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 هاي‏نقص‏ايمني‏بيماري
 بخش‏اول
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 ًقص يب موجَد در يل يب چٌذ خسء از اخساء ظيعتن ايوٌي

 :هعوَلا ّوراُ ثب افسايػ اظتعذاد اثتلا ثِ عفًَتْب•

 ّبي رايح يب فرصت طلت تَاتر غير عبدي آلَدگي ثب هينرٍارگبًيعن–

 ؼذت غير عبدي يب هذت طَلاًي عفًَتْب–

 ّب ثيَتيل غير هعوَل ثَدى رًٍذ درهبى ثب آًتي–

 ّبي اتَايويَى افسايػ ٍقَع تَهَرّب ٍ ثيوبري•

 
 

 شًتيني يب هبدرزادي :اٍليِ•

 امتعبثي: ثبًَيِ•
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 ًقص يب موجَد در يل يب چٌذ خسء از اخساء ظيعتن ايوٌي

 

 شًتيني يب هبدرزادي :اٍليِ•

 امتعبثي: ثبًَيِ•
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 تَاًذ ًتبيح هتفبٍتي داؼتِ ثبؼذ ًقص در اخساء هختلف هي
افسايػ آلَدگي ثب ٍيرٍظْب، قبرچْب ٍ ثبمتريْبي داخل ظلَلي ًقص ايوٌي : ًقص ايوٌي ظلَلي 

 افسايػ آلَدگي ثب ثبمتريْبي خبرج ظلَلي ٍ مپعَل دار: َّهَرال

 افسايػ آلَدگي ثب ثبمتريْب ٍ قبرچْبي فرصت طلت: ًقص فبگَظيتْب 
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 X سٌذرم برٍتَى يا آگاهاگلَبَليٌوي ٍابستِ بِ

عفًَتْبي هنرر در ًَزاداى پعر ثعذ از •
 هبّگي 6

در هغس  pre-B ّبي تعذاد ظلَل•
ثبلغ   Bاظتخَاى طجيعي ٍلي فبقذ ظلَل

 ٍ پلاظوب ظل ٍ ايوًََگلَثَليي در ظرم

 (ٍ هرامس زايب) 

  X شى هعيَة رٍي مرٍهَزٍم•

 (تيرٍزيي ميٌبز ثرٍتَى)

 گبهبگلَثَليي تسرثقي•
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غير فعال شذى 
در فرد  X مرٍهَزٍم

غير  بيواري حاهل
هشاّذُ  تصادفي
 هي شَد
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  X وابسته به IgM هايپر

 ّوراُ با افسايش IgG،IgA  ٍ IgEموبَد•

IgM  

 (T ّاي در سلَل) CD40L ًقص در شى •

 (پٌَهَسيستيس ماريٌي)داخل سلَلي •
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 IgA ًقص اًتخببي

ؼبيعتريي ًقص ايوٌي اٍليِ  •
 (1/700تب1/500)
از ثذٍى علائن تب دچبر عفًَتْبي تٌفعي ٍ –

 ّبي اتَايويَى اختلالات گَارؼي ٍ ثيوبري

 ليتر گرم در هيلي هيلي 0.05 موتر از–

 
 IgG  نقص انتخابي زيررده هاي•

8 



5 

 CVID  هتغير يبشبيع ًقص ايوٌي 
(common variable 

immunodeficiency) 

 اي ّترٍشى از اختلالات امثرا اتَزٍهبل هدوَعِ

 (ّيپَگبهبگلَثَليٌوي)
 Bتوبيس ظلَل ًقص در –

، تل گير ٍ  ؼرٍع در ظٌيي هختلف –
 خبًَادگي، غبلت ٍ ًْفتِ

آًوي ٍ افسايػ ثذخيوي دظتگبُ گَارغ ٍ –
 اتَايويَى

 ّب هتفبٍت ٍضعيت لٌفَظيت–
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 جرج سٌذرم دي

 (اختلال در هراحل ًوَ خٌيي)هبدرزادي •

 اتَزٍهبل•

 ،ّيپَپبراتيرٍئيذيعن ،فقذاى تيوَض•

 عرٍقي، تغيير چْرُ-اختلالات قلجي

در خَى ٍ  T ّبي فقذاى يب مبّػ لٌفَظيت•
 ّبي ايوٌي ظلَلي پبظخ

 ايوٌي َّهَرال در اًَاع خفيف طجيعي•

 (  افسايػ ظي) پيًَذ تيوَض•

 

 

 10  (nude) مو‏موش‏بي
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    SCIDًقص ايوٌي هختلط شذيذ

 ًقص در اًسين ادًَزيي داهيٌبز
 ًقص در زًديرٓ گبهبي هؽترك

 رتينَلر ديعصًسي

 ّاي ايوٌي َّهَرال ٍ سلَلي علائن  هشترك ًقص•

 T ّبي فقذاى يب مبّػ لٌفَظيت•

 ّبي ايوٌي ظلَلي در خَى ٍ پبظخ

 B ّبي فقذاى يب مبّػ لٌفَظيت•

 ّب ايوًََگلَثَليي مبّػ ٍ

هسهي،   ّبي هذاٍم، اظْبل عفًَت•
 لاغري ٍ عذم رؼذ

 پيًَذ هغس اظتخَاى•

 (رتينَلرديعصًسي)ًَع ؼذيذ •

 اختلال در ًَترميجي•

 X  ًيوي از هَارد ٍابستِ بِ•
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 (c) گاهاي هشترك زًجيرٓ ًقص در
 T  ٍNKسلَلْاي 
 JAK3هشابِ 
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  (ADA) ادًَزيي داهيٌاز ًقص در اًسين
 در ٌّگام  تَلذ طبيعي

نقص در انسين پورين 
 15  (PNP) نوكلئوتيد فسفريلاز
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 ّبي عريبى سٌذرم لٌفَسيت
 اتَزٍهال هغلَب•

 MHC II  ًقص در بياى•

يا شًْاي تٌظين   MHC ًقص در شًْاي•
  مٌٌذُ

 MHC I  ًقص در بيبى
 اتَزٍهال هغلَب•

  Tcفعاليت •
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 (Wiskott-Aldrich) آلذريچ-ٍيسكَت

 ٍابستِ بِ جٌس•
 بامتريْاي مپسَل دار ٍ هستقل از تيوَس•

 (WASP)تٌظين اسنلت سلَلي •
 ّا  عفًَت ترٍهبَسيتَپٌي ٍ ابتلا بِ ،اگسها•
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 تلاًصيكتبزي-آتبكسي
 

 چٌذسيستوي•
  11مرٍهَزٍم •

 شذت ًقص ايوٌي هتفاٍت•

 شايع    IgA ٍ IgG2  ًقص در–
 سرطاى/  خَدايوٌي/  عفًَت–

•ATM  ،شبيِ فسفاتيذيل ايٌَزيتَل ميٌاز
 DNAترهين 
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• Phagocytic deficiencies 
• Humoral deficiencies  
• Cell-mediated deficiencies 
• Regulatory cell deficiencies 
• Combined immunodeficiencies 

APECED  autoimmune polyendocrinopathy and 
ectodermal dystrophy  
IPEX  immune dysregulation, 
polyendocrinopathy, enteropathy, X-linked 
syndrome 

 ّبي درهبًي رٍش

 :ّوراُ بِ درهبى علائن•

 جبيگسيٌي سلَل–

 جبيگسيٌي پرٍتئيي–

 شى جبيگسيٌي–
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 نقص در ايمني ذاتي

 وقص در اجساء كمپلمان وقص در چسبىدگي لكوسيت

 بيماري گراوولوماتوز مسمه
 هيگاشي-بيماري چدياك

 بيوبري گراًَلَهبتَز هسهي

 Chronic Granulomatous 
Disease-CGD 

  
 قبرچْب ٍ ثبمتريْبي داخل ظلَلي•

 ًقص در اًفدبر تٌفعي ٍ مؽتي هينرٍارگبًيعن•

• NADPH ظيتَمرٍم ) امعيذازb558  /
phox91) 

 ثقيِ اتَزٍهبل هغلَة X دٍظَم ٍاثعتِ ثِ•

 ايٌترفرٍى گبهب•
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• Respiratory burst (hexose monophosphate shunt) 
– superoxide anion 

– singlet oxygen 

– hydroxyl ion 

– hydrogen peroxide (Figure 5 
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     (CGD) سبلن و بيوبر هبتلا به نوتروفيل در (NBT)  نيتروبلوتترازوليوم تست
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  لكَسيت چسبٌذگي ًقص در
Leukocyte Adhesion Deficiency-LAD  

 اتَزٍهبل هغلَة•

 ٍ اختلال در ترهين زخن( لثِ)عفًَتْبي راخعِ •
• LAD-1 ّبي چعجبى اختلال در ظبخت هلنَل  

 (ايٌتگريي ثتب دٍ)
•LAD-2  ليگبًذE  پلي ظبمبريذي ثِ ًبم )ظلنتيي

 (Xظيبليل لَيط 
•LAD-3 تغيير ؼنل فضبئي ايٌتگريي 
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 ّيگبشي-سٌذرم چذيبك

 (1مرٍهَزٍم ) اتَزٍهبل هغلَة•

 ظيتَپلاظوي ّبي گراًَل اختلال ٍ ادغبم•

 آلجيٌيعن ًعجي ٍ اختلالات عصجي•

 ٍ ًَترٍفيل NKظلَلْبي •

 (beige)هَغ ثص •

•lysosomal trafficking regulator 

(LYST)  تٌظين تردد ليسٍزٍم 

اًتقبل پرٍتئيي ثِ ليسٍزٍم، ٍ مٌترل •
 اًذازُ ٍ تحرك ٍ عولنرد ليسٍزٍم
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 نقص در ايمني ذاتي

 

  ًقص در اجساء موپلواى•
 (ًيسريا)بامتريال عفًَت ّاي افسايش برخي –
/ هسير ملاسيل ) SLEبيواري هشابِ –

 (پامسازي موپلنس ّاي آًتي شى آًتي بادي
 C1inhًقص در هْارمٌٌذٓ –
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C1inhibitor 
جذامردى اجساء 

C1  

DAF : جذامردى با مول
C4 binding protein  ٍ

   CR1گيرًذُ موپلواى 

DAF : جذامردى با مول
گيرًذُ موپلواى  ٍ Hفامتَر 

CR1   
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تجسيِ با مول  : Iفامتَر 
Membrane cofactor 

protein  دٍ فامتَر ٍ
 قبلي 
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