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OZET

Giris: Primer immtin yetmezIikli olgularda yinele-
yen infeksiyonlarin yani sira allerjik, otoimmiin,
hematolojik ve malign hastaliklara egilim oldugu
bilinmektedir. Calismamizda antikor eksikligi olan
hastalarda allerjik hastalik sikliginin belirlenmesi
ve atopinin arastirilmasi amaclanmaistir.

Gerec¢ ve Yontem: Hastanemiz immiinoloji polik-
liniginde bir yillik donemde antikor eksikligi tanisi
ile izlenen 93 hasta calismaya alinmistir. Hastalarin
yas, cinsiyet, eslik eden allerjik hastalik ve ailede al-
lerjik hastalik parametreleri kaydedilmistir. Hasta-
lardan serum total IgE diizeyi, serum spesifik IgE
panelleri istenmis ve allerji deri testi (prick test) uy-
gulanmuastir.

Bulgular: Hastalarin %63.4"l erkek olup, yas or-
talamas1 6.4 = 2.7 yil olarak bulunmustur. Hasta
gruplary; IgA eksikligi (%53.8), IgA ve 1gG subgrup
eksikligi (%21.5), IgG subgrup eksikligi (%15.1) ve
digerleri (%9.7) seklinde dagilmistir. Eslik eden al-
lerjik hastaliklar sirasiyla astim (%44.1), astim + al-
lerjik rinit (%9.7), allerjik deri hastaliklar1 (%7.5),
allerjik rinit (%3.2) olup en sik allerjik hastalik IgG

ABSTRACT

Objective: Primary immune deficiencies are sug-
gested to be associated with high incidence of aller-
gic, autoimmune, hematological, and malignant
disorders. The aim of this study was to evaluate
the frequency of allergic disorders in children
with antibody deficiency.

Materials and Methods: Ninety-three patients
diagnosed as antibody deficiency in a one-year pe-
riod were included in this study. Their ages and ac-
companying allergic disorders and allergic disor-
ders in their families were evaluated retrospectively.
Serum total IgE levels and serum allergen specific
IgE panels of patients were obtained, and allergen
skin testing (prick test) was performed.

Results: 63.4% of the patients were male and the
mean age was 6.4 + 2.7 years. IgA deficiency was
present in 53.8% of the patients followed by IgG
subclass deficiency (15.1%), 1gG and IgA subclass
deficiencies (21.5%), and others (9.7%). Accompan-
ying allergic disorders were asthma (44.1%), asth-
ma and allergic rhinitis (9.7%), allergic skin dise-
ases (7.5%), and allergic rhinitis (3.2%). The most
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subgrup eksikliginde (%92.9) saptanmustir. Allerji
deri testine gore hastalarin %44.1'i atopik,
%355.9"u nonatopik olarak belirlenirken IgA eksik-
liginde %46, 1gG subgrup eksikliginde %35.7 ve
IgA + IgG subgrup eksikliginde %35 atopi varligi
saptanmistir.

Sonuc: Antikor eksikligi ile allerjik hastalik birlik-
teliginin yiiksek olmasi bizlere allerjik hastaligi
olan olgularda immiinolojik degerlendirme yapil-
masinin erken donemde immiin yetmezIlik tanisini
koymamuzi saglayacagini diisiindiirmistiir.

(Asthma Allergy Immunol 2009;7:174-179)

Anahtar Kelimeler: Atopi, duyarlilik, antikor ek-
sikligi

Gelis Tarihi: 30/09/2009 e Kabul Edilis Tarihi: 04/12/2009

GiRis

Antikor eksikligi, primer immiin yetmezlik
tanimi icinde yer alir ve en sik goriilen primer
immin yetmezlik tipidir. Antikor eksikligi olan
hastalar ve allerjik hastalar baslangicta benzer
yakinmalarla klinige basvurduklarindan bu iki
hastalik grubu ayiric1 tan1 basamaginda siklikla
birlikte yer almaktadir. Ancak bazi hastalarda
her iki hastalik grubu bir arada goriildiigi icin
bunun sadece klinik bulgularin benzerligi ile
olusan birliktelik olmadig: diistiniilmekte farkl
patogenezler One siiriilmektedir. Primer immiin
yetmezIlikli olgularda otoimmiin, hematolojik
ve malign hastaliklarin yani sira allerjik hasta-
liklara da egilim oldugu bilinmektedir. Primer
immiin yetmezIlikli olgularin kronik akciger so-
runlart siniflandirildifinda kronik obstriiktif
akciger patolojileri 6n planda olmakla birlikte
solunum yolu allerjilerinin de nadir olmadig1
gozlenmektedir. Bu grup icinde de en sik astim
olmak {tizere allerjik rinit ve konjunktivit, trti-
ker, atopik dermatit ile besin allerjileri rapor
edilmektedir!'4],

Bu calismada antikor eksikligi tanisiyla izle-
nen hastalarda eslik eden allerjik hastaliklarin
sikliginin belirlenmesi ve total IgE, serum spesi-
fik IgE (sIgE), allerji deri testi kullanilarak atopi
varliginin arastirilmasi amaglanmistir.

common immunologic disease associated with al-
lergic disorders was found to be IgG subclass defici-
encies (92.4%). According to allergen skin testing,
44.1% of patients were atopic while 55.9% were
non-atopic, and atopy frequency was 46% in IgA
deficiency, 35.7% in IgG subclass deficiencies , and
35% in IgA and IgG subclass deficiencies.

Conclusion: The high incidence of allergic dise-
ases in antibody deficiency suggests that immuno-
logical evaluation of allergic patients can lead to
early diagnoses of immune deficiencies.

(Asthma Allergy Immunol 2009;7:174-179)

Key words: Atopy, hypersensitivity, antibody, de-
ficiency
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GEREC ve YONTEM

Bu calismaya, hastanemiz immiinoloji polik-
linigine bir yillik donemde basvuran ve antikor
eksikligi tanisiyla izlenen 93 hasta alinmustir.
Hastalar tanilarina gore dort alt gruba ayrilmistir;

1. IgA eksikligi,

2. 1gG subgrup eksikligi,

3. IgA + IgG subgrup eksikligi,

4. Digerleri (bu grupta Bruton agamaglobuli-
nemisi, ataksi-telenjiektazi, Job sendromu, siit
cocugunun gecici hipogamaglobulinemisi, de-
gisken immiin yetmezIlik, Fc-y R3b eksikligi yer
almaktadir).

Hastalarin yas, cinsiyet, eslik eden allerjik
hastalik ve ailede atopi varli§i parametreleri
kaydedilmistir. Hastalardan serum total IgE dii-
zeyi, serum spesifik IgE panelleri istenmis ve al-
lerji deri testi (prick test) uygulanmuistir.

Periferik kanda 450/uL ve tizerindeki deger-
ler eozinofili olarak kabul edilmistir. Total IgE
ve sIgE panelleri; FEIA (fluoroenzyme immu-
noassay) yontemi ile Pharmacia (Phadia AB,
Uppsala, Sweden) firmasinin tam otomatik
UNICAP 100 adl cihazi ile ImmunoCAP Total
IgE Kkitleri kullanilarak calisilmis, serum total
IgE seviyesi yasa bagimli olmakla birlikte calis-
mamizda 100 IU/mL'nin st degerler pozitif
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olarak kabul edilmistir. Spesifik IgE panellerin-
de mikst inhalan (phadiotop), besin (fx5), ev
tozu (hx2), ot poleni (gx1) ve agac poleni (tx7)
yer almis, “cut-off” degeri olarak < 0.35 kUa/L
kabul edilmistir.

Prick test icin Stallergenes SA (Antony, Fran-
sa) firmasinin standart aktivite ve konsantras-
yondaki allerjen ¢ozeltileri kullanilmis, negatif
kontrole gére 3 mm veya daha fazla endiras-
yon varlig1 pozitif kabul edilmistir.

Calismanin istatistiksel analizi, SPSS 15.0 for
Windows programi kullanilarak yapilmaistir.

BULGULAR

Hastalarin %63.4 (n= 59)’i erkek, %36.6 (n=
34)’s1 kadind1. Hastalarin yas araligi 1-15 arasin-
da degismekte olup, ortalama yas 6.4 + 2.7 yil
olarak bulundu.

Antikor eksikligi olan hastalarimizin tani
dagilimi siklik sirasina gore; IgA eksikligi
%353.8; 1gA ve IgG subgrup eksikligi %21.5; 1gG
subgrup eksikligi %15.1 ve digerleri %9.7 sek-
lindeydi.

Anamnez ve klinik bulgulara gore hastalarin
%21.5'inde reaktif hava yolu hastaligi saptanda.
Eslik eden diger allerjik hastaliklar sirasiyla as-
tim (%44.1), astim + allerjik rinit (%9.7), allerjik
deri hastaliklar1 (%7.5), allerjik rinit (%3.2) ola-

rak belirlendi (Sekil 1). Hastalarin %14’tiinde re-
aktif hava yolu hastalig1 veya allerjik hastalik
saptanmadi. Immiinolojik tan1 gruplarina gore
allerjik hastalik siklig1 en ytiksek oranda (%92.9)
IgG subgrup eksikliginde saptandi (Tablo 1).

Hastalarin %55.1'inde ailede allerjik hastalik
Oykisti pozitifti. Allerji deri testine gore hasta-
larin %44.1'i atopik, %55.9'u nonatopik olarak
bulundu. Hasta gruplarina gore atopi varlig1 de-
gerlendirildiginde IgA eksiklig§inde %46, 1gG
subgrup eksikliginde %35.7, IgA + IgG subgrup
eksikliginde %35 ve diger grupta %66.7 oranin-
da atopi saptandi. Tim gruplarda allerjik hasta-
lik sikligi, solunum yolu hiperreaktivitesiyle gi-
den solunum yolu allerjileri lehineydi.

Total IgE degerleri atopik grupta ortalama
317 IU/mL, nonatopik grupta ortalama 95
IU/mL olarak bulundu. Spesifik IgE panelleri-
ne gore allerjenlerin dagilimi besin (%22.2),
mikst inhalan allerjenler (%19.5), ev tozu
(%19.1), ot polenleri (%12) ve agac polenleri
(%8) seklindeydi (Tablo 2). Deri testi sonucla-
rina gore allerjenlerin dagilimi ise ev tozu
(%26.3), agac¢ polenleri (%24.6), ot polenleri
(%17.5), besin (%8.8), hamam bocegi (%5.3),
mantarlar (%3.5), kedi epiteli (%3.5), kopek
epiteli (%1.8) ve lateks (%1.8) olarak belirlen-
di (Tablo 3).

50
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454 %44.1
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35+
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Allerjik
hastalik yok
%14
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Allerjik
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. []
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yolu hastaligi
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Allerjik

Sekil 1. Calismaya alinan immiin yetmezIlikli hastalarin allerjik hastalik tani dagilimi.
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Tablo 1. Hasta gruplarina gére allerjik hastalik dagilimi

IgA eksikligi 19G subgrup eksikligi IgA + IgG eksikligi Digerleri
Astim %40 %64.3 %35 %44.1
Allerjik rinit %2 %7.1 %5.0 %3.2
Allerjik dermatozlar %10 %7.1 0 %7.5
Astim + allerjik rinit %14 %0 %10 %9.7
Reaktif hava yolu hastaligi %24 %14.3 %30 %21.5

Tablo 2. Hastalarin spesifik IgE panellerinde saptanan
pozitifliklerin dagilimi

Allerjen Hasta sayisi %

Besin (x5) 16 2222
Mikst inhalan 15 19.5
Ev tozu (hx2) 9 19.1
Ot poleni (gx1) 6 12.0
Agac poleni (tx7) 4 8.0

Tablo 3. Hastalarda allerji deri testi sonucu saptanan
duyarhliklarin dagilimi

Allerjen Hasta sayisi %

Ev tozu 15 26.3
Adag poleni 14 24.6
Ot poleni 10 17.5
Besin 5 8.8
Hamam bdcegi 3 5.3
Mantar 2 3.5
Kedi epiteli 2 3.5
Lateks 1 1.8

TARTISMA

Solunum yolu allerjileri ve astim basta olmak
tizere allerjik hastaliklarda immiin yetmezlik
varligina dikkati ceken pek c¢ok arastirma yapil-
mistir. Bu arastirmalarda IgA eksikligi ve IgG
subgrup eksikligi siklig1 6n planda goriinse de
insan immin yetmezIlikli hastalar basta olmak
tzere diger immin yetmezlik durumlarinda al-

lerjik hastaliklara egilim oldugu bildirilmekte-
dirl> 10 Ancak literatiirde immiin yetmezlikli
hastalarda allerjik hastalik ve atopiyi arastiran
calisma sayis1 kisitlidir. Calismamizda bu neden-
le antikor eksikligi olan hastalarda allerjik hasta-
lik s1klig1 ve atopinin arastirilmasi hedeflenmis-
tir. Oykii ve klinik bulgular degerlendirildiginde
eslik eden allerjik hastalik siklig1 yiiksek oranda
(%64.5) bulunmustur. Hastalarin %21.5’inde re-
aktif hava yolu hastaligi saptanirken eslik eden
allerjik hastaliklar sirasityla astim (%44.1), astim
+ allerjik rinit (%9.7), allerjik deri hastaliklar1
(%7.5) ve allerjik rinit (%3.2) seklinde belirlen-
mistir.

IgA mukozal yiizeylerde ekzojen zararli ajan-
lara kars1 immiin savunmada onemli rol oynar.
Bakteriyel kolonizasyonu engelledigi, viriis par-
tikillerini notralize ettigi, bakteriyel enzim ve
toksinlerin aktivitesini bloke ettigi, besin aller-
jilerinin gelisimini engelledigi gosterilmistir11].
IgA eksikligi olgularinin ¢ogunda sekretuar IgA
eksikligi de eslik etmektedir. Bu olgularda aero-
allerjenlerin ve besin allerjenlerinin solunum
ve gastrointestinal mukozal ytizeylerden koru-
yucu bariyerin yoklugu nedeniyle gecisi allerji-
ye olan yatkinhg: aciklamaktadir!'?14l, 1gA ek-
sikligi olan olgularda en sik allerjik konjunkti-
vit, rinit, trtiker, atopik egzema ve astim tanim-
1anm1§t1r[15'16].

Kaufman ve arkadaslar1 kan donorlerinde
yaptiklari bir ¢calismada; allerji sikligini, rastlan-
tisal olarak IgA eksikligi tespit edilen kan do-
norlerinde %20 oraninda saptamis ve bunun
saglikli kan donorlerine oranla (%10) daha yiik-
sek oldugunu bildirmislerdir[17],

Asthma Allergy Immunol 2009;7:174-179
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Aghamohammadi ve arkadaslar1 IgA eksikli-
gi tanist alan 37 olguyu degerlendirdiklerinde
%73'tintin yineleyen infeksiyonlar, %22’sinin
allerjik bulgular ile bagvurduklarini belirlemis-
lerdir?. Olgularin izleminde infeksiyonlarin
yani sira allerjinin en sik yakinma olarak (%84)
ortaya ¢iktig1 ve astim, atopik dermatit ile aller-
jik rinokonjunktivit seklinde kendini gosterdigi
ortaya konmustur.

IgG subgrup eksikligi saptanan olgularda da yi-
neleyen infeksiyonlarin yani sira astim sik gozle-
nen bir hastalik olarak ortaya ¢ikmaktadur!” 18191,
de Moraes Lui ve arkadaslart astimli olgularda
ozellikle 1gG3 eksikligi oldugunu belirlemisler-
dirl®. Armenaka ve arkadaslar erigkin kronik si-
niizitli olgular1 degerlendirdikleri ¢alismalarinda;
atopik hastalarda nonatopiklere oranla IgG3 ek-
sikliginin daha yiiksek oranda oldugunu sapta-
muslardir®l. Bakteriyel polisakkarid antijenlere se-
lektif antikor yanit eksikligi gosteren ¢ocuklarin
%350’sinden fazlasinda en sik astim ve allerjik rinit

olmak tizere allerjik hastaliklar tanimlanmistir20),

Bruton hastaligi tanili olgularda allerji daha
nadir olarak bildirilmektedir(?!l. Bu olgularda B
hiicrelerin ve IgE'nin yoklugunda T-lenfositler-
den allerjenlere yanit olarak sekrete edilen sito-
kinlerin hava yollarinda allerjik inflamasyona
yol acabilecegi 6ne siiriilmektedirl21,22],

Urshel ve arkadaslart degisken immiin yet-
mezlikli 32 ¢ocuk olguda %38 oraninda (12 has-
ta) allerjik bulgular tanimlamustir'?3], Alt: olgu-
da besin iliskili dokiintii veya dispne, dort has-
tada egzema, iki hastada trtiker, iki hastada se-
r0z rinit ve bir hastada astim gozlenmistir. De-
gisken immiin yetmezIlikli olgularda allerji ve al-
lerji benzeri semptomlarin yiiksek oranda goriil-
mesi hiicresel ve hiimoral immiin sistemdeki
dengenin bozulmasi ile iligkili diistintilm{stiir.

Antikor eksikligi tanisi ile izlenen hastalari-
mizda en sik %53.8 orani ile IgA eksikligi sap-
tanmis ve bu grupta allerjik hastalik siklig1 %90
oraninda tespit edilmistir. Bunu IgA ve IgG
subgrup eksikligi (%21.5), IgG subgrup eksikligi
(%15.1) ve digerleri (%9.7) izlemistir. Eslik eden
allerjik hastalik en yiiksek oranda (%92.9) IgG
subgrup eksikliginde gosterilmistir.

Aghamohammadi ve arkadaslar1 IgA eksikli-
gi olan ve prick test yapilan olgularin %48’'inde
pozitif sonuglar elde edildigini bildirmisler-
dir?!. En sik tespit edilen allerjenler ise ot pole-
ni (15 olgu) ve D. pteronyssinus (15 olgu) olup,
bunlar1 hamam bocegi (12 olgu), kedi tiiyd (12
olgu), D. farinaee (9 olgu) ile Alternaria (9 olgu)
takip etmistir. Daha nadir olarak inek siitii, yu-
murta ve findik duyarlilifi belirlenmistir. Urs-
hel ve arkadaslar1 degisken immiin yetmezlikli
olup allerji tespit edilen olgularinda spesifik IgE
antikorlarinin baslica besin bilesenlerine (%33)
ve medikal ilaclara (%33) kars1t oldugunu gos-
termisler, %10 oraninda hayvan, mite ve polen-
lere, %5 oraninda da nikele karsi duyarlilik tes-
pit etmi§lerdir[23]. Calismamizda sIgE sonucla-
rina gore en sik duyarhlik saptanan allerjen fx5
(%22.2) olup, bunu sirasiyla mikst inhalan al-
lerjenler (%19.5), hx2 (%19.1), gx1 (%12) ve
tx7 (%8) izlemistir. Deri testi sonuclarina gore
allerjenlerin dagilimi ise ev tozu (%26.3), agag
polenleri (%24.6), ot polenleri (%17.5) ve besin
(%8.8) olarak belirlenmistir. 1ki tani yontemi
karsilastirildiginda agac polenleri icin farkli so-
nuclarin alinmasi, sIgE ve prick testte farkli an-
tijenlerin olmasiyla aciklanabilir. Ancak ayni
aciklama her iki yontemde ayni allerjenlerin
yer almasina ragmen farkli oranlarda duyarlilik
saptanan besin grubu icin gecerli degildir. Besin
grubunda farkli sonuclar alinmasinin nedeni
belki de sIgE ve prick testin tani degerinin besin
grubunda kisitl olmasidir[?4],

Bazi olgularda allerjik semptomlar, immiin
yetmezIlikli olgularda ilk basvuru nedeni olabil-
mektedir. Tam tersi allerjik hastalig1 olan ¢ocuk-
larda hava yollarindaki kronik inflamasyon ne-
deniyle infeksiyonlar daha sik goriilmekte ve
daha agir klinik seyir gézlenmektedir[zs]. Hasta-
larin %64.5’inde allerjik hastalifin eslik ettigi
saptanmis ancak ¢ok daha az oranda atopi var-
Iig1 (%44.1) gosterilmistir. Bu nedenle allerjik
semptomlari olan ya da anamnez ve klinik bul-
gularla allerjik hastalik distintilen cocuklarda,
allerjiye yonelik laboratuvar destegi beklenme-
den primer immiin yetmezIlik acisindan arastir-
ma yapilmasi gereklidir.
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Sonug¢ olarak; allerjik bulgular ile immiin
yetmezlikle iligkili bulgularin Ortiismesi tani ge-
cikmesine yol acabilmektedir. Bu nedenle aller-
jik hastalig1 olan olgularda immiinolojik deger-
lendirmenin yapilarak immiin yetmezIlikli olgu-
larda erken taniya gidilmesi, gelisebilecek
komplikasyonlarin 6nlenmesi yo6niinden bi-
yik onem tasimaktadir. Ayrica, gelismis tani
yontemleri ile daha sik tan1 koydugumuz im-
miin yetmezlik durumlarinda da siklikla eslik
eden allerjik hastaligin belirlenmesinin izlemde
gerekli oldugu agikca goriilmektedir.
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