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Primer Immiin Yetersizlikli Cocukta Allerji
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Primer Immiin Yetersizliklerin %50'sini B hiicre yetersizli§i, %30'unu T hiicre ve kombine immiin yetersizlik, %18'ini fagosit fonksi-
yon bozuklugu ve %2'sini kompleman eksikligi olusturmaktadir(1, 2, 3). T ve B hiicre arasindaki sitokinler araciligiyla saglanan ileti-
simin herhangi bir noktada bozulmasi immiinregiilasyonda bozulmaya yol agmaktadir. Primer immiin yetersizliklerde gdoriilen bu bo-
zukluklarin sonuglarina sirasiyla goz atalim.

B hiicre yetersizlikleri yani humoral immiin yetersizliklerin tipik klinik nitelikleri temel olarak dort baslikta 6zetlenebilir;

1-Yineleyen sinopulmoner enfeksiyonlar

2-Ciddi komplikasyonlar; Bronsektazi

3- Agir Enteroviriis, polioviriis enfeksiyonlari,diger viral enfeksiyonlari normal gegirirler

4-immiinregiilasyonda bozukluk(Otoimmiinite, Allerji, Lenfoid hipertrofi)

B hiicre yetersizligi bashgi altindaki IgA Eksikligi, allerjik hastaliklara duyarligi arrtiran ve en sik goriilen hastalik grubudur (4). Bir-
cok arastirmaci, atopinin (allerjik rinit, astim) IgA eksikliginde yiiksek sikligina dikkati cekerek, hastalarin 1/3 ila 1/2'sinde atopik has-
taligin bulundugunu belirtmislerdir (5,6). Buna ek olarak, allerjisi olan hastalarda daha sik olarak diisiik IgA seviyeli kisilere rastlan-
makta ve IgA eksikligi tesadiifen belirlenmis kan bankasi dondrlerindeki allerji sikhigi normal kisilere gore artmis bulunmustur (%20e
karsilik %10) (6). IgA eksikliginde artmis allerji sikligi patofizyolojik olarak su sekilde agiklanmaktadir: yetersiz IgA, genel gevresel an-
tijenlerin (ve allerjenlerin) sistemik immiin sisteme ulagmalarini sinirlandirmada basarisiz kalmakta ve béylece kisi allerjiye sebep
olacak IgE yaniti vermektedir. IgA eksikligi ve allerji iligkisini agiklayacak bir diger olasi agiklama ise IgA antikorlarinin normalde
medyator salinimini baskiladigi ve boylece IgA eksikliginde medyatdr salimiminin arttigi belirtilebilir. Yukaridaki kavramlarin bazilari-
nin bir uzantisi olarak, Soothill ve arkadaslari, erken ¢ocukluktaki (1 yasindan kiigiik) gegici IgA eksikliginin bazi allerjiye yatkin ¢o-
cuklarda allerjenlere karsi sensitizasyona neden olabilecedi teorisini ortaya koymuslardir (7). Klinigimizde lzole IgA eksikligi olan 70
olgunun %33'iinde allerji yakinmalari mevcut olup biiyiik gogunlugunu (%65) astim bronsiale olusturuyordu.

Izole IgA eksikliginde allerjik yanitlar beklenmedik ciddi yanitlara yol agabilmektedir. Bu hastalar IgG , IgE ve anti-IgA antikorlar
yapabilir. Kaninda Anti-IgA; > 1/1000 ise, kan ve kan {riinii (Kan, plazma, IVIG, IMIG) transfiizyonlari sirasinda ciddi yan etkiler, kan
tiriinlerinde bulunan IgA’a karsi agir anaflaksi gelisebilir. Kaninda Anti-IgA; < 1/256 ise(¢cok dogurmus veya sik kan transfiizyonu olan
kisilerde) nadiren anaflaksi olur fakat saman nezlesi veya deri dokiintiileri gelisebilir ve bu sirada hastalarda serum kompleman dii-
zeyleri diisiiktiir. IgA eksikligi olan tiim hastalar, kan transfiizyonu sirasinda gelisebilecek ciddi yan etkilere karsi uyari bilezigi tasi-
malidirlar. E§er transfiizyon yapilmasi sart ise, ideal dondr IgA eksikligi olan bir kisi olmaldir, ayrica yikanmis eritrosit suspansiyonu
tam kan transfiizyonundan daha giivenlidir. IVIG tedavisine karar verildi ise igeriginde en diisiik Ig A olan segilmeli ve infiizyon dik-
katle izlenmelidir (8,9,10).

Agir kombine immiin yetersizligi bulunan (Tablo1) olgularda da T hiicre kdkenli interferon-g'nin yetersiz, IL-4 ve IL-5 gibi sitokinle-
rin asir yapim ve salimimlari antijenik uyarilara karsi allerjik yanitlarin gelismesine yol agmaktadir (3). Omenn’s sendromu tipik bir or-
nedi olusturur. Omenn’s sendromunda hiper IgE ve eozinofiliye eritrodermi ve seboreik dermatit gibi ciddi cilt belirtileri eslik eder.

T+B+ agir kombine immiin yetersizliklerde hafif T lenfopeni, T lenfosit islevlerinde bozukluk, hiper IgE siklikla eslik eder. Bu has-
talarda da allerjik hastaliklar( %48 ekzema, astim, {irtiker) sik gordltir(11).

Tablo1; Agir kombine immiin yetersizligin(SCID) siniflamasi
T-B-NK- T-B-NK+ T-B+NK- T-B+NK+ T+B+
ADA eksikligi RAG 1/2 Eksikligi X-e bagli agir kombine immiin yetersizlik  IL-7 Ra Eksikligi ZAP -70 eksikligi
Retikiiler diskgenezi Omenn sendromu JAKS3 eksikligi CD3y eksikligi Tip2 BLS(Ciplak lenfosit
Navajo agir kombine PNP eksikligi Sendromu)
immiin yetersizlik IL-2 eksikligi

Wiskott-Aldrich Sendromu(WAS)'unda trombositopeni, anormal trombosit , agir, yaygin ve sik alevlenmeler ile seyreden ekzema
bulunur. Bu hastalarda T hiicre sayisi yavas yavas azalir, 6zellikle CD+T hiicreleri spontan hiicre apoptozuna kosut olarak azalir.

Fagosit islev bozuklugu ile seyreden hastaliklardan Hiper immiinglobulin E sendromu ise, karakteristik kaba yiiz gériinimd, cilt ve
alt solunum yolunda yineleyen enfeksiyonlar, kronik ekzema ve kemik(kirik ve skolyoz) ve dis anormalileri bulunur.

Hastalarda cok yiiksek IgE >2000 IU/ml, eozinofili, bozuk kemotaksi ve protein ve polisakkarit antijenlerine yetersiz yanit saptanir.
Atopik hastalik, hiperimmiinglobulinemi E sendromunun énemli bir unsurudur ancak Tip | asiri duyarlk sonucu degil tip IV asiri du-
yarlik yaniti sonucu gelismektedir(12).

Kompleman sistemindeki Cl esteraz inhibitor eksikligine(CI-INH eksikligi) bagl Herediter anjio6dem(HAE), derialti ve/veya sub-
mukozal ddeme bagl belirtiler ile hayati 6nem tasiyan bir hastalikdir(Tablo 2)(13).

Cl-esteraz inhibitdr eksikligi Tip | hastalarin %85'i olusturan ve en sik rastlanan tipdir. Serumda CI-INH proteini diisiik olmasina
karsin %5-30'unda normaldir. CI-INH aktivitesi diisiik bulunur. Cl- esteraz inhibitor eksikligi Tip Il hastalarinda, serumda islevini ya-
pamayan normal veya artmis diizeyde CI-INH, CI-INH aktivitesi diisiik ve alevlenmeler arasinda ve sirasinda C1sin denetlenemeyen
etkinligi nedeniyle serumda C4 ve C2 diizeyleri diisiiktiir.



Tablo 2; HAE Klinik Nitelikleri

QOlgularin yarisinda adolesan ¢agindan dnce baslar
Kapiller ve veniillerde dilatasyon ile endotelyal hiicreler arasinda su tutulumu sonucu nonenflamatuvar 6dem
eDeri, solunum sistemi ve GIS en sik tutulur
« USYE, dis cekimi, tonsillektomi, stres solunum yolunu ekstremitede travma deri belirtilerini tetikler
*Bogulma hissi ile birlikte dil, yanak ve orofarenksde hizla 6dem gelisir
QOlgularin 2/3'tinde farengeal 6dem vardir
eHiriltili solunum ve stridor bulgulari ile larinksde 6dem gelisebilir, obstruksiyona yol agip hayati tehlikeye sokabilir
HAE'de tedavi secenekleri agsagida siralanmistir;
1-Alevlenmeleri 6nlemek igin uzun siireli proflaksi
Antifibrinolitik; Epsilon Amino Kaproik Asit(EACA)
EACA Siklik analogu traneksamik asid
Androjen; Erigkin hastalarda Danazol, stanozol
2- Kisa siireli proflaksi; Ameliyat 6ncesi
1 hafta 6nce Danazol basla
1 giin 6nce EACA basla
12 saat 6nce Taze donmus plazma
3-Akut alevlenmede tedavi;
Epinefrin, Antihistaminik, Kortikosteroid 7?7
Kismen saflastiriimig CI-INH infiizyonu birkac saat icinde ddem ve belirtileri azaltmaktadir.
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