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  98تا  92: )5(8: 1391

  چكيده
 سندرم يا )E )Hyper immunoglobulin E syndrome نسندرم هايپر ايمونوگلوبولي :مقدمه
Job’s اگزماي  سه مشخصهاين سندرم با . يك اختلال نادر مادرزادي سيستم ايمني است

 Eهاي پوستي و ريوي راجعه، افزايش سطح سرمي ايمونوگلوبولين  پوستي شديد، عفونت
چند مواردي نيز به  ره .رسد بيشتر به صورت اتوزوم غالب به ارث ميو  يابد تظاهر مي

نقص ژنتيكي به  بيشتر موارددر . شده است گزارشصورت اتوزوم مغلوب يا اسپوراديك 
در الگوي وراثتي اتوزوم  STAT3جهش در ژن . عنوان اتيولوژي بيماري گزارش شده است

الگوي . در الگوي اتوزوم مغلوب شناخته شده است  DOCK8،TYK2غالب و جهش در ژن 
هاي استخواني، دنداني، صورتي و  ابنورماليتي سه مشخصهم غالب علاوه بر وراثتي اتوزو

هاي  عفونت .شود دهد كه در الگوي اتوزوم مغلوب مشاهده نمي بافت همبندي را نشان مي
هاي سيستم عصبي مركزي، عفونت دستگاه تنفسي  راجعه ويروسي و قارچي، ابنورماليتي

ائوزينوفيلي در اين الگوي . باشد توزوم مغلوب ميهاي الگوي ا فوقاني و تحتاني از ويژگي
  . تر از نوع اتوزوم غالب است وراثتي شايع
در اين مطالعه به بررسي دو فرزند يك خانواده با تشخيص سندرم هايپر  :شرح مورد

هاي دهان و لثه رنج  از درماتيت پوستي و زخم انبيمار. شود پرداخته مي E ايمونوگلوبولين
هاي بيمار  و ائوزينوفيلي در آزمايش E يش در سطح سرمي ايمونوگلوبولينافزا .دنبر مي

هاي استخواني، دنداني و پنوموني در  از ابنورماليتي علايميگونه  هيچ. استگزارش شده 
  .مشاهده نشد انبيمار
م سوماتيك و در عين حال افزايش يبا توجه به سابقه خانوادگي، عدم وجود علا :گيري  نتيجه

اين  براياحتمال الگوي وراثتي اتوزوم مغلوب  ،هاي راجعه ويروسي و قارچي ونتبروز عف
   .شود مطرح مي انبيمار

  .، دهاني، كانديديازيسEايمنوگلوبولين ، Job’s سندرم :ها كليد واژه
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  مقدمه
 يك اختلال نادر Job’s يا سندرم E سندرم هايپر ايمونوگلوبولين

براي اولين بار  1966سال سيستم ايمني است كه در و اوليه 
ترياد اين سندرم با  .معرفي شد ]1[همكاران و Davisتوسط 

پوستي و ريوي هاي  اگزماي پوستي شديد، عفونتكلاسيك 
با  همراه E افزايش سطح سرمي ايمونوگلوبولين راجعه،

سيستم ، صورتي، دنداني و اختلالات هاي استخواني ابنورماليتي
طي چند روز پس از تولد، پاپول  در. يابد ظاهر ميتعصبي مركزي 

نهايت در كتف و  هايي بر روي پوست صورت و يا پوسچول
با گذشت زمان اين ضايعات حالت . يابد تمامي بدن گسترش مي

 هاي استافيلوكوكي و دنبال آن آبسهه ب د ونكن اگزمايي پيدا مي
اين . شود مخاطي كانديدايي نيز ديده مي - هاي پوستي عفونت
خصوص به شكل ه هاي فرصت طلب ب ن مستعد عفونتبيمارا

استافيلوكوك اورئوس  ها غالباً عامل اين عفونت. پنوموني هستند
مبتلايان  در. ]2، 3[باشد هاي پيوژنيك مي به همراه ساير باكتري

در  Immunoglobulin E( IgE( به اين سندرم سطح سرمي
به  IgE خصيابد و در بيشتر موارد شا مقادير مختلف افزايش مي

هاي  يكي ديگر از يافته. رسد ليتر مي واحد در ميلي 2000بالاتر از 
  ].2، 4[باشد آزمايشگاهي غير معمول افزايش شمار ائوزينوفيل مي

 E هايپرايمنوگلوبولين در اغلب موارد گزارش شده از سندرم
چند مواردي از بروز  هر است؛ الگوي وراثتي اتوزوم غالب بوده

. تبا توارث اتوزوم مغلوب نيز مشاهده شده اساسپوراديك يا 
تظاهرات بيماري بر اساس الگوي وراثتي تا حدودي متفاوت 

الگوي وراثتي با  E هايپرايمنوگلوبولين سندرممبتلايان به  .است
هاي  ، ناهنجاريسندرم، علاوه بر ترياد كلاسيك اتوزوم غالب

نشان  متعددي را در سيستم اسكلتي، دنداني و بافت همبندي
جدول ( ]3، 5[شود ديده نمي توارث اتوزوم مغلوبدهند كه در  مي

بوده است و بيشتر  معمول استخواني هاي شكستگي). 1، 2
استئوپني، . نمايد ها را درگير مي هاي دراز و دنده استخوان

اسكوليوزيس، هايپراكستانسيون مفاصل و در موارد نادر 
هاي استخواني در  اريكرانيوسين استوزيس از جمله ساير ناهنج

  ].4[باشد اين بيماران مي
هاي اين سندرم، تظاهرات دهاني و  ز ديگر ويژگيا

صورت  Job’s مبتلايان به سندرم. صورتي آن است -اسكلتي
عريض بودن  خشن، پيشاني و ريج سوپرااربيتال برجسته و

تظاهرات دهاني اين  ].6، 7[دهند را نشان ميپهناي بيني 
 :از است بيماري عبارت

  .كانديديازيس دهاني -
ترين ضايعه زباني شكاف عميق در  مشخص :ضايعات زباني -

 .باشد هاي جامي شكل مي خط وسط زبان در قدام پاپي
 .ژنژيويت همراه با تغيير در بافت و شكل لثه -
هاي فيبروتيك در خط  ضايعات پالاتالي به صورت پل -

 .وسط كام
كراتوتيك غير قابل كنده استرياهاي  شيارهاي سطحي و -

  .شدن روي مخاط لب و گونه
مي كه باعث يخير در انتقال سيستم دنداني شيري به داأت -

هاي  مي، رويش دندانيبروز مشكلاتي مانند نهفتگي دندان دا
در نهايت مال  هاي شيري و مي در سمت لينگوال دندانيدا

   ].6- 8[شود اكلوژن دنداني مي
  

 Eولوژيك سندرم هايپر ايمونوگلوبين تظاهرات ايمون. 1جدول 
  )اتوزوم غالب(

 درصد 81   هنگام تولد راش
 درصد 100  اگزما
 درصد 87  بول
 درصد 87 پنومنوني راجعه
 درصد 77 پنوماتوسل
 درصد 83  مخاطي - كانديديازيس پوستي
 درصد 97  /mL    2000 IUسرم بالاي  Ig Eافزايش 
 درصد 93   ائوزينوفيلي

 
 Eاهرات سوماتيك سندرم هايپر ايمونوگلوبين تظ .2جدول 

  )اتوزوم غالب(
  درصد 83  الگوي مشخص صورتي

  درصد 72  هاي شيري ماندن دندان باقي
  درصد 71  شكستگي با حداقل تروما

  درصد 63  درجه 10اسكوليوزيس بيش از 
  درصد 77  ابنورماليتي لثه و مخاط دهان
  درصد 68  هايپراكستانسيون مفاصل

  درصد شيوع ناشناخته  م عروقيآنوريس
  درصد شيوع ناشناخته  كرانيوسين استوزيس

 
هاي اتوايميون، انواعي از  افرايش احتمال ايجاد بيماري

بدخيمي به ويژه لنفوما و آنوريسم عروق كرونري در مبتلايان به 
 غالب الگوي وراثتي اتوزومبا  Eايمنوگلوبولين  هايپرسندرم 
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  .]2، 5[شناخته شده است
الگوي با  E ايمنوگلوبولين هايپر سندرمبيماران مبتلا به 

هايي چون راش هنگام تولد،  مغلوب در ويژگي وراثتي اتوزوم
اگزما، عفونت راجعه دستگاه تنفسي فوقاني و تحتاني با مبتلايان 

علاوه بر اين اوتيت مياني، . مشترك هستند اتوزوم غالب به فرم
، 5[شود ر اين بيماران ديده ميسينوزيت، پنوموني يا برونشيت د

، به دنبال عفونت ريوي الگوي وراثتي اتوزوم غالببر خلاف ]. 4
هاي شديد  عفونت. شود پنوماتوسل در اين بيماران ايجاد نمي

هرپس سيمپلكس، هرپس زوستر، (پوستي قارچي و ويروسي 
در اين بيماران رخ ) مولوسكوم كنتاژيوزوم و پاپيلوما ويروس

گيري سيستم عصبي مركزي به شكل پاراليزي در. دهد مي
پلاژي، هموراژي ساب آراكنوئيد به علت واسكوليت  صورت، همي

سطح علاوه بر افزايش ]. 5، 9[باشد از ساير علايم بيماري مي
الگوي وراثتي  ي با شدت بيشتري درائوزينوفيل، IgE سرمي
 ]. 2[مغلوب گزارش شده است اتوزوم

در . طور كامل شناخته نشده است هنوز بهبيماري اتيولوژي 
جهش در ژن به صورت نقص ژنتيكي  درصد زيادي از بيماران

STAT3  جهش در ژن و الگوي وراثتي اتوزوم غالب در
DOCK8  البته يك  .مشاهده شده استاتوزوم مغلوب الگوي در

 اتوزوم مغلوب در بيماري با الگوي TYK2مورد از جهش در ژن 
   ].9[نيز گزارش شده است

در مقاله حاضر به بررسي تظاهرات سيستميك و دهاني 
و گزارش دو مورد از اين سندرم در  E ايمنوگلوبولين هايپر سندرم

  .شديك خانواده پرداخته 
  

  شرح مورد
 هايپر ساله با تشخيص ابتلا به سندرم 10دختر بچه 
در بخش ايمونولوژي بيمارستان نمازي شيراز به  E ايمنوگلوبولين

احتي و شكايت از ضايعات دهاني به دانشكده دليل نار
 طبق اظهارات والدين، كودك از. پزشكي ارجاع شده بود دندان

مخاطي شديد سه بار  - بدو تولد تاكنون به دليل ضايعات پوستي
هاي پوستي از  تظاهر راش با وجود. در بيمارستان بستري شده بود

مان ماهگي، نخستين مراجعه و بستري بيمار جهت در 4سن 
سفانه أبود و مت سالگي صورت گرفته 3درماتيت شديد، در سن 

 ،دنبال درمان تسكينيه بدون تشخيص قطعي علت بيماري و ب

هاي  سالگي با تشديد آبسه 7در سن  .ه بودشدبيمار ترخيص 
با انجام  بستري شده و ضايعات دهاني، بيمار مجدداً پوستي و
 هايپر ابتلا به سندرممعاينات دقيق، علت ضايعات  ها و آزمايش

دست آمده از ه نتايج ب .شده بود مشخص E ايمنوگلوبولين
 :بودبه شرح زير  اوآزمايش تشخيصي 

 )IgA( Immunoglobulin A ،)IgG( سطح سرمي -
Immunoglobulin G ،)IgM( Immunoglobulin M نرمال.  

سطح سرمي ( ليتر واحد در ميلي IgE 1650 سطح سرمي -
 ).ليتر واحد در ميلي IgE 90 -1 نرمال
  .درصد 32 ها به ميزان افزايش تعداد ائوزينوفيل -

در كشت نمونه تهيه شده از ترشحات ضايعات، 
استرپتوكوك ويريدنس  هاي كانديدا، نايسريا و ميكروارگانيسم
در پرونده پزشكي بيمار سابقه درمان عفونت ژنيتال  .مشاهده شد

ه تشخيص ميكروارگانيسم نيز گزارش شده بود كه متأسفانه نتيج
 .عامل بيماري در پرونده ثبت نشده بود

 بعد از انجام مراحل تشخيصي، درمان با كليندامايسين،
) IVIG( آزيترومايسين، آسيكلووير، نيستاتين، كلرهگزيدين و

Intravenous Immunoglobulin infusion therapy 
 ت وبا حصول بهبودي نسبي، بيمار تحت نظار. روع شده بودش

هاي مكرر، حداقل  گيري در پي. معاينات منظم قرار گرفته بود
ليتر گزارش شده  واحد در ميلي 1252بيمار  IgE سطح سرمي

 پايداري ضايعات دهاني بيمار با اين وجود، به علت تداوم و .بود
پزشكي  براي بررسي بيشتر به بخش اطفال دانشكده دندان

 .شد شيراز ارجاع
اني اگزماي پوستي بر روي پوست در معاينات خارج ده

شكل (ها مشهود بود  ها و پشت دست ها، چشم ها، اطراف لب گونه
 پيشاني و ريج سوپرااربيتال برجسته و نماي صورتي بيمار ).1

در معاينه داخل . را نشان دادپهناي بيني  خفيف عريض بودن
همراه با ) التهاب لثه(دهاني ضايعات به صورت ژنژيويت 

ميق منتشر با غشاي كاذب بر روي لثه چسبنده، هاي ع زخم
مخاط كام و سطح . )2 شكل( لبيال ديده شد مخاط باكال و

پشتي زبان طبيعي بوده و طبق معاينات كلينيكي و راديوگرافي 
با . ها با سن تقويمي كودك مطابقت داشت مرحله تكاملي دندان

اسكلتي  گونه شكايتي از ابنورماليتي توجه به اين كه بيمار هيچ
نداشت و علايمي از بروز اختلالات  مانند شكستگي پاتولوژيك
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نيز در معاينه كلينيكي  استئوپني، اسكوليوزيساسكلتي مانند 
مشاهده نشد، از ابزارهاي تشخيصي مانند تهيه راديوگرافي از 

ها و دانسيتومتري در سابقه پزشكي بيمار استفاده نشده  استخوان
ه عفونت ريوي و درگيري سيستم همچنين بيمار سابق. بود

در بررسي تاريخچه خانوادگي مشخص شد . عصبي نداشت
ضايعات دهاني با  نيز از اگزماي پوستي و ساله بيمار 5برادر 

به دليل خفيف بودن علايم،  امابرد  شدت كمتري رنج مي
والدين تمايل به درمان و بررسي بيشتر وضعيت فرزند دوم 

  ).3 شكل(نداشتند 
  

  
  ها وستي اطراف لبپاگزماي . 1 شكل

  

  
بر روي لثه و مخاط  هاي عميق منتشر با غشاي كاذب زخم .2شكل 

  دهان
  

شويه  براي ضايعات دهاني بيمار دارو درماني با دهان
گيري  قطره نيستاتين تجويز شد كه در جلسات پي كلرهگزيدين و

با توجه به ماهيت  اما. منجر به تخفيف ضايعات گرديد
وژيكي ضايعات، بهبودي كامل حاصل نشد و درمان تنها ايمونول

  .جنبه تسكيني داشت

  
  بر روي لثه زخم با غشاي كاذب .3شكل 

  
  بحث 

يك نقص ايمني  Job’s يا سندرم E ايمونوگلوبولين  سندرم هايپر
 هاي راجعه و افزايش سطح سرمي نادر ارثي است كه با عفونت

IgE بيماري تاكنون تنها از زمان شناخت اين . شود مشخص مي
تعداد مقالات . ]3[مورد از آن گزارش شده است 250حدود 

و  بودمورد  4تنها كه قابل دسترسي بود، گزارش شده در ايران 
 است ها بر تظاهرات پوستي و ريوي سندرم تمركز داشته تمام آن

 .ندادندكدام تظاهرات دهاني بيماري را تحت بررسي قرار  هيچكه 
گونه نژاد يا جنسيتي  كه اين سندرم مستقل از هر رسد به نظر مي
از بدو تولد تظاهر  م اين سندرم معمولاًياگرچه علا. نمايد بروز مي

خير أممكن است تشخيص آن تا سن بلوغ به ت امايابد  مي
 ].7[بيفتد

بيشتر به صورت اتوزوم غالب  E سندرم هايپر ايمونوگلوبولين
قص ژنتيكي به دليل جهش بيماران ن اغلبرسد، در  به ارث مي

 )T Th17( اين ژن در فعال شدن. باشد مي STAT3در ژن 
helper 17 هاي توليد سايتوكاين وinterleukin-23, 

interleukin-21, interleukin -6 Interleukin -10,  نقش
سلولي است كه براي دفاع بدن در مقابل  Th17. دارد

هاي استافيلوكوك  ههاي خارج سلولي همانند گون ميكروارگانيسم
 هاي سايتوكايناختلال در توليد ]. 10، 11[كانديدا الزامي است و

و ضد التهاب ) Interleukin-6مانند (ايجاد كننده التهاب 
سبب تظاهر علايم دوگانه )  Interleukin-10مانند(

التهاب موضعي طولاني . شود ايمونولوژيك در اين بيماران مي
منجر به پنوماتوسل و در مقابل عدم تشكيل ها  مدت در ريه

هاي فرصت طلب و  فرايند التهابي مناسب منجر به عفونت
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 ]. 12[گردد هاي سرد مي آبسه
Renner سندرم هايپرچند بيمار مبتلا به  ]5[و همكاران 
گزارش  اتوزوم مغلوبرا با الگوي وراثتي  E ايمونوگلوبولين

ها،  و ائوزينوفيل IgEدر اين افراد افزايش سطح . نمودند
هاي استافيلوكوكي و ضايعات پوستي مشابه  حساسيت به عفونت

برخلاف الگوي . تظاهر يافته بود الگوي وراثتي اتوزوم غالب
هاي شديد قارچي و  بيماران از عفونت اتوزوم غالب وراثتي

ويروسي مانند هرپس سيمپلكس، هرپس زوستر، مولوسكوم 
هاي انجام  ارزيابي. بردند وس رنج ميكنتاژيوزوم، و پاپيلوما وير

را نشان داد كه سبب كاهش  DOCK8شده جهش در ژن 
و  Minegishi]. 9[گردد ، مي)T )CD4, CD8هاي  لنفوسيت
 اتوزوم مغلوببيماري را با تظاهرات يك مورد از ] 13[همكاران

. شناخته شد TYK2جهش در ژن گزارش نمودند كه در آن 
  .اين بيمار نرمال بود در Tهاي  لنفوسيتتعداد 

دار اگزماتوز بوده  هاي خارش درماتيت پوستي به صورت راش
هاي استافيلوكوكي را تجربه  هايي از آبسه بيماران دوره واست 
 ها علايم ظاهري التهاب مثل گرمي، قرمزي و آبسه. كنند مي

. ]2، 9[هستند هاي سرد موسوم به آبسه حساسيت را ندارند و
هايي كه از كشت ترشحات مبتلايان به  يسمترين ارگان شايع

هموفيلوس  دست آمده استافيلوكوك اورئوس،ه ب Job’sسندرم 
مطالعه كانديدا آلبيكانس است كه در نتايج كشت بيمار  آنفولانزا و

   .نايسريا گزارش شده بود استافيلوكوك و نيز كانديدا، حاضر
 .هاي مكرر همراه با پنوماتوسل معمول است پنوموني

درگيري ريوي  مطالعه حاضرخوشبختانه در سابقه پزشكي بيمار 
 .وجود نداشت

اسكوليوزيس،  ابنورماليتي اسكلتي به صورت استئوپني،
هاي دژنراتيو مفاصل و شكستگي مكرر استخوان در اثر  بيماري

اين كه در . ]9[دهد تروماي نامعلوم در بيشتر مبتلايان رخ مي
نماي . به حال گزارش نشده است تا بيمار هيچ يك از اين موارد

 عريض بودن پيشاني و ريج سوپرااربيتال برجسته و صورتي بيمار
ها در حدي  اما شدت اين ويژگي را نشان داد؛پهناي بيني  خفيف

فر و  بيمار در مطالعه امينيان 4. كه سبب جلب توجه شود نبود
  .طبيعي بودند صورت نيز داراي] 7[همكاران
 ضايعات مخاط دهان، لثه، كام سخت،موارد  درصد 75در 

 در اين خواهر و. ]6[شود ها مشاهده مي لب سطح پشتي زبان و

در ساير  نماي طبيعي داشت و زبان كاملاً مخاط كام و ،برادر
هاي عميق با غشاي  و زخم) التهاب لثه(نواحي دهان ژنژيويت 

 MRI( Magnetic resonance( در بررسي. كاذب مشاهده شد

imaging منديبل به منظور رد احتمال  انجام شده از ماگزيلا و
در حين بستري بودن  استئوميليت درگيري استخوان فكين و

. گونه يافته غير طبيعي گزارش نشده بود ، هيچبيمار در بيمارستان
اسكن  تي سي لازم به ذكر است براي بررسي سكستر استخواني،

  . باشد تري مي راديوگرافي مناسب
رويش  هاي شيري و خير در افتادن دندانأه توجودي ك با
هاي اين سندرم ذكر  مي به عنوان يكي از مشخصهيهاي دا دندان

ها  گونه ابنورماليتي در مرحله تكاملي دندان شده است، هيچ
 .مشاهده نشد

 IgE افزايش سطح سرمي Job’s يكي از مشخصات سندرم
ن، به طوري كه در بيشتر مبتلايا؛ در سطوح متفاوت است

و در  است ليتر بوده واحد در ميلي 2000بالاتر از  IgE شاخص
ايد ب. دياب موارد با افزايش سن اين ميزان كاهش مي درصد 20

گونه ارتباطي با شدت  هيچ IgEيادآوري كرد كه سطح سرمي 
دو كودك با ضايعات ] 14[Muhammed. ]4[بيماري ندارد

و افزايش هاي شديد دستگاه تنفسي  پوستي راجعه، عفونت
را گزارش كرده ) IgE )u/ml564 u/ml,420متوسط در سطح 

بيمار نيز تظاهر اين افزايش در شاخص مطرح شده در . است
 واحد در 2000از  IgEچند هنوز سطح سرمي  يافته بود، هر

در بيمار  IgM, IgA, IgG سطح سرمي. ليتر كمتر است ميلي
هاي ساير موارد  يافته كه با بودمورد مطالعه در مقاله حاضر نرمال 

هاي سرم در بيش از  تعداد ائوزينوفيل. گزارش شده مطابقت دارد
بالاتر از حد نرمال انحراف معيار  2بيش از بيماران  درصد 90

البته . افزايش يافته بود درصد 32بيمار نيز تا اين است كه در 
و تعداد  IgE گونه همبستگي بين سطح سرمي هيچ

 ].7[شود مشاهده نمي هاي سرم ائوزينوفيل
رسد كه  با توجه به تاريخچه خانوادگي بيمار به نظر مي

 ؛سندرم در اين خانواده الگوي وراثتي اتوزوم مغلوب داشته باشد
علاوه بر  .ژنتيكي مقدور نبود هاي سفانه انجام آزمايشأمت اما

 سابقه فاميلي، عدم تظاهر علايم سوماتيك سندرم مانند
، دنداني و در عين حال بروز تخوانيهاي اس ابنورماليتي

پوستي و مخاطي احتمال  هاي قارچي و ويروسي شديد عفونت
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 . دهد مغلوب در اين بيمار را افزايش مي الگوي وراثتي اتوزوم
با  هاي مكرر ترين اقدامات درماني، كنترل عفونت رايج

ها  قارچ هاي مناسب و ضد بيوتيك تجويز طولاني مدت آنتي
هاي استافيلوكوكي،  گيري از عفونت اي پيشبر .باشد مي

سيليناز يا  هاي مقاوم به پني سيلين پروفيلاكسي با پني
يا حتي جراحي  در مواردي درناژ. شود ها تجويز مي سفالوسپورين

تواند در درمان ضايعات  هاي سرد پوستي مي اكسيژنال آبسه
براي تسكين ضايعات مخاط دهان آموزش  .]6[مفيد باشد
باكتريال و ضد قارچي  هاي آنتي شويه ، تجويز دهانبهداشت

با توجه به . شود نيستاتين توصيه مي مانند كلرهگزيدين و
پايه  هاي بر شويه توان از دهان ماهيت ضايعات مي
ستفاده ا Mary’s Magic potion كورتيكوستروئيدها مانند

گرم  ميلي 60شويه تركيبي حاوي  اين دهان. نمود
ليتر  ميلي 60 گرم تتراسيكلين، 5/1، هيدروكورتيزون

ليتر  ميلي 240و  u/ml 100000 سوسپانسيون نيستاتين
ليتر از  ميلي 5-10 ،بيمار در هر بار مصرف. هيدرامين است ديفن

به ]. 15[كند شويه را به مدت يك دقيقه استفاده مي اين دهان
باشد  ايمونولوژيك مي Job’s جا كه علت سندرم آن هر حال از

همچنان  هاي پيشنهادي تنها جنبه تسكيني داشته و ندرما
گيري از  براي پيش باشد و درمان قطعي اين سندرم ناشناخته مي

نياز به  Job’s بيماران مبتلا به سندرم م،يعلا تشديد ضايعات و
  .مراجعات منظم دارند گيري و پي

  
  گيري نتيجه

ي يك نقص نادر سيستم ايمن E سندرم هايپر ايمونوگلوبولين
هاي مكرر پوستي مخاطي و  است كه منجر به عفونت

درمان . شود هاي بدن مي ابنورماليتي در بسياري از ارگان
بيوتيك وسيع الطيف و داروهاي  هاي راجعه، تجويز آنتي عفونت

با اين حال به علت ماهيت . باشد ضد قارچي مناسب مي
هاي  ضايعات، انجام مطالعات بيشتر به منظور شناخت روش

ص ايمونولوژيكي اين يماني نوين بر پايه اصول ژنتيك و نقادر
  .رسد سندرم ضروري به نظر مي
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Hyperimmunoglobulin E syndrome: A case report 
 
 

Samaneh Badakhsh, Somayeh Hekmatfar*, Karim Jafari, Azadeh Edalat 
 
Abstract 
 
Introduction: Hyperimmunoglobulin E or Job’s syndrome is a rare congenital immune system 
disorder characterized by the classic triad of high serum IgE levels, severe eczematous dermatitis, 
and recurrent skin and lung infections. Most cases are autosomal dominant forms, but both 
autosomal recessive forms and sporadic cases have been described. In the majority of affected 
patients with autosomal dominant hyper-IgE syndrome a mutation in the STAT3 gene has been 
identified, A homozygous mutations in DOCK8 and TYK2 genes has been identified as the cause of 
patients with autosomal recessive hyper-IgE syndrome. The autosomal dominant hyper-IgE syndrome 
is associated with a cluster of facial, dental, skeletal, and connective tissue abnormalities which are 
not observable in the recessive type. An autosomal recessive disease characterized by severe 
recurrent fungal and viral infections, neurologic abnormalities and upper and lower respiratory tract 
infections. Eosinophilia is more common in autosomal recessive hyper-IgE syndrome than in 
autosomal dominant hyper-IgE syndrome. 
Case Report: In the present case report two cases of hyper-IgE syndrome in one family with 
dermatitis and oral mucous and gingival lesions are presented. The medical history revealed high 
serum levels of IgE and high eosinophil counts. There were no reports of skeletal and dental 
abnormalities, and pneumonia. 
Conclusion: Regarding familial history, the absence of somatic features and an increased incidence 
of severe recurrent fungal and viral infections suggest that inheritance of the disease is most probably 
autosomal recessive. 
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