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X-linked Hiper Ig M Sendromlu Befl Ayl›k Erkek Çocuk: Olgu Sunumu

Oya Yücel*, Narin Ak›c›**, Pelin Akbafl**, Ömer Ceran**
Sakarya Üniversitesi, Sa¤l›k Yüksek Okulu*, Sakarya, Haydarpafla Numune E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi**, ‹stanbul.

X-linked hiper IgM sendromu (XHIMS) IgA ve IgG azalmas›, IgM artmas› ve CD40L (CD154) yoklu¤u ile karakterize ender görülen primer immun yet-
mezlik hastal›¤›d›r ve Xq26 pozisyonunda bulunan CD40L gen defekti sonucu ortaya ç›kar. Antibiyotik tedavisine dirençli, tekrarlay›c› ve h›zl› seyir-
li pnömoni nedeniyle tedavi edilen befl ayl›k bebekte saptad›¤›m›z XHIMS olgumuzu sunmay› amaçlad›k. OLGU: 5 ayl›k erkek hasta, 3 ayd›r tekrar-
layan öksürük ve pnömoni nedeniyle interne edildi. Ebeveynleri akrabayd›. Fizik muayenede; kilosu 6700gr (%25), boyu 65cm (%50-75) idi. Patolojik
bulgular olarak oskültasyonla akci¤erlerde krepitan raller, hepatomegali ve splenomegali saptand›. Laboratuar tetkiklerinde lökosit 4.000/mm3, he-
moglobin 8.7g/dl, hematokrit %26, MCV 69flt, trombosit 375.000/mm3, mutlak nötrofil 1560/µl, mutlak lenfosit 1840/µl, IgA 3mg/dl, IgG 21mg/dl, IgM
142mg/dl bulundu. IgG1 13mg/dl, IgG2 7.6mg/dl, IgG3 2.2mg/dl, IgG4 0.5mg/dl idi. PPD negatif idi. T-hücre göstergeleri olan CD3 %86, CD4 %41, CD8
%40, B-hücre göstergeleri olan CD19 %10, CD20 %10, natural killer göstergesi olan CD 16/56 %3 idi. CD45 %98, CD50 %140 iken CD40 ligand (CD154)
%0 bulundu. Tedavide teikoplanin, meropenem ve IVIG kullan›ld›. P.Carinii profilaksisi için trimethoprim-sülfametaksazol baflland›. 3 hafta aralarla
IVIG tedavisi planland›. Hastam›z›n IgM seviyesi normal iken IgA ve IgG seviyesi azalm›flt›r. Tan› vakalar›n ço¤unda bir-iki yafl aras›nda konulur. Ol-
gumuza 5 ayl›kken erken bir zamanda tan› konulmufl olmas› ve XHIMS nun ender görülmesi nedeniyle sunulmufltur.
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Geçici Hipogammaglobülinemili Olgular›m›z›n Klinik ve Laboratuvar Özellikleri
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Selçuk Üniversitesi,Meram T›p Fakültesi, Pediatri Anabilim Dal›, Pediatrik ‹mmünoloji ve Allerji Bilim Dal›, Konya. 

Geçici hipogammaglobülinemi (GH‹) yaflam›n ilk 3-6 aylar› aras›nda normal olarak görülen fizyolojik hipogammaglobulinemi döneminin uzamas› ola-
rak tan›mlan›r. ‹nsidans›, sebebi ve hastal›¤›n nas›l seyredece¤i hakk›nda bilgi yeterli de¤ildir. Bu çal›flman›n amac› geçici hipogammaglobülinemi
tan›s› ile izlenen hastalar›n klinik ve demografik özelliklerini irdelemektir. Selçuk Üniversitesi Meram T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› ‹m-
münoloji ve Allerji poliklini¤inde 1999-2005 tarihleri aras›nda GH‹ tan›s› alan 100 hastan›n cinsiyet da¤›l›m›, tan› ald›klar› yafl, enfeksiyonlar›n s›kl›¤›
ve da¤›l›m› de¤erlendirilmifltir. Hastalar›n 67'si erkek, 33'ü k›z olup oran 2.03'dü. Olgular›n ortalama tan› ald›klar› yafl 26.8 ay (6 ay-51 ay) idi. Hasta-
lar›n baflvuru nedenleri tekrarlayan üst solunum yolu infeksiyonlar› (48 hasta), tekrarlayan bronflit (29 hasta), otit (2 hasta), kafl›nt› (7 hasta), atefl eti-
yolojisi (4 hasta), öksürük (7 hasta) ve sepsis (3 hasta) idi. Olgular›n 35'inde yaln›z IgG, 29'unda IgG ve IgA, 15'inde IgG ve IgM, 13'ünde IgG, IgA, ve
IgM, 8'inde IgM ve IgA düzeyleri düflüktü. Olgular›n 24'ünde izohemaglutinin titresi 1/8'den düflük bulundu. Süt çocu¤unun geçici hipogammaglo-
bülinemisi selim seyirlidir. ‹ki ile dört yafl aras›nda spontan düzelme beklenmekle birlikte uzun süre hipogammaglobulinemisi devam eden vakalar
bildirilmifltir. Tekrarlayan enfeksiyonlarda akla gelmeli ve immunglobülin düzeyleri normale gelinceye kadar 3-6 ayl›k periyotlarla takip edilmelidir.
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Nadir Bir ‹mmun Yetmezlik: CD8 Eksikli¤i 
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Periferal kanda CD8+ T hücrelerinin yoklu¤u ile karakterize olan ZAP-70 (zeta-chain-associated protein kinaz) eksikli¤i, otozomal resesif geçen na-
dir bir a¤›r kombine immun yetmezlik tipidir. On ayl›k k›z hasta atefl, öksürük ve dudaklarda morarma flikayeti ile baflvurdu. Anne ve babas› ikinci de-
receden akraba olan ve sürekli a¤›z içinde yaralar› olan olgu, iki ayl›ktan beri dört kez pnömoni nedeniyle yatarak tedavi görmüfltü. Alt› ayl›kken cil-
dinde soyulmalar ve efl zamanl› koltuk alt›nda ve kas›klar›nda bezeler oluflmaya bafllam›flt›. Fizik muayenesinde büyüme gerili¤i‚ cildinde yayg›n so-
yulmalar‚ oral moniliazis, yayg›n krepitan raller, hepatomegali ile birlikte servikal, aksiller ve inguinal bölgelerde en büyü¤ü 2x2 cm olan lenfadeno-
patileri saptand›. Laboratuvar incelemesinde lökosit say›s› 3400/mm3, total lenfosit say›s› 2100/mm3, total nötrofil say›s› 400/mm3, immunglobulin dü-
zeyleri normal ve izohemaglutinin titresi _ titrede pozitif bulundu. Periferik kanda CD8+ T lenfositleri çok düflük (CD3+CD8+:%0.3), CD4+ T lenfosit-
leri yüksek (CD3+CD4+:%74); CD3, CD19, HLA-DR, HLA-ABC ve CD16/56 ekspresyonlar› normal saptand›. Akci¤er tomografisinde timus izlenmedi ve
sa¤ akci¤er üst lobda konsolide alan ile mediastende flüpheli lenfadenopati saptand›. Klinik izlemde yat›fl›n›n 15. gününde BCG afl› yerinde 2x2 cm
büyüklü¤ünde k›zar›k ve deriden kabar›k bir nodül meydana geldi. Efl zamanl› gövde ve ekstremitelerde toplam 5 adet en büyü¤ü 2x1 cm büyüklü-
¤ünde deri alt› nodülleri ortaya ç›kt›. ‹ki ayr› nodülden al›nan biopsi sonucu granulomatöz iltihap ile uyumlu bulundu. Anti-tbc tedavi bafllanan ve kli-
nik olarak CD8 eksikli¤inin neden oldu¤u a¤›r kombine immün yetmezlik tablosu ile uyumlu olan olgunun kan örne¤i‚ genetik analizi için Erasmus T›p
Merkezine gönderildi. Kardefli ile doku gruplar› tam uyumlu olan olgumuzun‚ kemik ili¤i nakli yönünden de¤erlendirilmek üzere ileri bir merkeze sev-
ki planland›. CD8 eksikli¤i saptanan bu olgunun nadir bir primer immün yetmezlik olmas› nedeniyle sunumu uygun görüldü.
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