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پنومونی برای یک علت نادر  E هیپرایمونوگلوبولینمی گزارش یک مورد سندرم
 راجعه و پنوماتوسل

 
1دکتر ابراهیم رضی

 
 

 خلاصه
می باشد که از دوره نوزادی با افزایش شدید ایمونوگلوبولین یک نقص ایمنی اولیه ایدیوپاتیک    E سندرم هیپرایمونوگلوبولینمی : سـابقه و هـدف    

E     چهره خشن، ، از دیگر یافته های همراه.دوشمی ی پوستی و ریوی راجعه استافیلوکوکی همراه با تشکیل پنوماتوسل شروع            عفونت ها  سـرم و 
سایر سندرمهای از با توجه به تنوع تظاهرات این سندرم که به سهولت باعث اشتباه در تشخیص آن         . ائوزینوفیلـی و اختلالات اسکلتی می باشد      

 به  بیمارستان شهید بهشتی کاشان مراجعه کرده بود اقدام           1381در این مقاله به معرفی یک مورد از آن که در سال             د،  وش مینقـص ایمنی نادر     
 .می گردد

شرح حال رویدادهای مکرر    . استسرفه های خلط دار مراجعه کرده        تنگی نفس و     ، سـاله که به علت تب      30 بـیمار مـردی اسـت        :معرفـی بـیمار   
در معاینه بیمار اسکارهای متعدد بر روی پوست صورت، گردن و پاها مشاهده             . را از زمان کودکی متذکر است     پنومونـی و عفونـتهای پوستی       

جدار نازک با مشخصه پنوماتوسل و در سی تی اسکن ریه پنوماتوسل های متعدد در هر دو                 متعدد دارای   در گرافی قفسه سینه کیستهای      . دومی ش 
که با عنایت به  . بیمار از نظر نقص ایمنی بررسی شد،ای راجعه و سیستمیک  ه توجه به شرح حال عفونت     با. دوریـه همـراه با آبسه مشاهده می ش        

بیمار تحت  . گرددمیدر وی مسجل     E نمیولیونوگلوبیمهیپرا  تشخیص سندرم  ، توتال سرم و ائوزینوفیلی    E ونوگلوبولینم ای افـزایش بسیار زیاد   
 تحت پروفیلاکسی درازمدت با کوتریموکسازول و      ، و بعد از درمان مرحله حاد      هقرار گرفت درمـان وریـدی آنتـی بیوتـیکهای ضداستافیلوکوک          

 . استدر پیگیری حال عمومی وی رضایت بخش . دریگمیکلوگزاسیلین خوراکی قرار 
 پوستی مکرر از دوران    عفونتهای ، براساس یافته های بالینی    E ینمیولمونوگلوبیهیپرا   لازم اسـت تشخیص سندرم نادر       : و توصـیه هـا     نتـیجه گـیری   

توصیه می شود پس از درمان      .  توتال سرم مورد توجه قرار گیرد      E ینولمونوگلوبیا  پنومونی راجعه و پنوماتوسل همراه با افزایش زیاد        ،نـوزادی 
 .بیماری پیگیری شودسیر خوراکی ادامه یابد و به صورت استافیلوکوک  عفونتهای حاد، پروفیلاکسی با داروهای ضد

 توتال سرم، ائوزینوفیلی E ینولونوگلوبیم ا،E  پنوماتوسل، پنومونی راجعه، سندرم هیپرایمونوگلوبولینمی:ن کلیدیواژگا
 
 گروه داخلی، دانشگاه علوم پزشکی کاشاندانشیار، عضو هیئت علمی  - ١

 19/9/83 :تاریخ دریافت        دکتر ابراهیم رضی:پاسخگو
 20/7/84 :تاریخ تایید     مارستان شهید بهشتی جاده راوند، بی5 کاشان، کیلومتر 

 
 مقدمـه

بــا  Job’sیــا ســندرم  Eســندرم هیپرایمونوگلوبولینمــی 
آبســه هــای پوســتی اســتافیلوکوکی راجعــه، پنومونــی همــراه بــا 

 E  ایمونوگلوبولیــنتشــکیل پنوماتوســل و افــزایش بســیار زیــاد
ــار). 1و 2(توتــال ســرم مشــخص مــی گــردد   در ســال اولیــن ب

1996 Dawis    ــد ــرح دادن ــندرم را ش ــن س ــاران ای ). 2(و همک
 مــورد آن 200بــیماری نــادر بــوده و تــا بــه حــال حــدود ایــن 

ــت   ــردیده اس ــزارش گ ــیماری  ). 3 و 4(گ ــوی ب ــرات ری تظاه
پنومونـی راجعـه کـه ممکـن اسـت به پنوماتوسل و             : عبارتـند از  

عــوارض از جملــه ). 6 و 5(گاهــی پــنوموتوراکس منتهــی شــود 
 ـ     ریـو پـایدار    جـز پنوماتوسـل، برونشکتازی و      ه  ی ایـن سـندرم ب

ــرونکوپلورال  ــا ). 7 (مــی باشــدفیســتول ب پنوماتوســل همــراه ب

عارضـه آبسـه قارچـی نـیز گـزارش شـده که با انجام لوبکتومی                
 ). 8(درمان گردیده است 

نظـر بـه شـیوع انـدک مـوارد گـزارش شده از همراهی               
 و پیگیری   سـندرم بـا پنوماتوسـل ناشـی از پنومونـی راجعه           ایـن   

 سندرم مزبور  در ایـن مقالـه بـه معرفـی یک مورد از              ،درمـان آن  
ــرد در ــاله30 م ــه ای   س ــال ک ــی   1381در س ــش داخل در بخ

ــدام    ــود، اق ــده ب ــتری ش ــان بس ــتی کاش ــهید بهش ــتان ش بیمارس
 .می گردد

 معرفی بیمار
 اهــل و ســاکن بــادرود نطــنز  و ســاله30بــیمار مــردی 

 .ای خلط دار مراجعه کرد     و سرفه ه   ، نفس ی   تنگ ـ تـب بـود کـه بـا       
 ـعلا . بود ایجاد و افزایش یافته      قـبل از مـراجعه    م طـی دو هفـته       ی
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، سـابقه ابـتلا بـه پنومونی های مکرر           اش در شـرح حـال گذشـته      
پوسـت صـورت، گـردن و ساق پاها را    در  و آبسـه هـای چرکـی        

 .بوداز کودکی متذکر 
ــابقه ای از بــیماری مشــابه در خــانواده او وجــود      س

ــی. شــتندا ــای کشــت از  ط ــه ه ــط نمون ــتافیلوکوک او، خل اس

ــیکهای  . ی رشــد کــردیــطلا ــا آنتــی بیوت ــیمار تحــت درمــان ب ب
در گرافـی قفسـه سینه      . وریـدی ضداسـتافیلوکوک قـرار گرفـت       

 نمایان  )مشخصه پنوماتوسل (کیسـتهای مـتعدد بـا جـدار نـازک           
 ). 1شکل (بود 

 
 

 
ر نازک را در هر دو ریه و آبسه ریه را لوب فوقانی ریه راست همراه با نواحی پراکنده  گرافی قفسه سینه پنوماتوسل های متعدد با جدا-1شکل 

 .تجامد نشان می دهد
 

 
 

ــب    ــیز جل ــنده تجــامد ن ــه نواحــی پراک ــر دو  ری در ه
 پنوماتوسل در هر دو     ،سـی تـی اسـکن از ریه ها        . توجـه مـی کـرد     

را گزارش  ریـه همـراه بـا آبسـه در لـوب فوقانـی ریـه راسـت                  
 ). 3 و 2کل های ش (نمود

 
 

 
سی تی اسکن قفسه سینه، پنوماتوسل های متعدد دوطرفه را  -2شکل 

 نشان می دهد
 

 
 سی تی اسکن ریه راست، آبسه همراه با سطح هوا ـ مایع -3شکل 

 .را نشان می دهد
 

 سـالگی بـا احـتمال وجود اختلالات         10در سـن    بـیمار   
فـته بود که    قـرار گر   ، ایمونولوژیکـی  هایآزمایش ـمـورد   ایمنـی،   

 ـایمونوگلوب   واحـد در میلـی لیتر      780 سـرم در آن زمـان      Eن  ولی
 ) واحد70بین صفر تا : نرمال (ه بودگزارش شد

ــعیت     ــی، وض ــر عموم ــر ظاه ــر، از نظ ــال حاض در ح
 ـعلاطبیعـی داشـت و        درجه  : وی بـه ایـن شـرح بود        م حیاتـی  ی

 عــدد در 22 درجــه ســانتی گــراد، تعــداد تــنفس 5/38حــرارت 
ــیقـه ــداد،دق ــبض  تع ــرب 98 ن ـــارخـون ض ــیقـه و فش ـه در دق
 بـیمار از سرفه همراه با خلط        .میلـی مـتر جـیوه      80/120 بـیمـار 
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در معایـنه پوسـت، اسکارهای      .  نفـس شـکایت داشـت      یو تنگ ـ 
ــب توجــه    ــا جل ــردن و ســاق پاه ــر روی صــورت، گ ــتعدد ب م

 سـمع ریـه هـا در هـر دو طـرف کـراکلهای خشن                در. مـی کـرد   
ــود داشـ ـ   ــای وج ــا رونک ــراه ب ــ. تهم ــیماریاهدر آزمایش :  ب

ــبول هــای ســفید  ــتر  9400شــمارش گل  درصــد 65(در میلــی م
 ،) درصــد لنفوســیت 15 درصــد ائوزینوفــیل،  20نوتروفــیل، 
ــن  ــت   2/14هموگلوبی ــتر و هماتوکری ــی لی ــر دس ــرم ب  1/43 گ

ســرعت . بــود  در میلــی مــتر494000درصــد و تعــداد پلاکــت 
یلــی مــتر م 50 برابــر (ESR)رســوب ســدیمان گلــبولهای قرمــز 

تسـت نیتروبلوتترازولیوم و    الکترولیـتهای سـرم     . بـود در سـاعت    
 .تستهای عملکرد فاگوسیتی طبیعی گزارش شد

آنالـیز گازهـای خـون شـریانی در شـرایط هـوای اتاق              
ــه  ــن ب ــود ای ــرح ب  = 35/٦ mmHg 59 = PaO2، mmHg :ش

PaCO2  43/7و = pH. 
 که  از بـیمار برونکوسـکوپی فیبراپتـیک بـه عمـل آمـد              

. ر مجـاری هوایـی ترشـحات چرکـی کرمـی رنـگ نمایـان بود               د
بـا شـواهد یـک الـتهاب حاد         ) BAL(مـایع لاواژ بـرنکوآلوئولار      

ــراوان     ــئر ف ــی مرفونوکل ــیتهای پل ــود و در آن لکوس ــازگار ب س
از نظــر باســیلهای   BALکشــت مــایع  . مشــاهده مــی شــد  

 . منفی بود،مایکوباکتریوم مقاوم به اسید
1860وتــال ســرم برابــر بــا ت Eایمونوگلوبولیــن  ســطح

سـطح سرمی   . )70 کمـتر از     :نـرمال (بـود   واحـد در میلـی مـتر         
 .سایر ایمونوگلوبولینها در محدوده طبیعی بود

اســاس یافــته هــای بالینــی و بــالا بــودن  در نهایــت بــر
  سندرم  بـیمار مبـتلا بـه      توتـال سـرم،      Eایمونوگلوبولیـن   سـطح   

ــیولهیپرایمونوگلوب ــندرم ( E ینم ــ) Job’sس ــدخیص تش . داده ش
ای ضد استافیلوکوکی،   هبعـد از درمـان وریـدی بـا آنتـی بیوتـیک            

ــازول و      ــا کوتریموکس ــی ب ــان پروفیلاکس ــت درم ــیمار تح ب
 پیگیری بعد از    بـر اساس  . کلوگزاسـیلین خوراکـی قـرار گرفـت       

ــتری ــن بس ــنان رضــایت بخــش  ،آخری ــی وی همچ ــال عموم  ح
 .است

 

 بحث
ــادردر خصــــوص ایــــن گــــزارش   ســــندرم نــ

ــیهیپرایمون ــو E وگلوبولینم ــتعدد   دب ــلهای م ــا پنوماتوس ــه ب  ک
 ینا. متعاقـب ابـتلا بـه پنومونـی هـای راجعـه ایجـاد شـده بـود                 

و همکــاران  Davis توســط 1966ســال   در،اولیــن بــارســندرم 
(آنهـا دو بـیمار دخـتر مبتلا به آبسه های سرد         ). 1(گـزارش شـد     

cold(    ــت ــدید و عفون ــزمای ش ــا اگ ــراه ب ــتافیلوکوکی هم  اس
سپس . دادنـد مـورد بررسـی قـرار       سینوسـی ـ ریـوی را       راجعـه   

Buckley  ــا 1972 و همکــاران در ســال ــیماری را ب  همراهــی ب
( توتـال سـرم گزارش کردند      Eایمونوگلوبولیـن   افـزایش سـطح     

2.( 
 و   است سـندرم امـروزه بـه خوبـی شـناخته شـده           ایـن   

ــه تظاهــر   ــتهای راجعــه پوســت و ری در آن مجموعــه ای از عفون
دیگر . ی می باشد  یمـی کـند کـه اکـثرا ناشـی از استافیلوکوک طلا            

کاندیدیاز مخاطی ـ جلدی    : یافـته هـای ایـن سـندرم عبارتـند از          
ــکلتی،       ــتلالات اس ــایر اخ ــتعدد و س ــتگیهای م ــن، شکس مزم

 ـدرماتیـت اگزما   هره ی و قـیافه مشـخص و خـاص معروف به چ           ی
 ).9(خشن 

 مـورد از این سندرم گزارش       200تـا بـه حـال بـیش از          
 کـه بـر دخالـت عوامـل ایمنی          مشـاهداتی ). 4 و 5(شـده اسـت     

: بـیماری دلالـت دارنـد، به این شرح می باشند          در پـیدایش ایـن      
، )3( خلـط و آبسـه ها        ،کشـف و مشـاهده ائوزینوفیلـی در خـون         

 در ، اخـــتلال)10و11(ا هنقـــص کموتاکســـی گرانولوســـیت  
و14(، نقــص در تولــید آنتــی کــر )T) 12زیــرگونه  لنفوســیتهای 

ــیتوکینها ) 13 ــه س ــری ب ــید و حساســیت پذی ــاهش تول ی از یو ک
بـا ایـن حال     ). 15 و 16( و گامـا اینـترفرون       4قبـیل اینترلوکیـن     

ــیماران   نقــص اختصاصــی مشخصــی در سیســتم ایمنــی همــه ب
 .ی نشده استیشناسا

ــاس   ــر اس ــروری  ب ــه م ــی و مطالع ــط  بررس ــه توس ک
 Job’s بـیمار مبـتلا بـه سندرم         13 ویرمؤسسـه ملـی سـلامت       

، پنومونـی راجعـه یکی از عوارض شایع این           اسـت  انجـام شـده   
بــیمار مــا نــیز بــا پنومونــی راجعــه و ).  3 (مــی باشــدســندرم 

شـیوع زیاد پنوماتوسل  . تشـکیل پنوماتوسـل مـراجعه کـرده بـود         
. ی است یلاناشـی از ابـتلای مکـرر بـه عفونـت اسـتافیلوکوک ط             

 . بیماری به درستی شناخته نشده استدقیق گرچه پاتوژنز
 علـت اصلی و منحصر      ،بـا ایـن وجـود عفونـت مزمـن         

می نیست، چون در بیشتر     یبـه فـرد کیسـتهای ریـوی پـایدار و دا           
از قبـیل آگاماگلوبولینمی    اولـیه   بـیماران مبـتلا بـه نقـص ایمنـی           

ســـلها پنوماتو). 17(نمـــی تـــوان کیســـتها را مشـــاهده کـــرد 
سرنوشـت متفاوتـی دارنـد، گاهـی بـرای مدتهـای طولانی باقی              
مـی مانـند، گاهـی سـریعاً بـزرگ و حجـیم می شوند و گاهی به                

 ).18(گردند  تدریج کوچک و محو می
پنوماتوسـلها در نواحـی کوچکـی از کـانون های           اغلـب   

مــی شــوند، رشــد ســریعی دارنــد و حتــی  ایجــاد هتجــامد ریــ
بطور مشخص دارای    شـوند، آنهـا      گـتر از تجـامد اولـیه مـی        ربز

آنهــا از ســبب افــتراق ایــن حالــت .  نــازک مــی باشــندیجــدار
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 می دهند کاویـته هـای ناشـی از آبسـه  کـه در ناحیه تجامد روی                 
 ).17 (می گردد ، ضخیم دارندیجدار و

ــه علــت فشــار ناشــی از   گاهــی جــدار پنوماتوســلها ب
اعث  ب می گردد که  پارانشـیم ریـه و یـا عفونـت ثانویـه ضـخیم              
در نیز  گاهـی   ). 18(تشـکیل حفـره آبسـه  ای مشـخص مـی شـود               

مشابه بیمار  (پنوماتوسـلها سـطح هـوا ـ مـایع تشـکیل مـی شـود          
 ).18 ()حاضر

در رابطه  را  سـی تـی اسـکن ریـه اطلاعـات ارزشـمندی             
 همچنیــن انــدازه ، نســج ســالم باقــی مــانده،بــا وســعت ضــایعه

دهند که در   در اختـیار قـرار می       واقعـی و محـل پنوماتوسـل هـا          
با . صـورت نـیاز مـی تـوان بـه کمـک آن اقدام به جراحی نمود                

ای همـی توان به بیماری سایر قسمت همچنیـن  سـی تـی اسـکن ریـه       
ریـه کـه در گرافـی سـاده قفسـه سـینه مشخص نشده است، پی                 

 .برد

ســندرم وجــود ایــن  و مشخصــی بــرای قطعــیدرمــان 
 با  درمـان اصـلی مشـتمل بـر کنـترل عفونـتهای راجعـه             . نـدارد 

بــه نظــر مــی رســد درمــان درازمــدت بــا . آنتــی بیوتــیک اســت
 های موفـق تریـن روش     وآنتـی بیوتـیکهای ضداسـتافیلوکوکی، جـز       

 ـ  در جلوگیری از گسترش عفونت      چـرا کـه ایـنکار      باشـد    یدرمان
 .ثر استوم

نتـیجه ایـنکه در افـراد مبـتلا بـه پنومونی های راجعه و               
ایمونوگلوبولین ش  پنوماتوسـلهای مـتعدد در ریـه همـراه بـا افزای           

E   ــندرم ــخیص س ــت تش ــی لازم اس ــرم و ائوزینوفیل ــال س   توت
ــی  ــر   Eهیپرایمونوگلوبولینم ــد نظ ــیز م ــیردن ــرار گ ــیه . ق توص

مـــی شـــود بـــیماران بـــا تجویـــز خوراکـــی و دراز مـــدت  
 .شوندآنتی بیوتیکهای خوراکی ضداستافیلوکوک پیگیری 
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