IMMUN YETMEZLIKLER
ILE ILISKILI KARDIYOLOJIK
SORUNLAR

Benay OZBAY'
Emir DERViS2

Son yillarda primer immun yetmezIlik (PID) tanisinin tip alanindaki ge-
lismeler ve farkindaligin artmasi ile sayisinda artis goriilmiistiir. Bu durumun
yansimast olarak PIDnin kardiyovaskiiler sistem (KVS) iizerine olumsuz et-
kilerinin de siklig1 da artmistir. Bu etkiler otoimmunite veya infektif siireglere
bagli olabilecegi gibi, spesifik genetik bozukluklara ve immun sistemin KVS
gelisimi ve fonksiyonlar: tizerindeki dogrudan etkisine bagl da olabilmekte-
dir. Kitabimizin bu béliimiinde immiin yetmezlik ile iligkili KVS sorunlarinin
klinik yansimalar1 ve muhtemel patogenez mekanizmalarini kapsaml olarak
dile getirmeye ¢alisacagiz.

Primer immiin yetmezlikler; infeksiyon, otoimmiinite ve maligniteye yat-
kinligin artis gosterdigi genis spektrumda klinik sergileyen kalitsal hastaliklar-
dir. Bu nedenle erken tani ve tedavi hayatidir.

T Hiicre Yolagi ile iligkili immiin Yetmezlikler

Omenn Sendromu

Omenn sendromu (OMIM#603554) jeneralize eritrodermi, lenfadenopati,
eozinofili ve yenidogan doneminde baslayan immiin yetmezlik ile seyreder.
[lk olarak 1965’te tanimlanmigtir. RAG1 (recommendation activating gene 1)
ve DCLREIC gen defekti ve RNA rekombinasyon defekti siklikla hastaligin
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