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X سندرم تکثیر لنفاوی  مرتبط با کروموزوم

برگردان از:
پریسا قربانی: کارشناس علوم آزمایشگاهی، 

شبکه بهداشت ودرمان مشگین شهر، دانشگاه علوم پزشکی اردبیل

 مقاله علمی

نام های مترادف: XLP، بیماری دانکن، عفونت کشنده فامیلی با 
ویروس اپشتین بار، سندرم پورتیلو

این ناهنجاری ارثی وابسته با X که در پسران پیدا می شود، 
ناشی از یک ژن معیوب در Xq25 است که با حساسیت شدید به 

عفونت های ناشی از ویروس اپشتین بار )EBV(مشخص می شود. 
پس از قرار گرفتن در معرض ویروس، 75٪ از بیماران دچار 

مونونوکلئوز عفونی شدید یا کشنده می شوند. بازماندگان ممکن 
است به سمت هیپوگاماگلوبولینمیا، آپلازی گلبول قرمز، کم خونی 

آپلاستیک یا گرانولوماتوز لنفوماتوئید اکتسابی پیشرفت کنند.

تظاهرات بالینی
ئم  کودکی با میانگین سنی 3تا 5 سال  علا بیماران در دوران 

عفونت با  EBV را به صورت های زیر نشان می دهند:
• تنفسی: 

1-فارنژیت
یه. 2-گرانولوماتوز لنفوئیدی ر

•  شکم:  
1-هپاتومگالی

2- هپاتیت برق آسا و نارسایی کبد
3-اسپلنومگالی.

• یک:   هماتولوژ
) 1- مونونوکلئوز آتیپیک )لنفوسیتوز

2- ترومبوسیتوپنی
3- نارسایی مغز استخوان.

• CNS)دستگاه عصبی مرکزی(: 
1- مننژیت

2-آنسفالیت
3- آنسفالوپاتی کبدی.

یادی  ز تعداد  تولید  با  است  ممکن   XLP به  مبتلا  افراد 
کروفاژها به  سلول T، سلول های B و سایر لنفوسیت ها به نام ما
عفونت EBV پاسخ دهند. این تکثیر سلول های ایمنی اغلب 
لنفوهیستوسیتوز  نام  به  زندگی  تهدیدکننده  واکنش  یک  باعث 
گوسیتیک  هموفا لنفوهیستوسیتوز  شود.  می  گوسیتیک  هموفا

باعث تب می شود، سلول های تولید کننده خون در مغز استخوان 
را از بین می برد و به کبد آسیب می رساند. طحال، قلب، کلیه ها 
و سایر اندام ها و بافت ها نیز ممکن است تحت تأثیر قرار گیرند. 
گوسیتیک  در برخی از افراد مبتلا به XLP، لنفوهیستوسیتوز هموفا

ئم مرتبط ممکن است بدون عفونت EBV رخ دهد. یا علا

کنترل و درمان بیماری
• پیوند مغز استخوان درمان قطعی است. 
• از   ناف  بند  بنیادی خون  پیوند سلول های  از طریق   درمان 

یک خواهر یا برادر همسان با HLA نیز موفق بوده است.
• بنام   مونوکلونال  بادی  آنتی  از  استفاده  مورد  در  تحقیقاتی 

وجود   EBV عفونت  حاد  مرحله  در    CD20 ضد  یتوکسیماب  ر
دارد که امیدوار کننده است،

• شیمی درمانی سیتوتوکسیک نیز ممکن است نقش داشته باشد. 
• آزمایش ژنتیک می تواند افراد و ناقلین مبتلا را شناسایی کند  

و تشخیص قبل از زایمان امکان پذیر است.

عوارض بیماری
عفونت با  EBV عامل ایجاد عوارض زیر است:

• نکروز کبدی  
• نارسایی مغز استخوان 
• گلوبولینمی  هیپوگاما
• لنفوم بدخیم 
• آنمی آپلاستیک  
• گوسیتیک  سندرم هموفا

پیش آگهی
بدون پیوند، 70درصد بیماران فقط تا 10سالگی زنده می مانند.

منبع:
This is a translation into Farsi of an article originally published 

in English: Dr. HayleyWillacy, X-linked Lymphoproliferative  
Syndrome. Available from patient info doctor,Last updated, 06: 

2016.
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