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ÖZET

Selektif IgA eksikli¤i serumda IgG ve IgM düzeyleri normal
iken, IgA düzeyinin 5 mg/dl’nin alt›nda olmas›d›r. En s›k ta-
n›mlanan birincil humoral immün yetersizlik tipidir. S›kl›¤›
1/600-1/800 olarak bilinmektedir. 

Bu çal›flmada Aral›k 2001-Nisan 2004 tarihleri aras›nda kli-
ni¤imizde IgA eksikli¤i tan›s› alan 40 hasta baflvuru an›ndaki
yafllar›, cinsiyet da¤›l›m›, baflvuru flikayetleri, immün yetersiz-
lik tipi, infeksiyon odaklar›, infeksiyon tipleri, ek patolojiler
ve komplikasyonlar aç›s›ndan retrospektif olarak de¤erlendi-
rildi. Amac›m›z IgA eksikli¤i düflündürecek klinik bulgular›
belirlemek ve IgA eksikli¤inin komplikasyonlar›n› tan›mla-
makt›.

Hastalar›m›zda gözlenen bafll›ca flikayetler; tekrarlayan in-
feksiyonlar (% 65), alerjik hastal›klar (% 32.5) ve otoimmün
hastal›klard› (% 10). ‹nfeksiyonlardan en çok solunum sistemi
etkilenmiflti (% 77.5). En s›k gözlenen alerjik semptomlar ise
ast›m ve rinitti. 

Genifl klinik varyasyonlarla karfl›m›za ç›kan IgA eksikli¤inde
amaç erken tan›ya gitmek olmal›d›r. Bu flekilde infeksiyonlar
ve alerji için önlem al›n›p hastalarda morbidite azalt›l›p, ya-
flam kalitesi artr›labilinir.

Anahtar kelimeler: IgA eksikli¤i, humoral immün yetersizlik,
immün yetersizlik

SUMMARY

Selective IgA deficiency in childhood

Selective IgA deficiency is defined as less than 5 mg/dL of se-
rum IgA in the presence of normal concentrations of IgM and
IgG. Among the B-cell disorders it is the most commonly
identified deficiency. It occurs in one in every 600 to 800 indi-
viduals. 

In this study, 40 patients with IgA deficiency followed in our
clinic between January 1997- April 2004 are analyzed retros-
pectively in terms of age at presentation, gender, symptoms,
type of disorders, origin of infections, type of infections, ac-
companying diseases and complications. The aim was to eva-
luate the main clinical findings that suggest IgA deficiency
and describe the complications observed. 

The main observed complaints were: recurrent infections (65
%), allergies (% 32.5) and autoimmune diseases (% 10). The
respiratory system was the most affected by infections, and
asthma and rhinitis were the most frequent allergic symptoms. 

IgA deficiency which has a large clinical spectrum should be
diagnosed early to initiate prophylaxis for infections and al-
lergy. So in this way we can decrease morbidity and rise gu-
ality in life of patients.

Key words: Selective IgA deficiency, primary immunodefici-
ency, IgG subgroup deficiency

SSK Göztepe E¤itim Hastanesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Klini¤i, Dr.

Selektif IgA eksikli¤i en s›k görülen birincil immün
yeterisizlik tipidir. S›kl›¤› 1/600-1/800 olarak bilinmek-
tedir. Serum IgA düzeyi 5 mg/dl’nin alt›ndad›r, parsiyel
eksiklikte ise yafla göre normalin alt›ndad›r ve yaklafl›k
14 yafl civar›nda normale döner.

Bu çal›flmay› yapmam›zdaki amaç, hangi durumlarda
ve hangi semptomlarla baflvuran hastalarda IgA eksikli-
¤i düflünmemiz gerekti¤ini ortaya koymak ve bu sayede
erken tan›ya gidip, gere¤inde profilaksi ile hastalarda
morbiditeyi azaltarak, hastalar›n yaflam kalitesini art›r-
makt›.

MATERYAL ve METOD

Çal›flmam›zda SSK Göztepe Çocuk Klini¤inde Aral›k 2001-
Nisan 2004 tarihleri aras›nda IgA eksikli¤i tan›s› alan 40 hasta
baflvuru an›ndaki yafllar›, cinsiyet da¤›l›m›, baflvuru flikayetle-
ri, immün yetersizlik tipi, infeksiyon odaklar›, infeksiyon tip-
leri, ek patolojiler ve komplikasyonlar aç›s›ndan retrospektif
olarak irdelendi. 

BULGULAR

Klini¤imizde birincil immün yetersizlik tan›s› ile takip
edilen 101 hastan›n 40’›nda selektif IgA eksikli¤i tespit
edildi (% 39.6). Bu hastalardan 24’ü erkek (% 60),
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16’s› k›zd› (% 40). Semptomatik hastalar›n ortalama ta-
n› yafl› 27.6 ay iken tesadüfi tan› alan asemptomatik 3
hastan›n yafllar› 7,10,12 idi. Bafll›ca baflvuru flikayetleri
s›ras› ile; öksürük (% 77.5), h›r›lt› (% 47.5) ve ishaldi
(% 20). Soygeçmiflleri irdelendi¤inde; 2 hastada kardefl
ölüm hikayesi, 1’inde anne-baba akrabal›¤› saptand›.
Hastalarda tespit edilen en s›k infeksiyonlar s›ras› ile;
üst solunum yolu infeksiyonu (ÜSY‹), alt solunum yolu
infeksiyonu (ASY‹), bronfliolit, akut gastroenterit
(AGE), sinüzit, otit media, tonsilit, idrar yolu infeksi-
yonlar› (‹Y‹) idi (Tablo 1).

Ayr›ca gözlenen infeksiyöz olmayan patolojiler; reaktif
hava yolu (% 32.5), alerjik rinit (% 7.5), ürtiker (% 5),
egzema (% 5), seboraik dermatit (% 5) ve oral aftlard›
(% 7.5). Hastalardan 2’sinde IgA eksikli¤ine ARA,
1’inde FMF, 1’inde Çölyak hastal›¤› efllik ediyordu. Ta-
kipte 1 hastada büyüme geliflme gerili¤i, 1’inde bron-
flektazi saptand›. Hastalar›n 7’si (% 17.5) en az bir kez
tan› öncesi veya izlemde interne edilmiflti (Tablo 2).

Yap›lan de¤erlendirme ve tetkikler sonucunda, tüm has-
talar›n % 77.5’inde tek bafl›na IgA eksikli¤i saptan›r-
ken, % 20’sinde IgA eksikli¤ine IgG3 eksikli¤i, %
2.5’inde IgG2 eksikli¤i efllik ediyordu. Selektif IgA ek-
sikli¤i tan›s› alan 31 hastan›n 19’unda IgA eksikli¤i
parsiyeldi (% 61.5) (Tablo 3).

TARTIfiMA

Selektif IgA eksikli¤i birincil immün yetersizlikler ara-
s›nda en s›k görülenidir. S›kl›k 1/600-800 olarak belirti-
lirse de, sa¤l›kl› kan vericilerinde 1/333 olarak tespit
edilmifltir (1). Klini¤imizde birincil immün yetersizlik
tan›s› ile takip edilen 101 hastan›n 40’›nda selektif IgA
eksikli¤i saptand› (% 39.6). Finocchi ve ark. 67 birincil
immün yetersizlikli hastay› de¤erlendirmifl, 37’sinde
humoral immün yetersizlik saptam›fl, bunlar›n da
21’inin IgA eksikli¤i oldu¤unu gözlemlemifllerdir. IgA
eksikli¤ini s›ras› ile IgG2 (18 %), IgG3 (15 %) ve IgM
(6 %) eksiklikleri takip etmifltir (2).

IgA eksikli¤i için tan› yafl› 4 yafl üzeri olarak belirtilir-
ken (3), çal›flma grubumuzda ortalama tan› yafl› 27.6 ay
olup oldukça küçüktü. Ancak, bu sonuç sadece sempto-
matik olan hastalarda araflt›rmaya gitmemizden ve ça-
l›flma grubuna IgG subgrup eksikli¤iyle birlikte olan
IgA eksikliklerini de dahil etmemizden kaynaklan›yor
olabilir. Nitekim, tesadüfi tan› alan olgular›m›zda tan›
yafl› belirgin olarak yüksekti (7,10,12). Çal›flma grubu-
muzda literatürle uyumlu olarak cinsiyet da¤›l›m› aç›-
s›ndan anlaml› bir fark bulunmad› (3).

IgA eksikli¤i genellikle tek bafl›na görülmekle beraber
özellikle semptomlar›n erken belirdi¤i, s›k infeksiyon
geçiren olgularda efllik eden IgG subgrup yetersizli¤in-
den flüphelenmek gereklidir. Bu hastalarda total IgG
düzeyleri di¤er subgruplar›n artmas› ile genellikle nor-
maldir, düflük bulundu¤unda ise muhtemelen IgG1 ek-
sikli¤i sözkonusudur. IgG2 eksikli¤i tekrarlayan akut
otitis media ve sinüzit gibi ÜSY‹’lar› ile iliflkili iken,
IgG1 ve/veya IgG3 eksikli¤inde bronflektazi ile sonla-
nabilen kronik ve tekrarlayan ASY‹’lar› gözlenmekte-
dir. IgG4 eksikli¤i ise oldukça nadir ve sa¤l›kl› çocuk-
larda da görülebildi¤inden klinik önemi bilinmemekte-
dir (4).

Literatürde IgA eksikli¤ine çocuklarda daha fazla IgG2
(% 20), eriflkinlerde IgG3 eksikliklerinin efllik etti¤i be-

Tablo 1. IgA eksikli¤i olan hastalar›m›zda gözlenen enfeksiyonlar
ve s›kl›klar›.

Enfeksiyonlar

ÜSY‹
ASY‹
Bronfliolit
AGE
Sinüzit
Otit media
Tonsilit
‹Y‹

n

26
15
13
8
7
6
6
5

%

65
37.5
35.5
20

17.5
15
15

12.5

Tablo 2. IgA eksikli¤i olan hastalar›m›z›n hastaneye yat›fl neden-
leri.

Hasta

1
2
3
4
5
6
7

Hastaneye yat›fl say›s›

1
1
1
1
1
2
1

Hastaneye yat›fl nedeni

Reaktif hava yolu
Lober pnömoni
Pnömoni+plevral effüzyon
Aseptik menenjit
Ürosepsis
‹Y‹, pnömoni
Pnömoni

Tablo 3. Hastalarda tespit edilen IgA eksikli¤i tipleri.

‹mmün yetersizlik tipi

Selektif IgA eksikli¤i
Parsiyel selektif IgA eksik
IgA+IgG3 eksikli¤i
IgA+IgG2 eksikli¤i

n

12
19
8
1

%

30
47.5
20
2.5
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lirtilmesine karfl›n (4), bizim çocuk olgular›m›zda IgG2
eksikli¤i birlikteli¤i daha az gözlenirken (% 2.5) IgG3
eksikli¤i birlikteli¤i daha s›kt› (% 20). Bu hastalar›m›-
z›n hepsinde semptomlar erken olarak 1 yafl civar›nda
belirmiflti. K›l›ç ve ark. 45 kiflilik IgA eksikli¤i olan
grupta, sadece 1 hastada total IgG düzeyini düflük sap-
tarken, IgG subgruplar› çal›fl›lan 23 hastan›n 1’inde
IgG1, 2’sinde IgG2 ve 11’inde IgG3 düzeyini düflük
bulmufllard›r (5).

IgA üst solunum yolu ve gastrointestinal sekresyonlar-
da birincil antikor oldu¤u için eksikli¤inde semptoma-
tik hastalar›n anamnezinde tekrarlayan ÜSY‹, sinüzit,
otit media ve veya kronik gastrointestinal semptomlar
saptan›r (6). Bizim çal›flma grubumuzda da bununla
uyumlu olarak sinopulmoner infeksiyonlar göze çarp-
maktayd›. IgA eksikli¤inde atopi semptomlar›na da s›k
rastlanmaktad›r. Bu k›smen, immünglobülin düzeyleri-
nin özellikle alerjik hastalarda taranmas› ile iliflkili ola-
bilir. Di¤er taraftan, immün fonksiyon regülasyonu bo-
zuk olan bu hastalarda IgE aktivitesinin anormal olabi-
lece¤i hipotezi de öne sürülmektedir; salg›sal IgA yok-
lu¤unda antijenin emilimi artmakta ve serumda IgA ek-
sikli¤i nedeniyle antijenle ba¤lanacak antikor miktar›
azalmaktad›r, böylece artm›fl antijene maruz kalma IgE
üreten hücrelerde art›fla neden olabilmekte, bu da klini-
¤e artan alerjik semptomlar fleklinde yans›maktad›r
(6,7). Beklendi¤i gibi hastalar›m›zda alerjik bozukluklar
s›k olarak gözlendi. 

IgA eksikli¤indeki di¤er bir sorun otoimmün bozukluk-
lard›r. ‹mmün yetersizli¤i olan hastalar immün sistem-
lerindeki defekt nedeniyle s›k olarak antijenle karfl›lafl-
makta ve bafllayan patolojik süreci hemen kontrol alt›na
alamamaktad›rlar. Bunun sonucunda sürekli antijen sti-
mülasyonu ile karfl› karfl›ya kalan hastalarda otoimmün
hastal›klara e¤ilim oluflmaktad›r. IgA eksikli¤inde en
s›k karfl›lafl›lan otoimmün hastal›klar SLE, romatoid
artrit olmakla beraber her çeflit otoimmün durumla kar-
fl›lafl›labilir (8). Bizim hastalar›m›zdan 1’inde çölyak
hastal›¤›, 1’inde FMF ve 2’sinde ARA saptand›. 

Prognozu genel olarak iyi olan bu birincil immün ye-
tersizlik tipinde hastalar›n % 17.5’i a¤›r almayan klinik
tablolarla interne edilmifl, ço¤unlu¤u tan› öncesi tekrar-
layan ÜSYE nedeniyle polikliniklerden izlenmiflti. Has-
talar›m›zdan yaln›zca 1’inde büyüme geliflme gerili¤i,
1’inde bronflektazi saptand›. Büyüme geliflme gerili¤i
olan hastam›z kronik ishal ve tekrarlayan idrar yolu in-

feksiyonu flikayetleri ile getirilen ve Çölyak tan›s› alan
hastayd›, bronflektazisi olan hasta ise IgA eksikli¤ine
IgG3 eksikli¤inin efllik etti¤i hastalardan biriydi. Gru-
mach ve ark. da, 15 y›l boyunca takip ettikleri 60 IgA ek-
sikli¤i olan hastada bafll›ca semptomlar›; tekrarlayan in-
feksiyonlar (% 50), alerjik hastal›klar (% 34) ve otoim-
mün hastal›klar (% 10) olarak belirlemifllerdir. ‹zlemde bu
hastalarda IgA eksikli¤i d›fl›nda immünolojik bozukluk
geliflmemifl, zamanla semptomlarda düzelme gözlenmifl
ve baz› hastalar ise asemptomatik olmufllard›r (9).

Genel kural olarak, IgA eksikli¤inde tedavi hastan›n öz-
gül problemine yönelik olmal›d›r. Tekrarlayan infeksiyo-
nu olan hastalarda tedavi ve profilaksi amac› ile antibiyo-
tikler kullan›l›r. Anti IgA antikorlar› nedeniyle anafilaksi
geliflebilece¤inden bu hastalarda gamaglobülin kullan›m›
kontrendikedir. Bununla birlikte, IgG sub-grup eksikli¤i-
nin efllik etti¤i IgA eksikli¤inde a¤›r bakteriyel infeksiyon
varsa dikkatle kullan›lmas› gerekebilir.

Bu çal›flma sonucunda, tekrarlayan sinopulmoner infek-
siyonlarla getirilen veya alerjik veya otoimmün bozuk-
luklar› olan hastalar›n IgA eksikli¤i aç›s›ndan mutlak
de¤erlendirilmesi ve tetkik edilmesi gerekti¤i kan›s›na
vard›k. Ayr›ca, septomatik hastalarda total IgG düzey-
leri normal olsa dahi IgG subgrup düzeyleri bak›lmal›-
d›r. Bu flekilde erken tan›ya gidilerek, gerekli önlemler
al›n›r, komplikasyonlar önlenebilir ve morbidite azalt›-
larak hastalar›n yaflam kalitesi art›r›labilir. 
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