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CGD بیماری گرانولوماتوز مزمن
Chronic Granulomatous Disease (CGD)



Chronic Granulom
atous Disease

4

CGD- ۱۳۶۲ سرشناسه:تاجیک،شقایق،
عنوانونامپديدآور:بیماریگرانولوماتوزمزمن =  Chronic Granulomatous Disease (CGD)  /ترجمهوتالیفشقایقتاجیک؛نظارت
علمی،لیلامرادی،زهراپورپاک؛]برای[مرکزتحقیقاتایمونولوژی،آسموآلرژیدانشگاهعلومپزشکیتهران،دانشگاهعلومپزشکیو

خدماتبهداشتیدرمانیتهران،کرسییونسکودرآموزشسلامت.
مشخصاتنشر:تهران:نقطهطلایی،۱۳۹۷. 

مشخصاتظاهری: ۲۴ص.:مصور)رنگی(؛۵/۱۴ × ۵/۲۱سم.
شابک:۹۷8-۶00-۹80۶۵-۳۹
وضعیتفهرستنویسی:فیپا

Chronic granulomatous diseaseموضوع:بیماریگرانولوماتوزمزمن|
Adult/Children--Diseases--Diagnosisموضوع:کودکان/بزرگسالان--بیماریها--تشخیص|

Adult/Children--Diseases--Preventionموضوع:کودکان/بزرگسالان--بیماریها--پیشگیری|
شناسهافزوده:مرادی،لیلا

پورپاک،زهرا، ۱۳۳۹ -   شناسهافزوده:
شناسهافزوده:دانشگاهعلومپزشکیوخدماتبهداشتیدرمانیتهران.مرکزتحقیقاتایمونولوژی٬آسموآلرژی

شناسهافزوده:دانشگاهعلومپزشکیوخدماتبهداشتیدرمانیتهران
TehranUniversityofMedicalSiencesandHealthServicesشناسهافزوده:

یونسکو.کرسیآموزشسلامت شناسهافزوده:
UnescoChairinHealthEducationشناسهافزوده:

ردهبندیکنگره:۱۳۹۷۲ت۹ب/RJ۳8۷  
ردهبندیدیویی:۶۱8/۹۲۹۷  

شمارهکتابشناسیملی:۵۴۹۷۵۳۶

 نامکتاب:بيماریگرانولوماتوزمزمن
 ترجمهوتألیف:شقايقتاجيک

 تحتنظارت:دکترليلامرادی،دکترزهراپورپاک
 نظارتاجرايی:زهراآريج

 ناشر:انتشاراتنقطهطلایی
 نوبتچاپ:اول-زمستان1397

 چاپوصحافی:مبينا
 شمارگان:1000جلد
 قیمت:200000ریال

شابک:۹۷8-۶00-۹80۶۵-۳۹

تهران،انتهایخیابانبهشتی،تقاطعخیابانولیعصر،
 خیاب���انعب���ادی،نعیم���یغرب���ی،پ���لاك27،واح���د3

کدپستی:1595716956

                        

مرکز تحقیقات ایمونولوژی، آسم و آلرژی | دانشگاه علوم پزشکی تهران
http://iaari.tums.ac.ir          iaari@tums.ac.ir   تلفن:021-66907415دورنما:021-66428995



Chronic Granulom
atous Disease

5

CGD   فهرست:

عنوان
مقدمه

 CGDتعریفبیماری

تظاهراتبالینی

اختلالدررشد

CGDتشخیص

  CGDدرمانبیماری

CGDاصولمهمدرماندربیماران

CGDواکسیناسیوندربیماران

CGDشيوهمناسبزندگیبيماران

CGDنکاتبهداشتیمهمبرایبیماران

CGDپیشآگهیبیمارانمبتلابه

بيمارانCGDدرایران

CGDتشخيصوپیشگیریازتولدنوزادمبتلابه

توصيههایمهموضروری

منابع

صفحه
7

9

10

13

13

14

15

16

17

17

20

21

21

22

24





Chronic Granulom
atous Disease

7

CGD   مقدمه:
»منتّخدایراعزوجلکهطاعتشموجبقربتستوبهشکراندرشمزیدنعمت.
هرنفس���یکهفرومیرودممدّحیاتس���توچونبرمیآیدمفرحّذات.پسدرهر

نفسیدونعمتموجودستوبرهرنعمتیشکریواجب.«

دوستانعزیز؛

درکتابیکهپیشرودارید،سعیشدهاستکهبابیانیسادهوکاربردیبهنکات
مهمبیماریCGD،علائم،تشخیصودرمانآناشارهشود.

تلاشبندهوسایراساتیدوهمکارانمرکزتحقیقاتایمونولوژی،آسموآلرژیبراین
بودهاستکهبابهروزرسانیاطلاعاتپایهدربارهنحوهدرمانوپیشگیریازعوارض
جدیبیماریCGD،گامیدرجهتبهبودکیفیتزندگیاینبیمارانوخانوادهشان
برداریم.ویژگیکتابحاضرارائهیافتههایجدیددربارهاینبیماریدرکش���ورایران
وراهکارهایدردسترسجهتدرمانایشانازطریقپیوندسلولهایبنیادیونیز

تشخیصپیشازتولدمیباشد.

ب���رخ���ودلازممیدانمتاازهمکاریصمیمانهوبازنگریخانمدکترهماصدریبرای
ارائهپربارتراینمجموعهتشکروقدردانینمایم.

امیداستکهاینکتاب،راهنماییبرایکادردرمانیگروهعلومپزشکیوپژوهشگران
علاقمند،بیمارانمبتلابهCGDوخانوادههایایشانباشد.

شقایقتاجیک
کارشناسارشدایمونولوژی

مرکزتحقیقاتایمونولوژی،آسموآلرژی
زمست�����ان1397
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بیماریگرانولوماتوزمزمن (CGD) یکبیماریژنتیکی)ارثی(استکهدرآن،دسته
مهمیازس���لولهایایمنیبدن)سلولهایفاگوسیت(قادرنیستندموادشیمیایی
ضروریمانندپراکس���یدهیدروژنراکهبرایکش���تنمیکروبه���اوقارچهایخاصی
ک���هب���هبدنحملهمیکنندتولیدنمایند.بنابراینبیمارانمبتلابهCGD،بیش���تراز
افرادسالمبهعفونتهایقارچیوباکتریاییمبتلامیشوند.نامبیمارینیزازکلمه
گرانولوما)تجمعس���لولهایایمنیدرمحلعفونت(گرفتهش���دهکهدراینبیماران
ب���هکراتمش���اهدهمیش���ود.ازدیگرمش���کلاتاینبیماران،الته���اببیشازحدو
بدونوجودعفونتفعالاستکهباعثایجاداسهال،مشکلاتکلیوی،مثانهو...

میشود.

بیماری گرانولوماتوز مزمن

Chronic 
Granulomatous 
Disease (CGD)
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: CGD تعریف بیماری  
فاگوس���یتها ۱گلبوله���ایس���فیدخونهس���تندک���همیتوانندعام���لمیکروب���یراببلعندوبه
درونس���اختارهایکوچکیازس���لولبهن���امفاگوزومواردکنن���د.درونفاگوزومهاپر
ازمولکولهایش���یمیاییمانندپراکس���یدهیدروژناس���تکهبهکشتنباکتریهاو

قارچهاکمکمیکنند.

نوتروفیلهاومونوسیتهادونوعاصلیازاینسلولهایفاگوسیتکنندههستند.
اینسلولهامستقیمابهسمتمحلعفونتحرکتمیکنندوپسازیافتنعامل

میکروبی،آنهارابهدرونفاگوزومهامیبلعند)شکل1).

دربدنبیمارانCGDاینس���لولهایفاگوس���یت،خودرابهمحلعفونترس���انده
وعام���لمیکروب���یرامی بلعن���دول���یقادربهکش���تنبعض���یازمیکروبهاتوس���ط
مولکولهایشیمیایینیستندزیراپروتئینهایکلیدیبرایتولیداینموادراندارند.
البتهنکتهقابلتوجهایناس���تکهس���لولهایفاگوس���یتبیمارانCGDمیتوانند
علیهاغلبعفونتهاازبدندفاعکنندوتنهادرمقابلانواعخاصیکهبرایکشتن

آنهابهموادشیمیایینظیرپراکسیدهیدروژننیازاست،ناتوانهستند.

ازآنجاییکهس���ایرس���لولهایدفاعیوتولیدآنتیبادی)پروتئینهاییکهازبرخی
 1(ریشهآنازکلمهیونانی»فاژین«بهمعنای»خوردن«گرفتهشدهاست.

شکل 1: سلول فاگوسیت کننده برای کشتن میکروب آن را به درون خود می بلعد.
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س���لولهایایمنیعلیهعفونتهادربدنترش���حمیشود(دربیمارانCGDطبیعی
اس���ت،اینبیم���اراندارایایمنیطبیعیعلیهاغلبویروسه���اوبرخیباکتریهاو
قارچهاهستندوممکناست ماههاتاسالهابدونبروزهیچعفونتقابلتوجهای
زندگیکنندتااینکهپسازبرخوردبامیکروبهاییکهدرمقابلآنهاناتوانهستند

دچارعفونتشدیدمیشوند.

بطورخلاصه،س���لولهایفاگوس���یتبیمارانCGDدچارنقصدرتولیدپراکس���ید
هی���دروژنهس���تندکهباعثافزایشاس���تعدادابتلابهعفونتب���اگونههایخاصی
ازباکتریهاوقارچهاشامل:اس���تافیلوکوکاورئوس)aureuStaphylococcus(،
 Burkholderia(بورخولدریاسپاسیا،)Serratiamarcescens(سراشیامارسسنس
complexcepacia(،نوکاردیا)Nocardia(وآسپرژیلوس)Aspergillus(میشود.

  تظاهرات بالینی:
کودکانمبتلابهCGDمعمولاًهنگامتولدس���المهس���تند.شایعترینعفونتدوره
شیرخوارگیبیمارانCGD عفونت پوستی یا استخوانیباباکتریسراشیامارسسنس
اس���ت.عفونتهاممکناس���تدرهرارگانیایجادش���ونداماپوست، ریه ها، غدد 
لنفاوی، سيس���تم گوارشی و کبد و استخوان ها ازش���ایعترینمکانهایعفونتدر

CGDهستند.

پوستبرخیازاینبیماراندچارافزایشحساسیتبهنورخورشیداست.شکایت
شایعدیگر،عفونتپوستیاستکهبهدوشکلعفونتسطحی)سلولیت(وآبسه
میتواندتظاهرنماید.آبس���ههانواحیمتورم،قرمزودردناکدرپوستهستندکه
محلشایعبروزآنهادربیمارانCGDناحیهانتهاییرودهبزرگودورمقعدمیباشد.

ممکناستضایعاتعفونیبهبیرونسربازکنندوباتاخیرونهایتاًباایجادجوشگاه
ترمیمیابندکهمشکلیشایعدرعفونتغددلنفاوی)درنواحیزیربغل،کشالهرانو
گردن(بیماران CGD استواغلبنیازبهتخلیهعفونتیاجراحیمحلهمراهباتجویز

آنتیبیوتیکدارد)شکل2و3).
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CGD
پنومون���ی (ذات الری���ه)ی���کتظاهرش���ایعدراینبیماراناس���تکهتوس���طعوامل
میکروبیگوناگونیایجادمیش���ودواگرعاملآنقارچآس���پرژیلوسباشد،بیماری
باس���یرکندوباعلائمیمثلاحس���اسخستگیعمومی،سرفهیادردقفسهسینه
همراهاست.پنومونیقارچیاغلبباعثتبنمیشود.امادرمقابل،عفونتهای
ریویباکتریاییمعمولاسریعتروهمراهباتبوسرفههایشدیدیاست،بخصوص

نوکاردیاکهباعثتببالا،آبسهوتخریببخشهاییازبافتریهمیشود.

باتوجهبهنقصشدیدسیستمدفاعیبدناینافراددرمقابلبعضیازاینعوامل

CGD شکل 3: عفونت پوستی در فرد بزرگسال و کودک مبتلا به

شکل 2: عفونت غدد لنفاوی در نواحی زیربغل و گردنی
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میکروبییاقارچی،تشخیصزودهنگاموشروعدرمانمناسباهمیتزیادیدارد.
لذامعاینهدقیق،تهیهعکسازقفسهسینه)x-ray(ویایکسیتیاسکنریهاز
افرادمش���کوکبهعفونتضروریاس���ت.درصورتلزومبرایتش���خیصنوعدقیق
عاملمیکروبی،بیوپسیازریههاباسوزنیابرونکوسکوپصورتمیگیردکهممکن

استهمراهبابستریشدندربیمارستانوگاهیانجامجراحیباشد.

آبس���ه کبدینیزدریکس���ومبیمارانCGDمش���اهدهمیش���ودکهعلائمشتب،
خس���تگیوگاهیدردخفیفدرقس���متبالایس���متراس���تش���کم)کبد(است.
برایتش���خیصآبس���هکبدیلازماستس���ونوگرافی،MRIیاس���یتیاسکنشکم
انجامش���ودوعاملاصلیعفونتبانمونهبرداریازآبس���ه،تعیینگردد.شایعترین
میکروبعاملآبس���هکبدی،اس���تافیلوکوکاورئوساس���توتخلیهاینآبس���ههابا
سوزنبهراحتیانجامنمیشودواغلبنیازبهعملجراحیدارند.گاهیاوقاتتجویز
همزمانکورتیکواستروئیدهابههمراهآنتیبیوتیکهامیتوانندسببکاهشالتهاب

وافزایشتاثیرآنتیبیوتیکهاشوند.

عفون���ت اس���تخوانی (اس���تئومیلیت) ممکناس���تدر
اس���تخوانهایدس���توپاایجادش���ود.ام���ادرمواردی
کهعفونتازریههامنتش���رش���دهباشد)مخصوصادر
عفونته���ایقارچ���یریه(میتواندس���تونفقراترانیز

درگیرکند.

بیماری ه���ای روده اییک���یازپیچی���دهترینع���وارضبیماریCGDاس���تکهاغلب
بصورتاس���هالمزمن،دردش���کمواختلالدردفعمدفوعبروزمیکندومیتواند
منجربهاختلالرشددربیمارگردد.حدود%40-50بیمارانCGDدارایالتهابروده
هستندکههیچعاملعفونیمشخصیبرایآنیافتنمیشود.اینالتهابممکن
اس���تبابیماریکرون Crohn)التهابمزمنروده(اش���تباهگرفتهش���ودزیراتابلوی
مش���ابهیدارندوبادرمانهایمعمولاینبیماریهمتاحدودیبهبودمییابد.اما
 CrohnکهبرایبیماریTNFαداروهایتزریقیمهارکنندهمولکولهایالتهابیمثل
 بسیارموثرند،میتوانندمنجربهبروزعفونتهایشدیدیدربیمارانCGDشوند.
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مشکلاتمشابهدیگرینیزدرمثانهومجاریادراریمیتواندرخدهدکهمنجربه
اختلالدردفعادرارشود.

  اختلال در رشد:
بعل���تعفونته���ایمکررومزم���ندراینبیمارانویابهعلتهمراهیالتهابمزمن
روده)کولیت(،بیمارانمبتلابهCGDاغلبدچاراختلالدررش���ددردورانکودکی
هستندکهبامصرفمنظمآنتیبیوتیکهایپیشگیرانهودرمانمناسبعفونتها،

ایناختلالرشدتارسیدنبهبزرگسالیتاحدیبهبودمییابد.

   بیماری های خود ایمنی:
دربرخ���یازای���نبیم���ارانتظاهراتخ���ودایمنیمانن���دآرتریتروماتوئی���د،لوپوس
اریتروماتوزسیستمیک)SLE(و...دیدهمیشودکهنیازبهدرماناختصاصیدارد.

:CGD تشخیص   
معم���ولاعفونته���اازدورانکودکیش���روعش���دهومعمولابیماریCGDتاس���ن5 
س���الگیتشخیصدادهمیش���ود.بااینوجود،برخیبیمارانCGDممکناستتا
اواخردوراننوجوانییاجوانیعفونتجدینداشتهباشندوتشخیصدادهنشوند.
بنابراینبیمارانازهرردهسنیکهدچارعفونتهایمشخصهCGDباشندبایداز
نظراینبیماریبررس���یش���وند.ضایعاتگرانولوماتوزدردستگاهگوارشیاادراری-

تناسلینیزشکبهاینبیماریرابرمیانگیزد.

یکیازدقیقترینتستهایتشخیصیCGDاندازهگیریمیزانپراکسیدهیدروژن
درفاگوس���یتهاب���هن���امدیهیدرورودامی���ن)DHR(اس���ت.روشرای���جدیگ���ربرای
تش���خیصاینبیم���اریانجامتس���تنیتروبلوتترازولیوم)NBT slid test(اس���تکه

عملکردنوتروفیلهادرخونمحیطیبیماربررسیمیشود)شکل4).
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CGD سلول فاگوسیت (نوتروفیل ها) در فرد سالم توانایی (A) (NBT slid test)  شکل 4: تست نیتروبلوتترازولیوم
کشتن عامل میکروبی را دارد، (B) نوتروفیل ها در فرد مبتلا به CGD, (C) دو نوع سلول نوتروفیل (یکی با 

 CGD عملکرد نرمال و دیگری با عدم عملکرد) در فرد حامل بیماری
 

پسازانجامتستهایغربالگریاولیهبرایتشخیصCGD،آزمایشهایتخصصی
دیگ���رینی���ز)techniquePCR,blottingWestern,…(ب���رایتش���خیصنهای���ی
 فرمهایاتوزومالمغلوبووابس���تهبهکروموزومXبرایاینبیمارانانجاممیشود.
تاکنونحداقل5نوعتوارثژنتیکیمختلفبرایCGDمعرفیشدهاست.شایعترین
فرمتوارث،وابستهبهکروموزمX)X-Linked(استکهباعثبروزبیماریفقطدر
پسرهایخانوادهمیشود،درحالیکهدخترهافقطحاملژنبیماریهستندومعمولا
علامتیندارند.ژنعامل4نوعدیگراینبیماریرویکروموزومهایغیرجنسیبوده
والگویوراثتاتوزومالمغلوبرادارندپسشانسابتلایفرزندانپسرودختردر

اینفرمیکساناست.

نکتهقابلتوجهایناستکهاگرچهفرموابستهبهکروموزومXدردنیاشیوعبالاتری
دارد)درایالاتمتحدهامریکاحدود%70بیمارانCGD(،درایرانوبرخیکش���ورهای
خاورمیان���هک���هاحتمالابهدلیلمیزانب���الایازدواجهایفامیلیاس���ت،فرماتوزومال
  . (CGDازشیوعبیشتریبرخورداراست)درایرانحدود%87/1بیمارانCGDمغلوب

شدتتظاهراتبیماریCGDبهنوعجهشایجادشدهدرژنبستگیدارد.

:CGD درمان بیماری  
درماناصلیCGD،پیوند موفقیت آمیز مغز استخوان است،کهروشیسخت
وکمتردردسترساست.بااینحال،ممکناستبیمار،خواهریابرادرسالم

A B C
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وکاملاسازگارجهتپیوندنداشتهباشدیابادرمانهایمعمول،زندگیعادی
داش���تهباش���دکهنیازیبهدریافتپیوندندارد.دربیمارانیکهشرایطجسمی

خوبودهندهمناسبدارند،پیوندمغزاستخوانبسیارمفیدخواهدبود.

ژنتراپ���یهن���وزگزین���هدرمانیقطع���یCGDمحس���وبنمیش���ودوکارهای
آزمایشگاهیرویاینروشدرحالانجاماستواحتمالداردیکراهدرمانی

CGDدرآیندهباشد.

:CGD اصول مهم درمان در بیماران  
1) تشخیص زودهنگام عفونت و تجویز آنتی بیوتیک های مناسب:

یکیازمهمترینراههایدرمانعفونتهایبیمارانCGDتشخیصبهموقععفونت
وتجوی���زآنتیبیوتیکهایمناس���باس���ت.معمولادرماناولیهب���اآنتیبیوتیکهای
وسیعالطیفعلیهمیکروبهایشایعتردراینبیمارانشروعمیشودتاجوابهای
قطعیکش���تمیکروبدرآزمایش���گاهآمادهش���ود.تجوی���زآنتیبیوتیکهایداخل

وریدیمعمولاًبرایدرمانعفونتهایشدیدضروریاست.
2) مصرف منظم آنتی بیوتیک ها و ضد قارچ ها:

هم���هبیم���ارانCGD،بای���دروزان���هآنتیبیوتیکه���ایپیش���گیریکنندهازعفون���ت
)پروفیلاکس���ی(دریافتکنندکهمعمولاش���املکوتریموکس���ازولوضدقارچهایی
مانن���دایتراکونازولهس���تند.ب���اتوجهبهاینکهعواملعفونیمهم���یکهدربیماران
CGDباعثبیماریمیشوندازمحیطبیرونبدنواردمیشوندومعمولادرافرادبا
ایمنیطبیعیدیدهنمیشوند،تاثیردریافتآنتیبیوتیکهایپیشگیریکنندهمانند
ی���کدی���واردفاعیاطرافبیماراس���تک���هاحتمالابتلابهاینعفونتهایناش���ایع
محیطیرابهحداقلمیرساند.مصرفمنظموروزانهمقادیرمناسبازاینداروها
س���ببکاهشقابلتوجهبروزعفونتهایجدیوعوارضناش���یازآنهامیشوند.
احتمالوجودمقاومتاینعواملعفونیبهآنتیبیوتیکهایپیشگیریکنندهبسیار
کماس���توهمچنانموثرترینراهکاهشعفونتهایجدیدرایندس���تهازبیماران

مبتلابهنقصایمنیبهشمارمیرود.
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:(IFNγ) 3) مصرف اینترفرون گاما

اینترفرونگامابطورطبیعیدربدنفردسالمتوسطسیستمایمنیجهتپیشگیری
وکنترلابتلابهبعضیازعفونتهاتولیدمیش���ودوگاهیجهتتقویتسیس���تم
ایمنیبهبیمارتزریقمیگردد.دربیمارانCGDکهتزریقزیرپوستی3باردرهفته
ازایندارورادریافتمیکنند،میزانعفونتتا%70کاهشمییابدواگرعفونتیرخ
دهد،خفیفترخواهدبود.اینترفرونگامادرمانقطعیCGDنیستوطیدرمان
همبعضیعلایممانندتب،خستگیایجادمیشودکهباتجویزاستامینوفنمیتوان

تاحدیاینعلایمراتخفیفداد.

مصرفروزانهدارویضدقارچایتراکونازول،عفونتهایقارچیبیمارانراکممیکند.
بیشتریناثرپیشگیریکنندهدرمانآنتیبیوتیکیبامصرفکوتریموکسازولخوراکی
2ب���اردرروز،ایتراکون���ازول1ب���اردرروزوتزریقاینترفرونگاما3باردرهفتهحاصل
میش���ود.بااینروشمیتوانبروزعفونتش���دیددربیمارCGDرابهکمتراز1بار

درطی4سال رساند.

:CGD واکسیناسیون در بیماران  
تزریقواکسن»بثژ«دراینبیمارانممنوعاست.تزریقسایرواکسنهاطبق

دستورالعملکشوریمانندسایرکودکانوبزرگسالانانجاممیشود.
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:CGD شیوه مناسب زندگی بیماران  
1) تغذیه و رژیم غذایی سالم:

 تغذیهورژیمغذاییسالمومناسب،تواناییسیستم 
ایمنیرابرایمقابلهباعفونتهاتقویتمیکند.این
رژیمغذاییش���املهمهگروههایغذایی)حبوبات،

میوهها،سبزیجات،گوشتولبنیات(میباشد.

 2) استراحت و خواب کافی

 3) ورزش منظم و حفظ وزن بدن در حد طبیعی: 
ورزشمیتواندسلامتکلیبدنراتحتتاثیرقراردهدوبهتراستبیماراندر
خصوصانجامبرنامههایورزشیمناسبباپزشکمعالجخودمشورتنمایند.

:CGD نكات بهداشتی مهم برای بيماران  
1) رعایت بهداشت فردی درخانهودراماکنعمومیبسیارمهماست.شستشوی
کاملدستهاباصابون)قبلازغذاخوردن،بعدازدستشوییرفتن،بعدازبازیو
گردشدرمکانهایعمومی(ازاصولاولیهبرایپیشگیریازانتقالعواملعفونی

بهافرادمبتلابهنقصایمنیاست.
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CGD2) مس���واک زدن مرتب و روزانه دندان ها، مراجعه به دندانپزش���کهر6ماهیکبار
ومعاینهدهانودندانجهتبررس���یپوس���یدگیدندانهاوبیماریهایلثهتوصیه

میشود.

  

3) دوری از اف���راد مبت���لا ب���ه س���رماخوردگی و س���ایر بیماری ه���ای واگی���ردارب���رای
جلوگیریازورودعواملبیماریزابهبدنبیمارانCGDضروریاست.

4)درصورت���یک���هبیمارنیازبهجراحیداش���تهباش���دحتمابایدج���راحومتخصص
بیهوشیازشرایطبیمارآگاهباشندوبامتخصصایمونولوژیبالینیجهتاستفاده

مناسبازآنتیبیوتیکهاو...مشورتکنند.

5) دربیمارانیکهحساسیتبهنورخوشیددارند،اجتنابازتماسبانورخورشیدو
استفاده از کرم های ضد آفتاببافاکتورمحافظتکنندهتوصیهمیشود.

6) فقط استخر های با آب کاملا کلر زدهجهتشناکردناینبیمارانمناسباست
وش���ناکردندرآبهایش���یرینوحتیش���ورتوصیهنمیش���ود)ش���کل5(.آبهای
ش���ورمیتوانندبیمارانCGDرامس���تعدبهعفونتباباکتریهایخطرناکیمانند:
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فرانسیس���لافیلومیراژی���اوکروموباکتری���ومویولاس���یومکنن���د.

ش���ک�ل 5: شن�����ا ک�����ردن در آب ه�����ای شی��ری�����ن وحتی شور برای بیماران CGD توصیه نمی شود.

7)ازجملهخطرهایبزرگبرایبیمارانمبتلابهCGD،کودهای باغچه است)پوست
خ���ردش���دهوکپ���کزدهدرختان(.مواجه���هبااینکودهاباعثایجادعفونتیش���دید
وتهدیدکنن���دهدرریهبهواس���طهیاستنش���اققارچبیماریزاییبهنامآس���پرژیلوس
میش���ودک���هاغل���بدرای���نکودهاموجوداس���ت.درزم���انهاییکهک���ودباغچهدر
نزدیکیمنزلاینبیماران،زیرورویاپخشمیشود،بهتراستاینبیماراندرخانه
بمانند.همچنینبایدبیمارانCGDازتماسنزدیکباتودههایکود،هنگامتعویض
خاکگلدانگیاهان،تمیزکردنزیرزمینیاگاراژ،تخریبکردنبرایساختوسازو
مواجههباگردوغبارزیادیاچمنوکاهپوسیدهوکپکزدهاجتنابکنند)شکل6(.در
صورتمواجههباچنینشرایطیبروزهر علامت تنفسی،زنگخطرمهمیبرایبیمار
محسوبمیشود.توصیهمیشودبیمارانCGDحتیبابروزعفونتهایخفیفهم

بهپزشکمعالجایمونولوژیستخودمراجعهکنند. 

شکل 6: بیماران CGD باید از تماس نزدیک با توده های کود، اجتناب کنند.
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:CGD پیش آگهی بیماران مبتلا به  

کیفیتزندگیبیمارانباتشخیصبهموقعودرمانداروییباآنتیبیوتیکهادرطی
50سالاخیربطورچشمگیریبهبودیافتهاست.میتوانامیدواربودکهاکثرکودکان
مبتلابهCGDزندگیخوبیتاسنبزرگسالیداشتهباشند.خوشبختانهبسیاریاز
بیمارانبزرگسالمبتلابهCGDشاغلهستند،ازدواجکردهاندودرصورتمشاوره
ژنتیک���یقب���لازبارداریوتش���خیصهایپی���شازتولد،میتوانندفرزندانس���المی

داشتهباشند.

بااینحال،بیمارانCGDدرتمامطولعمرشاندرمعرضابتلابهعفونتهستندو
بایدهمیش���همحتاطباش���ندودرکنارمصرفآنتیبیوتیکهایپیشگیریکننده،به

دنبالتشخیصزودهنگامودرمانعفونتهایاحتمالیباشند.

گاهیبرایتشخیصمحلوعلتعفونتهانیازبهبستریکردنبیماردربیمارستان
اس���توتجویزآنت���یبیوتیکهایوری���دیجهتدرمانعفونتهایش���دیداجتناب
ناپذیراس���ت.همچنینمصرفآنتیبیوتیکهایپیش���گیریکنندهواینترفرونگاما
س���ببمیش���وندبیماراندورههایبدونعفونتبیشتریراتجربهکنندوباکاهش
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بروزعفونتهایجدیوخطرناک،اکثریتاینبیمارانبه سنبزرگسالیمیرسند.

امروزهبهدلیلپیشرفتهایگستردهدرعلمپزشکی،بسیاریازاینبیماراندرمان
میشوندویابیماریشانکنترلشدهوبهبودمییابند.بادرمانصحیحوبهموقع،
اغلببیمارانزندگیطبیعیخودراس���پریمیکنندومعمولاکودکانمیتوانندبه

مدرسهبروند،بازیکنندودرکلاسهایورزشیشرکتکنند.

بالغینهممیتوانندزندگیاجتماعیخوبیداش���ته،تحصیلاتدانش���گاهیخودرا
تکمیلکردهوزندگیخانوادگیوشغلیفعالیداشتهباشند.

  بيماران CGD در ایران:
همانطورکهپیشازاینذکرش���د،درکش���ورماشایعترینفرمبیماریCGDنحوه
ت���وارثاتوزومالمغلوبداردکهبهنظرمیرس���دبهعلتبالاب���ودنآمارازدواجهای

فامیلیاست.

ازجملهشایعترینعلامتبالینیبیمارانCGDدرایران،بزرگیغددلنفاویاست
کهاغلببهدنبالواکسیناسیون»بثژ«رخمیدهد.درگیریغددلنفاویدراثر
واکنشبهواکسیناس���یون»بثژ«،یافتهش���ایعیدرشیرخوارانوکودکاناست
امادرصورتیکهش���دتعلایموس���یرآنباتابلویمعمولدرشیرخوارانوکودکان
سالممتفاوتباشد،نیازبهارزیابیعملکردسیستمایمنیخواهدداشتکهتوسط

پزشکمتخصصپیگیریمیشود.

مشکلاتریوی)ازجملهپنومونی(،عفونتهایگوارشی،پوستی،آبسههایکبدیو
مغزی،استئومیلیت)عفونتاستخوان(،عفونتهایادراریو...ازدیگرعلائمشایع

اینبیماراندرکشورمامحسوبمیشوند.

CGD تشخيص و پیشگیری از تولد نوزاد مبتلا به  
افزایشآگاهیاعضاءخانوادهجهتپیشگیری از ازدواج های فامیلیدراین

خانوادهها.
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 مش���اوره ژنتی���ک پیش از بارداریمج���دددرخانوادههاییک���هفرزندمبتلابه

CGDدارند.

انجاماقداماتتش���خیص ژنتیکی پیش از تولد بیمار CGDودرصورتنیاز
ارجاعخانوادهبهمراکززیرربط.

  ع���دم انجام واکسیناس���یون »ب ث ژ« در ب���دو تولد در خانواده هایی که 
قبلا عضو مبتلا به CGD داشته اند:

 درفرزنداناینخانوادههابررسیازنظروجودبیماریCGD،بایدقبلازتزریقواکسن
»بثژ«صورتگیردچراکهدریافتاینواکس���ن،مش���کلاتبس���یاریرادراین
بیمارانایجادخواهدکرد.درصورتیکهبیماریCGDبعدازدریافتواکس���ن»ب
ثژ«تشخیصدادهشود،درمانپیشگیرانهآنتیبیوتیکیوپیگیریبروزهرعلامت

جدیدضروریاستتاازبروزبیماریشدیدیامنتشرجلوگیریشود.

  توصيه های مهم و ضروری:
ب���اتوجهبهالگویوراثتی،بررس���یس���ایرفرزندانواعضاءخان���وادهیبیمارمبتلابه
CGD،جه���تیافت���نبیماران���یکهفاق���دعلامتیاباعلایمغیراختصاصیهس���تند
ضروریاست.تادراولینزمانممکندرمانآنتیبیوتیکیپیشگیرانهوآموزشهای
لازمب���رایافرادمبتلاش���روعگ���رددوباافزایشآگاهیافرادخانوادهوبس���تگاناین
بیمارانازتوارثژنتیکی،میزانازدواجهایفامیلیوتولدنوزادان،بدونارزیابیقبل

ازتولدکاهشیابد.

بیم���ارانبای���دبطورمنظمجه���تارزیابیرش���دوتکامل،میزاندرگی���ریوعملکرد
ارگانهای���یمانن���دسیس���تمتنفس���یوگوارش���یوهمچنی���نبررس���یمی���زانتاثی���ر

آنتیبیوتیکهایپیشگیرانهبهپزشکمعالجایمونولوژیستخودمراجعهنمایند.

درحالحاضرباتوجهبهفراهمبودنامکانپیوندس���لولهایبنیادیمغزاستخوان
درکشور،قدمبسیارمهمدردرمانبیمارانCGD،ارجاعبهموقعآنهاجهتانجام
پیوندمغزاستخواندرمراکزمجهزوباتجربهمیباشد.بهترینمنبعتامینسلولهای
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خونس���ازازفرددهندهس���المس���ازگار،اعضایخانوادهیابس���تگانبیمارمیباش���د.
درصورتعدموجودفرددهندهمناسب،جستجوبراییافتننمونهسازگاربابیمار
ازطریقشبکهملیاهداکنندگانسلولهایبنیادیخونسازایرانویابانکهایبین

المللیسلولهایبنیادیخونسازکهباایرانهمکاریدارندانجاممیشود.

نکتهدیگراینکهمش���اورهژنتیکپیشازبارداریمجدد،درخانوادههاییکهفرزند
مبتلابهCGDدارندبس���یارضروریاس���ت.انجاممش���اورهژنتیکقبلازازدواج،در
بس���تگاناینخانوادههاوغربالگریایش���انازنظرنقصژنتیکیبیماریدرزوجین

مفیدخواهدبود.

دراینراستامرکزتحقیقاتایمونولوژی،آسموآلرژیباارائهخدماتتشخیصیقبل
وبعدازتولدومش���اورهژنتیکبهخانوادهوبس���تگاناینبیمارانس���عیدرکاهش
شیوعبیماریCGDدرکشوردارد.باتوجهبهامکاناتپیشرفتهموجوددراینمرکز،
بیمارانCGDازخدماتدرمانی،مش���اورههایلازمتخصصیوفوقتخصصیودر

صورتنیازانجامپیوندسلولهایبنیادیمغزاستخوانبهرهمندمیگردند.

لازمبهیادآوریاس���تکهاگربیماریCGDزودتش���خیصدادهش���ودودرمانموثر
وبهموق���عآغازگردد،بیمارانمیتوانندتوقعیکزندگیطبیعیراداش���تهباش���ند.
اگرچهگاهیاینبیماریمزمنممکناستشرایطوکیفیتزندگیخانوادهراتحت
تاثیرقراردهد،ولیخانواده،نزدیکانودوستانمیتواننددرمراقبتازبیمارکمک
موثریداش���تهباش���ند.اگربیماراندچارمش���کلاتیدرخانوادهشوند،بهتراستبا
پزش���کمتخصصخوددرمیانبگذارندتاایش���انرابهیکمشاورمناسبمعرفی

کند.

تنهابامراجعهمنظموهمراهیمداومبیماروتیمدرمانیاستکهمیتوانبیماری
CGDراتحتکنترلدرآوردواینمهمترینهدفدرمانیمیباشد.
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CGD
در صورت تمایل به دریافت اطلاعات بیشتر می توانید به آدرس زیر مراجعه فرمایید:

تهران،انتهایبلوارکش���اورز،خیاباندکترقریب،بیمارس���تانمرکزطبیکودکان،س���اختمان
شماره۳،طبقه۴،مرکزتحقیقاتایمونولوژی،آسموآلرژی

تلفنهایتماس:۶۶۹0۷۴۱۵-۱۶و0۲۱-۶۶۹۳۵8۵۵ 
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