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OZET

Yaklagit iy wilder kewpesti kalp vetmezligl (KEKY)
redeniyle lenmekte alon hostaya, Hinifhnizde vapilan
fetkitler  somucw  fivopatit hipereosinofifik  sendrom
(HES] lamise kondu Hastann KKY semptomiarn ve
karacifer sirozn HESw baglandl Uygnlanan tedavi
senrast hastamn KKY sempiomlarr periledi ve penel
durumy dizeldl Nadic gdrilmesi, kalp ve keracifer
ftuluge olmasing ve fipereasinofilive vénelik fedmel
gfirmemesing  ragmes, dp yol opibi wzunca Gie yagam
siiresine rahip olmasy pedenivle olpu flping bulunarak
surnfrgtiar.

Anaktar  sizedkler: ldivopatit hipereosinofTlik
sewidrom, Kewgfestif kalp yerme2 i), ktracifer sirozu

SUMMARY

Idiopathic. hyperensinophilic  syndrome  (HES) was
diagrased In a patiead whe had been followed with the
diagnosis af congestive heart fatlure (CHF} for three
years, CHF and hepatic circhosis were due to HES. The
patient fas responded lo corlicosterord therapy. HES 5
a rare condition, The patien! was presented, because he
both hed cardice ard hepatic invalvement and he was
able to survive for three years even though he didn't
have any specific treatment for HES.

Key words:  Idiopathic hypereosinophilic syndrome,
cangestive heart failure, hepatic eirchosis

Idiyopatik hipereosinofilik Sendromu (HES),
cosinofillerin agin yapim sonucu periferik
kanda ve kemik ilifinde cozinofili ile ka-
rakterize nadir gorilen mycloproliferatif bir
hastahikir (1,23, HES'in tam kriterleri; 1) alt
aydan daha urun sure devam eden 13500/
mm 'den fazla cosinofili. 2) eosinofili igin
bagka bir etyolojik sebebin olmayis. 3)
organ tutulugu bulgularmin olmasdir (1),

Hiperosinofili yapan sebepler: Paraziter has-
taliklur (Toxoplasmosis, amebiasis, enterohia-
sis, malaria): Allerjik hastaliklar (allerjik rinit,
astma brongial,  drtiker); Myeloproliferatif
hastahklar (HES, Hodgkin hastahijn, lenfoma,
cocinodilik lgsemi, KML); Ded hastaliklan
{(bulléz pemifigoid, psoriasis): Konnektif doku
hastaliklan (hipersensitivite vaskiiliti, Churg-
Stravss sendromu, romatoid artrit); Immun
yetmezlik hastaliklan (selektif IgA eksikligi,

hiper IgE sendromu Wiscot-Aldrich  send-
romu); Toksik nedenler (L-Triptofan, toksik
yad sendromu) ve Addison hastalifn (3),

HES'da sinir sistemi, pulmoncr, hepato-
splenik, kas, derd. renal ve gastrointestinal -
tulug gonilebilmekle birlikte, kardivak tu-
tus morbidite ve mortalitenin ¢n Onemli ne-
denidir (2). Olgulann yaklagk %75'inde
kardiyak tutulug goriilebilir (4), Tutulug daha
gok biventrikiler olup, ¢n sik rastlanan semp-
tomlar KKY'ne aittir. Histopaiolojik bulgular;
endokardial fibrozis, miyokardial inflamas-
yvor, mural rombis ve olgularn ancak
38 inde saptanan eosinofil infiltrasyonudur,
Fapiller kas disfonksiyonu sonucu mitral yet-
mezligi ve (rikispit yetmezligi geligebilin,
Tamda ekokardiografi oldukga yararhdir, Sol
ventrikiil serbest duvar kahinh@imin artmas,
sal atrium  (ransvers  capimn  arimasi, pe-
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rikardial eftzyon, sol ventrikiil kompliansinda
azalma ve diastolik dolumda azalma Snemli
ckokardiyografik bulgulardir (43,

HI:5'da karaciffer tutulusu mortafite ve mor-
biditede az rol oynar. Bununla beraber birinde
karacider sirpzu olan, kronik aktl hepatitli 4
erkek HES olgusu bildirilmigtir (5). Morlalite
ve morbitideyi etkileyen bir difer tutulug da
santral sinir sistemi tutulugudur (2).

HES 'da doku hasarindan sorumlu tululan
fuklrler cosinofillerden  salgilanan  major
bazik protein, cosinolilik katyonik protein, eo-
sinolilden denve nirotoksin ve eosinnlilik pe-
roksidaz ile H202 arasindaki reaksiyondan
olugan oksidantlacdic (6,7.8). Tedavide kul-
lamilan steroidlerin eosinofil savisinda be-
lirgin dismeye schep olmadan klinik digzelme
olugturmas, buna kargin hidroksidrenin eo-
sinofil sayisim ddsiirmesine ragmen yelersiz
klinik yamt olugturmas: da olaymn eosinofil
sayisindan gok cosinofillerden salgilanan me-
diatérlerle iliskili oldugunu gésterir (2).
HES'in kor-
tikpsteroid ve hidroksitire kullumihr, Bu -
daviye yanit vermeyen olgulara alfa interferon
dmerilmektedir (9),

konvansiyongl  tedavisinde

OLGU

30 yaginda erkek hasta kann ve bacaklannda
siglik, darhifn,  kasnt,  halsizlik
yakimenalan ile 14.07.1992 tarihinde yaunldn
Hastamin ilk defa 3 vl onee bacaklaninda

nefes

siglik ve nmefes darhi yvaukinmas: baglanmg,
Bu stire iginde romatzmal kalp hastahdy
tamst ile takip edilen hastaya kardiyotonik,
ditiretik ve arada sikayetleri gogaldiginda ro-
matizmal aktivasyon didstincesi ile kisa streli
kortikosterpid tedavisi uygulanmg. Son za-
miankarda yukaridaki sikayetlerinin artmast ve
ekokardivoorafide: mitral ve wikuspit yet-
mezliging ek olarak vena kava inferiorda

trombus stiphesi olmast deerine Behget Has-
taligr Gn tamst ile hastanemize sevk edilmig,
Hastanin aliskanhiklan arasmda 4 wvildic |
paket/giin sigara ve 8 wildir 350ml/giin rak:
igme Gykiisi var.

Fizik bakida; boyunda wvendz dolgunluk,
akcigerlerin dinlenmesinde ek ik ronkisler,
kalbin dinlenmesinde arftmi komplet ve me-
gokardiak odakta 1-2/6 dereceden
iifiiriim, karinda belirgin assit, umblikal hemi.
Iem hepatomegali, (+++) pretibial Sdem ve
her ikl bacakla yaygin varisler ve staz der-

sistolik

matitine ait plgmentasyon artig sapland,

Laboratuvar bulsulurn: Sedimentasyon 19mm/
saal, lokosit 12300/mm? Hb %10gm he-
matokrit %33, trombosit 195000/mn® pe-
riferik yayma: %65 cosinofil, %20 ndtrofil,
@13 lenfosit; %2 monosit. eritrositler nor-
mositer  normokrom,  rombositler normal
kiimeler halinde, eosinofil morfolojisi normal,
Total cosinolil sayis1 6200/mm?, Kemik iligi
ponksiyonunda myelositer serinin 960" mdan
Fazlasim cosineliller ve prekirsdrleri olusto-
ruvor, diger seri elemantart normal. Kemik
iligi biopsisinde myclofibrozis saptanmads.

Kan bivokimyasal incelemelerinde aghk kan
sekeri, kan lipidieri, ivonlar normal sinirfar-
da, ure 951-88mg, kreatinin %1.1-1.7mg
arasida, kreatinin klirensi 33mmfdakika, ek-
rarlanan  idrar  tetkikleri nomal  bulundu,
SGOT. SGPT, alkalen fosfalaz, gamma glu-
tamil trunspeptidie, bilirdbinler minimal sap-
malar digmda normal sinrlar iginde saptandi,
Kan proteinlent ve profein elekiroforezi nor-
maldi, Scrum bakin, alfa | antitripsin, LDH,
CPK pormal simirlarda bulundu, Scrum de-
mirinde ve demir haglama kapasitesinde halil
aralma meveuity, Ferritin normal, Folik: asid
24 nanogramyml (N: 3-17), Vitamin B12 1396
pikogram/ml (N: 200-950) idi,
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Immunelojik incelemelerinde 1gG 9241 0mg
(N: BOO-18000, IeA %353 mg(N:100-490),
IgM %:335mg (M: 50-350), IgE 27 KI/L (N:
0-100), romatoid faktor, anti niikleer antikor,
anti-tiroglobulin, anti-mikrozomal antikorlar,
Coomibs testleri menfi, C* ve C* normal bu-
lundu. Intradermal deri testleri negatif, PPD
15mm, Pikiir testi menfi ve HBsAg, HBclgM.
Anti-HBe Anti-HBs, Anti-HCV, Anti-CMV
[eM olumsue olarak saptanch,

Parazitolojik incelemelerde defalarca yapilan
gaita tetkiklerinde ve safra whbajinda paraen
saptanmach, Serolojik olarak 1oksoplasmosis
ve kisti hidatik ekarte edildi,

Gastroenteroloji yapilan  in-
celemelerde: st gastroiniestinal sistem en-

yoninden

doskopisi normal bulundu. Osafagus varisleri
yoktu, Rektosigmoidoskopide ig hemoroidler
saptareli. Baun ultrasonografisinde  yaygm
serbest sivi, minimal splenomegali bulundu,
Batm bilgisayarl tomografisinde asit disinda
patoloji  saptanmadi,
ronoditler karucifer sirozu govlendi, Eksuda
karakterindeki asitin sitolojisinde bol mik-
tarda eosinofil saptandy, Yapilan bivopsilerde;
karaciferde yavgmn eosinofil infiltrasyonu ve
siroz (Sekil 1) midede antral pastrit ve co-

Laparaskopide  mak-

sinofil — infiltrasyonu,  dsafagusty kronik
dsulujit saptands.
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Sekdl Lowbe: Kamcigerde vena centralis gevresinde bi-
loblu eosinofillerdn yogun infilirasyonu. He-
mistoksilen Eosin 40X 11, 440

Kardiyovaskiler  sistemin  incelemesinde;
EKG'e orta ventrikiiler cevaph atrial fih-
rilasyon ve yaygm T menfiligi, telckar-
diografide kardiyomegali saptandi. Hastanin
ckokardiografisinin, basing Glelimlerinin ve
anjiografisinin degerlendirilmesinde biiyiik bir
suff atrium, 1-2. derece mitral ve trikispit yet-
mezligi, sag ventrikilde apeksde rombus ile
uyumlu kaviteyi kiigiilten olugum ile restriktif
tipte kardiyomyopati saptandi (Sekil 2), Dop-
ler ultrasonografide vena kava inferiorda
trombus saptanmadi, Endokard  biopsisinde
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normal endokard ve miyokard hiicrelerinde
hipertrali bulundu,

Jekil 2, Ekokardiyografide apikal dirt boghuk gorlnb-
mili {a) ve s yapdann bily Uiy giriindml (19

Solunum fonksiyon testlerinde restriktif ve
vbstruktif  karukterde  bozukluk,  bro-
konkoalveoler lavajda %62 makrofuj, %3 po-
limorf, %20 lenfosit, %15 eosinofil saptands,

Dieri biyopsisinde; eosinofilleri de igeren az
sayrda perivaskiler infiltrasyon, endotelde be-
lirginlegme ve perivaskiiler tidem saptand.

TARTISMA VE SONUC

Klinigimizde yaunlarak ayrnul olarak in-
celenen ve 5 ay sureyle takip edilen hastaya li-

teraturdeki tam kriterlerine uygun olarak idi-
yopatik hipereosinofilik sendrom tamst kon-
mugtur (1),

Hasta hematolojik olurak degerlendirildiginde
malign bir dzellik saptanmamustir. Hastamu-
zin NIH serisine gore diisik  hematolojik
skora sahip olmas: da bunu desieklemekiedir
(1)

Hastamn konjestif kalb yetmezligi, mitral ve
trikiispil yetmezligi, weledeki kardivomegalisi,
EKG'deki atrial fibrilasyonu ve vavgin T
menfiligi, restriktif kardiyomyopati ile uyum-
lu basing trasesi, ekokardiyografide ve an-
JNografide saptanan sag ventrikal kavilesini
kigilten olusum HES'In kardiovaskiiler tu-
tuluguna ait bulgulardir (4). Olgulann 5%38'de
saptanabilen eosinofil infiltrasyonu bizim ol-
gumuzda bulunamamistir. Hastamin gegmi-
ginde akut cklem romatizmasima ait hikayenin
olmarmast, restriktif bulgularn saptanmas ne-
deniyle romatizmal kalp hastalifindan uzak-
lagilmgtir. Hastamn  kardiyovaskiler bul-
gularinin tedaviye  kortikosteroid
cklenmesi ile hizla dizcimesi de bunun do-
Layl bir bulgusu olarak kabul edilebilir. Eo-
sinofilik endomyokardial hastah# olan has-
talarda endokardda ve myokardda immuno-

meyveul

histogimik yiintemler ile aktive eosinofiller ve
major bazik protein, eosinofilik katyonik pro-
tein gibi endomyokardiyal fibrozise yol acan
grandl proteinled gosterilmistir (6).

Karaciger sirozu HES'da zaman zaman rapor
edilmigtiv (5), Hastamizda viral markerlann
olumsuz olmasy, alkol alinim olmasina raf-
men biyopside yaygin cosinofil infilirasyonu
olmasi nedeniyle karacifer sirozu HES'e
baglanmistir, Olgumuzda karaciger sirozunun
biyokimyusal bulgularinin olmayig ilgingtir.
Ayrica assitin sitolojisinde ve mide biyopsi-
sinde eosinolillerin saplanmast da olgumuzda
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gastrointestinal tutulusun gostergeleridir,

Hastamin (edavisinde kullamlan  30mg/giin
metil prednisolon ve lgm/giin hidroksiiire ile
eosinofil sayisinda 1900/mm¥e kadar azalma
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