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Yakinma

* 5 yas, erkek
* 1 ay once baslayan ates
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Hikaye

Son bir aydir ara ara ates yukseligi (olculmemis,
parasetamol ile gerilemis) olan hasta son 2 gun ates
yuksekligi 39.8 dereceyi bulmasi sonrasi aile
tarafindan acil servisimize getirildi.
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Ozgecmis

21 gunlukken pnomoni tanisi ile uzun sureli yatig
Pnomoni tanisi ile tekrarlayan yatiglari mevcut.



Soygecmis

Anne: 41yas saglikli

Baba: 43 yas saglikl

Anne baba arasinda akraba evliligi yok.
Kiz kardes 11yasinda saglikli

Erkek kardes 5 yasinda olmus (immun yetmezlik
nedeniyle)



Fizik Muayene

Sag akciger orta ve alt zonlarda krepitan raller
2 cm hepatomegali

Yasamsal bulgular
Ates: 36,4
Nabiz: 126/dk
Solunum sayist: 32/dk
Kan basinci: 100/60 mmhg
Oksijen saturasyonu: %97



Laboratuvar
Biyokimya
Kan glikozu: 107 mg/dl
AST: 55 U/L
ALT: 43 U/L
Kreatinin: 0,25

BUN: 14 mg/dl
CRP: 8,26 mg/d|

Hemogram

Beyaz kure: 12,630 /mm3
Hb: 12 g/dl

trombosit: 378.000/mm3
Sedimentasyon: 37
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Radyoloji
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Hikaye

Erkek kardeste kronik graniilomatoz hastalik tanisi

Hasta ilk yatis sonrasinda dihidrorodamin testi ile
kronik grantilomatoz hastalik tanisi ald.

Aileye kemik iligi nakli onerildi.

Erkek kardesi 4 yasinda pnomoni nedeni ile oldi.

Hastaya 2 y1l once kemik iligi transplantasyonu
yapildi.
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Kronik Granilomatdz Hastalik
(KGH)

1:200.000

Bilinen 5 genetik mutasyon

X'e bagh gecis

Akraba evliligi olan bolgelerde OR

Tani1 yasi ortalama 2,5- 3 yas

Mutasyon sekline gore farkli siddette klinik
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KGH klinik

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

Gelisme geriligi

Gastroenterit

Apse (perianal/perirektal), dermatit, selilit
Pnomoni

Osteomiyelit

Hepatosplenomegali

Lenfadenit



KGH klinik

* Kadin tastyicilarda otoimmiinite;
o [TP

* Lupus

o JIA




KGH etkenler

Aspergillus

Staphylococcus aureus
Salmonella

Bacillus calmette guerin (BCG)
Candida

Burkholderia cepacia kompleksi
Serratia marcescens

Nocardia tirleri

Mycobacterium tuberculosis



KGH laboratuvar

Hipergamaglobulinemi

Diistik hafiza B lenfosit sayisi

CD4 T lenfosit dusukligu

Kronik hastalik anemisi

Akut faz belirteclerinde ytikseklik (ESR-CRP)
Notrofil fonksiyon testleri (NBT-DHR)

Genetik mutasyon
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NBT (Nitroblue tetrazolium test)




DHR (Dihidrorodamin 123 tes
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AyIricl tanti

Kistik fibrozis
Hiperimmunglobulin E sendromu
G6PD eksikligi

Glutatyon sentetaz (GS) eksikligi
Crohn hastalig:
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Profilaksi

TMP-SMX s5mg/kg/haftada 3 giin
Itrakonazol smg/kg/giin

Interferon-gamma (IFN-g) 50 pg/m2 (deri alt1 enjeksiyon)
haftada ti¢ defa



Izlem

Antibakteriyal ve antifungal profilaksi
Enfeksiyonlarin erken teghisi

Enfeksiyonlarin tedavisi



Izlem

BCG asis1 kontraendike
Canl1 bakteri asilar1 onerilmemekte

Virts asilar gtivenli



Tedavi
TMP-SMX 15/mg/kg/glin

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

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

Anti inflamatuar tedavi (azotiopurin, sulfasalazin,
siklosporin, talidomid..)

Kiratif tedavi: Kemik iligi transplantasyonu.
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Hastamizda
TMP-SMX tedavi dozunda

Vorikonazol

Sefoperazon sulbaktam
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Tesekkiirler..



