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Olgu-1

22 yasinda erkek hasta
Mardin'de yasiyor
Ogrenci, yurtta kaliyor

Sikayetler bir glin 6nce
baslayan

— Bas agrisi

— Bulanti kusma
— Ates yuksekligi
— Ajitasyon

— Bilin¢ degisikligi




Olgu-1

Ozgecmis
eUc defa menenijit gecirmis
eDort yasinda, 15 yasinda ve en son 20 yasinda (iki yil 6nce)

Soygecmis

eAilede sik tekrarlayan enfeksiyon oyktisi olan yok



ON TANILARINIZ ??



Fizik Muayene

Genel durumu orta, konfu
Ates:38.5 Nabiz:98 TA:120/80 SS:19
Ense sertligi +

Kerning - Brudzinski +

Bilateral solunum sesleri normal

S1 S2 ritmik ek ses Gfurum yok
Batin rahat defans rebound yok



Lomber Ponksiyon Yapildi

BOS basinci artmis
GOrinum : Bulanik

Biyokimyasi
e Protein : 450 g/dL ( 20-45 g/dL)
e Glukoz : 5 mg/dL (Es zamanli kan sekeri :90 mg/dl)
e LDH:2391U/L
e CL:105 mmol/L

Mikroskopide : 800 I6kosit/mm?3 (notrofil hakimiyetinde),
eritrosit yok ve Gram negatif koklar goruldu



Tedavi
Seftriakson 2*2 gr

BOS kultlru : Neisseria menengitidis Gremesi oldu

Antibiyoterapi ile klinik ve laboratuvar olarak anlamli yanit
alindi

Hastaya pnomokok, meningokok, Hib asilari yapildi

Hasta ile temas eden saglik calisanlarina siprofloksasin 500 mg
tb 1*1 ile kemoprofilaksi uygulandi

Bilinen immun yetmezlik tanisi olmayan hasta icin ileri tetkik
planlandi



Neisseria menengitidis Mikroskopik
Gorunumu




I9G 15.0 g/L

IgM 1.2
IgA 3.2
Kompleman Aktivitesi
CH50 0
AP50 Aktivite saptanmadi
Kompleman seviyeleri C7 saptanmadi

Hasta C7 Eksikligi tanisi aldi

CH50: Klasik Yol Kompleman Aktivite Testi
AP50: Alternatif Yol Kompleman Aktivite Testi

(7.2-19.0)
(0.5-2.0)
(0.8-5.0)

(25-35 U/ml)



Immuin Yetmezlik Durumunda
Asilama

Pndmokok Asisi
ePolisakkarit Asilar (PPV): En yaygin 23 serotipi icerir

eKonguge Pnomokok Asilari (PCV): Polisakkaritlerin tasiyicilara
konjuge edilmesiyle elde edilir

6-12 ay sonra

Minimum aralik : 8 hafta > Yil Sonra



Immiin Yetmezlik Durumunda
Asilama

Hib Asisi

-Tek doz
Meningokok Asisi
-Iki ay arayla iki doz
-Bes yilda bir rapel doz
Diger Asilar

-Yillik grip asisi



NEISSERIA MENENJITI OLGUSUNDA
ALTTA YATAN HANGI IMMUN
YETMEZLIKLER OLABILIR?



Klasik Yol Yetmezligi lle llgili

Hastaliklar
Klasik Yol
Clqg SLE, bakteriyel enfeksiyonlar, hipogamaglobilinemi
Clr SLE, tekrarlayan enfeksiyonlar
Cls SLE
C4 SLE
C2 Romatoid artrit, SLE, tekrarlayan enfeksiyonlar
C3 Piyojenik enfeksiyonlar, GN
Alternatif Yol

Properdin Piyojenik enfeksiyonlar
Faktor D Piyojenik enfeksiyonlar



Klasik Yol Yetmezligi lle llgili
Hastaliklar

Terminal Komponentler

C5 Dissemine Neissera enfeksiyonlari

C6 Dissemine Neissera enfeksiyonlari

C7 Dissemine Neissera enfeksiyonlari, GN, SLE
C8 Dissemine Neissera enfeksiyonlari, SLE

Co Dissemine Neissera enfeksiyonlari



Kompleman Nedir?

Kompleman sistemi

— Mikroplara karsi konak savunmasinda
— Antikor aracili doku hasarinda rol oynayan

— Dolasan ve hiicre membraninda yer alan proteinlerden
olusur

Antikorlarin antimikrobiyal etkisini arttirma veya
tamamlama yetenegini ifade eder



Kompleman Sistemi

Classical pathwav| ‘ Lectin pathway| |Altemative pathway
Ag-Ab complexes Serum lectin binds Pathogens or
mannose on pathogens apoptotic tissue
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Kompleman Sisteminin
Fonksiyonlari

Konak Savunmasi
Opsonizasyon
Kemotaksis
Fagositoz
Lizis

Inflamasyon

Edinsel immun yanita katki

. Apopitotik htcrelerin temizlenmesi

Immiin komplekslerin kaldirilmasi



Kompleman Sisteminin

Temel immiinoloji Abdul K. Abbas Andrew H. Lichtman 2007



Kompleman Yolu Komponentlerinin
Gorevleri

Temel immiinoloji Abdul K. Abbas Andrew H. Lichtman 2007



Klasik Yol

Aj-ab

| (MAK)
Clq (Ig G CH2, Ig M CH3) C5b6789

&
T

Clr (serin esteraz)

Cls*(al{ﬁfseﬂn esteraz) C8veC9

C2b(serbest)

C4a (stabil degil) C6ve C7 \

(anaflatoksik) (C3 konvertaz) C7 (hidrofobik) |
(C4b: C3 e baglanma) \.

l

(anaflatoksik ) (C5 konvertaz)
(kemotaktik ) /

C3a

|

Csh

(C2a: proteolitik parcalanma) ‘
C5 l

C5a (kemotaktik)
(anaflatoksik)




Klasik yol

Klasik yolu IgG veya IgM ile baglanmis anijen molekulu
baslatir

Immuin kompleksler (Ag-Ab kompleksleri) C1q alt bileseni
vasitasiyla C1'i baglar

Cls proteaz altbirimi C4 ve C2'yi parcalar
C4b, C2a ile birlesir: C4bC2a

C3 konvertaz : C3'G C3a ve C3b'ye ayirir
C3a inflamasyon

C3b opsonizasyonda gorev alir



C1 Kompleksinin Yapisi

C1 kompleksi C1qg, C1r ve Cls'den olusur

C1 kompleksi yapisinda C1s'in katalitik alanlari C1r'nin
katalitik alanlarina temas eder

Immiinoglobilin G (IgG) ve immunoglobilin M (IgM) 'nin Fc
kismi, C1'in kiiresel basi ile etkilesime girer

Structure of C1

'.——-Q )o@l .. C1r2-C1s2
\+C1q .,,...'




KOMPLEMAN SISTEMI KLASIK YOLUNUN KESFI
ILE NOBEL ALAN BILIM INSANINI BILIYOR
MUSUNUZ?



e JULES BORDET
(1870-1961)

e Belcikal
mikrobiyolog
e 1919 Yilinda klasik

yolak kesfi ile nobel
odula ald

e Bordetella bakterisi
kendisinden sonra
adlandirilmistir







Alternatif Yol

Endotoksinler
Ig agregeleri / hﬁ“‘
Bazi zarfli viruslar C3a ve C3b

1 I

Stabilize C3bBb —+
C3b veya C3 (H20)

l

Faktér B Faktér D

| —

Proteolize duyarhi Faktér B — Faktdr Bb

l

Faktor Ba
(sserbest)




Alternatif yol

Faktor B, Faktor D ve Properdinden olusur

Alternatif yol aktivasyonunda antijen antikor kompleksi rol
almaz

Endotoksinler, immunglobulin agregeleri, bazi viruslar
alternatif yolu aktive eder

Alternatif yolun aktivasyonunda C3 un iki degisik formu rol
oynar.

v’ Birincisi klasik yoldan gelen C3b

v’ Digeri ise kanda dolasan C3 n internal thioester
baglarinin kendiliginden hidrolizi ile olugan C3 (H20)'tir



Alternetif Kompleman Yolunun
Geri Besleme DongusU

oo R ﬂ.l e
r,.’ll-
Ctabilized AP
cumra'taie convertase Jl

Cda Feedback loop Cda
A 4 v




Alternatif Kompleman Yolunun Geri
Besleme DOngusu

e (C3b uretildikten sonra, faktor B'ye baglanir

e D faktori daha sonra C3 donustirci (C3bBb) olusturmak
tzere faktor B'yi parcalayabilir

e Properdin (P) ilavesi kompleksi stabilize eder
e Sonucta patojen uzerinde blyuk miktarlarda C3b depolanir






Lektin Yolu

MBL

l

Cl1r2-Cl1s2

|

MBL

l

Serum bakterisidal faktor

|

C4-C2 * C4b-C2a — C3

C4ave C2b £S5

l

C5-C9




Lektin Yolu

e Mannoz baglayici lektin
e Diger fikolinler (fikolin-1, fikolin-2, fikolin-3)

Komponentleri

e Mikroorganizmalarin yuzey glikoproteinlerindeki terminal
mannoz kalintilarina bir plasma proteini olan mannoz-
baglayan lektin’in (MBL) baglanmasi ile aktive edilir



Kompleman Sisteminin

Komponentleri
Klasik yol Gorev
C1l Immiinkomplekslere baglanip klasik
yolu aktive eder
Clq lgG veya IgM'e baglanir
Cls Proteaz
Clr Proteaz
C4 Opsonin
C2 Proteaz
Lektin yolu
MBL Mikroorganizmaya baglanir
MASP1 Proteaz

MASP Proteaz



Kompleman Sisteminin
Komponentleri

Alternatif Yol

Faktor D Proteaz
Faktor B Proteaz
Properdin Alternatif yolu stabilize eder

Santral Protein

C3 Opsonin
Terminal Yol

C5 Cb5a anaflatoksin

C6 MAK komponenti

C7 MAK komponenti

C8 MAK komponenti

C9 MAK komponenti



Kompleman Sistemi

Classical pathway
C1q rs
C4,C2
C3 Convertase C5 Convertase
o ”M C C4b2a C4b2a3b
MASP-1
MASP-2

C3
L -
C3

03(H20) s

C3 Convertase C5 Convertase
C3 (H20) Bb FactorD C3bBb C3bBb 3b

: L

TerryW. Et al. Complement in host deficiencies and diseases. In Robert R. Rich, et
al..Clinical Immunology, Principles and Practice .Elsevier Saunders Fourth Edition 2013:,
252-69

7




Tum Yolaklarin Birlesim Noktasi
Membran Atak Kompleksi

Membran Atak Kompleksi (C5b-9) ile Hiicreler Lizise Ugratilir

TerryW. Et al. Complement in host deficiencies and diseases. In Robert R. Rich, et al..Clinical Immunology, Principles and
Practice .Elsevier Saunders Fourth Edition 2013:, 252-69



Membran Atak Kompleksi lle
Hucrenin Lizise Ugratilmasi

Temel immiinoloji Abdul K. Abbas Andrew H. Lichtman 2007



Kompleman Sistemi Bozukluklari

Edinsel




Kompleman Sistemi
Bozukluklarinin Sonuclari

Lipsker D, Hauptmann G. Cutaneous manifestations of complement deficiencies. Lupus 2010; 19:1096



Kompleman Sisteminin Kalitsal
Bozukluklari

Klasik yol yetmezlikleri
Alternatif yol yetmezlikleri

Lektin yolu yetmezlikleri

Dlzenleyici protein yetmezlikleri



Klasik Yol Yetmezlikleri

Ortak Ozellikleri

*OR gecisli

eS.pneumoniae,

*N. meningitidis,

eH. influenzae infeksiyonlari

eDiger kapsullt bakteriler ile
tekrarlayan enfeksiyon sik
gorular

Berkel, A.l., Birben, E., Oner, C., Oner, R., Loos, M., Petry, F., 2000. Molecular, genetic and epidemiologic
studies on selective complete C1q deficiency in Turkey Immunobiology 201, 347—-355.



Klasik Yol Yetmezlikleri

Ortak Ozellikleri

eOtozomal resesif
eC5, C6, C7, C8 eksikligi nadir

eOrtak 6zellik tekrarlayan
Neisseria infeksiyonlari
(serogrup Y, W135)

eOzellikle meningokok
infeksiyonlari sik

e C7 eksikligi diinya genelinde
raporlanmis

¢ C9 eksikligi genelikle Japon ve
Korelilerde gorulmekte

Tedesco, F., 2008. Inherited complement deficiencies and bacterial infections. Vaccine 26 (Suppl. 8), 13—18



Alternatif Yol Yetmezlikleri

e Faktor D eksikligi

— Otozomal resessif

— Neisseria’ya bagli menenijit, sepsis, gonokok, pnomokok
infeksiyonlari

e Properdin eksikligi

— X’e bagli; 100-500 olgu

— Neisseria’ya bagli menenijit, sepsis
e Faktor B eksikligi

— Bildirilmemis

Ram, S., Lewis, L.A., Rice, P.A., 2010. Infections of people with complement deficiencies and
patients who have undergone splenectomy. Clin. Microbiol. Rev. 23 740-780.



Lektin Yolu Bozukluklari

Mannan baglayan lektin yetmeazligi
MBL-gen polimorfizmi; fonksiyonel yetmezlik
Beyaz irkta %10-15

Solunum yolu infeksiyonlari

Taberkiloz, sitmada MBL polimorfizmi
Kardiyovaskuler hastalik yatkinhgi

L. Skattum et al. / Molecular Inmunology 48
(2011) 1643-1655



Lektin Yolu Bozukluklari

MBL lIliskili Serin Proteaz 2 (MASP-2)

vetmezligi
— Otozomal resesif
— Polimorfizm
— Tekrarlayan solunum yolu infeksiyonlari

— Otoimmun, inflamatuar semptomlar

Fikolin yetmezligi
— Otozomal resesif

— Solunum yolu infeksiyonu, serebral apse; Streptococcus,
H.influenzae, Pseudomonas aeruginosa

L. Skattum et al. / Molecular Immunology 48
(2011) 1643-1655



Regulator Protein Eksiklikleri

e Heterozigot C1 esteraz inhibitoru eksikligi

|

Herediter anjiyoodem (OD)

e Faktor H eksikligi

!

Atipik hemolitik tremik sendrom (Atipik HUS)
Yasa bagl makuler dejenerasyona sebep olur

Seddon JM, Yu Y, Miller EC, et al. Rare variants in CFl, C3 and C9 are associated with high risk of
advanced age-related macular degeneration. Nat Genet 2013; 45:1366.



Herediter Anjioodem

C1 esteraz inhibitoru
eksikligi
OD kalitiml

En sik Ust ekstremiteler ve
orofarinks

Daha az siklikla govde ve alt
ekstremiteler tutulur

HAO’e bagh mortalitenin
ana nedeni larinks 6demidir.

Tedavide androjen, taze
donmus plazma, C1
inhibitdor konsantreleri
kullanilir.

UPTODATE






Olgu-2

16 yasinda kadin hasta
Corum dogumlu
Uc yildir kiictik el eklemlerinde

— Proksimal interfalengeal (PIF)
— Metakarpofalengeal (MKF) Agr

El bilegi
Dizde
Eklemlerde agri yilda 3-5 defa



Olgu-2

Son iki senedir 6zellikle dudak ve damak bolgesinde kendisini
cok rahatsiz etmeyen ylzeyel yaralar

Son bir aydir uyandiginda goz cevresi sislik ve 6dem

Iki ay dnce ayak sirtinda baslayip diz altina kadar ilerleyen
sislik

Bir ay once dort defa idrar yolu enfeksiyonu gecirdigini ifade
etti



Olgu-2

e Bu ddnemde ara ara usime titreme

e Evde birkac defa 6lclilen TA:160/110
Ozgecmis

e ikiyildir migren tipi basagrisi tariflendi
Soygecmis

e Ozellik yok



ON TANILARINIZ?



On Tanilar

Romatolojik hastaliklar
FMF

SLE

Sjégren sendromu
Skleroderma

Romatoloji disi hastaliklar
Infeksiyon hastaliklari
Malignite



Fizik Muayene

Ates : 37.3

TA : 150/100

Nabiz : 92

Solunum Sayisi : 18

Skleralar soluk gérinimde

Akciger bazallerde solunum sesleri azalmis
Kalp tim odaklarda 1-2 derece sistolik Gflirim
Karinda minimal asit

El bilegi PIF ve MKF eklemlerde sislik



Laboratuvar

lam kan sayim

Beyaz kiire, x10'/pL 6100 4-10
Notrofil, % 08 37-80
Lenfosit, % 28 10-50
Monosit, % 10 0-12
Eozinofil, % 2 (-7
Hemoglobin, g/dL 6.7 [2-18
Trombosit, x10/uL 122,000 | 150-420




Laboratuvar

Glukoz, mg/dL 88 70-105
Kreatinin, mg/dL 2.5 0.7-1.3
BUN 70 0-20
Urik asit 8.1 4-6
AST, U/L 32 5-34
ALT. U/L 45 0-55
Laktik dehidrogenaz, 565 125-
U/L 245
Kreatin fosfokinaz, U/L 32 30-200
Total protein, g/dL 5.4 6-7.8
Albumin, g/dL 1.2 3.5-5.5
Globulin, g/dL 42 1.1-3.5

;E'trosit sedimantasyon hizi

ESh cnle i 69 0-15 W

C-reaktif protein, mg/L 0.75 <08 |




Laboratuvar

Romatoid faktér, IU/L Negatif <20
 Antintikleer antikor o Negatif :
homojen 3
Anti-dsDNA 5.5 0-1.1
SS-a Negatif Negatif
Smith Negatif Negatif
Anti-kardiyolipin Negatif Negatif
Anti-fosfolipid Negatif Negatif
P/C-ANCA Negatif Negatif
Direkt coombs Pozitif
HBsAg Negatif Negatif
Anti-HBs Negatif Negatif
Anti-HCV Negatif Negatif
Anti-EBV IgM Negatif Negatif
Anti-EBV IgG Negatif Negatif
Anti-CMV IgM Negatif Negatif
Anti-CMV IgG Pozitif Negatif
(C3 29 90-180
(|C4 7.2 10-40




Tani

El, ayak, diz eklemlerinde non-eroziv artrit
Oral Ulserler

Nefrotik sendrom

Yiksek sedimantasyon

Normal CRP

Hipokomplementemi

Otoantikor pozitifligi

Bulgulari ile hasta SLE tanisi aldi



SLE

e Kompleman Sistemi Bozukluklarinda en sik goértilen otoimmiin
hastalik SLE'dir

e SLE varliginda hipokomplementemiye bagl tekrarlayan
bakteriyel enfeksiyonlar gorilebilecegini unutmayalim!




Kompleman Sisteminin Edinsel
Bozukluklari

e Immin kompleksler ile tiiketimin hizlanmasi
— Sistemik lupus eritematoz C4ﬂ ,C3ﬂ , CHSOﬂ
— Antifosfolipid Sendrom
— Vaskaulitik Sendromlar
— Bobrek Hastaliklari
— C3 nefritik faktor (alternatif yol C3 konvertazina karsi antikor)
— C4 nefritik faktor (klasik yol konvertazi C4b2a’ya karsi antikor)
— Yogun depolanma hastaligi
— Otoimmun hemolitik anemi
— Edinsel anjioddem: (C1 esteraz inhibitdr yetmezligi) C4 ﬂ ,Clg ﬂ



Kompleman Sisteminin Edinsel
Bozukluklari

Karacigerde sentezlerinin azalmasi (C3)

Idrarla kayip, nefrotik sendrom

Nadiren hemodiyaliz materyaline bagli olarak

Agir protein-kalori malnitrisyonu, anoreksi nervoza
Tekrarlayan infeksiyon-sepsis

Splenektomi



Kompleman Bozukluklarinda
Infeksiyonlarin Spektrumu

einfeksiyonlara yatkinlikta iki temel mekanizma
-Opsonizasyonun yetersiz olmasi
-Litik aktivitenin yetersiz olmasi

e Bakteriyel infeksiyonlar
-Kapsiillii bakteriler, hticre disi patojenler

eSiklikla pnédmoni ve st solunum yolu infeksiyonlar

eKompleman bozukluklari viral, fungal ve paraziter infeksiyonlara
yatkinlik saglamaz

Dzwonek, A., Novelli, V., Bajaj-Elliott, M., Turner, M., Clapson, M., Klein, N., 2006 Mannose-
binding lectin in susceptibility and progression of HIV-1 infection inchildren. Antivir. Ther.
11, 499-505.



Hangi Durumlarda Kompleman
Bozukluklari Dustnulmeli ?

Lokosit sayisi ve immunoglobulinleri normal ve
immunosupresif tedavi almayan kisilerde tekrarlayan bakteri
infeksiyonlari

Neisseria meningitidis veya dissemine gonokok infeksiyonlari
Ikinci kez sepsis atagi

Kollajen vaskuler hastaliklar, PNH, kronik nefrit gibi hastaliklar
Antihistaminiklere yanitsiz tekrarlayan anjioddem

Aile dykisunde kapsulli mikroorganizmalarla tekrarlayan
sistemik infeksiyonlar

Ozellikle meningokok infeksiyonlari



Kompleman Sisteminin
Laboratuvar Degerlendirmesi

e Kompleman testleri
v’ Kompleman komonentlerinin tek tek lcim
veya
v' Klasik yolak
-CH50 : Hemolitik kompleman aktivite testi

v'  Alternatif yolak
-AP50 : Alternatif Yolak aktivite testi

e Gerekirse spesifik kompleman proteinleri veya kompleman
proteinlerine karsi antikorlar olctlebilir

C1-INH, C3 nefritik faktor, CD59, C1q....

Erbil, M. Kemal, Laboratuvar testleri ve klinik kullanimi, GATA Basimevi, 2007



TANI ALGORITMASI



/ \

CH50 Normal CH50<%5
AH50'N AH50<%5 AH50;N AH50<%5

TerryW. Et al. Complement in host deficiencies and diseases. In Robert R. Rich, et al..Clinical Immunology,
Principles and Practice .Elsevier Saunders Fourth Edition 2013:, 252-69




Tablo 1. Kompleman bozukluklan ile iligkili klinik durumlar

Klinik Tablo CH50 AP50 (K ¢4 Cl-inhantijenik ~ Cl-inhiglevsel  Siireg
Eksiklikler

C1g, C1r/C1s, C4 veya 0 Normal ~ Normal  Normal* Normal Normal  Klasik yolak
02 eksikligi*

Faktor D veya Properdin eksikligi Normal Oveyald Normal  Normal Normal Normal ~ Alternatif yolak
€3, C5, 6, C7, C8 eksiklikleri Oveyadl  Oveyall lveya  Normal Normal Normal ~ C3veya C9
Normal

Tiketilme durumlan

SLE, kriyoglobulinemi, HUVS, ¥ Normal Normalveya | Dedisken Dedisken  Klasik yolak

Serum hast. veyal d

Sepsis, PSGN Normal 1) d Normal Normal Normal  Alternatif yok

veya |

Ciddi SLE, MPGN tip! l ) : ! Degjisken Degjisken  Her ki yolak

Major proteiniiri

Reglasyonun yetersizligi

HAE, AAE i Normal Normalveya 1l L1-Normal Il Klasik yolak
d

Faktor H ve | eks,, Normal-J W0 '} Normal Normal Normal  Afternatif yolak

C3 nefritik faktdr

* C4 eksikliginde C4 diizeyleri dilgiik olacaktr. Kazandmig Anjiyoddem (AAE), herediter anjiyobdem (HAE), hipokomplemanemik irtikeryal vaskiiiit sendromu (HUVS), membranoproliferatit
glomeriilonefrit (MPGN), post-streptokokkal glomeriilonefrit (PSGN).

Erbil, M. Kemal, Laboratuvar testleri ve klinik kullanimi, GATA Basimevi, 2007




Tedavi

Infeksiyonlarin tedavisi
Dizenli plazma inflizyonu uygulanmaz
— Pratik bir uygulama degil
— Diger komponentlere karsi antikor gelisebilir
— Kan yolu ile bulasan infeksiyonlar icin risk
Atipik HUS ve paroksismal nokturnal hemoglobinuri icin

— Eculizumab: terminal kompleman aktivasyonunu inhibe
eder

Kazanilmis yetmezlikte altta yatan hastaliklarin tedavisi

Ram S, Lewis LA, Rice PA. Infections of people with complement deficiencies and patients who have
undergone splenectomy. Clin Microbiol Rev 2010; 23:740.



Profilaktik Antibiyotik

Yapilan 4 yillik bir prospektif calismada

Aylik benzatin penisilin profilaksisi alan hastalarda
almayanlara kiyasla

Neisseria enfeksiyonlarinin daha nadir saptandigi raporlanmis

Penisilin direncli pnomokoklarin artisi profilaktik antibiyotik
kullanimini azaltmistir

Price, V. E., S. Dutta, V. S. Blanchette, S. Butchart, M. Kirby, J. C. Langer,and E. L. Ford-Jones. 2006. The prevention and treatment
of bacterial infections in children with asplenia or hyposplenia: practice considerations at the Hospital for Sick Children, Toronto.
Pediatr. Blood Cancer 46:597-603.



MBL Replasman Tedavisi

MBL tedavisi ilk defa bir cocuk hasta ve 20 yasinda kadin
hastada denendi

Frakking, F. At all . 2009. Safety and pharmacokinetics of plasmaderived mannose-binding lectin (MBL) substitution in
children with chemotherapy-induced neutropaenia. Eur. J. Cancer 45:505-512.

Insan plazmasindan piiriifiye edilen MBL Faz - 2 ve Faz - 3
calismalarda guvenli bulunmus

Haftada iki kez 6 mg/kg dozu

Tedavi edici
Plazmada 1 mikrogr/ml konsantrasyonda edavi edicl

Embriyonik bobrek hiicrelerinden elde edilen MBL'in siddetli
yan etkileri géralmus

Valdimarsson, H. 2003. Infusion of plasma-derived mannan-binding lectin (MBL) into MBL-
deficient humans. Biochem. Soc. Trans. 31:768—-769.



Intravendz IG (IVIG)

e |VIG tedavisi tim tekrarlayan enfeksiyon 6ykusi olan Ig
eksikliklerinde tedavinin temel tasidir

e Kompleman eksikliklerinde IVIG kullanimini destekleyen
yeterli veri yoktur

Nolte, M. T., B. Pirofsky, G. A. Gerritz, and B. Golding. 1979. Intravenous immunoglobulin therapy
for antibody deficiency. Clin. Exp. Immunol. 36:237-243.



Asilama

e Tum canli ve inaktif asilar uygulanabilir
e Ozellikle meningokok, pnémokok ve Hib
e Konjuge asilar tercih edilmeli



Sonuc-1

Kompleman eksiklikleri kalitsal veya edinsel olabilir

Tekrarlayan septisemi, menenijt, kapsulli bakteriyel
enfeksiyonlarda kompleman eksikligi arastiriimal

Tedavisi
— Enfeksiyonlarin tedavisidir
— Duzenli plazma infizyonu 6nerilmemekte

Tum canli ve inaktif asilar endikedir ve eksik asilar
tamamlanmalidir






SABRINIZ ICIN TESEKKURLER...




