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 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
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 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


