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Lokosit Adezyon Defekti: Bir Olgu Sunumu

Leukocyte adhesion deficiency: A case report

Ayse PALANDUZ, Leyla YOLAR, Nafiye URGANCI, Nimet KAYAALP

Sisli Etfal Hastanesi 2. Cocuk Klinigi

OZET

Likosit adezyon defekti (LAD) tekrarlayan veya ilerleyici
cilt, miikdz membran ve subkiitan enfeksiyonlar, gébek ba-
& ayrilmasinda gecikme ve nétrofili ile seyreden kahtsal
bir hastaliktir. Bu yazida yenidogan déneminde lokositoz
saptanarak tani konan bir LAD olgusu sunulmaktadir.

ANAHTAR KELIMELER: Likosit adezyon defekti, léko-

sitoz, yenidogan.

SUMMARY

Leukocyte adhesion deficiency (LAD) is hereditary discase
characterized by recurrent or progressive skin, mucous
membran and subcutaneous infections, delayed seperation
of umblical cord and persistent neutrophilia. We report a
case of LAD presenting with leukocytosis in the neonatal
period.

KEY WORDS: Leukocyte adhesion deficiency, leukocy-
tosis, neonatal.

GIRIS

Notrofiller zellikle bakteri ve mantar enfeksiyonla-
rina kars1 konak savunmasinda 6nemli bir role sahip-
tir. Notrofillerin inflamasyon sahasma gigii bakteri
tirtinleri, inflamatuar sitokinler ve diger konak fak-
torleri tarafindan baglatilir. Bunun sonucunda nétro-
filler damar duvarinda yuvarlanir, inflamasyonlu ve-
ya infekte doku bdlgesinde adezyon ve ekstravazyon
gergeklesir (1). Notrofillerin damar duvarinda yuvar-
lanmalari selektin ailesinin iiyeleri olan E, P ve L se-
lektin ile saglanir. E ve P selektin aktive endotel hiic-
releri iizerinde ekspere olur, L selektin ise notrofiller
tizerinde ekspresedir. E ve P selektinin karbonhidrat
liganti nétrofil yiizeyindeki glikoprotein ve glikoli-
pitlerin yapisina giren Sialyl Lewis X adli bir kar-
bonhidrattir. Fucosy! transferaz geninin yoklugunda
Sialyl Lewis X karbonhidratinin sentezi engellenir.
Bu durumda nétrofillerin damar duvar iizerinde yu-
varlanmalart gerceklesemez. Ortaya c¢ikan kalitsal
hastaliga Tip II Lokosit Adezyon Defekti adi verilir
).

Notrofillerin yuvarlanmast LFA 1 ve Mac 1 adh 2
adezyon molekiiliiniin ekspresyonu ile sonuglanir.
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Integrin ailesinin 2 iiyesi olan LFA ve Mac 1 adl bu
adezyon molekiilleri endotel hiicresi lizerindeki bir
glikoprotein olan ICAM 1’e (intracellular adhesion
molecule 1) baglanir. Bu iligki sonucunda nétrofiller
damar duvarina sikica yapigir ve ¢evre dokuya ekst-
ravaze olurlar. LFA 1 ve Mac 1 molekiilleri a ve b
subiinitelerinden olugan heterodimerlerdir. b subiini-
tesi her iki molekiilde ortaktir (CD 18) ve geni 21,
kromozomun uzun kolu (21q 22.3) iizerindedir. Bu
genin mutasyonu ile b subiinitesi anormal sentezle-
nince 16. kromozom iizerinde kodlanan a subiinitesi
(CD 11a, CD 11b, CD 11c) de eksprese olamaz. Boy-
lece ortaya cikan LFA 1 ve Mac 1 adh adezyon mo-
lekiillerinin konjenital eksikligi Tip 1 Lokosit Adez-
yon Defekti olarak adlandimlir (2).

Lékosit Adezyon Defekti olan yenidoganlarda sapta-
nan ¢ onemli bulgu vardir: Tekrarlayan cilt ve mii-
koz membran enfeksiyonlar: ve bunlarla iligkili sep-
sis, persistan lokositoz ve gibek bagi ayrilmasinda
gecikme (3, 4). Bu yazida klinik ve laboratuar bulgu-
lanyla 16kosit adezyon defekti tanisi konulan bir ol-
gu sunulmaktadir.

OLGU

Yalanma ve dykii: 21 giinliik kiz bebek viicudunda
iltihaph kabarciklar yakinmasi ile Yenidogan Servi-
sine yatinildi. Bu kabarciklarm 5 giinliikken ortaya
giktigy, 2 giin icinde viicuduna yayildigi, gotiiriildigi
doktor tarafindan ampisilin-siilbaktam surup ve bir
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deri pomadi verildigi, ancak bu tedaviyle iyilesmedi-
§i ogrenildi.

Ozgecmiy: 21 giin 6nce hastanede 2950 g olarak dog-
dugu, dogar dogmaz agladigl, anne siitii ile beslendi-
&1, perinatal herhangi bir sorun yasamadigi 6grenildi.

Soygecmig: 3. derece akraba anne ve babanin ilk ¢o-
cuklartydi. Ailede bilinen ¢ocukluk ¢agi olimii, ka-
litsal hastalik yoktu.

Fizik inceleme: Genel durumu iyi, aktif bir bebekti.
Yenidogan refleksleri canliydi. Viicudunda yaygin,
en biiytigii 0.5 cm ¢apli piistiiller vardi. Bunun digin-
da diger sistem bulgulan dogaldi.

Laboratuar bulgulari: Lokosit 41400/mm3, Hgb
12.35 g/dl, Htc %38, formiil: graniilosit %86, lenfo-
sit %12, monosit %2, kan sekeri 117 mg/dl, iire 16
mg/dl, Na 135 mEq/l, K 4.4 mEq/l, CRP 48 mg/dl.

Klinik gelisme: Hastanin genel durumu iyi olmasina
ragmen yiksek 6kosit sayist ve CRP diizeyi nede-
niyle kan kiiltiirii alinarak pyodermi + stafilokok
bakteriyemisi ontanis1 konup sefazolin tedavisi bas-
landi. 8 giin boyunca genel durumunda bozulma ol-
madi, beslenmesi 1yiydi. Ancak yapilan kontrolde 16-
kosit sayist 52600/mm3, CRP 192 mg/dl bulundu.
Yatiginda alinan kan kiiltiiriinde tireme olmadig hal-
de o tarihlerde servislerdeki bazi hastalarn kiiltiir so-
nuclari goz oniine alinarak metisiline direngli stafilo-
kok enfeksiyonu olabilecegi disiiniiliip teikoplanin
tedavisine baglandi. Bu tedavinin 1. haftasinda 16ko-
sit 13200/mm3, CRP 5 mg/dl bulundu. Genel duru-
mu hi¢ bozulmayan hasta tedavinin 21. giiniinde ta-
burcu edildi. Kontrol muayenesinde viicudunda sey-
rek piistiiller ortaya ciktug, lokosit sayisinin
28000/mm3’e ¢iktift saptannca tekrarlayan stafilo-
koksik cilt enfeksiyonu + 16kosit adezyon defekti dii-
siniildii. istanbul Tip Fakiiltesinde yapilan immiino-
lojik incelemelerde immiinglobiilin diizeyleri nor-
mal, PPD (-), Candidin (-), fitohemagliitinin (+),
DNCB %1 (+), NBT %80, CD11 %0, CD18 %0.5
bulundu.
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Aile maddi nedenlerle tedaviyi kesti, bebek 4 aylik-
ken exitus oldu.

TARTISMA

Olgumuz yenidogan déneminde pyodermi ve lokosi-
toz ile bagvurmus, uygun tedaviye ragmen kontrol
muayenelerinde l6kositozunun devam ettiZi sapta-
minca lokosit fonksiyon bozuklugu diisiiniilerek ileri
tetkikleri planlanmistir.

Yenidogan doneminde notrofili enfeksiyonlara, kon-
jenital l6semiye ve lokosit fonksiyon bozukluklarina
bagh olabilir. Olgumuzda tekrarlayan enfeksiyonlara
neden olabilecek agammaglobulinemi, hipogammag-
lobulinemi saptanmadi. Nitroblue tetrazolium testi
(NBT) pozitifligi ile kronik graniilomatdz hastalik
ekarte edildi. CD11 ve CD18 diizeylerinin diisiik ol-
dugunun saptanmast ile 16kosit adezyon defekti tani-
sin1 koyduk.

LAD saptanan hastalarin %75’inden fazlasi 5 yagin-
dan &nce oliir. Otit, 6zefajit, siniizit, pndmoni, lokal
yumusak doku enfeksiyonlan, kronik gingivit ve pe-
riodontit stk gorillen enfeksiyonlardir (5). Tip 11
LAD’de mental retardasyon, kisa boy ve dzel yiiz
goriintimii  de dikkati ¢eker. Bu olgularda
CD11/CD18 diizeyleri normal olabilir (2). Hastami-
zin kisa yagam siiresi, ozel yiiz goriiniimiiniin olma-
mas1, molekiiler incelemeler yapilamad:igi halde, Tip
IT LAD tamsindan uzaklagtirdi.

Ulkemizden Giineser ve arkadaslari tarafindan fatal
seyreden bir LAD olgusu bildirilmistir (6).

LAD’de enfeksiyonlann uygun antibiyotiklerle teda-
visi, lokal yara bakimi ve debridmanin yanisira en-
feksiyon sirasinda granilosit transfiizyonu, dental
hijyen ve cilt bakiminin da 6nemli yeri vardir. Kemik
iligi transplantasyonu onerilmektedir (7).

Gebeligin 20. haftasinda fetal kan 6rne8inde
CD11/CD18 élgiimleri yapilarak (8) veya fucosyl
transferaz genindeki mutasyon saptanarak (9) prena-
tal tam konabilir.
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