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 نقص در ايمني ذاتي

 وقص در اجساء كمپلمان وقص در چسبىدگي لكوسيت

 بيماري گراوولوماتوز مسمه
 هيگاشي-بيماري چدياك

 بيواري گراًَلَهاتَز هسهي

 Chronic Granulomatous 
Disease-CGD 

  
قارچهاٍباكتريهايداخلسلَلي•

 ًقصدراًفجارتٌفسيٍكشتيهيكرٍارگاًيسن•

 

22 

23 

 

 



2 

24 

• NADPH سيتَكرٍم)اكسيداز
b558/phox91) 

بقيه X دٍسَمٍابستهبه•
 اتَزٍهالهغلَب

 ايٌترفرٍىگاها•

 

سالن ٍ بيوار هبتلا  ًَترٍفيل در (NBT)  ًيترٍبلَتترازٍليَم تست
   CGD  بِ
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  لكَسيت چسبٌدگي ًقص در
Leukocyte Adhesion Deficiency-LAD  

 اتَزٍهالهغلَب•

ٍاختلالدرترهينزخن(لثه)راجعهعفًَتهاي•
•LAD-1(ايٌتگرييبتادٍ)هايچسباىاختلالدرساختهلكَل
•LAD-2ليگاًدEسلكتيي(پليساكاريديبهًامسياليللَيسX)
•LAD-3تغييرشكلفضائيايٌتگريي 
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 ّيگاشي-سٌدرم چدياك

 (1كرٍهَزٍم)اتَزٍهالهغلَب•

 سيتَپلاسوي هايگراًَل اختلالٍادغام•

آلبيٌيسنًسبيٍاختلالاتعصبي•

 ًَترٍفيلNKٍسلَلهاي•
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  ًقص در اجساء كوپلواى
–C2  ٍC4  : ٕهطببِ ب٘وبرSLE ( ٕشى  هطکل در پبکسبز ٖ کوپلکس ّبٕ آًت

ٖ ببدٕ  (آًت
–C3 افساٗص ػفًَت بب ببکترْٗبٕ چرکسا 
–C5-C9 (ً٘سرٗب)افساٗص ػفًَت ّبٕ ببکترٗبل 

 
 C1inhًقص در هْبرکٌٌذٓ •

 (هَارد هقذار% 85هَارد ػولکرد % 15)•
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ُ ّاي كوپلواى  هْاركٌٌد

 C1inhibitor 
جذاکردى اجساء 

C1  
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 در هس٘ر کلاس٘ک ٍ آلترًبتَ٘  C3اجساء تطک٘ل دٌّذُ هبذل  جذاکردى •
 غطبئٖ( DAF)فبکتَر تسرٗغ کٌٌذُ تخرٗب •
 در هس٘ر کلاس٘ک ٍ آلترًبتC3َ٘اجساء تطک٘ل دٌّذُ هبذل   تجسِٗ•
 هحلَل Iفبکتَر •

 

DAF : جذاکردى بب کوک
C4 binding protein  ٍ

   CR1گ٘رًذُ کوپلوبى 

DAF : جذاکردى بب کوک
 ٍ Hفبکتَر 

   CR1کوپلوبى گ٘رًذُ 

تجسِٗ بب کوک  : Iفبکتَر 
Membrane cofactor 

protein   
 دٍ فبکتَر قبلٖ ٍ 

بب کوک گ٘رًذُ  
 CR1کوپلوبى 
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 ّبيًقـايوٌيثيوبري
 ثبًَيِ
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آيبدرفزديكًِقـصًتيكيًذارد،
 هوكياعتًقـايوٌيديذُؽَد؟

 عَءتغذيِ•
كبلزي/پزٍتئيي–
ٍيتبهييٍهَادكويبة–
چبقي–
 .....ػفًَت–

(پيؾزفتِ) ّبعزطبى•
هتبعتبتيکثِهغشاعتخَاىٍلَعوي–
تَليذهَادتٌظيوي–
 ..َّچكيي–

ّبيًقـثيوبري
 ثبًَيِ ايوٌي
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آيبدرفزديكًِقـصًتيكيًذارد،هوكياعتًقـ
 ايوٌيديذُؽَد؟

 ّبيدرهبًيرٍػ•
 ثزداؽتيطحبل•

 دارٍّبيعزكَثگزايوٌي•

 پزتَدرهبًي ،ؽيويدرهبًي•

 ّبػفًَت•
 عزخک•

 (ّبيهشهياًگل) هبلاريب•
 ( HIV-1) ٍيزٍطًقـايوٌياًغبى•

 ّبيهشهياعتزط•
(ايدز) سٌدرم ًقص ايوٌي اكتسابي  

• Aquired Immunodefeciency Syndrom (AIDS) 

• Human Immunodefeciency virus (HIV) 
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اييثيوبرياٍلييثبرچطَرهؼزفي
 ؽذ؟

غيزهؼوَلدرچٌذ هؾبّذُهَارديثغيبر•
 : (1981)ؽْزاهزيكب

هؼوَلادر)آلَدگيثبپٌَهَعيغتيظكبريٌي–
 (كَدكبىدچبرًقـايوٌيعلَلي

تَهَرپَعتيثغيبر) اثتلاثِعبركَمكبپَعي–
 (ًبدردرًضادّبيخبؿثبپيؾزفتكٌذ

 كبّؼؽذيذپبعخايوٌيعلَلي–

هزداىّوَعكچَال :ثزرعياپيذهيَلَصي•
 40-25درعٌيي
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 عزايتثيوبري
 چطَراعت؟

 :هَاردثؼذيثيوبريدر•

 هؼتبدييتشريقي–

 ّبيخًَيكٌٌذگبىفزآٍردُدريبفت–

 ًَساداىهبدراىآلَدُ–

 ّوغزاىافزادآلَدُ–

 ثيوبري الگَيخبؿاًتقبل•
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ٍيزٍطچِهؾخقبتي
 دارد؟

 رترٍٍٗرٍس از خبًَادٓ لٌتٖ ٍٗرٗذُ•

  RNA ٍٗرٍس شًَم•

 ٗب ٍارًٍَٗس اًسٗن تَسط DNA بِ تبذٗل•
 هؼکَس بردار رًٍَضت

 -Reverse Transcriptase- 
 (پرٍٍٗرٍس ) سلَل شًَم بِ ٍرٍد•
 هختلف ػَاهل اثر تحت ضذى فؼبل•

 (پرٍتئبزّب)سبختِ ضذى پرٍتئٌِ٘ ٍ شًَم •
 سلَل چرخٔ تکث٘ر ٍٗرٍس ٍ اًْذام•
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ٍيزٍطچطَرٍاردعلَل
 ؽَد؟هي

 
ّبٕ هْن سطح  پرٍتئ٘ي•

ٍٗرٍس کِ در اتصبل ًقص  
 gp120 ٍ gp41 دارًذ

 .ّستٌذ

 : هراحل ٍرٍد ضبهل•

ٍ   CD4 بِ  gp120 اتصبل–
 ٗک گ٘رًذٓ کوکٖ

ٍ  gp41 تغ٘٘ر ضکل فضبٖٗ–
 آضکبر ضذى پپت٘ذ ادغبم

 ادغبم غطبء ٍٗرٍس ٍ سلَل–
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 ّبيكوَكبيٌيگيزًذُ ًقؼ

 کٌذ ّبٕ سلَلٖ را هستؼذ آلَدگٖ ًوٖ برخٖ ردُ CD4 اًتقبل ٍ ب٘بى شى•

 ّب ٍ هبکرٍفبشّب ٍ در هٌَس٘ت CXCR4 لٌفَس٘ت در ّبٕ کوکٖ هْوترٗي گ٘رًذُ•
CCR5 ٖببضذ ه. 

ضًَذ در ابتذإ ب٘وبرٕ توبٗل بِ هبکرٍفبشّب ٍ در   ّبٖٗ کِ از ب٘وبر جذا هٖ ٍٗرٍس•
 ّب دارًذ لٌفَس٘ت توبٗل بِ ًْبٖٗ هراحل
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  ٍرٍد بِ شًَم سلَل •

رًٍَٗسٖ از ٍٗرٍس بِ دًببل  •
 تَسط سلَل ضذى فؼبل

-IL هثل ّبٖٗ سبٗتَکبٗي
1،TNF ،IFN-γ ،IL-2 ٍ ….  

 ٍٗرٍس LTRًبحِ٘ تٌظ٘وٖ •

پزٍٍيزٍطدرعلَل
 ؽَد؟چطَرفؼبلهي
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ثيوبريثب عيز
گيزياًذاسُ

 :پبراهتزّبيخًَي
هقذارٍيزٍطٍ

تؼذاد
ّبيلٌفَعيت

 CD4 داراي
 ؽَدتؼقيتهي
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عبيزػَاركؽبهل
اًغفبلَپبتي،لاغزي،اختلال

ّبثٍِيضُكليَيٍاًَاععزطبى
 ثبهٌؾبءٍيزٍعي

 :ب٘وبرٕ هراحل
بب ػلائن غ٘ر   حبدػفًَت  •

 اختصبصٖ
ّوراُ بب تخرٗب  ًْفتٔ ببلٌٖ٘ •

ّبٕ لٌفبٍٕ ٍ  تذرٗجٖ گرُ
ّبٕ   کبّص تذرٗجٖ لٌفَس٘ت

  CD4 دارإ
 تؼذاد سلَل دارإ   )اٗذز •

CD4  در ه٘ل٘وتر   200کوتر از
ّبٕ   ػفًَت هکؼب خَى ٍ

 (فرصت طلب
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رعبًيّبيآعيتهكبًيغن
 عيغتنايوٌي ٍيزٍطثِ

 ٍٗرٍس تَسط T سلَل اًْذام هستق٘ن از ًبضٖ ّبٕ آس٘ب•

 زدى جَاًِ•

 إ ّستِ چٌذ ّبٕ سلَل تطک٘ل•

 آلَدُ ٍ غ٘ر ّبٕ آلَدُ سلَل ادغبم•

 CTL  تَسط ّبٕ آلَدُ کطتي سلَل•

  ADCC تَسط ّبٕ آلَدُ کطتي سلَل•

 هختلف ّبٕ بب هکبً٘سن  T ّبٕ ػولکرد سلَل اختلال در•

 سلَل سطح CD4 هحلَل بِ gp120 اتصبل•

 سلَل تٌظ٘وٖ ّبٕ تئ٘يٍّبٕ ٍٗرٍسٖ بب پر پرٍتئ٘ي تذاخل•
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 ايوٌي عيغتن ثِ ّبآعيت عبيز
ثزاي هؼوَلاثِفَرتهخشى هبكزٍفبصّب•

 كٌٌذػولهي ٍيزٍط

ّغتٌذكِ هخشًي ّبيدًذريتيکًيشعلَل•
 كٌٌذهي ّبراآلَدُلٌفَعيت

آلَدگي درهزاحل ّبيدًذريتيکعلَل•
 ؽًَذتخزيتهي ًْفتةثبليٌي

 لٌفي ّبيٍعيغگزُ ٍتخزيت آلَدگي•
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 ّبيعيغتنپبعخ
 ايوٌي

 .ضَد هٖ دادُ قَٕ CTL در هرحلٔ اٍل پبسخ•

 .گ٘رٕ است اًذازُ ببدٕ قببل آًتٖ بؼذ پبسخ هبُ 2-3•

 

 .بس٘بر ببلاست ٍٗرٍس در ه٘ساى ٍقَع جْص•

 .برد هٖ  TH2 بِ سوت را پبسخ ٍٗرٍس•

 .کٌذ هٖ هوبًؼت MHC ّبٕ هلکَل ب٘بى از•
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 ّبيعيغتنايوٌيپبعخ ارسيبثي

 .کي کٌذ رٗطِ تَاًذ ب٘وبرٕ را سلَلٖ ًوٖ پبسخ اٗوٌٖ•

 .فرد هضر است َّهَرال برإ پبسخ اٗوٌٖبخطٖ از •

 

 .ٍ طراحٖ ٍاکسي ارزش دارد درهبى ب٘وبرٕ پبسخ هؤثر در ضٌبخت•

 .ّستٌذ هْن غرببلگرٕ تَل٘ذ ضذُ در ّبٕ ببدٕ آًتٖ•
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آيبدرهبًيثزايفزدهجتلاٍجَد
  دارد؟

دارٍّبٕ هْبرکٌٌذٓ اًسٗن •
 بردار هؼکَس رًٍَضت

کبّص ٍٗرٍس بِ هذت چٌذ هبُ –
  ٗب چٌذ سبل

دارٍّبٕ هْبرکٌٌذٓ پرٍتئبز •
 ٍٗرٍس

  درهبى ترک٘بٖ سِ دارٍٖٗ•
ّسٌِٗ گراى ٍ دستَرالؼول  –

 پ٘چ٘ذُ
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 ثذىچطَرهوكياعت؟ پبكغبسيٍيزٍطاس
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 :ٍيزٍط تكثيز ثبهْبر•

 .رًٍذهي ثيي رٍساس ظزفچٌذ آلَدُ T ّبيلٌفَعيت–

 .رًٍذّفتِاسثييهي ظزفچٌذ هبكزٍفبصّب ٍ ّبهٌَعيت–

طَلاًي ثِسهبىثغيبر ّبيًْفتِآلَدگي ايٍعبيزّبيخبطزُعلَل–
 .ًيبسدارًذتبپبكغبسيؽًَذ


