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ÖZET 

 

 

Humoral immün yetmezlikler, primer immün yetmezliklerin %50-60‟ını 

oluĢturur. Klinik olarak tekrarlayan üst ve alt solunum yolu enfeksiyonuna 

neden olarak, akciğer harabiyetine yol açabilmektedir Bu hastalıkta tanı ve 

tedavinin erken dönemde yapılması, özellikle akciğer hasarının geliĢimi ve 

ilerlemesini engeller.  

ÇalıĢmamızın amacı humoral immün yetmezlikli hastalarımızın arĢiv 

kayıtlarından geçirilen sinopulmoner enfeksiyonların sıklığı ve bunların 

sonucunda akciğerlerde meydana gelen parankimal, plevral ve mediastinal 

patolojik değiĢiklikleri, görüntüleme yöntemleri ile saptamak, aynı zamanda 

akciğer fonksiyonel kapasitelerini solunum fonksiyon testleri ile 

değerlendirmektir. 

Bu çalıĢmada, Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve 

Hastalıkları Anabilim Dalı, Pediatrik Ġmmunoloji polikliniğinden humoral 

immun yetmezlik tanısı ile takip edilen bazı hastaların arĢiv kayıtlarından 

demografik, klinik, laboratuvar, radyolojik görüntüleme bulguları ve solunum 

fonksiyon testleri verileri retrospektif olarak incelenmiĢtir.  

ÇalıĢmamıza toplam 56 humoral immün yetmezlikli hasta alındı. 

ÇalıĢma grubumuz; Yaygın DeğiĢken Ġmmün Yetmezlik (YDĠY)‟li 25 hasta, 

X‟e bağlı agamaglobulinemi‟li (XLA) 3 hasta, Hiper immünglobulin M 

sendrom‟lu 5 hasta, immünglobulin G alt grup eksikliği tanılı 19, selektif IgA 

eksikliği tanılı 4 hastadan oluĢmaktaydı. 

Hastalardan 54‟ünün akciğer HRCT bulguları değerlendirildi. Akciğer 

tomografilerinde en sık görülen patoloji %27.7 ile (15/54) atelektazi olup bunu 

%25.9 (14/54) oranıyla bronĢektazi izlemektedir. ÇalıĢmamızdaki tüm 

hastalar değerlendirildiğinde bronĢektazi en sık (%57.5) alt loblarda görüldü. 

Özellikle YDĠY‟li hastalarımızın çoğunun HRCT„lerinde patoloji saptandı. 

Hastaların 48‟ine (%85.7) solunum fonksiyon testi yapıldı ve 20‟sinin 

(%41.7) solunum fonksiyon testinin normal olmadığı saptandı. En sık görülen 

bozukluk orta obstrüktif ve orta restriktif patern birlikteliğiydi.  
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YDĠY„li 4,  Hiper IgM tanılı 2 hastanın akciğer tomografilerinde 

bronĢektazi, “tree in bud”, buzlu cam görünümü gibi patolojik bulgular 

olmasına rağmen SFT‟leri normal saptandı. Benzer Ģekilde SFT‟de, YDĠY„li 3 

hastada restriktif, Hiper IgM tanılı 1 hastada restriktif ve obstrüktif patern 

birlikteliği varken, akciğer tomografileri normal saptandı. ÇalıĢmamızda 

solunum fonksiyon testi (SFT) ile radyolojik bulguların her zaman tutarlı 

olmadığı görüldü.  

Sonuç olarak; humoral immün yetmezliği olan hastaların akciğer 

bulgularının değerlendirilmesi ve buna yönelik tedavi planlanması prognoz 

açısından son derece önemlidir. Ġmmün yetmezlikli hastalarda, solunum 

sistemi ile ilgili semptom olmaksızın belli aralıklarla yapılan HRCT ve SFT, 

sessiz seyreden patolojik bulguları ortaya koyan ve tedaviyi yönlendirebilen 

önemli testlerdir. Bu nedenle bu hastalarda akciğer bulgularının 

değerlendirilmesinde klinik bulgular olmasa da mutlaka belirli aralıklarla 

akciğerler görüntülenmeli ve eĢ zamanlı olarak SFT yapılmalıdır. 

 

Anahtar kelimeler: Humoral immün yetmezlik, Akciğer HRCT, 

solunum fonksiyon testi, alerji. 
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SUMMARY 

 

 

Pulmonary Evaluation of Humoral Immunodeficiencies. 

 

Humoral immunodeficiencies with antibody production defects 

constitude 50-60% of all primary immunodeficiencies. Inclinically, they cause 

to recurrent upper and lower respiratory infections and subsequent structural  

lung damage immediate diagnosis and treatment  prevents development and 

progression of lung damage. 

Our objective is to analyze clinical records of our humoral 

immunodeficiency patients and describe frequency of sinopulmonary 

infections and consequencies such as paranchymal, pleural, mediastinal 

pathological changes. At the same time, we aimed to evaluate functional 

capacity of lungs by pulmonary function tests.  

We retrospectively assessed  demographic, clinical, laboratory, 

radiological findings and pulmonary function tests of humoral 

immunodeficiency patients who are followed in Pediatric Immunology 

Outpatient Clinics in Uludag University Faculty of Medicine. 

The study comprised 56 patients; 25 with common variable 

immunodeficiency (CVĠD), 3 with X linked agammaglobulinemia, 5   with 

Hyper Immunglobulin M (IgM) syndrome, 19  with Immunoglobulin subgroup 

deficiencies and 4 with selective Immunglobulin A deficiency. 

Among the 54 patients who were analyzed with high resolution 

computed tomography (HRCT), the leading  finding was atelectasis (27.7%-

15/54), followed by bronchiectasis (25.9%-14/54). Bronchiectasis mostly 

affected the lower lobes (57.5%) in whole patient group. Particulary, most of 

the common variable immunodeficiency patients had some patologies in their 

high resolution computed tomography. 

Fourty-eight patients (85.7%) were evaluated by pulmonary function 

tests (PFT) in which twenty of them (41.7%) had abnormal results. The most 

frequent finding was moderate obstructive with moderate restrictive pattern. 
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Four patients with CVĠD and two patients with Hyper IgM syndrome 

had bronchiectasis, tree in bud and ground-glass opacities in HRCT while 

they had normal pulmonary function tests. Similarly, three patients with CVĠD 

had restrictive, one patient with Hyper IgM syndrome had moderate 

restrictive with moderate obstructive pattern findings in pulmonary function 

tests whereas they had normal HRCT. Pulmonary function tests were not 

consistent with radiological findings in all cases. 

In conclusion, evaluation of pulmonary findings and planning of the 

treatment according to these findings is very important in patients with 

humoral immunodeficiency. Serially taken HRCT‟s and PFT‟s, even if the 

absence of symptoms, tools which may reveal silent pathological findings 

and thus may guide the treatment approaches. Consequently, serial 

pulmonary imaging studies and PFT‟s should be considered for the 

evaluations of pulmonary findings in patients with humoral immune 

deficiency, even in the abscence of clinical findings.  

 

Key words: Humoral immunodeficiency, Lung high resolution 

computed tomography, pulmonary function tests, allergy. 
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GĠRĠġ 

 

 

Primer immün yetmezlik hastalıkları, kalıtsal gen defektlerine bağlı 

olarak, immün sistemin iĢleyiĢinde ortaya çıkan bozukluklar ile karakterize 

hastalıklardır. Primer immün yetmezliklerin %54.8'ini humoral immün sistem, 

%9'unu T hücre, %12.5'ini fagositer sistem ve %2'sini kompleman sistem 

bozuklukları oluĢturmaktadır (1). 

Bruton'un (2) 1952'de doğumsal agammaglobulinemili hastayı 

tanımlamıĢtır. O dönemden bu yana 200 kadar primer immün yetmezlik 

hastalığı tanımlanmıĢ olup, bunlardan yaklaĢık 100 den fazlasında altta 

yatan moleküler bozukluk belirlenebilmiĢtir (3). Laboratuvar yöntemlerinin 

geliĢmesiyle her sene yeni sendromlar eklenmektedir (4). Primer immün 

yetmezliklerin patogenezinde genetik bozukluklar olabildiği gibi kromozom 

anomalileri, ilaçlar, beslenme bozukluğu, vitamin eksikliği ve enfeksiyonlar 

rol oynayabilir (5). 

Humoral immün yetmezliklerde ana problem antikor yapım eksikliği 

ya da yapım bozukluğudur. Antikorlar konak savunmasının en etkili 

unsurlarından biridir. Enfeksiyona neden olan mikroorganizmaya bağlanan 

antikorlar, opsanizasyonu arttırarak makrofaj ve polimorfonükleer lökositlerin 

fagositozunu kolaylaĢtırmaktadır (6). Etkilenen bireyler piyojenik ajanlardan 

özellikle H.İnfluenzae, S.Pneumonia, Staphlococci aureus etkenli 

enfeksiyonlar geçirmektedir. Tekrarlayan pnömoni, otitis media, sinüzit, 

sepsis en sık görülen klinik bulgulardandır. T hücre fonksiyonları normal olan 

bu hastalarda viral enfeksiyonlar daha az görülür (7-10).  

Primer immün yetmezlikler akciğerde oldukça geniĢ spektrumlu 

patolojilere neden olur. Pulmoner komplikasyon olarak tekrarlayan pnömoni, 

bronĢit, kronik atelektazi, ampiyem, interstisyal pulmoner fibrozis, pulmoner 

arterial hipertansiyon, kor pulmonare, hiler lenfadenopati, bronĢektazi, 

lenfoid interstisyel pnömoni, pulmoner abse, lenforetiküler maligniteler ve 

bronĢiolitis obliterans görülür (11-18). 
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Bu çalıĢmada amaçlanan humoral immün yetmezlikli hastalarımızın 

dosya kayıtlarından geçirilen sinopulmoner enfeksiyonların sıklığı ve 

bunların sonucunda akciğerlerde meydana gelen parankimal, plevral ve 

mediastinal patolojik değiĢiklikleri, posteroanterior akciğer grafisi ve akciğer 

tomografisi ile saptamak, aynı zamanda akciğer fonksiyonel kapasitelerini 

solunum fonksiyon testleri ile değerlendirmektir. 

Antikor yapım defekti en sık görülen immun yetmezlik grubudur. Bu 

hastalık grubu tüm immunglobulinlerin düĢük olduğu agamaglobulinemi gibi 

ağır hastalık tablolarını içerebildiği gibi daha hafif klinik seyirli normal 

immunglobulin seviyelerine sahip ancak spesifik antikor eksikliği olan 

hastaları da içerebilmektedir (6-10). 

Antikor eksikliğine bağlı immün yetmezlikler aĢağıda belirtilmiĢtir.  

Antikor eksikliğine bağlı immün yetmezlikler; 

A- Yaygın degiĢken immün yetmezlik (YDĠY) 

B- Spesifik antikor eksikliği 

C- Agammaglobulinemi 

          - X'e baglı 

          - Otozomal resesif 

D- Hiper IgM sendromları 

          - Activation-Induced Cytidine Deaminase defektinin oldugu tip 

(HIGM2) 

          - Urasil DNA Glycosylase (UNG) defektinin olduğu tip 

E- Selektif IgA eksikligi 

F- IgG alt grubu eksikliği 

G- Süt çocuğunun geçici hipogammaglobulinemisi 
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A– Yaygın DeğiĢken Ġmmün Yetmezlik (YDĠY) 

  

YDĠY, sıklığı 1:10000 olarak bildirilen hipogamaglobulinemi ve antikor 

yapımında bozukluğu ile karakterize, genetik orjini tam olarak bilinmeyen bir 

immün yetmezliktir. Serum immünglobulinleri oldukça düĢük olan bu 

hastaların B hücre sayıları genellikle normaldir. T hücre sayıları normal olup 

fonksiyon bozuklukları hastaların %60‟ında mevcuttur (18-20). Yapılan 

birçok çalıĢma YDĠY‟li hastaların immunolojik bozukluğunun B hücresi ile 

sınırlı olmadığını; T hücreleri ve monosit-makrofajların da bu hastalıkta rol 

üstlendiğini, muhtemelen antijen sunumunda ve B hücre yardımında bir 

bozukluk olduğunu göstermiĢtir. YDĠY‟li hastaları B hücreleri in vitro uygun 

Ģartlarda uyarıldığında, normal immunglobulin üretmeleri, bu hastaların B 

hücrelerinde intrinsik olarak bir defekt olmadığını düĢündürür (21). 

AydınlatılmıĢ defektler asağıda özetlenmiĢtir. 

B hücre defektleri: B hücrelerinin sayısı çoğu YDĠY' li de normal 

olmasına rağmen bir kısım hastada azalmıĢtır (22). Bu durumun saptandığı 

erkek YDĠY‟li hastalar atipik X'e bağlı agamaglobulinemi (XLA) ile 

karıĢabilmektedir. Bu nedenle hastalar Btk gen mutasyonu yönünden 

incelenmelidir (23). B hücre farklılaĢmasında rol oynayan yardımcı 

reseptörler olan CD27 ve CD134 ligandın ekspresyonunda defektler vardır 

(24). Son yapılan çalıĢmalarda bellek B hücrelerinin sayısında ve 

aktivasyonunda azalmalar ve ayrıca dönüĢüme uğramıĢ („switch‟) bellek B 

hücrelerin ciddi eksikliği gösterilmiĢtir (25, 26). 

T hücre defektleri: Bazı YDĠY'li hastalarda T hücre defektleri de 

saptanmıĢtır. Hastaların bir kısmında (%25-30) CD8+ lenfositlerde artıĢa 

ikincil tersine dönmüĢ CD4+/CD8+ oranına rastlanır (27, 28). Antijen spesifik 

T hücrelerinin eksikliği önemli bir bulgudur (29). 

Ġmmünglobülinlerin sınıf dönüĢüm (Switching) defektleri:  YDĠY 'li 

bazı hastalarda L-Selektin, atraktin gibi adezyonda rol oynayan hücre yüzeyi 

moleküllerinin ekspresyonu azalmıĢtır. Aktive CD4+ lenfositlerce eksprese 

edilen CD40 ligandının B hücre proliferasyonu, farklılaĢması ve izotip 

dönüĢümünde önemli görevleri vardır. YDĠY 'lilerin önemli bir kısmında 
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CD40L mRNA'sı ve fonksiyonel CD49L protein ekspresyonu anlamlı 

derecede azalmıĢtır. Bu da yetersiz sinyal iletimini ya da bozulmuĢ 

aktivasyonu düĢündürmektedir (30-32). YDĠY‟li hastaların B hücrelerinin anti-

CD40 ve IL-4 varlığında in vitro kültürlerinde çoğalma ve IgE sentezlerinin 

normal olduğu görülmüĢtür. Bu durum YDĠY'lilerin çoğunun B lenfositlerinin 

normal bir fonksiyona sahip olabileceği hipotezini desteklemektedir (33). 

Monosit/makrofaj defektleri: Kanda ve kültür ortamında artan IL-6 

konsantrasyonu genelde monosit orijinlidir. Ayrıca daha fazla sayıda 

lipopolisakkarit ile stimüle edilmiĢ CD14+ monositler IL-12'yi intrasellüler 

olarak eksprese ederler. Bu dengesizlik immün cevabı antikor üretiminden 

uzaklaĢtırır ve bu da YDĠY'deki T hücrelerinin antijen spesifik bellek hücreleri 

oluĢturamamasını açıklayabilir. Monosit aktivasyonu kronik inflamasyon ve 

granülomatöz reaksiyonlarda rol oynar (34-36).  

Genetik anormallikler: YDĠY olasılıkla birçok gen defektinden 

kaynaklanmaktadır. Bu subgrubun çoğunluğunun sporadik ancak  %10‟unda 

ailesel bir geçiĢ görülmüĢtür (37, 38).  

ġu anda YDĠY‟li hastalarda birçok monojenik gen defektinin varlığı 

gösterilmiĢtir (39, 40).  Bu moleküler patolojiler aĢağıda sıralanmıĢtır. 

1- Aktive T hücrelerinin indüklenebilir co-stimülatörü (ICOS) defekti  

(41, 42).  

2- Transmembran aktivatörü ve Ca-modülatörü ve siklofilin ligand 

(TACI) defekti (43, 44).  

3- Tümör nekrozis faktör reseptör ailesinde olan B-hücre aktive edici 

faktörü veya reseptörünün (BAFF), (BAFF-R) eksikliği (45).  

4- CD19 bozukluğu (46).  

Bir çalıĢmada 32 YDĠY'li hastanın dördünde (%12.5) uyarılabilir ko-

stimülatörün (ICOS) eksikliği tarif edilmiĢtir. ICOS aktive T hücreleri 

tarafından eksprese edilir. Eksikliğinde izotip değiĢimi ve hafıza B hücre 

oluĢumu negatif yönde etkilenir (47). BAFF-R gen defekti ilk kez, tekrarlayan 

pnömoni, oral moniliazis ve hipogammaglobulinemi ile baĢvuran bir hastada 

tesbit edilmiĢtir (42). Daha sonra 53 YDĠY‟li hastada taramalarda çeĢitli gen 

polimorfizmleri bulundu (48). Yine otozomal resesif geçiĢ gösteren YDĠY‟li 9 
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aileden bir hastada, sporadik geçiĢli 44 hastanın 2‟sinde (%4.5) TACI 

(C104R) mutasyonu tespit edilmiĢtir. Salzer ve ark. (43) 162 YDĠY‟li olgunun 

13‟ünde (%8) homozigot TACI (5144X ve C104R) mutasyonlarını 

tanımlamıĢlardır.  

CD19 eksikliği: CD19 proteini, olgun B lenfositlerinin yüzeyinde 

CD21, CD81 ve CD225 ile birlikte bir kompleks oluĢturmaktadır. Bu 

kompleks ise B hücre reseptörü ile birlikte görev yapmakta ve antijenik uyarı 

sonrası sinyal iletiminden sorumludur (49). Bu genetik bozukuluğa sahip 

olan Türk vakaların yanında Kolombiya‟dan 33, 35 ve 49 yaslarında ikisi kız 

biri erkek 3 kardeĢ olguda daha CD19 gen defektine bağlı immün yetmezlik 

tanımlanmıĢtır (50). Japonya‟dan 8 yasındaki bir erkek olguda da CD19 gen 

defektine baglı hipogammaglobulinemi tablosu bildirilmistir (51). 

YDĠY Kliniği: Her iki cinsi eĢit tutan YDĠY görülme yaĢı daha fazla 

ikinci ve üçüncü dekadda olmakla beraber 1-5 yaĢ arası erken pik yaptığı da 

saptanmıĢtır. Serum IgG düzeyi, yaĢ grubu ortalamasının 2SD altında 

seyreder. Hastaların çoğunlukla serum IgA, yarısında ise serum IgM düzeyi 

düĢük bulunmaktadır. Ġzohemaglutininler saptanamaz, protein ve polisakkarit 

yapıdaki aĢılara karĢı antikor yanıtı oldukça düĢüktür (52). Klinik bulgularda 

ön planda tekrarlayan enfeksiyonlar, otoimmun hastalıklar, lenfoid hiperplazi, 

granülomatöz hastalık ve malignitelerdir (18). Solunum yolu 

enfeksiyonlarının etiyolojisinde Haemophilus İnfluenza, Moraxella catarrhalis 

ve Streptococcus pneumoniae sıklıkla yer alır (11, 53). Gastrointestinal 

sistem enfeksiyonlarında ise en sık rastlanan patojenler Giardia lamblia ve 

Campylobacter jejeunidir (54). Her ne kadar intravenöz immunglobulin 

(ĠVĠG) tedavisi ağır enfeksiyonların oranını azaltsa da bazı hastalarda ĠVĠG 

tedavisine rağmen kronik sinopulmoner hastalık geliĢebilmektedir (55, 56). 

Klinik olarak XLA‟ ya benzeyen bu hastalıkta tekrarlayan pönomoniler 

sonrasında bronĢektaziler görülür (57). YDĠY‟li hastalarda akut sinopulmoner 

enfeksiyonlardan sinüzit, akut otitis media, pnömoni en yaygın görülenlerdir. 

Tanı öncesi hastaların %89‟unun en az bir kez kronik sinüzit atağı, %75-

%84 oranında en az bir kez pnömoni, %70‟inin tekrarlayan otitis media atağı 

geçirdiği bildirilmiĢtir (58). YDĠY‟ li hastalarda görülen pnömoniler genellikle 
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intravenöz antibiyotik tedavisi gerektirir. Pnömoni komplikasyonu olarak 

sıklıkla bronkospazm, bronĢektazik değiĢiklikler, ampiyem, nadir olarak da 

akciğer apseleri ve pnömotoseller görülür Bu hastalarda görülen kronik 

akciğer değiĢiklikleri obstrüktif, restriktif tip akciğer hastalığı Ģeklindedir. 

Astım ve bronĢektazi gibi obstrüktif hastalıklar YDĠY‟li hastaların %50‟sinden 

fazlasında görülür (59). YDĠY‟li hastalarda bronĢektazi prevalansı %33 ile 

%73 arasında değiĢen oranlarda bildirilmiĢtir (60, 61). Astım insidansı ise bu 

hastalarda %9 ile %15 oranında rapor edimiĢtir (59, 62, 63). Astım bu 

hastalarda daha çok intrensek astım (IgE aracısız) Ģeklinde olup 

inflamasyona ikincildir. YDĠY‟li hastalarda ürtiker gibi atopik hastalıklar da 

görülür (64). Daha önce yapılan bir çalıĢmada 32 YDĠY‟ li hastanın % 40 „nın 

solunum fonksiyon testlerinde restriktif patern saptanmıĢtır (65). YDĠY‟li 

hastalarda restriktif patern tek baĢına görüldüğü gibi obstrüktif hastalıkların 

progresyonu sonucu da geliĢebilmektedir (59). YDĠY‟li hastalarda görülen 

diğer bir komplikasyon lenfoid interstisyel pnömonidir. Ġlk kez 1973 yılında 

Liebow ve Carrington (66) YDĠY ile Lenfositik interstisyel pnömoni 

birlikteliğini göstermiĢlerdir. 

YDĠY‟de granülom insidansı %5.4 ile %10 arasında belirtilmiĢtir (67, 

68). BaĢka bir çalıĢmada ise % 22 gibi yüksek insidans belirtilmiĢtr (69). 

YDĠY‟li bazı hastalarda granülomatöz oluĢumlar ile lenfoproliferatif hava yolu 

değiĢiklikleri (lenfositik intertisyel pnömoni, foliküler bronĢiolit, lenfoid 

hiperplazi) birlikte bildirilmiĢtir. Bu durum Granülomatöz-Lenfositik 

Ġnterstisyel Akciğer Hastalığı (GLILD) olarak isimlendirilmiĢtir (70). 

Akciğerlerde, karaciğerde, dalakta ve konjonktivada sarkoid benzeri 

granülomatöz oluĢumlar saptanabilir (67). YDĠY‟li hastalarda malignensi riski 

artmıĢtır.  Çoğunluğu YDĠY olan 377 hipogamaglobulinemili hastada yapılan 

bir çalıĢmada malign lenfoma için risk 23 kat, gastrik kanser için 50 kat 

artmıĢ bulunmuĢtur (69). Bir baĢka bir çalıĢmada ise 98 YDĠY‟li hastanın 13 

yıllık izlemi boyunca lenfoma riskinin 100 kat arttığı gösterilmiĢtir (70). 

Tedavi 

Ġmmünglobülin replasmanı: Üç-dört haftada bir 400 mg/kg dozda 

verilen ĠVĠG infüzyonu ile enfeksiyonlar kontrol altına alınabilir. YDĠY'li 
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hastalarda enfeksiyon sıklığının azaltılabilmesi için serum IgG düzeylerinin 

500 mg/dl üzerinde tutulması tavsiye edilmektedir (71). Kronik akciğer 

hastalığı olan hastalar 600-800 mg/kg/ay ĠVĠG tedavisine ihtiyaç duyarlar 

(72). Bazı durumlarda hastalar düzenli ve yeterli immunglobulin tedavisi 

almalarına rağmen akciğer hasarı sessizce ilerler (61).  

Antibiyotikler: Kronik enfeksiyonlarda uzun süreli antibiyotik tedavisi 

verilmesi uygundur (24). BronĢektazinin varlığında fizik tedavi de 

uygulanmalıdır. 

Diğer tedaviler: YDĠY'de otoimmün hastalıkların en sık görülenleri, 

otoimmün hemolitik anemi ve idiopatik trombositopenik purpuradır (24). 

YDĠY‟de immünsupresif tedaviden kaçınılmalıdır, ancak kısa dönem steroid 

tedavisi iyi tolere edilebilmektedir. Akciğerlerin lenfoid interstisyel 

infiltrasyonu oldukça ciddi seyredip, steroid tedavisi gerektirebilir. Siklosporin 

de bu hastalıklarda baĢarıyla kullanılmıĢtır (73). Granülomatöz hastalıkta 

akciğerde skar dokusu oluĢup, organ disfonksiyonu ile sonuçlanabilir. 

Steroid tedavisi bu hastalarda da denenebilir. Hidroksiklorokin ve 

monoklanal anti-TNF antikoru kullanımı tedavide baĢvurulan diğer 

ajanlardandır (74, 75).  Bazı YDĠY'li hastaların lenfositlerinin in vitro IL-2 

üretiminin belirgin derecede az olması gözlemine dayanarak, seçilmiĢ bir 

grup YDĠY'li hastaya IL-2 verilmiĢ ve hücresel immün yanıtta düzelme 

saptanmıĢtır (76, 77, 30). Çok pahalı olan bu tedavi Ģeklinin standart hale 

gelmesinden önce daha ileri çalıĢmalara ihtiyaç vardır. 

Prognoz: Birçok hastada geç tanı konmasına bağlı olarak kronik 

sinopulmoner enfeksiyonlara ikincil kronik akciğer hastalığı ve bronĢektazi 

geliĢmektedir. YDĠY'de ortalama 248 hastalık bir grupta yedi yıllık takip 

boyunca mortalite %23-%27 olarak hesaplanmıĢtır. Kadınların ortalama 

ölüm yaĢı (45.5 yaĢ) erkeklerden (40 yaĢ) daha ileri olarak bulunmuĢtur. 

Ölümün en sık nedeni lenfomadır. Ġkinci ölüm nedeni kronik pulmoner 

enfeksiyonlar ve buna bağlı kalp yetmezliğidir (18).  
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B– X’e Bağlı Geçen Agammaglobulinemi (XLA) (Bruton Hastalığı) 

 

Bruton (2) tarafından 1952 yılında tanımlanmıĢ ilk primer immun 

yetmezlik hastalığıdır. Hastalığın insidansı 1:100.000-200.000 prevalansı 

1:10.000‟dir. Bruton hastalığında anormal gen X kromozomunun uzun 

kolunda Xq22 lokusunda yer almaktadır. Bu hastalarda Bruton tirozin kinaz 

(Btk) aktivitesi düĢük veya yoktur. Bu enzim, B hücrelerinin tüm evrelerindeki 

farklılaĢmasında rol oynar. Btk'yı kodlayan gendeki mutasyon B hücresi 

reseptör sinyal iletimini bozar ve B lenfositin geliĢmesinde duraklamaya 

neden olur (78). Btk geninde 400'den fazla farklı mutasyon tanımlanmıĢtır. 

Bu mutasyonların %30‟u sporadiktir (79-81).  

Anneden transplasental olarak çocuğa geçen IgG nedeniyle doğumda 

yenidoğanın IgG düzeyi normaldir. IgG 3-4 haftada bir katabolize edilerek 

yarılanır, bu nedenle enfeksiyonlara eğilim 4-12 ayda baĢlar (79, 82, 83). Bu 

antikor titrelerinin düĢmesi ile birlikte özellikle solunum yolu enfeksiyonları 

baĢta olmak üzere diğer enfeksiyonlarda artıĢ görülür. Tekrarlayan 

sinopulmoner enfeksiyonlar sık olup çoğunlukla bronĢektazi ile sonuçlanır. 

BronĢektazi en sık görülen klinik komplikasyondur (84). Etkilenen çocukların 

% 20 sinde bulgular geniĢ spektrumlu antibiyotiklerin kullanılmasına bağlı 

olarak 3 ile 5 yaĢlarında ortaya çıkmaktadır. Bu yüzden bu çocuklar da tanı 

konulmadan önce kalıcı akciğer hasarı geliĢtirebilmektedir (19). XLA‟lı 

çocuklarda tekrarlayan akciğer enfeksiyonlarına bağlı olarak bronĢektazi, 

bronĢ duvar kalınlaĢması ve atelektazi sık görünür. BronĢektaziler genellikle 

alt ve orta loblarda olup üst loblarda görülme sıklığı daha azdır (84). Kronik 

konjoktivit, giardiazis, malabsorbsiyon, persistan enteroviral enfeksiyonlara 

bağlı kronik meningoensefalit daha az sıklıkla karĢılaĢılan hastalıklardır (85).  

Fizik muayenede tonsiller, adenoidler ve lenf bezleri hipoplastiktir 

veya geliĢmemiĢtir. Diğer fizik bulgular spesifik enfeksiyonlara sekonderdir. 

Kronik otit, sinüzit, mastoidit veya bronĢektazi en sık görülen klinik 

bulgulardır. Büyüme geriliği ve çomak parmak oldukça sık görülür (79, 82, 

83).  
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XLA'da serum immunglobulinlerinin tümü azalmıstır. IgG 100 

mg/dl'nin altındadır. Nadiren bazı hastalarda IgG 200-300 mg/dl olabilir. IgA, 

IgM ve IgE'nin serum düzeyleri çok azalmıĢtır, bazen ölçülemez. Antikor 

titreleri (izohemaglütininler, antistreptolizin) çok düĢük veya ölçülemeyecek 

düzeydedir. Daha önce yapılan aĢılara da antikor yanıtı (difteri, tetanoz, 

boğmaca, H. influenza gibi) oluĢmamıĢtır. Birçok XLA'lı hastada B-

lenfositlerin sayısı %2'nin altındadır. Maternal IgG‟nin var oldugu, IgA ve 

IgM'nin fizyolojik olarak düĢük bulunduğu yenidoğan döneminde düĢük B 

hücre saptanması tanıyı koydurur (79, 86-88). T lenfosit sayısı ve iĢlevi 

normaldir. GecikmiĢ aĢırı duyarlılık deri testlerinin (PPD, candida) sonuçları 

da normaldir.  Tanı ESID ve PAGID kriterlerine göre konur (86). 

Kesin tanı kriterleri; erkek hasta, CD19+ lenfositlerin %2'nin altında 

olması ve aĢağıdakilerden en az birinin varlığı gerekir; 

BTK geninde mutasyon, nötrofil ya da monositlerin Northern blot 

analizinde BTK mRNA'nın yokluğu; monositlerde BTK proteinin yokluğu; 

anne tarafından kuzen, dayı ya da erkek yeğenlerden birinin %2'den az 

CD19+ lenfositlere sahip olması Ģeklindedir. 

Tedavide ĠVĠG infüzyonu düzenli bir Ģekilde uygulanmalıdır. Farklı 

dozlar uygulanarak elde edilen sonuçlar değerlendirildiğinde; 400 mg/kg'ın 

üzerinde her 3 haftada bir intravenöz immünglobulin (ĠVĠG) verildiğinde 

serum IgG düzeyi 500 mg/dl üzerinde tutulabilmektedir. Bu Ģekilde 

enfeksiyonlar ve hastane yatıĢ ihtiyacı azalmaktadır (79).  

 

C– Hiper IgM Sendromu 

 

Serum IgG, IgA ve IgE düzeyleri düĢük iken, normal veya yüksek IgM 

ile seyreden immun yetmezliktir (89). X'e bağlı ve otozomal resesif geçiĢ 

gösteren formları vardır (90).  

X'e bağlı genetik defektler; 

 CD40 ligand geni mutasyonları (CD40L, CD154) 

 Ektodermal displazi ile iliĢkili nükleer faktör kß mutasyonu 

Otozomal resesif Hiper IgM sendromuna neden olan mutasyonlar; 
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 Aktivasyon ile indüklenen sitidin deaminaz (AĠD) eksikliği 

 CD40 gen mutasyonları 

 Urasil DNA Glycosylase (UNG) defekti  

X’e Bağlı Tip 1 Hiper IgM Sendromu, CD40 Ligand Eksikliği 

DüĢük IgG ve IgA düzeyleri ile birlikte normal veya artmıĢ IgM, 

azalmıĢ antikor yanıtı ve T hücre yanıtında baskılanma ile karakterizedir. B 

lenfositlerdeki CD40 reseptörüne bağlanarak IgM den IgG ve IgA ya geçiĢte 

rol alan T hücre üzerindeki CD40 ligandının mutasyonları nedeniyle ortaya 

çıkar (91). Hastalık süt çocukluğu döneminde üst ve alt solunum yolu 

enfeksiyonlarına yol açar. Diğer hipogamaglobulinemilerden farklı olarak 

pneumocystis jiroveci pnömonisine yatkınlık gösterir. Cilt ve yumuĢak doku 

enfeksiyonları, yaĢla sıklığı artan sklerozan kolanjit ve buna bağlı olarak 

karaciğer hastalıkları görülür. Hastaların % 50 sinden fazlasında persistan 

yada siklik nötropeni bulunur. Çoğu olgunun tanı anında IgM seviyeleri 

normal olup yaĢla birlikte artma eğilimindedir. 

Enfeksiyon sıklığını ve Ģiddetini azaltmak için 400-500 mg/kg/ay veya 

3 haftada bir ĠVĠG tedavisi verilir. Süt çocukluğu döneminde pneumocystis 

jiroveci pnömonisine yatkınlık olduğu için trimetoprim-sulfametoksazol (TMP-

SMX) tedavisi profilaktik kullanılmalıdır. Kök hücre nakli de baĢka bir 

seçenektir. Uzun dönem prognozu iyi değildir. Sıklıkla erken yaĢta ağır 

enfeksiyonlardan ileri yaĢlarda ise karaciğer hastalıklarından kaybedilirler 

(92).  

AĠD Eksikliğine Bağlı Otozomal Resesif Hiper IgM Sendromu 

Tip 2 

Ġnsan AĠD geni 12p13 kromozom lokalizasyonundadır. Ġmmunglobulin 

izotip çevriminden sorumlu AĠD enzimini kodlar. Erken çocukluk döneminde 

tekrarlayan sinopulmoner ve gastrointestinal sistem enfeksiyonları geçirirler. 

Nötropeni ve fırsatçı enfeksiyonlar yoktur.  Belirgin düĢük IgG ve IgA 

düzeyleri ile birlikte normal veya artmıĢ IgM, normal hücresel immunite ile 

karakterizedir. Tedavide 400-600 mg/kg 3-4 haftada bir ĠVĠG verilir (93).  
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CD40 Eksikliğine Bağlı Otozomal Resesif Hiper IgM Sendromu 

Tip 3 

B hücrelerinde CD40 antijen eksikliği, artmıĢ IgM düzeyleri ile 

karakterize nadir görülen bir sendromdur. T hücreler normaldir. Erken yaĢta 

pneumocystis jiroveci ‟ye bağlı interstisyel pnömoni, tekrarlayan alt solunum 

yolu enfeksiyonları görülür. Tedavide düzeli ĠVĠG verilir. 

UNG Defekti 

CD40L, CD40 ve AĠD defekti bulunmayan 3 hastanın genetik 

araĢtırması sırasında UNG‟yi etkileyen mutasyonlar saptanmıĢtır. AID 

eksikliği olan hastaların kliniğine benzer Ģekilde bakteriyal enfeksiyonlarda 

artıĢ ve lenfoid hiperplazi görülür. Serum IgM seviyesinde artma, IgG ve IgA 

düzeylerinde azalma mevcuttur. T ve B hücrelerinin sayısı normaldir. Hafıza 

B hücrelerinin (CD27) sayısı UNG defekti görülen 3 hastanın 2‟sinde normal 

olarak bulunmuĢtur. UNG yalnızca aktive olmuĢ CD19 B hücrelerinde yapılır 

(94).  

 

D– IgA Eksikliği 

 

Ig A eksikliği ortalama 1/333 ile 1/700  insidansla en sık görülen 

primer immun yetmezliktir (19). Selektif IgA eksikliği (sIgA); sekretuvar IgA 

yokluğu ve serum IgA düzeyinin 5 mg/dl altında olması ile karakterizedir. 

Farklı etnik gruplarda prevalansı değiĢkenlik gösterir. Örneğin Japonya‟da 1/ 

18,000; Çin‟de 1/4000 sıklıkta görülmektedir (54). Sık tekrarlayan enfeksiyon 

geçiren IgA eksikliği hastalarda IgG alt gruplarına da bakılmalıdır. IgG alt 

gruplarından özellikle IgG2 eksikliğinin eĢlik ettiği hastalarda enfeksiyon 

sıklığı ve ciddiyeti daha da belirgindir (95). 

IgA eksikliği nedenleri değiĢkendir. Üç mekanizma tanımlanmıĢtır 

(96).  

1. Ġntrinsik B hücre defekti 

2. Ig A‟nın supressör T hücreleri ile baskılanması 

3. Ig A yapımında T hücre yardımının selektif olarak 

gerçekleĢmemesi. 
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Altıncı kromozomun kısa kolunun 21. segmentinde bulunan genin 

sIgAD eksikliğine neden olduğu bildirilmiĢtir (97). Ayrıca sIgA eksikliği olan 

hastalarda, kan ürünleriyle transfüzyon sonrasında anafilaktoid reaksiyonlar 

geliĢebilir. Bu hastalarda salgısal IgA yokluğuna bağlı antijenin fazla 

miktarda emilimi, antijenle bağlanacak antikor miktarında azalma ve anti IgA 

antikorlarının oluĢmasına bağlı reaksiyonlar meydana gelir (98). SIgA 

eksikliğinde serum IgA düzeyi 5 mg/dl‟nin altında bulunurken serum IgG,  

IgM, IgD, ve IgE düzeyleri normal veya artmıĢtır.  

Klinik olarak bazı hastalarda enfeksiyon tablosuna rastlanmazken 

bazılarında ise alerji, otoimmun hastalıklar, tekrarlayan solunum sistemi ve 

gastrointestinal enfeksiyonlar mevcuttur. Görüntüleme bulguları en sık 

bakteriyal pnömonileri göstermektedir. XLA‟lı hastalara ters olarak 

immunglobulin G yapısında antikor yapabilen bu hastalarda bronĢektaziler 

sık görülmez (99). Pnömoni, bronĢit, bronĢektazi görülen olgularda sıklıkla 

IgG2 ve IgG4 eksiklikleri de vardır. Hastaların %5'inden az kısmında IgG alt 

grup eksikliği de vardır (100).  

Bazı semptomatik olgularda IgE düzeyi yüksek bulunabilir. Bu IgA 

eksikliğine karsı oluĢan kompansetuar bir yükselmedir. Bu tip olgularda üst 

solunum yolu enfeksiyonları dıĢında alerjik veya astmatik Ģikayetler artmıĢtır 

(101). Selektif IgA eksikliğinin atopi ile kuvvetli iliĢkisi vardır. IgA eksikliğinde 

blokan IgA antikorları olmaması nedeni ile alerjik reaksiyonların artması ve 

buna bağlı beklenmeyen ağır astım rapor edilmiĢtir (96, 102-105).  

SIgA eksikliği olan hastalarda insüline bağımlı diabetes mellitus, 

immun trombositopenik purpura (ITP), otoimmun hemolitik anemi gibi 

otoimmün hastalıklar normal bireylere göre daha sık görülmektedir (106, 

107). Ayrıca bu hastalarda retikulum hücreli sarkom, özofagus ve akciğerde 

skuamöz hücreli sarkom ve timoma gibi malignitelerin görülme olasılığının 

yüksekliğine dikkat çekilmiĢtir. SIgA eksikliği olan hastalar düzenli aralarla 

izlenmelidir. Çünkü bu hastaların yıllar içinde IgA sentezleyebildikleri 

bazılarında ise panhipo-gammaglobulinemi geliĢebildiği gösterilmiĢtir (108).  

Tedavi semptomatiktir. Profilaktik veya periyodik antibiyotik kullanımı 

ile enfeksiyonlar kontrol altına alınabilir IgG2 eksikliği olanlarda IgA'dan 
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fakirleĢtirilmiĢ ĠVĠG replasmanı enfeksiyonların önlenmesinde yararlıdır 

(109). Hastaların immünglobulin seviyeleri de ileride geliĢebilecek yaygın 

değiĢken immün yetmezlik (YDĠY) açısından takip edilmelidir. 

 

E– Selektif IgG Alt Grup Eksiklikleri 

 

IgG alt grup düzeyinin yaĢa göre olması gereken değerin 2 SD altında 

olması gerekmektedir. Normal düzeyler yaĢa ve topluma göre farklılık 

gösterdiğinden, o toplum için yaĢa uygun referans değerler kullanılmalıdır 

(110). Normal populasyonun %20'sinde bir veya iki IgG alt grubu eksikliği 

görülmektedir (111). Süt çocuğunda yaĢ ile IgG1 ve IgG3 seviyeleri hızla 

artarken, IgG2 ve IgG4 yavaĢ artıĢ göstererek eriĢkin seviyesine pubertede 

ulaĢır. Antijen maruziyetini takiben IgG alt gruplarının ortaya çıkıĢlarının 

karakteristik bir paterni vardır. BaĢlangıçtaki IgM yanıtından sonra, öncelikle 

IgGl ve IgG3 belirir. Daha sonra sekonder immun yanıt sırasında IgG2 ve 

IgG4 oluĢur. IgG alt grup eksikliği tekrarlayan enfeksiyon ve antikor 

yanıtında bozukluk ile birlikte ise, klinik olarak önem taĢır (92, 112).  

IgG1 eksikliği genellikle hipogamaglobulinemi ile birliktedir. Total 

IgG‟nin %70‟ini IgG1 oluĢturur.  

IgG2 eksikliği IgG4 eksikliğinden sonra en yaygın görülen alt grup 

eksikliğidir. IgG2 eksikliği çocuklarda tekrarlayan enfeksiyonlarla en sık 

birlikte olan alt grup eksikliğidir. Semptomatik pek çok hastada sıklıkla H. 

influenzae veya pnömokok baĢta olmak üzere tekrarlayan veya kronik 

solunum yolu enfeksiyonu vardır. Nadiren menenjit gibi daha ciddi 

enfeksiyonlar görülür. Polisakkarid antijenlere karsı geliĢen antikorların çoğu 

IgG2 tipinde olduğundan, IgG2 eksikliği bozulmuĢ polisakkarid yanıtıyla 

birliktedir (113). Alerji veya astım da sık görülen problemlerdendir. 

IgG3 eksikliği az görülür, sıklıkla diğer eksikliklerle birliktedir. IgG3 

tipindeki antikorlar Morexella catarrhalis, streptococcus pyogenes, viral 

solunum yolu enfeksiyonlarına yanıtta önemli olabilir.  
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IgG4 eksikliği en sık görülen alt grup eksikliğidir. IgG4 eksikliği olan 

Pek çok olgu asemptomatik olmasına rağmen, özellikle tekrarlayan 

pulmoner enfeksiyonu olan IgG4 eksiklikli olgular da bildirilmiĢtir.  

Birçok viral ve bakteriyel antijene karĢı antikor yanıtlarında IgG alt 

grupları arasında farklılıklar vardır. Pnömokok polisakkaridlerine karĢı 

antikor titreleri en iyi serum IgG2 konsantrasyonu ile uyum gösterir. Diğer 

taraftan tetanoz antikorları IgG1 tipindedir. IgG alt grup eksikliklerinin 

moleküler mekanizmaları bilinmemektedir. Fakat DNA, transkripsiyonel 

defektleri ve mRNA translasyonel defektlerini ayrıca ımmunglobulin 

molekülünün posttranslasyonel modifikasyonunu veya post-transkripsiyonel 

anormallikleri içerir.  

IgG alt grup eksikliği genellikle tekrarlayan üst solunum yolu 

enfeksiyonu kronik otit, sinüzit veya astım, bronĢit, bronĢektazi gibi akciğer 

problemi olan olgularda saptanabilir. Bu hastalar da aynı zamanda hafif 

solunum yolu semptomları da olabilir yada hiçbir semptom görülmez. 

Sorumlu bakteriler sıklıkla pnömokok, H. influenza, meningokok ve grup B 

streptokok gibi polisakkarid kapsülü olanlardır. 

Bazı hastalar da solunum yolu enfeksiyonu ile tetiklenen inatçı astım 

ataklarıyla baĢvurular (92, 112). Astımlı çocuklarda, viruslar tarafından 

oluĢturulan üst solunum yolu enfeksiyonları, akut atakların tetikleyici 

faktörlerindendir. Astımın akut semptomları ile sinüzit hariç bakteriyel 

solunumsal enfeksiyonlar arasındaki korelasyonu gösteren sınırlı sayıda veri 

mevcuttur. Astım için viral enfeksiyonların da komplikasyonu olabilen 

bakteriyel enfeksiyonlar önemli bir risk faktörüdür (114). Solunum yollarında 

farklı enfeksiyöz ajanlara karĢı oluĢturulan cevap humoral tiptedir. Farklı 

immunglobulin alt grupları farklı biyolojik aktiviteler gösterir (115, 116). 

Bireysel olarak IgG alt grup eksikliklerinde atopik hastalıklar açısından da 

yüksek sıklık bildirilmektedir (117). Astımlı hastalarda daha önce 

immünglobulin veya IgG alt grup eksiklikleri daha önce tanımlanmıĢtır (118-

120). Bu olgularda humoral immunite paterni değiĢkenlik gösterir. ArtmıĢ 

IgG4 seviyeleri selektif IgA eksikliği ya da iliĢkili IgG alt grup eksiklikleri 

bulunabilir (121-124). Hoeger ve ark. (125) değiĢken derecede ağırlıkta 
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astmatik hastalığa sahip ve daha önce sistemik steroid tedavisi almayan 200 

çocukta IgG alt grup seviyelerini incelediğinde, IgG1 ve IgG4 seviyelerinde 

kısmi artıĢla birlikte IgG2 düzeyinde azalma bulmuĢlar. Page ve ark. (119) 

astımlı ve IgG alt grup eksikliği olan olguların ĠVĠG tedavisi ile daha az 

sinopulmoner enfeksiyon geçirdiğini, astım Ģiddetinde ve tedavi ihtiyacında 

azalma olduğunu tespit etmiĢler.  

IgG alt gruplarının saptanması, tekrarlayan enfeksiyonu olan olguların 

ilk değerlendirilmesinde önerilmemektedir. Çünkü bu tip testleri gerektiren 

hastalarda fonksiyonel antikor çalıĢmaları önceliklidir. Alt grupların 

değerlendirilmesi selektif IgA eksikliği olan hastalarda, saptanabilir 

immunglobülini olan fakat selektif antikor eksikliği olan hastalarda ve YDĠY'in 

erken döneminde olmasından Ģüphe edilen hastalarda önerilmektedir 

Bir ya da daha fazla alt grup eksikliği olan ve normal antikor yanıtı 

gösteren asemptomatik bireylere tedavi gerekmez. Çünkü bu hastaların çok 

az bir yüzdesinde (özellikle G1, G2, G3 eksikliklerinde) YDĠY geliĢebilir. 

Bunlar periyodik olarak tekrarlayan ölçümlerle izlenmelidir. Antibiyotik, inhale 

steroid, bronkodilatör ve obstrüktif lezyonlar için cerrahi uygulamalar gibi 

alternatif tedavi yöntemleri gerekli olabilir. IgG alt grup eksikliği olup normal 

antikor yapan ve üst solunum yolu enfeksiyonu geçiren bireylere ĠVĠG 

vermeye gerek yoktur. Tekrarlayan ciddi solunum yolu enfeksiyonu ve alt 

grup eksikliği olan hastalar ĠVĠG tedavisinden yarar görürler. UzamıĢ 

antibiyotik kullanımına yanıtsızlık, ciddi semptomlar ve persistan radyolojik 

bulguların varlığı ĠVĠG kullanımını destekler (92, 112).  
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GEREÇ VE YÖNTEM 

 

 

Bu çalısmada, Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi Çocuk Sağlığı ve 

Hastalıkları Anabilim Dalı, Pediatrik Ġmmunoloji polikliniğinden Mayıs 2000 - 

Kasım 2009 tarihleri arasında humoral immun yetmezlikle takip edilen, 

tekrarlayan akciğer enfeksiyonları ve/veya kronik solunum sistem 

yakınmaları olan 56 hastanın dosya kayıtları retrospektif olarak incelenmiĢtir. 

ÇalıĢmaya Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi Tıbbi AraĢtırmalar Etik Kurulu 

tarafından 09.06.2009 tarihinde 2009-11/63 karar no ile onam alınmıĢtır.  

ÇalıĢmaya alınan hastalarımızın tanıları; Dünya Sağlık Örgütü (WHO) 

(8) kriterlerine göre konulmuĢ olup hasta dağılımları; YDĠY‟li (Yaygın 

DeğiĢken Ġmmün Yetmezlik) 25 hasta, XLA‟lı 3 hasta, Hiper immünglobulin 

M sendromlu 5 hasta ve immünglobulin G alt grup eksikliği, parsiyel ya da 

selektif immünglobulin A eksikliği tanılı 23 hasta Ģeklindeydi. 

ArĢiv kayıtlarından hastaların yaĢ, cinsiyet gibi demografik verileri, 

tanıları, Ģikayetlerinin baĢladığı yaĢ ve tanı yaĢları, akrabalık öyküsü, ĠVĠG 

alma süreleri, ĠVĠG tedavisinden önce yıllık geçirilen akciğer enfeksiyonu ve 

üst solunum yolu enfeksiyonu sayısı (otit, tonsillit, sinüzit olarak dağılımları), 

ĠVĠG tedavisinden sonra yıllık geçirilen akciğer enfeksiyonu ve üst solunum 

yolu enfeksiyonu sayısı ayrıca geçirdikleri diğer viral ve piyojenik 

enfeksiyonlar, akciğer enfeksiyonundan dolayı hastanede yatıĢ sayıları, 

balgam kültür üremeleri, ĠVĠG tedavisi ile birlikte kullanılan destek tedaviler 

değerlendirildi. Ġmmun yetmezlik tanılarına eĢlik eden ekstrapulmoner 

hastalık, otoimmün hastalık ve malignite verileri kaydedildi. 

Solunum yolu hastalıklarıyla iliĢkili bulgular olan; öksürük, dispne, 

balgam gibi semptomların varlığı sorgulandı. 

Hastaların poliklinik kontrollerindeki muayene bulguları kayıtlardan 

incelendi Özellikle solunum sistem muayenesindeki bulgular, organomegali 

ve lenfadenopati varlığı araĢtırıldı.  

Hastaların astım, alerjik rinit, alerjik konjonktivit, atopik dermatit 

öyküsü ve aile öyküleri dosya kayıtlarından incelendi. Hastaların total IgE 
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sonucu yaĢ sınırlarına göre değerlendirildi (126). Spesifik IgE sonuçları 

değerlendirildi.  

Hastaların baĢvuru anındaki immünglobulin ve lenfosit altgrup 

değerleri (CD3, CD4, CD8, CD19 ve CD16 + CD56 seviyeleri) ile en son 

immünglobulin düzeyleri değerlendirildi. 

Çocuk hastaların ailelerinde sigara içimi, yetiĢkin hastalarda kendi 

içiciliği ve evde sigara maruziyeti sorgulandı.  

ArĢiv kayıtlarından hastalarımızın Akciğer tomografileri ve filmleri 

Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi Radyoloji bölümü tarafından yeniden 

yorumlandı. Değerlendirmeyi yapan doktorlara yalnızca hastaların tanısı 

hakkında bilgi verildi. Radyolojik tanıda yönlendirme olmaması için 

hastaların solunum sistemi semptomları (balgam, dispne, öksürük..) ve 

ayrıntılı klinik bulguları hakkında bilgi verilmedi.  

Akciğer tomografi filmlerinin radyolojik özelikleri; spiral tomografi 

(Somatom plus 4, Siemens, Almanya) ile 4 mm lik kesitler alınarak supin 

pozisyonda apeksten diafragmaya kadar intravenöz kontrast madde 

verilmeden derin inspiryumda çekimler gerçekleĢtirilmiĢti. Çocuklar için 80 

kVp, 90-100 Ma, yetiĢkinler için 120 kVp, 150 Ma değerleri kullanılmıĢtı. Ek 

olarak 1 mm kalınlığında 30 mm intervallerle kemik kernel ile rekonstriksiyon 

yapılıp HRCT (High resolution komputerize tomografi) kesitleri alınmıĢtı.  

CT‟ler konsolidasyon, buzlu cam görünümü, retikülasyon (septal ve 

septal olayan), bronĢ duvarında kalınlaĢma, amfizem, ampiyem, bül, fibrozis 

ve bal peteği görünümü, tree in bud (tomurcuklanmıĢ ağaç görünümü), 

bronĢektazi, mozaik perfüzyon, hava hapsi, parankimal ve/ veya 

peribronĢiyal nodül (mikronodül <3 mm, küçük nodül 3-10 mm, büyük 

nodüller > 10 mm), mediastinal ve/veya hiler lenfadenopati, plevral efüzyon, 

plevral kalınlaĢma patolojileri açısından değerlendirildi. Hastaların nodülleri 

parankimal, peribroĢiyal ve yaygın olarak sınıflandırıldı. Akciğer tomografileri 

5 lob üzerinden değerlendirildi (sağ üst lob, sağ orta lob, sağ alt lob, sol üst 

lob, sol alt lob). Yaygın bronĢektazi, 3 ve daha fazla lobun bronĢektazik 

oluĢumlar içermesi durumunda tanımlandı.  
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Hastalarımızın ön-arka akciğer filmleri değerlendirildi. Akciğer filmi ve 

tomografinin birlikte değerlendirilmesinin gerekliliği nedeniyle iki film 

arasında iki aydan kısa süre olanlar değerlendirmeye alındı. Tüm humoral 

immün yetmezlikli hastalarımızdan tomografi çekiminden önce yada sonra 

bu kriterlere uyan 25 hastamız mevcuttu. Akciğer filmleri Uludağ Üniversitesi 

Radyoloji Bölümü tarafından yeniden yorumlatıldı. Akciğer filmleri 

konsolidasyon, buzlu cam görünümü, bal peteği görünümü, nodül, 

bronĢektazi, retikülasyon, bronĢ duvarında kalınlaĢma, mediastinal ve/ veya 

hiler LAP açısından değerlendirildi. 

Hastalarımızın akciğer kapasitelerinin değerledirilmesi amacıyla 

yapılan solunum fonksiyon testleri dosya kayıtlarından incelendi. Solunum 

fonksiyon testi sonuçları Uludağ Üniversitesi Çocuk Alerji bölümü tarafından 

yorumlandı. Hastalarımızın Solunum Fonksiyon Testleri spirometri (Jeager 

Master Scope, Almanya) ile yapılmıĢtı. Spirometri Amerikan Toraks 

Topluluğu kriterlerine (American Thoracic Society guidelines) göre 

yapılmıĢtı. Bronkodilatör kullanılmadan değerler alındı. Hastalarımızda VC 

(Vital kapasite), FVC (zorlu vital kapasite), FEV1 (zorlu ekspirasyonda 1. 

saniye atılan volüm), FEF %25-75 (maksimal ekspirasyon ortası akım hızı) 

ve FEV1‟in FVC‟ye yüzde oranı hesaplandı.  

Hastalarımızda FEV1 deki düĢme değerlerine göre; Hafif 

obstrüksiyon FEV1>%70, Orta obstrüksiyon FEV1 >%60, Orta Ģiddetli 

FEV1<%60 >%50, ġiddetli obstrüksiyon <%50 >%34 olarak sınıflandırıldı. 

Hastalarımızda FEV1/FVC < %80 olması halinde obstrüksiyon düĢünüldü.  

Hastalarımızın solunum fonksiyon testleri restriksiyon açısından da 

değerlendirildi. VC değerlerine göre, hafif restriksiyon:VC normalin alt 

limitinden küçük  ancak >%70, orta restriksiyon: VC <%70 >%60, orta 

Ģiddetli restriksiyon:VC <%60 >%50, Ģiddetli restriksiyon: VC <%50 >%34 

olarak sınıflandırıldı. Tüm parametrelerin değerlerine ve birbiriyle oranlarına 

bakıldıktan sonra obstrüksiyon ve restriksiyonun Ģiddeti bu sınıflandırmalara 

göre yapıldı.  

Verilerin istatistiksel değerlendirilmesinde „SPSS 13 paket programı‟ 

kullanıldı. DeğiĢkenlerin türlerine göre tamamlayıcı istatistikler ve/veya 
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frekans dağılımı hesaplandı. Kolmegorov Smirrov ve Shapira Wilk testleri 

yapıldı. Gruplar arası karĢılaĢtırmalarda Kruskal Wallis ve/veya Mann-

Whitney U testi uygulandı. Katogerik değiĢkinler için de karĢılaĢtırmalarda 

Ki-kare ve „Fisher Ki-Kare‟ testleri uygulandı.  p<0,05 istatistiksel olarak 

anlamlı kabul edildi. 
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BULGULAR 

 

 

ÇalıĢmaya 37‟si (%66.1) erkek 19‟u (%33.9) kız toplam 56 humoral 

immün yetmezlik tanılı hasta alındı. YDĠY 25 (%44.6), IgG alt grup eksikliği 

19 (%33.9), Hiper IgM 5 (%8.9), Selektif IgA 4 (%7.1), X‟e bağlı 

agamaglobulinemi tanılı 3 (%5.3) hasta çalıĢma grubunu oluĢturmaktaydı. 

(Tablo-1). 

 
Tablo-1: ÇalıĢmaya alınan hastaların tanı dağılımı. 

Tanı Hasta sayısı 

Yaygın değiĢken immün yetmezlik 25 

Hiper IgM sendromu 5 

X‟e bağlı agamaglobulinemi 3 

Selektif IgA eksikliği 4 

IgG alt grup eksiklikleri 
          IgG3 alt grup eksikliği 
          IgG2 alt grup eksikliği 
          IgG3 ve IgG1 alt grup eksikliği 
          IgG3 alt grup eksikliği+ parsiyel IgA 
eksikliği 
          IgG1 alt grup eksikliği 

 
10 
4 
2 
2 
1 

TOPLAM  56 

 

Hastaların yaĢ ortalaması 14.1 ± 10.6 yıl iken tanı yaĢı ortalama 9.6 ± 

9.71 yaĢ idi. Tanılara göre hasta yaĢı, tanı yaĢı ve hastaneye yatıĢ sayıları 

ortalamaları Tablo-2‟de gösterilmiĢtir. 
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Tablo-2: Tanı gruplarına göre hasta yaĢı, tanı yaĢı, hastane yatıĢ sayısı ve 

ortalamaları. 

 Hasta yaĢı 
(yıl) 

ort. ± std (min-maks.) 

Tanı yaĢı 
(yıl) 

ort. ± std (min-maks.) 

Hastane yatıĢ 
sayısı 

ort. ± std (min-maks.) 

ĠVĠG* tedavi süresi 
(yıl) 

ort. ± std (min-maks.) 

YDĠY  
(n=25) 

18.8±10.6 (6-43) 12.0±11.0 (1-34) 3.8±3.0 (0-13) 6.7±4.6 (0.5-20) 

Hiper IgM 
sendromu 
(n=5) 

25.2±15.6 (14-51) 21.9±13.8 (10-45) 2.8±2.3 (0-6) 3.3±2.4 (0.5-6) 

XLA  
(n=3) 

13.0±8.0 (5-21) 5.3±4.0 (3-10) 1.0±1.7 (0-3) 7.6±4.9 (2-11) 

Selektif IgA 
eksikliği 
(n=4) 

6.5±1.7 (4-8) 4.7±1.5 (2.5-6) 0.8±0.9 (0-2) 0.0±0.0 (0-0) 

IgG alt 
grup 
eksiklikleri 
(n=19) 

7.3±2.7 (4-13) 5.2±1.0 (4-10) 1.1±1.7 (0-6) 0.0±0.0 (0-0) 

TOPLAM 
(n=56) 

14.2±10.6 (2-51) 9.7±9.8 (1-45) 2.4±2.7 (0-13) 6.2±4.5 (0.5-20) 

*  
ĠVĠG: Ġntravenöz immünglobulin.

 

 

IgG alt grup eksikliği olan hastaların yaĢ ve tanı yaĢı ortalaması YDĠY 

li hastalara göre istatistiksel olarak anlamlı düĢüktü (p<0.05). IgG alt grup 

eksikliği olan hastaların hastanede yatıĢ sayısı YDĠY‟ li hastalara göre 

belirgin olarak azdı (p<0.05). YDĠY, Hiper IgM, XLA tanılarıyla takip edilen 

tüm hastalarımız ĠVĠG tedavisi almaktaydı. IgG alt grup ve selektif IgA 

eksikliği tanılı hastalarımız ĠVĠG almıyordu. Hastaların ĠVĠG alma süreleri 

Tablo-2‟de belirtildi.  

Hastaların arĢiv incelemesinde tanı öncesi ortalama immünglobulin 

G, M, A değerleri ile tedavi baĢladıktan sonraki en son ortalama 

immünglobulin değerleri karĢılaĢtırıldı. ĠVĠG tedavisi alan hastalarının IgG 

düzeylerinin istatistiksel (p<0.05) ve yüzde değiĢim olarak anlamlı Ģekilde 

arttığı gösterildi (Tablo-3, 4, 5). ĠVĠG tedavisi alan hastalarda IgM ve IgA 

düzeylerinde ortalama olarak tanı öncesi ve en son değerlerinde anlamlı 

artma ya da azalma saptanmadı (p>0.05).  
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Tablo-3: YDĠY‟ li hastaların tedavi öncesi ve son eĢik (bir önceki ĠVĠG 

tedavisinden 3 hafta sonra) immünglobulin değerleri. 

 
 

Yaygın değiĢken immün 
yetmezlik 

(n=25) 

 

 
 

Tanı öncesi 

 
 

ĠVĠG tedavisi altında 
eĢik  düzey 

 

 
 

P 

 
 
Ġmmünglobulin 

(mg/dl) 
ort. ± std (min-maks.) 

 

 
IgG 

 
IgM 

 
IgA 

 
364.2±130 (143-575) 

 
36.2±28.6 (4-150) 

 
32.2±27.5 (5-119) 

 
995±297.7 (447-1750) 

 
55.8±52.7 (17-232) 

 
59.6±63.1 (6.3-232) 

 
< 0.05 

 
> 0.05 

 
> 0.05 

 

Tablo-4: Hiper IgM tanılı hastaların tedavi öncesi ve son eĢik  

immünglobulin değerleri. 

 
Hiper IgM 

(n=5) 
 

 
Tanı öncesi 

 
ĠVĠG tedavisi altında 

eĢik  düzey 
 

 
P 

 
 
Ġmmünglobulin 

(mg/dl) 
ort. ± std (min-maks.) 

 

 
IgG 

 
IgM 

 

IgA 

 
280±160.2 (146-514) 

 
866±805 (181-2200) 

 
18.5±11.3 (6-30) 

 
606±166.5 (320-742) 

 
936.8±1238.3 (99-3100) 

 
28.5±19.9 (6-61) 

 

 
< 0.05 

 
> 0.05 

 
> 0.05 
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Tablo-5: XLA tanılı hastaların tanı öncesi ve  son eĢik  immünglobulin 

değerleri. 

 
 

X’e bağlı agaglobulinemi 
 (n=3) 

 

 
 

Tanı öncesi 

 
 

ĠVĠG tedavisi altında 
eĢik  düzey 

 

 
 

P 

 
 

Ġmmünglobulin 
(mg/dl) 

ort. ± std (min-maks.) 

 

 
IgG 

 
IgM 

 

IgA 

 
161.6±31.5 (141-198) 

 
16.6±1.9 (14-18.6) 

 
17.6±9.9 (6.1-23.6) 

 
571±131 (434-697) 

 
17.3±0.23 (17-17.5) 

 
25.2±0.3 (25-25.4) 

 
< 0.05 

 
> 0.05 

 
> 0.05 

 

Hastaların 12‟sinde (%21.4) akraba evliliği vardı. Sigara içimi ailelerin 

32‟sinde (%57.1) vardı. 

Hastalarımızın 16‟sında  (%21.4)  astım öyküsü, 17‟sinde (%31.4) 

alerjik rinit, 14‟ünde (%25) alerjik konjonktivit, 11‟inde (%19.6) atopik 

egzama saptanırken 12 hastanın ailesinde atopi öyküsü vardı. Hastaların 

total IgE bulguları değerlendirildiğinde 11 (%19.6) hastada yüksek olduğu 

tespit edildi. 11 hastanın 2‟sinde astım, 3 hastada astım, alerjik rinit ve alerjik 

konjonktivit öyküsü, 3 hastada alerjik rinit, 1 hastada ise alerjik konjonktivit 

öyküsü vardı. Total IgE düzeyi yüksek olan 11 hastanın 7‟sinde spesifik IgE 

pozitifliği saptandı. Spesifik IgE pozitif hastaların 2 tanesinin yumurta akına 

(biri sınıf 4, diğeri sınıf 2), 2 tanesinin akar paneline (her ikiside sınıf 3), 2 

tanesinin çimen paneline (biri sınıf 4 diğeri sınıf 2), 1 tanesinin ise küf 

mantarına (sınıf 2) karĢı pozitifliği mevcuttu. Spesifik IgE pozitif hastaların 

3‟ünde astım, alerjik rinit ve konjonktivit birlikteliği vardı. 2 hastada yalnızca 

astım, 1 hastada yalnızca alerjik rinit ve 1 hastada yalnızca alerjik 

konjonktivit vardı 

Tüm hastalarda tanılarına göre astım, alerjik rinit ve konjonktivit 

görülme sıklıkları ve yüksek serum IgE seviyesi Tablo-6‟da gösterilmiĢtir. 
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Tablo-6: Tanılarına göre astım, alerjik rinit, alerjik konjonktivit ve atopik 

dermatit görülen ve total IgE yüksek olan hasta sayılarının  dağılımı. 

 

Tüm hastalarımızın sinopulmoner enfeksiyon geçirme sıklığı 

değerlendirildiğinde ĠVĠG tedavisi öncesi ve sonrası tanılara göre dağılımı 

Tablo-7’de gösterilmiĢtir. ĠVĠG tedavisi ile yıllık akciğer enfeksiyonu ve üst 

solunum yolu enfeksiyonu sayısında azalma istatistiksel olarak anlamlı idi 

(p<0.05). IgG alt grup eksikliği ile takip edilen hastaların yıllık akciğer 

enfeksiyonu ortalaması 2.2 (0-10) ve üst solunum yolu enfeksiyonu sayısı 

ortalama 10.1(1-25), Selektif IgA eksikliği tanılı hastaların ise yıllık akciğer 

enfeksiyonu ortalaması 1 ve üst solunum yolu enfeksiyonu (ÜSYE) sayısı 

ortalama 12.5 (4-20) olarak saptandı. ÜSYE‟lu 56 hastanın 45‟i (%80.4) 

tonsillit, 28‟i (%50) otit ve 39‟u (%69.5) en az bir kez sinüzit atağı geçirmiĢti. 

BronĢit öyküsü ise 56 hastanın 20‟sinde (%35.9) mevcuttu.  

Tanı Astım Alerjik 
Rinit 

Alerjik 
Konjonktivit 

Atopik 
Dermatit 

Yüksek  
Total IgE  

 

 
Yaygın değiĢken immün yetmezlik 
 

 
6 

 
5 

 
6 

 
6 

 
1 

 
Hiper IgM sendromu 
 

 
2 

 
2 

 
3 

 
0 
 

 
0 

 
X‟e bağlı agamaglobulinemi 
 

 
0 

 
0 

 
0 

 
1 

 
0 

 
Selektif IgA eksikliği 
 

 
2 

 
2 

 
2 

 
1 

 
4 

 
IgG alt grup eksiklikleri 
      IgG3 alt grup eksikliği 
      IgG2 alt grup eksikliği 
      IgG3 ve IgG1 alt grup eksikliği 
      IgG3 alt grup eksikliği+ parsiyel IgA eksikliği 
      IgG1 alt grup eksikliği 
 

 
 
3 
1 
0 
1 
1 

 
 

4 
3 
0 
0 
1 

 
 
2 
1 
0 
0 
0 

 
 
1 
1 
0 
0 
1 

 
 
4 
1 
0 
1 
0 

 
TOPLAM  (hasta sayısı) 
 

 
16 

 
17 

 
14 

 
11 

 
11 
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Antibiyotik profilaksisi 24 (%42.9) (18 hastaya TMP-SMX, 2 hastaya 

siprofloksasin, 3 hastaya klaritromisin)  hastaya verildi. Diğer destek tedavisi 

olarak 17 hasta çinko tedavisi almakta idi.  

Humoral immun yetmezlikli 56 hastanın, 10‟unda (%17.9) dispne 

atağı, 47‟sinde (%83.9) kronik öksürük, 33‟ünde (%58.9) balgam çıkarma 

Ģikayeti tanımlandı. Hastalardan yalnızca 4‟ünde pnömoni döneminde alınan 

balgam örneğinde üreme mevcuttu. Ġki hastada H.influenza, bir hastada 

acinetobacter baumannii, bir hastada ise candida albicans üremesi saptandı.  

Hastaların son kontroldeki solunum sistemi muayene bulguları olarak 

9 hastada solunum seslerinde kabalaĢma, 4 hastada ronküs, 3‟er hastada 

ral ve solunum seslerinde azalma, 4 hastada yalnızca bazallerde solunum 

seslerinde azalma, 1 hastada ise ral ve ronküs birlikte saptandı. Solunum 

sistemi muayenesinde patoloji saptanan 21 hasta da (%37.5) ĠVĠG tedavisi 

almaktaydı. Hepatomegali 3 hastada, splenomegali 1 hastada, 

hepatosplenomegali ise 5 hastada saptandı. Servikal lenfadenopati 22 

(%39.4) hastada saptandı. 

Hastalarımızdan 27‟sinin son iki ayda çekilmiĢ ön-arka akciğer grafisi 

mevcuttu. Ön-arka grafileri değerlendiğinde, 17 (%62.9) hastanın normal 

olduğu, 5 hastada konsolidasyon, 3 hastada bronĢial kalınlaĢma ve 1 

hastada sol akciğerde volüm kaybı, 1 hastada ise bronĢektazi saptandı. 
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Tablo-7: ĠVĠG tedavisi alan hastaların tanı gruplarına göre tedavi öncesi ve 

sonrası yıllık geçirilen enfeksiyon sayısı. 

 

Humoral immun yetmezlikli 56 hastalanın 22‟sinde ekstra pulmoner 

bir hastalığın olduğu saptandı (Tablo-8). Extrapulmoner hastalığı olan 

hastaların 14‟ü YDĠY, 3‟ü Hiper IgM, 5‟i IgG alt grup eksikliği tanısıyla 

izlenmekteydi. Epilepsisi olan 3 hasta YDĠY tanısı ile takipteydi ve YDĠY 

tanıları antiepileptik ilaç kullanımından önce konulmuĢtu.  Hastaların 7‟sinde 

(4 hafif aort stenozu, 1 sol ventrikül dilatasyonu, 1 ventriküler septal defekt, 1 

biküspit aorta) bir kardiyak hastalık tanısı eĢlik etmekteydi. Ġki hastada 

otoimmün pansitopeni vardı. 

  
ĠVĠG öncesi 

akciğer 
enfeksiyonu 

sayısı/yıl 
 
 

 
ĠVĠG sonrası 

akciğer 
enfeksiyonu 

sayısı/yıl 
 
 

 
 

P 

 
ĠVĠG öncesi 

ÜSYE 
sayısı/yıl 

 

 
ĠVĠG sonrası 

ÜSYE 
sayısı/yıl 

 

 
 

P 

 
YDĠY 

(n= 25) 
ort. ± std (min-maks.) 

 
5.0±2.9  
(1-14) 

 

 
0.9±0.8 

(0-2) 
 

 
p=0.001 

 

 
12.2±6.8  

(2-30) 
 

 
2.2±1.9 
(0-10) 

 

 
p=0.001 

 
 

 
Hiper IgM 

(n= 5) 
ort. ± std (min-maks.) 

 
4.0±3.0 
(1-14) 

 

 
0.8±1.3 

(0-3) 
 

 
p=0.04 

 

 
10.4±3.2  

(1-14) 
 

 
2.6±1.6 

(0-4) 
 

 
p=0.04 

 
 

 
XLA 

(n= 3) 
ort. ± std (min-maks.) 

 
1.0±1.0 

(0-2) 
 

 
0.3±0.5 

(0-1) 
 

 
p> 0.05 

 

 
5.3±4.1  
(2-10) 

 

 
1.0±1.7 

(0-3) 
 

 
p> 0.05 

 

 
Toplam 
(n=33) 

ort. ± std (min-maks.) 

 
4.5±3 
(0-14) 

 
0.8±0.8 

(0-3) 

 
p=0.001 

 

 
11.3±6.4  

(2-30) 

 
2.2±1.8 
(0-10) 

 
p=0.001 
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Tablo-8: Ekstrapulmoner hastalıklar. 

 

Tanı 

 

Hasta 

sayısı 

 

Epilepsi 

Kronik otitis media+timpanoplasti 

Opere burun polipi 

Tetraparezik serebral felç+ epilepsi 

Opere Gastroözefagial reflü 

Verriköz lezyonlar 

Kronik demiyelizan nöropati 

Tetraparezik serebral palsi 

Hepatosplenik kandidiazis 

Portal hipertansiyon 

Ülseratif kolit 

Renal kist 

Lenfoma 

Vezikoüretral reflü 

Ürtikeryal vaskülit 

Gastrit 

 

3 

4 

2 

2 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

1 

TOPLAM 22 

 

Hastalardan 54‟ünün akciğer tomografi bulguları değerlendirildi. Ġki 

hastanın akciğer tomografisi yoktu. Bu hastalardan birinin hiç akciğer 

enfeksiyonu yoktu ve mental retardeydi, diğer hastanın 1 kez akciğer 

enfeksiyon öyküsü vardı ve ileri derecede mental retarde ve tetraparazik 

serebral palsisi mevcuttu anesteziye ihtiyaç duyulacağı için çektirilememiĢti. 

Akciğer tomografi bulgularının tanılara göre değerlendirilmesi Tablo-9 ve 

Tablo-10’da gösterildi. Tabloda da görüldüğü üzere bronĢektazinin en fazla 

görüldüğü bölgeler sırasıyla sağ alt lob (%18.5), sol alt lob (%16.7), sağ orta 

lob (%11.1) iken en az görülen bölgenin sol üst lob (%5.6) olduğu görüldü. 
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Akciğer tomografilerindeki en sık bulgu 15 hastada (%27.7) görülen 

atelektaziydi. IgG alt grup eksikliği tanılı hastalarımızdan yalnızca 1 

hastamızda lineer atelektazi saptandı. YDĠY tanısı ile takipli küçük yaĢlarda 

tanısı konulan (1-4 yaĢ) 6 hastamızın 4‟ünün HRCT lerinin normal olduğu 

görüldü. X‟e bağlı agamaglobulinemi tanısıyla takip edilen ve HRCT de 

patoloji saptanmayan hastaların tanı yaĢlarının küçük (2-3yaĢ) olduğu tespit 

edildi. 

Hastaların 48‟ine solunum fonksiyon testi yapıldığı saptandı ve 

solunum fonksiyon testlerinin değerlendirilmesi Tablo-11‟de gösterildi. 

Hastalarımızdan 3‟ü mental retarde, 5‟i beĢ yaĢından küçük olduğu için 

solunum fonksiyon testleri yapılamadı. SFT yapılabilinen 48 hastanın 28‟nin 

(%58.3) solunum fonksiyon testleri normal saptandı. Tanılara göre 

değerlendirildiğinde YDĠY‟de yalnızca 7 (%31.8), Hiper IgM‟de 2 (%40), 

XLA‟da 1 (%33.3) hastanın SFT‟si normaldi. SFT yapılabilen Selektif IgA 

eksikliği ve IgG alt grup eksikliği tanılı hastalarımızın hepsinin SFT bulguları 

normaldi. SFT‟lerde en sık görülen patoloji ise orta obstrüktif ve orta restriktif 

patern birlikteliğiydi.  

YDĠY‟li hastalarımızın lenfosit altgrup değerlendirilmesinde 3 hastanın 

CD8 düzeyi, 1 hastanın ise CD4 düzeyi düĢük saptanmıĢtır. YDĠY‟li 

hastaların 21‟inin (%84) lenfosit alt grup değerleri normal olarak 

bulunmuĢtur. CD 8 düzeyi düĢük olan 3 hastamızın HRCT‟leri normal olarak 

yorumlanmıĢtır. CD4 düzeyi düĢük olan hastanın HRCT‟sinde tree-in bud ve 

fibrosiz saptandı. 



Tablo-9: Akciğer tomografi bulgularının tanı gruplarına göre değerlendirilmesi. 

Akciğer HRCT bölgeleri YDĠY Hiper IgM XLA Selektif IgA 
eksikliği 

IgG alt grup eksikliği TOPLAM 

 n   (%) n  (%) n (%) n (%) n (%) n (%) 

Sağ üst lob 
                  Parankim (buzlu cam görünümü) 
                  BronĢektazi 
                  Atelektazi 
                  BronĢ duvar kalınlaĢma 
                  Parankimal nodül                  

 
4 (17.4) 
4 (17.4) 
3 (13) 
2 (8.7) 
2 (8.7) 

 
1 (20) 
1 (20) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
5 (9.3) 
5 (9.3) 
3 (5.6) 
2 (3.8) 
2 (3.8) 

Sağ orta  lob 
                  Parankim (buzlu cam görünümü) 
                  BronĢektazi 
                  Atelektazi 
                  BronĢ duvar kalınlaĢma 
                  Parankimal nodül 

 
4 (17.4) 
4 (17.4) 
3 (13) 
3 (13) 
3 (13) 

 
0 (0) 
2 (40) 
1 (20) 
0 (0) 
2 (40) 

 
0 (0) 
0 (0) 
1 (33.3) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
4 (7.4) 
6 (11.1) 
5 (9.3) 
3 (5.6) 
5 (9.3) 

Sağ alt lob 
                  Parankim (buzlu cam görünümü) 
                  BronĢektazi 
                  Atelektazi 
                  BronĢ duvar kalınlaĢma 
                  Parankimal nodül 

 
3 (13) 
 7 (30.4) 
1 (4.3) 
3 (13) 
2 (8.7) 

 
0 (0) 
2 (40) 
0 (0) 
0 (0) 
1 (20) 

 
0 (0) 
1 (33.3) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
1 (5.3) 
0 (0) 
0 (0) 

 
3 (5.6) 
10 (18.5) 
2 (3.7) 
3 (5.6) 
3 (5.6) 

Sağ plevral efüzyon 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 

Sağ hiler bölge LAP 5 (21.7) 2 (40) 0 (0) 1 (25) 1 (5.3) 9 (17) 

Sol üst lob 
                  Parankim (buzlu cam görünümü) 
                  BronĢektazi 
                  Atelektazi 
                  BronĢ duvar kalınlaĢma 
                  Parankimal nodül 

 
1 (4.3) 
3 (13) 
4 (16.7) 
2 (8.7) 
1 (4.3) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
1 (1.8) 
3 (5.6) 
4 (7.4) 
2 (3.7) 
1 (1.8) 

Sol alt lob 
                  Parankim(buzlu cam görünümü) 
                  BronĢektazi 
                  Atelektazi 
                  BronĢ duvar kalınlaĢma 
                  Parankimal nodül 

 
5 (21.7) 
5 (21.7) 
2 (8.7) 
2 (8.7) 
3 (13) 

 
1 (20) 
3 (60) 
0 (0) 
0 (0) 
1 (20) 

 
0 (0) 
1 (33.3) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 
0 (0) 

 
0 (0) 
0 (0) 
1 (5.3) 
0 (0) 
0 (0) 

 
6 (11.1) 
9 (16.7) 
3 (5.6) 
2 (3.6) 
4 (7.4) 

Sol plevral efüzyon 1 (4.3) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1 (1.9) 

Sol hiler bölge LAP 2 (8.7) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 1 (5.3) 3 (5.6) 

Mediastenal  LAP 5 (21.7) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 5 (9.3) 

               TOPLAM 
(Akciğer HRCT çekilen hasta sayısı) 

23 (100) 5 (100) 3 (100) 4 (100) 19 (100) 54 (100) 

2
9

 



Tablo-10: Tanı gruplarına göre Akciğer HRCT bulguları. 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Akciğer HRCT bulgusu 

YDĠY 
 
 

n (%) 

Hiper IgM 
 
 

n (%) 

XLA 
 
 

n (%) 

Selektif 
IgA 

eksikliği 
n (%) 

IgG alt grup 
eksikliği 

 
n (%) 

TOPLAM 
 
 

n (%) 

 
Buzlu cam görünümü 

Atelektazi 

BronĢektazi 

BronĢiolektazi 

Konsalidasyon 

BronĢ duvar kalınlığı 

Parankimal nodül 

Plevral efüzyon 

Tree in bud  
(tomurcuklanmıĢ ağaç 
görünümü) 
 
Fibrozis 

Amfizem 

Hiler LAP 

Mediastenal LAP 

 
7 (30.4) 
 
11 (47.8) 
 
10 (43.4)  
 
1 (4.3) 
 
2 (8.6) 
 
3 (13) 
 
3 (13) 
 
1 (4.3) 
 
4 (17.3) 
 
 
1 (4.3) 
 
0 (0) 
 
6 (26) 
 
5 (21.7)  

 
2 (40) 
 
2 (40) 
 
3 (60) 
 
0 (0) 
 
2 (40) 
 
0 (0) 
 
2 (40) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
 
1 (20) 
 
0 (0) 
 
2 (40) 
 
0 (0) 

 
0 (0) 
 
1 (33.3) 
 
1 (33.3) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
 
0 (0) 
 
1 (33.3) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
 
 

 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
1 (25) 
 
0 (0) 
 

 
0 (0) 
 
1 (5) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
2 (10) 
 
1 ( 5) 
 

 
9 (16.6) 
 
15 (27.7) 
 
14 (25.9) 
 
1 (1.8) 
 
4 (7.4) 
 
3 (5.5) 
 
5 (9.2) 
 
1 (1.8) 
 
4 (7.4) 
 
 
2 (3.7) 
 
1 (1.8) 
 
11 (20.3) 
 
6 (11.1) 
 

                  TOPLAM  
(Akciğer HRCT çekilen hasta 
sayısı) 

23 (100) 5 (100) 3 (100) 4 (100) 19 (100) 54 (100) 

3
0

 



Tablo-11: Solunum fonksiyon testlerinin değerlendirilmesi. 
 

Solunum fonksiyon testi YDĠY 
   
 n (%) 

Hiper IgM 
    
n (%) 

XLA 
    
n (%) 

Selektif IgA 
eksikliği 
    n (%) 

IgG alt grup 
eksikliği 
    n (%) 

TOPLAM 
     
 n (%) 

 
Normal 

Hafif obstrüktif patern 

Orta obstrüktif patern 

Belirgin obstrüktif patern 

Hafif restriktif patern 

Orta restriktif patern 

Hafif ostrüktif+ restriktif patern 

Orta obsrüktif+ restriktif patern 

 
7 (31.8) 
 
2 (9.0) 
 
2 (9.0) 
 
2 (9.0) 
 
3 (13.6) 
 
2 (5.3) 
 
0 (0) 
 
4 (18) 

 

 
2 (40) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
1 (20) 
 
0 (0) 
 
2 (40) 
 

 
1 (33.3) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
1 (33.3) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
1 (33.3) 

 
3 (100) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 

 
15 (100) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 
 
0 (0) 

 
28 (58.3) 
 
2 (4.1) 
 
3 (6.2) 
 
3 (6.2) 
 
3 (6.2) 
 
2 (4.1) 
 
1 (2.0) 
 
6 (12.5) 

 
                  TOPLAM 
(Solunum fonksiyon testi yapılan hasta sayısı) 

 
22 (100) 

 
5 (100) 
 

 
3 (100) 

 
3 (100) 

 
15 (100) 

 
48 (100) 
 

 

 

 

 

3
1
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Ġmmun yetmezlik tanı gruplarına göre astım tanısı alan 

hastalarımızın atopi öyküleri ve astım için diğer risk faktörü öyküleri Tablo-

12‟de gösterilmiĢtir. YDĠY „de yalnızca 1 astımlı hastanın Total IgE‟si 

yüksekken, IgG alt grup eksikliğinde 6 astımlı hastanın 3‟ünde total IgE 

yüksek olarak bulunmuĢtur. 

ĠVĠG tedavisi alan hastalarımızın tedavi sonrası immunglobulin 

seviyelerine göre bronĢektektazinin Ģiddetine bakıldı. Ġstatistiksel olarak 

anlamlı olmasa da (p=0.65) son IgG seviyesi 800 mg/dl ve üzerinde olan 19 

hastamızdan 3„ünde (% 15) diffüz bronĢektazi (üç ve/veya daha fazla lobda 

görülen yaygın bronĢektazi) varken, IgG seviyesi 800 mg/dl nin altında olan 

12 hastamızdan 4‟ünde (%33.3) diffüz bronĢektazi saptandı. 

Hastalarımızın tanılarına göre solunum fonksiyon testlerinde ölçülen 

parametreler Tablo-13‟de gösterilmiĢtir. YDĠY‟li hastalar ile IgG alt grup 

eksikliği olan hastaların solunum fonksiyon testinde ölçülen parametreler 

FEV1 (p=0.001), FVC (p=0.01) ve FEF 25-75 (p=0.008) değerlerinde YDĠY‟li 

hastalarda istatistiksel olarak da anlamlı azalma saptandı. VC değeri ise 

düĢük bulunmasına rağmen istatistiksel olarak anlamlı değildi (p>0.05). XLA‟ 

li hastaların YDĠY ve Hiper IgM tanılı hastalara göre solunum fonksiyon 

testlerindeki tüm ölçümlerde düĢüklük saptanmasına rağmen hasta sayısının 

az olmasından dolayı istatistiksel analiz yapılamadı. 

 

 



Tablo-12: Humoral immün yetmezliği ve astım tanısı alan hastaların genel özellikleri. 

 

Hasta 
no 

Tanı 
YaĢ 
(yıl) 

Ailede 
sigara 
içimi 

Ailede 
atopi 

Alerjik 
 rinit 

Atopik 
 dermatit 

Alerjik  
konjonktivit 

Total IgE 
 (IU/ml) 

Spesifik IgE 

1 YDĠY 11 + _ + + + 333 
Çimen paneli 
   (sınıf 4) 

2 
YDĠY 
 

13 + _ _ + + normal negatif 

3 YDĠY 8 + _ _ _ _ normal negatif 

4 YDĠY 16 _ + _ _ _ normal negatif 

5 YDĠY 20 _ + + + + normal negatif 

6 YDĠY 39 + _ _ _ _ normal negatif 

7 Hiper IgM sendromu 17 + _ + _ + normal negatif 

8 Hiper IgM sendromu 14 + + + _ + normal negatif 

9 Selektif IgA eksikliği 7 _ + + _ + 297 Ev tozu akarı (sınıf 3) 

10 Selektif IgA eksikliği 7 _ _ + _ _ 273 negatif 

11 IgG3+parsiyel IgA eksikliği 8 _ _ _ _ _ 281 Küf mantarı (sınıf 2) 

12 IgG1 alt grup eksikliği 10 _ + + + _ normal negatif 

13 IgG2 alt grup eksikliği 4 + + + + + normal negatif 

14 IgG3 alt grup eksikliği 10 _ + _ _ _ normal negatif 

15 IgG3 alt grup eksikliği 5.5 _ _ _ _ _ 108 Yumurta akı (sınıf 2) 

16 IgG3 alt grup eksikliği 7 + _ + _ + 102 Ev tozu akarı (sınıf 4) 

3
3

 



Tablo-13: Solunum fonksiyon testi yapılabilen hastaların tanılara göre test bulgularının dağılımı. 

 
  TANI 

 
FEV1 

ort. ± std (min-maks.) 

 

 
FVC 

ort. ± std (min-maks.) 

 

 
FEV1/FVC 

ort. ± std (min-maks.) 

 

 
VC 

ort. ± std (min-maks.) 

 

 
FEF25-75 

ort. ± std (min-maks.) 

 
 
YDĠY 
 

 
70.2±25 (19-124) 
 

 
76.5±21.1 (48-127) 

 
85.5±19.9 (30-117) 

 
77±23.1 (42-134) 

 
77.9±42.2 (5-140) 

 
Hiper IgM sendromu 
 

 
74.2±21.8 (53-99) 
 
 

 
80.4±21.3 (55-99) 

 
75.4±9.6 (65-86) 

 
71.2±18.7 (55-99) 

 

 
65.2±29 (34-98) 

 
XLA 
 

 
61.0±25.3 (32-79) 
 

 
64.3±15.8 (47-78) 

 
75.3±15.8 (57-85) 

 
55.2±11 (45-65) 

 

 
76.3±23.1 (61-103) 

 
Selektif IgA eksikliği 

 
91.3±5.5 (85-95) 
 

 
85.6±7.2 (81-94) 

 
85.6±0.5 (85-86) 

 
78.3±5.7 (75-85) 

 

 
104±11.7 (91-114) 

 
IgG alt grup eksiklikleri 
 

 
99±12.8 (74-122) 

 

 
93.6±15.1 (63-125) 

 
90.8±8.4 (84-111) 

 
87.8±14.6 (66-113) 

 

 
112±25.4 (83-175) 

 
TOPLAM 

 
83±23.7 (19-124) 
 

 
82.0±19.9 (47-127) 

 
85.4±15.5 (30-117) 

 
78.3±20.3 (42-134) 

 

 
78.7±20.3 (5-175) 

 

3
4
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BronĢektazili 14 hastamızın bronĢektazi Ģiddetine göre solunum 

fonksiyon testi parametrelerindeki değiĢiklikler Tablo-14‟de verilmiĢtir. Diffüz 

bronĢektazisi olan hastaların FEF 25-75% değeri diğer bronĢektazili 

hastalarla karĢılaĢtırıldığında istatistiksel olarakta anlamlı düĢüklük 

saptanmıĢtır (p=0.01). Diffüz bronĢektazisi olan 7 hasta ile, olmayan 7 hasta 

FEV1 ölçümleri açısından karĢılaĢtırıldığında istatistiksel olarak anlamlı 

(p>0.05) olmasa da, diffüz bronĢektazisi olan hastalarda azalma 

saptanmıĢtır. Diğer parametreler arasında belirgin fark saptanmamıĢtır.  

Diffüz bronĢektazisi olan hastaların 5‟i YDĠY, 2‟si Hiper IgM sendromu 

tanılarıyla takip edilmekteydi. BronĢektazisi olan hastalarımızdan yalnızca üç 

tanesi astım tanısı ile takip ediliyordu. Bu hastalarımızın diffüz 

bronĢektazileri mevcut olup solunum fonksiyon testlerinde hepsisinin orta 

obstrüktif paterni, ikisinin ilave olarak orta restriktif paterni vardı.  

ĠVĠG tedavisi alan 33 hastamızdan, bronĢektazisi olan hastaların tanı 

yaĢı ortalaması 14.2±8.4 yaĢ iken bronĢektazisi olmayanların tanı yaĢı 

ortalama 10.1±11.4 yaĢ idi. Tanısı daha erken konulan hastalarda 

bronĢektazi görülme olasılığı daha düĢüktü ve bu fark istatistiksel olarak da 

anlamlı kabul edildi (p=0.04). 
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Tablo-14: Solunum fonksiyon testi parametrelerinin bronĢektazi Ģiddetine 

göre yorumu. 

 

Solunum fonksiyon testi yapılan toplam 48 hastamızın, 

bronĢektazisi olan ve olmayanlara göre solunum fonksiyon testlerinin 

karĢılaĢtırılması Tablo-15‟de gösterilmiĢtir. FEV1, FEV1/FVC ve FEF 25 

değerlerinde bronĢektazili hastalarda düĢüklük olmasına rağmen istatistiksel 

olarak anlamlı bir fark saptanmamıĢtır (p>0.05). Akciğer HRCT‟sinde 

atelektazi görülen hastalarla, atelektazi tespit edilmeyen hastaların da 

solunum fonksiyon testleri karĢılaĢtırıldı. Ġstatistiksel olarak anlamlı bir fark 

elde edilmedi (p>0.05). 

 
Solunum 
fonksiyon 

testi 

 
Diffüz bronĢektazi 

 
(n= 7) 

ort. ± std (min-maks.) 
 

 
Diffüz olmayan 

bronĢektazi 
(n= 7) 

ort. ± std (min-maks.) 
 

 
Toplam bronĢektazi 

 
(n=14) 

ort.± std (min-maks.) 

FEV1 
 

65±34.2 (19-112) 85±30.4 (32-124) 73.4±31.8 (19-124) 

FVC 
 

77.4±30.8 (48-127) 81.8±25.2 (47-112) 80.8±26.8 (47-127) 

FEV1/FVC 
 

75.8±25.1 (30-100) 80.7±18.2 (57-112) 77.3±20 (30-120) 

VC 80±32.3 (49-134) 75±26.5 (42-112) 77.4±28.1 (42-134) 
 

    FEF25-75 55.4±39.3 (5-107) 92.8±38 (40-154) 74.8±42.7 (5-154) 
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Tablo-15: Solunum fonksiyon testi yapılan 48 hastanın akciğer 

tomografilerinde bronĢektazisi olan ve olmayanlara göre solunum fonksiyon 

testi parametrelerinin ortalaması. 

 

Parankimal nodülleri olan 5 hastamızın solunum fonksiyon testleriyle 

akciğer patolojileri arasında iliĢki saptanamadı. Bunlardan 2‟sinin solunum 

fonksiyon testi normaldi (3‟ü YDĠY, 2‟si Hiper IgM). Parankimal nodülleri olup 

SFT‟si bozuk olan bir hastada belirgin obstrüktif patern görülürken, diğer 

ikisinde sırasıyla orta obstrüktif patern ve orta obstrüktif, restrikrif patern 

birlikteliği saptandı. 

 
Solunum 
fonksiyon 

testi 

 
BronĢektazisi olan hastalar 

(n=14) 
ort. ± std (min-maks.) 

 

 
BronĢektazisi olmayan hastalar 

(n= 34) 
ort. ± std (min-maks.) 

 

FEV1 
 

73±30.2 (19-124)                  84±18.6 (50-115) 

FVC 
 

    79.6±26.1 (47-127) 80.8±15.9 (54-115) 

FEV1/FVC 
 

79.8±21 (30-112) 87.7±12.8 (58-117) 

VC   76.4±27.3 (42-134) 78.5±17.1 (45-118) 

FEF25 74.1±41.1 (5-154)                   90.9±33 (34-159) 
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TARTIġMA VE SONUÇ 

 

 

Humoral immün yetmezlikler, B hücre yokluğu ve/veya fonksiyon 

bozuklukları ile seyreden, azalmıĢ immünoglobulin üretimi ve antikor yapım 

kusuru ile karakterizedir. Bu durum tekrarlayan üst ve alt solunum yolları 

enfeksiyonuna, özellikle de otit, sinüzit ve pnömoniye neden olur. 

Tekrarlayan akciğer enfeksiyonları akciğer harabiyetine yol açabilmektedir. 

Tüm bu bulgular hayatın ilk yılında anneden geçen antikorların 

kaybolmasıyla baĢlar. Parenteral immünglobulin tedavisi enfeksiyon sıklığını 

azaltarak kronik akciğer hastalığı geliĢim riskini düĢürmekle birlikte, bu 

hastalarda pulmoner komplikasyonlar geliĢebilir. Hipogamaglobulinemi 

tanısının erken konulması, erken tedavi baĢlanması akciğer hasarının 

geliĢimini ve ilerlemesini azaltır (11, 127). Akciğer patolojilerini tespit 

etmenin en iyi yolu akciğer yüksek rezolüsyonlu tomografi (HRCT) ve 

solunum fonksiyon testidir. ÇalıĢmamızda humoral immün yetmezlik tanılı, 

tekrarlayan akciğer enfeksiyonu ve kronik solunum semptomları olan 

hastalar değerlendirildi. Hastalarımızın klinik semptomları, akciğer grafisi, 

HRCT ve solunum fonksiyon testleri birlikte yorumlanarak karĢılaĢtırıldı.  

Hastalarımızın 54‟ünün (%96.4) akciğer HRCT verileri mevcut olup 

bunlardan 24‟ünün (%53.7) akciğer HRCT‟sinde patolojik bulgu saptandı. 

Hastalarımızdan 48‟ine (%88.9) SFT yapılabilmiĢti. SFT yapılan 48 hastanın 

20‟sinde (%46.2) patolojik bulgu saptandı.  

Hastalarımızın tanılarına göre akciğer HRCT ve SFT yorumları ayrı 

ayrı değerlendirildi. Buna ek olarak kronik solunum semptomları, akciğer 

enfeksiyon öyküleri, astım ve alerjik hastalıklarla birlikteliği incelendi. 

ÇalıĢmamızdaki tüm humoral immün yetmezlikli hastaların 

semptomları değerlendiğinde en sık %83.9 (n:47) oranında kronik öksürük, 

%58.9 (n:33) oranında balgam çıkarma ve %17.9 (n:10) oranında dispne 

atağı tanımlandı. Thickett ve ark.‟nın (62) yaptığı çalıĢmada YDĠY‟li 

hastalarda kronik öksürük görülme sıklığı %50 olarak saptanmıĢtır. 

ÇalıĢmamızda kronik öksürüğün bu çalıĢmaya göre daha yüksek oranda 
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görülmesinin sebebi, hastalarımızın %28.5‟ine astım‟ın eĢlik etmesine 

bağlanabilir. Thickett ve ark.‟nın (62) çalıĢmasında astım %15 oranında 

bildirilmiĢtir. 

Hastalarımızın akciğer tomografilerinde en sık görülen patoloji %27.7 

ile (15/54) atelektazi, ikinci sıklıkta %25.9 (14/54) oranında görülen 

bronĢektazi idi. BronĢektazisi olan hastaların tümünde tanıdan önce 

tekrarlayan akciğer enfeksiyonu öyküsü vardı. ÇalıĢmamızda akciğer 

HRCT‟si olan YDĠY‟li 23 hastanın 10‟unda, Hiper IgM sendromlu 5 hastanın 

3‟ünde, XLA‟lı 3 hastanın 1‟inde bronĢektazi vardı.  

BronĢektazi, inflamatuar destrüksiyonuna bağlı olarak geliĢen hava 

yollarının geri dönüĢümsüz dilatasyonudur. Bu hastalık tekrarlayan 

enfeksiyonlar sonucu parankim ve havayollarında kalıcı zedelenmeler 

sonucu ortaya çıkar. Çoğu zaman YDĠY‟le birlikte görülür. YDĠY‟li 

hastalardaki kontrolsüz inflamasyon bu duruma yol açabilir. Hastalarda 

çoğunlukla ateĢ, dispne, kronik öksürük,  pürülan balgam ve hemoptizi 

görülür. BronĢektazili hastalarımızın hepsinde balgamlı kronik öksürük 

mevcutken, hemoptizi yoktu. Daha önce yapılan çalıĢmalarda Dukes ve ark. 

(11) 55 eriĢkin YDĠY‟li hastanın 21‟inde (%38.1) bronĢektazi saptamıĢlardır. 

YDĠY‟li hastalarda bronĢektazi görülme sıklığı %44‟den %71‟e kadar değiĢen 

oranlarda rapor edilmiĢtir (61, 128-130). Manson ve ark. (131) 37 çocuk 

hastada yaptıkları bir çalıĢmada %54 oranında bronĢektazi bildirmiĢlerdir. 

ÇalıĢmamızda YDĠY‟li hastaların bronĢektazi oranının daha düĢük olmasının 

sebebinin hasta yaĢlarının küçük ve tanı yaĢlarının erken olmasından 

kaynaklandığı düĢünüldü. Aynı zamanda ĠVĠG alan YDĠY‟li hastalarımızın 

eĢik immünglobulin düzeylerinin de yüksek olması bronĢektazi geliĢimini 

sınırlayıcı faktörler arasında sayılabilir. 

BronĢektazi tanısını koymada en iyi yöntem akciğer HRCT‟dir (61). 

Bazı yazarlar YDĠY‟li hastalara tanıda ve izlemde klinik duruma göre 12-24 

ayda bir HRCT çekilmesini önermektedir. Akciğerler CT kesitlerinde 

HRCT‟ye göre daha geniĢ aralıklarla tarandığı için bronĢektazi tanısında 

CT‟nin değeri daha düĢüktür. ÇalıĢmamızda da olguların birinde CT‟de sekel 

değiĢiklik görüntüsü HRCT kesitlerinde bronĢiolektazi olarak değerlendirildi. 
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Humoral immün yetmezlikli hastalarda bonĢektazinin en sık görüldüğü yer, 

orta ve alt loblardır. ÇalıĢmalarda tüm akciğer parankiminde, üst loblarda, 

sağ orta lobda, alt loblarda olacak Ģekilde farklı tutulum bölgeleri bildirilmiĢtir 

(11, 84, 132). ÇalıĢmamızda da diğer çalıĢmalarla uyumlu olarak 

bronĢektazi en sık (%57.5) alt loblarda görüldü. Tomografi çekilen hastalar 

değerlendirildiği, sırasıyla sağ alt lob (%18.5), sol alt lob (%16.7) ve sağ orta 

lob (%11.1) bronĢektazi görülen bölgelerken en az tutulan bölge sol üst lobtu 

(%5.6). ÇalıĢmamızda YDĠY‟li hastalarda bronĢektazi en fazla sağ alt lobda 

(%30), Hiper IgM sendromlu hastalarda ise en fazla sol alt lobda (%60) 

görülmekteydi. Ġmmun yetmezlik olmayan bronĢektazili hastalarda ise en sık 

alt loblar tutmakla birlikte sol alt lob (%79) en fazla etkilenen bölgedir (133). 

ÇalıĢmamızda üçü YDĠY, ikisi Hiper IgM olmak üzere toplam 5 

hastada parankimal nodül tespit edildi. Hastalarımızdaki nodüllerin hepsi 5 

mm‟den küçüktü. Biri YDĠY‟li diğeri Hiper IgM‟li iki hastada yaygın nodül 

saptandı. Biyopsi yalnızca Hiper IgM tanılı yaygın nodülleri ile birlikte 

lenfadenopatileri de olan bir hastaya yapıldı. Bu hasta B-hücreli lenfoma 

tanısı aldı.  

Akciğerde görülen mikronodüller keskin kenarlı opasitelerdir. YDĠY‟li 

hastalarda çeĢitli nodüler hastalıklar tariflenmiĢtir. Nodüllerin ayırıcı 

tanısında granülomlar, lenfositik interstisyel pnömoni dahil lenfoproliferatif 

hastalıklar bulunmaktadır. YDĠY‟li hastalarda akciğer ve diğer organlarda 

görülen granülomun enfeksiyon değil, bir inflamatuar süreç sonucunda 

oluĢtuğu düĢünülmektedir (68). YDĠY‟li hastalarda granülom insidansı %5.4-

10 arasında değiĢmekle birlikte bir çalıĢmada %22 bulunmuĢtur (69). Feydy 

ve ark.‟nın (129) yaptığı çalıĢmada iki hastanın CT‟sinde görülen nodüler 

lezyonların biyopsi sonucu lenfoid hiperplazi olarak değerlendirilmiĢtir. Park 

ve ark.‟nın (134) bir çalıĢmada 16 YDĠY‟li hastanın 8‟inin CT‟sinde (%50) 

nodüler lezyon, 13‟ünde diffüz retikülasyon saptamıĢlardır. Bu bölgelerden 

alınan biyopsi materyalinin patoloji sonucu granülom olarak 

değerlendirilmiĢtir. Küçük nodüllerin düzensiz dağılım gösterdiğini 

belirtmiĢlerdir. ÇalıĢmamızda da tüm nodüller küçüktü ve düzensiz dağılım 

gösteriyordu.  
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Lenfositik interstisyel pnömoni, özellikle alveolar interstisyumdaki 

diffüz ya da multifokal reaktif lenfoid infiltratlar olarak tanımlanır. Bu durum 

YDĠY‟li hastalarda da görülür (73, 135, 136). Lenfositik interstisyel pnömoni, 

lenfoproliferatif hastalıkların sık rastlanan bir bulgusu olup, poliklonal ve 

monoklonal olabilen lenfosit ve plazma hücrelerinin diffüz interstisyel birikimi 

karakterize bir durumdur. Hastalığın radyolojik bulguları değiĢken olup 

interstisyel infiltrasyondan, perihiler tutuluma; parankimal nodüllerden, 

yamalı tarzda buzlu cam görünümüne kadar değiĢik CT görüntülerine 

rastlanabilir (137). Bu görünümler non-spesifiktir ve fırsatçı enfeksiyonlardan 

ayırt edilemez.  

Ġnterstisyel akciğer hastalığı çoğunlukla YDĠY‟deki immün yetmezlik 

patogeneziyle iliĢkili olduğu düĢünülmektedir. Bu durum XLA‟lı hastalarda 

görülmemektedir (134). Biri YDĠY, diğeri Hiper IgM tanılı 2 hastamızın 

HRCT‟sinde interstisyel fibrozis saptandı.  

Hastalarımızın akciğer HRCT‟lerinde özellikle de YDĠY‟li hastalarda 

buzlu cam görünümü sık (%30) rastlanan bir bulguydu. Buzlu cam 

görünümü parankimal interstisyum veya alveollerin tam olmayan dolumunu 

temsil eder. Erken interstisyel ve hava yolu tutulumunu gösterir. Buzlu cam 

görünümleri hastalıkların aktif ya da tedavi edilebilir dönemini gösterdikleri 

için erken tanısı önemlidir. Genellikle interstisyel pnömonilerde görülür (138). 

BaĢka bir çalıĢmada eriĢkin YDĠY‟li hastalarda buzlu cam görünümünü %42 

olarak saptanmıĢtır (139). 

YDĠY‟li hastalarımızın %17.3‟ünün akciğer HRCT‟sinde “tree in bud” 

(tomurcuklanmıĢ ağaç görünümü) mevcuttu. Bu terim dilate ve sıvı dolu 

sentrilobuler bronĢiyoller için kullanılır. Ayırıcı tanısı zordur ve birçok 

hastalıkta görülebilir. Genellikle enfeksiyon belirtisi olmakla birlikte, akciğer 

tüberkülozu ve bronĢektazide de; ayrıca astımlı hastalarda bronĢiyollerin 

içini mukus plağı tıkadığında görülebilir (140). YDĠY‟li ve tree-in bud 

görünümüne sahip 4 hastamızda aynı zamanda bronĢektazi de mevcuttu. 

Yalnızca bir hastaya astım tanısı eĢlik ediyordu.  
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ÇalıĢmamızda solunum fonksiyon testi (SFT) ile radyolojik bulguların 

her zaman tutarlı olmadığı görüldü. YDĠY„li 4,  Hiper IgM tanılı 2 hastanın 

akciğer tomografilerinde bronĢektazi, “tree in bud”, buzlu cam görünümü gibi 

patolojik bulgular olmasına rağmen SFT‟leri normal saptandı. YDĠY‟li 

hastalarımızın 22‟sinin SFT‟si değerlendirildiğinde 15‟inin normal olmadığı 

görüldü. YDĠY‟li hastalarda astım, bronĢit ve bronĢektazi obstrüksiyona yol 

açan nedenlerdir. Yapılan bir çalıĢmada YDĠY‟li hastaların yarısından 

çoğunda obstrüktif hastalıkların olduğu rapor edilmiĢtir (58, 65). BaĢka bir 

çalıĢmada YDĠY‟li hastalarda obstrüktif hastalıklar % 94 gibi yüksek 

oranlarda tanımlanmıĢtır (141). Bizim çalıĢmamızda ise SFT‟de 6 hastada 

yalnız, 4 hastada restriktif paternle birlikte %45.4 (10/22) oranında 

obstrüksiyon tespit edildi.   

YDĠY hastalarımızın 5‟inde yalnızca restriktif patern görülürken, 4 

hastada ise restriktif patern ve obstrüktif patern birlikteliği saptandı. Watts ve 

ark. (65) YDĠY‟li hastaların SFT‟lerinde %40 kadar restriktif patern tespit 

etmiĢlerdir. Kainulainen ve ark. (61) SFT‟de restriktif paterne neden olan 

olayın %81 oranıyla en sık pulmoner fibrozis olduğunu bildirmiĢlerdir. 

Restriktif patern yalnız baĢına geliĢebileceği gibi, obstrüktif hastalıklara 

ikincil olarak da geliĢir. Akciğer HRCT‟de görünen bir patoloji yokken SFT‟de 

restriktif patern saptanması, interstisyel akciğer hastalığının baĢlangıç 

dönemini iĢaret eder (59). Bizim çalıĢmamızda SFT‟de, YDĠY„li 3 hastada 

restriktif, Hiper IgM tanılı 1 hastada restriktif ve obstrüktif patern birlikteliği 

varken, akciğer tomografileri normal saptandı. Bu dört hastamızda radyolojik 

olarak tespit edilemeyen interstisyel akciğer hastalığı olabileceği düĢünüldü. 

Manson ve ark. (131) bronĢektazinin boyutu ile FEV1/FVC oranının 

negatif korelasyonundan bahsetmiĢlerdir. Bizim çalıĢmamızda ise özellikle 

bronĢektazinin boyutu ile solunum fonksiyon testleri korele bulundu. 

BronĢektazinin obstrüktif karakterinden dolayı FEV1 bu durumun en duyarlı 

göstergesidir (142). FEF 25-75‟deki azalmalar ise en küçük hava yollarındaki 

hastalığı gösterir. BronĢektazili hastalarımızda FEV1‟de azalma 

saptanmakla birlikte, en büyük azalma FEF25-75‟de saptanmıĢtır. Bu durum 
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YDĠY‟li hastalarda bronĢektazinin habercisi olan bronĢiollerdeki hastalığı 

gösterir (62). 

ĠVĠG tedavisi humoral immun yetmezlikli hastalarda enfeksiyonların 

sıklığını azaltır (143). Buse ve ark. (144) ĠVĠG tedavisinden önce hastaların 

%87‟sinin, tedaviden sonra ise yalnızca %22‟sinin en az bir kez pnömoni 

geçirdiğini saptamıĢlardır. Eijkhout ve ark. (145) serum eĢik IgG değerinin 

6.3‟den 9.4 gr/L‟ye yükselmesi ile yıllık enfeksiyon sıklığının 3.5‟den 2.5‟e 

düĢtüğünü göstermiĢlerdir. Manson ve ark. (131) HRCT‟sinde akciğer 

patolojileri olan 7 çocuğa, serum immunglobulin G eĢik seviyelerini 600 

mg/dl tutacak Ģekilde ĠVĠG tedavisi uygulamıĢ ve 5 yıl sonra dördünün HRCT 

bulgularında düzelme olduğunu saptamıĢlardır. Kainulainen ve ark.‟nın (61) 

çalıĢmasında tanı anında HRCT ve SFT ile kronik akciğer hastalığı tanısı 

konulan 9 YDĠY‟li hastaya, tanıdan itibaren serum immünglobulin G düzeyini 

600 mg/dl tutacak Ģekilde ĠVĠG tedavisi verilmiĢtir. Ġki hastada 2 yıl boyunca 

klinik olarak enfeksiyon bulgusu olmamasına rağmen, SFT‟lerinde belirgin 

bir kötüleĢme görülmezken HRCT‟lerinde parankim hasarının ilerlediği 

saptanmıĢtır. Bu durum „sessiz değiĢiklikler‟ olarak tanımlanmıĢtır.  

ÇalıĢmamızda YDĠY‟li hastalarımızın ĠVĠG tedavisi ile ortalama 

immünglobulin G seviyesi 900 mg/dl‟ye yükselmiĢti. ĠVĠG tedavisi ile yıllık 

akciğer enfeksiyonu ve üst solunum yolu enfeksiyonu sayısında belirgin 

azalma saptandı. ĠVĠG tedavisi alan hastalarımızın tedavi sonrası 

immunglobulin seviyelerine göre bronĢektektazinin Ģiddetine bakıldı. ĠVĠG 

tedavisi altında eĢik IgG seviyesi 800 mg/dl ve üzerinde olan 19 hastadan 

3‟ünde (%15) diffüz bronĢektazi (üç ve/veya daha fazla lobda görülen yaygın 

bronĢektazi) varken, IgG seviyesi 800 mg/dl nin altında olan 12 hastadan 

4‟ünde (%33.3) diffüz bronĢektazi saptandı. Ġstatistiksel olarak anlamlı 

olmasa da çalıĢmamız immünglobulin düzeyinin akciğer hastalığının 

Ģiddetine, progresyonuna etkili olabileceğini düĢündürmektedir. 

Hastalarımızdan %7.1‟inde (4/56) pnömoni geçirdikleri dönemde 

alınan balgam örneğinde üreme mevcuttu. Ġki hastada tiplendirilmeyen 

H.influenza, bir hastada acinetobacter baumannii, bir hastada ise candida 

albicans üremesi saptandı.  Samuelson ve ark. (53) antikor yapım defekti 
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olan hastalarda, yeterli immunglobulin replasman tedavisine rağmen 

semptomatik ve asemptomatik dönemlerde alınan balgam ve nazofarenks 

kültürlerinde tiplendirilmeyen H.İnfluenza’nın yüksek prevalansını 

göstermiĢlerdir. Kainulainen ve ark. (146) ĠVĠG tedavisi alan ancak 

antibiyotik tedavisi almayan 11 asemptomatik YDĠY‟li hastanın 

bronkoalveoler lavaj ve fırça biyopsi örneklerinde PCR eĢliğinde bakteriyel 

ve viral kültürlerini yapmıĢlar; onbir hastanın 4‟ünde (%36) adenovirus 

enfeksiyonu ya da kolonizasyonu, bu hastalardan birinde ayrıca CMV 

pozitifliği saptamıĢlardır. Bu asemptomatik kolonizasyon bronĢlarda kronik 

hasar yapabilmekte ve adenovirüsler bronĢektazi geliĢiminde predispozan 

faktör olabilmektedir (147). Olgularımızda viral çalıĢma yapılamadığı için 

viral nedenler kanıtlanamamıĢtır. Ancak az sayıda da olsa bakteriyel üreme 

saptanmıĢtır.  

YDĠY‟li hastalarda astım insidansı %9-15 arasında rapor edilmiĢtir 

(59, 62, 63). ÇalıĢmamızda YDĠY‟li hastalarda astım oranı %27 gibi yüksek 

oranda bulunmuĢtur. YDĠY‟li hastalarda astım patogenezi hala açık değildir, 

ancak intrinsik astım (IgE aracısız) çoğunlukta görülmektedir. YDĠY‟li 

hastalarda ürtiker gibi diğer atopik hastalıklar da görülür (64). Bu kiĢilerde 

atopi sebebinin tespit edilmesi zordur. Çünkü çoğu zaman total IgE ve 

spesifik IgE düzeyleri, deri prick testleri normaldir. Yapılan bir çalıĢmada 

YDĠY‟li 62 hastanın %46.7‟sinde astım öyküsü, %43.5‟inde atopi öyküsü, % 

29‟unda alerjik astım saptanmıĢtır (148). 

Astım tanısı klinik bulgular ve SFT sonucuna göre konur. Solunum 

yollarında geri dönüĢümlü obstrüksiyon ve bronĢiyal hiperreaktivite astım 

tanısını koymada önemli faktörlerdir (149). Mukozal immün yetmezlik YDĠY‟li 

hastalarda da gözlenir. Bu durumda aerosellere alerjik reaksiyon geliĢimini, 

inflamasyonu, bronĢiyal hiperreaktiviteyi sonuç olarak da astım geliĢimini 

kolaylaĢtırır (150). YDĠY‟li hastalarda solunum fonksiyon testleri rutin 

testlerden biri olmalıdır. Daha önce yapılan bir çalıĢmada %36.1 oranında 

hastanın solunum sistemine ait semptomu yokken SFT‟leri anormal 

saptanmıĢtır (147). 
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Tekrarlayan akciğer enfeksiyonları saptanan IgG alt grup eksikliği 

olan hastalarımızda astım %25 oranında görülmüĢtür. Enfeksiyonlara 

uygunsuz cevap sonucu olarak hava yolu inflamasyonu bu hastalarda sık 

olur. CD4 T lenfositlerin aktivasyonu ve lenfositlerden salgılanan alerjik 

mediyatörler astım patogenezinde rol alır. Atopik astımlı hastalarda IL-4 

üretimi artmıĢtır IgE serum konsantrasyonu ile ilgisi olan IFN-gama üretimi 

azalmıĢtır (151-153). IgG alt grup eksikliğinin astımdaki rolü hala 

tartıĢmalıdır. Çocuklarda IgG alt grup eksikliği ile astım birlikteliği yapılan iki 

çalıĢmadan birinde %34 diğerinde %7 oranında belirtilmiĢtir (118, 119). 

Hamilos ve ark. (154) astımlı hastalarda hipogamaglobulineminin yaygın 

olmadığını belirtmiĢlerdir. 

Gwynn ve ark. (121) Ģiddetli astımda yüksek IgG4 seviyelerinin geç 

astmatik reaksiyonlarda rolü olabileceğini söylemiĢlerdir. KarĢıt görüĢlerde 

bulunmaktadır (155). IgG alt grup eksikliği tanısıyla takip ettiğimiz 

hastalarımızdan astım tanısı ile izlenen 6 hastanın IgG4 seviyeleri ort. 40 

mg/dl olacak Ģekilde yüksek saptanmıĢtır. Total IgE seviyesi IgG alt grup 

eksikliği ve astım tanılı 6 hastanın 3‟ünde, selektif IgA eksikliği ve astım 

tanılı 2 hastanın 2‟sinde de yüksek saptanmıĢtır. YDĠY ve astımlı 6 hastanın 

ise yalnızca 1‟inde yüksek saptanmıĢtır. Total IgE seviyesi yüksek olan bu 5 

hastadan 4‟ünün spesik IgE düzeyleri de yüksek olarak bulunmuĢtur.   

Farklı IgG alt grupları farklı biyolojik aktiviteler göstermektedir (115, 

116). Bakteriyel, viral proteinlerde dahil olmak üzere protein antijenlere karĢı 

oluĢan antikorlar genellikle IgG1 ve IgG3 vasfındadır. Özellikle viral 

enfeksiyonlar bronĢiyal aktivasyonda artmaya neden olur. UzamıĢ 

enfeksiyonlar ve epitelyal zedelenme solunum fonksiyonlarında bozulmayla 

sonuçlanır.  IgG alt grup ve IgA eksikliği olan hastaların, izole IgA eksikliği 

olan hastalarla karĢılaĢtırıldığında daha fazla enfeksiyon geçirdikleri 

gösterilmiĢtir (100). Yapılan bir çalıĢmada ciddi astımı olan çocuklarda IgG 

alt grupları araĢtırılmıĢ ve en sık rastlanan eksiklik IgG3 eksikliği olarak 

bulunmuĢtur (156). IgG3 ün, IgG1 ile birlikte benzer fonksiyonel özellik 

göstermesinden dolayı tek baĢına IgG3 eksikliği olan vakalar asemptomatik 

kalabilmektedir (157). ÇalıĢmamızda da astım tanısı ile takipli IgG alt grup 
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eksikliği olan 6 hastanın 3‟ü IgG3 eksikliği ile takip edilirken, 1‟i IgG3 ve IgA 

eksikliği tanısıyla izlenmekteydi.  

Tekrarlayan akciğer enfeksiyonu saptanan, IgG alt grup eksikliği olan 

hastalarımızdan hiçbirinde IgG4 seviyesinde düĢüklük saptanmamıĢtır. 

Moss ve ark. (158) tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu olan 123 çocuktan 

21‟inde (%17.1) IgG 4 eksikliği tespit etmiĢlerdir. 

Humoral immun yetmezlikler çoğu zaman akciğer tutulumu ile 

seyreder. ÇalıĢmamızda humoral immun yetmezlikli hastaların akciğer 

patolojilerini tespit etmek için fizik muayenelerinin yanında HRCT ve 

solunum fonksiyon testleri birlikte değerlendirildi. Özellikle YDĠY‟li 

hastalarımızın çoğunun HRCT„lerinde patoloji saptandı. BronĢektazili 

hastalar hariç solunum fonksiyon testleriyle, HRCT bulgularının korele 

olmadığı görüldü. Solunum fonksiyon testlerinde bozukluk olup akciğer 

HRCT bulguları normal olan hastaların ileriki dönemlerde oluĢabilecek 

patolojiler için yakın izlenmesi gerektiği düĢünüldü. 

Sonuç olarak; humoral immün yetmezliği olan hastaların akciğer 

bulgularının değerlendirilmesi ve buna yönelik tedavi planlanması prognoz 

açısından son derece önemlidir. Ġmmün yetmezlikli hastalarda akciğer 

hastalıkları ile ilgili herhangi bir semptom olmasa bile belli aralıklarla yapılan 

HRCT ve SFT, patolojik bulguları gösteren ve tedaviyi yönlendirebilen 

önemli testlerdir.  Bu nedenle bu hastalarda akciğer bulgularının 

değerlendirilmesinde klinik bulgular olmasa da mutlaka belirli periyodlarla 

akciğer HRCT çekilmeli ve eĢ zamanlı olarak SFT yapılmalıdır. 
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EKLER 

 

 

EK–1: Kısaltmalar 

 

Yaygın DeğiĢken Ġmmün Yetmezlik                                         YDĠY 

X‟e bağlı agamaglobulinemi                                                     XLA 

Yüksek rezolüsyonlu bilgisayarlı torax tomografisi                  HRCT 

Kompüterize tomografi                                                             CT 

Solunum fonksiyon testi                                                           SFT 

Ġmmünglobulin                                                                          Ig 

Ġntra venöz immünglobulin                                                        ĠVĠG 

Ġmmünglobulin G                                                                       IgG 

Ġmmünglobulin A  IgA 

Ġmmünglobulin E  IgE 

Ġmmünglobulin M  IgM 

Bruton tirozin kinaz                                                                    Btk 

Zorlu ekspirasyonda 1. saniye atılan  volüm                             FEV1 

Zorlu vital kapasite                                                                    FVC 

Maksimal ekspirasyon ortası akım hızı                                     FEF 25-75 

Vital kapasite                                                                             VC 

Ortalama                                                                                    ort. 

Minimum                                                                           min 

Maksimum                                                                              maks 

Hasta sayısı                                                                               n 

Standart sapma                                                                         std. 
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