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A survey on platelet surface glycoprotiens in patients with Bernard-
Souliar syndrome by flowcytometry 
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����Abstract
Background: The gold standard diagnosis of the Bernard-Souliar syndrome (BSS), a rare 
disease, is to prove the absence of Ib/IX surface complex on platelets with the use of 
aggregometric methods. Flowcytometry is an ideal method in analysis of surface markers on 
cells. 
Objective: The use of flowcytometric analysis in diagnosis of Bernard-Souliar syndrome. 
Methods: 15 suspected BSS, 20 healthy persons as control group and 3 ITP patints were 
selected to be analysed for the presence of GPIbα and GPIIIa on the surface of platelets with 
the application of FITC conjugated monoclonal antibodies using flowcytometry.
Findings: All healthy persons in control group and 3 ITP patients showed normal expression 
of both glycoprotiens on platelets using flowcytometry. All 15 suspected BSS patients showed 
lack of GPIbα but a normal expression of GPIIIa on platelets.
Conclusion: The application of flowcytometry for diagnosis of BSS is a quick, accurate, and 
precise method, which together with aggregometric method can be used for diagnosis of BSS.
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چكيده����
سـندرم برنـارد سـولير بيمـاري نـادري اسـت كـه كليـد تشخيـصي آن اثبـات عـدم حـضور كمـپلكس غـشايي                             : زمينه  
. روش تجمع سنجي پلاكتي است با استفاده ازIb/IXپلاكت 
 مطالعــه بــه منظـور بررســي امكــان اسـتفاده از روش فلوســيتومتري پلاكــت هـا در تــشخيص بيمــاري برنــارد    :هـدف  

.سولير انجام شد
 بيمـار مـشكوك بـه سـندرم برنـارد سـولير بـه عنـوان            15 در سازمان انتقـال خـون ايـران          1379 در سال    :ها  مواد و روش  

ــه عنــوان گــروه شــاهد و نيــز  گــروه مــورد و بيــست فــر ــه 3د ســالم ب تحليــل هــاي .  انتخــاب شــدندITP بيمــار مبــتلا ب
ــضور  ــي ح ــراي بررس ــيتومتريك ب ــادي   GPIIIaو αGPIbفلوس ــي ب ــتفاده از آنت ــا اس ــا ب ــت ه ــطح پلاك ــر س ــاي   ب ه

. انجام شدFITCمونوكلونال كونژگه با 
ــه هــا  ــا روش فلوســيتومتري در ت:يافت ــارد ســولير، نقــص در عرضــه 15مــام  ب ــه برن  و αGPIb بيمــار مــشكوك ب
 بيمـار مبـتلا بـه      3عرضـه ايـن دو گليكـوپروتئين در تمـام افـراد گـروه شـاهد و                  .  وجـود داشـت    GPIIIaعرضه طبيعي   

ITPطبيعي بود .
درم برنـارد سـولير اسـت كـه         فلوسيتومتري روشـي سـريع، دقيـق و مطمـئن در تـشخيص بيمـاري سـن                 :گيري  نتيجه
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