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OZET

Ama¢: Bu calismada idiopatik hipereozinofili sendromu tanist alan bir olgu sunulmas: ve ea.zinof liye neden
olabilecek hastaliklarin arasunilarak ayirici tamda tartiyiimas: amaglannugur,

Subfebril ates, oksirik, balgam ¢itkarma yakinmalariyla klinigimize bagvuran 48 yagindaki erkek hastann
yapilan tetkikleri sonucunda, 7 aydan daha uzun siren 1500/mm3'den yiiksek eozinofili, degisik ozelliklerde akciger,
kardiovaskiler, sistem deri, karaciger ve norolojik sistem tutulumu oldugu saptandi. Eozinofiliye neden olabilecek
hastaliklar ayirict tamdan uzakiagnrilarak idiopatik hipereozinofili sendromu tamis: konuldu. Kortikosteroid tedaviye
yanit alingmayan bu olgunun Ridroksiirea ile semptomlar: ve eozinofilisi bagar: ile kontrol altina alind:.

Sonug: Bu olgu nedeniyle, eozinofili ile seyreden hastaliklarda, idiopatik hipereozinofili sendromunu da
diigiinerek, muitiorgan tutulumuna dair ayrintshi aragtirmanin unutulmamas: gerektigi kanaatindeyiz.

Anahtar Sézcikler: Idiopatik, Hipereozinofili, Sendrom

SUMMARY |
IDIOPATHIC HYPEREOSINOPHILIA SYNDROME - A CASE REPORT

Purpose: In this study it is aimed to present a case report with idiopathic hypereosinophilic syndrome and (o
discuss the diseases with eosinophilia in view of the differential diagnosis.

48 year-old male patient was admitted 1o our clinic for low-grade fever and productive cough. Laboratory
examination showed eosinophifia more than | 500/mm3 for seven months. Further evaluations of the patient revealed
pulmonary, cardiovascular, skin and neurolagic involvement. Diseases with eosinophilia were considered in the differ-
ential diagnosis. A through evaluation of clinical and laboratory data suggested idiopathic hypereosinophilic syn-
drome (HES). The symptoms and eosinophilia of this HES case who remained unresponsive ta corticosieroid therapy.
improved with hydroxyurea therapy. |

Conclusion:The diagnosis of idiopathic hypereosinophilic syndrome should be considered with the diseases
of hvper eosinophilia, so that detailed evaluations for multi organ involvement should not be forgation.
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GIRIS aydan daha uzun siiren, | 500/mm3'den daha yuksek
Idiopatik hipereozinofili sendromu (HES), eozinofili varhf, ikincisi multipl organ tutulumuna
lokoproliferatif bir hastalik olup, eozinofillenn agin dair igaret ve semptomiar, i¢lincusii de eozinofiliye
iretimi ile karakterizedir. HES tanis: igin spesifik neden olabilecek paratizik inteksiyonlar veya
teshis koydurucu testier olmamakla birlikte, allerjik hastahiklar gibt diger nedenlerin
sendrom, aciklanamayan uzam§ eozinofili ve olmamasidir.
multipl organ tutulumunun beraberlig: ile Bu ¢alismada idiopatik HES tanisi atan
tammlanmaktadir. Chusid ve ark'lan idiopatik bir olgu sunulmug ve HES tanisi konulmadan once,
hipereozinofili sendromu igin, bugiin de laboratuar ve klinik ¢aligmalarla eozinofiliye neden
gecerliligini koruyan ii¢ tamimlayic1 ozellik olabilecek hastaliklann aragtinlarak ayinci tanidan
bchrtml.sicrﬂlr (1). Bunlardan birincist, hastada 6 uzaklashnlmasimin 6nemi vurgulanmagtir.
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OLGU SUNUMU

48 yasinda erkek hasta, klinigimize
subfebril ates, oksiiruk, balgam ¢ikarma, atralj,
bulanti ve bagdoénmesi sikayetleriyle bagvurmugtur.
Basvurudan onceki 18 ay boyunca analjeziklere
cevap veren karakterde dizlerinde agri yakinmasi
oldugu ve bir yil dnce de gecinimis serebral
infarktisi oldugu saptannustir. 28 yildan bert:
gunde 3 paket sigara tgimu ve 17 yildan beri de
gunde 50 cc alkol aluni hikayesi tanimlamaktadir.

Fizik muayenesinde sirtinda ve gogsiinde

yaygin papiilonodiiler den lezyonlan, hepatomegali

ve oskiltasyonda sag akciger alt zonlarda krepitan
raller 1sitilmektedir. Periferik lenfadenopati
bulunmamigtir. Arteniyel kan basinc: 120/80 mmHg
1d1. Tuberkulin der1 testi negatifti. Nabiz hiz:
dakikada 80, solunum hiz1 18 dak. 1di. Laboratuar
tetkiklerinde hematokrit1 %40 bulunmustur. Perifer
kaninda lokosit mm3'de 20.000, formiilii %60
caozinofil, %20 polimorf, %20 lenfositten
olusmaktadir. Trombosit 240.000 /mm3 olarak
saptanmisgtr,

Balgamin ii¢ kez direkt incelemesinde
aside direngli basil gorilmemastir. Bactec
incelemesinde ve balgam kiltiirinde patolojik
tireme olmamistir. Rutin kiltiirlerde normal tlora
saptanmistir. Sedimantasyon 38 mm/sa
bulunmustur. Balgamda vital boya ile %20
cozinofil, %60 notrofil, %6 epite] hicrest, %14
histiosit gosterilmistir. Idrar sedimenti normal olup,
idrar kultiirinde patojen bakteri iirememistir.
Biokimya tetkiklerinde ure, 103 mg/dl, kreatinin,

2.7 mg/dl, aghk kan sekert, 100 mg/dl, LDH:747
U/It bulunmugtur. Ayrica Albimin: %3.34 (N:3.63-
4.9),Albiimin/Globulin:1.06, ANCA menfi,
Weinberg testi ve HIV icin ELISA testi menfi 1di.
Solunan oda havasinda pO2:86 mmHg, PCO2:36
mmHg ve pH:7.42 olarak saptanmigtir. Diger
biokimya degerlernt normal sinirlar arasindadir.
Solunum fonksiyon testlerinde patolojik bir 6zellik
saptanmamigtir. Akciger radyografisinde sag
akciger orta zonda nonhomojen diisensiz opasite
(Resim 1) ve akcigerin bilgisayarl tomografisinde
sag akciger orta lob medial segmentte perenkimal
yogunluk artig: gortilmistiir.

Bronkoskopide brons 1¢1 lezyon
gorulmemis ve transbrongik biopsi materyalinin
histopatolojik incetenmesinde bir 6zellik
saptanmanmustir. BAL sivisinin incelenmesinde
eozinofil polimorf nuveli 16kositler, silindirik epitel
ve makrofajlar gorilmiustiir. Ayrica mikrobiyolojik
incelemesinde mantar, parazit ve diger bakteri
kiiltitrleri menfi bulunmustur. Flowsitometre ile
analizinde notrofil hakimiyeti vardu (Tablo I).
Kemik 1ligt aspirasyon ve biopsi materyal:
tetkikinde normoselliiler kemik 1l1g1 (%45
selliilerite), eozinofil artis1 ile birhkte myelowd
hiperplazi, grade II retikiler Iif artig1 ve
normoblastik eritroid olgunlasma saptanmistir.
Eozinofiliye neden olabilmesi bakimindan toxakara
kants i¢in yaptlan serolojik analizler (Elisa) negatif
olup, gaita incelenmesinde (ii¢ kez) helnunt
yumurtalari, protozoon kisti ve trofozoit
goriilmemistir. Extrakramal Doppler ve B-mode

Tablo 1. Bronkoalveolar lavaj sivisinda hucre
alt gruplar (Flowsttometre tle)

Total hiicre

910/mm3

Notrofil

383/mm3 (%42)

Makrofa;

319/mm3 (%34)

Lenfosit

218/mm3 (%24)

CD3

Y%66.24

CDI9

%0.42

(D4

%11.63

CDS8

%55.15

CD16156

%13.07

CD45

ultrasonografide so! karotis external ve internal
arterde aterosklerotik plaklar, ve sag karotis exter-
nal arterde %50 darhk tespit edilmigtir.
Ekokardiografik incelemede 1se hafif mitral darhig,
mitral yetmezhgi ve aort yetersizligi saptanmistir.

/44

%712.01

Karaciger igne biopsi materyalinin
histopatolojtk tetkikinde ise hafif parenkim hasar,
eozinofillerden zengin portal iltihaby infiltrasyon
saptanmstir. Eozinofil infiltrasyonu portal alanlarda
simrh olup, toksocariasis 1le tanimlanan nekroz,
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eozinofilik abse veya granillom olusumu
gozlenmigtir. Cizgili kas biopsisinde bir. 6zellik
gorilmemigtir. B hepatit ve C hepatit 1gin viral
serolojiler negatif bulunmustur. Sag akciger orta
lobtaki pnomomk infiltrasyon nedeniyle sefa
perazon/sulbaktam 2 gr/gin baglanan hastanin
pnomonisi 10 giin sonra timiiyle geniemstir
(Resyim 1I).

Sonucta alti aydan dabha uzun siren
eozinofili, kardiovaskiler sistem, karaciger, deri,
kemik 111g1 ve norololjik sistem tutulumunun
bulundugu hastada, tanida diger eozinofiliye neden
olabilecek parazitik infeksiyonlar, ila¢ hikayesi,
kanserler, alerjik hastaliklar, kollajen vaskuler
hastaliklara dair laboratuar ve khinik ozellikler
bulunmamistir. Bu bilgilere dayanilarak Idiopatik

Resim 1.Sag akciger orta zonda
nonhomojen diizensiz opasite

hikayesi ve eozinofiliye neden olabilecek diger
hastahiklara ait klinik ve laboratuvar bulgulann
yoklugu, ayrica hidroksiiirea tedavisi ile
semptomlanin ve eozinofilinin bagart ile kontrol
altina alinmasi, bize idiopatik hipereozinofil;
sendrom tamsim kuvvetle digindurmugtr.
Bilindigi gibi idiopatik hipereozinofilik
sendrom (HES) erkeklerde kadinlara orania daha
stk olup (9:1) genellikle 20 ila SO yas grubu arasinda
gorilir (2). Total 1okosit sayis siklikla 25.000 /
mm"den fazia olup; %30'u ila %70'i eozinofillerdir.
Bu hastalarda Kardiyovaskiiler semptomlar sik
olup, belirgin semptomlar, dispne, gogus agnsi ve
sag veya/ve sol konjestif kalp yetersizhgine ait
semptomlardir. Norolojitk komplikasyonlar ise
serebral damarlarda intravaskiiler tromboz geligim
sonucudur. Bu nedenle embolik veya gegici iskemik
ataklar gozlenebilir (4). Deri tutulumu ise hastalann
%50'sinden fazlasinda bildirilmig olup,
papulonodiiler veya anjioodematozis karakterdedir
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hipereozinofilik sendrom tanisi konulan hastaya
predmsolon 16 mg/gin baslanmistir. Bir ayhk
tedavi sonrasi tyllegme gozlenmeyen hastaya daha
sonra idiopatik HES tedavisinde uygulanan 1 gr/
gun hidroksiirea baglanmiy ve onbesgiin sonra
cozinofilist ve semptomlarinda gerileme
gozlenmgtir,

TARTISMA
Bu olgumuz da, sag a.corotis externada
%50 stenoz, sol a.carotis exierna ve interna'da
aterosklerotik plaklar, mitral ve aort kapak
tutulumlar, kemik ihiginde ve karacigerde
eozinofilik infiltrasyon, 6zge¢misinde atralyi,
populonoduler den lezyonlan ve serebral infarkiis

Resim 11. Tedaviden 15 giin sonra lezvon tumuvle
gerilemis.

(5). Akciger tutulumu %40 olarak bidirilmig olup,
genellikle konjestif kalp yetersizligine sekonder sag
ventrikiil trombiastinden kaynaklanan akciger
embolisine bagl lezyonlar gdzlenir. Ayvrica pnmer
olarak eozinofillerle otusan fokal veva diftuz
infiltrasyonlar ve/veya plevral efizyonlur
bildirilmistir (6). Bronkoalveoler lavaj (BAL)
sivisinda da eozinofili ancak HES'de akciger
tutulumu varsa saptanabilmektedir 7). Visual
semptomlar. gérme bulamkhg sehlindedrr.
Atraljiler ve eklem 11 effizyonlar stk (8). Gas-
rrointestinal sistem tutulumu da gozlenebihr. Bu
hastalarin %38'inde artmis IgE degerlen tespit
edilmistir (9).

idiopatik hipereozinofili sendromu Ve
diger eozinofili ile seyreden hastaliklann avine:
tanis1 klinik, laboratuar ve patolojik bulgulara
dayanilarak yapilmalhidir. Eozinotihk pRoMmOon; veva
eozinofilik gastroenterit gibi hastahiklar bu
organlann diginda yayihm gostennezler (10}
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Her ne kadar, idiopatik HES igin belirgin
bir 0zellik olmasa da, vaskiilitin patolojik
bulgularin: gosterebilirler (8). Eozinofili tle
seyreden en belirgin vaskiilit Churg-Strauss
sendromudur. Ancak idiopatik HES'te akciger ve
norolojik sistem tutulumu goriilebilmesine ragmen
astim klinign yoktur (12).

Idiopatik HES tanisi konulmadan once

erigskinlerde eozinofiliye neden olan filarial
infeksiyonlarin, strongyloides, trisinosis ve
toxokariasis infeksiyonlarinin da tanidan
uzaklastiriilmalan gereklidir (Tablo II).

Bu olgu nedeniyle, eozinofili ile seyreden
hastaliklarda, idiopatik hipereozinofili sendromunu
da diistinerek, multiorgan tutulumuna dair ayrintils
aragtirmanin unutulmamas: gerektigi kanaatindeyiz.

Tablo I1. Pulmoner Eozinofil: S-lnlﬂandlnlmaSI

Alveoler eksudah pulmoner eozinofili (Havayolu tutulumu olmaksizin)
-Basit pulmoner eozinofili: Loffler sendromu

-Uzamg pulmoner eozinofili

e Sl

Alveoler eksudal pulmoner eozinofili ((Havaynlu tutulumu ilc-be?abér)

-Astim

-Allerjik bronkopulmoner aspergillozis

-Tropikal eozinofili

S e S el

Anjntis ve granulomatozis ile beraber pulmoner eozinofili

-Allerjik granulomatozis: Churg-Strauss Sendromu

-Wegener granulomatozisi
-Bronkosentrik granulomatozis

KAYNAKLAR

|. Chusid MJ, Dale DC, West BC, Wolff SM: The

hypereosinophilic syndrome: analysis of four-

teen cases with review of the literature. Medi-

cine (Baltimore) 1975; 54:1-27

Spry CJF: Eosinophils. A Comprehensive Re-

view and Guide to the Scientific and Medical

Literature. Oxford, UK, Oxford Medical Pub-

lications, ] 988.

3. Parnillo JE, Borrer JS, Henry WL, Wolff SM,
Fauci AS: The cardiovascular mantifestations
of the hypereostnophilic syndrome: Prospec-
tive study of 26 patients, with review of the
literature. Am. J. Med. 1979, 67:572-82.

4. Moore PM, Harley JB, Fauci As: Neurologic
dystunction in the idiopathic hypereosinophilic
syndrome. Ann. Intern. Med. 1985; 102: 109-
3

y.  Kazmierowskt JA, Chusid MJ, Parrillo JE,
Fauci AS, Wolff SM: Dermatologic manifes-
tatons of hypereosinophilic syndrome. Arch.
Dermatol. 1978: 114: 53]-35.

6. Epstein DM, Taormina, V, Gefter WB, Miller
WT: The hypereosinophilic syndrome. Radi-
ology. 1981; 140:59-62.

2

Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Dergisi 16(3):1999

7. Winn RE, Kollef MH, Meyer JI: Pulmonary
involvement in the hypereosinophilic syn-
drome. Chest. 1994; 105 (3): 656-60.

8. Fauct AS, Harley JB, Roberts WC, Ferrans V],
Gralnick HR, Bjorson BH: NIH Conferance.
The idiopathic hyperosinophilic syndrome.
Clinical, pathophysiologic, and therapeutic
considerations. Ann. Intern. Med. 1982, 97:
78-92.

9. PanlloJE, Lawley TJ, Frank MM, Kaplan AP,
Fauci AS: Immunologic reactivity in the
hypereosinophilic syndrome. J. Allergy Clin.
Imunol. 1979; 64:113-21.

10. Umeki S: Reevaluation of eosinophilic pneu-
monia and its diagnostic criteria. Arch Intern
Med. 1992; 152 : 1913-19.

I1. Talley NJ, Shorter RG, Phillips SF,
Zincsmeister AR: Eosinophilic gastroenteritis:
A clinicopathological study of patients with
discase of the mucosa, muscle layer and
subserosal tissues. Gut. 1990; 31; 54-58.

12. Spry CJ: The hypereosinophilic syndrome:
Clinical features, laboratory findings and treat-
ment. Allergy. 1982; 37: 539-51.

130



