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20 yas
Kadin
Bekar
Ogrenci

Cayeli/Rize



Sikayet

Ates

Usiime titreme
Kas ve eklem agrisi
Terleme

Oksiirik

Balgam



Hikaye
Sikayetleri 1 hafta
Atesi antipiretik kullandiginda distyor

En yiiksek 39°C

Mizalji ve artralji donem donem oluyormus, son bir
hattadir artmis

Tum vicudunda yaygin

Koyu sari renkli balgam



Hikaye

Gece terlemesi yok

Kilo kaybi yok

Ailesinde ve kendisinde tiberkiloz oykisd yok
Dért gun serufoksim aksetil almis

Sikayetlerinde gerileme olmamis



Ozgecmis

* Haftada 3 giin interferon gama aliyor (kronik
granilomatoz hastalik)

* Prednol (gift gorme oykiisi olmus 4 yil 6nce)
* Bactrim ve flukonazol kullanimi var (profilaktik)

6 ayllk ve 15 yasindayken beyin ve boynundan
operasyon 6ykisu var



Soygecmis

3 kardesi dogduktan birkag glin sonra eksitus

Bir kardesi KGH
Anne- baba akraba

Annede sik tekrarlayan sinizit oykisu



Fizik muayene

Genel durum orta, biling agik, oryante, koopere

Ates 38.7°C, N: 110/dk, S:22/dk TA:108/67
mmHg

Herpes labialis
SS kaba/Sag AC orta-alt lobda belirgin ince ral

Diger sistem muayeneleri dogal



Tam kan sayimi
Periferik yayma
PAAG

Balgam inceleme

Kiultirler



Laboratuvar

WBC: 18.400/mm?

Hb:10.3 gr/dl
Pl+: 496000/mm3
CRP: 21.24 mg/d
Procalcitonin 0.39
ESR: 87 mm/h
ALT: 56 U/L
AST: 25 U/L
BUN: 13 mg/dL
Kre: 0.43 mg/dL



Kan gazi
- PH7.41

» PCO2 40
« PO275.1
« S0O2 86






On Tanilar

1.PCP Pnémonisi

2. Atipik Pnémoni

3.Viral Pnémoni

4. Stafilokoksik pnomoni
5.Invaziv fungal enfeksiyon
6.Infektif Endokardit

7 .Pulmoner Emboli



Empirik tedavi - ne
verirsiniz ?

Sefriakson + makrolid
Karbapenem + kinolon
Antipseudomonal beta laktam + kinolon + flukonazol
Antipseudomonal beta laktam + kinolon + Amfotericin B
Antipseudomonal beta laktam + kinolon + linezolid
Antipseudomonal beta laktam + kinolon + linezolid + oseltamivir

Anti seudomonal beta laktam + kinolon + linezolid + oseltamivir +
vorikonazol

Higbiri



Baslanan empirik tedavi
Meropenem
Levofloksasin
Lipozomal Amfoterisin B
Oseltamivir

Prednol



Normositer normokrom anemi
Toksik graniilasyon
Trombositler normal
Atipik hicre yok




» Balgam graminda bol PNL,
mikroorganizma yok (Epitel <10, PNL >25)

KOLTUR
Tetkik : Aerob Kultur
Materyal : Oksiiriikle ¢ikarilan balgam
Mikroskobi : BARLET=+1
Boyama
Bakteri : Candida inconspicua Ureme Diizevi
Sonug

MIX.DEGERI HASSASIYET KONS. K.BIRIM
Bakteri : Candida albicans Ureme Diizevi
Sonug

MIX.DEGERI HASSASIYET KONS. K.BIRIM






 Saturasyonlari halen bozuk

Maskeyle Oksijen destegi

Kan gazi
- PH7.44
« PCO2 33
-« PO2875
.+ 502 92

- CRP 21.84
* Linezolid eklendi

« HRCT cgekildi



« Influenza A viriis PCR  NEGATIF

« Influenza B viriis PCR  NEGATIF



Pneumocystis jirovecii PCR (Balgam) NEGATIF
CMV PCR (Balgam) NEGATIF
Homojenize ARB(Balgam) NEGATIF

Mycobacterium tuberculosis PCR negatif (Balgam)

Kan kiltiuridnde treme yok


















HRCT

Her iki akci?er‘de yamasal tarzda birbiriyle
birlesme egiliminde konsolidasyon ve buzlu

cam alanlari

Sag akciger alt lob posteriorbazal
segmentde 17x15 mm boyutlarinda kaviter
lezyon

Her iki akciger st loblarda interseptal
belirginlesme ve biyligli 14x9 mm
boyutlarinda hava kistleri

Mantar ve stafilokok enfeksiyonlar:?



Yatigin 5. glnd

Atesi devam ediyor

ee\Joe

Hastanin tedavilerine devam edilmesi

Bronkoskopi diisindlmedi



Transtorasik Ekokardiyogra

KALP BOSLUKLARI VE FONKSIYON OLCUMLERI

SOL ATRIYUM - 24 mm SVESC - 22 mm SAG ATRIYUM - 34 mm
AORT KOKU o 23 mm SVEDC - 41 mm SAGVENTRIKOL - 28 mm
AORT KAPAK ACILIMI - 13 mm VS : 9 mm TAPSE N mm
CIKAN AORT - mm PW - 8 mm S VELOSITE - mis
PULMONER ARTER - mm EF (%) - 65 iVC CAPI : mm

VC KOLLAPSI (%)
DOPPLER BULGULARI

MITRAL KAPAK AORT KAPAK TRIKUSPIT KAPAK PULMONER KAPAK
E VELOSITE : 0.8 mis PiK VELOSITE - 1,2mis E VELOSITE - mis PiK VELOSITE ) 1mis
A VELOSITE © 0,7ms |PiKGRADIYENT - mmHg | A VELOSITE : m's | PiK GRADIVENT - mmHg
EDT ) ™S | ORT. GRADIVENT - mmHg | ORT. GRADIYENT - mmHg | YETERSIZLIK
YETERSIZLIK : AVA - cm® TVA : cm? Qp/Qs :
PIK GRADIVENT - mmHg | vETERSIZLIK : YETERSIZLIK : ORT. PAB : mmiig
ORT.GRADIVENT - mmHg | ciam YoLu : mmHg | sPAB © 20 mmHg
MVA (PHT) : cm® PiK GRADIVENT
MVA (PLN) : cm?

DOKU DOPPLER BULGULARI

SOL VENTRIKUL LATERAL ANULUS E: m's A m's S: m's
iKi BOYUTLU EKOKARDIYOGRAFi BULGULARI

MITRAL KAPAK : N

AORT KAPAK N

TRIKUSPIT KAPAK N

PULMONER KAPAK N

SOL VENTRIKUL DUVAR N

HAREKETLERI

SAG VENTRIKUL N

FONKSIYONLARI

PERIKARD :  Diffiz minimal perikardiyal mayi

SEPTUMLAR

SONUC :  *Perikardiyal mayi tarifen

*Hasta tagikardik




BEYIN BT

» Sag frontal ve parietal kemik gegirilmis
operasyona sekonder defektif

» Diger bulgular normal ve patoloji yok



Yatigin 7. gini

Atesi devam ediyor
Oksijen destegi devam ediyor
Antimikrobiyal tedavi devam ediyor

Antiviral 7.gln kesildi



Yatiginin 9. gund

. g/\er_openem, Levofloksasin, Lipozomal Amfoterisin B
.gun

* Linezolid 7.gun
« Ates devam ediyor
» AFR gerilemeye basladi

* Solunum semptomlarinda ve oksijen ihtiyacinda
nispeten azalma

co\Soeo



Bronkoalveoler Lavaj

KOLTOR

Tetkik : Aerob Kiltir

Materyal : Bronkoalveolar lavaj sivisi

Mikroskobi : YEH<%$1 PNL gdérildi, Bakteri gorilmedi.

Boyama ~

Bakteri : Ureme Diizeyi

Sonug : Olguda Rutin Bakteriyolojik Kiiltiiriinde (RBK) Alt Solunum Yolu Enfeksiyvon Etkeni Bakteri Uremedi
MIK.DEGERI HASSASIYET KONS. K.BIRIM

{ULTUR

f[etkik : Kantitatif kultur

fateryal : Bronkoalveolar lavaj sivisi

fikroskobi : YEH<%1 .Bakteri, PNL goérilmedi.

3oyama .

3akteri : Candida inconspicua Ureme Diizeyi : 1072 CFU/ML

jonug :

MIix.DEGERI HASSASIYET KONS. K.BIRIM



Bronkoalveoler Lavaj

« PCP PCR

« CMV PCR

* Homojenize ARB

« Mycobacterium tuberculosis

(-) NEGATIF




3. Giin










Fetkik : Mantar Kiltirid ve Tanimlanmasi

fateryal : Bronkoalveolar lavaj sSivisi

dikroskobi ~

3oyama ~

3akteri : Aspergillus flawvus Ureme Diizevi
Sonug i

MIX.DEGERI HASSASIYET KONS. K.BIRIM



PATOLOJIK MAKROSKOPIK iNCELEME :
10 ml hacminde berrak sividan otomatik cihaz araciligi ile 2 adet preparat hazirlandi. PAP boyandi.

PATOLOJIK MIKROSKOPIK INCELEME :
Preparatlarda %53 oraninda lenfosit, %26 oraninda makrofaj, %11 eozinofil, %5 oraninda nétrofil, %5 oraninda
silyal epitel hicresi izlenmigtir.

TANI :
Benign sitoloji, BAL

Rapor Edildigi Tarih 12/01/2018 00:00



Meropenem -Linezolid -Levofloksasin-Lipozomal
Amfoterisin B stopland:

Vorikonazol baslandi
3. giinde ates kontroli

1 hafta sonra ayaktan izlemek tizere taburcu









Kontrol


















Onceki HRCT ile karsilastiriimali
kontrol HRCT

Her iki akciger parankiminde yaygin daginik
Eerlesimli nodiler konsolidasyon alanlari ve
ronsiektaziler

Nodiler konsolide alanlarin sayi ve boyutlarinda
gerileme

Sag akciger alt lob superior segmentte izlenen
lober pnémotik konsolidasyon alaninda belirgin
gerileme

ABPA ve eslik eden enfektif siirec¢ diistinilmdstir



Kronik Granitlomatoz Hastalik



Immiin Yetmezlikler Siniflama

— Primer-Kalitsal
« X-bagl, otozomal dominant/otozomal resesif
* Nadir
- Buyuk ¢ogunlugu gen hasarlarina bagl
« 200'den fazla hastalik fanimlanmis

— Sekonder - Kazanilmis
« Daha sik
* Nedenleri degisken
« HIV

 Altta yatan infeksiyoz ve noninfeksiyoz
hastaliklar

« Teropatik maddeler



Table 1: Guidelines for Identifying Patients with Increased Susceptibility to Infections and a
Possible Impaired Immune Response

Frequency | Acute sinusitis 3 or more times per year (with objective evidence such as changes on
computed tomography (CT) of the sinuses or pus visualized draining from a sinus ostium on
rhinoscopy)

Pneumonia 2 or more times per year (documented with chest x-ray or CT scan findings)

Severity Pneumonia with empyema or necrotizing granuloma formation

Bacterial meningitis, arthritis, or osteomyelitis

Sepsis

Infection with Opportunistic Pathogens

Pneumocystis carinii pneumonia

Mucocutaneous candidiasis

Invasive fungal infection




Primer IY

« WHO tarafindan yaklasik 100 primer immin yetmezlik
hastaligi fanimlanmig

* Genel Siniflama
— Primer humoral yetmezlik
— Primer hiicresel yetmezlik
— Humoral ve hiicresel kombine yetmezlik
— Fagosit fonksiyon bozuklugu ve eksikligi
— Kompleman eksikligi



Fagosit Fonksiyon Bozukluguna Bagh IY

Siklik notropeni

Ciddi konjenital ngtropeni
Swachman-Diamond sendromu

Lokosit adhezyon eksikligi (Tip I ve II)
Kronik graniilomatéz hastalik (KGH)
Miyeloperoksidaz eksikligi
Chediak-Higashi Sendromu

Notrofil spesifik graniil eksikligi

IFN v ve IL 12 eksikligi

Rac 2 eksikligi




Fagosit Fonksiyon Bozukluguna Bagh IY

* Fagositoz mikroorganizmalarin hiicre igine alinmasindan sorumlu
« Notrofil ve makrofajlarin yiizey reseptérleri fagositozda rol oynar

Fagosit fonksiyon bozuklugu hastaliklarinin 6zellikleri

Erken bebeklik ve siit gocuklugu doneminde baslar

Yara iyilegsmesi gecikir

Abseler, seliilit ve furonkiil

Periodontit



KGH CHRON\C

GRANULOMATOUS
DISEASE

- NADPH OKSIDAZ enzim eksikligi

« X kromozomuna baglh kalitim



Pnomoni

Apse (deri, doku, organ)
Siipiratif adenit
Osteomiyelit
Bakteremi/fungemi

Yiizeyel deri enfeksiyonlar: (seliilit/impetigo)



Streptococcus
pneumoniae
Haemophilus
influenzae
Mycoplasma
pneumoniae
Neisseria
meningitidis

Cryptosporidia

Staphylococcus

aureus

Pneumocystis jiroveci
Mycobacteria avium complex
Cytomegalovirus

Listeria monocytogenes
Herpes virus spp.

Pseudomonas
aeruginosa
Klebsiella
pneumoniae
Serratia marcescens
Aspergillus spp.

Candida

C

Ow>»

B-cell and complement defects

Phagocytic defects
T cell defects




Antimikrobial profilaksi

 Antibakteriyel
— Trimethoprim-sulfametaksazol

* Antifungal
— Azoller (flukonazol, itrakonazol)

» Immiinmodilator
— Interferon-gamma



KAYNAKLAR

American Academy of Allergy, Asthma, and Immunology (AAAAT)

European Society for Immunodeficiencies (ESID) www.esid.com

Jeffrey Modell Foundation/Primary Immunodeficiency Resource Center
www. jmfworld.com

us ImmunodeficiencY Network (USIDNET) - Oriented towards researchers in
immunodeficiency; includes a registry of specific disorders

Natioanl organization of rare disorders www.rarediseases.org

International patient organization for primary immunudeficiency(IPOPT)
wWww.ipopi.org

Immunu deficiency foundation www.primaryimmune.org

Tirk immunoloji dernegi



- Infeksiyon tanmisinda hastanin tasidigr risk
ve epidemiyolojik veriler mutlaka dikkate

Tesekkiir ederim



