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Vaka Takdimi

Selektif IgM eksikligi olan adolesan kiz hastada agir
(komplike) sucicegi enfeksiyonu: Bir vaka takdimi
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Ankara, Turkey). Severe varicella infection in an adolescent female patient
with selective IgM deficiency: a case report. Cocuk Sagligi ve Hastaliklar:
Dergisi 2008; 51: 213-215.

Selective IgM deficiency is a rare form of immune deficiency syndromes. These
patients generally have normal antibody response to vaccination. Especially
for the infections that are preventable by vaccination, this group of immune-
suppressed patients should be vaccinated to prevent complications, especially in
the adolescent age group. In this case, we stress the importance of vaccination in
the adolescent age group to prevent the infections and their complications.
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OZET: Selektif IgM eksikligi, seyrek goriilen bir immiin yetmezlik hastaligidir.
Bu hastalarda genellikle as1 cevabi normaldir. Bu bakimdan as1 ile korunma
saglanabilen hastaliklara kars1 asilanmalar:1 6nem tasimaktadir. Bu yazida agir
sucicegi enfeksiyonu ve komplikasyonlarim1 6nlemek amaciyla 6zellikle adolesan
yas grubu bireylerinde sugicegi asisinin 6nemi vurgulanmistir.

Anahtar kelimeler: selektif IgM eksikligi, sugicegi, asilama.

Primer immiin yetmezlikler, immiin sistemin bir
veya daha fazla bilesenini igeren, enfeksiyonlara
yatkinlig1 artiran ve tedavi edilmediginde morbi-
ditesi ve mortalitesi belirgin bicimde artan
kalitsal hastaliklardir. Genellikle erken yasta
tan1 alirlar. Immiin sistemin etkilenen bilesenine
gore de hiimoral, hiicresel, fagositik, kompleman
ve digerleri olmak {izere siiflandirilirlar3. Bu
hastalarin immiin sisteminin herbirinin etkilenen
komponentine gore kendine 6zgii bulgulari olur.

Selektif IgM eksikligi, tekrarlayan enfeksiyonlar,
atopik dermatit, sistemik lupus eritematozus ve
otoimmiin hemolitik anemi ile giden seyrek goriilen
bir immiin yetmezlik tiirlidiir’:2. Bazi hastalar
tamamen asemptomatik olurken bazi hastalarda
ise bebeklikten itibaren kapsiillii bakteriler ve
viriislerle agir enfeksiyonlar goriilebilir.

Bu yazida ile selektif IgM eksikligi olan bir
hastada su ciceginin klinik olarak agir ve yaygin
olmasi, sekonder bakteriyel enfeksiyonla komplike
olmasi nedeni ile sucicegi asisinin 6nemini
vurgulamak istedik.

Vaka Takdimi

On ii¢ yasinda kiz hasta, ilk olarak bir aylikken
tlim viicudunda ortaya ¢ikan dokiintiilerden
sonra beliren ishal, kilo kaybi, agizdan alim
bozuklugu seklinde baslayan sikayetleri ile
izlenerek sekiz aylikken IgM eksikligi tanisi
almistir. izlemi boyunca aralikli tekrarlayan
ishali, dokiintiileri, sik {ist solunum yolu
enfeksiyonu tablolar1 olan hastanin, iki hafta
Oonce kardesinde su cicegi tespit edildikten
sonra kendisinde de iki glin 6nce dokiintiileri
baglamistl. 40°C’ye varan atesleri olan hastanin
dokintiilerinin artmasi iizerine hastanemize
basvurdugu 6grenildi (Sekil 1). Adolesan yasta
olmasi, immiin yetmezliginin olmasi, yaygin ve
sekonder enfeksiyon gelismis dokiintiilerinin
olmasi, ayrica sag goz konjunktivada lezyon
goriilmesi nedeniyle yatirilarak izlenmesi uygun
goriilen hastanin beyaz kiiresi 3200/mm?
(4100-11200), hemoglobin 10.6 g/dl (11.7-
15.5), trombosit sayist 195.000 /mm? (159.000-
38.000) idi. Kantitatif imiiglobiilin degerleri IgM
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18 mg/dl (83-282), IgE 8001 IU/ml (0-87), IgA
245 mg/dl (96-465), 1gG 1150 mg/dl (907-
1958) olarak bulundu. Nitro Blue Tetrazolium
(NBT) incelemesi %100 olarak olgiildti. Hastaya
intravendz asiklovir ve sulbaktam-ampisilin
tedavisi baslandi. Izleminde dokiintiileri hizli bir
sekilde krutlanan, ikincil deri enfeksiyonlarinda
da belirgin diizelme saptanan hasta 6nerilerle
taburcu edildi (Sekil 2).

f

B

Sekil 1. Hastanin Sekil 2. Hastanin

hastaneye basvurusundaki taburculugundaki
gorinimii. gorinimii.
Tartisma

IgM tim omurgalilarda bulunan ve hatta
daha primitif olan kopekbaliklarindaki tek
immiinglobiilin seklidir®. Fetusta ilk olarak
embriyonel dalakta gebeligin 10.5 haftasinda
ortaya c¢ikan ve 35. haftada da fetal serumda
saptanabilen ilk immiinglobiilindir. Tim
popiilasyonlarda IgM diizeyi kadinlarda erkeklere
oranla daha yiiksek diizeylerde bulunur?.

Selektif IgM eksikligi insidansi genel poptilasyonda
%0.03’tinden az, hastanede yatanlarda ise %1 olan,
kadin ve erkeklerde esit olarak goriilen seyrek bir
hastaliktir?4. Selektif IgM eksikligi, primer veya
sekonder nedenlerle ortaya cikabilir. IgM diizeyleri
40 mg/dl ile saptanamayacak kadar diisiik
diizeyler arasinda degisebilirl:2. Sekonder sekli
malignansi, otoimmiin hastaliklar, gastrointestinal
hastaliklar ve immiinsiipresif tedavi alanlarda
ortaya ¢ikmakta ve daha sik goriilmektedir.
Bazi hastalar tamamen asemptomatik olurken
bazi hastalarda ise bebeklikten itibaren kapsiillii
bakteriler ve viruslarla ciddi enfeksiyonlar
goriilebilir. Beraberinde atopik veya kronik
dermatit, alerjik rinit, hisilti, biiylime-gelisme
geriligi ve ishal gelisebilir.

Selektif IgM eksikliginin nedeni tam olarak
aydinlatilabilmis degildir. Normal matiir B
hiicreleri yiizeylerinde IgM ve IgD bulundurur
ve izotip gecisinde immunglobulin genlerini IgM
yerine IgG, IgA veya IgE eksprese edecek sekilde
yeniden diizenler. Bu hastalikta, IgG ve IgA
diizeyleri normalken IgM diizeyleri dusiiktiir?.
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Intraven6z immiinglobiilin (IVIG) preparatlarinda
IgM 6nemli diizeylerde bulunmadigindan selektif
IgM eksikligi olan hastalarda IVIG replasmani
bir tedavi secenegi olamamaktadir. Agir enfek-
siyonlarda taze donmus plazma bir tedavi
yaklasimi olarak denenebilir. Profilaktik ve tedavi
edici antibiyotik kullanimi 6nemlidir. Ancak
asemptomatik ve tesadiifen IgM dusiklagi
saptanmis hastalarda profilaktik antibiyotik
kullanimina gerek yoktur?6.

Bazi selektif IgM eksikligi olan vakalarda normal IgG
diizeylerine ragmen tetanoz-difteri toksoid asisina
ve pnomokokkal polisakkarid antijenine karsi
baskilanmis antikor yanit1 oldugu gosterilmistir!.
Bu hastalarda genellikle su ciceginin komplikas-
yonsuz gegirildigi gortilmiistiir. Bizim hastamizda
Hepatit B asisina iyi cevap alinmis olmasi asi
cevabi verdigini gostermektedir.

Sugicegi, immiinkompetan hastalarda genellikle
hafif-orta siddette vezikiiler ekzantemle karak-
terize, eslik eden ates ve kas agrisiyla beraber,
eriskin ve immiin yetmezIlikli hastalarda ise ciddi
komplikasyonlarin olabildigi (SSS tutulumu,
pnoémoni, sekonder bakteriyel enfeksiyonlar, 5ltim
gibi) olduk¢a bulasici bir enfeksiyondur>7:8.

Varisella zoster virus (VZV) enfeksiyonlar1 i¢in
asilamanin rutin olmadig: {ilkelerde ¢ocuklarin
%95’inden fazlasi bes yasindan 6nce enfekte
olurlar’. Canli ateniie sugicegi asis1 Ozellikle
immiin yetmezlikli bireylerde sugcicegi enfeksiyonu
ve komplikasyonlariin énlenmesinde evrensel
immiinizasyon i¢in imit vermektedir. VZV asis1
genellikle iyi tolere edilebilen bir asidir; %3.8
oraninda sugcicegi benzeri bir dokiintiiye neden
olabilir®. Cok seyrek olarak ciddi komplikasyonlara
yol acar. Selektif IgM eksikligi gibi ast yapilmasinin
kontrendike olmadigl immiin yetmezlik durum-
larinda as1 ile korunma saglanabilen bulasici
hastaliklarin ve komplikasyonlarinin énlenmesinde
erken asilama 6nemlidir. Hastamizda evde
yasayan kardesin sucicegi gecirmesinden sonra
hastamizda sugcicegi gelismis olmasi nedeniyle
immiinyetmezligi bulunan hastalarda hem hasta
cocuklar, hem de aile ve yakin temasta bulunanlar
icin hastalig1 ve komplikasyonlarini dnlemek
acisindan asilama yapilmalidir.

KAYNAKLAR

1. Al-Herz W, McGeady SJ, Gripp KW. 22q11.2 deletion
syndrome and selective IgM deficiency: an association
of a common chromosomal abnormality with a rare
immunodeficiency. Am J Med Gen 2004; 127A: 99-100.

2. Hussain I, Barnes O. Immunoglobulin M deficiency: www.e-
medicine.com/med/topic 3436.htm (erisim 08.Ekim.2007).



Cilt 51 * Say 4

4.

. Antachopoulos C, Walsh TJ, Roilides E. Fungal infections

in primary immunodeficiencies. Eur J Pediatr 2007; 166:
1099-1117.

Ross IN, Thompson RA. Severe selective IgM deficiency.
J Clin Pathol 1976; 29: 773-777.

. Hochauf K, Bandt D, Péhlmam C. Fatal varicella zoster

virus infection as first manifestation of idiopathic
CD4 + T cell lymphocytopenia. Eur J Clin Microbiol
Infect Dis 2005; 24: 706-708.

. Lanier LL, Cooper MD, Conley ME. Immunodeficiency

disorders. Hematology Am Soc Hematol Educ Program
2003; 1: 314-330.

Selektif IgM Eksikligi ve Agir Sugicegi Enfeksiyonu 215

7. Vossen MT, Biezeveld MH, Jong MD. Absence of

circulating natural killer and primed CD8 + cells in life-
threatening varicella. J Infect Dis 2005; 191: 198-206.

. Vossen MT, Gent M, Peters KM. Persistent detection

of varicella-zoster virus DNA in a previously healthy
child after severe chicken pox. J Clin Microbiol 2005;
11: 5614-5621.

. Levy O, Orange JS, Hibberd P. Disseminated varicella

infection due to the vaccine strain of VZV in a patient
with a novel deficiency in natural killer T cells. J Infect
Dis 2003; 188: 948-953.



