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شماره:

تاریخ:

۱۰۰/۷۰/۲۷۱۰/د

۱۴۰۳/۰۳/۳۱

ریاست محترم هیات مدیره نظام پزشکی ......
با سلام و احترام

به پیوست نامه شماره ٤٠٠/٥٠٤۶د مورخ ١٤٠٣/٠٣/٠٧ معاون درمان وزرات بهداشت درمان و آموزش 
پزشکی با موضوع " ابلاغ پروتکل تشخیص و درمان بیماری های نقص ایمنی اولیه " جهت استحضار و هرگونه 

بهره برداری ایفاد می گردد.
پیوست در مراجع است.



بسمه تعالی

معاونت درمان

۴۰۰/۵۰۴۶د

۱۴۰۳/۰۳/۰۷

دارد

روسای محترم کلیه دانشگاهها/ دانشکده های علوم پزشکی کشور

جناب آقای دکتر میرهاشم موسوی

مدیرعامل محترم سازمان تامین اجتماعی

جناب آقای دکتر محمد مهدی ناصحی

مدیرعامل محترم سازمان بیمه سلامت 

جناب آقای دکتر محمد رئیس زاده

رئیس کل محترم سازمان نظام پزشکی جمهوری اسلامی ایران

جناب آقای دکتر عباس مسجدی آرانی

رئیس محترم سازمان پزشکی قانونی کشور

جناب آقای دکتر حمیدرضا امیر احمدی

مدیرعامل محترم سازمان خدمات درمانی نیروهای مسلح

جناب آقای دکتر سیدحیدر محمدی

معاون محترم وزیر و رئیس سازمان غذا و دارو

موضوع:  ابلاغ پروتکل تشخیص و درمان بیماری های نقص ایمنی اولیه

با سلام و احترام؛
      همانگونه که مطلع میباشید یکی از راهکارهایی که برای پیشگیری از افزایش هزینههای درمان و 

تحمیل بار اقتصادی سنگین به نظام سلامت و جامعه در کشورهای مختلف مورد توجه است تدوین و 

نشر راهنماهای بالینی مبتنی بر شواهد است که به عنوان یکی از محورهای برنامه جامع عدالت، تعالی و 

بهره وری در آموزش علوم پزشکی نیز مورد توجه می باشد. در همین راستا معاونت درمان تدوین 

محصولات دانشی را (راهنمای بالینی، استاندارد، پروتکل و ...) با اولویت خدمات پر تواتر، دارای پوشش 

بیمه ای، هزینه (خدمات، تجهیزات) با حضور جمعی از اساتید حوزه های مختلف، در وزارت بهداشت، 

درمان و آموزش پزشکی تشکیل و سیاستگذاری و برنامه ریزی این امر را عهده دار شده است. لذا در 

راستای پویا سازی ارائه خدمات پزشکی و اجرایی نمودن بر مبنای بند ۵ و ۸-۱ سیاستهای کلی سلامت 

و ماده ۷۴ قانون برنامه ششم توسعه کشور ، مبنی بر اجازه تجویز خدمات و انجام خرید راهبردی 



بسمه تعالی

معاونت درمان

۴۰۰/۵۰۴۶د

۱۴۰۳/۰۳/۰۷

دارد

سازمان های بیمه گر بر اساس دستورالعمل ها و راهنماهای بالینی توسط وزارت بهداشت، « پروتکل 

تشخیص و درمان بیماری های نقص ایمنی اولیه » به تصویب رسیده و از تاریخ ابلاغ لازم اجرا است.

بدیهی است ضمن تاکید بر ارائه خدمت در چارچوب استانداردهای مورد تائید وزارت متبوع، اعلام می گردد 

دانشگاه/ دانشکده، انجمن ها و سازمان نظام پزشکی میبایست از این محصولات در آموزش های بازآموزی 

استفاده و سازمان های بیمه گر نیز بر اساس محصولات دانشی اقدام به خرید راهبردی نمایند. امید است با بهره 

مندی از تلاش جمعی و اطلاع رسانی در این زمینه، شاهد تحولی جدی در حوزه استقرار و بکارگیری راهنماها به 

منظور ارتقای کیفیت خدمات و کاهش هزینه های غیر ضروری باشیم.

لازم به ذکر است پروتکل مذکور از طریق تارنمای معاونت درمان به آدرس 

http://medcare.behdasht.gov.ir  در دسترس می باشد.
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 پروتکل تشخیص و درمان 

 اولیه بیماری های نقص ایمنی
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 کمیته مشاوران جهت تنظیم و تدوین:

 دکتر نیما رضایی استاد ایمونولوژی عضو هیات علمی دانشگاه علوم پزشکی تهران

 دکتر مرضیه توکل فوق تخصص آلرژی و ایمونولوژی بالینی  عضو هیات علمی دانشگاه علوم پزشکی البرز

 دکتر سیما شکری فوق تخصص آلرژی و ایمونولوژی بالینی عضو هیات علمی دانشگاه علوم پزشکی ایران

 دکتر هاشمی دبیر بورد رشته تخصصی گوش، گلو، بینی و جراحی سر و گردن

 دکتر اشرف زاده دبیر بورد رشته تخصصی کودکان

 دکتر طباطبایی دبیر بورد رشته فوق تخصصی ریه کودکان

 جانشین دبیر بورد رشته ایمونولوژی دکتر عجمی

 تحت نظر:

 دکتر سعید کریمی  عضو هیات علمی دانشگاه علوم پزشکی شهید بهشتی و معاون محترم درمان

   مشاور: دکتر ساناز بخشنده  رییس گروه تدوین استاندارد و راهنمای بالینی معاونت درمان

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 تحت نظارت فنی:

 ، استانداردسازی و تعرفه سلامت دفتر ارزیابی فن آوری

 استاندارد و تدوین راهنماهای سلامتتدوین گروه 
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 الف( مقدمه:

 1952بود که در سال  کسیوابسته به کروموزوم ا ینمیآگاماگلوبول ایبروتون  یماریب ه،یاول یمنینقص ا یماریب نیاول

شود. از آن زمان تا کنون، دانش  یم جادیا نازیک نیروزیشد و به علت جهش در ژن بروتون ت یتوسط بروتون معرف

شوند، به  یم ییشناسا یا ندهیها با سرعت فزا یماریب نیبه سرعت در حال گسترش است و ا ینیبال یشناس یمنیا

در هزار  5تا  1 نیآنها در مجموع ب وعیشوند و ش ینم ینادر طبقه بند یها یماریجزو ب گریها د یماریب نیکه ا یحد

شده  ییشناسا هیاول یمنینقص ا یماریب 500شود. در حال حاضر حدود  یزده م نیدرصد تخم کیمنابع  یبرخو در 

 است.

 ب( تعریف بیماری:

گفتند،  یم هیاول یمنیا صیتر به آنها نقا شی( که پinborn errors of immunity/IEI) یمنیا ستمیس یذات یخطاها

 ،یمنیمعمول استعداد به عفونت، خود ا ریغ شیشوند که باعث افزا یم دجایا یمختلف یاختلال در ژن ها یواسطه ه ب

 یبه صورت جداگانه نادر است ول یماری. اگرچه هر بودش یم یمیمغز استخوان و بدخ یینارسا ،یآلرژ ،یخود التهاب

 یها سمیمکان ،یکیجهش ژنت تیو ماه کنند. بسته به نوع یم تحمیلرا بر سلامت  یادیها در مجموع بار ز یماریب نیا

 توانند رخ دهند. یم یمتنوع ینیبال میو علا ییزا یماریب

 

 ج( علایم و نشانه ها:

با  ونیفراسیها، التهاب و لنفوپرول یها، آلرژ یمیها، بدخ یمنیتوانند شامل انواع عفونت ها، خود ا یها م یماریب نیتظاهرات ا 

 معمول از موارد ذکر شده باشند. ریهرگونه تظاهرات غسن بروز، پاسخ به درمان نامطلوب و  ر،یشدت، علائم، س

 ذکر شده است. ریمعمول در ز ریتظاهرات غ نیجامع ا فهرست

 مدل: یجفر یمنینقص ا ادیبن شنهادیدر بزرگسالان بر اساس پ هیاول یمنیده علامت هشدار نقص ا

 سال کی یعفونت گوش ط شتریب ایدو  -

 یسال به شرط فقدان آلرژ کی یط یجد نوسیعفونت س شتریب ایدو  -

 سال کیاز  شیب یدر سال برا یپنومون کی -

 اسهال مزمن همراه با کاهش وزن -

 (لومایکوند ل،یهرپس، زگ ،یراجعه ) سرماخوردگ یروسیعفونت و -

 عفونت یپاک ساز یبرا یدیور کیوتیب یمکرر به آنت ازین -

 یداخل یمکرر پوست و ارگان ها یعمق یآبسه ها -

 ارگان ها ریسا ایدر پوست  یعفونت قارچ ایمزمن  برفک -
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 خطر هستند یکه در حالت نرمال ب سیشبه توبرکلوز یها یعفونت با باکتر -

 هیاول یمنینقص ا یخانوادگ یسابقه  -

 

 یها یماریدر مورد ب یآگاه شرفتیشدند، اما با پ یم شنهادیپ یهشدار اصل میهشدار فوق سال ها به عنوان علا میعلا

به  یادیز یو عفون یعفون ریغ میمختلف، علا یها کیوتیب یو با مصرف گسترده و روزافزون آنت هیاول یمنیص انق

در  ایفرد  کیدر  میعلا نیچند مورد از ا ایدو  بروزاضافه شده است. در صورت  یمنیهشدار نقص ا میفهرست علا

از نظر  ماریمعمول در روند آنها، لازم است ب ریغو عوارض  ریبروز س ایمعمول  ریغ نیدر سن میعلا نیصورت بروز ا

 هشدار عبارتند از: میعلا نیگردد. ا یبررس هیاول یمنینقص ا

 یتظاهرات عفون

 تیاومفال -

 ینکروزان دهان یزخم ها -

 راجعه یچرک تیلنفادن -

 راجعه یچرک تیویکونژونکت -

 معمول و فرصت طلب ریغ یها سمیعفونت با ارگان -

 عارضه دار شود ای دهیاز حد طول کش شیکه ب رمعمولیغ ریعفونت با س -

 کنترل عفونت ی...( براتیلیاوستئو م ایکبد، درناژ آبسه  ای هیر یکنترل عفونت )لوبکتوم یبرا یبه جراح ازین -

 ،لومایپاپ ،یپنوموکوک ،ییایکوباکتریعفونت مکرر ما ،یراجعه هرپس تیخاص )انسفال سمیارگان کیعفونت مکرر با  -

 ...(اهایسرینا

اختلال  ،یینایکاهش ب نگ،یکلاب ،ییپرده صماخ و کاهش شنوا یپارگ ،ی)برونشکتاز داریعفونت منجر به عوارض پا -

 ...(یهوش و تکامل

 واکسن قیشده به دنبال تزر فیزنده ضع یموجود در واکسن ها سمیابتلا به عفونت با ارگان -

 واکسن قیمعمول به دنبال تزر ریبروز عوارض غ -

 دی، کووEBV, CMV, HSV یروسیراجعه و ایعفونت مزمن  -

  یمزمن و راجعه قارچ یعفونت ها -

  یعفون ریتظاهرات غ

 عیاست که شا یخون یمختلف سلول ها یکاهش رده ها یمنینقص ا یها یماریب یعفون ریتظاهر غ نیتر عیشا -

اگر کاهش چند  ژهیسندروم اوانس ( است. بو ای ونیمیا یوپنتیبدون ترومبوس ای)با  ونیمیاتوا کیتیهمول یآنها آنم نیتر

 باشد. رمانمقاوم به د ایمزمن  ررس،ید فتد،یرده همراه باهم اتفاق ب

 (یو هپاتواسپلنومگال یکلونال )لنفادنوپات یو پل هیبدون توج م،یخوش خ ونیفراسیلنفوپرول -
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 ینوادگخا یمتعدد، زودرس، با سابقه  ونیمیاتوا ینوپاتیاندوکر -

 1پیت ابتید ت،یدییرویت ت،یسلول ت،یآرتر ت،یووئی ،یانتروپات ت،یکول ت،یپانکرات ت،یهپات ونیمیاتوا -

با بروز  ژهیمعمول بو ریغ یعفون ای ونیمیاتوا ک،یبالا همراه با تظاهرات آلرژ IgEخون همراه با  یلینوفیائوز -

 زودرس

 ینوزاد سمیدییرویپوپاراتیه -

 یو ظاهر یرت، اسکلتصو یها یآنومال -

 یبا شروع در نوزاد ژهیبو یترودرمیو ار دیشد یاگزما -

 راجعه  یالتهاب میعلا ریسا ای تیو مزمن و مقاوم همراه با تب، آرتر دیشد ریکه -

 ه،یر کیتیگرانولوماتوز لنفوس ینینابیب یماریب س،یدوزییگرانولوماتوز شبه سارکو یها یماریب ای سیدوزییسارکو -

 یو خارج از غدد لنفاو یدر غدد لنفاو یگرانولوم عاتیضا

 راجعه تیو آرتر تیووئی ،یراجعه، تب دوره ا یآفت دهان -

 راجعه  ایمزمن  یعفون ای یمنیخودا میراجعه همراه با علا ای سیورسالیونی یآلوپش -

 EBVوابسته به  کیهماتولوژ یها یمیاز جمله بدخ یخانوادگ ی نهیدر زم ژهیها بو یمیبدخ -

( که پس از خاموش دییروماتو تیت،آرتریوزیدرماتوم ک،یستمیس یتماتوی)لوپوس ار کیستمیس یها تیواسکول -

 در پسرها بروز کنند ایشروع زودرس قبل از بلوغ داشته  ایبماند،  یباق نییهمچنان کمپلمان پا یماریشدن ب

 یکودک لیاوا ای یرخوارگیزودرس در ش یروده و انتروپات یالتهاب یماریب -

  کیتیهموفاگوس سیتوزیوسیتیلنفوهس -

 خانواده یاعضا ریبا سا سهیدر مقا ینسب مینسیآلب -

  یذهن یعقب ماندگ ک،یاختلالات نورولوژ -

 یخانوادگ ی نهیبدون زم ایراجعه با  وادمیآنژ -

 هیدر کودکان بدون توج یریاختلال وزن گ -

 در بهبود زخم ریافتادن بند ناف و تاخ رید -

  

که عوارض متعدد و  یسالها و تا زمان یاز آنها برا یاریشوند، بس یشروع م یها در کودک یماریب نیاغلب ا اگرچه

 یها در بزرگسال یماریب نیاز ا یشوند. شروع گروه یداده نم صیکرده اند، تشخ جادیا ماریب یبرا یریبعضا برگشت ناپذ

در  ریبزرگسال بوده اند. در هر دو صورت تاخ هیاول یمنیا قصن مارانیب %67-60حدود  ر،یاخ یها یستریاست. در رج

مختلف و  یدر ارگان ها داریپا یها بیمناسب و به موقع منجر به بروز عوارض و آس یو عدم اقدامات درمان صیتشخ

د که گرد یسبب م مارانیو درمان به موقع ب صیکه تشخ یگردد، در حال یم مارانیدر ب ریو مرگ و م یناتوان شیافزا

 داشته باشند.  یبهتر یزندگ تیفیو با ک شتریعوارض کمتر و طول عمر ب مارانیب
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 ینیبال یمونولوژیو ا یآلرژ نیاز فوق تخصص ریتوسط پزشکان غ هیدر مراحل اول مارانیب نیاغلب ا نکهیبه ا نظر

پزشکان در  ی هیاست کل شوند، لازم یو درمان م تیزیو ...( و یعفون ،یکودکان، داخل نیمتخصص ،ی)پزشکان عموم

 کامل داشته باشند. یها آگاه یماریب نیهشدار ا میاز علا یمختلف پزشک یتخصص ها

 د( علل بروز بیماری:   

 باشد: یم ریشده شامل موارد ز هیاول یمنینقص ا یها یماریب وعیدر ش یو انفجار عیسر شیکه باعث افزا یعوامل

 ها یماریگروه از ب نیرد ادر مو مارانیپزشکان و ب یآگاه شیافزا -

 ها یماریب نیا یارجاع برا یوجود مراکز فوق تخصص -

  یتومتریو فلوس کیژنت یها یبررس ،ینوزاد یشامل غربالگر صیتشخ یروش ها یارتقا -

مغز  ای یادیبن یسلول ها وندیمتنوع، پ یها کیوتیب یآنت ن،یمونوگلوبولیا ینیگزیشامل جا دیجد یدرمان ها -

  یژن درمان استخوان،

 ها ... یستریرج قات،یتحق یکننده  تیحما یوجود سازمان ها -

 کرد یمنیا ستمیکه توجهات را متوجه نقص س یمنینقص ا یماریب کیبه عنوان  دزیوجود ا -

 :ندینما یم یطبقه بند ریز یرا در دسته ها هیاول یمنینقص ا یها یماریمقالات، ب نیاساس آخر بر

 .(توام صیدهند )نقا یقرار م ریسلولار و هومورال را تحت تاث یمنیکه ا یمنیا صینقا -1

 .کیتوام همراه با تظاهرات سندروم یمنیا صینقا -2

 .یباد یآنت یمنیا صینقا -3

 .یمنیا میبا اختلال در تنظ یها یماریب -4

 ها. تیاختلال در تعداد و عملکرد فاگوس -5

 .یذات یمنیا صینقا -6

 (.autoinflammatory) یدالتهاببا خو یمنیا صینقا -7

 کمپلمان. ستمیس صینقا -8

 مغز استخوان. ییهمراه با نارسا یمنیا صینقا -9

 .هیاول یمنیا صینقا یها یفنوکپ -10

  

که  یشوند تا زمان یداده نم صیسالها تشخ یاز آنها برا یاریکنند و بس یبروز م یها در کودک یماریب نیا اغلب

از  یگذشته، گروه یکرده اند، بر خلاف باورها جادیا ماریب یقابل برگشت برا ریاز موارد غ یرایعوارض متعدد و در بس

 شوند. یشروع م یها در بزرگسال یماریب نیا

 ه( برخورد با بیماران مبتلا به این بیماری )در صورت نیاز (:

 هیاول یمنیبا تظاهرات مشکوک به نقص ا مارانیب ینیبال یبررس             
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گرفته  قیدق یکیزیف نهیلازم است در ابتدا شرح حال و معا یمنیا ستمیس صیمشکوک به نقا مارانیبرخورد با ب در

 شود.

 :عبارتند از ردیمد نظر قرار گ دیکه در شرح حال با یمهم نکات

 میسن شروع علا -

 ها: یماریمعمول ب ریتظاهرات غ -

 معمول(  ریپاسخ به درمان غ ای ریشدت، سمحل، فرکانس،  سم،یمعمول ) ارگان ریغ یعفونت ها -

عدم     معمول، ری... با شروع در سن غ یگوارش ،یخون یها یمنیمعمول )خود ا ریغ ایمتعدد و  یها یمنیخود ا -

 معمول( ریمعمول، تظاهرات غ یپاسخ به درمان ها

 معمول( یرمان هابا شروع زودرس، عدم پاسخ به د د،یشد کیمعمول )اختلالات آلرژ ریغ یها یآلرژ -

 کبد و طحال بدون علت مشخص ،یاز حد و بزرگ شدن مزمن غدد لنفاو شیب تیفعال -

 متعدد ،یخانوادگ ،یارث یها یمیبدخ -

 موارد فوق با هم یهمراه ای -

 قد، یاختلال رشد، کوتاه ،ییکاهش شنوا ،یقابل برگشت در ارگان ها )برونشکتاز ریبروز عوارض مزمن و غ -

 ...(هیر یومتلوبک ،یمفصل، اسپلنکتوم یرکتح تیمحدود

 یآنت ،یدرمان یمیش یبوده باشند )داروها یمنیا ستمیتوانند علت سرکوب س یمصرف شده که م یفهرست داروها -

 ضد تشنج ها...( د،ییسترواکویمونوکلونال، مصرف مزمن کورت یها یباد

مزمن،  کیلنفوبلاست یلوسم دز،یباشند )ا یمنیا ستمیدر س هیتوانند علت نقص ثانو یکه م ییها یماریب ریسا -

 ها، اسهال مزمن و سو جذب...( یمیبدخ

حرکت،  یسندروم مژه ب س،یبروزیف کیستیدارند )س هیاول یمنیا صیکه تظاهر مشابه نقا ییها یماریب ریسا -

 ...(کیآناتوم اک،اختلالاتیسل

 شده فیضع یزنده  یواکسن ها قیبعد از تزر واکسن، ابتلا به عفونت قیعوارض ناخواسته به دنبال تزر -

شناخته شده، فوت مشکوک، منسوب  یمنینقص ا یماریب ،یمنیمشکوک به نقص ا میاز علا یخانوادگ یسابقه  -

 مشابه در خانواده میدر افراد با علا یوراثت یمشخص شدن الگو و نیبودن والد

 

 :نهینکات مهم در معا  

 

 و پورپورا یمزمن، پتش یاگزما ای یپوست منیا خود ای یمزمن عفون عاتیضا - 

 با خانواده سهیدر مقا ینسب سمینیآلب -

 به واکسن T تیلنفوس یعیبه عنوان پاسخ طب BCGوجود اسکار واکسن  -



       

8 

 

 ناخن، پوست و مو یستروفیو د یو اختلالات اسکلت کیسندروم ک،یمورف سید یچهره  -

 (تیودونتیو پر تیویمکرر لثه ها )ژنژ یشکل، عفونت ها یمخروط یاز دست دادن زودرس دندان ها، دندان ها -

 یذهن یعقب ماندگ ،یاختلالات عصب -

  یفقدان لوزه و غدد لنفاو ای یارگانومگال ،یلنفادنوپات -

 ینوع آن را مشخص م یادیو تا حد ز هیاول یمنینقص ا یماریاحتمال وجود ب ینیبال نهیشرح حال و معا یها افتهی -

مستعد  یطیمح طیشرا ی نهیدر زم میعلا ایوجود دارد؟ آ یمنینقص ا ایفرد سالم است  ایاست که آ نیال اول اکند. سو

مطرح  کیستیک بروزیها، ف یمثل آلرژ یمنیبجز نقص ا یا نهیمعلل ز ،یمنینقص ا ی هیعلل ثانو ایشده  جادیکننده ا

ها  یماریتوان مشخص کرد احتمال کدام دسته از ب یحال ممبتلاست. بر اساس شرح  هیاول یمنیبه نقص ا ماریب ایهستند 

 . ردیگ یبر آن دسته انجام م دیبا تاک یشگاهیآزما یها یمطرح است و بررس شتریب

 عبارتند از: نهیزم نیدر ا یدینکات کل 

 ؟یمنیا ستمیس میاختلال در تنظ ایعفونت است  ماریب یاصل یمساله  ایآ -              

 نها؟یاز ا یبیترک ای الیکوباکتریما ای یقارچ ای الیباکتر ای یروسیعفونت است، و یاصل یاگر مساله  -

 گرانولوم؟ ای ونیفراسیلنفوپرول ایاست  یمنیوجود دارد، خود ا یمنیا ستمیس میاگر اختلال در تنظ -

 کنند؟ تیها هدا یارمیخاص از ب یدسته  کیوجود دارند که ما را به سمت  یا یقبل یشگاهیآزما یها افتهی ایآ -

 در بهبود زخم(؟ ریتاخ ،یکروسفالیوجود دارند )مثل قد کوتاه، م یخاص یمشخصات جسم ایآ -

 وجود دارد؟ یمنیخودا ایعفونت  ،یمیبدخ یخانوادگ یسابقه  ایآ -

 معمول هستند؟ ریمواجهه ها غ ایآ -

 :یشگاهیآزما یها یبررس 

 یبه نفع سندروم ها یسل، نوتروپن T صیبه نفع نقا یلنفوپن یدهنده تواند نشان  یکه م CBCمعمول  شاتیآزما - 

 یچند رده سلول ها ای کیکاهش  ایها و  تیلکوس یمداوم به نفع اختلال چسبندگ یلینوتروف ای یمادرزاد ینوتروپن

 مغز استخوان باشد. یینارسا یبه نفع سندروم ها یخون

پلاکت  کرویم ،یگاشیه اکیچد یماریبه نفع ب کریغول پ یرانول هاتواند گ یکه به عنوان مثال م یطیلام خون مح -

 را نشان دهد. چیآلدر سکوتیبه نفع و

 کند. یرا مشخص م یگاشیه اکیپودلاک و چد یهرمانسک ،یسلیگر اینترتون  یماریکه ب ماریب یمو یکروسکوپیم -

 یمونولوژیا یتخصص شاتیآزما -

 :میهستند( مشکوک هست هیاول یمنیا صینقا نیتر عی)که شاهومورال  یمنیا صیکه به نقا یدر صورت -

  

- IgG, IgA, IgM و IgE(یهمراه با آلرژ یسندرم ها ی) در برخ 

- Isohemagglutinin  
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- Anti diphtheria Antibody, anti tetanus Antibody  
- Anti pneumococcal Antibody  
- Peripheral blood lymphocyte flowcytometery for B cells: 

- CD19, CD20, CD27  
- IgG1, 2, 3, 4 subclasses 

  

 : NKو  T یها تینقص لنفوس ای یبیترک ایسلولار  یمنیا صیدر صورت شک به نقا -

  

- Peripheral blood lymphocyte flow cytometry for T cells and natural killer cells: 

- CD3, CD4, CD8, CD16, CD56, CD45RA, CD45RO, TCR alpha beta and gamma 

delta 
- Lymphocyte transformation test (LTT) to mitogens and antigens and allogenic 

cells 
- Tcell recombination excision circle (TREC), Kappa recombination excision circle 

(KREC)  
- Delayed type hypersensitivity test (DTH) on skin  
- HLA-DR, MHC-1,2  
- Chromosomal breakage and radiosensitivity test for some syndromic CIDs 

  

 : یذات یمنیا ستمیس صیدر صورت شک به نقا -

- Nitroblutetrazolium test (NBT), Dihydrorhodamin test (DHR) for Chronic 

granulomatous disease (CGD)  
- Flowcytometery for adhesion molecules, CD11a, CD11b, CD11c, CD18 for 

leukocyte adhesion deficiency syndrome (LADS) 
- Chemotaxis, phagocytosis and opsonization assays 

  

کمپلمان، در شک به  یو اجزا CH50 ،AP50  ،C1 inhibitor یابیکمپلمان ارز صیدر صورت شک به نقا -

 یفاکتورها یخود التهاب یو در سندروم ها و،یدابل نگات T یها تیلنفوس یابیارز ونیرگولاس سید ونیمیا یسندروم ها

 کمک کننده باشند.  دتوانن یها م acute phase reactantو  یماریتبط با هر بمر یالتهاب

 خواهد بود.  افتهیژن جهش  یعملکرد یو بررس یماریمرتبط با ب یکیجهش ژنت یبا بررس صیتشخ دییتا تاینها -

 کیانجام شوند تا بالا همزمان با هم  یها یاز بررس یلازم است مجموعه ا مارانیلازم به ذکر است که در اغلب ب -

وجود دارند که در حال حاضر بر حسب  زین یگرید اریبس یها یانواع رد شوند. )بررس ریو سا دییتا یمنینوع نقص ا

 مورد قابل انجام هستند(.
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 و( درمان:

 باشد: یم ریشامل موارد ز هیاول یمنینقص ا مارانیدر ب یاقدامات درمان -

 یریگ یها و پ تیزینظم در و ،یسالم، بهداشت فرد هی)تغذ یمنیمرتبط با نقص ا یاعو اجتم یفرد یبهداشت لیآموزش مسا -

 هیفوق، توص یو ...(. علاوه بر آموزش ها یروان پزشک یها تیدرازمدت، اشتغال، ازدواج، حما یها، خطرات و عواقب احتمال

 یولوژیو راد دیاشعه خورش گار،یها از جمله س یمیاز عوامل مستعد کننده به بدخ نابزنده، اجت یواکسن ها قیبه اجتناب از تزر

 شود. یبه طور منظم انجام م م،یبدخ یها یماریب یبرا نیروت یها یو انجام منظم غربالگر

و  ناتیمعا یط میو بدخ کیآلرژ ون،یمیا ،یو درمان به موقع عوارض عفون یعوارض با غربالگر شرفتیاز عود و پ یریشگیپ -

وبا  ینیبال یمونولوژیو ا ینظر فوق تخصص آلرژ ریعوارض مربوطه ز یمیو درمان ت ینظم، دوره ام کینیپاراکل یها یبررس

شناس و  کروبیم ک،یژنت ه،یگوارش، خون و سرطان، ر ،ینیگوش و حلق و ب ،یمختلف از جمله عفون نیمشارکت متخصص

 و ... یپاتولوژ ،یولوژیرشد و غدد، راد ه،یشناس، تغذ روسیو

با  یزندگ تیفیعوارض و ارتقا طول عمر و ک شرفتیاز پ یریجلوگ یعفونت ها برا یو جد یع و درمان فوربه موق صیتشخ -

و  یو انگل به صورت درمان روسیقارچ، و ،یضد باکتر یداروها و با حداقل عوارض با استفاده مناسب از داروها نیموثرتر

 یها یباد یآنت ک،یولوژیب یداروها ،یمنیا ستمیس یکننده  میتنظ یها درمانکنترل عفونت ها. استفاده از  یبرا رانهیشگیپ

 ها و عفونت ها. یمنیکنترل التهاب، خودا یمونوکلونال برا

 م،یآنز ینیگزیمونوکلونال(، جا یها یباد یهدفمند )آنت یبا درمان ها یمنیا ستمیو اصلاح کردن نقص موجود در س نیگزیجا -

 ،یادیبن یسلول ها ایمغز استخوان  وندیپ ،یژن درمان ن،یمونوگلوبولی(، اC1 inhibitorکمپلمان ) C1 یمهار کننده  ینیگزیجا

 ( و ...G-CSF) تیمونوس تیوسگرانول یفاکتور محرک کلون زیتجو

 نیمونوگلوبولیا ینیگزیدرمان جا -

 ی رانهیشگیو پمنظم  ینیگزیجا ه،یاول یمنینقص ا مارانیمورد استفاده در ب یدرمان یها میرژ نیتر جیاز را یکی

 صیباشد که در نقا ی( مSCIGو  IVIG) یجلد ریز ای یدیکلونال ور یپل نیمونوگلوبولیها با ا نیمونوگلوبولیا

هر دو دچار اشکال هستند،  ایها  یباد یعملکرد آنت ای ریمقاد ،یمنیا صینقا نیهومورال و سلولار کاربرد دارد چرا که در ا

 مختلف کمک کننده است. یدر برابر عفونت ها ماریحفاظت ب به نیمونوگلوبولیکردن ا نیگزیجا

 یکروبیضد م یدرمان ها-

 یمعمول هستند که معمولا به درمان ها ریغ یها سمیمبتلا به عفونت ها با ارگان هیاول یمنینقص ا مارانیاز ب یاریبس

از  یاریباشند در بس یانگل مختلف مو  روسیقارچ، و ،یضد باکتر یدرمان با داروها ازمندیمعمول مقاوم هستند، لذا ن

 شتریب تیموفق یبالاتر از حالت معمول گذاشته شود و بهتر است برا مانتر و دوز در یموارد لازم است مدت درمان طولان

به درمان  ازیو اغلب ن ردیها انجام گ سمیارگان یمقاومت ها یبر اساس کشت و بررس شهیهم یجد یدر درمان عفونت ها

 یاریاست که بس هیاول یامقاوم به درمان ه یها سمیدرمان ارگان یبرا یماریدوم و سوم هر ب یرده ها یها کیتویب یبا آنت

 است. نهیآنها دشوار و پر هز ی هیهستند و ته ابیداروها کم نیاز ا
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امکانات  به یبه دسترس ازیو ن یشگاهیو آزما ینیبال نیاز متخصص یگروه یبه همکار ازیدرمان عفونت ها ن یبرا لذا

 یدرمان ها هیارا یبرا یریگ میآنها و تصم یها تینادر و مقاومت و حساس یها سمیارگان صیتشخ یبرا یشگاهیآزما

  باشد. یمناسب م

 کیولوژیب یدرمان ها -

 یکوچک )مهارکننده ها یملکول ها یو مهارکننده ها PD-1ضد  یباد یهدفمند مثل آنت کیولوژیب یها درمان

JAK1,2 یکننده ها(، مهار checkpoint مثل  یمنیا ستمیس یهاPD-1 ،CTLA-4  ،Tim-3  وLag-3 استفاده از ،

 یها تیلنفوس یریو به کارگ bi-specific T cell engagerو  کیمریکا یژن یآنت رندهیبا گ T یها تیلنفوس

 هیاول یمنینقص ا مارانیهستند که در ب یو هدفمند کیولوژیب یاز درمان ها یروسیو یدر عفونت ها روسیو یاختصاص

ها به سرعت  یماریب ریمانند سا هیاول یمنینقص ا یها یماریداروها در ب نیبه کار گرفته شده اند. استفاده از ا تیبا موفق

 است.  شدر حال گستر

 یژن درمان -

 یا یمنینقص ا یها یماریدر ب یادیبن یسلول ها وندیپ یبرا ینیگزیبه عنوان جا یژن درمان یلادیدهه نود م لیاوا از

 وندیبا پ سهیدرمان در مقا نیمطرح شده است. ا ستند،یقابل کنترل ن ییبه تنها ییهستند که با درمان دارو دیکه آنقدر شد

 graft versus host) زبانیم هیعل وندیپ یماریبه دهنده و عدم خطر ب ازیدارد از جمله عدم ن ییایمزا یادیبن یسلولها

disease / GVHDنازیدآم نیاز جمله کمبود آدنوز هیاول یمنینقص ا یماریدرمان در چند ب نیکنون ا ( . تا (ADA ،)

 سکوتیو سندروم،  X( وابسته به کروموزوم CGDگرانولوماتوز مزمن ) یماری(، بSCID) یبیترک دیشد یمنینقص ا

 ها انجام شده است.  یماریب ریو سا چیآلدر

 یادیبن یسلول ها وندیپ -

 یمنیا تمیو س T یها تیلنفوس یبواسطه  یمنیکه نقص ا یمارانیدر ب ژهیبو ،یمنینقص ا یها یماریز با یاریبس در

 ایاست  رتاثی یگاما، ب نترفرونیا ای GCSFمثل  ییداروها ای ن،یمونوگلوبولیها، ا کیوتیب یبا آنت ییدارند، درمان دارو یذات

 ینیگزیهستند، لازم است جا یدتریشد یمنیکه اغلب نواقص ا موارد نیا ر. دستینجات دهنده ن ،ینسب ریدر صورت تاث

چالش  نیدارد، اول یادیز یها یدگیچیدرمان پ نی. اردیسالم انجام گ یاز دهنده ها یادیبن یسلول ها وندیبا پ یمنینقص ا

شده در  جادیا یعفون ریو غ یعوارض عفون ،یمنینقص ا یماریموفق با توجه به نوع ب وندیضرورت و امکان انجام پ نییتع

از  ایمنسوب  ریاز افراد غ یبعد یدر درجه  ایافراد خانواده  نیمناسب از ب یدهنده  افتنیباشد. چالش دوم  یم ماریب

 ی هیموفق شامل ته وندیانجام پ یمناسب برا طیشرا جادیامکانات و ا ی هیته گریدهندگان است. چالش د یبانک جهان

 تایبوده و نها وندیمناسب قبل از پ یآماده ساز میرژ نییتع وند،یانجام پ یناسب برام یمراقبت یفضا ،ییامکانات دارو

( و GVHD) زبانیم هیعل وندیپ یماریمثل ب وندیبعد از پ کیمونولوژیو ا یاز عوارض عفون یریشگیپ ،یچالش اصل

 باشد. یم گرید یاز سو وندیاز رد پ یریسو و جلوگ کیاز  وندیپ یو بالقوه کشنده  یعوارض عفون
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 کیمشاوره ژنت -

 یها یاز تولد فرد مبتلا در خانواده با انجام بررس یریشگیپ یو خانواده برا ماریبا ب کیاست مشاوره ژنت لازم

زنده به  یواکسن ها قیخانواده )عدم تزر یافراد مبتلا ریبه حداقل رساندن عوارض در سا ایقبل از تولد و  یصیتشخ

 .ردیخانواده( انجام گ نوزادان تازه متولد شده در

 هیاول یمنینقص ا مارانیب ونیناسیواکس - 

سلولار  ای یباد یآنت صیدر نقا نکهیاول ا یاست. نکته  تیسه نکته حائز اه هیاول یمنینقص ا مارانیب ونیناسیواکس در

 مارانیب نیاغلب ا که ییاز آنجا نیکند و همچن کیرا تحر یمناسب یمنیپاسخ ا جادیتواند ا یاحتمالا واکسن نم دیشد

 یکسب م قیطر نیرا از ا عیشا یعفونت ها ی هیکل هیعل یباد یآنت ،هستند رانهیشگیپ نیمونوگلوبولیتحت درمان با ا

 یشود. نکته  ینم هیواکسن ها مثل پنوموکوک توص یبرخ زی، تجوTو  B یها تیلنفوس دیشد صینقا جهیکنند. در نت

. به است دیشد یمنیبا نقص ا مارانیشده در ب فیضع یزنده  یواکسن ها افتیعفونت به دنبال در جادیدوم احتمال ا

 الیباکتر یواکسن ها زیو تجو T یها تیلنفوس دیشد صیزنده در نقا الیو باکتر یروسیو یواکسن ها زیعنوان مثال تجو

از جمله واکسن آنفولانزا واکسن ها  یبرخ افتیبه در دیسوم تاک یممنوع است. نکته  یذات یمنیا ستمیس صیزنده در نقا

 است.  دیهومورال شد یمنیا صینقا یسالانه برا ی

  یغربالگر - 

 یری( را با نمونه گSCID) دیشد یبیترک یمنینقص ا یماریب یلادیم 2010 یاز سال ها ایدن یاز کشورها یاریبس در

 وندیکه در صورت عدم پ SCIDمبتلا به  نمارایباعث شده ب یغربالگر نیکنند. ا یم یپا در بدو تولد غربالگر یاز پاشنه 

هستند، با انجام  دیفرصت طلب و شد یعفونت ها یمحکوم به مرگ بواسطه  یاول زندگ یدر سال ها یادیبن یسلول ها

در  یغربالگر نیا یاست به زود دیدرمان شوند. ام یکنند و به طور قطع داینجات پ یادیبن یسلول ها وندیبه موقع پ

نوزادان تازه متولد شده بر  ی هیکل یغربالگر ،یلازم است تا زمان انجام منظم غربالگر نیجام شود. همچنان زیکشور ما ن

و  ردیانجام گ یمنیکودک در خانواده با شرح حال مشکوک به نقص ا کیاز فوت مشکوک  یاساس شرح حال خانوادگ

 BCGنوزاد ممنوع اعلام شوند ) واکسن  یبدو تولد برا یزنده  یواکسن ها ی هیدر صورت وجود شرح حال مثبت، کل

 ارجاع گردد یمنیاز نظر نقص ا یبررس یبلافاصله برا ماریشود( و ب قیتزر IPV، واکسن OPV ینشود و به جا قیتزر

 ز( فارماکوتراپی:

 یه از نمون الیشود و هر و یم هیته یانسان یمورد استفاده از دهنده ها نیگوبول ونیمیکلونال ا یدر حال حاضر پل

 نیا یاست که در بدن تمام ییها یباد یاز انواع آنت ادیز اریتنوع بس یشود و حاو یم یچند ده هزار انسان جمع آور

 یبا آنها مواجه م ماریکه فرد ب ییها سمیاز ارگان یعیوس فیبرابر ط رتواند د یم لیدل نیدهنده ها ساخته شده است، به هم

 یدیکلونال، فقط به صورت ور یپل نیمونوگلوبولیا ینیگزیدر کشور ما جاکند. در حال حاضر  ادجیشوند، حفاظت ا

. با توجه به ردیگ یانجام م یجلد ریو ز یدیبه دو روش ور نیمونوگلوبولیکردن ا نیگزیجا ایاست. در دن ریامکان پذ

با ثبات  نیونوگلوبولمیا یشود و سطح  خون یم قیتزر یدر منزل بوده، به فواصل کمتر قیقابل تزر یرجلدینوع ز نکهیا
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دو شکل، شکل  نیباشد. بجز ا یم نیمونوگلوبولیا زیتجو یاز موارد روش ارجح برا یاریکند، در بس یم جادیا یتر

( که قابل facilitated subcutaneous immunoglobulinشده ) لیتسه یدجل ریز نیمونوگلوبولیاز دارو ا یگرید

 شود. قیفته تزره 4تا   3در منزل و به فواصل هر  قیتزر

 یگرم به ازا یلیم 800-300از عفونت ها،  یریشگیپ یبرا یکلونال انسان یپل نیمونوگلوبولیزایتجو یمناسب برا دوز

 لوگرمیهر ک یگرم به ازا یلیم 600-400باشد که معمولا شروع درمان با دوز  یم کباریروز  28وزن بدن هر  لوگرمیهر ک

 نیمونوگلوبولیسطح ا یابیو ارز ینیبال یاساس کنترل عفونت ها ردرمان ب تیکفا شیباشد. پا یروز م 28وزن بدن هر 

Gیتا زمان ایمعمولا مادام العمر بوده  نیمونوگلوبولیدرمان با ا یباشد. مدت زمان ادامه  یم یبعد قی، درست قبل از تزر 

فرد رفع شوند،  یها نیمونوگلوبولیل اشود و اختلا نیگزیبه طور کامل جا وندیمثل پ یدرمان قطع کیبه  یمنیکه نقص ا

 یضعف، تب، اسهال و عوارض جد ،یالژیدرمان از نظر عوارض آن شامل سردرد، م نیا یط ماریخواهد بود. لازم است ب

 و ... تحت نظر بوده و درمان شود. کیمننژت آسپت ،یخون ،یویمثل عوارض کل یتر

کلونال  یپل نیمونوگلوبولیا زیتجو یهم برا یگرید یشده  دییتا یها ونیکاسیاند ه،یاول یمنینقص ا یها یماریب بجز

 یپل ،یادیبن یسلول ها ایمغز استخوان  وندی، پB تیمزمن لنفوس کیتیلنفوس یوجود دارند که عبارتند از: لوکم یدیور

 ون،یمیا کیتوپنیترومبوس ی(، پورپوراHIV) یانسان یمنینقص ا روسیعفونت و زان،ینیلیدم یمزمن التهاب ینوروپات

 فوکال. یمولت یحرکت یو نوروپات یکاوازاک یماریب

بر است. با توجه به  نهیپر زحمت و هز اریآن بس ی هیبوده و ته ابیکم ییدارو یکلونال انسان یپل نیمونوگلوبولیا

و  ردیم گمربوطه انجا نیو با دقت توسط متخصص رانهیسخت گ یارهایآن با مع زیدارو لازم است تجو نیا یکمبود جهان

 شود. نابآن توسط پزشکان اجت یضرور ریغ زیتا حد ممکن از تجو

 ک( توصیه های ضروری به بیمار:

از  یگسترده ا میو به همراه ت ینیبال یمونولوژیو ا یتحت نظر فوق تخصص آلرژ دیحتما با هیاول یمنینقص ا ماریدرمان ب

 تیفیک یو ارتقا ماریب اتینجات ح یها برا یماریب نیو به موقع ازودرس  صیتشخ انجام شود. ینیبال ریو غ ینیبال نیمتخصص

هشدار نقص  میبا علا دیبا ینیبال یتخصص ها یپزشکان در همه  ی هیمهم است لذا کل اریبس یماریو کاهش عوارض ب یزندگ

 صیتشخ تیمساله اهم نید و اهستن ریدرمان پذ هیاول یمنینقص ا یها یماریاز ب یاریبس امروزهداشته باشند. یکاف ییآشنا یمنیا

 کند. یم شتریو درمان به موقع را ب
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