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OLGU 1 
 
 2,5  yaş, erkek  hasta  
 Son 1 aydır geçmeyen öksürük ve hırıltı 
 1 yaşına kadar atopik dermatit dışında yakınma yok, 

1 yaşında bir kez ve son 6 ay içinde 2 kez pnömoni 
tanısı ile yatış olmuş. 3 kez de ayaktan bronşit 
tanısı ile antibiyoterapi almış. 

 Haftada 2-3 kez cıvık ve mukuslu dışkılama 
oluyormuş, 2-3 ayda bir AGE nedeni ile hastane 
başvurusu var. 



OLGU 1 

 Anne-baba 3. derece akraba, ailenin tek çocuğu 

 Annenin 3 kuzeni 1 yaş altında ishal nedeniyle ölmüş. 
 

 Lenf bezi palpe edilemedi. Tonsiller bilateral 
görülemedi, sağ hemitoraksta belirgin olmak üzere 
krepitan ral+ 

 

 Hemogram, akut faz reaktanları, biyokimyasal 
parametreler normal 

 (Beyaz küre: 9700/mm3 (lenf: 4800/mm3)) 

 

 





          Ön tanı? 

        Tetkik ? 
            

          

 



Yılda sekizden fazla 
ÜSYE     Yılda  2 sinüs          

infeksiyonu 
 2 ay antibiyotik 
kullanımı 

Yılda  2 pnömoni Gelişme geriliği 

Persistan oral 
moniliazis 

IV tedavi gereksinimi 2 derin doku infeksiyonu, 
Fırsatçı m.o enf 

Aile öyküsü 

Tekrarlayan cilt veya 
organ abseleri 

İmmün Yetmezlik Düşündüren 10 Klinik Bulgu 

Jeffrey Modell Foundation 



Birinci basamak testler 

 Tam kan sayımı, periferik yayma 
 Kantitatif immunglobulin(IgG,IgM,IgA,IgE) 

 Doğal antikor titreleri(izohemaglutininler, anti-A,B) 

 Spesifik antikor titreleri (protein,polisakkarid) 

 Nitroblue tetrazolium (NBT) ve dihidrorhodamin 
(DHR) testleri  

 Kompleman sistemi taraması 
 Geç tip aşırı duyarlılık testleri(PPD,candidin) 
 Radyolojik değerlendirme 

 
 
 
 



  Laboratuvar   İncelemeler 

Genel  İncelemeler; Tam kan sayımı, tam idrar tetkiki,  
                                Mikrobiyolojik ; Kültür 

Humoral immün yetersizliklerde;  

 Serum IgG,  IgM. IgA düzeyi 

 Isohemaggülitinin titreleri 

            Spesifik antikor yanıtı (AntiHbs,tetanoz,difteri,Hib gibi) 
Hücresel immün yetersizliklerde 

 Lökosit ve lenfosit sayımı 
 Total B, T lenfosit  ve Th, Ts oranları 
 Geç aşırı deri  duyarlık  testleri. 
             In vitro T hücre stimulasyonumitojenler (PHA,ConA) 

antijen (kandida,tetanoz) 

      Akciğer grafisi: Timus görüntülemesi 
Fagosit fonksiyonları 
 Total Nötrofil sayımı,NBT 

NK hücre sayımı 
Kompleman Sistemi; CH 50 ,  kompleman düzeyi 



Laboratuvar 

IgA:  1 mg/dl    (14-123) 
IgM:  10 mg/dl    (48-168) 
IgG:   <75 mg/dl  (424-1051) 
izohemaglutinin: yeterli antikor oluşturamadığı için 
bakılamadı. 
AntiHbs :negatif 
 
 
 
 
 





Sekonder İY 

 Ilaçlar 

-steroid 

-kemoterapi 

 Lenfosit-antikor kaybı 
-nefrotik sendrom 

-protein kaybettiren enteropati 

-yanık 

• Dalağın alınması 
 





 





•TANI 
 
 

X-LİNKED AGAMMAGLOBULİNEMİ 
(BRUTON AGAMMAGLOBULİNEMİSİ) 
 
 
 
 
 
 
 



OLGU 2 

 
 14  yaş, erkek  hasta  
 4 yaşından sonra yılda yaklaşık 6 kez hastane başvurusu 

gerektirecek kadar yoğun öksürükleri ve hırıltıları 
nedeniyle astım tanısı konmuş. 

 Son 2-3 yıldır anti-astmatik ilaçlardan yarar 
görmüyormuş, persistan produktif öksürük şikayeti 
gelişmiş. 

 Son 1 yılda pnömoni nedeniyle yatışı olmuş ve 3 kez 
sinüzit tanısı ile ayaktan antibiyoterapi almış 

 

 

 



OLGU 2  

 
 Anne-baba akraba değil. 
 Babada astım tanısı var, 9 yaş erkek kardeş sağlıklı. 
 Boy ve kilo 10 p, 3-4 cm boyutunda dalak büyüklüğü 

mevcut. 

 BK: 6230  /mm3   (lenf: 2400/mm3), Hb:14.4 gr/dl 
Sedimentasyon:11 mm/saat 

 PA akc : normal 

 İnhaler alerjen prik test:negatif,SFT normal 

 

 

 



  Laboratuvar   İncelemeler 

Genel  İncelemeler; Tam kan sayımı, tam idrar tetkiki,  
                                Mikrobiyolojik ; Kültür 

Humoral immün yetersizliklerde;  

 Serum IgG,  IgM. IgA düzeyi 

 Isohemaggülitinin titreleri 

            Spesifik antikor yanıtı (AntiHbs,tetanoz,difteri,Hib gibi) 
Hücresel immün yetersizliklerde 

 Lökosit ve lenfosit sayımı 
 Total B, T lenfosit  ve Th, Ts oranları 
 Geç aşırı deri  duyarlık  testleri. 
             In vitro T hücre stimulasyonumitojenler (PHA,ConA) 

antijen (kandida,tetanoz) 

      Akciğer grafisi: Timus görüntülemesi 
Fagosit fonksiyonları 
 Total Nötrofil sayımı,NBT 

NK hücre sayımı 
Kompleman Sistemi; CH 50 ,  kompleman düzeyi 



Laboratuvar 

IgA:  58 mg/dl    (65) 
IgM:  69 mg/dl    (56) 
IgG:   555 mg/dl  (748) 
izohemaglutinin: 1/32 
Anti-hbs: 6.3 U 

Pnömokok antikorları:   Aşı öncesi:0.12 mcg/dl  
                                      4 hafta sonra:0.15 mcg/dl 

  
 
 
 



          Ön tanı? 

        Tetkik ? 
            

          

 



 

 

 Flowsitometrisinde  

                                   CD 3:  %69 

                                   CD4  :  %14  

                                   CD 8 :  %52  

                                   CD 16+56+: %15 

                                   CD 19 :  %12.2  

                              

  





TANI 
 
 
Yaygın değişken immün yetmezlik (CVID) 
 
 
 
 
 
 
 



OLGU 3: 

 
 10 aylık kız  hasta 

 5. aydan sonra başlayan, ayda bir kez olan ve acil 
başvurusu gerektiren hırıltı, öksürük  

 Anne-baba akrabalık yok. 
 7 yaşında erkek kardeşi astım tanılı 
 Ailede bilinen immün yetmezlik tanısı yok 
 Gelişimi normal 
 Fizik muayene normal 
 BK:9300/mm3(lenfosit:3920/mm3) 

 
 

 

 



Laboratuvar 

(dış merkezde bakılan) 
IgA:  35 mg/dl    (12-99) 
IgM:  45 mg/dl    (34-215) 
IgG:   300 mg/dl  (381-1221) 
Anti-hbs: 150 U 
İzohemaglutinin:1/8 
 
 
 
 
 



  Laboratuvar 

• FLOW SİTOMETRİ:  
 CD 3 %65  

 CD 4  %40  

 CD 8 %25  

 CD 16+56+%5  

 CD 19 %12 

 CD 20 %10  

 HLA DR %64 



          Ön tanı? 

          Tetkik ? 
            

          

 





TANI 

• SÜT ÇOCUĞUNUN GEÇİCİ 
HİPOGAMMAGLOBULİNEMİSİ(SGHG ) 



Yılda sekizden fazla 
AOM     Yılda  2 sinüs          

infeksiyonu 
 2 ay antibiyotik 
kullanımı 

Yılda  2 pnömoni Gelişme geriliği 

Persistan oral 
moniliazis 

IV tedavi gereksinimi 2 derin doku infeksiyonu, 
Fırsatçı m.o enf 

Aile öyküsü 

Tekrarlayan cilt veya 
organ abseleri 

İmmün Yetmezlik Düşündüren 10 Klinik Bulgu 

Jeffrey Modell Foundation 



    Labaratuvar  değerlendirmede 
         1. basamak testler 

Tam kan sayımı ve periferik yayma 

Kantitatif Ig seviyeleri: Ig A,M,G,E 

İzohemaglutiniler 

Gecikmiş tipte hipersensitivite testleri 
Akciğer grafisi: Timusun görüntülenmesi için 

CH50 

NBT 

 



İmmun yetersizlik  düşündüren 
özellikler-Laboratuvar 

 
• Kronik lenfopeni 

-1 yaş altı 3000/mm3 

-1 yaş üstü 1500/mm3 

• Nötropeni 

• Kronik lökositoz 

• Eozinofili(%<4) 

• Trombositopeni, anemi 

• Agammaglobülinemi,hipogammaglobülinemi 

• PY: nötrofil granül yokluğu,mikrotrombosit,dev  
granül 



         

       I-Antikor Eksiklikleri 

    II- Kombine  İmmün Yetersizlikler  

   III-Diğer iyi tanımlanmış immün yetersizlikler 
   IV-Immün sistemin  regülasyon bozukluğuna  
         bağlı hastalıklar 
    V- Fagositin sayısal, işlev bozukluğu 

  VI- Doğal immün Sistemde eksiklik ile  
          seyreden 

 VII- Otoinflamatuvar hastalıklar 
VIII- Kompleman eksikliği  
                                          Notarangelo L, Casanova JL ve ark .  

                                       J Allergy Clin Immunol 2006;117;4;883-896 

Primer İmmün Yetersizlikler 



KGH 



Humoral İmmün Yetmezlik Hastalıklar: 
 

•Süt çocuğunun geçici hipogammaglobulinemisi 
•Konjenital X’e bağlı agammaglobülinemi  
(Bruton) hastalığı 
•Yaygın değişken immün yetmezlik (CVID) 
•Selektif IgA eksikliği 
•Selektif IgM eksikliği 
•IgG subgrup eksikliği 



Süt çocuğunun geçici hipogammaglobulinemisi: 
 
•6 aydan büyük çocuklarda altta yatan başka bir neden 
olmaksızın IgG’nin düşük olması 
•Süt çocukluğu döneminde immünoglobulin sentezinde 
gecikme 
•Sık enfeksiyon geçirebilir ya da asemptomatik olup 
tarama sırasında tesadüfen tanı alabilirler.  
•Hastaların muayenesi normaldir (tonsil dokusu var) ve 
akciğer filminde timus dokusu görülür. 
•SGH tanısı hastanın klinik ve laboratuar bulgularının 
takibi ve bu bulguların düzeldiğinin görülmesi ile 
konulur.  
 
 



  X-bağımlı agamaglobulinemi (Bruton hastalığı) 
 

• X’e bağlı resesif, Bruton tirozin geninde  
mutasyon 

• Pre-BB diferansiasyon bozukluğu 
• İmmünglobülin (Ig ) oluşmaz 
• Erkeklerde görülür, erken yaşta belirir 
• Otoimmün hastalıklar artmıştır 
• İnfeksiyonlar,bakteri,enterovirüs ,Giardia  

lambdia inf. artmıştır 
 
 

 



Common variable” Yaygın değişken  immün yetmezlik  
 
•Bruton hastalığına benzer, ancak her iki  cinste de 
görülür 
•B hücrelerinin ⃗⃗⃗⃗plazma hücrelerine  dönüşümünde sorun 
vardır 
•Hipogamaglobulinemi (özellikle IgG’de) 
•Çoğu zaman ileri yaşlarda belirir 
•Otoimmün hastalık ve lenfoid tümörlere  eğilim vardır 
 

 



İzole IgA yetmezliği 
 

•Primer immün yetmezlikler içinde en sık olandır 
•Nüks sinopulmoner infeksiyonlar ve diare  görülür 

•%40 ında IgA’ ya karşı antikorlar vardır 
•IgA içeren kan ürünlerinin transfüzyonu  anafilaksiyi 
tetikleyebilir 

•%20 sinde IgG2 eksikliği vardır 

•Otoimmün hastalıklar artmıştır 
 

 







 TEŞEKKÜRLER… 


