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Abstract  
Autoinflammatory diseases are a category of inflammatory conditions characterized 

by a disruption in the regulation of the myeloid lineage. Unlike autoimmune diseases, 

which involve dysregulation of the lymphoid lineage and are associated with antibody 

production, these conditions typically do not involve antibodies. Vasculitides and 

vasculopathies are observed in this category of inflammatory diseases, manifesting 

through various mechanisms. These manifestations may be due to the direct effects of 

the cytotoxicity of IL-1β, type 1 interferon, or the formation of inflammatory immune 

complexes on endothelial cells. Autoinflammatory diseases include conditions such as 

inflammasomopathies, DADA2 (deficiency of adenosine deaminase 2), and 

interferonopathies. Additionally, Behçet's disease and, in children, genetic disorders 

that present similar symptoms to Behçet's may also exhibit signs of vasculitis and 

vasculopathy. In treating these diseases, targeting the pathological pathways can 

provide better assistance to patients, and in some cases, a multi-drug approach may be 

utilized to control the condition. For genetic deficiencies and monogenic patients, 

bone marrow transplantation may ultimately benefit these individuals. 
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 مروری 
 تعــالــی بــالینـی

 پژوهشی  -آموزشی
 (68-78)3شماره   چهاردهم

 

 ی خود التهاب مارانیدر ب هاتیواسکول
 ١ییایض دیوح، ⁕١ی راحله عصار

 

 چكيده
تنظ  یالتهاب  یهای ماریباز    یادسته   یخودالتهاب  یهایماریب با اختلال در  نشان    دییلویرده م  میهستند که    ن یا  دهندی مخود را 

  ی بادیآنتهمراه است فاقد   یبادیآنت  دی و با تول  د یکه اختلال در رده لنفوئ  ونیمیرده اتوا  یهای ماریببرخلاف   هایماریبدسته از 

تظاهرات  نیا .شودیم  ده ید یالتهاب یهای ماریبدسته از  نیمختلف در ا یهاسم یمکانبا  هایواسکولوپات و هات ی واسکول. باشدیم

باشد. از    الیاندوتل  یهاسلول   یبر رو  یالتهاب  یمنیا  یهاکمپلکس  لیتشک  ایو    IL-1β  1  یتیتوکس  تویس  میمستق  ریتأث  لیبه دل

اشاره    ها گروه   ن یبه ا  توان یمهمراه باشد    ی واسکولوپات  ایو    ت یبا واسکول  تواند یمکه    ی خود التهاب  یهای ماریبگروه    نیتریاصل

 کرد: 

 (  Inflammasomopathies )زومینفلمیبا نقص در ساختار ا یهایماریب -الف

 ( DADA2) نازیآم نودیآم مینقص در آنز -ب 

 (  Interferonopathies)  نترفرونیا رینقص در مس -ج

 در کودکان   هیاول ی کیمشابه بهجت با نقص ژنت مارانیب ایبهجت  مارانیب  -د

از    ماران یاز ب  یکرد و در برخ  توانی م  مارانیب  ن یبه ا  یکمک بهتر  کیپاتولوژ  ریمس  قراردادن  باهدف  هایماریب  نیدر درمان ا

در    مارانیب  ن یا  دیشا  کی مونوژن  مارانیو ب  کیژنت   یهانقصدر  و    کمک گرفت  توانیم  یمار یکنترل ب  ی برا  ییچنددارو  ریمس

  ر یمس  ی ریو درگ  یخودالتهاب  ماران یب  نه یدر زم  هات یواسکول  یبه بررس  میبر آن شد  ؛ لذا ببرندمغز استخوان سود    وند یاز پ  ت ینها

  ر ییدرمان و کاهش عوارض تغ   نهیدرمان را در زم  ریبتوان مس  ی ریدرگ  ریمس  نییبا تع بساچه  می داشته باش   یآنها مرور  کیپاتولوژ

 داد.

 

 . تیواسکول ،یمنیاختلالات خود ا ،یاختلالات خود التهاب:  ی ديکل ی هاواژه
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 مقدمه

 زیالتهاب جدار عروق هستند که نه تنها سا  ها   ت یواسکول

کوچک جمله  از  در    ،عروق  بزرگ   و  متوسط 

م  یبند میتقس قرار  توجه  نظر    ،ردیگیمورد  از  بلکه  

ساختار  یپاتولوژ و  م  زین  یعملکرد    باشد. یمهم 

تابلوها  یواسکولوپاتیا    ت یواسکول متعدد    ینی بال  یبا 

ناشیم ب  یتواند    ی هایماریب   ،ونیمیاتوا  یهایماریاز 

ا معفونت ،  یمنینقص  داروها  و  بیها    ی هایماریباشد. 

تواند با  ی و م  ستیعوامل ن  هی هم جدا از بق  یترینفلمیاتوا

 (. 1)  همراه باشد ها  ت یواسکول

با  یم  کیمونوژن  یترینفلمیاتوا  یهایماریب توانند 

واسکول شا  ت یتظاهرات  و  بدهند  نشان  را  در    د یخود 

بال  ن یاول  یموارد شامل   های ماریب  نی ا  ی نیتظاهرات  را 

ا در  ب  ن یشود.  از  در    ی ذات  ی منیا  ستمیس  ها یماریگروه 

لنفوس  یتی ونیمیاتوا  یهاسلول   ت یفعال  ابیغ   ی هات یو  

اتوآندی تول م 1ی بادیتکننده  اختلال  به  ی دچار  شود. 

د حال  ،گریعبارت  با    ون یمیاتوا  ی هایماریب  کهی در 

لنفوئ  ی اکتساب  یمنیا  ستمیاختلال در س همراه   ید یو رده 

رده    ی خودالتهاب  یهای ماریب  ،باشندیم در  اختلال  با 

س  ی دیلوئیم  ی هاسلول همراه   یذات  یمنیا  ستم یو 

 .باشندیم

واسکولجادیا  قیدق  سمیمکان  گرچه تظاهرات    ت یکننده 

ا ن   های ماریب  نیدر  به    ن یا  دیشا  ست یمشخص  تظاهرات 

 نترفرون یا  ، IL-1β، یتیتوکستو یس  میمستق  ریتاث  لیدل

رو  یالتهاب  یمنیا   یهاکمپلکس  ل یتشک  ا یو    1پیت   ی بر 

ب  ال یاندوتل  یهاسلول   ی میعلا  یخودالتهاب  ماران یباشد. 

عودکننده   یادوره   یهاتب   ؛مانند   ، یپوست  عاتیضا  ،و 

گاه  یپوست  یهازخم مح  ی و    ، تیسروز،  یطیگانگرن 

و    ینوروپات  یعصب  ستمیس  یریدرگ  ، یلنفادنوپات  تیآرتر

طور مشابه  به   میعلا  نیکنند که ایم  دایپ  یچشم  یریدرگ

 ماریب   نیشود. بنابرایم  ده یهم د  هات یمعمولا در واسکول

در    تیواسکول  نکهیص ایتشخ   تی با تظاهر غالب واسکول

شده دچار    جاد یا  ونیم یخود ا  ای  ی خودالتهاب  یماریب   نهیزم

 .شودی م یصیچالش تشخ

 
1. B,T Cells 

ا  میگرفت  میتصم  جه ینت  در بررس  نیدر  به  تر قیدق  یمقاله 

ب  هات یواسکول التهاب  مارانیدر  تقس  یخود    ی بندم یبا 

مس  یاصل  یهاگروه     ی وپاتولوژیزیف  یریدرگ   ریو 

با تشخمیبپرداز اغلب    یدرمان  ریدرست مس  صی. چه بسا 

ایم  دا یپ  رییتغ و  کمک  نیکند  و  موضوع  درمان  کننده 

 .شودیم یماریکاهش عوارض ب

 

 Inflammasome  اختلال در مسيرالف( 

 ییجز  های ماریدسته از ب  نیها در ات یواسکول  ا یآ  نکهیا 

تابلو و    یماریب   ینیبال  یاز  با آنها    یتنها همراه  ای هستند 

م بحث  مورد  مطالعاتیدارند  در    کردن فعال  یباشد. 

Inflammasome  واسکول و  عروق  التهاب  در    تیبا 

همراهموش ا  یها  علت  هنوز هم  البته  است.    جاد یداشته 

 Inflammasomeوابسته به   یهای ماریدر ب  ت یواسکول

ن  استیمعلوم  با  همراه  نی.  با  از   یبرخ  یوجود 

ا  هات یواسکول   ی هاپاسخ سلول  شیافزا  های ماریب  نیدر 

ا  یذات  یمنیا  ستمیس موثر     مارانیب  ن یدر  عامل  را  

 . (3)  دانستند هات یواسکول

مد  یماریب  در شا 2یاترانه یتب    ی ها یماریب  نیترعیاز 

علا  ی ترینفلمیاتوا با    درد   یگاه،  یالژیم  ، تب  ؛میکه 

طولان علا  ی شکم  که  راش  تقل  ت یواسکول  میو    د یرا 

واسکولیم گاه  ت یکند  و  متوسط  کوچک    ی عروق 

درگ شده  گزارش  د  یریموارد  بزرگ    ده یعروق 

شایم ا  ت یواسکول  نیعتریشود.   IgAمارانیب  نیدر 

Vasculitis  ی ماریموارد ب  درصد   1-7باشد که در    یم  

مد راش   شودیم  ده ید  یاترانه یتب  صورت  به    ی هاکه 

پورپور لمس  خونر  تیگلومرونفر  کیقابل    یزیو 

شده    ده ید  گریکند. از طرف دیم  دا یعلامت پ  یگوارش

موتاس اMEFV   ونیکه    ده ید  شتر یب  مارانیب  نیدر 

واسکولیم ب   IgAتیشود.     یتابلو FMF مارانیدر 

مختلف    یهادارد حملات متعدد در دوره   یمتفاوت  ینیبال

بچه  در  د  ی هادارد  و یم   ده یکوچکتر  در  راش   شود  ها 

غ م  یتررمعمولینقاط  ظاهر  تنه  و   گرددیمانند صورت 

(4 .) 

 
2. FMF 
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ا  تی واسکول  گرید  فرم عروق    یریدرگ  مارانیب   نیدر 

ندول  صورت  به    ی پوست  یهازخم  یپوست  یهامتوسط 

  یداخل  یها ارگان  ی هاانیشر  یریدرگ  و  ینوروپات

توج  یم که  علا  ه یباشد    ندوزا   ت یآرتر  یپل  م یکننده 

PAN  ویم درصد در    باشد    دهید FMF موارد  یک 

با    نتردر سن جوا   مارانیب   ن یدر ا PAN میشود.  علایم

ب  دتریشد  یالژیم پر  یشتری موارد  هماتوم  رنال ی از 

ا با  است.  شده  ا  نیگزارش  پروگنوز    مارانیب  نیوجود 

ا  ی بهتر گزارش   ASO یبالا  تریت  مارانیب  نیدارند. در 

ول است  هپات FMF-PAN یهمراه  یشده   Bت یبا 

  حاصل نشده که   یقطع  جهیگزارش نشده است.  هنوز نت

PAN    مارانیدر ب FMF   باشد و  یم  یهمراه  کی تنها

 (. 5) باشد یم FMF یماریب  ینیبال  ی از تابلو ییجز ای

به علت   FMF یماری در ب یالتهاب یهای ماریهر حال ب  به

التهاب  شیافزا ب   یپاسخ  آنها  شود.  یم  ده ید  شتریدر 

ب  یگرید  یهات یواسکول در    دهید FMF یماری هم 

به صورت موردیم و شامل  گزارش شده   یشود که  اند 

کرونر  تی واسکول   ی عصب  ستمیس  یریدرگ   ی عروق 

 (. 6)  باشدی( ماسویعروق بزرگ)تاکا ت یواسکول

به   3نیوپریوابسته به کرا  ی هایماریدر ب  یپوست  عاتیضا

درماتوزها شواهد    کیلینوتروف  یریکه  ی صورت  با 

عروق اطراف  وجود    یالتهاب  یهاسلول   یارتشاح  بدون 

 .باشندیم ت یواسکول

وابسته    یترینفلمیاتوا  یهایماریب  ریسا  در

ب   Inflammasomeبه و  IgD پری ه  یماریمانند 

گ  کیودیپر  ی هاسندرم   یماریب رسپتور  به    رنده یوابسته 

TNF TRAPS  واسکول شده    ی هاتی در  گزارش 

لنفوس  شتریب مونوس  هات یالتهاب  و یم  ده ی د  هاتی و    شود 

نوتروف ماکروفاژها  ارتشاح    ت یاسکولو   ایو    هالی شواهد 

 .(6، 1-2)  شودی نم ده ید کیتوکلاستیلوکوس

  

 

 

 
3. CAPS 

کمبود    یناش  کيمونوژن   تيواسكول  -ب از  

  (DADA2) نازيدآم نی آدنوز

   ت ی واسکول/یواسکولوپات  کیباعث   ADA2 در  نقص

اتوا تظاهرات   ناشیم  یترینفلمی با  که   نقص    یشود   از 

ژن در  صورت  ی م CECR1 4عملکرد  به  که  باشد 

م ارث  به  مغلوب  بیاتوزوم  در    ونیموتاس  نیشتریرسد. 

ا p.G47R ون یموتاس  مارانیب   نیا   ون یموتاس  ن یبود 

جمع  شتریب که    ده ید  یگرج  انیهودی  تیدر  است  شده 

  ن یبا ا  ماران یباشند. بیم   یشرق  ی از نژاد افراد اروپا  شتریب

ول PAN به  هیشب   میعلا  شتریب  ونیموتاس دارند    ی را 

غ  یمارانیب ا  ریکه  ب  ونیموتاس  نیاز  دارند    م یعلا  شتریرا 

 .را دارند وک استر  میهمراه با علا یپوست  یواسکولوپات

باشد و  یم  الیفاکتور رشد اندوتل   کی  نازید آم  نیآدنوز 

تما  نیهمچن نقص یم M2 ی ماکروفاژها  زیباعث  شود. 

آنز سلول   یکپارچگی ADA2 میدر    ال یاندوتل  یهادر 

شود و  یم  یعروق  الیاندوتل   بیبرده باعث تخر  ن یرا از ب

فعال  ن یهمچن ماکروفاژها  ت ی باعث    ش یپ M1 یغالب 

نت  و  یالتهاب عروق  التهاب  جهیدر  واسطه  یاطراف   با 

TNF   ب  ین یبال  میعلا  (.7)  گرددیم  فیط  مارانیدر 

به سمت    ییبه تنها  یدارد واز تظاهرات پوست   یاگسترده 

س   کیستمیس  یماریب غالب  تظاهرات  و    یعصب  ستم یبا 

احشا  سم یآنور  لیتشک عروق  علا  ییدر  با    ی پل  میکه 

ز  PAN   ندوزا  تیآرتر علا  یادیمشابهت    م یدارد. 

ب  ینیبال د   ، تب  ؛شامل  مارانیدر  زودرس    ر استروک 

  ش یافزا،  ندولار  تی واسکول،  5راسموزا  دو یلو،  کودکان

التهاب  یهاشیآزما  یطیمح  ی نوروپات  ی واکنش 

ا  ت یواسکول نقص  گاها  و    ی آپلاز  ،فیخف  یمنی ندولار 

 .شودیم  ده ید یقرمز و نوتروپن یهاگلبول 

 DADA2 در  ینیتظاهر بال  نیترع یشا  یپوست  تظاهرات

  ی وپسیشود. بیم  ده ید  ماران یب  75از    شتریباشد و در ب یم

ب  یدی دوئیلو  عاتیضا  یپوست غالب    ی نیناب یارتشاح 

لنفوس  هال ینوتروف با ارتشاح    یهات ی و ماکروفاژها همراه 

T  ب  تی بدون واسکول  یاطراف عروق با    مارانیواضح در 

 
4. Cat Eye Syndrome Chromosome Region 

Candidate 1 
5. Livedo Racemosa 
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د کمتر  حال ی م  ده یسن  در  ب  ،کهیشود.  با    ماران یدر 

  ی رگرانولوماتوزیغ  تی واسکول  یپوست PAN یماریب

 (. 8)  شودی م ده یعروق کوچک و متوسط د

ب  شده    ماران یدر  ب   درصد   50گزارش    ماران یاز 

DADA2 اندنشان داده   ی عصب ی نیتظاهرات بال .MRI 

ا  در  شده  ا  مارانیب  نیانجام  لاکونار    یسکمیانفارکت 

م  ایحاد   نشان  را  بیمزمن  که  هسته   شتر یدهد    ی هادر 

د  ا ی  و  6مغز   یعمق مغز  درگیم  ده یساقه  ماده   یریشود. 

ا  کال یکورتساب    دیسف د  ماران یب  ن یدر    ده یکمتر 

  Infancy نیدر سن  کیسکمیا  یهاشود. استروک یم

د است.  ده یهم  و    کیهموراژ  یهااستروک   شده 

ا  یداخل مغز  یهایزیخونر شود  یم  ده ید  مارانیب  ن یدر 

دل  نیا  د یگرچه شا به  و  مصرف ضد پلاکت   ل یاتفاق  ها 

ا  نیوارفار عصب  مارانیب  ن یدر  تظاهرات    د مانن   یباشد. 

ا با   کیسکمیحملات  از    شتریب  ای  کی  یری درگ  گذرا 

  ی هاسمیعروق بزرگتر و آنور  یریدرگ    الیاعصاب کران

مغز م  ص یتشخ  رید  یعروق  شده    ه یبق   شوند. یداده 

مانند نادر   کیپاراپلژ  ای  کی پلژی د  ؛ تظاهرات 

  یی ناشنوا،  یآتاکس  ، فرالیپر  ینوروپات،  کیاسپاست

  ت یرنت یلاب،  پلکسیمولت  ت یمونونور،  ینوروسنسور

آتروف   یانسفالوپات ا   یمغز  یو  در    ده ید  مارانیب  نیهم 

 .شودیم

  ه یقلب کل  ؛مثل  گرید  ی هاتواند ارگانیم  ت یواسکول  نیا

نارگان   ریسا  و با    ی متعدد  ی کند. موردها  ر یدرگ  زیها را 

فشارخون بالا استنوز     ه ی کل  یانیعروق شر  سمیانور  میعلا

شر گلومرول  هیکل  یانیعروق  اسکار  شود. یم  ده ید  یو 

ب  میعلا شکم  درد  شامل  گوارش    ی التهاب  یماریدستگاه 

  ی پاتولوژ  شده است.  ده ید  مارانیاز ب   درصد  10روده در  

پاتولوژ  ه ی شب  ماران یب  نیا در    ی التهاب  مارانیب  ی به  روده 

باشد. نکروز روده سوراخ  یم CVID 7به   ه یشب  مارانیب

استنوز   گوارش  دستگاه    ان یشر  سمیآنور  ایشدن 

نادر  اکیسل  ای  کیمزانتر موارد  است.    ده ید  در  شده 

ا  ی کبد  یماریب   ش یشود. افزایم  ده ید  مارانیب   ن یهم در 

 
6. Deep Brain Nuclei 
7. Common Variable Immundeficiency 

در    ون یپرتانسیو پورتال ه  یهپاتواسپلنومگال  یکبد  میآنز

 (. 9) شده است ده ید مارانیب  درصد 10کمتر از 

با    یگلوبونم  پوگامایه  مارانیب   نیدر ا  یمنینظر نقص ا  از

  کاهش   نیهمچن  شود.یم  ده ید IgM تیارجح

Memory B Cell    زیو کاهش تما  یطیدر خون مح 

B cell  د ایم  ده یها   سلول   ن یشود.  در    ی هانقص 

Bcell   بعض پاسخ  ب  یو  ما  مارانیاز    کوفنولات یبه 

  و   یذات  یمنیا  ستمیدو س  هر  یریکننده  درگ  انیب  8لیمافت

ا  یاکتساب بایم  ینفلماتوریاتوا  یماریب  ن یدر    ن یا  باشد. 

با    مارانیب  .ستی هنوز شناخته شده ن  یماریوجود پاتوژنز ب 

ز ضا  اد یالتهاب  علا  د یدوئیلو  تی واسکول   عات یو    م یو 

مغز  ینیبال پا  یاستروک  سن  شب   ،نیی در    به   هیتظاهرات 

PAN  درگ حال  شرح  بودن  دارا  خانواده   یریو    ، افراد 

معمول بهتر است    یهاو مقاومت به درمان  یلیازدواج فام

ژن بودن  دارا  نظر  بررس CECR1 از  قرار   یمورد 

 (. 7-9)  رندیبگ

بال  چهی  یا  درمان ندارد.    ی برا  ینیتوافق  وجود  درمان 

بس anti-TNF یداروها بوده    از  ی اریدر  موثر  موارد 

برخ ب  یاست. در  با  مارانیاز  دارا  FFP درمان    به علت 

پلاسما همچن DADA2 بودن  است.  بوده  در    ن یموثر 

موثر بوده است.  MMF واضح  یپوست  میبا علا  مارانیب

آ آنز  نده یدر  با  تواند  یم ADA2 نیگزیجا  میدرمان 

 (. 10) موثر باشد

 

   ینترفرونوپاتی ا  یتر ينفلمی اتوا  یهایماريب  -ج

 9ی همراه با واسكولوپات

که به    1  پ یت   ی هاینترفرونوپاتیاز دسته ا  یواسکولوپات  کی

اسپوراد ژن    ونی موتاس  ایو    کیصورت  در  اتوزومال 

رسد.  یبه ارث م (TMEM173) 173  ییغشا  ن یپروتئ

 STINGنیدر پروتئ   10عملکرد  شیافزا  ون یموتاس  کی

نتیم در  افزا  جه یباشد    م یعلا  و INF-β مزمن  شیآن 

ب م  اهمراه  ای آن  از  بعد  شد    یماریب  نکهیباشد.  شناخته 

 
8. MMF 

9.SAVI:STING-associated vasculopathy with onset in 

infancy 
10. Gain of Function 
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دن از سراسر  متعدد  ا  انیب  ا یگزارشات  بود    ن یکننده  نکته 

ب ب   یماریکه  محینم  ی نادر  یماریچندان  در    ط یباشد. 

  م یطور مستقبه STING نیپروتئ   ن یهمچن  یشگاهیآزما

سلول عملکرد  باعث    ریتاث  الیاندوتل  یهابر  و  گذاشته 

التهاب پروسه  نتیم   یانعقاد  و  یشروع  در    ن یا  جهیشود. 

اندوتل  ونیموتاس در  مزمن  التهاب    ی عروق  ال یباعث 

و پروسه    یتیواسکول   ی هاراش   جادیشود که منجر به ایم

 .شودیم SAVI مارانیدر ب  یانسداد عروق

  ی آنم  ، یحالیب  ،تب  ؛ شامل SAVI ینیبال  تظاهرات

درگ  یخستگ  فیخف علاوه  به  رشد  در  اختلال    ی ریو 

درگ  یپوست به    ه یر  ی ریو  درگگاها  بافت    ی ریصورت 

ف  هیر  ینی نابیب پوستی م  بروزیو  تظاهرات  همه    یباشد.  از 

م ظاهر  زودتر  ضایتظاهرات  به  یم  عاتیشوند.  توانند 

قرمز ندول پلاک   یصورت  و  ، کیپورپور  یاهها 

در   و   یزخم  عاتیضا  س یکولاریدورت یلو که    دردناک  

م  ت ینها اسکار  به  ایمنجر  که  علت    نیشود  به  اسکارها 

نواح  عاتیضا  نیا  جادیا )انگشتان گوش و    یدر  آکرال 

ب برخینی نوک  بافت و در  از دست دادن  به  از    ی( منجر 

  ماران یب  ن یدر ا  نودیر  ده یشود. پدیموارد قطع انگشتان م

 11یخوردگ  چ یپ  یلاروسکوپیکاپ  نهیشده و  معا  رشگزا

ناخن    یهای ستروفیاطراف ناخن و د  تمیشود. اریم  ده ید

اوقات برخورد    یشود. گاهیم  تیرو  مارانیب  نیهم در ا

  در   (.11)  کندیم  دیرا تشد  یپوست  عاتیسرد ضا  ی با هوا

التهاب در عروق    یماریب  ن یا  یپوست  عاتیضا  ی پاتولوژ

نوتروف ترشح  با  تغ  هالی کوچک    رات ییو 

علایم  ده ید  کیکروترومبوتیم  ؛شامل  یمخاط  میشود. 

و سوراخ شدن   یمخاط دهان ی هاو آفت   یدهان یهازخم

 .شودی م ده ید ینیب واره یسپتوم د

ا  یویر  یریدرگ اول   ماران یب  ن یدر  مراحل    ی ماریب  ه یدر 

  ل یتواند تبدیم  شرفتی باشد و در صورت پیعلامت میب

ناف    یلنفادنوپات  مارانیاز ب  یشود. در بعض  هیر  بروزیبه ف

  ه یبافت ر  ی وپسیدر ب  و   شودی م  ده ید  ی و واطراف نا  هیر

 (.12)  شودیم ده ید کیت یلنفوس  یترشح التهاب

 
11. Tortusity 

باشد و  ی بالا مثبت م  تری با ت ANA مارانیب  نیدر ا  معمولا

ا فزا IgA و IgG یهان یمونوگلوبولیسطح   نده یهم 

آنت  ن یپیولیکاردیآنت  .باشدیم  b2یبادی و 

 .تواند مثبت باشد یم 1ن یکوپروتئیگل

آنتمثبت علت    دیشا 12یبادی آنت  کیلینوتروفی شدن  به 

به سمت گرانولوماتوز   صیمشابه تشخ  بایتقر  ینیبال  میعلا

پل با  ا 13تیآنژئ  یهمره  بودن سطح  بالا   نترفرون یبرود.  

ا ب  مارانیب  نیدر  به  شک  و   SAVI یماریباعث  شده 

ا  یمولکول  یبررس تشخ  ی دییتا  ماران یب  نیدر    ص یبر 

مختلف   یهااز درمان SAVI درمان درمان در .باشدیم

  دها یکواستروئیکورت  ، وهایمونوساپرسیا  ؛شامل

،  مونوکلونال  یبادیآنت ،   TNFیآنت  ،متوتروکسات

CD-20  و IVIG م ولیاستفاده  مقاوم    یکنند  موارد 

است  یادیز شده  از    امروزه .  گزارش  مقاوم  موارد  در 

کنند که باعث  یاستفاده م JAK14  مهارکننده   ی داروها

 15ILD شرفتیفعال و مانع از پ  یپوست  عاتیبهبود ضا

مارکرهایم گاها  البته  شوند.  ینم  طبیعی  یالتهاب  یشود. 

ا جد JAK مهارکننده   یداروها  ن یالبته    ی عوارض 

به علت    د یشد  رال یو  ی هاآنها عفونت   نیکه مهمتر  ند دار

شد عملکرد  بنابرایم Tcells در  د یاختلال    ن یباشد. 

مهارکننده   مارانیب کننده  تحت    دیبا JAK مصرف 

از موارد    یباشند و در برخ  هاروس یبابت و دیمراقبت شد

کوتر IVIG یلاکسیپروف  از ب  موکسازولیو    ماران یدر 

 .(11-12، 1-2) مصرف کننده استفاده گردد

 

 16بهجت و مشابه بهجت در کودکان مارانيب -د 

  م یباشد که علایم   یترینفلمیاتوا  کیسندرم مونوژن  کی

تقل  یماریب را  علت    یماریب   نیا  کند.یم  دی بهجت  به 

در   گوت یهتروز  ونیموتاس بالا  نفوذ   با 

-induced protein 3(TNFAIP3/A20) TNF α   
مهارکننده    ی دیکل  نیپروتئ  کی   TNFAIP3 .باشدیم

پروتئ  ی التهابش یپ   یهان یپروتئ از جمله  بدن    م یتنظ  نی در 

 
12. c-ANCA 
13. GPA 
14. Janus Kinase 
15. Interstitial lung disease 
16. HA20:Haploinsufficiency of A20 
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  Nuclear factor Kappa-B (NF-KB) کننده 

با    ن یپروتئ  ن یا  دکننده ی در ژن تول  ون یموتاس  باشد. در یم

ا عملکرد  دادن  دست    ت یفعال  ،نیپروتئ  نیاز 

 NF-KB یهاگنالی به خصوص س  یالتهاب  یهانیتوک یس

مناسب  شود.یم  ادیز  وجود    ی ماریب  ن یا  یبرا   یدرمان 

درمان موارد  م ندارد  با  مهارکننده  TNF هارکننده شده 

رسپتور IL1 رسپتور مهارکننده  استفاده   IL6 و 

و   صی تشخ   ماران یب  ن یا  در.  اندکرده  درمان    زودرس 

م بیزودتر  دوره  نها  ی ماریتواند  در  پروگنوز    ت یو 

نت  یماریب در  کند.  بهتر  علا  جه یرا  به    ی ماریب  م یتوجه 

سزا  ت یاهم ا  ییبه  ب  مارانیب   ن یدر  همه  که    ماران یدارد. 

علامت هستند و کاهش نفوذ    ی باشند دارای ژن م  یدارا

گزارش نشده است.    اده خانو  ی از اعضا  چکدامیژن در ه

اول  یم  یماریب  هیاول    ینیبال  میعلا هفته  از  تا  تولد  تواند 

  ریدر سن ز  مارانیاکثر ب  یظاهر شود ول  یبزرگسالزمان  

  ی ماریب  ینیبال  میرا نشان دادند. علا  هیاول  میسال علا  10

ب  و  م  یاعضا  نیهتروژن  تظاهرات  یخانواده  تواند 

حت  یمتعدد باشد.  ب  یداشته  دوره  طول    م یعلا  یماریدر 

ط  یماریب مسال   یدر  ابتلا  از  ی ها  باشد.  متفاوت  تواند 

اول  شا  ه یتظارات  و    یدهان  یهازخم  مارانیب  ن یا  عیو 

م  ایتالیژن به تشخی و دستگاه گوارش    ص یباشد که شک 

م مطرح  علایرا  دوره    یگر ید  میسازد.  طول  در  که 

  ؛ شود شامل  جادیتواند ایمتفاوت م  یهادر زمان   یماریب

  ی ریدرگ  ی آرترالژ  تیآرتری پل  یگوارش  اتیشکا

تب   یپوست م  یهاو  مطرح  البته  یعودکننده  باشد. 

درگ  یچشم  یریدرگ ش  ی قلب  یریو  د  وع یبا   ده یکمتر 

 (. 13)  شده است

  ص یاغلب با  تشخ   مارانیب  نیا  ،ینیبه علت تشابهات بال 

کرون    یماریجوانان ب   ک یوپاتیدیا  تیآرتر  یماریب   هی اول

ب اتوآنت 17PFAPA یماریو  خاطر  به    ی ها یبادی و 

ب با  گاها  درمان   ی ماریمثبت  کودکان  در  لوپوس 

 .شوندیم

 
17. Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis, 

Adenitis 

هر چند ماه   ایبه صورت عودکننده هر ماه    یآفت  عاتیضا

همراه   ایتواند تنها علامت آفت باشد و یشوند میظاهر م

آرترالژ  درد   ،تب  ؛مانند  گرید  میبا علا و  باشد.    یشکم 

مافت منفرد  یها  سا  ایتوانند  در  متعدد  تعداد   ی زهایبه 

دارند    متریسانت  2-5/0  امکان  و  طول    7-10باشند  روز 

ب  بهبودو    بکشند در  اسکار   شتریآنها  با  همراه  موارد 

افت یم لب   ی دهان  یهاباشد.    ، لثه  ،هاگونه   ،زبان،  ها  در 

آفت  و  سخت  و    ا یتالیژن  یهاکام  واژن  وولو  در 

تا رکتوم   یدستگاه گوارش از مر  یهااسکروتوم و آفت 

 (. 14)  شوندیم ده ید نئوم یو پر

حدود    ماران یب  نیا تشابه    درصد   70در  علت  به  موارد 

تشخ  ینیبال  میعلا ابتدا  گذاشته    یماری ب  ص یدر  بهجت 

ایم وجود  با  وجود    ییهاتفاوت  های تشابه   ن یشود.  هم 

ب HA20 یمار یب  صیدارد که کمک به تشخ  ی ماریاز 

م  کیژنیپل  میعلا  ،(1شماره    )جدول  کندی بهجت 

ب  یمنحصر در  که یم  ده ید   HA20یماریکه  شود 

کند که  یبهجت م  یماریاز ب  یماریب  نیا  زیبه تما  ککم

  زوله یا  تی ووئی  ،یدهان  یهااسکار در زخم  وجود؛  شامل

نکروز  ن یرت  ت ی واسکول  ای  یقدام التهاب    ی هاتب   ، یبا 

شد،  عودکننده  گوارش  دیالتهاب  متغ  ،دستگاه   ریوجود 

بودن    یهای بادیاتوآنت بالا  و   و    ی التهاب  عوامل مثبت 

تشخ  یماریب درمان  ی ماریب  ص یبا  به  که    ی هابهجت 

 .باشدیمختلف مقاوم م
کمک   :  1شماره  جدول   آزمایشگاهی  و  بالینی  تمایز علایم  جهت  کننده 

ciency(HA20)Hapoinsuffi 13و بیماری بهجت 

 HA20 Behcet disease علامت بالینی 

 در اوایل بزرگسالی بیشتر در اوایل کودکی شروع بیماری 

  اتوزومال غالب  توارث 

 . معمولاً وجود ندارد عودکننده تب 

با   بهبودی با اسکار هازخم اسکار  بدون  معمولاً 

 های دهانیآفت

 بیماری شدید چشمی:  هاچشم

 یووئیت قدامی-

با  - کوروئیدیت  و  رتین  واسکولیت 

 التهاب نکروزان 

یووئیت    - یا  یووئیت  پان 

 خلفی

سطحی   - ارتشاح 

بعد که  رتین  از   عودکننده 

بهبود   اسکار  بدون  روز  چند 

 .یابدمی

محیطی    - فلبیت  پری 

 انسدادی رتین 

)معمولا   اسهال)خونی(  دستگاه گوارش  شکمی  درد 

 خفیف( 

 معمولا الیگوآرتریت بیشتر پلی آرتریت موسکولواسکلتال

ESR/CRP   بالا بیماری  عود  موقع  در  مخصوصا 

 .هست

 اغلب نرمال

تظاهرات  بادیاتوآنتی و  ها 

 اتوایمیون 

مثبت   تیتر  در  تغییر  و  پایین  تیتر 

بادی/امکان وجود تظاهرات شبیه  آنتی

 به لوپوس و سایر تظاهرات اتوایمیون 

 . باشداغلب منفی می
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  یشگاهی آزما می علا

فاز حاد مخصوصا    یواکنشگرها   یشگاهیآزما  میعلا    

  ن یب  طیو در شرا  ابدییم  شیافزا  یماریدر حملات عود ب 

از ثابت ماندن    ی باشد. البته موارد نادریم  طبیعی حملات  

ب  یواکنشگرها در  حاد  حت  نیفاز  وجود    یحملات  با 

گاه است.  شده  گزارش  درمان  مثبت    ی شروع  اوقات 

 یبادی آنتنوکلئاریها مانند آنتی باد   یاتو آنت  ریبودن متغ

(ANA) anti-dsDNA   و anti-Sm/RNP شده  ده ید

ب   یاست. در برخ و    نیپیولیکاردی آنت  یبادی آنت  مارانیاز 

م یآنتلوپوس  مثبت  همچنیکوآگولانت    ن یا  ن یباشد. 

عفونت   یگاه  مارانیب م  مکرر  یهااز  در  یرنج  که  برند 

ا  مارانیب  نیا در    مجموعه   ریز  ی هانیمونوگلوبول ینقص 

IgG  پل واکسن  به  پاسخ  لنفوپن  یدیساکاری عدم    ی و 

  م یتقس  ی منیدر گروه نقص ا  لیدل   نیهمشود و به یم  ده ید

 .رندیگینشده قرار م ی بند

ب  مارانیب  نیا  در با  تشابه  علت  تست    یماریبه  بهجت 

کم   یپاترژ تعداد  که  شده  است.    یانجام  بوده  مثبت 

  ماران یب  ن یهم در موارد اندک در ا HLAB5 نیهمچن

ب است.  شده  گزارش  پوست  یوپس ی مثبت  موارد   یدر 

چندان علا  یکمک  و  مزمن    مینکرده  التهاب  اختصاص 

 .است ه را نشان داد  ت یبدون وجود واسکول 

  ماران یاز ب  یدارند بعض  ازیبه درمان ن  مارانیهمه ب  درمان

ب  یبرخ  دهند.یپاسخ م  ییبه تنها  نیس  یبه کش   ماران یاز 

برند و در  یسود م یبیدرمان ترک  ایو  یاز درمان مونوتراپ

درمان    ی داروها  دهایکوئیگلوکوکورت  ؛شامل  2ییهاآنها 

مهارکننده  و   ویساپرسمونویا مانند    18ها ن یتوک یس  یها و 

آنت   IL1-یآنت،   TNFکننده مهار سود   IL6 یو 

از    ماران یمختلف ب  یهابرند. در موارد مقاوم به درمان یم

سلول   وندیپ استخوان  هماتوپوئ  یهامغز    ک یتیاتولوگ 

 (. 13-15) برندیسود م

 

 
18. DMARD:Disease- Modifying Anti-Rheumatic Drugs 
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