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  مقدمه

 اتوزومـال  اختلال يك هيگاشي، چدياك سندرم

ل ي ـسـم، تما ينيآلبمختلـف،   يارگانها يريبا درگ مغلوب

ــه خــونر ــه دل يزيب ــب  پلاكــتعملكــرد د يل افــت شــدي

از دوران  كـه  لاي ـمكـرر باكتر  يهـا  عفونـت  .باشـد  يم

ــوارد  يدر برخــشــروع و  يرخوارگيشــ ــام ــراه ب  هم

آن  يهـا  عفونـت  ن علـت يشـتر يلثه است كـه ب  يريدرگ

لوكوك و اسـترپتوكوك  ياسـتاف  يهـا  يبـاكتر توانـد   يم

 يبـرا ). 1(شد گزارش 1943 سال ن بار دريو اول باشد

ــا تشـــخيص ــارين بيـ ــ يمـ ــوان يمـ ــا تـ ــاهده بـ  مشـ

 در ختصاصــيا بـزرگ   يمسيتوپلاس ـ هـاي  انكلوزيـون 

 ميكروسـكوپ  بـا  اسـتخوان  مغـز  نمونه در ها لكوسيت

 سـندرم  ني ـا در هر چند ،كرد قطعيص را يتشخ نوري

 توپلاسـم يس در رهي ـت يب ـآ درشت يها گرانول ،كشنده

 نيــا كــه گردنــد يمــ مشــاهده ديســف يهــا گلبــول تمـام 

 هي ـاول يهـا  گرانـول  ادغـام  اثـر  در درشت يها گرانول

   .)2(گردند يم جاديا هيوثانو

  بيوتيـك  آنتـي  بـا  يپيشـگير  اختلال اين درمان

 پيونـد  آن دنبـال ه ب ـ و طلـب  فرصـت  هاي پاتوژن براي

 يـك  گـزارش  مطالعـه  ايـن  در). 3(اسـت  استخوان مغز

 بحـث  مـورد  را بيمـاري  ايـن  از ناشايع تظاهر با مورد

  .دهيم مي قرار

  

  بيمار معرفي

ــار ــر بيم ــه دخت ــه 4 يا بچ ــت ماه ــه اس ــه ك  ب

 و اسـت  كـرده  مراجعـه  زدي يصدوق ديشه مارستانيب

 8 كه اول فرزند. باشد يم خانواده فرزند نيسوم ماريب

 يول ـ ،باشـد  يم ـ يخاص يماريب نوع چيه نوبد و ساله

 واكسـن  قي ـتزر يپ ـ در تولد از بعد ماه دو دوم، فرزند

 در تـب  روز 7 از پـس  كـه  دهيگرد تب دچار يماهگ دو

 كيوتيب ينتآ افتيدر از بعد و ديگرد يبستر مارستانيب

 مرخص و شده قطع تب اكسون،يسفتر و نيسيوانكوما

 تـب  دچـار  دوبـاره  صيتـرخ  از بعـد  روز 3 اما ،ديگرد

 فـوت  مارستانيب در رشيپذ روز 3 از بعد و شد ديشد

 حدود از سوم فرزند ،ماريب مادر يها گفته طبق. ديگرد

 دچـار  يمـاهگ  دو واكسـن  قي ـتزر از بعـد  پـيش  ماه 2

 و تـب  اشـتهايي،  بـي  با همراه كه شده متناوب هاي تب

 طوله ب هفته كي از شيب تب نيا كه بوده همراه ضعف

 مـار يب يبـرا  اطفـال  پزشـك  بـه  مراجعـه  با و دهيانجام

 كه نيا به هيتوص با و كرده شروع نوفنياستام يدارو

ه ب ـ. نـد ينما مراجعـه  دوباره تب نشدن قطع صورت در

 يوي ـو ادم ر يسـترس تنفس ـ يد ،تب نشدن كنترل علت

ــاريب ــتانيب در مـ ــه مارسـ ــدوق ديشـ  بخـــش در يصـ

 انجـام  از پـس  كـه  دي ـگرد يبسـتر  ژهي ـو يهـا  مراقبت

 يهـا  سلول يبررس و يسونوگراف ،يخون يها شيزماآ

. شد دادهمار يب يبرا يگاشيه اكيچد صيتشخ ،يخون

 زال، بـاً يتقر يابرو روشن، صورت پوست يدارا ماريب

 از ماريب يسبرر دركه  بوده ضعف  يمك با ههمرا آرام

 مـار يب. مشاهده شـد  ي، لوكوپنيمنيا نقص يماريب نظر

 و نداشـت  استفراغ و اسهال وزن، كاهش چون  يميعلا

 از. بـود  ضـعف  با همراه ياريهوش سطح كاهش دچار

 يطـور ه ب ـ بـوده  يتوپنيس پان يخون يها سلول لحاظ

 جهـت  كـه  بـود  ههمـرا  پلاكـت  ديشـد  افـت  با ماريب كه

 يپلاسـما  و پلاكـت  ماريب يراب يزيخونر از يريجلوگ
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 3زان يبه م kن يتاميهمراه با آمپول و شده منجمد تازه

ر ي ـبـه قـرار ز   ماريب CBC يها شيآزما .شد قيتزردوز 

   .بود

INR و  5/2مار يبPT شيآزما در. بود 19مار يب 

 توزيزوس ـيآن قرمـز  يهـا  گلبـول  ،يط ـيمح خون رياسم

 يافتراقــ شــمارش. اســت پــوكروميه و داشــته ميــملا

 يها سلول ،درصد1 لينوفيائوز شامل ديسف يها گلبول

 و درصــــــد 56 ليــــــنوتروف ،درصــــــد1 بانــــــد

ــا ســلول. اســت درصــد42تيلنفوســ ــول يه  دار، گران

 منفرد صورته ب ها پلاكت و اشتندد يعيطب ريغ گرانول

 . ندخورد يم چشم به قرمز يها گلبول انيم در

 لي ـقب از يمشـكل  عـروق  و قلـب  ستميس در

 ياكـو  و نشـد  مشـاهده  يم ـتير اختلال اي يينارسا

 در سـوفل  و ياضـاف  يصدا گونه چيه ،بود نرمال قلب

 سـتم يس در. شـت ندا گـالوپ  تمي ـر و نشـد  دهيشـن  اكو

 مختصر هير يگراف در وبود  پنه يتاك يمك رمايب يوير

 يمغـز  عيمـا  يبررس ـ در. داشت وجود وژنياف پلورال

 و گــرد يهــا هســته بــا تيلنفوســ يمــك تعــداد ينخــاع

 بــا شــكم يبررســ در .شــد دهيــد زينــاچ توپلاســميس

 ياسـپلنومگال  و يهپاتومگـال  دچـار  مـار يب يسونوگراف

ــود ــا در .ب ــمالار شيآزم ــهپات ا،ي ــل ريســا و تي  عوام

 بــا درمــان تحــت مــاريب. بــود يمنفــ جــهينت يروســيو

 و ريكلويآس ـ ن،يسيوانكوما ن،يتازوس يها كيوتيب يآنت

 ماريب يستپو يبررس در. داشت قرار ماكسازوليكوتر

 در مـار، يب صـورت  پوسـت  و ابرو بودن زال بر علاوه

 ونيلتراس ـيانف بـا  كه شتدا يجلد ريز ادم باسن هيناح

ن يهم كه بود تيسلول كننده مطرح كه بود همراه يچرب

 يتوپنيس ـ پـان  نيچن ـ هـم  و شـده  عفونـت  دچاره يناح

 يبـرا . بـود  يهپاتواسپلنومگال با همراه كه شد دتريشد

  هاي شيآزما و همراه ميعلا ريسا م فوق ويمار با علايب

 اكيچــد يمــاريب صيتشــخ يكينيپــاراكل و يصــيتشخ

 هي ـناح عفونـت  از بعـد  ماريب تاًينها. شد يقطع يگاشيه

 ،ص داده شـد يكـه عامـل آن سـودموناس تشـخ     باسن

 كيسـپت  شـوك  دچـار  آن دنباله ب و  يمس يسپ دچار

سـخ  و عدم پا يوير يقلب ستيا با تينها در كه دهيگرد

  .شد فوتاء يبه اح

  

  بيمار CBCمقادير آزمايش : 1جدول 

  

  نتايج  هاي خوني شمارش سلول

  7*102  گلبول سفيد

  55/3*106  گلبول قرمز

  ليتر گرم بر دسي 7/9  هموگلوبين

  27*103  پلاكت

  درصد 1/29  هماتوكريت
  

  

  

  

  

  

  

  
  

  الكتروفروز هموگلوبين بيمار: 2شكل
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  بحث

 عمـده  سيسـتم  ينچند هيگاشي چدياك سندرم

 زين يماريب از مورد نيا در). 4(كند يم درگير را بدن از

 سر روشن يموها تب، مكرر، يها عفونت ينيبال ميعلا

 ماننـد  طحـال  و كبـد  يبزرگ ـ و روشـن  پوست ابرو، و

بـه   زي ـن مـار يب ني ـا). 5(اسـت  شده گزارش موارد گريد

 همـراه  يفس ـنت دسـتگاه  يهـا   عفونـت  با مكررصورت 

 ني ـا .بـود  مـوارد گـزارش شـده    ريسـا  ننـد ما كه بوده

 عمر سال ده از كمتر و دارند نييپا نيسن اغلب مارانيب

 فرزنـد  سـه  از زي ـن مـورد  نيا در كه يطوره ب كنند يم

 فرزنـد  و باشـد  يم ـ مشكل بدون اول فرزند شده متولد

ــاهگ دو در دوم ــا يم ــعلا ب ــ مي ــاريب نيهم ــد يم  از بع

 مارسـتان يب از صيترخ سپس و مارستانيب در رشيپذ

 صيتشـخ  يمـاهگ  چهـار  در سـوم  فرزند و شده فوت

 يماريب صيتشخ در. )6(شدو سپس فوت  داده يماريب

 كننـده  كمـك  خـانواده  در مشـابه  موارد و يقبل سوابق

 كـه  ني ـا بـه  توجـه  بـا  مورد نيا در كه يطوره ب است

 شـده  فـوت  و داشـته  را مشـكلات  نيهم زين قبل فرزند

 ني ـاخانواده  به وسيلهشده با توجه به سابقه ذكر  بود

ــورد ــا در. شــد داده صيتشــخ م ــاريب ني ــولاً يم  معم

 همراه يينايب اختلالات و تمير اختلالات و قلب يريدرگ

 مـوارد  ني ـا شـده  گـزارش  مـورد  نيا در اما ،)7(هست

 ،يتوپنيس ـ پـان  ري ـنظ يخـون  اخـتلالات  .نداشت وجود

 وجـود  مارانيب نيا در ينوتروپن و پلاكت ديشد كاهش

 و ديشـد  يها يزيخونر مارانيب نيا مرگ عامل و ددار

 و پلاكـت  افـت  زي ـن مـورد  ني ـا در كـه  باشد يم عفونت

 يمس ـ يسـپت  و عفونـت  تي ـنها در و ديسـف  يها گلبول

 سـندرم  علامـت  تـرين  مشـخص . شد ماريب مرگ عامل 

 همه در بزرگ غيرطبيعي هاي گرانول هيگاشي، چدياك

 نوتروفيـل  ملانوسيت، ؛شامل گرانول حاوي هاي سلول

، اسـتخوان  مغـز  سازهاي پيش و محيطي هاي لكوسيت

 مـو  و فيبروبلاسـت  مركـزي،  و محيطـي  عصـبي  بافت

 اسـتخوان  مغـز  نمونـه  در هـا  گرانـول  ايـن  كه باشد يم

 بيمـاران . )5(شد مشاهده بيمار در نوري ميكروسكوپ

 صــورته بــ هيگاشــي چــدياك ســندرم بــه مبــتلا

 در. )4(شـوند  يم درمان ها بيوتيك آنتي با پروفيلاكسي

 و وانكومايسـين  از درمـان  بـراي ، بيمارن يخصوص ا

 نيپسيآمفوتر و كسازوليمور،كوتريكلووين،آسيتازوس

 متيـل  بـالاي  دوز بيمـاران  بعضـي  در .شد استفاده يب

 مـؤثر  اسـت  ممكـن  يماسپلنكتو بدون يا با پردنيزولون

 بـــا درمـــان زيـــن مطالعـــه مـــورد بيمـــار). 8(باشـــد

 و ريكلويآس ـ ن،يسيوانكوما ن،يازوست يها كيوتيب يآنت

 حمـايتي  هـاي  درمـان  و داشـت  قـرار  ماكسازوليكوتر

 و نيســتاتين آلبــومين، پلاكــت، خــون دريافــت ؛شــامل

 مغز پيوند .شد تجويز نيز اسيد فوليك و روي سولفات

 كـه  اسـت  سـندرم  ايـن  بـراي  انتخابي درمان استخوان

 بهبــود را ايمونولوژيـك  حـالات  اسـتخوان  مغـز  پيونـد 

 قــرار تــأثير تحــت را رنگدانــه غلظــت امــا ،بخشــد يمــ

 ايـن  بـا  كودكـان  اسـتخوان  مغـز  پيوند بدون. دهد يمن

 ميرنـد و در واقـع   يم سالگي 10 از قبل معمولاً سندرم

 زنـدگي  دهنده نجات زودرس درمان و سريع تشخيص

  ).9(است



 مرد و همكارانياكوان پا

318 )110شماره پي در پي (1395ـ خرداد 3ـ شماره 21مجله ارمغان دانش ـ دوره 

  

   يريگ جهينت

ــ مــاريب    صــورت پوســت يشــده دارا يمعرف

 ضـعف  يم ـك بـا  ههمرا زال، آرام باًيتقر يابرو روشن،

، يمن ـيا نقص يماريب نظر از ماريب يبررس كه در بوده

وزن،  كاهش چون  يميعلا ماريب. مشاهده شد يلوكوپن

ــهال ــتفراغ و اس ــت اس ــار و نداش ــاهش دچ ــطح ك  س

 گـر از يو از طـرف د  بـود  ضـعف  بـا  همراه ياريهوش

 يطـور ه ب ـ بـوده  يتوپنيس پان يخون يها سلول لحاظ

 شيآزمـا  درو  بود همراه پلاكت ديشد افت اب ماريب كه

 توزيزوس ـيآن قرمـز  يهـا  ، گلبـول يط ـيمح خون رياسم

م فـوق از  ي ـكه همه علا است پوكروميه و داشته ميملا

ــعلا ــاريم بي ــا ســا  يگاشــياك هيچــد يم ــوده و ب ر يب

ن ي ـكننـده مـوارد نـادر ا    يموجود و معرف ـ هاي همطالع

  .دارد يخوان هم يماريب

  

  و تشكرر يتقد

ــااز ت ــاران  يمم ــو   يهمك ــر نح ــه ه ــه ب در  يك

ــع ــدو يآور جم ــن ايو ت ــار ي ــه همك ــد  ين مقال نمودن

اعـم از   لازم يتمام موارد اخلاق ـ .شود يم يارزسپاسگ

 .ت شـد ي ـرعا ،مـار يت حـق ب يرعا و يدار ت امانتيرعا
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Abstract:  
 
Background & aim: Chédiak–Higashi syndrome, a rare autosomal recessive disorder characterized by 
immune deficiency, bleeding diathesis, recurrent bacterial infections, albinism dynamic and progressive 
neurological disorder, as well as major organs such as the liver and spleen lymphocytic infiltration is 
determined. The aim of this study was to report a case of a rare manifestation of the disease. 
 
Case Report: The case-study in the present report was a 4-month-old female that two months after 
vaccination had intermittent fever associated with fever, weakness, which lasted more than a week. After 
blood tests, ultrasound and examination of blood cells, Chédiak–Higashi syndrome diagnosis was made. In 
terms of blood cells, pancytopenia, platelets and fresh frozen plasma were administered to the patient to 
prevent bleeding. After Buttock infections, the patient was suffering from septicemia and septic shock followed 
by a lack of response to resuscitation and cardiopulmonary arrest and then died. 
  
Conclusion: In this patient all Chediak Higashi syndrome, including long fever, loss of appetite, frequent 
infections, albinism variable and multiple neurological deficit was seen. Chdyak Higashi syndrome is treatable 
with early diagnosis and bone marrow transplantation. 
 
Keywords: Chediak higashi syndrome, blood disorders, prolonged fever 
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