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  مقدمه
 يك اختلال LADS(1 (سندرم كمبود چسبندگي لكوسيت ها

است كه در مغلوب اتوزومال ي رثواتبا الگوي نولوژيك وارثي و ايم
كمبود با اين سندرم . آن عملكرد لكوسيت ها و فاگوسيت اشكال دارد

 يك يا چند اينتگرين كه شامل مولكول هاي عامل چسبندگي و
ترين  مهم). 1 (، مشخص مي شودرسپتورهاي سطحي سلول ها است

عفونت هاي طولاني مدت شديد و عودكننده  اين سندرم علامت
. صا در گوش و بيني و پوست همراه با گرانولوسيتوزيس استمخصو

  به تعدادها حتي در غياب عفونت لكوسيتتعداد در اين سندرم 
   .)2( افزايش مي يابد طبيعيبرابر  20 تا 2

  
   

  
  
  

  
 ها در تشكيل چرك و تجمع نوتروفيل ، گرانولوسيتوزبا وجود

   دايشتظاهر عفونت به صورت پي  وشتهها وجود ندا بافت
ت ها در محل هاي يلكوسيت ها و لنفوس. )2( است سرد  يآبسه

يد و يالتهابي جمع مي شوند و لنفوسيت ها در ارگان هاي لنفو
 مراحل بين ،سلوليي يد كه نياز به چسبندگي ديواره يغيرلنفو

اولين ). 3( جريان مي يابند ،لكوسيت و سلول هاي آندوتليال دارند
 و بودهدر ميان سلول هاي آندوتليال چرخش لكوسيت ها ي مرحله 
مداخله ) سلكتيني خانواده (چسبندگي مولكول هاي عامل  سپس
چسبندگي لكوسيت به آندوتليوم و ي آخرين مرحله  و نموده

اين سندرم ارثي مشتمل بر  .اتفاق مي افتدمهاجرت به زير آندوتليوم 
  هاي تكرار شونده و  عفونت دو نوع اختلال است كه به صورت

   .تظاهر مي يابدهاي زير پوستي  عفونت رونده پوستي مخاطي و پيش
و  و تاخير در ترميم زخم تشكيل نمي شود عفونت چرك در محل
   . داردبند ناف وجود جدا شدن

  خلاصه 
فاگوسـيت  رده ي ها مخـصوصا    لكوسيتعملكرد  يك نوع اختلال ايمني ارثي است كه در آن      ها لكوسيتندگي  سندرم كمبود چسب   :مقدمه
   . دارداختلال

 بيمار سـابقه اي از جـدا        سهدر هر    .مي شود با اين سندرم گزارش     )  ساله 5دو شيرخوار پسر و يك دختر        (  مورد سهدر اين مقاله     :معرفي مورد 
ي در چعلت عفونت باكتريـال و قـار  ه  مورد ديگر بدوعلت عفونت پوستي مراجعه نموده و ه  يك شير خوار ب    .اشتوجود د بندناف  ي  تاخيرشدن  

   .داشتوجود  CD11,CD18نوتروفيلي و كاهش ، هر سه مورد لكوسيتوز در . بستري شدندبيمارستانبيني و انگشت دست در 
 .اسـت  و قـارچي    مكـرر باكتريـال  هـاي  عفونـت   علـت  است كه يـك   درزاديما  سندرميك  سندرم كمبود چسبندگي لكوسيت ها      : نتيجه گيري 

  .دارندرا بيماران سابقه اي از تاخير در جدا شدن بند ناف معمولا 
   فاگوسيت، عفونت، لكوسيتچسبندگي  :واژه هاي كليدي

1- Leukocyte Adhesion Deficiency Syndrome 

  ، گروه اطفال)ع(بيمارستان امام رضا  ايران، مشهد،: آدرس مولف مسئول*
  Email: hamedia@mums.ac.ir    

  20/8/87:   تاريخ تاييد                                        20/2/87: تاريخ وصول

Archive of SID

www.SID.ir



  

 

 162

  1387                                                     شماره پنجاه و سوم، پاييز                مجله گوش، گلو، بيني و حنجره ايران

لكوسيتي در اثر يك عيب   كمبود چسبندگي، فنوتيپ نوع اول
هاي غشاي لكوسيت است كه  ژنتيكي در گروهي از گليكوپروتئين

وجود ه منوسيت و نوتروفيل ب -چسبندگي سطوح لنفوسيت ل دراختلا
 در اثر فقدان ساختمان كربوهيدراتي ،فنوتيپ نوع دوم .مي آورد

هاي نوتروفيل است كه ليگاند  سياليل لويس بر روي سطح سلول
نوع گزارش شده از ين  بيشتر.هستندهاي آندوتليال  هاي سلول سلكتين

   .)3-5 ( يك استنوع ،اين سندرم
  

  معرفي بيماران
به دليل وجود زخم سياه و عميق در پوست  ماهه 2 شيرخوار :مورد اول

وي با پدر و مادر  .بيضه ها و انگشتان دست به اورژانس آورده شد
شته و بيمار فرزند دوم يك داي درجه خانوادگي نسبت يكديگر 
 از  روز پس40( ناف تاخير در افتادن بندي والدين سابقه . خانواده بود

لكوز فوت  ند خانواده با تشخيص احتماليزرا ذكر كرده و اولين فر) تولد
 35600 يافته هاي آزمايشگاهي بيمار بيانگر لكوسيتوز به ميزان .كرده بود

و كاهش نسبي پلاكت به %) 70(مورفورنوكلئرها  پلي همراه با غالبيت
. ود ب75 و سرعت رسوب گلبول هاي قرمز معادل 76000ميزان تقريبي 

 روز بعد از 35 بيمار.  گزارش شدCD11,18 در فلوسيتومتري كاهش
   .فوت نمود بستري به علت  شدت ضايعات وسيع پوستي

 اهل افغانستان به علت مذكر روزه 35خوار  شيربيمار : دوم مورد
ي زخم سياه رنگ در انگشت دست و پوست زير لاله و  امفاليت
ر وجود لكوسيتوز با آزمايشات بيمار بيانگ .بستري شدگوش 

 در . نيز كاهش داشت CD11, 18يت نوتروفيل ها بود و حارج
تمام كشت ها منفي گزارش ز ا آزمايشات جهت بررسي سپسيس

محل آن به   كه افتاد بيمارناف چند روز بعد از بستري بند. شد
پس از درمان چند روز بعد  بيمار .وازلين پوشانده شد وسيله گاز

  .ي خوب مرخص گرديد با حال عموم،زخم
زخـم عميـق و      به دليل وجود      ساله 5 يدختر  بيمار :مورد سوم 

به اورژانـس    گوشي  ني و دهان و لاله      ، بي ها در لب رنگ  سياه  
 درجــه يــك نــسبت خــانوادگيبيمــار پــدر و مــادر  .آورده شــد

اولــين فرزنــد در . بــوددومــين فرزنــد خــانواده داشــتند و بيمــار 
 بنـد نـاف     ، مكرر فوت نموده   هاي شيرخوارگي به علت عفونت   

در شرح حال بيمـار،      .بودروز بعد از تولد افتاده       32هر دو فرزند  

وجــود  بينــي و پوســت  ،هــاي مكــرر گــوش عفونــتي ســابقه 
مويــد وجــود لوكوســيتوز بــا برتــري  آزمايــشات بيمــار .داشــت

 در ضمن سرعت رسوب گلبول هـاي        .نوتروفيل ها  و آنمي بود     
ــادل  ــز معـ ــزان125قرمـ ــد% CD18 ، 8/2 و ميـ ــزارش شـ   . گـ

در بررسي هـاي انجـام      . بود سي تي اسكن مغز و سينوس نرمال      
جهـت اصـلاح    . گـزارش شـد   موكورمايكوزيس در زخـم     شده  

ترانسفوزيون خون انجام شد و درمان بـا ضـد قـارچ             آنمي بيمار 
بيمـار   .صورت گرفت نيز  جراحي  ك همراه با دبريدمان     يسيستم

  .نفسي فوت نمود به علت عوارض تپس از چند روز
  

  بحث
تقريبـا بـيش از يـك        سندرم كمبـود چـسبندگي لكوسـيت هـا        

ر رك ـمرا گرفتار مي كنـد و بـا عفونـت هـاي     نفر در جهان  ميليون  
 چـرك و    كاهش تشكيل همراه با باكتريال و عفونت هاي قارچي      

ــاف    ــد ن ــادن بن ــاخير در افت ــوزادت ــيتوز ن ــشخص  و گرانولوس   م
ــي شـــود   ــا همـــه  ).6(مـ ــار يتقريبـ   هـــاي  ان عفونـــت بيمـ

ــرار ــونده  تك ــاني ش ــو  ،ده ــد  گل ــاني دارن ــوش مي   ). 7 ( و گ
 اينتگـرين هـر دو بـراي چـسبندگي     2و بتـا    سلكتينواسطه هاي   

هـا بـراي شـروع چـرخش         مخصوصا سلكتين  ،لكوسيت لازمند 
 ي نقـص  اين سـندرم در نتيجـه        ).7،8(  مي باشند  لكوسيت لازم 

آن ي  ه گيرنـده    ك) 9(  اينتگرين ايجاد مي شود     كدكننده ي  ژن
ــا  فاگوســيت اســتغــشاي در  ــد شــدC3bو ب ــر رويه و بان     ب

اين گيرنده يك    . قرار دارد  ،هاي اپسونيزه شده    ميكروارگانيسم
اسـت كـه در ايـن        CR3كمپلمـان ي  نـام گيرنـده     ه  اينتگرين ب ـ 

پلي پپتيدي  ي  دو زنجيره    CR3. )4(يافته است   بيماران كاهش   
ه  دارد كـه ب ـ    )CD1b(  دلتـا   كيلو 165  به وزن  آلفاي  و زنجيره   

در سـندرم   . كـد شـده اسـت     21وسيله ژني بر روي كرومـوزوم       
 يك كمبود سه مولكول گليكو پروتئين هترو دايمـر آلفـا و      نوع

-P15 ,O95,LFA,1هـاي    نـام ه  ها ب ـ  بتا منحصر به لكوسيت   

MAC-1بتــا مــشترك اســت كــه    ي  زنجيــره . وجــود دارد  
 مورد ايـن    يكي اكبري   آقا ).9( مي شود    ناميده CD18 نامه  ب

و م تــاخير در افتــادن بنــد نــاف يــســندرم را در اصــفهان بــا علا
  ).7(  گزارش نمودگرانولوسيتوزيس و اشكال در بهبود زخم
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         دكتر عبدالكريم حامدي و همكار                                           )گزارش سه مورد(سندرم كمبود چسبندگي لكوسيت 

 Lipnick              يك مورد سـندرم شـديد در شـيرخوار بـا كمبـود 
  ايـن سـندرم در    ). 4(كامل بتا دو اينتگرين گـزارش نمـوده اسـت           

بعـضي از مـوارد   . شـده اسـت   سـودان گـزارش   در حيوان هم   13 
 هفتـه سـن داشـته و بـا علايـم كلينيكـي         15مورد مطالعه كمتـر از      

ژنژيويت شديد، اخـتلال رشـد و از دسـت           -استوماتيت اولسراتيو 
   ).5(امفاليت و نوتروفيلي شديد تظاهر پيدا كردند -دندان هادادن 

  5 گـزارش نمـوده كـه         از ايـن سـندرم را         مورد Roos 8 آقاي
 از نظـر ). 10(  موتاسـيون هموزيگـوت داشـته انـد        آن هـا   مورد از  

Hung  ــيتومتري ــسي و فلوسـ ــابي كموتاكـ ــا ارزيـ ــايوان بـ    از تـ
امكـان   در ايـن سـندرم       ).11( مي توان اين سندرم را تشخيص داد      

هـم وجـود    پيش از تولـد     و تشخيص   تعيين فرد حامل ژن معيوب      
ن هاي اين بيمـارا     فاگوسيت ، است LFA1 در   نقصچون   و دارد

نمي توانند به خارج     قادر نيستند به آندوتليوم واسكولار بچسبند و      
 ، و توليد چـرك نماينـد     نموده   مناطق عفوني مهاجرت      و از عروق 

م و ي ـهمـه علا  .مـي گردنـد   منتـشر ها سريع  به همين دليل باكتري  
مي كنـيم مربـوط بـه فقـدان يـا            نشانه هايي كه در بيماران مشاهده     

 چــسبان يــا ليگــان هــاي    هــاي تئينه گليكــوپرويــكــاهش ارا
ژن درماني ايـن    در  . كربوهيدراتي بر روي سطوح لكوسيتي است     

). 12( بررسي شده اسـت      CD18 ناقلسندرم در دو بيمار دو ژن       
موارد متعددي از اين سندرم گـزارش شـده اسـت كـه در آن هـا                 
ايمني هومرال اين بيماران فعال مي شـود و توليـد نوتروفيـل هـاي            

  ).13-15(يش مي يابد آن ها افزا
LADS         همـه  .  دارد 2و1 بيماري نادر مادرزادي كه دو تيـپ

ــد ي بيمــاران ســابقه  ــاف دارن ــادن بنــد ن ــاخير در افت  بيمــاران .ت
ــدا     ــزه پي ــديد و ژنرالي ــتوماتيت ش ــزمن و ژنژيواس ــت م   پريودنتي

ــد ــوع . مــي كنن ــوزوم 1ن ــر موتاســيون ژن روي كروم    آن در اث
  

 21q22.3 روي   بـــر  كـــهCD18 وجـــود   ه بـــ هكـــد شـــد  
 و لكوسيتوزيس مـداوم در      مكررهاي شديد و     عفونت .مي آيد 

ــه اثبــات رســيده اســت  شــروع ژن ). 16-18( چنــدين مطالعــه ب
   دنبــالCD18 بــر روي بــالينيصــورت تحقيقــات ه درمــاني بــ
   .      مي گردد

صـورت  ه  هلند نوع يك اين سـندرم گـزارش شـده كـه ب ـ             در
 )تيــپ گلانــزمن (  هماتوپوئيتيــك در اينتگــرين فعــال  نقــص

ــاهر ــتتظــــ ــد ).19( نموده اســــ   درKindlin3 ژن جديــــ
 ايــن 3تيــپ  ).20( گــزارش گرديــده اســت   LADSپــاتوژنز

 و لكوسـيتوز    مكـرر هاي   تيپ ديگر با عفونت    سندرم همانند دو  
 بـروز مـي     تمايل بـه خـونريزي    همراه است ولي بيشتر با افزايش       

كـه  ش شـده    هند گـزار  اين سندرم در    يك مورد از    . )21( نمايد
 هـا   بـرروي لكوسـيت    CD11,CD18عدم وجود اينتگرين     با

در اين سندرم تظاهرات پريودنتـال زيـاد    ).22( همراه بوده است  
كنتـرول دنـدان هـا را دو        ديده مي شود كه اهميـت پيـشگيري و          

مغـز   درمان موفقيت آميز اين بيماران با پيوند       ).23( چندان مي كند  
  ). 24( شده است استخوان گزارش

  
  نتيجه گيري 

سندرم مادرزادي  يك   سندرم كمبود چسبندگي لكوسيت ها،    
  :رم بودد در موارد زير بايد به فكر اين سن كهنادر است

 نكـروزان  زا و  چـرك هاي شديد غير    با عفونت  انشيرخوار -1
  بدون حضور لكوسيت در محل

  چركي مكررهاي  با عفونتانشيرخوار -2
  فتادن بند ناف تاخير در اي موارد با سابقه  -3
  با لكوسيتوز و نوتروفيلي مداومانشيرخوار -4
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