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Abstract 
 

Imerslund-Gräsbeck Syndrome is an inherited disorder which present as a megaloblastic anemia 

followed by selective vitamine B12 deficiency and is associated with mild proteineuria. This rare disease 

is easily treatable if detected. In this paper two members of a family with Imerslund-Gräsbeck Syndrome 

are reported. 
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 یـالینــی بــالــلــه تعــمج
 پژوهشی -آموزشی

 ( 111 -122)    2شماره    اول  دوره

 گزارش دو مورد نادر سندرم ایمرسلوند گراسبک در یک خانواده
 

 3پور مهرداد تقی ، *2زاده حامد روحانی ، 1حمید محمد جعفری ، 1حسین کرمی
 

 چكيده
سَء جذة اًتخبثی ٍیتبهیي  ثبضذ کِ ثب آًوی هگبلَثلاستیک ثِ دًجبل سٌذرم ایوزسلًَذ گزاسجک یک ثیوبری ارثی هی

B12 یبثذ. ایي ثیوبری ًبدر در صَرت تطخیص ثِ راحتی قبثل درهبى است. در ایني   ٍ ثِ ّوزاُ پزٍتئیٌَری خفیف تظبّز هی
 ثبضٌذ گشارش ضذُ است. ػضَ اس یک خبًَادُ کِ ثِ ایي سٌذرم هجتلا هی هقبلِ دٍ

 
 

 ًذ گزاسجک، پزٍتئیٌَریآًوی هگبلَثلاستیک، سٌذرم ایوزسلَ های کليدی: واژه

 

 مقدمه
سٌذرم ایوزسلًَذ گزاسجک یک ثیوبری ثسیبر ًبدر 

ِ    اتَسٍهبل هغلَة هنی  صنَرت سنَء جنذة     ثبضنذ کنِ ثن

ػلاهنت   ثنِ ّونزاُ پزٍتئیٌنَری ثنی     B12اًتخبثی ٍیتبهیي 

یبثذ ٍ هٌجز ثِ آًوی هگبلَثلاستیک در  خفیف تظبّز هی

ثنزای   . ایني ثیونبری  (1)گنزدد  اٍاخز دٍراى طفَلینت هنی  

ٍ ّوکنبراى   Grasbeckتَسن    1960اٍلیي ثنبر در سنبل   

. اس ًظز اپیذهیَلَصیک ضیَع ایي ثیوبری (2) تَصیف ضذ

ُ  ثبضنذ ٍ ثنز   هیلیَى ًفز هی 1ًفز در ّز  6 ّنبی   اسنب  داد

ًوًَننِ اس آى در سزتبسننز جْننبى   300کٌننَى  هَجننَد تننب

(. هَارد جذینذ ثیونبری ابلنت اس    4 ،3) گشارش ضذُ است

ضًَذ. ایي سنٌذرم   ذیتزاًِ ضزقی گشارش هیکطَرّبی ه

سبل اٍل سًذگی اًسبى ٍ آى ّن ثِ صنَرت   2هؼوَلاً در 

آًوی ثِ ّوزاُ پزٍتئیٌَری کِ الجتِ ّویطِ ٍجَد ًذارد ٍ 

ّوچٌننیي در هننَارد اًننذکی ثننب ػلاتننن ػ ننجی تظننبّز     

 B12. ثیوبری پبسخ درهبًی هٌبسجی ثِ ٍیتنبهیي  (5)یبثذ هی

 صَرت ػذم تطخیص ثِ هَقغ  ٍلی در دّذ، تشریقی هی

 . (6) ٍ درهبى ًبدرست هَرثیذیتی ثبلایی دارد

چٌذ ایي ثیوبری الگَی فبهیلیبل دارد ٍلی تؼذاد  ّز

هؼذٍدی اس ثزٍس ثیوبری ثِ ایني صنَرت گنشارش ضنذُ     

است. در ایي هقبلِ دٍ فزسًذ یک خنبًَادُ کنِ هجنتلا ثنِ     

ش اًنذ گنشار   سٌذرم ثسیبر ًبدر ایوزسلًَذ گزاسجک ضذُ

 گزدد. هی
 

 

 معرفی بيماران

ای است کِ ثنِ ػلنت    ثیوبر هؼزفی ضذُ پسز دٍ سبلِ

تت ثِ اٍرصاًس ثیوبرسنتبى ثنَػلی سنیٌب سنبری هزاجؼنِ      

ّنبی ثیطنتز ثسنتزی ضنذُ ثنَد. در       کزدُ ٍ جْت ثزرسی

هؼبیٌننبت ٍ ضننزل حننبل اخننذ ضننذُ اٍلیننِ اس ثیوننبر، تننت  

قنزاری، رًنپ پزینذگی ٍ ّوچٌنیي کجنَدی       خفیف، ثی

ِ     اًذام ای اس تنت ٍ   ّب هطَْد ثَد. ثیونبر هنَرد ًظنز سنبثق

 اس ثستنزیتغییز خلق ٍ خَ را ًیش در رٍسّبی اخیز ٍ قجل 

 اخنتلال بنذا خنَردى ٍ     ای هجٌی ثنز تشرینق خنَى،    سبثقِ
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ٍ  CBCپذر ٍ هبدر ثیوبر سنبلن ثنَدُ ٍ    خًَزیشی ًذاضت.

 ِ اًننذ. در هؼبیٌننبت   الکتزٍفننَرس ّوَگلننَثیي ًزهننبل داضننت

ّنب ًذاضنتِ اسنت.     فیشیکی ثیوبر رًپ پزیذگی ٍ ادم اًذام

ِ اًذ. در آسهبیطنبت اٍلین   هؼبیٌِ اػ بة کزاًیبل ًزهبل ثَدُ

 Complete Blood( در1اًجننبم ضننذُ )جننذٍل ضننوبرُ  

Count: CBC .آًوی ّیپَکزٍم هبکزٍسیتیک داضتِ است ،

پزٍفبیل آّي درخَاست ضذ کِ ًتبیج آى قبثل قجَل ثنَدُ  

 Indirect Coombs= Negative اسننننت ّوچٌننننیي

ٍRetic=1%      ثَدُ است. الکتزٍفزٍس ّوَگلنَثیي ثنزای

ٍ  B12طنزل ضنذى کوجنَد    ثیوبر ًزهبل ثَد. ثب تَجِ ثِ ه

ّنب، سنطَل ایني     ػٌَاى یکنی اس تطنخیص   فَلات سزم ثِ

 pg/ml Vit B12=69گینزی ضنذ کنِ     فبکتَرّب ًیش اًذاسُ

   ِ اسننت،  ثننَدُ ای ًطننبى دٌّننذُ کننبّص قبثننل هلاحظنن

 کِ سطح خًَی فَلات ًزهبل ثَدُ است.  حبلی در

سننبیز آسهبیطننبت تیزٍتیننذی، سننطَل فبکتَرّننبی   

ّنبی کجنذی ٍ سنطَل     ّب، آًشین َلیيایوًََگلَث  التْبثی،

(. آسهنبیص هنذفَع   1اًذ)جذٍل  ّب ًزهبل ثَدُ الکتزٍلیت

اًجبم ضذ کِ ضَاّذی ثِ ًفغ دفغ خَى هخفی در هذفَع 

(Occult Blood)       ٍجنَد ًذاضنتِ اسنت. ّوچٌنیي آًنبلیش

ادرار ًیش ًزهبل ثَد. هیشاى سطَل ثزخی آهیٌَاسیذّب ًینش  

ى هینبى هینشاى بلظنت    هَرد ثزرسی قزار گزفت کنِ اس آ 

، آلاًنیي   سزیي، گلَتبهیي، ّیستیذیي، سیتزٍلیي، آرصًیي

ٍ تیزٍسیي افزایص یبفتِ ثَدًذ. جْنت ًینل ثنِ تطنخیص     

قطؼی اقذاهبت تطخی ی دیگزی ًینش اًجنبم ضنذ. در لام    

دار  ّسننتِ RBC خننَى هحیطننی تْیننِ ضننذُ تؼننذاد کوننی

(Nucleated RBC: NRBC)  پَیکیلَسیتَس، اًیشٍسنیتَس ،

ینت ضنذًذ. در آسپیزاسنیَى هغنش     ؤهبکزٍاٍٍالَسیت رٍ 

استخَاى اًجبم ضذُ، هغش اسنتخَاى پزسنلَل ثنب تغیینزات     

هغنش ٍ سنًََگزافی    MRIهگبلَتیذ خفیف گشارش ضنذ.  

  کبهل ضکن ٍ لگي ثیوبر ًزهبل ثَدُ است.

سبلِ ٍی ًینش کنِ    8سهبى آسهبیطبت قجلی خَاّز  ّن

تزی ثنَدُ، تحنت   سبثقبً ثِ دلینل ػلاتنن ثنبلیٌی هطنبثِ ثسن     

 اینني ثیوننبر ًطننبى CBCثزرسننی قننزار گزفننت. آسهننبیص 

 در آسهنبیص  دٌّذُ آًوی در سهنبى ثسنتزی ثنَدُ اسنت.    

ضذُ ثَد ٍ  ( گشارش+1آًبلیش ادرار پزٍتئیٌَری خفیف )

ّبی هطبثِ ثزادر ٍی درخَاست ضنذ کنِ ًتنبیج     آسهبیص

 ُ آٍردُ ضننذُ اسننت. آسهننبیص    1آى در جننذٍل ضننوبر

حیطنی ٍ اسنویز آسپیزاسنیَى هغنش     هذفَع، اسویز خَى ه

اسننتخَاى اینني ثیوننبر ًیننش هبًٌننذ ثننزادر ٍی ثننَدُ اسننت.   

هغش ایي ثیوبر ًیش ًزهبل  MRIسًََگزافی ضکن ٍ لگي ٍ 

 اًذ.  ثَدُ

ّنبی   ّنب ٍ آسهنبیص   ثب تَجِ ثِ هجوَع ػلاتن، ًطبًِ

تطننخیص سننٌذرم  ،فننَو ٍ ّوچٌننیي درگیننزی فبهیلیننبل 

بر گذاضنتِ ضنذ.   ایوزسلًَذ گزاسنجک ثنزای ایني دٍ ثیون    

تشریقنی ٍ ّوچٌنیي     B12ثیوبراى تحت درهبى ثب ٍیتبهیي

فَلیک اسیذ قنزار گزفتٌنذ ٍ پنس اس سنپزی ضنذى دٍرُ      

درهبى ثنب حنبل ػونَهی خنَة ٍ ثنب تَصنیِ ثنِ ه نز          

تشریقی ٍ سپس خَراکی تنزخیص   B12دارٍی ٍیتبهیي 

ّبی اًجبم ضذُ در حبل حبضز ّز دٍ  ضذًذ. طی پیگیزی

بسجی دارًذ ٍ هیشاى ّوَگلَثیي آًْنب در  ثیوبر ٍضؼیت هٌ

کِ ّوَگلنَثیي ثیونبر پسنز     طَری ثبضذ ثِ سطح ًزهبل هی

 گزم در دسی لیتز ثَدُ است. 13ٍ ثیوبر دختز  11
 

آسهبیطنگبّی اًجنبم ضنذُ در دٍ ثیونبر      ّبی ثزرسی :1جدول شماره 

 خَاّز ٍ ثزادر هجتلا سٌذرم ایوزسلًَذ گزاسجک

Variables (normal values) 
Case 1  

 )پسر(
Case 2  
 )دختر(

Hemoglobin (g/dl) 9/7 ‡  3/11  

HCT 23%  21%  

PLT/µl 355000 324000 

MCV (78-95 fl) 98‡  7/83  

WBC/µl 9800 5000 

Vitamin B12 (211-946 pg/ml) 69‡  520 

Folate-ECL (4.6-18.7 ng/ml) 7/13  9 

Ferritin (16-220 ng/ml) 238 241 

Serum Iron ( 60-180 ug/dl) 59 57 

24 hours urinary protein (mg/ 24hrs) 501‡  450‡  

24 hours urinary Creatinine (mg/24 hrs) 4/0  3/0  

BUN (8-25mg/dl) 11 12 

Cr (mg/dl) 4/0  58/0  

C-Reactive protein Negative Negative 

هقبدیز بیز طجیؼی : ‡ 
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 بحث
 ِ رت اتننَسٍم صننَ سننٌذرم ایوزسننلًَذ گزاسننجک ثنن

کٌذ ٍ الگنَی فبهیلینبل دارد. الجتنِ     هغلَة اًتقبل پیذا هی

تبکٌَى هطبلؼبت اًذکی درگیزی فبهیلیبل آى را گنشارش  

لیي ٍ ّوکبراى دٍ ثزادر هجتلا ثِ ایي سنٌذرم   (.1)اًذ کزدُ

. طجق جسنتجَّبی اًجنبم   (7) اًذ را در چیي گشارش کزدُ

ش اس ضننذُ در هٌننبثغ هَجننَد، اینني هننَرد اٍلننیي گننشار   

ثبضنذ. ایني    درگیزی خبًَادگی ایي اختلال در اینزاى هنی  

گزدد کِ سِ هطخ ِ اصنلی آى   ثیوبری سهبًی هطزل هی

اس قجیننل آًوننی هبکزٍسننیتیک، کننبّص سننطَل سننزهی   

. (8) ٍ پزٍتئیٌنننَری ثنننزٍس پینننذا کٌنننذ    B12ٍیتنننبهیي 

پزٍتئیٌَری در ابلت هَارد ٍلنی ًنِ ّویطنِ ٍجنَد دارد     

 . (9) ایجبد ػلاهت ثبضذّب ثذٍى  تَاًذ سبل کِ هی

در ایني سنٌذرم    B12پبتَصًش سَء جنذة ٍیتنبهیي    

طَر کبهل ٍ دقیق ضٌبختِ ًطذُ است. ًنبتَاًی اًتخنبثی    ثِ

اس هیبى دینَارُ رٍدُ هَجنت  ایجنبد     B12اًتقبل ٍیتبهیي 

. ًتبیج ثزخی اس هطبلؼبت کِ در (10) گزدد ایي ثیوبری هی

تْیِ ضذُ اس ًبحینِ  ّبی ثیَپسی  ٍ ثب ًوًَِ invitroهحی  

ایلئننَم اًجننبم ضننذُ، حننبکی اس آى اسننت کننِ جننذة      

فننبکتَر داخلننی ًزهننبل ثننَدُ   -B12کوننپلکس ٍیتننبهیي 

آینذ کنِ ًقنص هَجنَد هزثنَ  ثنِ        است. پس ثِ ًظز هی

فنبکتَر   -B12هزاحل ثؼنذی پنس اس ات نبل کونپلکس     

ِ   ّبی ایلئَم هی داخلی ثِ سطح سلَل ای در  ثبضنذ. هطبلؼن

ایي سٌذرم اًجبم ضذ کنِ در آى جنذة    دٍ ثزادر هجتلا ثِ

invivo کوننپلکسB12-    فننبکتَر داخلننی در ایلئننَم اس

ّبی ثیَپسنی ایلئنَم    طزیق جذاسبسی سبة سلَلار ًوًَِ

 B12ثزرسی ضذُ است. در ایي هطبلؼِ جذثی اس ٍیتنبهیي  

 . (7) در ایلئَم رٍیت ًطذ

در اکثز ثیوبراى ثزرسی ضذُ، سنَء جنذة اًتخنبثی ٍ    

هیٌنِ هَلکنَلی داضنتِ کنِ ضنبهل جْنص در       پزٍتئیٌَری س

ینب آهٌینًَلس ثنز     10ّبی کَثَلیي ثز رٍی کزٍهنَسٍم   صى

 ضَد. کِ ّز دٍ پزٍتئیي جشتی اس هی 14رٍی کزٍهَسٍم 

فنبکتَر داخلنی    -B12ای کوپلکس ٍیتنبهیي   گیزًذُ رٍدُ

ثبضٌذ ٍ ایي گیزًذُ ّوچٌیي ثبسجذة تَثَلار پنزٍتئیي   هی

 .(11) کٌذ گزی هی اس ادرار را هیبًجی

تطخیص سٌذرم ثسیبر ًبدر ایوزسنلًَذ گزاسنجک در   

ثیوبراى هطزل ضذُ ایي هقبلِ ًیش ثنب ٍجنَد آًونی، سنطَل     

، پزٍتئیٌَری، ػذم ٍجَد سخن گَارضی B12پبییي سزهی 

قبثل تَجِ، ػولکزد هٌبست کلیَی، تغییزات خَى هحیطی 

چنَى   ٍ آسپیزاسیَى هغش استخَاى ثِ ّوزاُ ػلاتن ثبلیٌی ّن

  ییذ ضذ.أرًپ پزیذگی، تغییزات خلق ٍ تغییز ٍسى ت

الذکز ثب تؼینیي   تطخیص ثیوبری ػلاٍُ ثز هَارد فَو

گنزدد،   ًقص کَثبلاهیي اس طزیق تست ضیلیٌپ تأییذ هی

کنننِ اًجنننبم اینني آسهنننَى ثنننب ثزخنننی   ٍلننی اس آًجنننبیی 

ّب اس قجیل ػذم دستزسی ثِ جشتینبت آسهنَى،    هحذٍدیت

ّننبی رادیَاکتیننَ ٍ  اضننتي سثبلننِّشیٌننِ ثننبلا ٍ ثزجننبی گذ

ّبی هَجَد در راثطِ ثنب کطنتبر    ّوچٌیي ثِ ػلت ًگزاًی

حیَاًننبت هتؼننذد جْننت گننزفتي ًوًَننِ ثننبفتی )فننبکتَر   

،  لذا در ثیطتز هزاکش درهبًی اس (12 ، 4) داخلی( ّوزاُ است

 گزدد. ایي تست استفبدُ ًوی

هب ثزای درهبى ثیوبراى خَد در ایي هطبلؼنِ اس اثتنذا    

ٍ سننپس فننزم خننَراکی آى  B12م تشریقننی ٍیتننبهیي فننز

ایننن کننِ ثننب پبسننخ قبثننل قجننَل ثننبلیٌی ٍ     اسننتفبدُ کننزدُ

 آسهبیطگبّی ّوزاُ ثَدُ است.

 

 گيری نتيجه
سٌذرم ایوزسنلًَذ گزاسنجک ینک ثیونبری اتَسٍهنبل      

ثبضننذ، ٍلنی ثننب اینني ٍجنَد تطننخیص ثننِ هَقننغ    هغلنَة هننی 

ر سنبیز افنزاد   تَاًذ بزثبلگزی ٍ اقنذاهبت پیطنگیزاًِ را د   هی

پنذیز سنبسد. در صنَرت     ثذٍى ػلاهت یک خنبًَادُ اهکنبى  

ّنبی   ٍجَد آًونی هگبلَثلاسنتیک در اطفنبل ثبینذ پیگینزی     

دقیق ٍ آسهبیطبت هختلف اس قجیل ثزرسی پزٍتئیٌَری اًجنبم  

ّبی ًبدری کنِ تطخی نی    ضَد تب ثتَاى اس ایي طزیق ثیوبری

 کزد. آسبى ٍ پبسخ ثِ درهبى سزیؼی دارًذ را ضٌبسبیی
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