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  چكيده

هاي ريوي و  هاي كمبود ايمني اوليه است كه با مشخصات عفونت بيماري نادري از دسته سندرم Hyper IgEسندرم  :سابقه و هدف

هاي متعدد ريوي در زمينه سندرم  عفونت مبتلا بهبيمار  4در اين مقاله، . شود مشخص مي IgE، اگزما و افزايش سطح سرمي جلدي

Hyper IgE. گردند معرفي مي. 

در آنها  Hyper IgE سندرم نهايتدر هاي ريوي متعدد داشتند، بررسي  شدند و  دختر كه سابقه عفونت 4در اين مطالعه : معرفي مورد

هاي تنفسي شامل پنوموني، برونشكتازي، آبسه ريوي و هيدروپنوموتوراكس گزارش  در تمامي بيماران سابقه عفونت .شخيص داده شدت

ئوس و راستاف او بيمار، 2هاي ميكروبي  در كشت. بود ليتر واحد در ميلي 2000بيشتر از  IgEدر تمامي موارد سطح سرمي . شده بود

شامل  عوارض خارج ريوي . طيف جواب مثبت دادند بيوتيكي گسترده همه بيماران به درمان آنتي. آمدسودومونا ائروژينوزا بدست 

 . نيز مشاهده شد هاي جلدي و مغزي لنفادنيت چركي و آبسه

طيف  هاي گسترده بيوتيك هاي ريوي و خارج ريوي متعدد شده كه به درمان با آنتي موجب عفونت Hyper IgEسندرم : گيرينتيجه

 .دهند سخ خوبي ميپا

  .،  آبسه ريوي، كودكانHyper IgE :واژگان كليدي

  

مقدمه
1

  

هـاي كمبـود    ، بيماري نادري از دسته سـندرم Hyper IgEسندرم 

هـاي ريـوي و جلـدي،     ايمني اوليه است كه با مشخصـات عفونـت  

بيشـتر از  ). 1( شـود  مشخص مي IgEاگزما و افزايش سطح سرمي 

ــن ســندرم گــز  200 ــر  ).2(ارش شــده اســتمــورد از اي عــلاوه ب

هـاي مختلـف    هاي ايمونولوژيكي، مشكلات متعدد ارگان ناهنجاري

 ماننــد اســكوليوز صــورت، از جملــه سيســتم اســتخواني و بــافتي

هاي اوليـه، اسـتئوپني    مفاصل، باقي ماندن دندانهيپراكستانسيون 

در  معمـولا  .)1( شـود  ديـده مـي  نيـز   هاي پاتولوژيكي و شكستگي

                                                 

سـل و بيماريهـاي ريـوي،    اه علوم پزشكي شهيد بهشتي، پژوهشكده دانشگ تهران،: نويسنده مسئولآدرس 

  )  email: p_nritld@yahoo.com(دكتر مريم حسن زاد 

  24/1/1388: تاريخ دريافت مقاله

  25/7/1388 :تاريخ پذيرش مقاله

هاي استافيلوكوكي پوست، ريه، مفاصل و ساير  ابقه آبسهبيماران س

كانديـدا   دومين ارگانيسم شـايع . اعضا از دوران كودكي وجود دارد

علل ژنتيكي و ايمونولوژيكي بيمـاري هنـوز   ). 2( باشد مي البيكنس

بيشتر موارد يا اسپوراديك هستند . بطور كامل شناخته نشده است

البته انـواع مغلـوب   ). 1( شوند مي و يا بصورت اتوزومال غالب ظاهر

و  خـود ايمنـي، واسـكوليت    ،آن نيز گزارش شده كه در اين مـوارد 

پنوماتوسـل كـه در نـوع اتوزومـال      .شـود  عوارض مغزي ديده مـي 

در ايـن   .)3(شـود   شود، در فرم غالب مشاهده نمي مغلوب يافت مي

واحـد در   2000بـيش از  (بسـيار بـالا    IgEسطح سـرمي   ،بيماران

 IgA ،IgMبـالا و سـطوح سـرمي     IgDسـطح سـرمي   ، )ليتر يميل

  .)2( اند گزارش شدهطبيعي   IgGو

بـر  الطيـف   بيوتيك وسيع مدت دوزهاي درماني آنتي تجويز طولاني

تنها درمان موثر شـناخته   سيليناز استافيلوكوك  مقاوم به پنيعليه 
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Report 
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 HIESماران مبتلا به مقايسه فنوتيپ بي -1جدول 

بيمار
 سن

)سال(

منحني جنس

 رشد

PMH تظاهرات
*

 درمان IgEسرم سي تي اسكن باكتريولوژي 

بالاي مونث8/4 1

50صدك 

 هيدروپنوموتوراكس

 راست

عفونت مكرر تنفسي، 

 آبسه پوستي، لنفادنيت

: كشت آمپيم

 سودومونا ائروژينوزا

  پنوماتوسل

لوب تحتاني 

 راست

IgE سرمي    :

IU/ ml 7191 

جراحي و 

 طبي

بالاي مونث 4 2

50صدك 

  :كشت خلط عفونت مكرر تنفسي پنوموني

 استاف اورئوس

  برونشكتازي

 آلوئولر

IgE سرمي    :

IU/ ml 1400 

 طبي

پايين مونث 17 3

 5صدك 

پنوموني و توده در 

 مغز

عفونت تنفسي، آبسه 

 پوستي

  :كشت خلط

 سودومونا ائروژينوزا

برونشكتازي 

  لر وآلوئو

 توده مغز

IgE سرمي    :

IU/ ml 3228 

 طبي

پايين مونث 7 4

 5صدك 

پنوموني و آبسه 

 پوستي

عفونت مكرر تنفسي، 

 آبسه پوستي

  :كشت خلط

 استاف اورئوس

  برونشكتازي

 آلوئولر

IgE سرمي    :

IU/ ml 4848 

 طبي

*

 سابقه قبلي بيماري 

طـور  ب. شـود   هاي ديگر نيز ارائه مي ، درمانبسته به مورد. شده است

تجـويز   بادي هستند براي بيماراني كه دچار كمبود آنتي IVIGمثال 

پنوماتوسـل عفـوني و    شود و جراحي توراكس براي مواردي مانند مي

  . شود اند انجام مي ماه طول كشيده 6يا مواردي كه بيشتر از 

امــا هميشــه در  ،باشــد نــادر مــي  Hyper IgEاگــر چــه ســندرم 

هـاي بيشـتر ايـن     و بـا بررسـي   هاي متعدد بايـد مشـكوك   عفونت

 4در اين مقاله مـا بـه معرفـي    . سندرم را تشخيص داد و يا رد كرد

     .پرداختيم پنوماتوسل هاي تنفسي متعدد و سابقه عفونت بابيمار 
  

  عرفي موردم

در بخـش    Hyper IgEدختر كه با تشخيص سندرم  4در اين مقاله 

. بررسـي شـدند   اطفال بيمارستان مسيح دانشـوري بسـتري بودنـد،   

ميـانگين سـن در زمـان    ه و مـا  7سـال و   5متوسـط سـن بيمـاران    

 50بر اسـاس جـدول رشـد،    . ماه بود 6تشخيص سندرم يك سال و 

خط رشد و مـابقي پـائين ايـن خـط      درصد 50بيماران بالاي درصد 

ــد ــاليني در  . بودن ــاهرات ب ــورد    3تظ ــك م ــوني و در ي ــار پنوم بيم

هـاي جلـدي و    عفونـت شـامل  ئـم  ساير علا. هيدروپنوموتوراكس بود

قابل ذكر است كه تمامي بيمـاران داراي سـابقه   . بودهاي مغزي  آبسه

دنيـت چركـي و   النف چنـين  هـم . هاي تنفسـي متعـدد بودنـد    عفونت

  . هاي متعدد جلدي به ترتيب در يك و سه بيمار مشاهده شد آبسه

و  1شـكل  ( سه بيمار برونشـكتازي آلوئـولار   ،تي اسكن ريوي در سي

 x 4()   3شـكل  (پنوماتوسـل   چهـارم  بيمار  و Consolidationو  )2

5/3 x 5 كه دچار برونشـكتازي بـود،    يبيمار در. داشتند )متر سانتي

  ) . 4شكل ( نشان داد تي اسكن مغز دو ضايعه مغزي سي

 (NBT, Flow cytometry)هاي ايمونولـوژيكي   در همه بيماران تست

در تمـامي مـوارد بـالاتر از     IgEسطح سـرمي   .در حد طبيعي بودند

 هـا در كشـت   تـرين ارگانيسـم   شـايع . بـود ليتر  واحد در ميلي 2000

اقـدامات درمـاني   . بودند ئروژينوزاآئوس و سودومونا راو يلوكوكاستاف

الطيف و فيزيوتراپي ريه بـراي همـه    بيوتيك وسيع شامل تجويز آنتي

بـر درمـان طبـي،    آمپيم علاوه  دچاردر يك بيمار  .انجام شدبيماران 

بيوتيـك   همگـي بـا دريافـت آنتـي     نهايـت در . جراحي نيز انجام شد

    .مرخص شدند ،به عنوان پيشگيري، ضداستافيلوكوك

  

  )Alveolar bronchiectasis(آلوئولار برونشكتازي  -1شكل 

  

 )Alveolar bronchiectasis(آلوئولار برونشكتازي - 2شكل 
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 )Hydropneumothrax(هيدروپنوموتوراكس  - 3شكل 

  

  

 

  )Brain Abscess(آبسه مغزي  -4شكل 

  

  بحث

هـاي   نوعي كمبود ايمني است كـه ارگـان    Hyper IgEسندرم 

مختلف از جمله پوست، بافت همبند، اسكلت و دندان را درگير 

 single)اين سندرم بصورت اتوزومال غالب  .)4 ،3، 1( كند مي

locus autosomal dominant trait with variable 

expressivity)   مطالعــه. )2( شــود منتقــل مــي Renner  و

بيمــاران نشــان داد كــه  2004در آمريكــا در ســال  همكــاران

تواننـد دچـار    امـا مـي   ،نداشته اتوزومال مغلوب، علائم اسكلتي

متاسفانه مطالعه ژنتيكي در . )3( هاي خود ايمني شوند بيماري

در مطالعه خـود   Paller ،1992 در سال  .بيماران ما انجام نشد

هاي شـديد   نشان داد كه مشخصه اين سندرم عفونتدر آمريكا 

هـاي اسـتافيلوكوكي،    ريوي است كه بـا عوارضـي ماننـد آبسـه    

احتمال بروز برونشكتازي نيـز  . همراه است و پنوماتوسل آمپيم

تمـامي  . )5( علائـم آلرژيـك وجـود ندارنـد     معمـولا . زياد است

 هاي مكرر و متعدد همراه بـا عـوارض   نيبيماران ما دچار پنومو

تي اسكن  در سيدر مطالعه ما، . شدند پنوماتوسلو مانند آبسه 

سه بيمار برونشكتازي آلوئـولار و يـك   در  ،تي اسكن سي HRو 

 هـا، تظـاهرات   اين يافتـه . بيمار پنوماتوسل و آمپيم گزارش شد

Hyper IgE Syndrome (HIES) 6-9، 5، 2( كند را تائيد مي(.   

در امريكا نشان  Pallerدر هند و  Muhmmed  ،2005در سال 

مشاهده  HIESموارد  درصد 80دادند كه درماتيت در بيشتر از 

. كنـد  سالگي بروز مـي  2ماهگي تا  2بين سنين  شده و معمولا

اين درماتيت شبيه درماتيت آتوپيك است، با ايـن تفـاوت كـه    

ر نـواحي پشـت   درماتيـت د فلكسـور،  علاوه بر درگيري نواحي 

هاي پوسـتي   عفونت .است گوش و خط رويش مو تشديد يافته

و بافتي بصورت سلوليت، پارونيشيا، فورونكولوز، آدنيت چركـي  

بيمار  3فقط در . )6، 5( كند ها بروز مي هاي عمقي بافت و آبسه

هـاي جلـدي و درماتيـت در سـابقه پزشـكي بيمـاران        ما، آبسه

   .گزارش شد

مشـاهده  و همكـاران   Grimbacher ،ريكـا در آم 1999در سال 

علائـم غيرايمونولوژيـك شـامل     ،كه در كودكان بزرگتـر كردند 

هـاي   شكسـتگي  ،درصـد  72تاخير و يا عدم رويـش دنـدان در   

مفاصـل  اكستانسيون بيش از حد ، درصد 5متعدد استخوان در 

 شوند ميموارد مشاهده  درصد 70اسكوليوز در  ودرصد  60در 

ونه موردي از موارد غيرايمونولوژيك در بيمـاران  گ اما هيچ .)1(

  . ما ديده نشد

داراي صـورت خاصـي هسـتند كـه بـه نـژاد و        HIESبيماران 

، ولي همه بيماران مطالعه حاضر داراي )2(رد ژنتيك ربطي ندا

  . صورت طبيعي بودند

Grimbacher  ــال ــاران در س ــه   1999و همك ــد ك ــان دادن نش

ليتر  واحد در ميلي 2000ر از بالات HIESدر  IgEسطوح سرمي 

 20اما ممكن است كه اين سـطوح بـا افـزايش سـن در      ،است

 1-90( موارد كاهش يافته و بـه سـطوح طبيعـي برسـد    درصد 

گونه ارتباطي با شـدت بيمـاري نيـز     و هيچ) ليتر واحد در ميلي

هـاي فـوق، در كودكـاني كـه      بر اساس يافته .)1( نداشته باشد

ــاليني   ــم ب ــزان    HIESداراي علائ ــزايش در مي ــدون اف ــي ب ول

IgE هســتند، تشــخيصHIES هــاي لازم  نبايــد بــدون بررســي

 2000بيشتر از  IgEبيمار ما ، سطوح سرمي  3در . حذف شود

ــود  ليتــر واحــد در ميلــي واحــد در  3228و  7191، 4848(ب

  .)ليتر ميلي

شـوند   يافت مي HIESهايي كه در بيماران  ترين ارگانيسم شايع

هموفيلوس انفولانزا و كانديدا آلبيكـنس  ، ئوسراو استافشامل 

هاي ما براي كشت شـامل خلـط و مـايع پلـورال      نمونه .هستند
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ئـوس  راستاف اوي كشت داده شده ها ترين پاتوژن شايع و بودند

 سـاير مطالعـات  مشـابه نتـايج   كـه  بودند و سودومونا ائروژينوزا 

  .)2(است 

ــان  ــولاني  HIESدرم ــويز ط ــامل تج ــي ش ــدت آنت ــك،  م بيوتي

بـراي بيمـاران دچـار كمبـود     ( IVIG تجـويز  فيزيوتراپي ريه و

جراحي تـوراكس بـراي مـوارد خـاص ماننـد      . است) بادي آنتي

مـاه وجـود    6هايي كه بيش از  هاي عفوني و يا آبسه پنوماتوسل

درمــان بــا  ،در بيمــاران مــا. شــوند در نظــر گرفتــه مــي ،دارنــد

اپي ريه جراحي انجـام  فيزيوتر طيف و هاي گسترده بيوتيك آنتي

لوبكتومي و گذاشتن لوله سينه در يـك بيمـار كـه دچـار     . شد

  .)10(، انجام گرفت آمپيم بود

علائـم   و بررسـي شـدند   HIES مبتلا بـه  بيمار 4 ،در اين مقاله

. شتبا مطالعات ديگر همخواني داآنها باليني و ساير مشخصات 

وتيكي همراه بي بيماران مورد مطالعه ما تحت پروفيلاكسي آنتي

و در حـال حاضـر شـرايط    قرار گرفتند  با ساير اقدامات درماني

تحقيقـات بيشـتري جهـت    بـا ايـن حـال    . عمومي خوبي دارند

تعيين زمينه ژنتيكي و نقائص ايمونولوژيك ايـن سـندرم بايـد    

  .انجام شود

  

  تشكر و قدرداني

بدين وسيله نويسندگان اين مقاله از همكـاران محتـرم بخـش    

ي و پاتولوژي بيمارستان دكتر مسيح دانشوري تشكر و راديولوژ

   .كنندسپاسگزاري مي
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