
: 34 سوال شماره  

نخعیخانم دکتر طراح:   

 

وثر ساله که ازکودکی دچار مشکلات تنفسی بوده است که با تشخیص احتمالی آسم درمان شده  که م19بیمارپسر

وایی نبوده است و همچنین عفونت مکرر گوش و سینوس را  از زمان کودکی شرح حال می دهد که منجر به کاهش شن

وی نیز دچار علایم مشابه می باشد. نسبی وی شده است . برادر  

 تصاویر زیر مربوط به بیمار است

 

 

 

  میشود؟ مشاهده مواردی چه الف (

؟ میباشد چه مطرح های تشخیصب(   
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لینگولا، برونشکتازی قفسه ی سینه ، دکستروکاردی مشهود است ، همچنین در  CTدرگرافی ساده و الف ( 

 سیلندریکال وجود دارد.

  Primary  Ciliary Dyshinesiaو  Cystic   Fibrosis   (CF)با توجه به شرح حال وسابقه ی فامیلی جهت بیمارب( 

(PCD) .می تواند مطرح باشد 

از اندازه گیری کلر عرق استفاده می شود ) که در مورد این بیمار منفی بوده است.( و جهت  CFجهت اسکرین کردن 

 Highبوده وبیمار تحت بررسی   Jnconclusiveاز اندازه گیری  نیتریک اکسید نازال استفاده شده که  PCDسی برر

Speed Video Analysis (HSVA)   قرار گرفت که عدم تحرک مژک ها مشخص و بررسی الکترون میکروسکوپی و

 ژنتیک تشخیص را قطعی کرده 

PCD  یک بیماری نادر ژنتیک با الگوی اتوزومال مغلوب است که منجر به نقص حرکتی مژک های پوشاننده سیستم

تنفسی )فوقانی ، تحتانی، سینوس ها، شیپور استاش و گوش میانی ( لوله ی فالوپ و فلاژل های اسپرم میشود ، که 

نت های مکرر و مزمن تنفسی می باشد که نتیجه ی مهم آن عدم پاکسازی موکوس از ریه ها ومستعد شدن به عفو

پیشرونده به سیستم تنفسی شایع بوده و باعث برانشکتازی پیشرونده و بیماری سینوس ها از زمان کودکی آسیب 

 میشود در مردان اختلال حرکت اسپرم می تواند منجر به ناباروری شود.

، بررسی مژک ها با میکروسکوپ نوری  بررسی های تشخیصی شامل: اندازه گیری سطح نیتریک اکساید نازال

 والکترونی وبررسی ها ژنتیک .

سینوزیت مزمن و برونشکتازی همراه می شود، سندرم کارتاژنز نام می گیرد   Situs  inversusزمانی که این اختلال با

 همراهی دارند.  Situs  inversusبا PCDاز موارد  %50حدود 


