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B Lenfosit Dustikligi ile Seyreden Still Hastaligi: Bir Olgu Sunumu
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Juvenil romatoid artrit (JRA), cocukluk doneminde sik rastlanan romatizmal hastaliklardan biridir. Still hastaligi tiim JRA vakalarinin yaklasik %20'sini
olusturur ve artritin yani sira; intermitant ates, dokiintii, hepatosplenomegali (HSM), lenfadenopati, anemi, perikardit, miyokardit gibi eklem digi sistemik
bulgular da gériiliir. immiinolojik mekanizmalar JRA patogenezinde merkezi rol oynar. Literatiirdeki calismalarda, periferik kan ve sinoviyal sivinin ana-
lizi sonucu JRA'ya spesifik bir immiinolojik degisiklik gésterilememistir. Bes yasinda kiz hasta klinigimize ii¢ yildir devam eden ve son 15 giindiir artan
39.8 °C'ye yiikselen ates ve eklemlerde sislik sikayetleriyle basvurdu. Ozgecmisinde 2 yil 6nce bir merkezde HSM, artrit ve ates nedeniyle degerlendiril-
digi, CD19-20 diizeyinin diisiik bulundugu (%2.3-%1.1) ve takibe alindigi 6grenildi. Fizik muayenesinde; genel durumu kotii ve atesi 39.5°C idi. Her iki diz,
el ve ayak bileginde 6dem, 1si artigi ve hiperemi vard. Karaciger 3 cm ve dalak 5 cm olarak palpe edildi. Ayrica inguinal, aksiller ve posterior servikal bol-
gede, en biiyiigii 2x2 cm. ebadinda olan lenfadenopatileri mevcuttu. Laboratuvar incelemesinde, l6kosit sayisi 2500/mm3, Hgb 7,7 g/dl, PLT:50.000/ mm3,
sedimentasyonu 107 mm/h, CRP 80 mg/L ve kemik ilijinde comak matiirasyonunda duraklama saptandi. Direkt coombs, ANA, anti-ds-DNA, bakteriyel ve
viral markerlar negatifti. IgM degderi yagina gére normal sinirlarin altinda gelen hastanin periferik lenfosit alt gruplarinin analizinde CD19 ve CD20 diize-
yi %1'in altinda bulundu. Double (-) T lenfositlerin orani ise %3'dii. Ayirici tanida ALPS de diisiiniilen hastada; hipergamaglobiilinemi olmadigi, direkt co-
ombsu negatif ve lenf nodu biyopsisi normal oldugu igin bu tanidan uzaklasildi. Hastada Still hastaligi diistiniilerek 2 mg/kg/giin dozunda steroid tedavi-
si baslandi. Hastanin izleminde atesleri diistii, eklem bulgulan diizeldi, lenfadenopatileri kayboldu ve hepatosplenomegalisi geriledi. Steroid tedavisinin
10. giintinde CD19 ve CD20 oraninin normale déndiigii (%13 ve 14) saptandi. Bu olgu steroid tedavisiyle normale dénen CD19 ve CD20 diisiikltigiiniin go-
riildiigl bir Still hastaligi olgusu olmasi ve yaptigimiz literatiir taramasinda benzer bir olgunun olmamasi nedeniyle sunulmustur.
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Ortak degisken immun yetmezlik (CVID) bozulmus immunglobulin tiretimi ile karakterize, etyolojisi bilinmeyen, heterojen bir primer immun yetmezliktir.
H. influenza ve Strep. pndmonia gibi kapsiillii bakterilerin neden oldugu (st ve alt solunum yolu enfeksiyonlari, kronik akciger hastaligi ve bronsekta-
ziye yol agan en dnemli faktdrlerdir. Bu calismanin amaci; CVID tanisi ile izledigimiz cocuklarda klinik ve laboratuvar dzellikleri irdelemektir. Subat 2002-
Aralik 2005 tarihleri arasinda CVID tanisiyla takip ve tedavi edilen 8 hastanin dosya kayitlari gdzden gegirildi. Hastalarin 6'si kiz, 2'si erkek olup, bagvu-
ru yaslar 4.5-19.5 yas arasinda, ortalama 10.1 yil idi. Biitiin hastalar tekrarlayan alt solunum yolu infeksiyonu nedeniyle bagvurmuslardi. Semptomlarin
baglama yasi 0.5-17 yas arasinda ortalama 5.3 yasti. Yedi olguda kronik akciger hastaligi mevcuttu ve bunlarin {i¢li daha 6nce lobektomi gegirmisti. Or-
talama 30.1+12.4 ay (7-45) takip ettigimiz olgularin {i¢ii tiiberkiiloz tanisi aldilar. Ebeveynleri 6 hastanin birinci dereceden, 1 hastanin ikinci dereceden
akrabaydi ve iki olgu kardesti. Ug hasta tani aninda agammaglobulinemik, bir hastada IgG diizeyi diisiik ve 4 olguda ise IgG diizeyi normaldi. Ancak IgG
diizeyi normal olgularin ikisinde IgA diisiikligii ve birinde de IgM diisiikligii vardi. Tiim hastalarin tani aninda CD19 seviyesi diistik bulundu (1.6-8.4;
5+2.9). Biri harig yedi olguda CD4/CD8 orani tersine dénmiistii. Tani aninda iki hastanin CD3 yiizdesi ve yedi hastanin CD4 yiizdesi yasa gére beklenen
diizeyin altindaydi. Ozellikle dikkati ¢eken bir kiz olgunun tiim immunglobulinlerinin normal olmasina ragmen, CD19 diizeyinin %2'nin altinda olmasiyd.
Heterojen bir immun yetmezlik olan CVID tanisinin, kronik akciger hastaligi olan ¢cocuk olgularda arastiriimasi gerektigini diistiniiyoruz.

POSTER: 70
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Necil Kiitiikgiiler
Ege Universitesi, Tip Fakiiltesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Pediatrik immiinoloji Bilim Dali, izmir.

Hiper IgM tip IV ; molekiiler patolojisi heniiz tam anlagilamamis olan otosomal resesif gegisli, bakteriyel enfeksiyonlarin sik oldugu, bazen lenfadeno-
patilerin g6zlendigi, IgG ve IgA'nin tiim olgularda diisiik, IgM'nin %90 olguda yiiksek seyrettigi , somatik hipermutasyonun (SHM) normal, CSR'nin (class
switch recombination) ise bozuk oldugu , oportunistik enfeksiyonlarin gézlenmedigi, bir bagka deyimle hiicresel immiinitenin etkilenmedigi bir immiin
yetmezliktir. HIGM tip IV'de CSR spesifik bir AID (activation induced cytidine deaminase) kofaktdr defekti oldugu sanilmaktadir.Defekt muhtemelen AID
aktivitesinden daha asagida bir noktadadir, ¢iinkii bu hastalarda AlD'in indiikledigi agir zincir mii bélgesindeki ds-DNA kirilmalari normal olarak gdz-
lenmektedir. Bilim dalimizda oykiileri, klinik tablolar, g diizeyleri ile muhtemel HIGM tip IV tanisi ile izledigimiz 43 hastanin 9 tanesinden ; CD40 ile in-
diiklenen B hiicre proliferasyonu, B hiicreler tizerinde CD40 diizeyi, aktif T hiicrelerde CD40L diizeyi, SHM, CSR, AID, UNG (uracyl-N-glycosylase) ,
CD27+CD19+ hafiza B hiicre orani incelendi. Incelemelerin bir baliimii Hospital Necker-Enfants Malades' de yapildi. Yapilan incemelerden sonra 9 has-
tanin 7 tanesinde HIGM tip IV tanisi yiiksek olasilikla (normal B hiicre proliferasyonu, normal CD40, CD40L, SHM, AID ve UNG ve bozulmus CSR), bi-
rinde AID defekti (tipll HIGM) kesinlikle konurken, bir hastada kesin tani igin daha ileri incelemelere gereksinim oldugu diisiintildi. HIGM tiplV hasta-
larinin klinik yansimasi ve tedavi gereksinimleri (7 olgunun {i¢ tanesi IVIG kullaniyor) farkli olabilmektedir ve ayirici tanida mutlaka akla gelmelidir.
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