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  چکیده
 IgMباشد که افراد مبتلا، به غیر از  نوعی نقص ایمنی مادرزادي می X  وابسته به IgMنشانگان هایپر      

  ها و بدخیمی  ها، عفونت  عی از نارساییبنا بر این، به انوا.  هاي ایمونوگلوبولینی را ندارند توانایی تولید سایر کلاس
   و استفاده از سلول)BMT(یا پیوند مغز استخوان) HCT(هاي خونساز  پیوند سلولامروزه، . ها دچار می شوند

براي علاوه بر این، . گرفته است  توجه قرار هاي بنیادي خون بند ناف به عنوان راهکارهاي درمانی مؤثر مورد
 درمانی، آنتی بادي  هاي مختلفی از قبیل آنتی  و جلوگیري از عوارض آن از روشکاهش این نشانگان، کنترل 

 . ها در نوشتار حاضر مرور شده است  که همه آنشود  استفاده می... ها و   بیوتیک 
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  مقدمه
یا ) X) XHIGM وابسته به IgM هایپر نشانگان     

براي اولین ) HIGM1( نوع یکIgMنشانگان هایپر 
 نقص یاین نشانگان نوع. گزارش شد1961بار در سال

باشد که به خاطر یک ژن غیرطبیعی   ایمنی اولیه می
 ایجاد شده و فقط جنس Xموجود بر روي کروموزوم 
  )1-5.(دهد  مذکر را تحت تأثیر قرار می

 حتی XHIGMهاي بالینی نشانگان   دامنه یافته     
در میان افراد یک خانواده متفاوت بوده و بیماران مبتلا 

هاي   به این نشانگان در دوران کودکی، از انواع عفونت
تانی و فوقانی ـباکتریایی عودکننده در نواحی تح

هاي فرصت طلب و علائمی   دستگاه تنفسی، عفونت
توسط (سهال عودکننده یا طولانی مدتمثل ا

، عدم رشد کافی، نوتروپنی، )کریپتوسپوریدیوم پارووم
ها، مسائل   ترومبوسیتوپنی، آنمی، انواع بدخیمی

هاي خودایمنی   هاي دهانی، نارسایی  نورولوژیکی، زخم
  و یا التهابی از قبیل کلانژیت اسکلروز کننده، بیماري

ها   اولیه، کارسینوم روزهاي کبدي از قبیل هپاتیت، سی
-10.(برند  رنج می... و نیز تومورهاي دستگاه گوارشی و

6،2(  
اي    مجموعهXHIGMجهت تشخیص نشانگان      

شمارش هاي بالینی و آزمایشگاهی از قبیل؛   از یافته
سطوح  گیري  ، اندازه)CBC(هاي خونی  کامل سلول

 ،CD40Lارزیابی بیان پروتئین ها،   ایمونوگلوبولین
ها در ژن مربوط به   آنالیز توالی ژنی و شناسایی جهش

CD40L 11-14.(گیرد  مورد استفاده قرار می... و(  
 ژنتیکی ایجاد نقصبه خاطر  XHIGMجایی که  از آن

 پس از تولد هیچ راهی جهت جلوگیري از ،شود  می
 والدینی که قبلاًاین،  بر بنا. ها وجود ندارد  ابتلا به آن
اند و یا   داشته IgM هایپر  مبتلا به نشانگانیک فرزند 

هاي   بیماريسایر سابقه ابتلا به  در تاریخچه خانوادگی
 بایستی مشاوره و آزمایش ،نقص ایمنی اولیه وجود دارد

  )15-17.(ژنتیکی پیش از زایمان را انجام دهند
ها و معیارهایی جهت پیشگیري از علائم اولیه   روش    

ها   اند که به آن  توصیه شده XHIGMو ثانویه بیماري 
براي مداواي یک بیمار مبتلا به  .اشاره خواهیم کرد

XHIGM،و جهت پیشگیري از علائم اولیه و ثانویه  
به همکاري علاوه بر چندین پزشک متخصص معالج، 

، )پالمونوژیست(صص ریهــمتختیمی متشکل از یک 
، )تــگاستروآنترولوژیس(روده-معدهص ــمتخصیک 
متخصص ، یک )هماتولوژیست(خونصص ـــمتخیک 

صص ـــ متخ و یک)ستـــکولوژیــان(رطانــس
  .اشدب  نیاز می )نفرولوژیست(کلیه
هاي درمان نشانگان   روش :روش هاي درمان     

XHIGM شامل پیوند مغز استخوانBMT)( پیوند  یا
هاي   ، پیوند سلول)HCT(ساز هاي خون  آلوژنی سلول

  )18-21.(باشد   میدنافبنیادي خون بن
یکی از : ساز هاي خون  تخوان یا سلولپیوند مغز اس     
، XHIGM علاج بخش براي درمان نشانگان هاي  راه

 هاي بنیادي خون  پیوند مغز استخوان یا پیوند سلول
علائم و مشکلات  باشد که قبل از بروز  ساز آلوژنی می

هاي ارگانی قابل انجام   جدي و نیز آسیب
، این روش براي اولین 1980 طی دهه. )20،21(،تاس

هاي نقص   بار در مورد کودکانی که شدیداً به بیماري
در آن زمان این . ایمنی اولیه مبتلا بودند، اعمال شد

روش به خاطر مشکلات و عوارضی که با عمل پیوند 
  آن دسته از بیماران محدود می همراه بود، معمولاً به
ولی از اویل . ه ادامه حیاتشان نبودشد که امید چندانی ب

 چندین مزیت سبب شده است که این شکل 1990دهه 
 تر، عملی   رایجXHIGMاز درمان براي افراد مبتلا به 

امروزه با استفاده از چنین،  هم. تر باشد  تر و مناسب 
  هاي پیشرفته جراحی و شناسایی دقیق بافت  تکنیک

ه شده را در بدن فرد ها، پتانسیل پذیرش بافت پیوند زد
  )18،19،22.(برند  گیرنده بالا می

کنند که بیماران   پزشکان توصیه می، 2004از سال      
 پیش از آن که به برونشیکتازي یا XHIGMمبتلا به 

هاي ارگانی   هاي مزمن و شدید و به آسیب  عفونت
 قرار HCT یا BMT بایستی تحت عمل ،دچار شوند

ل درمان به بیمارانی که قبل  مثلاً، این شک.گیرند
 هاي کبدي را بروز می  هایی از آسیب   نشانه،درمان

در بیمارانی که به با این حال، . شود   پیشنهاد نمی،دهند 
نارسایی کبدي بسیار شدیدي مبتلا هستند، پیوند مغز 

دهند تا   استخوان را همگام با پیوند کبد انجام می
  )22،19-24.(ند را بالا ببرپیونداحتمال پذیرش 

 بهترین منبع مغز :ترین منبع مغز استخوان  مناسب     
استخوان براي عمل پیوند، خواهر یا برادر کودك بیمار 
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هاي   به همین دلیل قبل از عمل پیوند، بافت. باشد  می
 کنند تا مشخص شود که آیا مغز  این افراد را بررسی می

سیت هاي لوکو  ژن  ها داراي آنتی  استخوان آن
 مغز HLAیکسانی در مقایسه با ) HLA(انسانی

باشد یا   می) خواهر یا برادر بیمار(استخوان فرد بیمار
 فرد HLA فرد اهداکننده به HLA هر اندازه .خیر

شبیه باشد، به همان میزان احتمال رد ) فرد بیمار(گیرنده
بافت پیوند زده شده کمتر و احتمال پذیرش پیوند بیشتر 

  )25(.است
علاوه بر خواهر یا  :سایر منابع مغز استخوان    

تواند به عنوان   برادر فرد بیمار، یکی از والدین او نیز می
چرا که والدین نیمی از . اهداکننده مغز استخوان باشد

HLA2000از اوایل دهه .  کودك بیمار را دارا هستند 
هاي نوین جهت دستیابی به   با گسترش روش

آمیز، این امکان فراهم    موفقیتپیوندهاي مغز استخوان
شده است که از مغز استخوان افراد غیرخویشاوندي که 

ستند، نیز ــشابه هــ با فرد بیمار مHLAاز نظر 
اهداکنندگان ا اهداکنندگان راین نوع . استفاده شود

 با این وجود، .نامند   می)MUD(خوان غیرخویشاوند هم
ان، پیوندي استخو موفقیت آمیزترین عمل پیوند مغز

استخوان خواهر یا برادري  است که براي آن از مغز
 کاملاً یکسانی با فرد بیمار HLAشود که   استفاده می

هاي بنیادي    از سلولدر غیر این صورت معمولاً. دارد
خون بندناف که نسبتآ یا کاملآ با فرد بیمار مطابقت 

  )20،26،27.(شود  داشته باشد استفاده می
راه دیگر درمان  :لول بنیادي خون بندنافپیوند س     

، استفاده از X وابسته به IgM هایپر  براي نشانگان
در سال . باشد  می هاي بنیادي خون بندناف  سلول
هاي   ، این روش براي اولین بار در مورد بیماري1988

هاي بنیادي،   سلول. نقص ایمنی اولیه به کار گرفته شد
هاي   اي هستند که سلول فتههاي اولیه تمایز نیا  سلول

 سلولت تمایز به یقابلها   دختري حاصل از تقسیم آن
هاي بنیادي   سلول.  را دارا هستندتر  هاي اختصاصی 

مورد استفاده براي عمل پیوند، از خون بندناف یا جفت 
) خواهر یا برادر سالم فرد بیمار تحت درمان(نوزاد سالم

خون بندناف . شوند  یو بلافاصله پس از زایمان گرفته م
تواند براي عمل پیوند در جهت   این نوزاد سالم می

تري مورد استفاده  شفقیت بی با موXHIGMدرمان 

هاي بنیادي گرفته شده از خون   زیرا، سلول. قرار گیرد
هاي مغز استخوان داراي دو   بندناف نسبت به سلول

  )28،16-30:(باشند  مزیت می
  . در فرد گیرنده کم استها   احتمال رد آن-1    
ها را جداسازي و ذخیره   توان پیشاپیش آن   می-2    
هایی که در تاریخچه خانوادگی   در واقع خانواده. کرد

 ، می داردهاي نقص ایمنی اولیه وجود  ابتلا به بیماري
توانند خون بندناف را در یک جاي کاملاً اختصاصی و  

ر آینده، در شخصی به صورت ذخیره نگه دارند تا د
  .مواقع نیاز از آن استفاده کنند

 و پیوند سلول بنیادي ، پیوند مغز استخوانتاکنون    
خون بندناف در تعداد اندکی بیمار آزمایش شده است 

معمولاً، بیمارانی . که نتایج متفاوتی حاصل شده است
کنند در   که پیوند مغز استخوان آلوژنی دریافت می

 رد مدت زمان زیادي عمر میموادرصد  70-75حدود  
  )21،22،31.(کنند 

 روش: X وابسته به IgMکنترل نشانگان هایپر     
 شامل X وابسته به IgM کنترل نشانگان هایپر هاي 

IVIG  ،درمانیSCIG درمانی و استفاده از آنتی 
. باشد   میپاتوژن هاي ضد میکروبی اختصاصی  بیوتیک 

 درمان نوتروپنی و جهتایی نیز ه  علاوه بر این، روش
هاي خودایمنی که در   هاي کبدي و اختلال  نارسایی

  )32-35.(اند   ارائه شده،باشند می XHIGMارتباط با 
IVIGاز زمانی که :  درمانیIVIG درمانی براي اولین 
 از طرف سازمان غذا و 1980اوایل دهه  بار در

به تصویب رسید، این روش به عنوان یک ) FDA(دارو
هاي   اصلی در کنترل شمار زیادي از نقصراهکار 

به عنوان مثال، تا اوایل . ایمنی اولیه مطرح شده است
 درمانی تنها روش مؤثر براي IVIG، 2000دهه 

کنترل بیماري در افراد مبتلا به پیشگیري از پنومونیه و 
ARHIGM) نوع دیگري از سندرمHIGM ( بوده

  )34،36.(است
  به کار گرفته میرمانی دIVIG روشچه که در  آن    

یک ترکیب بسیار خالص با منشأ خونی و شود، شامل   
ضد ) IgG(هاي  بادي  در واقع، مخلوطی از آنتی
باشد که معمولاً هر سه   میکروبی بسیار اختصاصی می

الی چهار هفته یک بار از طریق درون سیاهرگی به 
چنین،  هم .شود   تزریق میXHIGMبیماران مبتلا به 
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 هفته) SCIG( را به طریق زیر پوستیIgGتوان   می
 IVIGتزریق . اي یک بار به این بیماران تزریق کرد 

 را کاهش IgM شده و میزان IgGباعث جبران کمبود 
یکی از مزایاي مهم . رساند  داده یا به حد طبیعی می

 در خانه بیمار یا در یک IVIGاین روش این است که 
 البته .شود  یمار داده میکلینیک به صورت سرپایی به ب

نیز برخوردار یک رژیم خوراکی منظم بیمار از بایستی 
  )37(.باشد
 درمانی پس از شش ماهگی کودك IVIGعمال ا    

هاي   بادي  چرا که در این زمان آنتی. شود  آغاز می
مادري در خون کودك دیگر حضور ندارند و بدن خود 

  بادي  عی آنتیتواند به طور طبی  کودك بیمار نیز نمی
در . دار تولید کند  هاي کپسول  هایی علیه باکتري

هاي کشنده و خطرناك   نتیجه، احتمال ابتلا به عفونت
 ها، بسیار بالا می  ایجاد شده توسط این میکروارگانیسم

 درمانی، جلوگیري از ابتلا IVIG در واقع، هدف از .رود 
از آن جا که ممکن است  .هاست به همین عفونت
هاي تهدیدکننده    به عفونتXHIGMبیماران مبتلا به 
هاي    در اولین سال، دچار شوندPCPزندگی از قبیل 

 و IVIGکارگیري به موقع ه زندگی فرد بیمار با ب
توان میزان گسترش بیماري و    میPCP پیشگیري از

اي  نیز میزان مرگ و میر را به طور قابل ملاحظه
لوبین درمانی به موقع آغاز اگر ایمونوگ یعنی. کاهش داد

 و مقادیر مناسب با تکرار کافی به کار برده شود، می
هاي عودکننده و آسیب ریوي   توان چرخه عفونت 

هاي   اگر در مورد عفونت. پیشرونده را متوقف نمود
 درمانی به موقع شروع شده باشد، دیگر IVIGشدید، 

انجام هر چند . نیازي به بستري کردن بیمار وجود ندارد
 تواند کاملاً بی  ایمونیزاسیون رایج دوران کودکی می

 درمانی را برطرف IVIG اما نیاز به ،خطر صورت پذیرد 
  )33،36،38.(کند  نمی
 درمانی IVIGکه،  رغم این  باید توجه داشت علی    

هاي دستگاه   هاي شدید و عفونت  عفونتمیزان بروز 
 اي کاهش می  تنفسی تحتانی را به طور قابل ملاحظه

هاي دستگاه تنفسی    عفونتمیزان بروزدهد، ولی در  
بدن هاي   هاي سایر دستگاه  فوقانی و نیز عفونت

   درمانی روند IVIGچنین،  هم. کند  تغییري ایجاد نمی

بالینی نوتروپنی، اسهال مزمن، کلانژیت مزمن، هپاتیت 
-41(،دهد  هاي خودایمنی را تغییر نمی  و سایر بیماري

 درمانی یکسري IVIGممکن است به دنبال . )39
 واکنش. هاي ناخواسته و نامساعد نیز رخ دهد  واکنش

 درمانی ناسازگار هستند، شامل IVIGهایی که با  
هاي   هاي غیرآنافیلاکسی و واکنش  واکنش

باشد که   هاي دیگر می  آنافیلاکسی و یکسري واکنش
  .گردد  ها اشاره می  در ادامه به آن

هاي   واکنش: یـیلاکسـاي غیرآنافـه  شــنواک
هایی هستند که در   غیرآنافیلاکسی رایج ترین واکنش

 دقیقه پس از 30دهند و اغلب   رخ میIVIGبرابر 
، اثرات خود را به صورت کمر درد، تهوع IVIGتزریق 

  و استفراغ، لرز و درجه حرارت پایین بدن نشان می
، تنگی قفسه سردرد، تب و لرز، سرخ شدگی. دهند
نفس، تهوع، درد عضلانی و خستگی تنگی  سینه،

ممکن است پس از پایان تزریق شروع شده و به مدت 
کند کردن سرعت تزریق یا . چندین ساعت ادامه یابند

تواند   ایجاد وقفه به مدت چند دقیقه ضمن تزریق، می
  )42،43.(ها جلوگیري نماید  از اغلب این واکنش

شود و   ی براي اولین بار اعمال می درمانIVIGاگر     
یا به دلیل اعمال این روش در دفعات قبلی یک 

، بایستی قبل از شده استبریدگی در بدن فرد ایجاد 
اند،   هایی را که از قبل وجود داشته  شروع، عفونت

هاي   برطرف یا درمان کرد تا خطر بروز واکنش
چنین، براي شروع  هم. کاهش یابد غیرآنافیلاکسی

 استفاده IVIGبایستی از نصف میزان دوز محاسبه شده 
دوز معین شده را پس از دو هفته، یک بار دیگر به . کرد

دهند و پس از آن برنامه تزریق را به هر سه   بیمار می
این،  علاه بر. دهند  یا چهار هفته یک بار تغییر می

هاي ناسازگار،   نشاندن واکنش ممکن است جهت فرو
ها، دیفن هیدرامین و    از ضد تبIVIG قبل از اعمال

  )44،45.(یا کورتیکوستروئیدها استفاده گردد
خاطر ه  و بIVIGزهاي بالاي هایی که در د  واکنش    

ها القا   مقادیر بیش از حد حجم مایع، نمک و پروتئین
یمارانی که مشکلات ـشوند، ممکن است در ب  می

بیماران این . عروقی دارند، مسئله ساز باشد-قلبی
  بایستی به هنگام تزریق و پس از تزریق به دقت مورد 
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ارزیابی قرار گیرند و اگر لازم باشد مدر یا بررسی و 
ها   در مورد آن) افزاینده دفع ادرار یا مقدار ادرار(میزآورها

  )46(.تجویز گردد
 IgAبیمارانی که نقص در : هاي آنافیلاکسی  واکنش   

به نقص ایمنی متغیر رایج دارند یا ) SIgAD(انتخابی
 IgA، افزایش  غیرقابل شناسایی مبتلا هستندIgAبا 

 بادي  آنتیتولید  باعث...) از طریق تزریق آن و(سرمی
 شود که این حالت  می IgA علیه IgEهایی از نوع  

، IVIGممکن است در این بیماران طی تزریقات بعدي 
این،  بر ا بن.منجر گرددهاي آنافیلاکسی   واکنشبه بروز 

 ،ها قابل تعیین نیست   آنIgAدر بیمارانی که میزان 
 بایستی نهایت احتیاط لازم را به ،IVIGضمن اعمال 

 XHIGMدر بیماران مبتلا به  با این حال، .جا آورد
 به خاطر نقص در IgA علیه IgEهاي   بادي  تولید آنتی

-51.(باشد   بسیار نادر می)CSR(فرایند تبدیل کلاسی
47(  

هاي دیگري نیز در   واکنش :ها  سایر واکنش    
این . باشند  دهند که بسیار نادر می   رخ میIVIGبرابر 

ها شامل مننژیت غیرچرکی، برون ریزي   واکنش
و همولیز  لنفوسیتی پرده جنب شش، ترومبوآمبولیسم

از علل و عوامل یک . )52(،باشند  ایمونولوژیکی می
توان به   هایی می  لچنین وقایع ناسازگار و اختلا

 فعال شده و غلظت XI وجود فاکتور ،هیپراسمولاریته
ت یمننگوآنسفالعلاوه بر این، . بالاي سدیم اشاره کرد

شود و   ها ایجاد می  ویروس پیشرونده که توسط آنترو
اي   آنسفالوپاتی زوال آور که اتیولوژي عفونی ناشناخته

  کهاند  گزارش شده XHIGMدر مبتلایان به  ،دارد
 نیز از گسترش پسرفت IVIGزهاي بسیار بالاي دحتی 

 .آورد  عمل نمیه نورولوژیکی جلوگیري ب
:  درمانیIVIGانتقال عوامل عفونی از طریق 

توان به    را نمیIVIGها از طریق   امکان انتقال پاتوژن
 ابتلا به 1994 و 1993در سال . طور کامل انکار کرد

کنندگان یکی از دو نوع    در دریافتCویروس هپاتیت 
 به هنگام تولید تحت  که گزارش شدIVIGورده آفر

. فرایند غیر فعال سازي عوامل ویروسی قرار نگرفته بود
 ضمن تولید IVIG هاي  وردهآامروزه همه انواع فر

فعال سازي و زدایش عوامل  هاي غیر تحت فرایند
  )53(.گیرند  ویروسی قرار می

ل ویروسی با استفاده از حرارت فعال سازي عوام غیر    
 پایین، pH خشک، پاستوریزاسیون، قرار دادن در

پرتوگیري با زداي حلال و یا توسط تیمار با 
هر نوع نمک یا استراسید کاپروئیک یا اسید (کاپروآت

جهت کاهش میزان . گردد  عملی می )هگزانوئیک
 بایستی عمل ،انتقال عوامل ویروسی فاقد پوشش

 این فرایند  کهصورت گیردنیز ویروسی زدایش عوامل 
شامل رسوب، کروماتوگرافی و فیلتراسیون از نوع 

امروزه جهت کاهش پتانسیل  .باشد  نانوفیلتراسیون می
ها کل پلاسماي مورد استفاده براي   آلودگی پاتوژن

 با اً و مجددشدهتولید، در سطوح مختلف تست 
) NAT(مارکرهاي ویروسی و تکنولوژي اسیدنوکلئیک

  )54(.گردد  کنترل و بررسی می
سازي و  فعال هاي غیر با دسترسی به انواع فرایند     

هاي بزرگی از    ویروساًزدایش عوامل ویروسی، تقریب
و ویروس ) HIV(قبیل ویروس نقص ایمنی انسان

  گردند و می   به سهولت غیرفعال میC  وBهپاتیت 
 هیچ ،ه حالتا ب. توان به طور مؤثري آن را برطرف کرد

 IVIG که ناشی از HIVموردي از ابتلا به عفونت 
 ویروس چرا که رترو.  گزارش نشده است،درمانی باشد

 ها از طریق رسوب با اتانول سرد به آسانی غیرفعال می 
  )55،56.(شوند 

هاي کلیوي    درمانی با نارساییIVIGارتباط 
هاي کلیوي مزمن و حاد اغلب   نارسایی: مزمن و حاد

برند و   هاي کلیوي رنج می  ر بیمارانی که از بیماريد
 ،کنند   حاوي سوکروز دریافت میIVIGهاي  فرآورده

هاي   فرآوردهمصرف   ممکن است.گزارش شده است
IVIGافتادگی حاد   با عدم عملکرد کلیوي، از کار

در . همراه شودکلیوي، نفروز اسمتیک و مرگ بیمار 
به عنوان یک پایدار (روزهاي حاوي سوک   فرآورده،واقع

 کل تعداد  و قابل توجهی از میزان نامتعادلی)کننده
. )57-59.(شوند  سبب میافتادگی کلیه را  موارد از کار

 و )BUN(بررسی میزان نیتروژن اورهبه همین دلیل، 
تینین، قبل از شروع معالجه و پیش از هر بار تزریق اکر

IVIGملکرد  اگر ع به طوري که.باشد   ضروري می
  . بایستی تزریق را متوقف نمود،ها بدتر شده باشد  کلیه

SCIGمعمولاً  : درمانیSCIG  درمانی در بیمارانی
ها   دسترسی به سیاهرگ آنشود که   به کار برده می
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 درمانی اثرات جانبی IVIGبوده و یا بسیار مشکل 
 ویواگلوبین، اولین .ها به همراه دارد  را در آنجدي 

مریکا آباشد که در ایالات متحده    میSCIGفرآورده 
هاي جدي در مورد   جهت پیشگیري از ابتلا به عفونت

هاي نقص ایمنی اولیه تأیید و   بیماران مبتلا به بیماري
  )60-63.(توصیه شد

اي یک بار   ین هفتهولگلوب، ایمونوSCIGدر روش     
 بر بنا. شود  توسط یک پمپ تزریق به بیماران داده می

توانند در خانه تزریق را انجام    بیماران خود میاین،
هاي    در مقایسه با تزریقSCIGروش . )64(،دهند

هاي تزریقی اندکی   درون سیاهرگی، با خطر واکنش
و از طرف بیمارانی که در خانه مورد معالجه بوده همراه 

چنین،  هم. خوبی پذیرفته شده استه گیرند ب  قرار می
  واکنشIVIGهاي   ر برابر تزریق دبیمارانی که قبلاً

  با فرآوردهSCIG به دهند  میهاي شدید از خود نشان  
  )65،66.(هاي یکسان حساسیت چندان زیادي ندارند 

در آزمایشات بالینی، اغلب در محل با این حال،    
آماس از قبیل؛ هاي ناسازگار   ، واکنشSCIG تزریق

 ،تب  ،جوشایجاد  ،معتدل یا ملایم، سرخی و خارش
 GIهاي    نارسایی وحالت تهوع ،درد سردرد، گلو

هیچ گونه واکنش ولی تاکنون . مشاهده شده است
ها پس    این واکنش،در واقع. موضعی دیده نشده است

 مانند. گذارند  هاي مکرر، رو به کاهش می  از تزریق
 لاً، ویواگلوبین براي بیمارانی که قبIgهاي  همه فرآورده
هاي سیستمیک شدید و    پاسخIgهاي   ردهدر برابر فرآو

 ،چنین اند و هم  پاسخ آنافیلاکسی از خود نشان داده
 IgA انتخابی دارند و علیه IgAبراي بیمارانی که نقص 

علاوه بر . باشد   خطرناك می،کنند  بادي تولید می  آنتی
ویواگلوبین از پلاسماي انسانی جایی که  از آن این،

 هاي پلاسمایی نمی  د سایر فرآورده مانن،شود  گرفته می
ها و   زا مانند ویروس  توان خطر انتقال عوامل عفونت 

  )67،68.(را کاهش داد) CJD از لحاظ نظري(عوامل
در بیماران : ها و عوامل ضد میکروبی  بیوتیک  آنتی

هاي پزشکی بایستی   مراقبت، XHIGMمبتلا به 
در . کز شودها متمر  بیشتر به پیشگیري و درمان عفونت

ز کاملی از عوامل ضد وها بایستی با د   عفونتابتدا
تا . ها تحت مداوا قرار گیرند  میکروبی اختصاصی پاتوژن

هاي   بیوتیک  جایی که امکان دارد بایستی از آنتی

 بیوتیک  چرا که این آنتی. پیشگیري کننده اجتناب کرد
 که هایی  هاي قارچی و عفونت  ها خطر ابتلا به عفونت 

 را ،شوند  هاي مقاوم به دارو ایجاد می  توسط ارگانیسم
  )69(.دهند  افزایش می

 طی دو سال XHIGMنوزادان و کودکان مبتلا به    
.  قرار دارندPCPاول حیات در خطر بالایی از گسترش 

، بایستی بلافاصله PCP جهت پیشگیري از ،این بر بنا
وم به بیوتیکی موس   از آنتیXHIGMپس از تشخیص 

بیوتیک باکتریم که تري   آنتی. باکتریم استفاده کرد
شود از راه   سولفامتوگزازول نیز نامیده می-متوپریم

دهان به صورت رژیم خوراکی و یا به روش درون 
سیاهرگی و یا استنشاق درمانی به بیماران مبتلا به 

XHIGM70،71.(شود   داده می(  
ن است در مورد استفاده از عوامل ضد ویروسی ممک     

هاي شدید یا مقاوم   برخی از بیماران که به عفونت
نباید به .  سودمند واقع شود،ویروسی دچار هستند

 واکسن ویروسی زنده از XHIGMبیماران مبتلا به 
 ،زیرا. و یا واکسن خوراکی فلج اطفال داد MMR؛قبیل

حتی با وجود احتمال بسیار کم، ممکن است این افراد 
 . مبتلا شوند، از واکسنناشیهاي ویروسی   به عفونت

نام (نپژنوتروپنی مزمن با نو :هاي درمان  سایر روش
یا فاکتور نوترکیب گرانولوسیتی  تجاري فیلگراستیم

. شود  درمان می) است (G-CSF)تحریک کننده کلنی
  کند تا نوتروفیل  بدن را تحریک میدر واقع، این فاکتور 

  )72،73.(ري تولید کندتهاي بیش
هاي خودایمنی که در ارتباط با   معالجه نارسایی     

XHIGMدبرانه از م مستلزم استفاده ،باشند   می
باشد که   گرهاي ایمنی از قبیل پرونیزون می سرکوب

مناسب با نوع تشخیص در افراد و در نواحی اختصاصی 
  .گیرد  انجام می

 هاي کبدي از قبیل سیروز و بیماري کبدي  بیماري     
وابسته به هپاتیت، از کار افتادگی احتمالی کبد، 

هاي کبدي و صفراوي و   کلانژیت، آدنوکارسینوم
هاي دستگاه گوارشی، کنترل نشانگان   سرطان

XHIGM سال با مشکلات 10 را در مبتلایان بالاي 
 برخی از مبتلایان که در مرحله ،سازند  جدي روبرو می

 با پیوند ،ندپایانی کلانژیت اسکلروز کننده هست
ارتوتروپیک کبدي که با پیوند آلوژنی مغز استخوان نیز 
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 بسیار ارتباط دارد، به طور موفقیت آمیزي درمان شده
  )23(.اند 

 جهت XHIGMممکن است بیماران مبتلا به     
ندوسکوپی تحت عمل جراحی اِ، درمان سینوزیت مزمن

براي برطرف کردن عفونت یا . سینوسی قرار گیرند
هاي لنفی که به سرعت در  می بایستی از غدهبدخی

هاي بیوپسی گرفته   حال بزرگ شدن هستند نمونه
  .شود
اي است که در تمام دوران   تغذیه مناسب مسئله    

 بایستی XHIGMزندگی فرد بیمار مبتلا به نشانگان 
تغذیه و از  چرا که احتمال سوء. به آن توجه کافی شود

سهال مزمن ناشی شده دست رفتن آب بدن به خاطر ا
به هنگام  .هاي دستگاه گوارشی وجود دارد  از عفونت

تر نیز   رخدادهاي اسهال شدید، یک تغذیه مناسب
شود و در موارد بسیار شدید ممکن است   تجویز می

. احتیاج داشته باشد اي نیز  کودك به تغذیه خارج روده
 رنج اي هاي روده  بیمارانی که از بیماريبه عنوان مثال، 

تغذیه رند که برند به یک رژیم غذایی بنیادي نیاز دا  می
  .گیرد  اي انجام می  به صورت خارج روده

 که از XHIGMآن دسته از بیماران مبتلا به     
برند انرژي بسیار   هاي ریوي مزمن رنج می  بیماري

این، این بیماران به یک  بر بنا. کنند  زیادي مصرف می
تحرك . ي بسیار بالا نیازمند هستندرژیم غذایی با کالر

 XHIGMو ورزش منظم نیز به بیماران مبتلا به 
  .شود  توصیه می

  تحت بررسیهاي درمانی   شرو
اند   ققان دریافتهـمح: بــ نوترکیCD40گاند ــلی    

) CD40) CD40L لیگاندهاي قـــتزریکه 
یه ــونال علــنوکلــهاي م  بادي  یـآنت یا بــنوترکی

CD40 راي ـها را ب  ایی آنـ توان،مارــهاي بی وشـبه م
الا ــ بIgA و IgG، IgE هاي  بادي  یــتــد آنـتولی
  ، 2005از اوایل سال . )74،75(،برد  می

به دنبال ارزیابی میزان ) NIH(موسسات ملی سلامتی
  ن حال، ــبا ای. ستندــؤثر بودن این روش در انسان هم

 CD40وسترنگ و همکاران مشاهده کردند که لیگاند 
تواند بار عفونت    نمیscidهاي   نوترکیب در موش

  )35(.دهد اي را کاهش   پنوموسیستیس کارینی
کان ـررسی امـقان در حال بـحقـم: درمانی  ژن
 به روش ژن درمانی IgMهایپر  ان نشانگانـدرم

 منتشر شد 2004گزارشی که در سال . )76،77(،هستند
دهد که ژن درمانی در مورد نشانگان   نشان می
XHIGM مشکلات و مسائل به مراتب بیشتري نسبت 

 خواهد داشت و زمان بیشتري ،شود  به آن چه تصور می
هاي اساسی در این زمینه صورت   لازم است تا پیشرفت

  .گیرد
IFNγتوان با   دانشمندان معتقدند که می:  درمانی

، XHIGM درمانی، در بیماران مبتلا به IFNγاستفاده 
مطالعات . را بهبود بخشید Th1/Th2هاي   سلول پاسخ

انجام گرفته بر روي بیماران مبتلا به بیماري 
 اثر جانبی IFNγ مزمن مشخص کرده که زگرانولوماتو
هاي دفاعی   در بهبود پاسختواند   میو شته اندکی دا

 )78(.واقع شودمیزبان مؤثر 
  گیري  نتیجهبحث و

  ولآلوژنی سلپیوند پیوند مغز استخوان یا استفاده از     
هاي بنیادي خون   پیوند سلول و نیز ساز هاي خون

 و XHIGMنشانگان  تواند در درمان   میبندناف
. ها و عوارض آن مؤثر واقع شود  پیشگیري از عفونت

هاي   براي کنترل بیماري و پیشگیري از بروز عفونت
بادي   بایستی از آنتی... فرصت طلب، اسهال، نوتروپنی و

، عوامل ) درمانیSCIG و IVIGبه صورت (درمانی
. هاي خاص استفاده کرد  بیوتیک  ضدمیکروبی و آنتی

 CD40Lهاي نوترکیب   ولکمولرمانی، د  استفاده از ژن
اي نه چندان   یندهآتواند در   و سایتوکاین درمانی نیز می

 نویدبخش XHIGMدور براي کنترل افراد مبتلا به 
ایی که سابقه ه  بهتر است در خانوادهدر نهایت، . باشد

ابتلا به نقایص ایمنی اولیه وجود دارد، حتماً قبل از تولد 
  .نوزاد آزمایشات ژنتیکی انجام گیرد
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X-linked Hyper-IgM Syndrome: Control and Treatment 
 

Khalilnezhad A1, Mahmoudian E2, Khalilnezhad A3, Roghanian R4, Etedali A5, Vafaee R*6,  
Hoseinzadeh M7 
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Abstract 
X-linked hyper-IgM syndrome (XHIGM) is 
a congenital immunodeficiency in which 
the immune system cannot produces differ-
rent classes of immunoglobulins other than 
IgM. Therefore, the patients are susceptible 
to many disorders, infectious diseases and 
malignancies. Bone marrow or allogeic he-
matopoietic cell sorcord blood stem cells 
transplantation are the two accepted ther-
apeutic approaches to treat patients with 
XHIGM. In addition, various numbers of 
interventions including IVIG 

 and SCIG therapy, antimicrobial agents 
and etcare used to control and prevent the 
XHIGM-related diseases and conditions. In 
the present manuscript, we review all of 
these approaches. 
 
Keywords: anaphylaxis, antibody therapy, 
bone marrow transplantation, primary imm-
uneodeficiency, stem cell transplantation 
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