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ÖZET 

Amaç: SIgA eksikliği en sık görülen PİY hastalığıdır. Diğer PİY’de olduğu gibi sIgA eksikliği 

olan hastalarda da enfeksiyon hastalıkları, alerjik hastalıklar ve otoimmün hastalıklar daha sık 

görülür. Bu tez çalışması ile sIgA eksikliği olan hastalarımızın klinik ve laboratuvar verilerinin 

değerlendirilmesi amaçlanmıştır. 

Metod: 2012-2021 yılları arasında, İstanbul Sağlık Bilimleri Üniversitesi, Kanuni Sultan 

Süleyman Sağlık Uygulama ve Araştırma Merkezi (SUAM), Çocuk İmmünolojisi ve Alerji 

polikliniğinde takipleri yapılan toplam 101 sIgA eksikliği olan çocuk çalışmaya dahil edilmiştir. 

Hastalarımıza ait klinik ve laboratuvar verileri hastane medikal kayıt sitemi üzerinde taranarak 

oluşturulan formlara kaydedilmiş ve sonrasında istatistiki değerlendirmeler yapılmıştır. 

Bulgular: Hastalarımızın güncel yaşı ortalama 12.17 ± 3,32 yıl şeklinde ve 56 tanesi (%55,5) 

erkekti. 28 hastada (%27,72) anne baba arasında akrabalık vardı ve üç olgu kardeşti. Hastaların 

başvuru şikayetlerine bakıldığında, 87 (%86,13) hasta, öksürük, hırıltı, nefes darlığı, hapşırık, 

burun tıkanıklığı ve döküntü gibi alerjik semptomlar, 77 (%76,23) hasta ise, ateş, halsizlik, 

boğaz ağrısı ve kulak ağrısı gibi üst solunum yolları enfeksiyonu semptomu ile getirilmişti. 

Alerjik hastalıklar arasında en sık olarak %69,30 hastada astım, %31,68 hastada alerjik rinit ve 

29 (%28,71) hastada atopik dermatit saptandı. Otoimmün hastalıklar açısından sorgulandığında 

ise 3 (%2,97) hastada tip-1 diyabetes mellitüs ve 3 (%2,97) hastada da otoimmün tiroidit tanısı 

vardı. Dördü subklinik olmak üzere 7 hastada (%6,93) tiroid peroksidaz antikorları pozitif 

saptandı.  Yine hastalardan 12 tanesine (%11,88) tekrarlayan akut otitis media ve/veya 

efüzyonlu otitis media nedeniyle kulak ventilasyon tüpü takılmış ve 10 tanesine de (%9,90) 

lenfoproliferasyon nedeniyle adenoidektomi ve/veya tonsillektomi yapılmıştı. 

Sonuç: SIgA eksikliği olan hastalarda enfeksiyon sıklığının, alerjik hastalıkların ve otoimmün 

hastalıkların diğer PİY olduğu gibi daha sık görüldüğü bu tez çalışması ile bir kez daha 

gösterilmiştir. Bu anlamda bu çalışma ile sIgA eksikliğininde diğer tüm PİY’lerde olduğu gibi 

komorbiditeler açısından yakın takip edilmesi gerekliliğini bir kez daha vurgulamak istedik. 

Anahtar Kelimeler: Selektif IgA eksikliği, enfeksiyonlar, alerjik hastalıklar, otoimmünite  
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ABSTRACT 

 

Evaluation of Patients with Selective Immunglobulin A (SIgA) Deficiency 

 

Objective: Selective immunoglobulin A (sIgA) deficiency is the most common primary 

immunodeficiency (PID) disease. As in other PID diseases, infectious diseases, allergic 

diseases and autoimmune diseases are more common in patients with sIgA deficiency. In our 

study, it was aimed to evaluate the clinical and laboratory data of our patients that we followed 

up for sIgA deficiency.  

Method: A total of 101 children with sIgA deficiency who were diagnosed and followed up in 

the Istanbul Health Sciences University, Kanuni Sultan Süleyman Health Practice and Research 

Center (SUAM), Pediatric Immunology and Allergy outpatient clinic between 2012 and 2021 

were included in the study. The clinical and laboratory data of our patients were recorded in the 

forms created by scanning on the hospital medical record system, and then statistical 

evaluations were made. 

Results: The current mean age of our patients was 12.17 ± 3.32 years, and 56 of them (55.5%) 

were male. There was consanguineous marriage between the parents in 28 patients (27.72%) 

and three patients were siblings. Considering the complaints of the patients, 87 (86.13%) 

patients had allergic symptoms such as cough, wheezing, shortness of breath, sneezing, nasal 

congestion and rash, 77 (76,23%) patients had applied to hospital with symptoms of upper 

respiratory tract infection such as fever, weakness, sore throat and earache. The most common 

allergic diseases were asthma in 69.30%, allergic rhinitis in 31.68%, and atopic dermatitis in 

29 (28.71%) patients. When questioned in terms of autoimmune diseases, 3 (2.97%) patients 

had type-1 diabetes mellitus and 3 (2.97%) patients had autoimmune thyroiditis. Positive 

thyroid peroxidase antibodies were detected in 7 patients (6.93%), 4 of which were subclinical. 

Again, 12 (11.88%) of our patients had ear ventilation tube inserted due to recurrent acute otitis 

media and/or otitis media with effusion and 10 (9.90%) had adenoidectomy and/or 

tonsillectomy due to lymphoproliferation. 

Conclusion: This study has shown once again that the frequency of infection, allergic diseases 

and autoimmune diseases are higher in patients with SIgA deficiency, as in other PIDs. In this 



 ix  

 

sense, we wanted to emphasize once again that patients with sIgA deficiency should be 

followed closely in terms of comorbidities, as in all other PID patients. 

Key Words: Selective IgA Deficiency, infections, allergic diseases, autoimmunity 
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1.GİRİŞ VE AMAÇ 

Bilim ve teknolojinin çoklu hızlı gelişim gösterdiği çağımızda tıpta en çok ilerleme 

kaydedilen alanlardan biri de immünoloji bilimidir. Bilginin paylaşımı, daha kolay 

ulaşılabilir olması ve tanı yöntemlerinin artması immünoloji alanındaki ilerlemeleri 

hızlandırmıştır.  

PİY’ler 450’den fazla genetik kusurun sebep olduğu 400’ün üzerinde farklı klinik 

tablodan oluşan bir hastalık grubudur. PİY’ler çoğunluğu monogenik mutasyonlar 

sonucunda ortaya çıkan hastalıklardır (1).  Bu hastalık grubunda klinik tablolar 

heterojenite göstermektedir. Tekrarlayan ve hayatı tehdit edebilen enfeksiyonlar, 

alerjik hastalılar, otoimmün hastalıklar ve maligniteler PİY olgularında normal 

popülasyona göre daha sık görülmektedir (2).  

PİY grupları içinde antikor eksiklileri ile giden humoral immün yetmezlikler en sık 

görülen hastalık grubudur. Bu grup içinde de en sık görülen hastalık ise sIgA 

eksikliğidir. SIgA tanım olarak, 4 yaşından sonra serum IgG ve IgM değerleri normal 

iken IgA düzeyinin 7 mg/dl (0,07 g/L)’nin altında olması durumudur. IgA düzeyinin 

yaşa göre 2 SS (standart sapma) altında olması ise parsiyel IgA eksikliği olarak 

adlandırılır (3) 

SIgA eksikliği olan hastalar asemptomatik olabileceği gibi tekralayan enfeksiyonlar, 

alerji hastalıklar, otoimmünite ve maligniteler ile karşımıza gelebilirler.  

PİY hastalarında temel amaç hastalığın erken tanısı, hastanın doğru tedavi edilmesi ve 

hastalığa bağlı komplikasyonların önlenmesidir. Bu çalışmamızla çocuklarda en sık 

görülen PİY olan sIgA eksikliği tanılı hastalarımızın klinik ve laboratuvar verilerini 

değerlendirmeyi amaçladık. Bunun sonucunda da hangi hastalarda sIgA eksikliğinden 

şüphelenilmesi gerektiğini, hastalıkla ilişki komorbiditelerin neler olduğunu 

saptamayı ve bu konularda literatüre katkı sağlamayı hedefliyoruz. 
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2.GENEL BİLGİLER 

2.1 BAĞIŞIKLIK SİSTEMİ 

Bağışıklık sistemi veya immün sistem bir canlıdaki hastalıklara karşı savunma 

mekanizmasını oluşturan, patojenleri, antijenleri ve malign hücrelerini tanıyıp yok 

etmeye çalışan, vücudu yabancı ve zararlı maddelere karşı koruyan karmaşık bir 

sistemdir. Bu koruma fiziksel bariyerleri, hücresel bileşenleri ve serum kaynaklı çeşitli 

molekülleri içerir. Tüm bu mekanizmalar birbiri ile bağlantılı iki sistem altında ele 

alınır: Non-spesifik (doğal) ve spesifik (kazanılmış, adaptif) immün sistem (1–3). 

2.1.1  Doğal Bağışıklık  

Savunma sisteminin ilk aşaması olan doğal bağışıklığın temel olarak görevi 

organizmaya ait olan ile yabancı olanı ayırt etmektir. Tüm çok hücreli canlılarda 

intrauterin hayatta gelişmeye başlayıp ve doğum sonrası da gelişmeye devam eder. 

Genel olarak iki hattan oluşan bu sistemde, birinci aşamayı fiziksel ve kimyasal 

bariyerler oluştururken (cilt, solunum yolu, gastrointestinal sistem ve ürogenital sistem 

müköz membranları ve salgıları) ikinci aşama ise fagositer hücreleri (nötrofiller, 

makrofajlar, bazofiller, eozinofiller, doğal öldürücü hücreler), enflamatuvar sitokinler 

ve CRP, ferritin, albümin gibi protein yapıdaki moleküllerden oluşmaktadır. 

İmmünolojik hafızaya sahip olmayan doğal immünitenin bir özelliği de antijenle ne 

sıklıkla karşılaşırsa karşılaşsın immün yanıtın değişmemesi olup diğer önemli özelliği 

ise kazanılmış bağışıklığın uyarılması ve farklılaşmasında rol oynamasıdır (4).   

2.1.2 Kazanılmış Bağışıklık 

Kazanılmış veya spesifik immünite bireyin yaşam süresi boyunca gelişen, farklı 

patojenlere ve yabancı moleküllere özgül bir şekilde yanıt veren mekanizmadır. 

Kazanılmış bağışıklığın hücresel ve humoral olmak üzere iki temel bileşeni vardır. 

Lenfositler kazanılmış immünitenin temel yapıtaşıdır. T lenfositler hücresel 

immüniteye, B lenfositler ise humoral immüniteye katkıda bulunurlar. Hücresel 

bağışıklık hücre içi patojenlere ve kanser hücrelerine karşı savunma olarak adlandırılır  

(5). T hücreleri antijen sunan hücrelerce kendilerine sunulan hücre içi patojenlere ait 

protein yapısındaki antijenleri tanır. CD4+ T yardımcı hücreleri (TH) aktivasyonlarını 

takiben B hücrelerini, sitotoksik T hücrelerini (TC hücreleri), doğal öldürücü (NK) 
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hücreleri, makrofajları ve diğer immün hücreleri aktive ve regüle eden sitokinleri 

salgılamaya başlar (6). CD8+ TC hücreleri, virüsle enfekte olmuş veya kanser 

nedeniyle değişime uğramış hücreler ile aktif hale gelirler. CD8+ TC sitolitik enzimler, 

toksik ve por oluşturan moleküller (perforinler gibi) salgılayarak veya hedef hücrede 

apoptozis denilen programlanmış hücre ölümlerini tetikleyerek hedeflerini yok ederler 

(7). Kısacası bağışıklık sisteminin herhangi bir enfeksiyon durumunda izleyeceği yol 

T lenfositler aracılığıyla organize edilir.  

Hümoral bağışıklık ise B lenfositlerce üretilen antikorlar tarafından oluşturulur. 

Antikorlar dolaşımda ve mukozal alanda muhtemel patojen ve toksinleri etkisiz hale 

getirir. Hücre içine giremediğinden hücre içi etkenlere karşı bağışıklamada yerleri 

yoktur. Hümoral bağışıklıkta görev alan antikorlar immünoglobulin G (IgG), IgA, 

IgM, IgD ve IgE olarak sınıflandırılır. Hümoral immünite iki basamaklı olarak gelişir: 

primer ve sekonder yanıt. Primer immün yanıt, antijen vücuda ilk girdiğinde ortaya 

çıkan ve antikor serumda saptanmadan önce bir latent periyodun olduğu dönemdir. 

Latent dönemde B hücreleri, prolifere olmaları ve antikor salgılayan plazma 

hücrelerine farklılaşmaları için aktive edilir. Pek çok enfeksiyon hastalığında iyileşme, 

antikor konsantrasyonunun pik yaptığı primer yanıt esnasında başlar. İkincil veya 

sekonder hafıza yanıtı ise, antijen ile ikinci karşılaşma veya takip eden karşılaşmalarda 

ortaya çıkar. Sekonder yanıtta, antikor miktarındaki artış, hafıza hücrelerinin hazırda 

mevcut olmasının da etkisiyle hem daha kısa sürede hem de daha hızlı meydana gelir 

(6, 7). 

 

2.1.3  İmmünglobülinler  

B hücresinin antijene yanıtı sonucu oluşan ve bu antijen ile spesifik olarak reaksiyon 

verebilen, glikoprotein karakterindeki bağışıklık elemanlarına antikor denir. 

İmmünglobülin ise antikorların moleküler yapısına verilen isimdir. Çoğunluğu 

plazmada olmak üzere dokular ve hücreler arası sıvılarda bulunabilen 

immünglobülinler, serumda bulunan proteinlerin %20-25’ini oluşturur. 

İmmunoglobülinler fiziksel, kimyasal, biyolojik ve antijenik özelliklerine göre IgG, 

IgA, IgM, IgD ve IgE olmak üzere 5 sınıfa ayrılır.   
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Tablo 1: İmmünglobulinler ve görevleri 

IgG   İmmünoglobulinlerin %75’ini oluşturur. Antiviral, antivirüs, antitoksin ve antibakteriyel 

özellikler gösterir; plasentayı geçen tek immünoglobulindir, yenidoğanın korunmasından 

sorumludur; kompleman aktivasyonu yapar ve makrofajlara bağlanır. 

IgA İmmünoglobulinlerin %15’ini oluşturur. Tükürük, nazal ve bronşial sekresyonlar ve anne sütü 

gibi vücut sekresyonlarındaki temel immünoglobulindir; müköz membranları korur. 

IgM İmmünoglobulinlerin %10’unu oluşturur.ABO kan grubu antijenleri için olduğu gibi doğal 

antikorları oluşturur; erken immün yanıtlarda önemli yer tutar, kompleman aktivasyonunda 

yer alır. 

IgD İmmünoglobulinlerin %0,2’sini oluşturur. B lenfositleri üzerinde bulunur ve gelişimleri için 

gereklidir. 

IgE İmmünoglobulinlerin %0.004’ünü oluşturur. Mast hücrelerine ve bazofillere bağlanır; 

parazitik enfeksiyonlarda, alerjik reaksiyonlar ve hipersensitivite reaksiyonlarında rol alır. 

 

 

Her bir immünoglobülin iki özdeş hafif, iki özdeş ağır olmak üzere dört tane polipeptid 

zincirden meydana gelmiştir. 25 kilodaltonluk (kd)’luk hafif zincir ve 50 kd’luk ağır 

zincir yapıları birbirlerine disülfid bağı ile bağlanırlar, her bir ağır zincirde kendi 

aralarında disülfid bağı ile birbirlerine tutunarak, immünoglobulinin iskeletini taşırlar 

(8). “Y” şeklini andıran immünglobülin molekülünün iki çatal ucu antijeni bağlamakta 

olup Fab (antijen bağlayıcı) fragmanlar olarak tanımlanırken molekülün kuyruk 

kısmını oluşturan Fc fragmanı molekülün biyolojik özelliklerini belirler. Her 

polipeptid zincirinin uca yakın kısımları özgül antijene bağlanma bölgesi olup, buna 

bağlı olarak aminoasit diziliminde değişiklikler görülür. Bu nedenle bu bölgeye V 

(variable=değişken) bölgesi denir. C bölgesi denilen sabit bölgeler ise 

immünglobülinlerin gruplara (örn., IgM, IgG) ayrılmasına sebep olur.   
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Şekil 1: İmmünoglobulin yapısı 

İmmünglobülinlerin izotiplere ayrılması ağır zincirlerindeki sabit bölgelerindeki 

aminoasit dizilimlerine göre yapılır (9). 

• IgG - Gama ağır zincir 

• IgM - Mu ağır zincir 

• IgA - Alfa ağır zincir 

• IgD - Delta ağır zincir 

• IgE - Epsilon ağır zincir 

IgG kanda en yüksek konsantrasyonda (%70-80) bulunan immunglobulindir (10). 

Monomer yapısındadır. Plasentadan kolayca geçerler. Aglütinasyon (kümeleşme), 

opsonizasyon (fogositoza duyarlı hale getirme), presipitasyon (çöküntü oluşturma), 

mikroorganizmaların sitotoksik hücreler tarafından parçalanması, komplement 

aracılığıyla lizis ve toksinlerin nötralizasyonunda rol alır. Sıvılarda ve bazı mukozal 

yüzeylerde de bulunur. En yoğun olarak sekonder immün yanıt sırasında üretilir. 

IgM kanda yaklaşık %10 oranında bulunan immunglobülindir (10). Monomer 

yapıdaki IgM B hücre antijen reseptörü olarak bulunur. Kanda ise pentamer yapıdadır  
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(8). Plasentadan geçme yeteneği yoktur. Komplemanı en güçlü bağlayan izotip olarak 

bağışıklığın primer yanıtında en etkili immünglobülin tipidir.  

IgD özellikle fetüs ve yenidoğan B lenfositleri üzerinde antijen reseptörü (BCR) olarak 

yerleşen immünglobülin tipidir. Hücre yüzeyinde hazır bulunan IgD uyarı sonrasında 

switching ile IgA-IgM-IgG antijenlerine uyarana bağlı dönüşür ve salınır. Monomer 

yapısındadır. 

IgE serumda en düşük konsantrasyonda bulunan sınıftır (10). Monomer yapısındadır. 

Diğer grupların aksine antimikrobiyal özelliğe sahip değildir. Özel reseptörleri 

bulunan mast hücreleri ve bazofillerin üzerine bağlanarak parazit enfeksiyonlarında ve 

alerjik reaksiyonlarda görev alır. 

IgA immünglobunlerin %15’i bu formda bulunur, bu da IgG’den sonra kanda en fazla 

bulunan antikor izotipi olduğunu gösterir (10). Periferik kandaki hali olan monomerik 

ve çeşitli sistem mukozalarında bulunan, genelde dimerik olan polimerik formu üzere 

iki şekilde bulunur. 

 

Şekil 2: IgA’nın yapısı 

Dimerik formu solunum, gastrointestinal ve genitoüriner sistemlerin mukozal 

sekresyonlarında bulunduğundan "salgısal IgA" ismini alır (11). IgA vücudun dışa 

bakan kısımlarında mikroorganizmalara karşı korumada görev yapar. Proteolizise 
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karşı dayanıklıdır. Özellikle tükrük bezi, kolostrum ve süt gibi seromukoz salgılarda 

bulunur. IgA miktarı doğumdan sonra giderek artış göstererek birinci yaşın sonunda 

erişkin düzeyinin %30’una ulaşmaktadır. Ergenlik döneminde erişkindeki seviyelerine 

gelmektedir (12). Serum IgA, kemik iliğinde plazma hücreleri tarafından üretiliken 

salgısal IgA mukozal dokularda lokal olarak üretilir. Kısacası serum IgA ve salgısal 

IgA, farklı organ dağılımları olan hücreler tarafından üretilen farklı biyokimyasal ve 

immünokimyasal özelliklere sahip moleküllerdir (11). IgA anne sütünde bulunur ve 

yenidoğanı enfeksiyonlardan korur. Anne sütündeki salgısal Ig A meme bezindeki 

maternal plazma hücreleri tarafından üretilir. IgA konsantrasyonu kolostrumda en 

yüksek seviyedeyken ve bebek 7-8 aylık olana kadar da yüksek seyreder. Olgun sütte 

kademeli bir azalma olur(13). Zamanından önce doğum yapan annelerin anne sütünde 

IgA konsantrasyonu özellikle yüksektir (14). Anne sütündeki salgısal IgA, hem 

konakçı hem de patojenik mikroorganizmaların ve besin alerjenlerinin farklı tiplerini 

tanıyabilen geniş bir spektruma sahiptir. Salgısal IgA, bebeği çeşitli enfeksiyonlardan 

korur ve aynı zamanda uzun süreli kommensal bağırsak mikrobiyatasını düzenler (14). 

IgA’nın görevleri;       

1-Mikroorganizmaların pilileri ile mukozaya adezyonunun önlenmesi 

2-Antijen aglütinasyonu 

3-İmmün komplekslerin dolaşımdan uzaklaştırılması  

4-Hücre içi virüslerin nötralizasyonu  

5-Toksinlerin nötralizasyonu 

6- Kompleman sistemini alternatif yoldan aktivasyonu 

 

2.1 İMMÜN YETMEZLİKLER 

 

İmmün sistemin bir ya da daha fazla komponentlerinin eksikliğinde veya fonksiyon 

görmemesi durumunda ortaya çıkan hastalıklara immün yetmezlikler adı verilir. 

2.2.1 Primer İmmün Yetmezlikler 

Bağışıklık sistemindeki bozukluğun kalıtsal veya immün sistem gelişimi sırasındaki 

kusurlara bağlı meydana geldiği durumlara primer immün yetmezlikler denilmektedir. 

Primer immün yetmezlik bağışıklık sisteminin bir kısmının eksik olduğu veya düzgün 
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çalışmadığı 400’den fazla nadir görülen hastalıktan oluşan bir gruptur (15). Primer 

immün yetmezlikler IUIS (International Union of Immundeficiency Societies, 

Uluslararası İmmünoloji Dernekleri Federasyonu) tarafından 2019 güncellemesinde 

10 kategori olarak sınıflandırılmıştır (1). 

 

Tablo 2: Uluslararası İmmünoloji Dernekleri Federasyonu primer immün yetmezlik 

sınıflandırması 

1. Kombine immün yetmezlikler 

2. İyi tanımlanmış immün yetmezlik sendromları (sendromik nedenler)  

3. Antikor eksiklikleri ile giden immün yetmezlikler 

4. İmmün disregülasyon hastalıkları 

5. Fagositer sistem hastalıkları 

6. Doğal immünite bozuklukları 

7. Otoinflamatuar hastalıklar 

8. Kompleman eksiklikleri 

9. Kemik iliği yetmezliği ile giden durumlar 

10. Primer immün yetmezlik fenokopileri 
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Tablo 3: Kombine immün yetmezlikler 

 

 

 

 

 

• γc defekti  

• JAK-3 eksikliği 

• IL7Rα eksikliği 

• CD3δ, CD3ε, eksiklikleri 

• CD45 eksikliği 

• LAT eksikliği  

• Cronin 1A eksikliği  

• Wingedhelix eksikliği  

• DOCK2 eksikliği  

• CD40 eksikliği 

• ADA eksikliği 

• Retiküler disgenezis 

• Aktive Rac2 defekti 

• DNA ligaz 4 eksikliği 

• CERNUNNOS/XLF eksikliği 

• DNA PKcs eksikliği 

• RAG 1/2 eksikliği 

• DCLRE1C eksikliği 

• CARD11 eksikliği 

• CD40 ligand eksikliği 

• MHC-2 eksikliği  

• LCK eksikliği  

• Polimeraz δ eksikliği  

• UNC119 eksikliği 

• CD8 eksikliği  

• ZAP-70 eksikliği 

• MHC-1 eksikliği  

• BCL10 eksikliği  

• IL21R eksikliği  

• Omenn Sendromu  

• DOCK8 eksikliği  

• STK4 eksikliği  

• IL21 eksikliği  

• NIK eksikliği  

• Moesin eksikliği 

• C-REL eksikliği  

• ICOSL eksikliği  

• IKBKB eksikliği  

• MALT1 eksikliği 

• IKAROS eksikliği  

• TFRC eksikliği  

• RHOH eksikliği  

• TCRα eksikliği  

• OX40 eksikliği  

• FCHO1 eksikliği  

• RelA haplo yetmezliği  

• ITK eksikliği  

• ICOS eksikliği  

• RelB eksikliği  
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Tablo 4: İyi tanımlanmış immün yetmezlik sendromları (sendromik nedenler)  

 

 

 

• Wiskott Aldrich Sendromu  

• POLE1 eksikliği  

• WIP eksikliği  

• POLE2 eksikliği  

• Defektif Arp2/3 ilişkili filaman dallanması  

• NSMCE3 eksikliği  

• Ataksi telanjiektazi  

• Ligaz 1 eksikliği  

• Nijmegen breakage Sendromu 

• BMFS2  

• Bloom Sendromu  

• Kıkırdak Saç Hipoplazisi  

• PMS2 eksikliği  

• Schimke Sendromu  

• Sentromerik instabilite ve fasiyal anomaliler 

olan PİY   

• Nörogelişimsel özelliklerle olan 

immünoskeletal displazi  

• RNF168 eksikliği  

• MOPD1 eksikliği  

• PGM3 eksikliği  

• HOIL1 eksikliği  

• DiGeorge Sendromu 

• CADINS 

• TBX1 eksikliği  

• ERBIN eksikliği  

• Kromozom 10p13-p14 delesyon Sendromu  

• IL6R eksikliği  

• CHARGE Sendromu  

• IL6ST eksikliği  

• Jacobsen Sendromu  

• Loes-Dietz Sendromu  

 

• FOXN1 haployetmezliği  

• Transkobalamin 2 eksikliği  

• Job Sendromu  

• ZNF341 eksikliği  

• Metilen-tetrahidrofolat dehidrogenaz 1 eksikliği 

• Herediter folat malabsorpsiyonuna bağlı eksiklik  

• Comel Netherton Sendromu  

• NEMO eksikliği  

• Pürin nükleozid fosforilaz eksikliği  

• Kabuki Sendromu  

• ORAI-1 eksikliği  

• Wiedemann-Steiner Sendromu 

• Multiple intestinal atrezilerle olan immün yetmezlik 

• IMDDHH 

• STIM1 eksikliği  

• Triko-Hepato-Enterik Sendrom  

• VODI  

• HOIP eksikliği  

• STAT5b eksikliği  

• IKBK GOF mutasyonuna bağlı EDA-ID  

• BCL11B eksikliği  

• MCM4 eksikliği  

• IKBA GOF mutasyonuna bağlı EDA-ID  

• Hennekam-lenfanjiektazi-lenfödem Sendromu  

• MYSM1 eksikliği  

• Vici Sendromu  
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Tablo 5: Antikor eksiklikleri ile giden immün yetmezlikler 

 

 
• X’e bağlı Agammaglobulinemi  

• ZIP7 eksikliği  

• μ ağır zincir eksikliği  

• Hoffman Sendromu  

• Igα eksikliği  

• Gen defekti tanımlanmayan YDİY  

• Igβ eksikliği  

• Aktive p110δ Sendromu  

• BLNK eksikliği  

• PTEN eksikliği  

• λ5 eksikliği  

• ARHGEF1 eksikliği  

• E47 transkripsiyon faktör eksikliği  

• SH3KBP1 eksikliği  

• p85 eksikliği  

• SEC61A1 eksikliği  

• p110δ eksikliği  

• RAC2 eksikliği 

• CD20 eksikliği  

• NFKB1 eksikliği TACI eksikliği 

• NFKB2 eksikliği 

• BAFF reseptör eksikliği 

• IKAROS haployetmezliği  

 

• TWEAK eksikliği  

• ATP6AP1 eksikliği  

• IRF2BP2 eksikliği  

• MOGS  

• CD19 eksikliği  

• AID eksikliği  

• CD81 eksikliği  

• UNG eksikliği  

• CD21 eksikliği  

• INO80 eksikliği  

• TRNT1 eksikliği  

• MSH6  

• Selektif IgA eksikliği  

• İnfant döneminin geçici hipogammaglobulinemisi  

• IgA eksikliği ile birlikte IgG alt grup eksikliği  

• İzole IgG alt grup eksikliği  

• Normal Ig seviyeleri ve normal B hücreler ile 

birlikte spesifik antikor eksikliği  

• Ig ağır zincir mutasyonları ve delesyonları  

• Kappa zincir eksikliği  

• Selektif IgM eksikliği 

• CARD11 GOF 
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Tablo 6: İmmün disregülasyon hastalıkları 

• Chediak Higashi Sendromu  

• FAAP24 eksikliği  

• XL magnezyum EBV ve neoplazi (XMEN)  

• Griscelli Sendromu tip 2  

• SLC7A7 eksikliği  

• PRKCD eksikliği  

• Hermansky Pudlak Sendromu tip 2 ve tip 10 

• RASGRP1 eksikliği  

• XLP1  

• XLP2 

• Perforin eksikliği  

• CD70 eksikliği  

• CD27 eksikliği eksikliği  

• UNC13D/Munc 13-4 eksikliği  

• CTPS1 eksikliği  

• ALPS-FAS  

• Syntaxin 11 eksikliği 

• CD137 eksikliği  

• ALPS-FASLG  

• STXBP2/Munc 18-2 eksikliği  

• RLTPR (CARMIL2) eksikliği  

• ALPS-Caspase 10  

• ALPS-Caspase 8  

• IPEX 

• DEF6 eksikliği 

• FADD eksikliği  

• CD25 eksikliği  

• FERMT1 eksikliği  

• CTLA4 eksikliği  

• IL-10 eksikliği  

• ITCH eksikliği  

• LRBA eksikliği  

• IL-10R eksikliği  

• Tripeptil-Peptidaz 2 eksikliği  

• STAT3 GOF mutasyonu  

• NFATS haployetmezliği  

• JAK1 GOF  

• BACH2 eksikliği  

• TGFB1 eksikliği  

• Prolidaz eksikliği  

• CD122 eksikliği  

• RIPK1 eksikliği  
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Tablo 7: Fagositer sistem hastalıkları 

• Shwachman-Diamond Sendromu 

• Barth Sendromu  

• Spesifik granül eksikliği  

• SRP54 eksikliği  

• Clericuzio Sendromu  

• HYOU1 eksikliği  

• G6PC3 eksikliği  

• VPS45 eksikliği  

• P14/LAMTOR2 eksikliği  

• Glikojen depo hastalığı tip 1b  

• JAGN1 eksikliği  

• Elastaz eksikliği  

• Cohen Sendromu  

• WDR1 eksikliği  

• HAX1 eksikliği (Kostmann Hastalığı) 

• 3-Methylglutaconic asidüri  

• SMARCD2 eksikliği  

• GFI 1 eksikliği  

• G6PD eksikliği Sınıf 1  

• X’e bağlı nötropeni WAS GOF  

• β-Aktin  

• G-CSF reseptör eksikliği  

• LADI 

• LADII 

• LADIII  

• Kombine immün yetmezlik + nötropeni  

• GATA2 eksikliği  

• Kistik fibrozis  

• Pulmoner alveolar proteinozis  

• Papillon-Lefèvre  

• Kronik granülomatöz hastalık 

• Lokalize jüvenil periodontit  

• Rac 2 eksikliği  
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Tablo 8: Doğal immünite bozuklukları 

• IRAK4 eksikliği  

• IL-17RC eksikliği  

• IRF4 haplo yetmezliği  

• MyD88 eksikliği  

• ACT1 eksikliği  

• Komplet IFNGR1 ve IFNGR2 eksikliği  

• IRAK-1 eksikliği  

• CARD9 eksikliği  

• IL-12 ve IL-23 rb1 zincir eksikliği  

• TIRAP eksikliği  

• Tripanozomiazis  

• IL-12p40 eksikliği  

• İzole konjenital aspleni  

• Osteopetrozis 

• IL-12Rb2 eksikliği  

• STAT1 GOF  

• Hidradenitis süpürativa  

• IL-23R eksikliği  

• IL-17F eksikliği  

• NBAS eksikliği nedenli akut karaciğer yetmezliği  

• STAT1 LOF  

• IL-17RA eksikliği  

• Akut nekrotizan ensefalopati  

• Parsiyel IFNγR1  

• Parsiyel IFNγR2  

• JAK1 (LOF) 

• IRF9 eksikliği  

• AD IFNGR1  

• EVER1 eksikliği  

• IFNAR1 eksikliği  

• SPPL2a eksikliği  

• EVER2 eksikliği  

• IFNAR2 eksikliği  

• Tyk2 eksikliği  

• CIB1 eksikliği  

• CD16 eksikliği  

• Makrofaj gp91 phox eksikliği  

• WHIM Sendromu  

• MDA5 eksikliği  

• IRF8 eksikliği  

• STAT1 eksikliği  

• RNA polimeraz 3 eksikliği  

• ISG15 eksikliği  

• STAT2 eksikliği  

• IL-18BP eksikliği  

• RORγt eksikliği  

• IRF7 eksikliği  

• Herpes simplex Ensefaliti  
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Tablo 9: Otoinflamatuar hastalıklar 

• Ailesel Akdeniz Ateşi  

• PLAID veya APLAID  

• TRIM22 eksikliği  

• Mevalonat kinaz eksikliği  

• NLRP1 eksikliği  

• TIM3 eksikliği  

• TRAPS  

• CANDLE sendromu  

• DIRA  

• Ailesel Soğuk Otoinflamatuvar Sendrom  

• COPA defekti  

• Çerubizm  

• Muckle Wells Sendromu  

• NLRC4-MAS  

• Blau Sendromu  

• NOMID 

• NLRP1 GOF  

• Kronik rekürren multifokal osteomyelit  

• A20 haplo yetmezliği  

• ALP1 eksikliği  

• CAMPS  

• DITRA  

• ADA2 eksikliği  

• ADAM17 eksikliği  

• USP18 eksikliği  

• SLC29A3 mutasyonu  

• XL retiküle pigmente hastalık  

• Otulipenia/ORAS  

• Pediatrik sistemik lupus eritematozus  

• AP1S3 eksikliği 

• OAS1 eksikliği  

• PAPA sendromu 

• Aicardi-Goutieres Sendromu  

• İnfant STING ilişkili vaskülopati  
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Tablo 10: Kompleman eksiklikleri 

• C5 eksikliği  

• Properdin eksikliği  

• Faktör B  

• C6 eksikliği  

• Faktör D eksikliği  

• C1q eksikliği  

• C7 eksikliği  

• C3 LOF  

• C1r eksikliği  

• C8 eksikliği  

• MASP2 eksikliği  

• C1s eksikliği  

• C9 eksikliği  

• Ficolin 3 eksikliği 

• C2 eksikliği 

• Komplet C4 eksikliği  

• Faktör I eksikliği  

• CD55 eksikliği  

• C3 GOF  

• Trombomodülin eksikliği  

• Periodontal Ehlers Danlos  

• Faktör B GOF  

• Membran Kofaktör Protein eksikliği  

• Faktör H eksikliği  

• C1 inhibitör  

• Faktör H ilişkili protein eksiklikleri  

• Membran Atak Komleks İnhibitör eksikliği  

 

 

 

Tablo 11: Kemik iliği yetmezliği ile giden durumlar 

• Fankoni anemisi Tip A-W  

• Diskeratozis konjenita  

• SRP72 eksikliği  

• BMFS5  

• MIRAGE sendromu 

• Ataksi pansitopeni sendromu  

• COATS plus Sendromu 
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Tablo 12: Primer immün yetmezlik fenokopileri 

• ALPS-SFAS  

• Kronik mukokütanöz kandidiyazis  

• RALD  

• Mikobakteriye yatkınlık ile giden erişkin başlangıçlı immün yetmezlik  

• Kriyoprinopati 

• Rekürren cilt enfeksiyonu  

• STAT5b’deki somatik mutasyonlardan dolayı gelişen hiper eozinofilik 

• Pulmoner alveolar proteinozis  

• Kazanılmış anjiyoödem  

• Atipik Hemolitik Üremik Sendrom  

• Hipogammaglobülinemi ile birlikte timoma 

 

 

 

2.2.2 B Hücre Yetmezlikleri 

 

X’e Bağlı Agamagloblünemi (Bruton Hastalığı-XLA) 

Bruton tarafından 1952’de tanımlanan ilk primer immün yetmezliktir (16). Şiddetli 

hipogamaglobülinemi, antikor eksikliği ve enfeksiyona karşı artan duyarlıklık ile 

karakterize primer bir humoral immün yetmezliktir. Klinik semptomlar genellikle 

anneden geçen antikorların azalmaya başladığı altı ile dokuzuncu aylardan itibaren 

görülmeye başlar. XLA 190.000 erkek doğumda bir görülür (17). Bruton tirozin kinaz 

(Btk) adı verilen sinyal iletim molekülündeki kusurlardan kaynaklanır. Bu enzim B 

hücrelerinin tüm evrelerindeki farklılaşmada rol oynar, matur B hücreleri oluşumunda 

kusurlar görülür. Klinikte tekrarlayan solunum yolu enfeksiyonları, cilt enfeksiyonları, 

özellikle Giardia lambria’nın etken olduğu enteritlere ek olarak enterovirüs 

enfeksiyonları sıkça izlenirken muaynede lenfadenomegali genellikle saptanmaz (18).  

Aşılara karşı yeterli antikor yanıtı oluşamaz. Tanıda ilk olarak gamaglobülin azlığı/ 

yokluğu ve CD19+ B hücrelerinin yokluğu gösterilir, daha sonra BTK genindeki bir 

mutasyonu tanımlayan moleküler çalışmlarla kesinleştirilir. Tedavide anahtar nokta 

immünglobülin ile yerine koyma tedavisidir ek olarak hastalara profilaktik 

antibiyoterapiler uygulanmaktadır.  
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Süt Çocuğunun Geçici Hipogamaglobülinemisi 

İlk 3-6 aydaki fizyolojik hipogamaglobulünemi sürecinin uzaması sonucu ortaya çıkan 

altta yatan başka sebep olmaksızın immünglobülin G yapısındaki antikorların 

azlığıdır. Ayrıca IgA ve IgM düzeylerinde de düşüklük izlenebilir. Transplasental 

yolla geçen antikorların yarı ömrü tükenmesine rağmen çocukta yeterli immünglobülin 

üretimi sağlanmamasına bağlı meydana çıkar. SÇGH’de IgG düzeyleri yaş 

ortalamasının 2 SS altında olup bu değerlerin giderek arttığı ve en geç 6 yaşında 

normal düzeye geldiği saptanmıştır. Hastaların bazıları asemptomatik olurken, 

etkilenen hastalarda tekrarlayan enfeksiyonlar görülmektedir. Tanı B ve T hücre 

sayılarının normal olması ve tetanoz, difteri toksoidleri gibi antijenlere karşı antikor 

yanıtının mevcut olması ile desteklenir. Takipte düzenli aralıklarda kontroller 

önemliyken, tedaviye çoğunlukla gerek görülmemektedir (19, 20). 

 Yaygın Değişken İmmün Yetersizlik (YDİY) 

B hücre farklılaşmasında bozukluk nedeniyle defektif antikor yapımı ve tekrarlayan 

enfeksiyonlarla giden heterojen bir hastalık grubudur. Hastalarda IgA ve IgM 

düşüklüğünün eşlik ettiği belirgin azalmış IgG düzeyleri mevcuttur. Tanımda geçen 

‘değişken’ ifadesi tekrarlayan enfeksiyonlar, kronik akciğer hastalıkları, otoimmünite, 

GIS bozuklukları ve lenfoma gibi tablolarla beraber izlenmesi nedeniyle oluşan 

heterojen tabloyu belirtmektedir. İmmünizasyona azalmış antikor yanıtı izlenir. 

Başlangıç yaşında bimodal dağılım izlemekte olup (1-5 ve 18-25 yaşları arasında) her 

iki cinste de eşit sıklıkta görülebilir. Erişkinlerde en sık görülen PIY tablosudur. 

Tedavide İVİG replasmanları uygulanır (21).  

IgG Subgruplarının Selektif Eksikliği 

Hastalarda normal ya da artmış IgG düzeylerine rağmen IgG’nin 4 alt tipinin birinin 

ya da daha fazlasının yaşa göre normal değerinin 2 SS altında olması olarak tanımlanır. 

Diğer PIY de olduğu gibi bu tanıya sahip hastalarda da tekrarlayan enfeksiyonlar sıkça 

görülmektedir. Polisakkarit antijenlerle karşılaşmada üretilen antikorların çoğu IgG2 

yapısında olup çocuklarda en sık görülen türü yine IgG2 eksikliğidir (22).  

 

Hiper IgM Sendromu 
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Humoral immün yetmezliklerin nadir görülen tipidir. Bu hastalarda B hücresinin 

hafıza yanıtı olmayıp, IgM’den IgA, IgG ve IgE ye sınıf dönüşümü 

gerçekleşmemektedir. Bu nedenle disgamaglobülinemi olarak da adlandırılır (23). 

Klinikte 1 veya 2. Yaşlarda ortaya çıkan tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar, 

otoimmunite ve lenfoproliferatif hastalıklar izlenir (24). Moleküler defekte göre 6 tipe 

ayrılmıştır. Tedavide esas olarak İVİG uygulamaları yapılırken, antibiyotik 

profilaksisi genellikle uygulanır. Notrofil sayısı düşük hastaların bazılarına Granülosit 

Koloni Stimüle edici Faktör (G-CSF) uygulandığı durumlar bildirilmiştir. Özellikle 

Cryptosporidium kontaminasyonundan kaçınmak için suyu kaynatarak içme, havuz 

göl gibi sularda yüzmenin yasaklanması bu hastalarda alınabilecek bazı önemli 

önlemlerdendir (23). 

Diğerleri 

Spesifik antikor eksikliği (Polisakkarit Cevapsızlığı), Selektif IgM eksikliği, Selektif 

IgE eksikliği, Hiper IgD sendromu, Hiper IgE sendromu (Job Sendromu) ve sIgA 

Eksikliği 

2.2 İMMÜNGLOBULİN A EKSİKLİĞİ 

2.3.1 Tanım ve Patogenez 

Tanım olarak sIgA eksikliği, 4 yaşından sonra serum IgG ve IgM değerleri normal 

olmasına rağmen IgA düzeyinin 7 mg/dL (0,07 g/L)’nin altında olması durumudur. 

IgA düzeyinin yaşa göre 2 SS altında olması ise parsiyel IgA eksikliği olarak 

adlandırılır (3). Tanıda bahsedilen 4 yaş sınırı erken çocukluk döneminde geçici 

olabilen globülin yapımını azlığına bağlı erken ve yanlış teşhisi önlemek amacıyla 

belirlenmiştir (25). 

SIgA eksikliği en sık görülen primer immün yetmezlik tablosudur. Sıklığı etnik 

kökenlere göre değişmekte olup 1:150 ile 1:3000 arasında değişmektedir (26). 
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IgA eksikliğine yol açan defekt tam net olarak bilinmese de patogenezde üç 

mekanizmanın öne çıktığı bildirilmiştir: 

1. B hücrelerinin yetersiz terminal farklılaşması 

2. Süpresör T hücrelerinin IgA’yı baskılaması 

3. IgA oluşumunda T hücre yardımının gerçekleşmemesi  

16 ve 18. kromozomlada bulunan bir takım gen bölgelerindeki farklılıkların eşlik 

ettiğinin gösterilmesiyle, IgA eksikliğinin genetik kökeninin olabileceğini 

farkedilmiştir (27, 28). Hastalığın OD, OR olabildiği gibi sporadik de oluşabileceği 

saptanmıştır.  

SIgA eksikliğinde IL-4, IL-6, IL-7, IL-10, TGF-β ve IL-21 gibi bazı sitokinlerin 

azlığının etkisi olduğu düşünülmektedir. SIgAE ve YDİY tanılı hastalarda yapılan 

çalışmalarda laboratuvar deneylerinde IL-21 stimülasyonunun IgA ve IgG salgılayan 

plazma hücrelerini indüklediği gösterilmiştir (29, 30). 

Birtakım ilaçların da IgA düşüklüğü oluşturduğu saptanmıştır. Bu durumların çoğunda 

söz konusu ilaç kesildiğinde IgA seviyesinin normale döndüğü izlenir. Kullanım 

esnasında IgA düşüklüğü saptanmış ilaçlardan bazıları; fenitoin, karbamazepin, 

lamotrijin, valproik asit gibi antiepileptikler dışında kaptopril, sulfasalazin ve tiroksin 

iken Siklosporin kullanımı sonrası ilaç kesilmesine rağmen ilaca bağlı gelişen IgA 

düşüklüğünün devam ettiği belirtilmiştir (31–38).  

2.3.2 Klinik Bulgular 

SIgA eksikliği olan kişiler asemptomatik izlenebilir. Eşlik edebilecek klinik bulgular 

ise genel olarak tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar, GIS enfeksiyonları, alerjik 

bozukluklar, bozulmuş otoimmun yanıtların geliştiği durumlar ve nadiren de olsa 

gördüğümüz malignitler olarak kategorize edilmektedir. 

SIgA eksikliği olan hastalar klinik olarak, bir laboratuvar taraması sırasında rastgele 

saptanan asemptomatik hastalardan, heterojen klinik özellikleri ve ciddiyeti olan 

semptomatik hastalara kadar çeşitlilik gösterir. Özellikle solunum ve gastrointestinal 

sistem olmak üzere tekrarlayan enfeksiyonlar en yaygın bulgudur. Alerji, hastaların 

1/3’nden fazlasını etkileyen oldukça yaygın bir klinik durum olup, otoimmün 

hastalıklar ise tanı almış hastaların 1/5’nde saptanır. Enfeksiyonların çoğuna 
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Haemophilus influenza, Streptoccocus pneumoniae gibi kapsüllü bakteriler sebep olur 

(39). 

Erişkinlerde enfeksiyonlar daha sık rinosinüzit veya akciğer enfeksiyonları olarak 

ortaya çıkarken orta kulak iltihabı daha az görülür, çocuklarda ise en sık 

tonsillofarenjit, otit, bronşit, sinüzit ve daha az sıklıkla pnömonidir. Tekrarlayan veya 

kronik enfeksiyonların bir sonucu olarak, özellikle eşlik eden IgG2 veya IgG4 alt sınıf 

eksikliği ve/veya pnömokok polisakkaritine karşı sınırlı antikor yanıtı olduğu 

durumlarda bronşiektazi gibi organ hasarı görülebilir (40, 41). 

GIS’in koruyucu IgA-mukozal bariyerinin değişmesi nedeniyle bağırsak yolunun 

tekrarlayan enfeksiyonları da yaygındır; bu, patojenlerin epitelyuma yapışmasını 

kolaylaştırarak, başta Giardia Lamblia olmak üzere çeşitli paraziter enfeksiyonlara yol 

açar. Helicobacter Pylori, Salmonella ve Campylobacter enfeksiyonları da yaygın 

olarak görülebilir (40). SIgA eksikliği tanılı hastalarda ayrıca laktoz intoleransı, çölyak 

hastalığı, inflamatuar bağırsak hastalığı, nodüler lenfoid hiperplazi ve tümörler gibi 

enfektif olmayan gastrointestinal sorunlar görülme sıklığının arttığı da bilinmektedir 

(26). 

Solunum yolu enfeksiyonlarının GIS enfeksiyonlarından daha sık görüldüğü 

bildirilmiş olup bunun IgA eksikliğinin bir kısmının gastrointestinal yolda daha çok 

bulunan IgM tarafından kompanze edildiğinden dolayı olduğu saptanmıştır (42).  

SIgA eksikliğinde otoimmün hastalıklara yatkınlık artmaktadır. Tip-1 diyabetes 

mellitüs (Tip-1 DM), otoimmun tiroidit (OT), sistemik lupus eritematozus, romatoid 

artrit, otoimmün hemolitik anemi, vitiligo, çölyak gibi hastalıkların sıklığı normal 

popülasyona göre sIgA eksikliği tanılı hastalarda arttığı bildirilmiştir (43). 

Bazı hastalarda dolaşımda anti-IgA antikorları bulunabileceğinden kan ürünü 

transfüzyonu sonrası nadiren de olsa anafilaktik reaksiyona kadar ilerleyebilen 

tabloların görülebileceği bildirilmiştir. SIgA eksikliği tanılı hasta ilk kez transfüze 

olacaksa herhangi bir profilaksi önerilmemesine rağmen durum hakkında aile ve tıbbi 

personel bilgilendirmesi önem arz etmektedir (44). 

Astım ve alerjik reaksiyonların IgA eksikliği olan hastalarda normal popülasyona göre 

daha sık görüldüğü bilinmektedir. IgA eksikliğinin solunum mukozasında sağladığı 

yetersiz koruma, kişiyi bronşiyal aşırı duyarlılık ve astım geliştirmeye yatkın hale 



22 
 

getirebilir. Tam ters durumda ise salgısal IgA düzeyinin yüksek olması, duyarlı 

bebeklerde geç başlangıçlı hışıltı riskinin daha düşük olmasıyla ilişkilendirilmiştir 

(45). Etyopatogeneze bakıldığında bu hastalarda alerjiye yatkınlığın, monomerik 

serum IgA düzeyinin azalması nedeniyle Fc reseptörlerinin aktive olarak inhibitör 

sinyallemeyi indükleyememesinin bir sonucu olabileceği gibi, bunun da sonucunda 

bağışıklık sisteminin aşırı aktive olması olarak düşünülmektedir. Bir başka 

varsayımsal mekanizma ise, IgA sentezini indükleyebilen ve Th2 hücrelerinin 

proliferasyonunu inhibe edebilen TGF-beta yanıtının eksikliğidir. Egzema ve besin 

alerjisi ile ilgili olarak da serum IgA'nın IgE aracılı besin alerjisini baskılamada rol 

oynadığı bulunmuştur. Bu nedenle, azalan serum IgA antikor seviyeleri, bağırsak 

mukoza geçirgenliğinin artmasına ve alınan antijenlerin emilimine, dolayısıyla ciddi 

gıda alerjisi riskinin artmasına neden olabilmektedir (46, 47). 

SIgA eksikliği olan hastaların, özellikle mide ve kolon adenokarsinomu ve 

lenfoproliferatif hastalıklar gibi maligniteler için daha yüksek risk altında olduğu 

bildirilmiştir. Ancak son çalışmalarda sIgA eksikliği ve malignite arasındaki verilerin 

doğrulanmamış olması bu durumun hala kesinleşmediğini göstermektedir (48, 49). 

2.3.3  Takip ve tedavi 

SIgA eksikliği tanılı hasta takibinde anahtar nokta eşlik edebilecek enfeksiyonlar, 

alerjik durumlar ve otoimmun tablolar açısından dikkatli olunup gerekli sorgulama ve 

taramaların yapılarak gereklilik halinde tedavi planlanmasıdır. Solunum yolu 

enfeksiyonlarında özellikle kapsüllü bakteri etkinliği olan uygun antibiyoterapinin 

seçilmesi önem arz etmektedir. SIgA eksikliğinde İVİG replasmanı çoğunlukla 

önerilmezken, eşlik eden IgG alt grup eksikliklerinde kullanım alanları olduğu 

bildirilmiştir (50). 
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3.GEREÇ VE YÖNTEMLER 

 

Bu tez çalışması, İstanbul Sağlık Bilimleri Üniversitesi, Kanuni Sultan Süleyman 

Eğitim ve Araştırma Hastanesi SUAM tafından verilen 24.02.2022 tarih ve 2022.02.49 

sayılı etik onayı (EK-2) doğrultusunda; Helsinki Bildirisi ve İyi Klinik Uygulamalar 

(Good Clinical Practice) ve denek araştırma etik kuralları ilkelerine uygun şekilde 

gerçekleştirildi. Çalışmamız retrospektif, tanımlayıcı ve kesitsel olarak planlandı. 

Çalışmaya 2012-2021 yılları arasında Kanuni Sultan Süleyman SUAM Hastanesi 

Çocuk İmmünulojisi ve Alerji polikiniğince takip edilen toplam 101 sIgA eksikliği 

tanılı hasta dahil edildi. Örneklem sayısı, kurulan hipotezin anlamlılık seviyesi ve etki 

büyüklüğü işleme alınarak G-Power 3.1 programı üzerinde analizlere ilişkin 

istatistiksel güç hesaplaması yapılmıştır. Hesaplamada α=0.05 anlamlılık düzeyi, %80 

istatistiksel güç kullanılarak hesaplamalar yapılmıştır. Jacop Cohen’in (1988) 

Statistical Power Analysis fort the Behavioral Sciences’ta belirttiği orta etki 

büyüklüğü değeri baz alınmıştır. Hesaplama sonucuna göre %80 istatistiksel güç ve 

α=0.05 anlamlılık düzeyinde, bağımsız örneklem t-testi kullanılarak gerekli en küçük 

örneklem genişliği toplam 60 olarak hesaplanmıştır. 

Mayıs 2022 itibari ile hefelenen hasta sayısının üzerine çıkılmasından dolayı çalışma 

sonlandırıldı.   

3.1 HASTA SEÇİMİ 

Dahil etme kriterleri: 

• SIgA eksikliği tanısıyla takipli olmak 

• 4-18 yaş arasında olmak 

Dışlama kriterleri: 

• 4 yaşın altında olmak veya 4 yaş sonrası takipten çıkmış olmak 

• Parsiyel IgA sksikliği tanısı olan hastalar 

• Hastanın sIgA eksikliği dışında bir PİY’liğinin olması 

• Sekonder immün yetmezlik tanısı olması 

• Kromozomal anomali olması (Down sendromu, Turner Sendromu gibi) 
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3.2 ÇALIŞMA DÜZENİ 

2012-2021 yılları arasında Çocuk İmmünolojisi ve Alerji polikliniğinden takipli 4-18 

yaş arası sIgA eksikliği olan hastaların klinik ve laboratuvar verileri geriye dönük 

hastane veritabanından taranarak oluşturduğumuz formlara kaydedildi.  

Hastalarla ilişkili araştırılan klinik ve labaoratuvar verileri aşağıdaki gibidir.   

Klinik özellilere ait veriler 

• Hastanın güncel yaşı, cinsiyeti 

• İlk başvuru yaşı ve şikâyeti 

• Özgeçmiş ve soygeçmiş bilgileri 

• Geçirilmiş enfeksiyonlar ve hastaneye yatış öyküsü 

• Eşlik eden komorbiteler (alerjik hastalılar ve otoimmün hastalıklar) 

Laboratuvar verileri 

• Hemogram, ferritin, demir  

• Deri prik testi sonuçları 

• IgA, IgM, IgG, total IgE 

• Otoantikorlar (tiroid perksidaz antikoru ve doku transglutaminaz antikorları)  

• Vitamin D3, vitamin B12 düzeyleri 

 

3.3 İSTATİSTİKSEL ANALİZ 

 

Veriler Microsoft Excel ve SPSS V.21 programları ile analiz edilmiştir. Sürekli 

verilerin normalliği Shapiro Wilk testiile değerlendirilmiştir. Sürekli veriler normal 

dağılıyor ise ortalama ± standart sapma, normal dağılmıyorsa ortanca (25-

75.çeyreklik) ile gösterilmiş ve istatistiki değerlendirmeye alınmıştırr. Kategorik 

veriler frekans ve yüzde ile gösterilmiştir.  
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4.BULGULAR 

Çalışmaya 98’i akraba olmayan 3 tanesi kardeş toplam 101 sIgA eksikliği olan hasta 

dahil edildi. Hastalarımızın güncel yaş ortalaması/ortancası 12.17 ± 3,32 / 13 (5-18 

yaş) yıl, ilk başvuru yaş ortalaması/ortancası 6.57 ± 2,98/ 6 (1-16 yaş) yıl şeklinde idi. 

Hastalarımız arasında en erken başvuru 1 yaşından olmuş (4 yaşında tanı almış) en geç 

tanı ise 16 yaşında konulmuştu. Hastalarımızın 56’sı (%55,5) erkek hasta ve 28’nin 

(%27,72) anne babası arasında akrabalık vardı (Tablo-13, Şekil 3-4).  

Tablo 13: sIgA başvuru yaşı ve güncel yaşlar  

 Ortalama ± SS (yıl) Ortanca (Min-Mak) /yıl 

İlk başvuru yaşı 6.57 ± 2,98 yıl 6 yıl (1 yaş-16 yaş) 

Güncel yaş 12.17 ± 3,32 yıl 13 yıl (5 yaş-18 yaş) 

Min-Mak: Minumum-maksimum, SS: Standart sapma 

 

 

 

 

Şekil-3: Hastaların cinsiyet dağılımı 

 

 

ERKEK

(% 55,5)

KIZ

(% 45,5)
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            Şekil-4: Akraba evliliği  

 

 

 

Başvuru semptomları 

Başvuru semptomları açısından değerlendirdiğimizde hastaların 77 tanesi (% 76,23) 

üst solunum yolları enfeksiyonu (ÜSYE) şikayetleri (ateş, boğaz ağrısı, yutma 

güçlüğü, halsizlik, kulak ağrısı gibi) ile, 87 tanesi (% 86,13) alerjik semptomlar 

(öksürük, hırıltı, nefes darlığı, burun akıntısı, hapşırık gibi) ile, 17 tanesi (%16,83) 

gastrointestinal sistem (GİS) semptomları (karın ağrısı, bulantı, kusma, ishal gibi) ile 

gittiği klinikler tarafından IgA’sı düşük diye ve 13 taneside (%12,87) rutin taramalarda 

IgA düşüklüğü saptanıp tarafımıza yönlendirmiştir (Şekil-5). 

AKRABALIK VAR
% 27,72

AKRABALIK YOK 
% 72,28
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Şekil-5: Başvuru semptomları (ÜSYE: Üst solunum yolları enfeksiyonu, GİS: 

Gastrointestinal sistem) 

Enfeksiyon hastalıkları 

Hastaların çoğunun başvuru semptomunun ÜSYE şikayetleri olduğu saptandı. 77 

hastanın (%76,23) ateş, boğaz ağrısı, yutma güçlüğü, halsizlik, kulak ağrısı gibi 

sebepler ile başvurduğu görüldü. 26 hasta (% 25,74) bronkopnömoni ve 43 hasta (% 

42,57) da akut otitis media tedavisi almıştı. 17 hasta (%16,83) ise gastroenterit tarif 

ediyordu (Şekil 5-6).  

76,23%

86,13%

16,83%

12,87%

ÜSYE SEMPTOMLARI ALERJİ SEMPTOMLARI GİS SEMPTOMLARI TARAMALAR
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Şekil-6: Akut otitis media, bronkopnömoni ve gastroenterit hikayesi  

 

Alerjik hastalıklar 

Hastaların 70 tanesinde (%69,30) astım, 32 tanesinde (%31,68) alerjik rinit, 29 

tanesinde (%28,71) atopik dermatit, 21 tanesinde (%20,79) ürtiker, 10 (%9,90) 

tanesinde besin alerjisi, 6 tanesinde (%5,94) anjioödem ve bir tanesinde (%0,99) ise 

penislin alerjisi vardı. 25 hastada (%24,75) sadece astım, 7 hastada (%6,93) sadece 

ürtiker, 6 hastada (%5,94) sadece atopik dermatit, 3 hastada (%2,97) ise sadece alerjik 

rinit görülürken diğer hastalarda ise bu hastalıkların birlikteliği görüldü. 19 hastada 

(%18,81) astım ve alerjik rinit birlikteliği, 10 hastada (%9,90) astım ve atopik dermatit 

birlikteliği, 3 hastada (%2,97) astım ve ürtiker birlikteliği, 2 hastada (%1,98) alerjik 

rinit ve atopik dermatit birlikteliği, 1 hastada (%0,99) atopik dermatit ve ürtiker 

birlikteliği saptandı. Toplam 13 hastada (%12,87) ise üç ve üzeri alerjik hastalık 

birlikteliği mevcuttu. 3 hastada (%2,97) astım, alerjik rinit ve atopik dermatit 

birlikteliği, 5 hastada (%4,95) astım, atopik dermatit ve ürtiker birlikteliği, 3 hastada 

(%2,97) astım, alerjik rinit ve ürtiker birlikteliği, 2 hastada ise (%1,98) astım, alerjik 

rinit, atopik dermatit ve ürtiker birlikteliği vardı (Şekil-7). 
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Şekil-7: Alerjik hastalıklar (A: Astım, AR: Alerjik rinit, AD: Atopik dermatit, Ü: 

Ürtiker) 

Alerjik semptomu olan hastaları deri prik testine (DPT, deri delme testi) göre tekli 

veya çoklu duyarlanma şeklinde sınıflandrıldı. Toplam 44 hastada (%43,56) DPT 

pozitifliği saptandı. Bunların 29 tanesinde (%28,71) çoklu duyarlanma ve 15 tanesinde 

(%14,85) ise tekli duyarlanma saptandı. En sık ilk üç duyarlanma sırası ile çayır poleni 

(Grass, 25 hasta, %24,75), ev tozu akarı (akar, 21 hasta, %20,79) ve yabani ot poleni 

(Weed, 14 hasta, %13,86) sensitizasyonu şeklinde idi (Şekil-9). Tekli duyarlanması 

olanlar içinde 6 hastada (%5,94) grassi, 5 hastada (%4,95) akar, 4 hastada (%3,96) 

besin duyarlanması (2 hasta süt, 1 hasta yumurta, 1 hasta yer fıstığı) saptandı. Çoklu 

duyarlanmalar içinde en çok akar +grass pozitifliği (10 hasta, %9,90) saptandı (Şekil-

9).  
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Şekil-8: Deri prik testi (duyarlanma sıklık dağılımı) 

 

 

 

Şekil-9: Deri prik testi (çoklu, tekli ve en sık çoklu duyarlanma) 
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Otoimmün hastalılar 

Hastalarımızın 3 tanesi (%2,97) Tip-1 DM ve 3 taneside (%2,97) OT nedeni ile takip 

ediliyordu. Dördü subklinik olmak üzere 7 hastada anti-TPO pozitifliği saptandı. 

Hiçbir hastada doku transglutaminaz antikorlarına rastlanılmadı (Şekil-10). 

 

Şekil-10: Otoimmün hastalıklar 

 

Hastane yatışı  

Toplam 27 hastada (%26,73) hastane yatış öyküsü vardı. 11 hasta (%10,89) astım atak 

+ bronkopnömoni nedeni yatmıştı. 16 hasta ise akut gastroenterit, otitis media, febril 

konvülziyon, diyabetes mellitus, sepsis ve cerrahi müdahale (kulak tüpü takılması, 

adeneidektomi ve tonsillektomi) gibi çeşitli nedenlerden dolayı interne edilmişti. 

Alerjik hastalığı olan 87 hasta içinden hastaneye yatan olgu sayısı yalnızca 11 idi 

(Tablo 14, Şekil-11). 
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Tablo 14: Hastaneye yatış nedenleri 

Hastaneye yatış sebebi Hasta sayısı 

Astım/Bronkopnömoni 

Kulak tüpü uygulanması 

Adenidektomi/Tonsillektomi 

Akut gastroenterit 

Febril Konvülziyon 

Diyabetes Mellitus 

Viral Menenjit 

Sepsis  

Epilepsi  

Yüksekten düşme sonrası intrakranial kanama 
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Şekil-11: Alerjik semptom- hastane yatış ilişkisi 
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Cerrahi girişim 

On iki hastaya (%11,88) tekrarlayan kulak enfekiyonları ve/veya EOM nedeniyle 

kulak ventilasyon tüpü uygulanmış, 10 hastayada (%9,90) lenfoproliferasyon (adenoid 

vegetasyon ve/veya tonsiller hipertrofi) nedeniyle adenoidektomi ve/veya 

tonsillektomi operasyonu yapılmıştı (Şekil-12). 

 

 

Şekil-12: Cerrahi girişimler 

 

 

Laboratuvar bulguları 

Hastalarımızın laboratuvar verileri incelendiğinde ise 57 hastada (%56,43, >100 

IU/ml) artmış total IgE dışında, hemoglobin düzeyleri, ortalama/ortanca beyaz küre, 

lenfosit, nötrofil, eozinofil ve trombosit sayıları ile immünoglobulin düzeylerinde 

anormal bir duruma rastlanılmadı (Tablo-15). 
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Tablo 15: Tam kan sayımı ve Ig düzeyleri 

 Ortalama ± SS  Ortanca (Min-Mak) 

Beyazküre (103/µL) 7.87±2,17 7,66 (3,65-15,53) 

Lenfosit (103/µL) 2.75±0,82 2,70 (1,3-5) 

Nötrofil (103/µL) 4.31±1,74 3,99 (1,75-11,66) 

Eozinofil (103/µL) 0.24±0,27 0,15 (0,01-1,41) 

Hemoglobin (gr/dL)  13.28±1,17 13,3 (10,9-16,2) 

Trombosit (103/µL) 313.85±75,17 311 (126-523) 

IgG (gr/L) 13.55±4,16 13,51 (0,55-22,29) 

IgM (gr/L) 1.79±3,09 1,09 (0,08-18,67) 

Total IgE (IU/mL) 328.13±1165,67 51,65 (0,2-8169) 

Mim-Mak: Minimum-maksimum, SS: Standart sapma 

 

Demir, ferritin, vitamin D3 ve vitamin B12 düzeyleri 

Hastaların demir, ferritin ve B12 düzeyleri çalışmaya dahil edilenlerin yarısından 

fazlasında normal saptandı. Kırk hastada (%39,60) ferritin düşüklüğü, 34 hastada 

(%33,66) vitamin B12 düşüklüğü, 21 hastada (%20,79) demir düşüklüğü ve çarpıcı 

olacak şekilde 82 hastada (%81,18) ise vitamin D3 düşüklüğü saptandı (Şekil-13). 

 

     

           Şekil-13: Demir, ferritin, vitamin D3 ve vitamin B12 düzeyleri 
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5.TARTIŞMA 

 

Çocuklarda hastane başvurularının en sık nedeninin enfeksiyonlardır (51). Bu 

durumun tekrarlayıcı veya kronik olması ise ileri araştırmayı gerektirir. Hem mevcut 

durumun tedavisi hem de koruyucu hekimliğin gereksinimlerinin yerine getirilmesi 

açısından altta yatan sebepleri tetkik edilmesi son derece önemlidir. Sık enfeksiyon bu 

hastalarda alerjik hastalıklar, fonksiyonel bozukluklar, anatomik bozukluklar ve en 

önemlisi de PİY’ler araştırılmalıdır (52). Sık enfeksiyon öyküsü olan çocukların 

yarısından fazlasında kesin bir neden saptanamaz. Olguların üçte birinde atopi, 

%10’da sahip olduğu başka bir kronik hastalık, %10’dan azında ise primer ya da 

sekonder immün yetmezlikler bulunur (53). Bu anlamda PİY’lerin en sık formu olan 

sIgA eksikliğinin tanı kriterlerinin bilinmesi, eşlik edecek komorbiditelerin tanıması, 

bu birlikteliklerle ilişkili takip ve tedavi yaklaşımlarının doğru yönetilmesi oldukça 

önemlidir. Bizde bu çalışmada İstanbul Kanuni Sultan Süleyman SUAM Hastanesinde 

2012-2021 yılları arasında tanı alıp takip edilen sIgA eksikliği olan hastaların klinik 

ve laboratuvar verilerini araştırmak istedik.   

Yapılan çalışmalarda sIgA eksikliğinin daha çok erkek cinsiyette daha sık görüldüğü 

bildirilmiştir. Türkiye’den yapılan ve YDİYile sIgA eksikliği hastalarının incelendiği 

bir çalışmada her iki hastalıkta da erkek cinsiyet baskın olduğu bildirilmiştir (54). Yine 

Türkiye’den yayınlanan bir başka çalışmada da erkek hastaların daha sık etkilendiği 

(%63,8) gösterilmişitir (55). Bizim çalışmamızda da bu çalışmalara paralel bir sonuç 

bulduk (56 erkek hasta, %55,5). SIgA eksikliğinin genetik temelleri hakkında hala 

araştırmalar sürmektedir. Örneğin major doku uygunluk kompleksinin (MHC), 

IGAD1 lokusunun hem sIgA eksikliği hem de YDİY için yatkınlık oluşturduğu 

düşünülmektedir (56). Ancak bugüne kadar kesin sorumlu olabilecek bir gen 

bulunabilmişde değildir. Çalışmamızda toplam 28 hastada (%27,72) anne baba 

arasında akrabalık vardı. Türkiye’den sIgA hastalarında yapılan çalışmalarda bu oran 

%17-34 arasında bildirilmiştir (57, 58). Bu küçük farkların ülkemizde farklı bölgelerde 

farklı oranlarda olabilen akraba evliliği oranları ile ilişkili olduğunu düşünüyoruz. 

Hastalarımızın 77 tanesi (%76,23) sık ÜSYE geçirme şikâyeti ile hastaneye 

başvurmuştu. Bu durum Geller-Bernstein ve arkaşlarının yaptığı çalışmada gösterilen 

sIgA eksikliği olan hastalarda solunum yolları enfeksiyon sıklığının artışı ile uyumlu 
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idi (59). Türkiye’den yapılan bir çalışmada sık enfeksiyon öyküsü ile başvuran 

hastalarda olguların %11,5’de PİY ve %6,1’de sIgA eksikliği olduğu gösterilmiştir. 

Bu çalışmada PİY hatalarının %94,6’sı sık ÜSYE (>8 kez/yıl), %15,4’ü yılda ≥2 

ASYE, %13,8’i ≥2 kez/yıl sinüzit, %14,6’sı ≥2 kez/yıl otit geçirdiği saptanmıştır (52). 

Türkiye’den yayınlanan bir başka çalışmada ise 118 sIgA eksikliği tanılı hastada en 

sık başvuru semptomu olarak tekrarlayan enfeksiyonlar gösterilmiş, 91 hastada 

(%77,1) tekrarlayan ÜSYE, 27 hastada (%22,9) tekrarlayan ASYE ve 8 hastada (%6,7) 

ise tekrarlayan gastroenterit olduğu bildirilmiştir (60). Bu çalışmada yayınlanan veriler 

bizim çalışma ile paralellik gösteriyordu. Bu bilgiler doğrultusunda tekrarlayan 

enfeksiyonlarda PİY akla gelmesi ve gerekli görülen hastalarda bu amaçla tektiklerin 

yapılması gerektiği çalışmamızal bir kez daha gösterilmiştir.  
118 sIgA eksikliğinin toplandığı yukarıdaki çalışmada enfeksiyonlardan sonra en sık 

başvuru şikâyeti olarak alerjik semptomlar gösterilmiş ve hastaların %43’de en az bir 

alerjik hastalığın bulunduğu bildirilmiştir (60). Aynı çalışmada sIgA eksikliğine eşlik 

eden en sık hastalıklar sırası ile %22,9 alerjik rinit, %21,2 astım, %13,6 hastada atopik 

detmatit olarak sıralanmıştır. Çalışmamızda en sık görülen alerjik hastalık %24,75 ile 

astım, %18,81 ile astım + alerjik rinit birlikteliği şeklindeydi ve veriler Ankara 

çalışması ile uyumluydu. Türkiyeden yapılan ve antikor eksikliği olan hastalarda 

yapılan çalışmalarda alerjik hastalık görülme oranı %67-86 arsında gösterilmiştir 

(58,61). Bizim çalışmamızda %86,13 hastada alerjik hastalık vardı. Bu anlamada 

çalışmamız literatür ile uyumlu idi. Bu oranlar normal popülasyon ile 

karşılaştırıldığında sIgA eksikliği/antikor eksikliği hastalarında alerjik hastalık 

birlikteliklerinin ne kadar yüksek olduğu bir kez daha göstermiştir.  

Astım prevelansı genel popülasyonda %5-15 olduğu bilinmektedir. Türkiye’de 

çocuklar arasında astım olarak adlandırılan hırıltı prevelansı değişik çalışmalarda %3-

16 bildirilmişitir (62). Çalışmamızda 70 hastada (%69,30) astım semptomları 

olduğunu saptadık. Normal çocuk popülasyonunda görülen hışıltı prevelansına göre 

çok yüksek olan bu oran sIgA eksikliğinde alerjik hastalık prevelansını yüksek 

olduğunu göstermesi açısından çarpıcı idi. Genel popülasyonda AR prevelansının ise 

%3-40 arasında olduğu bilinmektedir (63, 64). Türkiyeden yapılan sIgA eksikliği olan 

118 hasta içinde AR %22,9 oranında bildirlmiştir (60). Çalışmamızda 32 hastada 

(%31,68) AR vardı ve bu çalışma ile paralellik gösteriyordu. Bir başka alerjik hastalık 
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olan atopik dermatit Türkiye’den yayınlanmış ve sIgA eksikliği olan hastaların 

araştırıldığı çalışmalarda %13,6-16,7 arasında bildirlmiştir (60, 65). Çalışmamızda 

atopik dermatit prevelansını %28,71 olarak bulduk. Bu oran diğer çalışmalarda 

bildirilen oranlardan daha yüksek idi. Bu durumu çalışmamamızdaki akaralık oranının 

nisbi yüksek olması ilişkili olabileceğini düşünüyoruz. Diğer alerjik hastalıklar 

açısından değerlendirdiğimiz de çalışmamızda çocukların %21’inde geçirilmiş ürtiker, 

6 hastada ürtiker anjioödem ve bir hastada ise penisilin alerjisi olduğu tespit edildi.  

Artmış total IgE için kestrim değerini 100 IU/mL kabul ettiğimizde 

hastalarımızın %56,43’de total IgE değerini yüksek bulduk (ortalama 328.13±1165,67 

IU/mL). Çalışmamızdaki gösterilen bu yüksekliklerin yüksek alerjik prevelansı ile 

yakından ilişkili olabileceğini düşünüyoruz.  

 PİY hastalarında artmış bir otoimmünite riski olduğu bilinmektedir. Yapılan 

çalışmalarda sIgA eksikliği olan hastalar arasında otoimmünite ve/veya otoantikor 

sıklığı %29,8-53 arasında bildirilmiştir (66, 67). Bir başka çalışmada IgA eksikliği 

olan 2100 hasta değerlendirlmiş, Çölyak Hastalığı, SLE, JIA, Tip-1 DM, İBH ve OT 

oranlarıın normal popülasyona göre yüksek olduğu gösterilmiştir (68). Bizim 

çalışmamızda 101 hastanın 3 tanesinde (%2,97) Tip-1 DM ve 3 tanesinde de (%2,97) 

OT vardı. Ayrıca dördü subklinik toplam 7 hastada anti-TPO pozitifliği saptadık. Yani 

toplam 10 hastada (%9,90) otoimmün hastalık ve/veya otoantikor pozitifliği vardı. Bu 

oran diğer çalışmalarda bildirilen oranlarda daha düşüktü. Bunu durumun 

çalışmamızdaki tüm hastalardan otoantikor bakılmamış olması ile ilgili olabileceğini 

düşünüyoruz.  Ayrıca hastalarımızın hiçbirinde Çölyak Hastalığı tanısı yoktu ancak 17 

hasta (%16,83) çeşitli nedenlerle gittikleri çocuk gastroenterolojisi tarafından 

polkliniğimize IgA düşüklüğü nedeniyle gönderilmişti. Türkiye’den yapılan bir 

çalışmada IgA eksikliği olan hastaların %7,3’de Çölyak Hastalığı olduğu bildirilmiştir 

(65). Çalışmamızda %9,90 olarak (yüksek) tespit ettiğimiz otoimmünite ve/veya 

otoantikor pozitifliğini göz önüne aldığımızda, bu çalışma sIgA hastalarının 

otoimmünite açısından dikkatlice takip edilmesi gerektiğini bir kez daha göstermiştir.  

Kulak ventilasyon tüpü uygulaması medikal tedaviye yanıt vermeyen EOM, 

tekrarlayan akut otitis media, anatomik bozukluklarla ilişkili otitis media ve östaki 

disfonksiyonu olgularında uygulanan bir cerrahi yöntemdir. Ülkemizden yapılan 
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çalışmalarda EOM sıklığının %2,6-9,2 arasında olduğu gösterilmiştir (69–71). EOM 

hastaların üçte birinden azı kulak tüpü ihtiyacı duyarlar. Çalışmamızda 12 hastaya 

(%11,88) kulak ventilasyon tüpü takılmıştı. Kulak tüpü uygulamsı dışında, 10 

hastamız (%9,90) adenoidektomi ve/veya tonsillektomi ameliyatı olmuştu. PİY 

olgularında artmış lenfoproliferasyon varlığı bilinen bir özelliktir. Bu anlamda %9,90 

oranında adenoidektomi ve/veya tonsillektomi yapılmış hastaların varlığı, bu ameliyatı 

geçiren olgularda sIgA eksikliğinin araştırılması gerektiğini işaret etmektedir.  

Gerek yurtdışı gerekse ülkemizden yapılmış çalışmalarda PİY hastalarında en sık yatış 

nedeni olarak pnömoniler bildirilmektedir (72, 73). Çalışmamızda toplam 27 hastada 

(%26,73) yatış öyküsü vardı ve bunların 11 tanesi (%10,89) astım + bronkopnömoni 

nedeniyle yatmıştı. Kalan 16 hastanın (%15,84) yatış nedenleri ise farklı idi. Daha 

önceki yayınlara paralel olarak çalışmamızda da en sık yatış nedeni olarak pnomoni 

bir kez daha ön plana çıkmıştı.  

Vitamin D3 (25-OH-Vitamin D) düzeylerinin <12 ng/dL olması eksiklik, 12-20 ng/dL 

aras yetersizlik/düşüklük ve >20 ng/dL olması ise normal olarak kabul edilir. 

Türkiye’den yapılan bir çalışmada çocuk polikliniğine başvuran hastalarda D vitamini 

eksikliği %9, yetersizliği ise %22,9 oranında saptanmıştır (74). Bizim çalışmamızda 

82 hastada (%81,18) vitamin D3 düzeyi <20 ng/dL idi ve D vitamini yetersizliğini 

gösteriyordu. Bu oran çok çarpıcı şekilde yüksek idi. Bu durum sIgA eksikliği 

olgularında D vitamini metabolizmasında anormal olan bir durum olabilir mi? 

sorusunu akla getirdi. Bu anlamda yeni çalışmalara da ihtiyaç olduğunu düşünüyoruz.  
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6. ÖZET ve ÖNERİLER 

 

SIgA eksikliği en sık görülen PİY’tir. Bu tez çalışmasına 2012-2021 yılları arasında, 

Kanuni Sultan Süleyman SUAM, Çocuk İmmünolojisi ve Alerji polikliniğinden 

takipli 101 sIgA eksikliği hastası dahil edildi. Hastane bilgi-işlem sistemindeki 

hastalara ait klinik ve laboratuvar verileri oluşturduğumuz formlara kaydedildi. 

Hastaların güncel yaş ortalaması 12.17 ± 3,32 yıl, %55,5’i erkek ve %27,72’sinde 

akarabalık vardı. Hastaların ilk başvuru şikayetlerine bakıldığında en sık başvuru 

semptomları; 

1. Alerjik semptomlar %86,13  

2. ÜSYE semptomları %76,23 

3. GİS semptomları %16,83 şeklindeydi 

Alerjik hastalıklar açısından, olguların %69,30’da astım, %31,68’de alerjik rinit, 

%28,71’de atopik dermatit en sık görülen tablolardı. Atopik sensitizasyon yönünden 

değerlendirdiğimizde, %28,71 olguda çoklu duyarlanmanın olduğu ve en sık olarak 

ise akar + çayır poleni birlikteliğini saptandı. SIgA eksikliği ve enfeksiyon hsatalıkları 

birlikteliği açısından, olgularımızın %42,57’de akut otitis media, %25,74’de pnömoni 

geçirme ve %26,73’ünde yatış öyküsü vardı. En sık cerrahi dışı yatış nedeni pnömoni 

(%10,89) idi. Olguların %11,88’ne kulak tüpü uygulaması ve %9,90’na da 

adeneidektomi ve/veya tonsillektomi yapılmıştı. Otoimmün hastalıklar açısından 3 

hastada (%2,97) Tip-1 DM ve 3 hastada (%2,97) ise OT tanıları vardı. Dördü subklinik 

olmak üzere toplam 7 hastada (%6,93) anti-TPO pozitifliği saptandı. Çölyak Hastalığı 

taramasında kullanılan doku transgluteminaz antikorlarına hiçbir hastada ratlanılmadı. 

Sonuç olarak diğer PİY’ler de olduğu gibi sIgA eksikliği olan hastalarda enfeksiyon 

hastalıkları, alerjik hastalıklar ve otoimmün hastalıklara olan yatkınlık bu tez çalışması 

ile bir kez daha gösterilmiştir. Bu bulgular göz önünde alındığında sIgA eksikliği tanısı 

almış olguların gelişebilecek komorbiditeler açısından dikkatli takip edilmeleri 

gerektiğini bir kez daha vurgulamak istiyoruz.  
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