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OZET

Amac: Bu calismada, allerji kliniginde degerlendirilen ve primer antikor eksikligi saptanan hastalarimizin
klinik ve demografik 6zelliklerinin belirlenmesi amaclanmistir.

Materyal-Metod: Cocuk Allerji Kliniginde Eyliil 2007-Agustos 2010 tarihleri arasinda takip edilen 4600
hastanin dosya kayitlari eslik eden primer antikor eksikligi agisindan incelendi.

Bulgular: Hastalarimizin 97’sinde (%2.1) primer antikor eksikligi saptanmisti. 97 hastanin 74’ (%76.3)
erkek idi (yas araligi: 13-204 ay). %21.6’sinda anne ve baba arasinda akrabalik ve %4.1’inin ailesinde immun
yetmezlik dykdisii vardi.

Hastalarin tanilari: 62°si (%63.9) gecici hipogamaglobulinemi, 21’1 (%21.6) IgA eksikligi, 6’s1 (%6.2) IgG
alt grup eksikligi ve 8’1 (%8.2) IgM eksikligi idi. Hastalarin allerji boliimiinde izlendikleri tanilar; 63’ astim,
18’1 hisiltilt bebek, 6’s1 iirtiker, 4’1 allerjik rinit, 4’1l atopik egzema ve 2’si besin alerjisi idi.

Sonu¢: Immiin yetmezlikler allerjik hastaliklar ile birarada olabilmektedir. Hastalar1 degerlendirirken bu
hastaliklar da goz oniinde bulundurulmalidir.
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ABSTRACT

Aim: The aim of this study is to evaluate the clinical and demographic characteristics of patients with antibody
deficiency in our allergy clinic.

Material-Method: The medical records of 4600 patients attended to our allergy outpatient clinic between
September 2007 and August 2010 were reviewed for accompanying primary antibody deficiencies.

Results: Ninety-seven (2.1%) of the patients had primary antibody deficiency. Of these 97 patients, 74 (76.3%)
were male (age range: 13-204 months), 21.6 % had parental consanguinity and 4.1% had a family history of
immune-deficiency.

The diagnosis of patients were as follows: 62 (63.9%) transient hypogamaglobulinemia, 21 (21.6%) IgA
deficiency, 6 (6.2%) IgG subclass deficiency, and 8 (8.2%) IgM deficiency. Their diagnosis in allergy clinic
were; 63 asthma, 18 wheezy infant, 6 urticaria, 4 allergic rhinitis, 4 atopic dermatitis, and 2 food allergy.

Conclusion: Primary antibody deficiencies can be seen together with allergic diseases. During evaluation of

GIRIS

Primer immiin yetmezlik hastaliklari, immiin siste-
min igleyisinde bozukluklar nedeni ile ortaya ¢ikan, in-
feksiyonlar, allerjik veya otoimmun hastalik olusumuna
yatkinlikla karakterize hastaliklardir (1). Primer immiin
yetmezliklerin %50’sini B hiicre, %30’u T hiicre ve kom-
bine immiin yetersizlik, %18’i fagosit fonksiyon bozuk-
Iugu ve %2’si kompleman eksikligi olusturmaktadir (2).

Geligmis tlkelerde immiin yetmezliklerin toplumda
goriilme orant 1/10.000-1/100.000 arasinda degismek-
tedir. Tiim primer immiin yetmezlikler goz oniine alin-
diginda bu hastaliklarin insidanst 1/2000-10.000 canli
dogum olarak bildirilmektedir (3). Primer antikor eksik-
likleri en sik goriilen primer immiin yetmezlik grubudur
(4, 5). Selektif IgA eksikligi ise en sik goriilen immiin

allergic patients, primary immune deficiencies should also be considered.

Keywords: Allergic disease, asthma, children, immun-deficiency, IgA deficiency

yetmezlik olup 1/333-1/700 oraninda goriilmektedir (1).
Ulkemizde gériilme siklig1 tam bilinmemektedir. Ancak
akraba evliliginin sik goriildiigii ilkemizde otozomal re-
sesif gecis gosterenlerin goriilme sikligmin literatiir bil-
gilerinden daha sik oldugu beklenebilir.

B hiicre yetersizlikleri yani antikor eksikliklerinde;
tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar, immiinregi-
lasyonda bozulma (otoimmiinite, allerji,) goriilmektedir.
Selektif Ig A eksikliginde allerjik hastaliklara duyarlilik
artmakta ve allerjik rinit, astim daha sik goriilmektedir
(2,6).

Allerjik hastaliklarin prevelansi tiim diinya {tilkele-
rinde giderek artmaktadir. Allerjik hastaliklar ve immiin
yetmezlikler benzer sikayetlere yol agabilecegi gibi bir
arada da goriilebilmektedirler. Bu nedenle allerji bolii-
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miinde izlenen hastalar klinik ve laboratuvar bulgulari ile
ayrintili bir sekilde degerlendirilerek varsa immiin yet-
mezligin tanisi erken konularak tedavisi yapilmalidir.

Bu ¢alismanin amaci, allerjik hastalik tanist ile izle-
nen hastalarda primer immun yetmezlik sikligini belir-
lemektir.

HASTALAR ve YONTEM

Bu galismada, 1 Eyliil 2007-31 Agustos 2010 tarihleri
arasinda allerji boliimiinde takipli 4600 hastadan allerjik
hastaligina antikor eksikligi eslik eden 97 hastanin dosya
kayitlari retrospektif olarak degerlendirildi.

Hastalarin demografik verileri, allerji ve immiinoloji
tanilari, tan1 yaslari, izlem siireleri, laboratuvar bulgulari
ve tedavileri degerlendirildi. Oykiide anne-baba akra-
baligi, ailede immiin yetmezlik ve ailesel atopi oykdisii
kaydedildi.

Immiin sistemi degerlendirilmesinde; tam kan sayi-
my, periferik yayma ile nétrofil ve lenfosit sayilari, serum
immunoglobulin (1gG, A, M, E) ve IgG alt grup (IgG1,
1gG2, IgG3, 1gG4) diizeyleri degerlendirildi. Mutlak len-
fosit sayis1 bir yasin altinda 3000/mm3°ten ve bir yasin
iizerinde 1500/mm3’ten diistik ise lenfopeni, ndtrofil sa-
yist 1500/mm3’ten diigiik ise nétropeni olarak degerlen-
dirildi. Serum immunglobulin diizeyleri ve IgG alt grup-
lar1, nefelometrik yontemle ¢aligilmig ve degerler yasa

gore normal sinirlarla karsilastirildi (7). Atopi, spesifik
IgE pozitifligi ve/veya deri prik testi (DPT)’nde duyarli-
l1g1n saptanmasi ile belirlendi.

Hastalarin alerji boliimiinde almis olduklart tani-
lar kaydedildi. Astim tanis1 GINA, atopik egzema tanisi
Hanifin Rajka kriterlerine gore konulmustu (8,9).

Istatistiksel Analiz

Verilerin istatistiksel analizi “SPSS for Windows,
Version 15 SPSS Inc, U.S.A” paket programi kullanilarak
gerceklestirildi. Kesikli degiskenler say1 ve yiizde, siirek-
li degiskenler minumum-maksimum, ortalama+standart
sapma ve ortanca olarak verildi. Bagimsiz iki grubun sii-
rekli degiskenlerinin karsilagtirilmasinda Mann Whitney
U testi kullanildi. p< 0.05 istatistiksel olarak anlaml1 kabul
edildi.

BULGULAR

Cocuk Allerji Klinigine ii¢ y1l siiresince degerlendiri-
len 4600 hastanin 97 (%2.1)’sinde primer antikor eksikligi
saptanmustt. Yaglar1 13 ila 204 ay arasinda degisen hasta-
larin 7471 (%76.3) erkek idi. 1 hasta diginda diger hastalar
1 ay ile 48 ay arasinda (ortalama 12.1+8.4, ortanca 10 ay)
degisen siirelerde anne siitii almisti. Ek gidalara baslama
yast 1 ila 12 ay arasinda (ortalama 6+2.8, ortanca 6 ay)
degismekte idi. 21 (%21.6) hastanin anne babasi arasin-
da akraba evliligi olup bunlardan 11°1 birinci derece idi.
Hastalarin 8’inde (%8.2) ailesel atopi ve 4’tinde (%4.1)
ailesel immun yetmezlik Oykiisii vardi. Hastalarin 40

Tablo -1 Hastalarin sosyo demografik ozellikleri allerjik ve immiin hastalik tani yasi

Gegici Hipogama- IgA IgM 1gG alt grup Toplam
globulinemi eksikligi eksikligi eksikligi
n=62 n=21 n=8 n=6 n=97
Cinsiyet
Erkek n (%) 49 (79) 13 (61.9) 6 (75) 6 (100) 74 (76.3)
SI{\ill§ el Maksi 13-204
mimum-Maksimum -
13-139 37-204 67-156 75-130
Ortalama+SD 64.6+42.2
Ortanca 41.6 +22.8 102.6+43.7 116.8+ 30.1 99.8+ 20.9 5
Allerjik hastalik tani yas1 (ay)
Minimum-Maksimum 5-180
5-126 24-180 65-154 56-108
Ortalama+SD 50.7+40.5
Ortanca 29.4 +£22.5 81.8+42.1 112.4 +28.7 80 +18.3 37
Immiin yetmezll(ik tan1 yasi (ay)
Minimum-Maksimum 5-168
5-127 24-168 65-154 60-108
Ortalama}SD 29.1422.5 76435.2 112+29.1 80.8+17.2 49.3438.3
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Tablo-2 Hastalarin allerjik hastalik ve immiin yetmezlik tanilari

Astim Hisiltih o . .
=63 szek Allerjlk rinit Atopik Urtiker Besin
_ n=4 egzema _ allerjisi
L n (%) n=4 e n=2
n (%) n (%)
Gegici
hipogamaglobulinemi 38 (60.3) 18 (100) 0 2 (50) 2(33.3) 2 (100)
n=62
IgA eksikligi n=21 14 (22.2) 0 2 (50) 1 (25) 4 (66.7) 0
S
flg;cg alt grup eksikligi 5(7.9) 0 1 (25) 0 0 0
IgM eksikligi n=8 6 (9.5) 0 1 (25) 1(25) 0 0

*IgG1 eksikligi

(%40.1)’inde pasif sigara maruziyeti dykiisii vardi ve 38
(%39.2) hastanin tekrarlayan enfeksiyon dykiisii mevcuttu.

Hastalarin antikor eksikligi tanisina gore sosyodemog-
rafik 6zellikleri, alerjik hastalik ve immiin yetmezIlik tani
yaslar1 Tablo-1’de goriilmektedir.

Hastalarin immun yetmezlik tanilar1 degerlendirildi-
ginde; 62’si (%63.9) gecici hipogamaglobulinemi, 21’1
(%21.6) IgA eksikligi, 6’s1 (%6.2) IgG alt grup eksikligi,
8’1 (%8.2) IgM eksikligi tanis almists. Immun yetmezlik
tan1 alma yaslar1 5 ila 168 ay arasinda degismekte idi.

Hastalarin allerji bdlimiinde almig olduklart tanilar
degerlendirildiginde; 63’ti (%64.9) astim, 18’1 (%18.5)
hisiltili bebek, 471 (%4.1) allerjik rinit, 4’1 (%4.1) atopik
egzema, 6’s1 (%6.2) rtiker ve 2°si (%2.1) besin allerjisi
idi. Allerjik hastalik tan1 alma yaslar1 5 ila 180 ay arasinda
degismekteydi.

Hastalarin aldiklart immun yetmezlik tanisi ile allerji
kliniginde izlenmis olduklar1 tanilarin dagilimi Tablo-2’de
goriilmektedir.

73 hastanin deri prik testi ve/veya spesifik IgE ile ato-
pisi aragtirtlmis olup 11 (%15) hasta da atopi saptanmisti.

38 (%39.2) hasta trimetoprim siilfometaksazol profi-
laksisi almakta idi.

TARTISMA

Primer antikor eksikliklerinde bagvuru sikayetleri tek-
rarlayan {ist ve alt solunum yolu enfeksiyonlar1 seklinde
olmaktadir. Bu durum astim ve/veya alerjik rinit ayirici
tan1 agisindan sikinti yaratabilmektedir. Bunun yani sira
ozellikle antikor eksiklikleri (IgG4, IgG2 ve IgA) ile astim
birlikteligi siklikla bildirilmistir (10).

Immiin yetmezliklerinin iilkemizde goriilme siklig1 net
degildir. Yorulmaz ve ark. Konya’da yapmis olduklar1 ¢a-
lismada genel polikliniklere bagvuran hastalarin yaklasik
%1’ini primer immiin yetmezlikli ¢ocuklarm olusturdu-
gunu ve 1054 hastanin %92.8’1 antikor eksikligine bagh
immun yetmezlik saptamislar (11). Calismamizda Allerji
klinigine bagvuranlar arasinda oran %2.1 olup bu oran
Konya’daki genel pediatri polikliniginden yaklasik %1
oraninda daha sik idi.

Antikor eksiklikleri iginde selektif IgA eksikligi 1/333-
1/700 goriilme siklig1 ile en sik gorilendir (1). Birgok ¢a-
lismada alerjik rinit ve astimin IgA eksikliginde sik oldu-
gu ve hastalarin 1/3 ila 1/2’sinde atopik hastalik oldugu
bildirilmigtir. Patofizyolojisinde; IgA nin eksik olmasi
genel g¢evresel antijenlerin immiin sisteme ulagsmasinin
engellenmesinde basarisiz olunmasina ve alerjiye neden
olmaktadir. Yine IgA antikorlarinin mediyator salimimin-
daki baskilayici rolii oldugu ve eksikliginde bunun ortadan
kalkmasinin mediyator salinimina yol actig1 bildirilmistir
(2). Hastalarimizin %21.6’sinda IgA eksikligi vardi. IgA
eksikligi olan hastalarimizin %66.6’s1 astim, %9.5u aler-
jik rinit ve %19’y iirtiker tanis1 almisti. Istanbul’da IgA
eksikligi olan 70 hastanin %33’iinde allerji yakinmalarin
oldugu ve bunlarin %65’ inde astim eslik ettigi bildirilmis-
tir (2). Konya’da yapilan ¢aligmada IgA eksikligi olan has-
talarm %43.5 astim, %17.2 allerjik rinit, %4.3 atopik eg-
zema, %3.8 trtikerin eslik ettigi bildirilmistir (11). Genel
ve ark. Izmir’de yaptiklar1 calismada 93 hastanin %53.8’i
IgA eksikligi ile izlenmekte olup bu hastalarin %40’ 1inda
astim, %?2’sinde allerjik rinit, %10°’nunda allejik derma-
tozlar, %14’iinde astim-+alerjik rinit ve %24’linde reaktif
hava yolu hastalig1 eslik etmekte oldugunu bulmuslardir
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(12). IgA eksikligi olan yaglar1 4-32 ay arasinda degisen
131 hastanin degerlendirildigi bir ¢alismada da tekrarla-
yan enfeksiyonlardan sonra ikinci siklikta alerjinin (as-
tim, atopik egzema, alerjik rinokonjuktivit) gortldigii
bildirilmistir (13).

Bizim degerlendirmemizde ise, hastalarimizin 62°si
(%63.9) gecici hipogamaglobulinemi tanis1 almigti.
Yorulmaz ve ark. ¢alismasinda gegici hipogamaglobuli-
nemi olan hastalarin %40°1 astim, %10’u allerjik rinit,
%4.6’s1 atopik egzema, %09’u tirtiker tanisi almislardir
(11). Caligmamizda 62 hastanin 38 (%61.3)’sinde astim
en fazla eslik eden hastalik olarak bulundu.

Selektif IgM eksikligi diisik IgM diizeyi ile karak-
terizedir. Serum IgM diizeyi 20-40mg/dlI’nin altindadir
Allerji-immiinoloji kliniklerindeki stkligi 0.1-0.3%’tiir
(14). Hastalarimizin 8’inde selektif IgM eksikligi olup
6’s1 astim, 1’1 atopik egzema ve 1’1 alerjik rinit tanisi ile
izlenmekte idi. 49 gocugun degerlendirildigi bir caligmada
hastalarin %7.8’ine astimin eslik ettigi bildirilmistir (14).

Hastalarimizin 6’sinda IgG alt grup eksikligi olup
hepsi IgG1 eksikligi idi. Cocuklarda en fazla 1gG4 ek-
sikligi ve tekrarlayan enfeksiyonlarda 1gG2 eksikligi en
fazla goriilen subgrup eksikligidir. 7-15 yas arasinda 41
astimli ¢gocugun degerlendirildigi bir ¢aligmada hastala-
rin 1’inde 1gG1 eksikligi varken en fazla oranda 10 has-
tada 1gG3 eksikligi saptanmistir (15).

Immun yetmezlikler erkeklerde daha fazla go-
rilmektedir. Yorulmaz ve ark. Caligmasinda hasta-
larin %61.4 erkek iken bizim calismamizda bu oran
%76.3 ile daha yiiksek bulundu (11). Akraba evlili-
gi varliginda otozomal resesif hastaliklarin goriilme
sikligr artmaktadir. Yorulmaz ve ark. antikor eksik-
ligi olan hastalarinda akraba evliligi oran1 %34 iken
calismamizda bu oran %21.6 olarak saptandi (11).

Sonug olarak, ti¢ yillik ¢ok sayida hasta tecrilbbemiz-
den elde ettigimiz verilere dayanarak, allerji kliniginde
izlenen hastalarda tekrarlayan enfeksiyon ve atopi ile bir
arada olabilecek immun yetmezliklerin mutlaka akla ge-
lip arastirilmasi tedavinin dogru yonlenmesi bakimindan
onemlidir. Benzer diger ¢alismalarda oldugu gibi bizim
calismamizda da alerji polikliniklerine bagvuran hasta-
larda immiin yetmezliklerin arastirilmas1 gerektigi sonu-
cuna varilmistir.
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