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       گزارش مورد 
 

  همراه با كواركتاسيون آئورت (SCIDS)نقص ايمني شديد توام گزارش يك مورد 
 و كانال شرياني باز

   شهيد صدوقي يزد دانشگاه علوم پزشكياستاديار ،  كودكانقلبفوق تخصص  ،دكتر مصطفي بهجتي
 شهيد صدوقي يزدفلوشيب نوزادان، استاديار دانشگاه علوم پزشكي  ،دكتر ضياء اسلامي

 خلاصه
در . دشاي است كه با تابلوي شوك سپتيك به بخش اورژانس بيمارستان آورده ماهه25بيمار كودك 

 و تشخيص هسابقه در زمان نوزادي با تابلوي نارسايي قلب و پنوموني در بخش نوزادان بستري شد
 گاستروآنتريت ، به پنوموني مكرر بيمار در طول دوره زندگي مبتلا. داده شدPDAكوآركتاسيون شديد و 

 كانديدياز مزمن و مداوم اروفارنكس و ،هاي مكرر سپتي سمي، اتيت مياني حاد، عفونت ادراري،مزمن
 ماه تورم دو طرفه غدد بزاقي پاروتيد و 3به مدت (  اوريون مزمن ،BCGOSIS ،سمي كانديديائيسپتي

 . و مقعدي شده بودهاي مقعد و زخمهاي دهاني آبسه،)ساب منديبولار
نقص  ماهگي تشخيص 5/6در سن . انجام شدبراي وي  ماهگي عمل كوآركتاسيون آئورت 5در سن 

بيمار تحت درمان ماهيانه ايمونوگلوبين وريدي بود تا اينكه در سن .  داده شد)SCID(ايمني توأم شديد 
جود دريافت داروهاي اينوتروپ  ماهگي با تابلوي باليني شوك سپتيك در اورژانس پذيرفته شد و با و25

 و SCIDنظر به اينكه چنين موردي يعني مجموعه . هاي حمايتي و عمليات احياء فوت نمود و درمان
 .گرددمي گزارش  يافت نشد  در منابع در دسترسPDAكوآركتاسيون آئورت و 

 

سپتي    ، عفونت هاي مكرر، كوآركتاسيون آئورت،م شديدأايمني تو  نقص : كليديواژه هاي
  كانديدياز اروفارنكس،سمي

 مقدمه
 است كه جهت نقص شديد در اصطلاحينقص ايمني توام شديد 

رود  بكار ميB.cell و T.cellهر دو بازوي سيستم ايمني يعني 
از علائم . و تقريباً هميشه در دو سال اول زندگي كشنده است

 اسهال ، كاهش رشد،شايع آن عبارتند از عفونت هاي مكرر
 .پرينه  و منطقه   پوست صورت،مري، دهان  كانديدياز مداوم،منمز

اين عارضه به دو صورت اتوزومال مغلوب و وابسته به جنس 
 . ]2، 1[يابدمي انتقال 

-كوآركتاسيون آئورت بطور شايع در جنس مذكر اتفاق مي      
در اين عارضه قلبي . افتد و در اكثريت موارد اسپوراديك است

اكثريت موارد بطور موضعي است ولي . شايع استسندرم ترنر 
ويژه در هممكن است ماهيت تورتوز داشته و سگمان طولاني ب

در شيرخواران بويژه همراه با انسداد . نوزادان را درگير سازد
خروجي بطن چپ و يا نقص بين بطني است و ممكن است 

همراه با هيپوپلازي منتشر كمان عرضي آئورت و ايستموس 
دچار نقص ايمني شديد بيمار يك مورد  مقاله در اين. ]4، 3[باشد

توام همراه با كوآركتاسيون شديد با گرفتاري سگمان طولاني و 
PDAموردي با توجه كه چنين  از آنجائي.شود بود گزارش مي

يافت  مدلاين كلاسيك و شبكه اينترنت ،به منابع در دسترس
 . تصميم به گزارش آن نموديمنشد 

 يمارگزارش ب
 كه با تابلوي باليني شوك سپتيك بوداي  ماهه25بيمار پسر بچه 

 تنفس ، حال عمومي بد، تب بالا،هيپوتانسيون شديد(
gasping(،هاي منتشر دهان و مونيلياز شديد اروفارنكس  زخم

هاي به بخش اورژانس بيمارستان آورده شد و با وجود درمان
، دبوتامين و عمليات  دوپامين، پلاسما،شوك شامل رينگرشديد 

 . نموداحياء فوت 

 :مسئول مقاله، آدرس
 يزد، بيمارستان افشار      

E-mail: 
dr_Behjati@yahoo.com 

 28/4/84: تاريخ دريافت
 30/6/84 :بازنگري

 27/7/84: تاريخ پذيرش

 مجله بيماريهاي كودكان ايران
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  1384 ، پائيز3 شماره ،15 سال ،مجله بيماريهاي كودكان
  و همكاربهجتي، دكتر  همراه با كوراكتاسيون آئورتSCIDSگزارش يك مورد 

فرزند اول و هفتم كه به . بودبيمار فرزند هشتم خانواده       
 پنج فرزند ديگر به  بودند وليترتيب دختر و پسر هستند سالم

 سه ماهگي و ، سه روزگي، ماهگي6 ، ماهگي2ترتيب در سن 
 علت فوت در چهار فرزند اول .نده بودشش ماهگي فوت نمود

امشخص و در مورد فرزند ششم به گفته والدين انسداد روده ن
والدين نسبت . احتمالاً ناشي از انواژيناسيون بوده است

 . ندشت دختر عمه دا-خويشاوندي پسر دائي
هاي بوده و شاخص سررس و طبيعيكودك حاصل زايمان       
چندين سابقه . در هنگام تولد طبيعي بود قد و دور سر ،وزن

ن سه روزگي به در س.  داشتشيرخوارگيتري در سنين نوبت بس
علت زردي در بيمارستان بستري و با بهبودي زردي مرخص 

 روزگي به علت سرفه و تنگي نفس در 15در سن . بوده دش
ن آدر غير طبيعي هاي باليني يافته. ديگردبيمــارستان بستري 

 ،)c º38(، تب ) در دقيقه150(تاكيكاردي  :ند از بودزمان عبارت
اندام و  ميليمترجيوه 60 برروي 150  فوقانيفشارخون اندام

  . ميليمترجيوه40 برروي 50تحتاني
رتراكسيون بين  ديسترس تنفسي بابيمار در معاينه فيزيكي       
هاي  نبض خوب اندام،ها سيانوز مختصر لباي،زير دندهاي و دنده

در معاينه مچنين  ه.يافت شد نبض ضعيف اندام تحتاني  وفوقاني
 رونكاي ،در سمع ريه. كانديدياز اروفانكس نمايان بود ،حلق

در سمع . شديال خفيف در قواعد ريتين شنيده ممنتشر با ر
ريتم .  صداي دوم بلند بــودP2قلب صداي اول طبيعي و جز 

 سيستوليك در  دو از شش و يك سوفل درجهS4و  S3گالوپ 
. شداي بين اسكوپولا شنيده ميكناره چپ جناغ با انتشار به فض

زير لبه دنده قابل لمس  سانتيمتر 4 كبد حدود ،در معاينه شكم
 . بود

بزرگي اندازه قلب با هيپرتروفي در راديوگرافي سينه       
 ريه با  حضور خطوط عروق افــزايش ،(Concentric) مركزگرا

B Kerly)  انفيلتراسيون منتشر و)ريوياحتقان غيرفعال عروق  
، CBC ،ESRآزمايشات خون و ادرار .  مشاهده شدپنومونيك

كشت خون همچنين . آناليز ادرار طبيعي بودبيوشيميائي خون و 
 بيمار با . مثبت بود2+در حد  CRPولي و ادرار منفي بود 

تشخيص باليني كوآركتاسيون آئورت و نارسايي قلب 
 : د از يافته هاي اكوكارديوگرافي عبارتن. اكوكارديوگرافي شد

 كوآركتاسيون شديد با گرفتاري سگمان طولاني  .1
 ميليمتر 20تنگي خفيف دريچه آئورت دولتي با گراديان  .2

 جيوه
3. PDA كوچك  

 هيپرتروفي مركز گراي بطن چپ  .4
 ،ديگوكسينبا تحت درمان جهت درمان نارسائي قلب بيمار       

 باتحت درمان پنوموني درمان و جهت  كاپتوپريل  وفورسمايد
مونيلياز اروفارنكس و براي درمان  جنتامايسين ،پي سيلينآم

 روز درمان با 10نيستاتين قرارگرفت و پس از تحت درمان با 
مجدداً بيمار در سن سه . حال عمومي خوب مرخص گرديد

هاي مكرر كه حدود دو هفته طول كشيده ماهگي به علت سرفه
رومايسين سيلين و اريتبود و به داروهاي خوراكي چون آموكسي

پاسخ نداده بود بستري شد و تحت درمان سفالوتين و آمپي 
 نيستاتين و  گرفت و جهت مونيلياز اروفانكسسيلين وريدي قرار

هاي نارسائي محلول ويوله تجويز شد و با توصيه مداوم درمان
 .قلب مرخص گرديد

انجام  ماهگي كاتتريسم و آنژيوگرافي 5/3بيمار در سن براي       
 فشار شريان ريويود كه شده ب

20
فشار آئورت نزولي   و45-30

3540- ال منطقه كوآركتاسيونتديس
  شديد، بود و به علت تنگي54

با توجه به فشار . عبور از محل كوآركتاسيون امكان پذير نبود
ح  كه گراديان در سطه شداندام فوقاني نتيجه گرفتبالاتر خون 

آنژيوگرافي آئورت نزولي . بودمتر  ميلي96منطقه كوآركتاسيون 
 محل كوآركتاسيون را (LAO) قدامي -مايل تحتانيدر نماي 
در تنه  (LAT)  كناري يك تزريق در نماي.)1تصوير (نشان داد

 ،(LEVOPHASE)شريان ريوي انجام شد كه در فاز چپ 
 ). 2ل شك( نشان داد  راكوآركتاسيون با سگمان طولاني

 ، درجه سانتيگراد5/39 ماهگي بيمار با تب 4در سن       
 در معاينه .بيقراري و علائم سرماخوردگي به درمانگاه آورده شد

مياني دو طرفه و مونيلياز اروفانكس و علائم گوش  حاد عفونت
بيمار تحت درمان . ويروسي دستگاه فوقاني تنفس وجود داشت

له دوژانسين قرار گرفت ولي پس  نيستاتين و ويو،سيلينآموكسي
 ساعت آثار بهبودي ظاهر نشد و بيمار تحت درمان 48از 

 ساعت تب 24كوآموكسي كلاو و كتوكتازول قرار گرفت و پس از 
تيت مياني و مونيلياز و روز درمان ا14 پس از .فروكش كرد

 .بهبودي كامل يافت
ن  ماهگي بيمارجهت عمل جراحـي كوآركتاسـيو       5در سن           

)Coarctectomy(  بـا روش End to end anastomosis  
 . گرفت  انجام   باقيمانده گراديان بدون
 ماهگي بـا تـابلوي بـاليني گاسـتروآنژيت طـول            5/6در سن         

  مونيلياز شديد با زخم هاي منتشر ، تب بالا،)يك هفته(كشيده 
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 دهدآركتاسيون را نشان ميمحل كوكه  LAO آنژيوگرافي آئورت نزولي در نماي -1 تصوير

دهد مي  چپ نشان تورتوز را در فاز و  طولاني  سگمان با  كوآركتاسيون، لترال  نماي در  ريوي  شريان  تنه   آنـژيوگرافي-2شكل

 لنفادنوپاتي زير بغل و فيستوليزه شـدن آن و لنفادنوپـاتي    ،دهاني
علائـم  مـدفوع    در آزمـايش  . سوپراكلاويكولار چـپ بسـتري شـد      

ــا لتهــاب روده داشــتا  و كشــت مــدفوع اشرشــياكلي بــود لــذا ب
تشخيص گاستروآنتريت باكتريال قرار گرفت و بـا حـال عمـومي            
 نسبتاً خوب مرخص شد و در نهايت جهت بررسي نقص ايمني به 

 g/dl 5/5 پروتئين تام سرم     .ارجاع داده شد  كلينيك نقص ايمني    
 و گلوبـولين    و آلبومين سرم در حد طبيعـي      ) كمتر ازحد طبيعي  (

در بررسـي سيسـتم ايمنـي بيمـار         . كمتر از حد طبيعـي داشـت      
 IgG<100(هـاي سـرم كمتـر از حـد طبيعـي      ايمونوگلوبولين

mg/dl ،IgA=62 mg/dl ،IgM=23 mg/dl (ــود . بــ
ــان ــرم   كمپلمـــ ــاي ســـ ، CD3=34% ،CD4=10%هـــ

CD8=29% ،CD19=31% ،CD16+56=10%ــود .  بــــ
. را نشان داد  %) 96ل  با كنتر % (73 فعاليت   NBTهمچنين تست   
ليتر بود ساير آزمايشات     در ميلي  1620 هاي خون تعداد لكوسيت 

 تسـت   هاي سرم، ، اوره، كراتينين، الكتاروليت   CRP  ،ESRشامل
عرق، پاراتورمون، كروماتوگرافي اسـيدهاي آمينـه سـرم و كشـت        

دنوپاتي زير بغل بيوپسي برداشته شد      آاز  . كروموزومي طبيعي بود  
 .  داده شدBCGOSISو تشخيص 
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  و همكاربهجتي، دكتر  همراه با كوراكتاسيون آئورتSCIDSگزارش يك مورد 

در        با توجه به مجموع علائم بـاليني و آزمايشـگاهي بيمــار             
 Severe Combined Immunodeficiencyخيص ـش ـت

Syndromeدرمـــان ماهيانـــه   بيمـــار تحـــت .  داده شـــد
ــدي ــولين وري ــه (IVIG) ايمونوگلوب ــرار 400mg/kg ماهيان  ق

 ،استرپتومايســين  تحــت درمــانBCGOSISگرفــت و جهــت 
تـا  .  قرار گرفت  B6 ايزونيازونيد و اتامبوتول و ويتامين       ،ينريفامپ

اين زمان برنامه واكسيناسيون براساس پروتكل كشور انجام شـده          
 مشـكلي   ميليت،بود و با وجود دريافت واكسن زنده خواركي پوليو        

هـاي  پيشنهاد شد از تجويز واكسـن     ه بود با اين وجود      پيش نيامد 
 . زنده پرهيز گردد

 ماهگي 10 ماه نسبتاً پايدار بود و در سن 5/3 به مدت بيمار      
 مونيلياز شديد همراه با ، حال عمومي بد،به علت تب بالا

هاي كوچك و زخمهاي متعدد آبسه، زخمهاي متعدد دهاني
 . مقعدي در بخش بستري شد

هاي تعداد لكوسيتنتايج آزمايشات در اين نوبت از بستري       
و آنمي خفيف را نشان داد ساير  )3+(مثبت  CRP ،2500خون 
اكوكارديوگرافي شواهدي مبني بر . ها طبيعي بودبررسي

 recoarctation of theآندوكارديت نشان نداد لكن يك 
aorta 3 تصوير ( ميليمتر جيوه نشان داد38 گراديان فشار( .

كشت خون . كشت ترشحات آبسه مقعد اشرشياكلي رشد كرد
 بود و از نظر قارچ دو نوبت هوازي منفيهوازي و بي

چون بيمار لوكوپني داشت با شك به . كانديداآلبيكنس رشد نمود
با . تواند ناشي از كاپتوپريل باشد اين دارو قطع شد اينكه مي

 روز 4تب .   شروع شدBها آمفوتريسين آماده شدن نتيجه كشت
 روز ادامه يافت و با درمان 10بعد فروكش نمود و درمان تا 

 ، ريفامپين،IVIG تداوم ،يلاكسي كوتريموكسازولپروف
    . ديگوكسين مرخص گرديدو ايزونيازيد

 ماهگي بيمار دچار اوريون با گرفتـاري دو طرفـه           14در سن         
منديبولار شد و تورم اين غدد بزاقي تـا         غدد بزاقي پاروتيد و ساب    

بيمـار سـابقه تمـاس بـا دو فـرد اوريـوني             ( سه ماه طول كشـيد      
 ).اشتد

سمي  ماهگي با تابلوي باليني سپتي     18در سن   مجدداً بيمار         
 ، در معاينه باليني علاوه بر حال عمومي بـد         .در بخش بستري شد   

 كبد و طحال هم بزرگ بود ولي علائـم بـاليني نارسـائي              ،تب بالا 
ليتـر،   در ميلـي 2900لكوسـيت  آزمايشـات    . نداشـت   وجـود   قلب
54=ESR ،+CRP8/6(د  و آنمــي شــدي=Hb (لام  .را نشــان داد

 ،يـ روتـين ادرار طبيع ـ    ،خون محيطـي از نظـر بـدخيمي منفـي         
 .هـاي كبـدي دوبرابـر طبيعـي بـود          آنـزيم   و ون منفي ـت خ ـكش

ن را نشـا  سونوگرافي كبد و طحال هپاتومگالي بدون وجود آبسـه          
 آمفوتريسين قرار  ، سفالوتين ،بيمار تحت درمان سفترياكسون   . داد

دريافت  بر دوز ماهيانه  هم علاوه     گلوبولين وريدي ايمونوگرفت و   
 تب پس از پنج روز فـروكش كـرد ولـي تـب خفيـف ادامـه                  .كرد

 .قطـع شـد   داشت تا اينكه پس از سه هفته از شروع درمـان تـب              
 و سفترياكســون و ســفالوتين پــس از دو Bالبتــه آمفوتريســين  

بزرگي كبد و طحال حدود يك ماه طول كشيد         . هفته قطع شدند  
 . و سپس به حال طبيعي برگشت

 مي دهد ماهگي عود كوآركتاسيون را نشان 10 نماي اكوكارديوگرافي بيمار در سن -3شكل 
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 ماهگي بيمار با تب بالا و توكسيسيتي به 5/19در سن       
سمي در بخش درمانگاه كودكان آورده شد و با احتمال سپتي

 شك به پيلونفريت حاد باآزمايشات با توجه به نتايج بستري و 
لكوسيت  نتايج آزمايشات .تحت درمان سفترياكسون قرار گرفت

،  ايستهليتر با ارجحيت سلولهاي چند ه در ميلي17000
ESR=60 ،CRP+ همراه بهآناليز ادرار لوكوسيت فراوان و در 

نتيجه كشت ادرار و و داشت  +1  پروتئينوري و+1گليكوزوري 
 مقدار متوسطي نيزر آزمايش مدفوع د. خون اشرشياكلي بود

 روز 10درمان با سفترياكسون به مدت . مخمر قارچ وجود داشت
 .ادامه يافت و بيمار با حال عمومي نسبتاً خوب مرخص گرديد

 ـ    ب سالگي   2در سن           الا و گاسـتروآنتريت   ا تابلوي باليني تب ب
بستري شد و تحت درمان كفيلن و جنتامايسين قــرار گرفـت و             

ا بهبودي نسبي و با رضايت والدين مرخص گرديد و بـالاخره در             ب
 ماهگي با تابلوي باليني شوك سپتيك به بخش اورژانس          25سن  

 و  )DIC(انعقـاد داخـل عروقـي منتشـر          بيمار دچـار     .آورده شد 
آميز نبـود و      موفقيت ايست قلبي شد ولي متاسفانه عمليات احياء      

كافي جهـت    وقتوبت آخر   در ن لازم به ذكراست    . فوت نمود بيمار  
 .گرفتن آزمايشات نبود

 بستري مونيلياز مزمن اروفـارنكس داشـت         در هر نوبت  بيمار        
داد و    يـا كتوكنـازول پاسـخ مـي        Bكه معمـولاً بـه آمفوتريسـين        

 بـه   همچنين در هرنوبت بستري يك دوز  ايمونوگلوبـولين وريـد          
 .نمود مي  علاوه بر دو دوز ماهيانه دريافت 200mg/kg  ميزان

 بحث 
 كوآركتاسيون ، مجموعه نقص ايمني توام شديدكهاز آنجائي

مدلاين مانند شديد و كانال شرياني باز در منابع در دسترس 
يك بيمار با اين   نشدكلاسيك و شبكه ارتباطي اينترنت يافت

  .گرددمشخصات گزارش مي
بوسيله  (SCIDS)سندرم نقص ايمني توام شديد       

شود و منجر به هاي مختلف ژنتيكي حاصل مينموتاسيو
شيرخواران مبتلا در  .گرددفونكسيون نامناسب سيستم ايمني مي

تيت مياني و و ا، پنوموني،اسهالشكايت چند ماه اول زندگي با 
هاي عفونت با ارگانيسم. كنندهاي پوستي مراجعه ميعفونت

 ،يني پنوموسيستيس كار، كانديدا آلبيكنسمانندفرصت طلب 
 ويروس ، سيتومگالوويروس، پاراآنفلوآنزا، سرخك،آبله مرغان

 ًمعمولا. شودابشتاين بار و باسيل كخ منجر به مرگ بيمار مي
كه در صورت انجام آزمايش رخواران لنفوپني شديد دارند شي

توان به بيماري مشكوك هنگام تولد ميفرمول شمارش خون در 

به دو صورت  توام شديدسندرم نقص ايمني انتقال ارثي . شد
 . ]2، 1[ و اتوزومال مغلوب استXوابسته به 

 كانديدياز ،بيمار ما درطول زندگي دچار پنوموني مكرر      
 اتيت ، مكررسمي سپتي، گاستروآنتريت مكرر،مزمن اروفانكس

 پاروتيديت ،BCGOSIS  ، عفونت ادراري، فونگمي،مياني حاد
بنابراين . الاً ويرمي بودطول كشيده ناشي از اوريون و احتم

 باكتريال بيان كننده  و قارچي،تابلوهاي باليني عفونت ويروسي
م هومورال و سلولي است و با توجه به فوت أنقص ايمني تو

 . نوع اتوزومال مغلوب مطرح است،برادران و خواهران بيمار
 كمپلكس و (Simple)كوآركتاسيون بر دو نوع نوع ساده       

نوع ساده ندرتاً در زمان نوزادي تشخيص . شوديبندي متقسيم
 و يا ساير VSDنوع كمپلكس يعني همراه با . ]3[شودداده مي

طور شايع باعث نارسائي احتقاني به در زمان نوزادي ،آنومالي قلب
بيمار ما مبتلا به كوآركتاسيون . ]3، 2، 1[ شودقلب و شوك مي

ارسائي احتقاني  و نPDAشديد با گرفتاري سگمان طولاني و 
 ماهگي 14 ماهگي عمل شد ولي در سن 5قلب بود كه در سن 

 38 با گراديان Recoarcation هانجام شدكارديوگرافي با اكو
  اصولاً وقتي كوآركتاسيون در شيرخوارگي.داشتميليمتر جيوه 

 .]4[عمل شود خطر عود بيشتر است 
هاي باكتريال طور عمده از بيماريبه ايمونوگلوبولين وريدي      

مي سكند ولي با اين وجود اكثريت حملات سپتيجلوگيري مي
ها  بود و ويروسقارچيهاي باكتريال و بيمار در اثر عفونت

مرگ بيمار به احتمال زياد در هرچند   حملات كمتري داشتند
سندرم لنفوپني از علائم بارز آزمايشگاهي . اثر ويرمي شديد بود

ما در زمان  اين يافته در بيمار ستنقص ايمني توام شديد ا
در موارد .  ماهگي نمايان بود3 در سن ولينوزادي وجود نداشت 

نوتروپني ممكن است . شدسمي بيمار دچار نوتروپني ميسپتي
با در اين بيمار البته نونروپني  .]2[جزء تابلوي اوليه بيماري باشد

 . گشتسمي به حال طبيعي بر ميبهبودي سپتي
جرج است هاي افتراقي مهم سندرم ديكي از تشخيصي      

 در ابتداي زندگي با ًجرج معمولابيماران مبتلا به سندرم دي
هاي مادرزادي  بيماريمانند    علائم غير وابسته به نقص ايمني 

هاي قلبي  كنند و آنوماليقلب و هيپوپاراتيروئيديسم مراجعه مي
هاي كونوترانكال نظير عمده در اين بيماران عبارتند از نقص

  B (Interrupted آئورت منقطع نوع ،ترانكوس آرتريوزوس
Aortic Arch Type B)، كه معمولاً در دو هفته اول تولد 

چه نارسايي  گرادر بيمار ما . ]2، 1[شودمنجر به نارسايي قلب مي
ي مكرر و مونيلياز مزمن اروفانكس نماي  پنومون وليقلب داشت
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 ضمن ايجاد شدكوآركتاسيون به علت ارسايي قلب بارز آن بود و ن
 . بيمار هيپوكلسمي و هيپوپاراتيروئيدسيم نداشتآنكه اين 

 كمتري اهميتديگر كه از تشخيص هاي افتراقي       
 :  عبارتند ازبرخوردارند

1- Association of cardiac lesion, thymic 
dysplasia, oligosyndactyly and deletion of 

chromosome 5p: در اين مجموعه بيماريهاي مادرزادي 
نقص بين دهليزي  ، )VSD(چون نقص بين بطني 

)ASD(ها به  ، آترزي پولمونر و ارتباط غيرطبيعي برونش
ريه، كوتاهي ساعد، به هم چسبيدن انگشتان و نقص ايمني 

 .]5[شود  توام ديده مي
- سايتوس آمبيگوس با پليمانندهاي سايتوس  آنومالي -2

 در اين  :لنيسم و سايتوس آمبيگوس با آاسپلنيسماسپ
ها ضايعات قلبي شديد، انسداد روده در اثر  آنومالي

مالروتاسيون و نقص ايمني ناشي از اپسونيزاسيون وجود دارد 
]6[. 

3- Jacobsen`s syndrome : تظاهرات باليني اين سندرم
هاي مادرزادي قلب،  عبارتند از ديس مورفيسم صورت، نقص

هاي انگشتان، عقب افتادگي سايكوموتور خفيف تا  يآنومال

سيتويني و گاهي نقص ايمني ترومبوسيتوپني يا پان  متوسط،
در آناليز . IgM و IgAهومورال شامل كاهش سطح سرمي 

 ديده 11 نسبي بازوي بلند كروموزوم deletion  كروموزومي،
 .]7[ شودمي

4- Timothy syndrome :ت يك اختلال مولتي سيستم اس
هاي قلبي  كه باعث سنكوپ و مرگ ناگهاني ناشي از آريتمي

تظاهرات عمده آن عبارتند از بيماري هاي مادرزادي . شود مي
 قلب، نقص ايمني، هيپوگليسمي متناوب، اختلالات ادراكي،

 cardiacاُتيسم، سنداكتيلي انگشتان دست و پا و موتاسيون 
L-Type calcium channal (cav1.2) ]8[. 

م أسندرم نقص ايمني تواز نظر درماني بيماران مبتلا به       
 نياز به پيوند مغز استخوان بطور اورژانس دارند و ميزان شديد

نظر به اينكه .  درصد است60  تا50 موفقيت پيوند مغز استخوان
والدين هم قادر به و امكانات پيوند مغز استخوان فراهم نبود 

 از اين عمل صرف نظر شد و دپيگيري و پرداخت هزينه آن نبودن
 و درمان ايمونوگلوبولين وريدي ماهيانه تزريقتنها به برنامه 

 . اكتفا شدحمايتيسمي و ساير درمانهاي سپتي
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Severe Combined Immune Deficiency Syndrome (SCIDS) 
associated with Coarctation of Aorta and Patent Ductus 

Arteriosus: a case report 
M Behjati *MD, Pediatric Cardiologist, Ass Prof, Yazd University of Medical Sciences        
Z Eslami MD, Fellow in Neonatology, Ass Prof, Yazd University of Medical Sciences  

Abstracts  
A 25–month old male baby was brought to the emergency room 
with a clinical picture of septic shock. He had the history of 
hospitalization during the neonatal period because of pneumonia 
and heart failure. At that time coarctation of aorta and patent ductus 
arteriosus was diagnosed. Later in life he had frequently pneumonia, 
gastroenteritis, urinary tract infection, otitis media, recurrent sepsis, 
chronic oropharyngeal candidasis, local abscess at the site of BCG 
vaccination, and multiple draining lymphadenopathies in the left 
axilla, supraclavicular (the same side of BCG vaccination) and sub 
mundibular areas. Prolonged mumps parotitis, multiple sores in his 
mouth and anal area and abscesses in this region.  

At 5 months of age he underwent the surgical operation for 
correction of coarctation.  Finally, with the diagnosis of (SCID), he 
was receiving intravenous immune globulin monthly. 

The results of all tests, particularly cultures were negative. Despite 
therapeutic measures the patient expired . We suspected viremia as 
the likely cause of his problem. The most interesting finding in this 
case was the unusual association between the SCID and the 
coarctation of the aorta and patent ductus arteriosus(PDA), as far as 
we are aware, a similar case is not reported in the literature as yet. 
 

Key Words: Severe Combined Immune Deficiency, Coarctation of 
Aorta, Recurrent infections, Septicemia, Oropharyngeal candidiasis 
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