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Abstract  

 

Background and Objectives: Familial Mediterranean fever (FMF) is a hereditary disorder characterized by 

recurrent self-limited attacks of fever and polyserositis. The disease is associated with mutations in the (MEFV) 

gene. The M694V mutation carries a significant risk for amyloidosis. The purpose of this study was to evaluated 

renal involvement in different genotypes of familial Mediterranean fever among patients diagnosed in East 

Azerbaijan state. 

Material and Methods: Five hundred genetically identified FMF patients were included in our study and their 

demographic Characteristics, clinical manifestation and laboratory findings were studied respectively. According to 

their genotype and heterozygocity or homozygocity patients were divided into 4 groups (M694V/M694V, 

M694V/other, other/other, E148Q/other). Renal involvement defined by the presence of glomerular hematuria and 

persistent proteinuria unrelated to other conations. 

Results: Among our cohort we discovered nine patients (1.8%; M/F: 5/4) with renal involvement. Eight of them 

Kidney biopsy was performed and it was compatible with amyloidosis. One patient had acute glomerulonephritis 

with meningeal proliferation and these patients had E148Q mutation. The most frequent mutation among other 

patients was M694V (42%). 

Conclusion: The results of this study showed that in other ethnicities ‘like previously reported results M694V 

mutation is the most important genetic factor for renal involvement in FMF. 
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 چكيذه
ادگی ثیوبسی :واهذاف صهينه       ِ ای خبًَ ًَذُ تت ٍ پلی ػشٍصیت هـخق هی ؿَد.  التْبثی تت هذیتشاً اسثی اػت وِ ثب حولات ساخؼِ ٍ خَد هحذٍد ؿ

یٌي وـَسّبی هٌطمِ هذ تـش دس ػبو یَیذٍصیغ MEFVیتشاًِ دیذُ هی ؿَد. هَتبػیَى دس طى ایي ثیوبسی ثی خطیشتشیي  ولیِ ػبهل ایدبد ثیوبسی اػت.آهیل
تَبػیَى  تـش اػت. M694Vػبسضِ ایي ثیوبسی اػت. احتوبل ثشٍص آهیلَییذٍصیغ دس حبهلیي ه یبى اػت.  M694Vثی ؿبیؼتشیي هَتبػیَى گضاسؽ ؿذُ دس ایشاً

دبم ایي هطبلؼِ ثشسػی فشاٍ ی دسگیشی ولیِ دس ثیوبساى هجتلا ثِّذف اص اً ؿٌبػبیی ؿذُ دس اػتبى آرسثبیدبى   Familial Mediterranean fever (FMF)اً
 ؿشلی اػت.

تًخبة ؿذًذ. اطلاػبت دهَگشافیه، تظبّشات ثبلیٌی ٍ یبفتِ ّبی آصهبیـگبّی  FMFثیوبس هجتلا ثِ  پبًلذ :و سوش ها هواد       ثب هَتبػیَى ؿٌبختِ ؿذُ ا
تیپ دس ثشای  ع طًَ ذی ؿذًذ 4ّش ثیوبس ثجت گشدیذ. ثیوبساى ثش اػبع ًَ ، M694V/M694V ،M694V/other ،other/other) گشٍُ طجمِ ثٌ

E148Q/other). َسی هذام ثیؾ اص د لٍی سٍص هیلی گشم دس   500سگیشی ولیِ ثِ كَست ٍخَد پشٍتییٌ پَؼی ولیِ  ٍ تؼشیف گشدیذٍ ّوبچَسی گلَهش ثب ثی
  تبییذ ؿذ.

ذ(  M/F:5/4، 8/1)%ثیوبس  9: يافته ها       ًَِ ثبفت ولیِ دس .دسگیشی ولیِ داؿتٌ و لََطی گضاسؽ ؿذُ ثشایً  ٌّذُ آهیلَییذٍصیغ ٍ دس یه  8پبت بى د هَسد ًـ
ٌّذُ  بى د اٍى تشیي هَتبػیَى دس  acute GN like mesangial proliferationهَسد ًـ د M694Vثیوبساى  ثیيثَد. فشا  .(42)%ثَ

دى ثبلا ػلیشغن  وِ داد ًـبى هطبلؼِ ایي اص حبكل ًتبیح :نتيجه گيشي       ی ثَ اً  تشن ًظاد اص ّوگی وِ هطبلؼِ هَسد خوؼیت دس M694V هَتبػیَى فشاٍ
 .ًیؼت ؿبیغ ثیوبساى ایي دس ولیِ دسگیشی ثَدًذ آرسی

 
َسی، دسگیشی ول: كليذ واطه ها یَیذٍصیغ، پشٍتییٌ اَدگی، آهیل  یِتت هذیتشاًِ ای خبً

 
 هقذهه

ادگی       ؿبیؼتشیي ثیوبسی التْبثی  (FMF)تت هذیتشاًِ ای خبًَ
اسثی اػت وِ ثب حولات ساخؼِ ٍ خَد هحذٍد ؿًَذُ تت ّوشاُ 
اَسث ثیوبسی ثِ  ثب ػشٍصیت ٍ آستشیت تظبّش هی یبثذ.الگَی ت

ادگی 1كَست اتَصٍهبل هغلَة اػت ) ِ ای خبًَ (. تت هذیتشاً
یَظُ یَْدیبى ػفبسدیه، ثیـتش دس هیبى ػبوٌیي هٌط مِ هذیتشاًِ ث

اَسدی اص  تشوبى، اػشاة ٍ اساهٌِ دیذُ هی ؿَد. دس ػبل ّبی اخیش ه
گلیغ، آلوبى،  ًبى، اً اثتلا ثِ ایي ثیوبسی دس وـَسّبی دیگش ًظیش یَ

 (. 1-3ثلظیه، ٌّذ، چیي ٍ افغبًؼتبى ًیض گضاسؽ ؿذُ اػت )

هبسًَػتشیي( هی ػلت ثیوبسی اختلال دس ػولىشد پشٍتییي پیشیي )

ثبؿذ. ایي اختلال ػولىشد ًبؿی اص ثشٍص خْؾ یب خْؾ ّبیی دس 
 75لشاس داسد. ثیؾ اص  16اػت وِ ثش سٍی وشٍهَصٍم  MEFV طى 

ل ثیوبسی  (. 4ؿٌبػبیی ؿذُ اػت) FMFخْؾ هشتجط ثب طى هؼئَ
 ,E148Q, M694I, M680Iخْؾ  5اص هیبى ایي خْؾ ّب 

M694V وV726A دُ ٍ د % اص هجتلایبى ثِ ثیوبسی 86س ؿبیؼتشیي ثَ
ًَذ) (. افشاد هجتلا ثِ تت هذیتشاًِ 1ثب خْؾ ؿٌبختِ ؿذُ دیذُ هی ؿ

ادگی طیف ٍػیؼی اص تظبّشات ثبلیٌی اص ػلاین خفیف تب  ای خبًَ
(. 5حولات ؿذیذ ٍ دسگیشی هفللی ٍ ولیَی سا ًـبى هی دٌّذ)

گی ػبل 20% افشادی وِ طى خْؾ یبفتِ سا داسًذ تب لجل اص ػي 90
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 MEFV (. ًَع خْؾ دس طى 1،6ػلاین ثیوبسی سا تدشثِ هی وٌٌذ)
اى یه ػبهل هؤثش دس ؿذت ػلاین ثیوبسی هطشح ؿذُ اػت  ثِ ػٌَ
ذ وِ ٍلَع خْؾ دس  ثِ طَسی وِ ثشخی اص هطبلؼبت ًـبى دادُ اً

ثب ًَع ؿذیذ ثیوبسی ثِ كَست ظَْس صٍدسع ػلاین  694وذٍى 
لات، ًیبص ثِ دٍص ثبلای ولـی ثبلیٌی ثیوبسی، فبكلِ ون هب ثیي حو

ػیي خْت وٌتشل حولات ثیوبسی ٍاحتوبل ثبلای ثشٍص 
ذ ّوشاُ اػت) ذُ اً ی وِ دسهبى ًـ  (.1آهیلَییذٍصیغ دس ثیوبساً

اگش چِ حولات التْبثی ثیوبسی دس ثشخی اص هَالغ ػجت ایدبد  
یَیذٍصیغ ثبًَیِ   (AA)اختلال دس صًذگی فشد هی ؿَد اهب آهیل

 FMFاى ؿبیؼتشیي ٍ خذی تشیي تظبّش ثیوبسی ّوچٌبى ثِ ػٌَ
ذ ػجت ایدبد ًبسػبیی ولیَی  اً اػت وِ ثب دس گیش وشدى ولیِ هی تَ

لٍیي ثبس تَػط 7دس فشد گشدد) ٍ   Mamou(. ایي ػبسضِ ثشای ا
Cattan  (.ؿٌبختِ ؿذُ تشیي تظبّش 8گضاسؽ ؿذ) 1952دس ػبل

ٌَسی ثشٍص پشٍتیی FMFآهیلَییذٍصیغ ولیِ دس هجتلایبى ثِ 
ًٍظاد فشد ًیضدس 9اػت) دبم ؿذُ خٌغ  (. ثب تَخِ ثِ هطبلؼبت اً

 (. 10،11احتوبل ثشٍص آهیلَییذٍصیغ هؤثش اػت)
خِ ثِ افضایؾ تؼذاد هجتلایبى ثِ ثیوبسی  ٍ ٍخَد  FMFثب تَ

ًظادّبی تشن، ػشة ٍ اسهٌی دس ایشاى ٍ اص ػَی دیگش هدبٍست 
ذ تشوی FMFثب وـَسّبی داسای ؿیَع ثبلای  ِ، اسهٌؼتبى ٍ هبًٌ

ػشاق ٍ ّوچٌیي ػذم ٍخَد اطلاػبت وبفی  دس هَسد ایي ثیوبسی 
 دس وـَسهبى، هطبلؼِ ثیـتش دس ایي صهیٌِ ضشٍسی ثِ ًظش هی سػذ.

ی ًبؿی اص ّذف اص  ایي هطبلؼِ تؼییي ؿیَع دسگیشی ولیَ
اَدگی دس  آهیلَییذٍصیغ دس ثیوبساى هجتلا ثِ تت هذیتشاًِ ای خبً

 اػت.شلی اػتبى آرسثبیدبى ؿ
 

 هواد و سوش ها
كیفی هی ثبؿذ. خوؼیت  هطبلؼِ حبضش یه هطبلؼِ گزؿتِ ًگش تَ
دًذ وِ ثب احتوبل اثتلا ثِ  هَسد هطبلؼِ هب یه گشٍُ اص افشادی ثَ

اَدگی  ِ ای خبً الی  1380ػبل گزؿتِ ) 10طی ثیوبسی تت هذیتشاً
( اص طشف پضؿه خْت ثشسػی طًتیىی ثِ آصهبیـگبُ طًتیه  1390
دًذ.دوتش  ایي افشاد یب خَد یىی اص ػلاین  ثٌیبدی اسخبع ؿذُ ثَ

ل فشد هجتلا ثِ ایي ثیوبسی  ثیوبسی سا داؿتٌذ یب اص ثؼتگبى دسخِ اٍ
دًذ. ثجت ؿذُ  FMFدس ایي هطبلؼِ اص هیبى توبم ثیوبساى هجتلا ثِ  ثَ

هَسد هی  3500وِ دس ول ثیؾ اص  -دس ولیٌیه طًتیه دوتش ثٌیبدی
وِ دس ثشسػی ّبی طًتیه  FMFیوبس هجتلا ثِ ث 500تؼذاد  -ثبؿٌذ

ى  د ثِ  MEFVثِ ػول آهذُ ًَع هَتبػیَ ب تؼییي ؿذُ ثَ دس آًْ
اَى حدن ًوًَِ اًتخبة ؿذًذ. فشم  سٍؽ غیش احتوبلی آػبى ثِ ػٌ

خوغ آٍسی اطلاػبت حبٍی: ػي، خٌغ،ػلاین ثبلیٌی ثیوبسی دس 
ى ، ًؼجت فبهیلی ثیي پذس ٍ هبدس، FMFفشد،ػبثمِ فبهیلی  هَتبػیَ

دس آى  دسگیشی ولیِ گضاسؽ ؿذُ ثشای ّش فشد تىویل گشدیذ.
ی وِ ثب ػلایوی غیش اص ػلاین دسگیشی ولیَی  دػتِ اص ثیوبساً

دًذ م دس آًبلیض وبهل  هشاخؼِ وشدُ ثَ ثب ٍخَد پشٍتئیٌَسی هذاٍ
لٍی  دس ػذیوبى ادساسی ثیوبس ادساسی ٍ یب ٍخَد ّوبچَسی گلَهش

كَست ٍخَد پشٍتئیٌَسی ٍ  هَسد تَخِ لشاس گشفت. دس
لٍی ثشسػی ّبی تىویلی ثیـتش  ؿبهل وـت ّوبچَسی گلَهش

ًوًَِ ادساس)دس كَست ؿه ثِ ٍخَد ػفًَت ادساسی( ،خوغ 

سُ ٍ وشاتیٌیي خَى)خْت  24آٍسی ادساس  ذاصُ گیشی اٍ ػبػتِ، اً
ٍ دس كَست  (CBC)ثشسػی ػولىشد ولیِ(، آصهبیؾ وبهل خَى 

بیت دسگیشی ولیِ  ب دس خَاػت ؿذ.ًیبص ػًََگشافی اص ولیِ ّ دس ًْ
پؼی ولیِ هَسد تأییذ لشاس گشفت. دس آى دػتِ  ثش اػبع خَاة ثیَ

ی ّن ی ؿذُ  FMFوِ دس ػیش ثیوبسی  اص ثیوبساً دچبس دسگیشی ولیَ
دًذ ٍ ثشسػی  لیِ دسگیشی ولیِ هشاخؼِ وشدُ ثَ دًذ ٍ یب ثب ػلاین اٍ ثَ

ٌذ اطلاػبت ثش اػبع ّبی لاصم ؿبهل ثیَپؼی ولیِ سا اص لجل داؿت
ًٍذُ پضؿىی ثیوبس تىویل گشدیذ.دادُ ّبی ثجت ؿذُ د ثیوبساًی  س پش

لٍی  وِ دس ثشسػی ّب ػفًَت ادساسی یب ّوبچَسی غیش گلَهش
ثیوبساى ثش اػبع ًَع هَتبػیَى دس  داؿتٌذ اص هطبلؼِ خبسج ؿذًذ.

تیپی صیش لشاس گشفتٌذ: گشٍُ  4یىی اص  ، ّوَصیگَت اص 1گشٍُ طًَ
ى ًظش ه ثب  M694V، ّتشٍصیگَت تشویجی 2، گشٍُ  M694Vَتبػیَ

ى ّب ثِ غیش اص ، ّوَصیگَت یب 3، گشٍُ  E148Q ػبیش هَتبػیَ
ٍ   M694Vّتشٍصیگَت تشویجی ػبیش هَتبػیَى ّب )غیش اص 

E148Q ٍُى  4( ٍ گش تیپ ؿبهل هَتبػیَ دادُ ّبی  .E148Qطًَ
  َكیفیثذػت آهذُ اص اص هطبلؼِ ثِ ٍػیلِ سٍؽ ّبی آهبسی ت

اًٍی، دسكذ ٍ هیبًگیي حشاف ±)فشا ، هدزٍس وبیآصهَى  ،(هؼیبس اً

هَسد  SPSS 18ثب اػتفبدُ اص ًشم افضاس آهبسی  فیـش دلیك آصهَى
اص  05/0ووتش اص  Pتدضیِ ٍ تحلیل لشاس گشفت. دس ایي هطبلؼِ 

 لحبظ آهبسی هؼٌی داس تلمی ؿذ.    
 

 يافته ها
 228َسد ثشسػی لشاس گشفتٌذ ثیوبسی وِ دس ایي هطبلؼِ ه 500اص 

دًذ.  4/54ثیوبس هشد ) 272دسكذ( ٍ  6/45ثیوبس صى ) دسكذ( ثَ
هؼي تشیي  ثذػت آهذ. 19/1ًؼجت خٌؼی هشد ثِ صى ثشاثش ثب  

اَى تشیي ثیوبس  70ثیوبس  ػبل ػي داؿت ٍ هیبًگیي  1ػبل ٍ خ
د 19/24 ± 84/14ػٌی ثیوبساى  اٍى تشیي الل دس ثیي ثیوبساى  .ثَ فشا

M694V (42  ٍ د  M680I (13دسكذV726A (18  ،)دسكذ( ثَ
دسكذ( ثِ تشتیت دس ستجِ ّبی ثؼذی   3/11) E148Qدسكذ( ٍ 
 5( حذالل حبهل یىی اص6/92ثیوبس)% 463 (.1 خذٍل) لشاس داؿتٌذ

دًذ.  MEFVهَتبػیَى ؿبیغ ؿٌبختِ ؿذُ  ( 6/30ثیوبس )% 153ثَ
دًذ. 5ثشای یىی اص  ى ؿبیغ ّوَصیگَت ثَ اٍى تشیي  هَتبػیَ فشا

تیپ دس ثیي ثیوبساى  د M694V-M694V (8/20طًَ  دسكذ( ثَ
دس خلَف ػلاین ثبلیٌی ثیوبسی، ؿبیؼتشیي ػلاهت  .(2خذٍل )

د ٍ تت ) 88ثبلیٌی دسد ؿىن ) دسكذ( ، دسد  4/64دسكذ( ثَ
دسكذ( دس ستجِ ّبی  4/34دسكذ( ٍ دسد ػیٌِ ) 4/34هفلل )

اٍلذیي ًؼجت فبهیلی 6/28هَسد )% 143ثؼذی لشاس داؿتٌذ. دس   )
( ػبثمِ فبهیلی هثجت ثشای ثیوبسی 4/30هَسد )% 152داؿتٌذ ٍ دس 

FMF .8/1) ثیوبس 9ثیوبس هَسد ثشسػی  500اص هیبى  ٍخَد داؿت 
سی داؿتٌذ. اصایي   9دسكذ( دسگیشی ولیَی ثِ كَست پشٍتییٌَ

دسكذ( صى  44/44ثیوبس) 4دسكذ( هشد ٍ 55/55) ثیوبس 5ثیوبس 
دًذ. اَ ثَ ػبل ٍ هؼي تشیي  24ى تشیي ثیوبس ثب دسگیشی ولیَی خ
د 22/40 ± 514/15ػبل داؿت ٍ هیبًگیي ػٌی آًْب  70آًْب   .ثَ

ی الل ّب دس ثیي ایي  اً د اص:  9فشاٍ  M694V (17/41ثیوبسػجبست ثَ
د ٍ  اٍى تشیي الل ثَ دسكذM680I (52/23  ،)دسكذ(  وِ فشا

R202Q (64/17  ،)دسكذE148Q (88/5  ،)دسكذM761H (88/5 
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دسكذ( وِ دس ستجِ ّبی ثؼذی لشاس  88/5) V726Aدسكذ( ٍ 
ی  داؿتٌذ. تیپ دس ثیي ثیوبساًی وِ دسگیشی ولیَ ؿبیؼتشیي طًَ
د. M694V-M694V (33/33داؿتٌذ   9ثیوبس اص  7دس دسكذ( ثَ

ی داؿتٌذ ػلاین ثبلیٌی ثیوبسی تت هذیتشاًِ  ثیوبسی وِ دسگیشی ولیَ
دسكذ( ایي ػلاین سا  2/22ثیوبس) 2ای خبًَادگی ٍخَد داؿت ٍ 

لیي ثبس ثب ػلاین دسگیشی ولیِ هشاخؼِ وشدُ  ًذاؿتٌذ ٍ ثشای اٍ
دًذ)تیپ  ًَِ ثبفتی ثذػت  (.2ثَ طی  گضاسؽ ؿذُ ثشای ًو لَ پبتَ

پؼی ولیِ دس  ثیوبس ثب دسگیشی ولیِ، آهیلَییذٍصیغ  ٍ  8آهذُ اص ثیَ
د Acute GN like mesangial proliferationدس یه هَسد   ثَ

 228. اص ًظش استجبط ثیي دسگیشی ولیِ ٍ خٌؼیت اص (3خذٍل )
( دسگیشی  8/1ًفش )% 5ثیوبس هشد  272( ٍ اص  8/1ًفش)% 4ثیوبس صى 

ثِ دػت آهذ وِ اص ًظش آهبسی غیش هؼٌی داس  = P 1 ولیِ داؿتٌذ وِ
تیپ ٍدسگیشی ولیِ اص اػت. ثیوبسی وِ  104اص ًظش استجبط ثیي طًَ

تیپ  ( دسگیشی ولیِ  9/2ًفش)% 3داؿتٌذ  M694V/M694Vطًَ
اص ًظش آهبسی غیش هؼٌی داس اػت.  = P 403/0 داؿتٌذ وِ ثب تَخِ ثِ 

داؿتٌذ  M694V/otherثیوبسی وِ طًَتیپ  147( اص 7/0ًفش )% 1
هحبػجِ ؿذ وِ اص ًظش آهبسی   = P 294/0 ، دسگیشی ولیِ داؿت

 E148Q  ػیَىثیوبسی وِ حبهل هَتب 108غیش هؼٌی داس اػت. اص 
دًذ  اص ًظش  = P 691/0  ( دسگیشی ولیِ داؿت وِ ثب9/0ًفش )% 1ثَ

 4ثیوبس ثب ػبیش طًَتیپ ّب ًیض  141اص   آهبسی غیش هؼٌی داس اػت.
اص ًظش آهبسی غیش  = P 278/0 ( دسگیشی ولیِ داؿتٌذ وِ ثب8/2ًفش )%

 هؼٌی داس اػت.
 

 بحث
اَدگی ؿبیؼتشیي ثیوبسی  التْبثی اسثی اػت وِ تت هذیتشاًِ ای خبً

ًَذُ تت ٍ ػشٍصیت  هـخلِ آى حولات ساخؼِ ٍ خَد هحذٍد ؿ
اَسث ثیوبسی ثِ كَست اتَصٍهبل هغلَة اػت 1اػت) (. الگَی ت

یظُ  . ایي ثیوبسی ثب ؿیَع ثیـتش دس هیبى ػبوٌیي هٌطمِ هذیتشاًِ ثَ

یَْدیبى، اساهٌِ، اػشاة ٍ تشوبى دیذُ هی ؿَد. هطبلؼبت ،ؿیَع ایي 
ًفش ثیبى هی  200دس ّش  1سا دس هیبى ػبوٌیي هٌطمِ هذیتشاًِ  ثیوبسی

ػبوي  )ػفبسدیه( وٌٌذ. ایي هیضاى دس هیبى یَْدیبى  غیشاؿىٌبصی
دس ّش  1( ٍ دس تشویِ 12ٍ13ًفش) 500تب  252دس ّش 1اػشاییل 

( گضاسؽ ؿذُ اػت. دس هیبى یَْدیبى ؿوبل افشیمب اص 14ًفش)1073
( 15ًفش) 1ًفش 3ٍ دس هیبى اساهٌِ اص ّش ( 13ًفش) 1ًفش  10تب  5ّش 

( اص ًظش طًتیىی ثشای ثیوبسی 16ًفش) 1ًفش  5ٍدس تشویِ اص ّش 
ذ ػبیش ثیوبسی ّبی التْبثی هضهي  ًَذ. ّوبًٌ حبهل هحؼَة هی ؿ
آهیلَییذٍصیغ دس ایي ثیوبسی ًیض دیذُ هی ؿَد. ثشٍص 
آهیلَییذٍصیغ خطشًبن تشیي ػبسضِ ثیوبسی اػت وِ ثب دس گیش 
ذ ػجت ًبسػبیی ولیِ گشدد. احتوبل ثشٍص  اً وشدى ولیِ هی تَ
آهیلَییذٍصیغ دس هیبى ًظادّبی هختلف هتفبٍت اػت. ثیـتشیي 

دسكذ دس هیبى ًظاد تشن گضاسؽ ؿذُ  60احتوبل ثِ هیضاى 
اَسی آى ثب 12اػت) خِ ثِ هَلؼیت خغشافیبیی ایشاى ٍ ّن خ (. ثب تَ

ِ ذ  وـَسّبی داسای ؿیَع ثبلای تت هذیتشاً اَدگی هبًٌ ای خبً
تشویِ، اسهٌؼتبى ٍ ػشاق ٍ ٍخَد لَهیت ّبی هختلف تشن، ػشة 
ٍ اسهٌی ثِ ًظش هی سػذ ؿیَع ثیوبسی دس ایشاى ًیض ثبلا ثبؿذ ٍلی 
یَظُ  اَسم آى ث ص هطبلؼِ ای دس هَسد ایي ثیوبسی ٍ ػ ٌَّ

ذُ اػت. دس هطبلؼِ هب  آهیلَییذٍصیغ دس ػطح هلی اًدبم ًـ
ٌّذُ ایي  19/24 ± 84/14اى هیبًگیي ػٌی ثیوبس بى د ذ ًـ اًَ د وِ هی ت ثَ

 ٍ هطلت ثبؿذ وِ دس وـَس هب ثیوبساى دس ػي پبییي تشی ػلاهت داس ؿذُ 
ًَذ. بـى  19/1ًؼجت خٌؼی هشد ثِ صى  تـخیق دادُ هی ؿ د وِ ً ثَ

بًى ووتش اػت. دس هطبلؼِ هب  فَر طًی دس ثیي ص ٌّذُ ایي اػت وًِ  د
ی  اًٍ ى ؿبیغ ؿٌ 5فشا دًذ اص:هَتبػیَ  بختِ ؿذُ ثِ تشتیت ػجبست ثَ
M694V%(42 ،)V726A%(18 ،)E148Q %(13 ،)M680I%(3/11 ٍ  )
M694I%(1/2 ذُ هی ؿَد دس همبیؼِ ثب خوؼیت بّـ طَس وِ ه (. ّوبً

ى  ِ  E148Qّبی هٌطمِ هذیتشاًِ هَتبػیَ  FMFدس هیبى ثیوبساى هجتلا ث
تـشی ثشخَسداس اػت ی ثی اًٍ   (.18ٍ17) ثب ًظاد تشن آرسی اص فشا

 

ب دس  :1جدول  ش یه اص اللّ  یّ  اًٍ  الل  هَسد ثشسػی 1000فشا

ى  ی هَتبػیَ اًٍ  دسكذ فشا
1 M694V 420 42%  

2 V726A 180 18%  

3 M680I 130 13%  

4 E148Q 113 3/11%  

5 R761H 71 1/7%  

6 M694I 21 1/2%  

7 R408Q 18 8/1%  

8 F479L-E167D 15 5/1%  

9 P369S 14 4/1%  

10 A744S 4 4/0%  

11 R408Q-P369S 3 3/0%  

12 R202Q 3 3/0%  

13 F479L 3 3/0%  

14 E167D 2 2/0%  

15 M761H 1 1/0%  

16 E167D-P369S 1 1/0%  

17 unknown 1 1/0%  

 1000 100%  
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ع دسگیشی ولیِ دس ّش :2 جدول ش یه اص طًَتیپ ّب ٍ ؿیَ یّ  اًٍ  گشٍُفشا
%(درگیری کلیه ) فراوانی )%( موتاسیون   

1گروه   M694V/M694V 104 (8/20)  3 (9/2)  

2گروه   

M694V/M680I 32 + 

M694V/M694I 1 - 

M694V/A744S 1 - 

M694V/F479L-E167D 3 - 

M694V/R408Q-P369S 1 - 

M694V/R761H 34 - 

M694V/V726A 75 - 

 147 (4/29)  1 (7/0)  

3گروه   

E148Q/E148Q 5 - 

E148Q/A749S 1 - 

E148Q/? 1 + 

E148Q/F479L-E167D 1 - 

E148Q/M694I 6 - 

E148Q/M694V 65 - 

E148Q/R408Q 1 - 

E148Q/R408Q-P369S 2 - 

E148Q/R761H 6 - 

E148Q/V726A 7 - 

E148Q/M680I 13 - 

 108 (6/21)  1 (9/0)  

4گروه   

V726A/V726A 20 - 

M680I/M680I 21 + 

R761H/R761H 5 - 

M694I/M694I 3 - 

M680I-R202Q/M680I-R202Q 1 + 

F479L-E167D/F479L-E167D 2 - 

R202Q/R202Q 1 + 

A744S/R761H 1 - 

A744S/M680I 1 - 

F479L/E167D 1 - 

F479L/V726A 2 - 

M680I/M761H 1 + 

M680I/R761H 7 - 

M680I/V726A 32 - 

M680I/M694I 1 - 

M694I/R761H 1 - 

M694I/V726A 6 - 

P369S/R408Q 14 - 

R761H/R408Q 3 - 

V762A/E167D 1 - 

V726A/F479L-E167D 7 - 

V726A/E167D-P369S 1 - 

V726A/R761H 9 - 

 141 (2/28)  4 (8/2)  

 
 
 
 

ی % R761Hدس هطبلؼِ هب هَتبػیَى ًبدس  اً دس ستجِ پٌدن  1/7ثب فشاٍ
ى ؿبی  دوتش ثٌیبدی ٍ لشاس داسد. M694Iغ یؼٌی ثبلاتش اص هَتبػیَ

ثیوبس هجتلا ثِ  524هطبلؼِ ای ثش سٍی  2009ّوىبساى دس ػبل 

FMF  ى دبم دادًذ وِ دس آى هَتبػیَ ثب  R761Hثب ًظاد تشن آرسی اً
ی % اً ى دس هیبى هَتبػیَى ّبی ًبدس  7/4فشاٍ ؿبیؼتشیي هَتبػیَ

 گضاسؽ ؿذ. 
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ی آص ٍی یٌثبل ،یىیطًتی ّب بفتِی : 3جدول  ِیولی شیدسگ ثب FMF وبساىیث دسهبیـگبّ

سدیمبن  ژوًتیپ جىسیت سه )سبل( ردیف
 ادراری

 پريتئیىًری

(Mg/ 24h) 

لًًژی  يجًد علایم ببلیىی پبت
 پیش از بريز درگیری کلیه

 + *RA 3300 فعال M694V/V726A مرکس 24 1

 + RA 2200 غیسفعال M680I/R202Q مرکس 26 2

یسفعالغ R202Q/R202Q مرکس 38 3  1800 RA + 

 + RA 2000 غیسفعال M694V/M694V مرکس 40 4

 + RA 3000 غیسفعال M694V/M694V مرکس 28 5

 - RA 4500 غیسفعال M680I/M680I مونث 60 6

 + RA 1500 غیسفعال M694V/M694V مونث 35 7

 - RA 2500 غیسفعال M680I/M761H مونث 41 8

 Acute GN like 6000 فعال     ?/E148Q مونث 70 9
mesangial 

proliferation 

+ 

*RA  ،ی داسد ِ، +: ػلاین ثبلیٌ ی ًذاسد. -: آهیلَییذٍصیغ ولی  : ػلاین ثبلیٌ
 
 
 

اَدگیٍ  دسگیشی ولیِ ثِ كَست آهیلَییذٍصیغ دس هطبلؼبت هختلف : 4جدول   تت هذیتشاًِ ای خبً
تعداد بیمازان مبتلا  نژاد کشوز سال انجام مطالعه نام محقك

 FMFه ب
دزگیسی کلیه به صوزت 

 آمیلوییدوشیس )%(
Ehrenfeld et al 1961 (2/7) 4 55 یهود سفازدیک اسساییل 

Sohar et al 1967 (5/26) 114 470 یهود سفازدیک اسساییل 
Khachadarian et al 1974 (5/7) 9 120 ازمنی لبنان 

Schwabe and Peters 1974 0 100 ازمنی ایالات متحده امسیکا 
Reimann et al 1954 0 23 عسب لبنان 

Bitat et al 1974 (8) 4 52 عسب لبنان 
Bakeer and Murtada 1975 (4) 2 50 عسب عساق 

Barakat et al 1986 (7/1) 3 175 عسب کویت 
Hamad et al 1971 0 11 عسب مصس 
Wahib et al 1989 0 20 عسب عسبستان صعودی 
Ozer et al 1971 (60) 12 20 تسک تسکیه 
Said et al 1991 (5/46) 7 15 عسب ازدن 

Bonyadi et al 2008 (4) 7 190 تسک آذزی ایسان 
[current study] 2012 (6/1) 8 500 تسک آذزی ایسان 

 
 
 

ثش  2008ّوچٌیي دس هطبلؼِ دیگشی وِ ایـبى ٍ ّوىبساى دس ػبل 
دًذ اص ّویي ًظاد اًدبم دادُ  FMFثیوبس هجتلا ثِ  190سٍی  ثَ

ی % M694Iهَتبػیَى  اًٍ د. ثب  5/2ثب فشا ى ؿبیغ ثَ دویي هَتبػیَ پٌ
تَخِ ثِ ًتیدِ ایي هطبلؼِ ٍ همبیؼِ آى ثب هطبلؼبت لجلی ثِ ًظش 

ى  دس هیبى ًظاد تشن آرسی اص ؿیَع  R761Hهیشػذ وِ هَتبػیَ
 5ثب تَخِ ثِ ایي هطلت وِ  .(19-21) ثیـتشی ثشخَسداس اػت

اص ثیوبساى هب ٍخَد داسًذ  86ذُ دس %هَتبػیَى ؿبیغ ؿٌبختِ ؿ
اػتفبدُ اصسٍؿْبی طًتیىی دس ؿٌبػبیی ثیوبساى ثذٍى ػلاهت ثبلیٌی 
ل ایي ثیوبساى دس ایي اػتبى هی  ثِ ٍیظُ دس هیبى ثؼتگبى دسخِ اٍ
ذ ووه وٌٌذُ ثبؿذ. ثب ؿٌبػبیی ٍؿشٍع دسهبى ثِ هَلغ دس ایي  اًَ ت

د ویفیت صًذگی ایي ا فشاد اص هشاخؼبت هتؼذد ثیوبساى ػلاٍُ ثش ثْجَ
اَسم ثیوبسی  ًیض وبػتِ هی ؿَد. اًٍی  پضؿىی ٍ ػ اص ًظش فشا

ی % اً ؿبیؼتشیي  88ػلاین ثبلیٌی دس هطبلؼِ هب دسد ؿىن ثب فشاٍ
د ٍ تت، دسد هفلل ٍ دسد ػیٌِ ثِ تشتیت دس سدُ  ػلاهت ثبلیٌی ثَ

ِ ّبی ثؼذی لشاس داؿتٌذ. یبفتِ ای وِ هـبثِ ثب ًتبیح حبكل اص هطبلؼ

د. دس هطبلؼِ دوتش ثٌیبدی  2008دوتش ثٌیبدی ٍ ّوىبساى دس ػبل  ثَ
اًٍی  190 ثیوبس ثب ًظاد تشن آرسی هَسد ثشسػی لشاس گشفتٌذ وِ فشا

د اص: دسد ؿىن (، 98)% ّش یه اص ػلاین ثبلیٌی ثِ تشتیت ػجبست ثَ
(. ایي دس 3) (31( ٍ دسد ػیٌِ )%37(، دسد هفلل )%78تت )%

دبم ؿذُ تت ؿبیؼتشیي یبفتِ ثبلیٌی دس حبلیؼت وِ طی هطبلؼ بت اً
. دس هطبلؼِ هب اص (3)هیبى ثیوبساى ثب ًظاد اسهٌی، یَْد ٍ ػشة اػت

ى  104 (، 9/2)% ًفش 3ثِ فشم ّوَصیگَت  M694Vثیوبس ثب هَتبػیَ
ى  147اص   1ثِ فشم ّتشٍصیگَت تشویجی  M694Vثیوبس ثب هَتبػیَ
( دس 8/2ًفش )% 4بػیَى ّب ثیوبس ثب ػبیش هَت 141( ٍ اص 7/0)% ًفش

یَیذٍصیغ داؿتٌذ. دس هیبى  ثیوبسی  108گیشی ولیِ ثِ كَست آهیل
ى  دًذ  E148Qوِ حبهل هَتبػیَ ی 9/0)% ًفش 1ثَ ( دسگیشی ولیَ

طی گضاسؽ ؿذُ  لَ  Acute GN like mesangialداؿت وِ پبتَ

proliferation  .د تیپی فَق  دس P valueثَ ّشیه اص گشٍُ ّبی طًَ
هحبػجِ گشدیذ  691/0ٍ  278/0 ،294/0، 403/0ثشاثش ثب  ثِ تشتیت

 وِ اص ًظش آهبسی غیش هؼٌی داس اػت.
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دس اًتْب، هطبلؼبت هتؼذدی دس ػشتبػش خْبى دس خلَف ؿیَع 
 FMFدسگیشی ولیَی ًبؿی اص آهیلَییذٍصیغ دس ثیوبساى هجتلا ثِ 

ی % اًٍ دبم ؿذُ اػت وِ ثیـتشیي هیضاى آى ثب فشا ی دس هطبلؼِ ا 60اً
دس تشویِ اًدبم ؿذُ  1971دس ػبل  ٍ ّوىبساى Ozerوِ تَػط 

دس هطبلؼِ هب یه ثشسػی گزؿتِ  .(4)خذٍل  گضاسؽ ؿذُ اػت
ِ ای  500ًگش ثش سٍی یه گشٍُ  ًفشُ اص ثیوبساى هجتلا ثِ تت هذیتشاً

اَدگی دس اػتبى آرسثبیدبى ؿشلی كَست گشفت ٍ دسگیشی  خبً
اَسد دیذُ ؿذ 6/1ولیِ دس  وِ دس همبیؼِ ثب هطبلؼبت  دسكذ اص ه

دبم ؿذُ دس ػبیش وـَسّب دسكذ پبییٌی اػت. ػلت ایي اهش  ؿبیذ اً
ایي ثبؿذ وِ دس هطبلؼِ هب طیف ٍػیؼی اص ثیوبساى وِ تَػط 

اص  یٍ  گؼتشُ ػٌی ثؼیبس ٍػیؼ اسخبع ؿذُ هتخللیي هختلف
هَسد ثشسػی لشاس گشفتٌذ. اص وبػتی ّبی  داؿتٌذ  وَدوی تب وَْلت

دى آى، طیف ػٌی ٍػیغ ثیوبساى ٍ ثشسػی  هطبلؼِ هب گزؿتِ ًگش ثَ
د وِ ػلاین ثبلیٌی ثیوبسی   FMFٍخَد دسگیشی ولیِ دس ثیوبساًی ثَ

د. چِ ثؼب وِ ثب ثشسػی ثیـتش  ثِ تبصگی دس آًْب تظبّش پیذا وشدُ ثَ

 ثیوبساًی وِ ثِ ػلت ًبؿٌبختِ دچبس ًبسػبیی ولیِ ؿذُ ٍ دیبلیض 
اى سدپبیی  ًَذ ثتَ   دس ایي ثیوبساى پیذا وشد. FMFاص هی ؿ

 
 نتيجه گيشي

ثب تَخِ ثِ هطبلؼِ اًدبم ؿذُ ٍ تفؼیش دادُ ّب ثِ ایي ًتیدِ هی 
اَدگی  ثب  ِ ای خبً سػین وِ دسگیشی ولیِ دس هجتلایبى ثِ تت هذیتشاً
ًظاد تشن آرسی ؿبیغ ًیؼت. ؿبیبى روش اػت وِ ثِ خبطش اّویت 

بّی هتخللیي هختلف دس ثبلیٌی ایي دسگیشی دس ثیوبساى، آگ
خلَف اسصیبثی ٍ پیگیشی ثیوبساى هجتلا ثِ تت هذیتشاًِ ای 
اَدگی ثِ هٌظَس ؿٌبػبیی ثِ هَلغ ایي ػبسضِ ّوچٌبى حبیض  خبً
اّویت اػت. ّوچٌیي دس ایي هطبلؼِ ثیي احتوبل اثتلا ثِ 

ٍ خٌؼیت ثیوبساى  M694Vآهیلَییذٍصیغ ٍ ٍخَد هَتبػیَى 
ذ.استجبط هؼٌب داسی پیذا   ًـ
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