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  الملخص
ز ت النادرة نسبياً وتتميمن المتلازما) متلازمة جوب  (E متلازمة فرط الغلوبولين المناعي تعد: خلفية البحث وهدفه

بحدوث التهابات متكررة في الجلد من دمامل وخراجات وطفح أكزيميائي، مترافقة مع أخماج تنفسية علوية راجعة 
التهاب جيوب والتهاب خشاء، وكذلك الأمر من أخماج تنفسية سفلية، مثل ذوات الرئة ومن التهاب أذن وسطى، 

ومن . ل القيلات الهوائية والخراجات الرئوية التي يكون علاجها صعباً جداًالتي كثيراً ما تختلط بتشك المتكررة
وتصنف إلى شكلين، الأول . Eالعلامات الواصمة للمتلازمة ترافقها مع ارتفاع شديد في مستوى الغلوبولين المناعي 

 . ذات الوراثة الجسدية السائدة، والثاني وراثته جسدية متنحية
الأدب الطبي، ب جوب من ناحية التظاهرات السريرية والموجودات المخبرية ومقارنتها إلقاء الضوء على متلازمة

ونتائج تلك العلاجات، ورفع مستوى الشك . دراسة الاختلاطات الجرثومية والعلاج بالمضادات الحيوية المختلقة
  .السريري بالمتلازمة لدى الأطباء

 طفلاً شخص لديهم فرط 13 الأطفال الجامعي على أجريت دراسة راجعة في مستشفى: هطرائقالبحث ومواد 
 ).2010 حتى أيلول من عام 2006من عام ( الماضية الأربع خلال السنوات Eالغلوبولين المناعي 

 الأخماج التنفسية العلوية الراجعة مثل التهاب الأذن تعدمعظم الحالات لدينا كانت من نصيب الذكور، : نتائجال
 كانت مة الموجهة نحو المتلازمة،مهب والتهاب الخشاء، من التظاهرات السريرية الالتهاب الجيووالوسطى، 

 . للأخماج المرافقةاًعوشيكثر التظاهرات الجلدية من العلامات المميزة والباكرة، وكانت العنقوديات المذهبة السبب الأ
لأسنان البدئية، من الموجودات الواصمة زة وانطمار االسحنة الوجهية المميو قصة الطفح الوليدي، دتع: الاستنتاج

د من أخذ قصة مرضية أكثر تفصيلاً لذلك لاب  والأخماج الراجعة،IgEللمرض، إذا ترافقت مع المستويات المرتفعة من 
زة، وإجراء وجود التشوهات الفموية والهيكلية والسحنة المميإلى الانتباه وبما فيها القصة العائلية الإيجابية، 

  .ات أكثر تقدماً لتأكيد التشخيصاختبار
، Eمتلازمة جوب، الغلوبولين المناعي ، IgE متلازمة فرط ، Eمتلازمة فرط الغلوبولين المناعي : كلمات مفتاحية

IgE ،HIES ،HIE.  

                                                             
 . جامعة دمشق– كلية الطب البشري –قسم الأطفال  *

 .دمشق جامعة -البشري الطب ليةك -الأطفال عند الإنتانية الأمراض قسم – أستاذ **
 .دمشق جامعة -البشري الطب كلية -المخبري الطب قسم - مساعدة أستاذة ***
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Abstract 
Background & Objective: Hyperimmunoglobulin E (Job) syndrome is considered to be a relatively rare 
disease. Its characterized by recurrent infections in skin (eg. boils, abscesses), recurrent upper respiratory 
tract infections (eg. otitis media, sinusitis and mastoiditis), and lower respiratory infections (eg. recurrent 
pneumonia, which is often complicated by pneumatoceles and lung abscess), that are usually difficult to 
treat. The highly increased IgE levels are considered to be the hallmark of the disease. The syndrome has 
two types: one is inherited as an autosomal recessive, and the other, as an autosomal dominant trait. 
To highlight the clinical manifestations and laboratory findigs of Job disease, and to compare it with 
medical literature, to study the bacterial complications and differrent types of antibacterial treatments 
and treir results, and to increase the level of awareness among physicians.  
Material& methods:  A retrospective study was carried out in Damascus University Children’s Hospital 
on 13 child diagnosed as Job Disease, in a period of the last four years (from 2006 till september 2010).  
Results: most cases in were among males, recurrent upper and lower respiratory tract infections, 
recurrent otitis media, sinusitis and mastoiditis may be suggestive, skin manifistations were 
characterisistic and early sign of Job syndrome, and most of the bacterial complications were due to 
Staphylococcus Aureus. 
Conclusion: A history of neonatal rash, characteristic facial appearance and retention of primary teeth, 
associated with elevated IgE levels and recurrent infections, are pathognomic for Job disease, therefore it 
is necessary to obtain more detailed history, including positive family history, and pay attention for the 
presence of oral and skeletal characteristic abnormalities, and conduct more advanced laboratory 
investigations to confirm the diagnosis.   
Keywords: hyperimmunoglobulin E syndrome, hyper-IgE syndrome, Job syndrome, Job's syndrome, 
HIE, HIE syndrome, HIES, immunoglobulin E, IgE. 
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 :مقدمة
مترافقة مع " باردة"ز بتطور خراجات متلازمة نادرة تتمي

تظاهرات جلدية من أكزيما وأخماج جيبية رئوية راجعة، 
ملامح وجهية وصفية وارتفاع في مستوى وودمامل، 

 النسبةب، تصيب الذكور والإناث Eالغلوبولين المناعي 
  .1،2 1966 في عام ، أول ما وصفتهانفس

يعتقد أن سبب متلازمة جوب هو خلل في الكيناز المفعلة 
مما يسبب اضطراباً في ) Janus activated kinase(بيانوس 

 الضرورية للاستجابة للأخماج الفطرية Th17عدد ووظيفة 
والأخماج خارج الخلوية، ومن جهة أخرى، يتطور خلل 

امين من قبل في الجذب الكيميائي بسبب إطلاق الهيست
، وغياب IgEالخلايا البدينة بعد تنشيطها المتواسط بالـ 

أو  إنتاج الإنترفيرون غاما من قبل الخلايا وحيدة النوى
 دوراً في تعزيز استجابة يؤدي، الذي هانخفاض
  .3،4العدلات

 :التظاهرات السريرية
النمط الأول ذات الوراثة : 5متلازمة إلى شكلينتصنف ال

الذي يتميز بوجود شذوذات في الأجهزة  دةالجسدية السائ
الهيكلي والأسنان، والمتعددة، بما فيها الجهاز المناعي، 

والنمط الثاني، ذات الوراثة الجسدية المتنحية، يتظاهر فقط 
  .بالأعراض المناعية، وهو نادر الحدوث

 الظاهرات الجلدية من العلامات المميزة والواصمة دتع
مر الوليد على شكل طفح وليدي للمرض، وقد تبدأ من ع

، وتبدأ الأخماج الجلدية بالظهور أيضاً في 5أكزيميائي
الطفولة المبكرة، على شكل تطور الخراجات، الدمامل 
 والتهاب النسيج الخلوي بالعنقوديات أو المبيضات البيض

طور تالتي تخلو غالباً من العلامات الوصفية للالتهاب لت
بعدها تتطور لدى .  العقد اللمفيةالنهاية إلى التهاب فيفي 

الطفل عادة أخماج راجعة أو مزمنة خاصة في الجهاز 
التنفسي العلوي مثل التهاب الجيوب والتهاب الأذن 

الوسطى القيحي بممرضات مختلفة مثل العنقوديات 
المستدميات النزلية والمبيضات، والمذهبة، 

)Haemophilus influenzae ( وممرضات أخرى، كذلك
طور ذوات الرئة المتكررة التي قد تنتهي بتشكل القيلات تت

  .الهوائية والنواسير القصبية الجنبية
ومن العلامات الأخرى الواصمة للمرض، وجود سحنة 

التي تتألف من ازدياد ") خشنة"سحنة (زة وجهية ممي
وجسر أنف ) قاعدة أنف عريضة(عرض جناحي الأنف 

، 6افات اللحاظيةتباعد المسوتبارز الجبهة، وعريض، 
من المرضى وتصبح جلية % 100 إلى 80تظهر لدى 

قد تتطور كذلك . أكثر مع التقدم بالعمر خاصة بعد البلوغ
مجموعة من الشذوذات الهيكلية عند بعض المصابين، 

مفاصل مفرطة البسط، و، 6انطمار الأسنان الأولىأهمها 
والنقص في ) Osteopenia(قلة العظم وكسور متكررة، و
 .معدن العظام عند بعض المرضىت

  : الموجودات المخبرية
 50000 و2000تراوح مستوياته بين :  الدمIgEفرط  •

، وتستعمل القيمة 7مل عند أغلبية المرضى/وحدة دولية
مل كحد اعتباطي لتلك /وحدة دولية 2000الدنيا، وهي 

مع  HIES مرضى مشخص لهم شوهدالمتلازمة، علماً أنه 
 IgEمل، ولا تتعلق قيمة /دة دولية وحIgE 400قيمة 

المصلية بشدة المرض، حيث تكون المستويات مرتفعة 
جداً خلال الطفولة، وقد تبقى ثابتة أو تنخفض مع مرور 

 .لمستوى الطبيعيمن االزمن إلى القيم القريبة 

كثيراً ما ترتفع مسبقة : ارتفاع تعداد الحمضات •
 تعداد من% 50-40الأخماج، وقد تصل نسبتها إلى 

، وغالباً تكون همالكريات البيضاء الكلي عند بعض
 .مرضى التأتبتلك عند مستوياتها أعلى من 

عند البعض IgA ، وIgG ،IgMقد ترتفع مستويات  •
، Gوتنخفض مستويات تحت أصناف الغلوبولين المناعي 
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 تكون مستويات المتممة الكلية الانحلالية في حين
)CH50(و ، C3و ، C4كذلك يكون التعداد الكلي طبيعية، و

 .لكريات الدم البيضاء طبيعياً عند غياب الخمج

  : التشخيص
 ترافق الموجودات السريرية إلىيستند التشخيص 

المذكورة سابقاً مع الموجودات المخبرية الوصفية 
ا الاختبارات الجزيئية لطفرات الجينللمرض، أمSTAT3  ،

 من أنها قد رغمعلى الفرة بشكل واسع، افهي غير متو
تؤمن التشخيص الأكيد، وهناك بعض الظروف الخاصة 
والوصفية للمرض التي قد تقترح التشخيص بشدة مثل 

ز عند طفل في عائلة ذات  الطفح الأكزيميائي المميظهور
قصة إيجابية لداء جوب، والملامح الوجهية الخشنة التي 

جد عند معظم المرضى، والإصابة المتكررة بذوات تو
 .ة مع تشكل القيلات هوائيةالرئ

 عن  Eويجب تفريق متلازمة فرط الغلوبولين المناعي
متلازمة ويسكوت ألدريتش، وعوز والتهاب الجلد التأتبي، 

 .المناعة المشترك الوخيم

  : التدبير والعلاج
تعالج الأخماج الجرثومية بالمضادات الحيوية المناسبة 

عطاء الوقائي د من الإحسب الزرع الجرثومي، كذلك لابب
، ومن المهم جداً )trimethoprim-sulfamethoxazole(لـ 

السيطرة على الحكة والتهاب الجلد الأكزيميائي والعناية 
بالجلد عن طريق استعمال مضادات الهيستامين، 

الكريمات المرطبة، وقد تفيد القشرانيات السكرية و
  .الموضعية عند غياب الأخماج

ن غاما الإنساني المأشوب  إعطاء الإنترفيروديع
)Recombinant human IFN-gamma ( للمصابين بـ

HIES مفيداً في تحسين الجذب الكيميائي للعدلات في ،
 قد تؤدي تلك المعالجة إلى إِذْ، )in vitro(الزجاج 

، وتحسن في الأعراض IgEمستويات أقل قليلاً من 
ية من إعطاء الجرعات العالإلى ا بالنسبة ، أم2التنفسية

، فلم تثبت فائدتها )IVIG(الغلوبولين المناعي الوريدي 
بشكل نهائي، وهناك مراكز لا تقترح مثل هذه 

 .3المعالجات

  :الإنذار
يبدو أن الأخماج الرئوية المختلطة، هي السبب الرئيسي 
للوفاة، وتليها الليمفوما، ويمكن للقيلات الهوائية أن 

ام والفطور، بما فيها تستوطن من قبل الجراثيم سلبية الغر
والزوائف ) Aspergillus fumigatus(الرشاشيات المدخنة 

خمج جهازي، أو والزنجارية، وتسبب ذات رئة لاحقة، 
نزف رئوي فجائي، وقد يسبب الغزو الفطري للأوعية، 

مع اختلاطات ) mycotic aneurisms(أمهات دم فطارية 
ز مينزفية لاحقة في الرئة  والأعضاء الأخرى، وتت

  .8الليمفوما عند هؤلاء المرضى بإنذار فقير نسبياً
  :الدراسة العملية

 أجريتْ الدراسة في مستشفى الأطفال الجامعي بدمشق،

 سريراً، 435وهو مستشفى تخصصي مرجعي يحوي 
  . كلّها ويستقبل الأطفال المرضى من المحافظات السورية

  :هدف البحث
احية التظاهرات إلقاء الضوء على متلازمة جوب من ن .1

الأدب بالموجودات المخبرية لدينا ومقارنتها والسريرية، 
 .الطبي

دراسة الاختلاطات الجرثومية والعلاج بالمضادات  .2
 .الحيوية المختلقة ونتائج تلك العلاجات

  .   رفع مستوى الشك السريري بالمتلازمة لدى الأطباء .3
 :طريقة الدراسة وموادها

أجريت الدراسة : Study Populationمرضى الدراسة  .1
 طفلاً من الذين شخص لديهم داء 13على عينة ضمت 

ر المرضى اختيجوب في مستشفى الأطفال الجامعي، و
على أساس الموجودات السريرية والمخبرية الوصفية 

 .لمتلازمة جوب
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وهي دراسة راجعة تضمنت المرضى : مدة الدراسة .2
لسنوات الأربع الذين شخص لهم بداء جوب خلال ا

 . الماضية في مستشفى الأطفال الجامعي

  :نتائج الدراسة
 لديهم داء جوب، اً مشخص طفلا13ًأجريت الدراسة على 

، كانت نسبة الذكور المصابين )1 الجدول(كما يبين 
  %).31(أعلى من نسبة الإناث %) 69(

  

 حسب الجنسبتوزع المصابين : 1 الجدول
 النسبة العدد الجنس

 %69 9 ذكر

 %31 4 أنثى

أن ثلثي الحالات تقريباً شخصت لدينا ) 2 الجدول(ويبين 
بعد عمر %) 38(، وثلث الحالات %)62(قبل عمر السنة 

.السنة
  

 حسب عمر التشخيص بتوزيع المصابين: 2 الجدول
 النسبة العدد الفئة العمرية

 %62 8 ن سنةأقل م

 %38 5 أكبر من سنة

  : دراسة التظاهرات السريرية
ز متلازمة جوب بحدوث أخماج تنفسية علوية وسفلية تتمي

راجعة، وكذلك بحدوث الأخماج الانتهازية، وتوزعت 
) 3 الجدول (الآتيالأخماج التنفسية العلوية على الشكل 

 أطفال من أخماج تنفسية علوية 5حيث كان يعاني 

 منهم كان مصاباً بالتهاب أذن وسطى، وحالة 3راجعة، 
 في حينواحدة لكل من التهاب الجيوب والتهاب الخشاء، 

لم تتطور الأخماج التنفسية العلوية الراجعة عند بقية 
.المرضى

  
 توزع الأخماج التنفسية العلوية: 3 الجدول

 عدد الحالات المرض

 1 التهاب الجيوب

 1 التهاب الخشاء

 3 التهاب الأذن الوسطى

نفسية السفلية، فكانت من نصيب معظم ا الأخماج التأم
 9المرضى، حيث تطورت ذوات الرئة الراجعة عند 

، واختلطت بالقيلات الهوائية عند 13مرضى من أصل 
4  لجدولا(ن في اثنين منهم، كما هو مبي.(  

 
 نسبة الأخماج التنفسية السفلية الراجعة: 4 لجدول ا

 النسبة عدد الحالات المرض

 %69 9 ذوات الرئة الراجعة

 %31 2 القيلات الهوائية

 %0 0 التدرن
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  :الأخماج الانتهازية
 13 مرضى من أصل 5لدى تطورت الأخماج الانتهازية 

أطفال 4 أصيب إِذْ، )5 الجدول(ن في مريضاً، كما هو مبي 

بداء المبيضات المخاطي الجلدي، وطفل واحد بالخمج 
  .BCGالتالي للقاح الـ 

  

 نسبة الإصابة بالأخماج الانتهازية: 5 الجدول
 النسبة العدد المرض

 %30.1 4 داء المبيضات الجلدي المخاطي

 %0 0 ذات الرئة بالمتكيس الكاريني

 BCG 1 7.7%خمج الـ 

، أن الطفح الوليدي )6 الجدول(ن يبي  :التظاهرات الجلدية
الطفح الجلـدي فـي     ومن الحالات،   % 23ظهر لدينا في    

مـن  % 54والـدمامل فـي      %38الأكزيما في   و،  30%
  .الحالات

  

 تظاهرات الجلديةنسبة تواتر ال: 6 الجدول
 %النسبة  العدد التظاهرات الجلدية

 %23 3 الطفح الوليدي

 %30 4 طفح جلدي

 %38 5 الأكزيما

 %54 7 الدمامل

  :المظاهر السريرية الأخرى
لوحظ في دراستنا انطمار في الأسنان البدئية فقـط عنـد           

 أطفـال  3لفموية عنـد  ، والشذوذات ا%)7.7(طفل واحد  

، ولم تحصل كسور عفوية، ولم تلاحظ الـسحنة         %)23(
ــ ــي الممي ــة ف ــة أي زة للمتلازم ــدول(حال ).7 الج

  

 ها وتواتر السريرية الأخرىنسبة المظاهر: 7 الجدول
 %النسبة  عدد الحالات المظاهر السريرية الأخرى

 %7.7 1 انطمار الأسنان البدئية

 %0 0 ملامح وجهية مميزة

 %0 0 الكسور

 %23 3 شذوذات فموية

  :الموجودات المخبرية
  :Eمستوى الغلوبولين المناعي 

 كان IgEأن مستوى ) 1 المخطط(و) 8 الجدول(نلاحظ من 
من الحالات، وعند النسبة % 38.46 في 1000أقل من 

 كان  حينيفمل، / وحدة دولية2000كان أكثر من  هانفس
 وحدة 2000 و1000من الحالات بين % 23في 

.مل/ليةدو

  
  في المصلE مستوى الغلوبولين المناعي :8 الجدول

IgE) النسبة  العدد )مل/وحدة دولية% 

 38.46 5 1000أقل من 

 23.07 3 2000 و 1000بين 

 38.46 5 2000أكثر من 
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  Eمستوى الغلوبولين المناعي : 1المخطط 

  :مستويات الغلوبولينات المناعية الأخرى
أن ) 9 الجدول(ن يبيIgG كان طبيعياً في نصف الحالات 

مرتفعاً عند الربع ومنخفضاً عند الربع الآخر، وتقريباً، 
%) 38(رتفع في وا كان طبيعياً عند النصف تقريباً، IgMو

 كان في حين، %)15(نخفض فقط عند امن الحالات و
IgAطبيعياً في معظم الحالات، وبشكل عام كانت  

د أكثر من نصف الغلوبولينات المناعية طبيعية عن
.المرضى

  

  الأخرى المناعية الغلوبولينات مستويات :9 الجدول
 IgA IgM IgG الغلوبولين المناعي

 % العدد % العدد % العدد 
↑ 2 15.3 5 38.4 3 23 

↓ 1 7.69 2 15.3 3 23 
N 10 76.9 6 46.1 7 53.8 

 
 تقـصي  جـرى  :المحيطـي  الدم في الحمضات مستوى
 طفـلاً  13 أصـل  مـن  أطفال 7 عند الحمضات مستوى

 مستوى كان ،كلّها المستقصاة الحالات وفي ،)2 المخطط(
  %.100 بنسبة أي مرتفعاً، الحمضات

  

  
  المحيطي الدم في الحمضات مستوى :2 المخطط

 تعـداد  أن) 3 المخطط (يبين :البيضاء الدم الكريات تعداد
 الحـالات،  ثلثي نحو في مرتفعاً كان البيضاء الدم كريات

 مـن  قلـة  عنـد  وطبيعيـاً  الحالات، ربع عند ومنخفضاً
  .المرضى

  
 البيضاء الكريات تعداد: 3 المخطط
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  :نتائج الزرع من الخراجات أو الدم
 اًعوشيعامل ممرض كثر ، أن أ)10الجدول (نلاحظ من 

 5( من الدم والخراجات هو العنقوديات المذهبة عزل
، %)31-مرضى 4(، تليه الزوائف %)38.5 –مرضى 
، وحالة )الراكدة(ن من الأسينيتوباكتير ا حالتتكما عزل

، الكليبسيلة )Enterobacter(واحدة لكل من الإمعائيات 
)klebsiella ( والإشريكية القولونية)Escherichia coli( ،

العنقوديات  (ن من الجراثيماولدى مريض واحد عزل نوع
  ).المذهبة والزوائف

 الدم أو الخراجات من الجرثومي الزرع نتائج :10 الجدول
 نتيجة الزرع العدد %النسبة 

38.5% 5 Staph. Aureus 

31% 4 Pseudomonas 

15% 2 Acinetobacter 

7.7% 1 E.Coli 

7.7% 1 Klebsiella 

7.7% 1 Enterobacter 

  :المضادات الحيوية المستخدمة
 استعملت في معالجة اختلاطات اًعوتغطيات شيكثر أ

متلازمة جوب هي مشاركات بين الأميكاسين 
والأوغمانتين، الأميكاسين مع الكليندامايسين أو 

ورينات الكلورامفينيكول، أو الفانكومايسين، أو السيفالوسب
الجيل الثالث، التارغوسيد والسيبروفلوكساسين، وكذلك 

  ).11 الجدول(الفلوكونازول لعلاج الأخماج الفطرية 

 
  المضادات الحيوية المستعملة:11 الجدول

 %النسبة  العدد المضاد الحيوي
Augmentin 4 30% 

Vancomycine 2 15% 
Ceftazidime 4 30% 
Amikacine 9 69% 
Imipinem 1 7.6% 

Chloramphenicol 1 7.6% 
Clindamycin 3 23% 
Ceftriaxone 1 7.6% 
Cefotaxime 5 38% 
Flocunazol 4 30% 

Ciprofloxacin 2 15% 
Tazocin 1 7.6% 

TMP/SMX 1 7.6% 
Targocid 7 54% 

  :القصة العائلية لمتلازمة جوب
  ).4 المخطط(  وسلبية في معظم الحالات،%)15( حالة 13كانت القصة إيجابية في حالتين من أصل 

 



 حرفوش. إ  -ملحم. م - الجاحد. ك                        2013 -الأول العدد -والعشرون التاسع المجلد -الصحية لومللع دمشق جامعة مجلة

 367 

  
 القصة العائلية لمتلازمة جوب: 4المخطط 

  :الإنذار والمتابعة
  ).12 الجدول(ا البقية، فلديهم أخماج متكررة قيد العلاج والمتابعة لدينا ، أم طفلا13ًحدثت الوفاة عند طفلين من أصل 

  الإنذار والمتابعة:12 الجدول
 النسبة العدد الإنذار والمتابعة

 %15 2 الوفاة

 %85 11 أخرى

  :لمناقشةا
 متلازمة نإ :عالمية، التي تقولبخلاف المعطيات ال •

، كانت معظم 1هانفس النسبةبجوب تصيب الذكور والإناث 
من نصيب الذكور )1 الجدول(الإصابات في دراستنا 

، وهي نسبة قريبة جداً من دراسة سابقة أجريت %)69(
ث كانت د عصام أنجق حول متلازمة جوب، حي.من قبل أ

وهذا الاختلاف غالباً بسبب صغر ، 9%)66.7(النسبة لديه 
 .العينة المدروسة

شخصت ) 2 الجدول( تقريباً في دراستنا الحالات اثلث •
وما تبقى، بعد عمر السنة، وهي %) 62(قبل عمر السنة 

ول ، وتق%)83.3(أنجق . نسبة قريبة من دراسة د
 تشخيصهم جري معظم المرضى ينإ :الدراسات العالمية

، وذلك عندما تبدأ الاختلاطات 8 سنة20قبل عمر 
والعقابيل لذوات الرئة المتكررة بالظهور، وتعكس هذه 

 لدينا من تقبلالنتائج طبيعة المجموعة العمرية التي 
 .الأطفال الرضع والصغار

• ة جوب بحدوث ز التظاهرات السريرية في متلازمتتمي
التهاب وأخماج تنفسية علوية من التهاب أذن وسطى، 

، ومن أخماج تنفسية )3 الجدول(التهاب خشاء وجيوب، 
 ذوات الرئة الراجعة سفلية عند معظم المرضى، مثل

التي اختلطت بالقيلات الهوائية في ) من الحالات% 69(
، )4  لجدولا(، كما هو مبين في %)31(حالتين 

وبالمقارنة بين نتائج دراستنا وبعض الدراسات الأخرى 
 :يأتنجد ما ي

 مقارنة نسبة الأخماج الرئوية السفلية: 13الجدول 
 ل القيلات الهوائيةتشك ذوات الرئة الراجعة 

 %31 %69 دراستنا

 %5.6 %50 9أنجق. دراسة د

 Freeman A.F 6 87% 77%دراسة 

 وجود تقارب في النسب المئوية )13 الجدول(نلاحظ من 
أنجق من . لذوات الرئة الراجعة بين دراستنا ودراسة د

 هناك فرق في حينأخرى، من جهة Freeman A.F جهة، و
كبير في نسبة تشكل القيلات الهوائية بين الدراسات 

، وربما Freeman A.Fدراسة ب، خاصة بالمقارنة الثلاث
يكون السبب في ذلك المجموعة العمرية الأصغر سناً 

 .لدينا

من % 30تطور داء المبيضات الجلدي المخاطي لدى  •
 بينما تذكر بعض ،)5 الجدول(الحالات في دراستنا 

، وهذا %)83( ، أن نسبة الإصابة قد تكون6المراجع
الاختلاف في النسبة أيضاً قد يكون بسبب اختلاف 

  .المجموعة العمرية لعينة المرضى لدينا
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من % 23 لدى) 6 الجدول(تطور الطفح الوليدي  •
ا في دراسة الحالات، أمFreeman A.F فكانت النسبة 

، وربما يظهر هذا الاختلاف في النسب بسبب غياب 81%
القصة الدقيقة للمرض منذ الولادة، أو عدم السؤال عنها 

إلى أثناء الاستجواب السريري، وكذلك الأمر بالنسبة في 
نسبتهما  إِذْ إن، %)54(والدمامل %) 38(تواتر الأكزيما 

الأكزيما والدمامل تحصل ( أعلى في الدراسات العالمية 
 ). 2،6في معظم الحالات

) 7 الجدول(لوحظ وجود انطمار في الأسنان البدئية  •
 3والشذوذات الفموية عند %) 7.7(فقط عند طفل واحد 

ابقة، كانت نسبة ، وبالمقابل في الدراسة الس%)23(أطفال 
ونسبة الشذوذات الفموية %) 72(انطمار الأسنان البدئية 

، والسبب في ذلك أن معظم الحالات لدينا كانت %)77(
إلى قبل عمر السنة من جهة، وربما بسبب عدم الانتباه 

أثناء فحص الأطفال الأكبر عمراً من في تلك المعطيات 
 .جهة أخرى

وية، وكذلك لم لم يصب أي من مرضانا بكسور عف •
حالة، أي تلاحظ السحنة المميزة لمتلازمة جوب في 

  . أنجق. دراسة دإلى وكذلك الأمر بالنسبة 
% 38أن في ) 1 المخطط(و) 8 الجدول( من نلاحظ •

 وحدة 1000ن  أقل مIgEمن الحالات كان مستوى 
 2000 و1000من الحالات بين % 23مل، في /دولية

من الحالات أكثر من % 38.46مل وفي /وحدة دولية
 أن 7، بينما يذكر في بعض الدراسات العالمية2000
مل لدى / وحدة دولية2000 كان أعلى من IgEمستوى

أغلب المرضى، ويدل هذا الاختلاف، على أنه قد تكون 
 Eت ارتفاع الغلوبولين المناعي هناك حالات أخرى سبب

في دراستنا غير متلازمة جوب، مما قد يطرح شكاً في 
 لم نقم بإجراء الاختبارات الجينية لمعرفة إِذْالتشخيص، 

 .فر تلك الإمكانات لدينااعدم توإلى السبب الجزيئي، نظراً 

نسبة الغلوبولينات المناعية كانت طبيعية في معظم  •
، وهذا يتماشى مع الدراسات )9 الجدول(حالات دراستنا 

  .9أنجق. ودراسة د 1،2،8العالمية
أجريت معايرة مستوى حمضات الدم لسبعة أطفال من  •

، وكان مرتفعاً في الحالات )2 المخطط ( طفلا13ًأصل 
  .6، وهذا يتماشى مع الأدب الطبيهاجميع المستقصاة

كان تعداد كريات الدم البيضاء مرتفعـاً فـي معظـم            •
، غالبـاً بـسبب الأخمـاج       )3 المخطط%) (73(الحالات  

  التي تطـورت    ا قلة الكريات البيضاء   المرافقة للمرض، أم
 .لإنتاني للنقيعند طفلين فقط، فقد تفسر بسبب التثبيط ا

 من الدم والخراجـات     شيوعاً عزلت عوامل ممرضة    كث ر أ
 ، هي العنقوديات المذهبة، تليهـا الزوائـف       )10الجدول  (

)Pseudomonas(،      وسلبيات الغرام الأخرى، وهذا يتماشى
 .1،2،6الأدب الطبي مع

طيف الجرثومي المتوقع فـي اختلاطـات       إلى ال نظراً   •
كات مختلفة من المضادات     مشار تلاستعممتلازمة جوب،   

الحيوية لتغطية إيجابيات الغرام، وعلى رأسها العنقوديات       
، حيـث اسـتعملت   )11 الجدول(المذهبة، وسلبيات الغرام 

ــد    ــين الأمينوغليكوزي ــشاركة ب ــين(الم ) الأميكاس
والأوغمــانتين، الكليندامايــسين، الكلورامفينيكــول،   
الفانكومايسين أو الجيل الثالث من السيفالوسبورينات، وفي       

 التارغوسـيد والإيميبينـيم،     أضيفحال عدم الاستجابة،    
 . ستعمل الفلوكونازول لعلاج الأخماج الفطريةاو

القصة العائلية كانت إيجابية فقط عند طفلين من أصل  •
 على أن النمط السائد ، وهذا قد يدلُّ)6المخطط  ( طفلا13ً
 .ي بلدنا، ذات الوراثة الجسدية المتنحيةف

حدثت الوفاة من الاختلاطات الجرثومية لمتلازمة  •
، ولا )10الجدول  ( طفلا13ًجوب عند طفلين من أصل 

 .  نسبة الوفياتغتتوجد في الأدب الطبي معطيات دقيقة 
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  :الاستنتاج
يجب الشك بمتلازمة جوب بكل حالة تترافق فيها الأخماج 

رئوية المتكررة والتظاهرات الجلدية مثل الجيبية ال
 ،IgEالأكزيما والدمامل مع المستويات المرتفعة من 

مل، ومن المهم / وحدة دولية2000خاصة إذا كانت فوق 
  . الدمIgEجداً نفي الأسباب الأخرى لفرط 

من أخذ قصة مفصلة، خاصة فيما يتعلق بوجود لابد 
ت مشابهة في الطفح الوليدي الأكزيميائي ووجود حالا

العائلة، وإجراء فحص دقيق للفم بحثاً عن انطمار الأسنان 
وجود السحنة إلى الانتباه ووالشذوذات الفموية الأخرى، 

الخشنة وإجراء الاختبارات الأكثر تقدماً لتأكيد تشخيص 
  .متلازمة جوب، بما فيها الاختبارات الجينية

References 
1. Rezai N. Primary Immunodeficiency Diseases, Definition, Diagnosis and Management. Tehran: Springer-
Verlag Berlin Heidelberg; 2008. 
2. LaPine TR, Hill HR, Stiehm ER, TePas E. Hyperimmunoglobulin E syndrome. UpToDate. September 28, 
2010. Available at:  http://www.uptodate.com/contents/hyperimmunoglobulin-e-syndrome . Accessed April 17, 
2011. 
3. Heimall J, Freeman A, Holland SM. Pathogenesis of hyper IgE syndrome. Clin Rev Allergy Immunol.. Feb 
2010 ;38(1):32-38. 
4. Paulson ML, Freeman AF, Holland SM. Hyper IgE syndrome: an update on clinical aspects and the role of 
signal transducer and activator of transcription 3. Curr Opin Allergy Clin Immunol.. Dec 2008 ;8(6):527-533. 
5. Freeman AF, Holland SM. The Hyper IgE Syndromes. Immunol Allergy Clin North Am. May 
2008;28(2):277-291. 
6. Freeman AF, Domingo DL, Holland SM. Hyper IgE (Job’s) syndrome: a primary immune deficiency with 
oral manifestations. Oral Diseases. 2009;15:2–7. 
7. Joshi AY, Iyer VN, Boyce TG, Hagan JB, Park MA, Abraham RS. Elevated serum immunoglobulin E (IgE): 
when to suspect hyper-IgE syndrome-A 10-year pediatric tertiary care center experience. Allergy Asthma Proc. 
Jan-Feb 2009;30(1):23-27. 
8. Jyonouchi H. Hyperimmunoglobulinemia E (Job) Syndrome. eMedicine. Jun 8, 2009. Available at:  
http://emedicine.medscape.com/article/886988-overview . Accessed April 17, 2011. 

 مـشق د جامعـة  مجلة .جوب متلازمة أو المعاودة الأخماج مع الدم في E المناعي الغلوبولين فرط متلازمة. ع أنجق 9.
  .112-95:(2)20;2004 .الصحية للعلوم

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 .3/3/2011 دمشق جامعة مجلة إلى البحث ورود تاريخ

  .16/6/2011 للنشر قبوله تاريخ

http://www.uptodate.com/contents/hyperimmunoglobulin-e-syndrome
http://emedicine.medscape.com/article/886988-overview

