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1 Hemofagozitoz sendromu nedir?

Hemofagozitoz sendromu  tanimi,
savunma  sisteminde  regtlasyon
bozuklugu so6z konusu bir hastalik
grubu icin kullanilmaktadir. Bu vesi-
leyle Hemofagozitoz terimi hastaligin
belirgin bir 6zelligini vurgulamaktadir:
Fagozitoz kelimesi, kan hcreleri-
nin ,yutulmasi” yani imha edilmesi
anlamina gelmektedir ve aslinda Yu-
nancadan gelen bir terimdir (hemo,
Yunancada kan demektir). Hemofa-
gozitoz sendromu tip dilinde kisaca
HLH diye belirtilir. Bu kisaltmanin
acihmi Hemofagozitik Lenfo Histozitoz
seklindedir. HLH hemofagozitoz sen-
dromu hastaliginda savunma sistemi-
nin imha hdcreleri asiri derecede aktif
durumdadir. imha hiicrelerinin gérevi,
aslinda enfeksiyon tetikgilerini ve ise
yaramaz hale gelmis hiicre artiklarini
fakozitoz etmek, yani yutup tamamiyla
imha etmektir. Ama HLH durumun-
da bu hicreler o derece asiri aktiftir
ki, saghkh kan hicrelerini yutup imha
etmeye bagslarlar. Bu siire¢ zarfinda
asirt derecede aktif hicreler dalak,
karaciger ve merkezi sinir sistemi gibi
organlara girerler ve oralarda iltihap-
lara, organlarin sismesine ve yiiksek
atese yol acarlar.

HLH hemofagozitoz ~ sendromu
hastaligi neden olusmaktadir? Bunun

bircok sebepleri vardir. Cogu hallerde
hastaligin belirmesine ¢ok sayida fak-
tor birlikte katkida bulunurlar. Genel
olarak iki turl HLH hastaligi mevcut-
tur: Birincisi dogustan mevcut HLH
hemofagozitoz sendromu hastaligidir.
Buna primer HLH veya familya HLH
hastaligi da denir. Bu terimdeki fami-
lya kelimesinin bas harfi kullanilarak
bu hastalik kisaca FHL seklinde yazilr.
Bunun agihmi familya hemofagozi-
tik lenfohistozitoz seklindedir. HLH
hastaliginin diger bir sekli ise, kalitsal
olmaksizin sonradan olusan tirU-
dir ve sekunder yani ikincil HLH diye
adlandirilir.

Hastaligin dogustan yani kalitsal
olan tlrliinde savunma sisteminin
regulasyonu genetik bir ariza sebe-
biyle hatali durumdadir. Bu durum-
da dogustan itibaren savunma sis-
teminin glicli reaksiyonlari dogru
kontrol edilememekte ve kontrolsuz
seyredebilmektedir. Savunma sistemi
ornegin bir enfeksiyonla stimule edi-
lince, diger bir tabirle uyarilinca, 6nce
normal bir sekilde aktif hale getirilir.
Ama bir defa aktiflestikten sonra da
tekrar durulmamaktadir. Yiksek ates
reaksiyonu dismemektedir, enfeksiy-
on aslinda bitmesine ragmen savun-
ma hucreleri yliksek derecede aktif



kalmaktadir. iste bu durum, nihayet
siddetli bir hastaliga yol acmaktadir.
Ote yandan aslinda genetik vyani
kahtsal irsi yatkinhk durumu mevcut
olmasina ragmen, her enfeksiyon re-
glilasyon arizasini ortaya ¢ikaracak ka-
dar siddetli gerceklesmemektedir.

FHL (familya hemofagozitik lenfohis-
tozitoz) hastaliginda ilk hastalik belir-
tileri cok erken belirmektedir, hastalik
emareleri genellikle yasamin ilk 12 ayi
icerisinde gorllmektedir. Bu hastaligin
tipik semptomlari sunlaridir: Yiksek
ates, karaciger veya dalak biylime-
si (hepatosplenomegali), kan hiicre-
leri sayisinda dusiklik  (Zitopeni)
ve norolojik belirginlik ve anomali-
ler. Ates daima ayni derecede yiik-
sek olmamaktadir, aksine bir ,dalga”
gibi inisli ¢ikish olmaktadir. Ama ates
belirli bir stre sonra azalabilir ve ta-
mamen normal bir diizeye dusebilir.
Karaciger ve dalak blylmesi ise cogu
hallerde sireklidir. Sinir sisteminin de
hastaliktan etkilendigine dair semp-
tomlar yani belirtiler, cok variasyonlu
ve degisik olabilir. Bu semptomlar ilk
basindan itibaren hastalik tablosunda
onemli yer alabilirler ama ¢ogu haller-
de sonradan hastalik sirreci zarfinda
ortaya ¢ikmaktadir. Boyle durumlarda
cocuklar bitkin goriinmekte, ilgisiz bir
davranis sergilemektedirler ve cevrele-
rinde olan bitenlere hig bir reaksiyon
gostermemektedir veya pek zayif bir
reaksiyon gostermektedir. Bazi ¢ocu-

klarda asiri bir titreme gorilmektedir.
Gocuklarin bazilart kafayr asir dere-
cede geriye dogru ederler. Bunlarin
kaslar ya asiri derecede gergin olur
veya kaslar gerekenden dusuk dere-
cede kasilabilir. Bazi ¢cocuklarda fon-
tanelle kasi gergin ve 6ne dogru bu-
kiiktlr, cocuklar asiri derecede tiz bir
sesle badirirlar, 151§a karsi hassastirlar,
¢ok tukdrdrler, boyunlar sert ve az
hareketlidir (meningizm). Bazi haller-
de norolojik hastalik belirtileri goze
carpar ve kramp durumlan olusur.
Diger olasi refakatci hastalik belirtileri
sunlar olabilir: Ciltte egzama, sarilk,
dokuda su toplanmasi (6dem) ve lenf
bogumlarinda siskinlikler. Hemofa-
gozitoz sendromu hayati tehlike arz
eden bir hastaliktir ve immdinolojik
acil durum arz eder. Genetik ariza
nedeniyle dogustan olusan bu FHL
hastaligi durumunda hastalik dalgasi
onceleri basarli tedavi edilse bile,
HLH hastaliginin tekrar tekrar belir-
mesi riski mevcuttur. Hastalhgi kesin
iyilestirebilmek, ancak kemik iligi nakli
ile mimkun olabilir.

Hastaligin  sekunder yani ikincil
seklinde genetik bir ariza mevcut
degildir. Sonradan olusan bu hastalikta
savunma sisteminin siddetli seyreden
bir enfeksiyona, otoimmun hastaligina
veya habis bir hastaliga bagl olarak
asirl derecede stimule edilmesi duru-
mu s6z konusudur. Savunma sistemi-
nin asir stimulasyonu yani uyarilmasi



belirli bir sinir asarsa, bu hastalik

durumunda regilasyon prensip olarak
blyuk ol¢tide dogru fonksiyon goster-
mesine ragmen savunma sistemi artik
tam anlamiyla sakinlesmemektedir.
Hemofagozitoz sendromunun sekun-
der yani ikincil sekli her yasta insan
icin gecerli olabilir ve ¢ogu zaman
enfeksiyonlardan sonra gorilebilir. Bu

durum bilhassa 6rnedin EBV enfeksi-
yonu (Pfeiffer beze atesi) gibi virlsle-
rin yol actigi enfeksiyonlardan sonra
ortaya cikar. Ama maligne (habis) veya
sistemik romatolojik hastaliklardan
sikayetci cocuklarda da, 6rnegin Mor-
bus Still hastaligi akabinde, hemofa-
gozitoz bir slire¢ s6z konusu olabilir.
ikincil HLH hastaligi irsi tiirden degildir.

2 Bu hastaliga hangi siklikta rastlanir?

HLH hemofagozitoz sendromu ender rastlanan bir hastaliktir. Alimanya'da takri-

ben 100.000 kiside 1 defa rastlanir.

3 Bu hastaligin sebepleri nelerdir?

Hastaligin primer yani birincil HLH
(FHL) sekli immun sistemin dogustan
gelen genetik bir arizasidir. Bu du-
rumda organizmanin bir protein yapi
plani (gen) hatalidir, proteini artik
Uretememektedir veya gereken dogru
sekilde tGretememektedir. Birincil HLH
(FHL) hastaligi durumunda Hemofa-
gozitoz sendromunun sebebi, cesitli
gen arizalari olabilir. Cogu zaman su
genlerde bir ariza mevcuttur: Perforin,
Munc 13-4, Munc 18-2 veya Syntaxin
11. Ama buglne kadar ¢esitli FHL
variasyonlarinin genetik nedenleri
heniiz bilinmemektedir.

HLH hemofagozitoz sendromu

hastaligina neden olabilen diger
hastaliklar sunlar olabilir: Chediak-
Higashi sendromu, Griscelli sendromu
ve Purtilo sendromu. Hastalik sik¢a
hallerde heniz bir yasini doldur-
madan ve hatta bebek emzirme
cagindayken belirebilir. Yukarida
sayllan semptomlarin yanisira Chedi-
ak-Higashi ve Griscelli sendromlarinda
degisik goriiniim arz eden bir pig-
ment bozuklugu gorulir. Bu durum,
kismi albinizm diye tanimlanir. Bunun
en goOze batan belirtileri 6zellikle
saclarda, kaslarda ve kirpiklerde
goruldr (sarisin ile gri renklerde
parildiyan sacglar). Diger goze batan
belirtileri,,acik pempemsi” renkte cilt



ve gozlerin iris tabakasinda agik mavi
veya kirmizimtrak parlak reklerdir.
Chediak-Higashi sendromlu ¢ocuklar-
da ayrica 6rnegin gelisme gecikmesi
ve/veya kas zayifligi gibi degisik noro-
lojik semptomlar da gorulebilir.

Purtilo sendromu genellikle yalnizca
genc erkek ¢ocuklarda s6z konusu-
dur ve cogu hallerde EBV virlisiiniin
(Epstein-Barr Viriist) sebep oldugu bir
enfeksiyona bagli olarak fark edilir.

Burada sayilan genetik hastaliklarin
tim icin gecerli olan durum, hiicreye
bagh,Zitotoksisite” durumunun
bozuklugudur. Zitotoksisite 6zelligi,
tabii imha hicreleri (NK) veya zito-
toksik T hiicreleri tarafindan diger
hicreleri 6ldirmek amaciyla kullantlir.

Bu mekanizma 6rnegin bir immun
reaksiyonunu sonlandirip durdur-
mak icin dnemlidir. immun cevabini
stimule eden yani uyaran hiicreler,
basarili savunma reaksiyonu akabinde
zitotoksisite yoluyla oldurulirler ve bu
suretle immun reaksiyona son verilir.
Bu mekanizma arizali islev g0Osterirse,
gereksiz yere uzamis asiri siddette bir
immun cevabi s6z konusu olur. Cok
sayida T hiicreleri ve makrofag denilen
yiyici hlicreler aktif hale gelirler ve
hemofagozitoz durumuna yol acarlar.
Bu demektir ki, viicudun kendine ait
saglikli kan hicreleri hayati tehlike
arz edecek boyutta imha edilmeye
baslanir ve buna ek olarak bir¢ok org-
anlarda yuksek derecede iltihaplara
yol acan hastaliklar olusur.

4 Bu irsi bir hastalik midir?

irsi bir hastalik demek, annesinden
ve/veya babasindan hatali bir genin
kalitsal yolla aktarilmasi demektir. Her
insanda her genin birisi anneden birisi
de babadan gelen iki parcasi mevcut-
tur. Kalitsal hastaliklarin cogunda her
iki genin de yani gen parcasinin hatali
olmasi gerekir. Clinkl saglikh tek

bir gen genel olarak yeterli dliizeyde
saglikh protein Gretebilme kabiliyetine
sahiptir. FHL (familya hemofagozitik
lenfohistozitoz) hastaliginin biiylik

c¢ogunlugu, otosomal resesif yolla
kalitsal olarak gecer. Bunun anlami,
hem anne hem baba arizali genin kli-
niksel saglikli tastyicilandir, yani hem
annede ve hem babada hasta yapan
genin yanisira, kendilerini hastaliktan
koruyan ayni cins bir de saghkl
genleri bulunmaktadir. Bu saglikh gen
onlari hastaliktan korumaya yet-
mektedir. Boyle bir anne ve babanin
¢ocuklarinda hastalanma olasiligi %25
oraninda mevcuttur. Cocuklarinin



yarisi yani %50'si

anneleri ve babalari gibi genin klinik-
sel saglikli tasiyicilari olacaktir, ama
kendi cocuklarina geni verebilirler ve
bunlarin yani kendi cocuklarinin %25'i
tamamen saglikl olacaktir. Bu durum
hem erkek hem kadin icin ayni boyut-
ta gecerlidir, yani bu gercek cinsiyete
bagl bir unsur degildir.

Purtilo sendromunda ise daha degisik
bir irsi aktarim durumu mevcuttur.
Sorunlu gen, X kromozomu lizerinde
bulunmaktadir ve bu gercekten dolayi
cinsiyete bagli olarak cocuga aktarihr.
Burada genellikle anne hastalikli
genin kliniksel saglikli tasiyicisi
konumundadir, ama

kendisinde mevcut diger X kromo-
zomunda bulunan saglikli gen ile
hastalikli geni denklestirebilir. Erkek
cocuklar annelerinde mevcut iki adet
X kromozomundan birini tesadiifen
kahtsal yolla alirlar. Dolayisiyla erkek
cocuklarda yalniz bir X kromozomu
mevcuttur. Tesadifen irsi olarak
aldiklart X kromozomu hastalikli geni
iceriyorsa, hastalik kendilerinde belirir,
¢linku onlar hastalikh genlerini 2.ci
saglikh genle denklestiremezler. iste
bu kalitsal yolla erkek ¢cocuklarin her
ikisinden birisi hastalanirlarken, kiz
cocuklarin hepsi istisnasiz saglikhdir.
Ama kizlarin yarisi hastalgr kendi
erkek cocuklarina aktarabilirler.

5 Bu hastalik nasil tespit edilir?

Bir HLH hemofagozitoz sendromu
hastaligini tespit edebilmek icin
evvela 6zenli bir bedensel muayene
ve etrafli bir anamnez yani hastalik
gecmisi tespiti gereklidir. Anamnez
cercevesinde ailenin 6rnegin kan
akrabaligi ve aile ge¢misinde immun
bozuklugu durumunun arastirilmasi
onemlidir. Hastalik dalgasinin boyutu
ve birincil veya ikincil HLH hastalig
tlrd olup olmadigi konusunda bir ka-
naate varabilmede bu 6n arastirmalar
bilgi verir ve diyagnozda yardimci
olur.

Bedensel muayene ve anemnez
arastirmasini takiben ¢ok sayida kan
tahlili gereklidir. HLH konusunda
belirti sayilabilecek tipik laboratuvar
sonuclari olarak 6rnegin kan hiicre
sayisinda diistklik, yiksek iltihap
ve laboratuvar degerleri sayilabilir.
Cogu hallerde bir lumbal ponksiyon
(igneyle omurilik sivisindan numune
alma islemi) yapilmasi da gereklidir.
Omurilik yani sinir sivisinda ¢cogu
zaman yukselmis protein ve yiikselmis
hicre sayisi bulunup bulunmadigi
kanitlanabilir. Ayrica diyagnoz em-
niyeti icin ve diger hastaliklardan



birinin mevcut olmadigini kesin
kanitlayabilmek icin (6rnegin I6semi
diye adlandirilan kan kanseri tliri de
benzer belirtiler gosterebilir) kemik
iligi fonksiyonu muayenesi yapiimasi
da ayr bir onem tagimaktadir. Cogu
durumlarda hemofagozitoz var
goralir ama, bu her seferinde onun
gercekten mevcudiyeti anlamina
gelmiyebilir. Dogru teshisi koyabilmek
amaciyla yapilabilecek ek muayeneler
arasinda karin bolgesinin ultrasonla
muayenesi, beyin dalgalarinin olcl-
mesi (EEG, elektro ensefalo gram) ve
kafanin Kernspin yoluyla (kesit gorin-
tllerinin rontgen benzeri bir metodla
cekilmesi) muayenesi sayilabilir. Bu
muayenelerin gerekli olup olmadigi
hastanin kliniksel tablosuna baghdir.

Tabii yiyici katil hiicrelerinin ve T
hicrelerinin zitotoksisite oraninin
Olculdugu deney tipu icerisinde
yapilan immiuinolojik muayeneler de
ayri bir 5nem tasimaktadir. Sayet Che-
diak- Higashi sendromu veya bir Gris-
celli sendromu mevcudiyeti stiphesi
varsa, ek diyagnostik arastirma olarak
bir sa¢ numunesinin mikroskopla ince-
lenmesi 6nem tasiyabilir. Eger kalitsal
bir hastalik oldugu stiphesi varsa,

bir gen testi yapilmasi diyagnoz icin
Onem tastyacaktir. Bu durumda nihai
neticeler cogu hallerde ancak aylar
sonra elde edileceginden, daima daha
gen testlerinin neticeleri alinmasa bile
tedaviye baslaniimasi gerekmektedir.

Bu hastaligin hangi tedavi imkanlan

mevcuttur?

HLH hemofagozitoz sendromu
hastaliginda tedavi hedefleri asiri
immun reaksiyonun bastiriimasi,
bunun sebebinin ortadan kaldirilmasi
ve hastaligin yeniden belirmesinin on-
lenmesidir. Bunun i¢cin hemen hemen
hastalarin timinde yogun bir immun
supresif (savunma sistemini zayiflatan)
bir tedavi gereklidir. Bunu saglamak
icin yliksek dozajli kortizon ve Cyc-
losporin (siklosporin) ilaglari verilmesi
gerekmektedir. Dogustan yani birincil
HLH hastaligindan sikayetci hastalarda
genellikle Etoposid ilacinin kullanildigi

bir nevi kemoterapi uygulanmalidir.
Cogu durumlarda tekrar tekrar kan
drlinlerinin transfiizyon yoluyla
verilmesi ve bu sekilde hastanin
durumunun stabilize edilmesi gereke-
cektir. HLH hastaliklarinin her tiriinde
enfeksiyonlar dnemli hastalik tetikgisi
konumundadir. Bundan dolayi hemen
hemen her durumda antibiyotikler
dahil yogun bir antimikrobiyel tedavi
uygulanmasi gerekir. Cesitli virlslere
veya mantarlara karsi cesitli ilaclar da
verilmesi gerekebilir. EBV enfeksiyonu
durumunda virlsiin



rezerve yani saklanma yeri olusturan
B hiicrelerini hedefli olarak 6ldiirmek
amaciyla 6zel bir ilag kullaniimasi
gerekmektedir (Rituximab). Damar-
lara cok defalar igne sokmaktan ve
dolayisiyla damarlarin gereksiz yere
tahris edilmesinden kacinabilmek
icin, merkezi islev goren bir kateter
konulmasi tavsiye edilir. Bu kateter
komplikasyon olmadigi suirece terapi
boyunca gerektiginde kullaniimak
Uzere yerinde birakilabilir.

ikincil HLH hemofagozitoz sendro-
mu durumunda hastaliga sebebiyet
veren enfeksiyonun yogun tedavisi
veya otoimmun hastaliginin tedavisi
hastalik sebebini ortadan kaldirabilir.
Boyle bir durumda ancak gecici olarak
bir immun supresif tedavi gerekebilir.
Hastaligin yeniden belirme riski azdr.
Dogustan mevcut HLH durumunda
ise hastalik sebebi (yani genetik ariza)
ilaglarla tedavi edilemez. Bu nedenle
immun supresif tedavi cogu hallerde
uzun siireli olarak uygulanmalidir

ve hastaligin tekrar belirmesi ris-
kinin de yiiksek oldugu dikkate
alinmalidir. Primer yani birincil FHL
hastaligi durumunda basaril teda-
vi imkani, bugtin icin ancak kemik
iligi nakli ile mimkiin olabilmekte-
dir. Bu gerceklestirilemezse, primer
hemofagozitoz sendromu ileriki
safhalarda maalesef daima o6limle
sonuclanmaktadir.

Yukaridaki nedenlerden dolayi
dogustan bir HLH durumu oldugunu
kanitlayan bir diyagnozdan son-

ra, kisa sirede kemik iligi nakli 6n
hazirliklarina baslanmasi 6nemlidir.
En 6nemlisi, uygun bir bagis¢inin
bulunmasidir. Bu amacla 6nce hasta
ve aile bireyleri muayene edilerek
tipleri belirlenir. Birer kan numunesi
yardimiyla hastanin yakin aile cevre-
sinde uygun bir badisci aranir. Bu ko-
nuda daha etrafli bilgileri su brostirde
bulabilirsiniz:,Knochenmarktransplan-
tation bei Immundefekten” (immun
arizalarinda kemik iligi nakli).

Uzun slireli gelisme beklentisi
(prognoz) nasildir?

Genellikle bir yogun immun supresy-
on uygulamasiyla akut HLH hastalik
dalgasinin basaril tedavisi mimkiin-
dir. Kemik iligi nakli icin uygun bir
bagisci bulunursa ve nakil basariyla
gerceklestirilirse, primer HLH hastahgi
durumunda uzun vadeli iyilesme

ihtimali yUksektir. Chediak-Higashi
sendromunda ve Griscelli sendro-
munda hastaligin seyri, primer FHL
hastaliginda oldugu gibi hayati tehlike
arz edici degildir. Hastalarin cogunda
nakil gereklidir, ama her hastaya illa ki
nakil yapilmasi gerekmiyebilir.



Bu iki hastalikta yani Chediak-Higashi

sendromunda ve Griscelli sendro-
munda hastalik tablosunu etkiliye-
bilen muhtemelen baska ariza ve
sebeplerin de olabilecegi hususu da
dikkate alinmalidir (6rnegin gelisme

ikincil HLH hastaliginin esas se-
bebi tedavi edildikten sonra uzun
sureli gelisme beklentisi, diger bir
tabirle prognoz durumu iyi olarak
tanimlanabilir.

bozuklugu, kramp krizleri, kanama
egilimi).

8 Asi yapilabilir mi?

Birincil yani dogustan mevcut HLH
hastaliginin mevcut olduguna dair
diyagnozdan sonra, muhtemelen
bir hastalik dalgasinin baslamasina
sebep olabileceginden, artik asi
vurdurulmamasi gerekir. Sekunder
yani ikincil HLH hastaligi durumun-
daise, gerci prensip olarak asilar
yapilmaldir, ama asiy1 yapmak igin

uygun zamanin 6zenle tespit edilmesi
gerekmektedir. Bu durum kendilerin-
de birincil yani dogustan mevcut HLH
hastaligi sebebiyle kendilerine basarili
bir nakil gerceklestirilen ¢cocuklar

icin de aynen gecerlidir. Yani ken-
dilerine nakil yapilmis cocuklara ne
zaman asl yapilacagi hususu dikkatle
kararlastirilmahdir.

9 Cocuk anaokuluna/okula gidebilir mi?

Birincil yani dogustan HLH hastasi olan cocuklar, kendilerine basarili bir nakil
gerceklestirildikten sonra anaokuluna ve okula gidebilirler.

Kendilerinde HLH hastaliginin diger variasyonlarindan biri mevcut olan ¢ocu-
klar veya ikincil HLH hastasi cocuklar basaril bir terapiden sonraana okuluna ve
okula tekrar gidebilirler.



1 Bu hastaligin iyilesmesi miimkiin

miudiir?

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 tlirii malesef daima 6limle
sonuc¢lanmaktadir. Chediak-Higashi
sendromunda ve Griscelli sendro-

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
cogunda 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 arizalari
konusunda kendine yardim inisiyatifi).
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