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İMMUN YETMEZLİKLER 
İLE İLİŞKİLİ KARDİYOLOJİK 

SORUNLAR

Son yıllarda primer immun yetmezlik (PID) tanısının tıp alanındaki ge-
lişmeler ve farkındalığın artması ile sayısında artış görülmüştür. Bu durumun 
yansıması olarak PID’nin kardiyovasküler sistem (KVS) üzerine olumsuz et-
kilerinin de sıklığı da artmıştır. Bu etkiler otoimmunite veya infektif süreçlere 
bağlı olabileceği gibi, spesifik genetik bozukluklara ve immun sistemin KVS 
gelişimi ve fonksiyonları üzerindeki doğrudan etkisine bağlı da olabilmekte-
dir. Kitabımızın bu bölümünde immün yetmezlik ile ilişkili KVS sorunlarının 
klinik yansımaları ve muhtemel patogenez mekanizmalarını kapsamlı olarak 
dile getirmeye çalışacağız.

Primer immün yetmezlikler; infeksiyon, otoimmünite ve maligniteye yat-
kınlığın artış gösterdiği geniş spektrumda klinik sergileyen kalıtsal hastalıklar-
dır. Bu nedenle erken tanı ve tedavi hayatidir.

T Hücre Yolağı ile İlişkili İmmün Yetmezlikler

Omenn Sendromu

Omenn sendromu (OMIM#603554) jeneralize eritrodermi, lenfadenopati, 
eozinofili ve yenidoğan döneminde başlayan immün yetmezlik ile seyreder. 
İlk olarak 1965’te tanımlanmıştır. RAG1 (recommendation activating gene 1) 
ve DCLRE1C gen defekti ve RNA rekombinasyon defekti sıklıkla hastalığın 
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