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Hangi belirtiler ‘Primer Immiin Yetersizlik' tanisini diisiindiirmelidir?

Sik hastalanan cocugun dykisl ve fizik bulgulan bize primer immin yetersizlik hakkinda ipuclari
vermektedir. Oyki dikkatle alinmali ve asadidaki bilgilere ulasildidinda hasta mutlaka immiinolojik
acidan incelenmelidir. Jeffrey Modell Vakfi tarafindan asadida siralanan bulgular Primer Immiin
yetersizilik hastaliklar icin uyarici belirtiler olarak kabul edilmektedir;

1. Bir yilda 8'den fazla enfeksiyon

2. Bir yilda 2°den fazla ciddi sinus enfeksiyonu

3. 2 aydan uzun siren etkisiz antibiyoti kullanimi

4. Bir yilda 2'den fazla pnémoni

5. Blylme ve gelisme geriligi

6. Yineleyen cilt, derin doku veya organ apseleri

7. Bir yasindan sonra agizda veya ciltde siiregen mantar enfeksiyonu

8. Enfeksiyonu iyilestirmek icin damar ici antibiyotik kullanimi gereksinimi

9. 2'den fazla derin doku yerlesimli enfeksiyon

10. Ailede primer immin yetersizlik dykusi

Ayrica asadida siralanan bazi belirtilerde Primer Immiin yetersizilik hastaliklari igin uyarnicidir:
11. Canli asiya bagh komplikasyonlar
12. KIT yapiimadan kronik GVH
13. Atipik mikobakteri'ye badl sistemik bir hastalik
14. P. jiroveci pnomonisi
15. Otoimminsitopeniler
16. Nedeni bilinmeyen ekzema
17. Granulomatozis
18. Hemofagositik sendrom,
19. Lenfoproliferatif hastaliklar
20. Bazi solid timorler




Primer immun yetersizlik
hastaliklannin siniflamasi

1. Antikor eksikligine bagl Primer immdn yetersizlikler

Btk eksikligi (X'e bagh agammaglobulinemi)
Agammaglobulinemi Otozomal resessif

Selektif 1A eksikligi

Dedisken immin yetersizlik (CVID)(ICOS, TACI, CD19, BAFF reseptdr eksiklidi)
Hiper 1M (CD40 Ligand, CD40, UNG, AID eksiklidi)
1G alt grubu eksikligi

Spesifik Antikor eksiklidi

K zincir eksiklig

IgM eksikligi

Siit cocudun gecici hipogammaglobulinemisi
Timoma
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Ig A Eksikligi

En sik gorulen primer immun yetmezlik
sendromu olup sikligr 1:333-1:700
arasinda degismektedir.

Klinik olarak baz hastalarda enfeksiyon
tablosuna rastlanmazken bazilarnnda ise
alerji, otoimmun hastaliklar, tekrarlayan
solunum sistemi ve gastrointestinal
enfeksiyonlar mevcuttur.

Akciger enteksiyonlar siklikla bakteriyel
kokenlidir.
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Yaygin Degisken Immin

Yetmezlik

Sikhigr 1:10.000 olarak bilidirilen
hipogammaglobulinemi ve anfikor yapiminda
bozukluk

Serum imunoglobulinleri oldukca dusuk olan bu
hastalarnn B hucre sayilan genellikle normaldir.

T hUcre soylldn iIse normal olup fonksiyon bozukluklar
hastalann %60'Inda mevcuttur .

klinik bulgular herhangi bir yasta baslayabilmektedir.
Genetik olarak cesitli gecis paternleri saptanmistir.

Tekrarlayan pndmoniler sonrasinda bronsiektazi,
gastrointestinal tutulum ve fatal enteroviral
ensefalomiyelit

Tonsil dokusu genellikle saptanmakta ve %15-25 ‘inde
Ise lenfadenopati ve splenomegali gelismektedir. .
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X-Linked Agammaglobulinemia-
XLA (Bruton Hastaligi)

Serum Ig son derece dusUk, B hucreleri son derece dusuk olan
veya saptanamayan bu hastalarda enfeksiyonlar,
anneden gecen Ig G yapisindaki antikorlann tUkendigi
donemde (6-2 aylikken) baslamaktadir.

Hastalann %20 ‘sinde ise bulgular 3-5 yasindan sonra
baslamaktadir.

Tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar sonucunda gelisen
bronsiektazi en sik gorulen klinik komplikasyon (orta ve alt
akciger Ioblonndo?

kronik, konjokfivit, giardia, malabsorbsiyon, persistan
enteroviral enfeksiyonlara bagl kronik meningoensefalit

Periferik lenf nodlar ve tonsiller fizik muayenede
saptanamamakta veya ¢cok kUcuk olarak bulunmaktadir.
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Hicresel ve Kombine Immun
Yetmezlikler

Viral (herpes simpleks, varicella zoster ve
cytomegalovirus) ve oportunistik
enfeksiyonlara yatkinlk vardir. Parainfluenza
3 virus, respiratory sinsitial virus, varicellq,
cytomegalovirus ve pneumocystis carinii ile
agir pnomoni ataklar gecirirler.

T hUcre immun yetmezlikleri antikor Uretim
pbozukluguna yol actigindan bu hastalarda
bakteriyel enteksiyonlara da siklikla
rastlanmaktadir .



Fagositik Hucre ve Adezyon
Molekul Bozukluklar

Kronik Granulomatoz Hastalik

1/125.000 .Kalitim 2/3 vakada X'e bagl 1/3 OR

NADPH oksidaz enzim aktivitesindeki bozukluk
Katalaz pozitif mikroorganizmalar (Staph. Auerus, Serratia vb..) ve
aspergillus gibi mantarlarla enfeksiyonlar siklikla gorulor.

M.o fagosite edildikten sonra respiratory burst ile
dldUrtlememesi neticesinde hucre icinde persistansi
hUcresel iImmuniteyi tetiklemekte ve grantlom olusumu

En sik akciger enfeksiyonlar , etken olarak mantarlar(ates
yUkselmeyip, sedimentasyon normal) birinci sirayi
almaktadir. SUpUratif lenfadenit, ciltalti ve karaciger
abseleri, osteomiyelit ve sepsistir.

Staph. Auerus etkenli kc absesi patognomonikitir.

Mide cikis ve Uriner kanal obstrUksiyon.

Tedavide frimetoprim-stlfametaksazol, itrakanazol proflaksisi ve
interferon gama veriimektedir. Secilen vakalarda kemik iligi nakli

onerilir.



Lokosit adezyon defekti
(¥:\»)

Notrofillerin enfeksiyon bolgesine ulasiminda bir defekt [6kositoz
ve Notrofili

Adezyon molekUl ailesindeki (integrin, selektin) defektin |Okosit
rolling, diapedezini bozdugu bilinmektedir.

Yara iyilesmesinde bozulma, periodontal hastaliklar, tekrarlayan
piyojenik enfeksiyonlar (OTITIS media, pndmoni, peritonit ve selulit)
gelmektedir .

Cilt, alt ve alt solunum yollar, bagirsak ve perirektal bolge
enfeksiyonlari sikfir.

Etken genellikle Staph. Auerus veya gram-mikroorganizmalardir.

Gen defektinin ciddiyetine bagl olarak enfeksiyonlarin siddeti de
degismektedir.

. Tanida |okositoz, notrofili, ndtrofil kemotaksisinde azalma, Rebuck
pencere 1 bozulma ve flow sitometri ile CD18 ve diger adezyon
molekUllerinde olan CD11a, CD11b, CD11c de azalma kullanilr.

Tedavide agressif antibiyotik fedavisi ve kemik iligi nakli

dnerilmektedir /



2. Kombine immiin yetersizlikler (SCID; agir kombine immuin yetersizlik)
a. TB"Agdir kombine immin yetersizlik
o X-e bagh (yc eksikligi)
» Otozomal resesif (Jak 3 eksikligi)
o Interldkin-7 Reseptor (IL-7R)a eksiklidi
o CD45 eksikligi
» CD38/ CD3g/ CD3 eksikligi
e Coronin 1A
b. TB Agir kombine immin yetersizlik
e RAG 1/2 eksikligi
o ADA eksikligi
» DNA PKcs eksikligi
» Retikiler disgenezi
» Artemis eksikligi
Omenn sendromu
DNA ligaz IV eksikligi
Cernunnos/XLF (XRCC4-like factor) eksikligi
CD40 Ligand eksikligi
CD40 eksikligi CD3 y eksikligi
Purin Nukleosid fosforilaz (PNP) eksikligi
CD8 eksikligi
ZAP70 (zeta associated protein - zeta iliskili protein) eksikligi
Ca*™ kanal defekti
MHC I eksikligi
. MHC II eksikligi
WHN (winged helix) eksikligi
CD25 eksikligi
STATSb eksikligi
CD3y eksikligi
Dock 8 eksiklidi
Y.
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3, Dider iy tanmlanmig immin yetersililer
3, Wiskott-Aldrich syndromu (WAS)

D, ONA onarm bozuklugu (Ataxia= telengiectasia, ATLD, Nijmegen breakage
sendromu, Bloom sendrom, 1CF sendromu, PMS 2 eksikli)

Di George Anomalis

Primer CD4 eksilig
Comel=Netherton sendromu

(.
d

]

f, Kisa exstremitell iskelet displazis
0. Kikirdak sa hipoplazis
N
\

J
K

Hiper I0E sendromlari {otosomal dominanat ve resessif)
Kronik Mukokutannd Kandidiazs

Hepatik veno-okklusif hastallksimmin yetersizik (VODI)
X' bal diskeratozis konjenita



Wiskott- Aldrich Sendromu

XR gecis gosteren ekzema, mikro-trombositopeni ve
tekrarlayan enfekswonlcrla karakterizedir.

Hastaligin geni WASP (Wiskott- Aldrich sendrom profteini)
olup lenfosit, megakaryosit, dalak ve fimusda eksprese
edilmektedir .

T hUcre fonk azalmistir.

Hastalarin serum Ig E ve |g A dUzeyleri yUksekken, Ig M
dUzeyleri dUsUk, |g G ise normal veya azalmistir. Polisakkarit
anftijenlere karsi antikor yaniti bozulmustur.

Piyojenik enfeksiyonlar genellikle 1 yasindan dnce
baslamaktadir.

Menenjit, ofitis media, mastoidit, sinUzit, pndmoni ve sepsis
en sik rastlanan enfeksiyon tablolandir.

Pneumocystis carini, pnomokok pnomonisi ve herpes virus
etkenli pnomonisi ataklarn siklikla gorulur.

Tedavide aylik immuUnglobulin infGzyonu ve kemik |I|g| nakli

onerilmektedir



DiGeorge Sendromu

Kromozom 22 deki gen defekti,

timus, paratroid bezleri, kalp ve buyuk damarlar
etkilenebilmektedir

Timus hipoplazisi veya aplazisi degisken ciddiyette T hUcre
azligina ve dolayisiyla hicresel immuon yetmezlige yol
acmaktadir. Hipoparatroidiye bagl olarak hipokalsemik
konvUlsiyonlar gorUlebilmektedir. Konjenital kalp hastaligr bUyUk
damar anomalisi ile birlikte septum hasarini icermektedir.
Hastaligin bir diger ayirt ettirici ozelligi anormal yUz (mikrognati,
dUsuk kulak, kisa filtrum ve hipertelorizmn) goronumuodar.

B hUcre sayilar normal ancak azalmis olan T hUcresine badli
olarak antikor cevaplar bozulmustur.

Parsiyel DiGeorge sendromu hafif seyirli olup hastalarin %80'ini

agrr seyirli komplet DiGeorge sendromu ise klinik agir kombine
Immun yetmezlik kadar ciddi seyretmektedir.

VirUsler ve Pneumocystis carini etkenli enfeksiyonlar oldukca siktir.



En sik gortlen pulmoner komplikasyonlar
pneumocystis carini pndmonisi sonrasinda

anormal lokalizasyonlu fimus

Olgularin cogunda T hucre sayisinda azalmaya veya
fonksiyon bozukluguna bagli olarak sik tekrarlayan
infeksiyonlar

Kombine T ve B hucre yetmerzlikli hastalar icin genel
profilaktik fedavi prensipleri uygulanir. DGS tanisi ile
birlikte trimetoprim-sulfometaksazol (TMP-SMX)
profilaksisi

Ayrica canli virus asisi yapilmamalidir.

Timusu olmayan komplet DGS’ I hastalarda
IsSinlanmamis kan verilimesi fatal sonuclanabilir.

TransfOzyon icin isinlanmis, CMV-negatif kan UruUnleri
kullanilmalidir.

Timik epitel veya uygun dondrden kemik iligi nakli
komplet DiGeorge sendromunda onerilen tedavi
yontemleridir . IVIG



Ataksi-Telanjiektazi (AT)

OR gecisli bir hastalik olan AT de ilerleyici
serebellar atrofi, okUlokUtanoz telanjiektazi,
tekrarlayan bronkopulmoner enfeksiyonlar ve
malinite

Hastaliktan sorumlu gen ATM (Ataksi-
Telanjiektazi mutated) 11 kromozom

ATM genindeki hasar DNA tamir
mekanizmasinin isleyisini bozar.

Hipoplazik fimus, selektif Ig A eksikligi,
hipogamaglobulinemi ve T hucre defekti

Tekrarlayan sinopulmoner enteksiyonlar,
bronsiektazi ve pulmoner fibrozis

Tedavide antibiyoftikler ve immunglobulin
iInfuzyonu kullanilir.



Hiperimmunglobulin E
Sendromu (Job sendromu)

Kronik dermatit, serum immunglobulin E dUzeyinde yukseklik ve
tekrarlayan agir enfeksiyonlarla karakterize bir hastaliktir.

candida albicans ve staph. aureusa karsi deride hipersensitivite
reaksiyonunun farkina varmaslar.

ImmuUn sistem, disler, bag ve iskelet doku etkilenebilmektedir
Derin yerlesimli bakferiyel enfeksiyonlar, fekrarlayan deri
abseleri, pndmoni, kronik otitis media ve sinUzittir.

Kalici pndmatosel olusumu ve bronsiektazi tekrarlayan
pomonilerin bir sekeli olarak karsimiza cikabilmektedir.

Daha az siklikta gorilen infeksiyon tipleri ise septik artrit,
selUlit, osteomiyelittir.

En sik rastlanan bakteriyel infeksiyon etkeni Staph
aureus olmakla birlikte, Hemophilus influenza, grup A
streptococcus, Escherichia coli ve Pseudomonas

»



Bakteriyel pnomoniler Uzerine zaman zaman Aspergillus
fumigatus’ un etken oldugu superenfeksiyonlar
eklenebilmektedir.

Mantar enfeksiyonlar agiz, firnak ve sacli deriyide
kapsayabilecek sekilde ciltte gorUimektedir.

Candida etkenli &zefaqjit, menenjit ve pndmoni ise daha
az sikliktadir. Criptococcosis ve histoplasmaosis
vakalanda HES kliniginde yer almaktadir.

Viral enfeksiyonlardan ise herpes virus etkenli mukozal
ve cilt enfeksiyonlarn daha fazla otozomal resesif formda
bildirilmistir.

Hastaligin erken tanisi ile proflaktik anti-stafilokok fedavi
baslanmasinin pnomatosel olusumu ve yaratacag
komplikasyonlarn dnune gecilebilecegi gosteriimektedir



Otozomal resesif kalitimli
Hiperimmunglobulin E
sendromu

Tekrarlayan ciddi enfeksiyonlar (pndmoni, abse), ekzema, yuksek Ig E
dUzeyi ve eosindfili ile karakterizedir.

1) Aile agacinda otozomal resesifi dUsuUndUren gecis sekli,

2) Bag doku hastaligi gorulmemekte,

3) Farkli infeksiyon tipleri (agir molluscum contagiosum ve herpes virUs
enfeksiyonlar gibi.),

4) Siklikla karsilasilan merkezi sinir sistemi ile ilgili komplikasyonlardir.

Pndmoni sonrasi pndmatosel olusumu otozomal dominant kalitfimili
hastalarda siklikla mevcutken, otozomal resesif tipte gecis gdsterenlerde
hic gbzlenmemistir. Staph aureus, Hemophilus influenza, P mirabilis, P
aeruginosa ve Criptococcus etkenli tekrarlayan agir enfeksiyonlar
hastalarn kliniginde yer alrr.

Eosinofili dUzeyi otozomal resesif tipte daha yuksektir.

Viral ve fungal enfeksiyonlara yatkinigin bu formda daha sik gérulmesi
nedeniyle T hucre defektinin altta yatabilecegi dUsunUlimektedir. Kronik,
tedaviye direncli molluscum contagiosum, herpes virls enfeksiyonlari ve
sonrasinda keratit nadir degildir




OR li HES'lu hastalarda merkezi sinir sistemi ilgili
bulgular arasinda hempleiji, fasial paralizi, ruptire
anevrizma, gri cevherde kistik olusumlar,
criptococcus meneniiti, serebral emboli seklindedir .

Serebral vaskuler hasarlanmaya neden olan
durumlar arasinda eosinofili, ofoimmun hastalikliar
veya infeksiyon

ofoimmun hastaliklara daha sik rastlanmaktadir.

Iskelet sistemi ve dis etkilenimi pek gozlenmeyen bu
formda hastaliga neden olan genin 4921 de lokalize
oldugu bildiriimektedir.

Otozomal resesit kalitimli HES'lu hastalarnn tUmunun
anne babasi akraba oldugu ve birden fazla genetik
lokusun hastaliga neden oldugu ileri sOrulmustuor .

Serum Ig G, Ig M, Ig A dUzeyleri ve serum total
kompleman akftivitesi normaldir.

Periterik eosinofili (> 700 / ml) ve serum Ig E yuksekliQi



Th1 ve Th2 sitokin dengesinde Th2 lehine artis.

Staph. aureusa ile uyarilan HES li hastalann in vitro
lenfositlerinin yUksek duzeyde IL-4, IL-10 ve IL-13
Urettikleri ve Ig donusUmunun (switching) Ig E lehine
gerceklestigi gorulmustor

Staphylococcusa karsi proflaktik antibiyotik (ko-
trimetaksazol veya oral sefalosporin)

Staph auerus etkenli cilt enfeksiyonlarinda topikal
anfibiyotik yaninda sistemik antibiyotik tedavisi.

MukokUtanoz kandidoz gelisen olgularda oral triazol
grubu antifungal tedaviye yanit oldukca iyidir.

Pnomoni sonrasi tipik komplikasyonu olan kist gelisimi
gozlenebilmekte TDV zor olup genellikle sonrasinda
bronsiektazi gelismektedir. Ampiyem tedavisi
cerrahidir ..

IFNg ve IFNa direncli viris enfeksiyonlarinin
tedavisinde .

IVIG tedavisi anti-idiyotip etki ile Ig E notralizasyonuna
yol acarak Ig E seviyesini dusUrur ayni zamanda bu
hastalarda kapsull mikroorganizmnalara antikor
yapimi bozuk oldugundan pasif anfikor infUzyonu icin
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Table 1. Laboratory and clinical findings of the patients.

Variable Pre-omalizumab Post-omalizumab Post-omalizumab Normal range
F. period 0 1st month 4th month

NOI 0 4 18

DAO (mg per in 2 weeks) 0 600 400

Anthropomelrics

Height (cm) 148 148 148

Weight (kg) 62 61.8 62

Hematology

Hemoglobin (g/dl.) 154 15.2 153 12-17
White blood cells (cells/ul.) 7300 5300 4900 45-108
Platelets (cells/pl.) 21.8 x 10° 232 % 10° 225 % 10° 13-40 x 10*
MPV (fL) 8.6 8.1 8.1 7.2-11
Eosinophils (%) 10 4 3 0-7
Basophils (%) 0.04 0.03 0.01 0.0-02
Immunology

ECP (ng/mlL.) 146 83 46 6-24
IL-17A (pg/mL) 155 11 8

IL-1f (pg/mL.) 24 21 14

IL-8 (pg/ml.) 8.6 12.3 13.6

IL-4 (pg/mL) 6.7 59 45

IL-5 (pg/ml.) 138 9.8 43

C3c (g/L) 1.5 1.5 1.5 09-1.8
C4 (g/L) 04 0.3 0.3 0.1-04
CRP (mg/L) 256 13.2 8.3 0-5
Total Ig E (1U/mL.) 31.700 17.600 9.400 0-100
Ig A (g/L) 4 23 2.1 0.7-4
Ig G (g/L) 20.6 133 11.5 7-16
Ig M (g/L) 09 0.7 0.7 04-23
D-Dimer (U/L) 970 820 580 0-500
AST (U/L) 42 32 30 5-35
ALT (U/L) 21 20 20 5-45
Prolactin (ng/ml.) 244 154 11 2.1-17.7
25(0H) D 7.05 6.5 122 30-100
Allergen-specific IgE, RAST class

Cat dander 3 3 3

Dog dander 2 2 2

Mites 1 3 3 2

Mites 2 3 3 3

Food mixt 3 2 2




(b)

Figure 1. (a,b,c) Brittleness and scaling of the hairs, eyebrows and eyelashes: erythema and desquamation of the cheeks: pinkish-red macules with
scales; hypopigmented macular lesions on the ichthyosiform skin involving the area beginning from the patella and lichenified.

DOIL: 10.3109/08923973.2015.1 115518 A case of netherton syndrome

Figure 2. (a.b) Re-epithelialisation after
omalizumab therapy.




Fagosit sayisal ve Islev bozukluklari

a. Oksidasyon metobolizmasinda bozukluk olan hastalklar
e Kronik granulomat6z hastalik XL, AR
« Myeloperoksidaz eksikligi

b. Dider eksiklikler
» Lokosit adezyon molekili eksikligi 1,2,3
e Rac 2 eksikligi
¢ G-6PD eksikligi
« Spesifik granil eksikligi
¢ Schwachman sendromu
e Dogumsal nétropeni (Kostman)
e Siklik Notropeni
e Lokalize juvenil Periodontit
e Papillon-Lefevre Sendromu

c. Monosit ve Thl T hicre iletisiminde eksiklik
e IFNy R1/2 eksikligi
e IL-12 RB1 eksikligi
e IL-12 p40 eksikligi
e STAT1 eksikligi

d. Pulmoner alveolar proteinozis




IFNg/IL12 yolak defektleri

Mononukleer fagositler ozellikle hUcre-ici
mikroorganizmalara karsi antijen sunumu, lenfosit uyarimi
ve cogaliminda, sitokin Uretimindende kritik elemanlardir.

Mikobakteri fagosite edildikten sonra makrofaj [L12
Ulre’rlerek T hucrelerini aktive eder ve IFN-g salinimina neden
olurlar.

IFN-g ise makrofaji aktive ederek TNFa ve IL12 Uretimini
artinr. Bu sitokin yada reseptorlerindeki defekte bagl olarak
mikobakterial enfeksiyonlara yatkinhgin artmasi ile
karakterize hastaliklara mikobakterial hastaliklara
mendelian yatkinlik denilmektedir.

Erken yaslarda BCG asisi sonrasi dissemine BCG
enfeksiyonu, salmonella ve agir viral enfeksiyonlar

gorUlmektedir



6. Dodal immiin Sistemde eksiklik ile seyreden primer immin yetersizligi
. Anhidrotik ektodermal displaziye eslik eden immin yetersizlik (EDA-ID)
. IL-1 reseptoriine eslik eden kinaz 4 eksikligi (IRAK-4)
. MyD88 eksikligi
. WHIM(sigil, hipogammaglobulinemi, enfeksiyonlar,myelokatheksiz)
. Epidermodisplazia verruciformis
. Herpes Simplex ensefaliti (HSE)
. Kronik Mukokutanéz kandidiazis
Tripanosomiazis
7. Otomflamatuvar hastaliklar
. FMF
. TRAPS
. Hiper IgD
. Mucle-Wells sendromu
. Ailevi soguk otoinflamatuvar sendrom
. NOMID veya CINCA
. PAPA sendromu
. Blau sendromu




Kronik Mukokutanoz Kandidoz

Kronik mukokUtandz kandidoz (KMK) deri, mukoz membran veya
tirnaklarin candida tUrleri ile kronik ve tedaviye direncli
enfeksiyonlari ile karakterize heterojen bir bozukluktur ( Bu
enfeksiyonlar genellikle sistemik bir yayilim ozelligi gostermezler.

Candida Albicans eriskinlerin mukozasinin %80 den fazla
PAlUMUNde zararsiz olarak bulunmaktadir.

sistemik futulumun olmamasini saglayan innate immunitenin
elemanlarindan baslica notrofil ve komplemandir.

Efiyopatogenezi bilinmeyen bu hastalikta kandidaya karsi
hUcresel immunitede selektif bir bozukluk vardir .

Kandida antijeni ile uyar sonrasinda sitokin yanitlari incelenmis;
IL2 dUzeylerinde dUsuklUk saptanirken IL6 ve IL10 un arttigl

gOzlenmistir



Tirnak mantar enfeksiyonunda oral anfifungallerin
yaninda firnak eksizyonu da onerilmektedir.

Antifungal ajanlara direnc¢ gelismesi nadirdir .

Immunoterapi: Cimetidine H2 reseptdr antagonistidir
ve hucresel iImmun sistemi uyardigl dusunulerek KMK
lu hastalarin bir kisminda kullanilmistir

Timus nakli yada timik hormonlarla tedavi ydntemleri
de denenen yontemlerdendir

Lokosit fransfUzyonlarn semptomlarda gecgici dizelme
saglar.

Kandida-specific transfer factor antifungal
tedavilerle efkili olabilmektedir

Kemik iligi nakli yine basari ile uygulanan tedavi
yontemleri arasindadir



8. Kompleman Eksiklikleri

a.
b.
C:
d.
e.
f.

g.
h.
i

j.

K.
I

m
n.
o.
D.

C1q eksikligi

C1lr eksikligi

C1ls eksikligi

C4 eksikligi

C2 eksikligi

C3 eksikligi

C5 eksikligi

C6 eksikligi

C7 eksikligi

C8 a veya C8b eksikligi
C9 eksikligi

C1 inhibitor eksikligi

. Faktor I eksikligi

Faktor H eksikligi
Faktor D eksikligi
Properdin eksikligi

. Kompleman reseptdr 3 (CR3) eksikigi

. Mannoza ik eden serin proteinaz (MASP2) ekakig

. Membran atak komplex nhibitr (CDS9) eksikig

. Mannoz baglayan protein (MBP) eksiki

. Paroksismal Nokturnal Hemoglobundi
. Fikoln 3 ekslklq e immin yetersizlik
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Kompleman eksikligi

En nadir gorulen 1Y, tUm immun yetmezliklerin %1-3
UnU olusturmaktadir. Kompleman proteinlerinin
eksikliklerinin buyuk bir cogunlugu OR kalitimla

C1-C4 eksikliginde otoimmun hastaliklar ve piyojenik
enfeksiyonlara egilim artmistir.

Distal kompleman komponent eksikliklerinde (C5-C9)
Ise Neisseria enfeksiyonlari siklikla gorulmektedir.

C3 eksikliginde enfeksiyonlar, tekrarlayan pnéomoni,
menenjit ve peritonit seklindedir.

Hastalgin klinigi antikor yapim defektini taklit edebillir.

Tedavi secenekleri arasinda proflaktik antibiyofik,
kapsUllu mikroorganizmalara karsi spesifik asilama
gelmektedir



[mmiin sistemin reqUlasyon bozuklug

3. Hipopigmentiye eslik eden imman yetersizlikler (Chediak Higashi sendromu, Gricel
sendromu, Hermansky-Pudiak)

. Allevi hemofagositik  lenfohistiositozis (Perforin eksikligi, UNC13D, Syntaxin
11eksikiigi)

. X'e bagh lenfoproliferatif hastalik (SH2D1A, XIAP eksikliai, ITK eksikliqi)

. Otoimmiin Lenfoproliferatif Sendrom (ALPS) (Fas, Fas L, Caspas 10, Caspas 8
eksikliqi)

. Kronik Mukokutandz Kandidiazise eglik eden poliendokrinopati (APECED)

. IPEX(Immiln sistemde requlasyon bozuklugu, poliendokrinopati, enteropati)
). CD 25 eksikliqi
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