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SUMMARY
Chronic granulomatous disease accompany with ichthyosis

Chronic granulomatous disease, is a genetic disease charac-
terized by a disorder of oxidative metabolizm in cells capable
of phagocytosis such as neutrohils, machrophages and eosi-
nophils. Its incidence is 1/1.000.000 and more commen in ma-
les. Most of the patients present within the first year especially
first 3 months of their life with soft tissue infection, lympha-
denitis and abscesses in liver and spleen.

4 year old male child attended to our hospital with complaint
of swelling on the neck and fever. His past medical history
included common recurrent exudative lesions at various parts
of his body and he had been investigated for neck mass a few
times. His physical examination yielded right cervical lym-
phadenomegali 5x5 cm diameter, fixed to underlying tissue
and dryness and fissures on the lower extremites. He was
diagnosed as chronic granulomatous disease and ichthyosis
vulgaris after laboratury and clinical workup and his lym-
phadenitis was controlled by anthbiotic therapy.

Chronic granulomatous disease should be considered in the
differential diagnosis of recurrent lymphadenitis and though
very rare it may accompany diseases with neutrophil disfunc-
tion such as ichthyosis, lazy-leukocyte syndrome, Cheidak-
Higashi syndrome and Job syndrome.
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Kronik graniilomatoz hastalik genetik gecisli olup not-
rofil, makrofaj, eozinofil gibi fagositoz yetenegi olan
hiicrelerde oksidatif metabolizma bozuklugu sonucu
meydana gelir. 1/1.000.000 siklikta olup erkeklerde da-
ha yiiksek oranda goriiliir. Kronik ve tekrarlayan piyo-
jenik infeksiyonlarla seyreder.
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Dort yasinda erkek hasta, yiiksek ates ve boyunda sislik

sikayeti ile hastanemize bagvurdu. Anemnezinden 9 ayliktan
itibaren vucudunun degisik bolgelerinde zaman zaman yaralar
ciktig1 6grenilen hastamiz ilk kez birbucuk yasinda olmak
lizere, birkac kez boyunda sislik nedeniyle hastanede yatip te-
davi gormiis. Fizik muayenesinde vucut 1s1s1 38.7°C (aksiler),
sag servikal bolgede 5x5 cm boyutlarinda sert, alttaki dokuya
fiske lenfadenomegali ve alt ekstremite cildinde kuruluk ve
catlakliklar diginda 6zellik saptanmadi. flk planda yapilan la-
boratuvar tetkiklerinde Hb 8.6 g/dl, Htc % 27, lokosit
15.600/mm*, CRP (+++) ve sedimantasyon 90 mm/sa. sap-
tandi, periferik yaymada atipik hiicre tespit edilmedi. TiT ve
kan biyokimyasi normal bulundu. Gruber-Widal, Brucella
agliitinasyon ve Monotesti negatif saptandi. Boyun US yapi-
lan hastada en biiyiigii sagda 32x22 mm boyutunda ve kon-
glomere, digerleri daha kiiciik hipoekoik, minimal homojen
olmayan 6n planda habaset diisiindiiren LAM tespit edildi.
Bunun iizerine kemik iligi aspirasyonu yapildi, normal bulun-
du. Batin US normal olarak degerlendirildi. LAP biyopsisi
uygulanan hastanin patoloji sonucu abselesen granulomlarin
yer aldig1 adenit olarak degerlendirildi. Hastanin anamnezin-
den birka¢ kez lenfadenit nedeniyle yatarak tedavi gormesi,
viicudunda zaman zaman yaralar olmasi {lizerine immiin yeter-
sizlik, notrofil disfonksiyon bozuklugu diisiiniilerek NBT-

Resim 1. Hastamizin sag servikal kitlesinin goriiniimii
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sNBT,immunglobiilinler ve T-hiicre profili bakildi. Hiperga-
maglobiilinemisi olan hastanin IgE ve T-hiicre profilinormal
bulundu. Ug farkli zamanda bakilan NBT ve sNBT de miispet
hiicre saptanmadi. Bacak 6n yiiziinde daha belirgin olan ve
karin alt kismina kadar yer alan cilt lezyonlar1 dermatoloji
konsiiltasyonu sonucu iktiyozis vulgaris olarak degerlendiril-
di. Bu bulgularla kronik granulomat6z hastalik ve iktiyozis
tanist alan hastamizin lenfadeniti sefotaksim/amikasin tedavisi
ile kontrol altina alindi. infeksiyon gostergeleri diizelen, atesi
diisen, lenfadenomegalisi kiigiilen hasta poliklinikten takip
edilmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Dolasimda yeterli sayida graniilosit , normal ya da art-
mis immiinglobiilin seviyeleri olup kronik ve tekrarla-
yan bakteriyel ve mantar infeksiyonlar1 gegiren cocuk-
larda graniilosit fonksiyonlarinin defektif olabilece-
ginden siiphelenilmelidir (). Nétrofil fonksiyon defekt-
leri 5 ana grup altinda toplanabilir:
1) Marjinasyon ve adherens kusurlari
a. Artmasi; 6rnegin l16koemboli ve nétropeni
b. Azalmasi; kemotaktik bozukluklar
2) Kemotaksi kusurlari
a. Hiicresel; iktiyozis, Job’s sendromu, diyabet,
tembel 16kosit sendromu
b. Humoral; kompleman eksiklikleri, serum
inhibitorleri
3) Tanima ve fagositoz kusurlari
4) Defektif graniil fonksiyonlari; Chediak-Higashi
sendromu
5) Defektif peroksidatif 6ldiirme; kronik graniilomatoz
hastalik, G-6PDH eksikligi (1)

Kronik graniilomatoz hastalik polimorf niiveli nétrofil
ve monosit fonksiyonlarinin primer defektidir (2). Has-
taliga ait bulgular genellikle yasamin ilk 2 yilinda bas-
lamasina ragmen hafif formlar1 daha ileri yaglar hatta
ergenlik ¢cagina kadar bagvurmayabilir (23). Klinik 6zel-
likler arasinda lenfadenopati hemen tiim olgularda var-
dir ve genellikle ilk bagvuru semptomlarindandir. Insiz-
yon ve drenaj gerektiren servikal lenf nodlarinin biiyii-
mesi ¢ok sik bir bagvuru nedenidir. Bunun yani sira,
yaygin lenfadenopati ve hepatosplenomegali olabilir.
Ik bagvuru esnasinda bazen hepatik ve perihepatik abse
bulunabilir. Siit ¢ocuklugu doneminde subkutan abse
gibi rekiirren piyodermiler siktir. Pnomoni ve akciger
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absesi goriilebilir. El ve ayaklarin kiiciik kemikleri dahil
tiim kemikler tutulabilir. Gastrointestinal sistemin tutu-
lumu nisbeten siktir. Perianal abse ve rektal fistiil hasta-
larin yaklasik 1/3’iinde goriilebilir. infeksiyon etkeni
olarak en sik izole edilen mikroorganizmalar stafilokok-
lar, enterik bakteriler, aspergillus ve kandidalardir. In-
feksiyonlarin tedavisinde uygun antibiyotikler yiiksek
konsantrasyonda, iv. yoldan ve uzun siire kullanil-
malidir (13),

Hiicresel kemotaksi bozukluklari grubunda yer alan ik-
tiyozisde, normal epidermal bariyerin kaybolmasinin da
katkisiyla kronik ve tekrarlayan bakteriyel ve fungal in-
feksiyonlar goriilebilir. Bu hastalarda siklikla deri, deri
alt1 dokusu ve iist solunum yollar1 etkilenir. En sik
infeksiyon etkeni S aureus olup S epidermidis, Gram (-)
enterik bakteriler, kandida ve aspergillus da infeksiyon
bolgelerinden izole edilebilir (D, Miller ve ark., iktiyo-
zis ve deprese PMN kemotaksisi olan ii¢ kardesin bi-
rinde hepatik abse diger ikisinde tekrarlayan piyoder-
miler oldugunu yaymlamiglardir 4. Pincus ve ark., 4
yasinda bir olguda iktiyozis ile birlikte defektif notrofil
kemotaksisi, hiper IgE ve rekiirren piyojenik infeksi-
yonlarin goriildiigiinii bildirmislerdir ©).

Sonug olarak, tekrarlayan lenfadenitler ve piyojen in-
feksiyonlarda kronik graniilomatoz hastalik ayirici tani-
da mutlaka diistintilmeli, cok nadir de olsa nétrofil dis-
fonksiyonunun goriilebildigi iktiyozis, tembel 16kosit
sendromu, Chediak-Higashi sendromu, Job’s sendromu
ve kronik graniilomatoz hastalik tablolarindan iki ya da
daha fazlasinin bir arada olabilecegi akilda tutulmalidir.
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