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ÖZ
Giriş: Bu çalışmanın amacı, Doğu Anadolu bölgesindeki primer 
immün yetmezlikli (PİY) olgularımızı değerlendirmek.

Gereç ve Yöntem: Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi ve Erzurum 
Bölge Eğitim Araştırma Hastanesi Çocuk İmmünoloji-Allerji bö-
lümlerinde Haziran 2013-Haziran 2015 tarihleri arasında takip 
edilen ve yeni tanı alan PİY’li olgular retrospektif olarak değerlen-
dirildi.

Bulgular: Merkezimizde toplam 100 hasta izlemdeydi. Olguların 
%80’inde antikor eksiklikleri görülürken %6 olguda fagositer sistem 
defekti, %5 olguda ağır kombine  immün yetmezlik, %4 olguda im-
mün disregülasyon defektleri, %2 olguda doğal immün sitem defek-
ti, %3 olguda diğer immün yetmezliklere rastlanmıştır.

Sonuç: Erzurum Bölgesi’ne doğunun diğer illerinden de hasta sev-
ki sıklıkla yapılmaktadır. Bu bölgede PİY’li daha fazla hasta olduğu 
kanaatindeyiz. Bu nedenle çocuk sağlığı ile uğraşan tüm sağlık per-
sonelinin bilinçlendirilmesi önem taşımaktadır.

(Asthma Allergy Immunol 2015;13:90-93)
Anahtar kelimeler: Çocukluk çağı, Doğu Anadolu, primer immün 
yetmezlik 
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ABSTRACT

Objective: Th e aim of study is to determine the clinical features of our 
patients with primary immunodefi ciency in a region of eastern Turkey.

Materials and Methods: Th e medical records with primary 
immunodefi ciency (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 defi ciency was seen in 80% of patients while other 
immunodefi ciencies were phagocytic system defects in 6%, severe 
combined immunodefi ciency 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)
Key words: Eastern Anatolia, pediatric population, primary 
immunodefi ciency
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GİRİŞ
Primer immün yetmezlikler (PİY), immün sistemin bir 

ve/veya birden çok komponentin dedefekt sonucu meydana 
gelen kalıtsal, heterojen hastalık grubudur. Bu hastalıklar 
değişik klinik ve laboratuvar bulguları ile karşımıza 
çıkabilmektedir. Tekrarlayan ya da fırsatçı organizmalarla 
olan infeksiyonlar, otoimmünite ya da otoinfl amatuvar 
bulgular ya da malignite ile presente olabilmektedir[1].  
Günümüzde 150’den fazla PİY tanımlanmıştır[1]. 
Gelişmiş ülkelerde toplumda görülme olasılığı 1/10.000-
1/100.000 arasında değişmektedir. Ülkemizde sıklığı tam 
bilinmemekte ancak akraba evliliğinin yoğun olması 
nedeni ile özellikle otozomal resesif geçiş gösteren tiplere 
sık rastlanmaktadır[2-6]. Erken tanı yaşam kurtarıcı olup 
morbiditenin azaltılması, yaşam kalitesinin arttırılması, 
genetik danışma ve prenatal tanıya olanak sağlaması 
açısından önemlidir. Hastalıkların ayırıcı tanısında 
sıklıkla düşünülmesi ve immünolojik değerlendirmenin 
yapılması, erken dönemde tanı alınmasını sağlamaktadır. 
Bu nedenle immünoloji ile uğraşan hekimlerin sayısının 
artması ve çocuk hastalıklarına yönelik hizmet veren 
hekimlerin bilgilendirilmesi önem taşır. Bu sunuda Doğu 
Anadolu’nun hasta popülasyonunun yoğun olduğu 
Erzurum bölgesinde iki merkez olarak takibe aldığımız 
immün yetmezlikli olgularımızı sunmayı amaçladık.

GEREÇ ve YÖNTEM
Atatürk Üniversitesi Tıp Fakültesi ve Erzurum Bölge 

Eğitim Araştırma Hastanesi Çocuk İmmünoloji-Allerji 
bölümlerinde Haziran 2013-Haziran 2015 tarihleri ara-
sında takip edilen ve yeni tanı alan PİY’li olgular değer-
lendirildi. İmmün yetmezlik düşünülen hastaların, tanı 
ve sınıfl aması IUIS ve Avrupa İmmün Yetmezlik Derneği 
(European Society for Immuno Deficiencies, ESID) kri-
terlerine göre yapılmıştır[7,8].

BULGULAR
Merkezimizde toplam 100 hasta izlemdeydi. Hastaların 

beşi ağır kombine immün yetmezlik, 80’i antikor eksikliği 
(41’i süt çocuğunun geçici hipogamaglobulinemisi, 16’sı 
IgA eksikliği, dokuzu IgM eksikliği, iki yaygın değişken 
immün yetmezlik, ikisi IgG2 eksikliği, biri IgG1 eksikliği, 
yedisi sınıfl andırılamayan hipogamaglobulinemi), altısı 
fagositer sistem bozukluğu (üçü konjenital nötropeni, iki 
hasta kronik granülomatöz hastalık, bir hasta interferon 
gama yolak bozukluğu), iki hasta ataksi telenjektazi, bir 
hasta kronik mukokutanöz kandidiazis, bir hasta anhid-
rotik ektodermal displazi, üç hasta Chediak-Higashi send-
romu, bir hasta Griscelli Sendromu nedeni ile takipteydi 

(Tablo 1). Toplam 16 hastaya intravenöz immünglobulin 
tedavisi başlanmış, üç hastaya kemik iliği nakli yapılmış, 
izlemde iki hasta ağır infeksiyondan kaybedilmişti.

TARTIŞMA
PİY’ler tekrarlayan, fırsatçı infeksiyonlarla karakte-

rize heterojen bir hastalık grubudur. Gelişmiş ülkeler-
de 1/10.000-1/100.000 arasında görüldüğü bildirilmekte 
ancak ülkemizde tam olarak insidansı bilinmemekte-
dir. Akraba evliliğinin sık görülmesi sebebi ile gelişmiş 
ülkelere göre daha sık oranda rastlandığı ve otozomal 
resesif formların sıklıkla görüldüğü düşünülmektedir. 
Ülkemizden Yorulmaz ve arkadaşlarının Konya bölge-
sinde yapmış oldukları çalışmada Çocuk İmmünoloji 
ve Allerji Polikliniğine başvuran hastaların %25’inde, 
Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Polikliniğine başvuran has-
taların ise yaklaşık %1’inde PİY olduğunu saptamışlar-

Tablo 1. Primer immün yetmezlikli olgularımızın dağılımı

Tanı n %* %**

Antikor yapım kusuru 80 100 80

Süt çocuğunun geçici hipogamaglobulinemisi 41 51.3 41

IgA eksikliği 16 20 16

IgM eksikliği 9 11.2 9

Sınıflandırılamayan hipogamaglobulinemi 7 8.8 7

IgG alt grup eksikliği 3 3.8 3

Yaygın değişken immün yetmezlik 2 2.5 2

X’e Bağlı agamaglobulinemi 1 1.2 1

Otozomalresesif agamaglobulinemi 1 1.2 1

Kombine immün yetmezlikler 5 100 5

Kombine İmmün Yetmezlik [T(-) B(-)] 4 80 4

MHC klas 2 eksikliği 1 20 1

Fagositer sistem hastalıkları 6 100 6

Ağır konjenitalnötropeni 3 50 3

Kronik granülomatöz hastalık 2 33.3 2

Msmd 1 16.7 1

Diğer iyi tanımlanmış immün yetmezlikler 3 100 3

Ataksitelenjiektazi 2 66.7 2

HiperIgE sendromu 1 33.3 1

İmmün disregülasyon hastalıkları 4 100 4

Chediak Higashi sendromu 3 75 3

Griscelli sendromu 1 25 1

Doğal immün sistem eksiklikleri 2 100 2

Anhidrotik ektodermal displazi 1 50 1

Kronik mukokutanöz kandidiazis 1 50 1

 * Yüzde değeri kendi grubu içindeki yüzde değeridir.
** Yüzde değeri tüm hastalar içindeki yüzde değeridir.
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dır[2]. Doğu Anadolu bölgesine baktığımızda bu bölgede 
yeterli sayıda merkez bulunmaması ve çocuk hastalarla 
uğraşan hekimlerin farkındalığının az olması sebebi ile 
prevelans tam olarak bilinmemekte ve tanı konmada güç-
lüklerle karşılaşılmaktadır, çoğu hasta erken dönemde 
infeksiyonlar nedeni ile kaybedilmektedir. Akraba evlili-
ğinin yoğun olarak görüldüğü bu bölgede sanıldığından 
daha sıklıkla PİY hastası olduğu düşünülmektedir. Doğu 
Anadolu bölgesine ait Elazığ’dan Kılıç ve arkadaşları-
nın yapmış olduğu bir çalışmada altı yıllık toplam 78 
hastanın verisi retrospektif olarak değerlendirilmiş ve 
literatüre benzer bir şekilde antikor eksiklikleri %71.8 
oranla en sık saptanan PİY olmuştur[9]. Yine Yorulmaz 
ve arkadaşlarının çalışmasında %92.8 oranında antikor 
eksikliklerine sıklıkla saptanmıştır[2]. Ülkemizden Bursa 
ve Ege Üniversitesi’nin iki merkezli yapmış oldukları 
çalışmada da antikor eksiklikleri %73.9 oranında en sık 
saptanan PİY olmuştur[10]. Bizim çalışmamızda da en 
sık %80 oranında antikor eksiklikleri saptanmış olup 
bu bulgu literatür verileri ile uyumludur[9-17]. Antikor 
eksikliği saptadığımız olguların içerisinde de en sık %41 
oranında süt çocuğunun geçici hipogamaglobulinemi-
sine (SÇGH), ikinci sıklıkta da %16 oranında selektif 
IgA eksikliğine rastlanmıştır. Avrupa İmmün Yetmezlik 
Derneği (European Society for Immuno Deficiencies, 
ESID) verilerine göre ağır kombine immün yetmezlik  
%11 oranında görülmektedir[18]. Kütükçüler ve arka-
daşlarının çalışmasında ağır kombine immün yetmezliği 
(AKİY) %2.9, Yorulmaz ve arkadaşları ise %2.3 oranında 
saptamışlardır[2,19]. Bizim çalışmamızda ise ağır kombine 
immün yetmezlik oranımız %5 saptanmıştır ki bu oran 
bize ulaşabilen hastalardan oluşmaktadır. Merkezimize 
ulaşamayıp tanı konulamadan hayatını kaybeden olgular 
olduğunu düşünmekle beraber saptadığımız bu oranın 
Doğu Anadolu bölgesindeki yaşam koşullarına bağlı ola-
rak daha fazla olabileceği kanaatindeyiz. Merkezimizde 
takip ettiğimiz beş AKİY’li olgunun üçüne kemik iliği 
nakli yapılmış, ikisi ise nakile giremeden ağır infeksiyon 
nedeni ile kaybedilmiştir. Erzurum ilinde yıllık ortalama 
18.532 bin canlı doğum olmaktadır. Hastanemize iki 
yıllık sürede başvuran hastalardan toplam beş hastaya 
ağır kombine immün yetmezlik tanısı konulmuştur. Buna 
göre bölgemizde ağır kombine immün yetmezlik sıklığı 
7413 canlı doğumda 1 olarak ifade edilebilir ki bu rakam 
Yorulmaz ve arkaşlarının Konya ilinde yaptıkları çalışma 
ile uyumludur[2].

PİY’lerde erken tanı yaşam kurtarıcıdır. Hastalıktan 
şüphelenilmesi, gerekli tetkiklerin yapılması, tedavinin 
düzenlenmesi ve uygun merkezlere yönlendirilmesi 
hayati komplikasyonların oluşmasını azaltmakta sağka-

lım oranını arttırmaktadır. Erzurum bölgesine doğunun 
diğer illerinden de hasta sevki sıklıkla yapılmaktadır. 
Dolayısıyla bu ilimiz doğunun önemli bir hasta potansi-
yelini karşılamaktadır.  Burada bulunduğumuz iki yıllık 
sürede toplam 100 hastaya ulaşmayı başardık ancak 
daha fazla hasta olduğu kanaatindeyiz, bu da hastaların 
merkezimize ulaşmalarında sorun olduğunu düşündür-
mektedir. Bu nedenle çocuk sağlığı ile uğraşan tüm sağlık 
personelinin bilinçlendirilmesi önem taşımaktadır.
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