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ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ç ×ñüíéá Êïêêéùìáôþäçò Íüóïò áðïôåëåß
åêäÞëùóç ðñùôïðáèïýò äõóëåéôïõñãßáò ôïõ áé-
ìïöáãïêõôôáñéêïý óõóôÞìáôïò. Ïöåßëåôáé óôçí
áíåðÜñêåéá äñÜóçò ôïõ óõóôÞìáôïò ôùí
NADPH-ïîåéäáóþí ôïõ ðñùôïðëÜóìáôïò ôùí
ðïëõìïñöïðõñÞíùí ëåõêïêõôôÜñùí, ìå áðïôÝ-
ëåóìá ôçí áäõíáìßá åîïõäåôÝñùóçò êáé ðÝ-
øçò öáãïêõôôáñïèÝíôùí ìéêñïâßùí êáé ìéêñïïñ-
ãáíéóìþí ðïõ ðáñÜãïõí êáôáëÜóç. ÐåñéãñÜ-
öçêå ãéá ðñþôç öïñÜ ôï 1957 ùò “Èáíáôçöü-
ñïò Êïêêéùìáôþäçò Íüóïò ôçò ðáéäéêÞò çëé-
êßáò”. Åßíáé óðÜíéá (1:106 Üôïìá), êëçñïíïìé-
êÞ, öõëïóýíäåôïò êõñßùò, óõíäñïìÞ (70-80%)
Þ ìåôáâéâÜæåôáé êáôÜ ôïí õðïëåéðüìåíï óùìá-
ôéêü ÷áñáêôÞñá (20-30%). ÊëéíéêÜ ÷áñáêôçñß-
æåôáé áðü ÷ñüíéåò Þ õðïôñïðéÜæïõóåò ëïéìþ-
îåéò óõíÞèùò êáôÜ ôá äýï ðñþôá ÷ñüíéá ôçò

æùÞò ðïõ åßíáé óõ÷íÜ èáíáôçöüñåò êáôÜ ôï á´
ôñßìçíï. Ïé áëëïéþóåéò äõíáôüí íá åíôïðßæï-
íôáé óôïõò ðíåýìïíåò, ëåìöáäÝíåò, äÝñìá,
ôïß÷ùìá ãáóôñåíôåñéêïý óùëÞíá, Þðáñ, óðëÞ-
íá êáé ïóôÜ. ÂáóéêÞ éóôïëïãéêÞ áëëïßùóç åß-
íáé ï ó÷çìáôéóìüò êïêêéùìáôþäïõò êáé íå-
êñùôéêÞò öëåãìïíÞò. ÅñãáóôçñéáêÜ äéáãé-
ãíþóêåôáé ìå ôç äïêéìáóßá áíáãùãÞò ôçò ÷ñù-
óôéêÞò ÍÂÔ óôá ðïëõìïñöïðýñçíá ôïõ áßìá-
ôïò ôïõ áóèåíïýò. Ï ãåíåôéêüò Ýëåã÷ïò êáèé-
óôÜ äõíáôÞ ôçí ôáîéíüìçóç ôçò íüóïõ êáé åí
ðïëëïßò êáôáíïçôÞ ôçí êëéíéêÞ åéêüíá êáé ôçí
åîÝëéîÞ ôçò. ÈåñáðåõôéêÜ ÷ïñçãåßôáé ó÷Þìá
Ôñéìåèñïðñßìçò - Óïõëöáìåèïîáæüëçò, åíþ ç
íüóïò åëÝã÷åôáé éêáíïðïéçôéêÜ ìå ôçí ÷ïñÞ-
ãçóç Interferon-gamma.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÙÓ

Áãüñé çëéêßáò 11 åôþí, ÷ùñßò éäéáßôåñá
ðñïâëÞìáôá õãåßáò ìÝ÷ñé ôüôå, ðñïóÞëèå ìå
éóôïñéêü åìðõñÝôïõ áðü ìçíüò êáé ðýêíùóç
ïðéóèßïõ âñïã÷ïðíåõìïíéêïý ôìÞìáôïò äåîéïý
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Üíù ëïâïý (Åéê. 1). ×ïñçãÞèçêáí áíôéâéïôéêÜ
åõñÝùò öÜóìáôïò ÷ùñßò êëéíéêÞ Þ åñãáóôç-
ñéáêÞ âåëôßùóç. Ôá åõñÞìáôá ôùí áðåéêïíé-
óôéêþí ìåèüäùí Þôáí óõìâáôÜ ìå ÷ùñïêáôá-
êôçôéêÞ åðåîåñãáóßá Þ ðåñé÷áñáêùìÝíï áðü-
óôçìá (Åéê. 2), ôï ïðïßï äåí åðçñåáæüôáí áðü
ôç ÷ïñÞãçóç áíôéâéïôéêþí. Ôï scanning ïóôþí
Þôáí öõóéïëïãéêü. Õðü ôçí êáèïäÞãçóç áîï-
íéêïý ôïìïãñÜöïõ äéåíåñãÞèç âéïøßá äéá ëå-
ðôÞò âåëüíáò (FÍÁÂ). Ç ìéêñïóêïðéêÞ åîÝôá-
óç ôçò åðéóôñþóåùò ôïõ ëçöèÝíôïò õëéêïý
ðáñïõóéÜæåé êáô’ áñ÷Þ ìåãÜëï áñéèìü ðïëõ-
ìïñöïðõñÞíùí ëåõêïêõôôÜñùí, ëåìöïêõôôÜñùí
êáé éóôéïêõôôÜñùí. Óå ìåñéêÝò èÝóåéò ç ðá-
ñïõóßá óõìðáãþí áèñïßóåùí éóôéïêõôôÜñùí óå
ðõêíÞ äéÜôáîç ðáñÝ÷ïõí ôçí åíôýðùóç ðëá-
êüóôñùôïõ êáé èÝôïõí ôçí õðüíïéá õðÜñîåùò
êïêêéùìÜôùí (Åéê. 3). Ðïëõðýñçíåò ìïñöÝò

Åéêüíá 2. ÁîïíéêÞ ôïìïãñáößá. Ðáñáôçñïýíôáé
äéáõãáóôéêÝò ðåñéï÷Ýò ðïõ áíôéóôïé÷ïýí óôéò íå-
êñþóåéò ôïõ ðáñåã÷ýìáôïò.

Åéêüíá 1. Áêôéíïãñáößá èþñáêïò. Óêßáóç Üíù
ëïâïý äåîéïý ðíåýìïíïò.

Åéêüíá 3. Âéïøßá äéÜ ëåðôÞò âåëüíçò. ÄéÜóðáñôá
öëåãìïíþäç êýôôáñá. Óôï ìÝóïí Üèñïéóìá éóôéï-
êõôôÜñùí õðü ìïñöÞ ðëáêïóôñþôïõ ÇÅ×250.

ãéãáíôïêõôôÜñùí äåí áíåõñÝèçóáí óôï õëéêü.
ÔÝëïò áðïöáóßóèçêå ç ÷åéñïõñãéêÞ åîáßñå-

óç ôçò áëëïßùóçò.
ÁöáéñÝèçêå áðü ôï äåîéü Üíù ëïâü ôìÞìá

ðíåýìïíá äéáóô. 5x4,5x4 åê., óðïããþäïõò õöÞò
ìå ðïëëáðëÝò åìâüëéìåò õðüöáéåò åóôßåò äéáì.
áðü 5-10 ÷éëéïóôÜ.

Éóôïëïãéêþò ï âáèìüò ôùí ðáñáôçñïõìÝ-
íùí áëëïéþóåùí ðïéêßëåé. Ðáñáôçñåßôáé åéêü-
íá âñïã÷éïëßôéäïò áëëÜ êáé åêôåôáìÝíçò íå-
êñùôéêÞò âñïã÷ïðíåõìïíßáò ìå íÝêñùóç ôïõ
ôïé÷þìáôïò ôùí âñïã÷éïëßùí, ôùí âñüã÷ùí áëëÜ
êáé ôïõ ðíåõìïíéêïý ðáñåã÷ýìáôïò (Åéê. 4).
Ïé íåêñùôéêÝò åóôßåò óå ïñéóìÝíåò ìüíï èÝ-
óåéò óõíïäåýïíôáé áðü ó÷çìáôéóìü êïêêéù-
ìÜôùí. Óå Üëëåò ðåñéï÷Ýò, ðïõ ðéèáíþò ðáñé-
óôïýí èÝóåéò ïñãáíþóåùò, ðáñáôçñåßôáé ó÷ç-
ìáôéóìüò ôõðéêþí êïêêéùìÜôùí ìå ðõêíÝò
áèñïßóåéò åðéèçëéïåéäþí éóôéïêõôôÜñùí êáé

Åéêüíá 4. Âñïã÷ïðíåõìïíßá, ôìçìáôéêÞ êáôáóôñï-
öÞ ôïõ âñï÷éïëßïõ ÇÅ×100.
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ðáñïõóßá ðïéêéëïìüñöùí ðïëõðõñÞíùí ãéãá-
íôïêõôôÜñùí ôýðïõ Langhan’s, ïóôåïêëáóôþí
Þ îÝíïõ óþìáôïò. ÌåñéêÜ åî áõôþí öÝñïõí
50-70 ðõñÞíåò õðåíèõìßæïíôáò ôá ãéãáíôïêýô-
ôáñá Warthin-Finkeldey åðß éëáñÜò (Åéê. 5, 6).
Ï ãåéôïíéêüò ðíåõìïíéêüò éóôüò ðáñïõóéÜæåé
ðïëëÜ ëéðïåéäïöüñá éóôéïêýôôáñá óôéò êõøå-
ëßäåò êáèþò êáé ëåìöïêýôôáñá êáé ðëáóìáôï-
êýôôáñá. Óå ìåñéêÝò èÝóåéò ðáñáôçñåßôáé ðÜ-
÷õíóç êáé õáëïåéäïðïßçóç ôïõ ôïé÷þìáôïò ôùí
áããåßùí. Ç áíáæÞôçóç ïîåáíôü÷ùí Þ Üëëùí
âáêôçñéäßùí áðÝâç áñíçôéêÞ. Ôá éóôéïêýôôáñá
áíïóïúóôï÷çìéêþò åêöñÜóôçêáí åíôüíùò èåôé-
êÜ óôïõò äåßêôåò S-100, LYS, a

1
-antichymoth-

rypsin & CD68.
Ìå ôçí Ýíäåéîç ðéèáíÞò ÷ñïíßáò êïêêéù-

ìáôþäïõò íüóïõ óõíåóôÞèç åñãáóôçñéáêüò
Ýëåã÷ïò ôçò ëåéôïõñãßáò ôùí ëåõêïêõôôÜñùí
ôïõ áßìáôïò ôïõ áóèåíïýò äéá ðïóïôéêïý ðñïó-
äéïñéóìïý ôçò éêáíüôçôáò áíáãùãÞò ôïõ ÍÂÔ.

Ç áíùôÝñù äïêéìáóßá Ýäåéîå ðëÞñç Ýëëåéøç
ôçò éêáíüôçôáò áõôÞò (ÍÂÔ test =0). Ôï åýñç-
ìá áõôü óå óõíäõáóìü ìå ôçí êëéíéêÞ êáé ôçí
éóôïëïãéêÞ åéêüíá óôïé÷åéïèåôïýí ôç äéÜãíù-
óç ôðò ÷ñüíéáò Êïêêéùìáôþäïõò Íüóïõ.

Ç äéÜãíùóç áõôÞ ôåêìçñéþèçêå ãåíåôéêÜ
ìå ôçí Western blot áíÜëõóç, üðïõ åõñÝèç
óáöÝò Ýëëåéììá ôïõ ðñùôïðëáóìáôéêïý óõ-
ìðáñÜãïíôá p47-phox ôïõ óõóôÞìáôïò
NADPH-ïîåéäáóþí óôá ïõäåôåñüöéëá ëåõêï-
êýôôáñá ôïõ áóèåíïýò. Ç ãåíåôéêÞ Ýêöñáóç
ôïõ áíôéóôïß÷ïõ ôìÞìáôïò ôïõ åíæõìéêïý áíá-
ðíåõóôéêïý óõóôÞìáôïò óôá ëåõêïêýôôáñá ôùí
ãïíÝùí Þôáí áðüëõôá öõóéïëïãéêÞ, åíþ ôï
ðïóïóôü ôçò áíáãùãÞò ÍÂÔ óôï áßìá ôïõò
Þôáí 100%.

Ôá áðïôåëÝóìáôá áõôÜ åðéôñÝðïõí ôçí ôá-
îéíüìçóç ôçò ðåñßðôùóçò óôçí ìïñöÞ ôçò íü-
óïõ ðïõ ìåôáâéâÜæåôáé ãåíåôéêÜ êáôÜ ôïí õðï-
ëåéðüìåíï óùìáôéêü ÷áñáêôÞñá êáé åîçãïýí
åíäå÷ïìÝíùò ôçí êáèõóôåñçìÝíç åìöÜíéóç êáé
ôçí Þðéá ó÷åôéêÜ äéáäñïìÞ ôçò íüóïõ óôïí
áóèåíÞ êáé ôçí áðïõóßá ïðïéáóäÞðïôå áíù-
ìáëßáò óôï áßìá ôùí ãïíÝùí.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ç Xñïíßá Êïêêéùìáôþäçò Íüóïò (×.Ê.Í.),
óðÜíéï êëéíéêü óýíäñïìï (1:106 Üôïìá) áðï-
ôåëåß åêäÞëùóç ðñùôïðáèïýò óõããåíïýò äõó-
ëåéôïõñãßáò ôïõ áéìïöáãïêõôôáñéêïý óõóôÞ-
ìáôïò, üðïõ ïõäåôåñüöéëá-çùóéíüöéëá, ìïíï-
êýôôáñá Þ ìáêñïöÜãá êýôôáñá áíåðáñêïýí
íá ðáñÜãïõí õðåñïîåßäéï ôïõ ïîõãüíïõ (Ï

2
),

õðåñïîåßäéï ôïõ õäñïãüíïõ (Ç
2
Ï

2
) êáé Üëëåò

ñßæåò ïîõãüíïõ, ìå áðïôÝëåóìá ôç ìåéùìÝíç
ìéêñïâéïêôüíï äñÜóç Ýíáíôé öáãïêõôôáñïèÝ-
íôùí ìéêñïâßùí êáé ìéêñïïñãáíéóìþí ðïõ
ðáñÜãïõí êáôáëÜóç. Ãéá ðñþôç öïñÜ ôï 1957,
ðåñéåãñÜöç, óå áãüñéá, Ýíá íÝï óýíäñïìï
“èáíáôçöüñïò êïêêéùìÜôùäçò íüóïò ôçò ðáé-
äéêÞò çëéêßáò”1. ¸êôïôå ìå ôéò åîåëßîåéò ôçò
ìïñéáêÞò âéïëïãßáò êáé ôçò ãåíåôéêÞò ðñïóôÝ-
èçêáí íÝá äåäïìÝíá ãéá ôç öýóç ôçò íüóïõ
êáèïñßæïíôáò åðéðëÝïí êáé ôïí êëéíéêü, âéï÷ç-
ìéêü êáé ãåíåôéêü ÷áñáêôÞñá ôïõ óõíäñüìïõ.

ÖõóéïëïãéêÜ ç åðáöÞ ôïõ ìéêñïâßïõ ìå ôç
ìåìâñÜíç ôïõ êïêêéïêõôôÜñïõ äéåãåßñåé ôï ìç-
÷áíéóìü Ýêñçîçò áëõóéäùôþí áíôéäñÜóåùí ôïõ
ìåìâñáíïóýíäåôïõ áíáðíåõóôéêïý óõóôÞìáôïò
ôùí NADPH-ïîåéäáóþí2-5, ïé ïðïßåò áðïóêï-
ðïýí óôçí ðáñáãùãÞ Ï

2
- êáé Ç

2
Ï

2
 åíôüò ôïõ

öáãïóþìáôïò, áðáñáéôÞôùí ãéá ôç óýíôçîç ôùíÅéêüíá 6. ÄéÜöïñïé ôýðïé ãéãáíôïêõôôÜñùí ÇÅ×250.

Åéêüíá 5. Êïêêßùìá ìå åðéèçëéïåéäÞ éóôéïêýôôáñá
êáé ðïëõðýñçíá ãéãáíôïêýôôáñá ÇÅ×250.
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ìåìâñáíþí áõôïý êáé ôç ëýóç êáé ðÝøç ôïõ
ìéêñïâßïõ. Óôï óýóôçìá ôùí ïîåéäáóþí öõ-
óéïëïãéêÜ óõììåôÝ÷åé ôï êõôü÷ñùìá b, ôï ïðïßï
áðïôåëåßôáé áðü ôï äéìåñÝò á, 22 KD ìïñéá-
êïý âÜñïõò êáé ôï äéìåñÝò â, 91 KD ìïñéá-
êïý âÜñïõò. Ç äñÜóç áõôþí åíéó÷ýåôáé áðü
ôçí ðáñïõóßá äýï äéáëõôþí ðñùôåúíéêþí ðá-
ñáãüíôùí ìïñéáêïý âÜñïò 47 KD êáé 67KD
áíôéóôïß÷ùò. Ôï óýóôçìá áõôü ëåéôïõñãåß óáí
äåîáìåíÞ ïîõãïíïý÷ùí ñéæþí, ÷ñçóéìïðïéþíôáò
ôï Ýíæõìï NADPH óáí äüôç çëåêôñïíßùí (e-)
ðñïò ó÷çìáôéóìü Ç

2
Ï

2
. Ç áêåñáéüôçôá áõôÞò

ôçò ëåéôïõñãßáò åëÝã÷åôáé ìå ôç äïêéìáóßá
áíáãùãÞò ôçò ÷ñùóôéêÞò Nitroblue-Tetrazolium
(ÍÂÔ) óôï áßìá ôïõ áóèåíïýò, ç ïðïßá áðïôå-
ëåß ìÝôñï ôçò áíåðÜñêåéáò, üðïõ ìÜëéóôá õöß-
óôáôáé êáé ãñáììéêÞ ó÷Ýóç ìåôáîý ôïõ âáè-
ìïý áíáãùãÞò ÍÂÔ êáé ôçò âáêôçñéïêôüíïõ
äñÜóçò ôùí êïêêéïêõôôÜñùí. Ôï óôÜäéï ðáñá-
ãùãÞò Ç

2
Ï

2
 áðïôåëåß ôï êëåéäß ãéá ôçí ïëï-

êëÞñùóç ôçò öáãïêõôôÜñùóçò ôùí ìéêñïâßùí
Þ ãéá ôçí ðõñïäüôçóç éóôéêÞò âëÜâçò.

Óôç ×ÊÍ ðáñáôçñåßôáé áíåðÜñêåéá äñÜ-
óçò ôçò NADPH-ïæåéäÜónò5 ïöåéëïìÝíç óôçí
áäñáíïðïßçóç ôïõ äéìåñïýò â ôïõ êõôï÷ñþ-
ìáôïò b åßôå óôçí áðïõóßá ôçò óõíåñãéêÞò
äñÜóçò ôïõ ðñùôåïëõôéêïý åíæõìéêïý ðáñÜ-
ãïíôá ìïñéáêïý âÜñïõò 47KD. Áõôü Ý÷åé óáí
áðïôÝëóìá ôç ìåéùìÝíç ðáñáãùãÞ Ç

2
Ï

2
 êáé

ìåéùìÝíç ìéêñïâéïêôüíï äñÜóç.
ÃåíåôéêÞ âÜóç ôçò áíåðáñêïýò ëåéôïõñãßáò

ôçò áíáðíåõóôéêÞò Ýêñçîçò áðïôåëåß áöåíüò
ìåí Ýíá ×-öõëïóýíäåôï ãïíßäéï õðåýèõíï ãéá
ôçí Ýêöñáóç ôïõ äéìåñïýò â ôïõ êõôï÷ñþìá-
ôïò b êáé áöåôÝñïõ Ýíá õðïëåéðüìåíï óùìáôé-
êü åõèõíüìåíï ãéá ôçí Ýêöñáóç ôïõ åíéó÷õôé-
êïý ðáñÜãïíôá äñÜóçò ÷áìçëïý ìïñéáêïý
âÜñïõò. Ìç Ýêöñáóç ôïõ åíüò Þ ôïõ Üëëïõ
ãïíéäßïõ êáèïñßæåé ôï öõëïóýíäåôï Þ ôïí õðï-
ëåéðüìåíï óùìáôéêü ÷áñáêôÞñá ìåôáâßâáóçò
ôçò íüóïõ.

ÊëéíéêÜ ç ×ÊÍ ÷áñáêôçñßæåôáé áðü ÷ñü-
íéåò êáé õðïôñïðéÜæïõóåò ëïéìþîåéò6-9 êáôÜ ôá
äýï ðñþôá ÷ñüíéá ôçò æùÞò ôïõ ðáéäéïý, ïöåé-
ëüìåíåò óå ìéêñüâéá ÷áìçëÞò ëïéìïãüíïõ
äõíÜìåùò üðùò Serratia marcescens, åíôåñïâá-
êôçñéáêÜ (ÊëåìøéÝëëá, ÁåñïâáêôçñéïåéäÞ, Þ
ÓáëìïíÝëëá) Þ êÜðïéïõò ôýðïõò Óôáöõëïêüê-
êùí. Óå ðïóïóôü 90% ðñïóâÜëëïíôáé ïé ðíåý-
ìïíåò åíþ ðåñéãñÜöåôáé üôé ôï 50% ðáéäéþí
ðïõ êáôÝëçîáí ìå ×ÊÍ ðáñïõóßáæáí ðíåõìï-
íéêÞ åíôüðéóç. Áêïëïõèïýí óå óõ÷íüôçôá áðï-
óôçìáôþäåéò ëåìöáäåíßôéäåò, ìéêñïáðïóôçìá-

ôþäåéò äéçèÞóåéò ôïõ ÷ïñßïõ ôïõ äÝñìáôïò Þ
ðáñáåäñéêÜ áðïóôÞìáôá, áðïöñÜîåéò åíôÝñïõ
áðü ÷ñüíéåò êïêêéùìáôþäåéò öëåãìïíÝò, ðåñé-
÷áñáêùìÝíá áðïóôÞìáôá Þðáôïò êáé óðëçíüò
êáé ôÝëïò ðïëõåóôéáêÞ ïóôåïìõåëßôéäá.

ÊáôÜ ôïí åñãáóôçñéáêü Ýëåã÷ï óå áóèåíåßò
ìå ×ÊÍ áðïäåéêíýåôáé üôé ôá êïêêéïêýôôáñá
äåí óõíïäåýïíôáé áðü ìïñöïëïãéêÝò áíùìá-
ëßåò, åðéäåéêíýïõí öõóéïëïãéêÞ ÷õìïôáêôéêÞ
êáé öáãïêõôôáñéêÞ óõìðåñéöïñÜ, üìùò, ÷áñá-
êôçñéóôéêÜ ðáñïõóéÜæïõí ìåéùìÝíç ðáñáãùãÞ
Ç

2
Ï

2
 åëåã÷üìåíç ìå ôçí áðïõóßá ôçò áíáãù-

ãÞò ôïõ ÍÂÔ óôï áßìá ôïõò.
ÂáóéêÞ éóôïëïãéêÞ áëëïßùóç10,11 åßíáé ç

äçìéïõñãßá áðïóôçìÜôùí áðü óõññÝïíôá ðï-
ëõìïñöïðýñçíá ìå äéáöüñïõ âáèìïý íÝêñù-
óç, ôá ïðïßá ðåñéâÜëëïíôáé áðü ðõêíÝò áèñïß-
óåéò åðéèçëéïåéäþí éóôéïêõôôÜñùí, óõ÷íÜ ëé-
ðïåéäïöüñùí êáé ðáñïõóßá ðïëõðõñÞíùí ãé-
ãáíôïêõôôÜñùí, ç ìïñöÞ ôùí ïðïßùí ðïéêßëåé
(Touton’s, Langerhan’s, ôýðïõ ïóôåïêëáóôþí,
Warthin- Finkeldley ê.ëð.).

Äåí õðÜñ÷åé åéäéêÞ éóôïëïãéêÞ åéêüíá ÷á-
ñáêôçñéóôéêÞ ãéá ôç íüóï. Ï ðáèïëïãïáíáôü-
ìïò èá ðñÝðåé íá áêïëïõèÞóåé ôçí éóôïëïãéêÞ
ðñáêôéêÞ äéáöïñéêÞò äéáãíùóôéêÞò ôùí êïê-
êéùìáôùäþí áëëïéþóåùí ãéá ôïí áðïêëåéóìü
Üëëùí íüóùí. ËáìâÜíïíôáò õð’ üøéí êáé ôá
êëéíéêÜ äåäïìÝíá èá ðñÝðåé íá èÝóåé óôïí
êëéíéêü ôçí ðéèáíüôçôá ÷ñïíßáò êïêêéùìáôþ-
äïõò íüóïõ, ç ïðïßá êáé èá ôåêìçñéùèåß ìüíï
ìå ôá äåäïìÝíá êáé Üëëùí åéäéêþí åñãáóôç-
ñéáêþí åîåôÜóåùí. Åðß ðíåõìïíéêÞò åíôïðß-
óåùò ôçò íüóïõ ç äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç èá ãß-
íåé êõñßùò áðü ôç öõìáôßùóç. ÅõñÞìáôá ðïõ
ìðïñåß íá èåùñçèïýí õðÝñ ôçò ×ÊÍ åßíáé ç
áðïõóßá ôõðéêþí öõìáôßùí, ç Ýëëåéøç ôõñïåé-
äïýò íåêñþóåùò, ç óõíýðáñîç óôïé÷åßùí êïé-
íÞò öëåãìïíÞò-áðïóôçìáôéêÞò, ç ìåãÜëç ðïé-
êéëßá óôç ìïñöÞ ôùí ãéãáíôïêõôôÜñùí êáé ç
åíôüðéóç ìåìïíùìÝíùí ãéãáíôïêõôôÜñùí åí
ìÝóù äéáöüñùí öëåãìïíùäþí êõôôÜñùí, ðÝ-
ñáí åêåßíùí ðïõ óõììåôÝ÷ïõí óôá êïêêéþìá-
ôá.

ÅðåéäÞ óôï ìç÷áíéóìü ôçò áíáðíåõóôéêÞò
Ýêñçîçò óõììåôÝ÷ïõí åêôüò ôçò NADP-ïîåé-
äÜóçò êáé NADPH-ñåäïõêôÜóçò êáé ðïëëÜ
Üëëá áíáðíåõóôéêÜ Ýíæõìá õðï÷ñåïýìåèá íá
äå÷èïýìå üôé áíåðÜñêåéá äñÜóçò áöïñþóá
ïðïéáäÞðïôå åî áõôþí ìðïñåß íá Ý÷åé ùò áðï-
ôÝëåóìá óýíäñïìá ðïõ ðñïóïìïéÜæïõí öáéíï-
ôõðéêÜ ìå ôç ×ÊÍ, üðùò ëéðï÷ñùìáôéêÞ Éóôéï-
êýôôùóç, áíåðÜñêåéá (G-G-PD, áíåðÜñêåéá ôçò
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ãëïõôáèéïíéêÞò õðåñïîåéäÜóçò, êáé ôçò ãëïõ-
ôáèåéïíéêÞò óõíèåôÜóçò êáé ôï óýíäñïìï “job’s”.

×ùñßò èåñáðåßá ç íüóïò êáôáëÞãåé ðñïï-
äåõôéêÜ óå èÜíáôï ôïõ áóèåíïýò. Ï ìÝóïò
üñïò æùÞò åßíáé 5-7 ÷ñüíéá, êáé Ý÷åé Üìåóç
ó÷Ýóç ìå ôç ãåíåôéêÞ ôáîéíüìçóç ôçò ðåñßðôù-
óçò áöïý ãåíåôéêÜ ï õðïëåéðüìåíïò óùìáôé-
êüò ÷áñáêôÞñáò ìåôáâßâáóçò ôçò ×ÊÍ óõíï-
äåýåé Þðéåò åêäçëþóåéò ðáñïõóéáæüìåíåò óôï
ôÝëïò ôçò ðáéäéêÞò çëéêßáò Ýùò êáé ôçí åíçëé-
êßùóç. Ùóôüóï ç ÷ïñÞãçóç áíôéâéïôéêïý ó÷Þ-
ìáôïò ôñéìåèïðñßìçò-Óïõëöáìåèïîáæüëçò12,13

êáôÜöåñå íá åðéìçêýíåé ôá åëåýèåñá óõìðôù-
ìÜôùí ÷ñïíéêÜ ìåóïäéáóôÞìáôá. Ôåëåõôáßá óå
åõñåßá ðïëõêåíôñéêÞ ìåëÝôç áðåäåß÷èç üôé ç

÷ïñÞãçóç Inferferon-gamma óå óõãêåêñéìÝ-
íç äüóç êáé ó÷Þìá ðñïöõëÜóóåé ôïí áóèåíÞ
áðü íÝåò õðïôñïðÝò14.

Ç ×ÊÍ áðáéôåß óõíå÷Þ ðáñáêïëïýèçóç
äåäïìÝíïõ üôé ç êëéíéêÞ åéêüíá ðïéêßëåé åõ-
ñÝùò áíÜëïãá ôçò ãåíåôéêÞò Ýêöñáóçò ôçò
íüóïõ.

Åðßóçò åßíáé áðáñáßôçôï íá åîïéêåéùèïýìå
ìå ôç äõóëåéôïõñãßá ôïõ áéìïöáãïêõôôáñéêïý
óõóôÞìáôïò êáé åéäéêüôåñá íá õðïðôåõüìáóôå
ôç ×ÊÍ óå áóèåíåßò ìå õðïôñïðéÜæïõóåò êáé
áóõíÞèéóôåò öëåãìïíþäåéò åêäçëþóåéò Þ áíå-
îÞãçôá ÷åéñïõñãéêÜ ðñïâëÞìáôá åðïõëþóåùò
ôñáõìÜôùí.

SUMMARY
Chronic granulomatous disease of the lung case report

C. Mihail Strantzia, A. Garoufi, S. Drakonaki
“Ñ.Á. Kyriakou”, Childrens Hospital. Pathology Department, and B´ Paediatric

Clinic, Áthens
Á case of Chronic Granulomatous disease with lung involvement in a 11 years

old boy is described.
The disease was presented with persistent fever despite antibiotic treatment,

and a circumscribed lesion of the upper lobe of the right lung.
Histologically there was the picture of a necrotizing granulomatous bronchop-

neumonia. The diagnosis of Chronic Granulomatous disease was confirmed by a
completely negative reduction of NBT dye in patients neutrophils. Western blot
analysis showed a clear deficiency of the p47-phox component of the NADPH
oxidase enzyme of his neutrophils but a normal expression in the cells from his
parents. These results indicate the autosomal recessive form of genetic transmission
of the disease.

Key words: Chronic Granulomatous disease, dysfunction, neutrophils, lung
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