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Abstract

Thalassemia, the most common genetic disorder worldwide is a genetic disease in globin chain.

Complete absence of beta chain is defined as thalassemia major. These patients suffer from severe

hemolytic anemia. Iron overload and chronic immune-stimulation by repeated blood transfusions,

splenectomy and alteration in immune system posse these patients to increased risk for severe and serious

infections. Several component of immune system may affected by this disease.

Increase in number and activity of suppressor T cells (CD-8) in addition to decrease in number and

proliferative capacity of helper T- Cells (CD-4) leading to decreased CD4/CD8 ratio, as well as defective

activity of natural killer (NK) cells. Immunoglobulin levels and count of B- lymphocytes were found to

be increased. Neutrophil chemotaxy activity and macrophages phagocytosis capacity has been defective.

Suppressed function of complement system both in classic and alternative pathways, with reduced levels

of C3 and C4 has also been reported. Results of various researches about immune system in thalasemic

patients are not conclusive and in a lot of reports are controversial.
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پژوهشی-آموزشی

)116-125(2شماره دومدوره

در بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور سیستم ایمنیبررسی

3زینب نظري، 2مرتضی معدنی ثانی، .*1جواد غفاري

چکیده
تالاسـمی بتـا بـا فقـدان     . بیماري ژنتیکـی در سراسـر دنیاسـت   ترینشایعتالاسمی یک بیماري ژنتیکی در زنجیره گلوبین بوده و 

سیسـتم  اخـتلال در کـه موجـب  دهـد مـی در این بیماران، آنمی همولیتیـک شـدیدي رخ   .م داردکامل زنجیره بتا، تالاسمی ماژور نا
شـدید هـاي تن ـعفو،  ایـن بیمـاران را در معـرض ابـتلا بـه     تزریـق مکـرر خـون، اسـپلنکتومی و نقـص ایمنـی      .شـود میایشان ایمنی

توانـایی تکثیـر و کـاهش تعـداد و میـزان فعالیـت       ، کاهش )CD8(سرکوبگرTهايسلولافزایش تعداد و میزان فعالیت . دهدمیقرار
کشـنده طبیعـی  هـاي سلولنقص در عملکرد چنینهمو CD8به  CD4کاهش نسبت درنتیجهو ) CD4(کنندهکمکTهايسلول
کروفاژهـا  ماهـا و فاگوسـیتوز  لکموتاکسـی نوتروفی ـ . استافزایش داشتهها نایمونوگلوبولیو Bهايلنفوسیتمیزان .شودمیدیده 

نیـز مشـاهده   C4و C3سرکوب عملکرد کمپلمان در هر دو مسیر کلاسیک و آلترنـاتیو و کـاهش مقـادیر    چنینهم. مختل استهم 
.مورد اختلاف استداري از موارندان قابل اعتماد نبوده و در بسینتایج مطالعات گوناگون در این زمینه چ.استشده

، فاگوسیت، کمپلمانT، سلول Bسلول ،تالاسمی ماژور:کلیديهايواژه

مقدمه
غلوب است که با کاهش تالاسمی بیماري اتوزوم م

ترین و شایعشدهمشخصهاي گلوبین ساخت زنجیره
خصوص در ناحیه هبیماري ژنتیکی در سراسر دنیا ب

هایی به علت جهش در ژنتالاسمی . باشدمدیترانه می
دارند و زنجیره قرار11که  روي کروموزوم شماره 

افرادي که در . شودکنند ایجاد میگلوبین را کد می
به شودتولید نمیپروتئین آلفابه میزان کافی هاآن

به هاآني که در و افرادشوندمیتالاسمی آلفا مبتلا 
د به تالاسمی بتا شوپروتئین بتا  تولید نمیمیزان کافی 

، تالاسمی مینور یا صفت تالاسمیدر .شوندمیمبتلا 
عمدهکمبود پروتئین به حدي نیست که باعث اختلال

یک فرد با این بیماري ، در عملکرد هموگلوبین شود
.)1و2(الاسمی استحامل صفت ژنتیکی ت

. طفال، دانشکده پزشکی، دانشگاه علوم پزشکی مازندران، ساري، ایرانگروه ا. 1
. اطفال، دانشکده پزشکی، دانشگاه علوم پزشکی مازندران، ساري، ایراندستیار تخصصی.2
. ، دانشکده پزشکی، دانشگاه علوم پزشکی مازندران، ساري، ایرانگروه زنان و مامایی. 3

:E mail.ار پاسداران، مرکز آموزشی درمانی بوعلی ساري، بخش کودکانساري، بلو: نویسنده مسئول*.  javadneg@yahoo.com

11/6/93: تاریخ پذیرش5/6/93: تاریخ ارجاع جهت اصلاحات18/5/93: تاریخ دریافت
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خونی خفیف در برخی یک کمجزبهاین فرد 
تالاسمی در . کردارد، مشکل دیگري را تجربه نخواهدمو

اي کمبود پروتئین بتا در هموگلوبین به اندازهیبینابین
نسبتاً شدید و اختلالات خونیکماست که منجر به 

هاي میاي در سلامت فرد نظیر بدفرملاحظهقابل
تالاسمی ماژور.  شوداستخوانی و بزرگی طحال می

)Thalassemia Major: TM ( با آنمی همولیتیک شدید
اعضاي هاي متعدد در اولین سال زندگی و آسیب

در بیشتر مبتلایان به فرم هموزیگوت تظاهر مختلف بدن
کند، اغلب بسیار شدید است و در صورتی که پیدا می

شود، کشنده آغاز نزوديبهتزریق مکرر خون 
).1و2(است

سیستم ایمنی بدن انسان
دفاع غیر مکانیسم دفاعی بدن با دو روش 

زا و بیگانه عوامل بیماري،دفاع اختصاصیو اختصاصی
دفاع غیر . شودمیبیماريبرد و مانع بروز را از بین می

یکسان عمل ها اختصاصی در برابر اغلب میکروب
هاي مختلف را از یکدیگر تواند میکروبکند و نمیمی

نخستین خط دفاع غیراختصاصی شامل .تشخیص دهد
.باشدمیدومین خط دفاعیی و دفاع اختصاصی،دفاع

، پوستشاملنخستین خط دفاع غیر اختصاصی 
هاآنبا ترکیبات خاص مخاطی و ترشحات بدنهايلایه
).3(دباشمی

هافاگوسیت،دومین خط دفاع غیر اختصاصی
ها را بلعیده، تجزیه میکروبخواريبیگانهبا کهباشندمی

ها توسط پاي کاذب ابتدا میکروب. کنندو متلاشی می
) گلبول سفیددهندهپذیر و تغییر شکلبخش انعطاف(

وارد گلبول وزیکولصورت و سپس بهشوندمیاحاطه 
را هاآنهاي لیزوزیمی، در آنجا نیز، آنزیم. گردندمی

.)3(کنندتجزیه می
طوربهکه هستندهادفاع اختصاصی شامل لنفوسیت

کنند، یعنی یک نوع خاصی از اختصاصی عمل می
ها لنفوسیت. برندیعوامل بیگانه را شناسایی و از بین م

آمدن نابالغ هستند و براي کسب وجودبهپس از 
ها، هاي لازم براي شناسایی و مبارزه با میکروبویژگی

بر اساس محل کسب تکامل، . باید تکامل یابند
و Bهايلنفوسیتها را به دو دستهلنفوسیت
ر مغز دBهاي لنفوسیت. کنندتقسیم میTهايلنفوسیت

کامل تتیموسدر Tهاي استخوان و لنفوسیت
هاي بالغ توانایی شناسایی لنفوسیت).3(یابندمی

و نیز مقابله با خودي را از بیگانههايسلولها و مولکول
آورند و وارد جریان خون میعوامل بیگانه را به دست

هایی ها بر سطح خود داراي گیرندهلنفوسیت. شوندمی
هستند که از لحاظ شکل هندسی مکمل نوع خاصی از 

. است) قرار داردکه بر سطح عوامل بیگانه(ژنآنتی
، هر لنفوسیت، با داشتن نوع خاصی گیرنده، ترتیباینبه

ه ب. بردژن خاصی را شناسایی کرده و از بین میآنتی
طوربهها که لنفوسیتشودمیگفته همین علت

لنفها بین برخی از لنفوسیت. کننداختصاصی عمل می
، هاي لنفیگرهو برخی دیگر در اندو خون در گردش

.)3(شوندمیجمع آپاندیسو هالوزه، طحال
بخشی از دفاع اختصاصی است که به :ایمنی هومورال

موجود در مایعات بدن هايویروسو هاباکتريمبارزه با 
. نقش دارندBهاي آن لنفوسیتو درپردازد می

ه بهنگامی که براي نخستین بار Bهاي لنفوسیت
شوندمیند، تقسیم کن، رشد میشوندمیمتصل ژنیآنتی

خاطره Bهايسلولو وسیتپلاسمو طی تغییراتی به 
پادتنهایی به نام ها پروتئینپلاسموسیت. شوندمیتبدیل 

هر نوع پادتن . کنند که در خون محلول هستندترشح می
از بین شود و آن را ژن متصل مینوع خاصی آنتیبه

خاطره نیز در بدن در حالت آمادهBهايسلول. بردمی
مانند و درصورت برخورد دوباره با همان آنتیباش می

ژن، تعداد بیشتري پلاسموسیت و مقدار کمی سلول 
، پادتن با مقدار و سرعت درنتیجه. کنندخاطره تولید می
گردد و مبارزه با شدت بیشتري انجام بیشتر تولید می

). 3(ردگیمی
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ه آلوده بهايسلولبه مبارزه با :ایمنی سلولی
در . پردازدمیسرطانیهايسلولو باکتريو ویروس

ها نیز، این سلول. نقش دارندTهاي این روش، لنفوسیت
و انواعی پیداکردهخاص، تکثیر ژنپس از اتصال با آنتی

:آورندمیوجودبهرا Tهايسلولاز 
ها این سلول):سیتوتوکسیک(کشندهTهايسلول

توانایی شناسایی و حمله مستقیم را به سلول آلوده یا 
با ترشح پروتئینی به نام پرفورین، هاآن. سرطانی دارند

کنند که به مرگ ها ایجاد میمنافذي را در این سلول
.انجامدمیهاآن

ترین نوع لنفوسیتفراوان:کنندهکمکTهايسلول
باشد که به اعمال دستگاه ایمنی کمک میمیTهاي 
HIV)Humanها، هدف ویروس این سلول. کند

Immune deficiency Virous(هستند.
ها اعمال این سلول:کنندهتضعیفTهايسلول

کنند و کنترل میکننده را کشنده و کمکTهايسلول
ازحدشیبهاي دهند و از پاسخبه پاسخ ایمنی خاتمه می

). 3(کنندشدید جلوگیري می

نی در بیماران تالاسمی ماژورسیستم ایم
بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور به علت اختلال 

آهن، تحریک باراضافهاساسی در دفاع میزبان ناشی از 
ق مکرر خون، مزمن سیستم ایمنی ناشی از تزری

هايعفونتاسپلنکتومی و نقص ایمنی در معرض خطر 
آهن شامل کاهش فاگوسیتوز تأثیرات. جدي هستند

ها و و کاهش فاگوسیتوز مونوسیتباديآنتیباواسطه
مواد شیمیایی که سبب (میتوژنتأثیروفاژها تحت رماک

، تغییراتی )میتوزیس=شوندمیتحریک و تقسیم سلول 
و تعدیل توزیع Tهايلنفوسیتهايزیرمجموعهدر 

در اجزاي مختلف سیستم ایمنی بدن هالنفوسیت
درصد عارضه 13تا 12با شیوعهاعفونت. )4و5(شودمی

تواندمیهاست و هموگلوبینوپاتیسایرشایع تالاسمی و
عفونت علت عمده موربیدیته در بیماران . کشنده باشد

ان مبتلا به تالاسمی بیمار. لاسمی ماژور استامبتلا به ت

ماژور در صورتی که درمان نشوند اختلال رشد شدید و 
بعد از درواقع.کاهش امید به زندگی را خواهند داشت

بیماران مرگ درشایععلتهاعفونت،نارسایی قلب
نقص ایمنی و اخیراً اختلالات . باشدمیمبتلا به تالاسمی 

مشاهده شده ایمونولوژیک در بیماران مبتلا به تالاسمی
هم ایمنی ذاتی و هم ،سیستم ایمنیراتییتغ.)6و7(است

کمی و از نظرهم که ردیگیمدر برایمنی اکتسابی را 
کموتاکسی . گیردمیقرارتأثیرتحت هم عملکردي

ایمنی سلولی وباديآنتی، پاسخ اختصاصی هانوتروفیل
.)2، 8- 11(ر بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور مختل استد

در عفونت کننده مساعدشایععاملعنوانبهنقص ایمنی 
آنمی شدید  وجود البته .شودمیتالاسمی بتا مطرح 
خصوصبهو باکتریال هايعفونتعامل خطري براي 

برخی از . )10(باشدمیتالاسمی بیماران در پنومونی 
، هانوتروفیل، Tو Bمطالعات کاهش فعالیت لنفوسیت 

مان را در بیماران مبتلا به تالاسمی و کمپلماکروفاژها
بعضی از مطالعات افزایش . )11(انددادهماژور نشان 

ولی مطالعات انددادهرا نشان Bهايلنفوسیتفعالیت 
گزارش را در حد طبیعیBهايلنفوسیتفعالیت دیگر 
.)12و13(اندکرده

:در بیماران تالاسمی ماژورTتغییرات لنفوسیت 
لنفوسیتی باعث هايزیرمجموعهیر در خاص، تغیطوربه

سرکوبگر Tهايسلولافزایش تعداد و میزان فعالیت 
)CD8( کاهش توانایی تکثیر و کاهش تعداد و میزان ،

درنتیجهو ) CD4(کنندهکمکTهايسلولفعالیت 
نقص در چنینهمو CD8به  CD4کاهش نسبت 

Natural(کشنده طبیعیهايسلولعملکرد  Killer:

NK (با القاشدهپرولیفراسیون میتوژنی چنینهم.شودمی
هماگلوتینین در بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور با و فیتو

یکسان بدون طحال برداري در مقایسه با گروه کنترل 
در مقایسه بیماران مبتلا به تالاسمی).11و12، 14و15(بود

با گروه کنترل افزایش چشمگیري در شمارش مطلق 
هايسلولتعداداین بیماران در . )16(داشتندهالنفوسیت

TCD3 وCD4مراتببه، در مقایسه با گروه کنترل
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Transformingسطح پلاسمایی همچنین . بیشتر بود

Growth Factor  در بیماران مبتلا به تالاسمی بالاتر
Tumor Necrosis(آلفاTNFفزونی تولید  . )17(بود

Factor (ال برداري شده و نئوپترین در بیماران طح
مربوط هاژنآنتیضعیف سازيپاكممکن است به  

ایمنی یافتهافزایشاین امر نتیجه التهاب و پاسخ . باشد
مطالعه شفیق نشان داد . بیگانه استژنآنتیسلولی به 

در بیماران طحال )IL8)Interlukin 8سطوح سرمی  
ماران برداري شده مبتلا به تالاسمی ماژور در مقایسه با بی

مبتلا به تالاسمی ماژور بدون طحال برداري و جمعیت 
بین سه درIL2کنترل سالم بیشتر است ولی سطح سرمی 

که اینهنتیج). 18(اي نداشتملاحظهقابلتفاوتگروه 
در تالاسمی ماژور کنندهکمکTهايسلولکرد لعم

دفاع بدن در مقابل که سبب کاهش یابدمیکاهش 
.شودمیهاعفونت

ها گلوبولینوسطوح ایمن:Bتغییرات لنفوسیت 
می ماژور در بیماران مبتلا به تالاسايگستردهطوربه

آمدهدستبهولی نتایج متناقضی قرارگرفتهمورد مطالعه 
ها بر گلوبولینوایمنطبیعیدر کنار مقادیر .)4و19(است

IgMو IgAسطوحافزایش،Dwyerاساس مطالعه 

بر اساس مطالعه کاپادیا افزایشولی ) 11(گزارش شد
نی که طحال برداري شده و ادر بیمارتنهاییبهIgAسطح

ارتباط مثبتی بین سن و ). 20(نشده بودند دیده شد
سطوحشیافزا. داشتوجودIgAیا IgGافزایش 

Bهايلنفوسیتگزارش شد و تعداد هاایمونوگلوبولین

. )11، 14و15(بودمختل هاآنبود ولی تمایز یافتهافزایش
در . داردBهايسلولواضحی بر تأثیراسپلنکتومی 

است حال برداري براي آنان انجام نشدهبیمارانی که ط
در گردش Bهايسلولبرابري در تعداد سهافزایش 

این افزایش و کهآننسبت به حالت عادي دیده شد حال 
در گروه بیماران هالوبولینگایمنواختلال ترشح 

برابر افزایش داشت که همراه با 10برداري شدهطحال
مطالعه . بودIgAوIgG،IgMیافتهافزایشمقادیر 

IgAو IgGاهلووالیا و همکاران نشان داد غلظت سرمی 

در کودکان طحال برداري شده و در مقایسه با کودکان 
مبتلا به تالاسمی بدون انجام طحال برداري و جمعیت 

هماهنگ شده بود، بالاتر کنترل که از نظر سنی
که توسط نویسنده ايمطالعهولی در )21،13،11و22(است

سطوحاي درملاحظهقابلتغییر این مقاله انجام شد،
IgG،IgM،IgE،ASO)Antistreptolysin O( و تیتر

ایزوهماگلوتینین در مقایسه با گروه کنترل دیده نشد؛ 
تالاسمی ماژور در بیماران مبتلا به IgAفقط مقادیر 

که در بیماران این مطالعه نشان دادچنینهم. بالاتر بود
IgAو میزان ترپایینIgMطحال برداري شده میزان 

و IgGپایین و IgMو ASOین ابرعلاوه. استبالاتر
IgAدر بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور که یافتهافزایش

امین - کیانی. )8(شددیدهد،بردنمیاز دیابت نیز رنج 
و IgG(هیچ نوع نقصی را در سیستم ایمنی هومورال 

IgM ( در تمامی بیماران مبتلا به تالاسمی گزارش
5در بیماران زیر IgAنکردند ولی مقادیر متوسط سرمی 

در بیماران چنینهمسال که طحال برداري نشده بودند و 
یافتهافزایشسال که طحال برداري شده بودند 20بالاي 

مطالعه امین نشان داد که در بیماران مبتلا به ). 23(بود
بیشتر هاایمنوگلوبولینتالاسمی با بالا رفتن سن مقادیر 

کمبود انتخابی یکی از ساب ). 22(یابدمیافزایش 
چرکی هايعفونتاستعداد ابتلا به IgGهايکلاس

ورگین و همکاران نشان ). 24(دهدمیه را افزایش عراج
گونههیچدر بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور دادند که

اختلالی در ایمنی هومورال وجود ندارد، چه در بیماران 
طحال برداري شده و چه در بیمارانی که طحال برداري 

IgGهايکلاسو ساب IgG،IgM ،IgA. اندنشده

)G4 ،G3 ،G2 ،IgG1(ها ، ایزوهماگلوتینین و کمپلمان
هايعفونتتالاسمی بتا که دچار بیمار مبتلا به 23در 

اکثر وجودبااین). 25(شدگیرياندازهراجعه شده بودند 
مطالعات به این نتیجه رسیدند که بعد از طحال برداري 

). 20(شودمیدیده IgMو کاهش IgAو IgGافزایش 
گلبولین وتفاوتی در سطوح ایمنگونههیچاسپیر نشان داد 

و بیمارانی بدون بین بیماران طحال برداري شده
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در یونان نشان ايمطالعه). 4(برداري وجود نداردطحال
بعد از طحال برداري نرمال IgAو IgGداد که مقادیر  

در رسدیمنظربه).26(بودافتهیکاهشIgMولی میزان 
در بیماران تالاسمی IgGاکثر مطالعات کاهش سطح 

افزایش سببکه شودمیطحال برداري شده دیده ماژور
. گرددیمعفونت 

:، ماکروفاژها و کمپلمانهانوتروفیلتغییرات 
و ماکروفاژها هانوتروفیلکموتاکسی و فاگوسیتوز 

سفید خون و هايگلبولشمار مطلق . مختل است
در بیماران مبتلا به تالاسمی افزایش هانوتروفیل

نشان داد که غفاري و همکارانمطالعه ). 20و27(یابدمی
خصوصاًیت نوتروفیلی در بیماران مبتلا به تالاسمی فعال

طوربهدر بیماران جوان در مقایسه با گروه افراد سالم 
کاهش عملکرد سیستم ).2(استترپایینچشمگیري 

همراه با کاهش مقادیر کلاسیک یا آلترناتیو–کمپلمان 
C3 وC4این اختلالات هم به ). 22و11(نیز مشاهده شد

کاررفتهبهو هم به مداخلات ايزمینهماهیت بیماري 
مطالعه ورگین و هم چون ). 11(شودمینسبت داده 

نشان داد که هیچ غفاري و همکارانهمکاران مطالعه 
در C4 ،CH50و C3اي در مقادیر ملاحظهقابلتفاوت 

بیماران مبتلا به تالاسمی و گروه سالم :بین دو گروه
در بیماران C4 ،CH50مشاهده نشد اما کاهش چشمگیر 

نانوگرم بر 3000مبتلا به تالاسمی با فریتین بالاي 
سایتانیدیس و همکاران نشان ).25(شدلیتر دیدهدسی

در بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور C3دادند که مقادیر 
است و گزارش کردند که افزایش در حد طبیعی

م ران ارتباطی به سیستااستعداد عفونت به در این بیم
فرآورده نئوپترین که یک). 28(کمپلمان ندارد

فسفات است با تحریک تريکاتابولیک گوانوزین
و ماکروفاژها ساخته هامنوسیتاینترفرون گاما توسط 

تم ایمنی سلولی سنشانگر فعالیت سیعنوانبهو شودمی
افزایش نئوپترین سرم در بیماران مبتلا به . کندمیعمل 

آلفا در بیماران تالاسمی TNFتالاسمی دیده شد و 
ايیاح). 29- 31(باشدیافتهکاهشیا یافتهافزایشتواندمی

)Nitroblue  tetrazolium: NBT(نیتروبلوتترازولیوم
در هر دو گروه ياچندهستههاي توسط لکوسیت

برداري طحالریغبیماران طحال برداري شده و بیماران 
کنترل یکسان بود و هايگروهتلا به تالاسمی و شده مب
که خلاصه اینطوربه). 13(چشمگیر نبودندهاتفاوت
مبتلا و ماکروفاژها در بیماران هانوتروفیلتعداد اگرچه

کموتاکسی و درولی، طبیعی استورژتالاسمی مابه
. دارنداختلالفاگوسیتوز 

اختلال عملکرد سیستم ایمنی در اتوژنزپ
اران مبتلا به تالاسمی ماژوربیم

اضافی ممکن است توازن سیستم آهن:Tلنفوسیت 
نامطلوبی بر هم بزند و باعث افزایش شکلبهایمنی را 

نقش مهمی را آهن). 32(عفونی شودهايارگانیسمرشد 
ایفا Tهايلنفوسیتهاي سطحی نشانگردر تنظیم بیان 

Tسلول گوناگون هايزیرمجموعهو بر گسترش کندمی

مؤثرایمنی هايسلولو شاید اثرگذاري بر عملکرد 
این است که مقادیر بالاي شدهمطرحساز و کار . باشد

Bهايلنفوسیتو بازتوزیع هالنفوسیتآهن بر عملکرد 

دش خون اثرات مضر لنفاوي به گرهايگرهاز طحال و 
است که درمان شدید شلاتوري با شدهثابت. دارد

برخی از نقایص ایمنی را بهبود دسفریوکسامین 
سطوح پایین روي در بیماران مبتلا به ). 33(بخشدیم

لنفوسیتی و هايزیرمجموعهتالاسمی با تغییراتی در 
طحالموارد در). 34(نقص تیمولین همراهی دارد

باديآنتیتولید ،یا کاهش عملکرد طحالبرداري شده
انجام CD4واسطهبهي جدید که هاژنآنتیدر پاسخ به 

بسیاري از چنینهم). 35(آیدمیوجودبه، اختلال شودمی
ترکیبات مانند اپسونین، پروپردین و تافسین در موارد 

تزریق مکرر خون با ).36(یابندمیبدون طحال کاهش 
. همراه استTون و تغییرات لنفوسیت یهمولیز اتوایم

با تعدیل سیستم ایمنی مرتبط چنینهمطحال برداري 
بدون هالنفوسیتاین نقایص به تغییرات کمی . تاس

نظربه). 13(شودمیمنتج هاآناختلال در عملکرد 
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در بیماران طحال Tهايسلولافزایش شمار رسدیم
برداري شده ممکن است مربوط به افزایش پاسخ ایمنی 

يمؤثرطوربهباشد که ياگانهیبي هاژنآنتیبه 
لو و همکاران نشان دادند گوزقره. اندنشدهسازيپاك

CD3DR+ ،CD3و درصد Tهايسلولکه شمار مطلق 

CD25+ ،CD3CD71+سمی لادر بیماران مبتلا به تا
افزایش دارد که بیانگر تحریک مزمن سیستم ایمنی به 

این مطالعه چنینهم). 13(علت تزریق مکرر خون است
،2، اینترلوکینTهايسلولکاهش چشمگیر در تکثیر 

را در بیماران 4ون گاما و کاهش تولید اینترلوکیناینترفر
ولی سالاسا و همکاران . )31(مبتلا به تالاسمی نشان داد

خون در بیماران ياهستهتکهايسلولنشان دادند که 
مبتلا به تالاسمی نسبت به گروه کنترل مقدار بیشتري 

و همکارانلومباردي). 37(کندمیاینترفرون گاما تولید 
6و اینترلوکین2نشان دادند که سطح سرمی اینترلوکین

غیرقابل هاآندر بیماران مبتلا به تالاسمی در مطالعه 
بود ولی آگلی و طبیعیسنجش یا نزدیک به مقادیر 

را در بیماران خود مشاهده 6همکاران افزایش اینترلوکین
ران مبتلا به اآلفا نیز در بیمTNFمقادیر ). 30و38(کردند

یافتهافزایشو گاهی طبیعیسمی ماژور گاهی تالا
).17و30(گزارش شد

کار چنین تغییراتی در ساز و:Bلنفوسیت 
باراضافهکه شودمیبا این فرضیه بیان هاایمنوگلوبولین

عنوانبهIgAآهن روي پوست منجر به تحریک تولید 
و تماس مکرر با شودمیجلدي مخاطی ژنآنتی
منجر هاعفونتتزریق مکرر خون و به علت هاژنآنتی

). 12،4و31(شودمیIgEو IgM،IgGبه تحریک تولید 
که در مطالعه ما بیان شد کاهش طورهمانچنینهم

IgM در بیماران مبتلا به تالاسمی ماژور که از دیابت نیز
ممکن است منجر به اختلال عملکرد سیستم برندمیرنج 

که رسدمینظربه) 25و39. (ایمنی ناشی از دیابت شود
در بیماران مبتلا به هاایمنوگلوبولینمقادیر سرمی متغیر 

ناشی از گوناگونی مطالعات تواندمیتالاسمی ماژور 
سنی، نژاد، وضعیت هايگروهمانند هاییجنبهمتنوع در 

هايبتمراقتغذیه، تفاوت در اجتماعی اقتصادي،
ر بیماران، براي کنترل آنمی دکاررفتهبهبهداشتی 

، غفلت از ابتلا فریتینگیرياندازهمختلفهايروش
موارد و شکست در جداسازي Cهمزمان به هپاتیت 

.شده باشدبرداريطحالطحال برداري شده و غیر
یک و ژنآنتیتزریقات مکرر منجر به تحریک مداوم آلو

.شودمیبر هم خوردن تعادل ایمنی بدن درنتیجه
ون و ایجاد تغییراتی در یولیز اتوایمتزریقات مکرر با هم

سیستم کنندهتعدیل،روي. همراهی داردBلنفوسیت 
ایمنی است و مقادیر پایین روي در تالاسمی با تغییراتی 

و نقص تیمولین همراهی هالنفوسیتهايزیرمجموعهدر 
نقص تیمولین با تجویز مکمل روي تصحیح . دارد
گردش که بعد از در CD19افزایش میزان ). 34(شودمی

ممکن است منجر به شودمیاهده طحال برداري مش
در گردش خون بیماران Bهايسلولبیشترشناسایی 

.شود
الاسمی ماژور به در ت:و ماکروفاژهاهانوتروفیل

افزایش فعالیت فاگوسیتی با ،ثرؤمغیرسازيخونعلت 
احتمال زیادي قابلیت سیستم فاگوسیتی براي دفاع علیه 

الگوي ). 40و41(دهدمیرا کاهش هامیکروارگانیسم
The Pattern of(شناسایی کننده هايگیرنده

Recognition Receptors: PRR( تشدید یافته و
گرفتن ظرنبا در. موتاکسی نیز مختل استک

، عملکرد فاگوسیتی مختل که ايچندهستهي هانوتروفیل
اثر مضر ازشودمیآهن مشاهده باراضافهدر بیماران با 

ي هانوتروفیل. گیردمیمنشأفریتین در ارتباط با آهن 
Polymorphonuclear(ايچندهسته Neutrophils:

PMN(مقادیر فریتین در حضورتالاسمی ماژور در
آنیون سوپراکسید ،لیترمیلینانوگرم بر هزاربالاتر از 
شلاتورتراپی است که شدهثابتو کندمیتولید مضاعف

در ). 33(بخشدمیرا بهبود هانشانهبعضی از این ،شدید
ضد فریتین منجر به تولید هايباديآنتیتالاسمی ماژور 

تزریق ).32(شودمیایمنی در گردش هايکمپلکس
ون و ایجاد تغییراتی در یمکرر خون با همولیز اتوایم
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و ماکروفاژها همراه استهامونوسیتعملکرد 
وجود دارد که هاییگزارشچنینهم). 21،11و27(

C)C-Reactiveگرواکنشنیپروتئافزایش سطح 

Protein: CRP (ران مبتلا به تالاسمی ادر گردش در بیم
شده نطحال برداري بیماراندر طحال برداري شده و نه 

و 6تولید زیاد اینترلوکین).39(دهدمیرا نشان 
ممکن است به اختلالاتی در متابولیسم آهن 8اینترلوکین

ازحدشیبنجامد و این امر احتمالاً به علت تحریک ابی
).42(ماکروفاژها است

نتایج مختلفی از نقایص ایمنی در : يریگجهینت
ساز و کار . استدهاران مبتلا به تالاسمی گزارش شبیم

نقص ایمنی . معلوم نیستیروشنبهاین اختلالات هنوز 

سیستم در بیماران مبتلا به تالاسمی اجزاي متعددي از
آهن علت اصلی بر هم باراضافه. گیردمیدربرایمنی را 

نظربه. خوردن توازن سیستم ایمنی در تالاسمی است
که طحال برداري عملکرد ایمنی را در بیماران رسدمی

است که سایر شدهدهید. دهدمیمبتلا به تالاسمی تغییر 
اده ي بیگانه و استفهاژنآنتیعوامل مانند تماس مکرر با 

از شلاتورهایی مانند دفروکسامین بر سیستم ایمنی اثر 
بخش مهمی از طیف علائم ،عوارض عفونی. گذارندمی

وجودبااین. دهدمیبالینی تالاسمی بتا را تشکیل 
مطالعات بیشتري نیاز است تا اتیولوژي، پاتوژنز و اهمیت 

یند را آناشناخته و دخیل در این فريهاسمیمکانبالینی 
.توضیح دهدیروشنبه
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