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OLGU SUNUMU CASE REPORT

Kronik lenfositik l6semi tanisini maskeleyen
primer immiun yetmezlik: Bir selektif
immunglobulin A eksikligi olgusu

Primary immunodeficiency masquerading the diagnosis of
chronic lymphocytic leukemia: a case of selective

immunoglobulin A deficiency
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Primer immiin yetmezliklerin eriskin hastalarda da goriilebilecegi
konusunda farkindalik diizeyi giderek artmaktadir. Ancak erigkin-
de primer immiin yetmezlik tanisini kesinlestirmeden 6nce ayirici
tanilarin dikkatlice yapilmasi gereklidir. Bu yazida tekrarlayan akci-
ger infeksiyonlar: ve selektif IgA eksikligi nedeniyle primer immiin
yetmezlik 6n tanis1 almig, ancak son tanist kronik lenfositik 16semi
olarak belirlenen bir hasta sunulmustur.

(Asthma Allergy Immunol 2015;13:55-57)
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ABSTRACT

The awareness of the probability of primary immunodeficiency in
adults has been increased. However, careful differential diagnosis
is necessary before a final diagnosis of primary immunodeficiency
is made. In this report, a patient with a preliminary diagnosis of
primary immunodeficiency due to recurrent pulmonary infections
and selective IgA deficiency who was finally diagnosed as chronic
lymphocytic leukemia was presented.

(Asthma Allergy Immunol 2015;13:55-57)
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Primer immiin yetmezlik (PIY)’ler her yasta goriilebilen ve genellikle tekrarlayan, uzamis ya da tedaviye direngli
infeksiyonlarla seyreden hastaliklardir. Erigkin hastalarda en sik gériilen PIY’ler antikor eksiklikleridir. Bunlarin i¢inde
en sik selektif immiinglobulin A (SIgA) eksikligi goriilmektedir. SIgA eksikligi olan hastalarin %85-90’1 asemptomatik
seyirlidir. Cogu zaman rutin laboratuvar testleri sirasinda tesadiifen tanimlanir. Bazi hastalarda semptomatik seyreder
ve Ozellikle solunum sisteminin tekrarlayan infeksiyonlar: ya da allerjik ve otoimmiin hastaliklarla birliktelik seklinde
karsimiza ¢ikabilmektedir. IgA eksikliginde ¢olyak hastalig1 ve gastrointestinal malignitelerin sikliginda artis gértldiga
bildirilmistir("2),

Bu yazida tekrarlayan akciger infeksiyonlari ve SIgA eksikligi nedeniyle PIY 6n tanisi almis ancak son tanist kronik
lenfositik 16semi (KLL) olarak belirlenen bir hasta sunulmustur.
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IgA eksikligi olgusu
Case of IgA deficiency

OLGU SUNUMU

Elli iki yasinda erkek hasta tekrarlayan alt solunum
yolu infeksiyonlar: ve serum IgA diisiikliigii nedeniyle
primer immiin yetmezlik 6n tanisi ile klinigimize yon-
lendirilmisti. Hastada bir yildir tekrarlayan solunum
yolu infeksiyonu ve iki aydir sar1 renkli balgamla birlikte
okstiriik sikayeti vardi. Atesin de eslik ettigi infeksiyonla-
r1, tekrarlayan antibiyotik tedavisi ile diizelmemisti. Son
iki ay icinde pndmoni nedeniyle 20 giine kadar uzayan
hastanede yatig1 olmustu.

Olgunun ilk sistem sorgulamasinda halsizlik sikayeti
vardi. Ozgegmis ve soygecmisinde bagka 6zellik yoktu.
Fizik muayenede; ates, tansiyon, nabiz ve solunum sayist
degerleri normaldi. Sol servikal alanda 2 x 1 cm yumugak
kivamli, hareketli, agrisiz lenfadenopati (LAP) tespit
edildi. Yine inguinal bolgede bir cm’nin altinda multiple
LAP’lar palpe edildi. Diger sistem muayenelerinde 6zel-
lik tespit edilmedi.

Hastanin epikrizinde mevcut 6nceki laboratuvar tet-
kiklerinde tam kanda lgkosit 27.000/mm?>, hemoglobin
13.5 g/dL, trombosit 347 x 10%/uL, serumda kreatinin
0.5 mg/dL, ALT 24 u/L, albiimin 4 gr/L, sedimentasyon
28 mm/h, CRP 6.7 mg/dL idi. Serum IgA 0.05 g/L, IgG
10.3 g/L, IgM 0.512 g/L idi. Tam idrar tetkiki normaldi.
Serumda Epstein-Barr viriis, Sitomegalo viriis igin baki-
lan viral belirtegler negatif olup, oksiiriik etiyolojisine
yonelik ¢ekilmis olan bilgisayarli toraks tomografisinde
mediastende en biiyligi iki cm olan multip] LAP’lar
tespit edilmisti.

Mevcut klinik ve laboratuvar bulgular1 sadece SIgA
eksikligi ile agiklamak cok olast degildi ve bu nedenle
hastanin tekrar degerlendirilmesine karar verildi. Ileri
tetkikler iki ayr1 kategoride planlandr:

1. IgA eksikligi ile birlikte olabilecek diger immiin
yetmezliklere yonelik tetkikler (Ornegin; IgG alt
grup eksiklikleri, hiicresel immiin yetmezlikler),

2. Tekrarlayan akciger infeksiyonlari, mediastinal ve
periferik LAP ve ytiksek beyaz kiire sayisin1 agik-
lamaya yonelik tetkikler.

Immiin yetmezlik agisindan tam kan ve serum-
da immiinglobulinler, hemogram, periferik lenfosit alt
gruplari, notrofil fonksiyonlar1 ve kompleman diizey-
leri istendi. Tekrarlanan serum immiinglobulin dizey
tetkikinde yine sadece IgA disiik olarak bulundu. IgG
10.4 g/L (7.51-15.6 g/L), IgM 0.477 g/L (0.46-3.04 g/L),
IgA 0.04 g/L (0.82-4.53 g/L), IgE 5.54 IU/mL (0-165
IU/mL) idi. IgG alt grup diizeyleri de; IgG1 3850 mg/L
(3824-9286 mg/L), IgG2 4400 mg/L (2418-7003 mg/L),

IgG3 986 mg/L (218-1761 mg/L), IgG4 297 mg/L (39-
864 mg/L) olup normaldi. Kompleman diizeyleri; C3
1.32 g/L (0.79-1.52 g/L), C4 0.242 g/L (0.160-0.380 g/L)
ve notrofil fonksiyonlar: da (saglikli > 1.5, kontrol: 1.73,
fagositoz: 2.74, kemotaksis: 3.38 ve burst: 286 ) normal
sinirlarda tespit edildi.

Onceki tetkiklerinde hastanin total beyaz kiire sayist
yiiksek bulunmugtu. Tekrarlanan tetkikte hala yiiksek
seyrettigi dogrulandi (28.500 /mm?). Total beyaz kiire-
nin ¢ok 6nemli bir oranini lenfositler olusturmaktaydi
(lenfosit: %77.2, notrofil: %19.3, monosit: %0.4, eozinfo-
il: %1.2, bazofil: %1.8). Periferik yaymada aktive olmus
lenfositler tespit edildi. Klinik bulgular, periferik yayma
ve beyaz kiire sayilarindaki dagilim KLL 6n tanisini isa-
ret etmekteydi. KLL’ye yonelik periferik kan akan hiicre
Olcer degerlendirmesi yapildi. Elde edilen sonuglar olgun
B hiicreli KLL ile uyumlu idi (CD19: %89, CD20: %46,
CD22: %85, CD45: %99, CD5: %7, CD23: %80).

TARTISMA

Primer immiin yetmezliklerin eriskin hastalarda da
gortilebilecegi konusunda farkindalik dizeyi giderek
artmaktadir. Ancak erigskinde PIY tanisini kesinlestirme-
den 6nce ayirici tanilarin dikkatlice yapilmas: gereklidir.
Ozellikle infeksiyonlara yatkinlik olusturabilecek anato-
mik defektler ve sekonder immiin yetmezlik nedenleri-
nin 6ncelikle arastirilmasi gerekir.

Antikor defektleri; sunulan olguda oldugu gibi sadece
bir izotipin (genellikle IgA) eksikligi olabilecegi gibi, bir-
den fazla izotipin eksikligi de olabilir. Bu tiir bir labora-
tuvar bulgusu ile karsilagildiginda hipogamaglobulinemi
yapan tiim nedenlerin ayirici tanisinin yapilmasi gerekir.
Ilaglar ve gegirilmekte olan viral infeksiyonlar, antikor
eksikligine neden olan sekonder nedenler arasinda en
fazla goriilenleridir. Bunlarin yanina 6zellikle hema-
tolojik malignitelerde eklenmelidir®). Antikor defekti
yoniinden arastirilan hastada mevcut klinik semptomlar
tetkik se¢imine karar verilmesinde yardimci olacaktir.
Ayrica temel laboratuvar testlerinden olan tam kan
sayimi da ¢ok dikkatli incelenmeli ve dogru yorumlan-
malidir.

Sunulan olguda hekime bagvuru nedeni akciger infek-
siyonlar: idi. Antibiyotik tedavilerine ragmen tekrarlayan
infeksiyon nedeniyle hastada immiin yetmezlik olabilecegi
distintilmis, IgA diizeyi disiik bulununca klinigimize
yonlendirilmisti. Olgunun fizik muayene bulgular: ve tam
kan tetkik sonuglar1 dikkatlice yorumlandiginda, sekonder
bir immiin yetmezlik olasiligi 6ne ¢ikmustir. Hastanin
periferik ve mediastinal lenf adenopatileri vardi ve beyaz
kiire sayisi yliksekti. Beyaz kiire oranlarina bakildiginda
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%70’inin lenfosit oldugu gorilmekteydi. Sadece bu iki
veri, on taniy1 belirlemede ve ileri tetkikleri diizenlemede
yeterli olmugtur.

KLL siklikla 6 ve 7’nci dekatta ortaya ¢ikan, daha ¢ok
erkeklerde goriilen, eriskin losemilerinin en sik goriilen
lenfoproliferatif hastaligidir. Etiyolojisi bilinmemektedir.
Tiim KLL tanisi almig hastalarin sadece %5-11"1 55 yasin
altindadir™®), KLL tanis: koyabilmek i¢in en az tig aydir
devam eden periferik kanda 5 x 10°/L monoklonal B
hiicrelerin varligi ve bunun periferik kanda akan hiicre
Olcer ile dogrulanmasi gereklidir. Akan hiicre olger
degerlendirmesinde CD5+, CD23+, CD10-, CD19+ ve
CD20+ lenfositlerin varligr KLL igin tipiktir. Tan1 igin
kemik iligi biyopsisi gerekli degildir. Evreleme i¢in bilgi-
sayarli tomografiye ihtiyag yoktur. KLL'de CD5 pozitif B
hiicreler klonal proliferasyonla periferik kan, kemik iligi,
lenf nodlar1 ve dalakta ‘[oplamr[5 I Hastalarin yarisinda
olum sebebi infeksiyonlardir. Solunum, deri ve firi-
ner sistemin Streptococcus pneumoniae, Staphylococcus
aureus, Streptococcus pyogenes ve Escherichia coli ile
infeksiyonlar1 ciddi sorunlar olugturur(®), KLL de hipo-
gamaglobulinemi %85 hastada goriilir. KLL tanili 150
hastanin degerlendirildigi bir ¢alismada IgG disiik-
ligii %27.3, IgA diisiikliigi %30.7 ve IgM diisiikligii
%56.7 oranlarinda tespit edilmistir”). Bu diisiik diizeyler
genellikle bir ya da daha fazla izotipin birlikte diisiik
olmasi seklindedir. Literatiirde sadece IgA dusiik, diger
antikorlar diizeyleri normal olan iki adet KLL olgusu
bildirilmistir(®].

Sunulan olguyu iki sekilde yorumlamak miimkiin-
diir: Birincisi; KLL ve SIgA eksikliginin birarada olmasi
sadece ko-insidans olabilir. Yani bu hastaliklar sebep
veya sonug iligkisi olmadan birliktedir. Ikincisi; olguda

hipogamaglobulineminin nedeni KLL’dir ve sadece bir
tek izotip olarak IgA’y1 etkilemistir. Ancak bunlarin han-
gisinin gegerli oldugunu sdylemek ok miimkiin degildir.

Sonug olarak, tekrarlayan infeksiyon ile basvuran
hastalarda immiin yetmezlik aragtirilmasi1 gereken bir
konudur. Ancak eriskinde PIY tanisini koymadan énce
sekonder nedenler iyi incelenmelidir. SIgA eksikligi en
sik rastlanan antikor defektidir ancak ko-insidans olmasi
da miimkiindiir. Immiin yetmezlik diisiiniilen olgularda
SIgA eksikligi tespit edildiginde tani ¢alismalar1 o asa-
mada kalmamali, diger immiin yetmezlikler ve sekonder
nedenler dikkatle gozden gegirilmelidir.
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