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OZET

Amag: Tedaviye direngli, tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar, otoimmiin hastaliklar, maligniteye artmis duyarlilikla kendini
gosteren ve dnemli bir bagisiklik sistemi hastaligi olan SDBE'nin, kulak burun bogaz (KBB) hastaliklarindaki dnemini vurgulamak.

Gereg ve Yontem: Dahiliye Immunoloji Bilim Dali'nda 1993-2003 yillari arasinda tan1 konan, 13 hastanin izlem dosyalari retrospektif
olarak incelendi, 1 y1l boyunca kulak burun bogaz yakinmalari olduk¢a ayrintili KBB muayeneleri yapildi.

Bulgular: Hastalarimizin 9'u erkek, 4'ii kadin, yas ortalamasi 39.9 (yas araligi 23-51) idi. Hastalarin tiimii y1lda 10'dan fazla tekrarlayan
enfeksiyon tanimladi ve bir hastamiz ileri evre bronsektazi ve buna bagli solunum yetersizligi nedeniyle kaybedildi. Hastalarin tekrarlayan
enfeksiyon baslama yas1 ortalamasi 13.1, hastalarin tan1 alma yas ortalamasi 34.3 olarak saptandi. Tekrarlayan enfeksiyonlar i¢inde ilk siray
siniizit aldi. Hastalarin yaklasik %85'i tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle en az bir operasyon gegirmisti.

Sonug: Hastalarimzin ilk atag: gegirdigi yas ortalamasi ve tani aldig1 yas ortalamasi karsilastirlldiginda, 21.2 yil kadar tamsiz gecen bir
donemin mevcut olmasi, bu hastaligin hekimler tarafindan hatirlanmadigim diisiindiirmektedir. Birinci basamak hekimleri, KBB uzmanlari,
g06giis hastaliklar1 uzmanlarn ile klinik immunoloji uzmanlarimn igbirligi, bu hastalarin erken tan1 almalarim, komplikasyonlar gelismeden
tedavi olmalarini saglayabilir.

Anahtar Sozciikler: Stk degisken bagisiklik eksikligi; solunum yolu enfeksiyonlari, siniizit, otit, tonsillit

EAR-NOSE-THROAT FINDINGS IN PATIENTS WITH COMMON VARIABLE IMMUNE DEFICIENCY (CVID)

SUMMARY

Objective: The aim of the study is to emphasize the importance of CVID in ear nose throat disorders, which is an important immune
disorder that is characterized by recurrent sinopulmonary infections refractory to medical treatments, autoimmune diseases and increased
tendency to malignancies.

Methods: Medical records of 13 patients who were diagnosed as CVID in Immunology Department between 1993 and 2003, were
evaluated retrospectively. During close follow-up period of one year, all patients underwent detailed ear-nose-throat examinations and all ear
nose throat complaints were noted.

Results: 9 male and 4 female patients with average age of 39,9 years (23-51) were recruited in the study. All patients were reported to
have more than 10 recurrent upper respiratory tract infections and one patient had died because of respiratory insufficiency which was
resulted from advanced stage bronchiectasis. Average age for beginning of the recurrent infections and diagnosis of the disease was found to
be 13,1 and 34,3 years respectively. Sinusitis was found to be the most frequent one within all recurrent infections. Approximately 85% of
patients had underwent at least one surgery due to recurrent infections.

Conclusion: Long average period of time (21,2 years) between the onset of symptoms and diagnosis revealed that, physicians do not
remind CVID as a reason for recurrent infections. Collaboration of primary health care physicians, pulmonologist, ENT specialists and
clinical immunologists would provide early diagnosis and treatment before onset of probabl complications.

Keywords: Common Variable Immunodeficiency,; Respiratory Tract Infections, sinusitis, otitis, tonsillitis

GIRIS

Bazen iist solunum yolu enfeksiyonlar1 tedavi Bagisiklik sistemindeki problemler de tekrarlayan
edilirken, hekimler tekrarlayan enfeksiyonlar enfeksiyonlara neden olabilir. Cocuklarda sik
nedeniyle  sikintiya  disebilirler.  Tekrarlayan tekrarlayan enfeksiyonlar, bagigiklik sisteminin
enfeksiyonlar, baz1 anatomik varyasyonlara, yetersiz heniiz olgunlagsmamis olmasi nedeniyle daha sik
veya yanlis medikal tedavilere, alerjik rinit gibi goriilmektedir. Yetiskin ¢agda yeterli medikal ve
enfeksiyonu tetikleyecek baska hastaliklara bagli cerrahi tedavilere ragmen tekrar eden enfeksiyonlar
olabilir. nadirdir ve bagisiklik sisteminin mutlaka goézden
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Gonderilme tarihi: 12 Mart 2009, revizyonun gonderildigi degisken bagisiklik eksikligi hastaligidir (SDBE).
tarih: 03 Haziran 2009, yayin igin kabul edilme tarihi: 04 Haziran 2009 SDBE’ hipogammaglobulinemi, tekrar]ayan

sinopulmoner  enfeksiyonlar, ¢esitli  otoimmun
hastaliklar ve lenfoma gibi bazi malignitelere
yatkinlik ile klinige yansiyan g¢oktiirel (heterojen) bir
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hastalik grubunu tanimlar***. Bu ¢alismanm temel
amaci, takip edilen olgularm 6ykii, yakinma ve 1
yillik takiplerinden yola c¢ikarak, basta birinci
basamak ve KBB hekimleri olmak iizere, tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonlarinda bagigiklik sisteminin
gozden gecirilmesinin gerekliligini vurgulamaktir.

HASTALAR VE YONTEM

Dahiliye immunoloji Bilim Dali'nda 1993-
2003 yillar1 arasinda SDBE tanis1 konan, 13 hastanin
izlem dosyalar1 taranarak Oykiileri incelendi,
dosyalarinda bulunan daha onceki yillara ait kulak
burun bogaz hastaliklar1 ile ilgili tiim tetkikler
degerlendirildi. 1 yi1l boyunca hastalarin yakinmalar
oldugunda ayni hekim tarafindan ayrintii KBB
bakilar1 yapildi, yakinmalarina gére gereken tetkikler
istendi. Hastalara tanilar1 konurken géz oniine alinan
Olciitler sunlardi:

1. Hasta Oykiisiinde tedaviye direngli
tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar olmasi,

2. Hipogamaglobulinemi olmasi (Ig G'nin 5
gr/ltninve Ig A'nmin 0.1 gr/lt altinda olmasi, Ig M
diizeyleri degiskenlik gosterebilir).

3. Sekonder hipogamaglobulinemi yapacak
biitiin nedenlerin diglanmasi (siilfosalazin, hidantoin,

karbamazepin, penisilamin gibi ilaglar, kronik
lenfositik 16semi ve lenfoma gibi lenfoid
maligniteler, multiple myelom, timoma, protein

kaybettiren enteropati, nefrotik sendrom, intestinal
lenfanjiektazi, Ebstein Barr viriisii, sitomegaloviriis
ve HIV gibi viral enfeksiyonlar )

4. Klinik bulgularin 2 yasindan sonra
baslamasi (Bu durum X'e bagli agamaglobulinemiden
ayirici tanida onemlidir).

5. Silier diskinezi, Samter triadi, Kartagener
sendromu gibi {ist solunum yollarinda tekrarlayici
enfeksiyonlara neden olabilecek hastaliklar oykii ve
tetkiklerle dislandi.

Olgularin  kulak burun bogaz bakilari
sirasinda, hastalarin tiimiinde isitme ile ilgili subjektif
yakinmalar oldugundan, hastalara odyometri, yiiksek
frekans odyometri, timpanometri yapildi. Tim
olgulara nazal endoskopik baki yapildi. Burunla ilgili
ek muayene olarak elektrorinomanometri, silier
aktiviteyi etkileyen bagka hastaliklar1 diglamak igin
sakkarin ile nazal klirens tayini, subjektif koku
diskriminasyon testi yapildi. Hastalara agiz bakisi ve
endoskopik larinks bakist yapilarak muayeneleri
tamamlandi. Ayrica hastalarin dosyasindaki daha
onceden bulunan paranazal sinus BT veya Waters
grafisileri degerlendirildi, tedaviye yamit alinamayan
durumlarda veya komplikasyon siiphesi oldupunda
bazi hastalar icin tetkikler tekrarlandi.
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Hastalarm 9'u erkek, 41 kadm, yas
ortalamasi 39.9 (yas araligi 23-51) idi. Hastalarda
tekrarlayan enfeksiyon baglama yasi ortalamasi 13.1
(yas araligi 4-36), hastalarin tan1 alma yas ortalamasi
34.3 (yas araligi 16-47) olarak saptandi. Biitiin
hastalar yilda 10'dan fazla tekrarlayan enfeksiyonlar
tamimladi. Bir hasta ileri evre bronsektazi ve buna
bagli solunum yetersizligi nedeniyle kaybedildi.
Hasta Oykiilerinde  tiimiiniin 0zgecmisinde
tekrarlayan sinopulmoner enfeksiyonlar mevcuttu.
Hastalarin yasamlarinda gegirdikleri ilk tekrarlayan
enfeksiyonun hangi enfeksiyon oldugu sorguland ve
dagilimi Tablo 1'de gosterildi. Bu tablodan da
anlagildigi  gibi  siniizit, hastalarm  c¢ogunda
hayatlarindaki  ilk  tekrarlayici  enfeksiyondu.
Hastalarm pek ¢ogunda siniizit ve bronsektazi
ataklar1 olmasi dikkat c¢ekici idi. Gegirilen tiim
tekrarlayan enfeksiyonlarin dagilimi Tablo 2'de,
enfeksiyonlar nedeniyle gecirilen operasyonlar Tablo
3'de sunulmustur. Biitiin olgularin dykiilerindeki
ortak nokta, enfeksiyonlar nedeniyle aldiklar1 tibbi
tedavi sayilarinin sayilamayacak kadar ¢ok olmasidir.
Iki hasta disinda, hastalarin tiimii solunum yollar:
enfeksiyonlar1 nedeniyle, bir veya birkag kez
operasyon geg¢irmisti. Hastalarm  soygec¢misleri
incelendiginde, 1 hastada selektif Ig A eksikligi
disinda, 2 hastada Olii dogan kardes Oykiisi, 3
hastada kardes oliimii 6ykiisii (ikisi bronkopndmoni,
digeri lenfoma nedenli), 1 hastada akraba evliligi
Oykiisii, 2 hasta ebeveyninde otoimmun hastalik
Oykiisi (diabetes mellitiis) goze carpmaktaydi. Alerji
Oykiileri incelendiginde 9 hastadan 4'linde (2si
trimetoprim-kotrimaksazole, biri penisilin,
sefalosporin ve metamizole, biri octogama olmak
lizere) alerji Oykiisi. mevcuttu. Yapilan 1 yillik
periyodik takiplerinde ve yakinmalari oldukea
yapilan muayenelerinde KBB agisindan saptanan
bulgu ve hastaliklar tablo 4'de belirtilmistir. Bu
donem siiresince hastalara immunglobulin replasmani
da yapild.

Yapilan tonal odyometri ve yiiksek frekansl
odyometrilerde, kronik otitis mediali hastadaki iletim
tipi isitme kaybi1 disinda, 6 hastada 4000 Hz'den
sonra, bir hasta disinda biitiin hastalarda 8000 Hz'den
sonra ndrosensdryel tip isitme kaybi saptandi. Kronik
otitis media nedenli iletim tipi igitme kayb1 ve adeziv
otit olan hastalar disinda tim  hastalarin
timpanometrilerinde A tipi egri izlendi ve stapes
refleksleri normal olarak elde edildi.

Hastalarmm timii 6ykiide subjektif burun
tikanikligi yakinmasi tanimladigindan aktif anterior
rinomanometrik degerlendirme yapildi. Hortmann
Elektrorinomanometri cihazi kullanilarak Avrupa
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Rinomanometri Standartizasyon komitesinin’
kararlastirdign sabit 150 pascal'da (nazal rezistans=
basing farki/hava akimi; R=P/V) formiilii kullanilarak
ortalama nazal rezistans ve nazal voliim hesaplandu.
Hastalarin  elektrorinomanometrik degerleri hasta
sayisinin azlig nedeniyle istatistiki
degerlendirilmedi; Hortmann elektrorinomanometri
cihazinin standart degerleri ile Kkarsilagtirildi
Hastalarm 4'linde anlamli burun tikaniklig1 saptandi.
Bu hastalarin birinde nazal polip varken diger ii¢
hastada asir1 piiriilan akinti diginda patolojik bulgu
saptanmadi. Subjektif burun tikanikligi tanimlayan
diger olgularin elektrorinomanometri  degerleri
normal sinirlarda saptandi.

Amonyak, nane, vanilya, anason, kahve ve
sarimsak bilesenlerinden olusan subjektif koku
diskriminasyon testinde hastalarin biri disinda tiimii
tim kokular1 ayirt edebildi. Nazal polipektomi ve
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sinlizit nedeniyle operasyon gecirmis olan bir hasta
amonyak digindaki kokular1 alamadi.

Nazal klirens degerlendirilmesinde alt konka
bagsmma sakkarin konarak sakkarin tadmin agizda
hissedilmesine kadar gegen siire (sakkarin zamani)
hesaplandi. SDBE hasta grubunda sakkarin time
ortalama 16.1 dakika (11-19 dakika) bulundu.
Sakkarin zamami tiim hastalarda normal sinirlarda
saptandi.

Yapilan radyolojik tetkiklerde 1 hastada
etmoidal siniizit, 3 hastada maksiller siniizit, 8
hastada pansiniizit bulgular1 mevcut idi.

Tablo 1: Hastalarda ilk baglayan, hastaligi ilk haber veren tekrarlayan enfeksiyonun hastalara dagilimim gosteren tablo.

Gegirilen  ilk

enfeksiyon

tekrarlayan Hasta
sayl1s1

Siniizit
Tonsillit
Otitis media
Bronsit
Pnémoni
Diare

—_— = = DN ]

Tablo 2. Tekrarlayan enfeksiyonlardan hangi enfeksiyonun kag¢ hastada goriildiigiinii gosteren tabloda, tekrarlayan

siniizitin hemen her hastada goériilmesi dikkat ¢ekicidir.

Tekrarlayan enfeksiyonun adi

Ilgili tekrarlayan enfeksiyon atagina maruz kalan

hasta sayis1

Siniizit 12
Bronsit 7
Giardiasis
Tonsillit
Pnémoni
Otitis media
Herpes labialis

—_ L L W W
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Tablo 3. Tekrarlayan enfeksiyonlar nedeniyle 2 hasta disindaki tiim hastalarin, solunum yollarindan bir veya daha fazla
sayida operasyon gegirdigini gosteren tablo.

Hastanin kodu Operasyona  neden Gegirilen operasyonun adi ~ Gegirilen operasyon
olan tekrarlayan say1st
enfeksiyon

1. Hasta Tekrarlayan Siniizit Caldwell-luc (2) ve 3
endoskopik siniis
cerrahisi(1)
2. Hasta Tekrarlayan Siniizit Caldwell-luc ve sinus 2
lavaj1
3. Hasta Tekrarlayan Siniizit Caldwell-luc ve 2
septoplasti
4. Hasta Kronik Adenotonsillektomi, 2
adenotonsillit, nitks adenoidektomi revizyonu
adenoid hipertrofisi
5. Hasta Kronik tonsillit Tonsillektomi 1
6. Hasta Tekrarlayan Siniizit Sinus lavaji 2
7. Hasta Operasyon tanmimlamadi
8. Hasta Tekrarlayan Sinilizit ~ Endoskopik siniis cerrahisi 2
ve nazal polipektomi
9. Hasta Kronik tonsillit Tonsillektomi 1
10. Hasta Tekrarlayan Lobektomi 1
bronsektazi
11. Hasta Operasyon tanimlamadi
12. Hasta Tekrarlayan otit Ventilasyon tiipii 1
uygulamasi
13. Hasta Tekrarlayan siniizit Sinus lavaji 2

Tablo 4: Olgularin immunglobulin replasmani almasina karsin bir yillik takip siirelerinde KBB hastaliklar1 nedeni ile
hekime basvurduklar1 yakinmalari, muayenede saptanan bulgular, tanilar1 ve tekrarlama sayilarini veren tablo.

Yakinma

Bulgu

Muayene

Hasta sayisi/Tekrar sayisi

Isitme azligt

Otore ve
tekrarlayan isitme
kaybi

Yok

Burun akintis1 ve
geniz akintisi
Burun ucunda
kizariklik

Ag1z i¢inde agrili
lezyon
Dilde paslanma

Bogazda takilma
hissi
Yok

Bogazda takilma
hissi

Retrakte ve adeziv timpan
zar

Timpan zarda bilateral
perforasyon ve akinti

Miringoskleroz
Postnazal ve nazal piiriilan

akint
Vestibiilde hiperemi 6dem

KULAK

Adeziv otitis media

Kronik otitis media

Epitelize sekel

BURUN

Siniizit

Nazal vestibiilit (resim 1)

ORAL KAVITE

Agizda aftoz lezyon

Dil {izerinde beyaz-sar1
alanlar

Posterior larenjit ve kord
vokalde 6dem

Kord vokal kapanma
kusuru

Farinksde vaskiilarizasyon
artis1 ve 6demli-mat kord
vokaller

Oral aft

Oral candidiasis

LARINKS

Faringolaringeal reflii

Kord vokal kapanma
kusuru
Kronik larengofarenjit

1 Devamli

1 2

1 Devamli
10 Ortalama 4
1 3

1 2

1 1

1 1

1 Devamli

1 Devamli
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TARTISMA

Uygun tedaviler ve dogru yapilmus
operasyonlara karsin tekrarlayan enfeksiyonlar her
zaman hekimleri mesgul etmistir. Primer bagisiklik
eksikliklerin  genellikle pediatrik yas grubuna
atfedilmesi de, SDBE gibi en sik 2. ve 3. dekadda
semptomatik olabilen immun eksikliklerin akla
getirilmesini gii¢lestirmektedir’. Siniizit basta olmak

lizere tekrarlayan st ve alt solunum yolu
enfeksiyonlari, sik antibiyotik kullanimu,
enfeksiyonlar nedeniyle yapilmig birden fazla

operasyon Oykiisii varsa ve tiim bunlara karsin
enfeksiyon halen kontrol altina alinamamigsa, SDBE
mutlaka akla getirilmelidir(Tablo 1-4).

SDBE, tekrarlayict ve tedaviye direngli
sinopulmoner  enfeksiyonlar, ¢esitli  otoimmiin
hastaliklar ve basta lenfoma olmak fizere

malignitelere yatkinlikla klinige yanstyan ¢oktiirel bir
hastalik grubudur®**. Hastaligin yaygmhgi degisik
toplumlarda farklilik gostermekle birlikte 1:30 000
ile 1:50 000 arasinda oldugu belirtilmektedir[6].
Hastaligin iilkemizdeki yayginligi hakkinda bir
istatistik mevcut degildir; ancak klinigimizde takip
edilen hasta sayisimn az olmasi bize, SDBE
hastalarmin  yeterince  taninmadigini,  birinci
basamakta bu tanmin akla gelmesinde ve bu
hastalarin iist merkezlere yonlendirilmesinde sorunlar
oldugunu diisiindiirmektedir.

SDBE, selektif IgA eksikliginden sonra en
stk gozlenen birincil bagisiklik eksikligidir ve
cinsiyetler esit oranda etkilenirler’. SDBE olgularmin
% 95'1 6 yasindan sonra klinik belirti vermeye baslar,
ikinci ve {iglinci on yil tammin en sik kondugu
donemdir’. Semptomlar tamdan 5-10 yil &nce
baslamakla birlikte, hastalarmm bir immunoloji
klinigine yonlendirilmeleri geciktigi i¢in ¢ogu olgu
agir bronsektazi, siniizit, otit veya bu hastaliklara ait
komplikasyonlarla kargimiza cikmaktadir. Hastalar
cogu kez bu enfeksiyonlar nedeniyle operasyon
Oykiisii tammlar (Tablo 3). Genellikle hastaligin
tanisi, birincil olarak tekrarlayan enfeksiyonlarin
tedavisi ile ugrasildig1i igin goézden kagmakta ve

gecikmektedir. Bizim hasta grubumuzda
yakinmalarm ortalama baslama yas1 13.1, hastalarin
tam1 alma yas ortalamasi 34.3'tlir. ortalama

Yakinmalarmm baglamas1 ile hastaligin tanisinin
konmasi arasinda, ortalama 21,2 yil gibi olduke¢a
uzun bir zaman aralifi olmasi {ilkemizde bu
hastaligin birinci basamakta yeterince taninmadigini
diisiindiirmiistiir.

SDBE' da ¢ok sayida kaliim modeli
gosterilmistir (otozomal dominant, otozomal resesif
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ve X' e bagl). Sporadik vakalarin sayis1 daha
fazladir, % 20 oraminda ailesel gegis gosterilmistir®.
Bizim olgularimizda ailesel gecis saptanmamustir.
SDBE tanili hastalarin birinci derece akrabalarinda
selektif IgA eksikligi siktir ve baslangigta selektif
IgA eksikligi tanis1 almig bazi hastalar SDBE'ye
ilerleme gosterebilmektedir’. Bulgular selektif IgA
eksikligi ve SDBE'nin, ortak bir genetik defektin
farkli yansimalar1 oldugununu desteklemektedir'.

SDBE'l1 hastalarimizin  hi¢birinde aile Oykiisi
almmamig ve hepsi sporadik olarak
degerlendirilmistir. Aile taramasinda, sadece 1

hastamizin oglunda selektif IgA eksikligi belirlenmis
ve izleme alinmustir.

SDBE'de ¢ok sayida immiinolojik bozukluk
gosterilmistir. Cogu hastada dolasimdaki B ve T
hiicre sayis1 normaldir, ancak bir grup olguda B hiicre
sayisi ¢ok diisiik bulunmustur'’. B hiicrelerin
farklilagmasindaki erken ve ge¢ doneme ait
bozukluklar sonucunda, antikor sentezi
yapilamamaktadir. SDBE'li olgularin B hiicreleri,
immiinglobulin sekrete eden plazma hiicrelerine
farklilasamamaktadir. Ayrica T  hiicrelerde
aktivasyon ve proliferasyon eksiklikleri mevcuttur. T
hiicrelerde bulunan ve B hiicrelerinin farklilasma ve
olgunlagsmasinda rol oynayan CD40 ligandinin
sergilenmesinde bir azalma bildirilmistir''. Antikor
sentezinde gorev alan bazi sitokinlerde de azalma
belirlenmistir'>.

SDBE' I1 hastalarda en sik hastaneye bagvuru
nedeni, tekrarlayan ve klasik tedavi rejimleri ile tam
iyilesme saglanamayan pyojenik iist ve alt solunum
yolu enfeksiyonlaridir. Cogu hastada tekrarlayan otit,
siniizit, bronsit, pndmoni ataklari ve buna bagl
komplikasyonlar nedeniyle sik cerrahi operasyon
oykiisii bulunur (Tablo 3). Takip ettigimiz 13
olgunun 11°inde de siniizit, septal deviasyon,
tonsillit, nazal polip, tekrarlayan otitis media ve
brongektazi nedeniyle operasyon Oykiisii mevcuttu.
SDBE'li hastalardaki bu operasyon sikliginin bu
hastaligin taninmaya baslamasi ile verilecek tibbi
tedaviler sonucunda azalacagi ve belki de
operasyonlara gereksinim kalmayacagi
diistiniilmiistiir. Bu konuda yapilacak genis olgu
sayili, ileriye yonelik, kontrollii ¢alismalara
gereksinim vardir.

Solunum yollarinda en sik  saptanan
patojenler Haemophilus influenzae, Streptococcus
pneumoniae, Moraxella Catarrhalis ve Staphilococus
Aureus'tur. Nadiren de olsa, P. carinii, mycobacteria
ve fungus enfeksiyonlar1 gibi firsat¢1t patojen
enfeksiyonlar da gozlenebilir’. Bizim olgularimizda
da kiiltiirlerde en sik H. Influenzae iiretilmistir.
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Ancak bir hastamizda literatiir bilgilerinden farkli
olarak, Chlamydia pneumonia'a sekonder siniizit,
pnémoni ve artrit tablosu gelismistir'”. SDBE'li
hastalarda Mycoplasma ve Ureoplasma urealyticum
da 6nemli enfeksiyon ajanlaridir.

SDBE olgular genellikle viral
enfeksiyonlarla daha iyi miicadele etmektedir. Ancak
bazi hastalarda tekrarlayan herpes simpleks ve
Herpes zoster enfeksiyonlar1 gelistigi, enteroviral

menenjit ve meningoansefalit gozlendigi
bildirilmistir®. Serimizde yilda 1-2 defa herpes
enfeksiyonu tanimlayan sadece bir olgumuz
mevcuttu.

SDBE hastalarmimm KBB muayene ve
tetkikleri sonunda elde edilen bulgulardan biri,
yapilan tonal odyometrilerde ve yiiksek frekans
odyometrilerde, hastalarin biri diginda tiimiinde tiz
frekanslarda isitme kayb1 saptanmasidir. Bir hastanin

yast nedeniyle bu kaybin fizyolojik oldugu
varsayilirsa, 13 olgunun 1linde tiz frekanslarda
isitme kaybi izlenmistir. Bu kayip yiiksek

frekanslarda 6zellikle 8000 Hz'den sonra ilimli diigen
bir sensorindral igitme kaybidir. Ayrica tek tarafl
kronik otitis mediast olan bir hastanin 1 yil i¢cinde
bilateral dalgali isitme kaybi ataklari olmasi ve bu
ataklar sonucunda meydana gelen isitme kaybinin
tekrar diizelmesi de ilging bir bulgudur. SDBE
hastalarinda otoimmun hastalik gelisiminin sik
olmasi, dalgali isitme kaybi gegiren hastamizin aym
zamanda Tip 1 diabetes mellitlis gibi otoimmun bir
hastaliga sahip olmasi, otoimmun i¢ kulak hastalig
acisindan izleme alinmasini gerektirmistir. Diizelen
dalgali isitme kaybi1 bu hastaligin bir bulgusu mu,
yoksa beraberinde var olan ayr1 bir otoimmiin
hastaliga ikincil bir bulgu mu, ya da bir otoimmiin i¢
kulak birlikteligi mi s6z konusu gibi sorularin
yanitlarinin  genis hasta  gruplarmm  kontrollii
incelemelerinde aranmasi gerektigi kamsindayiz.
Smirhi sayidaki bu seride bile SDBE olgularinin
tanisinin sik atlandigi, hastalarin bir¢cok defa opere
olmalar1 gerektigi ve 1srarli antibiyotik tedavilerine
maruz kaldiklar1 izlenmektedir. Bu hastaligin daha
genis hekim gruplarma tamtilmasi, tekrarlayan
enfeksiyon durumlarmin aywric1 tanisinda  akla
getirilmesini saglayacaktir.

SONUC

Calismamizda SDBE olgularinin KBB bulgu
ve semptomlar1 incelenmistir. Diinyada oldugu gibi,
calismamizdan anlasildig1 iizere, iilkemizde de bu
hastaligin, tamisinda ve tedavisinde bir gecikme
oldugu aciktir. Oysa iyi bir anamnezle, birinci
basamak hekimleri, KBB ve gogiis hekimleri bu
hastaliktan  siiphelenerek  olgulari  immunoloji
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merkezleri olan {ist merkezlere ileri inceleme igin
yonlendirebilirler. Tamidan sonra, 3-4 haftada bir
uygulanan 400-600 mg/kg intravenéz immunglobulin
(IVIG) tedavisi ile, enfeksiyon sikligmin ve
enfeksiyonlara bagli komplikasyonlarin azalmasi
miimkiin olmaktadir. Bu kiiglik hasta grubunda, hasta
yaslar1 da g6z oOniine alindiginda beklenenden fazla
olarak, tiz frekanslarda 6zellikle 8000 Hz'den sonra
tliml1 bir noérosensoryel isitme kaybi saptanmustir.
Ancak bunu séyleyebilmek igin tan1 konmus daha
genis hasta gruplarina ve kargilastirmali ¢aligmalara
gereksinim vardir.

KAYNAKLAR

1. Yilmaz M, Kendirli SG. Immiin Yetmezlik ve Otoimmiinite.
Tiirkiye Klinikleri J Pediatr Sci. 2007; 3(4):37-42.

2. David A, Webster B. Common Variable Immunodeficiency.
Immunology and Allergy Clin North Am. 2001; 21(1):1-22.

3. Cunningham-Rundles C, Bodian C. Common variable
immunodeficiency: clinical and immunological features of
248 patients. Clin Immunol. 1999;92(1):34-48.

4. Karlsson G, Petruson B, Bjorkander J, Hanson LA. Infections
of the nose and paranasal sinuses in adult patients with
immunodeficiency. Arch Otolaryngol. 1985;111(5):290-3.

5. Clement PA: Committee report on standardization of
rhinomanometry. Rhinology. 1984;22(3):151-5.

6. Simonte SJ and Cunningham-Rundles C. Up-date on primary
immunodeficiency:defects of lymphocytes. Short Analytical
Review. Clinical Immunology 2003; 109:109-118.

7. Thickett KM, Kumararatne DS, Banerjee AK, Dudley R,
Stableforth DE. Common Variable Immune
Deficiency:respiratory manifestations, pulmonary function
and high resolution CT scan findings. QIM 2002;95:655-
662.

8. Rosen FS, Cooper MD, Wedgwood RJP. The Primary
Immunodeficiencies. N Engl J Med. 1995; 333(7);431-440).

9. Salzer U, Grimbacher B. Up-date on common variable
immunodeficiency. Invited Review. European Society of
Immunodeficiencies (ESPD) Newsletter 2004;3:17-22.

10. Buckley RH, Adkinson NF, Yunginger JW, Buhse WW, et al.
Primary Immunodeficiency Diseases.Middleton's Allergy
Principles and Practice. 6 th Edition. Philadelphia,
Pennsylvania:Mosby 2003;1015-1042.

11. Farrington M, Grosmaire LS, Nonoyama S, Fischer SH,
Hollenbaugh D, Ledbetter JA et al. CD 40 ligand expression
is defective in a subset of patients with common variable
immunodeficiency. Proc Nat Acad Sci. 1994; 91:1099-1103.

12. Isgro A, Marziali M, Mezzaroma I, Luzi G, Mazzone AM,
Guazzi V et al. Bone marrow clonogenic capability, cytokin
production, and tymic output in patients with common
variable immunodeficiency. J Immunol. 2005;174:5074-
5081.

13. Ardeniz O, Giilbahar O, Mete N, Cicek C, Basoglu OK, Sin
A et al. Chlamydia pneumoniae arthritis in a patient with
common variable immunodeficiency. Ann Allergy Asthma
Immunol. 2005 ;94(4):504-8.



