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Kronik  graniilomatoz hastalik  yaklasik
1:500000°lik insidansla goriilen %55 X’e bagh
resesif, %45 otozomal resesif gecis gosteren bir
immiin yetmezlik durumudur (1). Bu hastaliktaki
patoloji ndtrofil, monosit, makrofaj ve eozino-
fillerde solunumsal patlamanin (respiratory burst)
gergceklesememesi ve bu nedenle fagozomlarin
icine alman katalaz pozitif mikroorganizmalarin
hiicre i¢i 6liimiiniin ger¢eklesememesidir. Sonugta
olusan graniilomlara bagli komplikasyonlar ve
katalaz pozitif mikroorganizmalara bagli dliimciil
enfeksiyonlar goriiliir. Graniilom olusumu ve buna
bagli komplikasyonlardan antijenin etkin olarak
elimine edilememesi ve graniilom olusumunda rol
alan faktorlerin anormal regiilasyonu sorumludur.
Bu hastalikta katalaz negatif mikroorganizmalarin
eleminasyonunda bir problem yoktur, ¢ilinkii bu
mikroorganizmalarda tretilen hidrojen peroksit
(H,0,) katalaz enzimi olmadig i¢in pargalanamaz
ve fagozomun i¢inde eksik olan, sentezlenemeyen
reaktif oksijen radikallerini olusturur. Boylece bu
mikroorganizmalar kendi Oliimlerine kendileri
katkida bulunurlar.

Kronik graniilomatoz hastalikta goriilen en-
feksiyonlar siklik sirasiyla pndmoni, lenfadenit,
apse (ciltalti, karaciger, akciger, perirektal, beyin,
diger), osteomyelit, bakteremi-fungemi, seliilit,
menenjit ve diger enfeksiyonlardir (2). Bu enfeksi-
yonlara yonelik tedaviyi segerken saglikli bireyler-
deki en olasi etkenler degil, bu hastalikta o sisteme
ait enfeksiyon yapan en olasi mikroorganizmalar
diisiiniilerek tedavi vermek gerekir. Ornegin bu
hastalikta goriilen en sik pndmoni etkeni
Aspergillus iken, en sik goriilen ii¢ osteomyelit
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etkeni sirasiyla Serratia, Aspergillus, Paecilomyces
suslaridir (3). Kronik graniilomatoz hastalikta ayri-
ca slirekli enflamasyon ve graniillomlardan dolay1
olusan enfeksiyon dis1 komplikasyonlar (hepa-
tosplenomegali, graniilomatdz ileokolit, korio-
retinit, kronik ishal vb gibi) ¢ok sik goriiliir ve
tedavileri bazen oldukga zor olabilir.

Kronik graniilomatoz hastalik tanisi olgularin
%75’inde 5 yas altinda, 6zellikle ilk iki yilda ko-
nur. Tamida en ¢ok kullanilan NBT (nitroblue
tetrazolium)  testinin  yamisira  kemilusans
(chemiluminescens) testleri ve DNA analizi de
kullanilabilir. Bu testlerle kronik graniilomatoz
hastalikta prenatal tam1 da konulabilmektedir. He-
niiz 4.5 aylik olan hastamizda tan1 NBT testi ile
konulmustur.

Enfeksiyon ve enfeksiyon disi komplikas-
yonlarin tedavisinin yani sira kronik graniilomatoz
hastalikta trimetoprim-sulfametaksazol ve itrako-
nazol profilaksisi hastaligin prognozunu (hem
morbidite hem de mortalite agisindan) oldukca iyi
yonde etkilemektedir (4, 5). Yapilan son ¢alismalar
Interferon gammanin da enfeksiyon proflaksisinde
oldukga etkin oldugunu goéstermistir (6). Kemik
iligi transplantasyonu komplikasyonlar1 nedeniyle
sadece ilag tedavisine ragmen sik sik ciddi enfek-
siyon geciren hastalarda uygulanabilir (7).

1950’lerde “fatal graniilomatoz hastalik” ola-
rak adlandirilan kronik graniilomatoz hastalikla
ilgili 1971°de yayimnlanan bir ¢alismada, izlem sira-
sinda 92 hastadan 45’inin 6ldigii, bu 45 6limiin
35’inin 7 yas altinda oldugu bildirilmistir (8, 9).
Hastaligin giderek daha iyi taninmasi, profilaksi ve
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etkin tedavi segeneklerinin belirlenmesiyle 2000
yilinda ¢ikan yayinlar hastalarin 30-40°11 ve hatta
50-60’11 yaslara ulasabildigini gostermektedir (3).
Oliimlerin ise en sik Aspergillus, Burkholderia
cepacia ve Pseudomonas enfeksiyonlari nedeniyle
oldugu bildirilmistir (3).
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