MALADIES GRANULOMATEUSES

DD des maladies granulomateuse :

· Granulomes NON Caseux :
· CGD (Chronic Granulomatosis Disease)

· Sarcoidose

· Granulomatose de Wegener
· Granulomes caséeux : Tuberculose 
1) CGD = anomalie de la phagocytose
La maladie granulomateuse chronique =syndrome de Berendes, maladie granulomateuse infantile, granulomateuse infantile familiale chronique, granulomatose septique chronique, maladie de Bridges-Good

· = déficit immunitaire rare héréditaire récessive lié au sexe (CYBB disposé sur le locus Xp21.1)

Symptômes :

· Infections précoces et récidivantes bactériennes (staphylocoques,  colibacille, salmonelle etc…) et des fongique (aspergillose) secondaire à une anomalie de la phagocytose 

· Constitution de granulomes puis d'abcès sur la peau, les poumons, des os, du cerveau, de l'intestin et du foie+ adénopathies 

Labo : 
· Test des neutrophiles au NBT (nitrobleu de tétrazolium)

Traitement 

· Antibiotiques et antifongiques lors de signes infectieux 

· Cotrimoxazole en prophylaxie

· Décès vers 5-7 ans en l’absence de greffe de moelle.

