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نامنويسندگان مجلهعلميپژوهشيدانشگاهعلومپزشكيارتشجمهورياسلاميايران

پائیز1386 صفحات1337تا1340 شماره3 سالپنجم

مقاله
تحقيقاتي

مطالعه ميزان بقاي بيماران مبتلا به نقص ايمني اوليه مراجعه كنند ه به بيمارستان مركز طبي 
كود كان از سال 1358 تا 1383

د كتر حبيبه مظفري1، د كترزهراپورپاك2، *د كترمصطفي معين3

چكيده
سابقه و هد ف: بيماريهاي نقص ايمني اوليه (PID) شامل يك گروه از بيماريها ميباشد  كه د ر نتيجه اختلال اوليه د ر سيستم ايمني 
بد ن رخ می د هد و شيوع تخميني اينها 1 د ر 10/000 تولد  زند ه می باشد  )بجز IgA deficiency(. مطالعات مختلفي راجع به بقا بسياری 
از بيماريها انجام شد ه است ولي د ر رابطه با بيماری PID ميزان بقاء پس از د رمانهاي رايج ويا بد ون د رمان، نياز به بررسي ومطالعه 

بيشتر د ارد .
مواد  و روشها: كود كان مبتلا به بيماری نقص ايمني ثابت شد ه 18-8 ساله كه از سال 1383- 1358 جهت د رمان و پيگيري به 
بيمارستان مركز طبي كود كان مراجعه كرد ه، وارد  اين مطالعه شد ه و با كمك يكي از والد ين و يا د ر صورت امكان خود  بيمار 
وهمينطور با استفاد ه از پروند ه بيمار اطلاعات لازم د رمورد  بيماری وی، مد ت زمان ود رمان آن پر گرد يد . نهايتا” ميزان بقا توسط 

آناليز كاپلان ماير بد ست آمد .
 29 ،Brotun 8/3%( مبتلا به( 37 نفر ،CVID مبتلا به )%یافته ها: كل بيماران مورد  مطالعه 446 نفر بود ند  كه از اين تعد اد  98 نفر )22
نفر)6/5%( مبتلا به IgA Deficiency، 83 نفر )18/6%( مبتلا به Chronic Granolomatose Disease (CGD)، 69 نفر )15/5%( مبتلا به 
Ataxi Telangectasis، 6 نفر )1/3%( مبتلا بهHyper IgM، 18 نفر )4%( مبتلا به Leukocyte Adhesion Deficiency و23 نفر )5/2%( مبتلا 

بهSever Combined immune deficiency بود ند . از كل بيماران 282 نفر مذكر )63/2%( و164 نفرمونث )36/8%( بود ند .
ميانگين سن د ر كل بيماران8/66 ±13/01 سال بود  كه د ر بيماران مبتلا به بيماريهاي مختلف متفاوت بود . ميزان بقاء كل بيماران 
د ر اين مطالعه1/42± 47/81 سال بود  و د ر كل حد ود  20% بيماران نقص ايمني قبل از سن 25 سالگي فوت كرد ه بود ند  وحد ود  
80% افراد  ميتوانند حد اقل تا 60 سالگي زند گي كنند . ميانگين Survival د ر بيماران CVID د ر مطالعه ما 3/23 ±42/76 سال ود ر 
بيماري بروتون ميزان بقا 1/99±28/42 سال بود  و د ربيماري Hyper IgM نيز ميزان بقا 3/65±18/04 سال و د ر بيماري CGD ميزان 
بقا 1/93±51/77 سال و د ر بيماري IgA deficiency ميزان بقا بيماران د ر اين مطالعه 1/3±27/1 سال و د ربيماري SCID ميزان بقا 

0/71 ± 4/49 سال بد ست آمد ه است.
نتیجه گیری: گرچه بيماريهاي گروه PID ناشايع هستند  ولي تاخير د ر تشخيص ود رمان بموقع آنها ميتواند  سبب افزايش مورتاليته 
وهمچنين كاهش طول عمر آنها شود وتشخيص ود رمان به موقع سبب افزايش طول عمر وبقا آنها ميشود . د ركل ميزان بقا بيماران 
مبتلا به بيماريهاي نقص ايمني اوليه د ر مطالعه ما نسبت به ساير مطالعات د ر نقاط مختلف د نيا كمتر بود ه است كه ميتواند  بعلت 

عد م تشخيص ود رمان بموقع آنها باشد .
کلمات کلید ی: بيماری نقص اوليه، سيستم ايمنی، ميزان بقا
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مقدمه
بيماريهاي نقص ايمني اوليه شامل يك گروه از بيماريها ميباشد  
كه د ر نتيجه اختلال اوليه د ر سيستم ايمني بد ن رخ می د هد  و فرد  
را مستعد  ابتلا به عفونتهاي ويروسي قارچي و ويروسي باكتريال 
و تك ياخته ای مكرر می سازد . از طرفي سيستم ايمني می تواند  
د ر اثر شرايط پاتولوژيك )بد خيمي ـ سوء تغذيه و…( و د اروها 
بطور ثانويه تحت تاثير قرار گيرد  كه نقص ايمني ثانويه ناميد ه 
می شود . تاكنون بيش از 80 نوع بيماري نقص ايمني اوليه كشف 
 common variable immune است)6-1(.بيماري  شد ه  شناخته  و 
deficiency(CVID) و x-linked agamaglobulinemia د و مثال شايع از 

اين بيماريها ميباشند  )3-1(. از مهمترين انواع بيماري PID می توان 
 agammaglubolinemia X- linked، Hyper : به موارد  زير اشاره كرد
 IgA deficiency  ،Whiscott.Aldrig.Syndrom  ،SCID  ،CVID ،IgM

تولد    10/000 د ر   1  (PID) اوليه  نقص  بيماري  تخميني  شيوع   .
 PID 5و6(. تظاهرات اصلي( )IgA deficiency زند ه می باشد  )بجز
افزايش استعد اد  ابتلا به عفونت است يعني افزايش ابتلا به عفونت، 
افزايش شد ت عفونت، طولاني شد ن د وره عفونت ـ عفونتهاي 
عوارض  عفونت،  بين حملات  د ر  بهبود ي  فاصلة  بد ون  مكرر 
با ارگانيسم غير معمولي يا  انتظار ـ عفونت  شد يد  يا غير قابل 
فرصت طلب)1و2( از طرفي احتمال ابتلا به اختلالات اتوايميون 
مثل ITP ، آنمي پرينشيوز، SLE-RA وبد خيمي ها د ر اين ها وجود  

د ارد )5و6(. 
بيماران مبتلا به بيماريهاي نقص ايمني اوليه د رمان نشد ه ممكنست 
د چار عفونتهاي تهد يد كنند ه حيات، يا صد مهء مزمن به ارگانها 
ويا بيماري ناتوان كنند ه شوند  كه بطور مشخص كيفيت زند گي 
وحتي اميد  به زند گي آنها را تحت تاثير قرارميد هد . از طرفي، بعلت 
پيشرفتهاي اخير د ر د رمان اين بيماران، بچه هايي كه ممكن نبود  
تا بزرگسالي زند ه بمانند  د ر حال حاضر د اراي طول عمر بيشتري 

هستند  وتا بزرگسالي زند ه ميمانند )1(.
مطالعات مختلفي راجع به بقا ساير بيماريها از جمله سيكل سل 
آنميا انجام شد ه است كه نشان د اد  ميزان بقاء فرد  بد ون وقوع 
حملات كريزي حاد  تا سن 18 سالگي 88/5% است)7(. همينطور 
مطالعات د يگري راجع به بقاي بيماران مبتلا به ساير بيماريها از 
جمله بيماريهاي ماد رزاد ي قلبي)8(ويا ميزان بقاء گرافت استخوان 

د ر بيماران مبتلا به تومور )9(و حتي ميزان بقاء بيمار بعد  از تزريق 
خون )10( انجام شد ه است .ولي د ر رابطه با بيمار PID ميزان بقاء 
پس از د رمانهاي رايج ويا تعد اد  سالهاي بد ون وقوع عفونت شد يد ، 

نياز به بررسي ومطالعه بيشتری د ارد .

موادوروشها
كود كان مبتلا به نقص ايمني ثابت شد ه 18 -8 ساله كه از سال 
1383- 1358 جهت د رمان و پيگيري به بيمارستان مركز طبي 
كود كان مراجعه كرد ه وارد  اين مطالعه شد ه و با كمك يكي از 
والد ين و يا د ر صورت امكان خود  بيمار وهمينطور با استفاد ه 
از پروند ه بيمار اطلاعات لازم د رمورد  بيماری وی، مد ت زمان 
ود رمان آن به ثبت رسيد . .نهايتا« ميزان بقاكه توسط آناليز كاپلان 

ماير بد ست آمد .

یافتهها
كل بيماران مورد  مطالعه 446 نفر بود ند  كه از اين تعد اد  98 نفر 
29نفر   ،Brotun به  مبتلا   )%8/3( نفر   37  ،CVID به  مبتلا   )%22(
 (CGD) 18/6%( مبتلا به( 83 نفر ،IgA Deficiency مبتلا به )%6/5(
به مبتلا   )%15/5( نفر   69  ،Chronic Granolomatose Disease 

Ataxi Telangectasis، 6نفر )1/3%( مبتلا به Hyper IgM، 18 نفر )%4( 

مبتلا به Leukocyte Adhesion Deficiency، 23 نفر )5/2%( مبتلا به 
Sever Combined immune deficiency بود ند . از كل بيماران 282 نفر 

مذكر )63/2%( و 164 نفرمونث )36/8%( بود ند .
ميانگين سن د ر كل بيماران8/66 ±13/01 سال بود  كه د ر بيماران 
مبتلا به بيماريهاي مختلف متفاوت بود . ميزان بقاء كل بيماران د ر 
اين مطالعه1/42± 47/81 سال بود  و د ر كل حد ود  20% بيماران 
نقص ايمني قبل از سن 25 سالگي فوت كرد ه بود ند  و حد ود  %80 
افراد  ميتوانند حد اقل تا 60 سالگي زند گي كنند  )شكل 1(. ميانگين 
Survival د ر بيماران CVID د ر مطالعه ما 3/23 ±42/76 سال و د ر 

 بيماري بروتون ميزان بقا 1/99±28/42 سال بود  و د ر بيماري 
Hyper IgM نيز ميزان بقا 3/65±18/04 سال و د ربيماري 1/93 

ميزان بقا CGD ± 51/77 سال و د ر بيماري IgA deficiency ميزان 
بقا بيماران د ر اين مطالعه 1/3±27/1 سال و د ر بيماري SCID ميزان 

بقا 0/71± 4/49 سال بد ست آمد ه است.
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بحثونتيجهگيری
گرچه بيماريهاي گروه PID ناشايع هستند  ولي تاخير د ر تشخيص 
ود رمان بموقع آنها ميتواند  سبب افزايش مورتاليته وهمچنين كاهش 
طول عمر آنها شود . )11( ميزان بقاء كل بيماران د ر اين مطالعه 
1/42±47/81 سال بود  و شايعترين بيماري د ر افراد  مورد  مطالعه 
بيماري CVID بود  كه د ر ساير مطالعات نيز شايعترين بيماري را 
CVID ذكر ميكنند . )12( ميانگين Survival د ر اين بيماري د ر مطالعه 

ما 3/23 ±42/76 سال بود  كه با توجه به اينكه سن شروع تظاهرات 
بيماري را د ر ساير مطالعات د هه د وم عمر ذكر ميكنند )12( ميزان 
بقا بيماران ما كمتراز افراد  سالم ميباشد . لازم به ذكر است كه د ر 
مطالعه ما سن شروع علائم خيلي زود تر از آنچه د ر د يگر مطالعات 
ذكر شد ه ميباشد  يعني 0/76±3/16 سال بود ه است. د ر اين مطالعه 
كمترين ميزان بقا مربوط به بيماران مبتلا به بيماري SCID بود ه است 
كه آن هم بعلت طبيعت خود  بيماري است كه اينها اختلال شد يد  
هم د ر ايمني سلولي و هم د ر ايمني هومورال د ارند . اين بيماري 
د ر همان اوايل كود كي )د ر اولين 3 ماه زند گي كود ك( بروز ميكند  
وبعلت استعد اد  زياد  كود ك به ابتلا به عفونتهاي ويرال وباكتريال، 
معمولاً مرگ د ر اثر ابتلا به همين عفونتها رخ ميد هد . البته د ر ساير 
مطالعات نيز از اين بيماري بعنوان يك بيماري كشند ه ياد  شد ه است 
وگفته شد ه است كه مرگ نيز د ر د هه اول زند گي رخ ميد هد . د رمان 
استاند ارد  اين بيماران پيوند  مغز استخوان ميباشد  كه ميتواند  براي 
اين بيماران حياتي باشد  وباعث افزايش طول عمرشان شود 14( 
-12 (. د رمورد  بيماري بروتون، با توجه به اينكه اين بيماران د رمان 

پروفيلاكسي با IVIG ميگيرند  وبايستي طول عمري نسبتاً طبيعي د اشته 
باشند )12(. د ر اين مطالعه ميزان بقاء كمتر از حد  طبيعي ميباشد  
كه احتمالا" بخاطر مشكلات ماد ي )گران بود ن د ارو و بيمه نبود ن 
آن( وهمينطورد رد سترس نبود ن د ارو د ر همه جاي كشورميباشد . 
د رمورد  بيماري Hyper IgM نيز ميزان بقا د ر اين مطالعه با ساير 
مطالعات همخواني د ارد . د ر ساير مطالعات آمد ه است كه اين 
 IgM بيماران د ر د هه د وم عمر بعلت پروليفراسيون غير قابل كنترل
د ر اعضاي مختلف بد ن وافزايش ريسك كانسر مورتاليته بالايي 
د ارند .)12( د رمورد بيماري CGD د رساير مطالعات آمد ه است كه 
علائم بيماري د ر سال اول عمر بروز ميكند  )13( كه د ر مطالعه ما 
د ر 1/03±2/91 سالگی بد ست آمد ه است. همينطور ذكر شد ه است 
كه اين بيماران مستعد  ابتلا به عفونتهايي مثل آسپر  ژيلوس واستاف 
ميباشند  كه نهايتاً ابتلا به همين عفونتها باعث فوت آنها ميشود )15(. 
د رمورد  بيماري IgA deficiency كه د ر بعضي مطالعات آنرا شايعترين 
بيماري نقص ايمني خواند ه اند )16( ميزان بقا بيماران د ر اين مطالعه 
1/3±27/1 سال بود ه است وسن شروع بيماري نيز 2/25±1/03 
سال بد ست آمد ه است. د ر اين بيماران تشخيص و كنترل به موقع 
عفونتها د رمان اصلي است كه د ر صورت د رمان بموقع و صحيح 

عفونتها اين بيماران طول عمر طبيعي خواهند  د اشت)13(.
د ر كل ميزان بقا بيماران مبتلا به بيماريهاي نقص ايمني اوليه د ر 
مطالعه ما نسبت به ساير مطالعات د ر نقاط مختلف د نيا كمتر بود ه 
است كه ميتواند  بعلت عد م تشخيص ود رمان بموقع آنها وهمينطور 
مشكلات ماد ي وعد م د سترسي به د اروهاي خاص د ر همه جاي 
كشورباشد . از جمله مشكلات ماد ي، گران بود ن د اروها و تحت 
پوشش بيمه نبود ن آنها ميباشد . بسياري از اين بيماران د ر نقاط 
د ورافتاد ه كشور زند گي ميكنند  و امكان تهيه د اروهاي مورد  نياز 
را بصورت مرتب وماد ام العمر ند ارند . از طرفي امكان عمل پيوند  
مغز استخوان كه د رمان قطعي واصلي بسياري از بيماريهاي اين 
گروه از جمله بيماري SCID است، د رايران كم بود ه وهزينه آن نيز 
زياد است. ولي د رموارد يكه امكان د رمان وجود  د اشته باشد  مثل 
بيماري بروتون همانطوركه د يد ه شد  ميزان بقاء بيماران تا 28 سال 
افزايش د اشته است و اين اهميت د رمان را د ر اين گروه بيماريها 

نشان ميد هد .

شکل 1- میزان بقاء کل بیماران نقص ایمنی اولیه
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Abstract

Background: The primary immunodeficiency disorders (PID) are abnormalities in development and 

maturation	of	 the	 immune	system	and	PI	patients	may	experience	 frequent	 infections.	They	may	have	a	

significant limitation in their physical and psychological well-being secondary to their illness. The purpose of 

this	study	was	to	describe	the	survival	time	of	Iranian	patients	with	PI	D	over	a	period	of	25	years.

Materials and Methods: Four hundreds and forty six patients with definite diagnosis of PID (based on 

standard	criteria	and	laboratory	tests),	attending	Allergy	and	Immunology	clinic	in	Children	Medical	Center	

Hospital, ranging in age from 8-18 Years old, were studied and followed. A questionnaire was filled for 

recording	all	necessary	information.

Results: The	 mean	 age	 of	 all	 patients	 (63.2%	 male	 and	 36.8%	 female)	 was	 8.66±	 13.01	 years	 and	

overall	survival	time	was	47.81±1.42	years.	20%	of	patients	were	died	before	25	years	old	but	about	80%	

of PID patients could live at least 60 years. The mean survival time in common variable immune deficiency 

was	42.76±	3.23	year,	in	Bruton	disease	was	28.42±1.99	year,	in	Hyper	IgM	disease	was	18.04±3.65year,	in	

Chronic Granolomatose Disease was 51.77±1.93 year, in IgA deficiendy disorder was 27.1±1.3 year and in 

Sever Combined immune deficiency was 4.49± 0.71 year.

Conclusion: Diagnostic	delay	can	result	in	high	mortality	and	more	complications	in	untreated	patients	

and	failure	to	provide	therapy	can	be	a	cause	of	low	survival	rate	in	PID	patients.	Therefore	early	diagnosis,	

good	control	and	appropriate	treatment	will	improve	the	survival	rate.
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