
 

 
 

  ٍ ّوکاراى ستزگی هزین
 03/07/1402دریافت:تاریخ           یزدهجلِ ػلوی پژٍّشی داًشگاُ ػلَم پزشکی شْيد صدٍقی  

 24/10/1402تاریخ پذیزش:             1403دٍرُ سی ٍ دٍ، شوارُ یک، فزٍردیي 

 آلرژیک شبه و آلرژیک تظاهرات با همراه ایمنی ارثی خطاهای
 

 1*ػباس خليلی

 

 

 
 هزٍری هقالِ

 

  

 ًحَی ثِ کِ ؿَد هی طًشیکی اخشلالار اص اًَاػی ؿبهل( IEI)(inborn error of immunity) ایوٌی اسطی خٌبّبی هقدهِ:

 سٍ دیـشفشِ آصهبیـگبّی ّبی سٍؽ هذد ثِ اٍلیِ ایوٌی قبیًق سؼذاد. دّذ هی قشاس سبطیش سحز سا اکشؼبثی ٍ راسی ایوٌی ػیؼشن

 ٍ آلشطی ،ایوٌی خَد ّبی ثیوبسی ؿبهل هشؼذدی غیشػفًَی ٍ ػفًَی ّبی ثیوبسی هؼشؼذ هجشلا افشاد. اػز افضایؾ ثِ

اػز.  افضایؾ سٍثِ IEI ثیوبساى هجشلا ثِ دس غیشػفًَی اخشلالار ؿیَع کِ اًذ دادُ ًـبى هشؼذدی ثبؿٌذ. هقبلار هی ّب ثذخیوی

بى ایي سَاًٌذ دس سـخیق ٍ دسه یٌذ کِ هیآ آلشطیک ػلائن ثؼیبس هْوی ثِ حؼبة هی ّبی ثیوبسیر غیشػفًَی اص ثیي سظبّشا

 ،Google scholar، PubMed اًلاػبسی ّبی دبیگبُ دس هقبلار جؼشجَی ای داؿشِ ثبؿٌذ. کٌٌذُ ثیوبساى ًقؾ هَطش ٍ سؼییي

web of science ،Scopus  ثب هشسجي هقبلار هؼشجشسشیي ٍ جذیذسشیي اص اػز ؿذُ ػؼی ثشسػی ایي دس. گشفز كَسر 

 ؿَد. اػشفبدُ اػز سػیذُ چبح ثِ اًگلیؼی ٍ فبسػی صثبى ثِ کِ هَهَع

 اًَاع اص ثشخی دس حشی. ثبؿٌذ سَاًٌذ هی اٍلیِ ایوٌی ًقق ّبی ثیوبسی ثؼوی اص ؿبیؼی جضء آلشطیک ّبی ثیوبسی گيزی: ًتيجِ

 فبکشَس ثؼیبس ایوٌی ًقق سـخیق ثشای کِ یٌذآ هی حؼبة ثِ ثیوبسی هْن ؿبخق ٍ اكلی ػلاهز اٍلیِ ایوٌی ًقبیق

 .ثبؿٌذ هی کٌٌذُ سؼییي

 

 خٌبّبی اسطی ایوٌی ،ائَصیٌَفیلی ،دسهبسیز ،اگضهب ،آلشطی ،ًقق ایوٌی اٍلیِ ّای کليدی: ٍاژُ

 
هجلِ ػلوی دظٍّـی داًـگبُ ػلَم دضؿکی ؿْیذ كذٍقی  .آلزژیک شبِ ٍ آلزژیک تظاّزات با ّوزاُ ایوٌی ارثی خطاّای .خلیلی ػجبع ارجاع:

 .7405-15(: 1) 32؛ 1403یضد 

                                                           

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

 ایران. یزد، صذيقی، شهیذ پزشکی علًم داوشگبٌ کًدکبن، رشذ اختلالات تحقیقبت مرکز -1

 0217177291 صىذيق پستی: ، abbas_khalili_30@yahoo.com :، پست الکتريویکی82142742110 تلفه: وًیسىذٌ مسئًل(؛*)
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 آلزژیک شبِ ٍ آلزژیک تظاّزات با ّوزاُ ایوٌی ارثی خطاّای

ّای ایزاىشيَع چاقی در داًشجَیاى دختز داًشگاُ

 

 هقدهِ

( inborn error of immunity()IEI) خٌبّبی اسطی ایوٌی

ؼشن ؿَد کِ ثِ ًحَی ػی هی ؿبهل اًَاػی اص اخشلالار طًشیکی

دٌّذ. سؼذاد ًقبیق  سبطیش قشاس هی ایوٌی راسی ٍ اکشؼبثی سا سحز

ّبی آصهبیـگبّی دیـشفشِ سٍ ثِ  ایوٌی اٍلیِ ثِ هذد سٍؽ

ػفًَی ٍ غیش  ّبی ثیوبسیافضایؾ اػز. افشاد هجشلا هؼشؼذ 

آلشطی ٍ  ،خَد ایوٌی ّبی ثیوبسیػفًَی هشؼذدی ؿبهل 

 ،ؼششییّبی سج . ثش اػبع ػیؼشن(1) ثبؿٌذ ّب هی ثذخیوی

ؿیَع ًقبیق ایوٌی اٍلیِ دس کـَسّبی هخشلف هشفبٍر 

دس  1ًفش دس فشاًؼِ گشفشِ سب 100000دس  4/4ثبؿذ. اص ؿیَع  هی

ًفش دس ایبلز هشحذُ. ًقبیق هَلکَلی سک طًی دس ػشاػش 1200

ثیوبساى  %2/13ؿٌبخشِ ؿذُ دس  IEIدًیب کِ ثِ ػٌَاى ػبهل 

اًذ کِ ؿیَع  . هقبلار هشؼذدی ًـبى دادُ(2) زطجز ؿذُ اػ

سٍثِ افضایؾ اػز.  IEIاخشلالار غیشػفًَی دس ثیوبساى هجشلا ثِ 

ای کِ دس اػلًَی اًجبم ؿذُ ثَد سظبّشار  ثشای هظبل هٌبلؼِ

داد. دس ایي % ثیوبساى ًـبى 29ثذخیوی سا دس ػفًَی ٍ غیش غیش

، فَدشٍلیفشاسیَ% اخشلالار ل12ٌ ،افشاد خَدایوٌی %22هٌبلؼِ 

5 %  Auto inflammation ٍ4اًلاػبر (3) % آلشطی داؿشٌذ .

ّبی ًقق ایوٌی هحذٍد اػز.  ثیوبسیدضؿکبى دس هَسد 

ّب اص ثشٍص ػَاسم ؿذیذ ٍ غیش  ٌّگبم ایي ثیوبسیسـخیق صٍد

کٌذ. سظبّشار آلشطیک دس ایي افشاد  قبثل ججشاى جلَگیشی هی

سَاًذ ػشًخی  کِ هی ثیـششثِ كَسر اخشلالار آسَدیک اػز

لزا ؿٌبخز  ٌّگبم ًقبیق ایوٌی اٍلیِ ثبؿذ.ثشای سـخیق صٍد

ثْجَد  ،سَاًذ دس سـخیق صٍدسع ّب دس ایي گشٍُ هی ایي ثیوبسی

کٌٌذُ  ّبی دسهبى کوک کبّؾ ّضیٌِ کیفیز صًذگی ٍ احیبًبً

. دس ایي هقبلِ هشٍسی ػؼی ؿذُ کِ هشٍسی گزسا ثش (5،4) ثبؿذ

وٌی اٍلیِ کِ ثب ػلائن آلشطیک ٍ ؿجِ ًقق ای ّبی ثیوبسی

 کٌٌذ كَسر گیشد. آلشطیک سظبّش هی

 بزرسی رٍش

 Googleاًلاػبسی ّبی دبیگبُ دس هقبلار جؼشجَی

scholar،PubMed، web of science ،Scopus گشفز كَسر .

 هقبلار هؼشجشسشیي ٍ جذیذسشیي اص اػز ؿذُ ػؼی ثشسػی ایي دس

 سػیذُ چبح ثِ اًگلیؼی فبسػی ٍصثبى  ثِ کِ هَهَع ثب هشسجي

 . ؿَد اػشفبدُ اػز

(SCID)(severe combined immunodeficiency) :

ّبی هخشلفی اػز کِ دس  حبكل هَسبػیَى دس طى SCIDثیوبسی 

ّبی خَى هحیٌی دخبلز  سکبهل، سؼذاد ٍ ػولکشد لٌفَػیز

داسًذ. ایي ثیوبسی ثذٍى دسهبى دس اکظشیز قشیت ثِ اسفبق افشاد 

 Tّبی  ّبی هخشلفی دس سکبهل لٌفَػیز . طى(7،6)اػز  کـٌذُ

–B   ٍNK cellّب ثبػض  ّب دخبلز داسًذ. هَسبػیَى دس ایي طى

ّب ؿذُ ٍ فشد سا هؼشؼذ  کبّؾ سؼذاد ٍ ػولکشد ایي ػلَل

ّبی غشثبلگشی  کٌذ. ثشًبهِ ّبی سْذیذ کٌٌذُ حیبر هی ػفًَز

ثیؾ  SCIDثیوبسی دس دٍسُ ًَصادی ًـبى دادُ کِ هیضاى ؿیَع 

ؼشم . ایي ثیوبساى دس ه(9،8)اص هقبدیش گضاسؽ ؿذُ قجلی اػز 

ّبی ثبکششیبل، ٍیشال، قبسچی دس ػبل اٍل صًذگی  خٌش ػفًَز

ًَع ًقق هَلکَلی هخشلف ؿٌبػبیی ؿذُ  20ّؼشٌذ. ثیؾ اص 

ؿَد. اکظشیز  هی SCIDّبی هشفبٍر  اػز کِ ثبػض ػٌذسم

ّبی خَى هحیٌی ّؼشٌذ  T cellفبقذ  SCIDثیوبساى هجشلا ثِ 

وبساًی ّن ٍجَد ّب ثِ ؿذر کبّؾ یبفشِ اػز. اهب ثی یب سؼذاد آى

. (10)ّبی ًشهبل یب افضایؾ یبفشِ داسًذ  T cellداسًذ کِ سؼذاد 

ؿَد کِ  ، ػٌذسم اٍهي ًبهیذُ هی SCIDفشم ًبدسی اص ثیوبسی 

الگَی سَاسطی اسَصٍهبل هغلَة داسد. سظبّشار ثبلیٌی ایي ثیوبساى 

دس دٍسُ ًَصادی ثب دسهبسیز اکؼفَلیبسیَ ٍ اسیششٍدسهی ؿذیذ 

َد. ػبیش ػلاین ؿبهل اػْبل، لٌفبدًَدبسی، اخشلال ؿ ؿشٍع هی

ّبی هشؼذد ٍ ّذبسَاػذلٌَهگبلی  سؿذ ؿذیذ ثِ ػلز ػفًَز

ثبؿٌذ. خلَكیز جبلت دبساکلیٌیکی دس ایي افشاد ائَصیٌَفیلی  هی

ػشهی ٍ سؼذاد ًشهبل ثب  IgEخَى هحیٌی ّوشاُ ثب افضایؾ 

. ػٌذسم (12،11) ثبؿذ ّبی غیش کبساهذ هیT cellکبّؾ یبفشِ 

آسیذیک ّن یبفز   Digeorge syndromeاٍهي گبّی اٍقبر دس

داسد کِ  SCIDّبی آصهبیـگبّی ؿجیِ ثیوبساى  ؿَد کِ یبفشِ هی

، ائَصیٌَفیلی خَى هحیٌی ٍ کبّؾ IGEؿبهل افضایؾ ػشهی 

ّبی کبّؾ یبفشِ  B cellّب دس حوَس ػٌَح ایوًََگلَثَلیي

ّب ًشهبل یب افضایؾ  T cellجشیبى خَى. ایي دس حبلی اػز کِ

. اگضهب ٍ اسیششٍدسهی سظبّشی اص ثیوبسی (13)یبفشِ ّؼشٌذ 

یبفز  SCIDآلشطیک اػز کِ هوکي اػز دس ثیوبساى هجشلا ثِ 
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  ػباس خليلی
 

 SCID. سظبّشار اگضهبسَییذی دیگشی دس ثیوبساى (14)ؿَد 

 GVHDّبی هبدسی ثِ ػلز  T cellهوکي اػز ًبؿی اص ٍجَد

(Graft Versus Host Disease)  ایجبد ؿَد. هبیؼبر دَػشی

ثؼذ اص دیًَذ هغض اػشخَاى  GVHDّبی  ایي ثیوبساى ؿجیِ ساؽ

ّبی هَسثیلیفَسم اسیشوبسَ، اسیششٍدسهی هٌشـش  اػز کِ ؿبهل ساؽ

 ADA. هَسبػیَى دس طى (15)ثبؿذ  هی ّبی دبدَلش ٍ دسهبسیز

(Adenosine deaminase)  ثبػض ایجبد فشم ؿذیذی اصSCID 

ثیوبس  18دس هٌبلؼِ کََّسسی   Monica G Lawrenceؿَد. هی

سا ثؼذ اص دسهبى ثب دیًَذ هغض اػشخَاى ثب  ADAد هجشلا ثِ کوجَ

PEG-ADA (Pegylated-ADA )ّبی  اص لحبٍ ٍجَد ثیوبسی

ّبی ثیوبس دس ؿشح حبل ٍ یبفشِ 10آسَدیک هَسد اسصیبثی قشاس داد. 

ًَس کلی آسَدی دس  ؿَاّذی ثِ ًفغ آسَدی داؿشٌذ. ثِ اصهبیـگبّی

سشیي سظبّشار آلشطیک سیٌیز  % ثیوبساى ٍجَد داؿز. ؿبیغ56

%( ثَد ٍ ػذغ آلشطی غزایی 2/22%( ٍآػن )50آلشطیک )

%( 1/11 %(، کْیش)1/11%(، دسهبسیز آسَدیک خفیف )1/11)

سش ًیض دس یک ثیوبس  . دس یک هٌبلؼِ قذیوی(17،16)گضاسؽ ؿذ 

قشاس  PEG-ADAکِ سحز دسهبى ثب  ADAهجشلا ثِ کوجَد 

 .(18)گضاسؽ ؿذُ اػز  1 گشفشِ ثَد اصدیبد حؼبػیز سیخ

 Wiskott-Aldrich) سٌدرم ٍیسکَت آلدریچ

syndrome ()WAS :) ثیوبسی ٍیؼکَر آلذسیچ یک ًقق

ایوٌی ًبدسی اػز کِ ثشای اٍلیي ثبس سَػي الفشد ٍیؼکَر دس 

گضاسؽ ؿذ. ایي  1954ٍسٍثشر آلذسیچ دس ػبل  1937ػبل 

ثیوبسی ثب ػلائن ػفًَز هکشس، سوبیل ثِ خًَشیضی ٍ اگضهب سظبّش 

هیبثذ. اهشٍصُ هـخق ؿذُ اػز کِ ایي اخشلال ًیف ٍػیؼی اص 

ػلائن سا اص جولِ اسَایویًَیشی، آسَدی، سشٍهجَػیشَدٌی خفیف سب 

ش سا دس ثشداسد ؿذیذ ّوشاُ ثب خًَشیضی ٍ حشی اػشؼذاد ثِ کبًؼ

هغلَة اػز  x. ٍیؼکَر آلذسیچ یک ًقق ایوٌی ٍاثؼشِ ثِ (19)

-WASP (wiskottکِ ًبؿی اص هَسبػیَى دس طى کذ کٌٌذُ 

Aldrich syndrome protein) ثبؿذ. ایي دشٍسئیي دس  هی

ػیؼشن ایوٌی راسی ٍ اکشؼبثی هـبسکز داسد ٍ دس سٌظین 

اکشیي دخبلز داسد.  ّبی ػلَلی ٍاثؼشِ ثِ ػیشَاػکلشَى دشٍػِ

: سـکیل ػیٌبدغ ایوًََلَطیک، اًشقبل دیبم،  ایي فشایٌذّب ؿبهل

. ایي افشاد سظبّشار (20)ثبؿذ  ّب هی هْبجشر ٍ سشؿح ػبیشَکبیي

سشیي سظبّش دَػشی دس ایي  دَػشی هشٌَػی داسًذ. اگضهب ؿبیغ

ثبؿذ. اگضهبی دَػشی دس ایي ثیوبساى غیش قبثل افششاق  ثیوبساى هی

ثبؿذ. ؿذر اگضهب دس  ای هی دسهبسیز اسَدیک ٍ دسهبسیز سغزیِاص 

% هَاسد دس ػبل اٍل صًذگی 71ایي ثیوبساى هشغیش اػز ٍ دس 

. (21)داس ؿَد  هوکي اػز ثب ػَدش ایٌفکـي ثبکششیبل ػبسهِ

ؿَد دس اکظشیز  هبیؼبر اگضهبیی کِ دس ایي ثیوبساى دیذُ هی

ّبی  یک اص هؼیبس ّیچ یبثذ ٍ هَاسد دس هبُ اٍل سَلذ سظبّش هی

. (22)دسهبسیز آسَدیک سا ًذاسًذ ٍ هؼوَلاً هقبٍم ثِ دسهبى ّؼشٌذ 

ؿَد ٍ ثش  هؼوَلاً دس ایي افشاد دیغ گبهبگلَثَلیٌویب دیذُ هی

ؿَد ػٌَح  اػبع سغییشاسی کِ دس ػولکشد َّهَسال ایجبد هی

IGG، IGM،IGA   ًشهبل یب افضایؾ یبفشِ اػز اهب ػٌَحIgE 

. احشوبلاً ثذلیل دیغ (23)ثبؿذ  افضایؾ یبفشِ هی ػشهی هؼوَلاً

سگَلیـي فیلاهبى اکشیي دس ثیوبساى هجشلا ثِ ٍیؼکَر آلذسیچ 

ایي افشاد دچبس ائَصیٌَفیلی خَى هحیٌی ّن هوکي اػز ثـًَذ 

(25، 24). 

Syndrome Hyper IGE (HIGES :) ایي اخشلال ثب

ّبی ػیٌَدَلوًَبسی، دَػز ٍ  سشیبد اگضهب، اػشؼذاد ثِ ػفًَز

ؿَد. اکظشیز هَاسد  خَى هـخق هی IgEافضایؾ ػٌح 

(HIGESِث )ّبی  ؿًَذ اهب فشم كَسر اػذَسادیک ایجبد هی

( ٍ اسَصٍهبل هغلَة STAT3اسَصٍهبل غبلت )هَسبػیَى دس 

اٍلیي ػلاهز ایي ( ًیض ٍجَد داسًذ. DOCK8)هَسبػیَى دس 

ثیوبساى اگضهبی دَػشی اػز کِ دس اٍایل ؿیشخَاسگی سظبّش 

ایٌفکـي ثبکششیبل ثب اػشبفیلَکک اٍسئَع یبثذ کِ هؼشؼذ ػَدش هی

 STAT3. هَلکَل (26)ثبؿٌذ  ّبی دَػشی ًیض هی ٍ ایجبد آثؼِ

ثشداسی اػز کِ ًقؾ کلیذی دس ثؼیبسی اص  یک فبکشَس ًؼخِ

بصی هیکٌذ. هَسبػیَى دس ایي طى ّوشاُ ّبی ػبیشَکبیٌی ث دبػخ

،  اػشبفیلَککی ّبی ػلائن ایوًََلَطیک )ػفًَز یاػز ثب یکؼش

 دٌَهَککی( ٍ غیش ایوًََلَطیک کِ ؿبهل چْشُ خـي،، کبًذیذایی

صیغ، دٌَهبسَػل، اػکَلیَصیغ، سبخیش دس سیضؽ شٍاػشئَد

ّبی  . ثشاػبع کََّسر(27)ثبؿذ  ّب ٍ ؿکؼشکی هی دًذاى

% گضاسؽ 65ًَس کلی اص كفش سب  یضاى فشکبًغ آلشطی ثِههخشلف 

فشکبًغ اگضهب  USAدس  2016ؿذُ اػز. دس کََّسسی دس ػبل 

هشغیش ثَدُ اػز.  2020% دس ػبل 100دس ایي ثیوبساى اص كفش سب 
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 آلزژیک شبِ ٍ آلزژیک تظاّزات با ّوزاُ ایوٌی ارثی خطاّای

ّای ایزاىشيَع چاقی در داًشجَیاى دختز داًشگاُ

 

سغن  هیضاى آلشطی ٍ آًبفیلاکؼی ػلی STAT3دسهَسبػیَى 

ػشهی ًؼجز ثِ گشٍُ کٌششل کِ ػٌح  IgEػٌَح افضایؾ یبفشِ 

IGE ؿَد ّشچٌذ  هـبثِ ٍ دسهبسیز آسَدیک داسًذ کوشش دیذُ هی

. (28)ٌَّص ًؼجز ثِ جوؼیز ػوَهی ایي هیضاى ثبلاسش اػز 

 دس STAT3 هَلکَل دس loss of functionهَسبػیَى ثب ثیوبساى

 دس بثٌذ.ی هی سظبّش ًَصادی دٍسُ دس صٍدسع اگضهبی ثب هَاسد % 75

 ّب ػل هبػز دگشاًَلاػیَى دس اخشلال دلیل  ثِ STAT3 فشم

اص  کوشش آلشطیک اخشلالار STAT3 هخشل فؼبلیز ثِ طبًَیِ

دس یک کََّسر  ؿَد. ثشخلاف سلَس هی دیذُ ّبی دیگش فشم

 % 38ٍآلشطی غزایی دس  STAT3ثیوبس هجشلا ثِ  58هشـکل اص 

هیضاى  % ثیوبساى گضاسؽ ؿذ اهب ایي18آلشطِّبی هحیٌی دس 

ثَد  DOCK8لشطی دس ثیوبساى ثب هَسبػیَى آکوشش اص فشکبًغ 

ثیوبسی ًبدس ثب سَاسص اسَصٍهبل هغلَة   DOCK8 . کوجَد(29)

اػز. هیضاى ؿیَع آى ًبهـخق اػز. ایي ثیوبسی اٍلیي ثبس دس 

گضاسؽ ؿذ. افشاد هجشلا ثب ػفًَز هکشس سٌفؼی،  2009ػبل 

ّبی ٍیشال )دبدیلَهب ٍیشٍع، هَلَػکَم کًَشبطیَصٍم ٍ  ػفًَز

بثٌذ. اگش چِ ایي ی ّشدغ ػیوذلکغ( دَػز ٍ اگضهب سظبّش هی

ٍ اگضهب داسًذ اهب  IgEوبساى دس سوبم هَاسد ػٌَح افضایؾ یبفشِ ثی

ّبی آسَدیک ّن هظل آلشطی  هوکي اػز کِ اص ػبیش ثیوبسی

غزایی ٍ آػن ٍ اصٍفبطیز ائَصیٌَفیلیک ٍ آًبفیلاکؼی ایذیَدبسیک 

ّب هَاسدی اص آلشطی  case report. دس ثشخی اص (30)سًج ثجشًذ 

دًجبل دسهبى ثیوبساى ثب  ُ کِ ثِغزایی ٍ آًبفیلاکؼی گضاسؽ ؿذ

دیًَذ هغض اػشخَاى ػلاین آلشطی ًیض ثْجَد یبفشِ اػز اهب 

. هَسبػیَى (31) اًلاػبر دس ایي صهیٌِ ًبکبفی ٍ هشٌبقن اػز

ؿَد  ثبػض ایجبد یک ًقق ایوٌی سشکیجی هی DOCK8دس طى 

ّبی آلشطیک هظل آػن ٍآلشطیِ  کِ اص خلَكیبر آى ثشٍص ثیوبسی

ّبی دبسَفیضیَلَطیک ثشٍص آلشطی دس ایي  . اهب هکبًیؼنغزایی اػز

 B reg(regulatory B ّبی  افشاد کبهلاً هـخق ًیؼز. ػلَل

cellکٌٌذُ  ( کِ سَلیذIL10 ثِ هجشلا ثیوبساى ّؼشٌذ دس 

اسَایویَى ًقؾ ایوًََػبدشػیَی داسًذ.  ٍ آلشطیک ّبی ثیوبسی

ای  یبفشِّبی کبّؾ  دبػخ  DOCK8ثب کوجَد  B regّبی ػلَل

دٌّذُ یک ًقق  داسًذ ٍ ایي ًـبى TLR9ثِ ػیگٌبلیٌگ 

اػز کِ هوکي  IL10کٌٌذُ  ّبی سَلیذ احشوبلی دس ایي ػلَل

-DOCK8اػز دس آلشطی هَطش ثبؿٌذ. اهب ٌَّص ّن ًقؾ

deficient B ecll ّبی آلشطیک ًبهـخق  ّب دس دبسَطًض ثیوبسی

 . (32)ثبقی هبًذُ اػز 

Deficiency Tyrosin kinase2 (Tyk2) : قجلاً سلَس

یک فشم اسَصٍهبل هغلَة ػٌذسم  Tyk2-Defؿذ ثیوبسی  هی

ّبی اخیشاً هـخق ؿذُ کِ ایي  اػز. اهب دس ػبلIgE  ّیذش

ثبؿذ ٍ یک اخشلال  ًوی IgE ثیوبسی احشوبلاً ػلز ؿبیغ ّیذش

 jaunsػوَ خبًَادُ  2کیٌبص  آیذ. سیشٍصیي حؼبة هی هجضایی ثِ

kinase ّبی  ٍ دس اسسجبى ثب سػذشَس ػیشَکبیيثبؿذ  هی  F   ، 

IL6-10-12-23 اًشقبل ػیگٌبل ایي هذیبسَسّب ثبؿذ لزا دس  هی

اٍلیي هَسد  2006ًقؾ کلیذی داسد. دس ػبل     F  خلَف  ثِ

Tyk2 deficiency  سَػيMinegishi et al  (33)گضاسؽ ؿذ .

ػبلِ  22گضاسؽ ؿذ اقبی  Minegishi et alثیوبسی کِ سَػي 

خفیف ٍ ػبلوًَلَصیغ ؿذیذ  BCGosisطادٌی ثَد کِ ثب ثیوبسی 

سظبّش کشد. اهب ػبیش  IL12ّبی  احشوبلاً ثِ ػلز اخشلال دس دبػخ

اًشظبس داسین دس ایي  IgE ًقبیق سکبهلی کِ دس ثیوبساى ّیذش

دلیل ٍجَد دسهبسیز آسَدیک ٍ افضایؾ  ثیوبس ٍجَد ًذاؿز. ٍلی ثِ

ثشای ٍی گزاؿشِ  IgEػشهی سـخیق ػٌذسم ّیذش  IgE ػٌح

ّبی هبیکَثبکششیبیی، ػبلوًَلایی ٍ  . اػشؼذاد ثِ ػفًَز(34)ؿذ 

ّبی داخل ػلَلی دس ایي ثیوبساى احشوبلاً هشثَى ثِ ًقق  ػفًَز

ًَس کلی  اػز. ثِ  IL12ثبؿذ کِ ٍاثؼشِ ثِ هی FƳ  دبػخ 

دس  TYK2 ّبی ثب کوجَد ػل T  ٍNKدس  FƳ  کبّؾ سَلیذ 

 ٍ ثبکششیبل ،ّبی ٍیشال ایجبد ػفًَز ثبػض IL12دبػخ ثِ 

. حشی ثؼوی اص ثیوبساى فٌَسیخ ؿَد هیداخل ػلَلی ّبی  ػفًَز

 MSMD (Mendelian susceptibility toق خبل

mycobacterial diseaseًَس  دٌّذ ٍ لزا ثِ ( سا اص خَد ثشٍص هی

ایوٌی سک طًی ّبی ًقبیق اسطی  یکی اص ػلز Tyk2-Defجبلجی 

ًظش دس کَدکبى ثب سَثشکلَصیغ ؿذیذ هذیذ کِ ثبیذ آ حؼبة هی ثِ

. اگش چِ دس هَسد هیضاى فؼبلیز ٍ ثیبى دشٍسئیي (35)گیشد  قشاس

Tyk2 ّبی آلشطیک اًلاػبر کبفی دس دػششع ًیؼز  دس ثیوبسی

دّذ اکؼذشؿي ٍ ثیبى ایي  اهب ؿَاّذی ٍجَد داسد کِ ًـبى هی

ّبی آلشطیک ثب ٍاػٌِ  ایجبد دبػخ ی هَؿی دسّب ًوًَِ هَلکَل دس

TH2 سش ٍ ثیـششی لاصم اػز سب  ًقؾ داسد لزا هٌبلؼبر کبهل
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  ػباس خليلی
 

ّبی آلشطیک اًؼبًی ّن هـخق کٌذ  ًقؾ آى سا دس ثیوبسی

ثؼیبس ًبدس گضاسؽ  Tyk2. هَاسد ثیوبسی ثبلیٌی ًقق ایوٌی (36)

 Hyper IgE- like  ٍnon Hyperؿذُ اػز ٍ ّش دٍ فٌَسیخ 

IgE syndrome   دس ایي هَاسد گضاسؽ ؿذُ اػز ٍ هٌبلؼبر

اص  ثیـششی لاصم اػز سب هبّیز ایي اخشلال ثیـشش ؿٌبػبیی ؿَد.

ػخز اػز لحبٍ ثبلیٌی ؿک سـخیلی ثِ ایي ثیوبسی ثؼیبس 

كَسر آؿکبس  ِ سبثلَی ثبلیٌی ٍ سظبّشار آى ثٍِیظُ ٌّگبهی ک ثِ

 .(37) ثشٍص دیذا ًکٌذ

Phosphoglucomutase-3 Deficiency (PGM3) :

هـخق ؿذُ کِ اخشلال گلیکَصیلاػیَى دسسػذشَسّب، 

ّب هٌجش ثِ  ػیشَکبیي ّبی کوذلوبى ٍ ّب، دشٍسئیي ایوًََگلَثَلیي

ؿَد. چشا کِ ایي حبلز دس ػولکشد  ًقبیق ایوٌی اٍلیِ هی

دس سَلیذ  PGM3یکٌَاخز ػیؼشن ایوٌی ًقؾ اػبػی داسد. 

ًقؾ هْوی داسد. لزا  protein glycosylationػبص اكلی  دیؾ

ّبی ٍاثؼشِ ثِ گلیکبى هظل ػیگٌبلیٌگ  کوجَد آى دس دشٍػِ

کٌذ  ایوًََلَطیک ٍ سـخیق ػلَل سَػي ػلَل اخشلال ایجبد هی

ؿبهل دسهبسیز  PGM3. سظبّشار ثبلیٌی ثیوبساى ثب کوجَد (38)

ّبی هکشس  ػفًَز-ػشهی  IgEافضایؾ ػٌح  -آسَدیک ؿذیذ 

اػکَلیَصیغ اهب دیگش ػلائوی کِ ایي  –ثشًٍـکشبصی  -َػشی د

دّذ  افششاق هی STAT3 ٍDOCK8اخشلال سا اص هَسبػیَى طى 

ّوشاُ ثب آثؼِ ػشد، کبًذیذیبصیغ  PGM3ایي اػز کِ کوجَد 

ٍ سبخیش دس  joint hyperfelexibility-هَکَکَسبًئَع هضهي، 

ّبی ٍایشال دس ایي  ّبی ؿیشی ًیؼز. اگش چِ ػفًَز سیضؽ دًذاى

ًیؼز.  DOCK8ؿَد ٍلی ثِ ؿیَع هَسبػیَى  ثیوبساى دیذُ هی

دس ػَم اخشلالار ػلجی ؿٌبخشی اٍلیِ ٍ ّیذَهیلیٌبػیَى دس 

 STAT3 ٍ DOCK8ایي ثیوبساى دیذُ ؿذُ کِ دس ثیوبساى 

 دس ایي افشاد TH2ّبی  ٍجَد ًذاسد. افضایؾ سشؿح ػبیشَکبیي

کٌٌذُ سظبّشار اسَدیک ٍ ّیذشگبهبگلَثَلیٌویب  اگشچِ سَجیِ

ّب ٍ اخشلالار اسَایویَى  سَاًذ ثبؿذ اهب ًقؾ اى دس ٍاػکَلیز هی

ثیوبس  20ای کِ سٍی  . دس هٌبلؼِ(40،39) کلیِ ًبهـخق اػز

سشیي  كَسر گشفشِ ثَد ؿبیغ PGM3 deficiencyثب هَسبػیَى

اگضهبی آسَدیک ) ّبی یوبسیاخشلال ایوًََلَطیک دس ایي افشاد ث

 ّبی هکشس دَػز ٍ سیِ، افضایؾ ػٌَح ، ػفًَز(آػن آسَدیک،

IgE  ػشهی ٍ ائَصیٌَفیلی خَى هحیٌی ثَدًذ. دسهبسیز آسَدیک

كَسر ٍ چیي  - هشَػي سب ؿذیذ ثِ ًَس ؿبیغ دس ًبحیِ اػکبلخ

ایٌگَئیٌبل ٍجَد داؿز کِ اص اٍایل ؿیشخَاسگی سب دٍساى کَدکی 

فَسم ٍ ٍاػکَلیز داؿشٌذ. دس  هیـذ. دٌج ثیوبس، اسیشن هَلشیبفز ی

ثیوبس هجشلا آلشطی غزایی ٍ آلشطی  8ثیوبس اص  5هٌبلؼِ دیگشی 

 . (42،41) داسٍیی اص خَد ًـبى دادًذ

Comel-Netherton syndrome (CNS :) ػٌذسمCNS 

(Comel-Netherton syndromeثیوبسی )  ًقق ایوٌی ًبدس

ػیؼشن اػز ثب الگَی سَاسطی اسَصٍهبل هغلَة کِ ًبؿی اص  هَلشی

 serine proteaseدس طى loss of functionهَسبػیَى 

inhibitor Kazal-type 5(SPINK5هی )  ثبؿذ. فؼبلیز هْبس

ًـذُ دشٍسئبصّبی دَػز ًبؿی اص ایي هَسبػیَى ثبػض سشؿح 

ٍ فبکشَسّبی  T F  ٍIL-8الشْبثی هظل  ّبی دیؾ ػیشَکبیي

  thymic stromal lymphopoietin (TSLP)دشٍآلشطیک هبًٌذ

 TSLPثبػض افضایؾ سشؿح   T Fٍ  1ؿَد. ایٌششلَکیي  هی

ّبی فؼبل ؿذُ ثیبى  ػل اػز ّوشاُ ثب هبػزؿَد کِ قبدس  هی

. هیضاى ثشٍص ایي (43)سا افضایؾ دّذ  TH2ّبی  ػبیشَکبیي

ثبؿذ. ػلائن  ذ ؿذُ هیًَصاد سبصُ هشَل 200000ثِ  1ثیوبسی 

ثبلیٌی هوکي اػز دس ثذٍ سَلذ یب دس ّفشِ ّبی اٍل ثؼذ اص سَلذ 

کْیش  –ظبّش ؿَد. سظبّشار دَػشی ؿبهل خـکی هٌشـش دَػز 

لیکٌیفیکبػیَى دَػز دس ًَاحی فلکؼَسال  - اسیشن –اًظیَادم  -

 -. ایکشیَصیغ(44)ثبؿذ  ٍ هبیؼبر ایکشیَصیفَسم هبدسصادی هی

bamboo hair اسیششٍدسهی ٍ اػشؼذاد  - ))سشیکَسکؼیب ایٌَاطیٌبسب

ثبلا سظبّشار سیذیک  IGEّبی اسَدیک ّوشاُ ثب ػٌَح  ثِ ثیوبسی

ثبؿذ. اخشلالار ایوًََلَطیک هظل ًقق ایوٌی  ثیوبساى هی

ّن دس ایي  selective antibody deficiencyَّهَسال ٍ 

ایي ثیوبساى  کٌٌذُ حیبر دس ؿَد. ػَاسم سْذیذ ثیوبساى دیذُ هی

ّبی ؿذیذ دَػشی، ػذؼیغ، دّیذساسبػیَى  هظل ػفًَز

ػَء سغزیِ ٍ اخشلال سؿذ اص دیگش  –اػْبل  - ّیذشًبسشهیک

بثز . دس ایي ثیوبساى آسَدی جضء ط(43)ثبؿٌذ  سظبّشار ثیوبسی هی

كَسر هبیؼبر اگضهبسَییذی اػز  ػلائن اػز. سظبّشار دَػشی ثِ

بؿذ ٍ اص لحبٍ سَدَگشافی کلاػیک ث کِ گبّب ّوشاُ ثب سشؿحبر هی

ؿًَذ. ػبیش ػلائن  ّبی دسهبسیز اسَدیک ًوی هحذٍد ثِ هکبى
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آلشطی غزایی ٍ  ، اًظیَادم ،سیٌیز آلشطیک،آسَدیک ؿبهل آػن

ثبؿٌذ. ائَصیٌَفیلی خَى هحیٌی ّوشاُ  ّبی اػشٌـبقی هی لشطیآ

اخشلبكی  IgEچٌیي افضایؾ ػٌح  ٍ ّن IgEثب افضایؾ ػٌَح 

ّب دس ایي افشاد فشکبًغ ثبلایی داسد. اصٍفبطیز airborneغزاّب ٍ 

گضاسؽ ؿذُ کِ ثب اخشلالار  ائَصیٌَفیلیک ّن دس ایي ثیوبساى

. دس یک کََّسر (45)ای ٍ سؿذ اسسجبى دادُ ؿذُ اػز  سغزیِ

ػبل  6/11ثب هشَػي ػي  CNSثیوبس هجشلا ثِ  21گزؿشِ ًگش 

% افشاد 2/84دس  IgEی ثب ٍاػٌِ ؿَاّذ ثبلیٌی آلشطی غزای

آلشطى  1-12ّبی غزایی دس ّش ثیوبس اص  گضاسؽ ؿذ. سؼذاد آلشطى

هظجز کبرة  %3/38اخشلبكی غزاّب دس  IgEهشغیش ثَد. ػٌَح 

ثَد. یک ػَم ثیوبساى کِ ّوگی ثیوبسی ؿذیذ داؿشٌذ 

آًبفیلاکؼی ثِ هبّی، کٌجذ، ؿیش گبٍ، ثبدام صهیٌی ٍ سخن هشؽ 

ای ٍ  ّبی غزایی ٍ اخشلالار سغزیِ ع ثبلای آلشطیداؿشٌذ. ؿیَ

سؿذ ًبؿی اص آى سذاثیشهشاقجشی ّوِ جبًجِ سا دس ایي ثیوبساى 

 .(46)کٌذ  ایجبة هی

Immune dysregulation polyendocrinopathy 

enteropathy ، X-linked (IPEX:) هَلکَلForkhead 

box protein 3 (FOXP3) ِثشداسی اكلی  فبکشَس ًؼخ

T reg (CD4ّبی  ػلَل
+
CD25

Hi
CD127

Loثبؿذ.  ( هی

ؿَد کِ دس ٍاقغ  هی IPEXَى دس ایي طى هَجت ثیوبسی هَسبػی

 ثبؿذ. طى ّبی هًََطًیک اسَایویَى هی دشٍسَسبیذی اص ثیوبسی

FOXP3 کشٍهَصٍم ػبًششٍهشیک ًبحیِ دس X کِ داسد قشاس 

 DNA-binding domain هٌٌقِ اخشلال ثبػض آى هَسبػیَى

 سا Treg ّبی ػلَل ػولکشد ٍ سکبهل ًْبیشبً ٍ ؿَد هی دشٍسئیي

 Tّبی  دّذ. فؼبلیز غیش قبثل کٌششل ػلَل هی قشاس سبطیش سحز

ؿَد  هَجت الشْبة، اسَایویًَیشی ٍ اخشلالار هشبثَلیک هی

. فشم هؼوَل ثیوبسی ػلائن صٍدسع داسد کِ دس ػبل اٍل (48،47)

کٌذ. دسهبسیز آسَدیک، اًششٍدبسی، دیبثز ٍاثؼشِ ثِ  سَلذ ثشٍص هی

ّبی خَى هحیٌی  ّب ٍ ائَصیٌَفیل لٌفَػیزاًؼَلیي ٍ افضایؾ 

ثبؿذ.  اص دیگش ػلائن ؿبخق ثیوبسی هی hyper IGEثب  ّوشاُ

سش اص آى  ثؼیبس هشٌَع IPEX ًیف ػلائن ثبلیٌی دس ثیوبساى 

یق ؿذ. ایي سٌَع دس سظبّشار سـخ چیضی اػز کِ قجلا فکش هی

هَقغ سا هوکي اػز ثِ سبخیش  صٍدٌّگبم ٍ اقذاهبر دسهبًی ثِ

ٍ ثیبى  Treg cellّبی  گیشی سؼذاد ػلَل ٌذاصد. اًذاصُثی

FOXP3 ّبی  ّویـِ سـخیلی ًیؼز صیشا سؼذاد ػلَلTreg 

خیلی ًبدس  FOXP3اغلت ًشهبل اػز ٍ فقذاى کبهل ثیبى طى 

 195هقبلِ ثب  75. دس یک هٌبلؼِ هشٍسػیؼشوبسیک اص (49)اػز 

ذ ٍ داؿشٌ FOXP3ثیوبس جٌغ هًَض کِ ّوگی هَسبػیَى طى 

سشیي ػلاهز ثبلیٌی  گزاؿشِ ؿذُ ثَد ؿبیغ IPEXسـخیق 

%(، 1/62 %( ثَد ٍ ػذغ سظبّشار دَػشی )9/97اًششٍدبسی )

%(، 5/38%(، اخشلالار ّوبسَلَطیک )3/53اًذٍکشایٌَدبسی )

%(، دیگش اخشلالار هشثَى ثِ ػیؼشن ایوٌی 40ّب ) ػفًَز

سؽ ؿذ. %( ثِ سشسیت ؿیَع گضا4/16%( ٍ ػَاسم کلیَی )1/22)

آلشطی غزایی ٍ آًوی ّوَلیشیک اسَایویَى ثب هیضاى  ،ٍجَد اگضهب

ؿَک ػذشیک  - ثقبء ثبلاسش هشسجي ثَد دس حبلیکِ سشٍهجَػیشَدٌی

قشاس داؿز   repressor domainّبیی کِ دس ًبحیِ  ٍ هَسبػیَى

. ائَصیٌَفیلی خَى (50)ثب هیضاى هشگ ٍ هیش ثبلاسش اسسجبى داؿز 

ػشهی دس اکظشیز ثیوبساى دیذُ  IgEٌَح هحیٌی ٍ افضایؾ ػ

ّبی کلاػیک ٍ ؿذیذ ثیوبسی. ّش  فشم خلَف دس ؿَد ثِ هی

ؿَد ٍ هوکي اػز ثب  ى دیذُ ًویاچٌذ کِ ّویـِ دس سوبم ثیوبس

ػشهی  IgE ؿذر ثیوبسی دس اسسجبى ًجبؿذ. دس کل ًشهبل ثَدى 

  .(51)ثبؿذ  ًوی IPEXسد کٌٌذُ 

 گيزی ًتيجِ

ّبی  ؿبیؼی اص ثؼوی ثیوبسی ػلاهز ًؼجشبً ّبی آلشطیک ثیوبسی

سَاًٌذ ثبؿٌذ. حشی دس ثشخی اص اًَاع ًقبیق  ًقق ایوٌی اٍلیِ هی

حؼبة  ػلاهز اكلی ٍ ؿبخق هْن ثیوبسی ثِایوٌی اٍلیِ 

یٌذ کِ ثشای سـخیق ًقق ایوٌی ثؼیبس فبکشَس سؼییي کٌٌذُ آ هی

 ثبؿٌذ. ٍجَد ػلائن آلشطیک ؿذیذ دس ثیوبساى ثِ خلَف هی

سظبّشار آلشطیک دَػشی هظل اگضهبی آسَدیک ٍ ّوشاّی ایي 

ّبی هکشس ًیبص ثِ ثشسػی ػیؼشن  سظبّشار دَػشی ثب ػفًَز

کٌذ ٍ هؼیش جؼشجَی ثیوبسی  ایوٌی سا دس ایي افشاد ایجبة هی

ای سا ثشای دضؿک ّوَاسسش کشدُ ٍ ثب سـخیق صٍدسع سش  صهیٌِ

 .گزاس ثبؿذ یشدس دشٍگٌَص ثیوبساى سب حذٍدی هوکي اػز سبط

 ًذاسد حاهی هالی:

 .ٍجَد ًذاسد تؼارض در هٌافغ:
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Introduction: Inborn error of immunity (IEI) includes variety of genetic disorders that affect both the 

innate and acquired immune system. The number of primary immune deficiency disorders is increasing 

due to advanced laboratory testing methods. The patients with IEI are susceptible to multiple infectious 

and non-infectious diseases، including autoimmune disorders، allergies، and malignancies. Several 

studies have shown an increasing prevalence of non-infectious disorders in patients in IEI. Among the 

non-infectious manifestations of primary immunodeficiency، allergic symptoms can play an effective 

and important role in diagnosis and treatment of these patients. Articles were searched in Google 

Scholar، PubMed، Web of Science، and Scopus databases. In this review، we have tried to use the latest 

and most reliable articles related to the subject that have been published in Persian and English 

language. 

Conclusion: Allergic diseases can be a common part of some primary immunodeficiency diseases. 

Even in some types of primary immunodeficiency، they are considered the main symptom and 

important indicator of the disease، which are very decisive factors for the diagnosis of 

immunodeficiency. 
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