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Int. Dr. Elif Yilmaz




5 aylik erkek hasta



» SIKAYET: Ishal, kusma



HIKAYE

* I haftadir ishal ve eslik eden kusma sikayetleri
olan ve atesi olmayan hastamiz acil servisimize
bagvurmus 1ler1 tetkik ve tedavi amaciyla
servisimize yatirilmais.

o Hastanin diskis1 acik sar1 renkli,sulu,mukussuz
ozellikte ve giinde yaklasik 10 kez olmaktaymis.

e Gilinde yaklasik 10 kez olan kusmalar
yediklerini igerir tarzdaymus.

e Hastamiz 2 aylikken oOksiiriik ,ates ,kusma

sikayetleriyle Bursa Dort Celik Hastenesine
basvurmus.



e Bursa Dort Celik Hastenesinde pnomoni
tanisiyla 7 giin yogun bakimda, 8 giin
serviste yatisi olmus.

3.5 aylikken de ishal, kusma ,

dehidratasyon nedeniyle Bursa Uludag
Universitesinde 7 giin yatis1 olmus.



» Prenatal: Yalova Devlet Hastanesinde gebelik
boyunca usg kontroliinde sorunsuz bir gebelik
gecirmis.

e Natal: Yalova Devlet Hastanesinde 37 GH de
normal yolla 2400 gr diinyaya geld..

e Postnatal: Dogar dogmaz aglamamus,
morarma, sarilik, yogun bakim, kiivez oykiisu
yok.



e Beslenme: 2 ay anne sutu almis
sonrasinda mama 1le beslenmus.
Dvit ve Fe alhiyor.

e Asilar: Sadece Hepatit asisi
yapilmis.

e Soygecmis:

e Anne :18y, ortaokul mezunu, ev
hanimu sag saglikhi

e Baba: 23 y, ortaokul mezunu

e 2. derece akrabalar



Fizik Muayene

» Ates:38,2 °C

» Nabiz: 144/dk

* SS: 40

* SPO2 : 100%

e Boy:55 cm (3p)

* K1l0:3900¢r (<3p)
* BCG skarn : yok



Genel durum: Orta

Cilt: Turgor, tonus azalmis. 0dem siyanoz sarilik
yok.Dokiintii yok

Bas-Boyun: Sa¢ ve sagh deri dogal, kafa yapisi
simetrik, boyunda kitle LAP yok.on fontanel 1x1 agik,
arka fontanel acik

Gozler: Bilateral 151k rekleksi dogal, pupiller 1zokorik
Kbb: Orofarenks ve tonsiller dogal.

SS: Sag AC de solunum sesler1 azalmis,ekspiryum
uzamus,bilateral AC sesler1 kaba Toraks deformitesi
yok

KVS: S1(+), S2(+) dogal S3 yok, ritmik, AFN +/+
GIS: Batin rahat, defans-rebound yok

hepatosplenomegali yok, traube acik, barsak sesleri
artmus.

GUS: Haricen erkek,testisler bilateral skrotumda,
anomali yok.

Ekstremiler: Hipotonik



LABARATUAR

- » WBC:1210/mm?3

e ANS: 6.45 /mm?

HGB: 10.3g/dl
Lenfosit:4870
Htc:30.1
PLT:622.000/mm3

e MCYV: 86,21l
e CRP:5.83

e LDH:261

e Mg:1.32

e P:3.9

e BUN:8.0mg/dl

e Kre.:0,376mg/dl

* Na:131mEq/L

e K:2.98mEq/L

e C1:104mEqg/L

e T.Prot:3.4

e Alb.:1.75g/dl

o Urik Asit:7.3mg/dl






Yapiian ozel tetkikler;

e TER TESTI:40 mmol/L
* C3: 146 mg/dl (90-180)
e C4:34,3 mg/dl (10-40)

o IgA: 5mg/dl (9-110)

e IgG:61 mg/dl(289-1644)
o IsM:10mg/dl (22-226)

o Anti-Hbs :N-4.09

e HbsAg:N-0.23

e Diski mcelemesin de iireme yok , direk parazit
1zlenmedi



Flow sitometri
~ |+ CD3: %72.82 (51-79)
T . CD3+CD4: %?24.87 (31-54)
e CD3+CD8:%46,09 (10-31)
. CD19:%11,66 (6-21)
e CD20:%10,18 (13-40)
e CD16+56+:%11,61 (5-23)
« HLA-DR:%28,02 (15-48)



Immiin Yetmezlik Distindiiren 10 Klinik Bulgu

Yilda seklzden Yilda >

2 sinds > 2 ay antibiyotik
fazla AOM

infeksiyonu kullanimi

Yilda > 2 pnomoni Gelisme geriligi Tekrarlayan cilt

veya organ abseleri
o~
O 5
;"l. A : :
L&

Persistan oral IV tedavi | 2 derin doku Aile oykdisd

moniliazis gereksinimi infeksiyonu, Jeffrey Modell Foundati
Firsatct m.o enf effrey Modell Foundation



Agama/Hipogamaglobulinemi

Gecici hipogamaglobulinemi(FLOW NORMAL
OLUR!)

X-linked agamaglobulinemi/Buruton(CD19 <%?2
olmali.)

HiperlgM sendromu(IgM diizeyi N/Y olmali.)
Selektif IgA eksikligi(sadece IgA da dusiiklik olmali)
IgG subgrup eksikligi(IgG diizey1r normal olmali)
Spesifik antikor eksikligi(IgG diizeyi normal olmalr)
Yaygin degisken immiinyetmezlik

Kombine immiin yetmezlikler(flow sitometrisinde T,B
veya NK hiicrelerinde dustklik olur, tonsil ve LAP
olmaz)



*Hasta yaygin degisken immiinyetmezlik
CVID olarak kabul edildi.

21 glinde bir almak tizere 0.5 gr/kg IVIG
tedavisi baslanda.



Yaygin degisken immiin yetersizlik(CVID)

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

°IgA veya IgM dusukliginiin eslik ettigi
belirgin azalmis IgG diizeyi

Immiinizasyana bozulmus antikor yanit:

eDiger immiin yetmezlik nedenlerinin dislanmis
olmasi.



Yaygin degisken immiin yetersizlik(CVID)

* Avrupa toplumlarinda primer immiin yetersizlik
hastaliklar1 icinde en sik.

eHer 1ki1 cinste de goriiliir.

» Baslangi¢ yasinda bimodal dagilim.( 1-5 ve 18-
25 yas.)



. Patogenezde yer alan molekiiler defektler tam

olarak ortaya konamamustir.

. ICOS,TACLBAFF gibi monogenik defekt

gosteriimistir.

. Degisik kalitim tipler1 bildirilmekle birlikte cogu
vaka sporodiktir.(%10 ailesel)



Kiinik
Enfeksiyon :

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

eHastalarin % 'linde tanidan Once en az bir pnomoni epizodu
vardir.

-Sepsis ,menenjit,septik artrit gibi agir enfeksiyonlar nadir.

*Viral ve fungal patojenlere bagh firsat¢1 enfeksiyonlar nadirde
olsa bildirilmustir. ( pndmosistit,criptosporidia,herpes zoster)

*GIS tekrarlayan enfeksiyonlar(giardia,shigella,salmonella)



e Tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlarin en oneml
komplikasyonu bronsiektazidir.

* Astim , bronsiektazi ve diger akciger progeslerine
bagl obstriktif bulgular.

oInterstisyel akciger hastahig
eFolikiiler bronsiolit

*[enfoid hiperplazi

e[ enfoid interstisyel pnomoni



eHastalarm % 20' sinde goriliir.

*Otoimmiin Hemolitik anemi1 ve trombositopeni
en yaygin otoimmiin hastaliktir.

e Artrit 3. siklikla goriiliir, klinik olarak romataid
artriti taklit eder.

*SLE hepatit,pernisiy0z anemi,addison ve tiroid
hastalig1 bildirilmais.



*CVID hastalarimin %20 sinde tanimlanmus

eDiyare , malabsorbsiyon, kilo kaybi ensik bulgu.
eGiardiazis, CMV kriptosporidium en sik rastlanan patajen
eTamda siklikla biyopsi gerekir.

eInflamatuar barsak hastalig

*(Colyak benzer1 hastalik(viluslarda diizlesme)

eNodiiler lenfoid hiperplazi

ePernisiydz anemi

*Protein kaybettiren enteropati

e(Gastrointestinal lenfoma



*Lenf nodlar1 ve solid organlarda
(kc,akc,dalak,beyin,der1) nonkazeifiye granulomlar.

*9%8-20 arasinda gortliir.

eGranulomatoz lezyonlu hastalarin daha yiiksek oranda
otormmiin hastaliga sahip oldugu bildirilmis.

eSarkoidoz benzeri hastalik



*Non-hodgkin lenfoma en sik gortilen
malignensi.

*Genellikle ekstranodal orjinli,iy1 difersie ve B
hiicre orjinldir.
*Gastrik kanserler

*Pernisiy0z anemh.pylori sikhiginda artis ile
ilgili?



eHastalarin % 38'mde alerjik hastalik bulgulari
saptanmuis.(gida alerjisi,ekzema,astim,rinit



Labaratuvar bulgulan:

oIgG dusuklugu(IgA ve/veya IgM dusuklugu
ile)

eLenfopeni 20%

B hiicre sayilar1 genellikle normal
*CD4/CD8 oran1 azalmas,

*CD4+CD45+ T hiicrelerde azalma

°IL-4, IL6 diizeylerinde azalma



Tedavi

*IG replasman tedavisi:
e Yasami tehdit eden enfeksiyon sikligmi azaltr.

*Tedavinin erken baslatilmasi progresif akciger
zedelenmesini azaltrr.

eImmiinolojik degerlendirmenin tam olarak
yapilmasindan sonra baslanmalidir.

*Enfeksiyonlarin acil ve tam
degerlendirilmesi

*Refraktor enfeksiyonlarda profilaktik
antibiotik

Pulmoner fonksiyonlarin monitorizasyonu



]G tedavisinden sonra yasam siiresi onemli
derecede uzamistir

eIrreversible pulmoner hastalik gelistikten sonra
tan1 alan hastalarda yasam siiresi daha kisadur.

oSmif degistirmis hafiza B hiicrelerde diisiikliik
1le prognoz arasinda iliski saptanmuis.



Hastaya sivi replasmani yapildi, genel
durumu giderek diizeldi

Yatisindan 2 giin sonra diskilama sayis1 3’¢
distii ve kivamli katilasti

Hastamiz 4x200mg dan Sefotaksim aliyor.

21 glinde bir 0.5 gr/kg IVIG aliyor.

Taburculugu planlanan hastamiz Aller;i-
[mmiinoloji Dali tarafindan takibi planlandi.
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