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Amag: Sit cocugunun gegici hipogamaglobulinemisi  (SGGH) diger
hipogamaglobulinemi nedenlerinin dislanmasi sonuncunda, normalde 2-6
aylik bebeklerde bekledigimiz fizyolojik hipogammaglobulinemi  déneminin
uzamas! olarak tanimlanmaktadir. SCGH sikiigi tam olarak bilinmemektedir.
Tekrarlayan ve ciddi enfeksiyon 6ykisti olan olgularda koruyucu (profilaktik)
antibiyotik ve intravendz immiinglobulin (IVIG) tedavisi verilebilir ancak
tartismalidir. Biz bu galismamizda SCGH tanisi alan olgulanimizi retrospektif
olarak incelemeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Calismamizda SCGH tanisi konulan 87 hastanin dosya
kayrtlan retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalarin yas, cinsiyet, basvuru
sikayeti, bagvuru yasi, klinik dzellikleri, aile dykiisti, akrabalik olup olmadigi,
laboratuvar verileri, tedavi alip almadiklari, tedavi siireleri ve takipteki
bulgulan kaydedildi.

Bulgular: SCGH olarak takip edilen olgularin 52/87'si (%60) erkek, 35/87'si
(%40) kizdi. Basvuru yaglan medyan 9,7 (1,3-37,13) ay idi. En sik bagvuru
sikayeti tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE) idi. IVIG tedavisi
39/87 (%45) olguya baslanmis, 48/87 (%55) olgu tedavisiz izleme alinmistr.
Tedaviye baslama yagi medyan 7,4 (2,1-37,13) ay idi. Tedavi streleri medyan
5,8+4,7 aydi. Olgularin 49/87'si (%56) saglam cocuk olarak, 8/87'si (%9)
SCGH olarak, 3/87'si (%3) disgamaglobulinemi olarak izleme devam edildi.
Diizelme yas! 16,8+10,33 (5,03-59,27) ay saptandi.

Sonug: SCGH'si genellikle 3 yas 6ncesi kendiliginden diizelen bir hastaliktir.
Diger hipogamaglobulinemi nedenlerinin diglanmast igin takibi gerekmektedir.
Anahtar  Kelimeler:  Gegici  hipogamaglobulinemi, intravenéz
imminoglobulin, siit gocugu

ABSTRACT

Aim: Transient hypogammaglobunemia of infancy (THI) is defined as
hypogammaglobunemia due to prolonged delay in immunglobulin production
by infants in whom other hypogammaglobunemia have been excluded. The
true incidence of THI has not been estimated. In patients with recurrent
severe infections, prophylactic antibiotics and intravenous immunglobulin
administration is indicated. The aim of this retrospective study was to report
our THI patients.

Materials and Methods: The demographic data, clinical manifestations,
laboratory analysis and therapies were evaluated.

Results: Eighty-seven patients (52 were boys and 35 were girls) were
enrolled. The median age of onset of the symptoms was 9.7 (1.3-37.1, range)
months. The main clinical manifestations were recurrent lower respiratory
tract infections. IVIG replacement therapy was administered to thirty-nine
(45%) patients while the others required no treatment. The median age
of onset of the therapy was 7.4 (2.1-37.13, range) months, and the median
treatment duration was 5.8+4.7 months. During the follow-up, 49 (56%) of
them recovered, eight (9%) were followed as THI and three (3%) of them as
disgammaglobunemia. Most of the patients recovered by age 2.
Conclusion: THI is a self-limited disorder from which patients recover by the
time they are 3 years old. Long-term follow up is necessary to rule out the
other hypogammaglobulinemia disorders.
Key Words: Infancy, intravenous
hypogammaglobulinemia

immunoglobulin,  transient
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Giris

St cocugunun gecici hipogamaglobulinemisi (SCGH) ilk
kez 1956 yilinda Gitlin ve Janeway tarafindan tanimlanmistir
(1,2). Diger hipogammaglobulinemi nedenlerinin dislanmasi
sonuncunda, normalde 2-6 aylik bebeklerde bekledigimiz
fizyolojik hipogammaglobulinemi déneminin uzamasi,
B hdcrelerinin yeterli olmasina karsin, devam eden
immunglobulin (Ig) dustkligl olarak tanimlanir. Anneden
transplasental yolla gecen IgG vyapisindaki antikorlarin
azalmasi ve infantin kendi IgG Uretiminin normal hizda
yapilamamasi sonucunda hipogamaglobulinemi gelisir (1,2).

SCGH sikligi tam olarak bilinmemektedir. SCGH
asemptomatik olabilecegi gibi tekrarlayan sinopulmoner
enfeksiyonlar nadiren de menenijit gibi hayati tehdit eden
enfeksiyonlar gorulebilir. 1IgG dUzeyleri yas grubuna gore
normal degerlerin -2 SD altindadir. SCGH'si tanisi klinik
ve laboratuvar bulgulari tamamen dizelene kadar kesin
olarak konulamaz. SCGH'si olarak izlenen bazi olgular bu
sekilde baslayabilen diger immudn yetmezliklere, X gegisli
agamaglobulinemi (XLA) ya da erken baslangich yaygn
degisken immun yetmezlige (CVID) donebilir. Tekrarlayan
enfeksiyon dyklsl olan olgularda koruyucu (profilaktik)
antibiyotik ve intravendz imminglobulin (IVIG) tedavisi
verilebilir (1,2).

Biz bu calismamizda klinigimize tekrarlayan
enfeksiyon, immun yetmezlik stphesi ile basvuran, diger
hipogammaglobunemi nedenleri dislandiktan sonra SCHG
olarak degerlendirdigimiz olgularin klinik, laboratuvar ve
demografik dzelliklerini retrospektif olarak inceledik.

Gereg ve Yontem

Olgular

Akdeniz Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve
Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Immunoloji ve Alerji
bilim dalinda Ocak 2009-Aralik 2012 tarihleri arasinda
immun yetmezlik 6n tanisi ile klinigimize basvuran, 4 yasin
altinda, bir veya daha fazla major Ig'nin (IgG, A, M) serum
seviyesinin yasa gore olmasi gereken degerlerin -2 SD’'nin
altinda, hicresel ve himoral imminitenin normal, klinik
ve laboratuvar tetkikleri ile diger primer immun yetmezlik
(PlY) tanilarinin dislandigi olgular calismaya alindi. SCGH
tanisi konulan 87 hastanin dosya kayitlari retrospektif olarak
degerlendirildi. Hastalarin yas, cinsiyet, basvuru sikayeti,
basvuru vyasl, klinik 6zellikleri, aile dykusu, akrabalik olup
olmadigi, laboratuvar verileri, tedavi alip almadiklari, tedavi
sureleri ve takipteki bulgulari kaydedildi. Baslangicta SCGH
tanisi dustinllen, ancak izlemde baska PIY tanisi alan olgular
calismaya alinmadi.

TUm hastalar klinik bulgular ve immunglobulin degerleri
normale gelene kadar 3 ile 6 aylik periyotlarla kontrole
cagrildi. Tim hastalarin Ig'leri, total lenfosit sayilari (TLS),

periferik kan lenfosit alt gruplari (CD3, CD4, CD8, CD19 ve
CD16-56) her bir hasta icin formlara kaydedildi.

Yontemler

Tam kan sayimi: EDTA’lI tlplere alinan periferik
kan ornekleri Beckman Coulter Gen-S, laser sistem
cihazinda calistirilarak hemoglobin, beyaz kire, notrofil ve
lenfositlerin rolatif oran ve absoll sayilari hesaplandi. Serum
immunglobulin: Nefelometrik ydontemle (Dade behring
marburg Gmbh, Germany) calisildi ve degerler yasa gore
normal dlzeyleri ile karsilastirildi. Periferik lenfosit altgrup
analizi: Alti renkli flow cytometry (BD Facs Calibur, BD
Calibur, BD Biosciences, San Jose, California, USA) yontemle
yapiimisti. SCGH'li hastalarin TLS, CD3+ T lenfosit, CD4+
T lenfosit, CD8+ T lenfosit, CD19+ B lenfosit ve CD 16+
56+ NK hiicre ylzdeleri ve bu hicrelerin mutlak (absold)
degerleri yasa gére normal degerler ile karsilastirildi (3-6).

istatistiksel Degerlendirme

Istatistiksel degerlendirmeler Akdeniz Universitesi Tip
Fakultesi, Istatistik Anabilim Dali'nda SPSS 19.0 programi
kullanilarak vyapildi. Gruplar arasindaki karsilastirmada
normal dagihma uyanlarda Student t-test, uymayanlarda ya
da gruplar ¢ok kigikse Mann-Whitney U testleri kullanildi.
p<0,05 istatistiksel olarak anlamli kabul edildi.

Bulgular

SCGH olarak takip edilen olgularin 52/87'si (%60) erkek,
35/87'si (%40) kizdi. Olgularin basvuru yaslari medyan
9,7 (1,3-37,13) ay idi. En sik basvuru sikayeti tekrarlayan
alt solunum yolu enfeksiyonu (ASYE) olup, tim olgularin
64/87'si (%74) tekrarlayan ASYE sikayeti ile basvurmustu.
Diger basvuru sikayetleri Tablo I'de gdsterilmektedir.

Olgularin  16/87'sinin  (%18) ebeveynleri arasinda
akrabalik (1. derecede akrabalik 9/87 (%10), 2. derecede
akrabalik 1/87 (%1), 3. derecede akrabalik 6/87 (%7)) vard.
IgG ortalamasi 293,54 (+£89) (min-max: 127-520) mg/dL,
IgM 56,59 (£23,30) (min-max: 14,5-113), IgA 23,64 (£32,5)
(min-max: 5,6-235) saptandi (Tablo ).

Lenfosit alt gruplarini degerlendirdigimizde CD19
ortalamasi 26,74 (+8,63) (min-max: 8-46), CD3 ortalamasi
60,89 (£8,59) (min-max: 39-77), CD4 ortalamasi 41,83
(£7,12) (min-max: 24-57), CD8 ortalamasi 18,03 (+5,42)
(min-max: 7-31), CD16-566 ortalamasi 5,06 (+4) (min-max:
1-29) saptandi (Tablo Ill).

IVIG tedavisi 39/87 (%45) olguya baslanmis, 48/87
(%55) olgu tedavisiz izleme alinmistl. Tedaviye baslama
yasl medyan 7,4 (2,1-37,13) ay idi. Izlemde 39 olgunun
32'sinin tedavisi kesilmis tedavi slreleri medyan 5,8+4,7
aydi. Olgularin 49/87'si (%56) saglam cocuk olarak, 8/87'si
(%9) SCGH olarak, 3/87'si (%3) disgamaglobulinemi olarak
izleme devam edildi. Takiplerine devam etmeyen 27/87
(%31) olgu bulunmaktaydi. Dizelme yasi 16,8+10,33 (5,03-
59,27) ay saptandi. Takipteki olgularin kan beyaz kire
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(WBC), net notrofil (ANS) sayilari, 19G, CD3 (%) ve CD4 (%)
degerleri tedavi alan gruba goére anlamli ylksek saptandi
(Tablo 1V). Olgularin hemoglobin (Hb), nétrofil (PMNL) (%),
lenfosit (%), net lenfosit sayisi (ALS), IgM, IgA, IgE, IgG1,
lgG2, 19G3, 1gG4, CD3, CD4, CD8, CD19, CD16-56 absolu
degerleri, CD8 (%), CD16-56 (%) degerleri arasinda ise
anlamli fark saptanmadi.

Tartisma

Calismamizda SCGH 6n tanisi konulan 87 hastanin dosya
kayitlan retrospektif olarak incelendi. Demografik verileri,
aldigi tedaviler ve sdureleri, tedavi alan ve almayanlarin
laboratuvar parametreleri degerlendirildi ve literatur ile
karsilastirildi. Karaca ve ark.'nin (7) yaptigi calismada 101
olgunun klinik ve immunolojik verileri retrospektif olarak
incelenmis, olgularin %70,3'Undn tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyon bulgular ile basvurdugu saptanmistir. lzlemde

Tablo I. Hastalarin bagvuru sikayetleri

Sikayet Hasta sayisi Yiizde (%)
Tekrarlayan bronsiolit 64 74
Tekralayan USYE 12 13

Atopik dermatit 7 8

Aktif sikayeti yok 4 5

Tablo Il. Hastalarin bagvuru anindaki immiinglobulin degerleri

mg/dL Mean SD Medyan Min. Max.
IgG 293,54 89 286 127 520
IgM 56,59 23,30 54,5 14,5 13
IgA 23,64 32,50 16,65 56 235

Tablo lll. Lenfosit paneli

% Mean SD Medyan Min. Max.
CD19 26,74 8,63 26 8 46
CD3 60,89 8,59 63 39 77
CD4 41,83 7,12 42,5 24 57
CD8 18,03 542 18 i 31
CD16-26 5,06 4,00 4 1 29

101 olgunun 91'i (%90,1) 29,2+15,2 ayin sonunda normal
IgG duzeylerine ulastigi belirlenmistir. Kilig ve ark.'nin
(8) vyaptiklar calismada ise SCGH'li 40 olgunun klinik ve
immunolojik verileri degerlendirildiginde, olgularin basvuru
sikayetleri arasinda en sik gdzlenen tekrarlayan solunum
yolu enfeksiyonu, otitis media, bronsit, astim ve tekrarlayan
gastroenterit bulunmaktaydi. Walker ve ark. (9) 2 yas altinda
toplam 2468 olgunun IgG dlzeylerini degerlendirdiklerinde
15 olguyu SCGH olarak, 24 olguyu da slpheli SCGH olarak
siniflandirmis, 15 olgunun 12'sinde atopik dermatit ya da
besin alerjisi, 3'linde herhangi bir atopik bulgu olmadan
gastrointestinal semptomlar bulmuslardir.

Bizim calismamizda da en sik basvuru sikayeti tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonu olup, olgularin 64/87'sinde (%74)
tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu bulunmaktaydi.
Saptamis oldugumuz bu bulgular literatirdeki diger verilerle
uyumlu bulunmustur.

Keles ve ark. (10) calismalarinda bir veya daha fazla
Ilg dizeyinde -2 SD altinda dUsUklik olan, normal antikor
yaniti ve lenfosit alt grubu olan olgulari dahil etmislerdir.
Toplam 374 olguyu degerlendirildiklerinde, 71 olgu (27
kiz, 44 erkek) SCGH olup, ortalama dlzelme sdreleri
68,87+36,5 ay saptanmistir. Olgularin %95'inin 10 yasindan
once dlzelme gosterdigi saptanmis, tanimlanmamis
hipogamaglobulinemili (Unclasifiye hypogamaglobulinemi-
UCH) olan 303 olgunun (105 kiz, 198 erkek) ortalama tani
yasl 52+42 ay olup her iki grubunda ana basvuru sikayetleri
Ust solunum yolu enfeksiyonu (%42 SCGH, %39 UCH), alt
solunum yolu enfeksiyonu (%50 SCGH, %53 UCH), astim
(%52 SCGH, %55 UCH) olarak belirtiimistir. SCGH ve UCH
benzer klinik ve immunolojik 6zellik godsterdigi ancak Ig
dizeylerinin normallesmesi farkli slrelerde gergeklestigi
belirtilmistir. Dogu ve ark.'nin (11) calismasinda sik Ust
ve alt solunum yolu enfeksiyonu sebebi ile basvuran 6-46
ay arasl 464 olgunun 30'unda SCGH tanisi konulmus, bu
olgularin 21'inde ortalama 27 aylikken Ig degerleri normal
dlzeyine ylkselmekteyken 25-57 aylarda 9 olgunun Ig
degerleri halen yasa uygun normalin -2 SD altinda olup
bu olgularin 5'inde ise lg alt grup eksikligi saptanmistir.
Kilic ve ark.'nin (8) yaptiklari calismada ise SCGH tespit
edilen 40 olgunun 10’unda IgG, 1 olguda IgA, 3 olguda IgM

Tablo IV. intravendz immiinglobulin tedavisi alan ve almayanlarin laboratuvar degerleri

Tedavi almayan Tedavi alan
Ortalama SD Ortalama SD P

WBC 11507,08 3248,706 9458,06 2826,368 0,016
*PMNL 3055 (350-10730) 2070 (610-6540) 0,034
IgG 333,71 91,307 258,19 71,63 0,002
IgM 62,38 22,49 55,07 24,64

CD3 (%) 63,25 6,50 58,62 8,51 0,046
CD4 (%) 43,4 6,90 39,52 5,93 0,014

*PMNL: Nétrofil, WBC: Kan beyaz kiire
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diistkltgi de bulunmustur. iki olguya IVIG tedavisi verilmis,
takipte enfeksiyon atagi olmadigr belirtiimistir. Otuz ¢
olgunun Ig diizeyleri 36 aydan dnce dlizelirken, 7 olgu 40-57
aylik olmasina ragmen disik degerleri devam etmekte
olup bunlarin 3'lGnde IgG ve IgA disikligd, 2 olguda IgM
disUkltgu, 2 olguda da IgA disUklUgl saptanmistir.

Kutukculer ve ark. (12) calismalarinda en sik basvuru
sikayeti tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu (%94,6)
saptamislaridir. Hastalarinyarisi(%48,6) takipte immtnglobulin
dlzeylerini dizeltmis, IgG dlzeylerinin dlizelmesi ortalama b
yas (62,5+21,8 ay) olarak belirtmektedirler. Kendiliginden
dizelmeyen 19 hastanin 3'Unde parsiyel IgA eksikligi,
7'sinde Ig alt grup eksikligi, 2'sinde selektif IgM eksikligi,
2'sinde yaygin degisken immin yetmezlik (Common
variable immunodeficiency-CVID) tanisi konulmustur. IgA
ve |gG dizeyleri ortalama 72,0£11,2 ve 62,5+21,8 aylarda
dizelmis, takipte 5/37 olguda tam tanimlanmamis olup,
bunlarin 2'si T hlcre eksikligi, 3'G halen distk IgG ve
IgA degerlerine sahip olup asi antikor yanitlari ise yeterli
diizeyde tespit edilmistir. Kilic ve ark. (8) ¢alimasinda ise
%17 olguda 40-57 aya kadar disUk Ig dizeyleri izlenmistir.
Dalal ve ark. (13) galismasinda olgularinin %70‘inde, 10
yillik takipte tamamen immunglobulin dizeylerinde diizelme
saptamislardir, immunglobulin  dUzeylerindeki dtzelmenin
36 aya kadar uzayabilecegini, Kanariou ve ark. (14) ise IgG
dlzeylerinin 5 yasina kadar duzelebilecegini belirtmistir.
Whelanve ark. (15) 49 infantiizlemisler, olgularin %77,6'sinda
tekrarlayan otitis media, %61,2'sinde hisilti (wheezing),
%26,5'inde atopi bulunmus, %95,9'unda IgA disukligd,
%65,3'lUnde birden fazla |g izotip dlstkligl saptamislardir.
Takipte 25/49 olgunun (%51) Ig dlzeylerinde dlzelme
gortlmds, bunlarin %80'inin erkek ve %48'inin infantil
dénemde dlzelme gosterdigini belirtmislerdir. Kiz olgularda
g dlUzeylerinin normallesmesi ise daha ge¢ donemde
saptanmisti. Winkle ve ark.’'nin (16) gcalismasinda da diger
calismalarda oldugu gibi siklikla solunum yolu enfeksiyonu
bulgularina rastlanmis, 1gG dlzeyleri normal limitin %78
persantil altinda olanlarda dizelme yasinin 5 yasa kadar
uzadigi ancak %81-130 persantil arasinda olanlarda 3 yasina
kadar dlzelme gorulebildigi belirtiimektedir. Buna gore
baslangic Ig degerlerinin dizelme yasini tahmin etmede
etkili olabilecegi belirtiimektedir.

Bizim calismamizda IVIG tedavisi 39/87 (%45) olguya
baslanmis, 48/87 (%55) olgu tedavisiz izleme alinmistir. IVIG
tedavisi 21 glinde bir uygulanmistir. IVIG tedavisi agir ve/veya
tekrarlayan enfeksiyonla basvuran, blylime gelismesinde
duraksama olan olgulara baslanmis olup tedaviye baslama
yasi medyan 7,4 (2,1-37,13) ay idi. Izlemde 39 olgunun
32'sinin tedavisi kesilmis tedavi slreleri medyan 5,8+4,7
aydi. Olgularin 49/87'si (%56) saglam ¢ocuk olarak, 8/87'si
(%9) SCGH 6n tanisiyla, 3/87'si (%3) disgamaglobulinemi
olarak izleme devam edildi. Takiplerine devam etmeyen
27/87 (%31) olgu bulunmaktaydi. Dizelme yasi 16,8+10,33

(5,03-59,27) ay saptandi. Bizim g¢alismamizda diizelme yasi
literatlr verileri ile uyumlu olup 5 yastan once duzeldigi
gortlmektedir. Memedova ve ark. (17) yaptigi calismada
SCGH ile takipli 43 (%65) olguya IVIG tedavisi baslamislar,
23 olgu (%34,8) ise ilagsiz takip edilmistir. Olgularin 1gG
dlUzeylerinin dlzelme surelerine baktiklarinda sirasiyla
42,9+22,0 ve 40,7+19,8 ay saptamislardir. Kilig ve ark.'nin (8)
calismasinda ise 40 olgunun 2’sine IVIG baslanmistir. Bizim
calismamizda ise %45 olguya tedavi baslanmistir. Olgularin
agir ve tekrarlayan enfeksiyon nedeni ile basvurmasi IVIG
baslama oranimizi arttirmistir.

Tedavisiz takip edilen grupta IgG ortalamasi
333,71+91,307 iken, IVIG tedavisi alan grupta 258,19+77,63
idi. Tedavi almayan grubun IgG degerleri alan gruptan
anlamli yUksek saptandi (p=0,002). IgG degerleri azaldikca
olgularin enfeksiyon sikliginda artis olmakta bu da tedavi
gereksinimini arttirmaktadir. Noétrofil ylzdesinde belirgin
fark saptanmadi ancak ANS, tedavi almayan grupta anlamli
oranda ylksekti (p=0,034). Bu durum enfeksiyona ikincil
olarak mi notrofil degerlerinin distigini ya da SCGH
olan ve tedavi ihtiyaci olan olgularda daha duisik nétrofil
degerlerine mi rastlandigini agiklamamaktadir.

Bruton tirozin kinaz (BTK) enzimi B hiicre populasyonunda
eksprese edilmekte ve erken B hiicre gelisminde 6énemli rol
oynamaktadir. BTK ayni zamanda myeloid seri, monosit ve
trombositlerde de eksprese edilmektedir (18-21). Bruton
agamaglobulinemili  olgularda hipogamaglobulineminin
yani sira Btk enziminin notrofillerde de bulunmasi
sebebi ile notropeni gortlmektedir. SCGH olan olgularda
immun sistemin gelisim basamaklarinda meydana gelen
duraksama sonucunda BTK enzimi hipofonksiyonelligine
bagl bir hipogamaglobulinemi ve nétropeni gordllyor olabilir.
Yasla birlikte enzimin fonksiyon artisina bagli olarak tablo
dizelmekte enzimin disfonksiyonel seyrettigi olgular ise
tanimlanmamis hipogamaglobulinemi olarak devam ediyor
olabilir.

Yine tedavi almayan olgularda CD3 ve CD4 hicre ylizdesi
tedavi alan gruba gore anlamli ylksek saptandi (p=0,046 ve
p=0,014). CD4 sayisindaki azalma da enfeksiyona ikincil
gelisebilmektedir. Ancak tedavi alan grupta daha dusik
olmasi bu grupta gorilen daha distk IgG duzeyi ile ilikili
olabilir. Immun sistemin protein yapidaki antijenlere yanit
olusturabilmesi icin T hucrelerin yardimi gerekmektedir.
Yardimci T hicreleri CD4+ CD8- hiicrelerdir ve MHC Il (major
histokompetibility complex) tarafindan sunulan peptitleri
tanirlar. B hicrelerinin klonal ¢cogalmasi, izotip dondsimd,
affinite matudrasyonu ve bellek B hiicrelerine déntsmelerini
uyarirlar (22). Tedavi gereksinimi olan olgulardaki CD4
sayisinin dustk olmasi B ve T hucre etkilesiminin
bozulmasina, B hlcre olgunlasmasi ve farklilasmasinda
bozulmaya, izotip degisiminin azalmasi sonucu IgG
Uretiminde aksamaya ve enfeksiyon sikliginda artisa sebep
oluyor olabilir bu da tedavi ihtiyacini arttirmaktadir. CD3

131



Kocacik Uygun ve ark.
Siit Cocuklugunun Gegici Hipogamaglobulinemi On Tanili Olgularimizin Degerlendiriimesi

sayisinin ise CD4 sayisindaki azalmaya ikincil olarak rolatif
azalma gosterdigi dislndlmektedir. Dorsey ve Orange
(16) SCGH olan olgularda artan CD19+ B hicre sayisl ve
astlara zayif antikor yaniti raporlamislardir. Calismamizda
merkezimizdeki teknik nedenlerden dolayl asi antikor
yanitlari degerlendirilememistir (23).

SCGH tanisi alan olgularin izlenmesi énem tasir. Olgularin
bazilari dUzelebilirken bazilart da CVID gibi dlzenli tedavi
gerektiren PIY klinigine dénebilir. Giinlik pratikte tekrarlayan
enfeksiyon Oyklst bulunan olgularda, siddetli atopik dermatiti
olan olgularda, ailesinde hipogamaglobulinemisi olan olgularda
bagisiklik dizgesinin kontroli énem tasir. Hangi durumlarda
immunglobulin destek tedavisinin veriimesi gerektigi halen
tartisma konusudur, IVIG tedavisinin Ig dizelme slresini
etkiledigi de belirtimektedir (24). Eger olgunun ciddi ve
tekrarlayan enfeksiyonlarisdz konusuise, blylime ve gelismesini
etkiliyor ve hastanede vyatis sUreleri uzuyor ise tedavinin
risk ve faydalari aile ile tartisiip olgu kendi immdinglobulin
dizeylerini saglayana kadar disaridan desteklenmesi gerektigi
kanaatindeyiz. SCGH’si tanisi Ig degerleri dizeldikten sonra
retrospektif olarak konmaktadir (25). Bu nedenle bu olgularin
dlzenli takibi gerekir. Ig degerleri dliizelmeden dnce bu olgular
diger PIY'lerden ayirt ettiren herhangi bir test bulunmamaktadir
ve bununla ilgili ileri galismalara ihtiyac vardir.

Etik Kurul Onayi: Calisma verileri retrospektif dosya
kayitlarindan toplanmistir, Hasta Onayi: Rutin poliklinik
hastalarimizdan alinmasi gereken kan tahlilleri alinmistir,
Konsept: Dilara Fatma Kocacik Uygun, Serkan Filiz, Olcay
Yegin, Dizayn: Dilara Fatma Kocacik Uygun, Serkan Filiz,
Olcay Yegin, Veri Toplama veya isleme : Dilara Fatma Kocacik
Uygun, Serkan Filiz, Analiz veya Yorumlama: Dilara Fatma
Kocacik Uygun, Serkan Filiz, Olcay Yegin, Literatiir Arama:
Dilara Fatma Kocacik Uygun, Yazan: Dilara Fatma Kocacik
Uygun, Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu tarafindan
degerlendirilmistir, Gikar Gatigsmasi: Yazarlar bu makale ile ilgili
olarak herhangi bir cikar catismasi bildirmemistir, Finansal
Destek: Calismnamiz icin higbir kurum ya da kisiden finansal
destek alinmamistir.
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