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OZET

TIP FAKULTESI DORDUNCU SINIF OGRENCILERININ COCUKLUK CAGI
PRIMER iMMUN YETMEZLIiK FARKINDALIGININ DEGERLENDIiRILMESI
DR. GOKHAN GOZUN
UZMANLIK TEZi, KONYA, 2020

Amac: Meram Tip Fakiiltesi Dénem 4 6grencilerinin primer immiin yetmezlik (P1Y) hastaliklari
konusunda farkindalik diizeylerinin artirilmasi, staj sirasinda aldiklar1 teorik derslerin primer
immiin yetmezlik bilgi ve farkindalik diizeylerine etkisinin arastirilmasi, primer immiin
yetmezlikler konusunda yeterli bilgi diizeyine ulasip ulasamadiklarinin belirlenmesi, anlasilamamis

konularin tespiti ve gelecekte daha etkili anlatim seklinin planlanmasi amaglanmustir.

Yéntem: Meram Tip Fakiiltesi 2019-2020 Egitim ve Ogretim Donemi’nde Cocuk Saghgi ve
Hastaliklar1 stajini alacak olan 202 Dénem dért dgrencisi bu calismaya dahil edildi. Ogrenciler dort
grup halinde dénem dort staji basinda anket ile degerlendirildiler. Ogrencilerimiz PIY konusunda
bilgi diizeylerini 6l¢gmek amaciyla, toplam 69 sorudan olusan bir anket formunu evet veya hayir
cevaplayarak doldurdular. Anket sonrasi alt1 saat primer immiin yetmezlik konusunda teorik ders
anlatildi ve teorik derslerin bitiminden hemen sonra, ayni anket formunu tekrar doldurmalari
istendi. Anket formundaki sorulara verilen dogru cevap sayisi iizerinden Anket Puani hesaplandi.
PIY konusundaki teorik dersler éncesi ve sonrasindaki anket puanlar1 ve bu puanlardaki degisim
istatistiksel olarak analiz edildi. Istatistiksel analizler i¢in SPSS progranu kullanildi ve p<0,05

olmas1 anlamli kabul edildi.

Bulgular: Iki cinsiyet arasinda anket puanlari yoniinden anlamh fark gériilmedi. Anket puan
teorik dersler 6ncesinde 37,81 (%54,8) ve teorik dersler sonrasinda 41,80 (%60,6) olarak tespit
edildi (P<0,05). Dort gruptaki ogrencilerin egitim Oncesi anket puanlari benzerken, egitim
sonrasinda birinci ve ikinci grupta; tgiincii ve dordiincii gruptan daha fazla basar1 gozlendi
(p<0,05). Teorik olarak anlatilan PIY derslerinin, her iki cinsiyette ve her dort dgrenci grubunda
anket puanlarini anlamli olarak artirdigi tespit edildi (p<0,05). Teorik dersler sonrasinda soygegmis
ozelliklerine iligkin sorularin anket puaninda anlamli bir diisme oldugu; ancak diger boliimlerin

anket puanlarinda anlaml bir artis oldugu saptandi (p<0,05).

Sonug: Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 stajinda anlatilan PIY konusundaki teorik derslerin, PIY
hastaliklart ile ilgili farkindaligi artirdigr saptanmistir. Bu konudaki egitimlerin aralikli
tekrarlanmas1 ve mezuniyet sonrasinda da devam edilmesi, hekimler arasmda PIY farkindaligini

artiracak ve bdylece bu hastaliklarin erken tanisina imkan saglayacaktir.

Anahtar Kelimeler: Primer immiin Yetmezlik, Farkindalik, Cocuk



ABSTRACT

EVALUATION OF AWARENESS OF FOURTH GRADE MEDICAL STUDENTS
ON PRIMARY IMMUNODEFICIENCY
GOKHAN GOZUN, MD
DISSERTATION, KONYA, 2020

Objective: Investigation of awareness level of fourth grade medical students in Meram Faculty of
Medicine on primary immunodeficiency (PID) diseases and effect of theoretical lectures they received
during internship on knowledge and awareness level on primary immunodeficiencies, determination of
whether they reached to sufficient level of knowledge on primary immunodeficiencies, identification of

poorly understood issues and planning for a more effective lecturing in the future were aimed.

Method: 202 fourth grade medical students who would take the internship of Pediatrics during the
education session 2019-2020 in Meram Faculty of Medicine were included in this study. The students
were assessed by using a questionnaire at the beginning of the fourth grade internship in four separate
groups. For measuring the level of knowledge on PID, our students filled in a 69-question questionnaire
through answering as yes or no. A theoretical lecture on primary immunodeficiencies was given 6 hours
after the questionnaire and right after completion of theoretical lessons, they were asked to fill in the
same questionnaire again. The Questionnaire Score was calculated based upon number of correctly
answered questions included in the questionnaire. Scores on questionnaires before and after theoretical
lectures on PID and the change in these scores were statistically analyzed. SPSS program was used for

statistical analyses and p<0.05 was considered significant.

Results: No significant difference was determined between both genders in regard to scores on
guestionnaire. Scores on questionnaire was determined to be 37.81 (54.8%) before theoretical lectures
and 41.80 (60.6%) after theoretical lectures (p<0.05). While scores on questionnaire of students in four
groups were similar before education; after education, more success was observed in the first and
second groups compared to third and fourth groups (p<0.05). Theoretical lectures on PID were
determined to significantly increase scores on questionnaires in both genders and all four student groups
(p<0.05). It was determined that scores for questions about family history on the questionnaire
significantly reduced but scores for other parts on the questionnaire were significantly increased
(p<0.05).

Conclusion: Theoretical lectures on PID given during internship of Pediatrics were found to increase
the awareness on PID diseases. Repetition of education on this issue and continuation after graduation

will increase awareness of PID among physicians and, thus, allow early diagnosis of these diseases.

Keywords: Primary Immunodeficiency, Awareness, Child
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SIMGELER VE KISALTMALAR

BCG: Bacillus Calmette-Guérin

CH50: Total hemolitik kompleman aktivitesi
JMF: Jeffrey Modell Foundation

NBT: Nitroblue tetrazolium

NK: Natural killer

PIY: Primer immiin yetmezlik

PPD: Piirified Protein Derivative

T.O: Teorik dersler 6ncesi

T.S: Teorik dersler sonrasi



1. GIRIS VE AMAC

Primer immiin yetmezlikler (PIY), 450 gen bozuklugunun neden oldugu 406 farkl
hastaliktan olusan bir grubu kapsamaktadir (Bousfiha ve ark 2020). Kalitsal bozukluklar
icerisinde siklikla, normal immiin gelisme ve fonksiyonda spesifik bozukluga sebep olan
tek gen mutasyonlar1 yer almaktadir. PIY nin klinik prezentasyonlar1 gesitlidir. Ciddi veya
olagandis1 enfeksiyonlar, otoimmiin hastaliklar ve maligniteler prezentasyonlar icerisinde

yer almaktadir (Stiehm ve ark 2014).

Ozellikle son yillarda PIY’nin tan1 asamasinda kullanilan molekiiler, hiicresel ve
genetik alanindaki tekniklerin gelismesi nedeniyle PIY tiplerinin tanmnma imkani artnustir.
Bununla birlikte halen hekimler, PIY nin 6nemi, klinik olarak ortaya ¢ikis bigimleri, tedavi
yaklagimlar1 ve yasam boyu insan sagligina etkileri konusunda yeterli bilgi ve farkindaliga

sahip degildir.

Doktor yetistiren tip fakiiltelerinin ders konular1 ve egitim teknikleri konusunda
kendini siirekli yenilemesi ve giincel olmasi biiyilk onem tasimaktadwr. Tip fakiiltesi
Donem 4, klinikte pratik uygulamalarla teorik egitimin ilk kez birlikte sunulmaya basladigi
yildir. {lk ii¢ yilda elde edilen teorik bilgilerin klinikte kullanilmaya baslamasi, dgrenci
acisindan da onemli bir motivasyon aracidir. Teorik bilginin yogunlugu nedeniyle pratik
hayatta bilinmesi gereken kritik Oneme sahip bilgiler ¢ogu zaman dikkatten

kacabilmektedir.

Bu calismanin amaci Tip Fakiiltesi Donem dort 6grencilerinin Cocuk Saghigi ve

Hastaliklar1 staji1 baslangicinda;
1. PIY farkindalik diizeyini saptamak,
2. PIY ile ilgili teorik derslerin bu farkindaliga etkisini arastirmak,
3. Teorik derslerde tizerinde durulmasi gereken noktalar1 irdelemektir.

Bu bilgiler 1s13mda 2019-2020 Egitim ve Ogretim Doneminde Meram Tip
Fakiiltesi’ndeki Donem 4 6grencileri ¢calismaya dahil edilmistir. Bu arastirma sonucunda
staj egitim sirasinda hangi konular iizerine yogunlagilmasi gerektigi, yanlis algi olusmus
konularin belirlenmesi, kritik bilginin dogru aktarilip aktarilamadigmin tespiti miimkiin

olacaktir.



2. GENEL BILGILER
2.1. Immiin Sisteme Giris

Immiinite, hastahiklar icerisinde 6zellikle enfeksiyon hastaliklarma karsi direng
olarak tanimlanir. Mikroorganizmalarin bulundugu bir ¢evrede yasayan insan, oldukca
efektif savunma mekanizmalar1 olmadan yasammi siirdiiremez (Travis 2009). Immiin
sistemin fizyolojik islevi, enfeksiyonlar1 engellemek ve yerlesmis enfeksiyonlart yok

etmektir. Bu mekanizmalarin tamamini yiiriiten sisteme immiin sistem adi verilmektedir

(Abbas ve Lichtman 2007).

Immiin sistem, dogal ve adaptif olmak iizere iki alt sistemi icerir. Dogal immiin
sistem birincil bariyeri olusturur. Mikrobiyal invazyonu engellemek adma hizli cevap
verebilecek mekanizmalara sahiptir (Hoffmann ve Akira 2013). Adaptif immiin sistem ise
daha yavas olarak devreye girer; fakat dogal immiin sisteme gore oldukca giiclii yanit
olusturur. Dogal immiin sistem mekanizmalar1 her zaman mevcutken, adaptif immiin

sistem mekanizmalar1 mikroorganizma ile karsilastiktan sonra aktive olur.

Bazi dogal immiin sistem komponentleri, mikroba maruziyet sonrasi upregiile
edilir; fakat bu komponentler konagin yasami boyunca kalici degisiklige ugramazlar.
Adaptif immiin cevaplar ise konagin yasami boyunca daha da geliserek yeniden
diizenlenir. T ve B lenfositler, gelisimleri sirasinda yapisal olarak essiz reseptorler
kazanirlar. Boylece organizma, bireysellestirilmis reseptorleri olan ¢ok genis bir hiicre
repertuvarma sahip olur. Bu repertuvardan farkli antijenleri taniyabilen farkli hiicre
klonlar1 gelisir. Klonlar gelisirken her bir tanimlanan antijene kars: hem 6zgiilliik hem de

afinite artar. Fakat bu sekilde 6grenilen immiin cevaplar kusaktan kusaga aktarilamaz

(Garcia 2019).

Dogal immiin sistem komponentleri igerisinde konaga ait olan komponentler ve
konagin mikrobiyomu yer almaktadir. Tablo2.1’de bu komponentlere yer verilmistir.
Mikrobiyom, viicutta yasayan bakteri, virlis ve mantarlarin tamamini icermektedir ve
konagin defans mekanizmalari {izerinde 6nemli derecede etkileri vardir (Thaiss ve ark
2016). Viicudun mikrobiyal kompozisyonu, immiin cevabin matiirasyonunu, devam eden
etkinligini direkt olarak etkiler; patojenlerin fazlaca yayilmalarmin Oniine geger;
inflamasyon ve immiin homeostazis arasindaki dengeyi diizenler (Lynch ve Pedersen

2016). Ornegin, cilt iizerindeki patojenik olmayan koagiilaz negatif stafilokoklar, patojenik



olan Staphylococcus aureus’un ¢ogalmasini inhibe eden bir antimikrobiyal peptid iiretir.

Bu koruyucu mekanizmanin yetersiz olmasi atopik dermatit gelisimi i¢in risk olusturur

(Nakatsuji ve ark 2017).

Tablo 2.1. Dogal immiin sistemde konaga ait komponentler

Fiziksel bariyerler Ciltteki siki baglantilar, epitelyal ve miik6z membran yiizeyler,
mukus, barsaklarda patojen girigini énleyen vaskiiler
endotelyal hiicreler

Antimikrobiyal enzimler Epitelyal ve fagositer hiicrelerde bulunur. Ornegin, lizozim

Inflamasyon iligkili serum proteinleri Ornegin; kompleman komponentleri, C-reaktif protein,
lektinler

Antimikrobiyal peptidler Hiicre yiizeylerinde ve fagosit graniillerinde bulunurlar.

Omnegin; defensinler, katelisidinler

Mikroorganizmalari taniyan ve defansif Ornegin, toll-like reseptérler
cevap sinyali verebilen hiicre reseptorleri

Sitokinler ve diger inflamatuvar Ornegin; makrofajlar, mast hiicreleri, natural killer (NK)

medyatorleri salan hiicreler hiicreleri, dogal lenfoid hiicreler

Fagositler Notrofiller, monositler, makrofajlar

inflamazom Dogal inflamatuvar cevabi diizenleyen merkezi sinyal
sistemidir.

2.2. Primer immiin Yetmezlikler
2.2.1. Epidemiyoloji

Tiim diinyanm farkh yerlerinde PIY hastaliklarinin siklig1 degiskenlik gdstermekle
birlikte, genel prevalansin her canli dogumda 1/2000-1/10000 oldugu bilinmektedir
(Notarangelo 2010). PIY hastaliklar1 pediyatrik yas grubunda en sik infant ve erken
cocukluk yas doneminde goriilmektedir. Bu yas gruplarindaki cinsiyet oranlari ise

kiz/erkek 1/5 seklindedir (Bonilla ve ark 2005).

Ulkemizde PIY hastaliklarinmn sikhigina ydnelik yapilan ¢aligmalarin kisitli olmasi
nedeniyle, PIY hastaliklarinin insidans1 kesin olarak bilinmemektedir. Akraba evliligi
oraninin ilkemizde fazla olmasi nedeniyle tiim diinyadaki insidans rakamlarina oranla
iilkemizdeki PIY hastaliklar1 oranlarmin daha yiiksek oldugu bilinmektedir. Ulkemizde
bulunan iki merkezin yaptig1 bir calismada, PIY hastaliklarmin siklig1 30,5/100000 olarak
tespit edilmistir (Kilic ve ark 2013). Mevcut ¢alismada, PIY hastaliklar1 icerisinde, antikor



eksikliklerinin oranmin %73,5; inflamatuvar hastaliklarinin oranmnin %13,3; diger iyi
tanimlanmis immiin yetmezliklerin oranmin %3,5; fagositer sistem defektlerinin oraninin
%3,5; kombine immiin yetmezliklerin oraninin %2; dogal immiin sistem defektlerinin

oraninin %1 ; immiin disregiilasyon hastaliklarinin oraninin %0,7 oldugu tespit edilmistir.

Tiim diinyada merkezlere gore sikhigi degismekle birlikte en sik goriilen PIY
hastahg: selektif IgA eksikligidir ve goriilme siklig1 1/300-1/700°diir. Ulkemizde Bastiirk
ve arkadaslarmin yaptigi, okul caginda bulunan 20331 saglikli cocuk iizerindeki ¢alismada,
selektif IgA eksikligi prevalansi 1/188 olarak bildirilmistir (Basturk ve ark 2011). Selektif
IgA eksikligi disinda kalan PIY hastaliklarinin prevalansi her canli dogumda 1/10000°dir.

Batida bulunan iilkelerde X’e bagl resesif gecisli PIY hastahiklar1 daha sik
goriilmesine ragmen; Tiirkiye’deki gibi akraba evliliginin sik oldugu iilkelerde otozomal
resesif gecisli hastaliklar daha fazla oranda goriilmektedir. Bugiine kadar yiiriitiilen
calismalar, sadece tan1 konulabilen PIY hastalarinin degerlendirildigi diisiiniildiigiinde,

PIY hastalarinm aslinda ¢ok daha fazla oldugunu ortaya koymaktadir.

2.2.2. Smiflandirma

“Primer immiin yetmezlik” terimi, immiin sistemin kalitsal bozukluklarindan
kaynaklanan hastaliklar1 ifade eder. Bu hastaliklar icinde yaklasik 450 gen bozuklugu
tanimlanmis olup, ana gruplara ayrilarak smiflandirilmistir (Tablo 2.2). PIY hastaliklarmin
giincel smiflamasi ise Tablo 2.3-12’de gdsterilmistir (Bousfiha ve ark 2020). PiY
diisiindiiren klinik bulgulara Tablo 2.13’te yer verilmistir (Turvey ve ark 2009).



Tablo 2.2. PIY hastaliklarinm smiflandirilmasi

Seliiler ve humoral immiiniteyi etkileyen immiin yetmezlikler
» Agir kombine immiin yetmezlikler, CD3 T hiicre lenfopeni ile
» Kombine immiin yetmezlikler
Sendromik 6zelliklerle iliskili kombine immiin yetmezlikler
Antikor eksiklikleri
» Hipogamaglobulinemi
» Diger antikor eksiklikleri
Immiin disregiilasyon hastaliklari
» Hemofagositik lenfohistiyositoz ve EBV duyarliligi
» Otoimmiinite sendromlar1 ve digerleri
Konjenital fagosit defektleri
» Notropeni
» Fonksiyonel defektler
Intrinsik ve dogal immiinitede defektler
»> Bakteriyel ve parazitik enfeksiyonlar
» Mikobakteriyel hastaliga mendelyen duyarhilik ve viral enfeksiyon
Otoinflamatuvar hastaliklar
Kompleman eksiklikleri
Kemik iligi yetmezligi

Primer immiin yetmezlik hastaliklarinmn fenokopileri




Tablo 2.3. Seliiler ve hiimoral immiiniteyi etkileyen immiin yetmezlikler

ye eksikligi

JAK-3 eksikligi
IL7Ra eksikligi
CD36, CD3e, CD3( eksiklikleri
CD45 eksikligi

LAT eksikligi
Coronin-1A eksikligi
Wingedhelix eksikligi
ADA eksikligi
Retikiiler disgenezis
Aktive Rac2 defekti
DNA ligaz 4 eksikligi
CERNUNNOS/XLF eksikligi
DNA PKecs eksikligi
RAG 1/2 eksikligi
DCLREIC eksikligi
MHC-2 eksikligi
LCK eksikligi
Polimeraz 6 eksikligi
UNCI19 eksikligi
CD8 eksikligi
ZAP-70 eksikligi
Kombine hipomorfik ve aktive edici mutasyonlar
MHC-1 eksikligi
Omenn Sendromu
DOCKS eksikligi
STK4 eksikligi

IL21 eksikligi

NIK eksikligi

Moesin eksikligi
C-REL eksikligi
ICOSL eksikligi
IKAROS eksikligi
CD3y eksikligi
RHOH eksikligi
TCRao eksikligi
0X40 eksikligi
FCHOL1 eksikligi
RelA haployetmezligi
ITK eksikligi
DOCK?2 eksikligi
CARDI11 eksikligi
BCLI10 eksikligi
IKBKB eksikligi
ICOS eksikligi

TFRC eksikligi
CD40 ligand eksikligi
CDA40 eksikligi
IL21R eksikligi
MALTI eksikligi
RelB eksikligi




Tablo 2.4. Sendromik 6zelliklerle iliskili kombine immiin yetmezlikler

Wiskott Aldrich Sendromu

WIP eksikligi

Defektif Arp2/3 iliskili filaman dallanmasi
Ataksi telanjiektazi

Nijmegen breakage Sendromu

Bloom Sendromu

PMS2 eksikligi

Sentromerik instabilite ve fasiyal anomalilerle olan immiin yetmezlik (ICF1-2-3-4)
MCM4 eksikligi

RNF168 eksikligi

POLE1 eksikligi

POLE2 eksikligi

NSMCES3 eksikligi

Ligaz 1 eksikligi

BMFS2

Kikirdak Sa¢ Hipoplazisi

Schimke Sendromu

MOPDI eksikligi

Norogelisimsel dzelliklerle olan immiinoskeletal displazi
MYSMI eksikligi

DiGeorge Sendromu

TBX1 eksikligi

Kromozom 10p13-p14 delesyon Sendromu
CHARGE Sendromu

Jacobsen Sendromu

FOXNL1 haployetmezligi

Job Sendromu

ZNF341 eksikligi

Comel Netherton Sendromu

PGM3 eksikligi

CADINS

ERBIN eksikligi

IL6R eksikligi

IL6ST eksikligi

Loes-Dietz Sendromu

Transkobalamin 2 eksikligi

Herediter folat malabsorpsiyonuna bagl eksiklik
Metilen-tetrahidrofolat dehidrogenaz 1 eksikligi
NEMO eksikligi

IKBA GOF mutasyonuna bagli EDA-ID
IKBK GOF mutasyonuna bagli EDA-ID
Piirin niikleozid fosforilaz eksikligi

ORAI-1 eksikligi

STIM1 eksikligi

Multiple intestinal atrezilerle olan immiin yetmezlik
VODI

STATSb eksikligi

BCL11B eksikligi
Hennekam-lenfanjiektazi-lenfodem Sendromu
HOIL1 eksikligi

HOIP eksikligi

Vici Sendromu

Kabuki Sendromu

Wiedemann-Steiner Sendromu

IMDDHH

Triko-Hepato-Enterik Sendrom




Tablo 2.5. Antikor eksiklikleri

X’e bagli Agammaglobulinemi

u agir zincir eksikligi

Iga eksikligi

IgP eksikligi

BLNK eksikligi

AS eksikligi

EA47 transkripsiyon faktor eksikligi
p85 eksikligi

p11096 eksikligi

ZIP7 eksikligi

Hoffman Sendromu

Gen defekti tanimlanmayan CVID
Aktive p1106 Sendromu

PTEN eksikligi

ARHGEF1 eksikligi

SH3KBP1 eksikligi

SEC61AL1 eksikligi

RAC2 eksikligi

CD20 eksikligi

TACI eksikligi

BAFF reseptor eksikligi

TWEAK eksikligi

IRF2BP2 eksikligi

CD19 eksikligi

CD81 eksikligi

CD21 eksikligi

TRNT1 eksikligi

NFKBI eksikligi

NFKB?2 eksikligi

IKAROS haployetmezligi
ATP6AP1 eksikligi

MOGS

AID eksikligi

UNG eksikligi

INOB8O eksikligi

MSHG6

Selektif IgA eksikligi

Infant déneminin gecici hipogammaglobulinemisi
IgA eksikligi ile birlikte IgG alt grup eksikligi
izole IgG alt grup eksikligi
Normal Ig seviyeleri ve normal B hiicreler ile birlikte spesifik antikor eksikligi
Ig agir zincir mutasyonlar1 ve delesyonlari
Kappa zincir eksikligi

Selektif IgM eksikligi

CARD11 GOF




Tablo 2.6. Iimmiin disregiilasyon hastaliklar:

Chediak Higashi Sendromu
Griscelli Sendromu tip 2
Hermansky Pudlak Sendromu tip 2
Hermansky Pudlak Sendromu tip 10
Perforin eksikligi
UNC13D/Munc 13-4 eksikligi
Syntaxin 11 eksikligi
STXBP2/Munc 18-2 eksikligi
FAAP24 eksikligi

SLC7A7 eksikligi

RASGRP1 eksikligi

CD70 eksikligi

CTPS1 eksikligi

CD137 eksikligi

RLTPR (CARMIL2) eksikligi
XL magnezyum EBV ve neoplazi (XMEN)
PRKCD eksikligi

XLP1

XLP2

CD27 eksikligi eksikligi
ALPS-FAS

ALPS-FASLG
ALPS-Caspase 10
ALPS-Caspase 8

FADD eksikligi

Otoimmiin poliendokrinopati, kandidiyazis ve ektodermal distrofi ile birlikte
ITCH eksikligi
Tripeptil-Peptidaz 2 eksikligi
JAK1 GOF

Prolidaz eksikligi

IPEX

CD25 eksikligi

CTLA4 eksikligi

LRBA eksikligi

STAT3 GOF mutasyonu
BACH2 eksikligi

CD122 eksikligi

DEF6 eksikligi

FERMTT eksikligi

IL-10 eksikligi

IL-10R eksikligi

NFATS haployetmezligi
TGFBI eksikligi

RIPK1 eksikligi




Tablo 2.7. Konjenital fagosit defektleri

Shwachman-Diamond Sendromu
SRP54 eksikligi

G6PC3 eksikligi

Glikojen depo hastalig1 tip 1b
Cohen Sendromu
3-Methylglutaconic asidiiri
Barth Sendromu

Clericuzio Sendromu

VPS45 eksikligi

JAGNI eksikligi

WDRI1 eksikligi

SMARCD?2 eksikligi

Spesifik graniil eksikligi
HYOUI1 eksikligi
P14/LAMTOR?2 eksikligi
Elastaz eksikligi

HAXT eksikligi (Kostmann Hastalig1)
GFI 1 eksikligi

X’e baglh noétropeni/myelodisplazi WAS GOF
G-CSF reseptor eksikligi
Kombine immiin yetmezlik ile birlikte nétropeni
Kistik fibrozis

Papillon-Lefévre

Lokalize jiivenil periodontit
B-Aktin

LADI

LADII

LADIII

GATAZ eksikligi

Pulmoner alveolar proteinozis
CGD

Rac 2 eksikligi

G6PD eksikligi Smif 1




Tablo 2.8. Intrinsik ve dogal immiinitede defektler

IRAK4 eksikligi

MyD88 eksikligi

IRAK-1 eksikligi

TIRAP eksikligi

Izole konjenital aspleni
STAT1 GOF

IL-17F eksikligi

IL-17RA eksikligi

IL-17RC eksikligi

ACT]I eksikligi

CARD?9 eksikligi
Tripanozomiazis
Osteopetrozis

Hidradenitis siipiirativa
NBAS eksikliginden dolay: akut karaciger yetmezligi
Akut nekrotizan ensefalopati
IRF4 haplo yetmezIigi
Komplet IFNGRI1 eksikligi ve IFNGR2 eksikligi
IL-12 ve IL-23 reseptor bl zincir eksikligi
IL-12p40 eksikligi
IL-12RDb2 eksikligi

IL-23R eksikligi

STAT1 LOF

Parsiyel IFNyR1

Parsiyel IFNyR2

AD IFNGR1

SPPL2a eksikligi

Tyk2 eksikligi

Makrofaj gp91 phox eksikligi
IRF8 eksikligi

ISG15 eksikligi

RORyt eksikligi

JAK1 (LOF)

EVERI1 eksikligi

EVER?2 eksikligi

CIBI1 eksikligi

WHIM Sendromu

STAT1 eksikligi

STAT?2 eksikligi

IRF7 eksikligi

IRF9 eksikligi

IFNARI eksikligi

IFNAR2 eksikligi

CD16 eksikligi

MDAS eksikligi

RNA polimeraz 3 eksikligi
IL-18BP eksikligi

Herpes simplex Ensefaliti
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Tablo 2.9. Otoinflamatuvar hastaliklar

Ailesel Akdeniz Atesi

Mevalonat kinaz eksikligi

TRAPS

Ailesel Soguk Otoinflamatuvar Sendrom

Muckle Wells Sendromu

Yenidoganda multisistem inflamatuvar hastalik veya kronik infantil nérolojik, kutandz ve
artikiiler sendrom

A20 haplo yetmezligi

PLAID veya APLAID

NLRP1 eksikligi

CANDLE sendromu

COPA defekti

NLRC4-MAS

NLRP1 GOF

ALPI eksikligi

TRIM?22 eksikligi

TIM3 eksikligi

PAPA sendromu, ¢inko yiiksekligi, hiper kalprotektinemi
Kronik rekiirren multifokal osteomyelit ve konjenital diseritropoietik anemi
DIRA

Cerubizm

Blau Sendromu

CAMPS

DITRA

ADAMI17 eksikligi

SLC29A3 mutasyonu

Otulipenia/ORAS

AP1S3 eksikligi

Aicardi-Goutieres Sendromu

Immiin disregiilasyon ile birlikte spondiloenkondro-displazi
Infant donemi baslangicli STING iliskili vaskiilopati
ADA?2 eksikligi

XL retikiile pigmente hastalik

USP18 eksikligi

Pediatrik sistemik lupus eritematozus

OASI1 eksikligi
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Tablo 2.10. Kompleman eksiklikleri

C5 eksikligi

C6 eksikligi

C7 eksikligi

C8 eksikligi

C9 eksikligi

Properdin eksikligi
Faktor D eksikligi

C3 LOF

MASP?2 eksikligi

Ficolin 3 eksikligi

Faktor B

Clq eksikligi

Clr eksikligi

Cls eksikligi

C2 eksikligi

Komplet C4 eksikligi

C3 GOF

Faktor B GOF

Faktor H eksikligi

Faktor H iliskili protein eksiklikleri
Faktor I eksikligi
Trombomodiilin eksikligi
Membran Kofaktor Protein eksikligi
C1 inhibitor

Membran Atak Komleks Inhibitor eksikligi

CD55 eksikligi
Periodontal Ehlers Danlos

Tablo 2.11. Kemik iligi yetmezligi

Fankoni anemisi Tip A-W
Diskeratozis konjenita
SRP72 eksikligi

BMFS5

MIRAGE sendromu

Ataksi pansitopeni sendromu
COATS plus Sendromu
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Tablo 2.12. Primer immiin yetmezliklerin fenokopileri

ALPS-SFAS

RALD

Kriyoprinopati

STATS5b’deki somatik mutasyonlardan dolay1 gelisen hiper eozinofilik sendrom
Kronik mukokiitandz kandidiyazis

Mikobakteriye yatkinlik ile giden erigkin baslangi¢li immiin yetmezlik
Rekiirren cilt enfeksiyonu

Pulmoner alveolar proteinozis

Kazanilmis anjiyo6dem

Atipik Hemolitik Uremik Sendrom

Hipogammaglobiilinemi ile birlikte timoma

Tablo 2.13. PIY diisiindiiren klinik bulgular

Agir bakteriyel enfeksiyonlar

Agir viral enfeksiyonlar (herpes, varisella)

Artralji, artrit

Ates; yineleyen veya siirekli

Asilara agir reaksiyonlar

Bronsiektazi

Biiyiime ve gelisme geriligi

Deri bulgulari; sebore, piyodermi, nekrotik apse, alopesi, egzema, telenjiektazi
Diyare, malabsorbsiyon, kilo kaybi

Gobek kordonunun geg diismesi

Hematolojik anomaliler; aplastik anemi, hemolitik anemi, ntropeni, trombositopeni
Lenf nodu ve tonsillerin olmayisi ya da beklenenden kiigiik olusu
Lenfadenopati

Kikirdak-sag hipoplazisi

Kisa ekstremiteli ciicelik

Kronik stomatit, peritonit

Kronik ensefalit

Otoimmiin hastalik bulgular1

Rekiirran enfeksiyonlar (bronsit, pndmoni, menenjit)

Persistan siniizit veya mastoidit

Yineleyen {ist solunum yolu enfeksiyonlari

Yineleyen mantar enfeksiyonlari (oral kandidiyazis)

PIY konusunda kampanyalar diizenleyen ve farkindaligi artirmaya calisan Jeffrey
Modell Foundation (JMF) isimli kurulus vardir. Bu vakfin gelistirdigi PIY ydniinden
uyarict bulgulara gore asagidaki durumlardan en az ikisinin olmasi hastanmn PIY
hastaliklar1 agisindan degerlendirilmesini gerektirir (Tablo 2.14)

(http://www.info4pi.org/library/educational-materials/10-warning-signs):
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Tablo 2.14. PIY agisindan uyarici durumlar

Yilda 4 veya daha fazla orta kulak enfeksiyonu

Yilda 2 veya daha fazla agir siniizit

2 ay veya daha uzun antibiyotik kullanimina ragmen tedaviye yetersiz yanit

Yilda 2 veya daha fazla pndmoni

Biiylime geriligi

Tekrarlayan derin cilt veya organ apseleri

Uzun siireli agizda pamukcuk veya ciltte mantar enfeksiyonu
Enfeksiyon tedavisi i¢in intravendz antibiyoterapi gereksinimi
Septisemi dahil 2 veya daha fazla derin doku yerlesimli enfeksiyon

Primer immiin yetmezlik aile 6ykiisii

PIY diisiindiiren laboratuvar bulgular1 Tablo 2.15’te gosterilmistir.

Tablo 2.15. PIY diisiindiiren laboratuvar bulgulari

Lokositoz

Lenfopeni

Notropeni

Notrofili

Eozinofili

Monositopeni

Trombositopeni

[zohemagliitinin titre diisiikligii
Hipogamaglobiilinemi

Azalmis protein antikor yaniti
Azalmis polisakkarid antikor yanit1
IgE’nin asir1 yiikselmesi (>2000 unit/ml)

Tiiberkiilin deri testi cevapsizligi
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3. GEREC VE YONTEM
3.1. Calisma Gruplarinin Secimi

Meram Tip Fakiiltesi’'nde 2019-2020 Egitim ve Ogretim Donemi’nde Cocuk
Saglhig1 ve Hastaliklar1 stajini alan dort grupta (Eyliil 2019, Kasim 2019, Ocak 2020 ve
Mart 2020) alan toplam 202 Doénem dort o6grencisi bu c¢alisgmaya dahil edildi.
Ogrencilerimizin PIY konusunda bilgi diizeylerini 6lgmek amaciyla toplam 69 sorudan
olusan bir anket formu kullanildi. Anket formu Yiiksek M. ve arkadaglar1 tarafindan 2010
yilinda yaymlanan c¢aligmadan adapte edilerek hazirland1 (Yiksek M ve ark 2010).
Ogrencilere ¢alismanin amacina yonelik bilgi verilerek sdzlii onamlar1 alindiktan sonra,
teorik derse baglamadan hemen 6nce anket formunu dagitildi. Anket formuna cinsiyetlerini
belirtmeleri, fakat isimlerini yazmamalar1 istendi. Anket doldurulduktan sonra PIY
konusunda, standart olmasi agisindan ayni immiinolog tarafindan alt1 saat teorik ders
anlatild1 ve teorik derslerin bitiminden hemen sonra, ayni anket formunu evet veya hayir
cevaplarmni isaretleyerek tekrar doldurmalari istendi. Anket formunu cevaplama siiresi 15
dakika olarak belirlendi.Anket formundaki sorulara verilen dogru cevap sayisi lizerinden

Anket Puani hesaplandi.

Anket Puan = PIY iliskili duruma evet isareti sayis1 + PIY iliskisiz duruma hayir isareti sayis

Teorik ders anlatimi Oncesi ve sonrasindaki anket puanlar1 ve bu puanlardaki
degisim istatistiksel olarak analiz edildi.

Anket sorular1 bes boliimden olusmakta olup asagida yer almaktadir:

Boliim 1- Hangi 6zgeg¢mis dzellikleri size PIY diisiindiiriir?
*  Bebeklikte tedaviye direngli oral moniliazis

*  Bir kez sepsis gecirme Oykiisii

+  Krese bagladiktan sonraki ilk y1l 6 kez USYE 6ykiisii

*  Sik idrar yolu enfeksiyonu gecirme oykiisii

*  Oral polio asis1 sonrast paralitik polio ge¢irme Oykiisii
»  Tekrarlayan seliilit (5 kez) sebebiyle hastaneye yatis

*  BCQG ags1s1 sonrasi sol supraklavikular lenfadenopati

*  Gobegin onuncu giinde diigmesi

* Tekrarlayan agiz yaralari
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*  Siit dislerinin erken dokiilmesi

» Karaciger apsesi sebebiyle hastaneye yatig
*  Gecikmis yara iyilesmesi

* BCG as1 yerinde uzun siireli piiriilan akint1
»  Giardia enfeksiyonuna bagli kronik ishal

* Neonatal tetani

 Horlama

Boliim 2- Hangi soygecmis dzellikleri size PIY diisiindiiriir?
*  Akraba evliligi

* Ailede erken bebek 6liimii 6ykiisti

* Ailede aktif primer tiiberkiiloz varlig

* Ailede konjenital anomali 6ykiisii

* Ailede bag dokusu hastalig1 oykiisii

* Ailede otoimmiin hastalik varligi

* Ailede allerjik astim

* Ailede immiin yetmezlik 6ykiisi

Boliim 3- PIY 6n taninizda ilk hangi laboratuvar tetkikini istersiniz?
» Biyokimya

* Tam Kan Sayimi

*  Serum immunoglobulin diizeyleri

+  Izohemagliitinin titresi

« PPD

 Invitro lenfosit fonksiyon testleri

» Nitroblue tetrazolium (NBT)

»  Total hemolitik kompleman aktivite testi (CH50)

Boliim 4- Hangi klinik bulgular PIY’in parcasi olabilir?
* Telanjiektazi

*  Petesi

»  Hepatosplenomegali

*  Gingivit

e Deride skarlar



Generalize molloskum kontagiosum
Gelisme geriligi

Kisa ekstremiteli clicelik
Okulokutanoz albinizm

Tonsil dokusu yoklugu

Servikal Lenfadenopati

Artrit

Malar ras

Fallot tetralojisi

Kaput quadratum

Diisiik kulak, hipertelorizm, hipoplastik mandibula, kiiclik agiz
Mikrosefali

Tonsil hipertrofisi

Diplopi

Abdominal distansiyon

Sindaktili

Guatr

Dekstrokardi

Tedaviye direncli siniizit

Siipiiratif adenit

Boliim 5- Hangi laboratuvar bulgular1 PIY’in pargasi olabilir?

Ug aylik bebekte lenfosit sayismi 2500/mm?® altinda olmast
Trombositopeni
Lokositoz
Sekiz aylik bebekte total notrofil sayismm 1200/mm? altinda olmas:
Bronsicktazi
NBT testi pozitifligi
PPD pozitifligi
Notrofillerde dev graniiller
Akint1 kiiltiiriinde aspergillus liremesi
CHS50 testi pozitifligi
Hipogammaglobulinemi
[zohemagliitinin titre pozitifligi (Anti-A, Anti-B)
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3.2. [Istatistiksel Analiz

Katilimcilarin farkli degiskenler acisindan sikliklari, oranlari, ortalama ve standart
sapmalar1 betimsel istatistikler olarak sunulmustur ve tablolarda kategorik degiskenler i¢in
say1 ve % degerleri, siirekli degiskenler i¢inse ortalama ve standart sapma degerleri rapor
edilmistir. Arastirma degiskenlerinin dagilimlarmin normallik sayiltisin1  (varsayim)
karsilayip karsilamadigi, hem carpiklik ve basiklik diizeyleri ile hem de histogramlar ile
degerlendirilmistir. Degerlendirme sonuglari, arastrma degiskenlerinin  normallik
sayitisimt karsiladigint gostermektedir. Bu sebeple ikili karsilastrmalar icin Bagimsiz
Gruplar i¢in t-Testi ve Bagimli Gruplar igin t-Testi, dortlii karsilastirmalarda ise Tek
Yonli ANOVA vyiiriitiilmiistiir ve ortalama =+ standart sapma degerleri de rapor edilmistir.
Biitiin analiz sonuglar1 i¢cin anlamlilik diizeyi <0,05 olarak belirlenmistir. Bu ¢aligmada
verilerin analizleri SPPS 25 (IBM Corp. Released 2017. IBM SPSS Statistics for
Windows, Version 25.0. Armonk, NY: IBM Corp.) programi aracihigr ile
gergeklestirilmistir.
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4, BULGULAR
4.1. Olgularin Genel Ozellikleri

Bu calismaya, Necmettin Erbakan Universitesi Meram Tip Fakiiltesi 2019-2020
egitim-ogretim yilinda 202 dénem dort dgrencisi dahil edildi. Ogrencilerin 112°si kadin
(%55,4) ve 90’1 erkekti (%44,6). Birinci grupta 64 (Eylil 2019), ikinci grupta 51 (Kasim
2019), tgiincti grupta 41 (Ocak 2020), dordiincii grupta 46 (Mart 2020) 6grenci anket
formu doldurdu. Calismaya katilan 2020 6grenci arasinda ve dort ayri grupta yer alan

ogrenciler arasinda cinsiyet yoniinden istatistiksel olarak fark olmadig: saptandi (p>0,05).

Boliim 1’in anket puani teorik dersler oncesinde %356, teorik dersler sonrasinda
%61; boliim 2’nin anket puan teorik dersler dncesinde %64, teorik dersler sonrasinda
%351; boliim 3’lin anket puani teorik dersler oncesinde %53, teorik dersler sonrasinda %69;
bolim 4’tin anket puani teorik dersler oncesinde %49, teorik dersler sonrasinda %57,
boliim 5’°in anket puani teorik dersler 6ncesinde %61, teorik dersler sonrasinda %69 olarak
saptanmustir. Sorularm teorik dersler dncesi ve sonrasinda dogru ve yanls cevaplanma
oranlar1 asagidaki tablolarda gosterilmistir (Tablo 4.1, Tablo 4.2, Tablo 4.3, Tablo 4.4,
Tablo 4.5).
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Tablo 4.1. “Hangi Ozgecmis Ozellikleri Size Primer Immiin Yetmezlik Diisiindiiriir?” Sorusuna iliskin
Teorik Dersler Oncesinde ve Sonrasinda Verilen Cevaplarin Oranlari

Ozgecmis Ozellikleri Dogru % Yanhs % p
Bebeklikte tedaviye direngli oral moniliasis T.O. 187 92,6 15 7,4 000
(pamukguk)* T.S. 202 100,0 0 0 '
. . . - T.0. 150 74,3 52 25,7
Bir kez sepsis gecirme Oykiisii TS 87 431 115 56.9 ,000
Krese basladiktan sonraki ilk y1l 6 kez USYE T.O. 34 16,8 168 83,2 000
Oykiisii T.S. 79 39,1 123 60,9 !
. . . e T.0. 52 25,7 150 74,3
Sik idrar yolu enfeksiyonu gegirme oykiisii TS 37 18.3 165 817 ,063
Oral polio asis1 sonrasi paralitik polio gegirme T.O. 152 75,2 50 24,8 000
Oykiisi* T.S. 195 96,5 7 3,5 !
Tekrarlayan seliilit (5 kez) sebebiyle hastaneye T.O. 166 82,2 36 17,8 078
yatig* T.S. 177 87,6 25 12,4 !
BCG asis1 sonrasi sol supraklavikular T.0. 105 52,0 97 48,0 000
lenfadenopati T.S. 11 54 191 94,6 '
e e N N . T.0. 152 75,2 50 24,8
Gobegin onuncu giinde diigmesi TS 117 579 85 421 ,000
N T.0. 29 14,4 173 85,6
Tekrarlayan agiz yaralari (aftlar) TS 10 5.0 102 95.0 ,000
s e e : T.0. 166 82,2 36 17,8
Siit dislerinin erken dokiilmesi TS 125 619 77 381 ,000
. . . T.0. 50 24,8 152 75,2
~ * 1 )
Karaciger absesi sebebiyle hastaneye yatis TS 176 871 26 12.9 ,000
o .. . T.0. 146 72,3 56 27,7
* ’ 3
Gecikmis yara iyilesmesi TS 187 92.6 15 74 ,000
. e T.O. 89 441 113 55,9
BCG asis1 yerinde uzun siireli piiriilan akinti TS 17 8.4 185 916 ,000
. . . A T.0. 67 33,2 135 66,8
Giardiasise bagl kronik ishal TS 183 906 19 0.4 ,000
s N . x T.0. 59 29,2 143 70,8
Yenidogan déneminde tetani TS 189 936 13 6.4 ,000
T.0. 193 95,5 9 45
Horlama TS 184 9Ll 18 g9 0%

T.O: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrast
*PLY ile iligkili

Ogrencilerin, bebeklikte tedaviye direngli oral moniliasis, oral polio asis1 sonrasi
paralitik polio gegirme oykiisii ve gecikmis yara iyilesmesi durumlarmin PIY ile iliskili
oldugunu teorik dersler dncesinde biliyor olduklari; teorik dersler sonrasinda P1Y ile daha
iyi iliskilendirdikleri; karaciger absesi sebebiyle hastaneye yatis, giardiasise bagli kronik
ishal ve yenidogan déneminde tetani durumlarinmn PIY ile iliskili oldugunu teorik dersler
oncesinde bilmiyor olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaliklarinin anlamli olarak
artt1g1; tekrarlayan seliilit sebebiyle hastaneye yatis durumunun PIY ile iliskili oldugunu
teorik dersler Oncesinde biliyor olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaligin ayni

diizeyde oldugu goriildii (Tablo 4.1).
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Tablo 4.2. “Hangi Soy gecmis Ozellikleri Size Primer Immiin Yetmezlik Diisiindiiriir?” Sorusuna iliskin
Teorik Dersler Oncesinde ve Sonrasinda Verilen Cevaplarin Oranlari

Soygecmis Ozellikleri _. Dogru % Yanhs % p

Ailede immiin yetmezlik dykiisi* TF(S) ;8? gg:g :,i 17’55 ,158
Akraba evliligi* r.llw_(S) ;gg gg:g 629 314:’02 ,000
Erken bebek oliim oykiisi* F.llw_(S) igg ;2:3 442 22%8 ,000
Ailede otoimmiin hastalik varligi :{_(S) 486 242,68 182 ;g:g ,000
Ailede konjenital anomali varlig ﬁ(s) 14482 ;gg 16504 ;2; 000
Ailede kollajen doku hastalig1 tanisi :"(S) ];5’475 Zé:g 15 475 ;ig ,000
Ailede alerjik astim F.f_(S) 17038 ggi 19249 ggg ,000
Ailede aktif primer tiiberkiiloz varlig :"(S) ]&l ig:g 12% gg:g ,000

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonras
*PIY ile iliskili

Ogrencilerin, akraba evliligi ve erken bebek o6liim dykiisii durumlarmm PIY ile
iliskili oldugunu teorik dersler 6ncesinde biliyor olduklari; teorik dersler sonrasinda PIY
ile daha iyi iliskilendirdikleri; ailede immiin yetmezlik dykiisii durumunun PIY ile iligkili
oldugunu teorik dersler dncesinde biliyor olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaligin
ayni diizeyde oldugu; ailede otoimmiin hastalik, konjenital anomali, kollajen doku
hastaligi, alerjik astim ve aktif primer tiiberkiiloz varligi durumlarmi teorik dersler
sonrasinda PIY ile fazladan iliskilendirdikleri goriildii (Tablo 4.2).

Ogrencilerin 6n tamda istenmesi gereken tetkikler noktasinda, tam kan saymmi ve
periferik yayma tetkiklerinin PIY ile iliskili olduklarmi teorik dersler dncesinde biliyor
olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaligin daha da arttigi; serum immiinglobiilin
diizeyleri, PPD ve izohemagliitinin titresi tetkiklerinin PIY ile iliskili oldugunu teorik
dersler dncesinde biliyor olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaligin ayni diizeyde
oldugu; NBT ve CH50 tetkiklerinin PIY ile iliskili oldugunu teorik dersler dncesinde
bilmiyor olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaligin anlamli bir sekilde arttigi; in
vitro lenfosit fonksiyonlar1 ve tam biyokimya tetkiklerini PIY 6n tanisinda tarama testi
olarak kabul ederek fazladan tetkik isteme egiliminde olduklari; teorik dersler sonrasinda

farkindaligin anlamli olarak artmis olmasina ragmen bu egilimin devam ettigi gortildi

(Tablo 4.3).
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Tablo 4.3. “Primer 1m_miin Yetmezlik On Taninizda ilk Hangi Laboratuvar Tetkikini Istersiniz?” Sorusuna
iliskin Teorik Dersler Oncesinde ve Sonrasinda Verilen Cevaplarm Oranlari

On Tamda Istenen ilk Laboratuvar Tetkikleri ] Dogru % Yanhs % p

Tam kan saymmu - periferik yayma* r.l;.(S) ;gi ggg 113 gg ,000
Serum immiinglobulin diizeyleri* r.llw.(S) ig? g?:g g g:g ,740
e
[zohemagliitinin titresi* r.llw_(S) Eg gg:g gi jg:i ,268
In vitro lenfosit fonksiyonlar1 F.[I‘_(S) gg ig:g 18; 22:5 ,000
e
NBT (Nitroblue tetrazolium testi)* ﬁ_(s) 17300 gjz 17322 ggg ,000
cHzo* QT TR T —

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrasi
*PIY ile iligkili

Ogrencilerin, PIY diisiindiiren klinik bulgular ile ilgili bilgisi ve farkindalig
irdelendiginde, telenjiektazi, gelisme geriligi, tonsil dokusu yoklugu, okiilokiitanoz
albinizm, diisik kulak, kiicik agiz, hipertelorizm, hipoplastik mandibula,
hepatosplenomegali, petesi, deride skarlar, generalize molluscum contagiosum, mikrosefali
ve kisa ekstremiteli ciicelik durumlar ile ilgili teorik dersler sonrasinda farkindaliklarinin

anlamli olarak arttig1 goriildii (Tablo 4.4).

Ogrencilerin, PIY diisiindiiren laboratuvar bulgulari ile ilgili bilgisi ve farkindalig
irdelendiginde, izohemagliitinin titre pozitifligi, PPD pozitifligi ve CH50 pozitifligini PIY
ile fazladan iliskilendirdikleri; teorik dersler sonrasinda bu iliskilendirmenin anlamli olarak
daha da arttig1; ¢ocuklarda yasa gore notrofil ve lenfosit sayilarina teorik dersler oncesinde
de vakif olduklar1; trombositopeni ve hipogammaglobulineminin PIY ile iliskili olduklarini
teorik dersler oncesinde bildikleri; teorik dersler sonrasinda bilgilerinin anlamli olarak

arttig1 goriildi (Tablo 4.5).
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Tablo 4.4. “Hangi Klinik Bulgular Primer immiin Yetmezligin Parcas1 Olabilir?” Sorusuna iliskin Teorik

Dersler Oncesinde ve Sonrasinda Verilen Cevaplarin Oranlari

Primerimmiin Yetmezligin Parcasi Olabilecek Klinik

Bulgular Dogru % Yanhs % p
Telenjiektazi* ?g 29071 ggg 1(1)5 5?50 000
Gelisme geriligi* r.llw_(S) ;gg ZI?OOO,?O 1_9 9:4 ,000
Tonsil dokusu yoklugu* :1|~_(S) igj gg:z ig 189,’93 ,001
Okiilokiitanéz albinizm* ?g > 23; e~ i?g 000
Dﬁsﬁk ku_lak, kiig:_iik agi1z, hipertelorizm, T.O. 82 40,6 120 59,4 000
hipoplastik mandibula* T.S. 170 84,2 32 15,8 '
Tedaviye direngli siniizit F.[I‘_(S) 294 lAiI:,Sg 1;2 gg:é ,002
Hepatosplenomegali* ﬁ_(s) igi ggg 684 34107 ,000
T
Siipiiratif adenit ?2 > 17%3 o 821 001
e
Deride skarlar* .Tl.g 13411 328 981 44500 ,000
Generalize molluscum contagiosum* T.0, 100 49,5 102 50,5 ,000
T.S. 140 69,3 62 30,7

Mikroseali LA w—— "
Dekstrokardi ﬁ_(s) 122 %; gg ;g? ,006
Kisa ekstremiteli ciicelik* —.{_g 5269 g;:; 1%6 ;g:i ,000
Servikaladenopati _Tl_g i; 283,'43 122 ;?g ,000
]
10w ws w s o
Abdominal distansiyon _Tl_g 14497 ;ig 15553 %; ,000
e
Tonsil hipertrofisi 'TI'(S) gg gg; ﬂg g;g ,652
Fallot tetralojisi* 'TI'(S) ;g igé ﬁg ggg ,139
s
e
Kaput kuadratum 'TI'(S) ﬁé ggg g; jgi ,006

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrast

*P1Y ile iligkili
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Tablo 4.5. “Hangi Laboratuvar Bulgular1 Primer Immiin Yetmezligin Parcasi Olabilir?” Sorusuna iliskin
Teorik Dersler Oncesinde Ve Sonrasinda Verilen Cevaplarin Oranlar

Primer Immiin Yetmezligin Parcasi Olabilecek

o [0) o)
Laboratuvar Bulgularn Dogru /o Yanhs /o P
T.O. 154 76,2 48 23,8
Nétrofillerde dev graniiller* TS 194 96.0 8 20 ,000
Sekiz aylik bebekte total nétrofil sayisinin T.O. 185 91,6 17 8,4 139
1200/mm? altinda olmast* T.S. 176 87,1 26 12,9 !
T.O. 146 72,3 56 27,7
Akinti kiiltiiriinde aspergillus* TS 190 941 1 59 ,000
. . T.O. 146 72,3 56 27,7
Trombositopeni* TS 198 98.0 7 50 ,000
T.O. 92 45,5 110 54,5
Bronsicktazi* TS 177 81,6 25 124 00
. . T.O. 82 40,6 120 59,4
NBT pozitifligi (Nitroblue tetrazolium testi) TS 107 530 95 270 ,010
Ug aylik bebekte lenfosit sayisinin 2500/mm°® T.O. 177 87,6 25 12,4 061
altinda olmasi1* T.S. 163 80,7 39 19,3 !
. . T.O. 78 38,6 124 61,4
[zohemagliitinin titre pozitifligi (Anti-A, Anti-B) TS 77 233 155 76.7 ,000
T.O. 82 40,6 120 59,4
LB TS, 185 668 67 832
. T.O. 72 35,6 130 64,4
PPD pozitiflii TS, 34 168 168 832 00
T.O. 88 43,6 114 56,4
CHS50 pozitifligi (Total hemolitik aktivitesi) TS 53 287 144 713 ,001
. . . T.O. 167 82,7 35 17,3
Hipogammaglobulinemi* TS 195 965 7 35 ,000

T.O: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrast
*PIY ile iliskili

4.2. Cinsiyetin Anket Puanlarina Etkisinin Incelenmesi

Teorik ders oncesi ve sonrasindaki anket puanlarinda kadin ve erkek katilimcilar
arasinda anlamli bir farklilik olup olmadigini tespit etmek i¢in iki ayr1 bagimsiz gruplar
icin t-testi ylriitiilmiistiir. Elde edilen sonuglar, her iki parametre i¢in kadin ve erkek

katilimcilar arasinda anlamli bir farklilik olmadigini gostermektedir (p>0,05) (Tablo 4.6).

Tablo 4.6. Teorik Dersler Oncesi ve Sonrasinda Kadin ve Erkek Katilimeilarin Anket Puanlari

. % 95 Giiven Arahgi p
Cinsiyet N Ort. S
En Diisiik En Yiiksek
Teorik Ders ~ Kadin 112 38,02 3,775
N -1,471 ,525 .351
Oncesi Erkek 90 37,54 3,309
Teorik Ders  Kadin 112 41,88 3,870
-1,279 ,929 .765
Sonrasi Erkek 90 41,70 4,060
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Teorik ders oncesi ve sonrasinda elde edilen anket puanlari1 arasindaki fark (anket
puant farki) yoniinden, kadin ve erkek katilimcilarda anlamli olarak farklilik olup
olmadigin1 incelemek i¢in bagimsiz gruplar i¢in t-testi yiiriitiilmistiir. Elde edilen sonuglar
kadin ve erkek katilimcilar arasinda istatistiksel olarak anlamli bir fark olmadigimni
gostermektedir (p>0,05) (Tablo 4.7).

Tablo 4.7. Kadin ve Erkek Katilimcilarin Teorik Dersler Oncesi ve Sonrasinda Anket Puanlar1 Arasindaki
Farklarin Karsilagtirilmasi

o % 95 Giiven Arahgi
Cinsiyet n Ort. S T p
En Diisiik En Yiiksek

Kadin 112 3,86 511
Erkek 90 4,16 4,95

-1,70 1,11 -,418 ,676

4.3. Ogrenci Gruplarinin Anket Puanlar A¢isindan Karsilastiriimas

Yapilan ankette biitiin katilimcilarin teorik dersler 6ncesindeki anket puani 37,81
(%54,8); teorik dersler sonrasinda 41,80 (%60,6) olarak tespit edilmistir. Teorik dersler

sonrasindaki anket puaninda %10,5 oraninda artig goriilmiistiir (p<0,05).

Teorik dersler 6ncesinde ve sonrasindaki anket puanlarinin gruplar arasinda anlamli
bir farklilik olup olmadigmmi tespit etmek i¢in iki ayr1 tek yonli ANOVA testi
yiriitiilmistir. Elde edilen sonuglar, teorik dersler 6ncesinde gruplar arasinda anlaml bir
farklilik olmadigini gostermektedir (p>0,05). Ancak teorik dersler sonrasinda gruplar
arasinda anlamli bir farklilik elde edilmistir (p<0,001). Farkin hangi gruplar arasinda
oldugunu tespit etmek ic¢in yapilan Tukey testi sonucunda birinci ve ikinci grubun
ortalamalarinin ti¢iincli ve dordiincii grubun ortalamalarindan anlamli olarak daha yiiksek

oldugu goriilmiistiir (Tablo 4.8, Tablo 4.9).

Tablo 4.8. Teorik Dersler Oncesinde Gruplarin Anket Puanlari

% 95 Giiven Arahgi F p
Grup n Ort. S
En Diisiik En Diisiik
1 64 38,172 3,650 37,289 39,054
2 51 37,353 3,503 36,364 38,342 764 515
3 41 37,439 3,873 36,336 38,542
4 46 38,130 3,284 37,089 39,171
Toplam 202 37,81 3,574 - -
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Tablo 4.9. Teorik Dersler Sonrasinda Gruplarm Anket Puanlari

% 95 Giiven Arahg: F p
Grup n Ort. S
En Diisiik En Diisiik
1 64 43,53 3,519 42,652 44,410
2 51 42,82 3,439 41,856 43,791
14.16 .000
3 41 39,88 3,848 38,663 41,093
4 46 39,96 3,694 38,860 41,053
Toplam 202 41,80 3,947 - -

Teorik dersler 6ncesi ve sonrasinda elde edilen anket puanlari arasindaki farkin
gruplar arasinda anlamli olarak farkli olup olmadigini incelemek i¢in tek yonli ANOVA
testi kullanilmistir. Elde edilen sonuglar gruplar arasinda anlaml farklilik olduguna isaret
etmektedir (p<0,001). Farkin hangi gruplar arasinda oldugunu tespit etmek ic¢in yapilan
Tukey testi sonucunda birinci ve ikinci grubun anket puanlari arasindaki farkin {igiincii ve
dordiincti grubun anket puanlari arasindaki farklardan anlaml olarak daha yiiksek oldugu

goriilmiistiir (Tablo 4.10).

Tablo 4.10. Gruplarmn Teorik Dersler Oncesi ve Sonrasindaki Anket Puanlarmin Karsilastirilmasi

% 95 Giiven Arahgi F p
Grup n Ort. S
En Diisiik En Diisiik
1 64 5,36 4,45 4,18 6,54
2 51 5,47 4,81 4,15 6,79
7,94 .001
3 41 2,44 5,43 ,97 3,91
4 46 1,83 4,61 43 3,22
Toplam 202 3,99 5,03 - -

4.4. Anket Puanlarinin Genel Degerlendirmesi

Teorik dersler dncesi ve sonrasindaki anket puanlari arasinda anlamli bir farklilik
olup olmadigint incelemek icin bagimli gruplar icin t-testi yiiriitiilmiistiir. Elde edilen
sonuglar, teorik dersler sonrasindaki anket puanmin (41,80+3,947) teorik dersler
oncesindeki anket puanindan (37,81£3,574) anlamli olarak daha yiiksek oldugunu
gostermektedir (p<0,001).

Kadin ve erkeklerde benzer bir farklilagma 6riintiisiiniin olup olmadigini incelemek
icin ayn1 analiz kadin ve erkekler i¢in ayr1 ayr1 ylriitiilmiistiir. Elde edilen sonuglar hem

erkeklerde hem de kadimnlarda teorik dersler sonrasindaki anket puanmin, teorik dersler
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oncesindeki anket puanindan anlamli olarak daha yiiksek oldugunu gostermektedir (Tablo

4.11). Cinsiyete gore anlamli fark bulunmamistir.

Tablo 4.11. Kadin ve Erkek Katilimcilarm Teorik Dersler Oncesi ve Sonrasinda Anket Puanlarinin
Karsilastirilmasi

. % 95 Giiven Arahgi
Cinsiyet n Ort. S t p
En Diisiik  En Yiiksek

T.0 38,02 3,775

Kadmn 112 -4,813 -2,901 7,995 ,000
T.S. 41,88 3,870
37,54 3,309

Erkek 90 -5,193 -3,118 7,959 ,000
41,70 4,060

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrasi

Bagimli gruplar igin t-testi, gruplar i¢in de ayr1 ayri yiritilmiistiir. Elde edilen
sonuglar farkliligin paralel oldugunu, dort grupta da teorik dersler sonrasindaki anket
puanlarinin teorik dersler 6ncesindeki anket puanlarindan anlamli olarak daha yiiksek
oldugunu gostermektedir (Tablo 4.12). Dort grup olarak ayri ayri tarihlerde egitim alan
donem dort dgrencileri de, bu egitim ile anlamli bir sekilde PIY bilgilerini artirnustir.

Tablo 4.12. Farkli Gruplardaki Katilimcilarin Teorik Dersler Oncesi ve Sonrasindaki Anket Puanlarinm
Karsilastirilmasi

% 95 Giiven Arahgi
Grup n Ort. S t p
En Diisiik En Yiiksek

T.0 64 38,17 3,650

1 -6,471 -4,247 -9,630 ,000
T.S. 64 43,53 3,519
T.0. 51 37,35 3,503

2 -6,822 -4,119 -8,130 ,000
T.S. 51 42,82 3,439
T.0 41 37,44 3,873

3 -4,152 -, 726 -2,878 ,006
T.S. 41 39,88 3,848
T.0 46 38,13 3,284

4 -3,194 -,458 -2,689 ,010
T.S. 46 39,96 3,694

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrasi

4.5. Anket Boliimleri ve Sorularinin Degerlendirilmesi

Altmis dokuz sorudan olusan bu anketteki 36 soru PIY ile dogrudan iliskili ve 33
soru PIY ile iligkili olmayan bilgiler icermektedir. PIY ile iliskili sorularin teorik ders

oncesindeki anket puaninin %61,2, teorik dersler sonrasindaki anket puaninm %85,6; PIY

28



ile iligkili olmayan sorularin teorik dersler oncesindeki puaninin %47,9, teorik dersler

sonrasindaki anket puaninin %33,3 oraninda oldugu tespit edilmistir.

Bu calismada ayrica katilimcilarm teorik dersler dncesinde ve sonrasinda PIY ile
iliskili olan ve PIY ile iliskili olmayan sorularm anket puanlari arasmda anlamli bir
farklilasma olup olmadigini incelemek igin bir dizi Bagimli Gruplar igin t-Testi
yiriitiilmistir. Elde edilen sonuglar incelendiginde, hem teorik dersler 6ncesinde hem de
teorik dersler sonrasmda PIY ile iliskili sorularm anket puanlarimin, PIY ile iliskili
olmayan sorularin anket puanindan anlamli olarak daha yiliksek oldugu goriilmektedir.
Ayrica PIY ile iliskili sorularm teorik dersler sonrasindaki anket puami teorik dersler
oncesindeki anket puanindan anlamli olarak daha yiiksektir. Aksine PIY ile iliskili
olmayan sorularm teorik dersler sonrasindaki anket puani teorik dersler 6ncesindeki anket

puanindan anlamli olarak daha diistiktiir (Tablo 4.13).

Tablo 4.13. PIY ile iliskili olan ve PIY ile iliskili olmayan Sorularm Anket Puanlarmin Karsilastiriimasi

% 95 Giliven Aralif
Ort. S N t p
Alt Smir  Ust Sinir

T.0. PIY ile iliskili olan sorularin

612 1303

anket puanlari ,099 ,167 7,667 ,000
T.O. PIY ile iligkili olmayan 479 137

sorularin anket puanlari

T.S. PIY ile iliskili olan sorularin 856 079

anket puanlari 497 548 40,282 ,000
T.S. PIY ile iliskili olmayan 333 133

sorularin anket puanlari

T.O. PIY ileiliskili olan sorularin 612 130

anket puanlari -,263 -225  -25,182 ,000
T.S. PIY ile iliskili olan sorularm 856 079

anket puanlari

T.O. PIY ile iligkili olmayan 479 137

sorularin anket puanlari 124 166 13,674 000
T.S. PIY ile iliskili olmayan

sorularin anket puanlari

,333 133

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrasi

Teorik dersler 6ncesi ve sonrasindaki anket puanlarinda anlamli bir degisiklik
olup olmadig1 her bir boliim i¢in ayr1 ayr1 incelenmistir. Bu amagla yiiriitiilen bir dizi

Bagimli Gruplar i¢in t-Testi analizi sonucunda soyge¢mis Ozelliklerine iliskin sorularin
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anket puaninda anlamli bir diisme oldugu; ancak diger boliimlerin anket puanlarinda

anlamli bir artig oldugu goriilmektedir (Tablo 4.14, Tablo 4.15).

Katilimcilarin farkli boliimlerde teorik dersler sonrasinda elde ettikleri basarmin

kargilastirilmast i¢cin bir dizi Bagimli Gruplar i¢in t-Testi ylriitiilmiistiir. Elde edilen

sonuglar incelendiginde basar1 diizeyindeki artisin anlamli olarak en yiiksek oldugu

boliimiin iigiincii bolim (laboratuvar tetkikleri) oldugu gériilmiistiir. Uciincii bolimii

besinci boliim izlemektedir, ardindan gelen birinci ve dordiincii boliimlerdeki basari

oranlar1 arasinda anlamh bir farklilasma yoktur. Ayrica besinci boliimdeki basar1 orani

birinci boliimdeki basar1 oranindan daha yiiksek olmasma ragmen dordiincii ve besinci

boliimlerdeki basar1 oranlari arasinda da anlamli bir farklilagma yoktur (Tablo 4.16).

Tablo 4.14. Boliimlere Gére Teorik Dersler Oncesi Ve Sonrasindaki Anket Puanlart

- En Diisiik En Yiiksek Ort.
Boliimler S
Yiizde Degeri  Yiizde Degeri Yiizde
) ) T.0. ,38 81 556 ,090
B1-Ozgecmis Ozelikleri*
T.S. ,31 ,88 ,611 ,093
B2-Soygecmis Ozellikleri* T.0. 13 1 ,640 183
T.S. ,25 1 ,507 ,155
B3-On Tamda istenen ilk Laboratuvar __1-O- 13 88 1932 170
Tetkikler* TS. 13 1 ,687 ,183
B4-Primer Immiin Yetmezligin Pargasi T.0. 24 76 491 091
Olabilecek Klinik Bulgular* TS. 32 80 567 0789
B5-Primer Immiin Yetmezligin Pargasi T.0. 17 92 606 138
Olabilecek Laboratuvar Bulgulari* TS 33 1 601 126

T.0: Teorik Dersler Oncesi, T.S: Teorik Dersler Sonrasi, B: Bsliim

*p<0,05

Tablo 4.15. Boliimlere Gére Teorik Dersler Oncesi Ve Sonrasindaki Anket Puanlarinin Karsilastirilmast

% 95 giiven Arahg:

Boliim Ort. S N t p
Alt Simr Ust Stmir
Bolim 1 -,05538 ,12092 -,07216 -,03861 -6,510 ,000
Boliim 2 ,13304 ,21053 ,10384 ,16225 8,982 ,000
Boliim 3 -,15532 ,23312 -,18766 -,12298 -9,469 ,000
Bolim 4 -,07624 ,11076 -,09160 -,06087 -9,783 ,000
Bolim 5 -,08457 17347 -,10864 -,06050 -6,929 ,000
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Tablo 4.16. Katilimcilarin Farkl:i Bolimlerde Teorik Dersler Sonrasindaki Anket Puanlarinin
Karsilastirilmast

% 95 giiven Araligi

Boliimler Ort. S N t p
Alt Smir Ust Sinir

Fark_B1 - Fark_B2 ,18843 ,23256 ,15616 ,22069 11,516 ,000
Fark_BLl - Fark_B3 -,09994 ,25730 -,13564 -,06424 -5,520 ,000
Fark_B1 - Fark_B4 -,02085 ,15789 -,04276 ,00105 -1,877 ,062
Fark Bl - Fark _B5 -,02919 ,19416 -,05612 -,00225 -2,137 ,034
Fark_B2 - Fark_B3 -,28837 ,29202 -,32888 -,24785 -14,035 ,000
Fark B2 - Fark_B4 -,20928 ,24613 -,24343 -,17513 -12,085 ,000
Fark B2 - Fark_B5 -,21762 ,28483 -,25713 -,17810 -10,859 ,000
Fark B3 - Fark_B4 ,07908 ,24791 ,04469 ,11348 4,534 ,000
Fark_B3 - Fark_B5 ,07075 ,29267 ,03015 ,11135 3,436 ,001
Fark_B4 - Fark_B5 -,00833 ,20716 -,03707 ,02041 -,572 ,568
B: Bolim

Teorik dersler 6ncesinde PIY ile iliskili sorularin anket puani %50 ve iistiinde olan
170 (%77,2) katilimci; %75 ve istiinde olan 35 (%15,9) katilime1 oldugu goriilmektedir.
Teorik dersler sonrasinda ise PIY ile iliskili sorularin anket puan1 %50 ve iistiinde olan 202
(%100) katilimer (p<0,05); %75 ve istiinde olan 185 (%91,6) katilimct oldugu
goriilmektedir (p<0,05). Ayrica 9 (%4,5) katilimcmm PIY ile iliskili olan sorularin anket
puani %100°diir.

Teorik dersler 6ncesinde PIY ile iliskili olmayan sorularm anket puani %50 ve
istiinde olan 89 (%44,5) katilmci; %75 ve istiinde olan 5 (%2,5) katilimei oldugu
goriilmektedir. Teorik dersler sonrasinda ise PIY ile iliskili olmayan sorularm anket puani
%350 ve tstlinde olan 20 (%10) katilimer oldugu (p<0,05); %75 ve istiinde hi¢ katilimc1
olmadig1 goriilmektedir (p>0,05).

4.6. Bulgularin Ozeti

Bulgular asagida maddeler halinde siralanmistir:

-Iki cinsiyet arasinda teorik derslerin basarisi agisindan anlamli fark goriilmedi
(p>0,05).

-Teorik dersler oncesinde anket puani 37,81 (%54,8); teorik dersler sonrasinda
41,80 (%60,6) olarak tespit edildi (p<0,05).

-Gruplar arasindaki bagari teorik dersler 6ncesinde benzerdi; fakat teorik dersler
sonrasinda birinci ve ikinci grup; liglincii ve dordiincii gruptan daha fazla basar1 gosterdi

(p<0,05).
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-Teorik derslerin tiim katilimcilarda genel olarak, her iki cinsiyet grubunda ve her
dort 6grenci grubunda ayri1 ayr1 basariy1 artirdigi tespit edildi (p<0,05).

-Hem teorik dersler 6ncesinde hem de teorik dersler sonrasinda PIY ile iliskili
sorularm anket puanmin, PIY ile iliskili olmayan sorularin anket puanindan anlaml olarak
daha yiiksek oldugu goriilmektedir (p<0,05). Ayrica PIY ile iliskili sorularin teorik dersler
sonrasindaki anket puani teorik dersler 6ncesindeki anket puanindan anlamli olarak daha
yiiksektir (p<0,05). Aksine PIY ile iliskili olmayan sorularm teorik dersler sonrasindaki
anket puani teorik dersler 6ncesindeki anket puanindan anlamli olarak daha diisiiktiir
(p<0,05).

-Teorik dersler sonrasinda soyge¢mis 6zelliklerine iliskin sorularin anket puaninda
anlamli bir diisme oldugu; ancak diger boliimlerin anket puanlarinda anlamli bir artig
oldugu goriilmektedir (p<0,05).

-Bagar1 diizeyindeki artisin anlamli olarak en yiiksek oldugu bolimiin {igiincii
boliim oldugu goriilmiistiir. Ugiincii bdliimii besinci boliim izlemektedir, ardindan gelen
birinci ve dordiincli boliimlerdeki basar1 oranlar1 arasinda anlamh bir farklilasma yoktur.
Ayrica besinci boliimdeki basar1 orani birinci boliimdeki bagari oranindan daha yiiksek
olmasina ragmen dordiincii ve besinci boliimlerdeki basar1 oranlar1 arasinda da anlamli bir
farklilagsma yoktur.

-Teorik dersler éncesinde PIY ile iligkili sorularm anket puani %50 ve iistiinde olan
170 (%77,2) katilimct; %75 ve iistiinde olan 35 (%15,9) katilime1 oldugu goriilmektedir.
Teorik dersler sonrasinda ise PIY ile iliskili sorularm anket puan1 %50 ve iistiinde olan 202
(%100) katilimer (p<0,05); %75 ve istiinde olan 185 (%91,6) katilimci oldugu
goriilmektedir (p<0,05). Teorik dersler 6ncesinde PIY ile iliskili olmayan sorularin anket
puanit %50 ve {istiinde olan 89 (%44,5) katilimci; % 75 ve istiinde olan 5 (%2,5) katilimc1
oldugu goriilmektedir. Teorik dersler sonrasinda ise PIY ile iliskili olmayan sorularin anket
puant %50 ve {stiinde olan 20 (%10) katilimer oldugu(p<0,05); %75 ve istiinde hig
katilimc1 olmadigi goriilmektedir (p>0,05).
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5. TARTISMA

PiY hastaliklari, nadir goriilen ve kronik seyredebilen 450°den fazla hastaligin
oldugu bir grubu ifade eder. PIY hastaliklarinin erken saptanmasi, etkin tedavi, enfeksiydz
komplikasyonlarin yonetimi ve yeterli korunma agisindan oldukg¢a dnemlidir. Her ne kadar
PiY hastaliklar1 nadir hastaliklar olarak bilinse de son yillardaki modern teshis
yontemlerinin kullanimi ile sanildigindan daha yaygin oldugu goriilmektedir (Bousfiha ve
ark 2013). Diinya niifusunun en azindan %1-2’si PIY hastaliklarindan etkilenmektedir
(Modell ve ark 2018). PIY hastalig1 olan bircok hasta ya teshis edilememekte, ya yetersiz
veya yanlis teshis almaktadir (Modell ve ark 2014). Tiirkiye dahil cogu iilkede PIY
hastaliklarinin gecikmis ve yetersiz teshisi 6nemli bir problem teskil etmektedir. Bu ise
toplumda ve hekimler arasinda PIY farkindaligmin diisiikliigii ile a¢iklanmaktadir. PIY
hastaliklarmmi tespitinde ge¢ kalinmasit (birgok vakanm tespiti 8-10 yil kadar
gecikebilmektedir), ayn1 zamanda hekimlerin bu hastaliklarla ilgili farkindaligmin diistiik
olduguna isaret etmektedir. Bazen c¢ocuklar teshis konulmadan Olmektedir veya
organlarinda geri doniislimsiiz morfolojik degisiklikler meydana gelmektedir. Tim
diinyaya bakildiginda, semptomlarin baglamasi ile teshis arasindaki gecikme ortalama 4,08
yildir (Modell ve ark 2017). Bu hastaliklarin zamaninda ve etkili tedavisi,
komplikasyonlarm dnlenmesi ve prognozun iyi gitmesi erken teshis ile yakindan iligkilidir.
Ortaya c¢ikan tablonun ana sebeplerinden birisi, bu hastaliklarla ilgilenen hekimlerin
farkindaliginm zayif olmasidir. Ulkemiz de dahil olmak iizere akraba evliligi oranmin
yiiksek oldugu gelismekte olan iilkelerde, otozomal resesif gecisli PIY hastaliklar1 siklikla
goriilmektedir. Bu sebeple, bu iilkelerde gdrev yapan hekimlerin PIY hastaliklar1 ile ilgili

farkindaliklarinin yiiksek olmasi, hastaliklarin erken teshisi agisindan fayda saglayacaktir.

Doénem dort ogrencilerinin katilimi ile gergeklesen bu calisma, Tip Fakiiltesi
ogrencileri arasinda PIY farkindaligmni degerlendirmek igin yapilmustir. Calismamizda
teorik ders dncesi PIY anket puanlarinm, egitim sonrasinda istatistiksel olarak anlamli
derecede artig1 saptanmistir. Boylece Cocuk Saghgi ve Hastaliklar1 stajinda verilen PIY
derslerinin PIY konusunda bilgi diizeyini artirdig1 sonucuna varilmustir. PIY konusundaki
teorik derslerin her iki cinsiyete de anket puanlarini anlamli olarak artirdig1 goriilmiis ve
cinsiyetin egitim basarisini etkilemedigi kanaatine ulasilmistir. Farkli donemlerde dort ayr1
gruba anlatilan PIY konusundaki teorik derslerin, genel olarak dort grupta da anket
puanlarmi artirdigi goriilmekle birlikte, birinci ve ikinci gruplarm teorik derslerden daha

fazla faydalandiklarini ve anket puanlarini daha fazla artirdiklarini gozlemledik (p<0,05).
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Birinci ve ikinci gruplarin basarilarmin daha yiiksek olmasinin sebebi olarak, bu gruplarin
diger donem 4 stajlarint heniiz almamis ve daha 6nce immiin yetmezlik dersi dinlememis
olmalar; boylece teorik dersler sonrasi {igiincii ve dordiincii gruplardan istatistiksel olarak

anlamli yarar gordiikleri kanaatine vardik.

Calismamizda kadin katilimcilar %55,4 ve erkek katilimcilar %44,6 oranindaydi.
Cinsiyet faktoriiniin teorik dersler Oncesi ve sonrasi anket puanlari iizerine bir etkisi
olmadig1 ve teorik dersler sonrasinda da anket puani artigina etki etmedigi gosterilmistir.
Boylece PIY konusunda verilen egitimden yararlanma konusunda cinsiyetin etkisinin
olmadig1 anlasilmis olup, her iki cinsiyetteki katilimcilarin esit olarak egitimden fayda

gordiikleri sonucuna varilmistir.

Ogrenciler arasinda PIY hastaliklarinin farkindaligmin degerlendirildigi baska bir
calismada anket puani %59,2 olarak tespit edilmistir (Boyarchuk ve ark 2018).
Calismamizda teorik dersler oncesinde anket puanmi %54,8; teorik dersler sonrasinda
%60,6 tespit ettik ve Boyarchuk ve arkadaslarinin galismasi ile benzerdir. Boyarchuk ve
arkadaglarinim yaptigi caligmanin mezuniyetin hemen dncesinde 6grencilere yapildigi, yani
PIY teorik derslerini tip egitimleri siiresinde aldiklar1 anlasilmistir. Calismamizda ise
ankete katilan 6grencilerin bir kismi (Grup 1 ve 2) PIY hastaliklar1 ile ilgili teorik dersleri
heniiz almamist1. Incelenen calismadaki anket puaninin ¢alismamizdaki teorik dersler
oncesi anket puanindan bu nedenle yiiksek oldugu distiniilmiistiir. Calismamizdaki teorik
dersler sonras1 anket puaninda ise anlamli bir yiikselis s6z konusudur. Ayrica Boyarchuk
ve arkadaglarinin  yaptig1 c¢alismadaki anket sorular1 incelenmistir. Sorularin
calismamizdaki anket sorularindan sayica az, niteliksel olarak yiizeysel ve yonlendirici
oldugu goriilmiistiir. Cahsmamizdaki anket sorularinin neredeyse tiim PIY hastaliklar1
konularina yaklasimi kapsayacak sekilde genis teorik icerige sahip ve farkindaligin

miimkiin oldugunca sihhatli 6l¢iilmesi a¢isindan daha secici oldugu kanaatine varilmistir.

Boyarchuk ve arkadaglarinin yaptig1 caliymadaki anketin tek oturumlu oldugu
(sadece mezuniyet Oncesi PIY hastaliklar: ile ilgili teorik bilgiler alindiktan sonra)
goriilmiistiir. Caliymamizda anketler iki oturumlu olarak (yani PIY hastaliklar: ile ilgili
teorik dersler verilmeden once ve verildikten sonra) yapilmustir. Bu sekilde yapilmasinin
teorik derslerde verilen teorik bilginin yeterliligi ve etkinligi ile ilgili olduk¢a kiymetli

bilgiler elde edilmesine olanak sagladigi diistiniilmistir. Bu ve benzeri egitimlerin
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oncesinde bir anket yaparak verilen egitim sonrasi ayni anketin tekrarlanmasi ile daha

dogru sonuglara ulagilabilecegi kanaatindeyiz.

Boyarchuk ve arkadaslarinin yaptigi caligmanin tiim mezuniyet dncesi dgrencilere
aynt zamanda yapildigi goriilmiistiir. Calismamizda doénem 4 &grencilerinin farkli
zamanlarda Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 stajini almalar1 nedeniyle dort 6grenci grubuna
farkli zamanlarda anketler yapilmistir. Bdylece diger stajlarda PIY hastaliklarinin teorik ve
pratik bilgisini edinen 6grenci gruplariyla bu bilgileri heniiz edinmemis dgrenci gruplari
arasinda karsilastirma imkani elde etmis olduk. Bununla paralel olarak daha énce PIY
konusunda teorik ders almamis olan Grup 1 ve Grup 2 6grencilerinin, i¢ hastaliklari
stajinda PIY konusunda teorik ders alan Grup 3 ve Grup 4 dgrencilerine gdre verilen teorik

ders egitiminden daha fazla yararlandiklar1 saptanmistir.

PIY ile iliskili sorularm anket puaninm, PIY ile iliskili olmayan sorularin anket
puanindan teorik dersler 6ncesinde anlamli olarak yiiksek oldugu tespit edildi. Bu bulguya
gore dgrencilerin teorik dersler oncesinde PIY ile iliskili bilgilerinin daha fazla oldugunu
diisiindiik. Teorik dersler sonrasinda PIY ile iliskili sorularin anket puanmnda anlamli
yiikselis; PIY ile iliskili olmayan sorularin anket puaninda anlamli diisiis tespit edildi. Bu
bulgu ise teorik dersler ile beraber dgrencilerin PIY ile ilgili farkindaligmn arttigmni; dte
yandan PIY ile ilgili olmayan durumlar1 fazladan PIY ile iliskilendirdiklerini gordiik. Bu
durum meslektaglarimizin hekimlik hayatinda asir1 teshis ve ileri basamak saglik
kuruluslarma gereksiz yonlendirmelerine sebebiyet verebilir. Ancak hastalarm erken tani

almalar1 konusunda da olumlu etkileri olacagi kanaatindeyiz.

Ankette bulunan bes boliimiin ayr1 ayri1 anket puanlari teorik dersler oncesi ve
sonrasinda karsilastirildi. Birinci (6zgegmis 6zellikleri), tiglincii (laboratuvar tetkikleri),
dordiincii (klinik bulgular) ve besinci (laboratuvar bulgular) boliimlerin anket puanlarinin
teorik dersler sonrasinda anlamli bir sekilde yiikseldigi; ikinci (soygegmis Ozellikleri)
boliimiin anket puaninin teorik dersler sonrasinda anlamli bir sekilde diistiigii tespit edildi.
Bu bulguya gore PIY ile iliskili soyge¢mis 6zelliklerinin teorik derslerin iceriginde daha
fazla vurgulanmasi gerektigi; hastalardan anamnez alirken 6zgegmis Ozellikleri kadar
soygecmis Ozelliklerinin de 6nemli oldugunun teorik derslerde belirtilmesi gerektigini
diistindiik. Anketin boliimleri arasinda teorik dersler sonrasi basar1 artisinin anlamli olarak
en fazla tglincii (laboratuvar tetkikleri) boliimde oldugu tespit edildi. Teorik dersler

boyunca 6grencilerin anamnez ve fizik muayeneden daha cok laboratuvar tetkiklerini
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onemsedikleri dikkat cekicidir. Oysaki PIY hastaliklarmin farkindalig1 noktasinda hastay1
ilk defa degerlendirirken anamnez ve fizik muayenenin kiymeti daha fazladir. Bu noktalara
dikkat etmeyen hekimler gereksiz laboratuvar tetkiki istemine gidebilmektedirler. Boylece

saglik harcamalar1 artmakta, hastanin ise degerlendirilmesi eksik kalabilmektedir.

Boyarchuk ve arkadaslarinin yaptig1 ¢aligmada anket puani1 %50 ve iistiinde olan
ogrencilerin oranmnim %82,3; anket puan1 %75 ve istiinde olan 6grencilerin oranmnim %7,7
oldugu goriilmiistiir (Boyarchuk ve ark 2018). Calismamizda PIY ile iliskili olan sorularmn
teorik dersler sonrasindaki anket puani %50 ve istiinde olan 6grencilerin oranmin %100;
anket puan1 %75 ve {istlinde olan 6grencilerin oranmin %91,6 oldugu tespit edilmistir.
Boyarchuk ve arkadaslarmin yaptiklart calismada mezuniyet Oncesi teorik dersler
vermeden anket uyguladiklar1 goriilmiistiir. Farkindalig1 artirmak igin teorik dersler ile
verilen egitimin olduk¢a Onemli oldugu ve tekrarlanmasi gerektigi anlasilmaktadir.

Boylece hekimler arasinda PIY farkindaliginim artirilabilecegi kanaatine varilmistir.

Yaptigimiz calismada Ogrencilerin, teorik dersler Oncesinde de ailede immiin
yetmezlik dykiisii olmasinin PIY hastalig1 diisiindiirmesi noktasinda farkindaliginin yiiksek
oldugunu; teorik dersler sonrasinda akraba evliligi ve erken bebek 6liim 6ykiisii olmasinin
PIY hastalig1 diisiindiirmesi noktasinda farkindahginin arttigim gordiik. Ote yandan
ogrencilerin, teorik dersler sonrasinda ailede otoimmiin hastalik, konjenital anomali,
kollajen doku hastaligi, alerjik astim ve aktif primer tiiberkiiloz varligmi PIY ile fazladan
iliskilendirdigini gérdiik. Ogrencilerin PIY hastahig1 6n tanisinda ilk istenecek laboratuvar
tetkikleri arasmnda serum immiinglobiilin diizeyleri, PPD ve izohemagliitinin titresi
tetkiklerinin PIY ile iliskili oldugunu teorik dersler 6ncesinde biliyor olduklari; teorik
dersler sonrasinda farkindaligin ayni diizeyde oldugu; NBT ve CH50 tetkiklerinin PIY ile
iligkili oldugunu teorik dersler 6ncesinde bilmiyor olduklari; teorik dersler sonrasinda
farkindaligin anlaml bir sekilde arttigi; in vitro lenfosit fonksiyonlar1 ve tam biyokimya
tetkiklerini PIY 6n tanisinda tarama testi olarak kabul ederek fazladan tetkik isteme
egiliminde olduklari; teorik dersler sonrasinda farkindaligin anlamli olarak artmis olmasina
ragmen bu egilimin devam ettigi goriildii. Fazladan tetkik istemenin her ne kadar saglik
harcamalarini artiracagi bilinse de, erken teshisi olduk¢a dnemli olan PIY hastaliklar:
acisindan etkili olacagi kanaatindeyiz. Ayrica izohemagliitinin titre pozitifligi, PPD
pozitifligi ve CHS50 pozitifliginin 6grenciler tarafindan PIY hastaliklar1 ile fazladan
iliskilendirildigini gordiik. Bundan otiirii bu ii¢ tetkikte pozitifligin ne manaya geldigi

bilgisine 6grencilerin yeteri kadar sahip olamadiklar1 kanaatindeyiz. PIY hastalig
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diisiindiiren laboratuvar bulgularini sorgulayan anket boliimiindeki yasa gore lenfosit ve
notrofil sayilarini sorgulayan sorularin anket puanlarmin anlaml olarak yiiksek oldugu
saptandi. Bu ise 6grencilerin ¢ocuklarda yasa gdre notrofil ve lenfosit sayilarina teorik

dersler 6ncesinde de vakif olduklarmi gostermektedir.

6. SONUCLAR

Genel olarak teorik ders egitimlerinin PIY hastaliklar1 ile ilgili farkindahig
istatistiksel acidan anlamli olarak artirdigr goriilmiistiir. Mesleki hayatta farkindaligin
diisiik oldugu gozlemlenen tibbi konular ile ilgili tip fakiiltesi egitimi boyunca teorik
derslerin diizenlenmesi; daha kaliteli bilgi aktarimi agisindan ¢alismamiza benzer sekilde,
verilen teorik derslerin farkindalik tizerine etkisini inceleyen g¢alismalar yiiriitiilmesi

gerektigi kanaatindeyiz.
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