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OzET

Amag: Cocuk saghdi izlemi temel ilkeleri arasinda ¢ocuklarda
blylime ve gelismeyi degderlendirmek, riskli durumlan belirle-
mek, riskli durumlarda ¢ézim plani olusturmak yer almaktadir.
Calismamizin amaci, ¢cocuk sadligi izleminde primer immun yet-
mezliklerin tanisinin, bulgular ortaya ¢ikmadan konmasini sagla-
yabilmektir

Gereg ve Yontem: Kanuni Sultan Stleyman Egitim ve Arastirma
Hastanesi Cocuk immiinolojisi ve Allerji Kliniginde Ocak 2011-
Ekim 2016 tarihlerinde basvuran Agir Kombine immun Yetersizlik
(AKIY) tanili 18 hastanin dosyalan geriye déniik incelendi. Oral
kandidiyazis olup olmadigi, tekrarlayip tekrarlamadig, ilk tani
aninda bakilan tam kan sayiminda lenfosit degerleri ile birlikte
kemik iligi nakli yapilan olgular ve komplikasyonlar kaydedildi.

Bulgular: Tanili 18 AKIY hastalarindan %55,5'i (n=10) hayatta
olup %44.4'G, (n=8) birincil hastaligi ve araya giren enfeksiyo-
na bagl olarak kaybedildi. Tekrarlayan oral kandidiazis dykisu
%83,3 (n=15) hastada mevcut olup %77,7'sinde (n=14) tani igin ilk
bakilan tam kan sayiminda lenfopeni oldugu gérildi. Hastalarin
%77,7'sinde tani aninda BCG asisinin yapilmis oldugu gérildu.
Olgularin 12'sine kemik iligi nakli uygulanmis, bunlarin 7'sinde
BCG bagl komplikasyon gelismisti.

Sonug: Cocuk sagligi izleminde, en etkili koruyucu saglik hiz-
metlerinden olan asi uygulamalari dncesi agi glvenligini arttir-
mak i¢in sorulan sorulara ilave olarak ilk canli agi uygulamasi olan
BCG asisi uygulamasi &ncesi tekrarlayan veya diizelmeyen oral
kandidiazis varligini sorgulamanin AKiY'in en erken tanisinaigik
tutacadini diglinmekteyiz.

Anahtar Kelimeler: Cocuk saghgi izlemi, AKIY, oral kandidazis

ABSTRACT

Objective: The primary goals of good child care are the assess-
ment of growth and development, early detection of diseases in
children at risk, and constructing an algorithm for these children.
The aim of our study was to diagnose primary immunodeficien-
cies before the occurrence of symptoms through child health
monitoring.

Materials and Methods: We reviewed the medical files of 18
children suffering from severe combined immune deficiency
(SCID) who were diagnosed between January 2011 and Septem-
ber 2016 in Kanuni Sultan Sileyman Training and Research Hos-
pital. The presence and recurrence of oral candidiasis and the
blood lymphocyte counts at the time of diagnosis were recorded
from the files. Cases with bone marrow transplantation and relat-
ed complications were also recorded.

Results: Ten of the study subjects (55.5%) were alive, and 8 pa-
tients (44.4%) had died from infections. At the time of diagnosis,
a history of recurrent oral candidiasis was present in 83.3% (n=15)
and lymphopenia in complete blood cell counts was present in
77.7% (n=14) of the children with SCID. A total of 14 patients
had received BCG vaccinations before the diagnosis of SCID,
12 patients had undergone bone marrow transplantations, and 7
patients had developed BCG-related complications.

Conclusion: Vaccination is one of the most important issues in
the field of preventive pediatric health care. We believe that be-
fore the first live vaccine (the BCG vaccine), the presence or a
history of recurrent or recalcitrant oral candidiasis must be evalu-
ated to both increase the vaccine safety and potentially help the
diagnosis of SCID.

Keywords: Child care follow-up, SCID, oral candidiasis

iletisim kurulacak yazar/Corresponding author: keskindemirci@hotmail.com

Gelis tarihi/Received Date: 31.10.2017 ® Kabul tarihi/Accepted Date: 08.10.2018

©Copyright 2018 by J Ist Faculty Med - Available online at jmed.istanbul.edu.tr

©Telif Hakki 2018 J Ist Faculty Med - Makale metnine jmed.istanbul.edu.tr web sayfasindan ulasilabilir.

145



http://orcid.org/0000-0003-1797-2802
http://orcid.org/0000-0002-9718-7507
http://orcid.org/0000-0002-6036-7694

) Keskindemirci ve ark. Cocuk saghdr izlemi ve PiY
Istanbul Tip Fakiltesi Dergisi ® J Ist Faculty Med 2018; 81(4): 145-148

GiRIiS

Cocuk saghgr izlemi temel ilkeleri arasinda ¢ocuklarda
biyime ve gelismeyi dederlendirmek, riskli durumla-
n belirlemek, riskli durumlarda ¢ézim plani olusturmak
yer almaktadir (1). Ulkemizde, “hipotiroidi”, “fenilketo-
niri”, "biyotinidaz eksikligi” ve “kistik fibroz” agisindan
yenidogan tarama programlarn uygulanmaktadir (2, 3).
Bunun yani sira yenidoganda “isitme” ve “gelisimsel
kalca displazisi” agisindan da taramalar yapilmaktadir
(1). Primer immun yetmezlik (PIY), immun sistemin farkli
asamalarinda islev/olgunlasma bozukluguna neden olan
genetik bozukluklar ile olugsmaktadir. B ve T hucre iglev/
olgunlasma bozuklugundan kaynaklanan PiY’lerin alt
gruplanndan biri Agir Kombine immun Yetersizlik (AKIY)
olup bu hastalikta erken tani hayat kurtanicidir. Cocuk
saghdi izleminde &yki ve muayene ile bulgular ortaya
ctkmadan AKiY'den siiphelenmek miimkiin olabilmek-
tedir. Calismamizin amaci bebeklik déneminde 6zellikle
ilk 2 ayda ¢ocuk saglgdi rutin izleminde 6ykl, muayene
ve gerekli durumda bakilacak tam kan sayimi ile primer
immun yetmezlikleri yasami tehdit eden bulgular ortaya
cikmadan siphelenme ve en erken zamanda midahale
edebilmeyi saglamaya isik tutmaktir.

GEREGC VE YONTEM

Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Arastirma Hastane-
si Cocuk immiinolojisi ve Allerji Kliniginde takipli Agir
Kombine immun Yetmezlik (AKIY) tanili 18 hastanin dos-
yalari geriye ddnik incelendi. Hastalarin ilk bagvuru anin-
da sorgulanan oral kandidiazis olup olmama durumu,
olduysa baslangi¢ suresi, ne kadar sirdigu, tekrarlayip
tekrarlamadidi, immun yetmezlik dusliindiren sikayetleri-
nin baslangi¢ yasi, immun yetmezlik tani yasi, ilk canli asi
uygulamasi olan BCG asisi sonrasi vicutta dékintd, asi
bolgesinde akintili lezyon veya koltuk altinda lenfadenit

olup olmadig, ilk bakilan tam kan sayiminda [okosit ve
total lenfosit sayilar kaydedildi. Tam kan sayiminda |6ko-
sit degeri 3000/mm¥in altindaki degerler lenfopeni ola-
rak kabul edildi (4), dosya taramasi sirasinda kemik iligi
nakli (KiT) olup olmadigi, olduysa yasanan sorunlar ve sag
olup olmadig bilgileri kaydedildi.

Calismamiz Helsinki Bildirgesi'ne uygun olarak hazirlan-
mistir.

istatistiksel Analiz
Calismanin istatistiksel analizinde The Statistical Package
for the Social Sciences (SPSS) 21.0 (IBM Corp.; Armonk,
NY, USA) kullanilmistir. Veriler tanimlayici dl¢itler kullani-
larak incelenmisgtir.

BULGULAR

Kanuni Sultan Sileyman Egitim ve Arastirma Hastane-
si Cocuk immiinolojisi ve Allerji Kliniginde Ocak 2011-
Ekim 2016 tarihleri arasinda takipli 18 AKiY hastalarindan
%55,5'1 (n=10) hayatta olup %44.4'G (n=8) birincil hastaligi
ve araya giren enfeksiyona bagl olarak kaybedildi. Hasta-
lann AKIY tanisi alma yasi ortanca degeri 4 ay (min: 1 ay,
max: 11ay) idi. Tekrarlayan oral kandidiazis dykisi %83,3
(n=15) hastada mevcuttu, oral kandidiazis gérilme yasi ilk
1 ay icinde idi. Hastalarnn %77,7'sinde (n=14) tani icin ilk
bakilan tam kan sayiminda lenfopeni gézlendi. Olgularin
%77,7'sine (n=14) tani aninda BCG agisinin uygulanmig
oldugu saptandi. KT, %66,6 (n=12) hastaya uyguland.
KIT &ncesi BCG asisi yapilmis olan 7 hastada nakil son-
rasi BCG'ye bagl aksiller lenfadenit, pnémoni, cilt absesi
gibi komplikasyonlar gelistigi gézlendi. Bu hastalara rutin
antitiberkiloz tedavilerinden farkli olarak en az 1 yil, 2.
kusak antitiberkiloz ilaclari ile tedavi verilmesi gerektigi
goruldu. Bir olgu sistemik BCGitis nedeniyle nakil sonrasi
kaybedildi.

Tablo 1. immiin Yetmezlik Dustindiiren 10 Uyanici Bulgu (8)

1. Bir yilda 8'den fazla Ust solunum yolu enfeksiyon
2.Bir yilda 2'den fazla ciddi sinls enfeksiyonu

3. iki aydan uzun siiren etkisiz antibiyotik kullanimi
4. Bir yilda 2'den fazla pnémoni

5. Buyime gelisme geriligi

6. Yineleyen cilt, derin doku veya organ apseleri

7. Agizda veya ciltte sliregen mantar enfeksiyonu

8. Enfeksiyonu iyilestirmek icin damar i¢i antibiotik kullanimi gereksinimi

9. ikiden fazla derin doku yerlesimli enfeksiyon,

10. Ailede primer immun yetersizlik dykist varligi
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Tablo 2. Asi uygulamasi dncesi aslya bagli yan etkilerin minimum olmasi igin olan tarama sorular (13, 14)

1.Cocugun bugiin rahatsizhigi var mi?

2. Cocudun herhangi bir ilaca, besine ya da asiya karsi allerjisi var mi?

3. Cocugun gegmiste herhangi bir asiya karsi ciddi reaksiyonu oldu mu?

4. Cocudun havale gegirdi mi, beyin ya da sinir hastaligi var mi?

5. Cocugun astim kalp hastaligi, bobrek hastaligi, seker hastaligi ya da kan hastaligi gibi bir sorunu var mi?

6. Cocugdun kanser, I6semi, AIDS ya da baska bir bagisiklik sistemi sorunu var mi?

7. Cocuk son 3 ayda kortizon, kanser ilaci aldi mi ya da radyoterapi gordi mi?

8. Cocuga son 3 ayda kan ve kan Griinl ya da immungloblin isimli bir ilag verildi mi?

9. Son 4 haftada asl oldu mu?

10. Ev halki icinde kanser tedavisi goren, bagisiklik sistemi sorunu olan ya da immun yetersizligi olan birey var mi?

TARTISMA

PIY, 300'ii asan genetik bozukluktan olusmakta ve
1/10000-1/100000 oraninda rastlanilan, nadir gérilen has-
taliklar sinifinda yer almaktadir (5). PiY’ler icinde AKIY'de
tani konmaz ise ilk 2 yasta hastalar kaybedilmektedirler
(6). Ulkemizde akraba evlilikleri goriildiginden AKIY ‘in
de daha sik olacagi distinilmektedir. (7). PIY icin bir ta-
rama testi olmadigindan tanisi olduk¢a zordur. Klinikte
hastalarda PIY distindiren uyarici bulgular vardir. Bunlar
10 maddede toplanmistir (Tablo 1) (8). Bu 10 maddeden
ikisinin varliginda ileri tetkik yapilmasi distunilmelidir. On
uyarici bulgu disinda bazi bulgular varliginda da PIY dii-
sintlmelidir. Bunlar; nedeni bilinmeyen egzema, telen-
jiektaziler, canli agiya bagdli komplikasyonlar olarak sayila-
bilir (2, 10, 11). Tam kan sayimi, immunglobdilinler, lenfosit
alt gruplar, izohemaglitininler, spesifik antikor yanitlar
bakilabilecek tetkikler arasindadir. Tam kan sayiminda ilk
1 yasta total lenfosit sayisinin 3000/mm3'ln altinda tespit
edilmesi durumunda kombine immun yetmezlik acisin-
dan ileri tetkik gereklidir (4).

Calismamizda AKIY tanisi alan %83,3 hastada ilk 1 ay
icinde oral kandidiazis yakinmasi bagladidi, persistan
seyrettigi ve %77,7'sinde tani aninda BCG asisi uygulan-
digi belirlendi. iki aylikken yapilan ilk canli asi uygulama-
st olan BCG asisi i¢in gelen hastalarda tekrarlayan veya
gegmeyen oral kandidiazis varliginin sorgulanmasinin
bu hastalarda tani a¢isindan ¢ok anlamli olabilecegini ve
AKIY olgularinin erken tespit edilebilecegi diisiinmekte-
yiz. Boylece dizenli, cocuk sagligi izlemlerinde ilk canli
asl uygulamasi éncesi bu durumun tespiti ile uzun dénem
hem mortalite hem de nakil sonrasi morbidite azaltilabilir.

Oral kandidiazis cocukluk caginda ozellikle ilk 6 ayda pra-
tikte sik gérilen bir durumdur. Ancak bu durumun tekrar-
lamasi veya persiste etmesi immune yetmezlikler agisin-
dan uyarici olmalidir (12).
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Asl uygulamalari, hastaliklarin dnlenmesi icin en etkili yon-
temlerden olan koruyucu saglik hizmetidir (13). Asi uygu-
lamalarinda agi glvenligini artirmak amaciyla uygulama
dncesi "asl tarama sorulan” sorulmaktadir (Tablo 2) (13, 14).
Bu on soruya ilave olarak oral kandidiazis olup olmadidinin
da sorgulanmasi ve etkili tedaviye ragmen iyilesmeyen veya
tekrarlayan oral kandidiazis sikayeti, bulgusunun saptanma-
si siiphe ile karsilanmali ve AKIY acisindan ileri inceleme dii-
stntlmelidir. SUpheli durum varliginda canli agi ertelenmesi
ve ilk tetkik olarak tam kan sayimi yapilarak lenfopeni agisin-
dan degerlendirme yararli olacaktrr.

Bulgularimizin daha genis hasta serileri ile yapilacak ca-
lismalara igik tutacagini disinmekteyiz. AKIY erken tani-
st konusunda ¢ok merkezli, genis kapsamli arastirmalara
gereksinim vardir.

Etik Komite Onay:i: Calismamiz Helsinki Bildirgesi'ne uygun se-
kilde yuratllmustar.

Hasta Onami: Calismamizda retrospektif dosya taramasi oldu-
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