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  چكيده

. باشدومبوسيتوپني مييك اختلال خونريزي دهنده مادرزادي نادر است كه مشخصة آن تر سولير - سندرم برنارد :سابقه و هدف

با علائم كبودي، خونريزي بيني، خونريزي لثه، منوراژي، خونريزي پس از زايمان، خونريزي گوارشي و خونريزي سولير  - سندرم برنارد

  . پس از تروما تظاهر مي نمايد اما تاكنون هيچ گزارشي مبني بر بروز هموپتيزي در اين سندرم وجود نداشته است

كلاپس كامل ريه راست ، در عكس قفسه سينه. علت هموپتيزي ماسيو به اين مركز مراجعه كرده اي بساله 14تر دخ: معرفي مورد

اسمير و كشت نمونه خلط مستقيم جهت بررسي از نظر . هاي داخل برونش خارج گرديدلخته، برونكوسكوپي ريژيد در. مشاهده شد

درمان بيمار دچار روند در حين . بيمار درمان ضد سل دريافت كرد. ه آن مثبت بودكه نتيج وجود مايكوباكتريوم توبركولوزيس انجام شد

به جهت  LDقرص . بود) LD(با دوز پايين داروي ضدبارداري علت تداخل دارويي بين ريفامپين و ه خونريزي واژينال ماسيو شد كه ب

بعد از . تركيبي كنترل شد 7بيمار با انفوزيون پلاكت و فاكتور خونريزي واژينال . كنترل خونريزي قاعدگي ماسيو به بيمار داده شده بود

سال بعد از درمان سل ريوي بيمار كاملاً بهبود يافت و  يك. منفي شد BKماه از شروع درمان ضد سل اسمير و كشت خلط براي  2

 .هيچ هموپتيزي اتفاق نيافتاد

هاي تشخيصي متي از يك بيماري متفاوت مد نظر قرار گيرد و بررسيبايد علا سولير -سندرم برناردوجود هموپتيزي در : گيرينتيجه

 .انجام شود

  .سل ريوي، هموپتزي، سولير -سندرم برنارد :واژگان كليدي

  

مقدمه
1

  

يــك اخــتلال خــونريزي دهنــدة ) BSS(ســولير  - ردســندرم برنــا

زادي نـادر اسـت كـه مشخصـة آن ترومبوسـتيوپني و وجـود       درما

علـت بـروز ايـن    ). 1،2(باشـد  مـي ) آسـا  غـول ( giantهاي پلاكت

ــپلكس      ــي در كم ــا كيف ــي ي ــص كم ــك نق ــندرم ي ــده س گيرن

گيرنـده  پلاكـت اسـت كـه    غشـاي  واقع در  1b/1Xگليكوپروتئين 
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تظـاهرات بـاليني   ). 3،4(باشـد  ويلبرند مي - اصلي براي فاكتور فون

اين سندرم شامل كبودي، خونريزي لثه، منوراژي، خونريزي پـس  

باشـد  و خونريزي پـس از ترومـا مـي    نريزي گوارشياز زايمان، خو

غيــر معمــول اســت و هــيچ  BSSخــونريزي خودبخــودي در ). 5(

     .)6(گزارشي از بروز هموپتيزي در اين سندرم وجود ندارد 

  

  معرفي مورد

 سولير -مورد شناخته شدة سندرم برناردكه اي ساله 14دختر 

شـرح  در . اده شـد با هموپتيزي ماسيو به اين مركز ارجاع دبود 
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 48اپيزودهاي سرفه و هموپتيزي به مدت بـيش از   ،بيمارحال 

شكايت اصلي بيمار وجـود درد در سـمت   . ساعت وجود داشت

در . كـرد و شكايت ديگـري را بيـان نمـي    چپ قفسه سينه بود

صداي تنفسي در همي توراكس چـپ شـنيده    ،معاينة فيزيكي

در  10000لاكت و شمارش پبود زمان خونريزي طولاني . نشد

شمارش گلبول سفيد، ميزان هموگلوبين، . بودمتر مكعب ميلي

در محـدوده  نـوار قلـب   كـاركرد كبـد، آزمـايش ادرار و    آزمون 

تـي اسـكن قفسـه سـينه،     سـي عكس ريـه و  در . بودندطبيعي 

انفيلتراسيون و برونشكتازي لوب تحتاني ريـة چـپ همـراه بـا     

ر بـه كلاپـس   شيفت قلب و مدياستن به سمت چـپ كـه منج ـ  

  .)3و  2، 1 هايشكل( كامل ريه چپ شده مشاهده شد

 

     
شيفت قلب و مدياستن به سمت چپ كه منجر به . عكس ريه - 1شكل 

  .شودكلاپس كامل ريه چپ شده مشاهده مي

 

 

انفيلتراسيون و برونشكتازي لوب  .تي اسكن قفسه سينهسي - 2 شكل

  .شوداستن مشاهده ميتحتاني رية چپ همراه با شيفت قلب و مدي

 

هـاي  برونكوسكوپي ريژيد تحت بيهوشي عمومي انجام شد و لختـه 

امـا بـه علـت      ،انفوزيـون پلاكـت انجـام شـد    . خون خـارج گرديـد  

بـراي بيمـار    Novosevenمقاومت به انفوزيـون پلاكـت، انفوزيـون    

  . شروع شد

قـرار   هـاي تكميلـي  جهت تشخيص قطعي، بيمار تحت بررسي

هايي سـل ريـوي براسـاس اسـمير و كشـت      تشخيص ن. گرفت

. گذاشـته شـد   مثبت خلط براي مايكوبـاكتريوم توبركولـوزيس  

شـامل ايزونيازيـد، ريفـامپين، پيرازيناميـد و     ، درمان ضد سـل 

در ميـان عـوارض دارويـي،    . اتامبوتول براي بيمار آغـاز گرديـد  

هاي كبـدي و هپاتوتوكسيسـيتي در حـين    افزايش سطح آنزيم

بنــابراين رژيــم دارويــي بــه  .اهده شــددرمــان ضــد ســل مشــ

ــامبوتول و سپيروفلوكساســين تغييــر داده شــد  ــد، ات . ايزونيازي

هاي كبدي به سطح طبيعي برگشت و بـه بيمـار توصـيه    آنزيم

اسمير . دارويي را به مدت يك سال ادامه دهد 3شد كه درمان 

در حال . نمونه خلط در ماه دوم درمان گرفته شد كه منفي بود

مار از وضعيت سلامت خوبي برخوردار اسـت و ماهانـه   حاضر بي

   .شودپيگيري مي

  

 

  .شودكلاپس كامل ريه چپ مشاهده مي. تي اسكن قفسه سينهسي - 3شكل 

  

  بحث

باشـد  سولير يك اختلال اتوزومال مغلوب نـادر مـي   - سندرم برنارد

. شـود شـناخته مـي   GpIb/IXكه با اختلال و نقص در كمـپلكس  

مشخصه اين سندرم ترومبوسيتوپني، زمان خونريزي غير طبيعـي  

در  ).1(و وجود پلاكت هاي بزرگ در اسمير خون محيطـي اسـت   

هـاي  اين سندروم پلاكت ها بـدنبال وجـود نقـص در پـروتئين    

  ). 7(رسپتورمامبران پلاكت معيوب مي شوند 

BSS يابــد و همــراه بــا اخــتلال در دوران كــودكي تظــاهر مــي

-از علائم اين سـندرم مـي  . باشدنريزي متوسط تا شديد ميخو

توان به كبودي، خونريزي از بيني، خونريزي از لثـه، منـوراژي،   

خونريزي پس از زايمان و خونريزي گوارشي و خونريزي پس از 

كـه خـونريزي خودبخـودي در ايـن      حالي تروما اشاره كرد، در

ي از همچنـين هـيچ گزارش ـ   ).6(سندروم غيـر معمـول اسـت    

ــاليني  ــوپتيزي در تظــاهرات ب ــدارد BSS هم ــود . وجــود ن وج
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هموپتيزي در اين سندروم بايد علامتي از يك بيماري متفاوت 

. هـاي تشخيصـي انجـام شـود    مـد نظـر قـرار بگيـرد و بررسـي     

همــوپتيزي يــك علامــت هشــدار دهنــده اســت و درمــان آن، 

  .بستگي به علامت بروز آن دارد

يمار و والدين دربـاره چگـونگي   درمان حمايتي شامل آموزش ب

برخورد با بروز خونريزي شامل اجتنـاب از حتـي يـك صـدمة     

كوچك، اجتناب از استفاده از داروهاي ضـدپلاكتي، درمـان بـا    

اجتناب از استفاده از هالوتان به عنـوان داروي بيهوشـي    و آهن

بـراي   هـا پلاكـت طبيعـي  به خاطر ايجـاد اخـتلال در فعاليـت    

  .گيردبيماران انجام مي

اسـتفاده از   درمان در اين سندروم در موارد خـونريزي شـديد،  

فاكتور انعقادي فعال شدة انساني . باشدمي Novoseven فاكتور

توليد شده و براي درمان  Novo Nordisk Alsنوتركيب توسط 

خونريزي خودبخودي و خونريزي ناشي از جراحي در بيمـاران  

هايي بر عليه فاكتور بادي مبتلا به هموفيلي مادرزادي كه آنتي

 ).7(گيـرد  مورد استفاده قـرار مـي   ،شونددر بدن آنها توليد مي

Novoseven  بيماران مبـتلا بـه ترومبوسـيتوپني يـا نقـص      در

پلاكتي ارثي يا اكتسابي ممكن اسـت موجـب توليـد تـرومبين     

هاي فعال شـده بـراي ايجـاد هموسـتاز     اضافي بر سطح پلاكت

 . شود

بروز هموپتيزي، برونشكتازي، سل ريوي و سـرطان   ترين عللشايع

هـاي  تظـاهرات راديولوژيـك بيمـاري، تاريخچـه، يافتـه     . ريه است

دموگرافيـك مـا را بـه ارزيـابي     عوامـل  باليني در معاينه فيزيكي و 

  ).7(سازد بيمار مبتلا به هموپتيزي مينور رهنمون مي

ممكـن  هموپتيزي ماسيو يك فرايند تهديد كنندة حيـات اسـت و   

هـاي ويـژه   واحـد مراقبـت   بيمـار در بستري شـدن  است منجر به 

)ICU (ارزيابي فوري بيمار با انجـام برونكوسـكوپي اورژانـس    . شود

هـاي  تكنيـك  .براي لوكاليزه كردن محل خونريزي ضـروري اسـت  

ــرل   ــراي كنت اندوبرونشــيال و آمبوليزاســيون شــريان برونشــيال ب

جراحـي اورژانـس نيـز بـه      خونريزي ماسيو و كاهش نياز به درمان

  .)8(مد نظر قرار گيرد د عنوان يك درمان مؤثر باي
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