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* 6vas 9 aylik erkek hasta
* Aktif sikayeti yok.Kontrole geldi.



Hikayesi

* 20 gunlikken pndmoni nedeniyle yatis.

» Akciger grafisinde her iki akcigerin orta ve alt
zonlarinda arada saglam dokunun oldugu homojen
opasiteler tespit edilmis.

C: 2048,0, W: 4096,0
C=2048,0, W=4096,0 1/2




e Kan, idrar ve BOS kaltirleri almip IV ampisilin ve
sefotaksim tedavisi baslanmus.

 Kultlrlerinde tGreme olmamas, viral PCR ve serolojik
tetkikler negatif bulunmus.

e Tedavinin dordinctd gunU klintkk  durumunun
dizelmemesi ve akciger grafisindeki radyolojik
gorinUimlerin artarak devam etmesi Uzerine akciger
tomografisi ¢ekilmis, her ki akcigerde tim loblarda
arada saglam akciger dokusunun oldugu noduler
lezyonlar izlenmis.



Contrast: CE
Gantry: 0°
Time: 750 ms
Kesit: 5 mm
Couch: 35
Pos: FFS

C:-500,0, W: 1600,0
C=-500,0, W=1600,0 1/9
v




 Tedavisl teikoplanin, meropenem ve
amfoterisin-B olarak degistirilmis.



Ozgecmis
38 gh ik 3200 gr dogmus.dogumda sorun
olmamis.

soygecmis

Akrabalik yok.

A:43 yasinda,ss

B:46 yasinda,ss

Abla ve abisi mevcut



laboratuar

Wbc:17 000/mm3 * |gA:42 mg/dl(10-15)
Ans:11300/mm3 * 1gM:66 mg/dl(15-124)
Lenf:4180/mm3 * |gG:536 mg/dl(512-1888)
Hgb:10,6 g/d|

Eozinofil:%0,8 * Anti hbs:86,5 IU/L

PLT:508 000/mm3 * Flow sitometri normal



e On tani?



2.Hasta (abisi)

* 3,5 ve 8 aylikken 3 kez kasikta sislik, kizariklik
ve ates nedeniyle basvurmus ve agiz yoluyla
antibiyotik tedavisi almis.

e 13 aylikken kasikta sislik tekrar etmesi Gzerine
hastanemizin cocuk allerji bélimune
basvurmus.

* O dénemde alinan rutin labaratuar ve
immunolojik tetkikleri normal saptanmis.



hgb: 10 gr/dl, htc %31,
Lokosit 11800/mm3,
Lenfosit sayisi 6020/mma3.
Plt 500,000/mma3,
eozinofil %2,

IgE 6.97 kU/L, IgG 827 gr/dl, IgA 39 gr/dl,
IgM 130 gr/dl.

AntiHbs pozitif



* Flow sitometrisinde CD3 %50, CD4 %68, CDS8
%23,CD19 %19, CD 16+56 %6.7.

e Tum batin USG’de splenomegali.

e Kasik USG'unda sag inguinal bdlgede kalsifik
LAP tespit edildi.



e On tani?



1.HASTA

1 aylik erkek hasta

Solunum sikintisi ates ile
basvuru

Her iki akciger orta ve alt
loblarda arada saglam akc
dokusunun oldugu
noduler lezyonlar

Rutin laboratuar ve
Immunolojik tetkikleri
normal

Abide 1Y tanisi?

2.HASTA

13 aylik iken uc¢ kez
bilateral inguinal LAP
ve eslik eden ates ile
basvuru

Ultrasonla kalsifik
iInguinal LAP

Rutin laboratuar ve
Imminolojik tetkikleri
normal

Y tanisi?



« ON TANI ?

e TANIYI DESTEKLEMEK ICIN HANGI TETKIKLERI
GONDERELIM?



Fagositer sistem yetmezlikleri

v  Gobek gec diismesi

v’ Rek. Selilit

v Gingivit

v Abse, pndmoni

v’ Yara iyilesmesinde boz.

Notropeniler
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v’ Abse (ylizeyel veya derin)
v’ Lenfadenit

v  Pnémoni

v Granulomato6z reaksiyonlar
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Kiykim A, JHO, 2015
Baris S, TPK, 2013



« 1.HASTA * 2.HASTA

NITROBLUE

» DHR DUSUK SAPTANDI  TETRAZOLIUM TESTi:
%0

KRONIK GRANULOMATOZ HASTALIK




Kronik Granulomatoz Hastalik

1:200.000

Bilinen 5 genetik mutasyon

X'e bagli gecis

Akraba evliligi olan bolgelerde OR

Tani yasi ortalama 2,5- 3 yas

Mutasyon sekline gore farkli siddette klinik



Patogenez; NADPH oksidaz

NADPH oxidase activation

Glucose-6-phosphate
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KGH klinik

Tekrarlayan bakteriyal, fungal enfeksiyonlar
(akciger, deri, lenf nodlari, karaciger..)

Gelisme geriligi

Gastroenterit

Abse (perianal/perirektal) dermatit, selilit
Pnomoni

Osteomiyelit

Hepatosplenomegali

Lenfadenit



KGH klinik

Kadin tasiyicilarda otoimmunite;
TP

_upus

JIA




KGH etkenler

Aspergilus

Staphylococcus Aureus
Salmonella

Bacillus calmette guerin (BCG)
Candida

Burkholderia cepacia kompleksi
Serratia marcescens

Nocordia species
Mycobacterium tuberculous,




KGH laboratuvar

Hipergamaglobulinemi

Dusuk hafiza B lenfosit sayisi

CD4 T lenfosit dusukltgu

Kronik hastalik anemisi

Akut faz reaktanlarinda yukseklik (ESR-CRP)
Notrofil fonksiyon testleri (NBT-DHR)
Genetik mutasyon



Ayiricl tani

Kistik fibrozis
Hiperimmunglobulin E sendromu
G6PD eksikligi

Glutatyon sentetaz (GS) eksikligi
Crohn hastaligi



Profilaksi

» TMP-SMX 5mg/kg/haftada 3 glin

* |trakonazol 5mg/kg/glin

* Interferon-gamma (IFN-g) 50 pg/m2
(subcutaneous) haftada uc¢ defa



Izlem

* Antibakteriyal ve antifungal profilaksi
* Enfeksiyonlarin erken teshisi
* Enfeksiyonlarin tedavisi



Tedavi

TMP-SMX 15/mg/kg/glin

Vorikonazol 12mg/kg/glin 2 doz yikleme
sonrasinda 4 mg/kg/giin 2 doz idame

Etkene yonelik tedavi (genis spektrumlu ab)
Kc apsesi glukokortikoid tedavi

Anti inflamatuvar tedavi (sulfasalazin,
siklofosfamid, azotiopurin...)

Kiratif tedavi: Kemik iligi transplantasyonu..



KLINIK TAKIP

1. HASTA

Antibiyotik ve anti-fungal profilaksi ile takibe alind1

Akciger BT ve daha sonra manyetik rezonans incelemeleri ile
graniilomlarin boyutunun yaklasik %80 oraninda geriledigi
g6zlemlendi

2015 yilinda salmonella bakteriyemisi ve pnomoni ile
tekrarlayan yatislari oldu.

Hasta Ankara tniversitesi cocuk immunoloji bolimine kemik
iligi nakli i¢in yonlendirildi.2015 yilinda KIT oldu.

2017 yilinda pnomoni tanisiyla 1 kez yatisi oldu.



Klinik takip-abisi

* Hastanin abisi icin kemik iligi nakli
onerilmis.Ama aile endiseli olup kemik iligi
naklini reddetmis.Takip ve tedaviye dizensiz
gelmis.Antifungal ve antibakteriyel profilaksi
baslanan ve takip edilen abisi 5,5 yasinda iken
solunum sikintisi ile serviste yatirilip akciger
grafisinde mantar enf?miliyer tbc?
dusunulerek tedavi baslanmis.GD kotuleserek
vbu de takibi devam eden hasta ex olmus.



* Tesekkdrler...



