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Lokosit tanimi

vucudun savunma sisteminin birincil
elemanlaridir

* Lokositler, 6l doku artiklarini, fagosite ederek
urettikleri antikorlarla ve duyarl lenfositlerle
harap ederek ortadan kaldirmaya calisirlar

Harrison's Internal Medicine. Disorders of Granulocytes and Monocytes



Lokosit

"o Normal kosullarda |6kosit sayisi: 4000-
10.000/mm3 (Ortalama 6000- 7000)

e <4000/mm?3 : l6kopeni

e >10.000/mm?3 : Iokositoz

Harrison's Internal Medicine. Disorders of Granulocytes and Monocytes



Lokositlerin siniflandiriimasi

e Lokositler sitoplazmalarinda granil olup, olmamasina
gore granlilositler ve agrantlositler diye iki gruba
ayrilir

* Granulositler kemik iliginde miyeloid seriden gelisirler

* Nukleuslari parcali ya da loblu oldugu icin bunlara
polimorfoniikleer lokositler denir

e Sitoplazmalarindaki granullerin boya alma 6zelligine
gore:
— Notrofil (notral boya alir, pembe leylak renktedir)
— Eozinofil (asit boya alir, kirmizi gériinimdedir)
— Bazofil (bazik boya alir, koyu mavi renktedir)

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007
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Lokosit yapimini arttiran faktorler

« Akut inf.

* Yabanci proteinler

* Doku tahribi

e Kan kayiplari

e Bakteri toksinleri ve kimyasal toksinler

* Hipofiz bezi ve adrenal korteks hormonlari
* Losemiler

* Fizyolojik: asiri egzersiz, gebelik, yeni dogan

Immunobiology the immune system in health and disease. Janeway CA,
Travers P, Walport M, Shlomchik MJ. 6th ed. 2005



Lokopeni yapan faktorler

s Aclik

* |laclar (glukokortikoidler, sulfonamidler,...)
e Bakteriyel ya da fungal sepsis

e Tifo, paratifo gibi bazi inf

 Malignansi

e Postoperatif durum

» Sitotoksik kemoterapi / radyasyon tedavisi
* Travma

* Hemoraji

Immunobiology the immune system in health and disease. Janeway CA,
Travers P, Walport M, Shlomchik MJ. 6th ed. 2005



Lokosit formuli

* Lenfosit: %20-30

* Monosit: %2-8

* Eozinofil: %1-4

* Bazofil: %0.5

 Comak cekirdekli: %1-2

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Lokosit formuli

Hast. tanisinda l6kosit formult onemli ipucu
verir

Losemilerde tek tip hiicre hakimiyeti olur
Bakteriyel inf: grantlositler

Allerjik hast’larda eozinofiller

Viral inf: lenfositler

Tbc gibi kronik hast’da monositler hakimiyeti
vardir.

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007
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NOTROFILLER

. /Dolasan |6kositlerin sayil olarak en buyuk bolimuanu
olustururlar (%50-55)

e Eriskin bir insanda hergtin 100 milyar notrofil tretilir
* Dolasimda yaklasik 6 saat murleri vardir
* Mo ileilk karsilasan hiicrelerdir

* Yuzeyindeki cesitli reseptorlerle mo’ya baglanir ve
fagosite ederler

 Mikroorganizma (mo) ile karsilasmayan noétrofiller
programlanmis hiicre 6limine (apoptoz) ugrayarak,
karaciger ve dalaktaki doku makrofajlari tarafindan
temizlenir

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Notrofil gelisiminde 6nemli buyume
faktorleri

onculleri uyararak notrofil gelisimini saglar

e G-CSF (Granulosit koloni stimtle edici faktor):
Notrofil dnclllerini ve olgun notrofilleri uyarir

e GM-CSF (Granulosit-monosit CSF): Notrofil,
eozinofil ve monosit oncullerini ve olgun
granulleri uyarir

e |L-3, IL-6, IL-1 oncul hicrelere, IL-4 bazofillere,
IL-5 eozinofillere etki eder

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Koloni Stimule Edici Faktorler
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Infeksiyona granilosit yaniti

« ilk savunma hatti doku makrofaji

* Inflamasyon bdlgesine nodtrofil yayilimi
* Kanda notrofil artisi (notrofili)

* |Itihapli dokuya ikinci makrofaj yayilimi

 Kemik iliginde granilosit ve monosit yapiminin
artmasi

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Notrofil ve Makrofajlarin Savunma
Ozellikleri

"o Doku araliklarina diapedez ile girer
 Kemotaktik alanlara ameboid hareketle gider

* Inflamasyonlu doku bélgesine kemotaksis ile
cekilir
e Fagositoz ile mo ve yabanci cisimleri sindirir

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Notrofillerin Fonksiyonlari

* Notrofillerin asil fonksiyonlari fagositozdur
e Vucuda bakteri girdiginde notrofiller hizla yanit
verirler

e Fagositoz Uc¢ fazdan olusur:
— Migrasyon ve diapedez
— Opsonizasyon ve tanima
— Yutma, oldirme ve sindirim

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Notrofillerin Fonksiyonlari

* Inflamasyon, yaralanma veya infeksiy6z ajan
varhiginda notrofiller kimyasal uyarilar yoluyla o
bolgeye yonelirler

* Notrofiller damarlarin endotelyel hiicrelerinden
kemoatraktore dogru goc eder: diapedez

e Kemoatraktanlarla notrofillerin bu hareketine
kemotaksis denir

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Adezyon ve Yuvarlanma

* Once, IL-1 ve TNF gibi sitokinlerin etkisi ile

post kapiller venul endotel hiicreleri yluzeyinde
E-Selektin (CD62E) belirir

* Lokositler, ylzeylerindeki karbonhidrat
igandlar ile endotel hicrelerine tutunurlar

* Kan akimi etkisi ile tekrar kopar ve endotel

nucreleri Uzerinde yuvarlanirlar

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



gibi molekullerin ortaya cikmasi uyarilir

* Yizeylerindeki VLA-4, LFA-1, Mac-1 INTEGRIN
gibi cesitli adezyon molekulleri vasitasiyla
damar endotelinde bulunan VCAM-1, ICAM-1
gibi ligandlarina sikica tutunurlar

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Adezyon ve Yuvarlanma
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Kemotaksis

. Notrofiller, kan dolasimindan cesitli
kemoatraktan maddelerin

— Lokotrien,

— Aktive fibrinoliz Grunleri,
— Kallikrein,

— C33, C5a gibi

kompleman sistemi trunleri etkisi ile infeksiyon olan
doku bolgelerine goc ederler

Cellular and Molecular Immunology. Abbas AK, Lichtman AH. 6th ed. 2007



Kemotaksiye neden olan faktorler

"« Bazi bakteriyel toksinler
e |Itihaph dokuda

— Ortama cikan dejeneratif Grtnler

— Aktive olan «kompleman kompleksinin» cesitli
reaksiyon urunleri

— Plazma pihtilasmasinin neden oldugu cesitli
reaksiyon urunleri ve diger maddeler

Immunobiology the immune system in health and disease. Janeway CA,
Travers P, Walport M, Shlomchik MJ. 6th ed. 2005



Diapedez

* Notrofiller ve diger granulositler,
kapillerler ve postkapiller vendullerin
endotel hucreleri arasindaki baglanti
bolgelerinden gecerek bagdokusuna
amoboid hareketlerle ulasirlar

* Bu surece «diapedez» adi verilir




Notrofillerin Fonksiyonlari

ihtiyac duyarlar

 Kemotaksis oldugunda immunoglobulinler ve
kompleman komponentleri bakterinin ytzeyini kaplar

e Notrofillerin tanimasi ve yapismasi saglanir
(opsonizasyon)

Immunobiology the immune system in health and disease. Janeway CA,
Travers P, Walport M, Shlomchik MJ. 6th ed. 2005



Notrofillerin Fonksiyonlari

Membran psodopodlari mo’yi sarar ve notrofil
stoplazmasinda vakuol meydana gelir: fagozom

Sitoplazmik graniller fagozomla birlesir: fagolisozom

Granuler enzimlerin litik aktivitesiyle mo 6lur ve
sindirilir

Lokosit icinde pH degisikligi ve enzimlerin etkisiyle,
fagolisozomda hidrojen peroksid ve superoksitler
meydana gelir.

Sindirme islemlerinin timuine solunumsal patlama
denir

Immunobiology the immune system in health and disease. Janeway CA,
Travers P, Walport M, Shlomchik MJ. 6th ed. 2005



Fagositoz

mo’ya cesitli reseptorler
araciligiyla tutunurlar
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Fagositoz

o Chemotaxis of

phagocyte to mic ) Adherence

9 Ingestion of microbes
by phagocytes

Microbes

3t 7 Killing of
N ° microbes by
- enzymes and
other chemicals

| © Elimination
(exocytosis)

Copyright © 2006 Pearson Education, Inc.. publishing as Benjamin Cummings.




Fagositoz

o Chemotaxis of

phagocyte to mic ) Adherence

9 Ingestion of microbes
by phagocytes

Microbes

3t 7 Killing of
N ° microbes by
- enzymes and
other chemicals

| © Elimination
(exocytosis)

Copyright © 2006 Pearson Education, Inc.. publishing as Benjamin Cummings.




Granulosit Bozukluklari
Hastaliklari




Notrofil Bozukluklari

1) Kantitatif Notrofil Bozukluklari
(anormal sayi)

2) Kalitatif Notrofil Bozukluklari
(anormal fonksiyon)

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



Kantitatif Notrofil Bozukluklari

e Lokositoz: WBC sayisinda artis

e Lokopeni: WBC sayisinda azalma

 Notropeni: Dolasimdaki notrofil sayisinda
absolu azalma

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



* Viral infeksiyonlar

* llaclar

e Alloantikor olusumu (transfiizyon, gebelik gibi)
e Otoantikor olusumu

e Sekonder;

e Aplastik anemi,
e Kemik kanserleri gibi

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



NOTROPENI

e Notropeninin nedeni bilmek;
infeksiyonun yonetiminde bliyuk onem
tasimaktadir.

 Notropeni suresi 14 hafta oldugunda
infeksiyon sikhigr %100°e kadar cikar

* Derin notropenisi olan hastalarda ise bu sire
6 haftadir

Bouma G, et al. Br J Haematol 2010; 151:312.



NOTROPENI

"o Hematolojik maligniteli hastalarda enf. sik
gorullr.
e Efektor hicrelerdeki belirgin fonksiyonel

bozukluklar; infeksiyoz komplikasyonlarin
gelismesine katkida bulunabilir

e Altta yatan sebebe gore inf. farkli seyredebilir.

e Bazen hayati tehtid eden bir inf’a neden
olabilirken, bazen genel populasyondan farksiz
seyreder

Bouma G, et al. Br J Haematol 2010; 151:312.



Kalitatif Notrofil Bozukluklari

* Notrofil fonksiyonlari bozulur
e Oldukca nadir durumlardir

* Major defektler:
— Sitoplazmik grantller
— Solunumsal patlamada bozukluklar
— Kemotaksis
— Kombinasyon defektler

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



Notrofil Fonksiyon Bozukluklari

Genel ozellikler:

e Notrofil disfonksiyonu olan hastalarda kronik
reklrren bakteriyel inf. goralur

* Agir kemotaktik defektlerde kronik deri ve
mukozal inf. vardir

* Derilezyonlari siklikla kalici skarlar birakarak
lyilesir

e Lezyonlarda nétrofil migrasyonu olamadigindan,
apse formasyonu ve ply drenaji gorilmez

Dinauer MC. Methods Mol Biol 2014; 1124:501



Notrofil Fonksiyon Bozukluklari

Genel ozellikler:

* Agir notropenili hastalarda gorulebilen sepsisin
aksine, akciger, karaciger ve lenf nodlarinin yavas
seyirli inf’larina neden olur

* Ates genellikle subfebrildir ve bakteri izolasyonu
zordur

 Stafilokoklar, Serratia, Nocardia, Aspergillus,
ve Burkholderia cepacia, kronik grantilomatoz
hast’da etken olabilecek mo’lardir

* Inf’larin dogru ydnetilmelerinde altta yatan
nedenin bulunmasi cok 6nemlidir

Dinauer MC. Methods Mol Biol 2014; 1124:501



Alkol

Steroid kullanimi
Travma

Yanik

Pankreatit

Immun kompleks hast (6rn:SLE, RA)
1gG eksikligi (orn:protein kaybettiren enteropatiler)

C3 eksikligi (SLE)

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



HIPERIMMUNGLOBULIN E SENDROMU

"o Kemotaksis defektlerindendir

 Serum IgE cok yuksek ve notrofil motilitesi
azalmistir

e Otozomal dominant gecis gosterir

* Cocuklarda kaba, iri bir yuz ve kronik egzamoid
dermatit vardir

Farmand S, Sundin M. Hyper-IgE syndromes: recent advances in
pathogenesis, diagnostics and clinical care. Curr Opin Hematol 2015; 22:12.



HIPERIMMUNGLOBULIN E SENDROMU

e Kronik dermatit ve tekrarlayan sinopulmoner
inflara yol acar

e Soguk apseler olusabilir

e Cilt lezyonlari etrafinda eritem yoktur

* Anti-stafilokokal Igk yuksek, anti-stafilokokal 1gG
dusuktir

e Atopik hastalardan IgE’nin S. aureus’a spesifik
olmasi ile ayirt edilir

* Rebuck deri-pencere testi bozuktur

Farmand S, Sundin M. Hyper-IgE syndromes: recent advances in
pathogenesis, diagnostics and clinical care. Curr Opin Hematol 2015; 22:12.



HIPERIMMUNGLOBULIN E SENDROMU

* Interferon-gama tedavisinden yarar
gorebilirler, ancak uzun donem etkileri hentz
gozlenmemistir

* Bazi hastalarda profilaktik antibiyotik kullanimi
gerekebilir

e |gG alt tipleri eksik olanlarda intravendz
immunglobulin kullanilabilir

Farmand S, Sundin M. Hyper-Igk syndromes: recent advances in
pathogenesis, diagnostics and clinical care. Curr Opin Hematol 2015; 22:12.



ADEZYON DEFEKTLERI

“s Otozomal resesif
* B2-integrinler eksiktir
e Notrofillerin ICAM-1e baglanmasi defektlidir

e Tekrarlayan puysuz, gangrenoz yumusak doku,
ciltalti ve mukoz membran inf.'lari (Stafilokokal
ve psodomonas inf. stk gorulir)

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



ADEZYON DEFEKTLERI

Edinilmis adezyon defektleri:

— Travma
—Yaniklar
— Pankreatit

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



"o LOKOSIT ADEZYON DEFEKTI (LAD Tipl)
22. kromozomun uzun kolunda kodlanir

Integrin b zinciri (CD18) yoklugunda meydana
gelir
Lokositler var fakat inf. boélgesine ulasamiyor

Gen defektinin ciddiyetine bagli olarak inf.
siddeti de degismektedir

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



LOKOSIT ADEZYON BOZUKLUGU

“KLINiK BELIRTILER

* Yara iyilesmesinde bozulma
* Periodontal hast

* Yeni doganlarda gébegin dismesi 30 giint gecmekte,
omfalit siklikla gérilmektedir

* Lezyon bdlgesine notrofiller ulasamadigindan
inflamasyon azdir

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



LOKOSIT ADEZYON BOZUKLUGU

* Tekrarlayan inf: otitis media, pndmoni,

peritonit, selllit, barsak inf, perirektal bolge
inf. stk goralar

* Genellikle Staphylococcus aureus ve Gram (-)
mo’lar etkendir

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



e Lokositoz
e Notrofili
e Notrofil kemotaksisinde azalma

 Flow sitometriile CD18 ve CD11a, CD11b,
CD11c'de azalma gorulur

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



__ LOKOSIT ADEZYON BOZUKLUGU

* Yogun antibiyotik tedavisi ve kemik iligi nakli
onerilmektedir

van de Vijver E, van den Berg TK, Kuijpers TW. Leukocyte adhesion
deficiencies. Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:101.



GUNUN SORUSU

KAGINCI SLAYTAYIZ ?

CEVAP
50, SLAYT



KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

gl Fagosit oksidaz enzimi eksikliginde /
bozuklugunda ortaya cikar

* Cogu vakada X kromozomunda bir mutasyon
vardir (X-bagl kalitim)

* Otozomal resesif olarak da kalitim gosterebilir

e Notrofillerin bakterileri ve mantarlari oldirme
yetenegi ortadan kalkar

Holland SM. Chronic granulomatous disease.
Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:89



~ KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

«Lizozom granulleri» acilir

 Mo'lar cesitli enzimler araciligi ile fagolizozom
icerisinde oldurullr

* Bu siirecte, FAGOSIT OKSIDAZ (PHOX) enzim
sistemi ile;
molekuler oksijen, reaktif oksijen Grinlerine
(Stper Oksit Radikalleri, NADPH, H202)
indirgenir

Holland SM. Chronic granulomatous disease.
Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:89



KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

. Fagosit Oksidaz Enzim Sistemi 4 alt Gniteden olusur
ve 410°dan fazla olasi bozukluk gosterebilir

 Her bir bozukluk, klinik olarak farkli derecelerde KGH
tablosuna yol acabilir

* Slper Oksit olusumunda gerekli yardimci bir faktor
de NADPH'dir

e Dulsuk miktarda NADPH olusumu da KGH tablosuna
vol acar

* Glukoz-6-Fosfat Dehidrojenaz Eksikliginde (G6PD),
NADPH eksikliginden dolayi KGH gorulebilir



KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

 Cogunlukla, 5 yasindan once, cocukluk caginda tani
konulur
e Tekrarlayan infeksiyonlar:
—Yuzeyel cilt inf (sellllit ve impetigo)
—Apseler (deri, doku ve organlarda)
—Lenfadenit
—Pnomoni
—Infektif artrit
—Osteomyelit
—Bakteriyemi / fungemi

Holland SM. Chronic granulomatous disease.
Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:89



~ KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

 Mikroapse ve granulom olusumu tipiktir

 Anemi, hepatosplenomegali, restriktif akciger
hastaligi, dermatit, gingivit olabilir

Holland SM. Chronic granulomatous disease.
Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:89



~ KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

*Katalaz (+) mo’larla inf fazla
*En sik S.aureus ve Pseudomonas spp

*Diger etkenler:

— Aspergillus fumigatus
— Escherichia coli

— Klebsiella spp

— Candida spp

Holland SM. Chronic granulomatous disease.
Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:89



~ KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

 NBT (Nitro Blue Tetrazolium) Testi : Fagosit
Oksidaz enziminde bir problem oldugunu
gosteren hizli bir testtir

e Sitokrom C Indirgenme Deneyi: Hastanin
notrofillerinin ne miktarda stperoksit anyonu
Urettigi gosterilebilir

* Flow Sitometri ile Dihidro Rodamin123 Testi

Holland SM. Chronic granulomatous disease.
Hematol Oncol Clin North Am 2013; 27:89



KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

e Antibiyotikler (Anti-bakteriyel ve Anti-fungal)
* Interferon gamma-1b ile

— %70 oraninda inf onlenir

"A controlled trial of interferon gamma to prevent infection in chronic
granulomatous disease. The International Chronic Granulomatous Disease
Cooperative Study Group (1991). N Engl J Med 324 (8):509-16



KRONIK GRANULAMATOZ HASTALIK

= GEN TEDAViSi :

e 2001 yilinda, X'e bagli KGH olan bir hastaya kok hiicre
transplantasyonu uygulandi

(Dinauer M, et al. (2001). Blood 97 (12): 3738-45.)

e 2006 yilinda, X'e bagli KGH olan bir bireyde gen
tedavisi uygulandi.

(Ott M, et al. (2006). Nat Med 12 (4):401-9.)
* Her iki hasta da kur saglandi
* Notrofillerde artmis fagosit oksidaz aktivitesi gosterildi

* Gen tedavisinin uzun sureli komplikasyonlari henlz
bilinmiyor



Chediak—Higashi Sendromu

* Nadir otozomal resesif hast
* Fagositozda azalma

 Notrofil, monosit ve lenfositlerde dev
sitoplazmik granuller vardir

* Lizozomal granullerdeki fizyon defekti sonucu
kemotaksi ve degranulasyon da bozulmustur

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



proteini kodlayan LYST geninde mutasyon
olusmasi sonucu mikrotlibul polimerizasyon
defekti meydana gelir

* Fagozom ile lisozomun kaynasmasinda
(fagolisozom) bozukluk olur

* Fagosite edilen bakteriler lisozomal enzimlerle
etkilesemez ve bakteri 6ldurulemez

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



granullerinde de bozukluk bulunmaktadir

e Notrofillerin cekirdek yapisinda anormallikler
ve sitoplazmasinda buyuk lisozomlar goralar

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



— Tekrarlayan piyojenik inf

— Kismi albinizm, gimus rengine calan saclar
— Periferik noropati

— Anemi

— Hepatosplenomegali

— Kanama diatezi

— Pansitopeni

— Fotofobi



e Infeksiyonlar (mikdéz membranlar, deri ve
solunum sisteminde)

e Gram (+) ve gram (-) bakteri ve mantar inf.
siktir

e Siklhikla S. aureus inf. géralar

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



* Kemik iligi yaymalarinda |6kosit dncl
hiicrelerinde “dev inkllGzyon cisimleri” bulunur

* Ailede oyku pozitifligi olmasi durumunda,
prenatal taniicin kan érnekleri alinir

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



* Profilaktik antibiyotik tedavisi gerekebilir

* Yuksek doz askorbik asit faydalidir

* Kemik iligi transplantasyonu tedavi icin tek
umut

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



G6PD EKSIKLIGI

" KGH Klinigine benzer

e G6PD solunumsal patlama fonksiyonu icin
yeterli NADPH temininde onemlidir

e Etkilenen cocuklarda rektrren inf géralar

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



MYELOPEROKSIDAZ EKSIKLIGI

 Otozomal resesif gecer

* En sik gériulen genetik notrofil fonksiyon
defektlerindendir

* Oldiurme gerceklesir ama gecikmistir
* Tekrarlayan mukozal kandidiyaz ile seyreder

* Tani peroksidaz boyasi ile notrofil ve
monositlerin boyanmamasi ile konur

* Tedavi gerekmez

Dinauer MC. Disorders of neutrophil function: an overview.
Methods Mol Biol 2014; 1124:501



SONUC

"o Grandulositler, bakteri ve fungal invazyona karsi
vicudun birincil savunmasidir

* Granulositlerin
— Kemik iliginde yapiminin azalmasi,

— Dolasimdaki grantlositlerin dokulara gecmesi,
— Notrofil disfonksiyonu

* Erken myeloid duraklama, matlr notrofillerin
dokuya migrasyonunun olamamasi nedeniyle
inf riskini cok artirmaktadir



SONUC

" Notrofil sayisindaki ve fonksiyonundaki bozukluklar rekirren ve
ciddi bakteriyel ve fungal inf. neden olur

En cok deri, solunum yollari ve derin doku inf neden olmaktadir
Inf yavas seyirlidir, soguk apseler goriilebilir
Deri lezyonlari siklikla kalici skarlar birakarak iyilesir

Lezyonlarda nétrofil migrasyonu olamadigindan, apse formasyonu
ve puy drenaji gortlmez
Ates genellikle subfebrildir ve bakteri izolasyonu zordur

Stafilokoklar, Pseudomonas, Serratia, Nocardia, Aspergillus,
ve Burkholderia cepacia sik gértilen etkenlerdir

Sik inf gelisen hastalarda granulosit bozukluklarini aklimizdan
cikarmamaliyiz
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