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Abstract 

     Background & Objectives: Coexistence of Familial Mediterranean Fever (FMF) with various systemic 

vasculitides, such as Henoch Schonlein Purpura (HSP) and other inflammatory disorders has been reported and 

MEFV gene has been suggested to play a significant role in the pathogenesis of this association. In this study, the rare 

MEFV mutations in patients with HSP from north west of country and its association with clinical symptoms of 

disease were evaluated. 
 

     Material and Methods: Forty unrelated patients were referred by specialists to the Molecular Medical Genetic 

Center of Tabriz. Clinical diagnosis of HSP was made according to published criteria. The control group consists of 

200 ethnically matched persons apparently healthy without any kind of inflammatory diseases. Screening for the 3 

mutations; R761H, P396S and R408Q were performed by using amplification refractory mutation system 

polymerase chain reaction (ARMS-PCR) and polymerase chain reaction restriction fragment length polymorphism 

(PCR-RFLP). X
2 
test and Fisher's exact test were used to statistical analysis. 

     Results: Of 40 patients studied, 37 (92.5%) showed without mutation, while 3 (7.5%) had MEFV mutation that 

three of them were compound heterozygous for the P396S/R408Q mutations. There was a statistically significant 

difference between the patient group and healthy individuals regarding P396S and R408Q mutations (p = 0.0043). 

Findings suggest that P369S and R408Q mutations always together occurred and not only contribute to the 

susceptibility to HSP, also associated with clinical symptom of fever. 

     Conclusion: Our results suggest that some MEFV mutations could be a contributory genetic factor to HSP in the 

north west of the country. 
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 چكیذٌ
ئَي ٌَّخ هرتلف اس خولِ عیغتویه ّای اٍعىَلیت تا (FMF) فاهیلی ای هسیتزاًِ تة ّوشیغتی :اَذافسمیىٍ ي       رالایي  ؽ رپَ  ٍ عایز( HSP) پَ

دوي سایی زر تیواری ًمؼ هْوی MEFV صىاعت وِ گشارػ ٍ پیؾٌْاز ؽسُ  اذتلالات التْاتی ازر  زر ایي هغالؼِ هیشاى خْؼ وٌس. تاسی هی ایي اً ّایً 
MEFV  ِزر تیواراى هثتلا تHSP تالیٌی هَرز تزرعی لزار گزفت. نئغزب وؾَر ٍ ارتثاط آى تا ػلا اس ؽوال 

ُ چْل  :َا مًاد ي ريش      تٌؾز ؽس خِ تِ هؼیارّای ه ی تا تَ لَی تثزیش ارخاعٍ  تؾریـ تالیٌ لَى عظ هترققاى تِ هزوش صتًیه پشؽىی ه ًٍس تَ یَؾا تیوار غیزذ
تٌزل ؽاهل  زًس. غزتالگزی  200فَرت گزفت. گزٍُ و اْتی ٍ اس لحاػ لَهی ّوغاى تا تیواراى تَ ع تیواری الت ز ًَ ز عالن تسٍىّ  ، R761Hخْؼ  3فزز تِ ظاّ

P396S  ٍR408Q  یٌه ى ٍ زٍ وای آسهَى ّای آهاری اس خْت تزرعی فَرت گزفت. ARMS-PCR  ٍPCR-RFLPتا اعتفازُ اس زٍ تى  فیؾز زلیك آسهَ
 .ؽس اعتفازُ

ِ،  40اس  َا: يافتٍ      زًس وِ ّز زارای خْؼ %( 5/7) ًفز 3( تسٍى خْؼٍ  %5/92ًفز ) 37تیوار هَرز هغالؼ تّزٍسیگَت هزوة  3تَ اْ  اّی  تزای خْؼآً
P396S/R408Q ظز آهاری تیي تیواراى ٍ افزاز عالن زر هَرز خْؼ ز ) اذتلاف هؼٌی P396S  ٍR408Qاّی  یافت ؽسًس. اسً  ّای ها  (. یافتِ= p 0043/0زار تَ

ِ  P396S  ٍR408Qاّی  زّس وِ خْؼ ًؾاى هی ْا ووه تِ اعتؼساز اتتلا ت ِ تٌ ن رخ زازُ ًٍ  ٌٌس تا هی HSPّویؾِ تاّ  ی زارًس. و وزاّ یًشّ  ی تة    ػلاهت تالیٌ
ٍ گیزی      ؾاى هی :وتیج س یه ػاهل صًتیىی ووه هی MEFVّای  زّس تزذی خْؼ تًایحً  اً ٌٌسُ تِ اتتلای  تَ  غزب وؾَر تاؽس. زر خوؼیت ؽوال HSPو
 

:ٌ رائي ، ٌَّخ ؽMEFVَّای صى  خْؼ کلیذ ياص رپَ  لایي پَ
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 مقذمٍ

را یىی اس ؽایغلایي پَئي ؽَ ٌَّختیواری  تزیي  رپَ
زر ّز  10-20ّای عیغتویه زٍراى وَزوی، تا ؽیَع  ٍاعىَلیت

عال رخ  3-15اری تیي عٌیي ایي تیو .(1،2) تاؽس هی ًفز 100000
ّای  فقلٍ اغلة زر  اعتتز اس زذتزاى  ؽایغزر پغزاى زّس،  هی

تَعظ رعَب  HSP تیواری .(2) ؽَز پاییش ٍ سهغتاى زیسُ هی
لیي  اَرُ ري Aایوًََگلثَ ًَی وَچه هؾرـ  زر زی ّای ذ

رپَرای هؼیار زارای HSP .(3) زگزز هی ّای تؾریقی ؽاهل پَ
س زرز  نئلاتل لوظ غیز تزٍهثَعیتَپٌیه ٍ حسالل یىی اس ػلا هاًٌ

ی تا ّواچَری  وَلیىی ؽىن، آرتزیت یا آرتزالضی ٍ زرگیزی ولیَ
ًٍسُ ولیِ هٌدز هیوِ تاعت ری تئیٌٍٍ پزٍ  گززز ِ ًارعایی پیؾز

اعت ًسُ اًاؽٌاذتِ تالی ه HSPسایی  ل افلی تیوارییزلٌَّس  .(1)
ًَی، هحیظ ٍ ػَاهل  تا ایي حال تِ ًظز هی اَهل ػف رعس وِ ػ

 .(4) تاسی وٌٌس HSP تزٍسصًتیىی هوىي اعت ًمؼ هْوی زر 
 HSPوٌٌسُ تزای اذیز رٍی فاوتَرّای صًتیىی هغتؼسالؼات غه

ط تِ عایتَوایي هَرفیغن زر صى رٍی پلی ّا ٍ  ّای هزتَ
لَىَل ّای  ی علَل اعت وِ زر هسٍلاعیَى پاعدّای چغثٌسگ ه

سٍتلیال زرگیز  عاسی علَل التْاتی ٍ فؼال  هتوزوش ؽسُ اعتّای اً
س یه ػاهل هْن زر  هی MEFV صى ّای تِ ػلاٍُ، خْؼ .(2) اًَ ت

س  اهز هیایي  تاؽس وِ HSP تِ اتتلا اًَ ًاؽی اس تظاّزات تالیٌی ت
زّس. سیزا پیزیي وس ؽسُ تَعظ صى ثیز لزار تأرا ًیش تحت تیواری 
MEFV ًَؾاى زازُ ؽسُ تیاى وِ زر التْاب اعت  هْن یه ػض

تحت  ّای ایوٌی ٍ التْاتی را ّای زذیل زر پاعد تغیاری اس صى
 .(1،2) زّس ثیز لزار هیتأ



ىًخ ضً MEFVوادر صن  َای جُص  ٍَ مكاران  مزتضي بىیادی                                                                      غزب کطًر ضمال درلايه پًرپًرا ئه در بیماران مبتلا ب  11/  يَ 

 

اگشٍى ٍ  10ٍالغ ؽسُ، ؽاهل  16p13.3زر وزٍهَسٍم  MEFVصى 
عتزیي تا چٌسیي زٍهیي هیپیزیي تئیي وس وٌٌسُ پزٍ  تاؽس. یا هارًَ

عیتتئیي ایي پزٍ لَ ظین هزي  تٌْا زر گزاًَ ّا یافت ؽسُ ٍ زر تٌ
لَی ٍ التْاب زرگیز  خْؼ  80تا اهزٍس تیؾتز اس  .(6،5) تاؽس هیعل

 .(5) اعت لزار گزفتِؽٌاعایی هَرز  MEFVزر صى 
 ّای زٌّسُ ارتثاط تیي خْؼىّای اذیز ًؾا هغالؼات زر عال

لَیت MEFVصى  رتزیت ًسٍسا ، پلی آHSPّایی هثل  ٍ ٍاعى
(PAN) دت اعت سف اس ایي هغالؼِ تزرعی ّ .(5) ٍ تیواری تْ

ع خْؼ اس  HSP هثتلا تِزر تیواراى  MEFVّای ًازر صى  ؽیَ
ای  ای اس تة هسیتزاًِ اعت وِ ّیچ ًؾاًِغزب وؾَر  ؽوال

اَزگی   ًس.اُ ّای التْاتی را ًؾاى ًساز ٍ یا زیگز تیواری (FMF)ذاً
 

 َا مًاد ي ريش
ًٍستیوار غیز 40الؼِ ؽاهل گزٍُ هَرز هغ یَؾا وِ تز اعت  ذ

 ٍؽسُ تؾریـ زازُ  تَعظ هترققاىّای تالیٌی اعاط هؼیار
لَی تثزیش ارخاع  خْت لَى تغت صًتیىی تِ هزوش صًتیه پشؽىی ه

تِ ظاّز عالن  زفز 200ؽاهل ًیش گزٍُ وٌتزل  .(7،8) زازُ ؽسًس
اس توام افزاز هَرز هغالؼِ  ٍس تاؽٌ هیتسٍى ّز ًَع تیواری التْاتی 

ًَِ تا تَخِ  .(7) غزب وؾَر اًتراب ؽسًس خوؼیت ؽوال حدن ًو
زى تیواری اًتراب ؽسُ اعت.  ّز وسام اس تِ عایز همالات ٍ ًازر تَ

تیوار یا پسر ٍ ذَز تیواراى هَرز هغالؼِ هغلغ ٍ هدَس وتثی تَعظ 
همافس پضٍّؾی اهضا  تزایگزفتي ًوًَِ ذَى  خْت ٍی هازر

اَزگی تزای ّز فزز خوغ  وززًس ٍ گشارػ پشؽىی ٍ عاتمِ ذاً
 رٍػیت ذَى هحیغی تا صًَهی اس لىَع DNA .(9،7) ؽسآٍری 
 گززیسّای اعتاًسارز اعترزاج  ىلاعتفازُ اس پزٍتٍ تا  اؽثاع ًوه

ایي هغالؼِ تَعظ وویتِ اذلاق زاًؾگاُ تثزیش زر ضوي  .(10)
  .(9) ُ اعتتقَیة ؽس

 ٍ ّضن PCR تمَیت
تا اعتفازُ اس  MEFVّای صى  خْؼتا اس  3زر ایي هغالؼِ 

PCR ٍ خْؼ  .(6) لزار گزفتآًالیش  هَرز تمَیتR761H ا ت
 ، زر حالی وِتؾریـ زازُ ؽس ARMS-PCR ووه تىٌیه

ؽٌاعایی ٍ  PCR-RFLP تىٌیه تا P369S  ٍR408Qّای  خْؼ
ّای هثثت ٍ هٌفی تزای ّز  وٌتزل .(6) ٌسفتهَرز تزرعی لزار گز

تغت هَرز اعتفازُ لزار گزفت ٍ ًتایح هثثت تزای اعویٌاى اس تىزار 

اَلی اس تِ ػلاٍُ  .(7) ًسپذیزی تىزار ؽس ییس تأ خْترٍػ تؼییي ت
 زٍتزای ایي هٌظَر، چٌس ًوًَِ اس  .(11) گززیساعتفازُ  ّا ًوًَِ

 .(11) ٍ هَرز تزرعی لزار گزفتگزٍُ تیوار ٍ وٌتزل اًتراب 
 یِ ٍ تحلیل آهاریشتد

آسهَى وای زٍ ٍ آسهَى زلیك فیؾز تزای همایغِ فزواًظ 
ٍ  ORًغثت ؽاًظ  .(12) لزار گزفتاعتفازُ هَرز حاهلاى صى 

ّا هحاعثِ  تزای توام زازُ %95زر عغح اعویٌاى  CIفافلِ اعویٌاى 
زى تِ  هؼٌی .(11) سگززی ٍ آهار اذتقاؿ زازُ ؽس   >05/0Pزار تَ

تزای تدشیِ ٍ ًیش ، هیاًِ گززیسئِ تَفیفی تِ فَرت زرفس ارا
 .(13،1) زعت آهسُ هَرز اعتفازُ لزار گزفتتحلیل اعلاػات تِ 

ثزي تزرعی خْتآسهَى وای زٍ ّوچٌیي اس  ًیش  تؼازل ّارزی ٍایٌ
 .ؽساعتفازُ 

 
 َا يافتٍ

لَی خْؼ لَى -ARMS ّای رٍػ تا ووهّا  تؾریـ ه

PCR ،PCR-RFLP  اَلی  .(9) (1)ؽىل  فَرت گزفتٍ تؼییي ت
زذتز( هثتلا تِ  16پغز ٍ  24تیوار ) 40ؽاهل  الؼِگزٍُ هَرز هغ

HSP  ز. ًغثت هززاى تِ سًاى هتَعظ عي زر سهاى  ٍ 5/1تَ
ز.( 12تا  2)زاهٌِ  2/7تؾریـ    عال تَ

ل هغالؼِ، تدشیِ ٍ تحلیل خْؼ  MEFVّای صى  زر ترؼ اٍ
 %(5/92)ًفز  37تیوار هَرز هغالؼِ،  40اس  .(14) فَرت گزفت

زًس.  MEFV زر صى زارای خْؼ %(5/7)ًفز 3خْؼ ٍ فالس  تَ
حاوی اس آى  R761H ،P396S  ٍR408Qخْؼ  3غزتالگزی تزای 

ْا  ز وِ تٌ ّتزٍسیگَت هزوة تزای زٍ خْؼ %( 5/7) عِ تیوارتَ
P369S/R408Q زًس ٍ ّیچ یه اس تیواراى ّوَسیگَت یا  تَ

زر وََّرت ها یافت ًؾس  R761Hّتزٍسیگَت ًثَزًس. خْؼ 
اس هَارز  %5/7ّز وسام زر  P396S  ٍR408Qّای  ٍلی خْؼ

اًٍی خْؼ تیي  MEFVّای ًازر  ؽٌاعایی ؽسًس. تفاٍت زر فزا
زار  تیواراى ٍ افزاز وٌتزل اس ّواى گزٍُ لَهی اس ًظز آهاری هؼٌی

ز  سیغ خْؼ تیي زٍ گزٍُ تزای ( = p 000/0)تَ   R761Hٍ تَ
(1 p =)،P396S  (0043/0 p = ) ٍR408Q (0043/0 p =) 

تیوار یافت ؽس وِ  3آلل خْؼ یافتِ زر  6هحاعثِ ؽس. زر هدوَع 
ی ًؾاى اً آلل خْؼ یافتِ هی تاؽس. ًتایح  تزای 075/0 زٌّسُ فزاٍ

 اعت.ؽسُ ئِ ارا 1ّا زر خسٍل  تدشیِ ٍ تحلیل خْؼ
 

 
آًشیوی  ّضن تسٍى ًوًَِ -R761H  ،4عالن ًوًَِ  -R761H  ،3وٌتزل هثثت ًوًَِ  -2هاروز،  -R761H، P396S ٍ R408Q (1عِ خْؼ  اس حافل تًایح :1ؽىل

P396S ٍ R408Q  ،5- ًَِّوَسیگَت  ًوP396S  ،6- ًَِ  (R408Qتّزٍسیگَت  ًوًَِ -R408Q ،8 ّوَسیگَت  ًوًَِ -P396S ،7 تّزٍسیگَت ًو
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 گروه کنترل و HSPمبتلا به  در بیماران MEFV های جهش P-value توزیع و :1جدول
P-value )n = (200گزٍُ وٌتزل  )n = (40گزٍُ تیوار ا   خْؼّ 

1 0 0 R761H 
0043/0*  0 3 P396S 
0043/0*  0 3 R408Q 
0000/0*  0 6 Total 

*
P-values < 05/0  

 
 R408Q و P369Sبا بیماران فاقد دو جهش  R408Q و P369S بیماران دارای دو جهش بالینی هایویژگی مقایسه :2جدول

 P369S ٍ R408Q (-( )37)خْؼ P-value ا
n(%) 

 P369S ٍ R408Q ( )+(3)خْؼ 
n(%) 

 اػضای زرگیز

1 (08/81)30  (100)3 رپَرای لاتل لوظ   پَ
5381/0  (86/64)24  (100)3 ؽىنزرز    

1 (24/43)16  (33/33)1 رم هفافل   ٍ

0980/0  (24/43)16  (100)3  زرز هفافل 
0000/0*  (21/16)6  (33/33)1  تة 
1 (70/2)1  (0)0 َع   تْ
1 (51/13)5  (0)0  اعتفزاؽ 

*
P-values < 05/0  

 
زر ترؼ زٍم، پاراهتزّای تالیٌی تیواراى زارا یا فالس خْؼ هَرز 

تِ  MEFVخْؼ زر صى  زارایتیواراى  .(14) همایغِ لزار گزفت
اَى تز اس تیواراى فالس خْؼ ٍ تا فزواًظ تالاتزی اس عَر هتَعظ خ

زًس. یافتِ زّس ّای هغالؼِ ها ًؾاى هیزرز ٍ ٍرم هفافل ّوزاُ تَ
زٌّس ٍ ًِ ّویؾِ تا ّن رخ هی P396S  ٍR408Qّای وِ خْؼ

وٌٌس تا ػلاهت تالیٌی هی HSPتٌْا ووه تِ ایداز اعتؼساز اتتلای تِ 
ّای تالیٌی (. ٍیضگی2تة ًیش ارتثاط ٍ ّوزاّی زارًس )خسٍل 

رای لاتل لوظ زر افلی ایي تیواراى تِ لزار سیز هی رپَ  33تاؽس: پَ
، آرتزیت %(5/67) ًفز 27هؾاّسُ ؽس، زرز ؽىن زر  %(5/82) ًفز
 ًفز 7، تة زر %(5/47) ًفز 19، زرز هفافل زر %(5/42) ًفز 17زر 

 .%(5/12) ًفز 5ٍ اعتفزاؽ زر  %(5/2)ًفز  1، تَْع زر %(5/17)
 

 بحث
HSP  عیغتویه التْاتی تا ػلت ًاؽٌاذتِ اعت  پلییه تیواری

اَهل صًتیىرعس  وِ تِ ًظز هی اس هثل ػفًَت ٍ ػَاهل هحیغی  یػ
س وِ  اذیزاً ًاؽزاى گشارػ ًوَزُ .(12) تیواری تاؽٌسایي  ػلل اً

ع خْؼ تیؼ اس  HSPزر وَزواى هثتلا تِ  MEFVّای صى  ؽیَ
س رٍی  هی MEFVّای صى  خوؼیت ػوَهی اعت ٍ خْؼ اًَ ت

ثیز تگذارز ٍلی هغالؼات تأ HSPّای تالیٌی ٍ آسهایؾگاّی اس  یافتِ
سُ اس آًدایی وِ  .(5) ییس ایي ًتایح لاسم اعتتأًگز تیؾتزی تزای  آیٌ
تاؽس ٍ ًمؼ هْوی را زر  پیزیي هیتئیي وسوٌٌسُ پزٍ MEFVصى 

تزٍفیل ّا تاسی  هغیزّای التْاتی تا واّؼ التْاب تِ ذقَؿ زر ًَ
خْؼ یافتِ هوىي اعت تِ التْاتی وٌتزل ًؾسُ تئیي وٌس، پزٍ هی

 گززز ّا هی ٍ عایز ٍاعىَلیت HSPهٌدز ؽَز وِ هَخة تزٍس 
ّای  حاهلاى خْؼ هوىي اعت پاعد التْاتی تالاتز تا یافتِ .(15)

ظ غیز عثیؼی اس  تالیٌی ؽسیستزی زاؽتِ تاؽٌس وِ ًؾاى زٌّسُ ولیزاً
ّای ایوٌی ٍ اذتلال زر ًظن پاعد التْاتی تِ زلیل صى  ووپلىظ

زر  MEFVّای  تٌاتزایي، تزرعی خْؼ .(15) تاؽس هؼیَب هی
زای پیگیزی تیواراى حغاط هوىي اعت ت HSPتیواراى هثتلا تِ 

زُ ٍ هٌدز تِ تؾریـ سٍزرط ٍ زرهاى ؽَز  .(15) هفیس تَ
ی ّوچٌیي  ی  FMFتا  HSPّوزاّ اًٍ  Flatauتَعظ  %10تا فزا

گشارػ ٍ پظ اس آى هغالؼات هؾاتْی  1982ٍ ّوىاراى زر عال 

وِ ( 15)ت اع تَعظ چٌسیي هحمك تِ عَر گغتززُ هٌتؾز ؽسُ
هي  تحمیمات تیؾتز تِ ذقَؿ زر خَاهؼیّا ؽایغتگی  ایي یافتِ

 تاؽس را زارز ؽایغ هی FMFوِ  خولِ خوؼیت ؽوال غزب وؾَر
هَخة  FMFّا زر تیواراى هثتلا تِ  فزواًظ تالای ٍاعىَلیت .(4)

لَیت MEFVّای  ؽسُ تا هحمماى خْؼ ّایی اس خولِ  را زر ٍاعى
HSP ،PANاتی رٍزُ، تیواری دت، تیواری التْ  ّای ، تیواری تْ

 .(15) رٍهاتیغوی ٍ غیزُ را هَرز هغالؼِ لزار زٌّس

 HSPزّس  ًؾاى هیوِ اعلاػات ها هؾاّسات فَق ٍ ّوچٌیي 
س هَخة حغاعیت  هی، اری ًازر زر ایزاى ًیغتزیگز یه تیو اًَ ت

اَرز هؾىَن ٍ ّسف  تیؾتز پشؽىاى ٍ آگاّی خْت تؾریـ ه
ز ویفیت سًسگی ایي تیواراى   تِ تَخِ تا .(7)گززز لزار زازى تْثَ

 ٍ ؽایغ ّای ّوىاراى رٍی خْؼ ٍ تٌیازی لثلی زوتز هغالؼات
ی اً فالس ٍ  تیواراى اس تَخْی لاتل هثتلایاى، زرفس تیي زر ّا آى فزاٍ
 تیؾتز ّای تزرعی تِ ًیاس گشارػ ؽسًس لذا خْؼ زارای یه یا تٌْا

هغالؼِ حاضز  .رعیس هی ًظز تِ الشاهی ًازر ّای خْؼ ؽٌاعایی ٍ
 HSPٍ ارتثاط آى تا  MEFVصى ًازر ّای  خْؼتؼسازی اس تَسیغ 

تزرعی هَرز عاوي ّغتٌس را  وؾَرغزب  ی وِ زر ؽوالزر تیواراً
ٍ ّوىاراى ًؾاى  Ozcakarاس تزویِ  ای زر هغالؼِ س.زّ هیلزار 

 MEFVّای  خْؼتزای  HSPتیوار هثتلا تِ  80اس  %34زازًس وِ 
زًسّتزٍسیگَت  ّای  اس تیواراى خْؼر حالی وِ ّیچ یه ز تَ

زر هغالؼِ  .(5) ًساؽتٌسرا یگَت یا ّتزٍسیگَت هزوة ّوَس
ٍ ّوىاراى ًؾاى زازًس وِ ًزخ خْؼ  Bayramزیگزی اس تزویِ، 

، 8 تِ تزتیة تزاتز ّوَسیگَت، ّتزٍسیگَت ٍ ّتزٍسیگَت هزوة
ٍ ّوىاراى  Heر یه هغالؼِ اس چیي ز .(5) تاؽس هی 12%ٍ  31

 %45ٍ  13ًؾاى زازًس وِ ًزخ خْؼ ّوَسیگَت ٍ ّتزٍسیگَت 
زُ اعت ٍ  Gershoni-Baruchئیل اس اعزا ای زر هغالؼِ .(2) تَ

تیوار حاهل حسالل یه خْؼ  52اس  %27ّوىاراى ًؾاى زازًس وِ 
زًس زر  MEFVّای  زر هغالؼِ ها ًزخ حاهلاى خْؼ .(13) تَ

زگزٍُ وٌتزل ٍ زر  %5/7 تیواراى تا تَخِ تِ لذا  .تزاتز ففز تَ
ؽیَع زر ایي سهیٌِ فَرت گزفتِ توام هغالؼات  ٍ هغالؼِ ها

تِ عَر لاتل تَخْی  HSPزر تیواراى هثتلا تِ  MEFVّای  خْؼ
 .(5) (3)خسٍل  تاؽس هیتیؾتز اس خوؼیت ػازی 
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 مطالعات قبلی ها در جهش توزیع :3جدول
 (+)خْؼ 

n(%) 
HSP (n) یغٌسگاى وؾَر ًَ 

(9/26)14 ئیلاعزا 52   Gershoni et al. 
(6/34)27  .He et al چیي 78 
(7/33)27  .Ozcakar et al تزویِ 80 
(9/43)47  .Bayram et al تزویِ 107 
(6/23)18  .Dogan et al تزویِ 76 
(4/26)18  .Altug et al تزویِ 68 
(0/24)12  .Nikibakhsh et al ایزاى 50 
(5/32)13  Present study ایزاى 40 

 
ٍ  MEFVتزویِ رٍی ارتثاط صى  زرًتایح حافل اس عِ هغالؼِ 

اهل ػ MEFVّای  ًؾاى زاز وِ خْؼ HSPحغاعیت تِ 
ًیش ّغتٌس ٍ رٍی تظاّزات تالیٌی  HSPوٌٌسُ هْوی تزای هغتؼس
ٍ  Doganاها زر هغالؼِ زیگزی اس تزویِ تَعظ  .(2) گذارًس اثز هی

رٍی تظاّزات  MEFVّای صى  ّوىاراى ًؾاى زازُ ؽس وِ خْؼ
ئیل اعزاای زر  ًتایح حافل اس هغالؼِ .(5) رًساثزی ًسا HSPتالیٌی 

 زارازاری زر تظاّزات تالیٌی تیي زٍ گزٍُ  ًؾاى زاز وِ تفاٍت هؼٌی
ّای هغالؼِ  ًْایت یافتِ ٍ زر( 5)خْؼ ٍخَز ًساؽتِ اعت  فالسٍ 
ّویؾِ تا ّن رخ  P369S  ٍR408Qزّس وِ خْؼ  ًؾاى هیًیش ها 
ْا ووه تِ اعتؼساز اتتلا تِ  هی  هتوٌٌس، تا ػلا هی HSPزٌّس ٍ ًِ تٌ

 .ی زارًسّوزاًّیش تالیٌی تة 
 

 گیزی وتیجٍ
زر  MEFVصى  ًازر ّای تا اس خْؼ عِزر ایي گشارػ تَسیغ 

تزرعی هغالؼِ ٍ ز هَر غزب وؾَر ؽوالاس  HSPهثتلا تِ تیواراى 
 MEFVّای  خْؼها هتَخِ ؽسین وِ تزذی  لزار گزفت ٍ

(P396S  ٍR408Qهی ) س یه ػاهل اعتؼساز صًتیىی اضافی اًَ  ت
ییس ایي ارتثاط هؾاّسُ ؽسُ، پیؾٌْاز تأتزای ها تاؽس.  HSP تزای

ز عایزر  HSPّا زر تیواراى هثتلا تِ  ایي خْؼ هغالؼِ تیؾتز
ّای لَهی زر  تفاٍت سیزا زارین،را ّای لَهی  گزٍُّا ٍ  خوؼیت

ی آلل اً هؾاّسُ ارتثاط لَی  .(7) تاؽس ثز هیؤهّا  خْؼ ی ایيفزاٍ
P369S ٍ R408Q  تَخِ خالة هَرز هغالؼِ ها  خوؼیتزر

زر هیاى خْؼ ؽایغ تزیي  R761Hاگز چِ خْؼ  .(7) تاؽس هی
، اها ؽَز هحغَب هیها  خوؼیت هَرز هغالؼِّای ًازر زر  خْؼ

ایي  ، پظیافت ًؾس HSPتیواراى هثتلا تِ هیاى ایي خْؼ زر 
ها  .(8،7) سّای خسیس تاؽ حافل خْؼهوىي اعت تیواری 

اًَغتین ّیچ یه اس  هَرز هغالؼِ  آلل 80تا اس  74خْؼ را زر  3ًت
اَهل تغیاری  ،تؾریـ زّین %(5/92) ایي هوىي اعت تِ زلیل ػ

مِ پزٍهَتز ٍ یا زر زاذل اس خولِ حضَر خْؼ ًاؽٌاذتِ زر هٌغ
ػَاهل یا گز ٍ  ّای تؼسیل ی صًتیىی، ٍخَز صىتّا، ّتزٍصً ایٌتزٍى

تا تَخِ تِ ًتایح حافل اس هغالؼِ ها،  .(8) هحیغی ًاؽٌاذتِ تاؽس
اس  FMF اریتیوهؼمَل اعت وِ تگَیین زر تزذی اس هٌاعك وِ 

ع تیؾتزی تزذَرزار اعت س  هی MEFVّای  ٍخَز خْؼ ؽیَ اًَ ت
ایي وِ تقَر  ٍ ثیز لزار زّستأرا تحت  HSPتظاّزات تالیٌی 

یه خوؼیت زر هؼزك ذغز  وؾَر غزب خوؼیت ؽوالؽَز  هی
 .(7،1) تاؽس هی HSP تزٍستالا تزای 

 
 تقذيز ي تطكز

 وٌین. تؾىز هیتمسیز ٍ ها اس توام ّوىاراى زر ایي پزٍصُ 
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