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 هسٍزیهقالِ 

 

  

 اخشلال دچبس ػیؼشن ایوٌی ػضَ اص چٌذیي یب یک کِ ّؼشٌذ ّششٍطًی ٍ ًبدس ًؼجشبً اخشلالار اٍلیِ ایوٌی ًقبیق هقدهِ:

 ایي. ؿًَذ هی هشفبٍر ّبی جشم ثب هکشس ّبی ًزػفَ دچبس داسًذ کِ اخشلالی ًَع ثِ سَجِ ثب افشاد ایي اکظشیز. ؿَد هی ػولکشد

 ػي – اٍلیِ ایوٌی ًقق ًَع ثِ ثؼشگی ثذخیوی ًَع. ثذخین ثبؿٌذ ّبی هوکي اػز هؼشؼذ ثیوبسی هخشلفی دلایل ِ ث افشاد

 یهَلکَل ّبی هکبًیؼن دسک خلَف دس هْوی ثؼیبس ّبی دیـشفز. داسد ؿذُ اػز هجشلا آى ثِ ثیوبس کِ ٍیشٍػی ًَع ٍ ثیوبس

 ایي اص یک ّش دس سَهَسّب ٍ ّب ػفًَز اًَاع ثشٍص سُدسثب سا هب ّبی داًؼشِ کِ اػز گشفشِ كَسر َّهَسال ٍ ػلَلاس ایوٌی ًقبیق

دّذ  ٍجَد داسد کِ ًـبى هی هشؼذدی ؿَاّذ. کٌذ هی کوک هب ثِ ػَاسم ایي صٍدٌّگبم سـخیق دس ٍ دادُ افضایؾ اخشلالار

 googleّبی اعلاػبسی  جؼشجَی هقبلار دس دبیگبُ .هْوی ثِ ػْذُ داسد ًقؾ ّب ثذخیوی اص ثؼیبسی ثشٍص دس ایوٌی ػیؼشن

scholar، pubmed، web of science ، scopus  كَسر گشفز. دس ایي ثشسػی اص جذیذسشیي ٍ هؼشجشسشیي هقبلار ثِ صثبى

 اًگلیؼی هشسجظ ثب هَضَع اػشفبدُ ؿذ. 

ّبی گًَبگًَی دس  ثذخیوی ،ثبؿٌذ ّبی هشؼذد هی ًَزاٍلیِ اص آًجبیی کِ هؼشؼذ ػفثیوبساى هجشلا ثِ ًقق ایوٌی  گيسی: ًتيجِ

 دّذ کِ دس سا ثِ هب هی ّبی خًَی ایي ّـذاس ّب ثِ خلَف ثذخیوی ّب دس خبًَادُ سکشاس ثؼضی ثذخیوی ؿَد. ّب دیذُ هی آى

ا دس گشٍّی اص ایي سصیبثی ػیؼشن ایوٌی سًْفشِ ثبؿذ ٍ لضٍم ا ای اٍلیِ ّب، هوکي اػز یک ًَع ًقق ایوٌی دغ ایي ثذخیوی

 کٌذ. ثیوبساى ایجبة هی

 

 ایوٌی خَد ػشعبى، ثذخیوی، اٍلیِ، ایوٌی ػیؼشن ًقبیق ّای کليدی: ٍاضُ

 
 31؛ 1402یضد هجلِ ػلوی دظٍّـی داًـگبُ ػلَم دضؿکی ؿْیذ كذٍقی  .کاًسس بِ هستعد اٍليِ ایوٌی ًقایص بس هسٍزی .خلیلی ػجبع ازجاع:

(11:) 93-7179. 

 

 

                                                           

 ایران. ،یزد ،صذيقی شهیذ پزشکی علًم داوشگبٌ ،صذيقی شهیذ بیمبرستبن ،کًدکبن بخش -1

 0217177291صىذيق پستی : ، abbas_khalili_30@yahoo.com :، پست الکتريویکی82142742110 تلفه: وًیسىذٌ مسئًل(؛*)
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 کاًسس بِ هستعد اٍليِ ایوٌی ًقایص

… ّای ایساى داًشگاُ شيَع چاقی دز داًشجَیاى دختس  

 

 هقدهِ

ًبدس ٍ ّششٍطًی ّؼشٌذ  ًقبیق ایوٌی اٍلیِ اخشلالار ًؼجشبً

دچبس اخشلال ػولکشد ایوٌی ػیؼشن  اص کِ یک یب چٌذیي ػضَ

ّب ثؼیبس  ؿَد. سظبّشار ثبلیٌی افشاد هجشلا ثِ ایي ثیوبسی هی

هشغیش ٍ هشٌَع ّؼشٌذ. اکظشیز ایي افشاد ثب سَجِ ثِ ًَع 

ّبی هخشلف  ّبی هکشس ثب جشم چبس ػفًَزاخشلالی کِ داسًذ د

 هوکي اػز هؼشؼذدلایل هخشلفی  ِ ؿًَذ. ایي افشاد ث هی

ثِ ًَع داسد (. ًَع ثذخیوی ثؼشگی 1) ذثبؿٌّبی ثذخین  ثیوبسی

ػي ثیوبس ٍ ًَع ٍیشٍػی کِ ثیوبس ثِ آى  ، ًقق ایوٌی اٍلیِ

 ّبی دبسَطًیک هخشلفی دس ثشٍص ایي هکبًیؼن لزا ؿَد. هجشلا هی

ؿَد دبػخ ایوًََلَطیک هیضثبى  ؾ داسًذ. سلَس هیّب ًق ثذخیوی

سشیي  طًیک دس ثشٍص کبًؼش هْن ًؼجز ثِ سحشیک هضهي آًشی

ّبی ثؼیبس هْوی دس خلَف  (. دیـشفز2) ًقؾ سا داؿشِ ثبؿذ

ّبی هَلکَلی ًقبیق ػیؼشن ایوٌی ػلَلاس ٍ  دسک هکبًیؼن

 شٍصدسثبسُ ث ّبی هب سا َّهَسال كَسر گشفشِ اػز کِ داًؼشِ

ّب ٍ سَهَسّب دسّشیک اص ایي اخشلالار افضایؾ دادُ  اًَاع ػفًَز

(. 3) کٌذ دس سـخیق صٍدٌّگبم ایي ػَاسم ثِ هب کوک هی ٍ

ػیؼشن ایوٌی دس  دّذ ًـبى هی کِ ٍجَد داسد ؿَاّذ هشؼذدی

 بیقًقسٍ  اص ایي. داسد هْویًقؾ  ّب ثشٍص ثؼیبسی اص ثذخیوی

کي اػز فشد سا ثِ ی ّؼشٌذ کِ هوایوٌی اص دػشِ اخشلالاس

ّبی هشؼذدی دس ثشٍص ثذخیوی دس  کبًؼش هجشلا کٌٌذ. هکبًیؼن

اصجولِ  :ثیوبساى هجشلا ثِ ًقق ایوٌی اٍلیِ دخبلز داسًذ

ّبیی دس آدَدشَصیغ ٍ سوبیض ػلَلی هبًٌذ اخشلالار  ًقق

 چٌیي ّن .ػیشَاػکلشَى، هشبثَلیؼن ػلَلی، ػیشَسَکؼیؼیشی

دس هبدُ طًشیکی ػلَل هظل ًبدبیذاسی  ّبیی ًبٌّجبسی

ایجبد کبًؼش  ًیض دس DNAسشهین  اؿکبل دس کشٍهَصٍهی، ٍ

ػَاهل خبسجی هظل ػفًَز ثب اص ػَی دیگش  دخبلز داسًذ.

 (Epstein-Barr virus) لّبی اًکَطى ثِ ػٌَاى هظب ٍیشٍع

EBV ٍ (Human papilloma virus)HPV  ٍ چٌیي  ّن

فشد هجشلا ثِ  ٌذ کِشَسّبیی ّؼشبکف ،ٍجَد الشْبة ثبفشی هضهي

% 10دس (. سقشیجب4ً) ایوٌی سا هؼشؼذ ثذخیوی خَاٌّذ کشد قًق

ؿَد. ایي دس حبلی  ّب اػشؼذاد خبًَادگی هـبّذُ هی ػشعبى

ّبی خبًَادگی ثشسػی طًشیکی  % ػشعبى60-%80اػز کِ دس 

 ثیوبس هجشلا ثِ 3658ای کِ سٍی  هغبلؼِ گیشد. دس كَسر ًوی

كَسر گشفشِ ثَد  2003-2015ّبی  ػبلاٍلیِ ثیي ًقق ایوٌی 

 24/1 هیضاى خغش ًؼجی ػشعبى دس هقبیؼِ ثب جوؼیز ػوَهی

ثَد ٍلی دس  19/1. دس جٌغ هزکش هیضاى ایي خغش ؿذگضاسؽ 

جٌغ هًَض هیضاى خغش ًؼجی دس گشٍُ ًقبیق ایوٌی اٍلیِ ٍ 

 ّب اسَایویًَیشی (. دس ثشخی خبًَاد5ُ) جوؼیز ػوَهی یکؼبى ثَد

ّبی اخیش ساثغِ اطجبر  ؿَد. دس ػبل فًَز دیذُ هیٍ اػشؼذاد ثِ ػ

ای ثیي دیغ سگَلیـي ػیؼشن ایوٌی ٍ کبًؼش گضاسؽ ؿذُ  ؿذُ

اػز. ثٌبثشایي جبی سؼججی ًذاسد کِ ثیوبساى داسای اخشلال 

هب دس ایي هغبلؼِ  (.6) ػیؼشن ایوٌی هؼشؼذ ثِ کبًؼش ثبؿٌذ

یذهیَلَطیک، اد ّبی جٌجِ ثشقلذ داسین هشٍسی کَسبُ 

ػیؼشن ایوٌی اٍلیِ داؿشِ ثبؿین  ًقبیقیک ٍ ثبلیٌی طدبسَفیضیَلَ

 .یٌذآ ٍجَد هیِ ّب ث کِ اًَاع هخشلف ثذخیوی دس آى
 بسزسی زٍش

 googleجؼشجَی هقبلار دس دبیگبُ ّبی اعلاػبسی

scholar،pubmed، web of science ،scopus  كَسر

سشیي ٍ گشفز. دس ایي ثشسػی ػؼی ؿذُ اػز اص جذیذ

بى اًگلیؼی ثِ ثص هؼشجشسشیي هقبلار هشسجظ ثب هَضَع کِ ثِ

چبح سػیذُ اػز اػشفبدُ ؿَد. ثشای اًؼجبم ٍ ًظن ثیـشش 

هغبلت ػؼی ؿذُ ػٌبٍیي هَسد ثحض ثشاػبع سقؼین ثٌذی 

IUIS 2023 .هغشح ؿَد 

Humoral immunedeficiency 

 (common variable immunodeficiency()CVID): 

 ثیوبسی قق ایوٌی َّهَسال اٍلیِ ػلاهشذاسي ًسشی ؿبیغ

(CVID) سا دس گشٍّی اص اخشلالار ّششٍطى  ایي ثیوبسی .اػز

 سشیي سظبّش . ؿبیغًقق داسًذ کِ دس سَلیذ آًشی ثبدیگیشد  ثشهی

ّبی ػیٌَدَلوًَشی ٍ  ػفًَز CVIDثیوبساى هجشلا ثِ ثبلیٌی 

،  َککّبی اػششدش ّبیی هظل گًَِ ثبکششی ثبؿذ. هی یگَاسؿ

ّبی  ًبیؼشیب ٍ گًَِ ّوَفیلَع آًفَلاًضا، هَساکؼلا کبسبسالیغ،

. ّبی ؿبیغ دس ایي افشاد ّؼشٌذ هیگشٍاسگبًیؼن اػشبفیلَکک

ّب،  سیٌٍَیشٍع ،دلاػوبّبیی هظل هبیکَ چٌیي دبسَطى ّن

ػیشَهگبلٍَیشٍع ٍ دٌَهَػیؼشیغ طیشٍٍیؼی اگش چِ دس ایي 

(. ایي ثیوبساى 7) ؿًَذ بّی دیذُ هیافشاد ؿبیغ ًیؼز ٍلی گْگ
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  خليلی عباظ
 

ّبی هخشلف هؼشؼذ یکؼشی  دس کٌبس اػشؼذاد ثِ ػفًَز

ّبی خَد  هظل: ثیوبسی ثبؿٌذ. ًیض هیّبی غیش ػفًَی  ثیوبسی

اخشلالار لٌفَدشٍلیفشاسیَ  ایوٌی، اخشلالار اسَایٌفلیویشَسی ٍ

دلی کلًَبل. هیضاى دشیَاالاًغ ثذخیوی دس ایي ًَع اخشلال 

ثشاثش  7 -47(. ایي ثیوبساى 8) دؿَ ُ هیسخویي صد% 6/8حذٍد 

ؿبًغ ثشٍص کبًؼش ًؼجز ثِ جوؼیز ػوَهی داسًذ. لٌفَم 

ّبی  سشیي ثذخیوی %( ؿبیغ5/7%( ٍ آدًَکبسػیٌَم هؼذُ )5/40)

ّؼشٌذ. ػبیش  CVIDگضاسؽ ؿذُ دس ثیوبساى هجشلا ثِ 

ّب هظل کبًؼش دؼشبى، دَػز، سیوَع، لَکوی، ٍ  ثذخیوی

ذی قشاس داسًذ. کبًؼش هؼذُ اٍلیي ػلز ثؼ ّبی هلاًَم دس سدُ

ایي  .ثبؿذ هی CVIDهشگ هشسجظ ثب ثذخیوی دس ثیي ثیوبساى 

دس حبلیؼز کِ دس جوؼیز ػوَهی دٌجویي ػلز هشگ ثِ 

(. هیضاى ثشٍص ػشعبى دس ثیوبساى هجشلا، دس 9-13) یذآ حؼبة هی

بی ّ ّبی چْبسم سب ؿـن ثیـششیي هقذاس اػز. هکبًیؼن دِّ

ثِ  CVIDد ثذخیوی دس ثیوبساى هجشلا ثِ َلَطیک ایجبدبسَفیضی

ّبیی  ؿَد هکبًیؼن عَس کبهل هـخق ًـذُ اػز. اهب سلَس هی

چَى ًبدبیذاسی ٍ اػشؼذاد طًشیکی، فؼبلیز ٍ سکظیش هذاٍم ٍ 

ّبی ػفًَز ٍ  ّبی لٌفَییذی عی دٍسُ افضایؾ یبفشِ ػلَل

 ّبی ّبی اًٍکَطًیک ٍ ػفًَز اخشلال دس کلیشاًغ ٍیشٍع

ّبی  کششیبل دس ایجبد ثذخیوی ًقؾ داؿشِ ثبؿٌذ. ػلَلثب

ّب ٍ  NK cell ،ّبی سَهَسال کٌششل ػلَل کلیذی دس

چٌیي  ػیشَسَکؼیک ّؼشٌذ. ّن +CD8ّبی  لٌفَػیز

ّب ثب کوک ثِ TH1 cellخلَف  ّن ثِ +CD4ّبی  ػلَل

سَاًٌذ  ّبی ثذخین هی ّب دس کٌششل ػلَل ػل+CD8 ؿذى  فؼبل

ّبی  ایوًََلَطیک ػلَلّبی  بػخاخشلال دسد ایفب کٌٌذ. ًقؾ

CD4+ ٍCD8+ یّب چٌیي کبّؾ ػلَل ٍ ّن (Natural 

killer cell) NK cell دس ثیوبساى(Common variable 

immunodeficiency) CVID ثشٍص  کٌٌذُسَاًٌذ سَجیِ هی

 (.14) ّبی ثذخین ثبؿٌذ ثیوبسی

(X-linked agammaglobulinemia()XLA) :

 1952ثشای اٍلیي ثبس دس ػبل  Xٍاثؼشِ ثِ َلیٌویبی آگبهبگلَث

ثشٍسَى سـخیق دادُ ؿذ. دسایي افشاد ؿخلی ثٌبم سَػظ 

دس هغض  Bػبصّبی لٌفَػیز  دلیل اخشلال دس سوبیض دیؾِ ث

ّب ثِ  خَى هحیغی ٍ دلاػوبػل Bّبی  اػشخَاى، لٌفَػیز

ّبی  ٍ ثِ سجغ آى سوبم سدُ ّؼشٌذؿذر کبّؾ یبفشِ 

 هغلَةاٍسَصٍهبل ّبی  فشم ّب افز ؿذیذ داسًذ. لیيایوًََگلَثَ

ّبی  ثیوبسی ًیض گضاسؽ ؿذُ اػز کِ حبكل هَسبػیَى دس طى

µ heavy chain ،Igα ،Igβ،λ5  ،BLNK ، PIK3R1 

ای کِ سَػظ آقبهحوذی ٍ  (. دس هغبلؼ16،15،7ِ) ثبؿٌذ هی

ّبی  ، یبفشِبّشار ثبلیٌیظّوکبساى كَسر گشفشِ ثَد س

هَسد  XLA   ٍCVID ثیوبسیٍ ػَاسم دس یوًََلَطیک ا

هَاسد ثذخیوی دس هـخق ؿذ ّوِ ٍ  ٌذهقبیؼِ قشاس گشفش

XLA  ًِؼجز ثCVID  (. ػلی سغن ایٌکِ 17)ثبؿذ  هیکوشش

ّبیی  ًبدس اػز اهب کیغ سیذَسر XLAّب دس ثیوبساى  ثذخیوی

ثِ ػلز گبػششیز  دس هَسد ٍجَد آدًَکبسػیٌَم هؼذُ کِ احشوبلاً

اػز. گضاسؽ ؿذُ  ثبؿذ هی شش دیلَسیکاص ّلیکَثبهضهي ًبؿی 

 Acute)ّبیی کِ دس ایي افشاد هـبّذُ ؿذُ ؿبهل ػبیش ثذخیوی

lymphocytic leukemia ) ALL – آدًَکبسػیٌَم – لٌفَهب 

 (. 18-20 ) ثبؿذ هی کَلَسکشبل

 (cellular and combined immunodeficiency) 

Ataxia telangiectasia :وبسی کشبصی یک ثیسبکؼی سلاًظا

ػیؼشوی اػز ثب سَاسص اسَصٍهبل هغلَة کِ ثب  ًبدس ٍ هَلشی

 ataxia telangiectasia mutatedهَسبػیَى دس طى

gene(ATM) ؿَد. هحلَل ایي طى  هـخق هی

کیٌبصی اػز کِ دس کٌششل ػیکل ػلَلی ٍ سشهین  دشٍسئیي

كَسر  دخبلز داسد. فشم کلاػیک ثیوبسی ثِ DNAهَلکَل 

ػفًَز هکشس  ، سلاًظکشبصی ،ای خچِدسع آسبکؼی هؿشٍع صٍ

اػشؼذاد ثِ ثذخیوی ٍ  ، سادیَػٌؼیشیَیشی ،ًبؿی اص ًقق ایوٌی

بثذ. اکظشیز ثیوبساى دس دِّ ی فیشَدشٍسئیي سظبّش هی افضایؾ آلفب

ؿًَذ ٍ دس دِّ دٍم صًذگی ثِ  اٍل ثیوبسی ٍاثؼشِ ثِ ٍیلچش هی

(. 22،21) ٌذ کشدوی فَر خَاّدلیل ًبسػبیی سٌفؼی یب ثذخی

دس ایي ثیوبساى ًبدبیذاسی کشٍهَصٍهی ًبؿی اص اخشلال دس طى 

ATM  ٍ ٍجَد داسد کِ فشد سا هؼشؼذ سادیَػٌؼیشیَیشی

ًیض  ATMکٌذ. حشی کبسیشّبی ّششٍصیگَع طى  ثذخیوی هی

 ثِ خبعش اػشؼذاد ثِ ثذخیوی کبّؾ اهیذ ثِ صًذگی داسًذ.

فشم کلاػیک  ی. یکبثذی یسظبّش هثِ دٍ فشم سبکؼی سلاًظکشبصی آ
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 کاًسس بِ هستعد اٍليِ ایوٌی ًقایص

… ّای ایساى شيَع چاقی دز داًشجَیاى دختس داًشگاُ  

 

ٍ ؿذیذ کِ سظبّشار ثبلیٌی صٍدسع دس دٍساى کَدکی داسًذ. 

سش اػز ٍ سظبّشار  ٍاسیٌز دیگشی ّن ٍجَد داسد کِ خفیف

کٌذ. دس  ثیوبسی دس ػٌیي ًَجَاًی ٍ ثضسگؼبلی ثشٍص دیذا هی

ٍ ّوکبساًؾ كَسر گشفز  Emily Petleyای کِ سَػظ  هغبلؼِ

 ثِ اسبکؼی سلاًظکشبصی ثیوبس هجشلا 1643سا دس  ثذخیوی 1826

سشیي ثذخیوی دس گشٍُ کلاػیک،  هَسد ثشسػی قشاس دادًذ. ؿبیغ

هبُ ثَد. دٍهیي  8ػبل ٍ  9َّچکیي لٌفَهب ثب ػي هشَػظ  ًبى

ػبل ثَد ٍ دس  11ثذخیوی لَکوی لٌفَػیشیک حبد ثب ػي هشَػظ 

 سشیي سدُ ػَم لٌفَم َّچکیي قشاس داؿز. دس گشٍُ ٍاسیٌز ؿبیغ

ثش  (.23) دًجبل آى لَکوی گضاسؽ ؿذِ ؼش ػشعبى دؼشبى ٍ ثکبً

ّب دس ایي افشاد  سشیي ثذخیوی اػبع هغبلؼبر هخشلف ؿبیغ

ّبی لٌفَییذی اػز. اهب  ّبی ّوبسَلَطیک ثِ خلَف فشم ثذخیوی

 ّب هبًٌذ ػشعبى هؼذُ، دؼشبى ٍدَػزsolid tumorثشخی 

  (.24) سؽ ؿذُ اػز)هلاًَهب( ّن دس ایي ثیوبساى گضا

(Wiscott – Aldrich syndrome()WSA) : ػٌذسم

اػز کِ دس ػبل  xٍیؼکَر آلذسیچ یک ثیوبسی ًبدس ٍاثؼشِ ثِ 

هیلادی گضاسؽ ؿذ. ثیوبساى ثب سشیبد  1937

کٌٌذ.  هیکشٍسشٍهجَػیشَدٌی، ػفًَز هکشس ٍ اگضهب سظبّش دیذا هی

ّبی لٌفَییذی  چٌیي هؼشؼذ خَدایوٌی ٍ ثذخیوی ایي افشاد ّن

 قشاس گشفشxِ سٍی ثبصٍی کَسبُ کشٍهَصٍم WAS ًیض ّؼشٌذ. طى

ّبی ثٌیبدیي هغض  ػلَل دس WASPًبم   ٍِ دشٍسئیٌی سا ث

کٌذ. ًقؾ ایي  اػشخَاى، سدُ لٌفَییذی ٍ هیلَییذی کذ هی

 دشٍسئیي دس دلیوشیضاػیَى اکشیي ٍ ثبصػبصی اػکلز ػلَلی

ّبی  َلًََلَطیک ػلکٌٌذُ ػیٌبدغ ایو چٌیي سٌظین ّن اػز.

B ٍT   کِ  ثبؿذ. اص آًجبیی هیًیضWASP سٍی  سااًحلب

ؿَد، لزا ثیوبساى هجشلا ثِ  ّبی ّوبسَدَئشیک اکؼذشع هی ػلَل

لذسیچ ّوشاُ ثب اخشلالاسی دس ػیؼشن ایوٌی ٍ آ ٍیؼکَر

-WIP (WASPسَػظ WASPّوبسَدَئشیک ّؼشٌذ. دشٍسئیي 

interacting-protein)  دادُ  ؿَد. هغبلؼبر ًـبى سٌظین هی

دس ثیوبساى هجشلا ثِ ٍیؼکَر آلذسیچ ٍ  Tّبی  اػز لٌفَػیز

 T cellداسًذ دس WASP  ٍWIPّبیی کِ کوجَد  هَؽ

receptor signaling دّذ کِ  ًـبى هی ؿَاّذ .اؿکبل داسًذ

ًقؾ هْوی داسد. ایي  T cellدس دبسَطًض لٌفَم ایي اخشلال 

)ّشدغ ٍ شی، ٍیشٍػی ّبی ػیٌَدَلوًَ ثیوبساى هؼشؼذ ػفًَز

علت هظل  ّبی فشكز ّبی کبًذیذایی ٍ ػفًَز یؼلا(، ػفًَزٍاس

سشیي ثذخیوی دس ایي  ؿبیغ. دٌَهَػیؼشیغ طیشٍٍیؼی ّؼشٌذ

 ّب دس ّبی ّوبسَلٌفَییذی اػز. ایي ثذخیوی افشاد ػشعبى

ػٌیي ًَجَاًی ٍ ثضسگؼبلی ؿیَع ثیـششی داسًذ سب دس کَدکبى. 

ؽ ؿذُ اػز ؿبهل اد گضاسایي افش سشکِ دس ّبی ًبؿبیغ ثذخیوی

-27) گلیَهب، آکَػشیک ًَسٍهب ٍ کبسػیٌَم ثیضِ ثَدُ اػز

 Relativeٍ ّوکبساًؾ خغش ًؼجی ) perryای  (. دس هغبلؼ25ِ

riskثشاثش جوؼیز ػوَهی  100ى هجشلا ا( کبًؼش سا دس ثیوبس

 بفزی افضایؾ هی هیضاى خغشگضاسؽ کشدًذ کِ ثب افضایؾ ػي، 

ٍ ّوکبساًؾ سٍی  Sukru Cekicی کِ هغبلؼِ دیگشدس  (.28)

ثیوبس ّوشاُ  59هجشلا ثِ ًقق ایوٌی اًجبم دادًذ  ثیوبس 6392

ثب ثذخیوی سا هَسد اسصیبثی قشاس دادًذ. فشکبًغ ثذخیوی دس 

 (. 29) گضاسؽ ؿذ %1/9الذسیچ  ٍیؼکَر

Hyper IgE syndrome :ػٌذسم hyper IgE  جضء گشٍّی

ّبی سیَی ٍ  اػشؼذاد ثِ ػفًَزاص خغبّبی اسطی ایوٌی اػز کِ ثب 

هـخق  IgE، اگضهب ٍ افضایؾ ؿذیذ ػغح ػشهی  دَػشی

کٌٌذُ  . فشم کلاػیک آى ًبؿی اص هَسبػیَى دس طى کذؿًَذ هی

STAT3 (signal transduction and activator of 

transcription 3 )ّبی  . ایي ثیوبساى هؼشؼذ ػفًَزثبؿذ هی

ّن  ّبی کبًذیذایی ػفًَز .ذٍ سیَی ّؼشٌاػشبفیلَککی دَػشی 

هـبّذُ  IL17-TH17دلیل اخشلال دس هحَس ِ ث دس ایي ثیوبساى

اخشلالار  ،ؿَد. سظبّشار غیش ػفًَی ایي ثیوبساى ؿبهل آلشطی هی

ثبفز ّوجٌذ )كَسر خـي، دل ثیٌی دْي، سبخیش دس افشبدى 

 ّیذشاکؼشٌؼی ثیلیشی ّب، ّبی ؿیشی، ؿکٌٌذگی اػشخَاى دًذاى

(Hyper extensibility) )...ٍ اخشلالار ػشٍقی ،هفبكل، 

% ثیوبساى 7ثبؿذ.  خَدایوٌی ٍ ثبلاخشُ اػشؼذاد ثِ ثذخیوی هی

ؿًَذ کِ  دچبس ثذخیوی هی STAT3هجشلا ثِ هَسبػیَى طى 

 (. فشم اسَصٍهبل30) ثبؿذ لٌفَم هی ثیوبسیسشیي فشم آى  ؿبیغ

 DOCK8 deficiencyثیوبسی  hyper IgE یوبسیهغلَة 

ّبی  آػن(، ػفًَز دسهبسیز ٍ -آسَدی )آلشطی غزایی .اػز

ّبی  ّبی ٍیشٍػی دس دَػز، ثذخیوی ػیٌَدَلوًَبسی ٍ ػفًَز

اص جولِ ػلائن ٍ ائَصیٌَفیلی خَى هحیغی  IgEصٍدسع، افضایؾ 
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  خليلی عباظ
 

 Susanne Eای سَػظ  (. هغبلؼ31ِ)ؿبیغ دس ایي افشاد اػز 

هیضاى  .كَسر گشفز DOCK8ثیوبس هجشلا ثِ  136سٍی 

سشیي ثذخیوی  ؿبیغ. % گضاسؽ ؿذ17یي ثیوبساى خیوی دس اثذ

ٍ ػبیش  %(39 ) سلیبل %(، کبًؼشّبی ادی48) اًَاع ّوبسَلَطیک ثَد

 (.32) ّبی ثؼذی قشاس داؿشٌذ %( دس سد22ُّب ) ثذخیوی

Nijmegen breakage syndrome (NBS) : ػٌذسمNBS 

 صٍهییذاسی کشٍهًَبدب .یک ثیوبسی ًبدس اسَصٍهبل هغلَة اػز

ثیوبسی دس ًَاحی  ؿیَع. یذآ ثِ حؼبة هی هـخلِ ثبسص ثیوبسی

)لْؼشبى، جٌَة  اسٍدبی هشکضی ٍ اسٍدبی ؿشقی ثیـششاػز

آلوبى، جوَْسی چک، اٍکشایي(. هَاسد اػذَسادیک ّن دس خبٍس 

(. ایي افشاد هیکشٍػفبلی ثذٍ سَلذ 33) بًِ گضاسؽ ؿذُ اػزیه

ٍ کبّؾ  bird-like ّوشاُ ثب اخشلال ػبخشبسی كَسر ثِ ؿکل

سظبّشار ًَسٍلَطیک داسًذ. ػبیش ػلائن  ضشیت َّؿی ثذٍى ػبیش

ّبی هکشس، اخشلال سؿذ خفیف،  ّب ؿبهل اػشؼذاد ثِ ػفًَز آى

ّبی  ّب ٍ سوبیل ؿذیذ ثِ ثیوبسی ًبسػبیی صٍدسع سخوذاى

. ثبؿذ هی ّبی خًَی خلَف ثذخیوی ثذخیوی ثِ

ر ثبسص ی اص خلَكیبسی کشٍهَصٍهسادیَػٌؼیشیَیشی ٍ ًبدبیذا

 nibrinایي ثیوبساى اػز. ٍجَد هَسبػیَى دس ّش دٍ آلل طى 

(NBN سـخیق )NBS (. ًقق ایوٌی دس 34) کٌذ سا کبهل هی

 ،T ٍ B(80%) ّبی کبّؾ ػلَل ثِ ؿکلایي ثیوبساى 

 IgA deficiency%( ٍ 20ّیذَگبهبگلَثَلیٌویبی ؿذیذ )

ایي افشاد  دس هیش ثبؿذ. ثذخیوی ػلز هْن هشگ ٍ ( هی% 50)

ػبلگی هجشلا ثِ کبًؼش  20% ثیوبساى سب ػي 40اػز. ثیؾ اص 

 diffuse large B) ؿًَذ کِ اغلت هٌـب لٌفَییذی داسد هی

cell lymphoma،T cell lymphoblastic lymphoma .)

ؿبهل  دس ایي افشاد ّبی ّوبسَلَطیک ػبیش ثذخیوی

 ذ. سَهَسّبیثبؿ هی ALL T & B cell  ٍAMLَّچکیي،

solid دسNBS ِؿًَذ کِ ػجبسسٌذ اص  كَسر ًبدس دیذُ هی ًیض ث

یذ، ئهذٍلَثلاػشَهب، ساثذٍهیَػبسکَهب، کبسػیٌَم دبدیلاسی سیشٍ

(. سحقیقی 35) ػبسکَهب یَئیٌگ گلیَهب، هٌٌظیَهب، ًَسٍثلاػشَهب ٍ

اًجبم ؿذ.  NBSثیوبس هجشلا ثِ  136سٍی  Svetlana. O سَػظ

د ثشسػی گضاسؽ ؿذ. ًؼجز هشد % افشاد هَس6/45ثذخیوی دس 

ّبی لٌفَییذی اکظشیز  ثَد. ًئَدلاػن 1ثِ  5/1ثِ صى 

%(. لٌفَم ًبى 9/91) ّب سا ثِ خَد اخشلبف داد ثذخیوی

ؿذ.  هَاسد سا ؿبهل هی 3/2سشیي ثذخیوی ثَد کِ  َّچکیي ؿبیغ

% فشم ًبدسسشی دس 3/3 دس حبلیکِ لٌفَم َّچکیي ثب فشکبًغ

NBS َهَسّبی ثَد. سsolid  ّب سا دس ثش  % کل ًئَدلاػن5/6فقظ

 (.33) گشفز هی

 Diseases of immune dysregulation  

 CD27-CD70 deficiency: ّبی  هَلکَلCD70  ٍCD27 

ثبؿٌذ ٍ ًقؾ  هیTNF هشؼلق ثِ خبًَادُ ثضسگ سػذشَسّبی 

هْوی دس ایجبد ٍ حفؼ ایوٌی ػلَلی داسًذ. ایي هؼیش 

 داسد. اخیشاًًقؾ هْوی شٍػی ایوٌی ضذ ٍی ایوًََلَطیک دس

ّب فشد سا هؼشؼذ  هـخق ؿذُ کِ اخشلال دس ایي هَلکَل

کٌذ. ثیوبساى هجشلا ثِ  هی EBVػَاسم لٌفَدشٍلیفشاسیَ ٍیشٍع 

اػشؼذاد ثؼیبس صیبدی ثِ اخشلالار  CD27کوجَد 

(. هَلکَل 37،36) داسًذ EBVلٌفَدشٍلیفشاسیَ ًبؿی اص ػفًَز 

CD70 ًکوک سحشیک ذیک لیگب( یco-stimulatory)  ِاػز ک

 Bّب T cellٍّبی ایوًََلَطیک هبًٌذ  سٍی سؼذادی اص ػلَل

cellؿَد. اسلبل ایي هَلکَل  ّبی دًذسیشیک ثیبى هی ّب ٍ ػلَل

ّبی ایوًََلَطیک  ، ثبػض فؼبل ؿذى ػلَلCD27ثب سػذشَسؽ، 

CD27+  دّذ. سؼبهل  ّب سا افضایؾ هی ىآؿذُ هیضاى ثقب ٍ سکظیش

ّب الضاهی ًیؼز اهب ثِ B cellثشای سکبهل  CD27/CD70ثیي 

ثبدی ٍ  ًشیآّب، سَلیذ B cellسػذ کِ دس فؼبل ؿذى  ًظش هی

ّبی  . یبفشِهْوی داؿشِ ثبؿذ سـکیل طسهیٌبل ػٌشش ًقؾ

 CD27-CD70ثبلیٌی ٍ ایوًََلَطیک ثیوبساًی کِ دس هحَس 

 سگَلیـي دیغاخشلال داسًذ ؿبهل ٍجَد ًقق ایوٌی اٍلیِ ثب 

ّبی سشهیٌبل،  B cellایوٌی، اؿکبل دس سکبهل ػیؼشن 

 ثبؿذ ّبی ٍیشٍػی ؿذیذ ٍ لٌفَهب هی اسَایویًَیشی، ػفًَز

سشیي سظبّشار ثبلیٌی ثیوبساى ثب اخشلال هحَس  (. ؿبیغ39،38،4)

CD27-CD70  ٍاثؼشِ ثِ ػفًَزEBV ِای کِ  اػز. دس هغبلؼ

 % 37ثیوبس كَسر گشفز  49سٍی  Sujal Ghoshسَػظ 

 HLH% 18% لٌفَهب ٍ 43ثیوبساى اخشلال لٌفَدشٍلیفشاسیَ، 

 33اص فشد  31دس  ،دس ثذٍ سـخیق EBVداؿشٌذ. سؼز هظجز 

ثیوبس هجشلا  16ًفش اص  CD27 deficiency  ٍ15ثیوبس هجشلا ثِ 

ثبلیٌی ّبی  (. یبفش40ِ)ؿذ  گضاسؽ CD70 deficencyثِ 
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ًبؿی  CD27  ٍCD70ب کوجَد ّیذَگبهبگلَثَلیٌویب دس ثیوبساى ث

 EBV ثب ٍاػغِ ٍیشٍعایوٌی  ػیؼشن سگَلیـي اص دیغ

 –سَاًٌذ ثب هًََکلئَصیغ ؿذیذ  ثبؿذ. ایي ثیوبساى هی هی

 اخشلالار –( HLH)لٌفَّیؼشیَػیشَصیغ  ّوَفبگَػیشیک

 21ثیوبس اص  11ای  . دس هغبلؼِسظبّش یبثٌذٍ لٌفَم  لٌفَدشٍلیفشاسیَ

( اص ثیوبساى %33/12 )CD70-  deficiency  ٍ36ثیوبس هجشلا ثِ 

CD27-deficient سشیي فشم آى  دچبس لٌفَم ؿذُ ثَدًذ ٍ ؿبیغ

ّبی  ًظوی ّبی دقیق ایي ثی لٌفَم َّچکیي ثَد. هکبًیؼن

سػذ کِ  عَس کبهل هـخق ًیؼز اهب ثِ ًظش هیِ ایوًََلَطیک ث

CD27  ٍCD70 ّب جذای اص  دس کٌششل ایوًََلَطیک ثذخیوی

 (.41) ذًهْوی داس قؾً EBVٍجَد ػفًَز 

 x-linked lymphoproliferative)سٌدزم دًٍکاى(

syndrome(XLP) :ی سثیوبXLP  ِیک ًقق ایوٌی اٍلی

 دیغ – EBVًبدسی اػز کِ ثب اػشؼذاد صیبد ثِ ػفًَز 

 ّوَفبگَػیشیک ٍ لٌفَدشٍلیفشاسیَ اخشلالار – گبهبگلَثَلیٌوی

 ثشای سیوبثی ایي. کٌذ هی دیذا سظبّش لٌفَّیؼشیَػیشَصیغ

کِ اٍلیي طى  دس حبلی ؿذ. گضاسؽ 1970 ػبل دس ثبس اٍلیي

 -SLAMثبؿذ ٍ کذ کٌٌذُ هی  SH2D1A هؼجت ثیوبسی کِ

associated protein ((SAP  کـف ؿذ.  1998دس ػبل  ،اػز

دس ثیوبساًی دیذا ؿذ  2006دس ػبل  XIAP دٍهیي طى ثیوبسی

 SH2D1Aٍلی هَسبػیَى دسطى  داؿشٌذXLPکِ ػلائن ؿجیِ 

 -1ثِ دٍ دػشِ سقؼین ؿذ:  XLP. ثٌبثشایي ٍجَد ًذاؿز

SAP- deficiency(XLP1)  طى دس کِ هَسبػیَىSH2D1A 

(. هَلکَل 42) XIAP- deficiency(XLP2)-2 ٍجَد داسد.

SAP کٌٌذُ فؼبلیز  ظینٌسB cell  ٍ کٌٌذُ  چٌیي سٌظین ّنّب

 SAPک دشٍآدَدشَسیفؼبلیز  ثبؿذ. ّب هی T cellلیشیک  فؼبلیز

ؿَد کِ ایي  ّبی آػیت دیذُ هی ثبػض جلَگیشی اص سکظیش ػلَل

خَد دس دیـگیشی اص ایجبد کبًؼش ًقؾ کلیذی داسد. اص عشفی 

ّبی  ًبؿی اص اخشلال دس دبػخ ّبی خًَؼبص اؿکبل دس ثقبء ػلَل

 ،SLAMّب ثب ٍاػغِ سػذشَس ػلT  ٍ NKػیشَسَکؼیک 

دس  SAPًقق  هوکي اػز هٌجش ثِ ثشٍص ثذخیوی گشدد.

 Bهٌجش ثِ اخشلال دس چؼجٌذگی ٍ ًبثَدی CD8ّبی  ػلَل

cell  ٍیظُ ِ ّبی فؼبل ؿذُ ثB cellهبّیز یبفشِ  ّبی سغییش

سا ثیبى  SLAMؿَد کِ ػغَح ثبلای  هی EBVسَػظ 

هوکي اػز دس  B cellاخشلال دس ثقب ایوًََلَطیک  کٌٌذ. هی

ػیشَلیض  دس سًٍذکبل اؿ .افضایؾ ثشٍص لٌفَم ًقؾ داؿشِ ثبؿذ

اسسجبط داسد.  HLHثب ثشٍص  ّبCD8  ٍNK cellّبی  دس ػلَل

دس ثشٍص  EBV ّبی هجشلا ثِ B cellاخشلال دس ًبثَدی  احشوبلاً

(. ًقبیق ػیشَسَکؼیؼیشی 43) ایي فٌَسیخ ًقؾ داؿشِ ثبؿذ

ّوشاُ  HLHٍ ثشٍص  EBVثب ػفًَز  T  ٍNKّبی  دس ػلَل

 T  ٍNKس سکبهل ًقؾ هْوی د SLAMاًذ. دشٍسئیي  ثَدُ

اػشؼذاد  SLAMثِ خبعش ًقق دس  XLP1ّب داسد. ثیوبساى  ػل

هٌجش ثِ ایي خَد داسًذ کِ  EBVصیبدی ثِ ػفًَز اٍلیِ 

 ؿَد ّب هی ػل T ٍBکلًَبل  گؼششؽ غیش قبثل کٌششل دلی

 %(30هجشلا ثِ لٌفَم ) XLP1ثیوبساى هجشلا ثِ  ،سٌْب (.44)

دیذُ  XLP2ثیوبساى یک هضهي دس ؿًَذ ٍ کَلیز ّوَساط هی

ػبل  2-40ثیي  XLPؿَد. هحذٍدُ ػٌی لٌفَم دس ثیوبساى  هی

گضاسؽ ؿذُ اػز. لٌفَم طبًَیِ ثٌذسر دس ایي ثیوبساى گضاسؽ 

ٍ هیضاى خغش لٌفَم دس صًبى کبسیشٌَّص هـخق ًـذُ  ؿذُ

ثذٍى ػلاهز ّؼشٌذ  XLP1کبسیشّبی هجشلا ثِ  اػز. اػبػبً

ٍ  HLHّبی اسیشن ًذٍصٍم،  سیثیوب XIAPّبی طى  ًبقل ٍلی دس

inflammatory bowel disease (IBD) mild  ُگضاسؽ ؿذ

 X- linked inhibitor of (apoptosisکوجَد  (.45،44) اػز

(XIAP) کِ ًبؿی اص هَسبػیَى دس طىXIAP/BIRC4 

. هَلکَل ؿذُ اػزهیلیَى سَلذ دؼش دیذُ  1-2ثبؿذ دس  هی

XIAP  ّبی  خَیؾ دس دبػخ کآدَدشَسیشی آًػولکشد اص عشیق

خلَف  ثِ Tّبی  . لٌفَػیزکٌذ ایفب هیایوٌی اکشؼبثی ًقؾ 

invariant natural killer T  (iNKT)  ٍmucosal-

associated invariant T (MAIT) ّب کِ ػغَح ثبلای  ػل

caspas کٌٌذ، سَػظ  سا ثیبى هی XIAP ؿًَذ. ایي  هْبس هی

هشگ ػلَلی ثِ ّب  حبلز ثبػض افضایؾ حؼبػیز ایي ػلَل

کٌٌذگبى  سٌْب ػضَی اص خبًَادُ هْبس XIAPدشٍسئیي  ؿَد. هی

ّب سا هْبس  caspasآدَدشَصیغ ّؼز کِ ثِ كَسر هؼشقین 

ّبی اخشلبكی  ػلT ؿَد کِ  (. لزا سلَس هی46) کٌذ هی

ػولکشد  XIAPٍیشٍع دس ثیوبساى هجشلا ثِ کوجَد 

س ثیوبساى یـي ایوٌی دسگَل . دیغادشیوبلی داؿشِ ثبؿٌذ ػبة
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  خليلی عباظ
 

سظبّشار ثبلیٌی هشٌَػی سا  XIAP deficiencyجشلا ثِ ه

 EBVهکشسکِ اغلت سَػظ  HLHؿبهل: کِ ٍسد آ ٍجَد هیِ ث

، اػذلٌَهگبلی، ّیذَگبهبگلَثَلیٌوی، IBDؿَد،  ایجبد هی

سشیي  (. هْن47) ثبؿذ هی ّبی اسَایویًَیشی ػیشَدٌی ٍ دذیذُ

اػشؼذاد ثِ  XIAP deficiencyفٌَسیخ ثبلیٌی ثیوبساى هجشلا ثِ

HLH دس صهیٌِ ػفًَز EBV اػز. ثیوبسیHLH  ًِؼجز ث

ثیوبساى ثب  صثیؾ اص ًیوی ا ؿذر کوششی داسد. XLP1ثیوبساى 

XIAP deficiency  ّشگض ػفًَز EBVکٌٌذ.  سا سجشثِ ًوی

 .ؿًَذ هجشلا ثِ لٌفَم ًوی XLP2چٌیي ایي افشاد دس هقبیؼِ ثب  ّن

کِ ثیوبساى سا اص  XIAPآدَدشَسیک  شیعش خبكیز آًثِ خب احشوبلاً

ثِ  XIAPاخیشا ثِ ّویي جْز  .داسد هی  ثشٍص کبًؼش هحفَػ ًگِ

ػٌَاى یک ّذف اهیذٍاس کٌٌذُ دس دس هبى ػشعبى هَسد سَجِ 

 (.48) قشاس گشفشِ اػز

IL-2–inducible T-cell kinase deficiency (ITK) :

سشکیجی دس ٍاقغ یک ًقق ایوٌی  ITK deficiencyثیوبسی 

 HLHسص اسَصٍهبل هغلَة کِ فشد سا هؼشؼذ ثِ ؿذیذ اػز ثب سَا

اص دػشِ  ITK(. هَلکَل 49) کٌذ ٍ لٌفَم َّچکیي هی

 Tّؼز کِ سٍی  TECکیٌبصّبی غیش سػذشَسی خبًَادُ  دشٍسئیي

cell، NK cell، iNK cell ّب قشاس داسد. ثیوبساًی  ٍ هبػز ػل

 EBVػفًَز  شسجظ ثبػَاسم ه ثب اًذ کِ سب کٌَى گضاسؽ ؿذُ

ّبی هشسجظ ثب ایي  ّبی لٌفَدشٍلیفشاسیَ ٍ ثذخیوی هبًٌذ ثیوبسی

 ITK(. خلَكیبر ایوًََلَطیک ثیوبساى ثب 50) اًذ ٍیشٍع ثَدُ

deficiency  ؿبهل ّیذَگبهبگلَثَلیٌویبی دیـشًٍذُ دس کٌبس

ثبؿذ. ّوبًٌذ  ّب هیCD4+ Tcell لٌفَدٌی ٍ کبّؾ دیـشًٍذُ 

 ،EBVٍاثؼشِ ثِ  ثِ ثیوبسی لٌفَدشٍلیفشاسیَ ػبیش افشاد هجشلا

کبّؾ یبفشِ  داسای ػغَح ؿذیذاً ITK deficientثیوبساى 

NKT cell  ّب دس خَى هحیغی ّؼشٌذ کِ ًقؾ کلیذی دس دفبع

(. ثش خلاف ثیوبساى هجشلا 51) ثِ ػْذُ داسًذ EBVػلیِ ٍیشٍع 

ثب  وبساى ثیـششکِ هؼشؼذ لٌفَم ثَسکیز ّؼشٌذ ایي ثی XLP1ثِ 

 کٌٌذ. هشاجؼِ هیَّچکیي 

Autoimmune Lymphoprolifrative Syndrome 

(ALPS) :َاسَایویَى یک اخشلال طًشیکی  ػٌذسم لٌفَدشٍلیفشاسی

ّبی  ًبدسیؼز ثب صهیٌِ طًشیکی دیچیذُ کِ ػلاٍُ ثش هـخلِ

الگَّبی  ثبؿذ. ى ًیض هشفبٍر هیآطًشیکی هخشلف الگَی سَاسطی 

ّبی  سَصٍهبل هغلَة ٍهَاسدی هَسبػیَىسَاسطی اسَصٍهبل غبلت، ا

دس ایي ثیوبساى گضاسؽ ؿذُ اػز. سظبّشار ثبلیٌی  ًیض ػَهبسیک

آى ؿبهل: لٌفبدًَدبسی، اسگبًَهگبلی، سٍیذادّبی اسَایویًَیشی 

ثبؿذ. ّبل هبسک  خلَف اسَایویَى ػبیشَدٌی ٍ لٌفَم هیِ ث

كَسر خلَكی اػز ثِ  ثیوبسی فٌَسیخ ایوًََلَطیک ثِ

 TCR α/β CD4-CD8- “double negative” Tافضایؾ

cell ّب. ػبیش ثیَهبسکشّبی هـبّذُ ؿذُ دسALPS  ؿبهل

 B12 ،IL-10  ،soluble FAS ligandافضایؾ ػغَح ٍیشبهیي 

ثب  ٍجَد داسد کِ ثبؿذ. دس ایي ثیوبساى اخشلال دس آدَدشَصیغ هی

(. ػلائن ثبلیٌی ثیوبساى عیف 53،52) ثبؿذ هی FASٍاػغِ 

ؿَد کِ ًشیجِ ّیذشدلاصی غیش ثذخین  سا ؿبهل هیٍػیؼی 

 Auto reactiveّبی  لٌفَییذی ٍ سجوغ دیـشًٍذُ ػلَل

ًفَر ػلائن ثبلیٌی دس هیضاى ثبؿذ.  هی T  ٍBّبی  لٌفَػیز

ٍ ثؼشگی ثِ هحل ٍ ًَع  اػز کبهل هـخق ًـذُ عَس ثیوبساى ثِ

ی کِ هَسبػیَى طًشیکی داسد ٍ حشی هوکي اػز دس افشاد

اسًذ ػلائن هشفبٍر ثبؿذ. اسَایویَى ػبیشَدٌی َى هـبثْی دهَسبػی

سَاًذ دسگیش  ّبی خًَی سا هی اػز کِ سوبم سدُ یؿبیؼششیي ػلاهش

کِ گضاسؽ  ّبی سَدش ؿبیغ ًیؼز ٍ هَاسدی دسگیشی اسگبى کٌذ.

)لَدَع(،  ؿذُ ؿبهل گلَهشٍلًَفشیز، ّذبسیز، ثبفز ّوجٌذ

ای کِ  ؼِػز. دس هغبلثبسُ ثَدُ ا یٍَئیز، سیشٍئیذیز ٍ گیلي

-ALPS  ٍALPSثیوبس  780ٍ ّوکبساًؾ سٍی  Aziziسَػظ 

like syndrome  سشیي سظبّش ثبلیٌی  كَسر گشفز ؿبیغ

%( ثَد. اهب دس گشٍُ 8/86) %( ٍ لٌفبدًَدبسی 5/92) اػذلٌَهگبلی

ALPS-like ( ٍ اسَایویَى8/87) ّبی ّوبسَلَطیک ثیوبسی% 

ّبی  ثذخیوی ثِ فشم ثیوبساىدس ایي  َد.سش ث %( ؿبیغ8/86)

ثیوبس ٍ لٌفَم  25داؿز. لٌفَم َّچکیي دس  ٍجَدهشفبٍسی 

ثیوبس گضاسؽ ؿذ. هیضاى ثذخیوی ثیي دٍ   26س َّچکیي د ًبى

 germ line (. ثیوبساى ثب54) داسی ًذاؿز گشٍُ سفبٍر هؼٌی

mutation  دس قؼوز داخل ػلَلی دشٍسئیيFAS  سیؼک

ثبلاسشی ثشای ثشٍص لٌفَم َّچکیي ٍ ًبى َّچکیي داسًذ. دس 

ای خغش ًؼجی لٌفَم َّچکیي ٍ لٌفَم ًبى َّچکیي ثِ  بلؼِهغ

لٌفبدًَدبسی هضهي  ALPSهجشلا ثِ  ثَد. ثیوبساى 14ٍ  51سشسیت 
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كَسر هشست جْز  داس داسًذ. ثٌبثشایي ثبیذ ایي افشاد ثِ ًَػبى

 scanٍ ػشیبل  CT scan سـخیق صٍدٌّگبم لٌفَم، سَػظ

PET (.55) سحز هبًیشَسیٌگ قشاس ثگیشًذ 

 ًقایص سيستن ایوٌی ذاتی

WHIM syndrome:  ػٌذسمWHIM  یک ًقق ایوٌی

-Wartًبدسی اػز کِ ثب حشٍف اخشلبسی کلوبر 

hypogammaglobulinemia-Infection-myelokathexis 

ٍدٌی ؿَد. هیلَکبسکؼی یک فشم غیش هؼوَل اص ًَسش سؼشیف هی

ّبی ثبلغ  ػیکلیک اػز کِ ثِ ػلز سجوغ ًَسشٍفیل هبدسصادی غیش

 ٍ هًََػیشَدٌی هؼوَلاً. ٍ دطًشُ دس هغض اػشخَاى ایجبد هیـَد

ّن دس ایي افشاد  B cell lymphopeniaخلَف  لٌفَدٌی ثِ

ًبؿی اص سَاسص اسَصٍهبل غبلت داسد کِ  ؿَد. ایي ثیوبسی دیذُ هی

 G proteinکٌٌذُ  دس طى کذ gain of functionهَسبػیَى 

couple recetor(CXCR4) (. اکظشیز ثیوبساى دبى 56) ثبؿذ هی

لکَػیشَدٌی، ًَسشٍدٌی، لٌفَدٌی ّوشاُ ثب ّیذَگبهبگلَثَلیٌویب 

ٍػیؼی سا دس فٌَسیخ ثبلیٌی ثیوبساى ًـبى  سٌَعداسًذ. هغبلؼبر، 

)ػفًَز  ّبی هکشس اًؼیذاًغ هشغیش دس ػفًَز .دادُ اػز

اػشئَهیلیز ٍ  -ثیوبسی دشیذًٍشبل - فًَز دَػشیػ-سٌفؼی

، ًقبیق HPV  ٍEBVّبی  هٌٌظیز(، اػشؼذاد ثِ ػفًَز

ّب اص جولِ ایي  کًََسشاًکبل قلت ٍ افضایؾ اػشؼذاد ثِ ثذخیوی

 كَسر ثِثیوبسی  ایي دس کل سـخیق ػلائن ّؼشٌذ.

کلیٌیکَدبسَلَطیکبل اػز. اعلاػبر کبفی دس هَسد ػیش عجیؼی 

س ثیوبساى ٍجَد ًذاسد اهب ثؼضی ػَاسم ثیوبسی هظل ثیوبسی د

ّب سا هوکي اػز ثب سـخیق  ثشًٍـکشبصی، کشی ٍ ثذخیوی

(. ایي ثیوبساى هؼشؼذ ػفًَز 57) صٍدسع ثیوبسی دیـگیشی کشد

HPV ًبحیِ -ّؼشٌذ کِ ثبػض ایجبد صگیل دس هخبط دّبى

ؿَد ٍ ایي حبلز خَد ثبػض افضایؾ سیؼک  سٌبػلی ٍ دَػز هی

 18یک هغبلؼِ آًبلیضی سٍی  . دسگشدد هیاهَع کبسػیٌَهب اػکَ

اًؼیذاًغ صگیل  .كَسر گشفز WHIMثیوبس هجشلا ثِ ػٌذسم 

 % HPV 16ّبی هشسجظ ثب  % ثیوبساى ٍ هیضاى ثشٍص ثذخیوی61دس 

 (.58) گضاسؽ ؿذ

ًَسشٍدٌی  :(congenital neutropenia) ًَتسٍپٌی هادزشادی

ص اخشلالار اػز کِ ثب ًَسشٍدٌی ا گشٍّیهبدسصادی دس ثشگیشًذُ 

ؿَد.  دبیذاس یب هشٌبٍة ؿذیذ یب خفیف هـخق هی

عَس دقیق ِ ٌَّص ثدس ایي ثیوبساى ًَسشٍدٌی َدبسَلَطی فیضیَلَطی

ّب دس هغض اػشخَاى  ٍلی سَقف سَلیذ ًَسشٍفیل .هـخق ًیؼز

ای ثیي ًَسشٍدٌی دبیذاس دس هقبثل  اطجبر ؿذُ اػز. یک صًجیشُ

طى  p 19 13. 3ّب هخشلف دس لَکَع  ٍ هَسبػیَى ًَسشٍدٌی گزسا

( ٍجَد داسد. ELANEکٌٌذُ آًضین ًَسشٍفیل الاػشبص )کذ

 ELANEّبی  ٍػیلِ آى هَسبػیَىِ ثّبی هَلکَلی کِ  هکبًیؼن

ؿَد  هی (Myelopoiesis) ثبػض اخشلال دس هیلَدَئضیغ

ًبسػبیی هغض  فشمًبؿٌبخشِ اػز. ًَسشٍدٌی هبدسصادی ؿذیذ یک 

خَاى اػز کِ ثیوبس اص ثذٍ سَلذ داسای ًَسشٍدٌی ؿذیذ ّوشاُ اػش

ثبؿذ. ًَسشٍدٌی هشسجظ ثب  ّبی هخشلف هی ثب اػشؼذاد ثِ ػفًَز

ELANE  ، ػیکلیک ًَسشٍدٌی ٍ ًَسشٍدٌی هبدسصادی ؿذیذ

فٌَسیخ ثبلیٌی هـبثْی داسًذ.  اػز کِ سقشیجبً (سم کبػشويذ)ػٌ

ساى ػیکلیک % ثیوب80-%100دس  EALNEّبی  هَسبػیَى

% هَاسد ًَسشٍدٌی هبدسصادی ؿذیذ یبفز 35-%63ًَسشٍدٌی ٍ دس 

 severe congenital(. ثیوبساى هجشلا ثِ 59) ؿَد هی

neutronpenia(SCN) ّبی خَى هحیغی کوشش  داسای ًَسشٍفیل

 یبفشِ افضایؾ ػغَح ثب ّوشاُ اغلت ٍ ّؼشٌذ µ/200اص 

وبساى ثب ثی دس ِک هَسبػیًَی ثیـششیي. ثبؿٌذ هی ّب هًََػیز

اػز دس  ELANEؿَد دس طى  ّبی غیش فبهیلی دیذُ هی اصدٍاع

ّبی ثب  دس جوؼیز HAX1حبلیکِ هیضاى هَسبػیَى دس طى 

 SCNّبی  سبیخ ؿَد. ػبة ّبی فبهیلی ثیـشش دیذُ هی اصدٍاع

ّبی هخشلف  ثشاػبی الگَی سَاسطی ؿبى ٍ هَسبػیَى دس طى

 -SCF3Rّبی هَسبػیَى دس طى  ؿًَذ هظل هـخق هی

JAGN1- VPS45- G6PC3- HAX1  کِ الگَی سَاسطی

 GFI1- ELANE- SRP54ّبی  اسَصٍهبل هغلَة داسًذ. طى

(. 60) داسًذ Xٍاثؼشِ ثِ  WAS سَاسص اسَصٍهبل غبلت ٍ طى 

 ّؼشٌذ کِ سقشیجبً SCNسشیي ػلز  ؿبیغ  ELAN ّبی هَسبػیَى

ػلز  ،% هَاسد30دٌّذ. دس  % هَاسد سا ثِ خَد اخشلبف هی50

ًبؿٌبخشِ اػز. ػلز هْن هَسسبلیشی دس ثیوبساى ثب  SCNطًشیکی 

SCN  ُاص صهبى هلشف گؼششدG-CSF هیلَدیؼذلاصی ٍ لَکوی ،

ثبؿذ. سجیؼششی ثیوبساى  ( هیAML/MDSهیلَػیشیک حبد )

سا  MDSیب  AMLًَسشٍدٌی دس فشاًؼِ، هیضاى ثشٍص سجوؼی 
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اػز. دس  گضاسؽ کشدُ SCNى اػبل دس ثیوبس 20% عی 8/10

کِ ثِ  SCNفشد هجشلا ثِ  374دیگشی سٍی  ًگش هغبلؼِ آیٌذُ

ثَدًذ ثشٍص سجوؼی  G-CSFهذر عَلاًی سحز دسهبى 

AML/MDS  اػلام ؿذ. ثیوبساًی کِ ثِ 22ػبل  15ثؼذ اص %

سشی ًـبى  ًیبص داؿشٌذ ٍ دبػخ ضؼیف G-CSFدٍصّبی ثبلاسش 

. لاصم ثِ دادًذ دس هؼشم سیؼک ثیـششی ثشای لَکوی ثَدًذ هی

 -ELANّبی دس هَسبػیَى AML ٍMDSرکش اػز کِ 

HAX1- G6PC3-WAS (.61) ّن گضاسؽ ؿذُ اػز 
 گيسی ًتيجِ

کِ هؼشؼذ  ثیوبساى هجشلا ثِ ًقق ػیؼشن ایوٌی اص آًجبیی

دًجبل ِ ثبؿٌذ ایي قبثلیز سا داسًذ کِ ث ّبی هشؼذد هی ػفًَز

ی ّب ّب ٍ ػَاهل کبسػیٌَطى دچبس ثذخیوی ثشخی ٍیشٍع

چٌیي دس ثؼضی هَاسد  ایي افشاد ّن (.1)جذٍل  ثـًَذگًَبگَى 

سگَلیـي ایوٌی ّؼشٌذ کِ ایي  داسای اسَایویًَیشی ٍ دیغ

دّذ. اص عشف دیگش ٍجَد ٍ سکشاس ثؼضی  خغشار سا افضایؾ هی

ّبی خًَی ایي  ّب ثِ خلَف ثذخیوی ّب دس خبًَادُ ثذخیوی

ّب،  ایي ثذخیویدس دغ  هوکي اػز دّذ کِ هیّـذاس سا ثِ هب 

اخشلالار ػیؼشن ایوٌی اص جولِ ًقبیق ایوٌی اٍلیِ ًْفشِ 

ٍ لضٍم اسصیبثی ػیؼشن ایوٌی سا دس گشٍّی اص ایي ثیوبساى ثبؿذ 

 کٌذ.  ایجبة هی

 ًذاسد حاهی هالی:

 ٍجَد ًذاسد. سؼبسم دس هٌبفغ: 

 

 

 

 
  ثِ ًقق ایوٌی اٍلیٍِ غیش ّوبسَلَطیک دس ثیوبساى هجشلا ّبی ّوبسَلَطیک ثذخیوی:  1جذٍل 

 بدخيوی

 ّواتَلَضیک غيس ّواتَلَضِیک اٍليِ ایوٌی ًقایص

CVID پستاى، سسطاى هلاًَها، هعدُ، آدًَکازسيٌَم لَکوی -لٌفَم 
 تيوَظ سسطاى

 XLA کَلَزکتال آدًَکازسيٌَم هعدُ، آدًَکازسيٌَم لٌفَم ،لَکوی لٌفَػیشیک حبد 

 هعدُ آدًَکازسيٌَم  هلاًَها،, پستاى سسطاى  حبد, لٌفَم   لَکوی لٌفَػیشیک تلاًطکتاشی آتاکسی 
 بيضِ کازسيٌَم گليَها، ًَزٍها، آکَستيک لٌفَم آلدزیچ ٍیسکَت سٌدزم 

HIGES اپيتليال سسطاى لٌفَم 

 NBS  لٌفَم, لَکوی هیلَػیشیک حبد, لَکوی
 لٌفَػیشیک حبد

 کازسيٌَم زابدٍهيَسازکَها، هدٍلَبلاستَها،
, ًَزٍبلاستَها هٌٌطیَها، گليَها،,سٍیيدتي پاپيلازی

  یَیيٌگ سازکَم

لٌفَم, ّوَفبگَػیشیک   CD27-CD70 کوبَد
 لٌفَّیؼشیَػیشَصیغ

--------- 

XLP لٌفَم --------- 

 --------- لٌفَم ثَسکیز  ITK کوبَد

 --------- لٌفَم َّچکیي, لٌفَم ًبى َّچکیي  اتَایويَى لٌفَپسٍليفساتيَ سٌدزم

 کازسيٌَها سل اسکَاهَظ -----------  WHIM سٌدزم

لَکوی هیلَػیشیک حبد, ػٌذسم  مادرزادی نوتروپنی
 هیلَدیؼذلاصی

----------- 

CVID: Common variable immunodeficiency, XLA: X-linked agammaglobulinemia, HIGES: Hyper IgE syndrome, NBS: Nijmegen 

breakage syndrome, XLP: X-linked lymphoprolifrative syndrome, ITK: IL-2–inducible T-cell kinase deficiency, WHIM: Wart-hypo 

gammaglobulinemia-Infection-myelokathexis 
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Introduction: Primary immunodeficiencies are relatively rare and heterogeneous disorders in which 

one or more component of immune system have genetic defect. The majority of the patients suffer from 

frequent infections with different microorganisms according to the type of disorder they have. Some 

people with primary immunodeficiency are susceptible to malignant diseases. The type of malignancy 

depends on the type of primary immunodeficiency, age of the patient and the type of virus infection. 

Many advances have been made in understanding of molecular mechanisms in humeral and cellular 

immune defects. Furthermore، our knowledge has been increased about the incidence of infections and 

tumors in primary immunodeficiency and this helps us in early diagnosis of disorders and their 

complications. Several evidences support the theory that the immune system plays a major role in the 

occurrence of many malignant diseases. Articles have been searched on Google Scholar، PubMed، Web 

of Science، and Scopus databases. In this review، the latest and most reliable articles related to the 

subject that had been published in English language were used. 

Conclusion: Since the patients with primary immunodeficiency are prone to multiple infections, 

various malignancies can be seen in these people. The recurrence of some malignancies in families, 

especially blood malignancies may be due to primary immunodeficiency and we should consider 

evaluation of immune system. 
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