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SUMMARY
Hyperimmunglobulin E Syndrome

Hyperimmunglobulin E Syndrome is a rare disorder of the
immune system. Typical symptoms are fever, recurrent
urticarial rashes, lymphadenitis, and bacterial infections of the
skin. Patients have very high levels of serum immunglobulin
E.
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Hiper IgE sendromu klinikte ates, lenfadenopati, kronik
dermatit veya lrtikeryal dokiintiiler ve tekrarlayan cilt
ve solunum yolu infeksiyonlari ile seyreder. Bazi olgu-
larda septisemi, osteomiyelit, menenjit veya endokardit
gibi agir tablolar da goriilebilir. ilk bulgularm siit ¢o-
cuklugu doneminde basladigi sendromda, serum IgE
diizeyleri yiiksek monosit ve notrofil kemotaksisi genel-
likle bozulmustur (2).

OLGU

Iki yas iki aylik kiz hasta klinigimize yiiksek ates, ka-sintil1 ve
infekte cilt lezyonlar1 nedeniyle getirildi. Son 1 yildir, daha
¢ok yiiziinde ve ellerinde sislik ve kagint1 ile baslayan cilt
infeksiyonlar1 olan hastada bu lezyonlarin yaklasik 1 hafta
siirdiigii, cogunlukla disariya drene oldu-gu ve ayda bir tekrar-
ladig1 6grenildi. Ozge¢misinde 3 ayliktan beri cocuk muayene
polikliniklerinde 3-4 ayda bir alt ve iist solunum yolu infek-
siyonu tanilariyla ayaktan tedavi gordiigii ve 1 ay once seliilit
gecmisinde Ozellik yoktu. Fizik muayenesinde; sag gozde
daha belirgin olmak iizere her iki goz kapaginda 6dem mev-
cuttu. Yiizde ve ekstremitelerin gesitli bolgelerinde fronkiiller
ve krutlu infeksiyon skarlar1 vardi. Sag ayak bileginde ciltte
odem, 1s1 artig1 ve hassasiyet vardi. Ayrica, sol el avug iginde

3 cm capinda bir adet, dordiincii ve besinci parmaklarda dis-
talde 0.5-1 cm ¢apinda serdpiiriilan mayi iceren biiller mev-
cuttu. Servikal ve inguinal mikrolenfadenomegalileri olan has-
tanin diger sistem muayenelerinde Ozellik yoktu.
Laboratuarinda; Hb 9.9 g/dL, Htc % 31.1, WBC 12.000/mm3,
PIt 237.000/mm3 bulundu. Avug icindeki lezyondan alinan
kiiltirde Staphylococcus aureus iiretildi. Periferik yaymasinda
eozinofili saptanan hastanin, biyokimyasinda bir 6zellik
yoktu. Incelenen cilt lezyonla-rinda ve 3 giin iist iiste alnan
gaita Orneklerinde parazite rastlanmadi. PPD’si negatif bulun-
du. Tekrarlayan infeksi-yon Oykiisii nedeniyle yapilan
immunolojik tetkiklerinde; IgA 1.33 g/, IgM 0.990 g/1, 1gG
8.85 g/1, IgE 5360 IU/ml saptandi. T lenfosit profili, kemotak-
si ve fagosit fonksiyonlar: arastirildi ve normal bulundu.
Seliilit ne-deniyle yatirilan hastaya IV antibiyotik ve oral anti-
histaminik baglandi. Hasta klinik ve laboratuvar bulgulartyla
hiper IgE sendromu tanist aldi. Yatiginin 5. giiniinde cilt bul-
gular1 diizelen hasta taburcu edilerek ayaktan takibe alindi.

TARTISMA

Hiper IgE sendromu kronik dermatit, egzema ve tekrar-
layan infeksiyonlarla seyreder. Hastalarda iir-tiker,
fronkiil, seliilit gibi cilt lezyonlar1, allerjik ri-nit, otitis
media, siniizit, pnomoni gibi solunum yo-lu infeksiyon-
lar1 goriilebilir. Bazi hastalarda pnoma-tosel ve
ampiyem gelisimi ile beraber agir pnomo-niler, kaslarda
ve i¢c organlarda apse formasyonlar1 gozlenebilir (3).
Staphylococcus aureus en sik go-riilen etkendir. Kimi
hastalarda kandida infeksiyonlar1 da saptanmistir. Kan-
dida, genellikle deri ve mukozalari tutmakla birlikte,
bazen menenjit ve pndmoni de geligebilmektedir (4).

Ciltte kasintili dermatit veya atipik egzamaya ben-zer
papiiler dokiintii siklikla goriiliir. Atopik derma-titten
farkli olarak, lezyonlar yiizde ve viicudun ekstansor
yiizeylerindedir; keskin sirlidir ve genellikle eritem-
atoz degildir (4). Yiiksek ates, ciltte fronkiiller,
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seropiiriilan materyal iceren biiller ve selliilit nedeniyle
bagvuran hastamizin 6zge¢misinde gecirilmis list ve alt
solunum yolu infeksiyonlar1 dykiisii vardi. Diger sistem
muayenelerinde o6zellik yoktu, yapilan tetkiklerinde i¢
organlarda apseye rastlanmadi.

Yapilan caligmalarda, normal insanlarda in vitro IgE
sentezinin IL-4 varlig: ile artt1g1 ve gamma interfero-
nun IL-4 yapiminmi baskilayarak IgE sentezini kontrol
ettigi gosterilmistir. T hiicrelerinin yeteri kadar gama
interferon yapamamasi nedeniyle bastirilamayan IL-4
aktivitesinin etyolojide rol oynadig: diistintilmektedir
(5). Hastalarda, serum IgE diizeyleri 2000 IU/ml’nin
izerindedir. Diger immiinglobulinlerin diizeyleri ve
CD3 ve CD4 lenfosit sayilar1 normaldir. Buna karsilik,
deride gecikmis asirt duyarlilik negatiftir. Lenfositlerin
mitojenlere blastik transformasyon yaniti normalken,
antijenlere yanit diisiik bulunmugtur. Opsonizasyon ve
NBT normaldir. Notrofil ve monosit kemotaksisi ise
genellikle defektiftir; ancak normal de bulunabilir (6).
Hastamizda serum IgE diizeyi 5360 IU/ml bulundu. Di-
ger immiinglobulin diizeyleri, T lenfosit profili, NBT,
opsonizasyon ve kemotaksi normaldi. Hastamizda i¢
organ tutulumu veya sepsis gibi agir tablolarin goriilme-
mesi, kemotaksinin normal olmasina baglandi.

Tedavide, infeksiyonlar sirasinda ozellikle stafilokokla-
ra kars1 etkili uygun antibiyotiklerin erken donemde
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baglanmas1 esastir. Cilt lezyonlarinda antihistaminik-
lerle iyi sonug¢ alinir. Uygun antibiyotiklerle infeksiyon
kontrol altina alindiktan sonra profilatik olarak diklok-
sosilin ya da trimetoprim-sulfametoksazol kullanilabilir
(7). Eger kandida infeksiyonu varsa, agirlik derecesine
gore oral ketokonazol veya i.v. amfoterisin-B kullanilir.
Biz hastamizda, klinik diizelme sonras takipte profilak-
tik olarak trimetoprim-sulfametoksazol bagladik. Hasta
halen klinigimizde ayaktan takip edilmektedir.

Klinik ve laboratuvar bulgulari ile hiper IgE sendromu
tanist alan hasta, nadir goriilmesi ve ozellikle agir ke-
motaksi defekti olan olgularda fatal seyirli yaygin infek-
siyonlarin geligebileceginin hatirlatilmasi amaci ile
sunuldu.
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