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OZET

idiyopatik hipereozinofilik sendrom(HES); sebebi bilinmeyen eozinafili ile birlikte, eozinofilik infiltrasyona bagl coklu organ
yetersizligine yol acan nadir bir klinik sendromdur.

Kasinti, nefes darlidi, ksurdk yakinmasi ile basvuran akciger grafisinde multipil noduler lezyonlar olmasi nedeniyle malignite
yonunde tetkik edilmesi planlanirken kanda eozinofil sayisi 52800(%62.6) olarak tespit edilen 38 yasindaki erkek olguya
yapilan tetkikler sonucunda idiyopatik HES tanisi konuldu. Nadiren gorulmesi ve ilging radyolojisi nedeniyle literatur esliginde

sunuldu.

Anahtar kelimeler: hipereozinofilik sendrom, idyopatik

SUMMARY
A case of hypereosinophilic syndrome mimicking metastatic lung disease

Idiopathic hypereosinophilic syndrome (HES) is a rare clinical syndrome of unknown etiology causing multiorgan failure
with eosinophilic infiltration characterized by eosinophilia. Thirty eight years old male admitted with pruritis, dyspnea,
cough had multiple nodular lesions on chest radiograph was evaluated as malignancy at first. Lalboratory investigations
revealed the diagnosis of idiopathic HES for the case who had eosinophilic count of 52800 (62.6%). Because of its

interesting radiological appearance and rarity the case is presented in view of literature.
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GIRIS tanimlanmis, tanimlanmasinda kullanilan kriterler

ise 1975 yilinda Chusid ve arkadaslarinca ortaya

Idyopatik hipereozinofilik sendrom (HES); nedeni konmustur. Bunlar; 6 aydan daha uzun suren
bilinmeyen eozinofili ile birlikte eozinofilik infiltrasyona 1500/mm?3'den fazla periferik eozinofili, eozinofiliye
baglh multiorgan yetmezligine neden olan bir neden olabilecek diger hastaliklarin dislanmasi ve
hastalikur(!). nedeni bilinmeyen veya eozinofiliye bagl olarak
Ik kez 1968'de Hardy ve Anderson tarafindan olustugu dusunulen ¢oklu organ disfonksiyonu
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saptanmasidirl2). HES erkeklerde kadinlara gore
daha fazla oranda (9/1) ve ozellikle 20-50 yas
arasinda goralar3). Hemen hemen tim organ ve
dokularnn tutulabildigi HES'de akciger tutulumu
olgularin yaklasik yarisinda vardir(1),

Olgumuz radyolojik olarak basta metastatik akciger
tumoru olmak Uzere bircok hastaligi dusundurmesi,
uzun sure kasintl yakinmasi olmasina ragmen topikal
tedaviler ile zaman kaybedilmesi ve hastaligin nadir
gorulmesi nedeniyle sunuldu.

oLGU

Otuz sekiz yasinda, erkek , insaat iscisi olarak ¢alisan
olgunun basvurusunda tum vucudunda kasinti,
nefes darligi ve oksuruk yakinmalar vardi. 6-7 aydir
sikayetleri baslayan hasta, daha 6nce bu sebeple
farkli bir merkezde yatarak tedavi gormus,
sikayetlerinin devam etmesi Uzerine basvuru ile
klinigimize yatinldi. 8 paket/yil sigara icen olgunun
yapilan fizik muayenesinde; TA: 120/80 mmHg,
nabiz: 80/dak, ates:36.6C, solunum sayisi:16/dak
idi, hastanin her iki gdzinde subkonjoktival hemorayji,
ektremitelerinde daha belirgin olmak Uzere tum
vUcudunda yaygin papulonoduler, sert,
hiperpigmente cilt lezyonlar mevcuttu, solunum
sistemi muayenesinde sol bazalde solunum sesleri
kismen azalmisti. Laboratuvar incelemelerinde;
l6kosit 84300/mm3, eozinofil 52800/mm3 (%62.6),
hematokrit %38.3, trombosit 586000 (Tablo 1),
SGPT 192 U/L, SGOT 140 U/L, LDH 2004 U/L, ALP
352 U/Lidi. PA akciger grafisinde; heriki alt zonda
bayukiGkleri 1 ile 4 cm arasinda degisen, kenarlari
duzgun sinir noduler dansite artisi mevcuttu (Resim
1). Cekilen Toraks Bilgisayarll Tomografisinde (BT);
sag akciger orta lobda periferik yerlesimli en genis
capr yaklasik 6 cm.ye ulasan lobule kontdrlt solid
kitle lezyonu ve bununla birlikte her iki akcigerde
daginik yerlesimli en buyagu yaklasik 4 cm ¢apa
ulasan multipil parankimal ve plevral metastatik
noduller izlendi (Resim 2). Yapilan bronkoskopisinde
orta lob bronsunda yer yer soluk alanlar mevcuttu.
Bronkoalveoler lavaj (BAL)in mikroskobik bakisinda
silme eozinofiller izlendi, sitolojisi benign olarak
rapor edildi. Maligniteyi ekarte etmek Gzere yapilan
transtorasik ince igne aspirasyon biyopsisinin (TTIAB)
sitolojisi eozinofilik inflamasyon ile uyumlu olarak

rapor edildi (Resim 3a,b). Batin ultrasonografisinde
2 adet 1,5 cm ¢capli mezenterik LAP saptandi. Kist
hidatik icin Eliza IgG olumsuz, gaitada parazit 3
kez menfi idi. Olgunun Ig A, G, M degerleri normal
sinirlarda, total IgE duzeyi >1000IU idi. Olasi bir
maligniteyi tespit etmek Uzere yapilan organ
taramalarinda primer odak saptanmadi. Lokositozu
ve eozinofilisi olan olguya hematoloji konsultasyonu
istendi ve yapilan kemik iligi aspirasyon biyopsisinin
sonucu benign eozinofil hiperplazisi ile uyumiu idi
Resim 4a, b).

Bu bulgularla olguya idyopatik hipereozinofilik
sendrom tanisi konularak hematoloji bolumunun
de gorUsu alinarak hidroksitre tedavisi baslandi.
Tedavinin 1. haftasinda Iokosit sayisi 14500'e,
eozinofil sayisi 2500 (% 17)e geriledi (Tablo1).
Kontrole gelmesi onerilerek taburcu edilen olgu
kontrole gelmedi. 2 ay sonra genel durum
pozuklugu ile basvurdu. Tedavisine devam etmedigi
ogrenilen olgunun ekstremitelerde duyu kaybi
paslamis olup yuruyememe yakinmasi da mevcuttu.
Tedavi ydonunden yeniden degerlendiriimekte olan
olgu kendi istedi ile taburcu edildi.

Tablo I : Tedavi 6ncesi ve sonrasi kan dederleri

Tedavi oncesi Tedavi sonrasi (1. hafta)

Lokosit 84300 14500
Eozinofil 52800 (%62.6) 2500 (% 17)
Hemoglobin 14.8 13.7
Hematokrit 38.3 37.8
Trombosit 586000 378000

Resim 1: Olgunun PA akciger grafisi
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Resim 2 a, b: Toraks BT'de multipl, degisik boyutta noduler

lezyonlar izleniyor.

Resim 3a, b: TTIIAB ile elde edilen eozinofilik inflamasyon.

Resim 4 a, b: Kemik iligi aspirasyon biyopsisi benign eozinofil

hiperplazisi ile uyumlu idi.

TARTISMA

HES'in etyopatogenezi tam olarak netlik
kazanmamakla birlikte, bu hastalarda eozinofillerin
devamli olarak fazla dretimi ve eozinofilik
infiltrasyonlara bagh doku hasar oldugu bilinmekte,
doku hasarinin mekanizmasi eozinofillerin Urettigi
major bazik protein, katyonik proteinler, peroksidaz,
norotoksin, sitokinaz ve proinflamatuar mediatorler
gibi cok sayida sekretuar maddenin sitotoksisitesine
ve kardiyak tutuluma sekonder olusan tromboem-
bolik olaylara baglanmaktadir(4.HES tanis
koyduracak spesifik testler yoktur. Hastalik laboratuar
ve klinik bulgularin bir araya getiriimesi ile teshis
edilir. HES tanisi konulurken en énemli nokta
hipereozinofiliye neden olabilecek diger hastaliklarin
ekarte edilmesidir. Oncelikle sekonder eozinofiliye
neden olabilecek paraziter etkenler ekarte edilmelidir.
Bunun icin en az 3 kez diski incelemesi, ayrica
parazitlere yonelik serolojik testlerin yapiimasi da
onerilmektedirl!). Olgumuzda 3 kez diski incelemesi
yapildi, parazite rastlanmadi. Eozinofiliye neden
olabilecek diger hastaliklar (malignite) ekarte etmek
yonunden organ taramalari yapildi ve normal
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bulundu.

HESIn ayiric tanisinda eozinofilik 16semi ve
hipereozinofili ile giden myelodisplastik sendromlar
da dusunulmeli ve ekarte edilmelidir. Bunun icin
kemik iligi aspirasyon ve biyopsisi onerilmektedir(!).
Olgumuzda da yapilan kemik iligi aspirasyon ve
biyopsisi ile bu hastaliklar ekarte edilmis ve benign
eozinofil hiperplazisi izlendigi rapor edilmistir.
HES tanisi konmadan dnce tartisiimasl gereken bir
durum da eozinofilinin suresidir. Tani kriterlerinde
pu sure 6 ay olarak bildirilmekle beraber olgularin
¢cogunda oncesinde eozinofil duzeyi bakilamamis
olmakta ve nekadar suredir eozinofili oldugu
bilinememektedir. Ulkemizden bildirilen bir olguda
en az 3 ay sure ile eozinofili oldugu bilinmesi ve
organ tutulumu bulunmasi, eozinofili yapabilecek
diger durumlarin ekarte edilmesi sonucunda HES
tanisi konmustur(®l. Olgumuzda da kasinti
yakinmasinin 6 aydan uzun bir stredir devam etmesi
nedeniyle eozinofilinin de en az bu kadar suredir
varoldugunu kabul ettik.

Klinik olarak HES farkli sekillerde ortaya cikabilen
heterojen bir hastaliktir. Ani kardiyak ve norolojik
komplikasyonlarla kendini gosterebilmekle beraber,
cogunlukia sinsi olup aylar ve hatta yillardir devam
edebilir3). HES pek cok doku ve organi etkileyebil-
mekle beraber kalp ve santral sinir sistemi (SSS)
tutulumu en kritik olanlardir. Hastalarin yarisindan
fazlasinda ekokardiyografik anormallikler saptanir;
en sik bulgu sol ventrikul serbest duvarinda
kalinlasmadir (endomiyokardiyal fibrozise bagh)(t).
Olgumuzun yapilan ekokardiyografisi normal olarak
degerlendirildi.

HES'in norolojik komplikasyonlar 3 sekilde ortaya
cikmaktadir: Ensefalopati, periferik néropati ve
tromboembolik serebral infarktGsler. Tedavisini yarim
pbirakan olgumuzun 2 ay sonraki basvurunda periferik
noropatinin de gelistigi gézlendi.

HES de akciger tutulumu da sik goruldr. En sik
goralen semptom kronik ve kuru okstruktarl!). Bazi
HES'li olgularda bronkospazm goruldugu
bildirilmektedir. Gece ataklar halinde gelen okstruk
ve dispnenin bir arada olusu nedeniyle baslangicta
yanlislikla reaktif havayolu hastaligini dUsundurmekte
ancak solunum fonksiyon testlerinde havayolu
kisitlamasinin goralmemesi ile dislanmaktadir(®).
Bizim olgumuzda da uzun suredir varolan kasinti
yakinmasi ile birlikte son aylarda eklenen oksuruk

ve nefes darhigr yakinmasi mevcuttu. Cogu
semptomatik hastanin akciger grafisi normaldir.
HES'li olgularin %14-28'inde pulmoner infiltratlar
saptanir. Bu infiltratlar fokal veya diffuz olabilir ve
buradan alinan biyopsilerde eozinofil birikimi gordlr.
HES'li olgularin toraks BT lerinin degerlendirildigi
bir calismada en belirgin bulgular ¢cevresinde buzlu
cam gorunumu ile birlikte olan veya olmayan kugtk
noduller ve yine fokal buzlu cam alanlar olarak
bildirilmistirl7). Olgumuzun toraks BT'sinde; sag
akciger orta lobda periferik yerlesimli en genis cap
yaklasik 6 cm.ye ulasan lobule konturld solid kitle
lezyonu ve bununla birlikte her iki akcigerde daginik
yerlesimli en buyugu yaklasik 4 cm capa ulasan
multipil parankimal ve plevral metastatik noduller
izlendi. Bu haliyle olguda éncelikle metastatik akciger
tumMOrt dustindlmus olup ekarte etmek icin TTIIAB
yapilmistir. Sitolojisi eozinofilik inflamasyonla uyumlu
olarak bulunmustur. Akciger tutulumu olan HES'li
olgularda bronkoalveolar lavaj (BAL)In da onemi
buyuktur. BAL'da fazla sayida eozinofil izlenir(l).
HES'in ARDS tablosu ile ortaya ciktigi bir olguda
BAL yapiimasinin ARDS'nin HES'e mi yoksa baska
nedenlere bagli olarak mi ortaya ciktigini anlamak
acisindan baytk 6nem tasidigi belirtimektedir(8).
Olgumuzun BAL sivisinda silme eozinofil izlendi.
HES tedavisinde primer amacg eozinofilinin
paskilanmasi degil organ hasarinin énlenmesi
olmahdir. Tanimlandigi ilk yillarda oldukca kotu
prognoza sahip oldugu bildirilen HES'de son verilere
gore 5 yillik sagkalimin % 80’lerde oldugu
bildiriimektedirl!).

Sonug olarak; idyopatik hipereozinofilik sendrom
akciger tutulumu da yapan nadir bir hastaliktir.
Metastatik akciger tumaoranu ve multipl nodullerle
seyreden bircok hastaligl taklit etmesi, baslica
yakinmasinin kasinti olmasi nedeniyle aylarca
dermatoloji kliniklerinde zaman kaybetmesi ve nadir
gorulmesi nedeniyle sunulmaya deger bulundu.
Prognozu her hasta icin cesitlilik gostermekte, tedavi
edilmeyen olgularda ya da hastaligin agresif
formlarinda 6 ay gibi kisa bir sdrede olum
gerceklesebilmektedir. Tedavide oral kortikosteroidler
veya hidroksitire ve vinkristin gibi sitotoksik ajanlar
kullaniimaktadir. Olgumuzda hidroksiure tedavisine
hizli cevap alindigi, kan eozinofil sayisinin geriledigi
ve lezyonlarin boyut ve sayisinin eozinofil duzeyi ile
korele olarak azaldigr gozlendi. Tedavi sonucundan
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umutluyken olgunun tedaviye uyum saglamamasi
nedeniyle genel durumunun hizla bozuldugu ve
diger organ tutulumlarinin da gergeklestigi gdzlendi.
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