
گزارش یک مورد سندرم هیپرائوزینوفیلیای اولیه                                                                            دکتر شهلا انصاری و دکتر شهربانو نخعی 

5سال دهم/ شماره 33/ بهار 1382                                                                                          مجله دانشگاه علوم پزشکی ایران                   

    

گزارش یک مورد سندرم هیپرائوزینوفیلیای اولیه در یک دختر 4 ساله  
 

   
 I دکتر شهلا انصاری*

 II دکتر شهربانو نخعی  
   
 
 
   

    
 

 
  

 
مقدمه 

ــک گـروه      سندرم هیپرائوزینوفیلیک (HES) اولیه شامل ی
از بیماریهای میلوپرولیفراتیو با علت ناشناخته اســت کـه بـا 

افزایش بیش از اندازه ائوزینوفیل همراه میباشد.  
    افزایش بیش از حد ائوزینوفیل سبب صدمه به ارگانــهای 
انتـهایی بخصـــوص قلــب شــده کــه منجــر بــه فیــبروز 
ائوزینوفیلیـــک آندومیوکـــارد و پـــاتولوژی دریچـــــهای 
میشــود(1و 2). مشـخصات سـندرم هیپرائوزینوفیـلـی کـــه 
توسط Chusid و همکاران او تعریف شده عبارت اســت از: 
ــب  1- ائوزینوفیلـی دائمـی بیشـتر از 1500 در میلیمـتر مکع
ــایر علـل ائوزینوفیلـی  برای بیشتر از 6 ماه. 2- رد کردن س
ــلاژن،  بخصوص انگل، حساسیت، کمبود ایمنی، بیماریهای ک
بیماریهای بدخیم(هوچکین) و غیره(3). 3- وجــود شـواهد و 
علائم اختلال در سیســتم ارگانـهای بـدن در نتیجـه افزایـش 
بیـش از انـدازه ائوزینوفیـل. تعـداد کـــل لکوسیتهــا اغلـــب 
کمتـر از 25000 در میلیمتـر مکعـب اسـت کـه 30تا70% آن 

 
 

ائوزینوفیل میباشد، به هر حال تعداد بالای لکوسیت (بیشتر 
ــدی در بیمـاران  از 90000 در میلیمتر مکعب) با پیشآگهی ب
همراه اســت(1). اولیـن بـار تظـاهرات کلینیکـی ایـن بیمـاری 
توسـط Spray و Wallar شـرح داده شـد کـه ایـن علائـــم 
کلینیکی در 50 تا 75% بیماران مطالعه شــده، علائم کــاردیو 
واسکولر بوده است، گرفتاری آندومیوکارد و همراهی آن با 
ــت بیمـاریزایی و مـرگ  عوارض ترومبوآمبولی، مهمترین عل
ـــن بیمــاران در ابتــدا بــا  در HES میباشـد(1). درمـان ای
پردنیزولون و هیدروکسی یوریا اســت و در صـورت عــدم 
ـــیکها و در  پاســخ بـه داروهـای فـوق از سـایر سیتوتوکس
صـورت بـروز عـــوارض از روشــهای جراحــی اســتفاده 
ــالهای را  میگردد(1). در سال Bhatahagar 1999 پسر 2 س
ــب  با تشخیص سندرم ائوزینوفیلی معرفـی کرد که به علت ت
و آنمی و دل درد مراجعه کرده بود و پس از تشخیص تحت 
ــرار گرفتـه بـود(4).  درمان با پردنیزولون و مرکاپتوپورین ق

چکیده  
ــیعی از نظـر بیماریـهای     هیپرائوزینوفیلی یک یافته مهم آزمایشگاهی است که در صورت وجود بایستی بررسی وس
ــود. در صـورت ادامـه اتوپیک، حساسیت دارویی، عفونت پارازیتی، کمبود ایمنی، بیماریهای التهابی و بدخیمی انجام ش
ائوزینوفیلی و ردکردن بیماریهای فوق بایستی به فکر سندرم هیپرائوزینوفیلی اولیه باشیم که بیمــاری بسـیار نـادر در
کودکان با علت ناشناخته است و اغلب در سن 20تا50 سالگی در جنس مؤنث دیده میشــود. در ایـن گـزارش دخـتر 4
سالهای که با آنمی، تبهای متناوب، هپاتومگالی و ائوزینوفیلی مراجعه کرده بود معرفی میشود. در آزمایش خون وی
لکوسیتوز وجود داشت و تعداد ائوزینوفیل 45% بود. پس از بررسی تمام علل هیپرائوزینوفیلــی و ردکـردن بیماریـهای
ــاضر زنـده و دارای حـال عمومـی خـوب فوق بیمار با تشخیص سندرم هیپرائوزینوفیلی اولیه درمان شد و در حال ح

میباشد.  
         

کلیدواژهها:   1 – سندرم هیپرائوزینوفیلی   2 – بیماریهای حساسیتی    3 – بیماریهای انگلی 
                       4 – ائوزینوفیلی   5 – لکوسیتوزائوزینوفیلی  

I) استادیار گروه اطفال، فوق تخصص هماتولوژی و انکولوژی اطفال، بیمارستان حضرت علیاصغر(ع)، خیابان شریعتی، خیابان ظفــر، دانشـگاه علـوم پزشـکی و خدمـات
بهداشتی ـ درمانی ایران، تهران(*مولف مسئول). 

II) استادیار گروه اطفال، فوق تخصص گوارش اطفال، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران، تهران. 
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ــی بـه  در سال 2000 دو مورد آنوریسم والسالوا بدون پارگ
علت سندرم هیپرائوزینوفیلی در یک زن میان ســال گـزارش 
ــرار گرفتـه و بطـور کلـی ریشـه  شد که تحت عمل جراحی ق
آئورت جایگزین شد(5). در این گزارش یک دخــتر مبتـلا بـه 
سـندرم هیپرائوزینوفیلـــی کــه بــه بیمارســتان حضــرت 

علیاصغر(ع) مراجعه بود معرفی میگردد.  
 

معرفی بیمار 
ــای متنـاوب      بیمار دختر 4/5 سالهای بود که به علت تبه
به مدت 2 ماه، آنمی و دل درد مراجعه کــرده بـود و کـاهش 
وزن، عـرق شـبانه، آرترالـژی و عـدم حرکـت نـیز داشـــت. 
ــه،  انگشت پای چپ وی نیز اریتماتو و دردناک بود. در معاین
 CBC .کبد انــدازه 4 سـانتیمتر داشـت و طحـال لمـس نشـد
بیمار شامل پلاکت=320000در میلیمتر مکعب، هموگلوبین 7 
گــرم در دســیلیتر، WBC=66000 در میلیمــتر مکعــــب، 
eos=%45 ،PTT=35 و ESR=90 بود. تســتهای سـرولوژی 
ــمانیوز، کیسـت هیداتیـک و  شامل فاسیولا، توکسوکارا، لیش
ــه کمبـود ایمنـی در حـد  هپاتیت منفی بود. تستهای مربوط ب
طبیعـی، رایـت و ویـدال منفـی و ANA ،anti DNA منفــی 
ــون محیطـی افزایـش رده ائوزینوفیـل و در  بودند، در لام خ
ــده شـد. در  مغز استخوان نیز هیپرپلازی رده ائوزینوفیل دی
سونوگرافی شکم، کبــد چـرب و بـزرگ و در مطالعـه بـاریم 
افزایش ضخامت مخاط ایلئوم ترمینال مشاهده گردید کــه از 
ـــت. در  نظـر سـل، کـرون، لنفومـا تحـت بررسـی قـرار گرف
لاپاراتومی پلاکــهای سـفید روی مزانـتر و طحـال مشـاهده 
ـــاوی مزانــتر،  گردیـد. در بیـوپسـی از ژوژنـوم و غـدد لنف
یافتـههای هیسـتولوژیـک شـامل تعـداد زیـــادی لکوســیت 
ائوزینوفیل در جدار روده کوچک و لامینا پروپریــا بـود. ادم 
زیر مخاطی و اکتازی لنفاتیک دیده شــد کـه یافتـههای فـوق 
تشخیصی خاصی را مطرح نمیکرد و با توجه به تعداد زیاد 
ــی مطـرح گردیـد.  ائوزینوفیل، احتمال سندرم هیپرائوزینوفیل
بیمار تحــت درمـان انگلـی بـا مبنـدازول، تریکلوبنـدازول و 
ــی  مترونیدازول قرار گرفت که مؤثر نبود. در اکوکاردیوگراف
ــام نتـایج فـوق و رد کـردن  نکتهای دیده نشد، با توجه به تم

ســایر علــل ائوزینوفیلــی بیمــار بــا تشــخیص ســـندرم 
ــــان بـــا پردنـــیزولون و  هیپرائوزینوفیلـــــی تحــت درم
هیدروکسی یوریا قرار گرفــت که پـــس از 2 ماه آرترالژی 
ــوز لکوسیتــــوز و ائوزینوفیلـی وجـود  بهبود یافــت اما هن
ــان  داشـت(ESR=42 ،Eos=%42 ،WBC =11200) کـه درم
ــه  مرکاپتوپورین شروع شد و به دنبال درمان، ائوزینوفیلی ب
10% و همچنین سدیمانتاسیون کاهش یافت. در حال حــاضر 
 ،WBC=7200) ــت حـال عمومـی بیمـار رضـایت بخـش اس

 .(ESR=21 ،Eos=%10
 

بحث 
    ائوزینوفیلهای پلینوکلئول نقش بزرگــی در دفـاع میزبـان 
ــــی دارا میباشـــند.  در مقــابل بیماریــهای عفونــی و انگل
ــه 2 مکانیسـم باشـد، کـه  هیپرائوزینوفیلی میتواند مربوط ب
بطور جداگانه یــا تـوام اتفـاق میافتـد. مکانیسـم اول شـامل 
ــی  تولید مدولاری و تمایز ائوزینوفیلها و مکانیسم دوم زندگ
طولانی ائوزینوفیلها میباشد(6). ائوزینوفیلها به سیتوکینهای 
IL-4 ،IL-3 ،GM-ESF و IL-5 جـواب مـیدهند(2). محـــل 

5q31-q33 در روی کرومـوزوم 5 محـل کنـترل ژنتیکـــــی 
هیپـر ائوزینوفیلـی انسـانی اسـت. ارزش ایـن مطالعـــات در 
بررسی و جستجوی زمینه عفونت انگلی و عدم تنظیم جواب 
ـــهای التــهابی  ایمنـی کـه منجـر بـه آتـوپـی و انـواع بیماری

سیستمیک میشود است(6).  
    نقش ائوزینوفیل به نظر یک اثر التهابی است، اینــترکولین 
18 یک سیتوکین پیش التهابی است که منجر بــه تولیـد گامـا 
 NK (natural killer cell) اینترفرون شده و توسط سلول
ــودIL-18 .(7) اثـر  و سلول T(T lymphocyte) تولید میش
ــهای محیطـی دارد امـا نقـش  کمی روی طول عمر ائوزینوفیل
ـــا  اینـترکولین 18 در تولیـد اینـترکولین 8 کـه در بیمـاران ب
سندرم هیپرائوزینوفیلـی تولیـد شـده و بیمـاران از آن رنـج 
میبرند، مورد تأیید است(7). همچنین ائوزینوفیلها انواعــی از 
پروتئینـهای اساسـی و کـاتیونیک را بـه دنبـال فعـال شــدن 
رسپتورهای واسطه ترشــح میکننـد کـه ایـن مـواد بتدریـج 
منجر به تخریب بافت برونش، پوست، عصب، قلــب و سـایر 
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ــک اطلاعـاتی در  ارگانها میشود(8). در بیماران مناطق آندمی
مورد تاریخچــه اپیدمیولـوژی، شـامل محـل زنـدگـی، محـل 
مسافرت لازم است. اولین قدم جــهت بررسـی آزمایشـگاهی 
کنـترل تعـداد سـلول خـون و سدیمانتاسـیون و 3 آزمــایش 
مدفوع و به کارگیری تکنیک Baermann’s است(9). تستهای 
ــرای عفونتـهای انگلـی فقـط در 15% مـوارد مثبـت  مستقیم ب
میشوند(10). در اندازهگیری توتال IgE، غلظت بالاتر از500 
 IgE ـــل میباشــد و واحـد در میلیمـتر اغلـب همـراه بـا انگ
اختصـاصی بـرای آلـرژنـهای تنفســـی اســت(9). تســتهای 
ایمونولوژیکی پیشنهادی جهت عفونتهای انگلی فقـط زمــانی 
ــــد یـــا  انجــام میشــود کــه تحقیقــات بــالا منفــی باش
ـــی بمانــد کـه  هیپرائوزینوفیلی پـــس از تست درمانی باقــ
این آزمایشــهای سـرولوژی پیشـنهادی جهـــت عفونتـهای 
انگلی فقط در 77% موارد مثبــت میشـوند و مـهمترین آنـها 
شـــــــامل Strongyloidiasis (%49)Toxacarini(30%) و 
Filiariasis(19%) است(10). اگر آزمایشهای فوق با شکسـت 

مواجـه شـد یـا بـه درمـان جـواب نـداد، بایســـتی ســندرم 
ــرح کـرد(3). در ایـن  هیپرائوزینوفیلی اولیه را برای بیمار مط
ـــه صــورت تــب، کــاهش وزن و هپــاتو  بیمـاری علائـم ب
اسپلنومگالی اســت و درگـیری پوسـت کـه تظـاهرات آن در 
بیش از 50% بیماران ظاهر میشود، شامل آنژیوادم، قرمزی 
ــن ضایعـات معمـولاً بـه درمـان  و زخمهای پوستی است، ای
پاسخ میدهند. بیوپسی از پوست ارتشاح ائوزینوفیـل بـدون 

واسکولیت را نشان میدهد(1).  
ــاری کـه در 50 تـا 60% بیمـاران      از علائم شایع دیگر بیم
دیده میشود درگیری قلبی اســت کـه منجـر بـه بـدی حـال 
ــک،  عمومی و مرگ میشود. علائم قلبی شامل مرحله نکروتی
ترومبوتیک و فیبروتیـک اســت که در انتها منجر به فیبروز 
آندوکارد و نارسایی قلبــی میشـود. علائـم همـاتولوژی بـه 
 WBC ـــت کــه تعــداد صـورت ائوزینوفیلـی 30تـا70% اس
uL/10000 تا 30000 گزارش میشود. اسمیر محیطی شکل 

ــم پـر از  ظاهری ائوزینوفیل را با هسته دوتایی و سیتوپلاس
ــان میدهـد(1و 2). پلاکـت مکـن اسـت کـاهش یـا  گرانول نش
ــاً 50% بیمـاران HES ممکـن اسـت  افزایش پیدا کند(1). تقریب

دچار کم خونــی باشـند مغـز اسـتخوان، پـر سـلول اسـت و 
افزایش در صد ائوزینوفیل را نشان میدهد. اسپلنومگالی در 
ــر، مثـل نـوروپـاتی و  43% بیماران وجود دارد(1). علائم دیگ

آنسفالوپاتی نیز گزارش شده است(2).  
    درمان شامل کورتیکوتراپی میباشد و در صــورت عـدم 
ــه آن از داروهـای شـیمی درمـانی اسـتفاده شـده و  پاسخ ب
چنانچه باز هم بهبود حــاصل نشـود، پیونـد مغـز اسـتخوان 

توصیه میگردد(1، 4و 10). 
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REPORT OF A HYPER EOSINOPHILIC SYNDROM IN A 4 YEARS OLD GIRL

                                                                                                  I                                       II
*Sh. Ansari, MD       Sh. Nakhai, MD

ABSTRACT
    Blood hypereosinophilia is a common finding in medical practice requiring further investigation. There
are a wide range of potential causes including atopic disorder, drug allergy, parasitic infection, certain
forms of immundeficiency, inflamatory process and malignant diseases. If hyper eosinophilia last a long
time, and will not associated with parasitic infection and other disease could be suspected in idiopatic
hyper eosinophilia syndrome that is rare disorder in children. Most cases are reported in women aged
between 20-50 years and unknown etiology. We have reported a 4 years old girl with compliants of
anemia, continuous fever, artheralgy, hepatomegaly and hypereosinophilia for two month, was admited in
Children Hospital. In the CBC had leukocytosis, increased Eos(45%), and after role out of other causes of
HES, she was treated and now she is alive and well.

Key Words: 1) Allergy disorder     2) Hyper eosinophilia syndrom    3) Parasitic infection

                      4) Eosinophilia     5) Eosinophilic leukocytosis
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