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کو ی ن یولوژیپاتوب شگاهیآزما  

 شود!عنوان: آنمی آپلاستیک؛ وقتی مغز استخوان خاموش می 

 

 مقدمه

که با نارسایی مغز استخوان در تولید  ساز است  آنمی آپلاستیک یک اختلال نادر اما جدی در سیستم خون 

های سفید و  های قرمز، گلبول شود. این بیماری منجر به کاهش تعداد گلبول های خونی مشخص میسلول

)پان پلاکت می ها  می سیتوپنی(  و  کم شود  مانند  حیات  تهدیدکننده  عوارض  عفونت تواند  شدید،  و    خونی 

ند در هر سنی رخ دهد، اما شیوع آن در کودکان و بزرگسالان تواخونریزی ایجاد کند. آنمی آپلاستیک می 

ایمونولوژیکی می  و  شود. تشخیص  جوان بیشتر است. علل آن متنوع بوده و شامل عوامل ژنتیکی، محیطی 

های بالینی، آزمایشگاهی و تصویربرداری است تا از سایر اختلالات  دقیق این بیماری نیازمند ترکیبی از ارزیابی 

 مایز گردد.  مشابه مت

 

 تعریف آنمی آپلاستیک 

شود که در آن مغز استخوان قادر به تولید کافی  عنوان یک بیماری هماتولوژیک تعریف می آنمی آپلاستیک به 

پان سلول به  منجر  نیست،  خونی  می های  استخوان  مغز  هیپوسلولاریتی  و  محیطی  خون  در  شود.  سیتوپنی 

های قرمز یا کمبود مواد مغذی باشند، آنمی  شی از تخریب گلبول ها که ممکن است ناخونی برخلاف سایر کم 

 شود: سازی است. این بیماری به دو نوع اصلی تقسیم میآپلاستیک نتیجه نقص در فرآیند خون 

با   .1 یا واکنش عوامل خارجی مانند داروها، سموم، عفونت آنمی آپلاستیک اکتسابی: که اغلب  های ها 

 ایمونولوژیکی مرتبط است.

های  یا ژن TERT  ،TERC هایی مانند های ژنتیکی در ژن آنمی آپلاستیک ارثی: که به دلیل جهش  .2

 شود. های نارسایی مغز استخوان )مانند آنمی فانکونی( ایجاد می مرتبط با سندرم 

های خونی و درصد سلولی مغز استخوان، به سه  عیارهای استاندارد، مانند تعداد سلول شدت بیماری بر اساس م

 شود.بندی می دسته خفیف، متوسط و شدید طبقه 

 

 پاتوژنز آنمی آپلاستیک 

مکانیسم شامل  و  است  پیچیده  آپلاستیک  آنمی  می پاتوژنز  متعددی  یا  های  تخریب  به  نهایت  در  که  شود 

صورت ترکیبی عمل  ها اغلب به شوند. این مکانیسممنجر می  (HSC) سازی خونهای بنیادناکارآمدی سلول 
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بیمار می می  اصلی در هر  و شناسایی عامل  این مکانیسمتواند چالشکنند  باشد.  زیر  برانگیز  موارد  ها شامل 

 هستند:

 های ایمونولوژیکی: مکانیسم .1

های  ک پاسخ ایمنی غیرطبیعی علیه سلول دهند که یدر آنمی آپلاستیک اکتسابی، شواهد قوی نشان می    

سیتوتوکسیک با تولید   +CD8 هایویژه سلول شده به فعال T هایشود. سلول بنیادی مغز استخوان ایجاد می

های آپوپتوز سلول (TNF-α) و فاکتور نکروز توموری آلفا (IFN-γ) های التهابی مانند اینترفرون گاماسیتوکین 

القا می  ابنیادی را  های های خودایمنی است و پاسخ مثبت بیماران به درمان ین فرآیند شبیه بیماری کنند. 

 کند.این فرضیه را تأیید می  (ATG) تیموسیت گلوبولینایمونوساپرسیو مانند سیکلوسپورین و آنتی 

 عوامل محیطی و سموم:  .2

کل یا داروهای ضدالتهابی  ها، داروها )مانند کلرامفنیکشقرار گرفتن در معرض عواملی مانند بنزن، حشره    

اشعه  و  یونیزان می غیراستروئیدی(  به سلول های  عوامل  تواند  این  برساند.  آسیب  استخوان  مغز  بنیادی  های 

 های ایمونولوژیکی را تحریک کنند.را تخریب کرده یا واکنش  DNA ممکن است مستقیماً

 ها: عفونت  .3

با   B19 و پاروویروس   (CMV) سیتومگالوویروس  ،  (EBV) بار-هایی مانند هپاتیت، ویروس اپشتینویروس 

های مغز استخوان را آلوده  طور مستقیم سلول ها ممکن است به اند. این ویروس آنمی آپلاستیک مرتبط بوده 

 کنند یا پاسخ ایمنی مخربی را القا کنند. 

  عوامل ژنتیکی: .4

ارثی، جهش    آپلاستیک  آنمی  ترمیمدر  ژنتیکی در مسیرهای  تنDNA های  یا سیگنالینگ  ،  تلومرها،  ظیم 

ناپایداری  FANC هایسلولی نقش دارند. به عنوان مثال، آنمی فانکونی ناشی از جهش در ژن  است که به 

 های تلومرازشود. سندرم دیسکراتوز مادرزادی نیز با جهش در ژن منجر می  DNA کروموزومی و نقص در ترمیم

(TERT    وTERC  مرتبط است که طول تلومرها را )های بنیادی را مختل  کاهش داده و ظرفیت تکثیر سلول

 کند.می 

  میکرو محیط مغز استخوان: .5

تواند حمایت سلولی، می ماتریکس خارج های استرومایی یا  نقص در میکرو محیط مغز استخوان، مانند سلول    

 های بنیادی را مختل کند. این اختلال ممکن است در اثر التهاب مزمن یا تغییرات دژنراتیو ایجاد شود. از سلول 
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 علائم بالینی 

 شود: سیتوپنی است و شامل سه دسته اصلی می علائم آنمی آپلاستیک نتیجه مستقیم پان 

پریدگی پوست و غشاهای مخاطی، تنگی نفس و  عف عمومی، رنگ خونی: خستگی شدید، ضعلائم کم  .1

گلبول  کاهش  دلیل  به  است  سرگیجه  ممکن  شدید،  موارد  در  اکسیژن.  و ظرفیت حمل  قرمز  های 

 کاردی یا نارسایی قلبی رخ دهد.تاکی 

تب  های باکتریایی مانند پنومونی یا سپسیس.  ویژه عفونت ها، به علائم نوتروپنی: افزایش خطر عفونت  .2

 های شایع هستند.های پوستی از نشانه های دهانی مکرر، و عفونت بدون علت مشخص، زخم 

دماغ )اپیستاکسیس( یا  خودی مانند پتشی، پورپورا، خون های خودبه علائم ترومبوسیتوپنی: خونریزی  .3

 های داخلی )مانند خونریزی مغزی یا گوارشی( ممکن است خونریزی لثه. در موارد شدید، خونریزی 

 رخ دهد.

سیتوپنی و سرعت پیشرفت بیماری بستگی دارد. بیماران ممکن است ابتدا با علائم  شدت علائم به میزان پان 

کند. در کودکان علائم ممکن است با تأخیر  سرعت پیشرفت می خفیف مراجعه کنند، اما بدون درمان بیماری به 

 شود. ت داده می تشخیص داده شوند، زیرا خستگی یا کبودی به عوامل دیگر نسب

 

 تشخیص دقیق آنمی آپلاستیک 

ارزیابی بالینی: گرفتن شرح حال دقیق برای شناسایی عوامل خطر مانند قرار گرفتن در معرض سموم،   .1

عفونت  سابقه  داروها،  بیماری های  مصرف  یا  بررسی  ویروسی  برای  فیزیکی  معاینه  خانوادگی،  های 

 پریدگی، کبودی، پتشی یا علائم عفونت. رنگ

 های خون محیطی: آزمایش .2

(، تعداد نوتروفیل )کمتر از  g/dl 10کاهش هموگلوبین )معمولاً کمتر از   (CBC) شمارش کامل خون •

 سیتوپنی است.دهنده پان یتر( نشان در میکرول 150000در میکرولیتر( و پلاکت )کمتر از  1500

های قرمز  دهنده تولید ناکافی گلبول( نشان%1ها )کمتر از  شمارش رتیکولوسیت: کاهش رتیکولوسیت  •

 است. 

ها( که آنمی آپلاستیک را از  های مورفولوژیک )مانند بلاستاسمیر خون محیطی: فقدان ناهنجاری •

 کند.لوسمی متمایز می 

های غز استخوان: آسپیراسیون مغز استخوان معمولاً هیپوسلولار است )سلول آسپیراسیون و بیوپسی م .3

از   ارزیابی دقیق   ٪ ۲5کمتر  برای  بیوپسی  های دیگر  تر سلولیت و رد بیماریفضای مغز استخوان(. 
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مانند دیسپلازی مغز استخوان یا متاستاز ضروری است. در آنمی آپلاستیک، مغز استخوان اغلب با  

 اند.ساز کاهش یافته های خون زین شده و سلولبافت چربی جایگ 

 

 های تکمیلی برای افتراق تست 

  بوتاناپوکسیشکنندگی کروموزوم: برای تشخیص آنمی فانکونی با استفاده از تست دی  •

 های مرتبط با تلومر کوتاه مانند دیسکراتوز مادرزادی گیری طول تلومر: برای شناسایی سندرماندازه •

 برای شناسایی عوامل عفونی  B19 ، و پاروویروس EBV ،CMVبررسی هپاتیت، های ویروسی: تست •

 های خودایمنی یا نقایص ایمنی  فنوتایپینگ ایمونولوژیک: بررسی بیماری  •

اسکن مغز استخوان ممکن است انجام   CT یا MRIهای متاستاتیک،  در موارد مشکوک به بیماری  •

 شود.

 

 تشخیص افتراقی 

 سیتوپنی متمایز شود، از جمله:ایر علل پانآنمی آپلاستیک باید از س 

 شود. ها مشخص می ها و افزایش بلاست که با دیسپلازی سلول (MDS) سندرم میلودیسپلاستیک ➢

 های فراوان در خون یا مغز استخوان همراه است. لوسمی حاد که با حضور بلاست ➢

های بزرگ و غیرطبیعی  سلول یا فولات، که با   B12 خونی مگالوبلاستیک ناشی از کمبود ویتامینکم  ➢

 مشخص است.

 های خونی همراه است. هیپراسپلنیسم که با بزرگی طحال و سکواستراسیون سلول ➢

بالینی   و  آزمایشگاهی  جزئیات  به  توجه  نیازمند  دقیق  درمان تشخیص  زیرا  بیماری است،  این  کاملاً های  ها 

 .متفاوت هستند 

 

 گیری نتیجه

شود.  سیتوپنی مشخص می آنمی آپلاستیک یک بیماری پیچیده و نادر است که با نارسایی مغز استخوان و پان 

از س های بنیادی خون های ایمونولوژیکی، محیطی و ژنتیکی است که به تخریب سلولپاتوژنز آن شامل مکانیسم 

های خونی  شوند. علائم بالینی از جمله خستگی، عفونت و خونریزی نتیجه مستقیم کاهش سلول منجر می 

سیتوپنی بستگی دارد. تشخیص دقیق این بیماری نیازمند ترکیبی از ارزیابی  ها به میزان پانهستند و شدت آن
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آزمایش و تستبالینی،  استخوان  بیوپسی مغز  تکمیلهای خون محیطی،  بیماری های  رد  برای  های مشابه  ی 

تر را فراهم  های مولکولی و ایمونولوژیک، امکان تشخیص زودهنگام و دقیق های اخیر در تستاست. پیشرفت

 اند.کرده 
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