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 یمونولوژیا 12بخش 

 یمنیا ستمیس یمادرزاد یخطاها یبه بررس یریجهت گـ 164فصل 

 یمونولوژیا :12بخش 

 

 هافیو تعر یمرور کل

 (Infection Red Flagsهشدار ) یهاعلائم و نشانه .۱

 PIDDها با ها و ارتباط آنانواع عفونت .2

 (یو التهاب یمنی)خودا یرعفونیتظاهرات غ .۳

 هاو مثال یماریخاص ب یالگوها .4

 یمرور کل. 1

 .کنندیرا مختل م یمنیا ستمیسعملکرد  ایاختلال هستند که رشد  4۵0از  شی( شامل بPIDDs) هیاول یمنینقص ا یهایماریب

 شودمی دهیهم د تردهیچیتوارث پ یالگوها یپاتوژن منفرد هستند، ول یجهش ژن کیاز  یناش هایماریب نای اغلب. 

 یهایماریممکن است به ب هیها نادر بوده و علائم اولبروز آن رایز ،شودمیانجام  ریبا تأخ معمولاً هایماریب نیو درمان ا صتشخی 

 نسبت داده شوند. یکودک عیشا

 مرگ شود. ایها برگشت اندام رقابلیغ بیمنجر به آس تواندیم صیدر تشخ رتأخی 

 دیشد یبیترک یمنیکمبود ا ینوزادان برا غربالگری (SCIDفقط تعداد کم )کندیم ییرا شناسا هایماریب نیااز  ی. 

 مشکوک به  ینیبا تظاهرات بال دبای پزشکانPIDD .آشنا باشند 

 تغییر کرده است.  2024کاملا در نلسون  این فصل  یهمکاران گرام

این نکته از ، ساله  اینجانب در  تالیف کتب و تدریس امتحانات ارتقا و بورد 12)در تجربه 

 درصد امتحانی است( 100که به تازگی تغییر کرده است   2024نلسون 
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Section 164 

 یمادرزاد یخطاها یبه بررس یریجهت گ

 یمنیا ستمیس
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 nk cells ـ167فصل 

 

 

 NK (Natural Killer)عملکرد سلول 

 یها: سلولیدکلی نقش NK در مقابله  یذات یمنیا ستمیاز س یاتیکنترل رشد تومورها و متاستاز دارند و بخش حدر  ینقش مهم

 هستند. هاروسیو یبرخ ژهیها به وبا عفونت

 دارند. یمنیخودا یهاواکنش لیو تعد یمنیا یهاپاسخ یهماهنگ ،یمنیا میدر تنظ ی: نقش مهمیمنیا متنظی 

 سلول  تی: فعالهاگنالسی تعادلNK مقدار  زبانیسالم م یهاکننده است. سلولو فعال یمهار یهاگنالیس نیل ببر اساس تعاد

 .شودمی NKسلول  یکشندگ تیسطح خود دارند که باعث مهار فعال یرا رو I (MHC I)کلاس  MHC یهااز مولکول ییبالا

 انیآلوده کاهش ب ای ماریب یهاناسالم: سلول یهاسلول صتشخی MHC I کننده سلول فعال یهارندهیگ یابر ییگاندهایدارند و ل

NK که منجر به کشته شدن آنها توسط سلول  کنندیم انیبNK شودمی. 

 سلول  دهدیتعادل اجازه م نی: احفاظتی نقشNK داخل و خارج  یهایباکتر ،یقارچ یهاتومورها، عفونت ها،روسیدر برابر و

 کند. جادیها محافظت او انگل یسلول

 هاروسیاز و یاری: بسیمنیاو فرار از  هاروسوی MHC I یهاتوسط سلول ییتا از شناسا دهندیرا کاهش م T ( کشندهCTL فرار )

 .رندیقرار گ NKتوسط سلول  ییدر معرض شناسا شتریها بسلول نیا شودمیباعث  نیا یکنند، ول

 :اصلی عملکرد سه

 نیکایو کم نیتوکیسا دیتول (۱

 هاسلول ریمحور با ساتماس یهمکار (2

 (یتیسیتوتوکسی)س میمستق یندگکش (۳

وابسته  یو در کشندگ کنندیارتباط برقرار م یقیتطب یمنیا ستمیبا س NK (CD16)سلول  Fc رندهیگ قی: از طریقیتطب یمنای با تعامل

 نقش دارند. یبادیبه آنت

 تغییر کرده است.  2024کاملا در نلسون  این فصل  یهمکاران گرام

این نکته از ، دریس امتحانات ارتقا و بوردساله  اینجانب در  تالیف کتب و ت 12)در تجربه 

 درصد امتحانی است( 100که به تازگی تغییر کرده است   2024نلسون 
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Section 167 

nk cells 
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 NK (NK Cell Deficiency - NKD)نقص سلول  علل

 یها: سلولیاتحی نقش NK اند.مهم یروسیو یهاتمقابله با عفون یبرا 

 هایشاخصه NKDنقص سلول  یبرا دیو تبخال با یروسیو یو مقاوم پوست دیشد یهابا عفونت مارانی: بNK شوند. یابیارز 

 است. ینوع نقص ضرور نییتع یبرا یکیژنت یهاشیعملکرد، آزما ی: علاوه بر شمارش و بررسیقطع صتشخی 

 پوشش :NKD هیاول یمنیا یهااز نقص یبخش کوچک (PIDsاست که تشخ )است. زیبرانگو درمان آنها چالش صی 

 یانسان یلومایهرپس و پاپ یهاروسیبه و افتهیشیافزا تیعلامت: حساس نیترعشای (HPV.) 

 کاهش سلول  لدلایNKمانند  یمنیکننده اسرکوب یاسترس، و مصرف داروها د،یشد یهایماریبه علت ب تواندی: م

 باشد. نیمرکاپتوپور-۶و  ن،یوپریآزات ن،یکلوسپوریس کوفنولات،یما دها،یکواستروئیکورت

 یهانوسان سلول لی: به دلشآزمای تکرار NKدییتأ یا نقص واقعانجام شود ت یحداقل سه بار و با فاصله زمان دیبا شی، آزما 

 شود.

 NKسلول  یصیتشخ یهاشیآزما

 سلول درصد و شمارش NKانیجر یتومتری: با استفاده از س (Flow Cytometryو شناسا )یمارکرها یی CD16  وCD56 جام ان

 .شودمی

 سلول  یهارگروهزیNKنیب توانندینم هاشیآزما شتری: ب CD56^bright  وCD56^dim یهاشیآزما قائل شوند، اما زیتما 

 را مشخص کنند. زیتما نیممکن است ا یاضاف یبا مارکرها ترقیدق

 نسبتهارگروهینسبت ز یابارزی : CD56^bright  بهCD56^dim مانند کمبود  ییهایماریب صیدارد، مخصوصاً در تشخ تیاهم

GATA2. 

 NKسلول  یعملکرد یهاآزمون

 :NKسلول  کشندگی آزمون

 میکروم سنتی روش ( ۵۱^رهاشدهCrکه ن )است. ویواکتیمواد راد ازمندی 

 کنندیاز آن استفاده م هاشگاهیآزما شتریکه ب یکشندگ تیفعال یریگاندازه یبرا انیجر یتومتریبا استفاده از س ننوی روش. 

 یهابه درصد سلول جنتای NK دارد. یموجود در نمونه بستگ 

 :CD107a وندگرانولاسی آزمون

 CD107a (LAMP-1) سطح سلول  یاست که رو ینیپروتئNK ابدییم شیافزا ونیسبعد از فعال شدن و دگرانولا. 

 فعال شدن سلول  زانینجام شده و ما انیجر یتومتریتست با س نایNK دهدیرا نشان م. 

 یها: مستقل از درصد سلولتمزی NK شودمی یریگمنفرد اندازه یهاسلول یاست چون رو. 

 ونیولاساگر دگران یمختل باشد حت یموارد کشندگ یو ممکن است در بعض ردیگیرا اندازه نم یکشندگ ماًی: مستقبمعای 

 باشد. یعیطب
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 یلکوپن ـ171فصل 

 

 کند.( بیشترین مقدار نوتروفیل حین تولد است، سپس در چند روز اول سریعاً افت می۱

 شوند.لکوسیت را شامل میو  لینوتروف ینسبت مساوسالگی  ۵در  درصد و 20ـ۳0( در طی شیرخوارگی نوتروفیل 2

 .شودمیرا شامل  WBCدرصد کل  ۷0در بزرگسالی 

 

 

 171فصل 

Section 171 

 یلکوپن
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 ( نوتروپنی:۳

- 200 >  آگرانولوسیتوز 

- ۵00 >  نوتروپنی شدید 

- ۱000 >    > ۵00  نوتروپنی متوسط 

- ۱۵00 >    > ۱000   نوتروپنیmild 

 شودمیچند روز ایجاد  نوتروپنی حاد: در عرض. 

  کشد.ماه طول می ۳نوتروپنی مزمن: نوتروپنی که بیش از 

 

 گیرد:نوتروپنی مزمن در اثر سه علت ذیل صورت می

 کاهش تولید -

 افزایش تخریب -

 هاگیر افتادن نوتروفیل -

 گیرد.می ارثی و نقایص درونی صورت علل نوتروپنی به صورت اختلالات اکتسابی یا در اثر علل خارجی و یا در موارد نادرتر
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 بار-نیاپشت روسیبه و تیو حساس Tregopathies – یمنیا میاختلالات تنظـ 174 فصل

 

 

 اتیو کل فیتعر

Tregopathies نیاند. اشناخته شده یمنیعلوم ا یالمللنیب هیهستند که توسط اتحاد هیاول یمنینقص ا یهایماریاز ب یارمجموعهیز 

استعداد  د،یالتهاب شد ،یمنیخودا تواندیاند که ماههمر یمنیا میاز اختلال تنظ یهمه با درجات یمتنوع بوده ول ینیدر شکل بال هایماریب

 کند. جادیرا ا ویفراتیلنفوپرول یهایماریب ایسرطان و 

 صیتشخ

 میبدخ ریغ ویفراتیلنفوپرول یهایماریب ای تیکول ز،یرمقاوم به درمان، اختلالات غدد درون ای دیزودرس، شد یمنیکه خودا یمارانیب در

 ر نظر گرفته شود.د Tregopathy دیدارند، با

کل اگزوم  یابییتوال ایهدفمند  یهاپنل قی( از طرNext Generation Sequencing) یابییتوال دیبا استفاده از نسل جد یقطع صیتشخ

(Whole Exome Sequencing انجام )شودمی. 

 درمان

 موجود است: Tregopathiesاز  یبرخ یهدفمند برا درمان

 Abatacept پروتئ(یوزیف نی CTLA4-Igدر درمان س )در کمبود  ونیفراسیو لنفوپرول هیر ینینابیب یهایماریمقاوم، ب یتوپنی

CTLA4 نیو نقص پروتئ LRBA .موثر است 

 Jakinibs مهارکننده(یها Janus kinaseدر درمان علائم اختلال تنظ )یشیافزا یهااز جهش یناش یمنیو خودا یمنیا می 

 دارند. کاربرد STAT3و  STAT1عملکرد 

 خون یادیبن یهاسلول وندپی( سازHCTم )از  یاریبس یبرا یدرمان قطع تواندیTregopathies .باشد 

 تغییر کرده است.  2024کاملا در نلسون  این فصل  یهمکاران گرام

این نکته از ، کتب و تدریس امتحانات ارتقا و بورد ساله  اینجانب در  تالیف 12)در تجربه 

 درصد امتحانی است( 100که به تازگی تغییر کرده است   2024نلسون 
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Section 174 

و  Tregopathies – یمنیا میاختلالات تنظ

 بار -نیاپشت روسیبه و تیحساس
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 (EBV Susceptibility Disordersبار )-نیاپشت روسیبه و تیحساس

 EBV روسیو

را  یمونونوکلئوز عفون ایمت هستند بدون علا ایافراد مبتلا  شتریاست. ب B یهاولبه سل ژهیو لیهرپس با تما-از خانواده گاما یروسیو

ها از جمله موجب انواع نئوپلاسم تواندیزا بوده و مسرطان روسیو نیهمچن EBVکه معمولاً خود محدودشونده است.  کنندیتجربه م

 شود. EBVعضلات صاف مرتبط با  ینازوفارنکس و معده و تومورها یهانومی، کارسB ،T ،NKسلول  یهالنفوم

 و پاتوژنز یمنیا پاسخ

مثل  یذات کیتوتوکسیس یهاتیلنفوس ریو سا EBVکشنده خاص  T یهاتوسط سلول EBVآلوده به  B یهاسلول ه،یعفونت اول در

 لیرا تشک روسیمخزن و فرار کرده و یمنیآلوده از پاسخ ا B یهاسلول یحال، برخ نی. با اروندیم نیاز ب iNKTو  NK ،γδ T یهاسلول

 .ودفعال ش واندتیکه م دهندیم

 و درمان صیتشخ ،ینیبال تظاهرات

 به  تیبا اختلالات حساس مارانبی ٪۵0از  شبیEBV  مرتبط با  ویفراتیلنفوپرول یماریبار دچار ب کیحداقلEBV شوندیم. 

 مرتبط با  یهایماریب رسای مستعد آنهاEBV  مانندHLHهستند. نیرهوچکیو غ نی، لنفوم هوچک 

 است. عیشا زین ینمیبولسگاماگلوید ایو/ ینمیپوگاماگلوبولیه ،ییایباکتر یویمکرر ر یهاعفونت گر،ید یروسیو دیشد هایعفونت 

 شودمیانجام  یکیژنت یهاو تست یمنیکامل ا یابیبا ارز صتشخی. 

 آنت مابیتوکسری شامل درمان(ضد  یبادیCD20برا )یهاحذف سلول ی B  آلوده بهEBVزیها و تجو، درمان عفونت 

 است. نیونوگلوبولمیا

EBV ( مزمن فعالChronic Active EBV - CAEBV) 

 ینیو تظاهرات بال فیتعر

CAEBV مشخص  تیهپات وکبد و طحال  یشدگبزرگ دار،یپا ینادر است که با تب، لنفادنوپات کیستمیس ویفراتیلنفوپرول یماریب کی

 .یمنیخودا یرمایب ای یمیبدخ ه،یثانو ای هیاول یمنیبدون وجود نقص ا ،شودمی

لنفوم  ای یبه لوسم شرفتیپ وچند ارگان  یی، نارساHLHمثل  یو کشنده با عوارض دیعلامت تا شدو کم فیاز شکل خف تواندیم یماریب

 باشد. ریمتغ

 .ماندیم یصورت مزمن و قابل توجه بالا باقدر خون به EBV روسیو سطوح

 صیتشخ

 دبای CAEBV مزمن  شینامشخص و افزا که التهاب مزمن یمارانیرا در بEBV  درPCR .خون دارند، در نظر گرفت 

 آلوده به  یهانوع سلول یابارزیEBV (T ای NK با )PCR داشده توسط فلو ج یطیخون مح یاهستهتک یهاسلول یبر رو

 .شودمیانجام  in situ ونیداسیبریو ه یمیستوشیمونوهیا یزیآمبا رنگ یبافت یبررس ای یتومتریسا
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 نیگزیجا یهادهندهمنابع و  ریاز سا HSCTـ 178فصل 

 

 پردازیم:همکاران گرامی این فصل از نلسون اهمیت سؤالی ندارد و فقط به چند نکته مهم می

 عبارتند از: HSCTمنابع جایگزین برای 

 خون بند ناف غیرخویشاوند (۱

 پلوتایپ یکسانهاHLAخویشاوندهای با  (2

 دهنده غیرخویشاوند سازگار (۳

 بنیادی خونساز اتولوگ عبارتند از: های پیوند سلولاندیکاسیون

 

 

 

 178فصل 

Section 178 

HSCT نیگزیجا یهامنابع و دهنده ریاز سا 
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 HSCT یعوارض عفونـ 180فصل 

 

 دهد.، نقص ایمنی شدید ولی گذرا رخ میHSCTدر گیرندگان پیوند 

 به موارد ذیل بستگی دارد: HSCTخطر عفونت در گیرندگان 

 مرحله پس از پیوند (1

 سرکوب ایمنی مداوم (2

 ، موکوزیت(GVHDاختلال در عملکرد سدهای محافظتی )کاتترهای کارگذاری شده،  (3

 های از قبل موجودعفونت (4
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Section 180 

 HSCT یعوارض عفون
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Fig. 180.1 Phases of opportunistic infections among allogeneic HSCT recipients. (From Centers for Disease Control and Prevention; 

Infectious Disease Society of America; American Society of Blood and Marrow Transplantation. Guidelines for preventing 

opportunistic infections among he matopoietic stem cell transplant recipients [published correction appears in MMWR Recomm Rep. 

2004 May 14;53(19):396]. MMWR Recomm Rep. 2000;49(RR-10):1–CE7.) 
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 HSCT ررسیاثرات د ـ181فصل 

 

HSCT رود.های بدخیم و غیر بدخیم به کار میبرای بیماری 

 درمان به طور کلی به صورت کموتراپی و رادیوتراپی برای جلوگیری از رد پیوند است.

 خلاصه عبارتند از:دهد، به طور رخ می HSCTخطراتی که به صورت حاد به دنبال 

 سرکوب ایمنی شدید 

 خطر عفونت 

 GVHD 
 دارد. Neurocognitiveدوزهای بالا و نوع کموتراپی و رادیوتراپی خطر نارسایی تخمدان، نازایی و مشکلات 

 تابش اشعه تمام بدن نشانگر افزایش بارز خطر عوارض تأخیری بعد از پیوند قرار دارند.
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 اثرات اندوکرین:

 قرار گیرند، عارضه آن اختلال رشد است. HSCTودکان قبل از بلوغ تحت اگر ک

 مزمن و درمان با کورتون در اختلال رشد تأثیرگذار است. GVHDهمچنین 

 آید:اختلال رشد در اثر موارد ذیل به وجود می

 ( آسیب مستقیم صفحات غضروفی۱

 باشد.می GH( اثر روی محور هیپوتالاموس ـ هیپوفیز که باعث کاهش 2


