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Altun

Ozet

Hiperimmiinglobulin E (hiper IgE) sendromu (Job sendromu), serum immiinglobulin E seviyesinde
yiikseklik, atopik dermatit benzeri kronik egzema, tekrarlayan piyojenik infeksiyonlara egilim, pnomatosel,
notrofil kemotaksis bozuklugu ve degisken T hiicre fonksiyon bozuklugu ile karakterize, nadir goriilen bir

immiin yetmezlik hastahigidir.

Kirkbir yasinda erkek hasta, dogdugundan beri var olan, 6zellikle kis aylarinda artan kasinti, kizarikhk,
kabuklanma ve sik tekrarlayan apse sikayetleri nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Hastaya mevcut klinik
ve laboratuvar bulgulariyla hiper IgE sendromu tamis1 kondu. Uzun bir siire farkhh kliniklerde atopik
dermatit tamisiyla takip edilmesi, tedavilere diren¢ gostermesi ve nadir goriilmesi nedeniyle olgunun

bildirimi uygun goriilmiistiir.
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Hiper IgE sendromu (Job sendromu), serum
immiinglobulin E seviyesinde yiikseklik, atopik
dermatit benzeri kronik egzema, tekrarlayan
piyojenik infeksiyonlara egilim, pnomatosel,
notrofil kemotaksis bozuklugu ve degisken T
hiicre fonksiyon bozuklugu ile karakterize, ender
rastlanan bir immiin yetmezlik hastaligidir (1).

Burada uzun bir siire boyuinca atopik dermatit
tanisiyla izlenen, siddetli egzematize lezyonlar1
ve tekrarlayan deri apseleri olan bir olgu
bildirilmektedir.

Olgu Sunumu

Kirkbir yasinda erkek hasta dogdugundan beri
var olan, Ozellikle kis aylarinda artan, kasinti,
kizariklik, kabuklanma ve sik tekrarlayan apse
sikayetleri nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Daha once atopik dermatit tanis1 konularak farkli
zamanlarda UVB  fototerapisi  uygulandigi,
sistemik prednizolon, antihistaminik ve
siklosporin gibi ilaclar ile topikal nemlendiriciler
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kullandig1 6grenildi.Dermatolojik muayenesinde
ylizde, sirtta, karinda, ektremitelerde, el ve ayak
dorsumlarinda, c¢ogu ekskoriye olmus yaygin
papiller, yer yer kirli sart deskuamasyonlar ile
¢ene sol yaninda 2 x 1.5 cm ebatlarinda derin
yerlesimli, hafif fluktasyon veren inflamatuvar
nodiiler yapida bir apse mevcuttu (Resim 1,2).

Resim 1. Hastanin yiiz goriiniimi.

Diger sistem bulgular1 dogal olan olgunun

yapilan laboratuvar incelemesinde; periferik
kanda 1400/ml (% 13) oraninda eozinofili
saptandi.
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Resim 2. Hastanin sirtinda ¢ok sayida ekskoriye papiil
goriilmekte.

IgE seviyesi 14.000 U/ml idi (0-100 U/ml).
Diger laboratuvar tetkikleri (rutin biyokimya,
HIV, anti-HCV, HBsAg serolojik incelemeleri)
negatif olarak saptandi. Akciger grafisinde
herhangi bir patolojik bulguya rastlanmadi.
Sistemik antibiyotik, sistemik kortikosteroid,
topikal nemlendiriciler verildi, apse bosaltildi.
Lezyonlarinda oldukg¢a gerileme oldu (Resim 3).
Eozinofil orant %0.2°ye, IgE degeri ise birkag ay
i¢ginde 900 U/ml’ye diistii. Hasta halen takibimiz
altindadir.

Tedavi hali

Resim 3.
gorilmekte.

sonrasi lezyonlarin gerilemis

Tartisma

Hiper IgE sendromu genelde otozomal
dominant tipte kalitildig1 diigliniilen ve bazen
sporadik sekilde ortaya gikabilen, az goriilen bir
immiin yetmezlik hastahigidir (1). ilk olarak
1972°de Buckley ve ark. tarafindan kaba yiiz
goriinlimii, periferik eozinofili ve yiiksek serum

IgE  seviyeleri olan iki erkek vakada
tanimlanmistir (2).
Aragtirmacilar hastaligin altta yatan

patolojisinin ve yiiksek serum IgE seviyesinin
nedeninin T hiicre defekti oldugunu bildirmistir
(3). Artmis IgE interferon-y ve interlokin-12
ireten T1 helper hiicrelerini baskilamakta, T2
supresor hiicreleri aktive olmakta ve T1 ile T2
hiicreleri arasinda dengesizlik olusmaktadir (4).
Hastalarin serumlarinda S. aureus’a kars1 spesifik
IgE antikorlarin gelistigi, bunun da S. aureus ile
sik cilt ve akciger infeksiyonlarina neden oldugu
gosterilmistir  (5). Olgumuzda da sik cilt
infeksiyonlar1 dykiisii mevcuttu ve ¢enedeki cilt
lezyonundan alinan yara kiltiiriinde S. aureus
iremesi oldu.

Pek cok sistemi etkileyen bu hastalikta immiin
sistem, disler, bag ve iskelet doku
tutulabilmektedir. Hastalik sporadik tipte ve
erken yasta ortaya ¢ikarken, otozomal dominant
kalitima da rastlanmaktadir. Kiz erkek dagilimi
esit olup insidans1 6 milyonda 1 olarak
bildirilmektedir (3). Olgumuzda da hastalik
sporadik olarak erken yasta ortaya ¢ikmisti ve
ailede benzer yakinmasi olan yoktu.

Hiper IgE sendromunda ddkiintiilerin dagilim
ve karakteristik 0zelligi atopik dermatitten
farklidir. Atopik dermatitteki cilt bulgulari
vicudun daha fazla fleksér yiizeylerini
tutmaktadir. Papiiler lezyonlar ise eritemli
zeminde yerlesmistir. Hiper IgE sendromunda ise
tutulum daha ¢ok yilizde ve viicudun ekstansor
yizeylerinde olup lezyonlar keskin sinirlarla
ayrilmistir  (6). Olgumuzdaki papiiller ve
ekskoryasyonlar daha ¢ok yiiz ile ektremitelerin
ekstansor yiizeylerinde yerlesmekteydi. Hiper IgE
sendromunun  atopik dermatit ile ayirici
tanisindaki diger klinik ipuglar1 ise; atopic
dermatitli hastalarda veya aile bireylerinde gida
allerjsi, astim ve alerjik rinit siklikla saptanabilir.
Bu hastalarda S.aureus’a bagh deri infeksiyonlari
yizeyel iken hiper IgE sendromlu hastalarda
derin yerlesimlidir. Mukokiitanéz kandidiyazise
hiper IgE sendromlu olgularda sik rastlanir.
Atopik dermatitte lezyonlar yasamin ilk 2-4 ay
sonras1 baslarken, hiper IgE sendromunda ise
yasamin ilk iki ayinda cilt bulgular1 ortaya
¢ikmaktadir (7). Hiper IgE sendromu ve atopik
dermatitin ayirici tanist Tablo 1’de verilmistir.
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Tablo 1. Atopik dermatit ve hiper IgE sendromunun ayirici tanisi

Atopik Dermatit

Hiper IgE sendromu

Deri lezyonlart

Tipik (Daha cok fleksorlerde)

Atipik (Yiizde, ekstremitelerde)

Fenotipik 6zellikler Yok Karakteristik yiiz goriintimii
Abse Yiizeyel Derin
Aile/kisisel atopi Var Yok

Baglangi¢ zamani Dogumdan 2-4 ay sonra ik 2 ay

IgE diizeyi Daha diisiik >5000 U/ml
Eozinofili Sik Sik

Olgumuzda atopi hikayesi yoktu ve olusan
apseler derin yerlesimliydi. Lezyonlarin
bebekliginden beri var oldugu 6grenildi.

Hiper IgE sendromlu hastalarda kaba yiiz
gorinimi  (Resim 1), genis burun koprisi,
belirgin bir burun, yanaklar ve ¢ene arasindaki
orantisizlik dikkat c¢eken bulgulardandir (8).
Olgumuzda da tarif edilen fiziksel Ozellikler
mevcuttu.

Hiper IgE sendromu nadir goriilen ve klinik
bakimdan atopik dermatit ile bazen
ayirdedilemeyen  bir  hastaliktir.  Hastalarda
piyojenik akciger enfeksiyonlarinin neden oldugu
pnomatosel ve bronsiyektazi Pseudomonas gibi

gram negatif Dbakteriyel enfeksiyonlara ve
ozellikle Aspergillus ile olan fungal
enfeksiyonlara zemin olusturabilir.  Ayrica

kemiklerde skolyoz, osteopeni ve travma ile uzun
kemikler, kaburgalar ve pelvik kemiklerde kolay

kirilmalar  ve  dejeneratif eklem hastalig:
olusabilir. Cesitli organlarda arteryel
anevrizmalar  olup  kardiyak  anevrizmalar

miyokard enfarktiisii ile sonuglanabilir (9-11).
Klinik ve laboratuvar bulgularla erken tani
konmas1 olusabilecek bu tiir komplikasyonlarin
erken saptanmasinda ve Onlenmesinde yararli
olabilecektir.

A Case of Hyperimmunoglobulin E
Syndrome

Abstract

Hyperimmunoglobulin E (hyper-1gE) syndrome (Job
syndrome) is a rare immunodeficiency disease
characterized by elevation of serum immunoglobulin
E level, atopic-like chronic eczema, tendency for
recurrent  pyogenic  infections  pneumatoceles,
reduced neutrophil chemotaxis and variable T cell
function impairment.

Forty-one years old male patient applied to our
outpatient clinic with complaints of itching, redness,
scaling, crusting and  recurrent  abscesses

exacerbating especially during the winter months
since his birth. Based on his clinical and laboratory
findings a diagnosis of hyper-lg E syndrome was
made. He has previously been misdiagnosed as atopic
dermatitis for a long time. Since it is rarely
encountered and treatment-resistant we report this
case.

Key words: Atopic dermatitis, hyperimmnoglobulin E
syndrome, job syndrome
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