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Giris: Bu ¢aligmanin amaci, Dogu Anadolu bélgesindeki primer
immiin yetmezlikli (PIY) olgularimizi degerlendirmek.

Gereg ve Yontem: Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi ve Erzurum
Bélge Egitim Arastirma Hastanesi Gocuk Immiinoloji-Allerji bé-
limlerinde Haziran 2013-Haziran 2015 tarihleri arasinda takip
edilen ve yeni tani alan PIY’li olgular retrospektif olarak degerlen-
dirildi.

Bulgular: Merkezimizde toplam 100 hasta izlemdeydi. Olgularin
%80’inde antikor eksiklikleri goriiliirken %6 olguda fagositer sistem
defekti, %5 olguda agir kombine immiin yetmezlik, %4 olguda im-
miin disregiilasyon defektleri, %2 olguda dogal immiin sitem defek-
ti, %3 olguda diger immiin yetmezliklere rastlanmustir.

Sonug: Erzurum Bolgesine dogunun diger illerinden de hasta sev-
ki siklikla yapilmaktadir. Bu bolgede PIY’li daha fazla hasta oldugu
kanaatindeyiz. Bu nedenle ¢ocuk saglig1 ile ugrasan tim saglik per-
sonelinin bilinglendirilmesi 6nem tagimaktadir.

(Asthma Allergy Immunol 2015;13:90-93)
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ABSTRACT

Objective: The aim of study is to determine the clinical features of our
patients with primary immunodeficiency in a region of eastern Turkey.

Materials and Methods: The medical records with primary
immunodeficiency (PID) who were followed ornewly diagnosed in
Ataturk University School of Medicine and Erzurum Regional Training
and Research Hospital Department of Pediatric Immunology and
Allergy between June 2013 and June 2015 were evaluated retrospectively.

Results: Totally 100 patients were followed in our center.
Antibody deficiency was seen in 80% of patients while other
immunodeficiencies were phagocytic system defects in 6%, severe
combined immunodeficiency in 5%, immun disregulation defects
in 4%, innate immun system defects in 2%, other defects in 3%.

Discussion: Other than the patients living in Erzurum, the patients
from the Eastern Anatolia Region are also usually admitting to
Erzurum hospitals. Wethink that the PID patients in this region are
more than our known patients. So we think that the doctors, who
care with pediatric population, should be educated for PID patients.

(Asthma Allergy Immunol 2015;13:90-93)
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GIRIS

Primer immiin yetmezlikler (PTY), immiin sistemin bir
ve/veyabirden ok komponentin dedefekt sonucu meydana
gelen kalitsal, heterojen hastalik grubudur. Bu hastaliklar
degisik klinik ve laboratuvar bulgulari ile kargimiza
¢ikabilmektedir. Tekrarlayan ya da firsat¢1 organizmalarla
olan infeksiyonlar, otoimmiinite ya da otoinflamatuvar
bulgular ya da malignite ile presente olabilmektedir[!].
Giiniimiizde 150’den fazla PIY tan1mlanm1§t1r[1].
Gelismis tilkelerde toplumda gériilme olasilig1 1/10.000-
1/100.000 arasinda degismektedir. Ulkemizde sikligi tam
bilinmemekte ancak akraba evliliginin yogun olmasi
nedeni ile 6zellikle otozomal resesif gecis gosteren tiplere
sik rastlanmaktadir>®l. Erken tan: yasam kurtarict olup
morbiditenin azaltilmasi, yagam kalitesinin arttirilmasi,
genetik danisma ve prenatal taniya olanak saglamasi
acisindan  6nemlidir. Hastaliklarin ayirici tanisinda
siklikla distiniilmesi ve immiinolojik degerlendirmenin
yapilmasi, erken donemde tani alinmasini saglamaktadir.
Bu nedenle immiinoloji ile ugrasan hekimlerin sayisinin
artmast ve c¢ocuk hastaliklarina yonelik hizmet veren
hekimlerin bilgilendirilmesi 6nem tagir. Bu sunuda Dogu
Anadolu’nun hasta popilasyonunun yogun oldugu
Erzurum boélgesinde iki merkez olarak takibe aldigimiz
immiin yetmezlikli olgularimizi sunmay1 amagladik.

GEREC ve YONTEM

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi ve Erzurum Bélge
Egitim Arastirma Hastanesi Cocuk Immiinoloji-Allerji
bolimlerinde Haziran 2013-Haziran 2015 tarihleri ara-
sinda takip edilen ve yeni tani alan PIY’li olgular deger-
lendirildi. Immiin yetmezlik diisiiniilen hastalarin, tan
ve siiflamast IUIS ve Avrupa Immiin Yetmezlik Dernegi
(European Society for Immuno Deficiencies, ESID) kri-

terlerine gore yap11m1§t1r[7’8],

BULGULAR

Merkezimizde toplam 100 hasta izlemdeydi. Hastalarin
besi agir kombine immiin yetmezlik, 80’ antikor eksikligi
(41’1 siit cocugunun gegici hipogamaglobulinemisi, 16’1
IgA eksikligi, dokuzu IgM eksikligi, iki yaygin degisken
immiin yetmezlik, ikisi IgG2 eksikligi, biri IgG1 eksikligi,
yedisi siniflandirilamayan hipogamaglobulinemi), altist
fagositer sistem bozuklugu ({i¢ti konjenital nétropeni, iki
hasta kronik graniilomatoz hastalik, bir hasta interferon
gama yolak bozuklugu), iki hasta ataksi telenjektazi, bir
hasta kronik mukokutandz kandidiazis, bir hasta anhid-
rotik ektodermal displazi, ii¢ hasta Chediak-Higashi send-
romu, bir hasta Griscelli Sendromu nedeni ile takipteydi

(Tablo 1). Toplam 16 hastaya intravenéz immiinglobulin
tedavisi baglanmus, ti¢ hastaya kemik iligi nakli yapilmis,
izlemde iki hasta agir infeksiyondan kaybedilmisti.

TARTISMA

PiY’ler tekrarlayan, firsatci infeksiyonlarla karakte-
rize heterojen bir hastalik grubudur. Gelismis tlkeler-
de 1/10.000-1/100.000 arasinda goriildiigii bildirilmekte
ancak tlkemizde tam olarak insidansi bilinmemekte-
dir. Akraba evliliginin sik goriilmesi sebebi ile gelismis
iilkelere gore daha sik oranda rastlandig1 ve otozomal
resesif formlarin siklikla goraldiigi distiiniilmektedir.
Ulkemizden Yorulmaz ve arkadaslarinin Konya bélge-
sinde yapmis olduklari ¢alismada Cocuk Immiinoloji
ve Allerji Poliklinigine bagvuran hastalarin %25’inde,
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Poliklinigine bagvuran has-
talarin ise yaklagik %1’inde PIY oldugunu saptamislar-

Tablo 1. Primer immiin yetmezlikli olgularimizin dagilim

Asthma Allergy Immunol 2015;13:90-93

Tani n  %* %**
Antikor yapim kusuru 80 100 80
Sut gocugunun gegici hipogamaglobulinemisi 41 51.3 41
IgA eksikligi 16 20 16
IgM eksikligi 9 112 9
Siniflandirilamayan hipogamaglobulinemi 7 88 7
IgG alt grup eksikligi 3 38 3
Yaygin degisken immun yetmezlik 2 25 2
X'e Bagl agamaglobulinemi 1 1.2 1
Otozomalresesif agamaglobulinemi 1 1.2 1
Kombine immin yetmezlikler 5 100 5
Kombine immiin Yetmezlik [T(-) B(-)] 4 80 4
MHC klas 2 eksikligi 1 20 1
Fagositer sistem hastaliklari 6 100 6
Agir konjenitalnétropeni 3 50 3
Kronik grantlomatdz hastalik 2 333 2
Msmd 1 167 1
Diger iyi tanimlanmis immun yetmezlikler 3 100 3
Ataksitelenjiektazi 2 66.7 2
HiperlgE sendromu 1 333 1
immun disregtilasyon hastaliklari 4 100 4
Chediak Higashi sendromu 3 75 3
Griscelli sendromu 1 25 1
Dogal immun sistem eksiklikleri 2 100 2
Anhidrotik ektodermal displazi 1 50 1
Kronik mukokutanoz kandidiazis 1 50 1
* Ylizde dederi kendi grubu icindeki ylizde dederidir.
** Ylizde degeri tim hastalar icindeki ylizde degeridir.
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dirl?, Dogu Anadolu bolgesine baktigimizda bu bolgede
yeterli sayida merkez bulunmamasi ve ¢ocuk hastalarla
ugrasan hekimlerin farkindaliginin az olmasi sebebi ile
prevelans tam olarak bilinmemekte ve tan1 konmada gii¢-
liklerle karsilasiimaktadir, ¢ogu hasta erken dénemde
infeksiyonlar nedeni ile kaybedilmektedir. Akraba evlili-
ginin yogun olarak goriildugii bu bolgede sanildigindan
daha siklikla PIY hastasi oldugu diisiiniilmektedir. Dogu
Anadolu bolgesine ait Elazigdan Kilig ve arkadaslari-
nin yapmis oldugu bir ¢alismada alti yillik toplam 78
hastanin verisi retrospektif olarak degerlendirilmis ve
literatiire benzer bir sekilde antikor eksiklikleri %71.8
oranla en sik saptanan PIY olmustur®). Yine Yorulmaz
ve arkadaglarinin ¢aligmasinda %92.8 oraninda antikor
eksikliklerine siklikla saptanm1§t1r[2]. Ulkemizden Bursa
ve Ege Universitesinin iki merkezli yapmis olduklar:
caligmada da antikor eksiklikleri %73.9 oraninda en sik
saptanan PIY olmustur[lo]. Bizim ¢alismamizda da en
stk %80 oraninda antikor eksiklikleri saptanmis olup
bu bulgu literatiir verileri ile uyumludur®!7). Antikor
eksikligi saptadigimiz olgularin igerisinde de en sik %41
oraninda siit ¢ocugunun gegici hipogamaglobulinemi-
sine (SCGH), ikinci siklikta da %16 oraninda selektif
IgA eksikligine rastlanmigtir. Avrupa Immiin Yetmezlik
Dernegi (European Society for Immuno Deficiencies,
ESID) verilerine gore agir kombine immiin yetmezlik
%11 oraninda gérﬁlmektedir[ls]. Kiitiik¢tiler ve arka-
daslarinin ¢aligmasinda agir kombine immiin yetmezIligi
(AKIY) %2.9, Yorulmaz ve arkadaslari ise %2.3 oraninda
saptamlslardlr[z’w]. Bizim ¢aliymamizda ise agir kombine
immiin yetmezlik oranimiz %5 saptanmustir ki bu oran
bize ulasabilen hastalardan olugmaktadir. Merkezimize
ulasamayip tani konulamadan hayatini kaybeden olgular
oldugunu diistinmekle beraber saptadigimiz bu oranin
Dogu Anadolu bolgesindeki yasam kosullarina bagli ola-
rak daha fazla olabilecegi kanaatindeyiz. Merkezimizde
takip ettigimiz bes AKIY’li olgunun iigiine kemik iligi
nakli yapilmis, ikisi ise nakile giremeden agir infeksiyon
nedeni ile kaybedilmistir. Erzurum ilinde yillik ortalama
18.532 bin canli dogum olmaktadir. Hastanemize iki
yillik siirede bagvuran hastalardan toplam bes hastaya
agir kombine immiin yetmezlik tanisi konulmustur. Buna
gore bolgemizde agir kombine immiin yetmezlik sikligt
7413 canli dogumda 1 olarak ifade edilebilir ki bu rakam
Yorulmaz ve arkaslarinin Konya ilinde yaptiklar1 ¢alisma
ile uyumludur[z].

PiY’lerde erken tani yasam kurtaricidir. Hastaliktan
stiphelenilmesi, gerekli tetkiklerin yapilmasi, tedavinin
diizenlenmesi ve uygun merkezlere yonlendirilmesi
hayati komplikasyonlarin olugsmasini azaltmakta sagka-

lim oranini arttirmaktadir. Erzurum boélgesine dogunun
diger illerinden de hasta sevki siklikla yapilmaktadir.
Dolayistyla bu ilimiz dogunun 6nemli bir hasta potansi-
yelini karsilamaktadir. Burada bulundugumuz iki yillik
sirede toplam 100 hastaya ulagmay1 basardik ancak
daha fazla hasta oldugu kanaatindeyiz, bu da hastalarin
merkezimize ulagsmalarinda sorun oldugunu diisiindiir-
mektedir. Bu nedenle gocuk sagligi ile ugrasan tiim saglik
personelinin bilinglendirilmesi 6nem tagimaktadir.
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