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  خلاصه 
        تقـسيم  2و1 تيـپ  دو كـه بـه   مـي باشـد  هـا    عملكـرد لكوسـيت     در نقص چسبندگي لكوسيتي يك اختلال نـادر      

مـي باشـد كـه وجـود آنهـا جهـت            در سـطح لكوسـيتها        بتـا دو  علت فقدان مولكولهاي اينتگـرين      ه   ب 1تيپ  . مي شود 
  . ليال و كموتاكسي ضروري مي باشدتچسبندگي لكوسيتها به سلولهاي اندو

  معرفي بيمار
 )بيماري انساج عمقـي لثـه   (ژنژيويت ساله با شكايت عفونت هاي مكرر گوش، ريه و 5/3در اين گزارش دختر  

 همچنين پلاك هاي اريتماتو متعدد      ،تغذيه دارد در معاينه بيمار مختصر رنگ پريده مي باشد و سوء           . معرفي مي شود  
عمــل آمــده لكوســيتوز مــداوم، ســطح ه در آزمايــشات بــ. بــا پوســته ظريــف در روي تنــه و انــدام هــا مــشهود اســت

با توجه به يافته هاي فلوساتيومتري و كاهش قابل توجه .  مي باشدطبيعيايمونوگلوبين سرم و كمپلمان و كموتاكسي       
  .  داده شد1 نوتروفيلي مداوم تشخيص نقص چسبندگي لكوسيتي تيپ CD18 و CD11ماركرهاي 

  نتيجه گيري
ه همچنـين لكوسـيتوز مـداوم جهـت بررسـي نقـايص ايمنـي ب ـ               ،ژنژيويـت اهميت همراهي عفونت هاي مكرر و       

  . خصوص نقص چسبندگي لكوسيتي را نشان مي دهد
  
   نقص، چسبندگي،  اينتگرين، لكوسيتوز : كليديكلمات
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  مقدمه 
 ، يـك اخـتلال نـادر در   2 و   1نقص چسبندگي لكوسـيت تيـپ       

 كه به صورت اتوزومال مغلـوب بـه          مي باشد  ها عملكرد لكوسيت 
مـي باشـد و       ميليون نفـر   10در هر   نفر  يك  ،  1تيپ  . ارث مي رسد  

در ) CD18 & CD11((گرين  گرين  نتنت اي  اي β2علت فقدان مولكولهاي    ه  ب
هـا جهـت    ود اين مولكـول   وج. ايجاد مي گردد  سطح لكوسيت ها    

هـاي  انـدوتليال و كموتاكـسي         ها بـه سـلول     چسبندگي لكوسيت 
  .)3-1 ( مي باشدضروري

اينتگـرين  اينتگـرين    β2 اساس ظهور    بر 1نقص چسبندگي لكوسيتي تيپ     
 كه در نوع شـديد   كه در نوع شـديد  به دو گروه شديد و متوسط طبقه بندي مي شود     به دو گروه شديد و متوسط طبقه بندي مي شود     

ر ر  ب ـ  ب ـ طبيعيطبيعيمقدار  مقدار  % % 22-77و در نوع متوسط     و در نوع متوسط     % % 00//33   اينتگرين  اينتگرين β2ظهور  
 كودكان با نوع شديد بيماري دچار        كودكان با نوع شديد بيماري دچار       ..اساس فلوسايتومتري مي باشد   اساس فلوسايتومتري مي باشد   

صـورت عفونتهـاي باكتريـال      صـورت عفونتهـاي باكتريـال      ه  ه  هاي راجعه شيرخوارگي ب ـ   هاي راجعه شيرخوارگي ب ـ     عفونتعفونت
تاخير در  تاخير در  . . ددنناليا مي شو  اليا مي شو  نيتنيتپوستي، دهاني، دستگاه تنفس و مخاط ژ      پوستي، دهاني، دستگاه تنفس و مخاط ژ      

  و همچنين عفونتهـاي طنـاب نـافي از ديگـر علائـم         افتادن بند ناف  افتادن بند ناف  
 تا حد زخمهـاي مـزمن و      مكن است   م عفونتهاي پوستي . مي باشند 

          هــايوســيع همــراه بــا عفونتهــاي چنــد ميكروبــي مثــل ارگانيــسم 
عدم تشكيل چرك عليـرغم نـوتروفيلي       . دنن پيشرفت ك  بي هوازي 

  . قابل توجه مشهود است
 داراي علائم كلينيكي مـشابه      2نقص چسبندگي لكوسيتي تيپ     

 ولــي ت اس ـطبيعـي  CD11 و CD18اينتگــرين اسـت امـا   1تيـپ 
كـه  نوتروفيـل   كاهش ساختمانهاي كربوهيدرات در غشاء سطحي       

ضروري مـي باشـد وجـود        لندوتليالولهاي ا سجهت چسبندگي به    
فيــــسم ور نقــــائص نورولوژيــــك، ديــــس مIIدر تيــــپ . دارد

  .)4، 2(اسيال ديده مي شود فكرانيو
نقــص چــسبندگي  مبــتلا بــه  ســاله5/3دختــر در ايــن گــزارش 

فته هاي باليني مـشخص كـه توسـط دسـتگاه            با يا   1لكوسيتي تيپ   
 هـدف از  .دوفلوسايتومتري تائيد شـده اسـت توضـيح داده مـي ش ـ       

 معرفي يك مورد نقص چسبندگي لكوسيتي كه        معرفي بيمار فوق  
 كه از   وتظاهرات پوستي  ژنژيويتهمچنين   وبا عفونت هاي مكرر     

   .مي باشد، دوران شيرخوارگي شروع شده
  

  معرفي بيمار 
ر ركه با شـكايت عفونتهـاي مك ـ       ساله اي است     5/3ر  دختبيمار  

اولين بيماري عفـوني    .  مراجعه نموده است   به كلينيك نقص ايمني   

 .صورت عفونت محل بندناف در دوران نوزادي بوده است        ه  وي ب 
            سـالگي را   2سابقه يـك بـار بـستري بـه علـت عفونـت ريـوي در                 

            را ذكـر   مي دهد در طـي ايـن مـدت عفونـت هـاي مكـرر گـوش                  
همچنين .  كه يك بار منجر به بستري شدن وي شده است          مي كند 

 تظاهرات سالگي 5/1از  . مي دهد  از ژنژيويت مكرر را      شرح حالي 
صورت ضايعات قرمز رنـگ همـراه بـا خـارش و            ه  پوستي مكرر ب  

شـرح حـالي از اسـهال       . )2 ،1 شـكل  (اسـت داشته  پوسته ريزي را    
  وي واكـسيناسيون .  ذكر مـي كنـد     لگي در يك سا   طول كشيده را  

كامل و بدون عارضه بوده است، تنها فرزند خانواده اسـت، پـدر و             
كـدام   و هيچ )  پسر دايي  -دختر عمه (مادر منسوب نزديك هستند     

  .سابقه چنين بيماري را در شرح حال خانوادگي ذكر نمي كنند
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  
 ته ظريف  پلاك هاي اريتماتو با پوس-2 و 1شكل 

  
ر سـوء تغذيـه بـا      كودك مختصر رنگ پريـده، دچـا      ،  در معاينه 

با علائـم حيـاتي      بدون چهره ديس مورفيك   ،   كيلوگرم 5/11وزن  
           و يـا لنفادنوپـاتي      ارگانومگـالي  گونـه  وجـود هـيچ   و بـدون    پايدار  
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          مــشهود اســت و همچنــين ژنژيويــتدر معاينــه دهــان . مــي باشــد
ويژه در تنه و اندام ها ديده       ه  تو با پوسته ظريف ب    پلاك هاي اريتما  

ژ ديده مـي شـود معاينـه ديگـر سيـستم هـا              ث اسكار ب . مي شود 
  .بدون ناهنجاري مي باشد

آزمايشات انجام شده شـمارش كـل گلبـول سـفيد در چنـدين              
نوبــت لكوســيتوز و نوتروفيــل قابــل توجــه را نــشان مــي دهــد كــه 

 بـا شـمارش افتراقـي       21300آخرين نوبت شـمارش گلبـول سـفيد       
 بيوپـــسي از ضـــايعات پوســـتي .%26، لنفوســـيت %74نوتروفيـــل 

  .درماتيت تحت حاد را نشان مي دهد
  در . بـود  طبيعـي  سـرم    سطوح كمپلمان   و   بينپروفيل ايمونوگلو 

كـاهش  ئيـد و    ميلورده  فعاليـت    شافـزاي آسپيراسيون مغز استخوان    
 همچنـين   . ديـده شـد    M/E افزايش نسبت وئيد و   تراري رده   خفيف

ــاي  ــلول ه ــيتر  س ــيت  ولنفوپلاسموس ــيمگاكاريوس ــود وطبيع               ب
در . هاي ذخيره اي مـشاهده نـشد       ئوپلاستيك و سلول  نهاي   سلول

ــشگاهي كموتاكــسي ســلولار   و كموتاكــسي ) 70(بررســي آزماي
  .  مي باشدطبيعي) 61(سرمي 

NBT ــي ــود وطبيعـ ــي  بـ ــا در بررسـ ــاهشيتومتري فلوسـ  كـ
CD11a    2/4(بيمـــار% (وCD11b )8/1 ( و كـــاهشCD18 

نقـص  بر اسـاس يافتـه هـاي فـوق تـشخيص             . مشاهده شد  %)4/2(
جزئيـات و طبيعـت بيمـاري       . داده شد  1چسبندگي لكوسيتي تيپ    

آنتـي بيوتيـك     توصـيه بـه مـصرف     . براي والـدين شـرح داده شـد       
 همچنين مراجعه بـه دانـشكده دندانپزشـكي جهـت           پروفيلاكسي و 

انجـام پيونـد مغـز اسـتخوان         و در نهايت توصيه به       ويتژنژيدرمان  
  .  شد

  
  بحث 

حركت لكوسيت ها از جريـان خـون بـه محـل التهـاب جهـت                
هــاي   مولكــول،جلــوگيري از عفونتهــاي كــشنده ضــروري اســت

 مهمتـرين آنهـا      كـه  چسبنده متفاوتي اين فرايند را انجام مـي دهـد         
         وســيتي نقــص چــسبندگي لكدر . اينتگــرين و ســلكتين مــي باشــد

  .. ديده مي شود ديده مي شودβ2كاهش و يا فقدان  يكتيپ 
  

  

علـت موتـاژن در     علـت موتـاژن در     ه   كـه ب ـ    كـه ب ـ    اسـت   اسـت   اتوزومال رسيسيو   اتوزومال رسيسيو  ،،اين بيماري اين بيماري 
ــشترك  ــره مـــ ــشترك زنجيـــ ــره مـــ ــانواده ) CD18( زنجيـــ ــرين β2از خـــ ــرين  اينتگـــ                               اينتگـــ

))ITGB2 , 21q 22.3; OMIM# 116920 (  مـي باشـد        
 بـا   يـك يتي تيـپ    نقص چـسبندگي لكوس ـ   بيماران مبتلا به     .)6،  5(

و نقص در ترميم     نقص در تشكيل چرك      ،عفونتهاي شديد راجعه  
تـشخيص توسـط آنـاليز فلوسـايتومتري از      . دن ـنزخم مراجعه مي ك   
 كه نشان دهنده كاهش متوسـط        انجام مي شود   نمونه خون بيماران  

ــديد   ــا ش ــاي   و مولكــولCD18ت  ,CD11c, CD11bه

CD11a      ايـن كـاهش    . مـي باشـد   هـا      موجود بر روي نوتروفيـل
نشان  Rebuck skin windowsدر تست مهاجرت نوتروفيلي 

  . دشومي داده 
 ،ي قابـل توجـه    تشخيص افتراقي مطرح شده بـا توجـه نـوتروفيل         

با توجه به    . مي باشد   ايمني يا يا اختلال  ميد، لوك ئواكنشهاي لكومو 
ــوبنمياايــن كــه در ايــن بيمــار    و ســطح كمپلمــان و ن ســرم يوگل

NBT1 و IgE ــيطبي ــدع ــر     و بودن ــتخوان از نظ ــز اس ــي مغ بررس
. نقص چسبندگي لكوسيتي مي باشد    تشخيص   ،بدخيمي ها رد شد   

بر روي نوتروفيل هاي بيمار توسط آنـاليز       CD11bكاهش شديد   
 در پـيش آگهـي      .را تاييد كرد  LAD-1 2فلوسايتومتري تشخيص   

  β2اين بيماران عوارض ناشي از عفونت بستگي به كـاهش مقـدار             
را   CD18و CD11روهي كه كاهش شديد ماركرهاي روهي كه كاهش شديد ماركرهاي  گ گ..دارددارد

ــده حيــات و مــرگ    ــد معمــولا  دچــار عفونتهــاي تهديــد كنن            دارن
هاي فوق دارند    مي شوند اما گروهي كه كاهش نسبي در مولكول        

كمتر دچار عفونتهاي شديد مي شوند و معمـولا  طـول عمـر نـسبتا                
ه شدت بيماري مي باشد     درمان اين بيماران وابسته ب    . بيشتري دارند 

كه تنها درمان انتخابي در فرم شديد بيمـاري پيونـد مغـز              طوريه  ب
  ).8 ،7 (استاستخوان 

بنابراين در هر بيماري كـه لكوسـيتوز مـداوم و قابـل توجـه بـه                 
همراه شرح حـالي از عفونـت هـاي مكـرر ديـده شـود توصـيه بـه                   

خـصوص نقـص چـسبندگي لكوسـيتي و     ه بررسي به نقص ايمني ب 
ــايتومتري  ب ــر فلوس ــود ) CD11, CD18(ررســي از نظ ــي ش   .م

                               
1Nitro blue tetrazolium test 
2 Leukocyte Adhesion Deficiency  
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