
 

• Case report 
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 )گزارش اولين مورد( در يك فرد بالغCGD عارضه مشخص كننده 
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 چكيده

CGD    اين بيماري عمـدتاً در. شرح داده شد   كودكان در است كه ابتدا      نادر ي   يك نقص ايمني اوليه
در اين گـزارش. شود ولي مواردي از بيماري در بزرگسالان نيز گزارش شده است كودكان ديده مي 

با برونشيوليت لنفوسـيتيك در يـك فـرد بـالغ بـودههمراه     كه به  CGDبه اولين مورد بررسي     
نفس و كاهش وزن مراجعـه   با سرفه و خلط چركي و تنگي        كه ساله40 بيماري   .پرداخته شده است  

بيوپسي بـاز ريـه ،اسكن CTگيرد با توجه به       نموده است، دو دوره تحت درمان ضد سل قرار مي         
معرفي بيمار. گيرد  شود و تحت درمان قرار مي        برونشيوليت لنفوسيتيك براي وي مطرح مي      ،شده

ون شواهد قطعي و قوي نبايد درمان ضدسل شروعلومي بدوحاكي از آن است كه در ضايعات گران
  . را به عنوان يك تشخيص در نظر داشتCGDشود و حتماً بايد 
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 مقدمه

CGD) Chronic Granulomatous Diseasi(  يـك 
 در 1957نقص ايمني اوليه نادر است كه موارد اوليه آن در سـال            

 يـك نقـص ويـژه در        1967 در سـال     ]1.[ها شرح داده شـد     بچه
ها در اين بيماران شناخته شد كه بـه          كشتن داخل سلولي باكتري   

 ايـن بيمـاري   ]2.[شد ها مربوط مي متابوليسم اكسيداتيو فاگوسيت 
شـود ولـي مـواردي از بيمـاري در           ه مـي  هـا ديـد     در بچـه   تاًعمد

اين مقاله به گزارش اولـين مـورد        . بزرگسالان گزارش شده است   
 با برونشيوليت لنفوسيتيك در يك فرد بـالغ مـي           CGDبررسي  
  ]3،4[ .پردازد

  :معرفي بيمار

اي بود كه با شكايت سرفه و خلط چركي          ساله 40بيمار آقاي   
بستري شد بيمـار از     بيمارستان مسيح دانشوري    و تنگي نفس در     

 4ولـي از    ،   سال قبل تنگي نفس فعاليتي و سرفه داشـته         3حدود  
شـده  ماه قبل از مراجعه بيمار دچار تشديد تنگي نفـس و سـرفه              

تـب  .  شكايت داشت  PNDدر بدو مراجعه بيمار از ارتوپنه و        . بود
 كيلـوگرم كـاهش     3و لرزهاي گهگاهي و تعريق شبانه و حـدود          

 سـال  23بيمار حـدود   .كرد  ماه اخير را نيز ذكر مي4وزن در طي  
قبل استئوميليت در ناحيه آرنج سـمت راسـت داشـته اسـت كـه               

قـرار گرفتـه كـه از     تحت عمل جراحي و درمـان آنتـي بيوتيـك           
 سال قبل متعاقب تروما بـه       4. پاتولوژي اطلاعي در دست نيست    

كتف راست دچار آبسه و درگيري دنده دوم شده بود كه با توجـه              
 مـاه درمـان ضـد       9به پاتولوژي منطبق بر گرانولوم بدون نكروز        

يكسال بعد بعلت شروع مجدد سـرفه بـه همـراه           . سل گرفته بود  
ود ضايعات ندولر در ريه تحـت بيوپسـي         خلط و تنگي نفس و وج     

 granulomatousگيرد كه با توجه به جـواب   باز ريه قرار مي

reaction              6 و با وجود عدم كشت مثبت جهت سـل يـك دوره 
كند كه بهبـودي چنـداني       ماهه ديگر درمان ضد سل دريافت مي      

 سال گذشته ضـايعات     9بيمار همچنين در طي     . شود حاصل نمي 
هـا داشـته اسـت كـه البتـه           نه و صورت و اندام    پوستي بر روي ت   

  .درمان خاصي انجام نداده است
 3 خـواهر و     6داراي  . باشـد  هل و كارمند اداري مـي     أبيمار مت 

بيمـار سـابقه     .اند برادر است كه هيچكدام مشكل پزشكي نداشته      
 .كند مصرف سيگار و مواد مخدر ندارد و مصرف الكل را ذكر نمي           

 ,RR = 30/min, PR= 120/minعه در معاينه در بدو مراج

BP = 110/60mm/Hg, T= 37°cبود .  
در مشاهده ديسترس تنفسـي و رتراكسـيون عضـلات بـين            

هــا  اي و ســوپراكلاويكولار داشــت و مخــاط دهــان و لــب دنــده
 S2, S1در سمع قلـب  . سيانوتيك بوده و لنفادنوپاتي لمس نشد

 شـد   سمعLSB در كانون    II/VIسمع شد و سوفل سيستوليك      
طور ژنراليزه و رال در      هها كاهش صداهاي ريوي ب     و در سمع ريه   

در بررسـي پوسـت صـورت، تنـه و          . قاعده هر دو ريه سمع شـد      
ها ضايعات پوسچولي و تاولي متعـدد كـه برخـي ترشـحات              اندام

  ) در جدول زيرآزمايشات(.  وجود داشت،سفيد رنگ چركي داشتند
Hematologic and Immunologic Laboratory Data. 

4- 11x 103 WBC → 4600 
41.5 – 50.4 HCT → 48.4 

14-17 Hgb → 15 
150-450 x 103 PLt → 142 x 103 

 Differeatial count       Neutr → 88 
 L → 16 
 M → 2 

77 – 97 MCV → 93.4 
26 – 32 MCV → 29 
32 – 36 MCHC → 31 

< 20 ESR → 5 
Less than 46 AST → 38 
Less than 49 ALT → 39 

60 – 310 ALKP → 175 
75 – 115 FBS → 135 

15-45 Urea → 39 
0.60 – 1.30 Cr → 0.6 
135 – 145 Na → 137 
3.50 – 5 K → 4.1 

Upto : 3.1 PANCA → (-) 
Upto : 3.1 CANCA → (-) 
70- 17-6 C3 → 100 
15 – 55 C4 → 25 

( -) ANA → (-) 
< 0.9 Antids DNA → 0.1 

52- 167 T4 → 8 
0.80 – 2 T3 → 0.6 
0-30 – 4 TSH → 1.2 

 PT → 14 
 INR → 1.2 
 PTT → 40 
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) groundglass( اسكن توراكس، نماي شيشه مات CTدر 
 اسكن شكم اسپلنومگالي خفيف و آسـيت و        CT در   .مشاهده شد 

 در اكوي   .ها نرمال بود    اسكن سينوس  CT. آدنوپاتي گزارش شد  
 ولي بطـن راسـت و دهليـز         ،قلب ميزان برون ده قلبي نرمال بود      

 Pulmonary Arterial Pressure =40راست بزرگ بود و 
 -مخلـوط انسـدادي     در تست عملكرد ريوي نمـاي       . گزارش شد 

  .ديدي وجود داشتحت

با توجه به سابقه استئوميليت، درگيري دنده و ريه با ضايعات           
 )Nitrotetrazolium Blue Test (گرانولومــاتوز تســت 

N.B.T            جهت بيمار درخواست شد كه نتيجه آن صـفر گـزارش 
  .هاي سرم نرمال گزارش شد گيري ايمونوگلوبولين اندازه. شد

هـاي    اسـكن و مطـرح شـدن بيمـاري         CT با توجه به نماي   
Small airway بيمار كانديد بيوپسي باز جراحي از ريه شد كه 

جــواب پــاتولوژي مطــرح كننــده برونشــيوليت لنفوســيتيك بــود 
 منفـي   BKكشت نسج بيوپسي از نظر باكتري، قارچ و         ) 1شكل(

 پاف هـر    120µg) 2سالمترول  بيمار تحت درمان با اسپري      . بود
)  ساعت 12 پاف هر    2 (125µgپري فلوتيكازون   ، اس ) ساعت 12

 قـرار گرفـت و بـا توجـه بـه            50mg/dayو قرص پردنيزولـون     
 100mg/daily پروفيلاكسي با ايتراكونازول     CGDتشخيص  

  .جهت بيمار شروع شد) mg/day 400/80(و كوتريموكسازول 

  بحث
CGD          شايعترين اختلال فاگوسيتي گزارش شـده در ايـران 

ساير كشورهايي كه داراي برنامـه ثبـت مـوارد          است و نسبت به     
ــه مــي  ــي اولي ــوردار   نقــص ايمن ــالاتري برخ ــزان ب باشــند از مي

صـورت آبسـه ريـوي و     ه عمده تظاهر اين بيماري ب ]5،6،7.[است
ــي، ضــايعات پوســتي و    ــت چرك ــد، لنفادني ــوني، آبســه كب پنوم

 وجـود   ، عمـده  ي   در پاتولوژي نكتـه    ]7،8،9[.باشد استئوميليت مي 
ايـن امـر    . باشد ت گرانولوماتوز همراه با تغييرات چركي مي      ضايعا

شود كه بخش اعظمي از ايـن بيمـاران بـه اشـتباه بـه                سبب مي 
 در بيمار ذكر شده نيز به علـت    ]7.[عنوان سل ريوي درمان شوند    

ضــايعات گرانولومــاتوز اســتخوان و ريــه دو دوره تحــت درمــان 
 ـ  باعـث  CGDل قرار گرفته است و عدم فكر به         سضد خير در  أ ت

  . سالگي شده است41تشخيص بيمار تا سن 
باشـد كـه     نكته جالب در اين بيمار تظاهر ريوي اخير وي مي         

ــاز جراحــي   Lymphocytic Bronchiolitisدر بيوپســي ب
برونشــيوليت لنفوســيتيك يــك طيــف از . گــزارش شــده اســت

 Lymphoidهاي لنفوپروليفراتيـو اسـت كـه غالبـاً بـا       بيماري

interstitial pneumoniaمــوارد ي عمــده.  تــداخل دارد 
 برونشــيوليت لنفوســيتيك در بيمــاران مبــتلا بــه ه،گــزارش شــد

هاي بافت همبند بخصوص روماتوتيـد آرتريـت، شـوگرن           بيماري
  ]10،11،12.[واسكلرودرما بوده است

هـاي ديگـري از بـروز برونشـيوليت لنفوسـيتيك در             گزارش
 ريـــه وجـــود  و بيمـــاران پيونـــدHIVبيمـــاران آلـــوده بـــه 

 در بيماران پيوندي برونشيوليت لنفوسيتيك بـه        ]13،14،15.[دارد
عنوان يك علت كاهش عملكرد عضـو پيونـدي و زمينـه ايجـاد              

  .باشد مطرح مي) OB(برونشيوليت اوبليتران 
 تـاكنون هـيچ گزارشـي از        مقالاتآمده در    عمل در بررسي به  

و بيمـار    با برونشيوليت لنفوسيتيك وجود نـدارد        CGDهمراهي  

 1شكل



 )24، مسلسل 1385 زمستاندوره نهم، شماره سوم، (  اداره بهداشت و درمان نهاجا/ له علمي ابن سينا مج

 41

 سـال قبـل از      4در بيمار فـوق     . باشد ذكر شده اولين مورد آن مي     
بستري اخير يك پاتولوژي از ريه مبني بر ضايعه گرانولوماتوز ريه 

باشد كه شايد وجود ضايعات گرانولومي ريه ناشي از          در دست مي  
CGD  و عــدم درمــان مناســب آن موجــب بــروز برونشــيوليت 

  .لنفوسيتيك بوده است
دهنده اين است كه در درمـان        عرفي اين بيمار نشان   در كل م  

 را بـه عنـوان يـك        CGDضايعات گرانولومي ريـه حتمـاً بايـد         
تشخيص محتمل مد نظر داشت و از درمان ضد سل بدون وجود            

. پرهيز كـرد  ) همانند اسمير يا كشت مثبت    (شواهد قوي و قطعي     
در ضمن برونشيوليت لنفوسيتيك بايد به عنوان يـك تشـخيص           

تراقي در درگيري ريوي اين افراد به خصوص در مـوارد طـول             اف
 .كشيده مد نظر باشد
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CGD presenting with lymphocytic 
bronchiolitis in an adult (A report of the 

first case) 

CGD is a rare primary immune deficiency which was first described 
in children. 
This disease is mainly seen in children but occasional cases have 
also been reported in adults. We, hereby, report the first case of 
CGD associated with lymphocytic bronchiolitis in an adult. The 
patient is a 40 year old presenting with cough, purulent sputum, 
dyspnea, and weight loss who received two courses of anti 
mycobacterial treatment. Based on the findings of chest CT scan, 
an open lung biopsy was performed and a diagnosis of lymphocytic 
bronchiolitis was made and appropriate treatment was initiated. It is 
concluded that in patients with granulomatous lesions who lack 
strong evidence of tuberculosis, one should not start anti 
mycobacterial treatment and must always consider CGD in the 
differential diagnosis. 

Keywords: CGD, lymphocytic bronchiolitis, Antimycobacterial 
treatment. 
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