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  با تظاهرات نادر G4گزارش يك مورد بيماري مرتبط با ايمونوگلوبين 
 
  

  30/6/98 :پذيرش ؛ تاريخ27/12/97 :مقاله دريافت تاريخ

التهابي است كه با سطح افزايش يافته  -يك بيماري فيبري)  G4 )IgG4 Related diseaseبيماري مرتبط با ايمونوگلوبين 
اين بيماري به صـورت   .شود پري اوربيتال مشخص مي ورمچند ارگاني و هاي  ، درگيريG4و اينفيلتريشن ايمونوگلوبولين 

ترياد تشخيصي شامل  باشد و شناسي مي بافت بر اساستشخيص نهايي .شود مي ر مردان ميانسال تا سالخورده ديدهمعمول د
  .باشد كورتيكواستروئيد مي بر پايهدرمان بصورت رايج .و تخريب عروقي است storiformاينفيلتريشن لنفوبلاستي، فيبروز 

  
 اوربيتال پري ورم ،IgG4 بيماري سيستميك مرتبط با ايمونوگلوبين، ،IgG4 با مرتبط بيماري: كلمات كليدي
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  مقدمه
 

التهـابي اسـت كـه     -يك بيماري فيبري IgG4بيماري وابسته به 
در گذشته به عنوان سـندروم   .كند مي معمولاً با ضايعات آماسي بروز

Mikulicz شـده اسـت    يا نوعي از سندروم شوگرن در نظر گرفته مي
ايـن بيمـاري در آقايـان    .1باشد خود بيماري مجزايي ميكنون اما هم ا

 83تـا   62باشد به طوري كه در مطالعات مختلـف بـين    شايع تر مي
همچنين ايـن بيمـاري   .3و2داده اند درصد بيماران را آقايان تشكيل مي

پاتوژنز اين بيماري تا حدي . 4سال شايع تر است 50در آقايان بالاي 
توايميـون يـا آلرژيـك    زيـاد ا  ه احتمـال باشد و ب زيادي ناشناخته مي

تظاهرات باليني اين بيماري بسيار متنوع بـوده و همچنـان در   .5است
حال شناخته شدن است، به صورتي كـه تظـاهرات ايـن بيمـاري در     

كـه بـه   هايي  ارگان. گيرد مي پزشكي قرارهاي  حيطه تمامي تخصص
شـوند مجـاري صـفراوي، پـانكراس، غـدد       مي صورت شايع درگير

 اطراف چشمي، كليـه هـا، ريـه هـا، غـدد لنفـاوي      هاي  بزاقي، بافت
رت تيروئيـديت ريـدل و فـرم    درگيري تيروئيد به دو صو. 6باشد مي

تـا   60 بين براساس مطالعات متعدد .7شود هاشيموتو ديده مي فيبروز
علائـم سرشـتي   . 8دارنـد درگيـري   در چند ارگان درصد بيماران 90

معمولاً شـديد نيسـت، تـب و     IgG4-RDروماتيسمي درهاي  بيماري
ايـن بيمـاري   .در اين بيمـاران شـايع نيسـت    CRPافزايش چشمگير 

 تقليـد ، عفوني و التهـابي را   بدخيمهاي  تظاهرات بسياري از بيماري
با شـك بـه بـدخيمي،     IgG4-RDتعداد زيادي از بيماران  و 9كند مي

پـاتولوژي  شوند و بيماري به صورت اتفاقي در بررسـي   مي بيوپسي
شامل اينفيلتريشن  IgG4-RDترياد تشخيصي .شود مي تشخيص داده

درمان آن .6باشد عروقي مي تخريبو  storiformلنفوبلاستي ، فيبروز 
باشـد امـا در مـوارد مقاومـت      مـي ها  بر پايه كورتيكواستروئيد اساساً
مثـل داروهـاي دسـته    هـا   اري بـه درمـان سـاير ايمونوساپرسـيو    بيم

DMARD مــورد ارائــه شــده در ايــن مقالــه از  .نيــز كــاربرد دارنــد
  .آيد بيماري به حساب ميغير معمول تظاهرات 

  
  

 گزارش مورد

مـاه پـيش بـه پزشـكان      7باشد كـه از   ساله مي 38 يخانم بيمار
 آزمايشگاهي متفاوتي نيز براي اوهاي  متعددي مراجعه كرده و تست

داروهـاي   درمان آنتي هيستامين و Atopyه و با تشخيص فتنجام گرا
براي بيمار آغـاز شـده بـوده     )NSIAD(ضد التهاب ضد استروئيدي 

ادم دوطرفه پـري اربيتـال و پلـي     بابه علت عدم بهبودي بيمار .است
آرترالژيا، همراه با رينوره و خشكي صبحگاهي بـه روماتولوژيسـت   

  .كند مراجعه مي
ضربان قلب ، mmhg 110/75فشار خون بيمار ،  معاينه بالينيدر 

ريه ، قلـب ، شـكم ،   . بود درجه 37دماي بدن قيقه و ضربه در د 68
ادم پـري  و  ديـده نشـد   آرتريت. بودند لگن و دستگاه عصبي نرمال

 بـا  برابـر  ESRآزمايشـگاهي  هـاي   در بررسي. وجود داشت اوربيتال
mm/h 40    ــامي ــد و تم ــزارش ش ــل گ ــدك ائوزينوفي ــزايش ان و اف
بيوشـيميايي و تسـت ادرار   هـاي   تسـت  روماتولوژيـك ، هاي  فاكتور

هـاي   تـي اسـكن   پـاراكلينيكي نيـز سـي   هاي  در بررسي .نرمال بودند
در تسـت   .توراكس ، شكم و لگن نرمال گـزارش شـدند  ها  سينوس

گيري گرديد كه بسيار افزايش ه سرم انداز IgG4آزمايشگاهي بعدي 
پاتولوژيك، بيوپسي پلـك  سپس براي بيمار جهت بررسي  .يافته بود

ــه در  ــد ك ــام ش ــروز   انج ــتي ، فيب ــن لنفوبلاس ــاد اينفيلتريش آن تري
storiform  عروقي مشاهده گرديد و در نهايـت تشـخيص    تخريبو

IGg4 10و پردنيزولون  گرم ميلي 30درمان بيمار  جهت. گذاشته شد 
دوز كـاهش  متوتروكسات تجويز شـد و در ادامـه    گرم در هفته ميلي
درصد ادم پـري اوربيتـال كـاهش يافـت      90پس از يك ماه  و يافته

  . نيز با كاهش همراه بود IgG4همچنين سطح 
 

 بحث 

IgG4-RD     س تظـاهرات  بيماري بسـيار نـادري اسـت و براسـا
مانند آنچه كـه در مقدمـه    ها و مقالات مربوط معمول آن در رفرانس

با در نظر گـرفتن تظـاهرات مفصـلي و خشـكي      بيماربيان شد، اين 
صبحگاهي، جنسيت خانم و سن پايين و عدم درگيري هـيچ ارگـان   

  .شود ديگري، بسيار نادر محسوب مي
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A Rare Case Report with Periorbital Edema 
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IgG4 related disease is fibro-inflammatory condition characterized by infiltration and 
increased levels of G4 immunoglobulin, multi-organ involvement and periorbital 
swelling. It is more common among men especially in middle to old ages. The diagnosis 
should be confirmed with histopathology. The diagnostic three important features of 
disease are lymphoplasmacytic infiltration, storiform fibrosis, and obliterative phlebitis. 
Treatment is Commonly based on corticosteroids. 
 
Keywords: IgG4-Related Disease, Immunoglobulin, IgG4 Related Systemic Disease, 
Periorbital swelling 
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