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OZET

insan Lokosit Antijen (HLA) Class | eksikligi diinyada cok
nadir gorilen bir immin yetmezlik sendromudur. HLA Class |
molekiillerindeki eksiklik kendini klinik olarak, rektirren bak-
teriyel enfeksiyonlar ve graniilomatoz cilt lezyonlari ile gos-
termektedir. (TAP) eksikligi olarak da literatiirde yer almistir.

Sahip oldugu sistemik problemlerin yani sira, taninmasi-
na yardim eden tipik cilt lezyonlarina sahiptir. Bu tip cilt lez-
yonlariyla klinigimize basvuran 12 yasindaki erkek ¢cocugun
mevcut doku defektleri degerlendirilmistir.

Burun dorsumu, her iki malar bolge, perioral bolgede ve
sag ayak dis malleol anteriorunda tizeri kurutlu, enddre, iyi si-
nirh cilt lezyonlari saptandi. Yapilan sistemik muayene sirasin-
da septum anteriorunda 1x1 cm.lik bir perforasyon saptandi.

ilk basta ayagindaki defektin debridmani ve sonrasinda
kismi kalinliktaki deri grefti ile onarim 6nerilen hastanin, Co-
cuk Hastaliklari ile yapilan gériismelerde greft donér alaninda
gelisebilecek problemler nedeniyle debridman ve sonrasinda
pansumanla takip edilmesine karar verildi. Glinliik nemli pan-
suman ve sistemik antibiyotiklerle lezyonlarda gerileme sap-
tanan hastanin ilerleyen zamanlarda lezyonlarinda ataklarla
karakterize ilerlemeler saptandi.

Tedavide spekiilatif tedavi secenekleri olsa bile, kuratif
yontem heniiz yoktur.

Orta yiiz bolgesinde ve alt ekstremitede bu tip lezyonlar
ile gelen hastalarin ayirici tanisinda, bu sendrom unutulma-
malidir. Orta yiiz bélgesini veya viicudun diger kisimlarini ilgi-
lendiren bolgelerde rekonstriktif girisimler, geri dontisiimsiiz
sonuglar dogurabilir. Bu tip hastalarda sadece israrli lokal yara
bakimi, gerekli durumlarda sistemik antibiyoterapi ve takip
onermekteyiz.

GIRIiS

insan Lékosit Antijen (HLA) Class | eksikligi diin-
yada ¢ok nadir gorilen bir immin yetmezlik sendro-
mudur. Sahip oldugu sistemik problemlerin yaninda
taninmasina yardim eden tipik cilt lezyonlarina sa-
hiptir. Bu tip cilt lezyonlariyla klinigimize basvuran
12 yasindaki erkek ¢cocugun mevcut doku defektleri
degerlendirilmis ve tedavi segenekleri gézden gegci-
rilmistir.
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ABSTRACT

Human Leukocyte Antigens (HLA) Class | deficiency is a
very rare immune deficiency syndrome. Deficient situation of
the molecules of HLA Class I, showed itself as recurrent bacte-
rial infections and granulomatous skin lesions. (TAP) deficien-
cy is used for the same pathologic condition. These patients
have typical skin lesions which help them recognised as well
as systemic problems. We evaluate a12-year-old male who ad-
mitted to our clinic with these lesions.

During physical examination, endurated, well limited
skin lesions were detected on nasal dorsum, both malar re-
gion, perioral region and over the lateral malleolar region.
During systemic examination a 1x1 cm anterior septum per-
foration was revealed. Initial decision about the reconstruc-
tion was debridement and partial thickness skin graft prose-
dure. However after pediatric consultation about this specific
disease which the boy had and the possible complications on
the graft donor site, we decided to debride the defect and
follow the evaluation with frequent moist wound care only.
Although the lesions healed with local wound care and sys-
temic antibiotics, the lesions showed execerbations periodi-
cally with attact fashion after a while.

Although there are some published therapeutic op-
tions in treatment, even if speculative, yet there is no curative
method. In the differential diagnosis typical clinical admission
of with mid-facial and lower extremity located lesions this
syndrome should not be forgotten. We recommend only local
wound care and systemic antibiotherapy for this syndrome.
Possible reconstructive options would last diasterous results.

OLGU SUNUMU

On iki yasinda erkek hasta Ankara Universitesi
Tip Fakiiltesi Cocuk Hastaliklari Bélimance cilt lez-
yonlarinin degerlendiriimesi amaciyla klinigimize da-
nisiimistir. 2004 yilinda 10 yasindayken perioral ve
burun bélgesinde gelisen krutlu lezyonlar nedeniyle
baska bir merkezde degerlendirilimis. Lezyonlardan
alinan biyopsilerde lupus vulgaris ile uyumlu olmak-
la birlikte EZN boyasi ile tluberkilozis agisindan
desteklenmeyen grandlomatoz iltihabi olay olarak
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Sekil 1: YUz bolgesinde iyi sinirli, epitelize olmus, deprese go-
rinimli graniilomatodz lezyonlar

degerlendirilmis. Ablasinda mevcut gegirilmis plev-
ra tuberkllozu nedeniyle lupus vulgaris 6n tanisi ile
Mart 2005’te INAH, Rifampisin ve Pirazinamid’ten
olusan U¢lU anti-tiberklloz tedavisi baslanmis. Alti
ay devam eden tedavi sonrasi, lezyonlarda kismi
gerileme olmus fakat 2 ay sonra lezyonlarda tekrar
artis meydana gelmis. Cocuk Hastaliklari bélimun-
de yaplilan ileri tetkik ve tedavi sonrasi HLA Class |
Sendromu tanisi konmus ve tedavisine baslanmis-
tir.

Hasta klinigimizde yapilan muayenesinde genel
durumu iyi, mental motor gelisimi normal olarak de-
gerlendirildi. Burun dorsumu, her iki malar bdlge ve
perioral bdlgede Uzeri krutlu, endure, iyi sinirl cilt
lezyonlari saptandi (Sekil 1).

Bunlardan ayri olarak sag ayak dis malleol an-
terioruna denk gelen bdlgede 3x3 cm c¢apinda sir-
kiler, Gzeri sari-gri renkte krut ile kaph, iyi sinirli,
sinirlari saglikli cilt yiizeyinden hafif kabarik, atonik
goriinimde bir doku defekti mevcuttu (Sekil 2). Ya-
pilan sistemik muayene sirasinda septum anterio-
runda 1x1 cm.lik bir perforasyon saptandi. Bunun
disinda gbévde ve ekstremitelerde ek patolojik bul-
guya rastlaniimadi.

ik basta ayagindaki defektin debridmani ve
sonrasinda kismi kalinliktaki deri grefti ile onarim
Onerilen hastanin, Cocuk Hastaliklari ile yapilan go-
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Sekil 2: Sag ayak lateralinde sirkiiler etrafi eritematdz goru-
nimde, tizeri nekrotik fibrin doku ile kapli atonik gérinimli
doku defekti. Travmaya bagli olmadan gelismistir.

rismelerde greft dondr alaninda gelisebilecek prob-
lemler nedeniyle debridman ve sonrasinda pansu-
manla takip edilmesine karar verildi. Debride edilen
defektin, zemininde kiiboid kemigi acikta birakacak
kadar derin oldugu goriildi. izotonik soliisyon ile 1s-
lak pansuman ile kapatilan hasta, gunlik 1slak pan-
suman ile takip edilmek tzere taburcu edildi.

Bir ay sonra kontrole gelen hastanin fasiyal bol-
gedeki defektlerinin degismedigi fakat debride edi-
len ayak bolgesindeki defektin zemininde yetersiz
de olsa graniilasyon dokusunun gelistigi goézlendi.
Islak pansuman ile takibe devam edildi (Sekil 3 ve
4).

iki bucuk ay sonra 2. kez kontrole gelen hasta-
nin fasiyal bolgedeki defektlerinin degismedigi goz-
lendi. Fakat ayak bdlgesindeki defekt boyut olarak
kigulmistl (2x2 cm). Defektin daha iyi granilasyon
dokusu gelisen posterior kisimdan epitelize oldugu,
acikta kalan kiboid kemigin Gzerinin krut ile kaph
oldugu goruldi (Sekil 5). Hasta tekrar debride edile-
rek, 1slak pansumanlarina devam etmesi onerilerek
kontrollere cagirildi. ikinci debridmandan 3 ay sonra
gelen hastanin defektinin blylk bir kisminin epiteli-
ze oldugu goralda (Sekil 6).

TARTISMA

HLA Class | agir zincirleri 6. kromozomda kod-
lanirlar. HLA Class | molekdilleri butlin insan ¢ekir-
dekli hiicrelerin yiizeylerinde bulunur. Ug kisimdan
olusur, birinci kisim HLA Class | genleri tarafindan
kodlanan agir zincir, ikinci kisim hafif zincir ve tgln-
cu kisim da endojen proteinlerin proteolizisi sonu-
cunda olusan kuguk peptidlerdir. Bu kigik peptidler
HLA Class | molekillerince CD8 T lenfositlerine ta-
nitilir. Antijenik peptidler varliginda (viral enfeksiyon
gibi) CD8 T hiicreleri gogalir ve aktive olur. Bunun
sonucunda uyariimis CD8 T hiicreleri ylizeylerinde
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Sekil 3: izlemde olan hastanin 1. ay gériinimd, yiiz bélgesi

Sekil 4: Lateral malleol, debridman sonrasi postoperatif 1. ay

ayni HLA Class |/Peptid kompleksi iceren hiicrele-
re sitolitik etkide bulunur. Bu peptidler, endoplazmik
retikulumun dis zarinda yerlesmis TAP tarafindan
iceri alinir, endoplazmik retikulumda islenir ve hicre
yuzeyine tasinir.' TAP eksikligi durumlarinda hiicre
yuzeyindeki HLA Class | molekiillerinde ciddi bir dii-
sus olur ve bu durum kendini klinik olarak, rekirren
bakteriyel enfeksiyonlar ve granilomatéz cilt lez-
yonlari ile gosterir.2

Cilt lezyonlari, kiguk bir pistil veya subkutan
nodil seklide kendini belli eder. Daha sonra da

Sekil 5: Debridman yapilan ve islak pansumanla izlenen has-
tanin postoperatif 2,5 ay goriinima

Sekil 6: Hastanin postoperatif 4. ay gorinimd, defektin bu-
yiik bir kismi epitelize olmustur.

progressif olarak yayilir ve Ulsere olur. Granilom-
lar kendilerini, fasiyal bélgede orta hat grantlomlari
sonucunda septal perforasyon gelisimi seklinde de
belli edebilir. Ayrica asimetrik olarak alt ekstermi-
teleri tutabilirler. Olim genellikle ilerleyen akciger
enfeksiyonlari sonucu, bronsiektazi ve solunum yet-
mezligi nedeniyle gelisir.

Tanida, Wegener grantlomatozu, sarkoidozis,
mikobakteriyel enfeksiyonlar, kistik fibroz, primer sil-
yer diskinezi, kronik granilomatoz hastalik, sik de-
gisken immiin yetmezIik ile karisabilir.?

Tedavide kiratif sonug henliz yoktur. Solunum
yolu semptomlari i¢in akciger transplantasyonu bir
segenek olarak gdzikse de henliz higbir olguda uy-
gulanmamistir. Bunun disinda koruyucu ve sempto-
matik tedavi uygulanmaktadir. Asilamalar yapiima-
I, solunum egzersizleri ve fizyoterapi uygulanmal,
enfeksiyonlarin erken agresif tedavisi yapilmalidir.
Hastalara bazi yayinlarda TMP-SMX profilaksisi ve
intravendz immunglobin (IVIG) tedavisi dnerilmek-
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tedir. Bu sekilde hem sinopulmoner hem de deri
lezyonlarinin geriledigi goézlemlenmistir.® Kesinlikle
immunsupresif ajanlar kullaniimamalidir. Bu konu-
da ayirici tanida bahsedilen tanilardan kesin olarak
ayinmi énemlidir.

Cilt lezyonlari igin de lokal yara bakimi disinda
Onerilen greftleme gibi bir cerrahi operasyon yoktur.
Sadece iki hastada uygulanan Psoéralen ve UVA
tedavisinden kismi fayda saglanmistir. Ginlik izo-
tonik sollsyon ile yapilan pansumanlarla hasta iz-
lenmelidir. Doku defektlerinden alinacak surlnti ve
doku kultirlerinde treyen bakteriler i¢cin uygun anti-
biyotikler sistemik ve topikal olarak kullaniimalidir.

SONUC

Orta ylz bolgesinde ve alt ekstremite bu tip
lezyonlar ile gelen hastalarin ayirici tanisinda, bu
sendrom kesinlikle unutulmamalidir. Otoimmin
hastaliklar gibi tedavi edilmeye calisildiginda akci-
ger enfeksiyonlarinda ciddi artislar, hastayi 6lime
kadar goétirmektedir. Tedavi, lokal yara bakimi ile
yapilmahdir. Olguda sunulan hastada oldugu gibi
debridman ve bunu izleyen izotonik solisyon ile
yapilan pansuman ile defektlerin boyutlari normale
glre ¢ok yavas olsa da azalmaktadir.
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