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سندرم پلاکت خاکستری
Grey Platelet Syndrome 
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نام های مترادف: GPS، سندرم پلاکت خاکستری، کمبود 
آلفا گرانول پلاکتی

سندرم پلاکت خاکستری )GPS( یک ناهنجاری 
نادر و مادرزادی است که باعث اختلال خونریزی 

می شود. پلاکت ها بزرگ بوده و دارای ظاهر خاکستری 
در زیر میکروسکوپ نوری است. GPS یکی از 

ماکروترومبوسیتوپنی هایی است که ترومبوسیتوپنی های 
ارثی با افزایش اندازه پلاکت وجود دارند.

اپیدمیولوژی و وراثت
• نادر است.   کستری )GPS( بسیار  کت خا  سندرم پلا

حدود 50 مورد تا کنون از آن گزارش شده است.
• یا مغلوب   اتوزومال غالب  الگوی وراثت ممکن است 

گزارش  کروموزوم  X نیز  باشد. یک الگوی وراثت مرتبط با 
شده است.

GPS آسیب شناسی
• اختلال   یک  احتمالاً  کستری  خا کت  پلا سندرم 

ناهمگن با بیش از یک علت مولکولی است.
• ذخیره   در  کت ها  پلا ناتوانی  اساسی  نقص 

گرانول های  آلفا  است.  گرانول  آلفا  های  پروتئین 
کت ها در اسمیرهای خونی رنگ آمیزی  غیرطبیعی در پلا
به  کستری  خا  May-Grünwald-Giesma رنگ  با  شده 

در  ها  کت  پلا هموستاتیک  های  پروتئین  رسد.  می  نظر 
به   که ممکن است  آزاد نمی شوند،  محل آسیب عروقی 

خونریزی بیانجامد.
• کت ها  کاهش بدون علت پلا
• پروتئین های ترشحی تعیین شده برای آلفا گرانول ها در  

نهایت به جای آن به فضای خارج سلولی مغز استخوان 
رشد  کتورهای  فا شامل  ها  پروتئین  این  شوند.  می  ترشح 

هستند که باعث میلوفیبروز در مغز می شود.
• همچنین ممکن است نقص ترشحی نوتروفیل وجود  

مورد  این  در  ها  نوتروفیل  دخالت  گرچه  ا باشد،  داشته 
بحث برانگیز است.

GPS نمای بالینی
• بینی،   از  کبودی ساده، خونریزی  از  نشانه هاعبارتند 

ی و خونریزی طولانی مدت. منوراژ
• خونریزی   به  تمایل  خانوادگی  سابقه  یک  بیشتر 

خفیف، به ویژه پس از جراحی یا آسیب وجود دارد.
• کستری   خا کت  پلا سندرم  در  خونریزی  به  تمایل 

)GPS( از خفیف تا شدید متغیر است.
• باشد،   داشته  وجود  ارثی  کتی  پلا اختلال  که  زمانی 

خونریزی خودبخودی معمولاً مخاطی است.
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GPS تشخیص افتراقی
• به   خفیف  ترومبوسیتوپنی 

پورپورای  ویژه  به  علتی،  هر 
ایدیوپاتیک  ترومبوسیتوپنی 

.)ITP(
• نادر   ترومبوسیتوپاتی های 

بزرگ  های  کت  پلا با  دیگری 
وجود دارد، برای نمونه:

هگلین ( 1 - می ی  ر هنجا نا
کت های  پلا )ترومبوسیتوپنی، 
آخال های  و  غول پیکر 

نوتروفیل(
سندرم برنارد سولیه( 2
کتی(( 3 ی در تجمع پلا کت مونترال )ناهنجار سندرم پلا
نفریت، ( 4 کروترومبوسیتوپاتی،  )ما  Fechtner سندرم 

ناشنوایی(
کروترومبوسیتوپاتی(( 5 سندرم اپشتاین )سندرم آلپورت با ما
و لکوسیت ( 6 کروترومبوسیتوپاتی  )ما سندرم سباستین 

ها(
سندرم دی جورج( 7
• کستری« گزارش شد   کتی شبه خا یک مورد »سندرم پلا

که  ی های معمولی این سندرم زمانی  که در آن ناهنجار
ی شده بود مشاهده شد،  خون در ظروف EDTA جمع آور

اما در لوله های سیترات یا هپارین مشاهده نشد.

GPS روش های بررسی و تشخیص
• غربالگری انعقاد: زمان سیلان طولانی می شود. 
• کت ها رنگ پریده به نظر   اسمیرهای خون محیطی: پلا

می رسد و تشخیص آنها سخت است. تفاوت در اندازه 
 )GPS( کت ( نیزوجود دارد. سندرم پلا کت )آنیزوسیتوز پلا
شود.  می  بندی  طبقه  بزرگ  کت  پلا سندرم  عنوان  تحت 

ها  کت  پلا اختصاصی  کستری  خا ظاهر  با  معمولاً   GPS
مشخص می شود که در اسمیر خون محیطی  رنگ آمیزی 

شده با May-Grünwald-Giesma دیده می شود.
• تشخیص را می توان با تجزیه و تحلیل پروتئین های  

روش های  یا  بلات  وسترن  از  استفاده  با  گرانول،  آلفا 
یکی تایید کرد. ایمونولوژ

• آلفا   وجود  عدم  ها  کت  پلا الکترونی  میکروسکوپ 
گرانول را نشان می دهد که برای  ارزش تشخیصی دارد.

یتم تشخیصی برای ترومبوسیتوپنی های ارثی  یک الگور
کز غیرتخصصی  ابداع شده است که برای استفاده در مرا

مناسب است.

GPS کنترل و درمان
 )GPS( کستری کت خا درمان خاصی برای سندرم پلا
به  ارثی  های  ترومبوسیتوپنی  درمان  اما  ندارد،  وجود 

صورت گروهی شامل:
• پیش بینی خطرات و جلوگیری از خونریزی: 

مختل ( 1 را  ها  کت  پلا کارکرد  که  داروهایی  پرهیزاز 
می کنند، به ویژه آسپرین.
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است، ( 2 متفاوت  دسموپرسین  به  فردی  پاسخ های 
مسن  افراد  در  می شود.  توصیه  آزمایشی  دوز  بنابراین 

ی قلبی باید با احتیاط مصرف شود. مبتلا به بیمار
•   GPS درمان  در  اسپلنکتومی  که  رسد  نمی  نظر  به 

مفید باشد.
• فعال   کتور  فا مانند  جدیدتر  داروهای 

از  برخی  در  است  ممکن    VIIa )rFVIIa(نوترکیب
کتی نقش داشته باشد. لات پلا اختلا

GPS پیش آگهی
• هیچ   است.  خوب  آن  گهی  آ پیش  رویهمرفته   

خونریزی کشنده ای گزارش نشده است.
• بیشتر بیماران دارای فیبروز رتیکولار خفیف در مغز  

پیشرونده  که  رسد  نمی  نظر  به  اما  هستند،  استخوان 
باشد یا باعث کم خونی شود.

• عملکرد   در  نقص  نیز  ها  خانواده  از  برخی  در 
نوتروفیل وجود دارد.
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از ( 2 جلوگیری  برای  دندان  از  منظم  های  مراقبت 
خونریزی لثه.

ی.( 3 کی برای کاهش منوراژ ی خورا داروهای ضد باردار
اقدامات ( 4 از  امکان  صورت  در  داد،  رخ  خونریزی  گر  ا

وسیله  به  بینی  پرکردن   (  Nasal packing مانند  موضعی 
کسی استفاده کنید.  گاز و پارچه و اسفنج (برای اپیستا

مورد ( 5 لزوم  صورت  در  است  ممکن  کت  پلا تزریق 
استفاده قرار گیرد. 

• آمادگی برای جراحی یا روش های تهاجمی: 
کت به تنهایی مفید نیست. نیاز به بررسی ( 1 شمارش پلا

خطر خونریزی با سابقه بالینی و نتایج آزمایش عملکرد 
کت است. پلا

کت و دسموپرسین استفاده ( 2 ممکن است از تزریق پلا
شود.
• کت:  یق پلا تزر

آن ( 1 فایده  از  بیشتر  کت  پلا خطرتزریق  کلی،  طور  به 
است. در GPS تمایل به خونریزی اغلب خفیف است.

در حالی که خطرات ناشی از انتقال خون به ویژه خطر ( 2
یاد است. آلوایمونیزاسیون نسبتاً ز

کت ممکن است قبل از عمل یا برای درمان ( 3 تزریق پلا
خونریزی فعال مفید باشد.

کننده ( 4 اهدا های  کت  پلا از  باید  امکان،  صورت  در 
منطبق با HLA به منظور کاهش آلوایمونیزاسیون استفاده 

شود.
دسموپرسین: •

است ( 1 وازوپرسین  مصنوعی  آنالوگ  یک  دسموپرسین 
که زمان خونریزی و لخته شدن خون را بهبود می بخشد 

)مکانیسم عمل آن ناشناخته است.


