti bulunmaktadir. %29,7’sinde (n=69)
enfeksiyon nedeniyle hastaneye yatig 6ykiisii bulunurken,
%70,3’tinde (n=163) hastaneye yatis 6ykiisti yoktur.

Bagvuru anindaki fizik baki, laboratuvar ve endoskopik bulgu-
larina Tablo 3’te yer verilmistir.

Cocuklarin akciger gériintiileme bulgulari, bogaz kiiltiirleri,
PPD degerleri Tablo 4’te 6zetlenmistir.

Cocuklarin %72,4'ti (n=168) BIY tamis: alirken, %27,6’sinda
(n=64) BIY saptanmamuistir (Tablo 5).

Selektif IgA eksikligi, SCGH, IgG alt grup eksikligi, siniflan-
dinlamayan hipogamaglobulinemi, XLA, hiper IgM, AKTY,
nétrofil sayisal ve islevsel bozuklugu, hiper IgE ve BIY disi
hastalik tanilarina gére alt solunum yolu enfeksiyon oranla-
1 arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulunmazken
(p>0,05), YDIY tanus1 konulan cocuklarda anlaml yiiksek bu-
lunmustur (p<0,05) (Tablo 6).

Birincil immiin yetersizlik saptanan hastalarda sadece tist so-
lunum yolu enfeksiyonu gecirme oranlarinin diger enfeksi-
yonlarla birlikteligi karsilagtirldiginda, selektif IgA eksikligi,
SCGH, IgG alt grup eksikligi, siniflandirilamayan hipogama-

USYE 210 90,5
Sintiizit 52 22,4
Otit 69 29,7
ASYE 90 38,8
IvE 23 9,9

Ciddi enfeksiyon 22 9,5

Yatis 69 29,7

USYE: {ist solunum yolu enfeksiyonu; ASYE: alt solunum yolu enfeksiyonu;
IYE: idrar yolu enfeksiyonu

Tablo 3.  Olgularin bagvuru sirasinda fizik baki, laboratuvar ve
endoskopik bulgulari ve sikhiklar

(n) (%)

Biiyiime gelisme geriligi 26 11,2
Tonsil hipertrofisi 74 31,9
Postnazal akint1 55 23,7
Karaciger-dalak biiytikliigii 6 2,6
Lenfadenopati 11 4,7
Gastroozofageal reflii 24 12,2
(evre 2 ve iisti)
Anemi Yok 146 63,2

Var 85 36,8
Tablo 4.  Olgularin akciger grafilerinin, bogaz kiiltiirlerinin ve

PPD él¢iimlerinin sonuglari
. ________________________________________________________|

() (%)

Akciger goriintiilemesi

Normal 193 84,3
Enfiltrasyon 19 83
Brongektazi 8 3,5
Havalanma artis1 9 3,9
Bogaz kiiltiiriinde iireme
Ureme yok 160 84,2
Bakteri tiremesi var 24 12,6
Mantar liremesi var 6 3,2
PPD
0 mm 62 41,6
5-15 mm 76 51
>15 mm 11 7,4

PPD: Piirified protein derivative

globulinemi, hiper IgM, AKIY, nétrofil sayisal ve iglevsel bo-
zukluklari, hiper IgE ve BIY digi tanilarina gére iist solunum
yolu enfeksiyonu gecirme oranlar arasinda istatistiksel ola-
rak anlamli farklilik bulunmamaktadir (p>0,05). Ust solunum
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Tablo 5.  Sik enfeksiyon gecirme nedeniyle basvuran olgularin
aldigi birincil immiin yetersizlik tanilari

) (%)
Selektif IgA eksikligi 61 26,3
SCGH 43 18,5
IgG Alt grup eksikligi 19 8,2
Siiflandirlamayan hipogamaglobiilinemi 13 5,6
X’e bagl agamaglobulinemi 9 3,9
Hiper IgM 4 1,7
YDIY 10 43
AKIY 1 0,4
Nétrofil sayisal ve islevsel bozuklugu* 6 2,6
Hiper IgE 2 0,9
BIY saptanmayanlar 64 27,6

YDIY: yaygin degisken immiin yetersizlik; AKIY: agir kombine immiin yetersizlik;
BIY: birincil immiin yetersizlik; SCGH: siit ocugunun gegici hipogamaglobiiline-
misi, *Nétrofil sayisal ve islevsel bozukluklary; siklik nétropeni ve dogumsal nétro-
peni ile seyreden (Kostman) BiY’leri kapsamaktadir

Tablo 6. Tanilara gore alt solunum yolu enfeksiyonu gegirme
sikhg
. _____________________________________________________|
ASYE siklig1
ASYEvar  ASYE yok
n (%) n(%) pdegeri
Selektif IgA eksikligi 20 (%22,2) 41 (%289) 0,262
SCGH 15(%16,7)  28(%197) 0,560
IgG Alt grup eksikligi 7 (%7,8) 12 (%8,5) 0,855
Siniflandirlamayan 6 (%6,7) 7 (%4,9) 0,575
Hipogamaglobiilinemi
XLA 4 (%4,4) 5 (%3,5) 0,723
Hiper IgM 3 (%3,3) 1(%0,7) 0,302
YDIY 7 (%7,8) 3(%2,1) 0,038*
AKIY 1(%L,1) 0 (%0,0) 0,388
Nétrofil say: ve islev 3(%3,3) 3(%2,1) 0,680
bozuklugu
Hiper IgE 0(%0,0) 2 (%1,4) 0,523
BIY dis1 tanilar 24(%26,7)  40(%28,2) 0,803

ASYE: alt solunum yolu enfeksiyonu; SCGH: siit cocugunun gegici hipogama-
globiilinemisi; XLA: Bruton agamaglobiilinemi; YDIY: yaygin degisken immiin
yetersizlik; AKIY: agir kombine immiin yetersizlik; BIY: birincil immiin yetersizlik

yolu enfeksiyonu gériilme oranlari, selektif IgA eksikligi ta-
nis1 konulanlarda %26,9; SCGH tanisi konulanlarda %23,1;
IgG alt grup eksikligi tanis1 konulanlarda %11,5; simiflandi-
rilamayan hipogamaglobliilinemi tanis1 konulanlarda %3,8;
nétrofil sayisal ve islevsel bozuklugu olanlarda %1,3 ve BIY
saptanmayan ¢ocuklarda %33,3 oraninda goriilmektedir. Hi-
per IgM tanisi; AKIY tamisi ve hiper IgE tanisi konulanlarda
sadece USYE gériilen olgu saptanmamustur.

Aldirmaz ve ark. Sik enfeksiyon gecirmek

Bruton agamaglobiilinemi tamsi konulan ¢ocuklarda tek ba-
sina {ist solunum yolu enfeksiyonu hi¢ saptanmamg; USYE
ve diger tanilan beraber alan olgularda ise %5,3 oraninda
XLA goriilmekte olup bu diger BIY tamlar ve BIY saptanma-
yan cocuklara gore istatistiksel olarak yiiksek bulunmustur
(p<0,05).

Yaygin degisken immiin yetersizlik tanisi konulan ¢ocuklar-
da tek bagina USYE hig saptanmamug; USYE ve diger tanilan
beraber alan olgularda ise %6,8 oraninda YDIY goriilmekte
olup bu diger BIY tanilar1 ve BIY saptanmayan hastalara gére
istatistiksel olarak yiiksek bulunmustur (p<0,05).

Tartisma

Birincil immiin yetersizlikler, immiin sistem iglevlerinde bo-
zukluklar ile ortaya cikan, enfeksiyonlara duyarhigin arttig,
otoimmiin hastalik ve malinite olusumuna yatkinlikla tani-
nan hastaliklar grubudur (3).

Birincil immiin yetersizliklerin, toplumda goriilme oram
gelismis tilkelerde 1/10 000-1/100 000 arasinda degismekle
birlikte, tiim BIY’ler g6z 6niine alindiginda bu hastaliklarin
siklig1 1/2 000-10 000 olarak bildirilmektedir (3-6). Ulkemizde
akraba evliliginin %25-35 gibi yiiksek oranlarda olmasi ne-
deniyle 6zellikle otozomal cekinik (OC) gecis gésteren BIY
hastaliklarinin daha sik goriildiigti bildirilmektedir (3, 7).

Diinya genelinde, bulgusuz selektif IgA eksikligi disindaki
BIY sikhiginin 1/10 000 oldugu tahmin edilirken, son yaymn-
larda 1/1 200-1/2 000 arasinda degismektedir (3-5). Yorulmaz
ve ark. (8) Konya bélgesinde AKIY sikligii 10 000 canli do-
gumda bir olarak bildirmiglerdir.

Caligmamizda hastalarin %61,2’si 1-5 yas arasinda bagvur-
mustu. Kres ve yuva gibi kalabalik ortamlarda bulunma ve
oyun c¢ocuklugu dénemi g6z 6niine alindiginda sik enfeksi-
yon geciren hastalarin en ¢ok 1-5 yas arasinda bagvurmasi sa-
sirtict degildir. Birincil immiin yetersizlik saptanan hastalarin
da %57,7’si 1-5 yas arasinda bagvuran hastalardi. Bunlardan
%40'1n1n bir yas altinda, %40'1nin 1-5 yas, %15’inin 5-16 yas
arasinda ve %5’inin erigkin dénemde tani almas1 6ngoriil-
mektedir (2). Calismamuza sik enfeksiyon geciren cocuklar
alindigindan yasa gére BIY tanisi alma oranlar oldukea fark-
I1 bulunmustur. Klinigimizde bir yagin altindaki ¢cogu hasta
sik enfeksiyon gecirme oykiisii ile degil, enfeksiyon servisi-
ne sepsis, menenjit, pnémoni, organ apsesi, kronik ishal ya-
kinmalar ile yatirilan veya anormal fenotip (Digeorge send.,
CHARGE send. gibi) gibi bulgular nedeniyle siiphelenilerek
tanm1 almaktadir (9). Saglikli cocuklarin da sik enfeksiyon ge-
¢irdigi bir dsnem olmasi nedeniyle 1-5 yag arahg, BIY tanisi-
nin atlanmamas: gereken bir dsnemdir.

Caligmamizda bagvuru yas: arttikca selektif IgA eksikligi tanis
alma oraninda artig saptandi. Selektif IgA eksikligi toplumda
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%85-90, asemptomatik olarak da 1/142-1/15 000 arasinda gé-
riilmektedir (10). Tekrarlayan sinopulmoner ve sindirim sis-
temi enfeksiyonlari en sik rastlanan enfeksiyonlardir (11, 12).
Siit ¢ocugunun gecici hipogamaglobiilinemisi, alt1 aydan
sonra IgG'nin normal seviyesinin 2 SS altinda saptanmasi,
normal B hiicre sayisi ve 2-3 yasa kadar normale dénme-
si ile tamimlanir (13). Cogu hasta 6-12 ay arasi tani alir (14).
Calismamizda da hastalarin %601 0-1 yas grubunda bagvu-
ran hastalard, bagvuru yas: arttikca SCGH goriilme oranlar
diismekteydi. Caligmamizda bagvuru yas: arttikca XLA tanisi
alma oranlari da artig géstermekteydi. Bruton agamaglobiili-
nemisi siklikla bir yasindan sonra tekrarlayan bakteriyel ak-
ciger enfeksiyonlar, otitis mediya, siniizit ve sindirim siste-
minde enfeksiyonlarla bulgu verir (15, 16).

Hastalarda en sik saptanan enfeksiyon %90,5 sikhik ile tist
solunum yolu enfeksiyonu idi. Birincil immiin yetersizlik
hastalarinda en sik saptanan enfeksiyon tiirii genellikle pné-
moni olarak bildirilmektedir (17, 18). Hasta tekrarlayan pné-
moni, sepsis, menenjit veya artrit gibi komplike bir enfek-
siyon gecirdiginde, cogunlukla sik enfeksiyon yakinmasiyla
hastaneye bagvurmasina gerek kalmaksizin BIY siiphesi ile
hekim tarafindan ileri bir merkeze y6nlendirilmektedir. Sa-
dece sik USYE gegirenler ile USYE ve/veya ASYE, otit, sinii-
zit, idrar yolu enfeksiyonu, menejit, sepsis gibi bagka sistem
enfeksiyonu geciren hastalar kiyaslandiginda; selektif IgA
eksikligi, SCGH, IgG alt grup eksikligi, siniflandirilamayan
hipogamaglobiilinemi, hiper IgM, AKIY, nétrofil sayisal veya
islevsel bozuklugu, hiper IgE tanisi alma agisindan istatistik-
sel fark bulunmadi. Ancak XLA ve YDIY hastalarinda sade-
ce USYE gegiren hasta saptanmamis, USYE 8ykiisiine eglik
eden pnémoni, sepsis, osteomiyelit gibi ciddi enfeksiyon-
larla tan1 konulmustur. Toplumda nadir rastlanan BiY’ler
beklenenden daha sik saptands; sikligi 1/50 000 olan AKIY
234 hasta iginde %0,4 (n=1), 1/500 000 olan hiper IgM %1,7
(n=4), 1/1 000 000 olan dogumsal nétrofil sayisal ve islevsel
bozukluklar %2,6 (n=6), 1/10 000-50 000 olan YDIY %4,3
(n=10), 1/100 000 olan XLA %3,9 (n=9), cok nadir saptanan
hiper IgE %0,9 (n=2) oraninda tani almigtir. Bu sonuglar her
ne kadar secilmis olgular olsa da oldukga tirkiitiictidiir ve
toplumumuzda BIY sikligi agisindan énemli bir ipucudur.
Yilda ikiden fazla alt solunum yolu enfeksiyonu 6ykiisii olan
hastalarda ise YDIY tanisi alma orami diger BIY gruplarina
go6re anlamli derecede yiiksek saptandi.

Akrabalik 6ykiisti ve aile 6ykiisti 6zellikle OC, otozomal bas-
kin (OB) ve X'e bagh kalitilan BIY’ler agisindan uyarici olma-
lidir. Caligmamizda akrabalik 6ykiisti tim olgularda %15,1
olarak saptandi. Birincil immdiin yetersizlik saptananlarda bu
oran %16 iken saptanmayanlarda %12,5 idi. Akrabalik 6yki-
sii ve ailede birinci derecede yakinlarda BIY ykiisii olmas:
ile BIY saptanma oranlar arasinda anlaml iligki saptanmadi.
Tiirkiye'de yapilan baz1 tek merkezli calismalarda BIY tanisi
alan hastalarda akraba evliligi oranlar %37,5-%40 oraninda
saptanmugtir (19, 20).
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Galismarmizda hastalarin (n=232) %72,4’tinde BIY saptandi.
Benzer calismalarda %8 ile 48 arasinda BIY saptanmugtir
(21, 22). Bu calismada en sik sirasiyla selektif IgA eksikligi
(%26,3), SCGH (%18,5), IgG alt grup eksikligi (%8,2) ve sinif-
landirilamayan hipogamaglobiilinemi (%5,6) saptanmustir.
Toplumda BIY hastalarinin yaklagik %60-70ini antikor eksik-
likleri olusturmaktadir (23). Cogu klinik immiinoloji merkezi
sadece secilmis, BIY tanisi ile izlenen hastalara iliskin verileri
yayinlamigtir ve antikor eksikliklerinin en biiyiik kismini, bi-
zim ¢alismarmizin aksine YDIY olugturmaktadir (21, 23, 24).
Avrupa Immiin yetersizlikler Dernegi (ESID) son yayimnladig:
2011 yilina ait verilerde 13 708 kayith BIY hastasindan %21’lik
bir oranla en sik gériilenin YDIY oldugunu bildirmistir (23).
Bunu %10,4 oranla selektif IgA eksikligi izlemistir.

Menenjit, sepsis veya organ apsesi gibi ciddi enfeksiyonlar
BiY’lerin 6nemli bulgularindandir. Galismarmzda XLA, YDIY
ve noétrofil sayifislev bozuklugu tamisi alan hastalarda ciddi
enfeksiyon gortilme oranlan diger gruplara kiyasla yiiksek
saptanmigtir. Hiper IgM, AKIY ve hiper IgE gibi diger agir se-
yirli BIY hasta sayilarinin istatistiksel anlamlilik agisindan ¢ok
az oldugunu géz 6niinde bulundurursak ciddi enfeksiyonlar-
da daha agir seyirli BIY’lerin saptanmas: sagirtici degildir.

Hastalarimizda enfeksiyon nedeni ile hastaneye yatis oram
%29,7 saptandi. Selektif IgA tanisi alan hastalarda hastane-
ye yatis orany, diger BiY’lere kiyasla belirgin diisiik saptandu.
Selektif IgA eksikligi %85-90 bulgusuz olup, sinopulmoner
enfeksiyonlar sik goriiliir ve hastane yatis1 gerektirecek ciddi
enfeksiyon genellikle beklenmez (11).

Hastalarimizin %11,2’sinde biiyiime gelisme geriligi vardu.
Reda ve ark. (24) BIY hastalar arasinda biiyiime gelisme ge-
riligi oraninm1 %28 olarak saptamiglardir. Calismamizda biiyii-
me gelisme geriligi olan hastalarda Hiper IgM ve dogumsal
nétrofil sayifislev bozuklugu tanisi alma orami diger gruplara
gore yiiksek saptandi. Biiyiime ve gelisme geriligi AKIY, hi-
per IgM, enteropati ve sik ve agir enfeksiyon geciren, tedavisi
geciken olgularda rastlanmaktadir. Her ne kadar hasta sayis:
az olsa da hiper IgM ve nétrofil sayi/islev bozukluklarinda da
biiylime-gelisme geriligi saptanmigtir. Birincil immiin yeter-
sizlik dis1 hastalarda da biiylime-gelisme geriligi saptanmasi,
beslenme bozuklugunun yani sira sosyoekonomik kosullarin
da yetersiz oldugu durumlarda sik enfeksiyon gériilebildigi-
nin géstergesidir.

Kistik fibroz, astim, beslenme eksiklikleri, anatomik bozuk-
luklar, pasif sigara iciciligi, immiin sistemi baskilayan ilaglar,
ailesel Akdeniz ategi, aft, farenjit, adenit ile birlikte olan periyo-
dik ateg (PFAPA) gibi periyodik ates sendromlar da ayirici ta-
nida yer almahdir. Gahgmamizda BIY saptanmayan cocuklarin
%34,4’tinde atopi, astim ve reaktif hava yolu hastalig1 saptandu.
Saptanan diger hastaliklar ise %12,3 oranla adenoid vejetas-
yon, %4 kronik hastaliklar ve ti¢ hastada da PFAPA oldu. Yamo-
hammadi ve ark. (21), BIY siiphesi ile yénlendirilen 213 hastay:
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aragtirmug ve %52’sinde BIY saptamamustir. Astim, alerji, oto-
immiin hastaliklar, sistemik lupus eritematozus, enflamatuar
bagirsak hastalig, ailesel Akdeniz atesi BIY saptanmayan ol-
gular1 olusturmustur. Sik enfeksiyon gecirme yakinmasi olan
cocuklarin %11,6’sinda hicbir hastalik saptanmad.

Selektif IgA eksikligi ile atopi birlikteligi %13 ile %58 arasin-
da degisken oranlarda bildirilmektedir (11, 25, 26). Selektif
IgA eksikligi olan hastalarda akciger grafisinde havalanma
artig1, diger BIY'lere kiyasla belirgin yiiksek bulundu (%44,4).
Calismamizda akciger grafisinde brongektazi saptanan olgu-
larda XLA, hiper IgM, YDIY ve hiper IgE tanisi: alma oranlar1
diger BiY’lere ve BIY saptanmayan hastalara kiyasla yiiksek
saptandi. Brongsektazi YDIY ve XLA'da daha sik olmakla birlik-
te (%35-65) BIY'lerle iligkisi uzun zamandir bilinen bir komp-
likasyondur (27, 28). Akciger grafisinde enfiltrasyon saptanan
hastalarda hiper IgE tamis: yiiksek saptandi. Hiper Ig E send-
romunda 6zellikle S. aureus, S. pneumoniae ve H. influenzae’ya
bagli tekrarlayan cilt ve akciger enfeksiyonlar: ve pnématosel
sik goriilmektedir (29, 30).

Gastrodzofageal reflii de tekrarlayan st ve alt solunum yolu
enfeksiyonuna neden olmaktadir ve mutlaka aragtirilmalidir
(31, 32). Caligmarmizda GOR siklig tiim hastalarda %12,2 sap-
tandu

Hastalarimizin %84,2’sinde bogaz kiiltiiriinde {ireme olma-
di. Patojen bakteri tiremesi %12,6 ve Candida liremesi %3,2
saptandi. Bogaz kiiltiiriinde Candida iiremesi olan hastalarda
YDIY tamisi alma orani yiiksek saptandi.

Calismamizda karaciger/dalak biiyiikliigii saptanan hasta ora-
n1 BIY tanisi agisindan istatistiksel anlamliliga ulagmad.

Tiim veriler goz 6niine alindiginda BIY saptanma oranlarinin
%72 gibi yiiksek oranda oldugu, BIY tanisinin geg konuldugu,
olgularin %90’1min sik tist solunum yolu enfeksiyonu yakin-
masiyla bagvurdugu ve bu olgular arasindan bile agir BIY ta-
nisiin konulabilecegi, 6zellikle bronsektazili olgularin daha
stipheci degerlendirilmesi gerektigi, hekimlerin immiin ye-
tersizlikleri géz ard: ettikleri sonuglar ¢ikmaktadir. Caligma-
muz toplum ve hekimlerde BIY farkindaliginin olusturulmas:
gerekliligini gézler 6niine sermistir.

Etik Komite Onayi: Bu caligma icin etik komite onay istanbul Uni-
versitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesinden alinmigtir.

Hasta Onami: Calismamiz geriye déniik dosya taramas: seklinde oldu-
gundan ve hasta kimlik bilgileri sakh tutuldugundan onam almmanmustur.
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