Sivisal Immiin Yetmezlikler

Olgu sunumu
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Bagisiklik sistemi organlar ve hucreleri



SAGLIKLI KISILERDE BAGISIKLIK
SISTEMININ ELEMANLARI ARASINDA

VARDIR. FAKAT BAZI
KISILERDE CESITLI NEDENLERLE BU
DENGE BOZULMUSTUR.
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Eriskinlerde Immiin Yetmezlik Gostergeleri
Neler ?

Bir yil icinde antibiyotik kullanmayi gerektiren
sinopulmoner infeksiyon

Tekrarlayan ve kullanmayi
gerektiren infeksiyonlar

Yilda tekrarlayan agir bakteriyel
Infeksiyonlar (



Son uc yil icinde
pnomoni

patojenlerin yol actig:
Infeksiyonlar

immun yetmezlik oykusu



ERISKINLERDE IMMUN YETMEZLIK
GENELLIKLE 3 SEKILDE KARSIMIZA
CIKABILIR

Altta yatan bir bagska hastalik ya da tedaviye
Ikincil olarak

Cocukluk caginda tani almis genetik bir
bozuklugun neden oldugu

llk defa eriskin yasta tani alan



IMMUN YETMEZLIKLER

1-Primer immiin Yetmezlikler
B-Hiicre Kaynakli( ) Immin Yetmezlikler
T-Hicre Kaynakli ( )Immin Yetmezlikler
ImmUn Yetmezlikler
ImmUn Yetmezlikler
ImmuUnYetmezlikler
2-Sekonder Immiin Yetmezlikler

YD,Yaslilik
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Sivisal Immiin Yetmezlikler

yetersizliklerine bagh antikor
yapim defektleri ile seyreder.

Tiim Immiinglobulin diizeylerinin diisiik oldugu

gibi agir hastalik tablolarini
icerebildigi gibi,

duzeylerine sahip ya da sadece spesifik antikor
eksiklikleri olan hastalar1i da kapsayabilirler

Fleisher TA et al.Ped.Clin.North Am:47,2000



En sik Karsilasilan Sivisal Immiin Yetmezlikler

Nelerdir?
X-Linked Agammaglobulinemi

Yaygin Degisken Immiin Yetmezlik

Selektif IgA Yetmezligi

IgG Alt Grup Eksiklikleri

Sut Cocugunun Gecgici Hipogammaglobulinemisi
Spesifik Antikor Eksiklikleri

Hiper IgM Sendromu

Hiper IgE Sendromu



Sivisal Immiin Yetmezliklerdeki Ortak Enfeksiyon
Ozellikleri

Enfeksiyonlar bebeklik caginda = ayliktan itibaren ortaya
citkmaya baslar.

Tekrarlayan on plandadir

Kapsullu mikroorganizmalar

a bagh sik tekrarlayan infeksiyonlarla
) sik karsilasilir.

Ciddi komplikasyonlarla (ozellikle ) seyreder.

bagh olanlar disinda viral
enfeksiyonlarin seyri genellikle normaldir.Ancak koruyucu
duzeyde gelismez



Antikor Yetmezliklerinde Radyolojik Bulgular

-

AVER
N

&

¢ o
! _n'.T‘m

-

Pneumonia - affecting right lower lober Otitis media




Sik infeksiyon Gegiren Hastaya
Yaklasim;

Semptom ve infeksiyonlarin
sorgulamasi

Fizik muayene
Tanisal tetkikler

Ayirici tani



SORGULAMA

Semptomlarin Akraba evliligi

Aile:

=Y

Sosyal,;

Viral veya bakteriyel
USYE veya ASYE Cevresel faktorler;
Akut veya kronik



Fizik
Muayene

Ates egrisi

Nabiz

Solunum sayisi

Buyume ve gelisme
geriligi

Farinks

muayenesinde

Anomali

Tonsiller
Adenopati;

Hepatosplenomegali

Diger organlardaki
patolojik belirtiler ;

Agiz icinde mantar
enfeksiyonu; T hucre
yetersizligini

Ulser ve
jinjivostomatit
Notrofil fonksiyon
bozuklugunu

Ozel klinik belirtiler;
gibi



Laboratuvar Iincelemeleri
Genel incelemeler;

Humoral immun yetersizliklerde;

Hucresel immun yetersizliklerde

Geg asiri deri duyarlik testleri.
Fagosit fonksiyonlari
Total Notrofil sayimi
NBT, Kemiluminesans,fagotest
NK huicre sayimi
Kompleman Sistemi; CH 50 Total hemolitik kompleman duzeyi,C3
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Sekonder Immiun Yet.

Normal, Hafif dusuk <400mg/dL

Spesifik antikor yaniti
(TT, isohemagglutinin, Hib)
IgG Altgruplan
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Asilar

N

Anormal Normal

Antikor eksikligi
IgG alt grubu ile

enfeksiyonlar
Diger tanilar



Kan grubu antijenlerine kars!

IgM yapisinda antikorlardir (Anti-A ve Anti-B)
Bir yasindan sonra anlamlidir

Titre >1/8 olmali

A, B ve O kan gruplarinda bakilir

AB kan grubunda bakilamaz



XLA Antikor eksikligi sendromu
CVID

IgA eksikligdi

IgG alt grup eksikligi

IgM Eksikligi

Sut Cocugunun Gegici Hipogammaglobulinemisi

Hiper IgE
Hiper IgM Sendromu
AIDS



X-bagl
Agammaglobuline
mi

(Bruton)

Sut Cocugunun
Gegici
Hipogamma-
globulinemisi

Degisken Immun
Yetersizlik

(CVID)

B hucre
%0-2

B hucre
% 10-20

B hucre
% 10-20

IgG 100 mg/dl
IgA 0-10 mg/dl
IgM 0-20

IgG 250 mg/dl
IgA 10 mg/dl
IgM 20 mg/dl

IgG 250 mg/dl
IgA 20 mg/dl
IgM 60 mg/dl



16 yas, erkek hasta

Yakinmasi: Sik tekrarlayan oksuruk,
hirilti,nefes darhigi



5 yasina kadar onemli bir sikayeti olmayan
hastanin bu sureden sonra ozellikle kis
aylarinda tekrarlayan oksuruk,hirilti, nefes
darhgi sikayetleri oluyor.

Oksiiriik sikayetleri geceleri ve egzersizle
artiyormus.

Yilda yaklasik 5-6 kez hastane gerektirecek
kadar yogun oksurukleri ve nefes alma guclugu
oluyormus, nebulize ventolinden fayda
goruyormus.



Hastaya astim tanisi konularak flutikazon
ve montelukast tedavisi baslanmis.

Son 2 yildir duzenli ila¢ kullanmasina
ragmen surekli balgamli oksurukleri oluyor
ve inhaler tedaviden fayda gormuyormus.

Son 2 yilda sinuzit ve bronsit tanilariyla
ayaktan surekli antibiyotik ihtiyaci olmus.

Son 1 yilda 3 kez pnomoni nedeniyle
hastaneye yatiriimis.



Miadinda, NSVY ile 3400 gr dogmus.

Postnatal sikintisi olmamis.

Anne 42 y,Sag ve saglikl

Baba 44 y, Sag ve astim tanisi ile izleniyor.

Anne-baba akraba degil.

11 yasinda kiz kardesi Sag ve Saglikli



KTA:80/dk ,TA:100/70 mm/hg Kilo:44kg(10-25p)
DSS:14/dk Boy:151cm(10p)

Deri:dogal
Bas-Boyun: dogal
Solunum S:Solunum sesleri esit ve dogal.

KVS:S1-S2 normal,S3 yok,ek ses ve ufurum yok

GiS:Batin rahat, defans, hassasiyet yok,
Kc. nonpalpable

GUS:dogal, anomali yok



BK: 6120 /mm3 (lenf: 2300/mm?3)

Hgb:13.4 gr/dl htc: %%41

PLT. 304 000/mm3

CRP:0.6 mg/dl Sedim:13 mm/saat

Diger Biyokimya Testleri: Normal

Inhaler alerjen prik test: Negatif SFT: Normal

PA Akciger grafisi: Normal




ON TANI?



PPD: 8 mm(1 BCG skari)
Balgamda ARB: Negatif
M.tbc.PCR: Negatif

Ter testi: 36 mmol/It

Toraks BT. Sol akciger lingulada ve sag akciger orta
lob medialde atelektazi ve eslik eden buzlu cam
dansiteleri



Immiin yetmezlik?

Tetkik ?
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Tam kan sayimi ve periferik yayma
Kantitatif Ig seviyeleri: Ig A,M,G,E
Izohemaglutiniler

Gecikmis tipte hipersensitivite testleri
Akciger grafisi: Timusun goruntulenmesi icin

CH50, NBT



IgA: 52 mg/dl (65)
IgM: 65 mg/dl (56)
IgG: 486 mg/dl (748)

Izohemaglutinin: 1/32(1/8 lizerinde)



Anti-Hbs: 6.3 [U/L

Pnomokok antikorlari: Asi oncesi:0.12 mcg/dl

4 hafta sonra:0.15 mcg/dl

Flowsitometrisinde Lenfosit subsetleri

CD 3.
CD4

CD 8.
CD 16+56+:
CD 19:

%69
%23
%44
%15
%12.2



Hasta yaygin degisken immun yetmezlik
(CVID) olarak kabul edildi.

21 gunde bir almak uzere 0.5 gr/kg IVIG
tedavisi baslandi.



B hucre farklilasmasinda bozukluk nedeniyle defektif antikor
yapimi ve tekrarlayan enfeksiyonlarla giden heterojen bir grup
hastalik.

B Hucre defektleri
T Hucre defektleri
Adezyon/swiching defektleri

IgA veya IgM dusuklugunun eslik ettigi belirgin azalmis IgG
duzeyi

Immiinizasyana karsi bozulmus antikor yaniti

Diger immun yetmezlik nedenlerinin diglanmig olmasi.



Avrupa toplumlarinda primer immun yetersizlik hastaliklari
icinde ensik.

Her iki cinste de gorulur.
Baslangic yasinda bimodal dagilim. ( 1-5 ve 18-25 yas)

Tani yasi ve baslangic semptomlari arasinda ortalama 5-7 yil
gecikme.



Patogenezde yer alan molekuler defektler tam olarak
ortaya konamamistir.

ICOS, TACI,BAFF gibi monogenik defekt gosterilmistir.

Degisik kalitim tipleri bildirilmekle birlikte cogu vaka
sporodiktir.(%10 ailesel)



Genellikle sinopulmoner infeksiyonlar seklindedir.
(pnomokok,H.influenza,mikoplazma,stafilakok)

Hastalarin % 'Unde tanidan once en az bir pnomoni epizodu
vardir.

Sepsis ,menenjit,septik artrit gibi agir enfeksiyonlar nadir.

Viral ve fungal patojenlere bagh firsatci enfeksiyonlar
nadirde olsa bildirilmistir. (pnomosistis,criptosporidia,herpes
zoster)

GIS tekrarlayan enfeksiyonlar(giardia,shigella,salmonella)



Tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlarin en onemli
komplikasyonu bronsiektazidir.

Astim , bronsiektazi ve diger akciger proceslerine bagli
obstruktif bulgular.

Interstisyel akciger hastalig
Folikuler bronsiolit

Lenfoid hiperplazi

Lenfoid interstisyel pnomoni



Hastalarin % 20' sinde gorulur.

Otoimmun Hemolitik anemi ve trombositopeni en
yaygin otoimmun hastaliktir.

Artrit 3. siklikla gorulur, klinik olarak romataid artriti
taklit eder.

SLE, hepatit,pernisiyoz anemi,addison ve tiroidit
bildirilmis.



CVID hastalarinin %20 sinde tanimlanmisg

Diyare , malabs.,kilo kaybi ensik bulgu.

Giardia, CMV,kriptosporidium en sik rastlanan patajen
Tanida siklikla biyopsi gerekir.

Inflamatuar barsak hastaligi

Colyak benzeri hastalik(viluslarda duzlesme)
Noduler lenfoid hiperplazi

Pernisiyoz anemi

Protein kaybettiren enteropati
Gastrointestinal lenfoma



Lenf nodlari ve solid organlarda
(kc,akc,dalak,beyin,deri) nonkazeifiye granulomlar.

%8-20 arasinda gorulur.

Granulomatoz lezyonlu hastalarin daha yuksek oranda
otoimmun hastaliga sahip oldugu bildirilmis.

Sarkoidoz benzeri hastalik



Non-hodgkin lenfoma en sik gorulen malignensi.

Genellikle ekstranodal ,iyi diferansiye ve B hucre
orjinlidir.

Gastrik kanserler

Pernisiyoz anemi ve helikobakter pylori sikliginda artis
e ilgili?



Hastalarin % 38'inde alerjik hastalik bulgulari
saptanmis.(gida alerjisi,ekzema,astim,rinit)



Tedavi
IVIG replasman tedavisi:

Yasami tehdit eden infeksiyon sikligini azaltir.
Tedavinin erken baslatilmasi progresif akciger harabiyetini azaltir.

Immunolojik degerlendirmenin tam olarak yapiimasindan sonra
baslanmalidir.

Enfeksiyonlarin acil ve tam degerlendirilmesi
Refraktor enfeksiyonlarda profilaktik antibiotik
Pulmoner fonksiyonlarin monitorizasyonu

lligkili hastaliklar icin farkindalik



IVIG tedavisinden sonra yasam suresi onemli
derecede uzamistir

Irreversible pulmoner hastalik gelistikten sonra
tani alan hastalarda yasam suresi daha kisadir.

Sinif degistirmis hafiza B hucrelerde dusukluk ile
prognoz arasinda iligki saptanmis.



04/11/13



