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 مقدمه    
ــا بيمــاري اســت كــه   Jobســندرم  ــاب ــدد cold abscess، اگزم هــاي متع

بسـياري از   در. داخلـي مشخصـه آن اسـت    تاوتي سينوزيت و ،افيلوكوكيتاس
عفونـت كانديـدياي   ، هـاي مكـرر  پنوموني ،هايي در سر وصورتبيماران يافته

 و IgEهمه بيماران سطح سرمي بـالايي از   1.شودجلدي و مخاطي نيز ديده مي
درمان در اين بيمـاران براسـاس تشـخيص     .نقص كموتاكسي نوتروفيلي دارند

هـاي مناسـب و درنـاژ    بيوتيكدرمان به هنگام وطولاني با آنتي ،هازود عفونت
 .باشدها ميآبسه

  معرفي بيمار
هـاي  كه با ضايعات پوستي به صـورت پـلاك   بوداي بيمار پسر بچه دوساله

هـا مراجعـه كـرده    انـدام  تنه و، دار در سطح شكمپوسته و دارخارش، اريتماتو
ويزينـگ   ،ترشحات پشت حلق و رينوره چركي داشت و در معاينـه ريـه   .بود

خورد علايم ناي به دست شد صداي قلبي نرمال و در شكم تودهخفيف شنيده 
 بودبار در دقيقه  20تعداد تنفس و  90نبض  C38° تب تحياتي بيمار به صور

سـال بـه    در مـدت ايـن دو   .گونه لنف آدنوپـاتي در معاينـه لمـس نشـد    هيچ و
هاي متعدد آلرژي و پوست جهت درمـان مراجعـه كـرده ولـي پاسـخ      كلينيك

موقع تولد شـكاف كـام    ،در سابقه پزشكي .درماني مناسب دريافت نكرده بود
 .اكنـون مشـكلي نداشـت    داشته كه تحت عمل جراحي ترميمي قرار گرفتـه و 

تولد به صورت ترم و طبيعي بوده و مادر موقع حاملگي بيماري خاصي نداشته 
   .است

واكسيناسيون بيمار كامـل بـوده و در ايـن مـدت غيـر از چنـد بـار عفونـت         
ضــايعات پوســتي پوســچولر  يــك بــار ســينوزيت و دســتگاه تنفســي فوقــاني و

 ،بيوتيكي مثل سفكسيمهاي آنتيكه تحت درمان نداشته است يبيماري ديگر
ــيلين ــي س ــرا ، سفالكســين ،پن ــود راريترومايســين وآزيترومايســين ق ــه ب       .گرفت

در بررسـي انجـام    .هاي بيمار نسبت به سن بيمار مشكل خاصـي نداشـت  دندان
بـا توجـه بـه     باشد ومي ذيلصورت  شده نتايج آزمايشات در خواست شده به

بـراي بيمـار    Job سـندرم م كلينيكي و معاينه بيمـار تشـخيص   ياين نتايج و علا
قرار گرفت  سولفامتوكسازول -تريمتوپريمگذاشته شد و بيمار تحت درمان با 

  . م بيمار بهبود پيدا كرديكه علا

 :نتايج آزمايش
WBC:14300 (1000/mm³),       Hb:13.3g/dl, Neutrophil:39%,    
Lymphocyte:54%, Eosinophil:5%, Monocyte:3%, ESR:54 
mm/h, IgG:648mg/dl(343-1236), IgM:56mg/dl (40-209), 
IgA:156(13-159)mg/dl, IgE:760mg/dl(<60), CRP:Positive, 
NitroBluTetrazolium TEST:92%, T3:3.4 ng/dl (0.8-2.8), 
TSH:4.6 mU/L, (0.3-7.3)  m U/L, ALT:22 U/L, ALP:224 
U/L  
 

 

 پشت وناحيه گردن، ضايعات پوستي پلاكي ؛خارش دار در نواحي شكم

  چكيده
تظاهرات كلينيكي متنوعي  سندرماين . توزومال غالب استباشد كه داراي يك الگوي وراثت ايك ناهنجاري نادر نقص سيستم ايمني مي Eونوگلوبين پرايميها سندرم

، پنوموني )شودآن سندرم جاب گفته مياز اين رو به (هاي پوستي از عود آبسه ندعبارت سندرمها در اين ترين يافتهمعمول. باشدهاي متعدد ميداشته و توام با ناهنجاري
اي است كه با تظاهرات پوستي مراجعه بيمار پسر بچه دو سالهدر اين مورد  .هادندان و اندام ،هاي باليني در صورتو يافته سرم IgEسطوح بالاي  كننده پنوماتوسل وايجاد

      ]47-50 ):5(13  م ت ع پ ز ،[ .براي بيمار مطرح شد  job Syndromeكرده بود وپس از بررسي كلينيكي و پاراكلينيكي تشخيص بيماري 
 هاي سرد، آبسهاگزما ،Eونوگلوبين پرايميها سندرم: هاكليدواژه

  25/7/89: مقاله تاريخ دريافت
 25/8/89: تاريخ پذيرش مقاله
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  بحث
هم باشد كه يك اختلال نادر سيستم ايمني مي Eپرايمونوگلوبين يها سندرم

 1.داردهم الگوي وراثتـي اتوزومـال مغلـوب     و الگوي وراثت اتوزومال غالب
  تـرين معمـول . باشـد هـاي متعـدد مـي   توام با ناهنجـاري م متنوعي داشته و يعلا
          از (هـاي پوسـتي   عبـارت از عـود دمـل    سـندرم ها در مطالعه بر روي ايـن  يافته
، پنومـوني بـا تشـكيل پنوماتوسـل و     )شـود گفتـه مـي   Job سندرمرو به آن اين

هـرات  كه اين بيمـاري بـا تظـا    با توجه به اين .باشندمي IgEسطوح بالاي سرم 
كند لازم است كه هاي اوليه زندگي بروز ميگوناگوني همراه است و در سال

رميك نگـاه شـود و از درمـان    داين تظاهرات به صورت سن دارايشيرخوار  به
كـه ايـن بيمـار از بـدو     ها به صورت منفرد اجتناب گردد چنـان تك تك يا فته

 .اسـت مراجعـه كـرده   تولد نيز با توجه به علايمي كه داشته به پزشـكان متعـدد  
بيماران يك پاسخ . طور كامل درك نشده استهب Job سندرمپاتوفيزيولوژي 

ايـن واكـنش تـاخيري تـوام     . دهنـد هـا نشـان مـي   ژنضعيف و تاخيري به آنتي
يكـي از اولـين   . باشـد ها مياينترلوكين و سايتوكين ،لنفوسيت Tباتغييراتي در 

بـه  . هـا اسـت  تاكسي در نوتروفيلگزارشات در باب پاتوفيزيولوژي نقص كمو
           گامــا كــه يــك فعــال ســاز عمــده  –همــين دليــل نقــص در توليــد اينترفــرون 

وتوليـد ضـعيف    وجـود دارد  IL-12هـا در موقـع تحريـك شـدن بـا      نوتروفيل
   2.شودمي IgEباعث افزايش سطوح  IL-12گاما در پاسخ به –اينترفرون

 بيمارينظمي سيتوكين نقشي در پاتوفيزيولوژي آيد كه بيگرچه به نظر مي
در يك مورد . آن هنوز شناسايي نشده است ايجاد كنندهايفا نمايد، وليكن ژن 

هـاي مسـئول   مورفيسم و يا جهش منحصـر بـه فـردي در ژن   پژوهش، هيچ پلي
هاي مرتبط با ايميونوگلوبين تعداد فراواني از ژن سندرمدر اين . يافت نگرديد
   3.اندكه مشخص گرديد از كنترل خارج شده يافت شدند
باشد اكثريت بيماران جهش قابل تـوجهي  مولتي فاكتوريال مي Job سندرم

يـك ناهنجـاري نـادر     Job سـندرم در سطح جهاني  .دارند) STAT3(در ژن 
بـا درصـد    Job سـندرم  .مـورد آن گـزارش شـده اسـت     250باشد كه تنهـا  مي

بيمـاري شـديد    اكثـر بيمـاران داراي  . فراواني از مرگ و مير همراه بوده اسـت 
. هاي متعدد استخواني هستندباشند و اغلب دچار شكستگيپوستي و ريوي مي
در  Job سـندرم . يابـد هاي منتشر افزايش مـي دليل عفونتهميزان مرگ و مير ب

رسـد كـه در   نظـر نمـي  هو ب ـافراد بـا پيشـينه قـوميتي گونـاگون رخ داده اسـت      
گزارشي در مورد فراوان بودن نسـبت ايـن    .جمعيت خاصي شيوع داشته باشد

معمـولا   Job سـندرم  .خصوص ارائه نگرديده اسـت هت بيدر يك جنس سندرم
آيد وليكن تشخيص تا زمان طفوليت و حتـي بلـوغ بـه    در در نوزادان پيش مي

اي از جراحـات  اوان زنـدگي سـابقه  تقريبـا همگـي بيمـاران در    . افتدتعويق مي
هاي گاه به گـاه  دوره. انددار و اگزمايي داشتهپوستي معمولي تا شديد، خارش

 ههـا را ب ـ اغلب ايـن آبسـه  . هاي استافيلوكوكوس شايع استو گذرايي از آبسه
كننـد چـرا كـه سـبب درد، التهـاب و يـا سـرخي        هاي سرد ياد مـي عنوان آبسه
هـاي  اي از پنومـوني ونشـيت معمـول بـوده و سـابقه    عـود بر  .گردندپوست نمي

. وجود داردمعمولا توأم با پنوماتوسل  استافيلوكوكوس و هموفيلوس آنفلوانزا
عـود   از جملـه وجـود بياينـد   ههـاي سيسـتمي ديگـري ب ـ   ممكن اسـت عفونـت  

ــتئوميليت استافيلوكوكوســـي در نـــواحي  ــار آرتريـــت باكتريـــايي و اسـ  دچـ

 خـارجي،  تاي از اوتي ـممكن اسـت دچـار سـابقه   چنين بيماران هم. شكستگي
مزمن داخلـي، سـينوزيت، پوسـيدگي دنـدان و ژنژويـت و يـا عفونـت         تاوتي

هـاي شـيري،    بسياري از بيماران باقي ماندن دندان در 4.شنداگردن و صورت ب
هاي مضاعف دندان و تداخل حضـور  هاي دائمي و رديفمعيوب بودن دندان

هـاي اسـتخواني   شكستگي. شودهاي دائمي ديده ميهاي شيري و دنداندندان
در خيلي از . باشندمعمول بوده و اغلب ناشي از تروماي پنهان و يا ناشناخته مي

        تـورم غـدد لنفـاوي    .دهـد هـا رخ مـي  بيماران نوجوان اسـكوليوز سـتون مهـره   
 .آيد شرح داده شده استپيش مي Job سندرماي كه به همراه عنوان عارضههب

هاي عفوني مكـرر تشـخيص   سندرمآنوريسم عروق كرونري در بيماران دچار 
 اين بيمـاري بـا  و همكارانش در مورد توأم شدن  Sarmento .داده شده است

جراحــات . انــدهــايي ارائــه دادهو پوليــپ بينــي گــزارش Dubowitz ســندرم
ــايي خــارش  ــا شــديد اگزم ــوده و امكــان دارد  متوســط ت ــاپولر معمــول ب دار پ

نواحي درگير شـامل نـواحي چـين و    . و به زرد زخم بدل شوند شده پوسچولر
ــي  دار، پشــت گــوشچــروك ــا م ــا و حــوالي خــط موه ــاي آبســه .باشــده ه

باشـند ممكـن اسـت بـا     م معمول عفونت ميياستافيلوكوكال سرد كه فاقد علا
ها در ابعاد مختلف وجود داشته و آن. كيست و تومورهاي مسطح اشتباه شوند

ممكن است كورك و سـلوليت  . اي از بدن رخ دهنداست در هر ناحيه ممكن
هم  onychomycosisمخاطي و-كانديديازيس جلدي. هم وجود داشته باشد

هـاي تبخـالي ممكـن اسـت در     دار شبيه به زخمجراحتي تاول. باشدمعمول مي
نوزادان تازه متولد پيش بيايد كه در طي چند مـاه آينـده حالـت اگزمـايي آن     

         عـود سـرفه تـوام بـا برونشـيت     . دهـد تب بـه نـدرت رخ مـي    .شوديدتر ميشد
ذات الريه به همراه پنوماتوسل و تجمع چرك در پرده جنـب ممكـن   . باشدمي

 بيوتيـك پيشـگيري  ها در اطفالي كه آنتـي است رخ دهد وليكن اين ناهنجاري
باكتريــايي و عــود آرتريــت . كننــد كمتــر معمــول اســتكننــده دريافــت مــي

كشـت  ،ممكن است در نواحي شكستگي رخ بدهد ياستئوميليت استافيلوكوك
           باشــد ولــيكنبافــت بــراي تشــخيص اســتئوميليت اســتخواني اغلــب منفــي مــي

. نمايـد را تاييـد مـي  هاي مبتنـي بـر تصـاوير تشخيصـي معمـولا تشـخيص       يافته
 .دهــدي پاســخ مــيبيــوتيكي بــه خــوباســتئوميليت اســتخواني بــه درمــان آنتــي

محسوب شـده و در   Job سندرمهاي استخواني مكرر يك مشخصه شكستگي
هاي بلند، ها در استخوانمعمولا شكستگي. دهندافراد در هر دوره سني رخ مي

اسـكوليوز  . معمـولا بـدون درد هسـتند   . دهنـد ها و لگـن خاصـره رخ مـي   دنده
 ون فقرات بيش از بيسـت معمول بوده و تقريبا يك سوم بيماران از انحراف ست

شـامل رويـش زودرس    سـندرم تظـاهرات دهـاني در ايـن    . برندرنج مي درجه
ها، دگرگوني و تغيير در بافت و شكل لثه و هاي كماني لثهها، برجستگيدندان

هـاي  تشـخيص از جملـه   5.باشـد س دهـاني مـي  زيكام دهـان و عـود كانديـديا   
، Atopic Dermatitis ،Eosinophilic Pustular Folliculitis: افتراقــي

Folliculitis ،Gram-Negative Folliculitis ،Onychomycosis  را
 . توان نام بردمي

افـزايش سـطح    Job سندرمبنا به تعريف، مشخصه  :مطالعات آزمايشگاهي
سـطوح متفـاوت اسـت ولـيكن اكثريـت غالـب بيمـاران         ،باشـد مـي  IgEسرم 

دهنـد و در بسـياري از بيمـاران    ينشان م ـ IU/mL 2000هاي بالاتر از شاخص
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سـرم تـا حـدي در     IgEمقـادير  . رسـد مـي  IU/mL50000اين سطح به بالاي 
و در برخـي بيمـاران فعاليـت بيمـاري طـي      ) درصـد  50اغلب تـا  (نوسان است 

نرمـال   IgEيك سـطح   .دبياداري كاهش مييگذشت چند سال به ميزان معن
سـرم در   ائوزينوفيـل  تعداد .را در يك فرد بالغ ردكند Job سندرمبايست نمي

انحراف معيار بالاتر از دامنه نرمال مقـادير   2درصد بيماران بيش از  90بيش از 
هاي ترشح شـامل  توان در نمونهرا مي ائوزينوفيلشمار افزايش يافته  .باشندمي

انـد  گرفتـه شـده  هـاي برونشـيت و ذات الريـه    ها و خلطهايي كه از آبسهنمونه
سـرم   ائوزينوفيـل  تعـداد سـرم و   IgEهيچ همبستگي ميان سطح  .مشاهده نمود
ها توأم با عفونت و يا آماس پوسـتي  شود و نوسانات در اين سطحمشاهده نمي

بـراي  ) نظير راديوگرافي و سـي تـي اسـكن   (ها از ريه تصويربرداري.باشندنمي
ي ريـه، پنوماتوسـل و نـدرتا    هـا عود عفونـت  ،Job سندرمهاي مطالعه مشخصه

تـوان در بسـياري از بيمـاران از طريـق     مـي  .اندوموتوراكس را آشكار ساختهنپ
هـيچ   6.بـه تشـخيص سـريع مولكـولي دسـت يافـت       STAT3ژن  PCR انجام

ترين اقدام براي رايج .در دسترس نيست Job سندرمدرمان قطعي براي درمان 
درنـاژ اوليـه ضـايعات پوسـتي و     . باشدهاي باكتريايي ميدرمان كنترل عفونت

. شوندهاي جلدي به كار گرفته ميبيوتيك براي عفونتآنتيبا درمان وريدي 
باشـد چـرا كـه    هاي معمـول مـي  تر از درمانمعمولا طولاني Job سندرمدرمان 

 سـندرم بيماري در اين بيماران خيلي كندتر از بيماري در بيمـاراني كـه دچـار    
Job هـاي وريـدي بـراي دو    بيوتيـك آنتي درمان با. دهدب ميجوا ،باشندنمي

حـاد بـه خـوبي بـه كتوكونـازول و       Onychomycosis. باشـد هفته رايج مـي 

هاي متفاوتي بـه  هاي پوستي اگزمايي پاسخآماس. دهدفلوكونازول جواب مي
كموپروفيلاكسي در بيماران دچـار  . دهندهاي موضعي ميدوز بالاي استروئيد

در يك پژوهش لـواميزول كـه يـك    . نتايج گوناگوني در بر دارد Job سندرم
عنوان يك عامل درماني مورد بررسي قرار هلقوه مصون كننده است باداروي ب

  . كننده نبودگرفت كه كمك
هـاي پوسـتي   سولفامتوكسـازول آمـاس   -درمان طولاني مـدت تريمتـوپريم  

مـواردي هـم    7.بيمـاري بـود  هاي كه نتيجه آن رفع نشانه رفتكار هدار بخارش
كـه بـه سـاير اقـدامات درمـاني       Job سندرمگزارش شده است كه افراد دچار 

هـاي  هـم عفونـت  . انـد رين دادهواند پاسـخ كلينيكـي بـه سيكلوسـپ    پاسخ نداده
اند و هـيچ اثـر جـانبي    هاي ريوي به اين درمان پاسخ دادهجلدي و هم عفونت
در يـــك مطالعـــه ديگـــر، مصـــرف دوز بـــالاي  .ه اســـتمشـــاهده نگرديـــد

هاي كلينيكي مزيت Job سندرمبيمار مبتلا به  9ايمونوگلوبين وريدي بر روي 
پژوهشي ديگر نشان داد كه درمان دو فرد مبتلا بـه  . نداده است نشانآشكاري 
 يوسيله مصـرف دوز بـالاي گامـاگلوبين درون وريـدي بهبـود     هب Job سندرم

كـه   Job سندرمبسياري از بيماران مبتلا به  8.همراه دارد بهشايان توجهي را در 
كنند بيشتر گيرند و درمان مناسب دريافت ميمورد مونيتورينگ منظم قرار مي

دردهـاي   .باشـد مرگ در اثر عوارض عفوني مـي  .از پنجاه سال عمر مي كنند
عنوان علامتي از عفونت در نظـر گرفـت و بايـد بـه     هموضعي ملايم را بايست ب

 سـندرم هـاي ايـن   آمـوزش داد كـه در عفونـت    Job سـندرم بيماران مبـتلا بـه   
  .دهدهاي التهابي رخ نميواكنش ضرورتاً
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Report of one case of hyperimmunoglobulin E syndrome 
 

Mohammad Aminianfar, ¹Aliasghar Saidi, 1 Mohammad Darvishi1  
 
 
 

Hyperimmunoglobulin E (HIE) syndrome is a rare immunodeficiency disorder. HIE syndrome has multiple 
abnormalities include recurrent skin abscesses (hence, the name Job syndrome), pneumonia, high serum levels of IgE, 
Facial, dental and skeletal features. We presented a case of HIE with dermatologic findings, recurrent productive cough 
and facial features. The diagnosis of HIE require differentiation from other disease. No definitive therapy is available 
for the treatment. The mainstay of treatment is the control of bacterial infections. [ZJRMS, 13(5):47-50] 
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