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  معرفی یک مورد سندرم ازدیاد 
IgE )Hyper-IgE Syndrome(  

  

  (.M.D) *** زینب نظری   (.M.D) ** گزلو محمد قره  (.M.D) *+جواد غفاری
 

  چکیده
های مکرر  یک نقص ایمنی اولیه نادر با عفونتJob`s Syndrom یا ) IgE )Hyper-IgE Syndromeسندرم ازدیاد 
بالای ( IgEهای اسکلتی و افزایش قابل ملاحظه سطح سرمی  ناهنجاری هره خشن،های استافیلوککی، چ مخصوصا عفونت

iu/ml2000 (های  باشد که به علت سرفه،تنگی نفس، اگزماو پنوماتوسل با سابقه عفونت ای می  ساله16بیمارآقای . باشد  می
 IgE که با تشخیص سندرم ازدیاد  سرم بالا بودهIgEهای انجام شده سطح   ماهگی مراجعه کرده و در بررسی1پوستی از 

  .باشد اکنون تحت درمان می
  

  ، پنوماتوسلIgE ،Job`s Syndromسندرم ازدیاد  :واژه های کلیدی 
  

  معرفی بیمار               مقدمه
یک نقص ایمنی Job`s  Syndrome  یا IgE ازدیاد

های مکرر  با عفونتهمراه با بیگانه خواری و  نادراولیه 
 استافیلوککی نسج نرم و ریه، های مخصوصا عفونت

های اسکلتی و افزایش  ناهنجاری چهره خشن، درماتیت،
باشد که اولین بار در   سرمی میIgEقابل ملاحظه سطح 

 )2001 و 1972 ( و همکارانش1 بوکلی توسط1972سال 
به صورت توارث آن اغلب  .)2،1(است گزارش شده

 با) تک گیرگاهی اتوزوم مغلوب و (الب غاتوزوم 
باشد که ژن آن روی کروموزوم  نفوذپذیری متفاوت می

  .)4تا2( قرار دارد4
  

که به است  ساله اهل و ساکن قم 16آقای  بیمار
در علت سرفه و تنگی نفس مزمن در مرکز طبی اطفال 

به طور  از دو سالگی وی.  بستری شده بود1383سال 
عنوان ه  که بشد میهمراه با خلط های   دچار سرفهمداوم

ا  بپذیر تحت درمان ونت و گاهی باعنوان ریه تحریکعف
. گرفت می قرار) شربت(آنتی بیوتیک و یا سالبوتامول 

خس خس سینه، گرفتگی بینی و  بیمار همچنین از
 به طور مکرر ه و نیزدردهای کمر و پشت شکایت داشت

خصوص در ناحیه ه های متعدد پوستی ب دچار آبسه
   بعضی .شده است  مییپوست سر از همان ماه اول زندگ

 
1. Buckley 

  
     دانشگاه علوم پزشکی مازندران)استادیار(عضو هیأت علمی  ، اطفالیژآسم و ایمونولو،ی ژ فوق تخصص آلر*
   مرکز آموزشی درمانی بوعلی سینا،بلوار پاسداران -ساری :ول ئمولف مس  +             

  استادیار دانشگاه علوم پزشکی مازندران ،ژیمتخصص زنان و زایمان و فلوی انکولو ***  نشگاه علوم پزشکی تهراندانشیار دا ،یژآسم و ایمونولو،ی ژفوق تخصص آلر **
  18/7/85:              تاریخ تصویب17/12/84:             تاریخ ارجاع جهت اصلاحات 28/8/84: دریافت تاریخ 
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156  1385بهمن و اسفند  ، 56      دوره شانزدهم ، شماره                                              زندران                            مجله دانشگاه علوم پزشکی ما

ود خود سر باز کرده و بهبه ب خود طور ها به از این آبسه
یافتند و بعضی دیگر به لحاظ وسعت و شدت آن نیاز  می
کردند که عمدتا همراه با  میدرناژ جراحی پیدا به 

در بررسی این . مصرف آنتی بیوتیک نیز بوده است
 رشد کرده طلایی استافیلوکک ،ها در محیط کشت آبسه
را ) پنومونی(های مکرر ریه  نین سابقه عفونتهمچ .بود

 بار منجر به بستری شدن بیمار شده داشته است که چند
  هر بار با تزریقات آنتی بیوتیک بهبودی داشته وواست 

) آخرین فرزند( بیمار فرزند پنچم. ه استشد ترخیص می
  بوده و،اند از پدر و مادری که نسبت فامیلی دور داشته

دیگر اعضای خانواده سابقه بیماری خاصی را ذکر 
، تحت نظر یی سرپابه طوربیمار در این مدت . کنند نمی
مختلف، بستری شده است  همکاران توسط اً و گاهبوده

مراجعه ولی به فوق تخصص ایمنی شناسی و حساسیت 
های   بیماریبههمکاران یاتوجه عدم آگاهی .نداشته است

نقص ایمنی باعث عدم تشخیص و یا تاخیر در تشخیص 
  .این بیمار شده است

ضایعات اگزمایی در معاینه در روی پوست بیمار 
خارش دار وجود داشت که در اکثر نقاط بدن پراکنده 

ها و   دستو انتهایتر در ناحیه دور گردن  بود ولی بیش
بیمار  در). 2و1  شمارهتصاویر(شد پاها مشاهده می
 چانه به جلو آمده، پل بینی فرورفته، پیشانی برجسته،

 چهره  شدن انگشتان ویاقمها، چ گودرفتگی نسبی چشم
در ). 2و1  شمارهتصاویر( شد نسبتا خشن دیده می

ه های فراوان درسرتاسر ریه ب معاینات ریوی دارای رال
خصوص سمت راست همراه با کراکل و ویزینگ 

  خفیف وخمیدگیدر ستون فقرات دچار  .بازدمی بود
انحنای  و همچنین پوکی استخوان دارای پرتونگاریدر 

.  بود(Scoliosis)ها به یک سمت  خفیف ستون مهره
 Tanner IIIشد و در حد  تاخیر واضح بلوغ نیز دیده می

گرم و قد   کیلو27رشد فیزیکی با توجه به وزن . بود
. تر از صدک پنجم استاندارد بود متر کم  سانتی129

عفونت دندانی همراه با پوسیدگی دندان نیز وجود 
ها، سینوزیت دو طرفه   سینوسپرتونگاریدر . داشت

 قفسه سینه افزایش ضخامت پرتونگاریدر نی و فک فوقا
اتساع ها، ضایعات لانه زنبوری و کیستیک و  برونش
) 3 شماره تصویر( شد دیده می) پنو ماتوسل( ها برونش

در این  . اسکن موارد فوق تائید شدCT که در بررسی با
های مکرر پوستی و پنومونی  توجه به عفونت بیمار با

تشخیص  ،راه با چهره خشنمکرر و ضایعات پوستی هم
های آزمایشگاهی   که با بررسیمطرح شد IgE سندرم

 . در زمان بستری تائید شد1383این بیماری در سال 
 و نتایج 1  شماره اسپیرومتری بیمار در جدولیافته های

دول  پاراکلینیک انجام شده در جیاه سایر آزمایش
  . امده است2شماره 
  

  
  

  ر و خشن، بثورات جلدی، چانه برآمدهصورت زب  :1تصویر شماره 
  

  
  

صورت زبر و خشن، پیشانی برجسته ، انگشتان   :2تصویر شماره 
  چماقی شکل
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کیست  (ارتشاح ریوی دو طرفه، پنوماتوسل  :3تصویر شماره 
  دوطرفه متعدد  )های

  

  بحث
فونت مکرر و شدید ع بر اساس IgE سندرم ازدیاد

های پوستی و  آبسه  و(furancle)کورک به شکل 
 از ابتدای طلایینومونی مکرر ثانویه به استافیلوکک پ

ص داده ــی تشخیـرمـ سIgEشـزایـی و افـوارگـرخـشی
  ای  های آبسه در بیمار فوق علائم اولیه با عفونت. شود می
  

پوست سر و صورت در یک ماهگی شروع شده و تحت 
ه بیوتیکی و حتی چندین بار تحت تخلی درمان مکرر آنتی

 اختلال خاصم یکه از علا ها قرار گرفت ی آبسهیسرپا
دربعضی از بیماران پنوماتوسل . باشد  میدربیگانه خواری

در  .)6(باشد  که به علت پنومونی مکرر میشود دیده می
)  بار3حداقل ( های مکرر پوستی هر فردی که با عفونت

کند باید  مراجعه می) حداقل دو بار(ویا پنومونی مکرر 
های نقص ایمنی بود که در مورد این  کر بیماریبه ف

بعضی از بیماران . بیمار به این نکات توجهی نشده است
ممکن است نیاز به جراحی ریوی از جمله لوبکتومی، 

در . پنومونکتومی و گاهی اوقات پیوند ریه پیدا کنند
های متعدد بزرگ دو طرفه وجود  بیمار ما پنوماتوسل

یاد آن امکان جراحی را داشت که به علت وسعت ز
 تاخیر در تشخیص و  این به علت وسلب کرده بود

این بیمار با توجه به . بودمراقبت نادرست به وجود آمده 
   وچهرههای پوستی وابسههای استافیلوککی  سابقه عفونت

  های اسپیرومتری در این بیمار یافته : 1جدول شماره 
  

  BD FEV1=35L  FVC=34L  FEV1/FVC=97%  FEF25-75%=32*قبل از 
  BD  FEV1=48L  FVC=43/6L  FEV1/FVC=90%  FEF25-75%=77*بعد از 

  %134  %7  %8  %38  درصد تغییرات
FEV1=forced expiratory volume in one second )حجم بازدهی قوی در طی یک ثانیه(  
* BD=bronchodilator )مستع کننده برونش(  
FVC=forced   vital capacity ) اتی قویظرفیت حی (  
FEF=forced expiratory flow )جریان بازدهی قوی(  

  
   یافته های آزمایشگاهی: 2  شمارهجدول

ش
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  15800  %60  %33  %2  9/4  31/4  72  21/6  46  طبیعی  منفی  نتیجه
  کشت خون  Chemotaxis  BUN  Ca  RF  Al ph  K  Na  Iron  Platelet  BMA  نوع آزمایش

  منفی  طبیعی  572000  29  144  4/1  489  منفی  9/9  9  طبیعی  نتیجه
  Flowcytometry  نوع آزمایش

CD3,CD4,CD8,
CD19,CD20,  
CD56,CD16 

  FBS  C4  C3  CH50  NBT  IgM  IgA  IgG  IgE  

 160  طبیعی  150  85  27  91    طبیعی  نتیجه
mg/d  

148 
mg/dl  

2500 
mg/dl  

5000 
IU/ml  

 

            BMA=bone marrow aspiration ()   
NBT=nitroblutetrazolium   
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. رفته شدگ در نظر IgEمشکوک به سندرم ازدیاد خاص 
بینی  های فرورفته، بدین شکل که پیشانی برجسته، چشم

پهن، نوک بینی پهن براق، مختصری برآمدگی چانه، 
چهره در تمام این . اشتغیر قرینگی صورت وجود د

. شود  سالگی دیده می16 بعد از IgEبیماران ازدیاد 
کاهش . اسکولیوزیس و مفاصل انعطاف پذیر شایع است

 در اکثر بیماران وجود دارد و بدین های استخوانی سلول
فروخوابیدن . )5(افتد خاطر شکستگی مکرر نیز اتفاق می

(Collapse)شود، البته این  ستون فقرات نیز دیده می 
فسفر سرم  تغییرات با فعالیت بیمار و میزان کلسیم و

 استخوان پوکیو دراین بیمار هم علائم  )7(ارتباطی ندارد
 شکل( و هم مختصری اسکولیوز وجود داشته است

و درد ناحیه پشت و کمر بیمار به علت  )3 شماره
 التهاب پوست. فقرات بوده است مشکلات اسکلتی ستون

 در این .بیماران وجود دارد) د درص80بیش از (در اکثر
 خارش دار در بیشتر مناطق بدن نیز التهاب پوستیبیمار 

التهاب ها به عنوان  ه مدت به اشتباو )5(وجود داشت
 تحت درمان قرار (Atopic)پوستی حساسیتی ارثی 

ها مطرح نیست و  که آتوپی در این  در صورتیفتگر می
 پنومونی مکرر دیده التهاب پوستی،که در  ضمن این

ائوزینوفیلی خون و خلط در اکثراین بیماران . شود نمی
تعداد و ).  درصد60-55گاهی بالاتراز (شود  دیده می

دچار التهاب پوستی تر از بیماران  درصد ائوزینوفیل بیش
در بیمار ما ائوزینوفیلی . )5،2،1(باشد  میحساسیتی ارثی
مسأله گاها در  که این ) درصد3تر از کم(وجود نداشت 

های   گلبولمیزان. شود برخی از این بیماران مشاهده می
 )60000 تا 50000(  یافته تا افزایشطبیعیسفید خون از 
 به علت بیماری مزمن دیده کم خونی. متفاوت است

. یابد شود ولی با کنترل عفونت شیوع ان کاهش می می
 معمولا (طبیعی برابر حداکثر 82-3 سرم از IgEمیزان 
  باشد که در این بیمار  آن می) 2000IU/MLبالای 

  

). 2  شمارهجدول( دیده شد IgEافزایش قابل ملاحظه 
 و  طلائیهمچنین نقص پاسخ آنتی بادی به استافیلوکک

 مثل هموفیلوس آنفولانزا دیده ها میکرو ارگانیسمدیگر 
های پوستی و خلط دارای  در این بیمار آبسه. شود می

 که وجود داشت ییطلایلوکک کشت مثبت استاف
. باشد  در این بیماران میمیکروارگانیسمترین  شایع

 .)1(یابد  در اکثر بیماران افزایش میD ایمونوگلوبین
طبیعی بوده یا افزایش توانند  های دیگر می ایمونوگلبولین

 در این . و در موارد خاص نیز کاهش نشان دهندیابند
اکثر ). 2 شمارهجدول  (شد دیده IgGبیمار افزایش 

 پوستی مثبت به دنبال آزمونبیماران ممکن است 
در بیمار فوق  .ی داشته باشندیی و غذایهای هوا آلرژن
ی یی و غذایهای شایع هوا  پوستی نسبت به آلرژنآزمون

 NK و Bو  Tهای  عموما لنفوسیت. منفی بوده است
 ,CD3,CD4 در بیمار ما نیزفلوسیتومتری .هستندطبیعی 

CD8,CD20,CD16 2جدول شماره( بوده است طبیعی .(
در همه ) CD45 Roایزوفرم (ای   حافظهTهای  اما سلول

باشد که به علت عدم امکانات در این بیمار   کم میآنها
 طبیعیها   به میتوژن(LTT) لنفوسیتارتشاح . انجام نشد

در این بیمار  . کاندیدیا آلبیکنس و کزاز کم استولی به
LTT ) تغییر شکل لنفوسیت ها یا تعیین تستLPT  تست

تست ( PHA به میتوژن) ها پرولیفراسیون لنفوسیت
 بیماری با.  بوده استطبیعی) ها پرولیفراسیون لنفوسیت

اط ــی ارتبــ خاص١(HLA)یــوسیت انسانـژنی لک یــآنت
ها  ای ند هستهچهای سفید  لبولگواکنش نقص . )8(ندارد

 (Chemotaxis)منیبه فرآوردهای حاصل از واکنش ای
PMN2رسد  نظرمی به. شده است  دربعضی ازبیماران دیده

ها ارتباطی نداشته  ها یا درمان  نقص با عفونت اینکه
. اختلالی وجود نداشته استچنین که دربیمار ما )9(باشد

 طبیعی در این بیماران دارای سطح و فعالیت ها کمپلمان
  .ده شده استچه که در این بیمار دی مشابه آن )1(هستند

                                                 
1. Human Leucocyte Antigen 
2. Polymorphonuclears 
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159  1385بهمن و اسفند  ، 56دوره شانزدهم ، شماره                                                    مجله دانشگاه علوم پزشکی مازندران                             

   ، IgEازدیاد های افتراقی مهم در سندرم  از تشخیص
  

 گرانولوماتوز بیماریخصوص  ههای نقص ایمنی ب بیماری
از نظر بالینی عفونت کاتالاز . باشد می) CGD( مزمن

 واضح IgE ازدیادمنفی، پنوماتوسل دائم و وسیع در 
عفونت یا انسداد ادراری و   ولی استئومیلیت،.باشد می
 .)6،5( واضح و بارزتر استCGDوارشی و اسهال در گ

 نیترو بلو آزمون بودن طبیعیدر این بیمار با توجه به 
های  بیماری. رد شده است NBT) (CGD تترازولیوم

یا   وا گلوبولین خونمکاهش گادیگر نقص ایمنی مثل 
 هستند که در  مطرح نیز در تشخیص افتراقیIgM ازدیاد

های افزایش یافته   ایمونوگلوبولیناین بیمار با توجه به
التهاب تشخیص افتراقی مهم دیگر . گردند مطرح نمی

های  باشد که با توجه به عفونت  میپوستی حساسیتی
  پنوماتوسل در   و)پنومونی( پوستی عمقی و ریوی مکرر

  

  .باشد این بیمار مطرح نمی
به آنتی بیوتیک   بهترین اقدام تجویز،از نظر درمانی

 به مدت طولانی استافیلوکک شگیری بر علیهصورت پی
 داشته باشنداگر آبسه جلدی . )2(باشد می) تا آخر عمر(

 Transfer factor. باشد نیاز به تخلیه و آنتی بیوتیک می
به  IVIG. )11،10(و لوامیزول و گاماانترفرون اثری ندارند

  دار نشده   بالا، سبب بهبود علائم بالینی معنیمیزان
 پیشگیری کنندهبیمار فوق تحت درمان . )12(است

 .باکوتریماکسازول و ضد قارچ ایتراکونازول قرار گرفت
 های برونش متسع کنندهبیمار به علت پاسخ نسبی به 

تحت درمان با سالبوتامول و استروئید استنشاقی قرار 
 اگر بیماری زود تشخیص داده آگهی پیشاز نظر  .دارد

و مناسب ضد  هپیشگیری کنندشود و تحت درمان 
  .خوبی دارد آگهی پیش ، قرار گیرداستافیلوکک
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