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ÖZET

‹diyopatik  hipereozinofilik sendrom(HES); sebebi bilinmeyen eozinofili ile birlikte, eozinofilik infiltrasyona ba¤l› çoklu organ

yetersizli¤ine yol açan nadir bir klinik sendromdur.

Kafl›nt›, nefes darl›¤›,öksürük yak›nmas› ile baflvuran akci¤er grafisinde multip›l nodüler lezyonlar olmas› nedeniyle malignite

yönünde tetkik edilmesi planlan›rken kanda eozinofil say›s› 52800(%62.6) olarak tespit edilen 38 yafl›ndaki erkek olguya

yap›lan tetkikler sonucunda idiyopatik HES tan›s› konuldu. Nadiren görülmesi ve ilginç radyolojisi nedeniyle literatür eflli¤inde

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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G‹R‹fi

‹dyopatik hipereozinofilik sendrom (HES); nedeni

bilinmeyen eozinofili ile birlikte eozinofilik infiltrasyona

ba¤l› multiorgan yetmezli¤ine neden olan bir

hastal›kt›r(1).

‹lk kez 1968’de Hardy ve Anderson taraf›ndan

tan›mlanm›fl, tan›mlanmas›nda kullan›lan kriterler

ise 1975 y›l›nda Chusid ve arkadafllar›nca ortaya

konmufltur. Bunlar; 6 aydan daha uzun süren

1500/mm3’den fazla periferik eozinofili, eozinofiliye

neden olabilecek di¤er hastal›klar›n d›fllanmas› ve

nedeni bilinmeyen veya eozinofiliye ba¤l› olarak

olufltu¤u düflünülen çoklu organ disfonksiyonu



saptanmas›d›r(2). HES erkeklerde kad›nlara göre

daha fazla oranda (9/1) ve özellikle 20-50 yafl

aras›nda görülür(3). Hemen hemen tüm organ ve

dokular›n tutulabildi¤i HES’de akci¤er tutulumu

olgular›n yaklafl›k yar›s›nda vard›r(1).

Olgumuz radyolojik olarak baflta metastatik akci¤er

tümörü olmak üzere birçok hastal›¤› düflündürmesi,

uzun süre kafl›nt› yak›nmas› olmas›na ra¤men topikal

tedaviler ile zaman kaybedilmesi ve hastal›¤›n nadir

görülmesi nedeniyle sunuldu.

OLGU

Otuz sekiz yafl›nda, erkek , inflaat iflçisi olarak çal›flan

olgunun baflvurusunda tüm vücudunda kafl›nt›,

nefes darl›¤› ve öksürük yak›nmalar› vard›. 6-7 ayd›r

flikayetleri bafllayan hasta, daha önce bu sebeple

farkl› bir merkezde yatarak tedavi görmüfl,

flikayetlerinin devam etmesi üzerine baflvuru ile

klini¤imize yat›r›ld›. 8 paket/y›l sigara içen olgunun

yap›lan fizik muayenesinde; TA: 120/80 mmHg,

nab›z: 80/dak, atefl:36.6C, solunum say›s›:16/dak

idi, hastan›n her iki gözünde subkonjoktival hemoraji,

ektremitelerinde daha belirgin olmak üzere tüm

vücudunda yayg›n papülonodüler, sert,

hiperpigmente cilt lezyonlar› mevcuttu, solunum

sistemi muayenesinde sol bazalde solunum sesleri

k›smen azalm›flt›. Laboratuvar incelemelerinde;

lökosit 84300/mm3, eozinofil 52800/mm3 (%62.6),

hematokrit %38.3, trombosit 586000 (Tablo I),

SGPT 192 U/L, SGOT 140 U/L, LDH 2004 U/L, ALP

352 U/L idi. PA akci¤er grafisinde; heriki alt zonda

büyüklükleri 1 ile 4 cm aras›nda de¤iflen, kenarlar›

düzgün s›n›rl› nodüler dansite art›fl› mevcuttu (Resim

1). Çekilen Toraks Bilgisayarl› Tomografisinde (BT);

sa¤ akci¤er orta lobda periferik yerleflimli en genifl

çap› yaklafl›k 6 cm.ye ulaflan lobüle kontürlü solid

kitle lezyonu ve bununla birlikte her iki akci¤erde

da¤›n›k yerleflimli en büyü¤ü yaklafl›k 4 cm çapa

ulaflan multip›l parankimal ve plevral metastatik

nodüller izlendi (Resim 2). Yap›lan bronkoskopisinde

orta lob bronflunda yer yer soluk alanlar mevcuttu.

Bronkoalveoler lavaj (BAL)›n mikroskobik bak›s›nda

silme eozinofiller izlendi, sitolojisi benign olarak

rapor edildi. Maligniteyi ekarte etmek üzere yap›lan

transtorasik ince i¤ne aspirasyon biyopsisinin (TT‹‹AB)

sitolojisi eozinofilik inflamasyon ile uyumlu olarak

rapor edildi (Resim 3a,b). Bat›n ultrasonografisinde

2 adet 1,5 cm çapl› mezenterik LAP saptand›. Kist

hidatik için Eliza IgG olumsuz, gaitada parazit 3

kez menfi idi. Olgunun Ig A, G, M de¤erleri normal

s›n›rlarda, total IgE düzeyi >1000IU idi. Olas› bir

maligniteyi tespit etmek üzere yap›lan organ

taramalar›nda primer odak saptanmad›. Lökositozu

ve eozinofilisi olan olguya hematoloji konsültasyonu

istendi ve yap›lan kemik ili¤i aspirasyon biyopsisinin

sonucu benign eozinofil hiperplazisi ile uyumlu idi(

Resim 4a, b).

Bu bulgularla olguya idyopatik hipereozinofilik

sendrom tan›s› konularak hematoloji bölümünün

de görüflü al›narak hidroksiüre tedavisi baflland›.

Tedavinin 1. haftas›nda lökosit say›s› 14500’e,

eozinofil say›s› 2500 (% 17)’e geriledi (Tablo1).

Kontrole gelmesi önerilerek taburcu edilen olgu

kontrole gelmedi. 2 ay sonra genel durum

bozuklu¤u ile baflvurdu. Tedavisine devam etmedi¤i

ö¤renilen olgunun ekstremitelerde duyu kayb›

bafllam›fl olup yürüyememe yak›nmas› da mevcuttu.

Tedavi yönünden yeniden de¤erlendirilmekte olan

olgu kendi iste¤i ile taburcu edildi.

Tablo I : Tedavi öncesi ve sonras› kan de¤erleri

Resim 1: Olgunun PA akci¤er grafisi
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Tedavi öncesi Tedavi sonras› (1. hafta)

Lökosit 84300 14500

Eozinofil 52800 (%62.6) 2500 (% 17)

Hemoglobin 14.8 13.7

Hematokrit 38.3  37.8

Trombosit 586000  378000



Resim 2 a, b: Toraks BT’de multipl, de¤iflik boyutta nodüler

lezyonlar izleniyor.

Resim 3a, b: TT‹‹AB ile elde edilen eozinofilik inflamasyon.

Resim 4 a, b: Kemik ili¤i aspirasyon biyopsisi benign eozinofil

hiperplazisi ile uyumlu idi.

TARTIfiMA

HES’ in etyopatogenezi tam olarak net l ik

kazanmamakla birlikte, bu hastalarda eozinofillerin

devaml› olarak fazla üretimi ve eozinofilik

infiltrasyonlara ba¤l› doku hasar› oldu¤u bilinmekte,

doku hasar›n›n mekanizmas› eozinofillerin üretti¤i

major bazik protein, katyonik proteinler, peroksidaz,

nörotoksin, sitokinaz ve proinflamatuar mediatörler

gibi çok say›da sekretuar maddenin sitotoksisitesine

ve kardiyak tutuluma sekonder oluflan tromboem-

bolik olaylara ba¤lanmaktad›r(4).HES tan›s›

koyduracak spesifik testler yoktur. Hastal›k laboratuar

ve klinik bulgular›n bir araya getirilmesi ile teflhis

edilir. HES tan›s› konulurken en önemli nokta

hipereozinofiliye neden olabilecek di¤er hastal›klar›n

ekarte edilmesidir. Öncelikle sekonder eozinofiliye

neden olabilecek paraziter etkenler ekarte edilmelidir.

Bunun için en az 3 kez d›flk› incelemesi, ayr›ca

parazitlere yönelik serolojik testlerin yap›lmas› da

önerilmektedir(1). Olgumuzda 3 kez d›flk› incelemesi

yap›ld›, parazite rastlanmad›. Eozinofiliye neden

olabilecek di¤er hastal›klar› (malignite) ekarte etmek

yönünden organ taramalar› yap›ld› ve normal
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bulundu.

HESin ay›r›c› tan›s›nda eozinofilik lösemi ve

hipereozinofili ile giden myelodisplastik sendromlar

da düflünülmeli ve ekarte edilmelidir. Bunun için

kemik ili¤i aspirasyon ve biyopsisi önerilmektedir(1).

Olgumuzda da yap›lan kemik ili¤i aspirasyon ve

biyopsisi ile bu hastal›klar ekarte edilmifl ve benign

eozinofil hiperplazisi izlendi¤i rapor edilmifltir.

HES tan›s› konmadan önce tart›fl›lmas› gereken bir

durum da eozinofilinin süresidir. Tan› kriterlerinde

bu süre 6 ay olarak bildirilmekle beraber olgular›n

ço¤unda öncesinde eozinofil düzeyi bak›lamam›fl

olmakta ve nekadar süredir eozinofili oldu¤u

bilinememektedir. Ülkemizden bildirilen bir olguda

en az 3 ay süre ile eozinofili oldu¤u bilinmesi ve

organ tutulumu bulunmas›, eozinofili yapabilecek

di¤er durumlar›n ekarte edilmesi sonucunda HES

tan›s› konmufltur(5). Olgumuzda da kafl›nt›

yak›nmas›n›n 6 aydan uzun bir süredir devam etmesi

nedeniyle eozinofilinin de en az bu kadar süredir

varoldu¤unu kabul ettik.

Klinik olarak HES farkl› flekillerde ortaya ç›kabilen

heterojen bir hastal›kt›r. Ani kardiyak ve nörolojik

komplikasyonlarla kendini gösterebilmekle beraber,

ço¤unlukla sinsi olup aylar ve hatta y›llard›r devam

edebilir(3). HES pek çok doku ve organ› etkileyebil-

mekle beraber kalp ve santral sinir sistemi (SSS)

tutulumu en kritik olanlard›r. Hastalar›n yar›s›ndan

fazlas›nda ekokardiyografik anormallikler saptan›r;

en s›k bulgu sol ventrikül serbest duvar›nda

kal›nlaflmad›r (endomiyokardiyal fibrozise ba¤l›)(1).

Olgumuzun yap›lan ekokardiyografisi normal olarak

de¤erlendirildi.

HES’in nörolojik komplikasyonlar› 3 flekilde ortaya

ç›kmaktad›r: Ensefalopati, periferik nöropati ve

tromboembolik serebral infarktüsler. Tedavisini yar›m

b›rakan olgumuzun 2 ay sonraki baflvurunda periferik

nöropatinin de geliflti¤i gözlendi.

HES’de akci¤er tutulumu da s›k görülür. En s›k

görülen semptom kronik ve kuru öksürüktür(1). Baz›

HES’l i olgularda bronkospazm görüldü¤ü

bildirilmektedir. Gece ataklar halinde gelen öksürük

ve dispnenin bir arada oluflu nedeniyle bafllang›çta

yanl›fll›kla reaktif havayolu hastal›¤›n› düflündürmekte

ancak solunum fonksiyon testlerinde havayolu

k›s›tlamas›n›n görülmemesi ile d›fllanmaktad›r(6).

Bizim olgumuzda da uzun süredir varolan kafl›nt›

yak›nmas› ile birlikte son aylarda eklenen öksürük

ve nefes darl›¤› yak›nmas› mevcuttu. Ço¤u

semptomatik hastan›n akci¤er grafisi normaldir.

HES’li olgular›n %14-28’inde pulmoner infiltratlar

saptan›r. Bu infiltratlar fokal veya diffüz olabilir ve

buradan al›nan biyopsilerde eozinofil birikimi görülür.

HES’li olgular›n toraks BT’lerinin de¤erlendirildi¤i

bir çal›flmada en belirgin bulgular çevresinde buzlu

cam görünümü ile birlikte olan veya olmayan küçük

nodüller ve yine fokal buzlu cam alanlar› olarak

bildirilmifltir(7). Olgumuzun toraks BT’sinde; sa¤

akci¤er orta lobda periferik yerleflimli en genifl çap›

yaklafl›k 6 cm.ye ulaflan lobüle kontürlü solid kitle

lezyonu ve bununla birlikte her iki akci¤erde da¤›n›k

yerleflimli en büyü¤ü yaklafl›k 4 cm çapa ulaflan

multip›l parankimal ve plevral metastatik nodüller

izlendi. Bu haliyle olguda öncelikle metastatik akci¤er

tümörü düflünülmüfl olup ekarte etmek için TT‹‹AB

yap›lm›flt›r. Sitolojisi eozinofilik inflamasyonla uyumlu

olarak bulunmufltur. Akci¤er tutulumu olan HES’li

olgularda bronkoalveolar lavaj (BAL)›n da önemi

büyüktür. BAL’da fazla say›da eozinofil izlenir(1).

HES’in ARDS tablosu ile ortaya ç›kt›¤› bir olguda

BAL yap›lmas›n›n ARDS’nin HES’e mi yoksa baflka

nedenlere ba¤l› olarak m› ortaya ç›kt›¤›n› anlamak

aç›s›ndan büyük önem tafl›d›¤› belirtilmektedir(8).

Olgumuzun BAL s›v›s›nda silme eozinofil izlendi.

HES tedavisinde primer amaç eozinofi linin

bask›lanmas› de¤il organ hasar›n›n önlenmesi

olmal›d›r. Tan›mland›¤› ilk y›llarda oldukça kötü

prognoza sahip oldu¤u bildirilen HES’de son verilere

göre 5 y›ll›k sa¤kal›m›n % 80’lerde oldu¤u

bildirilmektedir(1).

Sonuç olarak; idyopatik hipereozinofilik sendrom

akci¤er tutulumu da yapan nadir bir hastal›kt›r.

Metastatik akci¤er tümörünü ve multipl nodüllerle

seyreden birçok hastal›¤› taklit etmesi, bafll›ca

yak›nmas›n›n kafl›nt› olmas› nedeniyle aylarca

dermatoloji kliniklerinde zaman kaybetmesi ve nadir

görülmesi nedeniyle sunulmaya de¤er bulundu.

Prognozu her hasta için çeflitlilik göstermekte, tedavi

edilmeyen olgularda ya da hastal›¤›n agresif

formlar›nda 6 ay gibi k›sa bir sürede ölüm

gerçekleflebilmektedir. Tedavide oral kortikosteroidler

veya hidroksiüre ve vinkristin gibi sitotoksik ajanlar

kullan›lmaktad›r. Olgumuzda hidroksiüre tedavisine

h›zl› cevap al›nd›¤›, kan eozinofil say›s›n›n geriledi¤i

ve lezyonlar›n boyut ve say›s›n›n eozinofil düzeyi ile

korele olarak azald›¤› gözlendi. Tedavi sonucundan
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umutluyken olgunun tedaviye uyum sa¤lamamas›

nedeniyle genel durumunun h›zla bozuldu¤u ve

di¤er organ tutulumlar›n›n da gerçekleflti¤i gözlendi.
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