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Yaygın ölümcül trombozlarla seyreden idiyopatik hipereozinofilik sendrom: 
Olgu sunumu

Idiopathic hypereosinophilic syndrome with disseminated fatal thrombosis: a case report

Emel Gönüllü,1 Özgür Mehtap,2 Hakan Keski,2 Abdullah Hacıhanefioğlu2

ÖZ
Tekrarlayan ve yaygın trombozların altında sistemik 
hastalıklar yatabilir. Bunlardan biri de idiyopatik 
hipereozinofilik sendromdur. Altta yatan ikincil bir 
nedenin bulunamadığı eozinofiliyle birlikte hedef 
organ hasarı bulgusunun da olduğu bir durumdur. 
Etkilenen hedef organlar sıklıkla kalp, akciğer, merkezi 
ve periferik sinir sistemi ve cilttir. Hipereozinofilik 
hastalıklar, kanda ve dokularda eozinofil sayısının 
artmasıyla ilişkilidir. Eozinofiliyi etkili bir şekilde 
tedavi edebilmek için doğru tanı çok önemlidir. Bu 
yazıda, trombotik komplikasyonlar yüzünden kaybedilen 
idiyopatik hipereozinofilik sendromlu 38 yaşında bir 
erkek hasta sunuldu.
Anahtar sözcükler: Hipereozinofilik sendrom; sistemik hastalık; 
tromboz.

ABSTRACT
Systemic diseases may be present in the underlying recurrent 
and disseminated thromboses. One of them is idiopathic 
hypereosinophilic syndrome. It is a condition which is 
associated with the presence of eosinophilia without a 
secondary underlying cause and also with  an evidence of 
end-organ damage. Affected end organs are most frequently 
the heart, lungs, the central and peripheral nervous system, 
and the skin. Hypereosinophilic disorders are associated 
with the increased counts of eosinophils in the blood and 
tissues. Correct diagnosis is of utmost importance for 
effective management of eosinophilia. Herein, we present a 
38-year-old male patient with idiopathic hypereosinophilic 
syndrome who died due to thrombotic complications.
Keywords: Hypereosinophilic syndrome; systemic disease; 
trombosis.

Özellikle yaygın ve tekrarlayan trombotik olayların 
altında sistemik hastalıklar yatabileceği için dikkatli 
olunmalıdır. Üst ekstremite derin ven trombozların-
da en sık görülen predispozan faktörler arasında; 
santral venöz kateterler, malignansiler, enfeksiyon, 
kronik böbrek yetmezliği, geçirilmiş alt ekstremite 
derin ven trombozu, geçirilmiş travma ya da cerra-
hi, konjestif kalp yetmezliği, nörolojik hastalıklar ve 
hiperkoagülabilite gibi durumların bulunduğu öne 
sürülmektedir.[1] Bunlardan bir tanesi de idiyopatik 

hipereozinofilik sendromdur (HES). İdyopatik hipere-
ozinofilik sendrom ciddi trombotik komplikasyonlarla 
seyredebilmektedir. Eozinofililer ikincil, klonal ve 
idiyopatik olarak sınıflandırılabilir. İdyopatik hipere-
ozinofilik sendrom, idiyopatik eozinofili grubundadır. 
Bu hastalıkların ayırıcı tanısını yapmak önemlidir. 
Özellikle 2003 yılında PDGFRA (platelet-derived 
growth factor receptor-alpha) mutasyonu olanlar-
da imatinibin yüksek etkinliğinin gösterilmesinden 
sonra bu ayırım çok daha fazla önem kazanmıştır.[2] 
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Bu yazıda idiyopatik hipereozinofilik sendrom tanısıyla 
izlenen, kortikosteroid ve hidroksiüre tedavisiyle eozi-
nofil sayısının ve akciğer tutulumunun büyük oranda 
kontrol altına alındığı fakat ciddi trombotik komplikas-
yonların görüldüğü ve bu nedenle kaybedilen bir olgu 
sunuldu.

OLGU SUNUMU
Otuz sekiz yaşında bir erkek hasta 2005 yılında son 

bir haftadır olan karın ağrısı, kilo kaybı, ateş, öksürük 
ve nefes darlığı yakınmalarıyla başvurdu. Fizik mua-
yenesinde, kaburga altında 3 cm ele gelen ağrılı sple-
nomegali ve solunum muayenesinde iki taraflı akciğer 
alanlarında yaygın kaba raller saptandı. Hemogramda 
lökosit sayısı: 135.000 µL eozinofil sayısı: 115.000 µL, 
nötrofil sayısı: 10.900 µL hemoglobin: 11.7 gr/dL, 
trombosit: 173.000 µL ve periferik yaymada tüm alan-
larda yaygın eozinofil infiltrasyonu izlendi. Hastaya 
kemik iliği aspirasyonu ve biyopsisi yapıldı. Kemik 
iliğinde, tüm parankimi yaygın olarak infiltre eden 
matür görünümde eozinofilik lökositler ve eozinofilik 
promiyelositler görüldü. Blast artışı saptanmadı ve 
sitogenetik inceleme sonucu normal bulunan hasta-
ya idiyopatik hipereozinofilik sendrom tanısı kondu. 
Total immünoglobulin (Ig) E: 11.4 ve vitamin B12 sevi-
yesi normal olarak ölçüldü. Hastaya 1 mg/kg/gün metil 
prednizolon başlandı. Akciğer bilgisayarlı tomografi-
sinde sağ akciğerde daha belirgin olmak üzere alt lob 
üst segmentten başlayıp her iki akciğer parankiminde 
yaygın buzlu cam görünümü ve yamalı tarzda infilt-
rasyon saptandı. Bu durum eozinofilik infiltrasyon 
olarak değerlendirildi. Transtorasik ekokardiyografi 
yapıldı ve normal olarak değerlendirildi. Batın ultraso-
nografi (USG)’sinde 17.5 cm hepatomegali ve 17.5 cm 
çapında splenomegali saptandı. Sadece kortikosteroid 
tedavisiyle bir ay içinde lökosit sayısı 26.600 µL ve 
eozinofil sayısı 19.400 µL seviyesine kadar geriledi ve 
fizik muayenede akciğer seslerinde düzelme saptandı. 
Eozinofil sayısını kontrol etmek amacıyla tedaviye 
hidroksiüre de eklendi. Tanıdan üç ay sonra ve eozi-
nofil sayısının 7.800 µL’ye düştüğü dönemden bir ay 
sonra hasta sol omuz ve koltukaltında şiddetli ağrı ve 
kızarıklık yakınmasıyla polikliniğe başvurdu. Fizik 
muayenesinde sol supraklaviküler bölge, omuz ve sol 
memeye kadar olan bölgede kızarıklık, sol omuzda 
şişlik ve elle muayenede ağrı saptandı, acil üst ekstre-
mite venöz Doppler USG yapıldı ve sol subklavyen ven 
trombozu saptandı. Hastaya düşük molekül ağırlıklı 
heparin ve varfarin tedavisi başlandı. Bir hafta son-
raki poliklinik kontrolünde yakınmalarının düzeldiği, 
aynı zamanda kızarıklık ve şişlikte gerileme olduğu 
görüldü. Kontrol akciğer tomografisinde üç ay önceki 
lezyonların tamamen düzeldiği görüldü. Hidroksiüre, 

metilprednizolon ve antikoagülan tedavisiyle izlenen 
hastada kontrol hemogramında hemoglobin: 7.2 gr/
dL nötrofil: 420 µL eozinofil 1880 µL trombosit: 
114.000 µL saptanınca akut eozinofilik veya akut 
miyeloid lösemiye dönüşüm olabileceği düşünülerek 
periferik yayma tekrar değerlendirildi. Blast artışı 
görülmediği için akut lösemi dönüşümü düşünülme-
di. Pansitopeninin hidroksiüreye bağlı gelişebileceği 
düşünülerek hidroksiüre kesildi ve tedaviye interferon 
tedavisiyle devam edilmesine karar verildi. Günde üç 
milyon ünite interferon alfa tedavisine başlandı. Bu 
tedaviyle birlikte hastaya günde 16 mg metilprednizo-
lon verildi. Bu tedavilerin yanı sıra toplam beş aydır 
varfarin tedavisi devam eden ve izlem altında olan 
hasta şiddetli karın ağrısı nedeniyle polikliniğe baş-
vurduğunda yapılan acil batın Doppler USG’de vena 
kava inferior lümeninin sağ atriyuma açılmasına 4 cm 
kala lümeni tama yakın tıkayan 33.5x17 mm çapında 
trombüs saptandı. Varfarin tedavisine düşük mole-
kül ağırlıklı heparin eklenerek 10 gün sonra kontrol 
Doppler USG yapıldı ve trombüs boyutlarına küçülme 
saptandı. Ancak hasta bir ay kadar sonra nefes darlığı 
yakınmalarıyla başvurduğu acil poliklinikte resüsi-
tasyona rağmen kaybedildi. Otopsi yapılamadığı için 
ölüm nedeni netleştirilemedi ama yine yüksek ihtimal-
le trombotik bir komplikasyona bağlı olduğu (pulmo-
ner emboli, miyokard enfarktüsü gibi) düşünüldü.

TARTIŞMA
Eozinofili, batı ülkeleri ile karşılaştırıldığında tro-

pikal ülkelerde helmint enfeksiyonları nedeniyle göre-
celi olarak daha sık görülmektedir. Batı ülkelerinde 
ise eozinofilinin en sık rastlanan ikincil nedenleri, 
alerjik hastalıklar, vaskülit, ilaçlar ve miyeloid dışı 
malign hastalıklardır. Özellikle endemik bölgelere 
seyahat edenler başta olmak üzere paraziter enfek-
siyonlar da akılda tutulmalıdır. İkincil eozinofiliyi 
dışlarken seyahat öyküsünü iyi sorgulamak, hastanın 
ilaç listesini gözden geçirmek, dikkatli bir fizik mua-
yene yapmak ve bazı laboratuvar testlerini uygulamak 
gerekmektedir. Bu testler arasında akciğer radyografi-
sinin değerlendirilmesi, paraziter incelemenin yapıl-
ması gibi tetkikler yer almaktadır. Hipereozinofilik 
sendrom, kemik iliğinde eozinofil yapımının artması 
ile eozinofili, dokuda eozinofillerin infiltrasyonu ve 
organ hasarına neden olan nadir bir hematolojik has-
talıktır. Tanıda şu kriterlere bakılmaktadır. Altı aydan 
daha uzun süren ve milimetreküpte 1500’ün üstünde 
seyreden eozinofil sayısı, alerjik hastalıklar ve para-
zitik enfeksiyonlar gibi eozinofiliye neden olabilecek 
hastalıkların olmaması, organ tutulumlarının belirti ve 
bulgularının olmasıdır. En sık tutulan organlar, kalp, 
akciğer, merkezi ve periferik sinir sistemidir. Hastalık 
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daha sık olarak erkeklerde ve 20-50 yaş arasında 
görülmektedir.[2-7]

Tedavide kalp ve nörolojik tutulum gibi durum-
lar ve belirgin eozinofili varsa ilk tedavi yönte-
mi yüksek doz kortikosteroid olmalıdır (Örn. 
intravenöz 1 mg/kg/gün metilprednizolon tedavisi). 
Kortikosteroid, tedaviye yanıt vermeyen hastalarda 
trombosit kaynaklı büyüme faktörü PDGFRA geni 
mutasyonu olmayanlarda imatinib yanıtı belirsiz de 
olsa çalışma dahilinde denenebilir. Yaşamı tehdit 
eden hızla ilerleyen hastalarda eozinofil sayısını 
düşürmek için vinkristin tedavisi planlanmalıdır. 
Yaşamı tehdit eden çok ciddi durumlarda tedavide 
bazen çok daha yüksek doz kortikosteroid kullanı-
labilmektedir (10-20 mg/kg/gün). Ayrıca interferon, 
etoposid, klorambusil, hidroksiüre ve siklosporin de 
tedavide kullanılan ilaçlar arasındadır.[8,9]

Bizim hastamızda kortikosteroid ve hidroksiüre 
tedavisiyle eozinofil sayısı büyük ölçüde kontrol altına 
alındı. Hastada önce sol subklavyen vende trombüs 
gelişti sonra vena kava inferiorda trombüs saptandı ve 
en son acil polikliniğe başvurduğunda muhtemel bir 
trombotik komplikasyon nedeniyle hasta kaybedildi. 
Hipereozinofilik sendromda tromboza eğilim bilinmek-
tedir fakat mekanizması tam olarak bilinmemektedir. 
Aktive olmuş eozinofillerde katyonik proteinin ve majör 
bazik proteinin koagülasyon ve fibrinoliz mekanizma-
larını etkileyerek tromboza eğilim yarattığı düşünül-
mektedir. Hatta bazı durumlarda hastanın semptomları 
olmasa bile antikoagülan tedavinin başlanmasını öne-
renler vardır.[9,10]

Sonuç olarak, özellikle tekrarlayan yaygın trom-
bozlarla seyreden hastalar altta yatan sistemik hasta-
lıklar açısından araştırılmalıdır. Bunlardan bir tanesi 
hipereozinofilik sendromdur. Eozinofililere yaklaşım-
da sistematik yaklaşım gereklidir. İkincil nedenleri 
dışladıktan sonra moleküler genetik çalışmaların kat-
kısıyla hastalık sınıflandırılmalı, tirozin kinaz inhi-
bitörlerinin (imatinib gibi) etkili olduğu hastalıklar 
mutlaka tanımlanmalıdır. Trombotik komplikasyonlar 
akılda tutularak antikoagülan tedavi geciktirilmeme-
lidir.
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