ULKEMizZ HEKIMLERININ PRIMER IMMUN YETMEZLIK

HASTALIKLARINA BAKISI
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Hekimler arasinda primer immiin yetmezlik (P1Y) hastaliklarin1 algilama ve bu hastaliklarda tantya gotiiren parametrelerin farkindahk diizeyinin saptanmas.
41. Turk Pediatri Kongresine katilan doktorlara dagitilan 786 anketten geri dénen 156, bir tiniversite hastanesi ve bir egitim veren devlet hastanesi ¢ocuk klinigi asistanlarinin yanitladigi
61, sonug olarak toplam 217 anket degerlendirildi.
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PIY diisiiniince ne yapiyorsunuz PIY tanist koydunuz mu? PIY tanisyizlediniz mi?
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Hangi 6zgecmis &zellikleri size immiin yetmezlik diistindirir ? Hangi klinik bulgular imfniin yetmezligin bir parcasi olabilir ?
Evet Hayir Evet Hayir
Bebeklikte tedaviye direncli oral moniliazis 90 10 Telenjektazi 82 18
5 kez seliilit nedeniyle tedavi 70 30 Gelisme geriligi 79 21
Yara iyilesmesinde gecikme 69 31 Tonsil dokusu yoklugu V75, 25
Giardiaya bagl kronik ishal 62 38 Okulokutandz albinizm 74 26
Adizda yineleyen aft 58 42 Dusuik kulak, kiigiik agiz, hipertelorizm, hipoplastik mandibula 70 30
OPV sonrasi paralitik polyo 49 51 Tedaviye direngli siniizit 68 32
Karaciger absesi nedeniyle hastaneye yatis 39 61 Hepatosplenomegali 67 33
BCG agl yerinden uzun siireli piirilan akint 22 68 Gingivit 47 53
Sik idrar yolu enfeksiyonu 21 79 Stipuratif adenit 43 57
Yenidogan déneminde tetani 6ykiisi 22 78 Petesi 42 58
1 kez sepsis nedeniyle hastaneye yatis 18 82 Deride skarlar 40 60
BCG agisi sonrasi gelisen sol supraklavikular LAP 22 78 Generalize molloscum contagiosum 40 60
Gobedin 10. giinde diismesi 18 82 Mikrosefali SH 66
Krese basladiktan sonraki ilk yil 6 kez USYE dykiisii 18 82 Dekstrokardi 33 67
St diglerinin erken dokilmesi 12 88 Kisa ekstremiteli ciicelik 32 68
Horlama 2 98 Servikal adenopati 24 76
Artrit 20 80
Genel olarak 6zgegmis 6zellikleri bilinmektedir. Ancak; Malar ras 19 81
*  OPVsonrasi paralitik polyo ) Abdominal distansiyon 18 82
¢ BCG asisi sonrasi gellsgn sol supraklavikular LAP Sindaktil 14 6
e Karaciger absesi nedeniyle hastaneye yatis — -
® Yenidogan déneminde tetani 6ykisti immiin yetmezlik pargasi olarak algilanmamaktadir. TeiE] hlpertl:oﬁﬂ s 57
Fallot tetralojisi 11 89
Hangi so is &zellikleri si . . . t lik diistindiirdr ? Diplopi 9 91
g ygecmis ozelliklerl size primer immun yetmezil usundurur ¢ Guvatr 9 o1
Evet Hayir Kaput kuadratum 8 92
Ailede immiin yetmezlik 6ykusi 91 9
éfl:::abz‘ég'(ggmm RS % ;3 Petesi, gingivit, deride skarlar, siipiiratif adent, Fallot tetralojisi, mikrosefali hekimler tarafindan
Allede otoimmn hastalk varid: a5 i immin yetmezlige eslik eden klinik 6zellikler olarak algilanmamaktadir.
Ailede konjenital anomali varligi 27 73 . . .. o, . e P
Aflede kollajen doku hastali tanis 16 54 Hangi laboratuvar bulgulari immun yetmezlidin bir parcasi olabilir, isaretleyiniz .
Annede allerjik astim 13 87 . Evet Hayir
Ailede aktif pulmoner tbc varligi 10 90 Nétrofillerde dev granuller 77 23
8 aylik bebekte total nétrofil sayisi 1200/mm3 66 34
Primer immiin yetmezlik diisiindiiren soy gegmis 6zellikleri hekimler tarafindan dogru tanimlanmaktadir. Akintr kiilttiriinde aspergillus 64 36
Trombositopeni 63 27
Primer immiin yetmezlik 6n taninizda ilk hangi laboratuvar incelemesini yaparsiniz? Brongektazi 63 27
Evet Hayir NBT pozitifligi 55 45
Tam kan sayimi-periferik yayma 84 16 3 aylik bebekte total lenfosit sayisi 2500/mm3. 42 58
Serum immunoglobulin diizeyleri 49 51 Izohemaggltinin titre pozitifligi 20 80
PPD 24 76 Lokositoz 17 83
Izohemagglitinin titresi 19 81 PPD pozitifligi 9 91
In vitro lenfosit fonksiyonlar 12 88 . L . e i e
Tam biyokimya 12 82 Bazi spesifik tetkiklerin ( 6rn. NBT) yorumunda zorluk gekildigi dikkati gekmektedir.Lokositoz
NBT 8 92 onemli olarak algilanmamaktadir. Bunlarin disinda en garpici 6rnek ise “ lenfopeni” sinir ve
Oneminin yeteri kadar bilinmemesidir.
SONUC

Genel anlamda, ankete katilan hekimlerin immiin yetmezlik hastaliklari hakkinda bir takim bilgilere sahip olduklarini séylemek mimkindir. Ancak bazi “diger iyi
tanimlanmig primer immiin yetmezlik hastaliklari” olarak adlandirilan Di-George Sendromu ve WAS'In tanilandirimasinda zorluk gektikleri; Fagositer sistem ve T hiicre
bozukluklar hakkinda daha sinirli bilgiye sahip olduklari; Pediatrik aciller igcinde yer alan “agir kombine immiin yetmezIlik” tanisini koymak igin gerekli parametreler
hakkinda yeterli bilgiye sahip olmadiklar dikkati gekmistir.
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Es akrabaliinin bu kadar yliksek oranda oldugu Ulkemizde, hem tip hem de uzmanlik editiminde, “primer immin yetmezlik hastaliklan” konusu daha yogun olarak ele
alinmalidir.




