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Rezumat

Prezentdm cazul unui birbat de 74 de ani cu dispnee,expir mult prelungit, wheezing, fatigabilitate, astenie, aparut in
urma cu o saptamana anterior prezentarii. Examenul obiectiv evidentiaza o stare generala alterata, facies suferind,
torace emfizematos, raluri sibilante bilateral si hepatomegalie marcata.Acest pacient este cunoscut de 5 ani cu un
sindrom hipereozinofilic :3500/mmc eozinofile cu un debut atipic, de tip septic , cistita necrotico-hemoragica,
splenectomizat pentru suspiciune de limfom splenic, histopatologic aparand doar multiple infarcte splenice.S-a
trecut in etapele de diagnostic prin excluderea altor hipereozinofilii secundare :parazitoze, medicamentoase,
cozinofilia reactiva, intalnita in parazitoze, reactii postmedicamentoase, boli alergice, boli proliferative, boli
pulmonare precum astmul alergic, aspergiloza alergica, pneumonia eozinofilica, boli gastrointestinale, autoimune ,
cistita, endocrinopatii . A doua categorie de excludere pentru HES a fost reprezentati de anomaliile clonale ale
maduvei osoase,leucemia eozinofilica acuta si cronica, leucemia mieloida cronica, leucemia limfoblastica acuta,
Po]iciternia vera.

In momentul prezentirii actuale pacientul prezinti complicatii cardiace si respiratorii ale HES dar aparute relativ
tardiv, fird semne neurologice ceea ce conferd cazului un prognostic ad vitam bun comparativ cu datele din
literatura.

Summary

We present the case of 74 years old man with dry cough, dyspnoea, wheezing, fatigue which has appeared a week
before medical visit.

Patient’s exam reveals a bad general status, thoracic emphysema, sibilance, hepatomegalia.

The patient is known since 2002 with HES (3500 cosinophils/mmc) with atypical onset: septicemia, nectotic and
hemorrhagic cystitis, splenectomy for imagistic suspicion of splenic lymphoma , in fact histological findings
demonstrate many splenic infarcts.

Secondary eosinophilia have been ruled out: parasitizes, aspergillosis, drugs, allergic condition, connective tissue
disorders, pulmonary eosinophilia, eosinophilic gastroenteritis, malignancy, endocrinopathies. Other haematologic
condition were ruled out: eosinophilic leukemia, chronic myeloid leukemia, acute lymphoblastic leukemia,
policitemia vera.

The clinical particularity is the age of HES onset in an elderly men, the atypically onset and tardily apparition of
complication-cardiovascular and respiratory, without neurological complication which confers a good ad vitam
prognosis comparing to literature.
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Sindromul hipereozinofilic idiopatic (IHES)

este o afectiune rara, fiind caracterizata printr-o
hipereozinofilie marcata si persistenta, de etiologie
necunoscuta (1). Acest sindrom  este intalnit
frecvent la persoane cu varste cuprinse intre 20 si
50 ani, insa toate grupele de varsta pot fi interesate.
Raportul intre barbati si femei este de 9:1(7 ). IHES
este o anomalie hematologica cu o heterogenitate
clinica marcata. Se caracterizeaza prin valori
ridicate ale eozinofilelor in sangele periferic, de
cauza necunoscuta, cu cresteri de peste
1500/microlitru  pentru mai mult de 6 luni
consecutive, responsabile de aparitia disfunctiilor
organice (2). Nu a fost raportata nici o
predispozitie rasiala (7). Manifestarile clinice
intereseaza cu predilectie inima, pielea si sistemul
nervos, dar orice tesut sau organ poate fi afectat
(4). Din punct de vedere patogenic se descriu 3
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tipuri de HES: idiopatica, reactiva si clonala
Aceasta din urma cuprinde cel mai frecvent
varianta mieloproliferativa si cea limfoproliferativa.
Strategile actuale terapeutice se bazeaza pe aceasta
clasificare patogenica (5). Inhibitorii de tirozin
kinaza imatinib mesilat sunt de prima alegere in
terapia m-HES,  terapia  alternativa  fiind
reprezentata de hidroxiuree, IFN-alfa si alti agenti
chimioterapeutici, in timp de pacientii cu I-HES
raspund bine la terapia cu glucocorticoizi (3).
Prezentam cazul unui barbat de 74 ani, provenit
din mediul urban, care a fost internat in clinica
noastra prezentand tabloul clinic al unui sindrom
obstructiv de cai aeriene inferioare cu dispnee,expir
mult prelungit, wheezing, fatigabilitate, astenie,
aparut in urma cu o saptamana anterior prezentarii.
Examenul obiectiv evidentiaza o stare generala
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alterata, facies suferind, torace enfizematos, raluri
sibilante bilateral si hepatomegalie marcata.

Din antecedentele patologice retinem: cistita
ulcero-necrotica in iunie 2002, cu cistostomie
permanenta, cardiopatie ischemica cronica din
2003 si un sindrom de hipereozinofilie pentru care
pacientul a fost spitalizat pentru prima oara in
clinica noastra in urma cu patru ani cand a
prezentat  stare  septica  ,rush  generalizat,
hepatosplenomegalie marcata. Probele biologice

efectuate la acea data evidentiau
hipereozinofilie(3500/mmb3), VSH accelerat,
leucocitoza moderata(15800/mm?3),

hiperuricemie(9.2mg%), uree crecuta(91mg%), o
creatinina usor crescuta, reticulocitoza(34%), o
fosfataza alcalina de 230u/l. Imunograma arata
1eG=278¢/1, IgA=4,42¢/1, IoM=1,83¢/1. Markerii
virali: AgHBs, Ac.antHCV au fost negativi,
examenul coproparazitologic efectuat ,de asemenea
negativ, iar mielograma evidentia: eozinofile=5%,
NS=12%, plasmocite=2%, eozinocite=2%,
macrofage=2%, fara bacterii in sputa si urina, BK
negativ.  Examinarile  paraclinice  efectuate
dezvaluie: Rtg toracic evidentia un desen
bronhovascular interhilar accentuat bilateral,
ecogratia abdominala descria: hepatosplenomegalie
importanta(LHD=18cm, LHS=93cm, splina de
18,2cm), fara ascita. CT toraco abdominal nativ si
cu substanta de contrast a decelat la nivelul
mediastinului 2-3 adenopatii cu diametrul cuprins
intre 12 si 19 cm, fara acumulari lichidiene
pleurale;la  nivel  abdominal = se  certifica
hepatosplenomegalie importanta iar intrasplenic se
observa 3 formatiuni hipodense cu diametrul
maxim axial de 49/16/8 mm;vena splenica dilatata;
multiple formatiuni adenopatice cu diametrul
cuprins intre 3si 8§ mm la nivelul mezourilor,
precum si in  retroperitoneu, paraaortic i
interaorticocav, fara adenopatii pelvine.
Fibroscopia gastro-duodenala pune in evidenta un
stomac cu aspect de gastrita atrofica, nici un
argument in favoarea unei gastrite
hipereozinofilice. Traseul ECG arata un BAV gr.I si
modificari de faza terminala de tip ischemic. Pe
baza datelor anamnestice, a examenului obiectiv, a
probelor  biologice si  paraclinice orientarea
diagnosticului a fost spre o afectiune hematologica.
Frotiul periferic evidentia hipereozinofilie care
putea fi cauza bronhospasmului si a rushului. Sunt
sintetizate 3 categorii mari de eozinofilie ,dupa cum
urmeaza: boli alergice, parazitoze, reactii

postmedicamentoase, boli alergice, boli
proliferative, boli pulmonare precum astmul
alergic, aspergiloza alergica, pneumonia

eozinofilica, boli gastrointestinale, autoimune ca
artrita reumatoida severa sau foarte rar fasciita

eozinofilica, meningita, cistita, limfadenita sau
colecistita eozinofilica. A doua categorie include
anomaliile clonale ale maduvei osoase,leucemia
eozinofilica acuta si cronica, leucemia mieloida
cronica, leucemia limfoblastica acuta, policitemia
vera, si alte anomalii cromozomiale. In sfirsit, prin
excluderea celor doua categorii, vorbim despre
cazuti de eozinofilie persistenta, idiopatica.
Medulograma excludea o leucemie. CT evidentia
leziuni splenice sugestive pentru un limfom splenic.
Hepatomegalia nu avea caractere clinice, biologice
si imagistice de fibroza hepatica. Pacientul nu
relateaza consum de medicamente care ar fi putut
cauza modificarile biologice, nu are antecedente
alergice cunoscute, testele alergenice efectuate erau
negative. Gastroscopia efectuata nu aduce nici un
argument  in  favoarea  unei  gastropatii
hipereozinofilice. Dupa stabilizarea starii generale
pacientul a fost transferat in serviciul chirurgical
unde s-a practicat splenectomie si biopsie
ganglionara. Buletinul histopatologic a infirmat
suspiciunea unui limfom splenic cu determinari
secundare, descriind o hiperplazie foliculara cu
multiple infarcte splenice. Sub tratament cu
corticosteroizi eozinofilia se normalizeaza in 5 zile,
iar simptomatologia se remite.

In prezent probele biologice indica: trombocitoza
(650.000/mmc), leucocitoza usoara(14500/mmc),
hiperuricemie, o uree si creatinina  usor
crescute(65mg%-1,80 mg%). Frotiul periferic arata
Eo:12%, SG:54%, Ly:34%, Mo:9%, Ba:1%, rare
limfocite cu aspect moderat reactiv. EKG-ul actual
nu a suferit modifcari semnificative fata de
internarile precedente,ecografia abdominala descrie
hepatomegalie, dar fara leziuni focale, fara
hipertensiune  portala. Radiografia pulmonara
evidentiaza un aspect de fibroza pulmonara,
precum si aria hilului pulmonar drept mult largita,
fapt ce ridica suspiciunea unui proces tumoral,
infirmat insa prin examinarea CT toracic si
serologic prin NSE negativ.

Ecocardiografia dezvaluie un VD usor marit si
aorta cu diametrul de 37mm,cu ecodensitate
crescuta. Examenul neurologic efectuat  este
negativ.

Tratamentul este de departe destinat supresiei
cozinofilelor ~ pentru a  preveni  aparitia
complicatiilor, dar si pentru a minimaliza
simptomatologia existenta. Pacientul urmeaza
tratament cu Medrol 32mg cu reducerea progresiva
a dozelor pana la cea de intretinere(4 mg/zi) si
Hidroxiuteesoomg 2x1 tb/zi,3zile/saptamana,
3saptamani/luna, avand o evolutie buna a starii
generale.
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Discutii

IHES este o afectiune cu multiple complicatii
sistemice care variaza de la un pacient la altul, in
acest caz fiind vorba de complicatii cardiace,
respiratorii, trombotice si cutanate. Diagnosticul de
IHES se poate pune numai prin excludere, dupa ce
toate cauzele cunoscute cu eozinofilie secundara au
fost excluse.

Este o boala rara, cel mai frecvent intalnita la
barbati, complicatiile cardiovasculare, prezente in
mai mult de 40% din cauzele de HES, ca si in cazul
acestul pacient, reprezinta o cauza majora de
morbiditate si mortalitate. Trombocitoza existenta
se explica ca urmare a splenectomiei suferite.
Complicatiile neurologice, destul de frecvente
pentru aceasta patologie, sunt in continuare absente
la acest pacient.

Particularitatea cazului: este vorba despre un
HES a carui cauza ramane necunoscuta, care
debuteaaza acut, cu stare septica, ceea ce nu
constituie o caracteristica a acestel patologii.

S-a suspicionat la data primei internari existenta
unui limfom splenic cu determinari secundare,
sugerat atat clinic cat si imagistic, examenul
histopatologic insa a infirmat aceasta premisa,
concluzionand existenta unor infarcte splenice,
ceea ce se incadreaza in tipatul complicatiilor in
HES.

Aceasta afectiune devine simptomatica si este
depistata la o varsta inaintata, cu raspuns bun sub
medicatie imunosupresoare st corticoida.
Complicatiile cu cea mai mare frecventa semnalata,
cardiovasculare, au aparut relativ tarziu in evolutia
cazului, cele neurologice sunt inca absente,
pacientul avand un prognostic de viata bun sub
medicatia amintita.
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