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Bu konuda bilinenler

Immiin yetmezliklikli olgularda akciger etkilenimi sik gériilmektedir. Tekrarlayan enfeksiyonlar ve eslik eden immiin ve enflamatuar olay-
lara bagh olarak akcigerlerde kronik degisiklikler olusmaktadir. Ancak immiin yetmezlikler nadir gériildiigii icin akciger bulgulan ile ilgili

veriler sinirhdir.

Calismanin katkisi

Humoral immiin yetmezlikli olgularda en sik goriilen akciger hastaliklar: bronsiektazi ve atelektazidir. Humoral immiin yetmezlikli olgularda
akcigerde meydana gelen yapisal ve fonksiyonel degisiklikleri géstermede akciger grafisi yetersizdir ve akciger parankimi ve islevlerini deger-
lendirmede gerekli olgularda yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli tomografi ve solunum fonksiyon testlerinin yapilmas: gereklidir.

Oz
Amag: Humoral immiin yetmezlik tanih olgularimizda, sinopulmoner
enfeksiyonlarin sikhg ve bunlarin sonucunda solunum sisteminde

meydana gelen degisikliklerin saptanmasi ve fonksiyonel akciger kapa-
sitelerinin 6l¢tilmesi amaclanmigtir.

Gereg ve Yontemler: Calismaya humoral immiin yetmezlik tanil 56 olgu
alindi. Olgularin dosya kayitlarindan Kklinik, laboratuvar, radyolojik go-
riintiileme bulgular1 ve solunum fonksiyon testi verileri geriye déniik
olarak incelendi.

Bulgular: Olgularin tanilara gére dagilimi; yaygin degisken immiin yet-
mezlik tanili 25 olgu, X’e bagh agamaglobulinemi tanih ii¢ olgu, Hiper
immunoglobulin M sendromu tanili bes olgu, IgG alt grup eksikligi
tanil 19 olgu ve selektif immunoglobulin A eksikligi tamili dért olgu
seklindedir. Olgularin 37’si (%66,1) erkek 19'u (%33,9) kadin, yas ortala-
masi 14,1+10,6 yildi. Olgularin en sik yakinmasi kronik oksiiriik idi (n=47,
%83,9). Akcigerlerin yiiksek ¢6ziiniirliiklii bilgisayarl tomografilerinde
en sik goriilen patoloji atelektazi ve bronsiektaziydi (%27,7). Solunum
fonksiyon testlerinde en sik gériilen anormallik orta obstriiktif ve orta
restriktif patern birlikteligiydi (n=6,%12,5). Solunum fonksiyon testi
bulgulan ile radyolojik bulgularin her zaman tutarli olmadig gériildi.
Intravenéz immiinglobulin alan olgular arasinda yaygin degisken im-

Abstract

Aim: To determine the frequency of sinopulmonary infections, detect
changes in the respiratory system, and measure functional capacity of
the lungs in our patients with humoral immunodeficiency.

Material and Methods: Fifty-six patients with humoral immunodefi-
ciency were enrolled in this study. The clinical, laboratory, and radio-
logic data, and pulmonary function tests of the subjects were evaluated
from their file records, retrospectively.

Results: The distribution of our patients was as follows: 25 patients
had common variable immune deficiency, three patients had X-linked
agammaglobulinemia, five patients had hyper immunoglobulin M
syndrome, 19 patients had deficiency of immunoglobulin G subset,
and four patients had selective immunoglobulin A deficiency. The
most common symptom of the patients was chronic cough (n=47,
83.9%). The most common pathologies on high-resolution computed
tomography of the chest were atelectasis and bronchiectasis (27.7%).
The most common pathology in pulmonary function tests was the
presence of moderate obstructive patterns along with restrictive pat-
terns (n=6,12.5%). The FEVI, FVC, and FEF 25-75 values were signif-
icantly lower in patients with common variable immunodeficiency
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miin yetmezlik tanili olgularda, immiinglobulin G alt grup eksikligi olan
olgulara gére solunum fonksiyon testlerinde; FEV 1, FVC ve FEF 25-75
degerlerinin anlaml diisiik oldugu saptandi (p=0,001, p=0,01, p=0,01).
Intraventz immiinglobulin tedavisi alan olgularda; bronsiektazisi olan-
larin immiin yetmezlik tani yag: (14,2+8,4 yil), olmayanlara (10,1+11,4 yil)
gore anlaml olarak biiyiiktii (p=0,04).

Cikarimlar: Klinik bulgular solunum sistemindeki yapisal ve fonksiyonel
degisiklikleri izlemek i¢in yeterli degildir ve olgular gereginde akciger
yiiksek ¢oziintirliiklii bilgisayarli tomografi ve solunum fonksiyon test-
leri ile degerlendirilmelidir.

Anahtar sozciikler: Akciger bulgulari, humoral immiin yetmezlik, radyo-
lojik degerlendirme

Karali ve ark. Immiin yetmezliklerde akciger bulgulari

compared with the patients who had IgG subset deficiencies (p=0.001,
p=0.01, p=0.01). Among the patients who were treated with intravenous
immunoglobulin, the age at the diagnosis of immunodeficiency was
higher in patients with bronchiectasis (14.2+8.4 years) compared with
those without bronchiectasis (10.1+11.4 years) (p=0.04).

Conclusion: Clinical findings are not sufficient to monitor the structural
and functional changes in the respiratory system, and patients should be
evaluated using high-resolution computed tomography of the chest and
pulmonary function tests.

Keywords: Humoral immunodeficiency, pulmonary findings. radiologic
evaluation

Giris

Primer immiin yetmezlikler (PY), enfeksiyon hastaliklari,
alerji, otoimmiin hastaliklar ve malinitelere artmus egili-
min oldugu immiin sistemin igleyisindeki bozukluklar ile
belirgin hastaliklardir (1, 2). Siklig1 ve dagilimi bélgelere
goére degismekle birlikte Avrupa'da PIY’lerin %55,2’sini
humoral immiin sistem hastaliklar1 olusturmaktadir (3).
Tiirkiye’de Avrupa Immiin Yetmezlikler Dernegi (ESID)
kayitlarina dayanilarak yapilan yayginlk calismasinda
humoral immiin yetmezlik yayginhigi %73,5 olarak bu-
lunmustur (4). Yorulmaz ve ark. (5) yaptig1 calismada ise
PIY tanili 1 054 hastada humoral immiin yetmezlik siklig1
%92,8 olarak bildirilmistir.

Humoral immiin yetmezlikler, yetersiz antikor yapimu ile
belirgin olup baglica; yaygin degisken immiin yetmezlik
(YDIY), X’e bagl agammaglobulinemi (XLA), immiinglo-
bulin (Ig) smif déniistimii defekti /hiper igM sendromu,
selektif IgA, IigG, igM eksiklikleri, IgG alt grup eksiklikleri,
spesifik antikor yapim defektleri ve diger hipogamaglo-
bulinemiler alt gruplarinda incelenmektedir (6).

Primer immiin yetmezliklerde; tekrarlayan pnémoni,
bronsit, kronik atelektazi, ampiyem, interstisyal pulmoner
fibrozis, pulmoner arteriyal hipertansiyon, kor pulmona-
le, hiler lenfadenopati, brongektazi, lenfoid interstisyel
pnémoni, pulmoner abse, lenforetikiiler maliniteler ve
bronsiolitis obliterans gibi solunum sistemine ait ¢esitli
komplikasyonlar ortaya cikabilir (7-9). Etkilenen birey-
lerde piyojenik enfeksiyonlardan siklikla Haemophilus
influenzae, Streptococcus pneumoniae ve Staphlococcus
aureus sorumlu olmaktadir (10-12).

Bu calismada humoral immiin yetmezlikli olgularda si-
nopulmoner enfeksiyonlarin siklig1 ve bunlarin sonucun-
da solunum sisteminde meydana gelen patolojik degisik-
liklerin degerlendirilmesi amaglanmisgtir.

Gereg ve Yontemler

Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Gocuk Immiinoloji Kli-
nigi'nde humoral immiin yetmezlik tanilaryla izlenen 56
olgunun dosyalar geriye déniik olarak incelendi. Caligma

Helsinki bildirge prensiplerine uygun olarak gerceklesti-
rildi. Galigma i¢in Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi Tibbi
Aragtirmalar Etik Kurulu'ndan onay alind: (Haziran 2009
yili, Karar No: 2009-11/63).

Olgularin; yas, demografik verileri, klinik 6zellikleri, int-
ravenéz immiinglobulin (IVIG) alma siireleri, gegirilen
enfeksiyonlar, solunum sistemi enfeksiyonu kaynakl has-
tanede yatis sayilari, balgam kiiltiirleri, uygulanan tedavi
verileri ile eslik eden alerjik, otoimmtin ve malin hastalik
verileri kaydedildi.

Olgularin bagvuru anindaki Ig ile son Ig diizeyleri de-
gerlendirildi. En az 8 hafta boyunca devam eden 6ksiiriik
kronik 6ksiiriik olarak kabul edildi. Total IgE icin iist sinir
100 IUJL, spesifik IgE icin 0,35 IU/] kabul edildi.

Goriintilleme bulgularinin degerlendirilmesi

Olgularin akciger grafileri ve yiiksek ¢oziiniirliiklii bil-
gisayarli tomografileri (YCBT) ayn:i radyoloji uzmam
tarafindan tekrar degerlendirildi. Akciger grafisi ve YC-
BT’lerin birlikte degerlendirilmesinin gerekliligi nede-
niyle iki film arasinda iki aydan kisa siire olmayan akciger
grafileri degerlendirmeye alinmadi. Diffiiz bronsiektazi,
ti¢ ve daha fazla lobun bronsiektazik olugsumlar icermesi
durumu olarak tanimlandi. Olgularin pulmoner nodiilleri
parankimal, peribronsiyal ve yaygin olarak siniflandirildu.

Solunum fonksiyon testi

Solunum fonksiyon testleri (SFT) spirometri (Jeager Mas-
ter Scope, Almanya) ile yapild1 ve veriler Amerikan Toraks
Toplulugu olclitlerine (American Thoracic Society guide-
lines) gére yorumlandi (13). Vital kapasite (VC), zorlu vital
kapasite (FVC), zorlu ekspirasyonda 1. saniye atilan volim
(FEV 1), maksimal ekspirasyon ortas1 akim hizi (FEF %25-
75) ve FEV 1'in FVClye yiizde oran: hesaplandi.

istatistiksel Coziimleme

Verilerin istatistiksel degerlendirilmesinde “SPSS 23
programi” kullamildi. Degiskenlerin tiirlerine gore ta-
mamlayicl istatistikler ya/ya da frekans dagilimi hesap-
landi. Kolmogorov Smirnov ve Shapiro Wilk testleri ya-
pildi. Bagiml iki grup ortancalarinin karsilagtirilmasinda
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Tablo 1. Tani gruplarina gére olgu yasi, tani yasi, hastane yatis sayisi ve ortalamalari

Olgu Olgularin Tani Hastane ivig
sayisi yasi yasl yatis sayisi tedavi siiresi
(yil) (yn) (y) (yn)
Ort.+SS Ort.+SS Ort.+SS Ort.+SS
(en az—en ¢ok) (en az—en ¢ok) (en az—en ¢ok) (en az—en ¢ok)
YDIY 25 18,8+10,6 12,0+11,0 3,8+3,0 6,7+4,6
(6-43) (1-34) (0-13) (0,5-20)
Hiper igM sendromu 5 25,2+15,6 21,9+13,8 2,8+2,3 3,3+2,4
(14-51) (10-45) (0-6) (0,5-6)
XLA 3 13,0+8,0 5,3+4,0 1,017 7,6+4,9
(5-21) (3-10) (0-3) (2-11)
Selektif igA eksikligi 4 6,5t1,7 47+1,5 0,8+0,9 0,0+0,0
(4-8) (2,5-6) (0-2) (0-0)
IgG alt grup eksiklikleri
igG3 eksikligi 10 7,3+2,7 5,2+1,0 11+17 0,0+0,0
IgG2 eksikligi (4-13) (4-10) (0-6) (0-0)
IgG3 ve IgGl eksikligi 2
IgG3 +parsiyel IgA eksikligi 2
IgGl eksikligi 1
Toplam (n=56) 56 14,2+10,6 9,7+9,8 2,427 6,2+4,5
(2-51) (1-45) (0-13) (0,5-20)

Hiper igM: Hiperimmiinglobulin M sendromu; Ig: Immiinglobulin; IVIG: intravenéz immiinglobulin; Ort.: Ortalama; SS: Standart
sapma; YDIY: Yaygin degisken immiin yetmezlik; XLA: X’e bagh agamaglobulinemi

Wilcoxon signed rank testi, bagimsiz iki grup ortancala-
rinin kiyaslanmasinda ise Mann Whitney U testi kullanil-
di. Kategorik degiskenlerin analizinde Fisher Kesin testi
uygulandi. P<0,05 istatistiksel olarak anlaml kabul edildi.

Bulgular

Olgularin tanilara gére dagilims; YDIY’li 25 olgu, XLA'h tig
olgu, Hiper igM sendromlu bes olgu ve igG alt grup ek-
sikligi, parsiyel ya da selektif immiinglobulin A eksikligi
tanili 23 olgu seklindeydi.

Olgularin 37’si (%66,1) erkek 19u (%33,9) kadin, yaslan
ortalama 14,2+10,6 yil ve tam yaglar ortalama 9,7+9,8 yil
idi. Olgularn tanilarina gére dagilimy, yaslari, tan yaslari,
hastaneye yatis sayilari ve IVIG alma siireleri Tablo 1'de
g6sterilmistir.

Olgularin 47’sinde (%83,9) kronik okstiriik (prodiiktif ve
non-prodiiktif), 33’tinde (%58,9) balgam ¢ikarma ve 10'unda
(%17,9) zorlu solunum yakinmas: vardi. Pnémoni tanisi
alan olgularin balgam 6rneklerinden yalnizca dérdiinde
tireme (Haemophilus influenzae iki olgu, Acinetobacter
baumannii bir olgu, Candida albicans 1 olgu) saptand.

Olgularin %28,5'inde (n=16) astim, %30,3’tinde (n=17) aler-
jik rinit ve %16’sinda ise (n=9) hem astim hem alerjik rinit

vardi. On bir (%19,6) olguda total IgE, yedi olguda spesifik
IgE (akar iki, yunurta beyazi iki, ¢imen iki ve kiif mantar:
bir) diizeyi yiiksekti. Spesifik IgE pozitif olgularin ikisin-
de astim, l'inde alerjik rinit, birinde alerjik konjonktivit,
tictinde ise astim, alerjik rinit ve konjonktivit birlikteligi
vardi. On iki olgunun (%21,4) ailesinde atopi, 32 (%57,1)
olgunun ailesinde sigara i¢imi 6ykiisti vard.

Olgularin yillik sinopulmoner enfeksiyon gegirme sik-
liklar1 IVIG 6ncesi ve sonras: olarak karsilagtinldi. Intra-
venoz immiinglobulin verilen toplam 33 olguya bakildi-
ginda IVIG 6ncesi yillik akciger enfeksiyonu 4,5+3,0 IVIG
sonrasi 0,8+0,8 (p=0,001), IVIG 6ncesi yillik iist solunum
yolu enfeksiyonu sikhigi 11,3+6,4, IVIG sonrast 2,2+1,8
(p=0,001) idi. Alt tiplerine gére humoral immiin yetmez-
likli olgularin IVIG éncesi ve sonrasi enfeksiyon sikliklar:
Tablo 2'de verilmistir.

Olgularin %41’i (n=23) antibiyotik profilaksisi (18 olgu tri-
metopirim-sulfometaksazol, iki olgu siprofloksasin, ti¢
olgu klaritromisin) kullanmaktaydi. Bronkokonstrikyonu
olan hastalara inhale steroid ile birlikte uzun etkili 82 ago-
nist verildi, brongiektazisi olan hastalara gégiis fizyoterapi-
si uygulandu. Ayrica nodiiler akciger bulgular olan bir has-
taya ritiiksimab ve steroid, bir hastaya abatacept, steroid ve
sirolimus bir diger hastaya ise steroid ve sirolimus verildi.
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Tablo 2. intraven6z immiinglobulin tedavisi alan olgularin tani gruplarina gére tedavi 6ncesi ve sonrasi yillik gegirilen

sinopulmoner enfeksiyon sayisi

iViG 6ncesi akciger  iViG sonrasi akciger p iViG 6ncesi iViG sonrasi p
enfeksiyonu enfeksiyonu USYE sayisi/yil  USYE sayisi/yil
sayisi/yil ortanca sayisi/yil ortanca ortanca ortanca
(en az—en ¢ok) (en az—en ¢ok) (en az—en ¢ok) (en az—en ¢ok)
YDIY (n=25) 5 (1-14) 1(0-2) <0001  10(2-30) 2(0-10) <0,001
Hiper IgM (n=5) 4(1-8) 0 (0-3) NA 10 (7-15) 3(0-4) NA
XLA (n=3) 1(0-2) 0 (0-1) NA 4 (2-10) 0 (0-3) NA
Toplam (n=33) 3(0-14) 0 (0-3) <0,001 10 (2-30) 5 (0-10) <0,001

Ig: Immiinglobulin; IVIG: Intravensz immiinglobulin; Hiper igM: Hiperimmiinglobulin M sendromu; YDIY: Yaygin degisken immiin

yetmezlik; XLA: X’e baglh agamaglobulinemi; Test: Wilcoxon signed rank test

Gogiis radyografisi

Son iki ayda cekilmis én-arka akciger grafisi olan 27 ol-
gudan; 17’sinin (%62,9) grafisi normal iken, besinde kon-
solidasyon, ii¢ olguda bronsial kalinlasma, bir olguda sol
akcigerde volim kaybi ve bir olguda ise brongektazi ile
uyumlu gériiniim varda.

Yiiksek ¢oziiniirluklu bilgisayarh tomografi (YCBT)

Elli dort olgunun (%96,4) akciger YCBT sine ulasildi ve bu
olgularin %55,5'inde akciger YCBT (n=30) normaldi. En
sik goriilen patoloji atelektazi ve bronsiektazi (%27,7, n=15)
idi. Akciger YCBT de goriilen bulgularin siklik siralamasi-
na gore dagilimi $ekil 1'de gosterilmistir. Bu bulgularinin
tanilara gore dagilimi ise Tablo 3’te verilmistir. Brongiek-
tazi saptanan bolgeler siklik sirasina gére degerlendiril-
diginde; en sik sag alt lob (%18,5), sonra sirasiyla sol alt
(%16,7) ve sag orta lobda (%11,1) goriiliirken, en az tutulan
bélge sol iist lob (%5,6) idi.

Bronsiektazisi olan olgularin tiimiinde tanidan 6énce tek-
rarlayan akciger enfeksiyonu 6ykiisii vardi. Tanilara gére
bronsiektazi sikliklari; YDIY’de %47,8 (n=11), Hiper igM
sendromun da %60 (n=3), XLA'l olgularda ise %33,3 (n=1)
seklindeydi. Hastalarin akciger YCBT’lerinde goriilen
bronsiektazi, atelektazi, buzlu cam manzaras: ve paranki-
mal nodil gortintimleri Sekil 2’de gosterilmistir.

Intravensz immiinglobulin tedavisi alan olgularin teda-
vi sonras1 %57,5'inin (n=19) igG seviyesi 800 mg/dL ve
tizerinde, %42,5unda (n=14) ise 800 mg/dI'nin altinda
idi. Brongiektazinin sikligina gére degerlendirildiginde;
IgG seviyesi 800 mg/dL ve iizerinde olan olgularda (n=3,
%15,7) bronsiektazi, 800 mg/dI'nin altinda olan olgulara
(n=4, %33,3) oranla daha az oldugu saptand, ancak bu fark
istatistiksel olarak anlamh degildi (p=0,42).

Diffiiz bronsiektazisi olan (n=7, %46,6) olgularin besi YDIY,
ikisi Hiper IgM sendromu tanilanyla izlenmekteydi. Dif-
fiiz bronsiektazisi olan olgulardan ticti (%17,6) astim tanisi

Akciger YCBT bulgulari
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Sekil 1.  Akciger yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomog-

rafide goriilen bulgularin siklik siralamasina gére
dagilimi

almisti. Bu li¢ olgunun SFT’lerinde ikisinde miks olmak
tizere hepsinde orta obstriiktif patern bulgular1 vardu.

Intravenéz immiinglobulin tedavisi alan 33 olgudan, bron-
siektazisi olan olgularin tani yasi (14,2+8 4 yil) olmayanlara
(10,1£11,4 y1l) anlaml olarak daha yiiksekti (p=0,04).

On bir olguya klinik izleminde kontrol akciger YCBT ce-
kildigi dosya kayitlarindan saptandi. Cekimler aras: ge-
cen siire, en kisa olan 4 yil en uzun olan ise 9 yil 6 ay idi.
On bir hastanin beginde daha 6nce olan bronsiektazinin
devam ettigi, lic hastada ise brongiektazi yokken yeni
saptandig: goriildii. Brongiektazisi olmayan ti¢ hastanin
yeni akciger YCBT lerinde de bronsiektazi olmadig: go-
riildii. Alti olguda var olan atelektaziden ti¢linde devam
ettigi iclinde ise geriledigi iki hastada ise yeni atelektazi
alani gelistigi goriildli. Buzlu cam manzarasi olan dért
hastanin ikisinde bu bulgunun devam ettigi ikisinde ise
geriledigi goriiliirken dort hastada ise yeni buzlu cam
alani saptandi. “Tree in bud” gériiniimii olan iki hastanin
bu bulgusu gerilerken bir hastada ise yeni bulgu olarak
gelistigi goriildi. Akcigerde nodiiler bulgular olan iki
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Tablo 3. Humoral immiin yetmezlikli olgularda akciger yiksek ¢oztunurliklii bilgisayarli tomografi ve solunum fonksiyon

testi bulgularinin tani gruplarina gore degerlendirilmesi

YDIY Hiper XLA Selektif igG Toplam
IgM IgA alt grup
eksikligi eksikligi
n % n % n % n % n % n %
Akciger YCBT
Buzlu cam gériinimi 7 30,4 2 40 0 0 0 0 0 0 9 16,6
Atelektazi 1 478 2 40 1 33,3 0 0 1 5 15 27,7
Bronsiektazi 1 47,8 3 60 1 33,3 0 0 0 0 15 277
Konsalidasyon 2 8,6 2 40 0 0 0 0 0 0 4 7,4
Brons duvar kalinhig: 3 13 0 0 0 0 0 0 0 0 3 55
Parankimal nodiil 3 13 2 40 0 0 0 0 0 0 5 9,2
Plevral efiizyon 1 43 0 0 0 0 0 0 0 0 1 1,8
Tree in bud 4 17,3 0 0 0 0 0 0 0 0 4 7,4
Fibrozis 1 43 1 20 0 0 0 0 0 0 2 3,7
Amfizem 0 0 0 0 1 33,3 0 0 0 0 1 18
Hiler LAP 6 26 2 40 0 0 1 25 2 10 1 20,3
Mediastenal LAP 5 217 O 0 0 0 0 0 1 5 6 11,1
Toplam 23 100 5 100 3 100 4 100 19 100 54 100
Solunum fonksiyon testleri
Normal 7 3,8 2 40 1 333 3 100 15 100 28 58,3
Hafif obstriiktif 2 9,0 0 0 0 0 0 0 0 0 2 41
Orta obstriiktif 2 9,0 0 0 0 0 0 0 0 0 3 6,2
Belirgin obstriiktif 2 9,0 0 0 0 0 0 0 0 0 3 6,2
Hafif restriktif 3 136 O 0 0 0 0 0 0 0 3 6,2
Orta restriktif 2 53 1 20 0 0 0 0 0 0 2 41
Hafif ostriiktif+ restriktif 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1 2,0
Orta obsriiktif+ restriktif 4 18 2 40 1 33,3 0 0 0 0 6 12,5
Toplam (Solunum fonksiyon 22 100 5 100 3 100 3 100 15 100 48 100

testi yapilan olgu saysi)

Hiper igM: Hiperimmiinglobulin M sendromu; YGBT: Yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayarli tomografi; YDIY: Yaygin degisken immiin

yetmezlik; XLA: X’e bagh gamaglobulinemi; LAP: Lenfadenopati

olgudan birinde bulgular devam ederken daha énce no-
diiler goriiniimii olmayan bes hastada ise yeni nodiiler
bulgular saptand:.

Solunum fonksiyon testi

Olgularin %58,3'niin (n=28) SFT’leri normal sinirlarday-
di. Selektif IgA eksikligi ve IgG alt grup eksikligi tanili
olgularin timiiniin SFT’leri normaldi. Solunum fonksi-
yon testlerinde en sik goriilen patoloji, orta obstriiktif ve
orta restriktif patern birlikteligiydi (n=6, %12,5). Solunum
fonksiyon testi yapilmis olan 48 olgunun degerlendirme-
leri Tablo 3'te gosterilmistir.

Yaygin degisken immiin yetmezlikli olgularda, igG alt
grup eksikligi olan olgulara gére SFT’lerinde; FEV1, FVC

ve FEF 25-75 degerlerinde anlamh diistiklik oldugu sap-
tand: (p=0,001, p=0,01, p=0,01) (Tablo 4). X’e bagh agam-
maglobulinemi tanih olgularin YDIY ve Hiper igM tanili
olgulara gére SFT’lerindeki tiim 6l¢limlerde dustiklik
saptand: fakat olgu sayisinin az olmasindan dolay: istatis-
tiksel ¢6ziimleme yapilamadi.

Bronsiektazi olan olgularda FEV1, FEV1/FVC ve FEF 25-75
degerleri, olmayanlara gore istatistiksel olarak anlaml ol-
masa da daha diistikti (p>0,05). Diffiiz bronsiektazisi olan
olgularin FEF 25-75% degeri, olmayanlarla gére anlamh
olarak diisiik saptand: (p=0,01). Diger SFT &l¢iimlerinde
her iki grup arasinda anlaml fark bulunmadi. Akciger
YCBT’sinde atelektazi gériilen ve goriilmeyenlerin SFT
bulgularinda anlamli farklilik bulunmad: (p>0,05).
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Olgularin akciger yiiksek ¢oziiniirliiklii bilgisayar-
Ii tomografi bulgularindan goriiniimler. (a) Kistik
bronsiektazi. (b)Bronsiektazi ve atelektazi. (c) Buz-
lu cam manzarasi goriiniimii. (d) Parankimal nodiil

Parankimal nodiilleri olan bes olgunun (iicii YDIY, ikisi
Hiper igM) SFT’leriyle akciger patolojileri arasinda kore-
lasyon saptanmadi. Bu olgulardan ikisinin SFT’si normal-
di. Parankimal nodiilleri olup SFT’si anormal olan bir ol-
guda belirgin obstriiktif patern goriiliirken, diger ikisinde
sirastyla orta obstriiktif ve miks patern saptandi.

Tartisma

Humoral immiin yetmezliklerde immiinglobulin tedavi-
si enfeksiyon sikligini azaltarak kronik akciger hastalig
gelisme riskini azaltsa da olgularda pulmoner sorunlar
6nemli bir hastalik sebebidir (1, 14).

Kronik 6ksiiriik; kronik bronsit, bronsiektazi, ve siniizit
gibi hastaliklarin 6nemli bir belirtecidir (15). Caligmamiz-
da olgularda en sik goriilen solunum yolu semptomu kro-
nik oksiiriik (%83,9, n=47) idi. Cesitli caligmalarda 6kstirtik
siklig1 %30-40 arasinda bildirilmigtir (16-18).

Karali ve ark. Immiin yetmezliklerde akciger bulgulari

Mukozal immiinitede meydana gelen defekt inhalen
alerjen duyarliligini, bronsiyal hiperreaktiviteyi ve sonug
olarak da astim gelisimini kolaylagtirir (19). Yaygin degis-
ken immiin yetmezlikli olgularda astim patogenezi hala
acik degildir, cogunlukla intrinsik astim (non atopik) gé-
riilmektedir (20). Cesitli calismalarda YDIY’li olgularda
astim sikhig1 %9-15 oraninda bildirilmigtir (15, 21-23). Ca-
hsmamizda ise YDIY'li olgularda genel astim orani %24
iken atopik astim %4 oraninda bulunmustur. Total IgE
yiksekligi tiim grupta %19,6 iken astim tanili olgularda
%37,5 olarak bulunmustur. Spesifik IgE yiiksekligi astimli
olgularin %31,6’sinda vard.

IgG alt grup eksikliginde enfeksiyon etkenlerine yetersiz
immiin yamit sonucu hava yolu enfeksiyonlan sik olusur.
Gocuklarda yapilan iki calismada IgG alt grup eksikligi ile
astim birlikteliginin, %7 ve %34 oranlarinda oldugu bildi-
rilmistir (24, 25). IgG alt grup eksikligi olan olgularimizda
astim %31,5 oraninda gériilmistiir. Calismamizda astim
ve IgG altgrup eksikligi olanlarin %50’sinde IgG3 eksikligi
saptanmistir. Nitekim de Moraes Lui ve ark. (26) caligma-
larinda da ciddi astimu olan ¢ocuklarda IgG alt gruplarin-
dan en sik IgG3 eksikligi oldugu gériilmiistiir.

Yiiksek serum IgG diizeyinin humoral immiin yetmezlikli
hastalarda akciger tutulumu agisindan iyilestirme etki-
si oldugu gosterilmistir (27). Calismamizda da dizin ile
uyumlu olarak IgG esik diizeyi 800 mg/dL iizerinde olan
olgularda bronsiektazi oram istatistiksel olarak anlamli
olmasada daha diisik saptanmigtir. Bu durumun hasta
sayisinin azhig ile iligkili oldugu diistiniilmiistiir.

Brongiektazi, enflamatuar destriiksiyonuna bagh olarak
gelisen hava yollarinin geri déniisiimsiiz dilatasyonudur.
Bronsiektazi tanisin1 koymada en iyi yéntem akciger YC-
BT’dir (28, 29). Daha énce yapilan bir¢ok ¢aligma sonugla-
rinda YDIY’li olgularda bronsiektazi gériilme siklig1 %38,1
ile %71 arasinda degisen oranlarda bildirilmistir (28, 30-33).
Ulkemizde YDIY'li olgularda yapilmis iki calismada ise si-
rasiyla %41,6 ve %68 oranlarinda bronsiektazi bildirilmig-

Tablo 4. Solunum fonksiyon testi yapilabilen olgularin tanilara gore test bulgularinin dagilimi

YDIY n=25 igG alt grup eksiklikleri n=19 p
FEV 1 ortanca (en kiiciik-en biiytik) 74,5 (19-124) 99 (74-122) 0,001
FVC ortanca (en kiigiik-en biiyiik) 73,5 (48-127) 90 (63-125) 0,01
FEV 1/FVC ortanca (en kiiciik-en biiyiik) 84,5 (30-117) 86 (84-111) 0,15
VC ortanca (en kii¢tik-en biiyiik) 74,5 (42-134) 88 (66-113) 0,06
FEF 25-75 ortanca (en kiiciik-en biiyiik) 79 (5-140) 104 (83-175) 0,01

FEF 25-75: Vital kapasitenin %25-%75 arasindaki zorlu ekspiratuar akim; FEV1: Zorlu ekspiryumun 1. saniyesinde ¢ikarilan hava hacmi;

FVC: Zorlu vital kapasite; Hiper igM: Hiperimmiinglobulin M sendromu; VC: Vital kapasite; YDIY: Yaygin degisken immiin yetmezlik;

XLA: X’e bagh agamaglobulinemi; Test: Mann Whitney U testi
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tir (8, 9). Calismamizdaki tiim olgularda bronsiektazi sikli-
51 %27,7 iken bu oran YDIY tanili olgularda dizine benzer
sekilde %47,8 olarak bulunmustur. X’e bagh agamaglobu-
linemi tanih olgularda %33,3, Hiper igM sendromu tanili
olgularda %60 oraninda bronsiektazi saptanmstir.

Humoral immiin yetmezlikli olgularda bonsiektazinin en
sik goriildiigli yer, orta ve alt loblardir (29, 30, 34). Cesit-
li caligmalarda tiim akciger parankiminde, st loblarda,
sag orta lobda, alt loblarda olacak sekilde farkli tutulum
bolgeleri bildirilmistir (29, 30, 35). Calismamizda dizinle
uyumlu olarak bronsiektaziler alt loblarda daha sik (%57,5),
ozellikle sag alt lobta (%18,5) gérilmiistiir.

Primer immiin yetmezliklerde solunum sistemine bagl
bulgular cocuklarin %20’sinde ii¢ ile bes yaslarinda orta-
ya ¢ikmaktadir ve bu nedenle olgularda ileri yaglarda tan:
konuldugunda kalic1 akciger hasan gelismis olabilmekte-
dir (36). Bununla birlikte immiin yetmezlik tanisinin er-
ken konmas: ve tedavinin erken baslanmasinin, akciger
parankiminin korunmasina yénelik olumlu etkisi cesitli
calismalarda gésterilmistir (30, 37, 38). Bu ¢alismada bron-
siektazisi olan olgularin tani yas1 olmayanlara gére an-
laml diizeyde daha yiiksek bulunmustur.

Yaygin degisken immiin yetmezlikli olgularda akciger
ve diger organlarda goriilen graniilomlarin enflamatuar
stire¢ sonucunda olustugu diistintilmektedir (39). Mec-
hanic ve ark. (40) YDIY’li olgularda graniilom insidansin
%5,4-10 arasinda, Park ve ark. (41) ise bu orani %50 olarak
bildirmislerdir. Calismarmizda YDIY tanili ti¢ (%12), Hiper
IgM tanili iki (%40) olmak iizere tiim olgularin %8,9’unda
(n=5) parankimal nodiil saptanmigtir. Nodiillerin hepsi 5
mm’den kiigiiktii ve dlizensiz dagilim gésteriyordu.

Lenfositik interstisyel pnémoni, lenfoproliferatif hasta-
liklarin sik rastlanan bir bulgusu olup, lenfosit ve plaz-
ma hiicrelerinin diffiiz interstisyel birikimi ile belirgin
bir durumdur. Hastalifin radyolojik bulgular1 degisken
olup interstisyel infiltrasyondan, perihiler tutuluma, pa-
rankimal nodiillerden, yama tarz: infiltrasyon ve buzlu
cam goriintimiine kadar degisebilir (42). Yaygin degis-
ken immiin yetmezlikli olgularda lenfositik interstisyel
pnémoni, ézellikle alveolar interstisyumdaki diffiiz ya da
multifokal reaktif lenfoid infiltratlarla belirgindir (43—45).
Bu goriintimler cogunlukla 6zgiin degildir ve firsatg1 en-
feksiyonlardan ayirt edilemez. Calismamizda Hiper igM
sendromu taml iki, YDIY tamili bir olguda interstisyel
fibrozis saptand.

Erken interstisyel ve hava yolu tutulumunu gésteren buz-
lu cam goériiniimii, parankimal interstisyum ya da alve-
ollerin tam olmayan dolumunu temsil eder. Genellikle
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interstisyel pnémonilerde gériilen bu bulgunun, hasta-
liklarin aktif ya da tedavi edilebilir dénemini gosterdigi
icin erken taninmasi 6nemlidir (46). Boloursaz ve ark. (47)
YDIY tanili olgularin akciger YGBT lerinde buzlu cam gé-
rintimiini %10 civarinda, Obregon ve ark. (34) ise %42
oraninda saptamigtir. Caligmamizda ise akciger YCBT’de
buzlu cam gériiniimii sadece YDIY tanili olgularda %30 ve
Hiper igM sendromu tanili olgularda %40; tiim calisma
populasyonunda ise %16,6 (n=9) oraninda saptanmusgtir.

Akciger YCBTde dilate ve siv1 dolu sentrilobuler bronsi-
yoller i¢in kullanilan “tree in bud” gériintimii genellikle
enfeksiyon belirtisi olmakla birlikte, akciger tiiberkiilozu,
bronsiektazi ve astimli olgularda bronsiyollerin i¢ini mu-
kus plag: tikadiginda gériilebilmektedir (48, 49). “Tree in
bud” gériintimii caligma grubumuzda sadece dért (%17,3)
YDIY’li olguda vardi ve bu olgularin tiimiinde ek olarak
bronsiektazi de vardu

Yaygin degisken immiin yetmezlikli olgularda restriktif
akciger hastaligi primer ya da obstriiktif hastaliklarin iler-
lemesine ikincil gelisebilmektedir (21). Watts ve ark. (50)
YDIY'li olgularin %40’min SFT’lerinde restriktif patern
saptamislardir. Kainulainen ve ark. (28) SFT’de restriktif
paternin en sik pulmoner fibrozise sekonder gelistigini
bildirmislerdir. Yaygin degisken immiin yetmezlik olgula-
rimizin besinde yalnizca restriktif patern gériiliirken, dért
olguda ise restriktif patern ve obstriiktif patern birlikteligi
saptandi. Akciger YCBT'de gériinen bir patoloji yokken
SFT’de restriktif patern saptanmasi, interstisyel akciger
hastaliklan icin ipucu niteligindedir (21). Caligmamizda
akciger tomografileri normal olmasina karsin YDIY'li ol-
gularin %12’sinde restriktif, hiper igM tanih 1 olguda ise
restriktif ve obstriiktif patern birlikteligi saptand.

Akciger rontgeni solunum sorunu olan immiin yetmezlikli
olgularn ilk degerlendirilmesine ve izleminde kullanilsa
da, kronik yakinmalar olan olgular bilgisayarli tomogra-
fi ile degerlendirilmelidir. Nitekim ¢aligmamizda akciger
grafilerinin %3,7’sinde bronsiektazi saptanirken, YCBT ile
degerlendirilen olgularda bu oran %27,7 bulunmustur.
Yine YCBT ile saptanan parankimal nodul %9,2 iken, ak-
ciger grafisi ile parankimal nodul saptanmamugtir. Yaygin
degisken immiin yetmezlik olgularinda YCBT’nin belli
araliklarla cekilmesinin gerektigi diistintilse de, dizinde
YCBT nin ilk ne zaman cekilmesi ve hangi araliklarla ce-
kilmesi gerektigi konusunda uzlas1 bulunmamaktadir. Ek
olarak immiin yetmezlikli olgularda radyasyonun kanser
gelisimine etkisi de g6z 6niinde bulundurulmahidur.

Calismamizin eksiklikleri; geriye doniik ve olgu sayisinin
az olmasi ve atopinin sadece spesifik IgE diizeyi ile sap-
tanmasidur.



Turk Pediatri Ars 2020; 55(2): 174-83

Sonug olarak; humoral immiin yetmezligi olan olgularin
akciger bulgularinin degerlendirilmesi ve buna yénelik
tedavi planlanmasi olgularin seyri agisindan son derece
6nemlidir. Immiin yetmezlikli olgular solunum parankim
hastaliklar1 acgisindan belli araliklarla degerlendirilme-
lidir. Gerekli olgularda akciger grafileri normal olsa bile
akciger YCBT ve SFT ile degerlendirilmesi gerekebilir.
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Fakiiltesi tibbi aragtirmalar etik kurulundan onay alindi
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