Hipereozinofilik sendrom
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Ozer

48 yaginda erkek hasta, 8 yildir devam eden, 6ksiiriik,
balgam ve ishal sikayetiyle bagsvurdu. Klinik ve labora-
tuar tetkikleri sonucu, hipereozinofilik sendrom tanisi
kondu. Prednisolon tedavisine baglandi. 3 ay sonraki
Fkontroliinde, iyilestigi gozlendi.

Anahtar kelimeler: Ishal, 6ksiiriik, hipereozinofili

HiPEREOZINOFILIK Sendrom (HES) tanmm
ilk kez 1968 yilinda Hardy ve Anderson tarafin-
dan kullanilmigtir(1). Daha sonra Chusid ve arka-
daslar1 HES tanis1 koyabilmek i¢in gerekli kriter-
leri belirlemiglerdir (2).

HES tam kriterleri

1- Periferik kanda 1500/mm? iizerinde, 6 aydan
uzun stiire eozinofil bulunmasi.

2. Parazitik, allerjik veya sekonder eozinofili yap-
tig1 bilinen bagka bir hastaligin olmamas.

3.Eozinofillerin infiltre ettigi organ veya sistemle-
re 6zgl semptom ve bulgularin saptanmasi.

Normalde periferik kanda %3-5 eozinofil bulunur.
Periferik kandaki herbir eozinofil i¢in kemik ili-
ginde 300 matiir eozinofil bulunurken, tiim viicut
dokularinda ise toplam 100-300 eozinofil vardir
(3).

Sekoder eozinofili yapan nedenler; enfeksiyoz (pa-
razitik, bakteriyel), allerjik, dermatolojik, malig-
nensiler, otoimmiin nedenler, ilaglar, radyasyon
ve idiyopatik olabilir. Eozinofilisi olan hastalarda
ileri tetkiklerin yapilmasi gerekmektedir. Eozino-
filler cilt, solunum yollar1, GIS ve alt triner sis-
temde diger dokulardakinden fazladir. Eozinofil-
lerin t1/2 (yarilanma stiresi) nétrofillerden fazla
olup, immun cevapta énemli rol oynarlar (4). Eo-
zinofillerin dokulara infiltre olmasi ile birlikte di-
rekt veya antikor-komplemana bagli sitotoksik
etki sonucu hasar olugtugu diigiinilmektedir (5).

Hipereozinofilik sendromda semptom ve bulgular
tutulan organ veya sisteme gore degismektedir.
Fauci ve arkadaglarinin yaptig1 bir calismada hal-
sizlik, yorgunluk, dispne, myalji, dokiintii, anjioo-
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SuMMARY: Hypereosinophilic syndrome

48 years old man, complaining about cough, sputum
and diarrhoea for 8 years was diagnosed as hypereosin-
ophilic syndrome and medicated with prednisolone. In
his check-up 3 months later, he had quite recovered.
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dem, ates, rinitis, diare, eozinofili gibi bulgular
gozlenmigtir (5).

Aym ¢calismadaki organ tutulumlar::

Hematopoetik sistem %100, norolojik sistem %64,
cilt %56, kardiyovaskuler %54, dalak %46, st so-
lunum sistemi %26, Akciger %40, karaciger %32,
GIS %14, goz %18, lenf sistemi %12, adale %12
olarak bulunmustur.

OLGU SUNUMU

48 yasinda erkek hasta 6ksiirtik, ishal, goz kapak-
lar ve bacaklarinda sislik nedeni ile miiracaat et-
tiginde 6ksiiriik ve ishalinin 8 yildir oldugu 6gre-
nildi. Giinde 6-7 kere sar1 sulu kivamda kansiz
mukussuz diskilamas: vardi, tenezm tariflemiyor-
du. Fizik muayenede hepatosplenomegalisi dikka-
ti ¢ekti. Labaratuar tetkiklerinde: BK: 11600 pe-
riferik yayma: %10 noétrofil, %16 lenfosit, %68
eozinofil, T. protein:7,6 gr/dl, albiimin: 3,4 gr/dl,
AF: 784 U/L, AF izoenzim elektroforezinde: kara-
ciger izoenzim aktivitesinde artig, Ig E: normal,
gaitada parazit: (-) (3 kez), HbSAg: (-), EKG: nor-
mal, P.A Akciger grafisinde: Sol akciger bazalinde

. lineer atelektazi ve kronik degisiklikler, Abdomi-

nal sonoda: Karaciger normalden biyik ekosu
artmig, kontiirleri hafif irregiiler, dalak homojen
biiyiik, (grade II) bulundu. Ince barsak pasaj gra-
fisinde: Mukoza yaygin 6demli ve pliler kaba idi.
Ust GIS endoskopisi: normal, kolonoskopide: Rek-
tum ve tim kolon mukozasi1 6demli hiperemik ve
cekumda daha fazla olmak tizere punktiye ilser-
ler gozlendi. Alinan biopsi materyelinin patolojik
degerlendirmesi sonucu: Nonspesifik kolitis ola-
rak geldi. Crosby kapsiilii ile alinan jejenum biop-
sisinde: Mukozada hafif derecede inceleme, villus-
larda yer yer kiintlesme ve kisalma, lamina
propriada plazma hiicresi ve 6zellikle eozinofil 16-
kositlerde artma izlendi. Alfa agir zincir: normal-
di. Karaciger biopsisinde: Portal mesafede genis-
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leme bag dokusu artimi eozinofil 16kositten zen-
gin iltihabi hiicre infiltrasyonu ve birka¢ alanda
parankim hiicre nekrozu rapor edildi. K.I biopsi-
sinde: Eozinofilik seride belirgin artis ve retikiiler
fibrozis tesbit edildi. Ekokardiografi ve alt ekstre-
mite venoz doppler incelemesi normaldi. Géz mu-
ayenesinde patoloji saptanmadi.

Tum bu bulgularla hasta hipereozinofilik send-
rom olarak kabul edildi 1mg/kg/giin prednisolone
tedavisine baglandi. Hastaya 3 ay sonra kontrole
gelmesi Onerildi. Hasta kontrole geldiginde fizik
bulgular ile labaratuar tetkiklerinde bariz iyiles-
me dikkati gekti.

TARTISMA

Hipereozinofilik Sendrom (HES) tanisi alan has-
talarda pek ¢ok organa ait semptomlar olabilir.
Intestinal tutulumda siklikla ishal, protein kay-
bettiren enteropati ve anemi gelisebilmektedir
(6). Olgumuzda bahsedilen semptomlarin tigiide
vardi. HES da kolonoskopik biopside inflamatuar
barsak hastaligina benzer ya da nonspesifik koli-
tisle uyumlu bulgular rapor edilmistir (6).

SERIN ve Ark.

Resim 2. Kemik iligi biyopsisi x100 retikulum boyasi

HES olmaksizin eozinofilik gastroenterite bagh
ishal meydana gelebilmektedir (7). Eozinocfilik
gastroenteritte, eozinofilik tutulumun, a) muko-
zada (yaygin from), b) muskuler tabakada
c)serozal tabakada yerlestigi gorilmustir (7,8).
Mokuzal tutulumda malabsorbsiyon tablosu mus-
kuler tabaka tutuldugunda obstriiksiyon ve sero-
zal tutulumda ise asit gelistigi bildirilmektedir
(7,8). Bizim olgumuzda da mukozal tutulum (jeje-
num) vardi. Ishal, anemi, hipoproteinemi, pretibi-
al 6dem gelismesini izah etmekte idi.

HES de siklikla midenin antrum kismi ile jeje-
num tutulmakta, 6zofagus ve kolon tutulumu
nadir goriilmektedir (7). Hastadan alinan mide ve
kolon biopsilerinde eozinofil infiltrasyonu saptan-
mamistir. HES da karaciger tutulumu oldugun-
da, hepatomegali ve sonoda 2cm den kii¢iik nodii-
ler lezyonlar (hipo, hiper veya izoekoik)
gorilmektedir. Kompiiterize tomografide de goz-
lenen bu lezyonlar 6 aylik tedaviden sonra kaybo-
labilmektedir (9). HES lu bir olguda karaciger tu-
tulumu ile birlikte, primer sklerozan kolanjit
benzeri eozinofilik kolanjit gozlenmis, tedavi son-
ras1 klinik ve laboratuvar olarak tamamen diizel-

Resim 4. Ince barsak biyopsisi x100
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Resim 5. Karaciger biyopsisi x400

digi rapor edilmistir (10). Bu olguya prednizolon
ve ursodeoxycholic asid verilmistir. Bizim olgu-
muzda ise AF enzim ytliksekligi disinda, karaciger
fonksiyon testleri normal bulunmustur.

HES da pulmoner tutulumda, bronkopnomoni, in-
terstisyel 6dem, fokal yama tarzi infiltrasyon, pul-
moner emboli ve enfarktis gelisebilmektedir
(1,5,11). Ayrica pulmoner tutulumda, bronkoalve-
oler sivida, eozinofil sayimi %40 dan fazla ise ta-
niya yardimeci olmaktadir.

HES da kardiyak tutulum mortalite ve morbidite-
yi belirleyen en 6nemli bulgudur. Kardiak tutulu-
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mu olanlarin 2 yi1llik yasam stiresi %35-50 olarak
bulunmustur (13). Kardiak tutulumda; endokar-
diyal fibrosis, trombiis ve kapak fonksiyon bozuk-
luklar siklikla gorilen bulgulardir (1,5,13). En
onemli tetkik yontemi ekokardiografidir. Olgumu-
zun ekokardiografik incelenmesinde kardiak tu-
tuluma ait olabilecek bulgu saptanmamistir.

Norolojik tutulumda sensoriyel noropati, ansefa-
lopati ve emboli gozlenir (13). Cilt tutulumu ise
biopsi ile belirlenmekte ve ciltte papil, trtiker
tarzinda antihistaminik tedaviye yanmit vermeyen
lezyonlar gorilebilmektedir (14). HES tams: alan
her hastaya goz muayenesi onerilmektedir. Bir ol-
guda keratokonjiktivitis sicca, diffiiz episklerit
okiiler hipertansiyon bildirilmistir (15).

HES da tedavi endikasyonu sistem tutulumuna
ait semptom ve bulgularin olmasidir (16). Tedavi-
de ilk secilecek ila¢ prednizolondur (1,5,11,16). 1
mg/kg/giin dozunda tedaviye baslanir, 6-12 ay
sonra tedaviye yeterince yamit alinamamis ve
hastanin 16kositozu da varsa hydroxyurea 1gr/kg/
gin tedaviye eklenir (5-16). Biz, hastamizda in-
testinal tutulumun steroide iyi yamit verdigini go-
rerek prednisolone tedavisine devam etmesini
onerdik. Ayrica HES tedavisinde alfa interferon,
vinkristin, etoposide de kullanilmigtir (17-19).

Sonug olarak bu olguda oldugu gibi kronik ishal,
eozinofili ve malabsorbsiyon kriterleri ile gelen
hastalarda eozinofilik gastroenterit ve hipereozi-
nofilik sendrom disinilmelidir.
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