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ت. اوست که بشر را دانش پایان اسسپاس و ستایش شایستة پروردگاری که کرامتش نامحدود و رحمتش بی

بیاموخت و با قلم آشنا کرد. به انسان رخصت آن داد که علم را به خدمت گیرد و با قلم خود و رسم خطوط 

 گویا آن را به دیگران نیز بیاموزد.

چه را ام کن تا در آموختن نلغزم و آنجویان راهت قرارم ده و یاریخدایا از شاکران درگاهت و حقیقت

 شایستگی عرضه کنم. آموختم، به

 آخرین با مطابق و نوین سبک به کشور پزشکی آموزشی کمک نظام در پیشرو و یار، حامیرزیدنت

 متخصصین منظر از گذشته سال 18 طی آشنا و مجرب کادری با پزشکی حیطه در آموزشی هایپیشرفت

  .است داده قرار خود مخاطبین دسترس در و ارائه را محصولات بهترین همواره

 نمودن مفهومی از استفاده با و شده گردآوری نورولوژیمبحث  در غنی بسیار محتوی به توجه با رو پیش اثر

 کیفیت کنترل گروه از گذر روال در و بوده رفرنس و منابع از مؤلف محترم توسط سازیروان و مباحث

 مباحث مطالعه تمام با است است، امید داده اختصاص خود به را A رتبه اساتید از جمعی با یاررزیدنت

 .باشید پایدار و پیروز متعال خداوند یاری با رو پیش

 

 مدیرمسئول انتشارات

 مرجان پورندیم

  

 سخن ناشر



 

 

 

 

 

 

 



 
                              

  ویراستار گفتارپیش بخش

  بالینی اجرای شکاف از عبور: نورولوژی در عمل پتانسیل

 

 

 

 وجود بالینی کاربردهای و پایه علمی هایکشف میان مهمی شکاف پزشکی،تزیس علوم یپیوسته مسیر در

 شود،می شناخته «علم مرگ یدره» یا «بالین بیمار تا آزمایشگاه از شکاف» عنوان با گاه که فاصله این. دارد

 شکاف واقع، رد اما. گیردمی قرار کاربردی سازی تحقیقات قالب در کلان گذاریسرمایه و جدی توجه مورد همواره

 چهآن و شدهپذیرفته بالینی دانش میان شکافی—نامید «اجرا شکاف» را آن توانمی که دارد وجود نیز دومی

 در یا که است ایشدهاثبات مداخلات از پر دوم یدره. دهیممی انجام بیماران از مراقبت در واقعی عمل در

 پنج هر از بیمار یک تنها. شوندمی گرفته کار به متغیر و هناپیوست صورتبه یا اندنشده فراگیر بالینی اجرای

 فراوان شواهد باوجود. کندمی دریافت تسکینی مراقبت یمشاوره مغزی ایسکمیک شدید، یسکته دچار بیمار

 بیماران این از درصد 1۰ تا ۵ تنها دارو، به مقاوم صرع به مبتلا بیماران در صرع جراحی سودمندی از حمایت در

 دارویی هرگز مزمن، میگرن به مبتلا بیماران سومدو به قریب. رسانندمی پایان به را لازم جراحیپیش یابیارز

 نورولوژی در هافرصت ترینبزرگ از یکی اجرایی، شکاف این از عبور. اندنکرده دریافت حملات حادِ کنترل برای

  .است شکاف همین از گذر برای پلی ایجاد ،کانتینیوم ینشریه هدف حقیقت در. است

 مولف مقدمه  



 نقش نیتسکی پزشکی اصول نورولوژیک، مزمن هایبیماری به مبتلا بیماران در اجرا شکاف از عبور یزمینه در

 یعصب تسکینی مراقبت به کامل طوربه بار نخستین برای کهکانتینیوم  از شماره این. دارند مهمی بسیار

 یپیوسته و منظم انجام راه از بیماران به مؤثرتر خدمات یائهار چگونگی از فراوانی هاینمونه یافته، اختصاص

 . کندمی عرضه شوند،می گرفته نادیده گاه اما اندلازم دانیممی که اقداماتی

 

 . است نورولوژی یرشته در هافرصت ترینبزرگ از یکی اجرایی، شکاف از عبور

 هاآن با فردی هیچ که هستند اقداماتی شامل اندتهگرف قرار تأکید مورد شماره این در که اصولی از بسیاری

 برای هاخانواده و بیماران به کمک تشخیص، یدرباره بیمار با صادقانه وگویگفت: داشت نخواهد مخالفتی

 با را حمایتی مراقبت به شفابخش درمانِ از هدف تغییر است لازم کهزمانی و شفاف، مراقبتی یبرنامه تنظیم

 . ندکن مطرح بیمار

 پیچیده پرسش این برای زیادی هایپاسخ دهیم؟نمی انجام معمول یا مداوم صورتبه را کارها این چرا اما

 بیماران، گاهی. است باکیفیت مراقبت یارائه در هاناکامی از بسیاری یریشه کافی، زمان نبود. دارند وجود

 هامهارت که است این من امید بیماری ندارند. تمایلی به اذعان پیشرفت احساسی نظر از همراهان یا پزشکان،

 به را ممکن مراقبت بهترین تا کند کمک اعصاب و مغز متخصصان به شماره این در شدهترسیم هایتکنیک و

 .دهند ارائه عصبی یپیشرونده اختلالات به مبتلا بیماران
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 و رویکرد تشخیصی در نورولوژی اتوایمیوننمای کلی مقالهول: 
 شخیصی در نورولوژی اتوايمیون

 چکیده

جدید و اپیدمیولوژی و پاتوفیزیولوژی، و همچنین رویکردهای  به است. این مقالهگسترش حوزه نورولوژی اتوایمیون به سرعت در حال   :هدف

 .پردازدو اصول کلی درمان میو تست های تشخیصی  پاراکلینیکی، ارزیابی هایبالینی و کنونی

و شروع که فنوتیپ های گوناگون بیماری  یدر میان بیمارانشناسایی روش های تشخیصی بیماری های اتوایمیون  : جديدترين پیشرفت ها

با ارتباطات متغیری ها بادیاین آنتیتسهیل شده است.  ها بیماریاین  بادی اختصاصی ، توسط کشف آنتیرا دارند نورولوژیکعلایم  حادتحت 

. درمان دارند ، و نتایجبه درمان ایمنوتراپی پاسخ و(،پیش بینی کننده مثبتارزش درصد 70بیش از  ارتباط تا بدون وپلاستیک )از یعلت پاران

 نخاعی اختصاصی فنوتیپ نورولوژیکو مایع مغزیبادی سرم های آنتیشود، ارزیابیتر میروز پیچیدهای که روزبهسازی ارزیابی در رشتهبرای ساده

اند شده (NMOSD) های مونوکلونال برای اختلال طیف نورومیلیت اپتیکادرماندسترسی به های بالینی منجر به شود. آزمایشتوصیه میخاص 

شده گلیوما غنی از تئین غیرفعالو پرو (NMDA) آسپارتات-D-متیل-N های گیرندهبرای انسفالیت به کارگیری این درمان ها و در حال 

 می باشند. (LGI1) 1لوسین 

تظاهرات گوناگون و تست های آنتی که شامل اختلالات با مسیر اصلی فوق تخصصصی میباشد  اکنونهم  نورولوژی اتوایمیون ضروری :نکات 

 وریدیکورتیکواستروئیدها، ایمونوگلوبولین داخل مانندو نگه دارنده)درمانی زودرس نخاعی هستند. ایمنیسرم و مایع مغزیتشخیصی در بادی

[IVIg]برای پایدار نگه  ماب یا سیکلوفسفامید( های ایمنی )مانند ریتوکسیکنندهشود و ممکن است با سرکوبتوصیه می (، تعویض پلاسما

 داشتن و تقویت پاسخ به درمان و نتایج مطلوب درمان توصیه شوند.

 مقدمه

ایمنی نا به جا  هایدر زمینه پاسخایجاد شده  ا که به اختلالات نورولوژیک مغز و اعصاب یک رشته فوق تخصصی می باشدبیماری های اتوایمون 

عصبی قابل تشخیص هستند. به طور کلی، این  IgG بادیآنتیردیابی ، که معمولاً از طریق داده شده استاختصاص علیه خود سیستم عصبی 

هفته( قابل  1۲حاد )یعنی شروع سریع با پیشرفت به اختلال بالینی قابل توجه در چند روز تا حداکثر تحت وع اختلالات از نظر بالینی با شر

ها متنوع هستند؛ برخی کاملاً اتوایمیون هستند و برخی تشخیص هستند. هر سطحی از محور عصبی ممکن است تحت تاثیر قرار گیرد. فنوتیپ

محور عصبی، آزمایش  MRI های پاراکلینیکی حمایتی ممکن است ازکنند. یافتهگزین را تقلید میهای جایدیگر اختلالاتی با اتیولوژی

نخاعی، یا هر دو به دست بادی عصبی اختصاصی بیماری در سرم، مایع مغزینخاعی، و نشانگرهای آنتینوروفیزیولوژیک، پارامترهای مایع مغزی

هم شناخته سرونگاتیو در عین حال شرایطشوند، بادی تعریف میآنتیبیومارکرهای ولاً توسط آید. اگرچه اختلالات نورولوژیک اتوایمیون معم

 و رویکرد تشخیصی در نورولوژی اتوایمیوننمای کلی 

 مقاله اول



 

 

 یانتشارات و آموزش پزشک اریدنتیرز
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 اتوايمیون
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 اگرچه مقابل، دردهد. بادی متنوع است، اما انسفالیت لیمبیک سرونگاتیو نیز رخ می. برای مثال، انسفالیت لیمبیک دارای ارتباطات آنتیشده اند

ژن بنابراین اختصاصی آنتی و) بادیبیومارکرهای آنتی فاقد اما هستند، نوروایمونولوژیک التهابی هاییبیمار نوروسارکوئیدوز و اسکلروزیس مولتیپل

 .شونداختلالات نورولوژیک اتوایمیون محسوب نمی جزدسته ی  نیستند( و بنابراین

. یون حمایت می کنند.ای غیرنورولوژی اتوایماز یک اساس اتوایمیون در بیماران مبتلا به بیماری ه ، یافتهعلی رغم آنتی بادی های تشخیصی

بادی گلوتامیک و اختلالات مرتبط با آنتی (AQP4) 4-بادی آکواپورینبیماران با اختلال طیف نورومیلیت اپتیکا مثبت آنتیدر این امر به ویژه 

 صحیح می باشد. (GAD65) 65اسید دکربوکسیلاز 

نخاعی مایع مغزیردیابی شده در   NMDA بادی گیرندهدود یا متنوع باشند. برای مثال، آنتیمحها ممکن است بادیهای همراه با آنتیفنوتیپ

 (anti-HUهم چنین ) (ANNA1نوع یک ) ای ضدعصبیبادی هستهاز سوی دیگر، آنتی. ی داردهمراهشدت های متغیر، فقط با انسفالیت با 

که فقط با تشنج  مانند انسفالیت لیمبیک کلاسیک، شکل محدود انسفالیت لیمبیکممکن است با یکی از چندین فنوتیپ مختلف نامیده میشود، 

 با اختلالات این از برخی. تظاهر کند لومیلونوروپاتی چندکانونیهای نوروپاتیک یا انسفاشود، میلوپاتی، نورونوپاتی حسی، و دیگر فنوتیپارائه می

 توانندمی اختلالات این هک آنجا از. دهند پاسخ درمانیایمنی به است ممکن برخی و دهستن همراه( پارانئوپلاستیک علت)مراحل اولیه سرطان 

 در اتوایمیون ون علتباشند .هم اکن درمان قابل بالقوه وبه طور کنند، تقلید را دیگر اختلالات است ممکن دهند، رخ عصبی سیستم سطح هر در

ون یک تخصص اتیولوژیک د. به طور مشابه، از آنجا که نورولوژی اتوایمینحاد قرار دارتحت بالینی با شروع های تظاهرات  افتراقی لیست تشخیص

های اتوایمیون و تمایز است نه یک رشته مبتنی بر فنوتیپ نورولوژیک سنتی، پایه محکم در نورولوژی عمومی برای فرموله کردن دقیق تشخیص

علت بهتر شدن روش  ا گذشت زمان افزایش یافته است، که بهورولوژیک اتوایمیون بهای دیگر ضروری است. شیوع اختلالات نآنها از اتیولوژی

 .های تشخیصی می باشد

 ريسک فاکتورهااپیدمیولوژی و 

تشخیص شیوع و بروز  بهتر شدن بادی حساس و اختصاصی منجر بهآنتیزمان کنونی بر روی بیومارکرهای شده در مطالعات اپیدمیولوژیک انجام

سال -نفر 0.4/100000سوتا، شیوع انسفالیت اتوایمیون با گذشت زمان از رولوژیک اتوایمیون شده است. در شهرستان اولمستد، مینهاختلالات نو

، و افراد افزایش یافته است  انسفالیت عفونی  در مقایسه با  یافت، که ( افزایش۲015-۲006سال )-نفر 1.۲/100000( به 1۹۹5-۲005)

 افراد با پیش زمینه ی نژادآسیایی  یا مائوری، آرام، یره نشینان اقیانوسجزتحت تاثیر قرار گرفتند.  بیش تر  طور نامتناسبی آمریکایی به-آفریقایی

ت و آسیایی یافت عمدتاً در افراد سفیدپوس LGI1 انسفالیت که حالی درد، نباش NMDA گیرنده انسفالیت برای خطر عامل رسدمی نظر به

 .شودمی داده نسبت بادیآنتی مثبت افراد تشخیص افزایش به اتوایمیون انسفالیت شیوع افزایششود. می

( به ۲00۲-1۹87سال )-نفر 0.4/100000سوتا با گذشت زمان از وپلاستیک در شهرستان اولمستد، مینهئهای نورولوژیک پارانشیوع سندرم

در میان افراد  AQP4-IgG مثبت NMOSD فر بود. شیوعن 5.4/100000 شیوع( افزایش یافت. ۲018-۲003سال )-نفر 0.8/100000

 بالاتر شیوع شرقی، آسیای افراد میان در ،سال.-میلیون نفر 1/1نفر متغیر است، با شیوع کمتر از  3.۲/100000تا  0.5سفیدپوست از 

 گلیکوپروتئین IgG با مرتبط یکاپت نوریت نفر است. 10/100000پوست، شیوع بیش از نفر( است، و در میان افراد سیاه 3.5/100000)
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(MOG) تقریباً دو برابر نوریت اپتیک مرتبط با AQP4 IgG  ،که البته نوریت اپتیک مرتبط با در شهرستان اولمستد شایع استMOG Igg 

 .ی همراه هستبا نتایج بینایی بسیار بهتر

. دارد نقش اختلالات از بسیاری ظهور زمان در احتمالاً سناست.  عوامل خطر برای اتوایمیونیتی شامل سن، جنس، نژاد، و عوامل ژنتیکی مختلف

عمولًا در بیماران بالای م LGI1 انسفالیت مقابل، دردهد. معمولًا در کودکان و بزرگسالان جوان رخ می NMDA گیرنده انسفالیت مثال، برای

الاتر است )نسبت مرد به زن ب NMDA گیرنده انسفالیت برای نانز در فراوانی اتوایمیون، هایبیماری از بسیاری هماننددهد. سال رخ می 60

یر قرار تحت تاث بیش تر که مردان به طور نامتناسبی ( اما استثنائاتی وجود دارد1:8)مرد به زن  AQP4 IgG مثبت NMOSD ( و1:4

 استعداد.ه در مردان بیش تر می باشد.ک هستندوپلاستیک مرتبط با سرطان ریه ئو اختلالات نورولوژیک پاران LGI1 گیرند شامل انسفالیتمی

 لات مانند اتوایمیونیتیدر بیماران با برخی اختلا از بیماری های اتوایمیون خانوادگی تاریحچه ی و افراددربیماری های اتوایمیون ژنتیکی به 

GAD65 ژن لکوسیت انسانی با چندین اختلال زیرکلاس غالبشود. ارتباطات آنتیمشاهده می IgG4  یافت شده است، از جمله اختلالات

 Kelch-like و پروتئین Ig 5 (IgLON5) ، مولکول چسبندگی سلولی مانند(CASPR2) ۲، پروتئین مرتبط با کانتکتین LGI1 مرتبط با

11 (KLHL11) ئین اسیدی فیبریلاری ژن لکوسیت انسانی برای اختلالات دیگر مانند آستروسیتوپاتی پروت. ارتباط آنتیمی باشند اتوایمیونیتی

مانند ص سیستم ایمنی )نادر تک ژنی نقدر زمینه اختلالات  یخاصنورونال بادی یافت نشده است. اختلالات آنتی (GFAP) گلیال اتوایمیون

  مشاهده شده است. (FOXP3 در بیماران با تغییرات LGI1 انسفالیت

 اند شدهشناخته اس (به عنوان فاکتور های قابل اصلاح بیماری امD طوح ویتامینمانند قرار گرفتن در معرض آفتاب و س) اگرچه عوامل محیطی

 یان ژن توسط پروفایل خاصی ازبژنتیک، یا تنظیم اند. مکانیسم اپی، عوامل محیطی برای اختلالات نورولوژیک اتوایمیون شناسایی نشده

microRNA،  دریک ریسک فاکتور ممکن است NMOSD  های ویروسیژنشده توسط تومور و برخی آنتیی عصبی بیانهاژنباشد. آنتی 

های از دست رفتن تحمل به خود در اتوایمیونیتی به عنوان محرک (که به ترتیب[HSV-1] 1مانند ویروس هرپس سیمپلکس نوع )

 بلوک ندخود از طریق ن به کار می رواستفاده از عوامل چک پوینت ایمنی که در درمان سرطاهستند.دخیل وپلاستیک و پاراینفیکشیوس، ، ئپاران

در T سیتوتوکسیک سلولژن ، آنتی1 لیگاند  شدهریزیشده، لیگاند مرگ برنامهریزیسلول مرگ برنامه) ایمنی هایپوینتچک فارماکولوژیک

شوند شامل  گرفته نظر رد اتوایمیون نورولوژیک اختلالات ارزیابی هنگام باید که خطر عوامل. دخیل هستند وپلاستیکیاتوایمیونیتی پارانایجاد 

 حال این باپوینت ایمنی برای سرطان است سابقه سرطان، سابقه سیگار کشیدن، سابقه بیماری اتوایمیون دیگر، و استفاده از مهارکننده چک

 .شوندنمی داده تشخیص بیشتر اوقات فاکتور های شروع کننده ی اختلالات اتوایمیون،

 پاتوفیزيولوژی

در مورد . هاداده اند بیماریاطلاعات مفیدی در مورد مکانیسم این  HSV-1 وپلاستیک و انسفالیت پس ازئاختلالات نورولوژیک پارانمطالعات 

شوند، و ، پردازش میشدهآزاد به دنبال مرگ سلول های توموری شده توسط تومورها بر های اونکونورال بیانژنوپلاستیک، آنتیئاختلالات پاران

منجر  1کلاس  MHC به کمپلکسژن شوند. ارائه آنتیای ارائه میدر غدد لنفاوی منطقه T هایژن به سلولدهنده آنتیهای ارائهلتوسط سلو

تا اثرات می شود به محل سرطان و سیستم عصبی منجر به مهاجرت این سلول ها شود که می +CD8 سیتوتوکسیک T هایسلول تحریکبه 

 B هایشوند و سلولمیتحریک  II کلاس MHC از طریق مسیر +CD4 کمکی T هایتولید کنند. سلولجا خود را در آنسیتوتوکسیک 
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ژن هدف در پاسخ اتوایمیون، زیرسلولی آنتیموقعیت بادی تولید کنند. ها تمایز یابند و آنتیکنند تا به پلاسماسلژن را فعال میاختصاصی آنتی

و  1-1)شکل  (سلولی T اثرگذارهای )سلولیهای داخلژن( آنهایی با آنتی1دهد: )های نشانگر را نشان میبادیبه طور گسترده، دو گروه از آنتی

های بادی(. برخی آنتی۲-1و جدول  ۲-1بادی( )شکل های غشای پلاسما سطح سلول )اثرگذارهای آنتیژن( آنهایی با آنتی۲( و )1-1جدول 

و دیگران  (سیتوتوکسیک به عنوان اثرگذارها T هایبا سلول) دهند و بنابراین غیرپاتوژنیک هستندمی سلولی واکنشهای داخلژنعصبی با آنتی

 .دهند و اثرات پاتوژنیک دارندها را هدف قرار میها و کانالهای سطح سلول مانند گیرندهژنآنتی

، رونی سازیژن )مدولاسیون(، مهار مستقیم مولکول بدون دآنتی رونی سازیعصبی درگیر شامل د IgG هایبادیهای پاتوژنیک آنتیمکانیسم

دهنده واکنشIGg انتی بادی می باشدآنتی بادی های  وابسته بهوتخریب سلولی ین، و سازی کمپلمان، اختلال در تعاملات پروتئین به پروتئفعال

شود، های چسبندگی عصبی متصل میهای آب، و پروتئینالهای ایونوتروپیک و متابوتروپیک، کانسلولی گیرندههای خارجسطح سلول به اپیتوپ

-3-آمینو-α گیرنده اسیدکه های بادیی مثال، آنتیبازتولید شده است. براآزمایشگاه  های زنده نورونی و آستروسیتیککه اثرات آن در کشت

را هدف قرار  ،NMDA ، و گیرندهA(GABAA) آمینوبوتیریک اسید-γ ، گیرنده(AMPA) روپیونیکایزوکسازول پ-4-متیل-5-هیدروکسی

شوند، که منجر به کاهش )مدولاسیون( می درونی سازیو  IgG منجر به اختلال عملکرد نورونی از طریق مدولاسیون گیرنده وابسته به می دهند

گیرنده، عملکرد گیرنده را  یدرونی سازن ایجاد مستقیماً بدو GABAB های گیرندهبادی، آنتیاگرچهد. نشوسطح سلول میتراکم گیرنده های 

ها، و بنابراین تداخل با عملکرد پروتئین هدف، احتمالاً مکانیسم اصلی بادیکنند. اختلال در تعاملات پروتئین به پروتئین توسط آنتیمختل می

 گیرندهو  LGI1در  به پروتئین، مانند تعامل پروتئین عمل میکنند می باشد IgG4 هایبادیهایی است که عمدتاً توسط آنتیعمل در بیماری

ADAM  سازی آبشار کمپلمان در اتوایمیونیتیفعالنیز سیتوتوکسیسیته وابسته به سلول و از طریق  . ۲۲متالوپپتیداز دامنه AQP4 نقش

 NMDA لیت گیرندهدر انسفا) رکزیم عصبی محل سیستم به مستقیماً سیناپتیک هایبادیآنتی غیرفعال این  انتقال حیوانی هایمدل در.دارد

 است.ها را بازتولید کردههای بالینی و هیستوپاتولوژیک این بیمارییافته ( همان CASPR2 انسفالیت) محیطیخون  یا

شده است. و فرضیه ، تشخیص داده HSV-1 عفونی ناشی از پس از انسفالیت ، عمدتاًست اینفکشنهای اتوایمیون پهای اخیر، انسفالیتدر سال

 و ایمنی سیستم سازیفعال به ها ناشی از مرگ سلول های عصبی منجرژنلوکال آنتی ئه شده است این می باشد که آزادسازیای که ارا

 دیگر عوامل. است شده بازتولید حیوانی مدل یک در همچنین پدیده این. اتوایمیونیتی آنتی ژن های اختصاصی به جای تقلید ملکولی می باشد

سازی مانند فعالمغزی )-خونی سد در سازیفعال و ایمنی نظارت در فردیبین هایتفاوت شامل مرکزی عصبی سیستم یتیاتوایمیون کنندهتنظیم

مایع -غزی، سد خونیم-ها از سد خونیسیتژن و میزان ورود لنفودهنده آنتیهای ارائهمقیم سیستم عصبی مرکزی توسط سلول T هایسلول

در تنظیم کننده ی ایمنی های پوینتبرای عبور از چکاتوآنتی ژن اختصاصی  B هایو توانایی سلول گلیا(محدودیت سلول های نخاعی، ومغزی

  محیطی است. خونمغز استخوان و

 تظاهرات بالینی

هفته( و سریعاً  1۲ا ت 6 در طیبا اختلال قابل توجه بیش تر از روزها تا هفته هاّ ، حاد )شروع تحت  اختلالات نورولوژیک اتوایمیون تقریباً همیشه

پیشرونده هستند. گاهی علائم ممکن است در ابتدا نوسان داشته باشند، و حتی ممکن است بهبودهای جزئی موقتی وجود داشته باشد. در این 
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قالات بعدی این (؛ بررسی دقیق در م3-1کنند )جدول های اختلال نورولوژیک اتوایمیون را بررسی میاصلی فنوتیپمعیارهای مقاله، نویسندگان 

  علائم می باشد. با پیشرفت سریعبیماری حاد تحت شماره دنبال خواهد شد. ویژگی کلیدی اختلالات نورولوژیک اتوایمیون ، شروع 

 :۱-۱شکل 

 

 

 

سلولی عصبی داخلهای ژنوپلاستیک )ایدیوپاتیک( که آنتیئوپلاستیک و غیرپارانیهای عصبی پارانبادیهای ایمونوپاتوژنیک آنتیمکانیسم 

های اونکونورال های ایمنی هدف تومور توسط پروتئینوپلاستیک، پاسخئدهند. در اتوایمیونیتی پارانای یا سیتوپلاسمیک( را هدف قرار می)هسته

شوند و بنابراین یان میهای عصبی بها همچنین در سلولژنشود. این آنتیشده در سیتوپلاسم، هسته، یا )مثلث سبز( برخی تومورها آغاز میبیان

های مشتق از سرطان را جذب، پردازش، و بر روی ژناین نئوآنتی (APCs) ژن دندریتیکدهنده آنتیهای ارائهاهداف اتفاقی هستند. سلول

بی )مثلث سلولی عصهای داخلژندهند. شناخت آنتیهای آبی( ارائه میدر غدد لنفاوی )سلول T naive هایبه سلول MHC هایمولکول

برای حمله  situ های سبز( درسلولی )مثلثهای داخلژنکند. آنتیهای قرمز( را فعال می)سلول +CD8 سیتوتوکسیک T هایسبز( سلول

شده در محیط تنظیم I کلاس MHC هایسلولی بر روی مولکولهای داخلایمنی قابل دسترسی نیستند، اما پپتیدهای مشتق از پروتئین
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های سیتوتوکسیک اختصاصی پپتید )سلول T هایشوند و سپس برای سلولپروالتهابی پس از تخریب پروتئازومی نمایش داده میسایتوکاین 

مغزی عبور کنند و سیتوتوکسیسیته مستقیم و -توانند از سد خونیمی +CD8 سیتوتوکسیک T هایقرمز( قابل دسترسی هستند. این سلول

ای یا سیتوپلاسمیک )تولیدشده توسط های هستهژنهدف آنتی (های سبزY) هابادیایجاد کنند. آنتیمرگ سلول عصبی غیرقابل بازگشت 

ها بادیشوند اما پاتوژنیک نیستند. این آنتینخاعی تشخیص داده میهای سبز[( در هر دو سرم و مایع مغزیها ]سلولها و پلاسمابلاستپلاسماسل

 T ها به عنوان نشانگرهای تشخیصی فرآیند اثرگذار غالببادیسلولی هستند. در عمل بالینی، این آنتی T نشانگرهای سرمی این آسیب اثرگذار

زا که سیتوتوکسیک اتوراکتیو بیماری T هایهای درمانی هدف کاهش سلولهای استراتژی(. برخی مثال1-1کنند )جدول سلولی خدمت می

های مغز استخوان )مانند سیکلوفسفامید، مایکوفنولات موفتیل، کنندهکننده و دیگر سرکوبآلکیلهشوند شامل برداشتن تومور و عوامل استفاده می

گیرنده  T )مانند المتوزوماب(، درمان سلول CD52-های مونوکلونال ضدبادیتاکرولیموس، سیکلوسپورین( هستند. ملاحظات آینده شامل آنتی

-α4 های مونوکلونالبادیهای تحمل، و آنتی، استراتژی+T CD8 هایبر روی سلول (TCRs) سلولی T هایژن کایمریک هدف گیرندهآنتی

 .اینتگرین )مانند ناتالیزوماب( است
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 ۱-۱جدول ادامه 

 سیستم عصبی مرکزی

و تظاهرات آن متناظر با درگیری از هر  قرار دهد، حت تاثیرترا  می تواند تواند سطوح مختلف سیستم عصبی مرکزی اتوایمیونیتی نورولوژیک می

 .سطحی از سیستم عصبی مرکز ی می باشد

، تشنج، و علائم  تخریب وضعیت روانی ،فراموشیحاد و پیشرفت سریع تحت انسفالیت لیمبیک از نظر بالینی با شروع : انسفالیت لیمبیک

تشخیص توسط افزایش تعداد  .(3A-1شکل است )معمول  MRI دوطرفه در تمپورال میانی T2 شود. افزایش سیگنالپزشکی مشخص میروان
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.گروه زیادی شود)فعالیت اپیلپتیک، کندی، یا هر دو( حمایت می EEG لوب تمپورال درمربوط به های نخاعی و یافتههای سفید مایع مغزیسلول

 پاسخ پتانسیل پارانئوپلاستیک، علت احتمال برای ا موجب تمایزاز آنتی بادی ها با انسفتالیت لیبمیک مرتبط هستند، که این آنتی بادی ه

ها به ؛ پاسخارتباط دارد ومعمولاً با سرطان سلول کوچک ریه  ANNA-1 ( anti-Hu) مثال، برای. کندمی فراهم را آگهیپیش و درمانی،

وپلاستیک رخ ئمعمولاً در زمینه غیرپاران LGI1 بادیآگهی کلی ضعیف است. در مقابل، آنتیدرمانی اغلب ناامیدکننده هستند، و پیشایمنی

اگرچه ، انسفالیت لیمبیک مرتبط با به طور باالقوه بیمار درمان کامل می شود.  درمانی سریع و معنادار هستند و حتیها به ایمنیدهد؛ پاسخمی

های ایل به منجر شدن به اپیلپسی اتوایمیون )تشنجدهد و تممیضعیفی  های ایمنی پاسخ به درمانغیرپارانئوپلاستیک GAD65ی بادآنتی

 .مزمن( دارد

 همراه هستند های ایزوله بدون اختلال شناختی،تشنج با معمولاً که،شناخته شده اند اشکال محدودتر انسفالیت لیمبیک  :های اتوايمیونتشنج

 سابقه یا سر آسیب سابقه انندم تشنج برای رایج خطر عوامل فاقد معمولاً بیماراندهند. که یک سوم تمام موارد اتوایمیون لیمبیک را تشکیل می

 با بیماران. هستند اتوایمیون نسفالیتا همانند مربوطه هایبادیآنتی. دهندنمی پاسخ ضدتشنج داروهای به عموماً و هستند اپیلپسی خانوادگی

 .دارند درمانی کلی راهای ایمنیبهترین پاسخ  CASPR2 و LGI1 هایبادیآنتی

تمپورال نئوکورتیکال یا ناحیه ی مرتبط با  EEG اهای بالینی، رادیولوژیک، یاصطلاح اکسترالیمبیک برای یافته :انسفالیت )اکسترالیمبیک(

 GFAP یتوپاتیاکستراتمپورال مناسب است، برخی از آنها اختلالات چندکانونی هستند. اختلالات انسفالیتی اکسترالیمبیک شامل آستروس

 یمارانب .هستند (DPPX) 6پپتیداز مانند پروتئین پپتیدیلو انسفالیت دیGABAA ، انسفالیت گیرندهNMDA توایمیون، انسفالیت گیرندها

ن یکی یا بیشتر از موارد زیر . این بیمارامراجعه میکنند توایمیون با انسفالیت، مننگوانسفالیت، یا مننگوانسفالومیلیتا  GFAPآستروسیتوپاتی  با

آتونومی، و گاهی نوروپاتی های میلوپاتیک، دیسپریشی، انسفالوپاتی، تاری دید، سردرد، ترمور، یافتهکنند: خلق تغییر یافته، روانرا تجربه می

پس  نهنسمنت و ا T2 نخاعی، الگوهای متنوع ناهنجاری سیگنالغزیهای سفید مایع مهای پاراکلینیکی شامل افزایش تعداد سلولمحیطی. یافته

قابل گزیال آکه به طور قابل توجهی در تصاویر بر کورپوس کالوزوم،  به طور مشخص انهنسمنت خطی عمود مغز ) MRI از گادولینیوم در

 .نه ای همراهی دارندبا نئوپلاسم زمیاتوایمیون GFAP از بیماران با آستروسیتوپاتی %۲5تقریباً  .(3B-1شکل ) مشاهده است(

شود که با دوره پیشرونده معمولاً با اختلال نوروپسیکاتریک )خلق پایین، اختلال فکر، اضطراب، مانیا( ارائه می NMDA انسفالیت گیرنده

مغز طبیعی و افزایش  MRI منجر می شود. به ناپایداری اتونومیک و کما شود که در موارد شدیدانسفالوپاتی، تشنج، و دیسکینزی دنبال می

از در کم تر نخاعی )لنفوسیتیک( معمول است. نئوپلاسم )تراتوم تخمدان یا نئوپلاسم تستکولار( ید مایع مغزیهای سفقابل توجه تعداد سلول

 .شودسال یافت می 40سرطان در بیماران بالای و گونه های دیگر دهد، نیمی از بیماران رخ می

بدون کورتیکال )ساب یا عمقی اده سفید با ضایعات م های چندکانونی برجسته همراهبا انسفالوپاتی و تشنج GABAA انسفالیت گیرنده

با تریاد شود. شخص میمفنوتیپ انسفالیتی یا انسفالومیلیتیک غالبا با  DPPX . انسفالیتمشخص می شود. اغلب همراه با تیموماو( ، انهنسمنت 

و میوکلونوس(،  تم عصبی مرکزی )اسپاسم عضلانیسیستحریک پذیری بیش از حد اختلال گوارشی )اسهال فراوان با کاهش وزن اولیه(، علائم 

 .معمولاً طبیعی استمغز و نخاع   MRIود.شو انسفالوپاتی مشخص می

 

 


