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ƹԾ͗ҭƔ  զϓƵ ƣϨŗϋ:  
  

ŧϔا ́Ъठ šͱƽϋ Ƈ̲̰ɧƔ य़ ޑͽرا ࣭و ĸاŻم ŧّ̬ ϊ    
ŧَ̔р Żџर رشŻўا ۭ˶ƈ ࣛ و  

  
  
 ياكتسـاب  و يارث ـ يهـا  يمـار يب پـاتوژنز  فهـم  در يريچشـمگ  يها شرفتيپ به دانشمندان رياخ يها سال در

 هفـتم  راستيو .ديانجام يدرمان هدفمند و موثر يها روش ابداع به ها شرفتيپ نيا اند. شده نائل كيهماتولوژ
 ،كي ـهماتولوژ لالاتاخت درمان و صيتشخ نينو يها روش يبررس ضمن ت،يگرجو پست يهماتولوژ كتاب از
 است. گرفته قرار نظر ديتجد مورد ريتصاو و جداول متن، نظر از
 بـه  اقـدام  ،ياصـل  مفهـوم  حفـظ  ضـمن  نيمتـرجم  گـروه  كتـاب،  ياصـل  متن يبالا اريبس حجم به توجه با

 رو شيپ ـ كتاب شود. برخوردار بهره نيتر شيب از يتر كم زمان در مخاطب تا نموده كتاب متن يساز خلاصه
 اخـتلالات  هـا،  يآنم ـ انـواع  ،يسـاز  خـون  مباحث شرح به يتخصص كاملا صورته ب ايگو و روان يا ترجمه با

 و يشـگاه يآزما ،يمولكـول  و يسـلول  نظـر  از انعقـادي  اختلالات و هموستاز ،ها تيلكوس ميبدخ و ميخ خوش
 و كيسـتم يس يهـا  يمـار يب كي ـهماتولوژ يهـا  جنبـه  نـوزادان،  يهماتولوژ نيهمچن است. پرداخته ينيبال
 ند.ا گرفته قرار بحث مورد زين يريگرمس يها يماريب

 صيتشـخ  در شرفتهيپ ميمفاه و يشناس خون هيپا مباني بهتر هرچه درك و فهم در بتواند اثر اين است دامي
 باشد. سودمند كيهماتولوژ يها يماريب درمان و
  
  

 احترام ميتقد با
 يهلال ميمر
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 را هـاي خـوني   رده العمر همـه  مادامصورت  به و بوده بزرگسالان خوني سيستم اساس و ) پايه(HSCsساز  خون هاي بنيادي سلول
 نامتقـارن اسـت، شـناخته    سـلولي  تقسـيم  نتيجه ) كهself renewality(خود نوسازي  ويژگي با ها عموما اين سلول .كنند مي توليد
هـا  HSCدر ترومـا و اسـترس فيزيولوژيـك،    . انجامد مي تمايز حال در سلول وساز  خون بنيادي سلول توليد به تقسيم اين .شوند مي

 خـوني ي هـا  سـلول  يا/ ها و HSC نشده كنترل رشد و تنظيم در كنند. اختلال هاي خوني آسيب ديده مي شروع به جايگزيني سلول
 رشـد  بـالغ، تاريخچـه  سـاز   ي خـون هـا  سـلول  تمايز مراحل سازماندهي مورد در اطلاعاتي فصل اين. شود مي لوسميبه   منجر نابالغ

HSC  ،تنظيمدخيل در  مولكوليهاي  مكانيسم وها  سلول اينكننده  حمايت استرومال بسترها HSCدهد. مي قرار بحث مورد را ها  

 بالغساز  خون سيستم دراي  رده ارتباطات و مراتبي سلسله سازماندهي
HSCاي خاص محدود شـده   كنند كه به تدريج با تكثير و تمايز، قدرت تمايزي شان به رده ها پروژنيتورهاي نابالغي توليد مي

تـر و پتانسـيل    يك سلول پروژنيتور با تعداد كم .)1-1دهند (شكل  تشكيل ميهاي خوني بالغ و عملكردي را  و در نهايت سلول
بـه بررسـي و    in vitroتر است. آناليزهاي كلونوژنيـك در فـاز    نزديك HSCسازي به  بالاتر به تمايز، از نظر سلسله مراتب خون

/ مگاكاريوسـيت)، پروژنيتـور دو ظرفيتـي    يد/ ماكروفاژ(گرانولوسيت/ اريتروئ CFU.GEMMسلول پروژنيتور ترين  مطالعه نابالغ
CFU.GM       (گرانولوسيت/ ماكروفـاژ) و پروژنيتورهـاي متعهـد بـه رده شـاملCFU.M   ،(ماكروفـاژ)CFU.G  (گرانولوسـيت)  ،

BFU.E  (اريتروئيد) وCFU.E پردازد. (اريتروئيد) مي  
  

  
 بنياديي ها سلول. بزرگسالان سازي در خون .1-1شكل 
 طريـق  از. دارنـد  قـرار  مراتـب  لهسلس ـ پايـه  درساز  خون
ي هـا  ، سـلول رونـده  پيش تمايز و تكثير مراحلسري  يك

سـاز   خـون  بنياديي ها سلول. شوند مي توليد بالغ خوني
 دارنـد.  اي را رده چنـد  تمايز و تكثير پتانسيلترين  بيش

 يافت خون در بالغي ها سلول از زيادي كه تعداد در حالي
حاوي  استخوان دارند، مغزباز گردش سريعي  و شوند مي

 فراوانـي  و طـولاني  عمـر  بـا  ساز خاموش هاي خون سلول
  باشد. پايين مي بسيار

  
  

 هاي بنيادي و هماتوپوئز سلول

  فصل

1  



  

 
  
  
  
  

11روزانه و كرده حفظ را فرد قرمز گلبول توده ثابت حالت معمولا اريتروپوئز 1210  تـا  كنـد  مـي  توليـد  جديـد  گلبول −10 
 بـه  سـرعت  بـه  بتواند بايد اريتروپوئز، اين بر علاوهاند.  رفته بين از زودرس تخريب يا پيري اثر در كه شوديي ها گلبول جايگزين
 حسـاس  سيستميكي ها بيماري بهاي  ملاحظه قابلطور  به سيستم اين .دهد پاسخ هموليز و خونريزي مانند اريتروئيد استرس

   .باشد مي اكتسابي و ارثي باليني اختلالات از وسيعي طيف رايج تظاهرخوني  كم كه يطور به، است
 و هـا HSC دارد. نام )Deffinitive( قطعي آن از پس و جنيني مرحله در و )Primitive( بدوي، روياني مرحله در اريتروپوئز

 .شوند مي تشكيل، دارد را عروق و خون تشكيل پتانسيل كه همانژيوبلاستبه نام  مشترك پروژنيتور يك از اندوتليالهاي  سلول
 در سـپس  .دهـد  مـي  رخ جنيني خارج زرده كيسه خوني جزاير در و بارداري سوم هفته حدود دربار  اولين براي اوليه اريتروپوئز

 پروژنيتورهـاي  زمـان  ايـن  در .شـود  مـي  آغـاز  قطعي اريتروپوئز و شده خارج زرده كيسه ازسازي  خون فعاليت بارداري 4 هفته
 و جفـت  AGM درسـازي   خون .شوند مي منتقل جنين) اريتروپوئز اصلي محل( كبد به و شده آزاد خون گردش به اريتروئيدي

 مغـز  بـه  مهـاجرت  بـه  شـروع  سـازي  ، خـون 10-12هـاي   هفته در .يابد مي ادامه بارداري 4-6هاي  هفته درا تقريب اصلي عروق
، مورفولـوژي چـون   هم فاكتوهايي با definitive و primitive اريتروپوئتيكي ها سلول يابد. مي ادامهجا  آن در و كرده استخوان

  .هستند تمايز قابل يكديگر از ژني بيان الگوهاي و ژنتيك اپي، رونويسي فاكتور، رشد سينتيك، سايتوكين بهدهي  پاسخ
ــاي ــاص الگوه ــان خ ــوبين بي ــاني دوران در گل Gowerروي I : 2 2, Gower II : 2 2 , Portland : 2 2)(         ζ ε α ε ζ γ  ،ــي جنين

)(F : 2 2 α γ بالغين و F : )2 2 α γ 2و(A2 : 2 α δ كنند مي ارائه اريتروپوئز رشد مراحل شناسايي براي را حياتي نشانگرهاي.   

  اريتروئيدي رده تعهد
HSC  چـون   هم اي رده متعهد پروژنيتورهاي تحت تاثير فاكتورهاي رشد و بيان فاكتورهاي رونويسي بههاCFU-GEMM  تمـايز 

 (MEPs) اريتروئيـدي ي هـا  سلول ياها  مگاكاريوسيت تشكيل توانايي با پتانسيلي دو پروژنيتور ها به نوبه خود به اين سلول يابند. مي
تمـايز   CFU-E و BFU-E سپس اين سلول با اثر فاكتورهاي رشـد و بيـان فاكتورهـاي رونويسـي اختصاصـي بـه       .شوند مي تبديل

 نشـانگرهاي  توسـط كـه   زمـاني  نيستند، امـا  تشخيص قابل استخوان مغز در مورفولوژيكي نظر ازها  ). آن2- 2 و 2- 1 شكل( يابند مي
 كـه  هـا  پرونورموبلاست با CFU-E. شوند تعريف مجزا سلولي جمعيت عنوان به توانند ميگيرند،  مي قرار سنجش مورد سلولي سطح
  .دارند هستند، مطابقتاستخوان  مغز در تشخيص قابل اريتروئيدي ساز پيش اولين

 اريتروپوئز
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تخصصـي انتقـال و   هـاي   نئيپـروت  ،باشـد  مـي  واجد مولكول همها  آن علاوه بر تركيبات فعال فيزيولوژيك آهن كه بسياري از
نـامحلول   شـوند.  مـي  يت زاي اين فلزخنثي و كاهش پتانسيل سمpH ذخيره آهن نيز وجود دارند كه موجب حلاليت آهن در 

درصد آهن بوده و در مواد غذايي نيز آهن بـه   4پوسته زمين حاوي  اگر چهبودن آهن فريك سه ظرفيتي بدين معني است كه 
فقر آهن شديد كـه عمـدتا    جبرانمين دليل بدن در ه به قابل دسترس است. غير يي از اين آهناما درصد بالا، وفور وجود دارد

در كـه  جـا   آن است. از شده شناختهدر جهان   آنمي علتترين  فقر آهن شايع  آنمي لذا باشد. مي محدود ،ناشي از خونريزي است
آهن در مرحلـه جـذب   بار   اضافه عادل آهن جهت مهاركنترل ت ،آهن وجود ندارد بدن انسان مكانيسمي فيزيولوژيك جهت دفع

  شود. مي آن انجام
مقـدار آهـن بـدن در قالـب     تـرين   بـيش  اسـت.  40mg/kg و در بدن يك زن بـالغ  50mg/kgغلظت آهن در بدن يك مرد بالغ 

 )3- 1شـكل  ( اسـت ميلي گرم آهـن   200ليتر) حاوي  ميلي 450يك واحد كنسانتره خون كامل(طوري كه  به ،باشد هموگلوبين مي
هاي  سلول اين تركيبات اغلب در دهند. مي مقدار آهن را به خود اختصاصترين  بيش فريتين و هموسيدرين ،بعد از هموگلوبين

هـاي   سـلول  كنند) و در مي قرمز جذب هاي گلبولتخريب  (كه آهن را از سيستم رتيكولواندوتليال كبد و طحال و مغز استخوان
  شود. مي كند) يافت مي ه آهن خود را از ترانسفرين دريافتپارانشيم كبدي (كه عمد

  
  كيلوگرمي 70آهن در يك مرد بالغ  توزيع .3- 1شكل 

ن، آنمي فقر آهن و متابوليسم آه
 اختلالات سنتز هم
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IOL نارگ، كبد پارانشيمالهاي  سلول درĤ  آهني اما كند. پيدا افزايش آهن جذب كه يابد مي بروز زماني قلب و اندوكرينهاي 
 تمـايزي  هـيچ  البتـه  شود. مي برداشت ماكروفاژها توسط خون) مكرر ترانسفيوژن مثال براي( شود مي بدن وارد تزريق راه از كه
 تحويـل  پارانشـيمي هـاي   ، سـلول متعاقبا و ترانسفرين به آرامي به ماكروفاژها آهن زيرا، ندارد وجود آهن بارگيري منبع دو بين
 آن بـه  برسـد  گرم 5 از بيش به بدن آهن ذخيرهچه  چنان است. شده ليست 4-1 جدول در آهن بار افزايش علل شود. مي داده

IOL شود. بندي مي طبقه آهن بارگيريهاي  آنمي و هموكروماتوز ارثي اشكال به كه گويند مي شديد 

  )HH( ارثي هموكروماتوز
 در نقـص  بـا  1 نوع از موارد اكثر ).4-2 جدول( شود بندي مي طبقه، آهن گرانباري مسبب ژنتيكي نقص اساس بر اختلال اين

 كـه  ديگر انواع ).pC282Y( هستند هموزيگوت HFE pCys282TyrC جهش براي،  HH به مبتلايان اكثر هستند. HFE ژن
 هپسيدين كمبودبه دليل  كه بوده مغلوب اتوزوم HH 3 و 2، 1 انواع هستند. نادر بسيار، شوند مي ناميده non-HFE HH اغلب
 وراثـت  بـا  HH 4 نـوع  هسـتند.  كبـدي هـاي   سلول در آهن تجمع و بالا ترانسفرين اشباع جمله از مشتركهاي  ويژگي داراي

  باشد. مي متغير باليني فنوتيپ با هتروژنوس بيماري يك،  غالب اتوزومال

  HFE هموكروماتوز
همراه است. جـايگزيني   HLA A3قرار دارد. بيماري با توارث  6p21است كه در  Iكلاس  MHCيك ژن آتيپيك  HFEژن 

G →  A  از ژن  845در نوكلئوتيدHFE 282به جايگزيني سيستئين با تيروزين در جايگاه  منجر )C282Yشـود. حـدود    ) مي
C 187هسـتند. واريانـت دوم (   C282Yژنتيكـي در شـمال اروپـا داراي ژنوتيـپ      IOL% از مبتلايان بـه  90 → G(  بـه   منجـر

شـود. ايـن جهـش در سراسـر جهـان بـا        مي )H63Dيا  His63Asp ( 63جايگزيني هيستيدين با اسيد آسپارتيك در جايگاه 
هتروزيگـوت هسـتند. مـدل     H63Dو  C282Yهاي  % وجود دارد. تعداد كمي از مبتلايان براي جهش15ميانگين فراواني آللي 

كنـد و   رقابـت مـي   TFR1فريـك بـراي اتصـال بـه      بـا ترانسـفرين دي   HFEدهد كـه   ميجديدتر پاتوفيزيولوژي بيماري نشان 
متصل شده و كمپلكس محـرك سـنتز هپسـيدين     TFR2به  HFEشود،  متصل مي TFR1فريك به  كه ترانسفرين دي هنگامي

 ـ ). كاهش هپسيدين سرمي عامل بروز علائم هموكروماتوز خواهد بود كه عبـارت 3شود (فصل  تشكيل مي د از افـزايش جـذب   ان
  هاي كبدي. آهن، افزايش آهن سرمي و اشباع ترانسفرين و تجمع آهن در سلول

  )IOL(اضافه بار آهن 
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اي از اختلالات خوني است كه با حضور رده اريتروئيدي بـا مورفولـوژي خـاص در مغـز اسـتخوان       آنمي مگالوبلاستيك دسته
تواند ناشي از اختلالات ارثي و اكتسابي متابوليسم اين  كوبالامين يا فولات است، اما ميمعمولا كمبود آن علت  شود. شناخته مي

  .)5-1(جدول  نيز باشد DNAها يا نقص در سنتز  ويتامين

  )MA( كيمگالوبلاست آنمي ييايميوشيب اساس
 سـاير  و اسـتخوان  مغـز  سـريع  تقسيم حال درهاي  سلول بر كه است DNA سنتز در نقص،  MAانواع  همه مشترك ويژگي

 پليمريزاسـيون  يـا  سنتز سرعت كاهش در شود مي مگالوبلاستيك تغييرات ايجاد باعث كه شرايطي همه گذارد. ها تاثير مي بافت
 بـه  )dUMP( مونوفسـفات  يوريـدين  دئوكسـي  تبـديل  كوبـالامين  يـا  فولات كمبود درمشترك هستند.  DNAساز  پيش چهار

ات براي اين واكـنش  گلوتام پلي تتراهيدروفولات متيلن 10، 5 كوآنزيمشود.  ) مختل ميdTMP( مونوفسفات تيميدين دئوكسي
 .يابد مي كاهش كمبود دو هر در كوآنزيم اين ميزانمورد نياز است. 

ناشي از كمبـود فـولات يـا كوبـالامين، طويـل شـدن و اتصـال         MA) در dTTPفسفات ( اكسي تيميدين تري كاهش ميزان دي
شـوند و   تازه سنتز شده، انباشته مي DNAكند، بنابراين قطعات كوچك  هاي تازه تكثير يافته در طي ميتوز سلولي را كنُد مي بخش

شوند. برخـي   ديل ميبه نقاط ضعف در جايي كه ممكن است شكستگي مكانيكي يا آنزيمي رخ دهد، تب DNAاي  مناطق تك رشته
 DNA، ادغام نادرست بـاز اوراسـيل در   MAشوند. يك فرضيه جايگزين در  متوقف و آپاپتوز مي DNAها در مرحله ترميم  از سلول

    ).5- 1باشد (شكل  مي dTMPبه  dUMPدر چنگال همانندسازي در نتيجه عدم تبديل  dUTPبه دليل تجمع 

  مگالوبلاستيك آنمي بروز للع .5-1جدول 

  )5-4 فقر كوبالامين و يا اختلالات متابوليسم كوبالامين (جدول •
  )5-6فقر فولات و يا اختلالات متابوليسم فولات (جدول  •
  متوتروكسات چون  هم فولات اروهاي ضدددرمان با  •
رمان بـا  ، دAML ،MDS، برخي موارد لوسمي وابسته به كوبالامين يا فولات و مقاوم به درمان با كوبالامين و فولات: موارد غير •

تيـك  وتوپورين، آزيدوتيميـدين)، اور پمركـا  -6رباميـد،  اون سـيتارابين، هيدروكسـي ك  چ ـ م(ه DNAگر سنتز  داروهاي مداخله
  وريدين)، سندرم لش نيهان (پاسخ درماني به آدنين)ياسيدوري (پاسخ درماني به 

  تفولا – كوبالامين ارتباط
 هـاي پسـتانداران مـورد نيـاز اسـت، از جملـه دو مـورد در سـنتز پـورين          بافـت هـاي ديگـر در    فولات براي بسـياري از واكـنش  

تنها دو واكـنش وابسـته بـه كوبـالامين در بـدن انسـان       تري دارند.  )، اما اختلال در اين موارد از نظر باليني اهميت كم5- 5(جدول 
  ).  5- 2 شكلشناسايي شده است (

  آنمي مگالوبلاستيك

  فصل

5  



  

 
  
  
  
  

 در اسـت.  جهـان  جمعيـت  ميـان  در %7 ناقـل  تخمينـي  نـرخ  بـا ،  ژنـي  تك اختلالاتترين  ، شايع هموگلوبين ارثي اختلالات
 و انـواع  βو αهـاي  عمـدتا شـامل تالاسـمي    و دهنـد  مـي  رخ بـالا  فراواني با گرمسيري نيمه و گرمسيري مناطقهاي  جمعيت

  .هستند Eو  S  ،Cهموگلوبين 
  هموگلوبين سنتز و ژنتيكي كنترل، ساختار

 و داشـته  تترامري ساختار يكها  آن همه ).6-1 شكل( شوند مي سنتز بزرگسالان و جنين، رويان در مختلفهاي  هموگلوبين
م  مولكـول  يـك  بـه  متصل زنجيره هر،  است شده تشكيل بتا) شبه و آلفا شبه( مختلف گلوبين زنجيره جفت دو از  مسـئول ( هـ

) پورتلنـد  Hb شامل رويانيهاي  هموگلوبين باشد. مي اكسيژن) انتقال وپذير  برگشت اتصال 2 2ζ γ ) ،Hb Gower1 ( 2 2ζ ε  و (
Hb Gower2 ( 2 2α ε ) HbF، جنــين در اسـت.  ( 2 2α γ ) HbA، بزرگسـالان  در اســت؛ غالــب ( 2 2α β  از %95 از بــيش (

) HbA2 فرعيجزو  يك با، دهد مي تشكيل را كل هموگلوبين 2 2α δ  از كـه  دارد وجـود  HbF نـوع  دو قرمـز. هـاي   گلبـول در (
 دارنـد  گليسين كه انواعياند.  شده تشكيل، دارند آلانين يا گلايسينها  آن كه جايي، 136 آمينه اسيد در متفاوت γهاي زنجيره
 اكسيژن تركيبي ميل )HbF( جنيني هموگلوبين شوند. مي ناميده Aγهاي زنجيره،  دارند آلانين كه ييها آن و Gγهاي زنجيره
 جنـين  بـه  مـادر  از را اكسـيژن  انتقال، بالغ هموگلوبين به نسبت HbFتر بيش ميل دارد. بالغهاي  هموگلوبين به نسبت بالاتري
   كند. مي تسهيل

 تغييـر  است. شكل هذلولي اكسيژن تجزاي منحني داراي و شده تشكيل هم مولكول يك و گلوبين زنجيره يك از ميوگلوبين
 اكسيژن هم يك وقتي است. هم مولكول چهار بين همكاريكننده  منعكس، سيگموئيدي منحني يك به هذلولي منحني يك از

 دو دليـل  بـه  ايـن  يابـد.  مـي  افـزايش  تـوجهي  قابـل طور  به اكسيژن بهمانده  باقي هم تترامرهاي  مولكول تركيبي ميل، گيرد مي
 مانند ليگاندهايي براي R فرم به نسبتتري  كم تركيبي ميل T فرم .oxy (R) و deoxy (T)، است هموگلوبين بودن وضعيتي
طـور   بـه  اكسـيژن  به ميل و دهد مي رخ R به T وضعيت از انتقال، هم مولكول به اكسيژن متوالي افزودن طي در. دارد اكسيژن

  .يابد مي كاهش CO2 غلظت افزايش با اكسيژن ميل يابد. مي افزايش چشمگيري
Hيون نقش از ناشي كه رهبو اثر  تسـهيل  راهـا   بافـت  بـه  اكسـيژن  بارگـذاري ، اسـت  هموگلوبين از اكسيژن رهاسازي در +
 افزايش و CO2 جريانها  ريه در، متقابلا دهد. مي كاهش را اكسيژن به ميل،  CO2 ورودبه دليل  pH كاهش كه جايي، كند مي

 سـطح  بـا  نيـز  اكسـيژن  بـه  تركيبـي  ميل دهد. مي افزايش را آن جذب نتيجه در و اكسيژن به تركيبي ميل،  pH سلولي داخل
2,3DPG 2,3 غلظت افزايش شود. مي اصلاح قرمز گلبول درDPG كند. مي منحرف راست سمت به را اكسيژن تجزاي منحني   

  هموگلوبين و اختلالات ارثي سنتز گلوبين
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SCD هموگلوبين تمايل از ناشي آن باليني تظاهرات كه است ارثي مزمن هموليتيكخوني  كم يكS  و پليمريزاسـيون  بـراي 
 گلـوبين  β−زنجيـره  از 6 موقعيـت  در اسـيد  گلوتاميـك  جـاي  بـه  والـين  جـايگزيني  اسـت.  شـكل  اسيهاي د گلبول تشكيل

6glu val)β تـرين   شـايع  شـكل)  داسـي خوني  كم يا HbSS( هموزيگوت حالت است.خوني  كم اين بروز اصلي عامل )sβيا→
 داسـي بـه   منجـر  نيـز هـا   هموگلوبين از خاصي نوع و تالاسمي با HbS همراهي البته كه، است شكل داسي سلول بيماري شكل
هاي  گلبول در هموگلوبين شدن داسي با مرتبط موارد همه دادن نشان براي "شكل داسي سلول بيماري"عبارت شود. مي شدن
 ).7-1 جدول( شود مي استفاده قرمز

 تكثير از داسي هموگلوبين واقع در شود. مي انگل اين با آلودگي به بيماران مقاومت سبب مالاريا اندميك مناطق داسي صفت
 حـذف  خـون  جريـان  از سـريعا  شـكل  تغييـر بـه دليـل   چنين  هم و كرده جلوگيري قرمزهاي  گلبولدر فالسيپاروم پلاسموديوم

 ميان درگاه  گه بيماري است. متفاوت بسيار جغرافيايي منطقه يكاي  قبيله و قوميهای  گروه بين در SCD شيوع شوند. مي
 هاپلوتايـپ ( آسـيايي  گاهـا  و بـانتو)  و بنـين ،  سنگال( آفريقايي نژاد داراي بيماران اغلب شود. مي مشاهده پوست سفيد جمعيت

  هندي)هستند. و عربي

  پاتوفيزيولوژي
 در گلـوبين  s−βزنجيره سطح روي را آبگريز بخش يك كه شده هموگلوبين ساختاري تغييربه  منجر HbS اززدايي  اكسيژن

 βاز ديگـري  زيرواحـد  يـك  در مكمـل  آبگريـز  بخـش  يـك  بـه  بخـش  اين اتصال ).7-1 شكل( كند مي آشكار 6βوالين محل
 با كهاند  شده تشكيل شده متلاشي هموگلوبين تترامرهاي از پليمرها شود. مي بزرگ پليمرهاي تشكيل باعث، تترامر هموگلوبين

 آن مدت كه يابد مي ادامهتاخير  يك از پس پليمريزاسيون دارند. اتصال محيطي دوتايي رشته شش و داخلي دوتايي رشته يك
 در اسـت  ممكـن  كه آنچه مانند، HbS دئوكسي غلظت اندك افزايش حتي دارد. بستگي سلولي داخل HbS دئوكسي غلظت به
پليمريزاسـيون  دهد. مي افزايش را شدن داسي ميزان و كاهش راتاخير  زمان، به شدت دهد رخ سلولي هيدراتاسيوند HbS در 

هـاي   هموگلـوبين  وجـود  و سـلولي  داخـل  هموگلـوبين  غلظـت ، اكسـيژن  وضعيتتاثير  تحت خون گردش در قرمزهاي  گلبول
 پليمـر  تشـكيل  باعث، اكسيژن به هموگلوبين تركيبي ميل كاهش با 2,3DPG سطح افزايش و اسيدوز گيرد. مي قرار داسي غير
 بر HbF مهاري اثر كند. مي مهار را پليمريزاسيون، شكل داسي صفت در مثالطور  ، بهقرمزهاي  گلبول در HbA وجود شود. مي

   .است sβزنجيره و گاما زنجيره بينها  آمينه اسيد تفاوتبه دليل  HbS پليمريزاسيون

  )SCA(بيماري داسي شكل 
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  هموليز عمومي مشخصات
 يرقان شود. مي هموگلوبينبازگردش  افزايش از ناشي غيركونژوگهروبين  بيلي افزايشبه  منجر قرمزهاي  گلبول تخريب افزايش

 توسـعه  كاملطور  به كبد عملكرد، نارس نوزاداندر نوزادان به ويژه  است. ارثي هموليتيكهاي  خوني  از علائم كممعمولاخفيف 
 مـادرزادي  كمبـود ( ژيلبـرت  سـندرم  همزمـان  توارث ندرتا داشت. خواهد درمان فوريت به نيازها  آن در شديدتر يرقان و نيافته
روبـين   بيلـي  افـزايش  شـود.  مـي  هموليز موارد در يرقان تشديد موجب )روبين بيلي كونژوگاسيون در اختلال و كبديهاي  آنزيم
  دهد. مي افزايش را صفرا كيسه سنگ به ابتلا خطر هموليز از ناشي
 كمـپلكس  گيرنـده  بـه  اتصال از پس مجموعه اين، شوند مي متصل هاپتوگلوبين به هموگلوبين αβواحد زير دو هموليز طي

 يابـد.  مـي  كاهشبه شدت  سرمي هاپتوگلوبين سطح، هموليز متعاقب لذا شود. مي كبديهاي  سلول وارد سرعت به هاپتوگلوبين
 از ديگـر  يكـي  هموپكسـين  داشـت.  خواهـد  سـرمي  سـطح  افـزايش  التهـاب  در حـاد  فـاز  پروتئين يكعنوان  به هاپتوگلوبين

 آهـن  ميـزان  مـزمن  هموليتيـك خـوني   كـم  در يابد. مي كاهش هموليز در آن سرمي سطح كه است مهبه  اتصاليهاي  پروتئين
  يابد. مي افزايشذخيره 
بـه   رتيكولوانـدوتليال  سيسـتم  در قرمزهاي  گلبول عروقي خارج تخريب، غشا نقص از ناشي هموليتيكهاي  خوني كم اكثر در
، لبـومينمي آ هـم  مـت ،  هموگلـوبينمي  باعـث  عروقـي  داخـل  همـوليز  امـا  شـود.  مي حفظ آن آهن وصورت گرفته  طحالويژه 

 اسـت.  آهـن بـار    اضـافه  ازتـر   بـيش  آهـن  فقـر  احتمال، عروقي داخل هموليز در لذا شود. مي هموسيدرينوري و هموگلوبينوري
  است. شده خلاصه) 8-1 جدول( در هموليتيكخوني  كم اصلي مشخصات

  هموليتيك بندي آنمي طبقه
  سلولي داخل انواع به بروز عامل به توجه با و اكتسابي يا ارثي دسته دو به هموليتيك اختلالات، اوليه تغيير ماهيت به توجه با

 معمـولا  سـلولي  خـارج  علـل ، دهسـتن  مـرتبط هـم   با كاملطور  ا بهتقريببندي  طبقه دو اين شود. بندي مي طبقه سلولي خارج و
 سـلولي  داخل نقص يك آن در كه است. PNH مهم استثناي يك هستند. ارثي معمولا سلولي داخل عللكه  ، در حالياكتسابي
  ).9 فصل( دهد مي رخ سوماتيك جهش نتيجه در اكتسابي

 اخـتلالات ، )6 فصل(  هموگلوبين ژنتيكي اختلالات كرد:بندي  طبقه عمده گروه سه بهتوان  مي را ارثي هموليتيك اختلالات
  آنزيموپاتي).( متابوليسم اختلالات و سلولي اسكلت وغشا 

  اختلالات ارثي غشا و متابوليسم گلبول قرمز
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  اكتسابي )AA( آپلاستيكخوني  كم
AA سيتوپني و مغـز اسـتخوان هيپوسـلولار بـدون وجـود اينفيلتراسـيون        يك سندرم نارسايي مغز استخوان است كه با پان

، MDSبا اختلالات كلونال مغز استخوان از جملـه   است. اين آنمي غيرطبيعي و بدون افزايش رتيكولين در مغز استخوان همراه
AML ،PNH  و لوسمي لنفوسيتT دار گرانول بزرگ )T- LGL      هم پوشـاني و تمايـل بـه پيشـروي بـه (MDS/ AML  دارد
  باشد: داشته وجود زير تشخيصي معيارهاي از مورد دو بايد حداقل AA). در 11-1(شكل 

950ازتر  كم پلاكت تعداد، gr/ dL 10 ازتر  كم هموگلوبين 10 / L× 91.5ازتر  كم نوتروفيل تعداد و 10 / L×.  
بنـدي   طبقـه  شديد غير و شديد، شديد خيلي به استخوان مغزهاي  يافته و خون شمارش پارامترهاي به توجه با بيماري شدت

   است. آگهي پيش اهميت داراي و بوده مهم درمانيهاي  گيري تصميم در بيماري شدت ارزيابي شود. مي
    اتيولوژي و اپيدميولوژي

 10- 25ميليون نفر در سال و دو تا سه برابر آسيا است. يك توزيع سني دو فازي وجود دارد كـه اوج آن در   2در غرب  AAبروز 
پس از هپاتيت معمولا شديد  شدت آنمي داري در بروز بين زنان و مردان وجود ندارد. باشد. تفاوت معني سال مي 60سالگي و بالاي 

 EBVبه ندرت ممكن است به دنبال عفونت بـا   AAهپاتيت و نارسايي مغز استخوان است. دهنده يك پاتوژنز مشترك بين  و نشان
هاي اتوايميون، به ويژه فاسئيت ائوزينوفيليك، لوپـوس، سـندرم شـوگرن و     گاها به همراه ساير اختلالات سيستم رخ دهد. اين آنمي

و معمـولا بـا    AAو ميلوفيبروز همراه باشد. تيموما گاهـا بـا   تواند با پانسيتوپني  شود. در واقع لوپوس مي بيماري سلياك گزارش مي
  ناشي از ترانسفيوژن خون تقريبا قطعي است. GVHDكشنده متعاقب  AAبروز  .آپلازي خالص گلبول قرمز مرتبط است

  
  استخوان. مغز نارسايي اختلالات همپوشاني .11- 1شكل 

AA ،aplastic anaemia; SAA ،severe AA; NSAA ،non- severe AA; VSAA ،very severe AA  

خوني آپلاستيك اكتسابي و  كم
  )PNH(اي شبانه  هموگلوبينوري حمله

  فصل
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  خون بندي گروه سيستم
 از يكي به متعلقها  آن عدد از 308 كه است كرده شناسايي را قرمز گلبول سطح ژن آنتي 347 خون انتقال المللي بين انجمن

 اغلـب . اسـت هم  با مرتبط همولوگ ژن 1 -3دهنده  نشان خوني گروه سيستم هر )12-1 جدول(. است خوني گروه سيستم 36
ها  ژن همه. تاثيرگذار هستند خوني هاي گروه بيانگاها در  محيطي فاكتورهاي، اگر چه رسند مي ارث به مندلي با الگوي اه گروه

  . است گرفته قرار Y و X كروموزوم 2 هر روي CD99 ژن. شوند كد مي X كروموزوم روي كه XK و Xg جز بوده به اتوزومال
  انسان يخونهاي  ن ژ آنتي يبند گروه يستمس. 12-1جدول 

  CD شماره  كروموزوم  نام ژن  ژن تعداد آنتي  نشانه  نام
ABO ABO 4  ABO  9    
MNS  MNS  46  GYPA ،B,E  4  CD235a/ b  

P  P1  1  P1  22  -  
Rh  RH  50  RHD ،RHCE  1  CD240D/ CE  

Lutheran  LU  19  BCAM  19  CD239  
Kell  KEL  31  KEL  7  CD238  

Lewis  LE  6  FUT3  19  -  
Duffy FY 6  DARC 1  CD234  
Kidd JK 3  SLC14A1 18  -  
Diego DI 21  SLC4A1 17  CD233  

Yt YT 2  ACHE 7  -  
Xg XG 2  XG ،CD99 X/ Y  CD99  

Scianna SC 7  ERMAP 1  -  
Dombrock DO 6  ART4 12  CD297  

Colton CO 3  AQP1 7    
Landsteiner– Wiener LW  3  ICAM4 19  CD242  

Chido – Rodgers CH/ RG 9  C4A,C4B 6  -  

  هاي قرمز ايمونوهماتولوژي گلبول
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 انتقـال  از پيش  هاي تست، خونهاي  فرآوردهسازي  ذخيره وسازي  آمادهآوري،  ، جمعخون اهداي كليديهاي  جنبه فصل اين
 خون انتقالهاي  جايگزين و خونيهاي  فرآورده از مناسب استفاده، خون انتقال نامطلوب اثرات و عوارض، گيرنده و اهداگر خون

  شد. خواهد بحث نيز نوزاد و جنين هموليتيك بيماريهاي  ويژگي، نينچ هم .دهد مي پوشش را
   خون ياهدا

 وسـازي   ذخيـره ، پـردازش ، آزمـايش آوري،  جمـع  براي را ايمني و كيفيت استانداردهاي اروپا اتحاديه خونهاي  دستورالعمل
   باشد. داوطلبانه بايد شرايطي هر در خون اهداي .است كرده تعيين فرآورده و خون توزيع

  خون  كنندهاهدا انتخاب معيارهاي
انتقال خطر گيرنده به ويژه و به حداقل رساندن خطر براي  اگركننده با هدف اطمينان از ايمني اهد معيارهاي انتخاب اهدا

حـداقل الزامـات بـراي وزن،     داراي و در محـدوده سـني مجـاز   ، بزرگسـالان سـالم   بايـد ، اهداكنندگان خـون . عفونت است
و  13- 1جداول (باشند. معيارهاي انتخاب اهداگر و شرايط معافيت از اهدا به ترتيب در اهدا  تعدادهموگلوبين، حجم اهدا و 

  . اند ) ليست شده13- 2

 .خون اهداي معيارهاي. 13-1جدول 

 .مستمري سني براي اهداكنندگان بالا حدهيچ  بدون،  )سال براي اهداكنندگان بار اول 65حداكثر ( سال 17 -70: سن •

 كيلوگرم 50وزن بالاي  •

 براي زنان ليترگرم در  125براي مردان،  ليترگرم در  135 تر از هموگلوبين بيش •

 ).راي زنانهفته ب 16هفته ( 12حداقل فاصله اهدايي  •

 .معاف از اهدا هستندآهن  نياز بالا بهبه دليل  شيردهزنان باردار و  •

صـرع و  ، ، اخـتلالات تنفسـي قابـل توجـه     هاي ايسكميك قلب شده مانند بيماري هاي قلبي عروقي شناخته بيماريمعيارهاي خروج:  •
  .هاي باليني كارآزمايي، بيماري مزمن كليوي، به انسولين ديابت وابسته، بيماري التهابي روده،  CNSساير اختلالات 

جرثقيـل،   ي، هواپيما يا قطار، ماشـين سـنگين يـا اپراتـور     مشاغلي مانند رانندگي اتوبوس تا يك روز پس از اهدا در گراهدا فعاليت •
  .خطرناك خواهد بوداهداي خون تاخيري  خطرات عوارضمعدن كاري، داربست و غيره به دليل 

  رويكرد باليني ترانسفيوژن خون

  فصل

13  



  

 
  
  
  
  

هـاي   ، تشـخيص و تخريـب سـلول    هـاي مهـاجم   برابر ميكروارگانيسـم در هاي سفيد خون وظايفي اساسي در دفاع  گلبول
در پاكسـازي   يخاطر نقـش فاگوسـيتيك خـود، نقـش مـؤثر       بهبه علاوه  دارند.حاد برعهده  يهاي التهاب واكنش واني طسر

هاي سفيد خون سـبب   خواري گلبول دهند. عملكرد بيگانه ها مي را به بافت ي ترميم اجازه ايفا كرده وپتوتيك اهاي آپ سلول
كشـي   هاي ميكروب فعاليتاي از توليد محصولات طي  گردد. اين اتفاقات هم نتيجه آسيب بافت ميزبان و پيشبرد التهاب مي

هاي مختلف روي يك  سايتوكاين دهد. ون روي مييي مستقيم به بافت ميزبان در اختلالات اتوايم باشد و هم در اثر حمله مي
تواند چندين عملكرد بيولوژيك متمايز داشته باشد. ايـن پيچيـدگي    توكاين ميينوع سلول واحد اثر مشابهي دارند و هر سا

باشد كه رونويسـي از   مي مسيرهاي فرودست مشتركينين چ هم ها و جود زير واحدهاي مشابه در گيرندهعملكرد به دليل و
   رساند. هاي مشابه را به حداكثر خود مي ژن

بـه تغييـر در تعـداد و     و اختلالات گوناگوني كه منجـر  زهاي سفيد خوني دخيل در فاگوسيتو در اين فصل توليد و عملكرد گلبول
  شرح داده خواهد شد.د، شو يها م عملكرد آن

  ها فاگوسيت عمل سميمكان
 بافـت  در مستقرهاي  سلول صورت به را خود عملكرد كه هستند ميزبان دفاع ذاتي ايمني سيستم از مهمي بخشها  فاگوسيت

 ماننـد  گـردش  ردهاي  فاگوسيتگذارند.  يت) به نمايش ميسنووم و فيلزينوائو، نوتروفيل مثل( گردش در يا و ماكروفاژ) مانند(
 اي ي رشـته  هشـبك  انقبـاض  باها  نوتروفيل حركت .دهند مي پاسخ ، در غالب دياپدزها كموتاكسين غلظت انيگراد به ها نوتروفيل

 را سـلول  حركـت  بـراي  نيـاز  مورد انرژي ATP .شود انجام مي، است گرفته قرار جلوبرنده سطح اي حاشيه قسمت در كه اكتين
  .آورد مي فراهم

 و )Ig( هـا   نينوگلوبـول وميا ي هابـر خـانواد  ، هـا  نينتگـر يا اعضـاي  شامل سلول به سلول چسبندگي در دخيل ليگاند و گيرنده
 ايـن  اسـت.  عروقـي  خـارج  فضاي به نشت و ليالتاندو سطوح به چسبندگي وقايع شامل ماكروفاژ مهاجرت باشد. مي ها لكتينس

 بيـان  التليانـدو  و يتس ـفاگوهـاي   سـلول  سـطح  در كـه  (ICAM)سلولي داخل چسبندگيهاي  مولكول بيان وسيله به، فرايند
 شـبه  يچسـبندگ هـاي   مولكـول  ديگـر  و Ig ي هخـانواد  مشـابه  سـاختمان هـا   ICAM  ).14-1(جدول  گيرد شوند انجام مي مي

 عضـو  سـه  تنظـيم  و پراكنـدگي  كننـد.  مـي  عمـل   نينتگـر يا دو بتا گانديل عنوان به و دارند را VCAM-1 مانند نينوگلوبولوميا
  .است متفاوت ICAM ي هخانواد

  ها فاگوسيت
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 شـكل  نظـر  ازاين اندامك  باشند. مي سلولي داخل  تخريب اصلي مسئول و غشا به متصل سلولي داخلهاي  لارگانها  ليزوزوم
 ـ سـاير  از )LAMPs( ليزوزوم به وابسته غشاييهاي  پروتئين و كاتاليتيكهاي  آنزيم از اي دامنه توسط و بوده هتروژن هـا   لارگان
ئين، پـروت ، ليپيـد ها ( ماكرومولكول تخريبكنند،  مي فعاليت اسيدي pH در كه ليزوزومي هيدرولاز 50 از بيش د.شو مي متمايز

 تجزيـه  محصولات از متشكلها  ماكرومولكول اين كنند. مي كاتاليز را ها) ساكاريد اليگو وها  ناگليكنوكلئيك اسيد، گليكوز آمينو
 سـلولي  خـارج  مـاتريكس  و همبند بافت از مشتقي ها ناآمينوگليك گليكوز و ها نورون گانگليوزيدهاي،  خونيهاي  سلول غشاي

 چـاپرون  سيسـتم  توسط سيتوپلاسم از يا اتوفاگوسيتوز، فاگوسيتوز، پينوسيتوز، اندوسيتوز طريق از سلولي داخل مايع هستند.
  گردد. مي ليزوزوم وارد

هاي  پروتئين LAMPs كنند. مي محافظت اسيدي هيدرولازهاي برابر در را سيتوپلاسميي اجزا LAMPs و ليزوزوميي غشا
 اين به مربوط پروتئيني لاسيونگليكوزيترين  بيش واقع در هستند. گليكوزيله بسيار ليزوزومي داخل هاي ندوم با غشايي داخل
 و مونوسـاكاريدها ، آمينواسـيدها  خـروج ، ليزوزومـي  داخل اسيدي pH تعادل حفظ درنين چ هم ليزوزومي غشاي باشد. مي غشا

  دارد.به سزايي  نقش ليزوزومي هايتوسط هيدرولاز توليدشدههاي  اليگوساكاريد
 هـاي   اليگوسـاكاريد واجـد   گلـژي  دسـتگاه  در و شـده  توليـد  خشـن  ندوپلاسـمي محلول ليزوزومي بر روي شبكه آ هاي آنزيم

N– linked مخـتص  اصـلاح  ايـن  شـود.  مـي  فسـفوريله  6 موقعيـت  در آسـپارژين  بـه  متصل مانوز واحد زير. در اينجا شود مي 
 گلوكوسربروزيداز βاست. ضروري فسفات 6 مانوز هاي گيرنده توسط ليزوزوم به ها آنزيم ورود جهت و بوده ليزوزوميهاي  آنزيم

  .است شده  تشكيل فسفات -6 مانوز گيرنده و LIMP-2 ليزوزومي يغشاي داخل پروتئين از،  ليزوزومي

  ليزوزومي اي ذخيره يها بيماري پاتوفيزيولوژي
 درون نشـده  تخريـب  سوبسـتراي  تجمـع بـه   ، منجرخاص ليزوزومي آنزيم يك ارثي نقص ليزوزومي اي ذخيره يها بيماري در

، سـاكاريدوز  موكـوپلي ، مثـال  بـراي  اسـت  اصـلي  يافتـه  تجمـع  سوبسـتراي  اسـاس  بـر ها  بيماري بندي طبقه گردد. مي ليزوزوم
 از غشـا  نرمـال  فعاليـت  و سلولي سازمان در اختلالبه  منجر ليزوزوم در شده  ذخيره محصول گليكوپروتئينوز. و اسفنگوليپيدوز

 بـا  خـواهر  و بـرادر  حتـي  و اسـت  ناواضـح  ژنوتيـپ  و فنوتيپ ارتباط كه است ذكر به لازم شود. مي يون و سيگنال انتقال قبيل
  باشند. داشته متفاوتي باليني تظاهرات است ممكن مشابههاي  جهش

، سـلولي  تكثيـر ، سـايتوكاين  ترشـح  ازاند  عبارت ليزوزومياي  ذخيرههاي  بيماري در غيرطبيعيهاي  سلول به ميزبان واكنش
  پتوز.آپا كنترل در اختلال و حد از بيش التهاب، كلسيم مختل هموستاز

  اي ليزوزومي هاي ذخيره بيماري
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  لنفوسيتي هاي گيرنده بيولوژيك و زيولوژيكيف هاي ويژگي
 عنـوان  بـه  طحـال  و لنفـاوي  غـدد  .هستند اوليه لنفاوي هاي ارگان ،لنفوسيت تكامل جايگاه عنوان به تيموس و استخوان مغز
 از و يكسـان  لنفوسـيت  يـك  سـطح  در ژن آنتـي  رسـپتورهاي  هسـتند.  ژن آنتي به ايمني پاسخ جايگاه ثانويه لنفاوي هاي ارگان

 در B هـاي  لنفوسيت توسط كه هستند هايي ايمنوگلوبولين ها بادي آنتي متفاوتند. B و T هاي لنفوسيت بقيه سطح در رسپتورها
   .IgA، IgM، IgG، IgE، IgD از عبارتند كه دارد وجود بادي آنتي از كلاس پنج شوند. مي توليد ژن آنتي يك به پاسخ
 يبـرا  دلتا ،IgA يبرا آلفا ،IgM يبرا مو ،IgG يبرا گاما دارد. كيمونولوژيا زيمتما نيسنگ رهيزنج يك يباد يآنت كلاس هر
IgD يبرا لونياپس و IgE. وجـود  نرمال هاي بادي آنتي %35 حدود در لامبدا سبك هريزنج و %65 حدود در كاپا سبك رهيزنج 
 هـا  هري ـزنج از يم ـين در يا نـه يآم دياس ـ يتـوال  كه دهد يم نشان متفاوت منابع از مختلف سبك يها رهيزنج يها يبررس .دارند

 طـور  بـه  .باشـد  مـي  ثابـت  لامبدا اي و كاپا  رهيزنج نيب يدياسنويآم سكانس گريد  مهين كه درحالي ).ريمتغ ينواح( است متفاوت
  دارد. وجود ثابت هيناح كي و ريمتغ هيناح كي مربوطه نيسنگ رهيزنج در مشابه

1از كلاس ريز چهار 2 3 4IgG ،IgG ،IgG ،IgG IgG( 1IgAاز كلاس ريز 2 و ( ) IgA 2 وIgAنيسـنگ  رهي ـزنج با lα2وα( 
  دارد. وجود
 نگـه  هـم  كنـار  را نيسـنگ  رهي ـزنج دو كـه  سـولفيدي  دي ونديپ هيناح يكينزد در را نيمونوگلوبيا واحد كي تواند مي نئيپاپا

 2 .شـود  يم ـ دهي ـنام FC قطعـه  و است نيسنگ رهيزنج ليكربوكس يانتها قطعه كي كند. ليتبد قطعه 3 به و شكسته دارد يم
 هي ـناح و است سبك رهيزنج كل و )Fd بخش( نيسنگ رهيزنج ينيآم يانتها شامل كدام هر و شوند يم دهينام Fab گريد قطعه
 3 كه دهد يم نشان نيسنگ رهيزنج ثابت ينواح در يدينواسيآم يها يتوال تكرار .شود يم شامل هم را مولكول ژن يآنت به اتصال
 يگـذار  نام 4CHو 1CH،2CH،3CHكه دارد وجود IgE و IgM، IgDيبرا ندوم 4 و IgA و IgG يبرا ثابت هيناح ندوم
 ندوم يك تنها نيسنگ و سبك يها رهيزنج .دارد وجود سبك يها رهيزنج يبرا ثابت هيناح ندوم يك فقط مقابل، در .شوند يم

 جايگـاه  نيبنابرا .است يباد يآنت يريپذ انعطاف عامل كه شود يم دهينام لولا هيناح 2CHو 1CHنيب قطعه .دارند ريمتغ هيناح
 د.ده پوشش را يعيوس محدوده تواند مي ژن يآنت به اتصال

 ،يآمينواسـيد  چهـار  تا  سه كوچك سكانس كي در دارند متفاوت يتاختصاص كه يهاي بادي آنتي نيب تفاوت زانيم نيتر بيش
 يها توپ ياپ يبرا يباد يآنت تياختصاص اساس ريمتغ بسيار يها سكانس نيا .باشد يم نيسنگ و سبك رهيزنج ريمتغ مناطق در

  هستند. مختلف

هاي نرمال و اختلالات  لنفوسيت
  ها غيرنئوپلاستيك لنفوسيت
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  فصل شانزدهم

 قابـل  سـالم  افـراد  خـون  در و افتـه ي ترشح سرم درون به و اند نشده متصل نيسنگ رهيزنج به لامبدا و كاپا سبك يها رهينجز
ــدازه ــگ ان ــدار .هســتند يري ــال مق ــزنج يســرم ســطح نرم ــا رهي ــر آزاد ســبك يه ــا براب ــرا mg/ L 19.4–3.3 ب ــا يب   و كاپ

5.71–26.3 mg/ L سـلول  يهـا  لـون ك در اجزا اين ديتول .است 26/0-65/1 با برابر لامبدا به كاپا نسبت و بوده لامبدا يبرا B 
 صيتشخ يبرا حساس تست كي لامبدا اي كاپا يرهايزنج از كدام هر در شيافزا .ابدي يم شيافزا پلاسماسل خصوص  به ميبدخ

 شيافـزا  نيهـوچك  ري ـغ يها لنفوم و ميبدخ يها لوسمي موارد از ياريبس در آزاد سبك يها رهيزنج سطوح است. ينميپاراپروتئ
 سطح .ستين يابيارز قابل سالم افراد در نرمال طور به كه شده بازجذب امجدد هيكل يتوبولها توسط اجزا اين اديز مقدار .ابدي يم

 جونز زبن نيپروتئ تست توسط و نبوده بازجذب قابل كليه توسط ميلوما، مالتيپل به مبتلايان در مثلا سبك زنجيره يبالا يسرم
   است. شده ليست )16-1 (جدول در ها ايمنوگلوبولين انواع موثر عملكرد .است گيري اندازه قابل

  از: اند عبارت بادي آنتي عملكردهاي نيتر مهم
IgM)كمپلمان كردن كسيف .1 IgG3 IgG1 IgG2)> > >. IgA شود ينم متصل كمپلمان به كيكلاس ريمس در.   
 را يتيس ـيكسوتتويسا اي و توزيفاگوس مقدمات كه ماكروفاژ و تينوسوم خصوص  به ها فاگوسيت FC يها رندهيگ به اتصال .2

  .كند مي فراهم
 دارد. وجود IgG يها كلاس ريز هيبق به  نسبت IgG1 يحيترج فعال انتقال كه جفت از عبور .3
 C1q بـه  اتصـال  يبـرا  2CH-3CHاي ـ 2CHمثـال  يبـرا  ،شـود  يم ـ داده نسـبت  يخاص ينهادوم به عملكردها از يبعض

 A نيپـروتئ  بـه  اتصـال  يبـرا  3CHو 2CH،تينوس ـوم و ماكروفـاژ  FC يهـا  رنـده يگ بـه  اتصـال  يبـرا  لولا هيناح ، كمپلمان
  .تيلنفوس و جفت يا چندهسته هاي بلاستترفو سطح FC يها رندهيگ و )شود ينم وصل IgG3( لوكوكياستاف

  ايمونوگلوبولين هاي ايزوتايپ موثر عملكرد .16-1 جدول
 

  IgG1IgG2  IgG3  IgG4  IgA1  IgA2  IgA ترشحي IgM IgE 
  ـ  ++++  ـ  ـ  ـ  ـ  ++  (+)  +كلاسيك) (مسير كمپلمان فيكساسيون
  ـ  ـ  ـ  ++  +  ـ  ـ  ـ  ـآلترناتيو) مسير( كمپلمان فيكساسيون

  ـ  ـ  ـ  ـ  ـ  +  +  +  ++  لنفوسيت به اتصال /جفت از انتقال
  ؟  ـ  ـ  ـ  ـ  ـ  +++  ـ  ++ماكروفاژ و مونوسيت FC رسپتور به اتصال

  +++  -  ـ  ـ  ـ  ؟  ـ  ـ  ـ  سل ماست به اتصال
  -  ـ  ـ  ـ  ـ  +  ـ  +  +اورئوس استافيلوكوك A پروتئين به اتصال

  

 تواند مي يخون يها گروه ياختصاص IgG هاي بادي آنتي فقط نيبنابرا ،كند يم عبور يجفت سد از IgG فقط كه اين به توجه با
 در جيتـدر  بـه  شده منتقل يمادر IgG ترياست.ت مادر خون در آن سطح مشابه ناف بند خون در IgG سطح شوند. HDN سبب
 منشا با IgM از يكم ريمقاد يحاو شده متولد نوزاد سرم شد. خواهد ديناپد تولد زا پس ماه 3 ابيتقر و افتهي كاهش نوزاد خون
  .گردد يم آغاز يماهگ 1-2 در IgG و IgA ديتول است. IgA فاقد ابيتقر و است ينيجن

 هر .دارند قرار B هاي سلول سطح در يا دهيچيپ نگيگناليس هاي مولكول از يانواع با يهمراه در نيمونوگلوبوليا هاي مولكول
 نـاز يك نيئپـروت  ضـد  هاي  مهاركننده مثال يبرا .رديبگ قرار يلوسم اي و لنفوم ضد يداروها هدف تواند مي ها مولكول نيا از كدام

 يدرمان هدف مورد يلنفوئيد اختلال نيچند در دلتا فرم نازيك PI3  مهاركننده زين و MCL و CLL درمان در (BTK) بروتون
  ).16-1 (شكل رنديگ مي قرار

 توسط MHC I هاي مولكول )16-2 (شكل .دهند مي تشخيص را MHC با ارتباط در شده عرضه هاي پپتيد T هاي لنفوسيت
 T لنفوسـيت  توسط شده شناسايي پپتيدهاي شوند. مي بيان ها اريتروسيت و زايا هاي سلول جز به بدن دار هسته هاي سلول تمام
 در عـالي  شـرايطي  MHC I هـاي  مولكـول  بنابراين شوند. مي مشتق سلول درون از شده توليد هاي پروتئين از موارد تر بيش در

ــه ــدهاي عرض ــتق پپتي ــروتئين از مش ــاي پ ــي ه ــه ويروس ــال ب ــت دنب ــل عفون ــلولي داخ ــروس س ــد را وي ــت. خواهن    داش
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09199101249شهرکرد (خانم تقى پور)09199101241ارومیه (آقاى آرمیون)

09195730152شیراز (آقاى فروردین/ خانم هوشمندى)09196321852اسفراین (خانم اسماعیل زاده)

09193713742فسا (خانم شعبانى)09195730150اصفهان (آقاى کیانى)

09195730149قزوین (خانم چگینى)09195730154اهواز (آقاى دکتر رضازاده)

09197781947کرج (آقاى دکتر علیرضاپور)09190980318ایلام (آقاى دکتر بوچانى)

09131981270کرمان (خانم ضمانتى یار)09196853116بروجرد (آقاى احمدى صدر)

09195730148کرمانشاه (آقاى ابراهیمى)09913713749بم (خانم  سرحدى نژاد)

09195371890کوهدشت (خانم یاریان)09195907203بیرجند (آقاى دکتر بهروان)

09199101247گرگان (آقاى شاه على)09195730147تبریز (خانم  عاصمى زاده)

09195733179مراغه (آقاى صمدى)09013737896جهرم (آقاى یاعلى جهرمى)

09913713744مشهد (خانم دکتر شجاعى)09199101240جیرفت (خانم دکتر محمدى)

09195733179میاندوآب (آقاى صمدى)09192705878خرم آباد (خانم میر)

09196350768نیشابور (آقاى موسوى)09195730153رشت (خانم تنها)

09195733284هرمزگان (آقاى زارعى)09196829280رفسنجان (آقاى یوسفى)

09195730155همدان (آقاى سورى)09199101245زاهدان (آقاى مهمان دوست)

09195907204یاسوج (آقاى مرتضوى)09192705871زنجان (خانم دکتر هوشیار)

09199101243یزد (خانم آزاد)09197781944سارى (آقاى دکتر اکبرى)
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