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ÖZET 

PEDĠATRĠK YAġ GRUBUNDA PRĠMER ĠMMÜN YETMEZLĠKLĠ 

HASTALARDA YAġAM KALĠTESĠNĠN DEĞERLENDĠRĠLMESĠ 

Amaç: Primer immün yetmezlikler (PĠY), immün sistemi oluĢturan hücre ve 

moleküllerin eksikliği veya fonksiyon bozukluğu ile giden 300’den fazla alt tipi olan, 

nadir sıklıkta görülen genetik geçiĢli hastalıklar kümesidir. PĠY’ler, temelde 

enfeksiyonlara duyarlılığın artmasının yanında otoimmün, alerjik, lenfoproliferatif ve 

malign hastalık sıklığının da yüksek olduğu hastalıklar grubudur. PĠY’li hastaların, 

hastalıklara karĢı artmıĢ duyarlılığı, tedavi edilmeyen veya eksik tedavi edilen 

PĠY’lerin neden olduğu kronik organ hasarları, yaĢam kalitesine olumsuz yönde etki 

etmektedir.  

PĠY’li hastalar, baĢta düĢük fiziksel ve duygusal iĢlevsellik olmak üzere, 

sosyal iĢlevsellik ve okul sorunları bakımından dezavantajlı bir yaĢam sürmekte olup, 

yaĢam kalitesinin bu hasta grubunda araĢtırılması daha çok önem arz etmektedir. 

Yöntem: ÇalıĢmamıza, Aralık 2016 ile Haziran 2017 tarihleri arasında, 

hastanemizin Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları Kliniği’nde, PĠY tanısı ile 

takip edilen 204 hasta, kontrol grubu olarak ise astım tanılı 104 hasta ile genel 

pediatri polikliniklerine akut sorunları nedeniyle baĢvuran ancak herhangi bir kronik 

hastalığı olmayan 117 sağlıklı kontrol grubu hastası olmak üzere, 2-18 yaĢ aralığında 

toplam 425 çocuk ve ergen hasta alındı. PĠY tanı grubundaki hastaların 

sosyodemografik özellikleri, klinik özellikleri, yaĢam kalitesi ve yaĢam kalitelerini  

etkileyen faktörler incelendi.  

YaĢam kalitesinin değerlendirilmesinde Türkçe validasyonu yapılmıĢ olan, 

Çocuklar Ġçin YaĢam Kalitesi Ölçeği-ÇĠYKÖ (PedsQL-4) kullanıldı. ÇalıĢma, 

Ankara Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hematoloji Onkoloji Eğitim ve AraĢtırma 

Hastanesi Klinik AraĢtırmalar Etik Kurulu tarafından değerlendirilmiĢ ve etik kurul 

onayı alınmıĢtır. Ġstatistiksel analizler SPSS 17.0 (IBM SPSS Statistics, Chicago, IL) 

program ile yapıldı. 
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Bulgular: ÇalıĢmada 204 PĠY tanılı, 104 astımlı tanılı ve 117 kronik 

hastalıkları olmayan sağlıklı çocuk değerlendirildi. PĠY’li hastaların %24’ü (n=49) 2-

4 yaĢ, %21,1’i (n=43) 5-7 yaĢ, %20,1’i (n=41) 8-12 yaĢ ve %34,8’i (n=71) 13-18 yaĢ 

grubunda olup; %60,8’i (n=124) erkek idi. Hasta ve kontrol gruplarının yaĢ ve 

cinsiyet dağılımı arasında istatistiksel olarak fark yoktu. Hastaların %74’ünde 

(n=151) humoral immün yetmezlik vardı ve %37,7’si (n=77) profilaktik tedavi 

alıyordu. Fiziksel iĢlevsellik, duygusal iĢlevsellik, sosyal iĢlevsellik, okul sorunları 

ve psikososyal iĢlevsellik açısından PĠY’li hastaların skorları kontrol gruplarına göre 

belirgin düĢük bulundu (p<0,001). Ayrıca enfeksiyon sıklığı ile ÇĠYKÖ skorları 

arasında negatif korelasyon vardı.  

Sonuç: ÇalıĢmamızda PĠY tanılı çocukların yaĢam kalitesi belirgin düĢük 

bulunmuĢtur. Bu çocuklara medikal tedavi yanında psikososyal destek verilerek 

yaĢam kalitelerinin artırılması sağlanabilecektir. 

Anahtar Kelimeler: Primer immün yetmezlikler, yaĢam kalitesi, çocukluk 

yaĢ grubu 
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ABSTRACT 

ASSESSMENT OF QUALITY OF LIFE IN CHILDREN AND 

ADOLESCENTS WITH PRIMARY IMMUNODEFICIENCIES 

 

Aim: Primary Immunodeficiencies, derive from lack of cells and molecules 

which create immune system. It has more than 300 types and can also be described 

as a combination of inherited disorder which seems in a rare frequency. Primary 

Immune Deficiencies are not just an increasing sensitivity against infections. It has 

also more frequent rates of autoimmüne, allergic, lymphoproliferative and malign 

diseases. 

 Health related quality of life in patients with primary immunodeficiencies 

has been affected negatively by increased sensibility against diseases, chronical 

organ damage due to untreated Primary immunodeficiencies or incomplete treatment 

of primary immunodeficiencies. 

The patients try to lead a life which has a lot of disadvantages such as low 

physical, emotional, social efficiency and school problems for these reasons their life 

quality should be researched. 

Method: In this study we enrolled 425 children and teenager age of between 

2 and 18. It consists of 204 followed patients who identified  as Primary 

Immunodeficiency diagnosis, as a control group 104 patients who diagnosed asthma 

and  117 patients who have no chronical disease and they are a member of healthy 

control group, in the Child Immunology and Allergy Disease Clinic , University Of 

Health Sciences, Ankara Child Health and Diseases Hematology Oncology Training 

and Research Hospital during the period between  2016 November and 2017 June. 

Turkish validated Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL 4.0 TM)  has 

been used to evaluate patient’s life quality. 

This study was examined  by University Of Health Sciences, Ankara Child 

Health and Diseases Hematology Oncology Training and Research Hospital Ethic 

http://tureng.com/tr/turkce-ingilizce/lymphoproliferative
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Commitee and got ethical committee approval. Statistical analyses has been done via 

SPSS 17.0 (IBM SPSS Statistics, Chicago, IL) 

Results: This study includes evaluations of 204 Primary Immune Deficiency 

diagnosed children, 104 asthma diagnosed children and 117 healthy children. 

It was found that 60.8% (n=124) of the primary immune deficiency 

diagnosed children were male. 24% (n=49) of them are age of between 2 and 4 

years, 21.1% (n=43) of them are age of between 5 and 7 years, 20.1% (n=41) of 

them are age of between 8 and 12 years, 34.8% (n=71)  of them are age of between 

13 and 18 years. 

Humoral immunodeficiency was detected in 74% (n=151)of the patients and 

37,7% of the patients was getting prophylactic treatment. In terms of physical, 

emotional, social, psychological functionality and school problems primary immune 

deficient diagnosed children’s score was found low clearly. There was negative 

correlation between infection frequency and Pediatric Quality of Life Inventory 

(PedsQL 4.0) scores. The more infection frequency we have, the less psychological 

health scores we have. 

 Conclusion: The life quality of children who diagnosed Primary 

Immunodeficiency has been found low. In order to have them better life, 

psychosocial support should be provided in addition to medical treatment. 

 Keywords: Health related quality of life, primary immunodeficiency, 

pediatrics. 
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1. GĠRĠġ 

 

Primer immün yetmezlikler (PĠY), immün sistemi oluĢturan 

komponentlerdeki eksiklik veya fonksiyon bozukluğu sonucu ortaya çıkmıĢ olan, 

300‟den fazla alt tipi bulunan ve nadir görülen genetik geçiĢli hastalıklardır (1). 

PĠY‟ler, temelde enfeksiyonlara duyarlılığın artmasının yanında otoimmün, 

alerjik, lenfoproliferatif ve malign hastalık sıklığının da yüksek olduğu hastalıklar 

grubudur. PĠY‟li hastalarda, uzun seyir gösteren, olağandıĢı Ģiddette ve beklenmedik 

komplikasyonlar Ģeklinde ortaya çıkabilen enfeksiyonlar vardır. 

Dünya genelindeki primer immün yetmezlik prevelansı 1/2.000-1/10.000 

canlı doğumdur (1). Genetik temelli hastalıklar olan PĠY‟lerin görülme sıklığı, 

etnisite veya coğrafik bölgeye göre değiĢiklik gösterir. Ülkemizdeki %20,9 olan 

akraba evliliği sıklığı nedeni ile otozomal resesif (OR) geçiĢli PĠY‟ler daha sık 

görülürken, batı toplumlarında X‟e bağlı kalıtımla geçen PĠY‟ler daha yaygın 

görülmektedir. 

Türkiye‟de PĠY prevalansı, Kılıç ve arkadaĢlarının 2004 ile 2010 yılları 

arasını kapsayan retrospektif çalıĢmasında 30,5/100.000 olarak bulunmuĢtur (2). 

Sanal ve arkadaĢlarının PĠY‟li 1116 hastayı kapsayan çalıĢmasında, antikor 

eksiklikleri %42 görülme sıklığı ile  en sık görülen grup olmuĢtur (3). BaĢtürk ve 

arkadaĢları tarafından yapılan çalıĢmada ise ülkemizde selektif IgA sıklığı 1/188 

saptanmıĢtır (4). 

PĠY‟ler kronik seyirli hastalıklardır ve uygun tedavi edilmedikleri takdirde 

ciddi morbidite ve mortaliteye neden olabilmektedirler. 

Günümüzde, birçok hastalığın küratif veya palyatif tedavisindeki ilerlemelere 

yanıt olarak, “yaĢam kalitesi” tanımı daha çok önem kazanmıĢ olup, yaĢam kalitesini 

araĢtırmaya ve arttırmaya yönelik çalıĢmalar yaygınlaĢmıĢtır. 
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Sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi, esas olarak bir hastalığın veya tedavisinin hasta 

üzerinde oluĢturduğu algı ve düĢünceyi yansıtmaktadır. Sahip olunan sağlık 

durumuna olan memnuniyet ve verilen duygusal cevap sağlıkla ilgili yaĢam kalitesini 

oluĢturur. Buradan hareketle sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi ölçümü, sağlık düzeyi ile 

iliĢkili diğer ölçütlerden çok daha kapsamlı ve ayrıntılı özelliğe sahiptir. 

Sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi, bireyin kendisi ve topluma ait gereksinim ve 

sorumluluklarına doğrudan etki eder. Sadece laboratuvar veya görüntüleme teknikleri 

gibi somut ve niceliksel bir tanım olmayıp, aynı zamanda bireye göre değiĢen öznel 

ve niteliksel bir algıdır. Sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi, bireyin kendi fiziksel, 

psikolojik ve sosyal iĢlevselliğinden memnuniyeti ile bu bileĢenlerdeki yetilerinin 

varlığı veya eksiklik derecesinin kendi algısında oluĢturduğu konfor halidir. Örnek 

olarak; hastanın uykusundan duyduğu yaĢam kalitesi ile anlatılmak istenilen durum, 

uykunun niceliksel olarak süresi değil, uykudan duyduğu memnuniyet derecesidir. 

ÇalıĢmamızda; PĠY‟li hasta grubu ile astımlı ve sağlıklı kontrol gruplarının, 

çocuklar için yaĢam kalitesi ölçeği (ÇĠYKÖ) kullanılarak değerlendirilen, yaĢam 

kalitesi skorları karĢılaĢtırıldığında, gruplar arasında farklılık olduğu görülmüĢtür.  

Hem çocuk hem de ebeveynlerin doldurduğu ÇĠYKÖ puanları değerlendirildiğinde, 

ölçeğin tüm bölümleri için (fiziksel iĢlevsellik, duygusal iĢlevsellik, sosyal 

iĢlevsellik, okul sorunları, psikososyal sağlık ve toplam skor) PĠY grubunda, hem 

astımlı kontrol hem de sağlıklı kontrol grubuna göre daha düĢük skorlar 

bulunmuĢtur. Ayrıca astımlı çocukların da yaĢam kalite skorları sağlıklı çocuklara 

göre daha düĢüktür.  
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2. GENEL BĠLGĠLER 

 

2.1. Primer Ġmmün Yetmezlikler 

2.1.1. Tanım ve Sınıflandırma 

Ġmmünite (bağıĢıklık); baĢta enfeksiyöz etkenler olmak üzere organizmanın 

yabancı ajanlar ve kendisine ait hasarlı hücrelere karĢı göstermiĢ olduğu dirençtir. 

Ġmmünite terimi, eski Roma senatörlerinin sahip oldukları dokunulmazlığa atıf 

olarak Latince‟deki “immünitas” kelimesinden gelmektedir. Ġmmünitenin 

oluĢumundan sorumlu olan hücre ve moleküller immün sistemi oluĢturmaktadır (5). 

Ġmmün sistemin yabancı antijenlere karĢı verdiği cevaba “immün yanıt” denir. 

Sağlıklı bir hayat için, immün sistemi oluĢturan yapıların sorunsuz ve uyum içinde 

çalıĢması gerekmektedir. Ġmmün sistemi oluĢturan yapıların eksikliği veya  

fonksiyonlarındaki yetersizlikler, immün yetmezlik hastalıklarını oluĢturmakta ve 

baĢta enfeksiyöz ajanlar olmak üzere organizmanın yabancı antijenik uyarılara karsı 

gösterdiği dirençte azalma meydana gelmektedir. 

Ġmmün yetmezlikler primer (doğuĢtan) immün yetmezlikler ve sekonder 

(kazanılmıĢ) immün yetmezlikler olarak iki gruba ayrılır. Primer immün yetmezlikler 

(PĠY), immün sistemi oluĢturan komponentlerdeki eksiklik veya fonksiyon 

bozukluğu sonucu ortaya çıkmıĢ olan, 300‟den fazla alt tipi bulunan ve nadir sılıkta 

görülen genetik geçiĢli hastalıklardır (1).  

Sekonder (kazanılmıĢ) immün yetmezlikler ise, PĠY‟lerden daha yaygın olan 

ve çoğunlukla eriĢkin yaĢ grubunda görülen; genetik bir nedene bağlı olmayan 

bağıĢıklık eksiklikleridir. KazanılmıĢ immün yetmezlikler; malnütrisyon, malignite, 

immünosüpresif ajan kullanımı, immün sistem hücrelerinin enfeksiyonu (örneğin; 

AIDS), kronik hastalıklar (örneğin; nefrotik sendrom), kemoterapi, radyasyon ve 

splenektomi gibi etiyolojik bir nedene ikincil olarak ortaya çıkan bağıĢıklık 

eksiklikleridir (6). 
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2.1.2.Tarihçe ve Sınıflama 

Ġlk olarak 1952 yılında X‟e bağlı agamaglobulinemi‟nin (XLA) 

tanımlanmasından sonra moleküler tanı yöntemlerindeki (hücre kültürü teknikleri, 

immünokimyasal ve rekombinant DNA metodolojisi, X-ıĢını kristallografisi ve 

genetiği değiĢtirilmiĢ kobaylar) geliĢmelere paralel olarak, tanımlanan PĠY sayısı 

artmıĢtır (7). 

1970 yılında Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) bünyesinde, PĠY‟lerin 

tanımlanması ve sınıflandırılması için bir komite kurulmuĢtur. 1990 yılı ile 

Uluslararası Ġmmünoloji Dernekler Birliği (The International Union of 

Immunological Societies (IUIS)) bu komitenin yerini almıĢ ve 2017 yılı itibariyle 9 

ana grupta 354 adet PĠY tanımlanmıĢtır (1). 

 

Tablo 2.1. Primer Ġmmün Yetmezliklerin Sınıflandırılması 

1. Kombine immün yetmezlikler 

2. Antikor eksikliğine bağlı immün yetmezlikler 

3. Sendromik durumlar ile iliĢkili immün yetmezlikler 

4. Ġmmün disregülasyon bozuklukları 

5. Fagositer sistemin sayı ve fonksiyon bozuklukları 

6. Doğal immün sistem bozuklukları ile seyreden hastalıklar 

7. Otoinflamatuar bozukluklar 

8. Kompleman bozuklukları 

9. Ġmmün yetmezlik fenokopileri 
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2.1.3. Epidemiyoloji 

Primer immün yetmezlikler; Mendelian kalıtımla aktarılan, monogenik 

mutasyon sonucu ortaya çıkan hastalıklardır. Ancak yaygın değiĢken immün 

yetmezlik (CVĠD) gibi bazı PĠY‟ler poligenik kalıtıma sahip olabilmektedirler (8). 

PĠY‟ler genetik defektin lokalizasyonu, büyüklüğü, epigenetik etmenler ve 

penetransa bağlı olarak farklı klinik ve immünolojik prezentasyonlar gösterebilirler 

(9). 

Dünya genelindeki primer immün yetmezlik prevelansı 1/2.000-1/10.000 

canlı doğumdur (1). Genetik temelli hastalıklar olan PĠY‟lerin görülme sıklığı, 

etnisite veya coğrafik bölgeye göre değiĢiklik gösterir. Ülkemizdeki %20,9 olan 

akraba evliliği sıklığı nedeni ile otozomal resesif (OR) geçiĢli PĠY‟ler daha sık 

görülürken, batılı toplumlarda X‟e bağlı kalıtımla geçen PĠY‟ler daha yaygın 

görülmektedir. 

Amerika BirleĢik Devletleri‟nde selektif IgA eksikliği hariç tutulduğunda, 

PĠY insidansının 1/200.000 canlı doğum olduğu tahmin edilmektedir. PĠY prevalansı 

Güney Kore‟de 11,2/1 milyonve Fransa‟da ise 4,4/100.000 olarak bulunmuĢtur 

(10)(11). Dünya genelinde 1/300-700 sıklıkla en sık görülen PĠY tipi selektif IgA 

eksikliğidir (1). Türkiye‟de ise PĠY prevalansı, Kılıç ve arkadaĢları tarafından 

yapılan, 2004 ile 2010 yılları arasını kapsayan retrospektif bir çalıĢmada 

30,5/100.000 olarak bulunmuĢtur (2). Sanal ve arkadaĢlarının PĠY‟li 1116 hastayı 

kapsayan çalıĢmasında, antikor eksiklikleri %42 en sık görülen grup olmuĢtur (3). 

BaĢtürk ve arkadaĢları tarafından yapılan çalıĢmada ise selektif IgA sıklığı ülkemizde 

1/188 saptanmıĢtır (4). 
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2.1.4. Ġmmün Sistem Fizyolojisi 

Ġmmün sistem, doğal immün sistem ve edinsel immün sistem olmak üzere iki 

ana gruba ayrılır. ĠĢlevsel bir immün sistem için, doğal immün sistem ile edinsel 

immün sistem arasında eksiksiz, tam bir uyum olmalıdır. 

 

2.1.4.1. Doğal Ġmmün Sistem 

Mikroorganizmaların vücuda giriĢ aĢamasındaki cilt ve epitelyum tabakası, 

bu bölgelerdeki makrofaj, dendritik hücre ve sitokinler, kandaki nötrofil, monosit, 

kompleman sistemi proteinleri, doğal öldürücü hücreler (NK hücreler) ve 

interferonlar doğal bağıĢıklık yanıtında rol alırlar. Ġmmün sistemin yabancı antijenik 

uyarıya karĢı verdiği ilk yanıttan doğal immun sistem sorumludur. Doğal immün 

sistem, edinsel immün sistemden farklı olarak, öncesinde antijenik uyarı ile 

karĢılaĢma gereksinimi olmadan aktive olabilir. Doğal immün sistem, edinsel immün 

sistemden farklı olarak antijene spesifik değildir ve edinsel immün yanıta göre cevap 

verme süresi daha hızlıdır. Doğal immun sistem kendisinden sonra etki edecek olan 

edinsel immun sistemin aktive edilmesinde anahtar rola sahiptir. Aynı etkenle 

tekrarlayan karĢılaĢmalara doğal immün sistem benzer Ģiddette yanıt verirken; 

edinsel bağıĢıklık yanıtında ise oluĢan immünolojik bellek ile daha güçlü immün 

yanıtlar oluĢur. 

 

2.1.4.2. Edinsel Ġmmün Sistem 

Edinsel immün sistem iki gruba ayrılır: 

1. Humoral immün yanıt (B lenfositler, plazma hücreleri ve antikorlar) 

2. Hücreselimmün yanıt (T lenfositler ve sitokinler)  
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T lenfositler hücresel immün yanıttan sorumlu hücrelerdir. T lenfositler; 

yardımcı T hücreler (Th), sitotoksik T hücreler ve düzenleyici T hücreler olarak 

ayrılırlar. Yardımcı T hücreler (Th) salgıladıkları sitokinler ile etki gösterirler. 

Ayrıca Th lenfositler antijen için artmıĢ afiniteli spesifik antikor yapımında da rol 

alırlar. Sitotoksik T lenfositler hedef hücreleri parçalayan moleküller üretirler. 

Düzenleyici T hücreleri ise bağıĢıklık yanıtının inhibisyonunda rol alır. T 

lenfositlerin fonksiyonel olabilmesi için kemik iliğinde üretildikten sonra timusta 

yüzey farklılaĢma antijeni (Cluster of Differentiation (CD)) denilen yüzey markerleri 

ile donatılıp olgunlaĢması gereklidir. CD yüzey markerleri T lenfositlerin olgunlaĢma 

aĢamasını yansıtırlar ve T lenfositlerin iĢlevlerinde rol alırlar. Monoklonal antikorlar 

kullanılarak, lenfositler üzerinde CD yüzey markerleri saptanabilir ve T hücrelerinin 

alt kümelerinin sayımı yapılabilir. Tüm T lenfositlerde ortak olarak CD3 yüzey 

markeri bulunur.  

Yüzey marker olarak CD4 taĢıyan T lenfositler; CD4+ yardımcı (helper) T 

hücreler; CD8 yüzey markerı taĢıyan T lenfositler ise CD8+ sitotoksik T hücreleri 

olarak adlandırılır. CD4+ T hücreleri bağıĢıklık reaksiyonları, sitokin salgılanması ve 

B hücre yanıtlarının baĢlatılması ve güçlenmesinde rol oynar. CD8 + T hücreleri ise 

sitokin sentezi ve sitolitik iĢlevlerden sorumludurlar.  

CD4 ve CD8 yüzey antijenleri MHC sınıf 1 ve 2 antijenleri ile etkileĢerek 

sinyal molekülü olarak iĢlev görürler ve T hücre reseptörlerinin (TCR) antijenle 

birleĢmesini güçlendirir ve stabilize ederler. CD4+ T lenfositler, MHC sınıf II ile 

sunulan antijenleri tanırken; CD8+ T hücreleri, MHC sınıf I ile sunulan antijenleri 

tanırlar. 

T regülatuar (düzenleyici) hücreler (Treg) ise, immün toleransta rol oynayan 

ve otoimmün hastalıkları önleyen özel bir grup yardımcı T lenfositlerdir. CD4 ve 

CD25 (IL-2 reseptörü) hücre yüzey belirteçleri Treg hücrelerinde pozitiftir ve bu 

yüzey belirteçleri, Treg hücrenin tanımlanmasında kullanılırlar. 

Treg hücreleri iki gruba ayrılırlar: 

1. Doğal olarak oluĢan T düzenleyici hücreler (nTreg)  
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2. Timusta üretilen ve kendi antijenlerimize karĢı toleransı kontrol eden, 

indüklenmiĢ T düzenleyici hücreler (iTreg). 

Her iki tip Treg hücrenin proliferasyon ve fonksiyonu için IL-2'ye (interlökin-

2) ihtiyaçları vardır. 

Treg hücrelerin Tr1 (Th3) adında; vitamin A ve D, IL-10 ve CD80, CD86 ile 

etkileĢen ve immünolojik toleransta rol alan bir alt grubu daha vardır.  

B lenfositlerden farklı olarak T lenfositlerin antijenik uyarıyı tanımaları için 

antijenin, antijen sunucu hücreler (ASH) tarafından kendilerine sunulması 

gerekmektedir. 

Antijenik uyarıya spesifik B ve T hücrelerin proliferasyonu ile spesifik bir 

immün yanıt oluĢur. Verilen her immünolojik yanıtla birlikte, bir sonraki immün 

yanıt daha güçlü olmaktadır. B hücreleri, hücre dıĢı antijenleri ortadan kaldırmak için 

antijene özgü antikorlar üretir. T hücreleri, antijen spesifik antikorların yapımı için B 

hücrelerini uyarır ve virüsle enfekte olmuĢ hücreleri ortadan kaldırır. 

Edinsel immün yanıt, sahip olduğu özgüllük, hafıza, klonal seçim, self-

tolerans ve tekrarlayan maruziyetlere daha güçlü cevap verme ile doğal immün 

yanıttan farklılık gösterir. Edinsel immün yanıt antijenik uyarılma ile aktive 

olduğundan, doğal immün yanıta göre daha yavaĢ devreye girer. Edinsel immün 

yanıt için, antijenleri yakalayan ve CD4+ Th hücrelere sunan antijen sunucu 

hücrelere (ASH) (dendritik hücreler, B lenfosit ve makrofaj) ihtiyaç vardır. Antijen 

vücuda girdiğinde, ilk olarak ASH ile tanınır ve ASH içerisine alınır. ASH‟lerin 

fagozomlarında küçük parçalara ayrılan antijenik yapılar, hücre yüzeyindeki Majör 

Histokompatibilite Kompleksi (MHC) klas I ve II ileT hücrelere sunulurlar. Antijen 

sunan hücrelerin yüzeyindeki B7, MHC-2, CD40 reseptörleri sırasıyla, CD4+ Th0 

(native T helper) üzerindeki CD28, TCR ve CD40L ile birleĢir. CD4+ Th0‟lerden 

salgılanan IL-2 ile T hücrelerin klonal çoğalması sağlanır ve antijene spesifik T 

hücre klonları olusur. CD4+ Th0‟ler, IL-12 uyarısı ile Th1 lenfositlere dönüĢürken, 

IL-4 ile Th2 lenfositlere dönüĢürler. Antikor yapımı için uyarılan, Th lenfositlerin 

yüzeyindeki CD28 molekülü ile B lenfositlerin yüzeyindeki B7 yüzey molekülü 
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birleĢir. B hücre yüzeyindeki CD40 yüzey markerı ile Th üzerindeki CD40L‟nin 

birleĢmesi ile CD40L aktive olur ve B lenfositten antikor yapımı gerçekleĢir. B 

lenfositlerin protein yapıdaki antijenlere yanıtı için, CD4+ T lenfositler tarafından 

aktive edilmeleri gerekmektedir. Protein yapısında olmayan antijenlere yanıt için ise 

CD4+ T lenfosit tarafından uyarılmaya gerek yoktur. Polisakkarit ve lipit yapısındaki 

antijenler, esas olarak IgM (non-spesifik antikor) yapısında antikor yanıtına neden 

olurken, protein yapısındaki antijenle “class switch” ile IgG, IgA, IgE gibi spesifik 

antikor yanıtınada neden olurlar. Antikor aracılı nötralizasyon, enfeksiyon 

oluĢmadan etki eden tek edinsel immun yanıt mekanizmasıdır. 

 

2.1.5. Primer Ġmmün Yetmezliklerde Klinik 

PĠY‟ler immün sistemi oluĢturan hücre ve moleküllerin eksikliği veya 

fonksiyon bozukluğu ile giden, 300‟den fazla alt tipi olan, nadir sıklıkta görülen 

genetik geçiĢli hastalıklar kümesidir (12). 

PĠY‟lerin yaklaĢık yarısı, azalmıĢ B hücre sayısı veya spesifik antikor yanıtı 

bozukluğu ile seyirli B hücre hastalıklarını içermektedir. Hümoral immün 

yetmezliklerde, çoğunlukla tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar veya sinüs 

enfeksiyonları ile bakteriyel septisemi görülmektedir. Bu enfeksiyonlara tipik olarak 

Streptococcus pneumoniae veya Haemophilus influenzae gibi kapsüllü bakteriler 

neden olur. 

T hücre bozuklukları karakteristik olarak Candida albicans, Mycobacterium 

avium-intracellulare ve Pneumocystis carinii gibi fırsatçı, viral ve fungal 

enfeksiyonlarla iliĢkilidir. 

Pediatrik yaĢ grubunda, normal sağlıklı çocuklarda da tekrarlayan 

enfeksiyonların sık görülmesi nedeni ile primer immün yetmezliği olan çocukların 

tanımlanmasında zorluklar yaĢanabilmektedir. Sık tekrarlayan, anormal ajanlarla, 

anormal seyirli, olağan dıĢı bölgelerde görülen, dirençli ve ciddi enfeksiyon 

hallerinde immün yetmezlikten Ģüphelenilmelidir. Ayrıca büyüme ve geliĢme 
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geriliğinin olması, kronik diyare, canlı aĢı sonrası persistan enfeksiyon ve kronik oral 

veya kutanöz moniliazis enfeksiyonları, anne baba akrabalığı ve kardeĢ ölüm 

öyküsüde hastada primer immün yetmezliği düĢündürmeli ve kapsamlı bir 

immünolojik araĢtırma yapılmalıdır. 

PĠY‟lerde klinik bulguların Ģiddeti ve çeĢitliliği hastalar arasında farklılık 

gösterebilir. PĠY‟li hastalıklarının çoğuna çocukluk yaĢ grubunda tanı konmaktadır. 

Ancak bazı olgularda tanı alma yaĢı, eriĢkin yaĢ grubuna kadar gecikebilir. 

PĠY‟ler, temelde enfeksiyonlara duyarlılığın artmasının yanında otoimmün, 

alerjik, lenfoproliferatif ve malign hastalık sıklığının da yüksek olduğu hastalıklar 

grubudur. PĠY‟li hastalarda, uzun seyir gösteren, olağandıĢı Ģiddette ve beklenmedik 

komplikasyonlar Ģeklinde ortaya çıkabilen enfeksiyonlar vardır. Primer immün 

yetmezliklerin çoğu, X'e bağlı kalıtılan hastalıklar olup; daha sık olarak erkek 

cinsiyeti etkilerler. Primer immün yetmezlik bozukluğu olan hastaların yaklaĢık 

%70'i erkektir. 

Pediatrik popülasyonda kabul edilebilir sayıdan fazla enfeksiyon geçiren veya 

anormal seyirli ciddi komplikasyon ile seyreden hastalıkları olan çocuklar için,1993 

yılında Jeffrey Model Vakfı tarafından „‟sık hastalanan çocuk‟‟ tanımı için belirlenen 

10 uyarıcı iĢaret, immün yetmezliklerin tanımlanmasında önemlidir (13). 

 

Tablo 2.2. Jeffrey Model Vakfı 10 Uyarıcı ĠĢaret 

1. Bir yılda 4 veya daha fazla kulak enfeksiyonu 

2. Bir yılda 2 veya daha fazla sinüs enfeksiyonu 

3. 2 ay veya daha uzun süren antibiyotik kullanımı 

4. Bir yılda 2 veya daha fazla pnömoni 

5. Büyüme ve geliĢme geriliği 

6. Yineleyen cilt, derin doku veya organ apseleri 

7. Ağızda veya ciltte uzun süren mantar enfeksiyonu 

8. Enfeksiyonu iyileĢtirmek için damar içi antibiyotik kullanımı gereksinimi 

9. 2 veya daha fazla derin doku yerleĢimli enfeksiyon, fırsatçı 

mikroorganizmalarla enfeksiyon 

10. Ailede immün yetmezlik öyküsü    
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Ayrıca, yukarıdaki 10 uyarıcı iĢarete ek olarak, aĢağıda sıralanan durumlar da 

PĠY‟ler için uyarıcı özelliktedir. 

 

11- Canlı aĢıya bağlı komplikasyonlar 

12-Kemik iliği transplantasyonu yapılmadan kronik greft versus host hastalığı 

13- Atipik mikobakteri‟ye bağlı sistemik bir hastalık 

14- P. Carinii pnömonisi 

15- Ġmmünsitopeniler 

16- Nedeni bilinmeyen egzama 

 

Arkwright ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu çalıĢmada, 10 uyarı iĢaretinin 

duyarlılığı %56, özgüllüğü %16 saptanmıĢtır (14). 

Primer immün yetmezliklerde, tekrarlayan enfeksiyonlara karsı artmıĢ 

duyarlılık genellikle ilk klinik bulgudur. Tekrarlayan enfeksiyonun tipi, Ģiddeti, 

baĢlangıç yaĢı, altta yatan primer immün yetmezlik hakkında ayırt edici ipuçları 

barındırabilir. 

Primer immün yetmezlikli hastalar, sahip oldukları immün yetmezliğin 

özelliğine göre yenidoğan döneminden eriĢkin yaĢlara kadar herhangi bir zamanda 

semptomatik olabilirler. Ġntrauterin hayatta maternal Ġmmünoglobulin G‟lerin (IgG) 

plasenta aracılığı ile geçmesinden dolayı ilk 6-9 ayda humoral immün yetmezlik 

bulguları görülmez. Bu dönemdeki enfeksiyona yatkınlık durumları; nötrofil 

fonksiyon bozuklukları, kompleman eksikliği veya T hücre yetmezliklerini 

düĢündürmelidir. 

Ġmmünoglobulin eksikliği olan bireylerde tipik olarak artmıĢ bakteriyel 

enfeksiyon sıklığı vardır. Tekrarlayan viral, fungal ve diğer fırsatçı 



12 

 

mikroorganizmalarla enfeksiyon T hücreli immün yetmezlik ile iliĢkilidir. Fagositer 

sistem defekti olan hastalar, çoğunlukla Staphylococcus spp. Gibi katalaz pozitif 

bakteriyel enfeksiyon iliĢkili öykü verirler. Kompleman eksiklikleri ise çoğunlukla S. 

pneumoniae veya Neisseria spp. enfeksiyonları ile iliĢkilidir. 

Nötrofil fonksiyon bozukluklarında, omfalit ve yetersiz yara iyileĢmesi 

nedeniyle göbek bağı düĢme süresinde uzama görülür. Di George Sendromlu 

hastalarda, tekrarlayan enfeksiyonlar yerine; daha erken bir zamanda 

hipoparatiroidizm, velopalatal anomali veya kardiyovasküler malformasyonlar ile 

iliĢkili hipokalsemik nöbetler saptanabilir. 

Wiskott-Aldrich Sendromlu hastalarda yenidoğan döneminde ortaya çıkan 

trombositopeni ve egzama bulunabilir. 

Kızamık, kızamıkçık, su çiçeği enfeksiyonları ve BCG aĢısı (Bacillus 

Calmette Guerin) gibi canlı aĢı uygulaması sonrasında oluĢan ciddi, dissemine 

enfeksiyon tablosu T hücre, B hücre veya kombine T ve B hücre defekti olan 

hastalarda görülebilir. 

PĠY‟li hastalar kronik hastalık nedeni ile soluk ve letarjiktir. Tekrarlayan ağır 

ve atipik enfeksiyon ve eĢlik eden diğer hastalıklara bağlı olarak büyüme ve geliĢme 

geriliği vardır. X‟e bağlı agamaglobulinemi‟de (XLA) olduğu gibi atrofik veya 

hipoplazik tonsiller ve lenf nodları olabilirken, kronik granülomatöz hastalık (KGH) 

ve yaygın değiĢken immün yetmezliği (CVĠD) olan hastalarda normal veya 

geniĢlemiĢ lenf nodları saptanabilir. Wiskott-Aldrich Sendromu‟ndaki 

trombositopeni, kanama bozukluğu yaparak peteĢi ve egzamatöz deri döküntülerine 

neden olabilir. 

 

2.1.6. Primer Ġmmün Yetmezliklerde Laboratuvar 

Primer immün yetmezliklerin tanı almasında ilk ve en önemli basamak klinik 

Ģüphedir. Öykü ve fizik muayene ile PĠY‟den Ģüphelenildiğinde laboratuvar testleri 

tanı için yardımcı olmaktadır. 
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Primer immün yetmezliklerin tanısında laboratuvar testleri temel tarama 

testlerinin kullanıldığı ilk basamak testler ve daha kapsamlı testleri kapsayan 2. ve 

3.basamak testler olarak ayrılmaktadır. 

Birinci basamak testler 

 Tam kan sayımı ve periferik yayma 

 Kantitatif immünglobulin seviyesi tayini (IgG, IgM, IgA) 

 Radyolojik görüntüleme 

 Solunum fonksiyon testleri  

 

Ġkinci basamak testler 

 AĢı yanıtlarının değerlendirilmesi (tetanoz, difteri, pnömokok) 

 IgG subgrup analizi 

 Lenfosit subgrup analizi (CD3, CD4, CD8, CD19, CD16, CD56) 

 Kompleman seviyeleri (CH50, C3, C4) 

 Cilt testleri 

 Mononükleer hücre proliferasyon testleri 

 NBT (Nitroblue tetrazolium) 

 

 

 Üçüncü basamak testler 

 Enzim tayini (adenozin deaminaz, pürin nükleotid fosforilaz) 

 NK hücre sitotoksik çalıĢma 

 Fagositer hücre testleri 

 Ġmmünohistokimyasal ve flow sitometrik inceleme 

 Sitokin testleri 

 Gen analizi 
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2.1.6.1. Birinci Basamak Testler 

PĠY değerlendirilmesinde, laboratuvardaki ilk test tam kan sayımıdır. 

Çocukluk yaĢ grubunda, kan testleri için normal değerler hastanın yaĢına göre 

farklılık arz eder ve bu farklılıklar değerlendirmede göz önünde bulundurulmalıdır. 

Lenfositlerin %10 gibi az bir oranı B hücre olduğu için mutlak lenfosit eksikliği esas 

olarak T hücre eksikliğini yansıtır.  

PĠY hastalıklarının yaklaĢık yarısı, antikor üretim veya fonksiyonundaki 

bozukluktan kaynaklandığı için kantitatif immünglobulin ölçümü tanıda 

kullanılabilir.  

Yenidoğan dönemi ve erken süt çocukluğu evresinde major immünglobulin, 

IgG‟dir ve maternal kaynaklıdır. Ortalama 3. Ay civarında maternal IgG 

seviyesindeki azalma, üretimde gecikme ile birleĢince, IgG düzeylerinde düĢüklük 

olabilir. Immünglobulin M (IgM) ve daha az olarak da immünglobulin A (IgA), 

bebek tarafından sentezlenir; bu nedenle, IgM ve IgA‟nın varlığı, 

panhipogamaglobulinemi ile karakterize X‟e bağlı agamaglobulineminin (XLA) 

mevcut olmadığı konusunda bir ipucudur. 

1 yaĢından sonra devam eden düĢük IgA seviyeleri, kalıcı bir immün sistem 

defekt olduğunu düĢündürmelidir. 

X'e bağlı kalıtılan ve bir T hücre bozukluk olan Hiper IgM Sendromunda, 

belirgin olarak düĢük IgA, IgG ve IgE ile normalden yüksek IgM seviyesi vardır. 

Tersine, IgE'nin belirgin yükseklikleri Hiper IgE Sendromu, IPEX sendromu (immün 

disregulasyon, poliendokrinopati, enteropati, X‟e bağlı geçiĢ), atipik DiGeorge 

Sendromu, Wiskott Aldrich Sendromu (WAS) ve Omenn Sendromu‟nda yaygındır. 

WAS‟da, düĢük IgM ve yüksek IgA seviyesi vardır. DüĢük IgM seviyeleri genellikle 

CVĠD ve otoimmün hastalıklarda görülür. Bununla birlikte, selektif IgM eksikliği 

olan bazı hastalarda, IgM+ B hücrelerinde azalma, 22q11.2 kromozomda delesyon 

veya pnömokok polisakkaritlere karĢı bozulmuĢ IgG yanıtları vardır. 
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Eritrositlerdeki polisakkarit A ve B antijenlerine karsı oluĢmuĢ olan 

izohemaglütininlerin ölçümü ile fonksiyonel antikor seviyesi değerlendirilebilir. 

Ġzohemaglütininlerin varlığı aktif fonksiyonel antikor üretimini gösterir. 

X-ray grafi, bilgisayarlı tomografi (BT) ve manyetik rezonans görüntüleme 

(MRG) çalıĢmaları, immün yetmezliklerin değerlendirilmesinde yardımcı olabilir. 

Tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonu olan hastada akciğer BT, bronĢektazi 

araĢtırması için en uygun yöntemdir. T hücreli immün yetmezliklerde kronik 

interstisyel pnömoni sık görülür ve görüntüleme yöntemleri ile tanı alabilir. Hümoral 

immün yetmezlikli hastalardaki kronik pulmoner fibrozis ve bronĢektazinin 

tanımlanmasında radyolojik değerlendirme yardımcı olabilir. 

Nazofaringeal lenfoid doku ve servikal lenfoid doku değerlendirilmesi için 

kullanılan boyun lateral grafileri; ultrasonografi (USG) gibi alternatif yöntemlerin 

geliĢmesi ile artık kullanılmamaktadır. Lenfoid bir doku olan timusun 

değerlendirilmesinde, X-ray grafiler yardımcıdır. Kemik anormallikleri immün 

yetmezlikler için uyarıcı olabilir. T hücre yetmezlikleri veya kombine immün 

yetmezlikli hastalarda tipik olarak, uzun kemiklerin metafiz bölgelerinde 

karakteristik kemik lezyonları görülebilir. Adenozin deaminaz (ADA) eksikliği olan 

hastalarda, kaburga ve pelvis kemiklerinde iskelet anormallikleri görülebilir. Hiper 

IgE Sendromlu hastalarda diffüz osteoporoz ve buna bağlı patolojik kırıklar, 

kraniosinositozis ve orta hat kemik defektleri saptanabilir. 

Radyolojik görüntülemenin normal olmasına rağmen, PĠY‟li hastalardaki 

tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonları, restriktif veya obstrüktif akciğer 

hastalıklarınaneden olabilirler ve bundan dolayı PĠY‟li hastaların 

değerlendirilmesinde, solunum fonksiyon testleri kullanılabilir. 

 

2.1.6.2. Ġkinci Basamak Testler 

B hücrelerin fonksiyonunu değerlendirmek için, spesifik antikor üretiminin 

araĢtırılması uygun bir yöntemdir. AĢı antijenine (özellikle tetanoz toksoidi, difteri 
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toksoidi, H .influenza ve S. pneumoniae) karĢı oluĢan immünglobulin cevabıyla 

spesifik antikor yanıtı ölçülebilir ve B hücre fonksiyonları hakkında bilgi edinilebilir. 

Tetanoz ve difteri toksoidine karĢı antikor yanıtları, T hücre bağımlı protein 

özellikteki antijenlere verilen bağıĢıklık yanıtının değerlendirilmesinde önemlidir. B 

hücre fonksiyonunun değerlendirilmesinde; B hücrelerini doğrudan aktive eden 

Neisseria meningitidis‟in ve S. pneumoniae‟nın polisakkarit yapısındaki antijenleri 

kullanılabilir. 

Antikor yanıtını değerlendirmek için (özellikle tetanoz toksoidi, difteri 

toksoidi, H. influenza ve S. pneumoniae aĢıları için) enzim bağlantılı immünosorbent 

analizleri (ELISA) gibi hassas testlerde kullanılabilir. AĢılama geçmiĢi bilinen 

hastalardan aĢı antijenleri için antikor titreleri ölçülebilir.  Eksik hastalardan aĢı 

antijenine özgü preimmünizasyon ve ortalama 4 hafta sonra postimmünizasyon 

antikor seviyeleri ölçümüde immüniteyi değerlendirmede yardımcıdır. Sağlam bir 

immün sistem için protein antijenlerde dört, polisakkarit antijenlerde iki kat antikor 

seviyesi artıĢı beklenir.  

IgG yapısal ve biyolojik olarak birbirinden farklı IgG1, IgG2, IgG3 ve IgG4 

dört alt tipten oluĢmuĢtur. IgG alt sınıf eksikliğinde; normal veya normale yakın IgG 

düzeyleri olmasına rağmen hastalarda tekrarlayan bakteriyel enfeksiyonlar vardır. 

IgG alt sınıf eksikliğinin biyolojik önemi her zaman açık değildir ve IgG2, 

IgA ve IgE için gen eksikliği olan bazı kiĢiler sağlıklıdır. IgG alt sınıf eksikliğinin 

biyolojik önemini belirlemek için tetanoz toksoidi, difteri toksoidi, H. influenza veya 

S.pneumoniaeaĢıların uygulanmasıyla oluĢacak spesifik antikor üretiminin test 

edilmesi gerekir. 

Lenfositlerin sayısal olarak büyük çoğunluğunu T lenfositler oluĢturduğu için 

T hücre yetmezliklerinde mutlak lenfosit sayısında düĢüklük olur. Flow sitometri ile 

lenfosit yüzey belirteçleri incelenebilir ve her subgruptaki hücre yüzdesi ve mutlak 

sayısı, yaĢa uygun normal aralıklarla belirlenebilir. 

Lenfosit sayısının normal olduğu ancak T hücre yetmezliği düĢünülen 

vakalarda, T hücrelerinin fonksiyon değerlendirilmesi için gecikmiĢ tip 
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hipersensitivite deri testleri kullanılabilir. Hayatın ilk yıllarında, henüz daha immün 

sistem matürasyonunun tam olmaması ve antijenik uyarım eksiklikleri nedeni ile 

gecikmiĢ tip hipersensitivite deri testinin yorumlanmasında zorluklar yaĢanabilir. 

Ġnvitro mitojen, antijen ve alloantijenler ile T hücrelerin proliferasyonu 

uyarılarak T hücrelerin fonksiyonları ölçülebilir. Mitojenler ve alloantijenler 

çoğunlukla nonspesifik olarak CD4+ T lenfositler ve CD8+ T lenfositlerini uyaran 

bitki ekstreleridir. Bu stimülatörlere proliferatif yanıt, T hücrelerinin varlığını 

gösterir. Erken süt çocukluğu döneminde ise, anti CD3 monoklonal antikoru ile 

periferal mononükleer kan hücrelerinin transformasyonu, spesifik T hücre yanıtının 

değerlendirilmesinde daha uygun bir tetkiktir. Stimülatörlere proliferatif yanıtın 

yokluğu ciddi bir T hücre defekti gösterir. 

Nitroblue tetrazolium (NBT) testi, kronik granulomatöz hastalık (KGH) 

taraması için kullanılan laboratuvar testidir. Günümüzde KGH tanısı için NBT testi 

kullanımı, birçok laboratuvarda, “diklorofluorescein diasetat” veya “dihidrorhodamin 

123‟ün hücre içi oksidasyonunu tespit eden bir flow sitometri testi ile değiĢtirilmiĢtir.  

Kompleman eksiklikleri için total hemolitik kompleman aktivitesi testi 

(CH50) tarama testidir. CH50, klasik kompleman yolunu ölçen bir testtir ancak 

kompleman sistemini oluĢturan tüm komplemanlar klasik yolda bulunduğu için 

tarama amaçlı kullanılabilmektedir. Tarama testi anlamlı çıkarsa her bir bileĢene 

özgü özel fonksiyonel ve immünokimyasal testlerle eksik olan kompleman 

saptanabilir.  

 

2.1.6.3. Üçüncü Basamak Testler 

Adenozin deaminaz (ADA) ve pürin nükleotid fosforilaz (PNP) enzimlerinin 

eksiklikleri, pürin metabolizması bozukluklarıdır ve immün yetmezlik ile 

seyrederler. ADA eksikliğinde, B ve T hücre yetmezliği ve ağır iskelet anomalileri 

vardır. 20q13.2 – q13.11 kromozomunda oluĢan mutasyon ile ADA eksikliği oluĢur. 

ADA eksikliğinde hücre replikasyonunu inhibe eden ve lenfositik hücrelerin 
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apopitozuna neden olan metabolitler hücre içinde birikirler ve baĢlangıçta T hücre 

(özellikle CD4 + T hücreleri) daha sonra ise B hücre kaybı ile ağır immün yetmezlik 

tablosu oluĢur. 

Pürin nükleotid fosforilaz eksikliği, tekrarlayan enfeksiyonlar, lenfopeni, 

nörolojik anormallikler ve otoimmün bozukluklarla karakterizedir. PNP eksikliği 

esas olarak T hücrelerinde ve daha az olarak da, B hücrelerinde azalmaya neden olur. 

Pürin nükleotid fosforilaz enzim ölçümü, eritrosit lizatlarında yapılır. 

 Kapiller elektroforez, PNP ve ADA enzim aktivitesini ölçen bir diğer 

yöntemdir. 

 NK hücreler, yüzeylerindeki CD16, CD56 ve CD57 molekülleri ile flow 

sitometrik olarak tanımlanabilirler. NK hücrelerinin fonksiyonel 

değerlendirilmesinde “chromium release assays testi” ve hücre içi granüllerindeki 

granzim B saptanması kullanılabilir. 

Enfeksiyona akut yanıtta ve nötrofillerin migrasyonunda bozukluğun olduğu 

nötrofil spesifik granül eksikliğinde, cilt ve akciğerlerin tekrarlayan bakteriyel 

enfeksiyonu önemli bir bulgudur. BoyanmıĢ nötrofillerin morfolojik incelemesi ile 

spesifik granül eksiklikleri tanı alırlar. 

 Fagositer sistem bozukluklarında lökosit hareketliliği zar filtreler veya agaroz 

altında yönlendirilmiĢ hareket ile değerlendirilir. 

Polimorfonükleer lökositlerin demarginasyonu ve kemik iliğinden çıkıĢını 

uyaran epinefrin ve steroid uyarıları ile polimorfonükleer lökosit hareketliliği daha 

iyi değerlendirilebilir. Nötrofillerin hareketlerinin değerlendirilmesinde flow 

sitometrik ölçümlerde kullanılabilmektedir. 

Barre Lenfosit Sendromunda olduğu gibi MHC yüzey moleküllerinin 

eksikliği flow sitometri incelemesi ile gösterilebilir. 
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2.1.7. Primer Ġmmün Yetmezliklerde Tedavi 

PĠY‟ler kronik hastalıklardır ve uygun tedavi edilmedikleri takdirde ciddi 

morbidite ve mortaliteye neden olabilmektedirler. PĠY‟lerin tedavisinde iki amaç 

vardır: 

1. Ġzolasyon ve bakteriyel, fungal enfeksiyonlar için profilaktik antibiyotik 

kullanımı ile sık enfeksiyonları önlemek ve oluĢacak enfeksiyonları kontrol altına 

almak. 

2. Ġntravenöz immünglobulin infüzyonu, subkutan immünglobulin tedavisi, 

hematopoetik kök hücre transplantasyonu ve gen terapisi ile immün sistemin eksik 

veya fonksiyonu bozuk kısımlarını yerine koymak. 

 

2.1.7.1. Gamaglobulin Tedavisi 

Dr. Cohn ve arkadaĢları, 2. Dünya savası yıllarında plazma proteinlerini 

fraksiyonlarına ayırarak, Cohn‟s fraksiyon-2 adını verdikleri antikor içeren bir 

plazma protein fraksiyonu buldular (15). Bu plazma protein fraksiyonunun, XLA‟nın 

tedavisinde kullanılmasıyla; immünglobulinler PĠY‟lerin tedavisinde kullanıma 

girmiĢtir. 

Ġlk üretilen gamaglobulinler yan etkileri nedeni ile sadece subkutan yolla 

kullanılabilmekteydiler. 1960‟lı yıllarda intravenöz immünglobulin (ĠVĠG) 

çalıĢmaları baĢlamıĢ ve 1981 yılında ABD‟de ilk ticari ĠVĠG preparatı üretilmiĢtir 

(16). 

Ġmmünglobulin yerine koyma tedavisi, temel olarak antikor yapımında 

bozukluk veya eksikliklerle seyreden PĠY‟lerin tedavisinde kullanılmaktadır. 

PĠY‟lerde immünglobulin yerine koyma tedavisi ile enfeksiyon sıklığı 

azalmaktadır. Ayrıca baĢta pulmoner komplikasyonlar olmak üzere uzun dönem 

komplikasyonlarda da azalma sağlanmaktadır. 
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Humoral immün yetmezliklerin tedavisinde profilaktik antibiyotik ve düzenli 

immünglobulin yerine koyma tedavisi etkin bir tedavi sağlar. Ġmmünglobulin yerine 

koyma tedavisi, IgA eksikliği olan hastalarda, yüksek anti-IgA antikorlardan dolayı 

kontrendikedir. Ayrıca immünglobulin yerine koyma tedavisi süt çocuğunun geçici 

hipogamaglobulinemisi (SÇGH) gibi geçici hipogamaglobulinemisi olan hastalarda, 

antikor oluĢumunu baskılayabileceği için kullanılmamalıdır. IgG subgrup 

eksikliklerinde eğer IgG seviyeleri düĢük değilse immünglobulin yerine koyma 

tedavisi kullanılmamalı, bunun yerine antibiyotik profilaksisi ve eĢlik eden 

komorbiditeler tedavi edilmelidir. Nefrotik sendrom, intestinal lenfanjiektazi, protein 

kaybettiren enteropatilerde immünglobulin yerine koyma tedavisi ile verilecek 

immünglobulin ömrü kısa olacağı için, immünglobulin kullanımı etkin bir tedavi 

sağlamayacaktır. 

PĠY‟lerde kullanılmakta olan intravenöz immünglobulin dozu, genellikle 400-

600 mg/kg/ay'dır. Bireysel farklılıklar olmasına rağmen ortalama her 100 mg/kg'lık 

ĠVĠG infüzyonu için serum Ig G düzeyi 100 mg/dL artar (17). 

ĠVĠG yan etkilerinin büyük çoğunluğu infüzyon hızı ile ilgilidir (16). Bundan 

dolayı ĠVĠG infüzyonuna 0,5–1 mg/kg/dk gibi düĢük infüzyon hızı ile baĢlayıp 

kademeli olarak 3,3-8 mg/kg/dk‟ya kadar çıkılmalıdır. 

Ayrıca immün yetmezliğin Ģiddeti, aktif enfeksiyon varlığı gibi durumlarda 

intravenöz immünglobulin yerine koyma tedavisi esnasında daha ciddi yan etkiler 

görülebilmektedir. Ġnfüzyon öncesi premedikasyon uygulanması yan etki sıklığını 

azaltır. 

   Subkutan immünglobulin (SCĠG) tedavisi ilk olarak 1980 yılında Berger ve 

arkadaĢları tarafından tanımlanmıĢtır (18). Tolerasyon ve etkinlik sonuçları olumlu 

olmasına rağmen uzun infüzyon süresi uygulamanın dezavantajıdır. 

SCĠG ve ĠVĠG‟in karĢılaĢtırıldığı meta-analizlerde; SCĠG kullanımı yan etki 

ve hasta konforu bakımından daha avantajlı bulunmuĢtur (19). 



21 

 

Uygulanacak SCĠG miktarı ve uygulama alanına bağlı olarak günlük veya 

haftalık bölünmüĢ dozlarda verilebilir. Karın bölgesi, uylukların iç kısımları ve daha 

nadir olarak da kalça bölgesi uygulama alanlarıdır. Ġnfüzyona hızı genel olarak 0.1-

0.25 mL/kg/bölge/saat‟tir (20). 

 

2.1.7.2. Hematopoetik Kök Hücre Transplantasyon ve Gen Tedavisi 

PĠY‟li hastalara, genetik olarak normal lökosit kaynağı sağlanarak, sahip 

oldukları bağıĢıklık eksiklikleri tedavi edilebilmektedir. Bu amaçla ilk olarak 1968 

yılında ağır kombine immun yetmezlikli (SCĠD) bir hastaya uygulanan allojenik 

hematopoetik kök hücre transplantasyonu (HKHN) ile PĠY‟li hastaların tedavisinde 

kemik iliği transplantasyon tedavisi kullanıma girmiĢtir. Günümüzde SCĠD, lökosit 

adezyon defekti (LAD), Barre Lenfosit Sendromu, ADA eksikliği, Wiskott Aldrich 

Sendromu tedavisinde hematopoetik kök hücre transplantasyonu etkin bir tedavi 

seçeneği olarak kullanılmaktadır. Ayrıca ZAP-70 eksikliği, MHC sınıf II eksikliği, 

X‟e bağlı  hiper IgM sendromu, DOCK8 eksikliği, ĠPEX ve  X‟e bağlı 

lenoproliferatif hastalıkta da hematopoetik kök hücre nakli tedavisi 

yapılabilmektedir. 

 Uygun HLA (insan lökosit antijenleri) eĢleĢtirilmesi  ve T hücre 

baskılanması ile oluĢabilecek graft versus host hastalığı (GVHD) en aza indirilmiĢtir. 

PĠY‟li hastaların kök hücrelerindeki kusurlu genin yerini alacak sağlam 

genlerin yerleĢtirilmesi esasına dayanan gen terapisi konjenital lenfosit bozuklukları 

için ideal bir tedavi yöntemidir. Gen terapisinde; PĠY‟li hastadan toplanan 

hematopoetik kök hücreler, invitro olarak CD34 antijenine afinitesi olan monoklonal 

antikor ile zenginleĢtirilir ve hematopetik büyüme faktörleri ile aktive edilirler. Gen 

ekleme veya gen düzeltme yapılan kök hücreler, tekrardan PĠY‟li hastaya transplante 

edilir. Bu suretle ADA eksikliği ve X‟e bağlı SCĠD tedavisinde gen terapisi 

kullanılabilmektedir. Kök hücrelerin izolasyonundaki ve alıcı kemik iliği 

hücrelerinin transplante edilen kök hücrelerin engraftmanına izin verecek Ģekilde 

tüketilmesindeki zorluklar gen tedavisinin baĢarısını etkilemektedir. Ayrıca alıcının 
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lenfosit sayısının geçici olarak azalması ile oluĢan immunite eksikliği tedavideki bir 

diğer risktir. 

Gen terapisinde otolog hücreleri kullanıldığı için GVHD veya greft reddi riski 

yoktur ve immün supresif tedaviye ihtiyaç duyulmaz. 

Son yıllarda gen terapisinde kendini inaktive edebilen lentiviral vektörlerin 

kullanılması ile mutagenez riski azalmıĢ ve ADA eksikliği ve X‟e bağlı SCĠD 

tedavisinde baĢarı Ģansı artmıĢtır. 

Di George Sendromunda, kültürlenmiĢ olgun timik doku eksplantları ile 

sınırlı sayıda hasta grubunun tedavisinde baĢarı elde edilmiĢtir. 

ADA eksikliği için polietilen glikol ile konjuge edilen sığır ADA enzimi, 

enzim replasman tedavisi olarak kullanılmaktadır ancak etkinliği sınırlıdır. 

 

2.2. YaĢam Kalitesi 

2.2.1. Tanım 

Kalite kelimesi, Latince “nasıl oluĢtuğu” anlamına gelen “Qualis” 

sözcüğünden köken almıĢtır. Nitelik bakımından kalite, tamamlanmıĢ veya statik bir 

kavramdan ziyade dinamik bir tanımdır ve geliĢen teknoloji, yaĢam Ģartları ve kiĢinin 

istek ve durumuna göre değiĢebilmektedir. Standardize edilmiĢ kriterler kullanılarak 

duygu ve algıdan bağımsız olarak tanımlanabilmesiyle “nesnel”, birey ve toplumun 

değer yargıları, algılayıĢ Ģekilleri ve psikolojiden etkilenme gibi birey temelli 

tanımıyla ise “öznel” bir kavramdır.  

Günümüzde birçok hastalığın küratif veya palyatif tedavisindeki ilerlemelere 

yanıt olarak, „‟yaĢam kalitesi‟‟ tanımı daha çok önem kazanmıĢ olup, yaĢam 

kalitesini araĢtırmaya ve arttırmaya yönelik çalıĢmalar yaygınlaĢmıĢtır. 

YaĢam kalitesi kavramı tarihsel olarak antik çağlara kadar uzanmaktadır. 

Aristo (MÖ 384-322 “Nikomakhos’a Etik” eserinde, kelime manası “kutsal koruma” 
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olan „‟eudaimonia‟‟ ile “iyi bir hayat, kiĢinin ihtiyaçlarını karĢılamasıyla ortaya 

çıkan iyilik halini” kastetmiĢtir (21). Platon “Devlet” adlı eserinde “hastalıkla 

uzatılmıĢ bir yaĢam, uzatılmıĢ bir ölüm sürecine dönüĢmüĢtür” tanımlamasıyla 

yaĢam kalitesine vurgu yapmıĢtır (22). Hipokrat ise hastalıkların tedavi sürecinde 

bile en iyi iyilik halinin sağlanması gerekliliğini vurgulamıĢtır.  

YaĢam kalitesinin evrensel olarak kabul edilmiĢ tek tip bir tanımı yoktur. 

Hoernquist‟e göre yaĢam kalitesi fiziksel, psikolojik ve sosyal alanda insanın tatmin 

olma ihtiyacının derecesi iken, Shaw ise yaĢam kalitesinin doğal ihtiyaçlara eĢit 

olduğunu kabul etmektedir (23). 

Fiziksel, psikolojik duygu durum, sosyal sağlık ve uyum yaĢam kalitesini 

belirleyen ana unsurlardır. Psikolojik duygu durum; hayattan keyif alma, mutlu olma, 

dinlenme, yaĢamın anlamı, beden algısı, yararlılık, otonomi, iĢte baĢarı ile ilgili 

durum ve duyguları ifade etmektedir. Fiziksel durum; fonksiyonel olarak kendine 

yetebilme ve gündelik hayat idamesindeki aktiviteler, zindelik halidir. Sosyal ve 

bireysel durum; toplumsal yeterlilik, uyum ve rol, desteklenme, reddedilme, mahrum 

kalma hali ve sosyal aktivitelerdir. Finansal ve maddi durum ise geleceğe dair 

gereksinimlerdeki kaynakları ifade etmektedir. 

Dünya Sağlık Örgütü (DSÖ) 1946 yılında sağlığı yalnızca hastalık ve 

sakatlığın olmayıĢı değil, aynı zamanda fiziksel, ruhsal ve sosyal yönden “tam iyilik 

hali” olarak tanımlamıĢtır. 1959 yılında Hindistan‟daki “Uluslararası PlanlanmıĢ 

Anne ve Babalık Konferansı‟‟nda nüfus artıĢının niceliksel sonuçlarının yanında 

artan nüfusun kalitesi içinde planlama yapılması gerekliliğinin savunulması ve 1960 

yılında Long‟un “On the Quantity and Quality of Life”  makalesi ile sağlıkta yaĢam 

kalitesi kavramı tanımlanmaya baĢlamıĢtır (24)(25). 

 Sağlıkta yaĢam kalitesi kavramı kabul görüp, iyileĢtirilmeye çalıĢıldıkça; 

sağlık hizmetlerindeki kalite ve nitelik belirleyici parametrelere, sağlıkla ilgili yaĢam 

kalitesi de eklenmiĢtir. Bu tanımlara dayanarak yaĢam kalitesi kavramında, yaĢam 

sevinci ve doyumu, öznel iyi olma hali, mutluluk, iĢlevsel yeterlilik, sosyal iyilik gibi 

bileĢenler ön plana çıkmaktadır. 
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2.2.2. YaĢam Kalitesi Tipleri 

YaĢam kalitesi; sağlıkla doğrudan ilgili olmayan yaĢam kalitesi ve sağlıkla 

ilgili yaĢam kalitesi olarak ikiye ayrılır: 

 

2.2.2.1. Sağlıkla Doğrudan Ġlgili Olmayan YaĢam Kalitesi  

Bireyin sahip olduğu standartlar ile amaçlar, beklentiler ve geleceğe dönük 

kaygıları ve içinde bulunduğu sosyokültürel ve ekonomik ortamın kendisinde 

yarattığı algı, sağlıkla doğrudan ilgili olmayan yaĢam kalitesini oluĢturur. KiĢisel 

hedefler, istekler, sorunlarla mücadele edebilme yeteneği, aile yapısı, ekonomik 

durum, toplumsal eĢitlilik, yaĢadığı çevredeki sağlık, eğitim ve ulaĢım hizmetleri 

sağlıkla doğrudan ilgili olmayan yaĢam kalitesindeki etmenlerdir. 

 

2.2.2.2. Sağlıkla ilgili YaĢam Kalitesi 

Sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi, esas olarak bir hastalığın veya tedavisinin 

hastada oluĢturduğu algı ve düĢünceyi yansıtmaktadır. Sahip olunan sağlık durumuna 

olan memnuniyet ve verilen duygusal cevap sağlıkla ilgili yaĢam kalitesini oluĢturur. 

Buradan hareketle sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi ölçümü, sağlık düzeyi ile iliĢkili diğer 

ölçütlerden çok daha kapsamlı ve ayrıntılı özelliğe sahiptir. 

Sağlıkla ilgili yasam kalitesi, bireyin kendisi ve topluma ait gereksinim ve 

sorumluluklarına doğrudan etki eder. Sadece laboratuvar, görüntüleme teknikleri gibi 

somut, niceliksel bir tanım olmayıp, aynı zamanda bireye göre değiĢen öznel ve 

niteliksel de bir algıdır. Sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi, bireyin kendi fiziksel, 

psikolojik ve sosyal iĢlevselliğinden memnuniyeti ile bu bileĢenlerdeki yetilerinin 

varlığı veya eksiklik derecesinin kendi algısında oluĢturduğu konfor halidir. Örnek 

olarak; yaĢam kalitesi ile anlatılmak istenilen bireyin uykusunun süresi değil, 

uykusundan olan memnuniyet halidir.  

YaĢam kalitesinin çocukluk yaĢ grubunda araĢtırılıp tanımlanmasının, eriĢkin 

yaĢ grubu için sorunları azaltıcı etkileri olduğu saptanmıĢtır. Çocuklarda sağlıkla 
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ilgili yaĢam kalitesi çalıĢmaları ilk olarak 1980‟li yılların ikinci yarısında Herndon ve 

arkadaĢlarının ağır derecede yanığı olan 12 çocuk hastada fiziksel ve psikososyal 

iĢlevselliği değerlendirmesi ile baĢlamıĢ ve sonrasında Ditesheim ve Templeton 

cerrahi tedavi görmüĢ olan anal atrezili infantlarda okula devamlılık, sosyal ve 

fiziksel iĢlevselliği değerlendirmiĢlerdir. 1988 yılında ise Hennig ve arkadaĢları son 

dönem böbrek yetmezliği olan hastaların vücut boyları ve davranıĢları arasındaki 

iliĢkiyi incelemiĢlerdir. 

 

2.2.3. Çocuklarda Kullanılan YaĢam Kalitesi Ölçekleri 

Kronik hastalıkları sahip olan hastalar; hem sahip oldukları hastalıkların 

doğrudan etkileri hem de komplikasyon ve tedavilerinin doğurmuĢ olduğu 

olumsuzluklar nedeni ile bedensel ve ruhsal sağlık baĢta olmak üzere sosyal, 

ekonomik ve iĢ alanında çok daha dezavantajlı olarak normal bir yaĢam sürmeye 

çalıĢmaktadırlar. Çocuklarda sık tekrarlayan, uzamıĢ ve ağır seyirli enfeksiyonlar 

baĢta olmak üzere malignite ve otoimmun hastalıkların daha fazla görüldüğü primer 

immün yetmezlikler düĢünüldüğünde, yaĢam kalitesinin bu hasta grubunda 

araĢtırılması daha çok önem kazanmaktadır. 

Sağlıkla ilgili yasam kalitesi, çeĢitli ölçütlerle değerlendirilerek standardize 

edilebilmekte ve böylece öznel olan veriler somutlaĢtırılmakta, hastalar ve hastalıklar 

bazında karĢılaĢtırma imkânı sağlanmaktadır. YaĢam kalitesinin öneminin 

anlaĢılması sonucunda eriĢkinlerden sonra, çocuklar için de birçok yaĢam kalitesi 

ölçekleri geliĢtirilmiĢtir. 

YaĢam kalitesi ölçekleri, genel yaĢam kalitesi ölçekleri ve hastalığa özgü 

yaĢam kalitesi ölçekleri olarak iki gruba ayrılmaktadır. 

 

2.2.3.1. Genel YaĢam Kalitesi Ölçekleri 

Genel yaĢam kalitesi ölçekleri, sağlam ve hasta çocuklara 

uygulanabilmektedir. Hasta ve sağlıklı çocuklar arasındaki farkın araĢtırılmasında ve 
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toplum taramalarında kullanılabilmektedirler. Çocuklarda kullanılan genel yaĢam 

kalitesi ölçekleri tabloda görülmektedir. 

 

Tablo 2.3. Çocuklarda Kullanılan Genel YaĢam Kalitesi Ölçekleri 

1. Child Health and Illness Profile (CHIP)   

2. Nordic Quality of Life Questionnaire for Children  

3. Child Quality of Life Questionnaire  

4. German Quality of Life (KINDL) (Çocuk ve Ergen YaĢam Kalitesi Ölçeği) 

5. Child Health Questionnaire (CHQ) (Çocuk Sağlığı Anketi) 

6. Netherlands Organisation for Applied Scientific Research Academic Medical 

Centre (TNO/AZL) Quality of Life Questionnaire (TACQOL)   

7. Infant Quality of Life (QUALIN)  

8. Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL 4.0 TM) (Çocuklar Ġçin YaĢam 

Kalitesi Ölçeği) (ÇĠYKÖ)) 

9. Generic Health Questionnaire (Colliger ve ark.) (2000)  

10. Exeter Health Related Quality of Life 

 

Bu ölçeklerin dilimizde kullanılabilmesi için, Türkçe geçerlilik ve 

güvenilirlik çalıĢmalarının yapılması gerekmektedir. YaĢam kalitesi ölçeklerinden üç 

tanesinin Türkçe için geçerlilik ve güvenilirlik çalıĢması yapılmıĢtır: 

i) German quality of life questionnaire (KINDL): 1998 yılında Ravens-

Sieberer ve Bullinger tarafından geliĢtirilmiĢ olup, ölçeğin Türkçe geçerlilik ve 

güvenilirlik çalıĢması ve ülkemiz için validasyonu „‟ 8- 12 yaĢ çocuk yaĢam kalitesi 

ölçeği” ve “13-16 yaĢ ergen yaĢam kalitesi ölçeği‟‟ Ģeklinde Eser ve arkadaĢları 

tarafından 2008 yılında yapılmıĢ (26).  

ii) Pediatrik yaĢam kalitesi envanteri (PedsQL): 1999 yılında Varni ve 

arkadaĢları tarafından geliĢtirilmiĢtir. Ölçeğin, ülkemiz için validasyonu 2-7 yaĢ 

grubu için olan bölümü Üneri ve arkadaĢları tarafından, 8-18 yaĢ grubu için olan 
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bölümü Çakın Memik ve arkadaĢları tarafından “çocuklar için yaĢam kalitesi ölçeği” 

(ÇĠYKÖ) ismiyle yapılmıĢtır (27)(28)(29). Ölçeğin hem çocuk hem de ebeveyn 

formu bulunmaktadır. 

Genel yaĢam kalitesi ölçeklerinden olan ÇĠYKÖ, okul ve hastane gibi geniĢ 

populasyonlarda, hem sağlıklı hem de hastalığı olan çocuk ve ergenlerde kullanımı 

uygun olan bir yaĢam kalitesi ölçeğidir. Varni ve arkadaĢları tarafından 1999 yılında 

geliĢtirilmiĢtir olup 2-18 yaĢları arasındaki çocuk ve ergenlerin yaĢam kalitesini 

ölçmektedir (27). 1988‟de yine Varni ve arkadaĢları tarafından geliĢtirilmiĢ olan 32 

maddelik “Pediatric Cancer Quality of Life Inventory” adlı ölçekten türetilmiĢtir 

(27). Ġlk olarak PedsQL 1.0, ardından sırasıyla PedsQL 2.0, PedsQL 3.0 ve PedsQL 

4.0 geliĢtirilmiĢtir.  

Çocuklar Ġçin YaĢam Kalitesi Ölçeği (ÇĠYKÖ), 2–4, 5–7, 8–12, 13–18 yaĢları 

arasındaki çocuk ya da ergenler için ebeveyn formu ve 8–12, 13–18 yaĢları 

arasındaki çocuk ya da ergenler için öz bildirim formu olmak üzere toplam 6 

formdan oluĢmaktadır. DSÖ‟nün tanımladığı sağlıkta iyilik halinin özellikleri olan 

fiziksel sağlık, duygusal iĢlevsellik ve sosyal iĢlevsellik alanlarını sorgulamaktadır. 

Bunun yanında okul iĢlevselliği de sorgulanmaktadır. Her form 23 maddeden 

oluĢmaktadır. Formdaki maddeler 0–100 arasında puanlanmaktadır. Sorunun yanıtı 

hiçbir zaman olarak iĢaretlenmiĢse 100 puan, nadiren olarak iĢaretlenmiĢse 75 puan, 

bazen olarak iĢaretlenmiĢse 50 puan, sıklıkla olarak iĢaretlenmiĢse 25 puan ve hemen 

her zaman olarak iĢaretlenmiĢse 0 puan almaktadır. Puanlar toplanıp doldurulan 

madde sayısına bölünerek toplam puan elde edilmektedir. Ölçekte eksik doldurulan 

maddelerin olması halinde doldurulmuĢ maddelerin puanları toplanmakta ve 

iĢaretlenmiĢ madde sayısına bölünmektedir. Ölçeğin %50‟sinden fazlası 

doldurulmamıĢ ise ölçek değerlendirmeye alınmamaktadır. Sonuçta ÇĠYKÖ toplam 

puanı ne kadar yüksek ise, sağlıkla ilgili yaĢam kalitesi de o kadar iyi 

algılanmaktadır. 

ÇĠYKÖ‟nin kısa sürede doldurulabiliyor olması, araĢtırmacı tarafından 

uygulanmasının ve puanlamasının kolay olması en önemli özelliklerindendir. 

ÇĠYKÖ‟nin astım, romatoloji, kanser, diyabet ve ağrı alanlarında kullanılmak üzere 
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geliĢtirilmiĢ olan hastalığa özgü alt modülleri de bulunmaktadır. ÇĠYKÖ‟nün Türkçe 

versiyonunun 8-12 ve 13-18 yaĢ çocuk ve ebeveyn formunun güvenirlik ve geçerlilik 

çalıĢması Memik ve arkadaĢları tarafından yapılmıĢtır (28)(29). 

iii) Child Health Questionnare: 1998‟de Landgraf ve arkadaĢları tarafından 

geliĢtirilmiĢtir. Ölçek Türkçe‟ye Özdoğan ve arkadaĢları tarafından “Çocuk Sağlığı 

Anketi” olarak çevirilmiĢtir (30). Ancak ölçeğin en büyük sınırlılığı, güvenililirlik ve 

geçerliliğin sadece Jüvenil Ġdiopatik Artritli çocuk hastalarda yapılmasıdır. 

2.2.3.2. Hastalığa Özgü Yasam Kalitesi Ölçekleri 

Sadece hitap ettiği hastalıklara özel olup, sağlam çocuklar için kullanımları 

uygun değillerdir. Özel yasam kalitesi ölçekleri araĢtırdığı hastalığa karĢı daha hassas 

ve özgüldürler. Ancak komorbid hastalığı olan çocuklarda kullanıma uygun 

olmamaları dezavantajlarıdır. Çocuklarda hastalığa özgü sık kullanılan yaĢam kalitesi 

ölçekleri Tablo 2.4‟de gösterilmiĢtir. 

 

Tablo 2.4. Çocuklarda Hastalığa Özgü Sık Kullanılan YaĢam Kalitesi Ölçekleri 

1. Diabetes Quality Of Life For Youths (DQOL-Y)  

2. Quality of Life Epilepsy Adolescent Version (QOLIE-AD48)  

3. Childhood Asthma Questionnaires (CAQ)  

4. Pediatric Asthma Quality of Life Questionnaire (PAQLO)  

5. About My Asthma (AMA)  

6. Pediatric Cancer Quality of Life Inventory (PCQOL-32)  

7. Pediatric Oncology Quality of Life Scale (POQOL)  

8. Children‟s Dermatology Life Quality Index (CDLQI)  

9. LewisJones ve Finley (1995)  

10. Juvenile Artrithis Quality of LifeQuestionnaire  

11. Life Satisfaction Index for Adolescents  

12. PedsQL 3.0 Diabetes Module   
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 3. HASTALAR VE YÖNTEMLER 

3.1. ÇalıĢma Planı 

ÇalıĢma, Aralık 2016-Haziran 2017 tarihleri arasında Sağlık Bilimleri 

Üniversitesi, Ankara Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hematoloji Onkoloji Eğitim ve 

AraĢtırma Hastanesi, Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları Kliniği‟nde yapıldı. 

 

3.2. Hasta Grubu 

ÇalıĢmada, Ankara Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hematoloji Onkoloji Eğitim 

ve AraĢtırma Hastanesi Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları Kliniğinde, primer 

immün yetmezlik tanısı ile izlenen hastalar hasta grubunu oluĢturdu. 

 

3.3. Kontrol Grubu 

ÇalıĢmada astımlı kontrol grubu ve sağlıklı kontrol grubu olmak üzere iki 

kontrol grubu oluĢturuldu. Ankara Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hematoloji 

Onkoloji Eğitim ve AraĢtırma Hastanesi Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları 

Kliniğinde astım tanısı ile izlenen hastalar astımlı kontrol grubunu oluĢtururken; 

hastanemize akut sorunları nedeniyle baĢvuran ve herhangi bir kronik hastalığa sahip 

olmayan çocuklar sağlıklı kontrol grubunu oluĢturdu. 

 

3. 4. AraĢtırmaya Dâhil Olma ve DıĢlanma Kriterleri 

Araştırmaya dâhil olma kriterleri: 

1. 2-18 yaĢ arası olması 

2. ÇalıĢmaya katılmak ve bilgilerinin kullanılması için onam vermiĢ olmak 

3. Çocuklar için yaĢam kalite ölçeğini doldurmuĢ olmak 
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Araştırmadan dışlanma kriterleri: 

AraĢtırmaya katılmak için onam vermeyen ve/veya çocuklar için yaĢam kalite 

ölçeğini doldurmayan hastalar çalıĢmaya alınmadı. 

 

3.5. ÇalıĢma ĠĢlemleri 

ÇalıĢmada hasta ve kontrol gruplarına çocuklar için yaĢam kalite ölçeği 

dolduruldu. Çocuklar için yaĢam kalite ölçeği 2-4 yaĢ, 5-7 yaĢ, 8-12 yaĢ ve 13-18 yaĢ 

olmak üzere 4 ayrı formdan oluĢmakta olup, 8 yaĢ altı çocuklar için sadece 

ebeveynleri tarafından dolduruldu. Diğer yaĢ grupları için ise hem çocuk hem 

ebeveyni tarafından dolduruldu. Ölçekteki her bir soru için “hiçbir zaman”, 

“nadiren”, “bazen”, “sıklıkla” ve “her zaman” olmak üzere 5 farklı seçenek olup; 

eğer sorunun yanıtı hiçbir zaman olarak isaretlenmisse 100 puan, nadiren olarak 

isaretlenmisse 75 puan, bazen olarak isaretlenmisse 50 puan, sıklıkla olarak 

isaretlenmisse 25 puan, her zaman olarak isaretlenmisse 0 puan olarak 

değerlendirildi. Sorulardan alınan bu puanların toplamı isaretlenen madde sayısına 

bölünerek fiziksel iĢlevsellik, duygusal iĢlevsellik, sosyal iĢlevsellik, okul sorunları, 

psikososyal ve toplam ölçek skorları elde edildi. (EK-1) 

Eğer çocuk ve/veya ebeveyni formdaki maddelerin %50‟ sinden fazlasını 

doldurmamıĢsa değerlendirmeye alınmadı.  

Bunun dıĢında kontrol grupları için her bir çocuğun yaĢ ve cinsiyet bilgileri 

kaydedildi. Primer immün yetmezlik tanılı hastalarda ise aĢağıdaki bilgiler 

kaydedildi:  

 YaĢı 

 Cinsiyeti 

 ġikayet baĢlangıç yaĢı 

 Ġlk enfeksiyon yaĢı 

 Tanı yaĢı 

 Hastalık tanısı 
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 Doğum Ģekli/Doğum ağırlığı 

 Doğum sonrası küvöz bakımı alma durumu 

 Göbek kordonu düĢme zamanı 

 Anne-baba yaĢı ve eğitim durumları 

 Anne-baba arasındaki akrabalık durumu 

 Ailede immün yetmezlik öyküsü 

 Hastadaki tekrarlayan enfeksiyonların sıklığı 

 Hastadaki tekrarlayan enfeksiyonların tipi 

 Profilaktik tedavi alma durumları 

 

3.6. Etik Kurul ve ÇalıĢma Ġzinleri 

ÇalıĢmamız, Ankara Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Hematoloji Onkoloji 

Eğitim ve AraĢtırma Hastanesi Tıpta Uzmanlık Eğitim Kurulu‟nda (TUEK) 

09.12.2016 tarihinde değerlendirilmiĢ olup 2016/085 sayılı TUEK kararı ve Klinik 

AraĢtırmalar Etik Kurulu tarafından 02.06.2017 tarihinde değerlendirilmiĢ ve 

2017/048 sayılı etik kurul kararı ile etik onay almıĢtır. 

 

3.7. Verilerin Ġstatistiksel Analiz 

Ġstatistiksel analizler SPSS 17.0 (IBM SPSS Statistics, Chicago, IL) program 

ile yapıldı. Tanımlayıcı istatistikler, sürekli değiĢkenler için ortalama ± standart 

sapma veya ortanca (minimum-maksimum) biçiminde, nominal değiĢkenler ise olgu 

sayısı ve (%) Ģeklinde gösterildi. Sürekli ölçümlü değiĢkenlerin dağılımının normale 

yakın dağılım gösterip göstermediği Shapiro Wilk testi ile araĢtırıldı. Tanı ve kontrol 

grupları arasında cinsiyet bakımından fark olup olmadığı Ki-Kare testi ile, yaĢ ve 

yaĢam kalite skorları açısından fark olup olmadığı ise Mann-Whitney-U testi ile 

değerlendirildi. Primer immün yetmezlikli hastaların yaĢam kalitesine etki 

edebilecek faktörlerin değerlendirilmesinde de Mann-Whitney-U testi kullanıldı. 

p<0,05 için sonuçlar istatistiksel olarak anlamlı kabul edildi. 
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4. BULGULAR 

 

ÇalıĢmamıza, hastanemizin Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları 

Kliniği‟nde, PĠY tanısı ile takip edilen 204 hasta ve kontrol grubu olarak ise astım 

tanılı 104 hasta ve genel pediatri polikliniklerine akut sorunları nedeniyle baĢvuran, 

herhangi bir kronik hastalığı olmayan 117 sağlıklı çocuk alındı.  

 

4.1. Hasta ve Kontrol Gruplarının YaĢ veCinsiyet Özellikleri 

Primer immün yetmezlik tanılı 204 hastanın 49‟u (%24) 2-4 yaĢ grubunda, 

43‟ü (%21,1) 5-7 yaĢ grubunda, 41‟i (%20,1) 8-12 yaĢ grubunda ve 71‟i ise (%34,8) 

13-18 yaĢ grubunda yer alıyordu. YaĢ grupları açısından hasta ve kontrol grupları 

arasında istatistiksek olarak anlamlı fark saptanmadı (p=0,109) (Tablo 4.1). 

Primer immün yetmezlik tanılı hastaların %60,8‟i (n=124) erkek 

cinsiyetteydi. Cinsiyet açısından hasta ve kontrol grupları arasında istatistiksel olarak 

anlamlı fark saptanmadı (p=0,41) (Tablo 4.1). 

 

Tablo 4.1. Hasta ve Kontrol Gruplarının YaĢ ve Cinsiyet Dağılımı 

  PĠY 

n (%) 

Astımlı kontrol 

n (%) 

Sağlıklı kontrol 

n (%) 

P 

YaĢ grubu    

2-4 yaĢ 49 (24) 21 (20,2) 23 (19,7) 

 

0,109 

5-7 yaĢ 43 (21,1) 18 (17,3) 24 (20,5) 

8-12 yaĢ 41 (20,1) 38 (36,5) 30 (25,6) 

13-18 yaĢ 71 (34,8) 27 (26) 40 (34,2) 

Cinsiyet 
 

     

Kız  

80 (39,2) 33 (31,7) 45 (38,4) 

0,41 
     

Erkek 

124 (60,8) 71 (68,3) 72 (61,6) 
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4.2. Primer Ġmmün Yetmezlik Tanılı Hastaların Detaylı Değerlendirilmesi 

4.2.1. Doğum Ağırlıklarının Değerlendirilmesi 

Hastaların doğum ağırlığı ortalama±SS: 3175,88±561,07 g, ortanca (min-

maks): 3200 (1800-4500) g idi. Primer immün yetmezlik alt gruplarına göre doğum 

ağırlıkları Tablo 4.2‟de görülmektedir.  

 

Tablo 4.2. PĠY Alt Gruplarına Göre Doğum Ağırlıklarının Değerlendirilmesi 

 

 

4.2.2. Doğum ġekli ve Doğum Zamanının Değerlendirilmesi 

Hastaların doğum Ģekilleri değerlendirildiğinde; 125‟i (%61,3) normal 

spontan vajinal yol (NSVY) ve 79‟u ise (%38,7) sezaryen (C/S) ile doğum öyküsüne 

sahipti. Primer immün yetmezlik alt gruplarına göre doğum Ģekilleri Tablo 4.3‟de 

görülmektedi. Hastaların doğum zamanları değerlendirildiğinde göre %9,8‟i (n=20) 

preterm ve %90,2‟si (n=184) ise term ve post-term doğumdu. Primer immün 

yetmezlik alt gruplarına göre doğum zamanları Tablo 4.4‟de görülmektedir. 

PĠY Alt Grupları Ortalama Standart 

Sapma 

Ortanca Minimum Maksimum 

Antikor Eksiklikleri 3156,01 588,9 3150 1800 4500 

Fagositer Sistemin 

Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 

3237 474,1 3450 2250 3980 

Kombine Ġmmün 

Yetmezlikler 

3205 331,3 3260 2800 3500 

Diğer Ġyi 

TanımlanmıĢ 

Ġmmün Yetmezlikler 

3232,5 530,6 3200 2500 4100 

Toplam 3175,8 561,07 3200 1800 4500 
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Tablo 4.3. PĠY Alt Gruplarına Göre Hastaların Doğum ġekilleri 

PĠY Alt Grupları Doğum ġekli  

Toplam 

n 

NSVY 

n (%) 

C/S 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri 86 (56,6) 66 (43,4) 152 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 

20 (83,3) 4 (16,7) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 15 (75) 5 (25) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 

4 (50) 4 (50) 8 

Toplam 125 (61,3) 79 (38,7) 204 

 

 

Tablo 4.4. PĠY Alt Gruplarına Göre Hastaların Doğum Zamanları 

PĠY Alt Grupları Doğum Zamanı Topla

m 

n 
Preterm 

n (%) 

Term/Postterm 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri 18 (11,8) 134 (88,2) 152 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 

0 (0) 24 (100) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 0 (0) 20 (100) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 

2 (25) 6 (75) 8 

Toplam  20 (9,8) 184 (90,2) 204 
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4.2.3. Doğum Sonrası Öykünün Değerlendirilmesi 

Hastaların %84,8‟i (n=173) doğum sonrası küvoz bakımı almamıĢtı. Primer 

immün yetmezlik alt gruplarına göre hastaların küvöz bakımı alma durumları Tablo 

4.5‟te görülmektedir.  

PĠY tanılı 198 (%97) hastanın göbek kordonu zamanında düĢmüĢ iken, 6 

(%3) hastanın göbek kordonu geç düĢmüĢtü. Göbek kordonu geç düĢen hastaların 

tamamı fagositer sistemin sayı ve fonksiyon bozuklukları grubunda yer alıyordu. 

Hasta grubunda, BCG aĢısı sonrası 11 (%5,4) hastada uygulama yerinde lokal 

komplikasyon geliĢmiĢti. Primer immün yetmezlik alt gruplarına göre BCG aĢısı 

sonrası komplikasyon geliĢme durumları Tablo 4.6‟da görülmektedir. 

 

Tablo 4.5. PĠY Alt Gruplarına Göre Hastaların Doğum Sonrası Küvöz Bakımı Alma 

Durumları 

 PĠY Alt Grupları Doğum Sonrası Küvöz 

Bakımın 

Toplam 

Yok 

n (%) 

Var 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri 129 (84,9) 23 (15,1) 152 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 
19 (79,2) 5 (20,8) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 20 (100) 0 (0) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 
5 (62,5) 3 (37,5) 8 

Toplam 
173 (84,8) 31 (15,2) 204 
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Tablo 4.6. PĠY Alt Gruplarına Göre Hastalarda BCG AĢısı Sonrası Komplikasyon 

GeliĢme Durumu 

PĠY Alt Grupları BCG AĢısı Sonrası 

Komplikasyon 

 

 

Toplam 

n 

Var 

n (%) 

Yok 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri 3 (2) 149 (98) 152 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 

8 (33,3) 16 (66,7) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 0 (0) 20 (100) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 

0 (0) 8 (100) 8 

Toplam 11 (5,4) 190 (93,1) 204 

 

4.2.4. PĠY Tanılı Hastaların Ebeveyn Akrabalığının Değerlendirilmesi 

Hastaların %33,3‟ünün (n=68) anne ve babası arasında akrabalık 

bulunuyordu. Primer immün yetmezlik alt gruplarına göre anne ve baba arasındaki 

akrabalık dağılımı Tablo 4.7‟de görülmektedir.  

 

Tablo 4.7. PĠY Alt Gruplarına Göre Hastaların Anne-Baba Akrabalığı 

PĠY Alt Grupları Anne-Baba Akrabalığı Toplam 

Yok 

n (%) 

Var 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri 111 (73) 41 (27) 152 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 

11 (45,8) 13 (54,2) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 8 (40) 12 (60) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 

6 (75) 2 (25) 8 

Toplam 136 (66,7) 68 (33,3) 204 
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4.2.5. PĠY Tanılı Hastaların Ailelerinde PĠY Öyküsünün   Değerlendirilmesi 

Primer immün yetmezlik tanılı hastaların 157‟sinde (%77) ailede PĠY öyküsü 

yokken, 47‟sinde (%23) ailede PĠY öyküsü vardı. PĠY alt gruplarına göre ailede PĠY 

öyküsü olan hastaların dağılımı Tablo 4.8‟de görülmektedir. 

 

Tablo 4.8. PĠY Alt Gruplarına Göre Ailede Piy Öyküsü Olan Hastaların Dağılımı 

PĠY Alt Grupları Ailede PĠY Öyküsü  

Toplam 

n 

Yok 

n (%) 

Var 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri  125 (82,2) 27 (17,8) 152 

Fagositer Sistemin Sayı Ve Fonksiyon 

Bozuklukları 
15 (62,5) 9 (37,5) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 13 (65) 7 (35) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 
4 (50) 4 (50) 8 

Toplam 157 (77) 47 (23) 204 

 

 

4.2.6. PĠY Tanılı Hastaların Anne ve Babaların YaĢ ve Eğitim Durumları 

Primer immün yetmezlik tanılı hastalar değerlendirildiği sırada anne yaĢı 

ortalama±SS: 35,23±7,61 yıl ve baba yaĢı ise 9,24±7,74 yıl idi. Annelerin %51‟i, 

babaların ise %31,4‟ü ilkokul mezunuydu (Tablo 4.9). 
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Tablo 4.9. PĠY Tanılı Hastaların Anne ve Babaların YaĢ ve Eğitim Durumları 

 Anne Baba 

YaĢ (yıl) 

Ortalama±SS 

Ortanca (Min-Maks) 

 

35,23±7,61 

34 (20-58) 

 

39,24±7,74 

39 (23-65) 

Eğitim, n (%) 

Ġlkokul 

Ortaokul 

Lise 

Yüksekokul/Üniversite 

 

104 (51) 

32 (15,7) 

49 (24) 

19 (9,3) 

 

64 (31,4) 

41 (20,1) 

65 (31,9) 

34 (16,6) 

 

 

4.2.7. PĠY Alt GruplarınaGöre Hastaların Dağılımı 

ÇalıĢmamızda hastaların 152‟si (%74,5) “Antikor Eksiklikleri” grubunda, 

24‟ü (%11,7) “Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon Bozuklukları” grubunda, 20‟si 

(%9,8) “Kombine Ġmmün Yetmezlikler” grubunda ve 8‟i (%4) ise “Diğer Ġyi 

TanımlanmıĢ Ġmmün Yetmezlikler” grubunda yer alıyordu (Tablo 4.10). 
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Tablo 4.10. Hastaların PĠY Tiplerine Göre Dağılımı 

 

PĠY Alt Tipleri  n (%) 

Antikor Eksiklikleri 152 (74,5) 

     Selektif IgA Eksikliği 33 

     Hipogamaglubulinemi (TanımlanmamıĢ) 33 

     Yaygın DeğiĢken Ġmmün Yetmezlik 35 

     Geçici Hipogamaglobulinemi 29 

     Parsiyel IgA Eksikliği 11 

     Bruton Hastalığı 8 

     Hiper IgM Sendromu 3 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonskiyon Bozuklukları 24 (11,7) 

     Kronik Granülomatöz Hastalık 12 

     Kostman Sendromu 4 

     Kronik Bening Nötropeni 3 

     Siklik Nötropeni 4 

     Chediac Higashi Sendromu 1 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 20 (9,8) 

     Ataksi Telenjiektazi 10 

     Di George Sendromu 2 

     Wiskott Aldrich Sendromu 2 

     Hiper IgE Sendromu 2 

     ICF Sendromu 2 

     Bare Lenfosit Sendromu 2 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün Yetmezlikler 8 (4) 

     Otoimmün Lenfoproliferatif Sendrom 4 

     Griscelli Sendromu 1 

     Kronik Mukokutanöz Kandidiazis 1 

     IL12 RB1 defekti 1 

     IL12 eksikliği + IFN gama defekti 1 



40 

 

Hastaların Ģikayet baĢlama yaĢı ortancası (min-maks) 0,75 (0,1-16) yıl, tanı 

yaĢı ortancası (min-maks) ise 4 (0,1-17) yıl idi. Hastaların büyük kısmında 

enfeksiyonlar 2-3 ayda bir tekrarlıyordu (Tablo 4.11). Tekrarlayan enfeksiyonlar 

çoğunlukla üst solunum yolu enfeksiyonu idi (Tablo 4.12). 

 

Tablo 4.11. PĠY Tanılı Hastalarda Enfeksiyon Sıklığı 

Haftada Bir 

n (%) 

2 Haftada Bir 

n (%) 

Ayda Bir 

n (%) 

2-3 Ayda Bir 

n (%) 

Daha Nadir 

n (%) 

3 (1,5) 19 (9,3) 44 (21,6) 84 (41,2) 54 (26,4) 

 

 

Tablo 4.12. PĠY Tanılı Hastalarda Tekrarlayan Enfeksiyonların Özellikleri 

ÜSYE 

n (%) 

ASYE 

n (%) 

Tonsillit 

n (%) 

Otit 

(%) 

YumuĢak 

Doku 

Enfeksiyonun 

(%) 

ÜSYE+ASYE 

n (%) 

Bunlardan 

En Az 

Ġkisi 

n (%) 

60 (29,4) 32 (15,7) 41 (20,1) 5 (2,5) 2 (1) 27 (13,2) 37 (18,1) 

 

 

4.2.8. PĠY Tanılı Hastaların Profilaksi Alma Durumlarının 

Değerlendirilmesi 

Hastaların 77‟si (%37,7) profilaktik tedavi alıyordu. PĠY alt gruplarına göre 

profilaksi alma durumları Tablo 4.13‟de görülmektedir. Profilaksi alan 77 PĠY‟li 

hastanın; 13‟ü (%17,1) Trimetoprim/sülfometoksazol (TMP/SMX), 26‟sı (%34,2) 

IVIG, 1‟i (%1,3) TMP/SMX +Flukonazol, 23‟ü (%30,3) 

TMP/SMX+IVIG+Flukonazol ve 13‟ü (%17,1) ise diğer kemoterapotiklerle 

profilaksi tedavisi almakta idi. 
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Tablo 4.13. PĠY Alt Gruplarına Göre Hastaların Profilaksi Alma Durumları 

  Profilaksi Tedavisi Toplam 

n Almıyor 

n (%) 

Alıyor 

n (%) 

Antikor Eksiklikleri 110 (72,4) 42 (27,6) 152 

Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon 

Bozuklukları 

5 (20,8) 19 (79,2) 24 

Kombine Ġmmün Yetmezlikler 8 (40) 12 (60) 20 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 

4 (50) 4 (50) 8 

Toplam 127 (62,3) 77 (37,7) 204 

 

4.3. Hasta ve Kontrol Gruplarının YaĢam Kalite Ölçeği Skorlarının 

KarĢılaĢtırılması 

ÇalıĢmamızda; PĠY‟li hasta grubu ile astımlı ve sağlıklı kontrol gruplarının, 

çocuklar için yaĢam kalitesi ölçeği (ÇĠYKÖ) kullanılarak değerlendirilen, yaĢam 

kalitesi skorları karĢılaĢtırıldığında, gruplar arasında farklılıklar olduğu görüldü.  

Hem çocuk hem de ebeveynlerin doldurduğu ÇĠYKÖ skorları değerlendirildiğinde, 

ölçeğin tüm bölümleri için (fiziksel iĢlevsellik, duygusal iĢlevsellik, sosyal 

iĢlevsellik, okul sorunları, psikososyal sağlık ve toplam skor) PĠY‟li hasta grubunda, 

hem astımlı kontrol hem de sağlıklı kontrol grubuna göre daha düĢük ölçek skorları 

olduğu görüldü. Ayrıca astımlı çocukların da ÇĠYKÖ skorları sağlıklı çocuklara göre 

daha düĢük olarak bulundu (p<0,001) (Tablo 4.14). 
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Tablo 4.14. Hasta ve Kontrol Gruplarının ÇĠYKÖ Skorlarının KarĢılaĢtırılması 

  I. PĠY 

ortalama±SS 

II. Astımlı 

Kontrol Grubu 

ortalama±SS 

III. Sağlıklı 

Kontrol 

Grubu 

ortalama±SS 

 

 

 

P 

Fiziksel 

ĠĢlevsellik Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

28,62±1,53 

28,88±21,08 

 

64,22±2,84 

63,23±25,15 

 

83,91±0,79 

83,89±8,54 

 

<

0,001 

I-II: <0,001 

I-III:<0,001 

II-III:<0,001 

Duygusal 

ĠĢlevsellik Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

29,53±1,34 

30,85±19,08 

 

60,48±2,58 

74,73±18,31 

 

81,66±1,03 

76,96±11,81 

 

<

0,001 

I-II: <0,001 

I-III:<0,001 

II-III:<0,001 

Sosyal ĠĢlevsellik 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

15,0±1,43 

16,66±21,44 

 

55,96±2,97 

81,66±19,50 

 

90,85±0,93 

90,25±10,96 

 

<

0,001 

I-II: <0,001 

I-III:<0,001 

II-III:<0,001 

Okul Sorunları 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

29,51±1,56 

27,45±21,81 

 

62,74±3,04 

82,74±18,99 

 

85,93±1,03 

83,16±11,82 

 

<

0,001 

I-II: <0,001 

I-III:<0,001 

II-III:<0,001 

Psikososyal 

Sağlık Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

24,65±1,08 

25,01±15,87 

 

59,72±2,24 

79,80±14,73 

 

86,16±0,56 

83,52±7,29 

 

<

0,001 

I-II: <0,001 

I-III:<0,001 

II-III:<0,001 

Toplam Skor 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

22,66±1,07 

25,96±15,03 

 

60,85±2,02 

75,59±13,93 

 

85,59±0,53 

83,56±6,68 

 

<

0,001 

I-II: <0,001 

I-III:<0,001 

II-III:<0,001 
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4.4. Primer Ġmmün Yetmezlikli Hastaların YaĢam Kalite Skorlarına Etki 

Eden Faktörlerin Belirlenmesi 

Hastanın kendisi ve ebeveyni tarafından doldurulan ÇĠKYÖ skorları 

karĢılaĢtırıldığında fark olmadığı görüldü (Tablo 4.15). 

 

Tablo 4.15. Hasta Grubu Ġçin Çocuk Ve Ebeveyn Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ 

Skorlarının KarĢılaĢtırılması 

 Çocuk 

Ortanca (Min-Maks) 

Ebeveyn 

Ortanca (Min-Maks) 

P 

Fiziksel ĠĢlevsellik Skoru 25,0 (0-84,37) 28,12 (0-78,12) 0,550 

Duygusal ĠĢlevsellik Skoru 30,0 (0-90) 30,0 (0-75) 0,096 

Sosyal ĠĢlevsellik Skoru 5,0 (0-85) 5,0 (0-80) 0,097 

Okul Sorunları Skoru 30,0 (0-90) 30,0 (0-80) 0,080 

Psikososyal Sağlık Skoru 23,33 (1,66-68,33) 23,33 (0-70) 0,304 

Toplam Ölçek Skoru 25,0 (3,59-71,56) 26,56 (1,56-59,84) 0,315 

 

Hasta grubunda, ÇĠYKÖ skorlarının cinsiyete göre değiĢiklik gösterip 

göstermediği değerlendirildiğinde, hem hastanın kendisi hem de ebeveyni tarafından 

doldurulan ÇĠYKÖ skorlarının hastanın cinsiyetine göre farklı olmadığı görüldü 

(Tablo 4.16). 
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Tablo 4.16. Hasta Grubunda Cinsiyete Göre ÇĠYKÖ Skorlarının KarĢılaĢtırılması 

 Kız 

Ortanca (Min-Maks) 

Erkek 

Ortanca (Min-Maks) 
P 

Fiziksel ĠĢlevsellik 

Skoru 

Hasta 

Ebeveyn 

 

28,12 (3,12-84,37) 

31,25 (0-78,12) 

 

21,87 (0-81,25) 

25 (0-87,5) 

 

0,249 

0,065 

Duygusal ĠĢlevsellik 

Skoru 

Hasta 

Ebeveyn 

 

35 (0-90) 

30 (0-75) 

 

25 (0-80) 

30 (0-75) 

 

0,086 

0,587 

Sosyal ĠĢlevsellik 

Skoru 

Hasta 

Ebeveyn 

 

5 (0-85) 

10 (0-75) 

 

5 (0-85) 

5 (0-80) 

 

0,917 

0,903 

Okul Sorunları 

Skoru 

Hasta 

Ebeveyn 

 

30 (0-90) 

25 (0-80) 

 

35 (5-90) 

25 (0-75) 

 

0,941 

0,749 

Psikososyal Sağlık 

Skoru 

Hasta 

Ebeveyn 

 

22,49 (6,6-68,33) 

20 (0-68,33) 

 

23,33 (1,66-66,66) 

23,33 (0-70) 

 

0,653 

0,607 

 

ÇalıĢmamızda, ÇĠYKÖ skorlarının hastaların yaĢıyla olan iliĢkisi 

değerlendirildi. 2-5 ve 5-7 yaĢ grubu için sadece ebeveynler form doldurduğu için bu 

iki yaĢ grubu hariç tutuldu. 8-12 ve 13-18 yaĢ olmak üzere iki yaĢ grubundaki 

hastaların doldurdukları ÇĠYKÖ skorları karĢılaĢtırıldığında; fiziksel iĢlevsellik ve 

okul sorunları skorlarının, 13-18 yaĢ grubunda daha yüksek olduğu görüldü (p 
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değerleri sırası ile 0,047; 0,001). Yani daha büyük çocuklarda fiziksel iĢlevsellik 

sorunları ve okul sorunları daha az bulunuyordu (Tablo 4.17). Ayrıca hasta 

grubumuzda, 8-12 ve 13-18 yaĢ grubunda, kız ve erkek hastalar arasında ÇĠYKÖ 

skorları açısından istatistiksel olarak anlamlı farklılık saptanmadı. 

  
    

Tablo 4.17. Hasta Grubunda, Çocuklar Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ Skorlarının 

YaĢla ĠliĢkisi 

 8-12 YaĢ 

Ortanca (Min-Maks) 

13-18 YaĢ 

Ortanca (Min-Maks) 
P 

Fiziksel ĠĢlevsellik  15,62 (3,12-62,5) 25 (0-84,37) 0,047* 

Duygusal ĠĢlevsellik  30 (0-85) 25 (0-90) 0,911 

Sosyal ĠĢlevsellik  5 (0-70) 5 (0-85) 0,454 

Okul Sorunları  25 (5-85) 40 (0-90) 0,001* 

Psikososyal Sağlık  20 (1,66-63,33) 26,66 (6,66-68,33) 0,060 

 

 

Hasta grubu için, ebeveynler tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarının 

çocuğun yaĢ grubu ile iliĢkisi değerlendirildiğinde; sosyal iĢlevsellik, okul sorunları 

ve psikososyal sağlık skorlarının 13-18 yaĢ grubunda daha iyi olduğu görüldü (p 

değerleri sırasıyla 0,025, 0,030 ve 0,025) (Tablo 4.18). 13-18 yaĢ grubu için 

ebeveynler tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarının, hastalarının cinsiyetine göre 

değerlendirilmesinde  istatistiksel olarak anlamlı farklılık saptanmadı. 
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Tablo 4.18. Hasta Grubunda, Ebeveynler Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ Skorlarının 

YaĢla Olan ĠliĢkisi 

 2-4 YaĢ 

Ortanca (Min-

Maks) 

5-7 YaĢ 

Ortanca (Min-

Maks) 

8-12 YaĢ 

Ortanca (Min-

Maks) 

13-18 YaĢ 

Ortanca (Min-

Maks) 

p

P 

Fiziksel 

ĠĢlevsellik  

18,75 (0-81,87) 31,25 (0-87,5) 25 (0-59,37) 31,25 (0-78,12) ,247 

Duygusal 

ĠĢlevsellik  

25 (0-75) 35 (0-75) 30 (0-75) 35 (0-75) ,487 

Sosyal 

ĠĢlevsellik  

5 (0-80) 10 (0-60) 5 (0-80) 10 (0-75) 0,025* 

Okul Sorunları  16,66 (0-50) 20 (0-80) 25 (0-70) 35 (0-80) ,030* 

Psikososyal 

Sağlık  

18,33 (1,66-

46,66) 

20 (0-55) 21,66 (0-60) 26,66 (0-70) ,025* 

 

 

Hastanın profilaktik tedavi alıyor olmasının ÇĠYKÖ skorları üzerinde etkisi 

değerlendirildiğinde, çocuklar tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorları açısından fark 

olmadığı görüldü. Ancak profilaksi alan hastaların ebeveynleri tarafından doldurulan 

ÇĠYKÖ skorları ölçeğin tüm alt bölümleri için (fiziksel iĢlevsellik, duygudal 

iĢlevsellik, sosyal iĢlevsellik, okul sorunları ve psikososyal sağlık) profilaksi 

almayanlara göre daha yüksek bulundu (p değerleri sırası ile 0,005; 0,013; 0,007; 

0,046; <0,001) (Tablo 4.19).  

 

 

 

 

 

 



47 

 

Tablo 4.19. Hastaların Profilaksi Alma Durumunun ÇĠYKÖ Skorları Üzerine Etkisi  

 Profilaksi Almıyor 

Ortanca (Min-Maks) 

Profilaksi Alıyor 

Ortanca (Min-Maks) 

P 

Fiziksel ĠĢlevsellik 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

21,87 (0-81,25) 

21,87 (0-78,12) 

 

31,25 (3,12-84,37) 

34,37 (0-87,5) 

 

0,088 

0,005* 

Duygusal 

ĠĢlevsellik Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 
30 (0-90) 

25 (0-75) 

 
25 (0-75) 

35 (0-75) 

 

0,338 

0,013* 

Sosyal ĠĢlevsellik 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

5 (0-85) 

5 (0-80) 

 

5 (0-85) 

15 (0-80) 

 
0,884 

0,007* 

Okul Sorunları 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

35 (5-90) 

25 (0-75) 

 

30 (0-90) 

30 (0-80) 

 

0,914 

0,046* 

Psikososyal Sağlık 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

23,33 (5-66,66) 

18,33 (0-70) 

 

22,49 (1,66-68,33) 

30 (0-68,33) 

 

0,643 

<0,001* 

 

Hasta grubumuzda, ebeveynlerin tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarında  

fiziksel iĢlevsellik skoru, duygusal iĢlevsellik skoru, sosyal iĢlevsellik skoru, 

psikososyal sağlık skoru için; profilakside ĠVĠG alan grubun skorları profilaksi 

almayan grubun skorlarına göre daha yüksek saptandı (p değerleri sırası ile 0,003; 

0,030; 0,007; 0,001) (Tablo 4.20)   
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Tablo 4.20. Hastaların Profilakside ĠVĠG Alma Durumunun ÇĠYKÖ Skorları 

Üzerine Etkisi  

 Profilaksi Almıyor 

Ortanca (Min-Maks) 

Profilakside ĠVĠG 

Alıyor 

Ortanca (Min-Maks) 

P 

Fiziksel ĠĢlevsellik 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

21,87 (0-81,25) 

21,87 (0-78,12) 

 

34,3700 (3,12-84,37) 

37,5 (0-87,5) 

 

0,150 

0,003* 

Duygusal ĠĢlevsellik 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

30 (0-90) 

25 (0-75) 

 

20 (0-75) 

40 (0-75) 

 

0,597 

0,030* 

Sosyal ĠĢlevsellik 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

5 (0-85) 

5 (0-80) 

 

5 (0-85) 

25(0-80) 

 

0,701 

0,007* 

Okul Sorunları 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

35 (5-90) 

25 (0-75) 

 

35(5-90) 

30 (0-80) 

 

0,555 

0,131 

Psikososyal Sağlık 

Skoru 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

23,33 (5-66,66) 

18,33 (0-70) 

 

23,33 (5-68,33) 

31,66 (0-58,33) 

 

0,739 

0,001* 
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Anne ve babanın eğitim düzeyinin hem hasta tarafından doldurulan ÇĠYKÖ 

skorları üzerine etkisi, hem de ebeveyn tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorları 

üzerine etkisi değerlendirildiğinde, ebeveyn eğitim düzeyi ile ÇĠYKÖ skorları 

arasında iliĢki olmadığı görüldü (Tablo 4.21 ve Tablo 4.22). Ebeveyn eğitim 

düzeyinin, üniversite ve üstü eğitim durumu ile lise  ve altı eğitim durumu olarak 

değerlendirilmesinde de ÇĠYKÖ skorları üzerine benzer sonuçlar bulundu. 

 

Tablo 4.21. Hasta grubunda anne eğitim düzeyi ile ÇĠYKÖ skoru iliĢkisi 

 Anne Eğitim Düzeyi  

P 

Ġlkokul 

Ortanca (Min-

Maks) 

Ortaokul 

Ortanca (Min-

Maks) 

Lise 

Ortanca (Min-

Maks) 

Yüksekokul/ 

Üniversite 

Ortanca (Min-

Maks) 

Fiziksel ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

26,56(0-84,3) 

28,12 (0-87,5) 

 

21,87 (6,2-81,2) 

23,43 (0-65,6) 

 

18,75 (3,1-78,1) 

25 (0-75) 

 

39,06 (9,3-81,2) 

25 (0-62,5) 

 

0,374 

0,809 

Duygusal ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

 

25 (0-80) 

30 (0-75) 

 

30 (0-75) 

30 (0-75) 

 

30 (0-70) 

35 (0-75) 

 

40 (5-90) 

25 (0-70) 

 

0,484 

0,653 

Sosyal ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

5 (0-85) 

10 (0-80) 

 

10 (0-55) 

15 (0-80) 

 

5 (0-45) 

0 (0-80) 

 

2,5 (0-45) 

0 (0-70) 

 

0,502 

0,104 

Okul Sorunları 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

35 (0-90) 

25 (0-80) 

 

45 (15-85) 

30 (0-80) 

 

25 (5-85) 

25 (0-65) 

 

30 (5-75) 

25 (0-75) 

 

0,470 

0,336 

Psikososyal Sağlık 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

23,33(1,6-66,6) 

21,38 (0-70) 

 

26,66 (10-68,3) 

24,99 (5-63,3) 

 

21,66 (8,3-60) 

20 (0-51,6) 

 

24,99 (5-60) 

18,33 (1,6-68,3) 

 

0,739 

0,334 
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Tablo 4.22. Hasta grubunda baba eğitim düzeyinin ÇĠYKÖ skoru ile iliĢkisi 

 Baba Eğitim Düzeyi  

P 
Ġlkokul 

Ortanca (Min-

Maks) 

Ortaokul 

Ortanca (Min-

Maks) 

Lise 

Ortanca (Min-

Maks) 

Yüksekokul/ 

Üniversite 

Ortanca (Min-

Maks) 

Fiziksel 

ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 
28,12 (3,12-81,25) 

28,12 (0-87,5) 

 
28,12 (0-81,25) 

31,25 (0-71,87) 

 
21,87 (3,12-84,37) 

25 (0-78,12) 

 
21,87 (3,12-62,50) 

18,75 (0-71,87) 

 
 

0,801 

0,092 

Duygusal 

ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 
20 (0-80) 

30 (0-75) 

 
25 (5-75) 

30 (0-75) 

 
32,5 (0-90) 

30 (0-75) 

 
27,5 (5-55) 

30 (0-70) 

 

 

0,481 

0,988 

Sosyal 

ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 
5(80-85) 

10 (0-80) 

 
10 (0-55) 

10 (0-80) 

 
7,5 (0-50) 

5 (0-75) 

 
2,5 (0-45) 

0 (0-70) 

 

 

0,474 

0,060 

Okul Sorunları 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

35 (5-90) 

25 (0-80) 

 

50 (15-90) 

25 (0-80) 

 

25 (0-85) 

25 (0-75) 

 

30 (5-75) 

25 (0-75) 

 

0,306 

0,679 

Psikososyal 

sağlık 

Kendisi 

ebeveyn 

 
23,33 (1,66-63,33) 

23,33 (0-60) 

 
26,66 (8,33-68,33) 

26,66 (5,55-55) 

 
21,66 (5-60) 

18,33 (0-70) 

 
20,83 (5-53,33) 

19,44 (0-68,33) 

 

 

0,726 

0,084 

 

PĠY tanılı hastaların enfeksiyon sıklığının, hasta ve ebeveyni tarafından 

doldurulan ÇĠYKÖ skorlarına etkisi değerlendirildiğinde, ebeveyn tarafından 

doldurulan fiziksel iĢlevsellik skoru ile hastanın kendisi tarafından doldurulan 

fiziksel iĢlevsellik, sosyal iĢlevsellik ve psikososyal sağlık skorları nadir enfeksiyon 

geçiren hastalar için daha yüksek bulundu (p değerleri sırası ile 0,016; 0,013; 0,025; 

0,044) (Tablo 4.23). Diğer bir deyiĢle, enfeksiyon sıklığı azaldıkça yaĢam kalitesinde 

düzelme görülmekteydi. 
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Tablo 4.23. Hasta Grubunda Enfeksiyon Sıklığı Ġle ÇĠYKÖ Skorları ĠliĢkisi 

 

 

ÇĠYKÖ Skorları 

Enfeksiyon Sıklığı  

 

P 

Haftada Bir/Ġki 

Haftada Bir 

Ortanca (Min-

Maks) 

Ayda Bir 

 

Ortanca (Min-

Maks) 

2-3 Ayda Bir 

 

Ortanca (Min-

Maks) 

Daha Nadir 

 

Ortanca (Min-

Maks) 

Fiziksel ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

23,43 (3,12-43,75) 

20,31 (0-56,25) 

 

21,87 (0-81,25) 

25 (0-78,12) 

 

23,43 (3,12-62,5) 

25 (0-71,87) 

 

46,87 (9,37-84,37) 

35,93 (0-87,5) 

 

0,013* 

0,016* 

Duygusal 

ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

40 (0-55) 

30 (0-75) 

 

25 (0-90) 

30 (0-75) 

 

25 (0-75) 

30 (0-75) 

 

40 (0-85) 

35 (0-75) 

 

0,128 

0,277 

Sosyal ĠĢlevsellik 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

0 (0-50) 

10 (0-80) 

 

5 (0-85) 

5 (0-80) 

 

2,5 (0-50) 

5 (0-70) 

 

25 (0-85) 

15 (0-80) 

 

0,025* 

0,406 

Okul Sorunları 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

35 (5-85) 

20,83 (0-70) 

 

25 (5-90) 

25 (0-75) 

 

30 (0-90) 

25 (0-75) 

 

40 (15-85) 

25 (0-80) 

 

0,336 

0,828 

Psikososyal Sağlık 

Kendisi 

Ebeveyn 

 

24,16 (1,66-56,66) 

18,88 (0-58,33) 

 

20,83 (5-66,66) 

20 (0-70) 

 

20,83 (5-66,66) 

20 (0-68,33) 

 

40 (10-63,33) 

27,49 (0-60) 

 

0,044 

0,215 

 

 

 



52 

 

4.5. Hastaların PĠY Alt Gruplarına Göre ÇĠYKÖ Skorlarının 

KarĢılaĢtırılması 

Primer immün yetmezlik alt grupları arasında yaĢam kalite skorları arasında 

farklılık olup olmadığı değerlendirilemedi. Çünkü alt gruplara giren hasta sayıları 

homojen değildi ve istatistiksel analiz uygulanamadı. Ancak tüm alt gruplar için 

ortak olan bulgu, sosyal iĢlevsellik skorlarının en düĢük olmasıydı. 

 

4.5.1. Antikor Eksiklikleri Grubu 

Antikor eksiklikleri grubunda hastanın kendisi ve ebeveyni tarafından 

doldurulan ÇĠYKÖ‟ye göre en düĢük skorlar sosyal iĢevsellikteydi (ġekil 1 ve ġekil 

2). 
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ġekil 2. Antikor Eksiklikleri Grubunda Ebeveyn Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ Skorları 

 

 

4.5.2. Fagositer Sistemin Sayı ve Fonskiyon Bozuklukları 

Fagositer sistemin sayı ve fonksiyon bozukluları grubunda hem hasta hem de 

ebeveyn tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarına göre en düĢük skorlar sosyal 

iĢlevsellik ve okul sorunlarındaydı (ġekil 3 ve ġekil 4). 
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ġekil 4. Fagositer Sistemin Sayı ve Fonksiyon Bozukluları Grubunda Ebeveyn 

Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ Skorları 

 

4.5.3. Kombine Ġmmün Yetmezlikler Alt Grubu 

Kombine immün yetmezlikler grubunda hem hasta hem de ebeveyn 

tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarına göre en düĢük skorlar sosyal iĢlevsellik ve 

okul sorunlarındaydı (ġekil 5 ve ġekil 6). 

 

ġekil 5. Kombine Ġmmün Yetmezlikler Grubunda Hasta Tarafından 

Doldurulan ÇĠYKÖ Skorları 
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ġekil 6. Kombine Ġmmün Yetmezlikler Grubunda Ebeveyn Tarafından Doldurulan 

ÇĠYKÖ Skorları 

 

4.5.4. Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün Yetmezlikler 

Diğer iyi tanımlanmıĢ immün yetmezlikler grubunda, hasta tarafından 

doldurulan ÇĠYKÖ skorlarına göre en düĢük skorlar sosyal iĢlevsellik skoru ve 

duygusal iĢlevsellik skorunda iken, ebeveyn tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarına 

göre en düĢük skorlar sosyal iĢlevsellik skoru ve okul sorunları skorunda idi (ġekil 7 

ve ġekil 8). 
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ġekil 7. Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün Yetmezlikler Grubunda Hasta Tarafından 

Doldurulan ÇĠYKÖ Skorları 

 

 

ġekil 8. Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün Yetmezlikler Grubunda Ebeveyn Tarafından 

Doldurulan ÇĠYKÖ Skorları 

 

0

10

20

30

40

50

60

Fiziksel ĠĢlevsellik

Skoru

Duygusal

ĠĢlevsellik Skoru

Sosyal ĠĢlevsellik

Skoru

Okul Sorunları

Skoru

Ç
ĠY

K
Ö

 S
k

o
ru

 (
O

rt
a

n
ca

) 

Hastalar Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 

0

10

20

30

40

50

60

Fiziksel ĠĢlevsellik

Skoru

Duygusal

ĠĢlevsellik Skoru

Sosyal ĠĢlevsellik

Skoru

Okul Sorunları

Skoru

Ç
ĠY

K
Ö

 S
k

o
ru

 (
O

rt
a

n
ca

) 

Ebeveyn Tarafından Doldurulan ÇĠYKÖ 

Diğer Ġyi TanımlanmıĢ Ġmmün 

Yetmezlikler 



57 

 

Primer immün yetmezlik alt grupları ÇĠYKÖ toplam ölçek skorları açısından 

istatistiksel olarak karĢılaĢtırılamadı. Ancak hem hasta hem de ebeveyn skorları 

değerlendirildiğinde en yüksek skorlar Kombine Ġmmün Yetmezlikler grubuna aitti 

(ġekil 9 ve ġekil 10). 

 

ġekil 9. Hasta Tarafından Doldurulan Ölçek Toplam Skorlarının PĠY Alt Gruplarına 

Göre Dağılımı 

 

 

ġekil 10. Ebeveyn Tarafından Doldurulan Ölçek Toplam Skorlarının PĠY Alt 

Gruplarına Göre Dağılımı 
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5. TARTIġMA 

 

ÇalıĢmamıza, Aralık 2016 ile Haziran 2017 tarihleri arasında, hastanemizin 

Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları Kliniği‟nde, PĠY tanısı ile takip edilen 

204 hasta, kontrol grubu olarak ise astım tanılı 104 hasta ile genel pediatri 

polikliniklerine akut sorunları nedeniyle baĢvuran ancak herhangi bir kronik hastalığı 

olmayan 117 sağlıklı kontrol grubu hastası olmak üzere, 2-18 yaĢ aralığında toplam 

425 çocuk ve ergen hasta alındı.  

PĠY tanı grubundaki hastaların sosyodemografik özellikleri, klinik özellikleri, 

yaĢam kalitesi ve yaĢam kalitelerini etkileyen faktörler incelenmiĢ, sonuçlar kontrol 

grupları ile karĢılaĢtırılıp, literatür eĢliğinde tartıĢılmıĢtır. 

PĠY‟ler immün sistemi oluĢturan hücre ve moleküllerin eksikliği veya 

fonksiyon bozukluğu ile giden 300‟den fazla alt tipi olan, nadir sıklıkta görülen 

genetik geçiĢli hastalıklar kümesidir (1). 

Primer immün yetmezlik prevelansı, tüm dünyada genel olarak 1/2.000-

1/10.000 canlı doğumdur (1). Genetik temelli hastalıklar olan PĠY‟lerin görülme 

sıklığı, etnisite ve coğrafik bölgeye göre değiĢiklik gösterir. Ülkemiz gibi akraba 

evliliğinin sık olduğu (%20,9) bölgelerde otozomal resesif (OR) geçiĢli PĠY‟ler daha 

sık görülürken, akraba evliliğinin nadir olduğu batı toplumlarında, X‟e bağlı 

kalıtımla geçen PĠY‟ler daha yaygın görülmektedir. X'e bağlı kalıtılan hastalıklar 

daha sık olarak erkek cinsiyeti etkilemektedir. Primer immün yetmezlikli hastaların 

yaklaĢık %70'i erkektir. Kirkpatrick ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu çalıĢmada, 

1209 çocuk ve eriĢkin primer immün yetmezlik hastasının, %53,6‟sı erkek cinsiyette 

idi (31). ÇalıĢmamızda da literatürle uyumlu olarak primer immün yetmezlik tanılı 

hastaların %60,8‟i (n=124) erkek cinsiyette idi. 

ÇalıĢmamızda primer immün yetmezlikli hastalarımızın yaĢam kalitesi 

üzerine cinsiyetin herhangi bir etkisi saptanmadı. Mozaffaril ve arkadaĢlarının 

yapmıĢ olduğu çalıĢma ile Ataeinia ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu çalıĢmanın 
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sonuçları bizim bulgularımızı destekler nitelikte olup, cinsiyet ve yaĢam kalitesi 

arasında herhangi bir iliĢki bulunmamıĢtır (32)(33). Tabolli ve arkadaĢlarının, eriĢkin 

yaĢ grubundaki, yaygın değiĢken immün yetmezlik (CVĠD) tanılı hastalarda yapmıĢ 

oldukları çalıĢmada ise kadın cinsiyetin yaĢam kalitesi daha düĢük saptanmıĢtır (34).  

Türkiye‟de PĠY prevalansı 2004 ila 2010 yılları arasını kapsayan retrospektif 

bir çalıĢmada 30,5/100.000 canlı doğum olarak bulunmuĢtur (2). Sanal ve 

arkadaĢlarının PĠY‟li 1116 hastada yaptığı çalıĢmada, antikor eksiklikleri %42 ile en 

sık görülen grup olmuĢtur (3). Abuzakouk ve arkadaĢlarının, primer immün 

yetmezlikli 115 hastayı inceleyen çalıĢmasında da, %46 oranı ile  antikor eksiklikleri 

en sık primer immün yetmezlik alt grubu olmuĢtur (35). Dünya genelinde 1/300-700 

sıklıkla en sık görülen PĠY tipi selektif IgA eksikliğidir (1). BaĢtürk ve arkadaĢları 

tarafından yapılan çalıĢmada ise ülkemizde selektif IgA sıklığı 1/188 saptanmıĢtır 

(4). ÇalıĢmamızda en sık saptanan primer immün yetmezlik alt grubu, %74,5 ile 

antikor eksiklikleri olup literatür bilgisi ile örtüĢmektedir.  

PĠY‟li hastalarımızın soy geçmiĢleri incelendiğinde, %33,3‟ünün (n=68) anne 

ve babası arasında akrabalık bulunuyordu. Kılıç ve arkadaĢlarının 2004-2010 

yıllarını kapsayan çalıĢmasında ebeveyn akrabalığı %14,3 saptanmıĢtır (2). Rezaeı ve 

arkadaĢlarının, Ġran genelindeki primer immün yetmezlikli 930 çocuk ve eriĢkin 

hastada yapmıĢ olduğu çalıĢmasında ebeveynler arası akrabalık  %68,5 saptanmıĢtır 

(36). 

ÇalıĢmamızda, primer immün yetmezlik alt gruplarından, kombine immun 

yetmezlikler grubunda, %60‟lık oran ile en yüksek anne ve baba akrabalığı 

bulunurken, Kılıç ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu çalıĢmada ise, anne ve baba 

arasındaki akrabalık %80‟lik oran ile Ġmmun Sistem Regulasyon Bozuklukları alt 

grubunda en yüksek saptanmıĢtır (2). 

Primer immün yetmezlik tanılı hastalarımızın, 47‟sinde (%23) ailede PĠY 

öyküsü vardı. Kirkpatrick ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu çalıĢmada 677 hastanın 

%31,2‟ sinin ailesinde primer immün yetmezlik öyküsü alınmıĢtır (31). 
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Primer immün yetmezlikli hastalarımız değerlendirildiğinde, ortalama anne 

yaĢı (mean±SS) 35,23±7,61 yıl, ortalama baba yaĢı ise (mean±SS) 39,24±7,74 yıl idi. 

Ebeveyn eğitim düzeyine bakıldığında, annelerin %51‟i, babaların ise %31,4‟ü 

ilkokul mezunuydu. ÇalıĢmamızda, ebeveynlerin eğitim düzeyinin primer immün 

yetmezlikli hastalardaki yaĢam kalitesi üzerine herhangi bir etkisi saptanmamıĢtır. 

Bizim sonuçlarımıza benzer Ģekilde, Soresina ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu 

çalıĢmada, ebeveyn eğitim düzeyleri ayrıntılı olarak çalıĢılmamıĢ ancak ebeveyn 

eğitim düzeyini de içeren anne ve baba sosyodemografik özelliklerinin yaĢam 

kalitesi üzerine herhangi bir etkisi saptanmamıĢtır (37).  

Hastalarımızın öyküleri değerlendirildiğinde, ilk Ģikayetlerinin baĢlama yaĢı 

ortancası (min-maks): 0,75 yıl (0,1-16), tanı yaĢı ortancası (min-maks) ise 4 yıl (0,1-

17) idi. Hastaların %41,2‟sinde enfeksiyonlar 2-3 ayda bir tekrarlıyordu. Tekrarlayan 

enfeksiyonlar arasında sıklığı en yüksek olan, %29,1 ile üst solunum yolu 

enfeksiyonları (ÜSYE) idi. 

Kılıç ve arkadaĢlarının yapmıĢ olduğu çalıĢmada ise Ģikayetlerin baĢlama yaĢı 

2,47 ±3,4 yıl, tanı yaĢı  4,71 ±5,1 yıl idi (2). 

Primer immün yetmezlikli hastalarda, immün sistemin fonksiyonlarını tam 

olarak yerine getirememesi nedeni ile hastalar sık tekrarlayan, ağır seyirli, hayati 

tehlike arz eden enfeksiyonlara daha duyarlıdırlar. Tedavi edilmeyen veya eksik 

tedavi (doz ve süre azlığı) edilen primer immün yetmezlikli hastalarda 

enfeksiyonların neden olduğu kronik organ hasarları olabilmekte ve bu durum yaĢam 

kalitesini düĢürmektedir. PĠY‟li hastalarda izolasyon, profilaktik antibiyotik 

kullanımı, ĠVĠG infüzyonları, SCĠG, hematopoetik kök hücre transplantasyonu ve 

gen terapisi uygun hastalarda tedavi seçenekleri arasındadır. PĠY‟lerde 

immünglobulin tedavisi ile enfeksiyon sıklığı azalmakta ve baĢta pulmoner 

komplikasyonlar olmak üzere uzun dönem komplikasyonlar daha az görülmektedir. 

Hastalarımızın 77‟si (%37,7) profilaktik tedavi almaktaydı. Profilaksi alan 77 

hastadan %34,2‟si IVIG tedavisi alırken, bu aynı zamanda en sık profilaksi türü idi. 

ÇalıĢmamızda, profiklaktik tedavi almanın, çocukların kendi yaĢam kaliteleri algısı 

üzerine herhangi bir etkisi saptanmazken, ebeveynlerin çocuklara dair olan yaĢam 
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kalitesi algısı üzerine, özellikle de fiziksel iĢlevsellik ve psikososyal sağlık üzerine 

olumlu etkisi bulundu.  

ÇalıĢmamızda, nadir enfeksiyon geçiren primer immün yetmezlikli hastaların 

yaĢam kalitesi, “çocuk fiziksel iĢlevsellik‟‟, “sosyal iĢlevsellik‟‟ ve “psikososyal 

sağlık skorları‟‟ ve “ebeveyn fiziksel iĢlevsellik skoru‟‟değerlendirildiğinde daha 

yüksek bulundu. Diğer bir deyiĢle, enfeksiyon sıklığı azaldıkça yaĢam kalitesinde 

düzelme görülmekteydi. Ataeinie ve arkadaĢlarının çalıĢmasında enfeksiyon sıklığı 

artıkça, bizim sonuçlarımızı destekler nitelikte, duygusal iĢlevsellik skoru ve sosyal 

iĢlevsellik skoru sağlıklı kontrol grubu ile istatistiksel olarak karĢılaĢtırıldığında (p = 

0.029) daha düĢük bulunmuĢtur (33).  

PĠY‟ler, temelde enfeksiyonlara duyarlılığın artmasının yanında otoimmün, 

allerjik, lenfoproliferatif ve malign hastalık sıklığının da yüksek olduğu hastalıklar 

grubudur. PĠY‟li hastalarda, uzun seyir gösteren, olağandıĢı Ģiddette ve beklenmedik 

komplikasyonlar Ģeklinde ortaya çıkabilen enfeksiyonlar hastanın yaĢam kalitesini 

etkilemektedir. 

Kronik hastalıklara sahip çocuklar; hem sahip oldukları hastalıkların 

doğrudan etkileri hem de geliĢen komplikasyonların ve aldıkları tedavilerin 

doğurmuĢ olduğu olumsuzluklar nedeni ile “fiziksel ve duygusal iyilik hali” baĢta 

olmak üzere “sosyal iĢlevsellik” ve “okul sorunları” için   çok daha dezavantajlı 

olarak normal bir yaĢam sürmeye çalıĢmaktadırlar. Çocuklarda sık tekrarlayan, 

uzamıĢ ve ağır seyirli enfeksiyonlar baĢta olmak üzere malignite ve otoimmun 

hastalıkların daha fazla görüldüğü primer immün yetmezlikler düĢünüldüğünde, 

yaĢam kalitesinin bu hasta grubunda araĢtırılması daha çok önem kazanmaktadır. 

YaĢam kalitesinin çocukluk yaĢ grubunda araĢtırılıp tanımlanmasının, eriĢkin 

dönemde yaĢam kalitesindeki sorunları azaltıcı etkileri olduğu saptanmıĢtır. 

ÇalıĢmamızda, PĠY grubunda, hem çocukların kendi yaĢam kalitesi algıları ve 

hem de ebeveynlerin hasta çocukları için olan yaĢam kalitesi algılarının, tüm ölçek 

skorlarında, astımlı kontrol grubu ve sağlıklı kontrol grubuna göre daha düĢük 

olduğu görüldü. Ayrıca astımlı çocukların da yaĢam kalite skorları sağlıklı çocuklara 
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göre daha düĢüktü (p<0,001). Ataeinia ve arkadaĢlarının, primer immun 

yetmezliklerin bir alt grubu olan antikor eksikliği hastaları ile astım ve sağlıklı 

kontrol grupları karĢılaĢtırdıkları çalıĢmasında, primer antikor eksikliği grubunda 

yaĢam kalitesini, daha düĢük bulmuĢlardır (33).  Ataeinia ve arkadaĢları antikor 

eksikliği tanılı 44 çocuk hastanın yaĢam kalitesini sağlıklı çocuklarla karĢılaĢtırmıĢlar 

ve çocukların kendi doldurduğu fiziksel iĢlevsellik skoru (p = 0.045), duyguasal 

iĢlevsellik skoru (p = 0.004), okul sorunları skoru (p = 0.001) ve ölçek toplam 

skorunu istatistiksel olarak(p = 0.004) anlamlı derecede düĢük saptamıĢlardır (33). 

Ebeveynlerin doldurduğu anketlerden elde edilen ÇĠYKÖ puanlarından ise ölçek 

toplam skoru (p = 0.02) ve okul sorunları skoru (p = 0.04), sağlıklı kontrol grubuna 

göre istatistiksel olarak anlamlı saptanmıĢtır.  

Yakın tarihli yapılmıĢ baĢka çalıĢmada ise, Zebracki ve arkadaĢları „‟child 

health questionnaire–parent report version‟‟ (CHQ-PF50) yaĢam kalitesi ölçeğini 

kullanarak; ebeveynlerinin algılarına göre ĠVĠG tedavisi alan PĠY‟li çocukların 

fiziksel ve psikososyal iyilik halini değerlendirmiĢler ve Juvenil Ġdiopatik Artrit‟li 

(JĠA) hastalara ve sağlıklı kontroller ile yaĢam kalitelerini karĢılaĢtırmıĢlardır. PĠY‟li 

hastalarının ebeveynlerinin doldurduğu anketlerden elde edilen CHQ-PF50 

puanlarına göre, PĠY‟li çocukların genel sağlık iyilik hali (P=0.004) ve fiziksel 

iĢlevsellik skorları (P = 0.054), Juvenil Ġdiopatik Artrit‟li (JĠA) çocukların 

ebeveynlerinin doldurduğı CHQ-PF50 puanlarına göre daha düĢük saptanmıĢtır. 

Ayrıca PĠY‟li grubun genel sağlık durumu (P=0 .000), fiziksel sağlık skoru 

(p=0,000), fiziksel iĢlevsellik kısıtlılığı (P= 0.001), sosyal iĢlevsellik ve okul ile ilgili 

sorunlar (P =.000) sağlam kontrollere göre istatistiksel olarak anlamlı bulunmutur 

(38). 

Kuburovic ve arkadaĢlarının, „‟pediatrik yaĢam kalitesi envanteri‟‟ ölçeğini 

(ÇĠYKÖ) kullanarak yapmıĢ oldukları çalıĢmalarında,  primer immün yetmezlikli 

hastaların hem çocuk ölçek toplam puanları (p=0,02), hemde ebeveyn ölçek toplam 

puanlarını (P=0.001)  JIA ve sağlıklı kontrollere göre daha düĢük  bulunmuĢtur (39). 

Bahsedilen çalıĢmaların sonuçları ile çalıĢmamızda çıkan sonuçlar ve hipotezimiz 

örtüĢmektedir. PĠY grubundaki olgularda belirlenen düĢük yaĢam kalitesine, 
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hastalığın karekteristik özelliklerinden kaynaklanan fiziksel, duygusal, okul 

sorunları, sosyal alanlarda etkilenme ve yıkımın sebep olduğu düĢünülmektedir.   

ÇalıĢmamızda primer immün yetmezlikli hastaların yaĢam kalitesinde, hasta 

ve ebeveyn yaĢam kalitesi algısı üzerinden herhangi bir farklılık saptanmamıĢtır.  

Primer immün yetmezlikli grupta, 13-18 yaĢ grubu için, fiziksel iĢlevsellik 

(p=0,047) ve okul ile ilgili (p=0,001) olarak çocukların kendi yaĢam kalitesi algısının 

daha yüksek olduğu saptandı. Yani daha büyük çocuklarda fiziksel iĢlevsellik 

sorunları ve okul sorunları daha az bulunmakta idi. Ataeinia ve arkadaĢlarının 

yapmıĢ olduğu çalıĢmada yaĢam kalitesi ile yaĢ arasında herhangi bir iliĢki 

saptanmamıĢtır (33).   

ÇalıĢmamızda, ebeveyn ÇĠYKO skorlarının, sosyal iĢlevsellik (p= 0,025), 

okul sorunları (p=0,030) ve psikososyal sağlık (p= 0,025) bakımından, 13-18 yaĢ 

grubunda istatistiksel olarak daha yüksek olduğu görüldü.  

Tabolli ve arkadaĢlarının, eriĢkin yaĢ grubu içindeki yaygın değiĢken immün 

yetmezlik (CVĠD) tanılı hastalarda yapmıĢ oldukları çalıĢmada ise, bu hastalık 

grubunda yaĢ ilerledikçe organ disfonksiyonları arttığı için (bronĢektazi, inflamatuar 

barsak hastalığı gibi)  hayat kalitesi düĢmekte idi (34).  

Soresina ve arkadaĢlarının, X‟e bağlı agammaglobulinemi‟li (XLA) çocuk ve 

adölesanlarda yapmıĢ olduğu yaĢam kalitesi çalıĢmasında ise XLA‟lı hastalarda eğer 

düzenli IVIG yerine koyma tedavisine hasta uyumu iyi ise yaĢ büyüdükçe 

komplikasyon geliĢimi daha az olacağı için, yaĢ gruplarının yaĢam kalitesine etkisi 

saptanmamıĢtır (37). 

Zebracki ve arkadaĢlarının, “çocuk sağlığı anketi” (the child health 

questionnaire–parent report version) ölçeğini kullanarak, primer immun yetmezlikli 

hastaların ebeveyn görüĢlerine göre yaĢam kalitelerinin değerlendirildiği 

çalıĢmasında; genel sağlık durumu ve fiziksel iĢlevsellik skorları, JĠA‟lı gruba göre 

daha düĢük bulunmuĢtur (38).  
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ÇalıĢmamızda primer immün yetmezlik alt gruplarına giren hasta sayıları 

homojen olmadığı ve istatistiksel analiz uygulanamadığı için alt gruplar için yaĢam 

kalitesi skorları arasında farklılık olup olmadığı değerlendirilemedi. Ancak tüm alt 

gruplar için ortak olan bulgu sosyal iĢlevsellik skorlarının en düĢük olmasıydı. 

Sonuç olarak, çalıĢmamızda PĠY alt gruplarının sayısal olarak benzer 

olmamasından kaynaklanan bazı kısıtlılıklar bulunmakla beraber, PĠY tanılı çocuk ve 

ergenlerde yaĢam kalitesinin çeĢitli parametrelerde kontrol gruplarına göre daha 

düĢük olduğu saptandı. Ebeveynlerin de PĠY tanılı çocukları için yaĢam kalitesi 

algıları düĢük olarak saptandı ve bu durum PĠY‟lerin aileyi etkileyen bir hastalık 

olduğunu göstermektedir. ÇalıĢmamız Türkiye‟de yapılan ilk çalıĢma olmasından 

dolayı önemlidir. PĠY olan çocuklarda ebeveyn tutumları, yaĢam kalitesi algıları ve 

bunların birbiriyle iliĢkisinin daha iyi anlaĢılması için daha geniĢ örneklemi olan, 

kapsamlı çalıĢmalara ihtiyaç vardır. Böylece PĠY hastalarının daha kaliteli bir hayat 

sürebilmesi için bazı önlemler geliĢtirilebilir. 
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6. SONUÇLAR 

 

ÇalıĢmamıza, Aralık 2016 ile Haziran 2017 tarihleri arasında, hastanemizin 

Çocuk Ġmmünolojisi ve Alerji Hastalıkları Kliniği‟nde, PĠY tanısı ile takip edilen 

204 hasta, kontrol grubu olarak ise astım tanılı 104 hasta ile genel pediatri 

polikliniklerine akut sorunları nedeniyle baĢvuran ancak herhangi bir kronik hastalığı 

olmayan 117 sağlıklı kontrol grubu hastası olmak üzere, 2-18 yaĢ aralığında toplam 

425 çocuk ve ergen hasta alındı. Bu hastalar, ülkemiz için güvenilirlik ve uygunluğu 

yapılmıĢ olan „‟çocuklar için yaĢam kalitesi ölçeği‟‟ (ÇĠYKÖ) ile değerlendirilmiĢ ve 

aĢağıdaki sonuçlar elde edilmiĢtir. 

1. Primer immün yetmezlik tanılı 204 hastanın 49‟u (%24) 2-4 yaĢ grubunda, 43‟ü 

(%21,1) 5-7 yaĢ grubunda, 41‟i (%20,1) 8-12 yaĢ grubunda ve 71‟i ise (%34,8) 13-18 

yaĢ grubunda yer alıyordu. YaĢ grupları açısından hasta ve kontrol grupları arasında 

istatistiksek olarak anlamlı fark saptanmadı. 

2. Primer immün yetmezlik tanılı hastaların %60,8‟i (n=124) erkek cinsiyetteydi. 

Cinsiyet açısından da hasta ve kontrol grupları arasında istatistiksel olarak anlamlı 

fark saptanmadı. 

3. Hastaların doğum ağırlığı ortalama±SS: 3175,88±561,07 g, ortanca (min-maks): 

3200 (1800-4500) g idi.Hastaların doğum Ģekilleri değerlendirildiğinde; 125‟i 

(%61,3) normal spontan vajinal yol (NSVY) ve 79‟u ise (%38,7) sezaryen (C/S) ile 

doğum öyküsüne sahip idi.ÇalıĢmamızda doğum zamanları değerlendirildiğinde, 

%9,8‟i (n=20) preterm ve %90,2‟si (n=184) ise term doğumdu. 

Hastalarımızdan%84,8‟i (n=173) doğum sonrası küvoz bakımı almamıĢken, 198 

(%97) hastanın göbek kordonu zamanında düĢmüĢ, 6 (%3) hastanın göbek kordonu 

ise 21 günden daha geç düĢmüĢtür. Göbek kordonu geç düĢen hastaların tamamı 

fagositer sistemin sayı ve fonksiyon bozuklukları grubunda yer alıyordu. BCG aĢısı 

sonrası 11 (%5,4) hastada uygulama yerinde lokal komplikasyon geliĢti.  
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4. PĠY‟li hastalardan, %33,3‟ünün (n=68) anne ve babası arasında akrabalık iliĢkisi var 

iken, 47‟sinin (%23) ailesinde PĠY öyküsü vardı.  

 

5. Primer immün yetmezlik tanılı hastaların, ortalama anne yaĢı 35,23±7,61 yıl 

(ortalama±SS) ve ortalama baba yaĢı ise 9,24±7,74 yıl (ortalama±SS) idi. Annelerin 

%51‟i, babaların ise %31,4‟ü ilkokul mezunuydu. 

 

6. ÇalıĢmamızda hastaların 152‟si (%74,5) “Antikor eksiklikleri” grubunda, 24‟ü 

(%11,7) “Fagositer sistemin sayı ve fonksiyon bozuklukları” grubunda, 20‟si (%9,8) 

“Kombine immün yetmezlikler” grubunda ve 8‟i (%4) ise “Diğer iyi tanımlanmıĢ 

immün yetmezlikler” grubunda yer alıyordu. 

 

7. Hastaların ĢikayetbaĢlama yaĢı ortancası (min-maks) 0,75 (0,1-16) yıl, tanı yaĢı 

ortancası (min-maks) ise 4 (0,1-17) yıl idi. Hastaların büyük kısmında enfeksiyonlar 

2-3 ayda bir tekrarlıyordu. Tekrarlayan enfeksiyonlar çoğunlukla üst solunum yolu 

enfeksiyonu (ÜSYE) idi. 

 

8. PĠY‟li hastalardan 77‟si (%37,7) profilaktik tedavi alıyordu. Profilaksi alan 77 PĠY‟li 

hastanın; 13‟ü (%17,1) Trimetoprim/sülfometoksazol (TMP/SMX), 26‟sı (%34,2) 

IVIG, 1‟i (%1,3) TMP/SMX +Flukonazol, 23‟ü (%30,3) 

TMP/SMX+IVIG+Flukonazol ve 13‟ü (%17,1) ise diğer kemoterapotiklerle 

profilaksi tedavisi almakta idi. 

 

9. ÇalıĢmamızda; PĠY grubu ile astımlı ve sağlıklı kontrol gruplarının, çocuklar için 

yaĢam kalitesi ölçeği (ÇĠYKÖ) kullanılarak değerlendirilen, yaĢam kalitesi skorları 

karĢılaĢtırıldığında, gruplar arasında farklılık olduğu görüldü. Hem çocuk hem de 

ebeveynlerin doldurduğu ÇĠYKÖ puanları değerlendirildiğinde, ölçeğin tüm 

bölümlerinde için (fiziksel iĢlevsellik, duygusal iĢlevsellik, sosyal iĢlevsellik, okul 

sorunları, psikososyal sağlık ve toplam skor) PĠY grubunda,hem astımlı kontrol hem 

de sağlıklı kontrol grubuna göre daha düĢük skorlar olduğu görüldü. Ayrıca astımlı 

çocukların da yaĢam kalite skorları sağlıklı çocuklara göre daha düĢüktü (p<0,001)  
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10. Hastanın kendisi ve ebeveyni tarafından doldurulan ÇĠKYÖ skorları 

karĢılaĢtırıldığında fark olmadığı görüldü. 

 

11. ÇĠYKÖ skorlarının cinsiyete göre değiĢiklik gösterip göstermediği 

değerlendirildiğinde, hem hastanın kendisi hem de ebeveyni tarafından doldurulan 

ÇĠYKÖ skorlarının hastanın cinsiyetine göre farklı olmadığı görüldü. 

 

12. ÇĠYKÖ skorlarının hastaların yaĢıyla iliĢkisi değerlendirildi. 2-4 ve 5-7 yaĢ grubu 

için sadece ebeveynler form doldurduğu için bu iki yaĢ grubu hariç tutuldu. 8-12 ve 

13-18 yaĢ olmak üzere iki yaĢ grubundaki hastaların doldurdukları ÇĠYKÖ skorları 

karĢılaĢtırıldığında; fiziksel iĢlevsellik ve okul sorunları skorlarının 13-18 yaĢ 

grubunda daha yüksek olduğu görüldü. Yani daha büyük çocuklarda fiziksel 

iĢlevsellik sorunları ve okul sorunları daha az bulunuyordu. 

 

13. Ebeveynler tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorlarının çocuğun yaĢ grubu ile iliĢkisi 

değerlendirildiğinde; sosyal iĢlevsellik, okul sorunları ve psikososyal sağlık 

skorlarının 13-18 yaĢ grubunda daha iyi olduğu görüldü. 

 

14. Hastanın profilaktik tedavi alıyor olmasının ÇĠYKÖ skorları üzerinde etkisi 

değerlendirildiğinde, çocuklar tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorları açısından fark 

olmadığı görüldü. Ancak profilaksi alan hastaların ebeveynleri tarafından doldurulan 

ÇĠYKÖ skorları ölçeğin tüm alt bölümleri için (fiziksel iĢlevsellik, duygudal 

iĢlevsellik, sosyal iĢlevsellik, okul sorunları ve psikososyal sağlık) profilaksi 

almayanlara göre daha yüksek bulundu. 

 

15. Anne ve babanın eğitim düzeyinin ebeveyn tarafından doldurulan ÇĠYKÖ skorları 

üzerine etkisi değerlendirildiğinde, ebeveyn eğitim düzeyi ile ÇĠYKÖ skorları 

arasında iliĢki olmadığı görüldü. 

 

16. PĠY tanılı hastaların enfeksiyon sıklığının, hasta ve ebeveyni tarafından doldurulan 

ÇĠYKÖ skorlarına etkisi değerlendirildiğinde, ebeveyn tarafından doldurulan fiziksel 
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iĢlevsellik skoru ile hastanın kendisi tarafından doldurulan fiziksel iĢlevsellik, sosyal 

iĢlevsellik ve psikososyal sağlık skorları nadir (2-3 aydan daha az) enfeksiyon 

geçiren hastalar için daha yüksek bulundu. Diğer bir deyiĢle, enfeksiyon sıklığı 

azaldıkça yaĢam kalitesinde düzelme görülmektedir. 

 

17. Primer immün yetmezlik alt grupları arasında yaĢam kalite skorları arasında farklılık 

olup olmadığı değerlendirilemedi. Çünkü alt gruplara giren hasta sayıları homojen 

değildi ve istatistiksel analiz uygulanamadı. Ancak tüm alt gruplar için ortak olan 

bulgu sosyal iĢlevsellik skorlarının en düĢük olmasıydı. Primer immün yetmezlik alt 

grupları ÇĠYKÖ toplam ölçek skorları açısından istatistiksel olarak 

karĢılaĢtırılamadı. Ancak hem hasta hem de ebeveyn skorları değerlendirildiğinde en 

yüksek skorlar Kombine Ġmmün Yetmezlikler grubuna aitti.  
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EK-1 

ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTE ÖLÇEĞĠ (2-4 YAġ) 

Fiziksel iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 

1.Yürümek  Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.KoĢmak  Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.Oyun oynamak ya da egzersiz yapmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.Ağır bir Ģey kaldırmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5.Banyo yapmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

6.Oyuncaklarını toplamakta yardım etmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

7.Acısının ya da ağrısının olması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

8.DüĢük enerji düzeyi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

 

Duygusal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 

1.KorkmuĢ ya da ürkmüĢ hissetmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.Hüzünlü ya da üzgün hissetmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.Öfkeli hissetmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.Uyanmakta zorluk çekmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5.EndiĢe duymak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

 

Sosyal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 

1.YaĢıtları ile uyun oynamaması  Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.YaĢıtlarının onunla oynamak istememesi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.YaĢıtları tarafından alay edilmesi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.YaĢıtlarının yapabildiği Ģeyleri yapamaması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5.YaĢıtlarıyla oyun oynarken geri kalması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

 

AĢağıdaki bölümü, eğer çocuğunuz kreĢ ya da anaokuluna gidiyorsa doldurunuz. 

Okul ile ilgili sorunlar 

1. KreĢ-anaokulu faaliyetlerini yaĢıtları gibi 

yapamaması 
Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.Kendisini iyi hissetmediği için kreĢ-

anaokuluna gidememesi  
Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.Doktora ya da hastaneye gittiği için kreĢ-

anaokuluna gidememesi  
Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 



75 

 

ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTE ÖLÇEĞĠ (5-7 YAġ) 

 

Fiziksel iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 

1.Bir bloktan fazla yürümek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.KoĢmak  Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.Spor yada egzersiz yapmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.Ağır bir Ģey kaldırmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5.Kendi baĢına duĢ veya banyo yapmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

6.Evdeki günlük iĢleri yapmak Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

7.Acısının veya ağrısının olması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

8.DüĢük enerji düzeyi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

 

Duygusal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 

1.KorkmuĢ ya da ürkmüĢ hissetmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.Hüzünlü ya da üzgün hissetmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.Öfkeli hissetmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.Uyanmakta zorluk çekmek Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5.Kendisine ne olacağı konusunda endiĢe 

duymak 
Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

 

Sosyal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 

1.YaĢıtları ile geçinememesi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.YaĢıtlarının onunla arkadaĢ olmak istememesi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.YaĢıtları tarafından alay edilmesi Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.YaĢıtlarının yapabildiği Ģeyleri yapamaması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5.YaĢıtlarıyla oyun oynarken geri kalması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

 

Okul ile ilgili sorunlar 

1.Sınıfta dikkatini toplayamaması  Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

2.Bazı Ģeyleri unutması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

3.Derslerinden geri kalması Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

4.Kendini iyi hissetmediği için okula 

gidememesi  
Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 

5. Doktora veya hastaneye gittiği için okula 

gidememesi 
Hiçbir zaman Nadiren  Bazen  Sıklıkla  Her zaman 
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ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ ÇOCUK FORMU (8-12 YAġ) 

 

 

                                                                          Ad Soyad:  

                                                                          Tarih:  

    

    

    

  ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ 

    

  Çocuk Değerlendirme Formu (8-12 yaĢ) 

  

    

    

Bir sonraki sayfada senin için sorun olabilecek durumların listesi bulunmaktadır. 

Lütfen son bir aylık süre içinde her birinin senin için ne kadar sorun oluĢturduğunu daire içine 

alarak belirt. 

    

    

  Eğer senin için hiçbir zaman sorun değilse                 0 

  Eğer senin için nadiren sorun oluyorsa 1 

  Eğer senin için bazen sorun oluyorsa                                    2 

  Eğer senin için sıklıkla sorun oluyorsa                                       3 

  Eğer senin için hemenher zaman sorun oluyorsa                             4 

    

                 Burada yanlıĢ ya da doğru cevaplar yoktur.  

                 Eğer herhangi bir soruyu anlayamazsan lütfen yardım iste.  
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Son bir ay içinde aĢağıdakiler senin için ne kadar sorun yarattı? 

            

Sağlığım ve aktivitelerim ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. Bir bloktan fazla yürümek bana zor gelir 0 1 2 3 4 

2. KoĢmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

3. Spor ya da egzersiz yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

4. Ağır bir Ģey kaldırmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

5. Kendi baĢıma duĢ ya da banyo yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

6. Evdeki günlük iĢleri yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

7. Bir yerim acır ya da ağrır 0 1 2 3 4 

8. Enerjim azdır 0 1 2 3 4 

            

Duygularımla ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. KorkmuĢ ya da ürkmüĢ hissederim 0 1 2 3 4 

2. Hüzünlü ya da üzgün hissederim 0 1 2 3 4 

3. Öfkeli hissederim 0 1 2 3 4 

4. Uyumakta zorluk çekerim 0 1 2 3 4 

5. Bana ne olacağı konusunda endiĢelenirim 0 1 2 3 4 

            

BaĢkaları ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. YaĢıtlarımla geçinmekte sorun yaĢarım 0 1 2 3 4 

2. YaĢıtlarım benimle arkadaĢ olmak istemezler 0 1 2 3 4 

3. YaĢıtlarım benimle alay eder 0 1 2 3 4 

4. YaĢıtlarımın yapabildikleri Ģeyleri yapamam 0 1 2 3 4 

5. YaĢıtlarımla oyun oynarken geri kalırım 0 1 2 3 4 

            

Okul ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. Sınıfta dikkatimi toplamakta zorlanırım 0 1 2 3 4 

2. Bazı Ģeyleri unuturum 0 1 2 3 4 

3. Derslerimden geri kalmamak için zorluk çekerim 0 1 2 3 4 

4. Kendimi iyi hissetmediğim için okula gidemediğim olur 0 1 2 3 4 

5. Doktora ya da hastaneye gittiğim için okula gidemediğim olur 0 1 2 3 4 
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ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ EBEVEYN FORMU (8-12 YAġ) 

 

 

                                                Çocuğunuzun adı Soyadı:  

                                                                          Tarih:  

    

  ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ 

  Çocuk Değerlendirme Formu ( Anne-Baba ) (8-12 yaĢ)  

  

    

    

            Bir sonraki sayfada çocuğunuz için sorun olabilecek durumların listesi bulunmaktadır. 

Lütfen son bir aylık süre içinde her birinin çocuğunuz için ne kadar sorun oluĢturduğunu 

daire içine alarak belirtiniz. 

  Eğer çocuğunuz için hiçbir zaman sorun değilse                 0 

  Eğer çocuğunuz için nadiren sorun oluyorsa 1 

  Eğer çocuğunuz için bazen sorun oluyorsa                                    2 

  Eğer çocuğunuz için sıklıkla sorun oluyorsa                                       3 

  Eğer çocuğunuz için hemenher zaman sorun oluyorsa                             4 

    

                 Burada yanlıĢ ya da doğru cevaplar yoktur.  

                 Eğer herhangi bir soruyu anlayamazsanız lütfen yardım isteyiniz.  
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Son bir ay içinde aĢağıdakiler çocuğunuz için ne kadar sorun yarattı? 

            

Fiziksel iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. Bir bloktan fazla yürümek  0 1 2 3 4 

2. KoĢmak  0 1 2 3 4 

3. Spor ya da egzersiz yapmak  0 1 2 3 4 

4. Ağır bir Ģey kaldırmak  0 1 2 3 4 

5. Kendi baĢına duĢ ya da banyo yapmak  0 1 2 3 4 

6. Evdeki günlük iĢleri yapmak  0 1 2 3 4 

7. Acısının ya da ağrısının olması 0 1 2 3 4 

8. DüĢük enerji düzeyi 0 1 2 3 4 

            

Duygusal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. KorkmuĢ ya da ürkmüĢ hissetmek 0 1 2 3 4 

2. Hüzünlü ya da üzgün hissetmek 0 1 2 3 4 

3. Öfkeli hissetmek 0 1 2 3 4 

4. Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4 

5. Kendisine ne olacağı konusunda endiĢe duymak 0 1 2 3 4 

            

Sosyal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. YaĢıtları ile geçimi 0 1 2 3 4 

2. YaĢıtlarının onunla arkadaĢ olmak istememesi 0 1 2 3 4 

3. YaĢıtları tarafından alay edilmesi 0 1 2 3 4 

4. YaĢıtlarının yapabildiği Ģeyleri yapamaması 0 1 2 3 4 

5. YaĢıtları ile oyun oynarken geri kalması 0 1 2 3 4 

            

Okul ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. Sınıfta dikkatini toplayamaması 0 1 2 3 4 

2. Bazı Ģeyleri unutması 0 1 2 3 4 

3. Derslerinden geri kalması 0 1 2 3 4 

4. Kendini iyi hissetmediği için okula gidememesi 0 1 2 3 4 

5. Doktora ya da hastaneye gittiği için okula gidememesi 0 1 2 3 4 
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ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ ERGEN FORMU (13-18 YAġ) 

 

 

                                                                          Ad Soyad:  

                                                                          Tarih:  

    

    

    

  ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ 

    

  Ergen Değerlendirme Formu (13-18 yaĢ)  

  

    

    

Bir sonraki sayfada sizin için sorun olabilecek durumların listesi bulunmaktadır. 

Lütfen son bir aylık süre içinde her birinin sizin için ne kadar sorun oluĢturduğunu 

daire içine alarak belirtiniz. 

    

    

  Eğer sizin için hiçbir zaman sorun değilse                 0 

  Eğer sizin için nadiren sorun oluyorsa 1 

  Eğer sizin için bazen sorun oluyorsa                                    2 

  Eğer sizin için sıklıkla sorun oluyorsa                                       3 

  Eğer sizin için hemenher zaman sorun oluyorsa                             4 

    

                 Burada yanlıĢ ya da doğru cevaplar yoktur.  

                 Eğer herhangi bir soruyu anlayamazsanız lütfen yardım isteyiniz.  
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Son bir ay içinde aĢağıdakiler sizin için ne kadar sorun yarattı? 

Sağlığım ve aktivitelerim ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. Bir bloktan fazla yürümek bana zor gelir 0 1 2 3 4 

2. KoĢmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

3. Spor ya da egzersiz yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

4. Ağır bir Ģey kaldırmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

5. Kendi baĢıma duĢ ya da banyo yapmak bana 

zor gelir 
0 1 2 3 4 

6. Evdeki günlük iĢleri yapmak bana zor gelir 0 1 2 3 4 

7. Bir yerim acır ya da ağrır 0 1 2 3 4 

8. Enerjim azdır 0 1 2 3 4 

    
        

Duygularımla ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. KorkmuĢ ya da ürkmüĢ hissederim 0 1 2 3 4 

2. Hüzünlü ya da üzgün hissederim 0 1 2 3 4 

3. Öfkeli hissederim 0 1 2 3 4 

4. Uyumakta zorluk çekerim 0 1 2 3 4 

5. Bana ne olacağı konusunda endiĢelenirim 0 1 2 3 4 

    
        

BaĢkaları ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. YaĢıtlarımla geçinmekte sorun yaĢarım 0 1 2 3 4 

2. YaĢıtlarım benimle arkadaĢ olmak istemezler 0 1 2 3 4 

3. YaĢıtlarım benimle alay eder 0 1 2 3 4 

4. YaĢıtlarımın yapabildikleri Ģeyleri yapamam 0 1 2 3 4 

5. YaĢıtlarıma ayak uydurmakta zorluk çekerim 0 1 2 3 4 

            

Okul ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her 

zaman 

1. Sınıfta dikkatimi toplamakta zorlanırım 0 1 2 3 4 

2. Bazı Ģeyleri unuturum 0 1 2 3 4 

3. Derslerimden geri kalmamak için zorluk 

çekerim 
0 1 2 3 4 

4. Kendimi iyi hissetmediğim için okula 

gidemediğim olur 
0 1 2 3 4 

5. Doktora ya da hastaneye gittiğim için okula 

gidemediğim olur 
0 1 2 3 4 
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ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ EBEVEYN FORMU (13-18 YAġ) 

 

 

                                                Çocuğunuzun adı Soyadı:  

                                                                          Tarih:  

    

  ÇOCUKLAR ĠÇĠN YAġAM KALĠTESĠ ÖLÇEĞĠ 

    

  Ergen Değerlendirme Formu ( Anne-Baba ) (13-18 yaĢ)  

  

    

Bir sonraki sayfada çocuğunuz için sorun olabilecek durumların listesi bulunmaktadır. 

Lütfen son bir aylık süre içinde her birinin çocuğunuz için ne kadar sorun 

oluĢturduğunu daire içine alarak belirtiniz. 

    

    

  Eğer çocuğunuz için hiçbir zaman sorun değilse                 0 

  Eğer çocuğunuz için nadiren sorun oluyorsa 1 

  Eğer çocuğunuz için bazen sorun oluyorsa                                    2 

  Eğer çocuğunuz için sıklıkla sorun oluyorsa                                       3 

  Eğer çocuğunuz için hemenher zaman sorun oluyorsa                             4 

    

                 Burada yanlıĢ ya da doğru cevaplar yoktur.  

                 Eğer herhangi bir soruyu anlayamazsanız lütfen yardım isteyiniz.  
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Son bir ay içinde aĢağıdakiler çocuğunuz için ne kadar sorun yarattı? 

            

Fiziksel iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. Bir bloktan fazla yürümek  0 1 2 3 4 

2. KoĢmak  0 1 2 3 4 

3. Spor ya da egzersiz yapmak  0 1 2 3 4 

4. Ağır bir Ģey kaldırmak  0 1 2 3 4 

5. Kendi baĢına duĢ ya da banyo yapmak  0 1 2 3 4 

6. Evdeki günlük iĢleri yapmak  0 1 2 3 4 

7. Acısının ya da ağrısının olması 0 1 2 3 4 

8. DüĢük enerji düzeyi 0 1 2 3 4 

            

Duygusal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. KorkmuĢ ya da ürkmüĢ hissetmek 0 1 2 3 4 

2. Hüzünlü ya da üzgün hissetmek 0 1 2 3 4 

3. Öfkeli hissetmek 0 1 2 3 4 

4. Uyku ile ilgili zorluklar 0 1 2 3 4 

5. Kendisine ne olacağı konusunda endiĢe duymak 0 1 2 3 4 

            

Sosyal iĢlevsellik ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. YaĢıtları ile geçimi 0 1 2 3 4 

2. YaĢıtlarının onunla arkadaĢ olmak istememesi 0 1 2 3 4 

3. YaĢıtları tarafından alay edilmesi 0 1 2 3 4 

4. YaĢıtlarının yapabildiği Ģeyleri yapamaması 0 1 2 3 4 

5. YaĢıtlarına ayak uyduramaması 0 1 2 3 4 

            

Okul ile ilgili sorunlar 
Hiçbir 

zaman 
Nadiren Bazen Sıklıkla 

Hemen 

her zaman 

1. Sınıfta dikkatini toplayamaması 0 1 2 3 4 

2. Bazı Ģeyleri unutması 0 1 2 3 4 

3. Derslerinden geri kalması 0 1 2 3 4 

4. Kendini iyi hissetmediği için okula gidememesi 0 1 2 3 4 

5. Doktora ya da hastaneye gittiği için okula gidememesi 0 1 2 3 4 

 


