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 الوراثية اضطرابات الخضاب-3

Hemoglobin Disorders Hereditary 
 :Hemoglobinopathies اعتلالات الخضاباضطرابات الخضاب الوراثية أو 

مجموعة من المتلازمات السريرية الوراثية والتي 

 الهيموغلوبين،تنتج عن اضططططططيراص ني ا ططططططينا  

 ثلاث مجموعات رئيسية: وتصنف ضمن

من سططططططلاسطططططط  العجز عن تركيب واحد أو أكثر  -1

كمطططا او الحطططا  ني  اليبيعي،الطللوبين بطططالمعطططد  

 التلاسيميا.

الهيموغلوبين مثطط   لطط  بنيوف ني سططططططلاسططططططط خ -2

 .HbSالخضاص المنجلي 

( إلى الخضططاص اللهلي HbFالعجز عن إكما  التحو  اليبيعي عند حديثي الولادة من الخضططاص الجنيني   -3

 HbA،) للخضطططاصي يشطططار إليها بالب ال الوراثي واي تشطططل  بدوراا مجموعة من الاضطططيرابات الت Hb F 

 HPFH :)Hereditary Persistence of Fetal Hemoglobin. 

 بين أكثر من نو  من اذه الاضيرابات عند الشخص الواحد. يملن أن نجد تشاركا

كلا لذلك عندما يلون  ،Autosomal Recessive ةرغ طططااذه الأمراض بانت الها كصططط ات جسطططمية تميز ت

 حتمالات الوراثية لأوولاد اي:الاإن ن Heterozygotesالأمشاج  النمط متخالفمن الدين ولا

 .لهذا المرض حملة  %50، ومصابون %25أ حال،  25%
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 التوزع والانتشار:

انتشاراً حو   monogenicإن اضطيرابات الخضطاص اي واحدة من أكثر الأمراض البشطرية أحادية المورثة 

تورث ني معظم الأحيان  الللوبين وايمن سلان العالم يحملون ط رة ضمن مورثة  %7حيث ي در أن  العالم،

 كص ة جسمية متنحية.

 منظمة الصحة العالمية أشارتحيث ، الخضاص وتلاسيميا لجزيئةتلير بنيوف  700ف أكثر من يو تحديثاً تم 

WHO: World Health Organization  أنه يولد أكثر من نصف مليون ط    2008ونق إحصائيات عام

 الخضاص.مصاص سنوياً بأحد أنماط اعتلالات 

 

 WHOوفق  المئوية المختلفة لانتشار اضطرابات الخضاب في العالم ةالنسب
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 :1Thalassemiaلتلاسيميا ا -1
 ين،الهيموغلوبا ينا  جزيئة اي مجموعة مختل ة من الاضيرابات الدموية الوراثية تتميز بعجز الجسم عن 

واذه التأثيرات تؤدف إلى انخ اض معد  تصنيع 

أ وبالتالي تنش الللوبين،واحد أو أكثر من سلاس  

ن الللوبيسلاس   بين نسبةحالة من عدم التوازن 

 . للسلسلةالملايرة  والسلاس 

 :التوزع الجغرافي 

شبه ال ارة الأوسط و والشرق المتوسطحوض البحر  ومني ة إنري يا،ينتشر المرض بشل  واسع ني كانة أنحال  

كما تشااد على نحو مت يع ني ك  المجموعات العرقية. وكما او الحا  ني ن ر  آسيا،الهندية وجنوص شرق 

أبدوا  سيمياالتلا لةحمنظراً لأن  التي كانت موبولة بالملاريامناطق الالمرض ني الدم المنجلي نإنه يتوقع شيو  

 .حماية من الإ ابة بهذا الي يلي

من حملة التلاسيميا ني العالم يوجدون ني مناطق جنوص شرق آسيا ني حين تضم ك  من  %50ي در أن كما  

 .من حملة التلاسيميا %15-10المني تين الأوربية والأمريلية نسبة تتراوح بين 

 

 العالم توزع الأنماط المختلفة لاضطرابات الهيموغلوبين في

                                                 
 بفقر دم البحر الأبيض المتوسط.تدعى سابقاً كانت  1
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 يزيولوجياً:ف 

 تؤدف المتلازمات السريرية للتلاسيميا إلى: 

  .عدم ك اية إنتاج الهيموغلوبين 

  المتوازن. بشل  غيرتراكم وحدات الللوبين 

بينما يؤدف السبب الآخر إلى إنتاج  الحجم،حيث يؤدف السبب الأو  إلى نشول ن ر دم ناقص الصباغ ناقص 

  انحلالي.ن ر دم غير نعا  لللريات الحمرال و

 :التصنيف 

هي ن ا يناعها،تصنف التلاسيميا إلى مجموعات اعتماداً على سلسلة الللوبين التي حدث خل  أو عجز ني  

أو  وذلك بسبب انخ اض إنتاج السلاس    أو غاما دلتا بيتا  أو دلتا بيتا  أو دلتا   أو بيتا  إما أل ا

  أو  أو+  أو++ اي:والي. وللن الأنماط الأكثر مشاادة على الت 

  بيتاالتلاسيميا: β-Thalassemia  

 :التلاسيميا ألفا-Thalassemia   

 حيث تحدث الأنماط الأخرى بمعدلات أق  وعند بعض المجتمعات.  

 

   :β-Thalassemia بيتاالتلاسيميا 

  يتا،بؤولة عن إنتاج سلاس  الللوبين اضيراص دموف وراثي شائع ينتج عن خل  ني تعبير المورثات المس 

 .وازن ني ا ينا  سلاس  الللوبين اذه السلاس  إلى حالة من عدم التإنتاج انخ اض  حيث يؤدف

 

  :التوزع الجغرافي 

 والشرق الأوسط ومناطق وشما  أوروباشااد التلاسيميا بيتا ضمن مجموعات عرقية مختل ة ني إنري يا ت

 %5.0ومن الأمريليين من أ   إييالي أو يوناني  %8-3ي در أن  آسيا، حيثشرق  المحيط الهادف وجنوص

 .بيتاد يحملون مورثة التلاسيميا من الأمريليين السو
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 :الفيزيولوجيا المرضية للتلاسيميا بيتا 

بالتالي عدم وإنتاج السططططلاسطططط  بيتا  انخ اضعود ال يزيولوجيا المرضططططية للتلاسططططيميا بيتا بالدرجة الأولى إلى ت

 .2لبيتا الملايرة الأخرىالسلاس   المتشللة وم دار βار السلاس  بين م د نزالتوا

ات متسططبباً ني تحيم سططلائف اللري لللشططال،أل ا الحرة إلى أذية تأكسططدية  السططلاسطط  نييؤدف التراكم الشططديد  

 .وأخيراً حدوث الموت الخلوف المبرمج نعا ،وتلون دم غير  الن ي،الحمرال غير الناضجة داخ  

حمرال وبالم اب  ني اللرية ال HbA اللهلي ية الخضاصكمإلى انخ اض  βيؤدف انخ اض إنتاج السطلاس  كما 

وإحداثه لحالة ن ص ز بأل ته الشطططديدة لأوكسططططجين والذف يتميالمتشططططل    HbFيزداد م دار الخضطططاص الجنيني 

 .(أكسجة نسيجية

 إلى ترسب الحديد ني الأنسجة.يؤدف التحيم الزائد لللريات الحمرال  قما سبإلى بالإضانة 

 

                                                 
 .1:1اي  αالمتشللة والسلاس   βالحالة اليبيعية تلون نسبة السلاس  ني  2
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 :ًوراثيا 

ط رة  200إذ و  ت أكثر من  الي رات،بها عن أنماط مختل ة من  عل ةوالاضيرابات المتتنجم التلاسيميا بيتا 

 point mutationن يية  اي ط راتوللن اذه الي رات ني معظمها  بيتا،مسؤولة عن إحداث التلاسيميا 

 .large deletionالحذف اللبيرة  من ط راتمع بضع أنماط  ،11على الصبلي  بيتاضمن مورثة الللوبين 
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 :التصنيف 

ختلانات المهمة ني الأنماط الظاارية للتلاسيميا بيتا تعتمد على عوام  عدة من بينها على الرغم من أن الا

 .طبيعة الي رة المتسببة بالمرض إلا أن حالات التلاسيميا بيتا ت سم عادة إلى الخلة والمرض

 :-Thalassemia Minorالتلاسيميا بيتا الصغرى 

ً  دعىت  ،-Thalassemia Trait بخلة التلاسيميا بيتا أيضا

 .شائعة ني مناطق مختل ة من العالمواي حالة 

ورثتي ميا بيتا الصلرى عن خل  يصيب إحدى التلاسيمتنجم 

إلى انخ اض ني مما يؤدف  11بلي الللوبين بيتا على الص

 .HbFو 2HbAني  وارت ا  ط يف HbAة الخضاص كمي

تميز ت عرضية،بيتا الصلرى لا  ون التلاسيمياما تل عادة

ب  ر دم معتد  الشدة مع  ورة دموية  ليرة اللريات 

ني  2AHbللن ارت ا  قيمة الحديد،يختلط تشخيصها ني كثير من الأحيان مع ن ر الدم بعوز  ،الصباغناقصة 

 العام  المؤكد لتشخيص التلاسيميا بيتا الصلرى. يعتبراص لخضل اللهربائي مخيط الرحلان

 
 الرحلان الكهربائي مخطط 

 

 
 المحيطية للتلاسيميا بيتا الصغرىاللطاخة 
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 -Thalassemia Major:الكبرىيتا التلاسيميا ب

واي أو  حالة من متلازمات التلاسطيميا المدروسة حيث و  ت  ،Cooley’s anemiaكولي تدعى ب  ر دم 

ني  1925عططام  Detroitني مططدينططة  Cooley العططالم للمرة الأولى من قبطط 

 وتبدلاتطحطاليطة متران طة ب  ر دم  الأمريليطة كضططططططخطامطةالولايطات المتحطدة 

 مختل ة عند الأط ا . عظمية

 إنتاجين عن المسؤولتن خل  ني كلا المورثتين التلاسيميا بيتا اللبرى عنجم ت

  .السلاس  بيتا

 

 

 ريرياً:س  

ة تبدأ أعراضطططها السطططريري شطططدة،تعرف التلاسطططيميا بيتا اللبرى حالياً بأنها أكثر أنوا  اضطططيرابات الخضطططاص 

  تلخيص أام تظاارات المرض كما يلي: نالعمر ويملمن هر السادس بعد الشبالظهور 

 ني التيور الجسمي والجنسي.تأخر  -1

 أامها:عظمية مختل ة بسبب نرط نشاط الن ي تبدلات  -2

   واتسطططا   (العظم الجبهي والجدارفتضطططخم ال ك العلوف وتبارز  ;السطططحنة السطططنجابيةتبارز الوجنتين

 المسانة بين الص ائح العظمية للجمجمة.

  لصورة الشعاعية للجمجمة.أو ال رشاة أو وبر ال ن ذ ني ا رمنظر الشعظهور 
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 طحالية قد تلون عرطلة وتسبب أعراضاً انضلاطية.ضخامة  -3

 قلبية بسبب ن ر الدم المزمن.ضخامة  -4

 منها:  مختل ةمضاع ات  -0

  مرالحيم المزمن لللريات الحن التالناجم ع البيليروبينتشل  الحصيات الص راوية بسبب زيادة. 

  رياس إلى يد ني البنليؤدف ترسب الحد  ك  نسطيج ىالمختل ة علوتبعاته  الأنسطجة تراكم الحديد ني

 (.أما الترسب ني اللبد نيؤدف إلى تلي ه...... السلرف،الدال 

 خبرياً:م 

 :اي ي التلاسيميا بيتا اللبرىمن أام العلامات المخبرية التي تشااد نإن 

 .MCV،MCH، MCHC( مع تناقص ني المشعرات الدموية 4g/dL-3الخضاص الدموف  تناقص  -1

اللياخة الدموية المحييية كريات حمرال  طططليرة الحجم ناقصطططة الصطططباغ مع وجود بعض اللريات تبدف  -2

 الحمرال. لرياتالحمرال الهدنية بالإضانة إلى شذوذات أخرى ني ال

 
 المحيطية للتلاسيميا بيتا الكبرىاللطاخة 

 

 معتدلة ني الشبليات.زيادة   -3

 البيليروبين غير المباشر.رت ا  ا -4

 حديد المص  وال يريتين.ارت ا   -0

د ني شدي  للخضاص: ارت االرحلان اللهربائي يبدف  -6

، HbF =85-90% ،2HbA >6%جنيني الخضطططاص ال

HbA:5-1%. 

 .DNAيعتمد التشخيص المؤكد على تحلي  الـ  -7
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 المعالجة:

الجته ت وم مزمن لهذا نإن مع دم شديد   رب تتسببالتلاسيميا بيتا اللبرى  للوننظراً 

 على:

وذلك للح اظ على مسططتويات م بولة من  ملسططولة حمرال ركازة كرياتن    -1

لشديد لملانحة ن ر الدم ا (يوم 35-25تلرر اذه العملية ك  ،  الهيموغلوبين

وتجنطططب  وبطهطططذا يملن التخ يف من أعراض ن ص النمو وتطططأخر البلوغ

 التشواات العظمية ونرط نشاط اليحا .

 بهدف إن اص الحاجة لن   الدم. اليحا ستئصا  ا -2

( Desferoxamin  IV، IM، SC يستخدم عادة مركبالحديد  استخلاص  -3

 IM=1000mg ) SC1000-2000mg/h  )IV= 15mg/Kg/h) 

لتجنطب حطدوث نرط حمط  الحطديد وإب ائه ضططططططمن الحدود اليبيعية والحيلولة 

  دون ترسبه ني الأنسجة.

ويتم ذلك بن   ن ي العظم من شططخص سططليم الن ي: واو العلاج الشططاني ر  ز -4

 ومتيابق نسيجياً مع المريض.

لحملة التلاسططططططيميا بيتا عند الأنراد الم بلين على المبلر التشططططططخيص سططططططاام  -0

 ني التخ يف من ولادة أط ا  مصابين بالتلاسيميا أل ا اللبرى.الزواج 
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  :-Thalassemiaلتلاسيميا ألفاا

اي مجموعة من الاضيرابات الجسمية الصاغرة الناتجة عن ن ص أو غياص ني إنتاج سلاس  الللوبين أل ا  

 .الضرورية لتشلي  الخضابات السوية

  :التوزع الجغرافي 

الأكثر شيوعاً  Hereditary of Hemoglobinopathiesتعد التلاسيميا أل ا من عيوص الهيموغلوبين الوراثية 

 وال لبين والصين وبعض دو  البحر الأبيض ،نهي واسعة الانتشار ني إنري يا وجنوص غرص آسيا ،ني العالم

كما أظهرت دراسة لشبلة الأبحاث التلاسيميا السريرية  السعودية،المتوسط والدو  العربية كالممللة العربية 

TCRN :Thalassemia Clinical Research Network  من المصابين بالتلاسيميا أل ا ام  %85أن

 .آسيويون

 لاسيميا ألفا:الفيزيولوجيا المرضية للت 

تتميز التلاسيميا أل ا بن ص إنتاج سلاس  الللوبين أل ا مما  

 الوراثي،يؤدف إلى اضيرابات دموية تعلس شدة الخل  

ويتعلق ظهور الأعراض السريرية نيها بعدم ك اية إنتاج 

 وتراكم وحدات الللوبين بيتا و/أو غاما. الهيموغلوبين،سلاس  

 Hمتراكمطططططة الخضطططططاص تشطططططل  وحطططططدات الللطططططوبين بيتطططططا ال

 4)  نططططططي حططططططين يتشططططططل  الخضططططططاصBart's   4γ مططططططن )

و الخضططططططاص  Hالخضططططططاص إن  ،تططططططراكم الوحططططططدات غامططططططا

Bart's   اططططي عبططططارة عططططن جزيئططططات رباعيططططة البنيططططة غيططططر

ويططططططة تترسططططططب داخطططططط  الأرومططططططات واللريططططططات الدم ،ثابتططططططة

 .الحمرال مؤدية إلى انحلالها

ويعبر عن  16( تتوضعان على ك  نسخة للصبلي 2( و 1وبين  ني الحالة اليبيعية يمتلك ال رد مورثتي غل

وبالرغم  ،96%بنسبة تتجاوز ( بالتتالي الوراثي2( و 1ك  من  تتيابق  ،12/12ذلك بالنمط الوراثي 

وبنالً على ما ذكر نإن  ولهذا السبب أل ا،من السلاس   %75تعد مسؤولة عن إنتاج  2ذلك نإن المورثة من 

( mutationأو ط رة  deletion ص ني إنتاج السلاس  أل ا يعتمد على نمط الخل  الوراثي  خبن درجة الن

 .1أو  2وعدد المورثات أل ا المصابة، وأخيراً نيما إذا كانت الإ ابة بالمورثة 
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  ً  وراثيا

  طططططا، الأو  يتميطططططز بليطططططاص مطططططورثتي أل طططططاانطططططاا نميطططططان مطططططن الاضطططططيراص الطططططوراثي نطططططي التلاسطططططيميا أل

/ --)o    والثطططاني بليطططاص مورثطططة أل طططا واحطططدة ن طططط إمطططا بطططالخبن/- )+   أو بطططالي رة/ T) يشطططير ،

 انا إلى الجينة أل ا المصابة بالي رة وليس بالحذف واذا مختلف من الناحية الوراثية. Tالحرف 

ني حين تلون الي رات الن يية وط رات  ،1و  2لجينات من حالات التلاسيميا أل ا إلى حذف ني ا 95%تعود 

 ً  .المني ة المنظمة نادرة نسبيا

تمتلك التلاسيميا أل ا الناجمة عن ط رات غير حذنية تأثيرات أكثر شدة على عملية التعبير المورثي والنمط 

ر إذ أن معظم الي رات غي ،أل االدموف الظاارف من التلاسيميا أل ا الناجمة عن حذف لمورثات م ردة للللوبين 

بالإضانة إلى ذلك نإنه  ، 1والتي يتم نسخها والتعبير عنها بمستويات أعلى من المورثة   2الحذنية تصيب 

 1بسبب الحذف ني حين لا تحدث زيادة ني نسخ    2عندما تليب المورثة  1يزداد التعبير ونسخ المورثة 

 التي تعيلت بالي رة. و  2للتعويض عن غياص نعالية المورثة 

 :التصنيف 

  تتألف متلازمات التلاسيميا أل ا سريرياً من أربعة أنماط:

 .Silent Carrierالحام  الصامت  -1

 .-Thalassemia Minorأو -Thalassemia Traitخلة التلاسيميا أل ا أو التلاسيميا أل ا الصلرى  -2

 .H :Hemoglobin H Diseaseدال الهيموغلوبين  -3

 .Hydrops Fetalisنيني الخزص الج -4
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 الأنماط الظاهرية والمظاهر السريرية للتلاسيميا ألفا

 الاسم الشائع

Common name 

 

 تسميات أخرى

Other nomenclature 

 

 الوراثيات

Genetics 

 

ود مرض سريريوج  

Clinical disease 

 

 

 الحامل الصامت

Silent Carrier 

-/ 

+-thalassemia 

heterozygote 

-thalassemia-2 

heterozygote 

 غلوبينط رة تؤثر على مورثة 

م ردة على نسخة وحيدة  أل ا

 16للصبلي 

 لا

خلة التلاسيميا ألفا أو 

 التلاسيميا ألفا الصغرى

-Thalassemia 

Trait 

-Thalassemia 

Minor 

-/- 

+-thalassemia trait 

-thalassemia-2 

homozygote 

trans -thalassemia 

trait 

دة م ر غلوبين أل احذف لمورثة 

 16على نسختي الصبلي 
 لا

خلة التلاسيميا ألفا أو 

 التلاسيميا ألفا الصغرى

-Thalassemia 

Trait أو 

-Thalassemia 

Minor 

--/ 

o-Thalassemia trait 

-thalassemia-1 

heterozygote 

cis -thalassemia 

trait 

حذف لمورثتي الللوبين  أل ا 

 16على نسخة وحيدة للصبلي 
 لا

 Hداء الهيموغلوبين 

Hemoglobin H 

Disease 

--/- 

Compound 

heterozygote for +- 

Thalassemia- oand  

 الللوبين أل احذف لمورثتي 

 16حيدة للصبلي على نسخة و

بالإضانة إلى حذف لمورثة 

م ردة على النسخة  غلوبين أل ا

 16الأخرى للصبلي 

 متلير

التلاسيميا ألفا الكبرى أو 

الخزب الجنيني مع 

 Bart'sالخضاب 

Alpha-Thalassemia 

major 

Hydrops Fetalis 

with Hb Bart's 

--/-- 

Thalassemia-0 

-Thalassemia-1-

homozygote 

لمورثتي الللوبين  أل ا حذف 

 16على كلا نسختي الصبلي 
 نعم
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 :Silent Carrierالصامت الحامل  -1

 .( -/، وتنجم عن حذف لمورثة غلوبين أل ا واحدة  الأمشاجمتلايرة  Thalassemia-+عرف بـ ي

 :التوزع الجغرافي 

من سلان تايلاند و  %12حيث ي در أن  ،والصين وال لبينتعد اذه الحالة شائعة ني مناطق جنوص شرق آسيا 

 ،(/-من سلان تايون يحملون النمط الوراثي   %4,5الصينيين و  من %0.5و  ماليزيا،من سلان  11.7%

 .د بهذا النمط من التلاسيميا أل امن الأمريليين السو %28اص يصحين ني 

 :ًسريريا 

ة نهي لا تبدف أية أعراض سريري العائلية،الدراسة  يعد الحام  الصامت حالة حميدة تلشف  دنة لدى عمليات

 . تشرف بدوراا على إنتاج السلاس   واحدة يب ي على ثلاث مورثات  لأن حذف مورثة 

 :ًمخبريا 

والـ  MCVتتضمن الصورة الدموية عند الحام  الصامت قيم تعداد طبيعية مع انخ اض ط يف ني قيم الـ  

MCH . 

( عند الولادة، وللن رحلان الخضاص يلون Bart's  1-2%يلاحظ وجود نسبة ضئيلة من الهيموغلوبين  

 ولهذا السبب كثيراً ما يختلط تشخيصه مع ن ر الدم بعوز الحديد. البالغ،طبيعياً عند 

 .DNAيعتمد التشخيص المؤكد على تحلي  الـ 

 :-Thalassemia Minorالتلاسيميا ألفا الصغرى: -2

أو  -/- )+  شاجمتدعى أيضاً بخلة التلاسيميا أل ا واي تنجم عن غياص أو حذف مورثتين أل ا متماثلة الأ 

 . /-- )0  شاجمالأمتخال ة 

 لتوزع الجغرافي:ا 

مططططن  %30-20إن خلطططة التلاسطططيميا أل طططا اطططي حالططططة شطططائعة نطططي دو  جنطططوص شططططرق آسطططيا حيطططث ي طططدر أن 

مطططن  %2.5يحمططط   اكمططط ،(/--مطططنهم يحملطططون الطططنمط الطططوراثي  %4.3  بهطططا التايلانطططديين مصطططابون 

 .من سلان تايون النمط الوراثي ذاته  %6.1من الصينيين و %4.5 و الماليزيين 

ني حين يعد النمط  %3 السود بنسبةشائعة عند الأمريليين  -/- )+تعد التلاسيميا أل ا متماثلة الزيجوت  

 أل ا الصلرى نادراً لديهم.  الوراثي الآخر من التلاسيميا
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 :ًسريريا 

حلي  ويتعذر تمييز ك  منهما عن الآخر إلا بت الصلرى،تتشابه الموجودات السريرية لللا نميي التلاسيميا أل ا 

 ضمن مخابر خا ة. DNAالـ 

 :ًمخبريا 

كمطططا تطططنخ ض مسطططتويات الهيموغلطططوبين إلطططى  والصطططباغ،يتميطططز المطططرض ب  طططر دم بسطططيط نطططاقص الحجطططم  

ويشطططلو المطططريض نطططي بعطططض الأحيطططان مطططن ن طططر دم خ يطططف مططططع  المرجعطططي،حطططدود الطططدنيا مطططن المجطططا  ال

طبيعيطططة أو ارت اعهطططا  RDWقطططيم  يلاحطططظ ب طططالكمطططا  ،L12105.5/ارت طططا  تعطططداد اللريطططات الحمطططرال إلطططى 

كمططططا تظهططططر دراسططططة  الططططولادة،( عنططططد %20-2بططططين   Bart's قططططيم الهيموغلططططوبينتتططططراوح  جزئططططي،بشططططل  

واخطططتلاف بسطططيط Target cellادنيطططة المحيييطططة وجطططود كريطططات حمطططرال  طططليرة مطططع خلايطططا اللياخطططة 

 .piokilocytesبالشل  

 

 

 الاختلافات الشكلية للكريات الحمراء في التلاسيميا الصغرى:

 الهدفية  الخلايا-3المحبة للقلوية  الترقطات-2 الاختلاف الشديد بالشكل والحجم -1

 

ولهذا السطططبب نإن تشطططخيص المرض يلون من خلا  دراسطططة جيدة  البالغ،عند يلون رحلان الخضطططاص طبيعياً 

مع ن ي الإ ططططابة بخلة التلاسططططيميا بيتا ون ر الدم بعوز الحديد. ويب ى تحلي  الـ  الدموية،للياخة والمشططططعرات 

DNA او المشخص الأكيد للمرض. 
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   :H :Hemoglobin H Diseaseداء الهيموغلوبين  -3

سيا يعد شائعاً ني جنوص شرق آ مختل ة،  الشدة من التلاسيميا أل ا ينجم عن اضيرابات وراثية و شل  معتدا

كما يعيش آلاف المصابين بهذا الدال ني مناطق الشرق الأوسط وحوض المتوسط وشما   الصين،وجنوص 

 أمريلا.

ة عن حذف لثلاث حيث ينجم المرض عاد وحيدة،مورثة غلوبين أل ا  Hيمتلك مرضى دال الهيموغلوبين 

 deletional Hb Hالحذني  Hويعرف اذا النمط من الاضيرابات بدال الهيموغلوبين  أل ا،مورثات غلوبين 

disease،  ةكي ر-ت عي  الثالثة بسبب الي رات  وعدم ني حين يدعى حذف مورثتي الللوبين أل ا Hb 

Constant Spring  ط رة أوQuong Sze-الهيموغلوبين  بدالH لحذني غير اnondeletional Hb H 

disease،  من مجمو  مرضى الهيموغلوبين  %20 به حواليوالذف يشل  المصابونH ص شرق آسياني جنو 

 

حيث المورثات  الأعلى،والتي تشمل الخبن أو الطفرة. يشاهد النمط الوراثي للأبوين في  Hطريقة وراثة مختلف أشكال الهيموغلوبين 

والمورثات ألفا الطافرة عبارة عن مستطيلات مخططة. يشاهد النمط الوراثي للأولاد في  فارغة،مستطيلات ألفا السوية عبارة عن 

 الأسفل 
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 :ًسريريا 

لوبين دال الهيموغ وبينت أنللن الدراسات الحديثة أثبتت العلس  عرضي،كان يعت د أن اذا المرض لا  ساب ا  

H  اليحاليةدرجة من الضخامة  دم معمن ن ر  يعاني معظم المصابون به ،حميداو اضيراص غير.  

على  واذا ما يؤثر للمرض،تزيد التليرات ال يزيولوجية التي تيرأ خلا  الحم  من شدة الأعراض السريرية 

عند الحوام  يؤدف إلى ارت ا  معدلات  Hحيث أكدت الدراسات أن وجود دال الهيموغلوبين  الحم ،نتائج 

 ود مع الحد من تيور الأجنة.وانخ اض وزن المول الخداجة،

 :ًمخبريا 

واططذا يعود إلى عططدم ثبططات جزيئططة  الشططططططططدة،ن ر دم انحلالي معتططد   Hيبططدف مرضططططططى دال الهيموغلوبين 

كمطا يلاحظ ميط  عند اؤلال  الطدوران،ممطا يؤدف إلى سططططططرعطة تحيم اللريطات الحمرال ني  ،Hالهيموغلوبين 

السططططططريع ني حا  التعرض لن س الأدوية التي تتسططططططبب ني انحلا  الدم عند المرضططططططى المرضططططططى للانحلا  

 .G-6-P-D: Glucose-6-Phosphate-Dehydrogenaseالمصابين بعوز خميرة 
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 Hالأدوية الواجب تجنبها عند مرضى داء الهيموغلوبين 

 Antimalarialمضادات الملاريا 

Primaquine* 

Chloroquine* 
*Reduced Doses Can Be Given Under Sur 

Veillance If Necessary 

Hydroxychloroquine Sulfate 

 Tuberculosis Drugsالس  مضادات 
Isoniazid 

Rifampin 

 Sulfa Drugsالسل ا مركبات 

 

Sulfacetamide (Eye Drops) 

Sulfanilamide 

Sulfamethoxazole 

( Gantanol) 

Sulfapyridine 

Sulfasalazine 

(Salicylazosulfapyridine) 

Sulfisoxazole (Gantrisin) 

Dapsone 

 Analgesics مسلنات الألم  

 

Aspirin* 

*Acetaminophen Safe As An 

Alternate 

Phenacetin* 

*Moderate Doses Probably Safe 

Acetanilide 

 Otherمضادات جرثومية أخرى 

Antibacterial 
 

Nalidixic Acid (Neggram) 

Nitrofuratonin (Furadantin) 

Furazolidone (Furaxone) 

Chloramphenicol 

ß-Aminosalicylic Acid 

Ciprofloxacin 

Doxycycline 

 Folic Acid Antagonists Pyrimethamine ال وليكضواد حمض 

 Miscellaneousمركبات أخرى 

 

Vitamin K Analogues* 

*1mg Menadiol Ok Parenterall Y 

Phenazopyridine 

(Pyridium) 

Toluidine Blue (A Dye) 

Methylene Blue (A Dye) 

Trinitritoluene (Tnt) 

Quinidine Gluconate 

Naphatalene 

 Fava Beans ال و      Foodالأغذية 

 

 



 كلية الصيدلة

 الدمويات                                                                                             جامعة حماة                         

 سادسةالمحاضرة ال                                                                                                                                   

19 

 

 

ر الذف يحتم الأم ،والإنتانات والحم الحمى  الانحلالية بتأثيربالإضانة إلى ذلك نإنه يملن أن تتحرض النوبات 

إذ يملن  صنع،التإلى نشول نوبات شديدة من عسر Parvovirus B19بـ كما ي ود الإنتان  الدم،الحاجة لن   

لهذه الحالة أن تسبب تأخراً ني النمو خلا  مراح  الي ولة مع نرط حم  حديد عند الباللين بلض النظر عن 

التالي  ويلخص الشل  غدية،واذا بدوره يملن أن يتسبب بحدوث أذية كبدية قلبية  دم،وجود قصة ساب ة لن   

 .Hالآلية ال يزيولوجية المرضية لدال الهيموغلوبين 

 

 

  Hالفيزيولوجيا المرضية لداء الهيموغلوبين 
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مع ارت ا  معتد  بالشططططبليات  g/ dL 10-7 بين Hتتراوح قيمة الخضططططاص عند مرضططططى دال الهيموغلوبين 

Reticulocyte المباشر.  غيرالبيليروبين و 

م بالشل  مع اختلاف اا الصطباغ،تظهر دراسطة اللياخة المحيية وجود كريات حمرال  طليرة الحجم ناقصطة 

ضطططططمن اللريات الحمرال بعد حضطططططنها مع أزرق اللريزي   Hوالحجم، كما تظهر مشطططططتملات الهيموغلوبين 

. يؤكطد التشططططططخيص عادة برحلان الخضططططططاص الذف يبدف وجود Brilliant Cresyl Blue (BCB)اللَمطا  

من الحالات  %10ني Bart's لوجود الهيموغلوبين بالإضطططططانة %40-2بم دار يتراوح بين  Hالهيموغلوبين 

                                ن ط.

 

 (a )                                                                                        (b) 

a –  لطاخة دموية لداء الهيموغلوبينH ف بالشكل ووجود الخلايا وجود كريات حمر ناقصة الحجم والصباغ بشدة بالإضافة لاختلا تبين

 .Hيؤدي لظهور مشتملات الهيموغلوبين  BCBاختبار حضن الكريات الحمر مع  (b)الهدفية. 
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  المعالجة:

ملغ/اليوم نظراً 1تتضمن إعيال حمض ال وليك بجرعة  الأولى،داعمة بالدرجة  Hعالجة دال الهيموغلوبين م

قاية من حدوث عوز حمض ال وليك عند اؤلال المرضى ، كما ينبلي تجنب لزيادة استهلاا ال ولات وبالتالي الو

 إعيال الأدوية والمركبات المؤكسدة.

الحذني ذوف النمط غير  Hيحسن استئصا  اليحا  عادة ن ر الدم الشديد عند مرضى دال الهيموغلوبين  

nondeletional HbH   disease وخا ة ني  المبلرة،ل توة وي ض  أن نلجأ إلى اذه العملية ني مراح  ا

واتخاذ الاحتياطات والتدابير  وقائية،وعندئذ يستيب إعيال  ادات حيوية  الدم،الحالات المعتمدة على ن   

 للوقاية من الإنتانات.

يلون الخثار شائعاً عند مرضى التلاسيميا بعد استئصا  اليحا  إذ يملن أن يص  تعداد الص يحات لديهم إلى  

3000/ mm2000 -1000000  ملغ/اليوم من الأسبرين عند  85ولهذا السبب نإنه يستيب إعيال جرعة

المرضى الذين يعانون من ارت ا  ني الص يحات  أو يملن اللجول إلى مضادات التخثر الأخرى عند المرضى 

يورة خب الذين لديهم قصة خثار سابق أو عوام  خيورة مرت عة. أما الحوام  نينبلي زيادة الااتمام بهن بسب

 .eclampsia-pre 3قب  الإرجاج الحملي وحالات مال  ر دم شديد  تعرضهن

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                                                 
للحمل يتميز بحدوث وذمة يليها ارتفاع في التوتر الشرياني ثم بيلة ما قبل الإرجاج الحملي: اضطراب خاص بالحوامل يحدث بعد الأسبوع العشرين  - 3

 .آحينية
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 : Hydrops Fetalisالجنيني الخزب  -4
 

غياص كام  ني المورثات أل ا مما ي ود إلى عدم  وينجم عن ،thalassemia0  Homozygousأيضاً دعى ي

 . (--/--)إنتاج السلاس  أل ا 

كما سجلت بعض الإ ابات ني شعوص البحر الأبيض  شرق آسيا وجنوص الصينينتشر المرض ني جنوص 

 أمريلا.وشما   ،المتوسط

 
 الفيزيولوجيا المرضية للخزب الجنيني

 :ًسريريا 

يموت الأجنة الذين يعانون من الخزص الجنيني داخ  الرحم أو بعد الولادة مباشرة بسبب ن ر الدم الشديد داخ  

 الرحم.

الأجنة المصابين خلا  الثلث الأو  من الحم  حيث تتضخم الحجرة ال لبية و يزداد نتاج يتيور ن ر الدم عند 

ً ذلك لزيادة المشعر ال لبي   CTR :Fetal 4 الصدرفال لب لمعاوضة ن ر الدم ون ص الأكسجة مؤديا

Cardiothoracic Ratio. 

                                                 
 من عرض الصدر.  %50واو مشعر خاص ل ياس عرض ظ  ال لب على  ورة الصدر البسيية وتبلغ قيمته اليبيعية  : CTRالمشعر ال لبي الصدرف  -4
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نرط ضلط الدم  ،anemia ن ر دم ،toxemiaيعرض الحم  بجنين خزبي الأم لمخاطر كبيرة كتسمم الدم 

hypertension،  الولادة بسبب  ونزف بعدخير ولادة مبلرة

ين نبالإضانة لمضاع ات أخرى تعزى لحجم الج المشيمة،تضخم 

  .كزيادة خير الولادة ال يصرية

يظهر التصوير بالأمواج نوق الصوتية وخا ة خلا  الثلث 

 ،الجلدوذمة ني ال روة وتحت  ال لب،الأخير من الحم  تضخم 

ني اللبد واليحا  واللدتين  ضخامة، وتامورفانصباص جنبي 

 5موه السلى الرحم،تراجع النمو داخ   اللظريتين،

polyhydramnios 6ني بداية الحم  أو قلة الصال oligohydramnios  ني آخر الحم. 

 

  CTRتحديد قيمة

Aيعية لـ: قيمة طب CTR (0.48في الأسبوع العشرين للحمل ) 

Bقيمة شاذة لـ : CTR (0.65في الأس ) للحمل عند جنين خزبيبوع العشرين 

 

                                                 
( ويعت د أن ضخامة المشيمة وسعة سيحها يلعبان دوراً cm 31000الوسيية   يمة ال cm 32000عن  الأمنيوسيواي زيادة كمية السائ   موه السلى: -5

 ني الإمراض. 

 واي حالة تنتهي غالباً بموت الجنين.  cm -300 3500قلة الصال: ويعرف بأنه ن ص ني كمية السائ  ني نهاية الحم  عن  -6
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بإيصا   Hb Portland  (2 γ2) :كما ي سر استمرار الجنين حياً حتى الثلث الأخير للحم  ب يام الهيموغلوبين

 .Hb Fني الأوكسجين لأونسجة عوضاً عن الهيموغلوبين الجني

 مخبرياً: 

وتلون اللريات الحمرال ناقصة الحجم والصباغ مع  g/dL 10-4يتراوح ايموغلوبين الحب  السرف بين  

اختلاف شديد بالشل  والحجم، ووجود كريات حمرال منوّاة وزيادة ني الشبليات. يبين رحلان الخضاص وجود 

 :Hb Portlandبين من الهيموغلو%20 و Hb Bart'sمن الهيموغلوبين  %80نسبة 

 (2 γ2). 

 

 

 لطاخة دموية للتلاسيميا ألفا الكبرى )خزب جنيني( بعد الولادة

 تبين وجود كريات حمراء ناقصة الصباغ بشدة بالإضافة لتعدد الاصطباغ والعديد من الأرومات الحمراء

 

 

 

 

 


