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مقدمه
اسکلرودرما یک بیماري پیچیده است که از 

به تغییرات عروقی و توانمیاصلی آن هايویژگی
مختلف سلولی و هايژنآنتیعلیههاباديآنتیاتو 

دو زیرگروه اصلی .)1(فیبروز شدید اشاره کرد
اسکلرودرما پذیرفته بنديطبقهرایج در طوربه

شده است:
. اسکلرودرمی با گرفتاري محدود پوستی1

. اسکلرودرمی با گرفتاري منتشر پوستی2
)diffuseCutaneous scleroderma()2(.

نفر در8/2–3/0اسکلرودرمی میزان بروز
15-1نفر در سال و که میزان شیوع آن 100000

باشد. غلبه این بیماري در مینفر100000در نفر 
. شودبه مردان دیده می1به 5زنان با نسبت 

هاي سیستم کنندهسرکوبرایج شامل هايدرمان
و آنزیم فسفودي استرازهايمهارکنندهایمنی، 

ند تا حدودي وانتمیآنژیوتانسین، يکنندهتبدیل

باوجودولی کندمیبیماري را بهتر هاينشانه
وجود دارد و پذیريبرگشتآنهاينشانهبهبود 
.)3(عروقی مشکل استهايآسیبترمیم 

عروق یالیاندوتلیماريبیاسکلرودرم
کوچک

بیماري اسکلرودرمی با گستردگی آسیب به 
عروق کوچک و از دست رفتن اندوتلیال، فعال 

ایمنی و پیشروي روند فیبروز هايپاسخشدن 
هاياندامده است که پوست و بافتی شناخته ش

کلیه و مجراي ،ریه، داخلی مختلف از جمله قلب
علت .)4،5(دهندمیقرار تأثیرگوارشی را تحت 

تاکنونایجاد بیماري نامشخص باقی مانده است و 
هیچ درمانی قادر به بهبودي کامل بیماري نبوده 

و بالینی، شناختیبآسیهايیافتهمجموعه است.
درآسیب و به دنبال آن فعال شدن و تغییر

یک رویداد اولیه و با عنوانبهساختارهاي عروقی را 
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يادیبنسلولجادیاسمتبهشرفتیپریمسدرکیسوماتسلوليزیربرنامهباز
یاسکلرودرميماریبمدلعنوانبهییالقاپرتوان

چکیده
. شـود یدر این بیمـاري م ـ ،هاي اندوتلیال به عنوان رویداد اولیهمنجر به مرگ سلولکه استیتهاي خودایمنی با اهمیماريیکی از ببه عنواناسکلرودرمی

براي هاي موثرتوسعه درمانلت ایجاد آن تاکنون نامشخص باقیمانده است.عونشدهدر این بیماران مشاهده هاي اندوتلیالترمیم بعد از از دست رفتن سلول
هاي فیزیولـوژي، آنـاتومی و تکـوینی    شناسی درگیر در بیماري است و به دلیل تفاوتیبنیازمند درك بهتر از مکانیسم آس،هاي روماتیسمییماريبسیاري از ب

بـه همـین   هاي بیماري را نشان بدهد، تاکنون ایجاد نشده است.رودرماي حقیقی که بتواند همه جنبهها وجود دارد، یک مدل اسکلگونهکه بین انسان و سایر
هاي تکوینی و مولکولی را ارزیابی کند و مکانیسم ترمیم احتمالی را توضیح دهد، به عنوان یک نیاز در نظـر گرفتـه   دلیل، توسعه سیستم مدلی که بتواند نقص

هـاي مولکـولی در شـرایط آزمایشـگاه، شـاید      ي اختصاصی خود بیمار به عنوان یک منبع بی حد و حصر براي بررسی بیشتر نقصهااستفاده از سلولشود.یم
هاي نوین درمانی در بیماران اسکلرودرمی بدهد.اي را براي توسعه روشهاي تازهیدبتواند ام
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شواهد . دهندمیاهمیت در اسکلرودرمی نشان 
هايسلولبه که آسیب حاکی از این است

شدهریزيبرنامهاندوتلیال عروق کوچک و مرگ 
)Apoptosis ( و افتدمیاتفاق  آن در اوایل بیماري

منجر به افزایش رفتهازدستهايسلولعدم ترمیم 
ايهستهتکهايسلولعروق و ارتشاح نفوذپذیري

و پلاسماي خون محیطی به فضاي اطراف عروق 
عضله هايسلولو باعث پیشبرد تکثیر گرددمی

صاف و در نهایت باریک شدن مجرا و مسدود شدن 
از آنون ناشی جریان خکاهش وگرددمیعروق 

.شودمیمنجر به پایداري کمبود اکسیژن بافتی 
فقدان مواد غذایی و کاهش اکسیژن در ادامه به 

کمک هاآنو آسیب هااندامنقص عملکردي 
. با پیشرفت بیماري، عروق خاصیت )8- 6(کندمی

احیه مدیا و ارتجاعی خود را از دست داده و در ن

همراه با انسداد شوندمیآدوانتیس دچار فیبروز 
کوچک و تجمع فعالیت پلاکت و هايسرخرگ

عوارض شدیدي را در ،تشکیل لختهرویدادهاي
قطع عضو،  افزایش ن،از جمله زخم انگشتاهااندام

ریوي و عوارض کلیوي را به هايسرخرگفشار 
در شرایط .)13-6،9(کندمیاین بیماران تحمیل 

) Hypoxia(کاهش اکسیژن بافتیفیزیولوژیک،
کندمیرا تحریک ) Angiogenesis(زاییروند رگ

جدید از عروقی که از هايمویرگکه به دنبال آن 
هرچند علیرغم .گیرندمیوجود  دارند، شکل قبل

)  و VEGFوقی (افزایش فاکتور رشد اندوتلیال عر
)Proangiogenic(زایی-پیش رگهامولکولسایر 

وضعیت در پوست و در سرم بیماران اسکلرودرمی،
دیدهآسیبهايمویرگاز دست رفتن سويبه

در .)17- 7،14() 1دولج(شودمیسوق داده 
)17(فاکتور هاي پیش رگ زایی و ضد رگ زایی در اسکلرودرمی–1جدول 
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رگ روندگذشته تصور بر این بود که آسیب  دیدن
اندوتلیال هايسلوليشدهریزيبرنامهزایی و مرگ 

بودن ساختارهاي عروق غیرطبیعیبالغ مسئول 
کوچک در اسکلرودرمی است، هرچند سایر 
مطالعات در طی چندین سال اخیر معتقدند که 

) Vasculogenesis(زاییترمیم و عروقآسیب روند
هايسلولتغییر در تعداد و نقص عملکردي و

Endothelial Progenitor(پیش ساز اندوتلیال
cells( هايسلولگردش خون و متعهد نشدن

)Mesenchymal stem cells(بنیادي مزانشیمی
مشتق از مغز استخوان به سمت رده اندوتلیالی 

دست رفتن مویرگ و عروق ممکن است در از
.)18،19(کوچک دخیل باشند

اسکلرودرمیدرفیبروز
وپاتولوژیکیهايمشخصهترینمهمازیکی
بیماري اسکلرودرمیمنتشرشکلدربرجسته
ریه،پوست،درفیبروزروند.)27(استفیبروز

وهالیگامنت،هاتاندونگوارش، قلبسیستم
افتدمیاتفاقعروقاطرافدرتريگستردهطوربه
).28است (مرتبطاسکلرودرمیدررومیمرگباو

اسکلرودرمیدردرگیرسازوکارهاي
درکهاستچیزياولینعروقیآسیب

رااساسینقشیکوشودمیاسکلرودرمی ظاهر
. کندمیاسکلرودرمی بازي زاییآسیبدر

اندوتلیال، هايسلولمیان ايپیچیدههايواکنش
آسیب عضله صاف در روندهايسلولپري سیت و 

.)20(شوندمیعروق سیستمیک درگیر 

ژنتیک در اسکلرودرمی
باوجودو ژنتیک اسکلرودرمی پیچیده است

وراثتی بودن آن به صورت مدل مندلی به ارث 
مناسب براي یافتن هايروش. رسدنمی

هاي ژنی مستعد پذیر کننده به ما اجازه لوکوس
جدید درگیر هايمکانیسمکه مسیرها و دهدمی

ک در بیماري را شناسایی کنیم، اما سایز کوچ
از بیماران و عدم وجود یک آمدهدستبههاينمونه

فرد هايسلولحدود براي دسترسی به ممنبع نا
یک مانع مهم براي طراحی و تکرار عنوانبهبیمار 

.)21(آیدمیحساببهآزمایشگاهی هايداده
مطالعات مرتبط با ژنتیک به دنبال تعیین نوع 

هاییبیماريژنتیک مرتبط با بیماري هستند. در 
فنوتیپی هتروژن است مانند ازلحاظکه 

اسکلرودرمی، تفسیر مطالعات مرتبط با ژنتیک باید 
دقیق انجام شود. مطالعات هايدستورالعملتوسط  

یج اغلب با فقدان قدرت آماري کافی براي تولید نتا
قابل اعتماد و قابل تجدید به دلیل اندازه کوچک 

جمعیت و تفاوت در فنوتیپ بنديطبقهنمونه، 
در هادادهبیماري  مواجه هستند و ناتوانی در تکرار 

زیستی هايتفاوتمورد مطالعه هايگروهسرتاسر 
با زمینه ژنتیکی مختلف هاجمعیتواقعی را در 

.دهدمینشان 

د در اسکلرودرمیاهداف درمانی جدی
مسیرهايبراي شناخت تريگستردهمطالعات 

ماتریکس هايژنداخل سلولی، بیان رسانیپیام
و نیز هاآننقص عملکردي خارج سلولی،

فاکتورهایی که مسئول تمایز مستقیم سایر 
میوفیبروبلاست و تجمع هايسلولبه هاسلول

مشتق از گردش خون در بافت سازهايپیش 
هستند، براي اهداف درمانی جدیددهدیآسیب

شناخت منظوربهاست. آنالیز ژنتیکی موردنیاز
قرار تأثیرکه بیماري را تحت هاییکنندهتعیین

هاي بالینی و فرد را مستعد بروز فنوتیپدهندمی
، همچنین نیاز خواهد شد. درك صحیح سازندمی

مطمئنی به دسترسی آسان طوربهاز اسکلرودرمی 
زیستی معتبر براي ارزیابی شدت و هايشاخص

درمانی مناسب هايپاسخپیشروي بیماري و 
.)21(وابسته خواهد بود

حیوانی اسکلرودرمیهايمدل
هاییسرنخحیوانی در فراهم کردن هايمدل

تیمارهايمختلف و کشف هايبیماريبراي درك 
هايمدلاز کدامهیچ.)4(جدید کاربرد دارند

هر - ي یا القایی خودخودبه-حیوانی اسکلرودرمی 
عروق جز درگیر در بیماري یعنی آسیبسه

بازسازي و فیبروز راکوچک، التهاب و خود ایمنی
.)20()2جدول(کنندنمی
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سیستم کشت سلول و ارزیابی عملکرد ژن
پستانداران یک سیستم هايسلولکشت 

غربالگري مناسبی را براي عملکرد ژن متصور 
سلولی متعدد از قبیل آپوپتوز، هايفعالیتساخت. 

د در سیستم توانمیپیري و تمایز اختصاصی بافت 
کشت سلول مطالعه شود. اطلاعات در پروژه ژنوم 

چگونگی عملکرد ژن همراه است و انسان با فقدان
عملکردي را به ژنی خاص توانمینسادگیبه

اختصاص داد. غربالگري ژنتیکی در موجودات 
مدل، ابزاري براي درك عملکرد ژن است. بعد از 

هايسلولایجاد محیط مناسب و پایدار براي رشد 
شناسیزیستپستانداران در شرایط آزمایشگاه، 

مستقل همانندسازيش سلولی توانست دستخو
قرار بگیرد و ابزاري براي ژنتیک دانان محسوب 

به دلیل فاصله فیلوژنیک بین سایر .)22(شود
موجودات مدل و انسان اغلب تعمیم نتایج از این 

یک تغییر ينتیجهسیستم به انسان ممکن نیست. 
ژنتیکی ساده در موجود مدل حتی گاهی کشنده 

پستانداران در هايسلولاست. اما استفاده از 
د بر این مشکل غلبه توانمیشرایط آزمایشگاهی 

کشت طول شرایطانسانی اولیه درهايسلولکند. 
عمر محدودي دارند و این امر با تحقیق در زمینه 

. در واقع کندمیتشکیل بافت و ترمیم مخالفت 
کامل براي طوربهانسانی هايسلولبسیاري از 

و شوندمیرشد در شرایط آزمایشگاهی سازگار ن

طبیعی هايبافتبه دسترسقابلهايروشفقدان 
با اهمیت در زمینه سؤالاتوژیک بسیاري از و پاتول

تکوین انسان و پاتوژنز بیماري را خارج از دسترس 
. راه غلبه بر این مشکل چیست؟ دهدمینشان 
هايجنینبنیادي جنینی انسانی که از هايسلول

:In Vitro Fertilization(اضافی در کلینیک
IVF( داراي قدرت تکثیر نامیرا از شوندمیجدا

يهمهد   به توانمیلول پرتوانی هستند که س
. )23،24(داخل بدن تمایز پیدا کنند هايسلول
انسانی به محققین اجازه جنینیبنیاديهايسلول

انسان را از طریق ياولیهتا تکوین دهدمی
پیشبهتمایزي در شرایط آزمایشگاهی هايروش

گاسترولاسیون و ترمیم بافت را يجنبهبرند. که ب
. و آنالیز ژنتیکی تک بلاستومر کنندمیبازسازي 

ژنتیکی را با هايبیماريهاجنیننشان داد که 
از جنین بردارينمونهو کنندمیخود  حمل 

بدهد به دسترا بنیاديهايسلولد رده توانمی
اما .)25(تک ژنی باشدهايبیماريکه مدل 

از تريپیچیدهالگوي ژنتیکی هابیمارياکثریت 
و در این مخزن گنجانده دهندمیتوارث را نشان 

براي ایجاد کشت ردیابیقابلیک روش .شوندمین
بنیادي پرتوان از افراد بیمار است هايسلولنامیرا 

تحقیقات در زمینه بیماري را تسهیل تنهانهکه 
ی را براي بلکه همچنین یک اساسکندمی

و داروهاسلولی اتولوگ و غربالگري هايدرمان

)20(دل هاي موشی بیماري آسیب زایی اسکلرودرمی در انواع م-2جدول 
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هاينقصاجتناب از رد سیستم ایمنی و تصحیح 
.کندمیژنتیکی پیش از ترمیم بافت ایجاد 

هسته سلول سوماتیکریزيباز برنامه
بنیادي پرتوان هايسلولیک راهکار براي تولید 

حاصله از بیماران انتقال هسته سلول سوماتیک
)SCNT: Somatic Cell Nuclear(Transfer(

که است. در این تکنیک نشان داده شد
د هسته سلول دهنده توانمیسیتوپلاسم اووسیت 

کند. کشف ریزيبرنامهرا به وضعیت پرتوانی باز 
ند از هسته سلول سوماتیک توانمیاینکه حیوانات 

ایجاد کرد هاذهنرا در ايجرقهشوند سازيشبیه
ي هاکنندهتعیینجام منجر به شناخت که سران

علاوه بر .)26(گردید ریزيباز برنامهسیتوپلاسمی 
از ) :StemEmbryonicES(هايسلولآن 

بلاستوسیست با انتقال هسته سلول سوماتیک 
حاصل از تکنیک ESهايسلول.)27(تولید شدند

Nuclear Transfer(Embryonicانتقال هسته
StemNTES:( در شرایط آزمایشگاهی نشان

سلولی هايدودمانبه شدنتبدیلدادند که توانایی 
و عضله قلبی را مختلف از جمله نورون، خون

تکنیک انتقال هسته اجازه کهآندارند. به دلیل 
ژنتیکی طوربهکه دهدمیرا ESهايسلولایجاد 

همسان با فرد بیمار باشند به این تکنیک 
Therapeutic(درمانیسازيشبیه cloning ( نیز

روشی که یک امکان .)28(گرددمیاطلاق 
براي درمان انبوهی از مشکلات توجهجالب

قلبی و عروقی، خونی، هايبیماريپزشکی از قبیل 
.)29(دهدمیپارکینسون، آلزایمر و دیابت 

سوماتیکسلولریزيباز برنامهجهتدرمطالعات
تولیدموفقیتدررااينتیجههیچانسان

درعموماًهاسلولونداشتانسانیبلاستوسیست
.)30(شدندمیمتوقفسلولی8تا4مرحله

بنیادي جنینی هايسلولرده 
سلولتکیک شاهد اولیه دیده شد که عنوانبه
ترتوما پرتوان هستند و قادرند هاياز سلولتنها 

ایجاد .)31(اصلی را تولید کننديزایندهسه لایه 
ESو)32(ی توسط کافمن موشESهايسلول

توانست پیشرفت )33(انسانی توسط تامپسون 

مفهومی و ابزاري ارزان را براي کشف عوامل باز 
کننده و ایجاد سلول بنیادي پرتوان ریزيبرنامه

حاصل از ESهايسلولالقایی فراهم کند. 
بلاستوسیست پستانداران، توانایی رشد را با حفظ 

ه زایا دارا وضعیت پرتوانی و نیز تمایز به سه لای
منجر به انتظاراتی شد هاویژگیاین .)32(هستند

ممکن است براي درك hESهايسلولکه 
مکانیسم بیماري، غربالگري داروها، و حتی درمان 

مختلف از جمله دیابت، آسیب نخاعی هايبیماري
انسانی هايجنینو غیره ... مفید باشند اما کاربرد  

اخلاقی مواجه شد  هايبحثبا کهاینعلاوه بر 
.)29(مشکلات رد پیوند را نیز  به همراه داشت

یک راه براي غلبه بر این موضوع تولید سلول 
خود بیمار بود. هايسلولمستقیم از طوربهپرتوان 
انسانیژنتیکیبیماريهايمدلازخیلیاگرچه

درهاآنامااندشدهگزارشhESکاربردبا
مکانیسمدركبرايیاداروهاغربالگري

ژنتیکیريبیماتحتمولکولیپاتوفیزیولوژي و
به اما مشکلات تکنیکی در شدندمیبرداريبهره

متعاقب hESهايسلولآوردن و حفظ رده دست
روش تشخیص ژنتیکی پیش از لانه گزینی

)Preimplantation genetic diagnosis: PGD( یا
روش )Gene targeting(ژنگیريهدف

و به اي ترتیب .)34(کندمیجایگزینی را پیشنهاد 
در مطالعات گذشته نشان داده شد که تخمک 

ند توانمیESمحتواي فاکتورهايو بارور نشده
توانی یا پرتوانی را به سلول سوماتیک اعطا همه
.)35(کنند

بنیادي پرتوان القاییهايسلول
، تاکاشی و یاماناکا با فرض اینکه 2006در سال 
ESبا اهمیت در حفظ هویت سلول فاکتورهاي

ند نقش حیاتی را در القا پرتوانی در سلول توانمی
فاکتور منتخب در 4سوماتیک ایفا کنند، با کاربرد 

و Oct 4 ،Sox2 ،Klf4شاملحفظ عملکرد پرتوانی
c-Mycهاي رتروویروسی، و به کمک وکتور

پرتوانی، القا و سويبهتوانستند سلول سوماتیک را 
بازهايسلولکنند. این ریزيبرنامهباز 
ییالقا، سلول بنیادي پرتوان شدهریزيبرنامه

)InducedPluripotent Stem Cell: iPSc (نامیده
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مختلفی با هايبیماريو تاکنون نیز )36،37(شد 
اختصاصی فرد بیمار iPSهايسلولاستفاده از 

خطر ایجاداما ؛ )38()3جدول(اندشدهسازيمدل
وکتورهايموتاسیون و تشکیل تومور به کاربرد 

به هايژن(مثل هاژنرتروویروسی و الحاق ترانس 
به ژنوم )ریزيبرنامهباز فاکتورهاييآورندهرمز در 

نسبت داده شده است iPSمیزبان در طی تولید 
هرچند بسیاري از شواهد امروزه وجود دارند .)39(

خطربیوکتورهايبا استفاده از اندتوانستهکه 
بدون الحاق عوامل ژنتیکی بیگانه به داخل ژنوم 

را تولید نمایند و از این iPSهايسلولمیزبان 
و تومورزایی را به زاییجهشند خطر توانمیطریق 

هاي یروسحداقل رساند. براي مثال کاربرد آدنوو
داریناپاپلاسمیدي وکتورهايغیر الحاق شونده و 

)plasmid vectorTransient()40،41(،
)43،44(ترانسپوزونو)42(اپی زومی دیپلاسم

شواهد و چندینبررسی شده است iPSدر تولید 
هايپروتئیننیز براي کاربرد متقاعدکننده

که )46(یا عوامل دارویی مشخص )45(نوترکیب 
در را القا کنند، ریزيباز برنامهند روند توانمی

مهم این است که آیا به سؤالاست. دسترس
هايسلولایه ژنتیکی بر پهايبیماريهايمدل

هايمدلنیاز داریم؟ آیا بنیادي پرتوان انسانی
هايسلولند با توانمیژنتیکی انسانی نهايبیماري

اولیه از بیماران یا توسط انتقال ژن در رده سلولی 
انسانی نامیرا تغییر شکل یافته ایجاد شوند؟ آیا 

گیريهدفحیوانی با جهش به صورت هايمدل
یافتهجهشخودخودبهیا نژاد موشی ژنی

مدل بیماري اسکلرودرمی در عنوانبهند توانمین
توجه به اینکه تظاهرات بالینی بانظر گرفته شوند؟

براي آسیب ژنتیکی یکسان بین انسان و حیوانات 
و محدودیت مدل ممکن است متفاوت باشد

از فرد بیمار و موردنظرهايسلولدسترسی به 
براي آمدهدستهبکافی نبودن مقدار سلول 

بنیادي پرتوان انسانی هايسلولمطالعات بالینی،
اختصاصی خود بیمار هايژنمزیت داشتن تنهانه

ند هویت توانمیبلکه همچنین کنندمیرا پیشنهاد 
منظور بهخود نوزایی نیز داشته باشند که این امر 

از )Limitless(نامحدودبه منبع دسترسی
مناسب است و در هر زمان فرد بیمار هايسلول

ند به هر نوع سلول حقیقی تمایز یابندتوانمی
به دلیل هاموشحیوانی، هايمدل. اگرچه از )47(

هاينیکتکتوالی یابی کامل ژنوم و ایجاد 
دستکاري ژنتیکی، موجودات مدل منتخب براي 

ژنتیکی انسانی هستند، اما هايبیماريمطالعه 
آناتومی،  فیزیولوژي و تکوین با انسان ازلحاظ

انسان هايژندر حقیقت بسیاري از متفاوتند.
ارتولوگ حقیقی در موش ندارند. بنابراین یک 

جودباوارتباط روشن بین ژنوتیپ و فنوتیپ حتی 
و ن  ابزارها مثل  ناك اوت کردن ژن تریپیچیده

به نظر غیرمحتملي ترانس ژن هاموشتولید
به . اما در دسترس بودن تکنولوژي براي رسدمی

بنیادي پرتوان هايسلولآوردن و کشت دست
هايبیماريانسانی یک ابزاري را براي  مطالعه 

.از زمانی کهکندمیژنتیکی در انسان  پیشنهاد 
ند توانمیhiPSو همچنین سلول  hESسلول 

)38(مختلفژنتیکیهايبیماريبابیمارانازآمدهبدستiPSهايسلول-3ولجد
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تکوینی القا شوند، در حقیقت مسیرهايسويبه
.)48(د بررسی شودتوانمیهر مرحله از تمایز 

گیريبحث و نتیجه
ابزاري براي درك عنوانبههاي حیوانی مدل

، اما شدندمیانسانی استفاده هايبیماريبیولوژي 
هايتفاوتاز جمله ايگونههايتفاوتبه علت 

ایی تعمیم نتایج به انسان و فیزیولوژیکی و بیوشیمی
ارزیابی صحیح آن را با محدودیت مواجهه 

مدل هايسیستمبنابراین نیاز به داشتن سازندمی
پیچیده انسانی از هايبیماريجدید جهت مطالعه 

ناپذیراجتنابجمله سیستمیک اسکلروزیس امري 
بنیادي پرتوان هايسلول.)38،49،50(است

القایی حاصله از بیماران، به علت دارا بودن 
و ژنتیک بیماري و همچنین زاییآسیبهايویژگی

هايسالتکثیر زیاد در شرایط آزمایشگاهی در 
مدلی مناسب و در دسترس  در نظر عنواناخیر به
در هاسلول، هرچند که کاربرد این شودمیگرفته 

و توسعه داروها در مراحل هابیماريسازيمدل
آینده هايسازيمدلابتدایی است  اما امید است 

بنیادي پرتوان القایی در هايسلولبا استفاده از 
، بتواند به درك بیشتري از ارتباط سلولی هابیماري

در شرایط هااندامو هابافتمتقابل بین 
نوین درمانی  هايروشآزمایشگاهی  و توسعه 
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Abstract
Scleroderma as one of the important autoimmune diseases, leads to death of endothelial cells
as of the early events of this disease. The lack of repair after the loss of endothelial cells is
observed in these patients though its cause has remained unknown. The development of
effective treatments for many rheumatoid diseases requires a better understanding of the
pathophysiological mechanisms involved in the disease. Because of physiological and
anatomical and developmental differences between human and other species, a proper
scleroderma animal model which represents all aspects of the disease has not been generated
yet. Thus, making a patient-based system to mimic a developmental defect and evaluating its
probable repair mechanism is considered as a necessity. For this reason, development of a
model system as an evaluation tool to show molecular and developmental defects and also to
explain the possible repair mechanism is deemed necessary. Like other studies using patient-
specific cell as a limitless source could provide new hope for development of novel
therapeutic approaches for patients with scleroderma.
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