
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 atefl, lenfadenopati, kronik
dermatit veya ürtikeryal döküntüler ve tekrarlayan cilt
ve solunum yolu infeksiyonlar› ile seyreder. Baz› olgu-
larda septisemi, osteomiyelit, menenjit veya endokardit
gibi a¤›r tablolar da görülebilir. ‹lk bulgular›n süt ço-
cuklu¤u döneminde bafllad›¤› sendromda, serum IgE
düzeyleri yüksek monosit ve nötrofil kemotaksisi genel-
likle bozulmufltur (2).

OLGU

‹ki yafl iki ayl›k k›z hasta klini¤imize yüksek atefl, ka-fl›nt›l› ve
infekte cilt lezyonlar› nedeniyle getirildi. Son 1 y›ld›r, daha
çok yüzünde ve ellerinde flifllik ve kafl›nt› ile bafllayan cilt
infeksiyonlar› olan hastada bu lezyonlar›n yaklafl›k 1 hafta
sürdü¤ü, ço¤unlukla d›flar›ya drene oldu-¤u ve ayda bir tekrar-
lad›¤› ö¤renildi. Özgeçmiflinde 3 ayl›ktan beri çocuk muayene
polikliniklerinde 3-4 ayda bir alt ve üst solunum yolu infek-
siyonu tan›lar›yla ayaktan tedavi gördü¤ü ve 1 ay önce selülit
nedeniyle bir hafta yat›r›larak tedavi edildi¤i ö¤renildi. Soy
geçmiflinde özellik yoktu. Fizik muayenesinde; sa¤ gözde
daha belirgin olmak üzere her iki göz kapa¤›nda ödem mev-
cuttu. Yüzde ve ekstremitelerin çeflitli bölgelerinde fronküller
ve krutlu infeksiyon skarlar› vard›. Sa¤ ayak bile¤inde ciltte
ödem, ›s› art›fl› ve hassasiyet vard›. Ayr›ca, sol el avuç içinde

3 cm çap›nda bir adet, dördüncü ve beflinci parmaklarda dis-
talde 0.5-1 cm çap›nda seröpürülan mayi içeren büller mev-
cuttu. Servikal ve inguinal mikrolenfadenomegalileri olan has-
tan›n di¤er sistem muayenelerinde özellik yoktu.
Laboratuar›nda; Hb 9.9 g/dL, Htc % 31.1, WBC 12.000/mm3,
Plt 237.000/mm3 bulundu. Avuç içindeki lezyondan al›nan
kültürde Staphylococcus aureus üretildi. Periferik yaymas›nda
eozinofili saptanan hastan›n, biyokimyas›nda bir özellik
yoktu. ‹ncelenen cilt lezyonla-r›nda ve 3 gün üst üste al›nan
gaita örneklerinde parazite rastlanmad›. PPD’si negatif bulun-
du. Tekrarlayan infeksi-yon öyküsü nedeniyle yap›lan
immunolojik tetkiklerinde; IgA 1.33 g/l, IgM 0.990 g/l, IgG
8.85 g/l, IgE 5360 IU/ml saptand›. T lenfosit profili, kemotak-
si ve fagosit fonksiyonlar› araflt›r›ld› ve normal bulundu.
Selülit ne-deniyle yat›r›lan hastaya ‹V antibiyotik ve oral anti-
histaminik baflland›. Hasta klinik ve laboratuvar bulgular›yla
hiper IgE sendromu tan›s› ald›. Yat›fl›n›n 5. gününde cilt bul-
gular› düzelen hasta taburcu edilerek ayaktan takibe al›nd›.

TARTIfiMA

Hiper IgE sendromu kronik dermatit, egzema ve tekrar-
layan infeksiyonlarla seyreder. Hastalarda ür-tiker,
fronkül, selülit gibi cilt lezyonlar›, allerjik ri-nit, otitis
media, sinüzit, pnömoni gibi solunum yo-lu infeksiyon-
lar› görülebilir. Baz› hastalarda pnöma-tosel ve
ampiyem geliflimi ile beraber a¤›r pnömo-niler, kaslarda
ve iç organlarda apse formasyonlar› gözlenebilir (3).
Staphylococcus aureus en s›k gö-rülen etkendir. Kimi
hastalarda kandida infeksiyonlar› da saptanm›flt›r. Kan-
dida, genellikle deri ve mukozalar› tutmakla birlikte,
bazen menenjit ve pnömoni de geliflebilmektedir (4).

Ciltte kafl›nt›l› dermatit veya atipik egzamaya ben-zer
papüler döküntü s›kl›kla görülür. Atopik derma-titten
farkl› olarak, lezyonlar yüzde ve vücudun ekstansör
yüzeylerindedir; keskin s›n›rl›d›r ve genellikle eritem-
atöz de¤ildir (4). Yüksek atefl, ciltte fronküller,
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seropürülan materyal içeren büller ve sellülit nedeniyle
baflvuran hastam›z›n özgeçmiflinde geçirilmifl üst ve alt
solunum yolu infeksiyonlar› öyküsü vard›. Di¤er sistem
muayenelerinde özellik yoktu, yap›lan tetkiklerinde iç
organlarda apseye rastlanmad›.

Yap›lan çal›flmalarda, normal insanlarda in vitro IgE
sentezinin IL-4 varl›¤› ile artt›¤› ve gamma interfero-
nun IL-4 yap›m›n› bask›layarak IgE sentezini kontrol
etti¤i gösterilmifltir. T hücrelerinin yeteri kadar gama
interferon yapamamas› nedeniyle bast›r›lamayan IL-4
aktivitesinin etyolojide rol oynad›¤› düflünülmektedir
(5). Hastalarda, serum IgE düzeyleri 2000 IU/ml’nin
üzerindedir. Di¤er immünglobulinlerin düzeyleri ve
CD3 ve CD4 lenfosit say›lar› normaldir. Buna karfl›l›k,
deride gecikmifl afl›r› duyarl›l›k negatiftir. Lenfositlerin
mitojenlere blastik transformasyon yan›t› normalken,
antijenlere yan›t düflük bulunmufltur. Opsonizasyon ve
NBT normaldir. Nötrofil ve monosit kemotaksisi ise
genellikle defektiftir; ancak normal de bulunabilir (6).
Hastam›zda serum IgE düzeyi 5360 IU/ml bulundu. Di-
¤er immünglobulin düzeyleri, T lenfosit profili, NBT,
opsonizasyon ve kemotaksi normaldi. Hastam›zda iç
organ tutulumu veya sepsis gibi a¤›r tablolar›n görülme-
mesi, kemotaksinin normal olmas›na ba¤land›.

Tedavide, infeksiyonlar s›ras›nda özellikle stafilokokla-
ra karfl› etkili uygun antibiyotiklerin erken dönemde

bafllanmas› esast›r. Cilt lezyonlar›nda antihistaminik-
lerle iyi sonuç al›n›r. Uygun antibiyotiklerle infeksiyon
kontrol alt›na al›nd›ktan sonra profilatik olarak diklok-
sosilin ya da trimetoprim-sulfametoksazol kullan›labilir
(7). E¤er kandida infeksiyonu varsa, a¤›rl›k derecesine
göre oral ketokonazol veya i.v. amfoterisin-B kullan›l›r.
Biz hastam›zda, klinik düzelme sonras› takipte profilak-
tik olarak trimetoprim-sulfametoksazol bafllad›k. Hasta
halen klini¤imizde ayaktan takip edilmektedir.

Klinik ve laboratuvar bulgular› ile hiper IgE sendromu
tan›s› alan hasta, nadir görülmesi ve özellikle a¤›r ke-
motaksi defekti olan olgularda fatal seyirli yayg›n infek-
siyonlar›n geliflebilece¤inin hat›rlat›lmas› amac› ile
sunuldu.
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