
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 granülomatoz hastal›k genetik geçiflli olup nöt-
rofil, makrofaj, eozinofil gibi fagositoz yetene¤i olan
hücrelerde oksidatif metabolizma bozuklu¤u sonucu
meydana gelir. 1/1.000.000 s›kl›kta olup erkeklerde da-
ha yüksek oranda görülür. Kronik ve tekrarlayan piyo-
jenik infeksiyonlarla seyreder.

OLGU

Dört yafl›nda erkek hasta, yüksek atefl ve boyunda flifllik

flikayeti ile hastanemize baflvurdu. Anemnezinden 9 ayl›ktan
itibaren vucudunun de¤iflik bölgelerinde zaman zaman yaralar
ç›kt›¤› ö¤renilen hastam›z ilk kez birbuçuk yafl›nda olmak
üzere, birkaç kez boyunda flifllik nedeniyle hastanede yat›p te-
davi görmüfl. Fizik muayenesinde vucut ›s›s› 38.7°C (aksiler),
sa¤ servikal bölgede 5x5 cm boyutlar›nda sert, alttaki dokuya
fiske lenfadenomegali ve alt ekstremite cildinde kuruluk ve
çatlakl›klar d›fl›nda özellik saptanmad›. ‹lk planda yap›lan la-
boratuvar tetkiklerinde Hb 8.6 g/dl, Htc % 27, lökosit
15.600/mm3, CRP (+++) ve sedimantasyon 90 mm/sa. sap-
tand›, periferik yaymada atipik hücre tespit edilmedi. T‹T ve
kan biyokimyas› normal bulundu. Gruber-Widal, Brucella
aglütinasyon ve Monotesti negatif saptand›. Boyun US yap›-
lan hastada en büyü¤ü sa¤da 32x22 mm boyutunda ve kon-
glomere, di¤erleri daha küçük hipoekoik, minimal homojen
olmayan ön planda habaset düflündüren LAM tespit edildi.
Bunun üzerine kemik ili¤i aspirasyonu yap›ld›, normal bulun-
du. Bat›n US normal olarak de¤erlendirildi. LAP biyopsisi
uygulanan hastan›n patoloji sonucu abseleflen granulomlar›n
yer ald›¤› adenit olarak de¤erlendirildi. Hastan›n anamnezin-
den birkaç kez lenfadenit nedeniyle yatarak tedavi görmesi,
vücudunda zaman zaman yaralar olmas› üzerine immün yeter-
sizlik, nötrofil disfonksiyon bozuklu¤u düflünülerek NBT-
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sNBT,immunglobülinler ve T-hücre profili bak›ld›. Hiperga-
maglobülinemisi olan hastan›n IgE ve T-hücre profilinormal
bulundu. Üç farkl› zamanda bak›lan NBT ve sNBT’de müspet
hücre saptanmad›. Bacak ön yüzünde daha belirgin olan ve
kar›n alt k›sm›na kadar yer alan cilt lezyonlar› dermatoloji
konsültasyonu sonucu iktiyozis vulgaris olarak de¤erlendiril-
di. Bu bulgularla kronik granulomatöz hastal›k ve iktiyozis
tan›s› alan hastam›z›n lenfadeniti sefotaksim/amikasin tedavisi
ile kontrol alt›na al›nd›. ‹nfeksiyon göstergeleri düzelen, atefli
düflen, lenfadenomegalisi küçülen hasta poliklinikten takip
edilmek üzere taburcu edildi.

TARTIfiMA

Dolafl›mda yeterli say›da granülosit , normal ya da art-
m›fl immünglobülin seviyeleri olup kronik ve tekrarla-
yan bakteriyel ve mantar infeksiyonlar› geçiren çocuk-
larda granülosit fonksiyonlar›n›n defektif olabilece-
¤inden flüphelenilmelidir (1). Nötrofil fonksiyon defekt-
leri 5 ana grup alt›nda toplanabilir:
1) Marjinasyon ve adherens kusurlar› 

a. Artmas›; örne¤in lökoemboli ve nötropeni
b. Azalmas›; kemotaktik bozukluklar

2) Kemotaksi kusurlar›
a. Hücresel; iktiyozis, Job’s sendromu, diyabet, 

tembel lökosit sendromu
b. Humoral; kompleman eksiklikleri, serum 

inhibitörleri
3) Tan›ma ve fagositoz kusurlar›
4) Defektif granül fonksiyonlar›; Chediak-Higashi
sendromu
5) Defektif peroksidatif öldürme; kronik granülomatoz
hastal›k, G-6PDH eksikli¤i (1)

Kronik granülomatoz hastal›k polimorf nüveli nötrofil
ve monosit fonksiyonlar›n›n primer defektidir (2). Has-
tal›¤a ait bulgular genellikle yaflam›n ilk 2 y›l›nda bafl-
lamas›na ra¤men hafif formlar› daha ileri yafllar hatta
ergenlik ça¤›na kadar baflvurmayabilir (2,3). Klinik özel-
likler aras›nda lenfadenopati hemen tüm olgularda var-
d›r ve genellikle ilk baflvuru semptomlar›ndand›r. ‹nsiz-
yon ve drenaj gerektiren servikal lenf nodlar›n›n büyü-
mesi çok s›k bir baflvuru nedenidir. Bunun yan› s›ra,
yayg›n lenfadenopati ve hepatosplenomegali olabilir.
‹lk baflvuru esnas›nda bazen hepatik ve perihepatik abse
bulunabilir. Süt çocuklu¤u döneminde subkutan abse
gibi rekürren piyodermiler s›kt›r. Pnömoni ve akci¤er

absesi görülebilir. El ve ayaklar›n küçük kemikleri dahil
tüm kemikler tutulabilir. Gastrointestinal sistemin tutu-
lumu nisbeten s›kt›r. Perianal abse ve rektal fistül hasta-
lar›n yaklafl›k 1/3’ünde görülebilir. ‹nfeksiyon etkeni
olarak en s›k izole edilen mikroorganizmalar stafilokok-
lar, enterik bakteriler, aspergillus ve kandidalard›r. ‹n-
feksiyonlar›n tedavisinde uygun antibiyotikler yüksek
konsantrasyonda, iv. yoldan ve uzun süre kullan›l-
mal›d›r (1,3).

Hücresel kemotaksi bozukluklar› grubunda yer alan ik-
tiyozisde, normal epidermal bariyerin kaybolmas›n›n da
katk›s›yla kronik ve tekrarlayan bakteriyel ve fungal in-
feksiyonlar görülebilir. Bu hastalarda s›kl›kla deri, deri
alt› dokusu ve üst solunum yollar› etkilenir. En s›k
infeksiyon etkeni S aureus olup S epidermidis, Gram (-)
enterik bakteriler, kandida ve aspergillus da infeksiyon
bölgelerinden izole edilebilir (1). Miller ve ark., iktiyo-
zis ve deprese PMN kemotaksisi olan üç kardeflin bi-
rinde hepatik abse di¤er ikisinde tekrarlayan piyoder-
miler oldu¤unu yay›nlam›fllard›r (4). Pincus ve ark., 4
yafl›nda bir olguda iktiyozis ile birlikte defektif nötrofil
kemotaksisi, hiper IgE ve rekürren piyojenik infeksi-
yonlar›n görüldü¤ünü bildirmifllerdir (5).

Sonuç olarak, tekrarlayan lenfadenitler ve piyojen in-
feksiyonlarda kronik granülomatoz hastal›k ay›r›c› tan›-
da mutlaka düflünülmeli, çok nadir de olsa nötrofil dis-
fonksiyonunun görülebildi¤i iktiyozis, tembel lökosit
sendromu, Chediak-Higashi sendromu, Job’s sendromu
ve kronik granülomatoz hastal›k tablolar›ndan iki ya da
daha fazlas›n›n bir arada olabilece¤i ak›lda tutulmal›d›r.
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