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1 CVID nedir?

CVID variasyonlu immun arizasi sen-
dromu (common variable immuno-
deficiency = CVID) yani degisken be-
liren immun ariza sendromu kronik
bir hastaliktir. Bu hastaligin sebebi
savunma sisteminin hatali yonlen-
dirilmesidir. Hastaligin isminden de
anlasilacagr gibi hastaligin nedenleri
ve etkileri cesitli variasyonlarla (degisik
sekillerde) gerceklesir. Bu hastalikta ev-
vela antikorlarin yeterli sayi ve kalitede
olusturulamamasi gercedi vardir. Bu
durumdan dolayi viicut enfeksiyonlara
karsi kendini pek iyi savunamaz. Boyle
haller 6zellikle solunum yollarinin bak-
teriyel enfeksiyonlarinda (orta kulak
iltihabinda, sinlizit, brons ve akciger
iltihaplari icin) gecerlidir. Bazi hallerde
virtsli enfeksiyonlarda (6rnegin her-
pes yani ucuk) veya mantarli enfeksiy-
onlarda da (6rnegdin agizda pamukcuk
diye adlandirilan bir mantar enfeksiyo-
nu veya tirnak mantari) bu durum s6z
konusu olabilir. Viicudun enfeksiyonla-

ra karsi kendini iyi savunamamasi hali,
¢oguzamanishale deyol acabilir. Hatal
yonlendirme, korunma sisteminin, vi-
cudun kendini hedef almasindan da
anlasilabilir. Boyle hallerde otoimmun
hastaliklari olusabilir. Bu hastalik duru-
munda hedef bilhassa kan hicreleridir,
bazi hallerde hedef cilt dokusu, ek-
lemler, gozler veya tiroid bezidir. Bazi
hastalarda lenf bogumlari, karaciger
veya dalakta sisme gorilebilir veya
bazi organlarda kicuk (iyi huylu)
dugumcukler (granulomlar) olusabilir.
CVID seklinde kisaltilarak belirtilen
variasyonlu immun arizasi sendromu
hastaligi, her hastada ayni sekilde sey-
retmez. Hastaligin baslangici ¢ocuk
yastayken veya yetiskin yaslarda ola-
bilir. Hastalarda gozlenen enfeksiyona
yatkinhk durumu veya otoimmun be-
lirtiler cok degisik boyutta olabilir. Ayni
sekilde hastaligin seyri de hastadan
hastaya ¢ok degisik bir goriinim arz
edebilir.

2 Bu hastaliga hangi siklikta rastlanir?

CVID variasyonlu immun arizasi sendromu ender rastlanan bir hastaliktir.
Almanya'da takriben 100.000 kiside 1 defa rastlanir.



3 Bu hastaligin sebepleri nelerdir?

CVID variasyonlu immun arizasi sen-
dromu hastaliginin sebepleri hentiz
tam anlamiyla anlasilamamistir. Muh-
temelen bu hastaliga yatkinhk du-
rumu, ¢cogu hallerde irsi olabilir. Bazi
hastalarda belirgin bir genetik hastalik
oldugu tespit edilmistir. Bu demektir
ki, bir protein yapi plani (gen) hatahdir
ve bu hatadan 6ttirti s6z konusu
protein dogru sekilde Uretilememek-
tedir veya hic olusturulamamaktadir.
Burada hastalarin bazilarinda ¢ok

degerli bazi antikorlarin yapimindan
sorumlu genlerden birinde bir ariza
vardir. Bu genlerden gelen proteinler
olmazsa, antikor olusturulmasindan
(B lenfositler) sorumlu savunma
hicreleri gereken sekilde calisamazlar.
Bazen CVID hastaliginin belirtilerinin
baslangici, bir enfeksiyona veya belirli
baziilaclarin alinmasina da baghdir.
Biyuk ihtimalle boyle durumlarda

da daha evvelinden belirli bir kalitsal
yatkinhk durumu mevcuttur.

4 Bu irsi bir hastalik midir?

Simdiye kadar ancak hastalarin sadece
bir kisminda CVID hastaliginin sebe-
binin irsi oldugu tespit edilebilmistir.
irsi bir hastaligin mevcudiyeti de-
mek, hastanin annesinden ve/veya
babasindan hatali geni kalitsal yoldan
almis olmasi demektir. Her insanda
her genin birisi anneden birisi de
babadan gelen iki parcasi mevcuttur.
Kalitsal hastaliklarin cogunda her iki
genin de, yani her iki gen parcasinin
hatali olmasi gerekir. Clinkl saglikh

tek bir gen genel olarak yeterli diizey-
de saglikli protein Uretebilme kabiliye-
tine sahiptir. CVID variasyonlu immun
arizasi sendromu hastaliginin kalitsal
bir seklinin mevcut oldugu tespit
edilirse, diger ¢cocuklarda veya aile
bireylerinde hastaligin belirme risk
oranini da belirliyebilmek mimkuin-
dir. Ama CVID hastaliklarinin cogunda
bu konuda bir ifadede bulunmak
heniiz mimkiin degildir.



5 Bu hastalik nasil tespit edilir?

Variasyonlu immun arizasi sendromu
(CVID) hastaligini basit tek bir kan
testi ile tespit edebilmek mimkin
degildir. Bu tesbite ulasabilmek icin
kural olarak ¢ok sayida kan tahlili
gereklidir. Bunlarin sonuglarina baka-
rak ve hastalik gegmisinin de 6zenle
dikkate alinmasi yardimiyla dogru

bir diyagnoza varilabilir. Bazi durum-
larda, 6rnegin lenf diigiimlerinden
alinan numunelerde hassas doku-

sal incelemelerin yapilmasi gerekli
olabilir. Bazen kemik iligi muaye-
nesinin de yapilmasi bu konuda
aciklik vaat etmektedir. Kan tahlili
yardimiyla kanda yeterli dlclide anti-
kor olusturulup olusturulamadigini
tespit edebilmek mimkuinddr. Yeterli
sayida antikor mevcut degilse, bunun
sebebinin kan kaybina (idrar veya

diski Uizerinden kan kaybedilmesine)
bagli olup olmadigi veya gergek-

ten gerekenden az sayida antikor
olusturulmasindan mi kaynaklandigi
acikliga kavusturulmalidir. Bir enfek-
siyonla veya asiyla karsilasan bir
hastanin viicudunda yeterli sayida
antikor olusturup olusturamadigini
anlayabilmek hususu da 6nemlidir.
Bunu anlayabilmek icin 6rnegin bir
as! testi yapilabilir ve basarili olup
olmadig tespit edilebilir. Hangi CVID
hastaliginin mevcut oldugunu daha
kesin belirleyebilmek icin, antikor
olusturulmasindan sorumlu kan
hicrelerinin deney tlpu icinde in-
celenmesi yeterli olabilir. Gen testleri
uyguluyarak kalitsal bir hastaligin
mevcut olup olmadig anlasilabilir.

Bu hastaligin hangi tedavi imkanlar

mevcuttur?

CVID hastaliklarinda tedavi birinci
derecede eksik antikorlarin serumla,
yani inflizyon yoluyla hastaya veril-
mesiyle gerceklesir. Antikorlar belirli
bir suire sonra vicutta tiiketildiklerin-
den, infizyonlarin diizenli araliklarla
tekrarlanmasi gerekir. inflizyonlar ya
damardan yapilir (4 haftada bir defa)

veya bir pompayla cilt altina zerk
ederek (2x/hafta) verilebilir. Pompanin
evde kendi kendine kullanimi
ogrenilebilir. Antikor yetmezligi tera-
pisi konusunda daha etrafli bilgiler
icin APl konusundaki bilgilendirmeye
bakiniz. Hastalarin cogunda enfeksiy-
ona yatkinhgi kontrol edebilmek icin



antikor inflizyonu verilmesi yeterli
olmaktadir. Ama bazen antibiyotikler-
le stirekli tedavi gerekli olabilir. Bazi
variasyonlu immun arizasi sendro-
mu CVID hastalarinda otoimmun
hastaliklari veya dalak, karaciger veya
lenf bogumlari blylmesi durumu-
nu ele alabilme hedefi 6n plandadir.
Bazi hallerde organlar normalden
¢ok buyuyebilir. Bu organ biylme-
sini kontrol edebilmek ve organlari

normal boyuta getirebilmek igin
kortizonlu ilag verilmesi gerekebilir.
Hatta bazi durumlarda dalagin ame-
liyatla alinmasi gerekebilir. CVID ile
baglantili otoimmun hastaliklarinda
da yine tedavi i¢in kortizon preparati
gerekebilir. Tedavi amaciyla hatali
yonlendirilen immun sistemini
bastirabilmek amaciyla diger ilaglar da
kullanilmaktadir.

Uzun siireli gelisme beklentisi
(prognoz) nasildir?

CVID variasyonlu immun arizasi
sendromu hastaliginin antikor
yetmezligi terapisi yardimiyla tedavi
edilmesi durumlarina bagh prognoz,
iyi olarak tanimlanabilir. Tekrar beliren
enfeksiyonlar sonucunda olusabilen
kronik akciger hastaliklari uzun vadeli
olarak sorun yaratabilir. Bu vesileyle
dizenli araliklarla akciger muayene-
lerinin yapilmasi tavsiye edilir. CVID

8 Asi yapilabilir mi

Asilarin etkisi, viicutta antikor
olusturulmasini desteklemektir. Sayet
antikor olusturma durumu (CVID
variasyonlu immun arizasi sendromu
hastaliklarinda oldugu gibi) ancak

variasyonlu immun arizasi sendromu
hastalarinda dikkat edilmesi gereken
diger bir husus, lenf bogumlari kanse-
rine veya mide kanserine yakalanma
riskinin diger hastalara kiyasla daha
yiksek olmasi gercegidir. Bu vesi-
leyle de konunun uzmani bir doktor
yardimiyla gereken énlem muayene-
lerinin yaptirilmasi gerekir.

hatali gerceklesiyorsa, asilar ancak
kisith boyutta bir fayda getirebilir. Bu
nedenle canl asi maddeleri iceren
astlarin (6rnegin kizamik, kabakulak,
kizamikgik, BCG tuberkuloz asisi)



yapilmamasi gerekir, ¢linkl zayif
korunma sistemine sahip insanlarda
aksi takdirde sihhi zarara yol acilabilir.
Ote yandan 6li asi maddeleri ice-

ren asilardan bir zarar gelmez. Bazi
hallerde canli olmayan asi maddelerini
iceren asilarin uygulanmasi daha

faydali ve anlamli olabilir ama bu
hususun sorumlu doktor tarafindan
karara baglanmasi gerekir. Hastalarin
yakin cevresindeki insanlara senede
bir defa influenza asi maddesini iceren
bir asinin yaptirilmasi tavsiye edilir.

9 Cocuk anaokuluna/okula gidebilir mi?

CVID variasyonlu immun arizasl
sendromu hastasi ¢cocuklar hig bir
kisitlama olmaksizin anaokuluna veya
okullarina gidebilirler. Sayet cocuk-

L

Primer dogustan mevcut hemofago-
sitoz sendromu halinde, akut hastalik
dalgasinin tedavi edilmesiyle ve

bunu takiben hastaya kemik iligi nakli
gerceklestirildikten sonra, hastalarin
blylk cogunlugunda iyilesme ne-
ticesine varilabilir. Kemik iligi nakli
gerceklestirilemez ise, bu familya HLH
hastalik tlri malesef daima olimle
sonuc¢lanmaktadir. Chediak-Higashi
sendromunda ve Griscelli sendro-

muduir?

ta onemli boyutta dalak biytmesi
durumu mevcutsa, sorumlu dokto-
ra danisarak bazi ihtiyati dnlemler

alinmali ve bunlara da uyulmalidir.

Bu hastaligin iyilesmesi miimkiin

munda hastaligin seyri cogu hallerde
hayati tehlike arz edecek sekilde
gelismemektedir. Bu nedenle derhal
bir transplantasyon, diger bir tabir-

le nakil yapmak gerekmemektedir.
ikincil HLH variasyonlarinda vakalarin
c¢ogunda akut hastalik dalgasinin ve
bunun nedeninin tedavi edilmesi
yeterli olmaktadir. Hastalik tekrar niik-
sedebilir ama genel olarak transplan-
tasyon yapilmasi gerekli degildir.
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CCI Kurumu (Freiburg Universite Klinigi, Kronik Immun Yetmezligi Merkezi),
Freiburg Universite Kliniginin interdisipliner bir arastirma ve tedavi merkezidir.
Bu merkez, Federal Almanya Cumhuriyeti Egitim Ogretim ve Bilimsel Aragtirma
Bakanligi (BMBF) tarafindan desteklenmektedir. (www.cci-uniklinikfreiburg.
de). CCI arastirma ve tedavi merkezinde immun yetmezIligi bulunan her yasta
hastanin muayene, diyagnoz ve tedavileri gerceklestirilmektedir.

CCI Kurumu, Pediatrik Immiinoloji Galisma Birligi (API) ile birlikte calismaktadur.
API kurulusu, immun yetmezligi hastalarini iilke ¢apinda desteklemektedir (www.
kinderimmunologie.de). Dogustan mevcut immun arizalari konusunda etrafli
bilgilere su kurulus tizerinden ulagabilirsiniz: Deutsche Selbsthilfegruppe fiir ange-
borene Immundefekte (www.dsai.de) (Almanya dogustan mevcut immun arizalar1
konusunda kendine yardim inisiyatifi).
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