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  گزارش موردي

  

گزارش يك مورد سندرم نقص چسبندگي لكوسيتي نوع يك همراه با زمان مناسب 
  افتادن بند ناف

    
   **اشرف باغباني، دكتر  *مژگان صفريدكتر 

  
 10/12/94 : پذيرش   8/9/94  :دريافت

  

  :چكيده
باشد كه با عفونت هاي مكرر باكتريال و         مي فيلاختلالات نادر كاركرد نوترو    سندرم نقص چسبندگي لكوسيتي نوع يك ، از          :مقدمه

 . بيماران معمولا سابقه اي از دير افتادن بند ناف را دارند و قارچي خود را نشان مي دهد

در  .هاي مكرر تنفسي، پوستي و كانديدياز دهاني تحـت بررسـي قـرار گرفـت         پسر چهارده ماهه اي به دليل عفونت       :معرفي بيمار 
بررسـي هـاي    . بند ناف در روز شـشم تولـد افتـاده بـود            . دو ماهگي و چهار ماهگي آبسه تشكيل شده بود         محل تزريق واكسن در   

اين يافته ها به نفع تشخيص سندرم نقص         . در فلوسيتومتري بود   CD18آزمايشگاهي نشان دهنده لكوسيتوز با نوتروفيلي و كاهش         
  .ميباشد)LADs1(چسبندگي لكوسيتي نوع يك

تـشخيص بـه موقـع ايـن     . يماران در صورت تاخير در تشخيص به علت عفونت هاي مكرر شديد فوت مي كنند     اين ب  :نتيجه نهايي 
  .گرددنوع بيماري و درمان آن كه پيوند مغز استخوان است به بقاي بيمار منجر مي

 

 عفونت / سندرم  نقص چسبندگي لكوسيتي/ بند ناف  :كليد واژه ها
  

  :مقدمه
لكوسيتي يك بيمـاري نـادر      سندرم نقص چسبندگي          

يك اختلال عملكرد نوتروفيلي    و  نقص ايمني اوليه ميباشد     
ي شيرخوارگي بروز مي يابـد و بـا       است كه معمولا در دوره    

اولين بار در   ). 1(توارث اتوزومال مغلوب مشخص مي شود       
پاتوژنز آن به صـورت عـدم       ) 2( شرح داده شد     1970سال  

 انـدوتليوم در جريـان      توانايي لكوسيت ها در چسبيدن بـه      
 مهاجرت به بافـت هـاي عفـوني         ،بنابراين. التهاب مي باشد  
اين اختلال بسته به نـوع نقـص مولكـولي          . مختل مي شود  

 : سه نوع مي باشد

   αLβ2 و انتگــرين αMβ2نقــص در انتگــرين  : Iنــوع      
 روي سلول هاي ميلوئيـد      C3bمي باشد كه به رسپتورهاي      
ايـن پـروتئين هـا بـا ژن كـد           . و لنفوئيد متصل مـي شـود      

موتاسـيون در   .  ارتباط دارد  21روي كروموزوم    CD18كننده
.  مـي شـود    CD11/CD18اين ژن باعث عملكرد غير طبيعي       

  و بـا  . اخـتلال در ليگانـدهاي سـلكتين وجـود دارد         : IIنوع  
  
  

ــا اخــتلالات    ــت هــاي راجعــه همــراه ب ــوتروفيلي و عفون ن
  . نورولوژيك مشخص مي شود

مي باشد كه  II كينيدين ـز اختلال در انتگرين  ني: IIIنوع 
با عفونت هاي راجعه و اختلالات خونريزي دهنده مشخص         

  ).3(مي شود 
بيماري معمولا با عفونت هاي مكرر باكتريال و قـارچي              

فرصت طلب در دهان، پوست ، سيستم تنفسي و مخاطي،          
عليرغم نوتروفيلي بارز،تشكيل چرك    .خود را نشان مي دهد    

). 1،2(گيـرد    ترميم زخم بخوبي صورت نمـي     . جود ندارد و
  ).4(شرح حالي از تاخير در افتادن بند ناف را دارند 

ــا تــشخيص نقــص چــسبندگي       در ايــن جــا بيمــاري ب
معرفي مي شود كه بند نـاف        )LADs1(لكوسيتي نوع يك    

هــدف از معرفــي، . او در زمــان مناســب جــدا شــده اســت
ي است چرا كه يك بيماري نادر       آشنايي بيشتر با اين بيمار    

  بــوده و تــشخيص زودتــر از بــروز عــوارض جلــوگيري      
  .كند مي
  
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
  )mo_sfr@yahoo.com(دانشگاه علوم پزشكي همدان مركز تحقيقات پزشكي مولكولي  ،استاديار كودكان *

  دستيار گروه كودكان دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي همدان **
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  :معرفي بيمار
بررسي  اي بود كه براي   چهارده ماهه  بيمار شيرخوار پسر      

 در دومـاهگي،   .علت عفونـت هـاي مكـرر بـستري گرديـد          
يق واكسن ثلاث دچار تورم، اريتم و ترشح شده         ردرمحل تز 

 مراجعه به پزشك با تشخيص آبـسه بـستري و           پس از . بود
پس  بيمار. يوتيك وريدي قرار گرفته بود ب تحت درمان آنتي  

يـق واكـسن ثـلاث      راز واكسن چهار ماهگي نيز در محل تز       
دچار تورم و اريتم مي شود كه تحت نظر پزشـك درنـاژ و              

بيمار سابقه بـستري در نـه       . آنتي بيوتيك دريافت مي كند    
 سپـسيس، يـازده مـاهگي و دوازده    ماهگي به علـت تـب و      

سـابقه ضـايعات    .ماهگي بـه علـت پنومـوني داشـته اسـت          
  .كانديدياز مكرر را در دهان و لب ها ذكر مي كرد

 بـوده    گرم 3700وزن موقع تولد بيمار      ،از نظر تاريخچه      
  .بند ناف بيمار به موقع در روز ششم تولد افتاده بود. است

پـسردايي و   (منسوب بودنـد    در تاريخچه خانوادگي والدين     
 بيماري مـشابه در     ،بيمار فرزند اول خانواده بود    ). دخترعمه

  .خانواده ذكر نمي شد
 معاينه سر  .در موقع مراجعه، علايم حياتي طبيعي بود           

 در معاينه دهان     و لنفادنوپاتي نداشت  ،و گردن طبيعي بود   
  ).1شكل(كانديدياز دهاني داشت 

  

  
  

  ديايي در دهانضايعه كاندي: 1شكل 
  

  معاينـه  . در معاينه حلق تونسيل ها مشاهده مـي شـد              
  در . طحـال و كبـد بـزرگ نبـود        . قلب و ريـه طبيعـي بـود       

  يـق واكـسن در پـاي       رمعاينه اندام تحتاني اسكار محـل تز      
چپ به صورت فرورفتگي با قطـر دو سـانتي متـر و عمـق               

   ميلـي متـر مـشاهده مـي شـد و در پـاي راسـت                 5تقريبا  
ــك و      م ــر ي ــا قط ــي ب ــورت فرورفتگ ــه ص ــكار ب ــل اس   ح

نيم سانتيمتر و عمق تقريبا سـه ميلـي متـر مـشهود بـود               
  ).2شكل(

  

  
  

  اسكار محل واكسن در پاي چپ و راست: 2شكل 
  

بر .  گرم بود  8000) چهارده ماهگي (وزن موقع مراجعه         
اساس نمـودار اسـتاندارد رشـد سـازمان بهداشـت جهـاني             

)WHO (    و از نظـر     5نسبت به سن، زير صدك      از نظر وزن 
گرافـي  .  قـرار داشـت    25 و   10دور سر به سن، بين صدك       

  .قفسه سينه در زمان مراجعه طبيعي بود
آزمايش شمارش كامل سلول هاي خوني، لكوسيتوز بـا             

سديمانتاسيون ). 1 جدول(ارجحيت نوتروفيل را نشان داد      
  . بودmm/hr 37گلبول هاي قرمز  

  
بيمار در ) CBC(يج شمارش كامل سلول هاي خونينتا: 1جدول 

  سه تاريخ متفاوت
3/5/94 29/4/94 20/3/94 

26900 20200 73000 White blood cell count(per µl) 

9/40 50 65 Neutrophils(%) 

2/47 47  25 Lymphocytes(%) 

2/10 9 8/9 Hemoglobin(mg/dl) 

551000 485000 583000 Platelet count(per µl) 

  
ــي       ــستم ايمن ــي سي ــرمي  ،در بررس ــطح س ــوس    ايمون

 165 و267 ،1127بـه ترتيـب   A ، وG ،Mگلوبولين هاي  
 ،  Eميلي گرم در دسي ليتر و سطح سرمي ايمونوگلوبولين

klu/l 952 تست غربالگري قدرت كشندگي نوتروفيـل      .  بود
(NBT=100%)  سـطح سـرمي اجـزائ سـوم و         .  نرمال بود

ــان  ــارم كمپلم    و  (C3=116 mg/dl ,C4=34mg/dl)چه
  (CH50=94%)انــدازه گيــري ميــزان همــوليز كمپلمــان

  فلوســيتومتري بيمــار نيــز نــشان . همگــي نرمــال بودنــد 
، 1/31(%CD11b(، CD11a %)2/0(دهنــــده كــــاهش   

)7/10(%CD11c  و )6/3(% CD18  مجمـوع علايـم   . بـود
باليني و آزمايـشگاهي فـوق تاييـد كننـده سـندرم نقـص              

  .ي لكوسيتي تيپ يك مي باشدچسبندگ
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  :بحث
     LAD1           ،فنوتيپ هاي مختلف دارد كه به انـواع شـديد 

  در نـوع شـديد    . متوسط و خفيف تقسيم بندي مـي شـود        
2%CD18<      بـا  . كنـد   ميباشد و در سن پايين تـر بـروز مـي

عفونت هاي راجعه شديد قارچي و باكتريايي فرصت طلـب          
رمان مناسب بـه    خود را نشان مي دهد و در صورت عدم د         
در فـرم خفيـف     . مرگ در دوران شيرخواري منجر ميگردد     

شدت عفونت هـا كمتـر      .  ميباشد =CD18%2-30متوسط تا
با توجه به اينكـه   ).5(بوده و بيماران به بزرگسالي ميرسند     

شدت بيمـاري او متوسـط        است، =CD18 %6/3در بيمار ما    
 بند ناف   معمولا بيماران تاريخچه تاخير در افتادن     . ميباشد

نيز دارند اما بند ناف در بيمار ما در زمـان مناسـب افتـاده               
توجه به اين نكته مهم است كه عدم تاخير در افتـادن            . بود

بند ناف نبايـد مـانع از در نظـر گـرفتن ايـن تـشخيص در             
در اين بيماران عفونـت     . بيماران با عفونت هاي مكرر بشود     

راف مقعـد را  معمولا پوست، سيستم تنفسي، روده ها و اط ـ     
ــوس،   .كنــد درگيــر مــي ــاتوژن هــاي اســتافيلوكوك آرئ پ

ارگانيسم هاي گـرم منفـي و عفونـت هـاي قـارچي مثـل               
هپاتومگالي ناشـايع   . كانديدياز و آسپرژيلوس شايع هستند    

 ضراحدر بيمار   . اختلال در ترميم زخم دارند     )2،6،7(است  
اختلال در ترميم ضايعه پوستي باعث بروز اسكار در محـل           

  .تزريق واكسن شده بود
در بررسي هاي آزمايشگاهي تعداد نوتروفيل ها در فـاز               

   مـي باشـد و بـه        µl / 30000حاد عفونت معمولا بيشتر از      
µl/ 100000  در فواصل زماني بين عفونت هـا        .نيز ميرسد 

تاييــد .  ميباشــدµl/  12000تعــداد نوتروفيــل هــا حــدود 
  فلوسـيتومتري    در CD11 و  CD18تـشخيص بـا كمبـود    

 هم نوتروفيلي شديد و كـاهش       د شده ايدر بيمار   . باشد مي
CD18   وCD11 در فلوسيتومتري وجود داشت .  

سـلول هـاي    (در درمان بيماري پيوند مغـز اسـتخوان              
مطالعات ). 8(به بهبودي كمك مي كند      ) بنيادي خون ساز  

اســتفاده از فوكــوز ). 2(ژن درمــاني در حــال انجــام اســت 
  ).9(به كار مي رود LAD2كي در انواع خورا
ــكوس      ــال واسـ ــاران در سـ ــيرخوار 2012 و همكـ  شـ
  يــاختلال چسبندگارده ماهه اي را با تشخيص ـــــچه

  

  
لكوسيتي و برونكو پنوموني و اوتيت مدياي مكـرر گـزارش           
كردند كه بدون پيوند مغز استخوان بـه علـت سپـسيس و             

 مـوردي كـه     در گـزارش  ). 10(شوك سـپتيك فـوت شـد        
 انجام شد، دختـر سـه سـاله         2007 در سال    كوكستوسط  

اي معرفي شد با عفونت هاي مكرر دهان كه بيست و چهار   
بـدون درمـان و بـا عفونـت     LADs  ماه پـس از تـشخيص   
  ).7( شديد ريوي فوت نمود

و ) 11( در ايران علاوه بر گزارش هاي موردي از مـشهد        
 علايم باليني   2007ال  موحد و همكاران در س    ) 12(شيراز  

 بيمار با نقص چسبندگي لكوسيتي      15را در  و آزمايشگاهي 
در اين گزارش سن بيماران بين      ). 13( نوع يك شرح دادند   

شايعترين . بوده است )  سال 4متوسط  ( سال   14 ماه تا    10
ــرر،  ــاي مك ــت ه ــم عفون ــم،   علاي ــرميم زخ ــتلال در ت   اخ

 اختلال در . زخمهاي دهاني و آبسه هاي پوستي بوده است       
CD18تقــي زاده .  در تمــام بيمــاران وجــود داشــته اســت

  2ITGBمرتضايي و همكاران ، چهار موتاسيون جديـد ژن          
  ).14( را از ايران گزارش كرده اند

ما هم با عفونت هاي راجعه ريه، پوسـت و دهـان             بيمار    
بررسي شد و بـا آزمايـشات انجـام شـده و فلوسـيتومتري              

بندگي لكوسـيتي نـوع يـك       تشخيص سندروم نقـص چـس     
بــراي بيمــار آنتــي بيوتيــك خــوراكي جهــت . تاييــد شــد

پروفيلاكسي و داروي ضد قارچ براي ضايعات دهاني تجويز         
وجهـت انجــام پيونــد مغزاســتخوان بـه مركــز پيونــد مغــز   

  . استخوان ارجاع داده شد
بيماري هاي نقـص ايمنـي      بطور خلاصه مي توان گفت          

بيماري هاي نادري هستند كه آشنايي با آنهـا و تـشخيص            
اگر در هنگام بروز عارضه واكـسن،       . مهم است آنها  زودرس  

بيماري زودتر بررسي و تشخيص داده مي شد  بيمار دچار           
احتمـالا در صـورت عـدم       .گرديـد عفونت هاي مكـرر نمـي     

ت عفونـت   تشخيص در مراجعه اخير اين بيمار نيـز بـه عل ـ          
اين نكته قابل اهميت اسـت كـه        . هاي شديد فوت مي كرد    

به هنگام مشاهده عوارض واكسن لازم اسـت بيمـار ازنظـر            
ــراي انجــام    نقــص ايمنــي اوليــه بررســي شــود و بيمــار ب
آزمايشات تخصصي به مراكز بررسي نقايص ايمنـي ارجـاع          

   .داده شود
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Abstract 
 
Introduction: Leukocyte adhesion deficiency type 1 is a rare disorder of function of neutrophils 
which presents with recurrent bacterial and fungal infections. The patients usually have a his-
tory of delayed umbilical cord detachment. 
Case Report: The patient was a fourteen-month-old boy with recurrent bronchopneumonia, skin 
abscess and oral candidiasis. There was a history of abscess formation in site of vaccine injec-
tion in two and four months of age. The umbilical cord detachment was occurred in the 6th 
day of birth. Laboratory studies showed marked leukocytosis and neutrophilia 
.Flowcytometry showed low amount of CD18. These were all compatible with a diagnosis of 
leukocyte adhesion deficiency type I (LADs1). 
Conclusions: The patients die in the event of a delay in diagnosis because of recurrent severe 
infections. Early diagnosis and treatment of these diseases by stem cell transplantation im-
prove the survival of the patient. 
(Sci J Hamadan Univ Med Sci 2016; 23 (1):88-92) 
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