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Siit Disi Dokiilmesinde Gecikme, Tekrarlayan Pulmoner Enfeksiyon ve Egzama ile Tam Alan
Job Sendromlu Olgu
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Hiper Ig E sendromu (HIES) olarak da adlandirilan “’Job Sendromu’’: Yiikselmis Ig E (> 2,000
Ul/mL) ve eozinofili, egzama, tekrarlayan deri hastaliklar1 ve pulmoner enfeksiyonlar ile karakterize,
nadir gorulen, kompleks immin yetmezlik sendromudur. Sendrom, otozomal dominant veya
otozomal resesif sekilde goriilebilir. STAT3 mutasyonu sonucunda meydana gelen otozomal
dominant Hiper Ig E sendromu; inflamasyon ve bag dokusu, iskelet, damar yapis1 ve dental
anormalliklerle ile karakterizedir. Otozomal resesif HIES sendromu ise DOCK8’de meydana gelen
mutasyon sonucunda olusur ve otozomal resesif HIES sendromlu hastalar genellikle viral deri
enfeksiyonlarina daha yatkindir. Hastaligin prevalansi erkekler ve kadinlar i¢in aynmidir. 9 yasindaki
erkek hasta klinige ates, O0kstiriik, balgam, kulak akintisi, bas agrisi, tekrarlayan pulmoner enfeksiyon
ve egzama sikayeti ile bagvurdu. Hastanin; aile oykiisii alindi, gegmis tibbi kayitlar1 incelendi, fiziki
muayenesi yapildi, akciger grafisi ¢ekildi, tam kan sayimi yapildi ve hastanin serum Ig E seviyesi
Olciildii. Ayn1 zamanda, hastaya dental muayene de yapildi. Hastanin Ig E diizeyi: 2,826 1U/ml idi.
Hastanin Ig E diizeyinin bu denli yliksek olmasi, bu duruma egzama ve tekrarlayan pulmoner
enfeksiyonlarin eslik etmesi ve hastanin siit dislerinin heniiz dokiilmemis olmast ’Job
Sendromu’’nun bulgularim1 diisiindiirdii. Bu durumun sonucunda, hastanin *’Grimbacher Kriteri’’
skorunun hesaplanmasina karar verildi. Hastanin “Grimbacher Kriteri” skorunun 36 olarak
hesaplanmasi ile birlikte hastanin tanis1 dogrulandi. Yiiksek serum Ig E seviyesi, dis anormallikleri,
tekrarlayan pulmoner enfeksiyonlar ve egzama “Job Sendromu”nun tipik, klinik 6zellikleridir. Vaka,
sendromun nadir goriilmesinden kaynakli tan1 koyma giicliigiiniin ve tam1 koyma siiresindeki
gecikmenin dnlenmesine katkida bulunmak amaciyla hazirlanmistir.

Anahtar Kelimeler: { Egzama, Dental anormallik, Job sendromu, Pulmoner enfeksiyon, Hiper Ig E
sendromu }

izmir Katip Celebi Universitesi Saglik Bilimleri Dergisi 2018; 3 (3) (Ek 1)
218



