Derleme

nedeniyle, hizli boliinen hiicrelerin oldugu kil follikillerinin Fe
eksikliklerine hassas oldugu ileri strilmustir. Ancak her sag
dokiilmesinde demir tedavisi verilmesi tartismalidir (16).

Cinko eksikligi herediter veya edinsel olabilir. Cinko eksikligi
semptomlari; sa¢ dokilmesi, akral ve periorifisyal dermatit,
diyare, enfeksiyonlara yatkinlik ve azalmis hicresel immunite,
ruh durumu degisiklikleri, anoreksi, norolojik bozukluklar ve
blyume geriligidir (2).

Razagui ve ark. anne ve yenidogan sa¢inda ¢inko (Zn), bakir
(Cu), kadmiyum (Cd), kursun (Pb) diizeylerini plazma-kiitle
(mass) spektrofotometrisi ile incelemisler ve bu dizeylere
yasam stilinin etkisini arastirmiglardir. Sigara icmenin, diisiik Zn,
yuksek Cd ve Pb sa¢ konsantrasyonlarina yol actigi saptanmistir.
Alkol alimi ya da prenatal Fe ya da folik asid desteginin anne
ya da yenidogan elementel konsantrasyonlarinda fark edilir bir
etkisinin olmadigi bildirilmistir (17). Sigara icen gebelerde sa¢
¢inko konsantrasyonu disebilecedi icin sa¢ dokiilme oraninin
artmasi beklenebilir. Yine de Zn ve sa¢ dokiilmesi iliskisi bu du-
rumda oldukga tartismalidir.

Gebeligin diger sa¢ hastaliklar ile belirgin etkilesimi
bildirilmemistir. Bununla birlikte bir yayinda alopesi tniversal-
isli 32 yasinda kadin hastada gebelikte prednizolon kullanimi
ile birlikte remisyon oldugu gozlenmistir (18). Moniletrix gibi
bazi kil gévdesi anomalileri ile giden hastaliklarda gecici ve tam
olmayan iyilesme izlenebilmektedir (19).

Tedavi

Gebelikte ¢ogu sa¢ dokilmesi fizyolojiktir ve tibbi tedavi
cogunlukla gerekli degildir. Hastaya dokiilme nedenleri ve
beklenilen dokilme siiresi acik¢a anlatilmalidir.

Belirgin bir eksiklik olmadan tiroid hormonu verilmesi ve lokal
Ostrojen veya 6strojen ve progesteron uygulamasinin kalici bir
yarari gosterilememistir. Hastalarin ¢ogunda, androgenetik
alopesiile iliskileri yoksa sa¢ normal yogunluguna geri doner.

Gebelik sonrasinda izlenen sa¢ dokilmesinde herhangi tedavi
edilebilir bir durumun varligi (tiroid hastaligi, demir ve ¢inko
eksikligi gibi) gézden kagirimamalidir ve gereginde bu yénde
tedavi baslanmalidir.
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OZET
immiinosupresif Hastalarda Deri Bulgulari

Bagisiklik sistemimiz cevremizdeki bir¢ok zararh mikroplara
karsi vicudumuzu korumaktadir. Bagisiklik sistemimiz cesitli
nedenlerle zaafiyete ugrayabilir ve bu durumlarda ¢evremizde-
ki zararli mikroorganizmalar infeksiyona neden olabilir. Biz bu
makalemizde immiinosupresyon yapan nedenleri ve im-
miinosupresif hastalarin derilerinde meydana gelen hastalik
ve bulgulari son literatirler 151§inda yeniden gézden gegirip
sizlerle paylasmayi uygun gordik.

Anahtar Kelimeler: Immiinsistem, Immiinosupresyon

ABSTRACT

The Skin Findings of Inmunosupressive Patients

Our immune system protects our body against harmful micro-
organisms in our environment. Our immune system may be
compromised by various factors. The neighborhood harmful
micro-organisms can cause infections in some situations. In
this manuscript, we want to present the causes of immuno-
suppression, and the symptoms and diseases occuring on

the skin of immunosuppressive patients in the light of recent
findings.

Key Words: Immunsystem, Immunsuppression

Giris

Bir birey, kendisine veya cevresine ait birtakim faktorlerin et-
kisiyle infeksiyonlara daha acik bir konak haline gelebilir. Bu
faktorlerin baslicalari deri-mukoza butunligiunin ve fonksi-
yonunun bozulmasi, nétropeni, lenfopeni, immiinoglobulin
ve kompleman eksiklikleridir. Bu zaafiyetleri tasiyan konaklar
patojen mikroorganizmalarin virulans faktorlerine karsi yeterli
derecede savunma yapamaz, sonucta infeksiyonlara egilimi
artmis ve “immiinosupresif konak” olarak tanimladigimiz klinik
tablo ortaya ¢cikmistir. Baslica immiuinosupresif hasta gruplarini;
imminosupresif tedavi alan hastalar (kemoterapi, kortikoster-
oidler vs.), transplantasyon hastalar (solid organ transplanta-
syonu, kemik iligi transplantasyonu, periferik kok hiicre trans-
plantasyonu), maligniteler (I6semiler, lenfomalar, metastatik
kanserler), kalitsal immiin yetmezlik hastaliklari, AIDS, uc yaslar
(yenidogan, yashlk), yetersiz beslenme, travma, yanik, diyabet,
alkol bagimhilig, karaciger sirozu, splenektomi, IV uyusturucu
kullanimi ve kronik bobrek yetmezligi gibi cok genis yelpazede-
ki nedenler olusturur. immiinosupresif hastalarda araya giren
firsat¢i mikroorganizmalar ciddi infeksiyonlara neden olur ve
hastanin yasamini tehdit edebilir. immiinosupresif hastalarin
derisi diger bircok doku ve organlar gibi etkilenmekte ve
birtakim deri hastaliklarinin sikliginda artisa neden olmaktadir.
Bunlardan bir kismi nekrotizan fasiit, zigomikoz infeksiyonlari
ve deri kanserleri gibi 6limcul ciddi deri hastaliklarina neden
olabilmektedir (1).

Bagisiklik sisteminin zaafiyetine neden olan nedenler su
basliklar altinda toplanabilir:

Hiicresel immiinitede zaafiyet: Organ transplantasyonlu,
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metastatik karsinomlu, Hodgkin hastalikli, kortikosteroid ve sik-
losporin gibi immiinosupresif ilag kullanan hastalarda gorilir.
Bu hastalarda bakteriyel, viral ve fungal infeksiyonlarda artis
gorilir (2).

Humoral immiinitede zaafiyet: Multipl miyelom, kronik
lenfositik 16semi ve humoral immiinitede bozukluga neden
olan genetik hastaliklar gibi nedenlerle olusabilir ve infek-
siyonlara yatkinlik goérillr. Bu hastalarda daha c¢ok bakteri
infeksiyonlarina yatkinlik 6n plandadir (1, 2).

Notropeni: Kanser kemoterapisi, akut I6semi ve ilac yan etkileri
gibi nedenlere bagli olusabilen bir tablodur. Bu hastalarda bak-
teri ve mantar infeksiyonlarina yatkinlk artmistir (2).

Notrofil fonksiyonunda zaafiyet: Kronik granilomatoz
hastalik, myeloperoksidaz eksikligi gibi faktorlere bagh
olusmaktadir. Bu hastalarda bakteri ve mantar infeksiyonlarinda
artis goralur (2).

Kemotaksi bozuklugu: Diabetus mellitus, alkolizm, bobrek
yetmezligi, travma, sistemik lupus gibi nedenlere bagh olarak
karsimiza c¢ikabilmektedir. Bu hastalarda bakteri ve mantar
infeksiyonlarina yatkinlik artmistir (2).

Hiposplenizm: Splenektomi, hemolitik anemi gibi nedenlerle
olusabilir ve genellikle sistemik bakteri infeksiyonlarina neden
olurlar (2).

Kompleman sisteminde zaafiyet: Konjenital ve edinilmis kom-
pleman bozukluklarina bagh sistemik bakteri infeksiyonlarina
yatkinlik artmistir (2).




Derleme

Deri bariyer bozuklugu: Yaniklar, dekibit Ulserleri, kateter
uygulamalar bakteri ve mantar infeksiyonlarina yatkinlk
yaratmaktadir (2).

immiinosupresif hastalarda Gram pozitif bakterilerden sta-
filokok ve streptekoklara bagl impetigo, furonkdil, folikilit,
selulit gibi deri infeksiyonlarinda artis gozlenmektedir. Gram
negatif bakterilerden 6zellikle P. Aeruginosa’ya bagh ektima
gangrenozum lezyonlari gorilebilir. Ayrica P. Aeruginosa'ya
bagh malign eksternal otit infeksiyonu olusabilir. Bu infeksi-
yon Ozellikle yasli ve diabetli hastalarda gorilir. Pseudomonas
infeksiyonlar ayrica yaygin yanikli immunosupresif hastalarda
ciddi infeksiyonlara ve septisemilere neden olabilmektedir.
immiinosupresif hastalarda derinin tipik ve atipik mikobakteri
infeksiyonlarininda da artis gézlenmektedir. Ayrica nokardi-
alara bagh deri infeksiyonlarinda ve Bartonella grubu bakter-
ilerin rol oynadigi basiller anjiyomatozis lezyonlarinda da artis
gériilmektedir. imminosupresifli hastalarda N. Meningitise
bagh meningoksemi tablosu ve buna bagli deride yaygin pur-
purik lezyonlar gorilebilir (2, 3).

immiinosupresif hastalarda derinin mantar infeksiyonlarindan
en sik kandidalar, pityrosporum ovale, dermatofitler ve asper-
gillusa bagh deri infeksiyonlari gelisebilmektedir. Pityrosporum
ovaleye bagli tinea versikolor, dermatofitlere bagli tirnak ve deri
mantari sikhiginda artis gorilmektedir. Ozellikle kemoterapi
tedavisi goren veya akut |6semili hastalarda gelisen nétropeni
sonucu, notrofil fonksiyonlarinda bozukluga bagl durumlarda
veya organ nakilleri, metastatik kanserler, Hodgkin hastalg,
kortikosteroid, siklosporin gibi imminosupresif ilaclarin
kullanimina bagli meydana gelen hiicresel imminitedeki bo-
zulmalar kandida ve aspergillus infeksiyonlarina yol acabilir.
Kandidalardan, C. albicans en sik infeksiyon nedenidir. C. al-
bicans, agiz ve bogaz kandidasi, jinjivit, agizda pseudomem-
branéz, hipertrofik, atrofik ve eroziv tip kandidiyazis ve angliler
keilite yol acabilir. Ayrica onikomikozis, paronisi, parmak arasi
intertrigosu, genital bolgede kandidal balanit, vajinal kan-
didiyazis, diaper dermatiti ve intertrigoya neden olabilmek-
tedir. Yaygin sistemik kandidiyazisde deride eritemli papdller
goriilebilir. Immiinosupresif hastalarda aspergillusa bagh deri
infeksiyonlarinda da artis g6zlenmektedir. Aspergilluslarin deri
lezyonlari ektima gangrenozum benzeri lezyonlardir.

immiinosupresif hastalarda gériilen diger firsatci mantarlar
zigomikozis ve fusariumlardir. Zigomikozisler klinik olarak hizla
Ulsere olan agrili eritemli noddil ve plak seklinde baslar ve sonug-
ta dokuda nekroza neden olur. Rinoserebellar zigomikoz infek-
siyonunda ylizde 6dem ve eritemle baslar. Kanli burun akintisi,
Ust damak ve nazal septumda Ulserasyon meydana gelebilir.
Zamanla norolojik komplikasyonlar da olaya katilarak hastayi
komaya sokacak kadar ilerleyebilir. Zigomikoz infeksiyonlari
ciddi infeksiyonlardir ve mortalite oranlar yiiksektir. Fusarium
mantarlari da immiinosupresif hastalarda ciddi komplikasyon-
lara neden olabilmektedir. Yaygin fusarium infeksiyonlarinda
deride bazisinin ortasi nekrozlu multipl agrili, eritemli papuiller
ve nodiiller gelisebilir. Fusarium infeksiyonlarinin da mortalite

oranlari yiiksek seyretmektedir. immiinosupresif hastalarda de-
rin mantarlardan kriptokoklar deride molluskum kontagiyosum
benzeri lezyonlara neden olmakla beraber histoplazma, koksid-
ioidomikozis ve blastomikozis derin mantarlarinin yaptigi gibi
spesifik olmayan deri lezyonlarina da neden olabilirler (1, 2).

immiinosupresif ~ hastalarda  Herpes  simpleks  viriis
infeksiyonlarinda ve Varisella zoster viris infeksiyonuna bagh
su ¢icedi ve zona hastaliginda, pox virtslere bagli molluskum
kontagiyosum lezyonlarinda, Human papilloma virislere bagh
verrukalarda, etyolojisinde Epstein-Barr viriisiin su¢landigi oral
killi 16koplaki ve Herpes virlis tip 8'in suclandigi Kaposi sarko-
munda artis gézlenmektedir. Sitomegalovirlise bagli spesifik
olmayan deri lezyonlari da goriilebilmektedir. Ayrica insan pap-
illoma viriislere bagli olusan epidermodisplazia verrusiformisin
gorilme sikhgr da artmistir. Epstein-Barr virGslere bagh siste-
mik lenfomalarda ve derinin B ve T hiicreli lenfomalarinda artis
saptanmaktadir. Melanom disi deri kanserlerinden bazal hiicreli
karsinom, skuamoz hicreli karsinom, Merkel hiicreli karsinom-
larda artis gozlenmektedir. Parazitik infeksiyonlardan gale ve
laysmanyada da artis oldugu bildirilmistir (2, 3).

immiinosupresif ilaclarla iliskili Deri Bulgulari

Deri kanserleri, operasyon sonrasi immiinosupresif tedavi
almasi zorunlu olan solid organ transplantli hastalarda 6zel-
likle de bobrek nakilli hastalarda goriilen en 6nemli deri
bulgularindan birisidir. En stk melanom digi deri kanserleri
go6rilir ve bunlar icinde de skuamoz hiicreli karsinomlar nor-
mal topluma gore sikligi 65-250 kat artmis olarak en sik goriilen
deri kanserini olusturmaktadir (3, 4). Karczewskive ark. 1994'den
beri takip ettikleri 836 bobrek nakilli hastanin 16'sinda deri kan-
seri tespit etmigslerdir. Bunlarin 8 tanesi skuamoz hiicreli kars-
inom, 6'si bazal hiicreli karsinom ve 2'sini de malign melanom
olarak rapor etmislerdir (5). Zavos ve ark. 1736 bobrek nakilli
hastanin 25 yillik takip periyodunda 39 hastada melanon disi
deri karsinomu tespit etmis bunlarin siklik sirasina gore; skua-
moz hiicreli karsinom (%64,1), bazal hiicreli karsinom (%17;9),
Bowen hastaligi (%10,2), bazoskuamoz karsinom (%5,1) ve in-
vaziv sebase karsinom (%2,6) olarak bildirmisler ve 10 hastanin
melanom disi deri kanserine bagli hayatini kaybettigini rapor
etmislerdir (6). Lindelof ve ark. 5356 bobrek nakilli hastanin
yaklasik 5,5 yillik takibi sonucunda 172 hastada melanom disi
deri kanseri, 6 hastada malign melanom bildirmislerdir (7).

Demirglines ve ark. 88 bobrek nakilli hastanin 2 yillik takibi bo-
yunca immunosupresif tedaviyle iliskili deri bulgusu 58 hastada
95 lezyon saptanmis bu lezyonlar arasinda en sik karsilasilanin
akne oldugu, bunu takiben 40 hastada ise siklik sirasina gore
verruka, Herpes zoster, Herpes simpleks, molluskum ve vari-
selladan olusan viral deri infeksiyonlari gozlemlendigi, 35
hastada siklik sirasina gore; onikomikoz, tinea versikolor, der-
matofitoz ve kandida infeksiyonu olmak lizere ylizeyel mantar
infeksiyonu tespit edildigi, 14 hastada bakteriyel deri infeksi-
yonu gorildugld bunlarin 12'sinin folikdlit, 2'sinin de sellilit
oldugu bildirilmistir. 12 hastada izlenen premalign ve malign
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lezyonun 9'u aktinik keratoz, 3'G bazal hiicreli karsinom, 1'i
skuamoz hiicreli karsinom, 1'i de Kaposi sarkomu oldugu, bazal
hiicreli karsinomlu 2 hastanin birinde skuamd&z hicreli kars-
inom, digerinde de aktinik keratozun eslik ettigini bildirmislerdir
(3). Bu calismada dikkat ¢eken bir bagka bulgu da malign ve
premalign lezyonlarin Azatiyoprin kullanan grupta daha fazla
izlenmesiydi. 1960l yillarin sonuna dogru uzun sire azatiyo-
prin kullanan hastalarda |6semi sikliginda artis gorilmesiyle bu
maddenin 6nemli mutajenik 6zellikleri oldugu anlasiimistir. Bu-
nun Uzerine yapilan deneysel calismalarda Azatiyoprinin direkt
mutajenik etkisi oldugu gosterilmistir. Mutajenik etki, 6zellikle
azatiyoprin metabolitlerinden 6-tiyoguanin (6-TG) araciligiyla
ortaya ¢ikmaktadir. 6-TG, hiicresel DNA'da birikerek UVA emili-
mini artirmaktadir. Artmig UVA emilimi sonucunda serbest oksi-
jen radikalleri Giretilmekte bunlar da DNA hasarina sebep olarak
deri kanseri riskini artirmaktadir (8).

Bobrek nakilli hastalarda sadece siklosporin kullanimina bagh
deri kanserinde artis oldugunu gosteren yayinlar da mevcuttur
(9, 10). Burisk sadece organ nakilli hastalarda olmayip psoriasis,
piyoderma gangrenozum, atopik dermatit, graft versus host
hastaligi gibi pek ¢cok deri hastaliginda siklosporinin uzun siire
kullanimina bagl olarak artmaktadir. Siklosporin kullanan hast-
alarda ayrica hipertrikoz, dis eti hiperplazisi, akneiform erip-
siyon, keratozis pilaris, sebase hiperplazisi, sigiller ve epider-
mal kistlerde artis oldugu bildirilmistir (11, 12, 13, 14). Kanser
kemoterapisinde kullanilan bircok ilag bulunmakta ve bunlarin
bir kismi dermatolojik hastaliklarda da kullaniimaktadir.
Bunlarin belli baslilari: Siklofosfamid, metotreksat, azatiyoprin,
mikofenolat mofetil, klorambusil, hidroksitiredir. Bu ilaglar im-
minosupresyona neden olarak ciddi infeksiyonlara zemin
hazirlayabilirler. Siklofosfamid ve mikofenolat mofetil ile ilgili
de bu ilaglarin kullanimina bagl melanom disi deri kanserler-
inin sikliginda artis oldugu bildirilmistir (15).

Kortikosteroidler, dermatolojide en ¢ok kullanilan ilaglardan
birisidir. Uzun sdreli kullanildigi durumlarda bircok yan etki
gorilebilmekte ve cesitli deri bulgularn olusabilmektedir. Diger
immunosupresif ajanlar gibi deri infeksiyonlarinin sikliginda
artisa neden olurlar. Ayrica uzun sireli sistemik kortikoster-
oid kullanimina bagh olarak yatrojenik Cushing sendromu
gelisebilir. Cushingle iliskili deri bulgulari: akne, fasiyal eritem,
telogen efflivium, hirsutizm, strialar, frajil deri, purpura, subku-
tan yag dokusunun dagiliminda degisiklikler seklindedir. Lokal
kortikosteroid uygulamalarinda hipertrikoz, deri atrofisi, stria,
purpura, perioral dermatit, hipo-hiperpigmentasyon, lokal deri
infeksiyonlarinda artis ve yara iyilesmesinde gecikme gibi yan
etkiler de gorilebilmektedir (16, 17).

HIV'le iligkili Deri Bulgulan

HIV'le iliskili pek ¢ok deri bulgusu vardir. HIV'li hastalarda im-
min sistem baskilanmis ve buna bagli bazi hastaliklarin goril-
me sikhgr artmistir. HIV'li hastalarda pruritik erlipsiyonlar, kse-
rozis, iktiyozis vulgaris, kronik kasintiya bagh ekskoriyasyonlar,
liken simpleks kronikus, prurigo nodiilaris, postinflamatuar
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hipo-hiperpigmentasyon ve sekonder deri infeksiyonlarinin
(impetigo, furonkiil vs.) gortilme sikhi@i artmistir. HIV'li hasta-
larda eozinofilik folikilit ve papuler pruritik erlipsiyonlar gibi
karakteristik lezyonlar gorilebilmektedir. Eozinofilik folikilitin
etyolojisi tam bilinmemektedir. immiinosupresif hastalarda
cogunlukla da HIV pozitif kisilerde gorilen kil kéklerinin in-
feksiydz olmayan eozinofilik infiltrasyonuyla karakterize klinik
bir tablodur. Papiiler pruritik erlpsiyonlar, etyolojisi tam
aydinlatilamamis, eozinofilik folikilite benzeyen bir klinik
tablodur. Fakat folikilitlerden ziyade kasintili, eritemli papdler
lezyonlarla karakterizedir (18, 19). HIV'li hastalarda psoriasis ve
seboreik dermatit sikliginda artis oldugunu gosteren yayinlar
bildirilmistir (20, 21, 22, 23). HIV'li hastalarda agiz ve bogazda
kandida infeksiyonu, jinjiivit, tekrarlayici aftéz Ulserler ve oral
killi 16koplaki gorilme sikhgr artmistir. HIV'li hastalarda der-
inin bakteriyel infeksiyonlarinda artis gézlenmektedir. Ozellikle
S. aureus’a bagl piyodermalar en sik gézlenen bakteriyel deri
infeksiyonlaridir. Basiller anjiyomatozis, Bartonella bakteriler-
inin neden oldugu klinik olarak piyojenik graniiloma, patolojik
olarak Kaposi sarkomuna benzeyen lezyonlardir. HIV'li hasta-
larda gortlme sikhigr artmistir. Ayrica deri tiiberkilozu ve sifiliz
lezyonlarinin goriilme sikhginda da artis gérilmektedir (24, 25).

HIV'li hastalarda, viral deri infeksiyonlarinda da artis
saptanmaktadir. Ozellikle Herpes simpleks virusuna bagh deri
infeksiyonlar ve Varicella zoster infeksiyonlarina bagl sucicegi
ve zona hastaliginda, insan papilloma virls infeksiyonlarina
bagh verriilerde ve etkeni pox virlsler olan molluskum kon-
tagiyosum lezyonlarinda HIV'li hastalarda artis gézlenmekte-
dir. Oral killi I6koplaki Epstein-Barr virlsle yakin iligkili normal
toplumda nadir gorilen fakat HIV'li hastalarda sik gérilen dilin
yan yizlerinde yizeyden kabarik beyaz plaklarla karekterize
lezyonlardir. HIV'de sikhdi artan bir baska deri lezyonu da Ka-
posi sarkomudur. HIV'le iliskili Kaposi sarkomunun disinda or-
gan nakilli hastalarda oldugu gibi uzun stire immunosupresif
tedavi alan hastalarda da Kaposi sarkomu gelisebilmektedir.
Kaposi sarkomunun etyolojisinde Human herpes virus tip 8
suclanmaktadir (24, 25). HIV'li hastalarda skuamoéz hicreli
karsinom, bazal hicreli karsinom, Merkel hicreli karsinom,
T hiicreli deri lenfomasi gibi melanom disi deri kanserlerinde
artis oldugu bildirilmistir (26).

HIV'li hastalarda en sk goérilen mantar infeksiyonu
kandidalardir. Kandidalarin icinde de C. albicans bas siray
almaktadir. Agiz ve 6zefagus tutulumu siktir ve tedaviye diren-
clidir. Agiz bdlgesindeki kandidiyazis, psédomembrandz,
eroziv, atrofik, hipertrofik ve anguler keilit formlarinda goral-
ebilmektedir. Ayrica kandidalara bagh genital kandidiyazis,
intertrigo ve paronisi olusabilmektedir. HIV'li hastalarda Pity-
rosporum ovale’ye bagl tinea versikolor ve dermatofitlere bagli
deri ve tirnak infeksiyonlarinda da artis gorilmektedir. Gale ve
laysmanya infeksiyonlari HIV'li hastalarda artis gostermektedir.
HIV'li hastalarda gortlebilen bir bagka bulgu da lipodistrofil-
erdir. Lipoatrofi veya lipohipertrofi seklinde goérilebilmektedir
(24, 25).
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immiinyetmezlikli Genetik Hastaliklarda Deri Bulgulari

Kronik Graniilomat6z Hastalik

Siklikla X'e bagli resesif veya otozomal resesif kalitimla gegen,
graniilomatoz deri lezyonlari ve visseral granilomlarla seyre-
den imminyetmezlik hastaligidir. Lokositlerdeki NADPH ok-
sidaz sistemin bozuklugu nedeniyle bakteriler ve mantarlar
fagosite edilemez. Deri ve i¢ organlarda bakteriyel ve fungal
infeksiyonlara yatkinlik meydana gelir. Piyodermiler, folikil-
itler, perianal stafilokokkal abseler, periorifisyal dermatitler, jin-
jivit, oral Ulserler, kronik hepatit, hepatosplenomegali, hepatik
granilomlar, pnémoni gibi komplikasyonlara yol acabilir (27).

Hiperimmiinglobiilinemi-E Sendromu (Job Sendromu)

Otozomal dominant kalitimla gecen serum IgE diizeyinde nor-
malin 10 katindan fazla artig, periferik eozinofili, notrofil fonksi-
yon bozuklugu, bakteriyel infeksiyonlara yatkinhk gorlir.
Klinik olarak atopik dermatit benzeri doktintiler, ¢ikik alin, basik
ve genis burun gibi tipik yiiz gériinimi, dis bozukluklari, hi-
perekstensive eklemler, skolyoz, fraktiirlere yatkinligin yaninda
deride yerlesim g0dsteren eritem, isi artisi ve plriilasyon goster-
meyen soguk abselerin goriilmesi tipiktir. Bu hastalarda impe-
tigo, furonkdl, selllit, paronisi gibi deri infeksiyonlar sik gorl-
ur. Sik tekrarlayan bronsit, pnémoni gibi akciger infeksiyonlari
da goriilebilmektedir. Atopik dermatit benzeri ekzemaya bagl
kasint, likenifikasyon gibi deri bulgular da gorilebilmektedir
(28).

Wiskott-Aldrich Sendromu

X'e bagl resesif gecis gosteren hem hiicresel hem de humoral
imminitede bozukluk, trombositopeni, nétropeni ve atopik
dermatit benzeri ekzematdz deri lezyonlarinin gorildugi ve
derinin tekrarlayici piyojenik infeksiyonlarina yatkinlk ile karak-
terize bir hastaliktir. (29).

Ataksi Telenjiyektazi (Louis-Bar)

Serebellar ataksi, ilerleyici immin yetmezlik, gbz ve deride
telenjiyektazilerle karakterize otozomal resesif gecisli bir
hastaliktir. Ozellikle humoral immiinitede bozukluk mevcuttur
bununla beraber hiicresel immiin yetmezlik de etkilenmek-
tedir. Bu hastalarda g6z ve deride yaygin telenjiyektaziler, de-
ride granllomatodz plaklar, kronik deri infeksiyonlari, saglarda
seyreklesme ve beyazlama, deride hipopigmentasyon ve cafe
au lait lekeleri gibi belirtiler gorulebilmektedir (30).

Degisken Tip immiinyetmezlik

Humoral ve hiicresel immiin sistemde bozukluga bagh olusur.
Vakalarin cogu sporadik kalitim gésterir. Bu vakalarda deri ve i¢
organlarda kaze6z olmayan graniilomlar ve yaygin verrukalarin
gorilmesi tipiktir (31).

Kronik Mukokutanoz Kandidiyazis

Hicresel immunitede zaafiyet vardir ve bu hastalar o6zellikle
kandidal infeksiyonlara yatkindirlar. Tekrarlayici ve ilerleyici
deri, tirnak ve mukoza kandidal infeksiyonlari sik gérilir. Bu
hastaligin kronik oral kandidiyazis, ailesel kronik mukokandidi-
yazis, otoimmin poliendokrinopatik kandidiyazis, timomanin
eslik ettigi kandidiyazis, keilitli kandidiyazis gibi bircok klinik alt
tipleri bulunmakta ve klinik tiplere gore farkli kalitim gecisleri
bulunmaktadir (32).

DiGeorge Sendromu

Dogumsal timus aplazisi mevcuttur ve buna bagdl olarak
hiicresel immunitede bozukluk vardir. Bu hastalarda derinin
ve mukozanin mantar ve viral infeksiyonlarin sikhginda artis
olmaktadir (33).

X'e Bagli Agammaglobulinemi

Humoral imminitede bozukluk mevcuttur. B lenfositlerin
fonksiyonlarindaki bozukluk sonucu immuinglobiilinler Gretile-
memekte ve buna bagl olarak deride tekrarlayici piyojenik
infeksiyonlar ve atopik dermatit benzeri dokiintiiler meydana
gelmektedir (35).

Kartilaj Sa¢ Hipoplazi Sendromu

Otozomal resesif gecisli bu hastalikta hicresel immunit-
ede zaafiyet vardir. Deri ve mukozanin fungal ve viral
infeksiyonlarinda artis gérilmektedir. Ayrica bu hastalarda ince
seyrek hipopigmente saclar ve kisa boy goriilmektedir (35).

Siddetli Kombine immiinsistem Bozuklugu

Hucresel ve humoral immiinitede zaafiyet vardir. Bircok alt
tipi bulunmakta ve bu alt tiplere gore farkh kalitim gecisleri
bulunmaktadir. Bu hastalarda deri ve mukozanin fungal, bak-
teriyel ve viral infeksiyonlarinda artis gézlenmektedir (34).

Ektodermal Displazili immiinsistem Bozuklugu

Cogunlukla X'e bagli resesif gegis gosteren bu hastalikta hipo-
hidrotik ektodermal displazinin klasik ylz gériinimi mevcut-
tur. Hipotrikoz, hipodonti, hipohidroz ve dermatit tablosu-
nun yaninda deri ve mukozalarin atipik mikobakteri ve viral
infeksiyonlarinda artis izlenmektedir (35).

Lokosit Adezyon Bozuklugu

Cogunlukla otozomal resesif gecisli bu hastalikta nétrofillerin
damar endoteline, doku matriksine ve mikroplara adezyo-
nunda bozukluk mevcuttur. Bu hastalarda derinin bakteriyel
infeksiyonlarinda artis gorilir. Jinjivit, periodontit, yara
iyilesmesinde gecikme, yara cevresinde piyoderma gangreno-
zum benzeri nekrotik llserasyonlarin gelismesi, umbilikal kor-
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dun dismesinde gecikme ve omfalit gibi klinik semptom ve
bulgulara neden olabilmektedir (35).

Chediak Higashi Sendromu

Otozomal resesif gecisli bu hastalikta T lenfosit ve dogal
oldiricl (NK) hiicrelerinde zaafiyet ve notrofil kemotaksisinde
bozukluk mevcuttur. Bu hastalarda tekrarlayici piyojenik infek-
siyonlarda artis vardir. Ayrica bu hastalarda glimus rengi saclar,
kulak ve burun derisinde hiperpigmentasyon, fotofobi ve ni-
stagmus da bulunmaktadir. Griscelli sendromu da otozomal
resesif gecen ve Chediak Higashi'ye benzer klinik goériinime
neden olan bir baska immunyetmezlik sendromudur (36, 37).

Kompleman Bozukluklari

Otoimmiin hastaliklardan 6zellikle sistemik lupus hastaliginda
kompleman sisteminde bozukluk goérilebilmektedir. Piyojenik
infeksiyonlar ve Neisseria gibi kapsulli bakterilerin infeksiyo-
nunda artis g6zlemlenmektedir (35).
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