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 مقدمةintroduction: 

الكرٌات  ٌاةتشمل فاقات الدم الانحلالٌة عدداً كبٌراً من الأمراض تختلؾ فً أسبابها وإمراضها وأعراضها إلا أن شٌباً واحداً ٌجمع بٌنها هو قصر ح -

 .الحمر فٌها

 :وقد ٌكون من المفٌد أن نذكر الملاحظتٌن الآتٌتٌن قبل البدء بشرح فاقات الدم الانحلالٌة -

أنه لٌس من الضروري أن ٌصاب المرٌض بفقر دم إذا كان عمر كرٌاته الحمر ناقصاً نقصاً معتدلاً كأن ٌكون عمرها ثلاثٌن ٌوماً عوضاً : الأولى

 .عن مابة وعشرٌن ٌوماً لأن النقً السوي قادر على مضاعفة انتاجه من الكرٌات الحمر فٌبقى الهٌموؼلوبٌن ثابتاً فً الحدود السوٌة

إن كلمة الانحلال لها معنٌان فً الطب: الثانٌة: 

 هو تناقص عمر الكرٌة الحمراء فً الدوران: الأول -

 محتوٌاتهاهو انفجار ؼشابها وتحرر : الثانً -

 

 .فً معظم فاقات الدم الانحلالٌة تتم بلعمة الكرٌات الحمر فً الجملة الشبكٌة البطانٌة وفً الكبد وفً الطحال -

 .من الجدٌر بالذكر أن فاقات الدم الانحلالٌة لٌست أمراضاً شابعة وهً لا تشكل فً السرٌرٌات إلا نسبة قلٌلة من أمراض الدم -
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 :كبٌرتٌنٌمكن تصنٌؾ فاقات الدم الانحلالٌة فً مجموعتٌن  -

وٌكون الاضطراب فٌها ضمن الكرٌة الحمراء ومن المفٌد أن نعد الكرٌة الحمراء مؤلفة من ثلاثة مكونات  –وهً أمراض وراثٌة : الأولى 

compartmentsًوه: 

 ؼشاؤها -

 هٌموؼلوبٌنها -

 خمابرها -

وٌكون الاضطراب فٌها خارج الكرٌة الحمراءوهً أمراض مكتسبة : الثانٌة. 

 

 

 :هذه المجموعة أنواعاً ثلاثة من الأمراضوتشمل 

 .Hereditary Spherocytosisوتمثله كثرة الكرٌات المكورة الوراثً وسببه شذوذ فً ؼشاء الكرٌة الحمراء : النوع الأول -

 .وهما فقر الدم المنجلً والتلاسٌمٌاوٌشمل أمراض الهٌموؼلوبٌن الوراثٌة وسنذكر منها مرضٌن فقط لكثرة مصادفتهما فً بلادنا : النوع الثانً -

 .كما فً الفوالوسببه عوز بعض الخمابر : النوع الثالث -

  Classification Of Hemolytic Anemiasالدم الانحلالٌة فاقات تصنٌؾ 

 (.الوراثٌة)فاقات الدم الانحلالٌة التً ٌكون الاضطراب فٌها ضمن الكرٌة الحمراء : أولاً 
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 أنماط الخضاب السويTypes of normal hemoglobin 

 السوي ثلاثة أنماط ربٌسةللخضاب  : 
وهو %  98 - 96، تقدر نسبته ب β(β 2α/2)وزوج من سلاسل بٌتا  αوهو الخضاب الكهلً، ٌتألؾ من زوج من سلاسل ألفا :  Aالخضاب 1.

 .لدى الجنٌن 38الخضاب المسٌطر بعد الحٌاة الجنٌنة، ٌبدأ تشكٌله بالأسبوع 
 %.3 - 2وٌشكل نسبة 2δδ ( /2α)وسلسلتً دلتا αٌتكون من سلسلتً ألفا :  2Aالخضاب 2.
، وٌوجد بنسبة ضبٌلة أقل (γ/2α 2)وسلسلتً ؼاما  α، ٌتكون من سلسلتً ألفا ةٌالجنٌنوهو الخضاب المسٌطر أثناء الحٌاة  :Fالخضاب الجنٌنً 3.

 .لدى الجنٌن 6، ٌبدأ تشكٌله بالأسبوع(مجرد أثر% ) 1من 
ملاحظات: 
 (  الألٌلات)نسخ من المورثات  4لاحظ أن السلسلة ألفا تدخل فً جمٌع أنماط الخضاب الطبٌعً، وهذا ٌعطً انطباعاً بأنها سلسلة مهمة جداً لذلك تقوم

بترمٌزها، بٌنما تقوم نسختان من المورثات فقط بترمٌز السلسلة بٌتا، هذه الفكرة هامة فً تصنٌؾ التلاسٌمٌا  16متوضعة على زوج الصبؽٌات 
 .الذي سٌرد تباعاً 

 إن السلسلةα  قلٌلة الحلولٌة وتترسب بسرعة ضمن الأرومات الحمر الباكرة، بٌنما تنحل السلسلةβ  والسلسلةγ  وتترسب بشكل متأخر معطٌةً أجسام

 Hوعلى رأسها الخضاب  Labile Hb هنز فً الكرٌات الحمر والأرومات المتأخرة، وهذا ٌساعد فً تشخٌص بعض حالات تلاسٌمٌا الخضاب المقلقل
 .فً التلاسٌمٌا ألفا

 كل من السلاسلβ , γ, δ, ε ٌستطٌع تشكٌل رباعٌات قسٌمTetramers  بٌنما لا تشكل السلسلة ،α  رباعٌات قسٌمTetramers. 

تركٌب وفٌزٌولوجٌا خضاب الدمstructure & physiology of Hemoglobin   : 
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 الخضاب إن(Hb-F (2α/2γ هو المسٌطر عند الجنٌن فً المرحلة المتأخرة وعند حدٌثً الولادة. 
  2ٌحل محله الخضابα/2 β ) HbA ) أشهر 6 - 3بشكل كامل فً عمر. 
 سلسلة تختلؾγ  عن سلسلةβ  ًمن الثمالات %  25فresidues  . 
 ٌتمٌز الخضابHb-F  بأنه أكثر ألفة للأكسجٌنO2  من الخضابHbA مما ٌزٌد الأكسجة عند الجنٌن. β 
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ًالخضاب الجنٌنfetal hemoglobin   
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ًتركٌب الخضاب على المستوى الجٌن: 
ٌتحكم بتركٌب الخضاب عدة مورثات: 

 .وبالتالً ٌوجد أربع نسخ عند الشخص الطبٌعً αعلى نسختٌن من مورثة الؽلوبٌن  16ٌحتوي الصبؽً •
 γ (Aγ /Gγ.)واثنتان ل    εو δو βعلى نسخة واحدة لكل من مورثات الؽلوبٌن  11بٌنما ٌحتوي الصبؽً •

 ًبنٌة وتركٌب الخضاب: أولا composition and structure of hemoglobin  
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 تركٌب الخضابHemoglobin Synthesis : 
 ًالمتقدراتٌجري تكوٌن الخضاب ف. 
 إلى حمض  السوكسنٌكلتكوٌنه هً تحوٌل الؽلٌسٌن وحمض  الواسمةالأساسٌة الخطوةδ أمٌنولافٌولٌنٌك (ALA-δ) ،

 .وٌتحرض بالإرٌثروبٌوتٌنبالهٌم إنزٌمٌاً لهذا التفاعل الذي ٌتثبط تمٌماً  B6 وٌعد الفٌتامٌن 
 عن اجتماع سلسلتً وٌنجم(ALA-δ)  وتتجمع هذه الحلقات فً رباعٌات  )مولد البورفوبٌلٌن(تكون حلقة البٌرول

إلى سلسلة ( بروتوبورفٌرٌن+ حدٌد )الهٌم وفً النهاٌة ٌنضم  Protoporphyrins فتتشكل البروتوبورفٌرٌنات 

 .لٌتشكل الهٌموؼلوبٌن الؽلوبٌن
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 فً الكرٌات الحمر هً حمل الأكسجٌن من الربتٌن إلى النسج وحمل ثانً أكسٌد الكربون من النسج إلى الربتٌنالأساسٌة للخضاب الوظٌفة إن. 
تتعلق وظٌفة الخضاب بعدة عوامل منها ألفة الخضاب للأكسجٌن التً ترتبط بالعوامل التالٌة: 

 .ٌخفض ولع الخضاب بالأكسجٌن: pHانخفاض ال •
 .ٌخفض ولعه بالأكسجٌن : )(BPG(2.3-BisPhosphoGlycerate) 2.3ارتباط الخضاب ب •
 ٌعتبر الخضابHbA 2.3ذو ولع كبٌر بالارتباط ب-BPG  بٌنما لا ٌرتبط الخضاب ،HbF  بBPG-2.3  ولذلك فإن الخضاب ،F  ذو ولع كبٌر بالأكسجٌن

 .ذو ولع أقل منه بالأكسجٌن وهذا مناسب للحٌاة الهوابٌة Aوهذا مناسب للحٌاة الجنٌنٌة، بٌنما ٌكون الخضاب 

 
 كما أن الخضاب ٌرتبط بأكسٌد الآزوت Oxide Nitric بشكل قابل للعكس وهذا ٌساهم فً توسٌع الأوعٌة. 
 2ٌساهم الشكل المقعر للكرٌات الحمر فً تأمٌن سطح واسع لقنص وتحرٌر O 2وCO : 
ٌصبح الهٌموؼلوبٌن مشبعاً بالأكسجٌن، حٌث ٌكون الضؽط القسمً للأكسجٌن عالٌاً وألفة الخضاب للأكسجٌن زابدة: فً الشعرٌات الربوٌة. 
ٌتحرر الأكسجٌن، حٌث ٌكون الضؽط القسمً للأكسجٌن منخفضاً وألفة الخضاب للأكسجٌن ناقصة: فً النسج. 
جزئ  فً تقتنص وحدات الهٌم الأربع لجزئ الخضاب الأكسجٌن فً الربتٌن ، وٌؽدو ارتباط الأكسجٌن بالهٌم أقوى فً الدوران بسبب التبدلات الحاصلة

بة صعوالهٌموؼلوبٌن التً تسمح له باقتناص مزٌد من الأكسجٌن حتى ٌصبح ذلك الجزئ مشبعاً ، والجدٌر بالذكر أن فقد الأكسجٌن ٌكون فً ؼاٌة ال
 .  عندما ٌكون الخضاب ؼٌر مشبع 

 ٌتدخل (BPG-3.2  ) فً داء المرتفعات  حتى قبل أن ٌحدث الإرٌثروبٌوتٌن أي ارتفاع فً قٌم الخضاب، أما فعالٌة الخضاب المرتفعة فً نقل الأكسجٌن

 .إلى النسج فٌفسرها وجود المنحدر فً منحنى افتراق الأكسجٌن مقابل الضؽوط الجزٌبٌة للأكسجٌن التً توجد فً النسج
 

 ًوظٌفة الخضاب: ثانٌاhemoglobin function of   
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 عنإؼناءBPG   2.3 : 
 ً2.3هو ثنابً فوسفور الؽلٌسرات وكان ٌدعى سابقا –DPG(2.3 – diaphosphoglycerate.) 
 هو جزيء صؽٌر جداً ناتج عن عملٌة تحلل السكرGlycolysis فً خلاٌا الدم الحمراء. 
ٌّؾ لأنه ٌزٌد فً عدة حالات ٌتضاءل فٌها توافر الأوكسجٌن فً النسج المحٌطٌة  .ٌعدّ إنتاجه آلٌة للتك
تكمن أهمٌة هذا المركب فً كونه ٌحدد مدى قوة ارتباط الهٌموؼلوبٌن بعنصر الأوكسجٌن من عدمها. 
 بٌتا الهٌموؼولبونٌة ٌثبط حمل أي عنصر أكسجٌن سلة لبسأي فً حال ارتباطه( ًتأثٌر تفارؼAllosteric   ) 

 ًعلى سبٌل المثال تقل قابلٌة ارتباط هذا المركب بالهٌموؼلوبٌن لٌسمح بارتباط الأوكسجٌن عوضاً عنه، الربتٌن فف 
 والأعضاء لكً ٌجبر الأوكسجٌن على مؽادرته والبدء بتأدٌة وظابفه الفٌزٌولوجٌةفً الأنسجة تزداد بٌنما، 

  ًوعلى العكس تماماً تنعدم فاعلٌته وتأثٌره على الهٌموؼلوبٌن الجنٌنHbF  الذي ٌتمٌز بقوة ارتباطه بالأوكسجٌن المنتقل من

 .الأم
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  HemoglobinopathyStructural الخضاب البنٌوٌة اعتلالات .1
 وتعنً تبدّل فً تسلسل الحموض الأمٌنٌة المكونة لسلسلة الؽلوبٌن بالخضاب مما ٌؤدي إلى تؽٌٌر الخواص الفٌزٌولوجٌة

 :مثلوالكٌمٌابٌة للهٌموؼلوبٌن المتنوع وبالتالً اضطراب فً الوظٌفة وإحداث شذوذات سرٌرٌة ممٌزة، 
 (. HbS) الخضاب المنجلً : تكوثر الهٌموؼلوبٌن الشاذ1.
 :تبدل الألفة للأكسجٌن2.

 الدماحمرار           عةمرتفألفة. 
 فقر الدم الكاذبازرقاق         منخفضةألفة ،. 

 :تأكسد الهٌموؼلوبٌن بسهولة.3
فقر دم انحلالً، ٌرقان: الهٌموؼلوبٌن ؼٌر المستقر. 
 الخضابM (مٌتهٌموؼلوبٌن الدم :) ٌؤدي إلى الازرقاقCyanosis . 

 :  Thalassemia syndromeالتلاسٌمٌامتلازمات .2
 ال  خانتساتحدث بسبب الطفرات التً تعطل إنتاج أوRNA  المرسال المساهم فً عملٌة تصنٌع الؽلوبٌن وهذا ٌؤدي إلى خلل

 .واضطراب التصنٌع الحٌوي لسلاسل الؽلوبٌن
 للكرٌات والأرومات الحمر، ٌمكن تصنٌفها إلىالباكر مما ٌؤدي إلى شذوذات فً إنتاج سلاسل الؽلوبٌن وبالتالً ٌحدث التخرب: 

 تلاسٌمٌا ألفا)α.) 
 تلاسٌمٌا بٌتا)β.) 
تلاسٌمٌا ألفا المنجلٌة وتلاسٌمٌا بٌتا المنجلٌة. 

 ًالخضابتصنٌؾ اعتلالات : ثالثا hemoglobinopathiesroles exploration of  
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 :الهٌموؼلوبٌن التلاسٌمً المتنوع.3
 :هو خضاب شاذ بٌنوٌاً ، ٌترافق مع مظهر تلاسٌمً عرضً، وٌضم

 الخضابHbE . 
 الخضاب الثابتHb Constant Spring  . 
 الخضابHb Lepore . 

   hereditary persistence of fetal hemoglobin HPFH الهٌموؼلوبٌن الجنٌنً الوراثً ( بقاء)استمرار .  4
 (فً الكهولHbF أو استدامة : ) 

 :ٌتمٌز بتصنٌع مستوٌات عالٌة من الخضاب الجنٌنً لدى البالؽٌن، وله نمطان
 اللواقح متماثلHbF :100  %ٌشبه التلاسٌمٌا الوسطى. 
 اللواقح متخالؾHbF  :30-20 %ًوؼٌر عرض. 

 : Hemoglobinopathy Aquiredاعتلالات الخضاب المكتسبة .  5
 تتضمن تعدٌلات على جزيء الهٌموؼلوبٌن بواسطة ا لذٌفانات مثل مٌتهٌموؼلوبٌن ا لدم المكتسب، وتصنٌع الهٌموؼلوبٌن الشاذ

 .فً الاضطرابات النقوٌة التكاثرٌة αفً حالات ما قبل الابٌضاض والتلاسٌمٌا ألفا  Fمثل إنتاج مستوٌات عالٌة من الخضاب 
إذاً تضم اعتلالات الخضاب المكتسبة: 

(a مٌتهٌموؼلوبٌن الدمMethemoglobinemia بسبب التعرض للسموم. 
(b سلفٌهٌموؼلوبٌنSulfhemoglobin بسبب التعرض للسموم. 
(c كاربوكسً هٌموؼلوبٌنCarboxyhemoglobin . 
(d الخضابH فً الابٌضاض بالأرومات الحمر. 
(e ًارتفاع الخضاب الجنٌنF  فً حالات تأذي السلسلة الحمراءErythroid Stress ًوعسر تنسج النق. 
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وٌمكن القول بأن اعتلالات الخضاب تنجم عن : 

 : βو αانخفاض معدل تخلٌق السلاسل الطبٌعٌة .1

 تلاسٌمٌا)α،β.) 

 (:موجودة لكن طافرة) βأو الطفرات النقطٌة فً مورثة الؽلوبٌن .2

ًفقر الدم المنجل. 
 هٌموؼلوبٌنD . 
 هٌموؼلوبٌنC   . 
 هٌموؼلوبٌنE . 

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



 Hemoglobin Electrophoresisرحلان الخضاب الكهربابً . 1

o وهً طرٌقة سهلة ٌمكن الاعتماد علٌها مع ملاحظة أن أنماط الخضابD,C,S نفسها فً  لها سرعة الترحٌلph=8.6  

 .فً داربة السترات 6.1فهناك طرٌقة أخرى للترحٌل بدرجة حموضة  كولذل

 وٌوضح الجدول التالً نمط الرحلان الكهربابً فً اعتلالات الخضاب الشابعة:

 HbA HbS HbC HbF HbA2 الحالة 

 3.5> 1> 0 0 95-98 الحالة السوٌة 

 3.5< 1-3 0 0 90-95 الصؽرى  βالتلاسٌمٌا 

 3.5> 2> 0 35-45 50-60 الخلٌة المنجلٌة 

 3.5< 2-10 0  65-90 5-30 المنجلٌة )+(  βالتلاسٌمٌا 

  

 3.5< 2-15 0 80-92 0 المنجلٌة ( 0)التلاسٌمٌا 

 HbC 0 50-45 50-45 8-1 <3.5المنجلً مع 

فقر الدم المنجلً متماثل 

 اللواقح 

0 95-85 0 15-2 <3.5 

 ًطرق كشؾ اعتلال الخضاب: رابعا hemoglbinopathyRole of Exploration of   
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 المعاٌرة الكمٌة للخضاب .2

 :  وؼالباً ما تكون هذه الطرٌقة ؼٌر مرؼوبة ولكنها تصبح مطلوبة فً 

 المنجلٌة لة خالتمٌٌز 1)

 متلازمة التلاسٌمٌا المنجلٌة 2)

 .الجابل فً الدوران  HbSالدم لخفض نسبة دٌل ببتمراقبة تقدم المعالجة 3)

 .SCداء الخضاب 4)

 

 :ملاحظات

 ٌرتفع الخضابA2 بشكل متردد فً خلة التلاسٌمٌا بٌتا وٌنخفض فً عوز الحدٌد. 

 ًٌرتفع الخضاب الجنٌنF  فً متلازمةHPFH  ،حالات عرضٌة من تأذي السلسلة الحمراء  وفًوبعض متلازمات بٌتا تلاسٌمٌا

 .أو عسر تنسج نقً العظم

 الخلةtrait    ٌّة، وهنا تعنً أن حاملها ٌقصد ولكنه متخالؾ ( منجلً)مرض وراثً   لدٌهبها مجموعة خصابص أو صفات جٌن

 .حاللواق

 داء الخضاب ٌحدثSC  ًعند من ٌحملون نسخة من مورثات الداء المنجلHbS ،  ونسخة من مورثات داء الخضابC . 
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 المقاٌسة الوظٌفٌة للخضاب المنجلً، الحلولٌة، الألفة للأكسجٌن. 3
 ًإن الألفة للأكسجٌن مهمة لأن بعض الخضابات ترحل مع الخضاب المنجلS  أوHbA  لذلك ٌعتبر اختبار رحلان فً الوقت نفسه

 .الخضاب ناقصاً مالم تجر هذه المقاٌسة 
 ًكما عندما ٌكون منزوع ؼٌر حلول أو متجمداً تتضمن مقاٌسة التمنجل المثلى قٌاس الدرجة التً ٌصبح عندها الخضاب المنجل

 .اختبار الحلولٌة المنجلٌةالأكسجٌن وٌدعى 
 بترسٌبه فً الإٌزوبروبانول ( الهش )ٌكشؾ الخضاب ؼٌر المستقرIsopropanol  م 50أو بعد التسخٌن إلى الدرجة. 
 تكتشؾ بوا سطة المعاٌرة الكمٌة لضؽط الأكسجٌن الجزبً الذي تصبح عٌنة الهٌموؼلوبٌن : والمنخفضة للأكسجٌنالألفة العالٌة

 (.test50 P)  50وٌسمى اختبار الأكسجٌن %  50فٌه مشبعة بالأكسجٌن بنسبة 
 الضوبًمقٌاس الطٌؾ  بتقنٌةٌجرى الاختبار المباشر لتحدٌد نسب الكاربوكسً هٌموؼلوبٌن والمٌتهٌموؼلوبٌن      

Hotometry Spectrop . 

 تحدٌد الطفرات/ تحدٌد تسلسل الحموض الأمٌنٌة . 4
ٌتضمن التمٌٌز الكامل الاختبارَ الذي ٌظهر تسلسل الحمض الأمٌنً أو نسٌلة المورثة الوحٌدةGene Cloning  وتسلسلها وهذا

 .وؼٌرها مما ٌسمح بتحدٌد الطفرات الحادثة خلال أٌامPCR من خلال تقنٌات متعددة مثل متوفر 

 
 المرضٌة والفحص السرٌري واللطاخة الدموٌة القصة ٌوضع التشخٌص وشذوذات التعداد الكامل بشكل أفضل بمعرفة تفاصٌل

 المحٌطٌة
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تحدث خللاً فً التركٌب الحٌوي لسلاسل الؽلوبٌن ألفا أو بٌتا مما ٌؤدي إلى  )وراثة مندلٌة(هً اضطرابات موروثة جسدٌة مقهورة  ❖

 .خلل فً نسبة تصنٌع واحد أو أكثر من سلاسل الؽلوبٌن

فقر دم )نقص الصباغ وصؽر الكرٌات  مسبباً  Tetramerٌؤدي نقص تزوٌد الؽلوبٌن إلى نقص إنتاج الهٌموؼلوبٌن رباعً القسٌم  ❖

وتتفاوت شدة التعبٌر ، (انحلال)تخرب الؽشاء الخلوي ؼٌر المتأذٌة إلى  السلسلة، كما ٌؤدي الفابض النسبً من (صؽٌر المناسب

 .السرٌري بشكل واسع

 .تقسم التلاسٌمٌا إلى تلاسٌمٌا ألفا وبٌتا اعتماداً على سلسلة الؽلوبٌن المتأثرة بنقص الإنتاج ❖

تشاهد فً حوض البحر الأبٌض المتوسط وأفرٌقٌا وؼرب وجنوب شرق آسٌا والهند وبورما، توزعها ٌوازي توزع متصورة  ❖

 .الملارٌا المنجلٌة، وحاملو التلاسٌمٌا محمٌون من الإصابة بالمتصورات الملارٌة المنجلٌة

، وحتى ضمن العابلة الواحدة لا تشاهد تفاصٌل نمط مرضً 400تعد التلاسٌمٌا متلازمة لأنه ٌنضوي تحت مسماها أكثر من  ❖

 .صورة سرٌرٌة مخبرٌة مختلفة عن الآخر مرٌضمشتركة متماثلة بٌن المصابٌن بالتلاسٌمٌا، فلكل 

 

 

 متلازمات التالاسٌمٌاThalassemia Syndromes 
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 الوراثة الجسمٌة المتنحٌةAutosomal Recessive : 
 . 1/  4وأن ٌكون سلٌماً  2/  4و أن ٌكون حاملاً  1/  4المولود مصاباً  تكون نسبة أن ٌكون حفً كل حمل لوالدٌن متخالفً اللواق▪ 
 .وبالتالً للتلاسٌمٌا أهمٌة تشخٌصٌة بسبب معاودة الظهور عند الأجٌال التالٌة ▪ 
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ًالتصنٌؾ المورثHereditary classification   : 

 .  α   تلاسٌمٌا.  1

 .  βتلاسٌمٌا. 2

هذان هما النمطان الربٌسٌان ولكن ثمة أنماط كثٌرة أخرى. 

 السرٌريالتصنٌؾ clinical classfictition : 

، الحدٌد  تتمٌز بكثرة الكرٌات الحمر الصؽٌرة، لا علاقة لها باستقلاب ؼٌر عرضٌة عادةً :  Minorالتلاسٌمٌا الصؽرى .  1

 .تتظاهر بفقر دم خفٌؾ مع أو بدون ٌرقان فً حالات مثل الحمل والإنتان

تتمٌز بضخامة طحال متوسطة وبفقر دم تلاسٌمٌا  βأو ( H الخضاب )αتلاسٌمٌا   Intermedia :التلاسٌمٌا المتوسطة .  2

 .بحاجة لنقل دم أحٌاناً وقد تتفاقم بفرط طحالٌة، (دل/غ 7 -10) انحلالً مزمن 

فتتمٌز بفقر دم تلاسٌمٌا   βأما الثلث الأخٌر من الحمل، خلال  α ٌموت الجنٌن بالتلاسٌمٌا :  Majorالتلاسٌمٌا الكبرى .  3

 .معتمد على نقل الدم(دل/غ 3 - 5) شدٌد 

الفرق الأساسً والهام بٌن التلاسٌمٌا المتوسطة والكبرى هو الاعتماد على نقل الدم من أجل الحفاظ على مستوٌات مقبولة 

 .من الخضاب

التصنٌؾ:classification   
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αα        β 
β          αα 

αα        β 
β          αα 

αα        β 
β          αα 

 طبٌعً خلة التلاسٌمٌا بٌتا تلاسٌمٌا بٌتا كبرى أو متوسطة

وٌوضح الترسٌم التالً أنماط التلاسٌمٌا: 

الأشكال المرضٌة: 

β/β+ 

β/βo 
Β+/β+ 
Βo/β+ 

β o/βo 

 كبرى متوسطة صؽرى



 ًواحدة من أهم وأشٌع الاضطرابات المورثٌة وحٌدة المورثة هgene-Single . 
 قبل تطور وسابل الكشؾ عن التلاسٌمٌا ألفا  كوذلفً السابق كان ٌسود اعتقاد بأنها التلاسٌمٌا الوحٌدة الموجودة فً بلدنا

 .والتً تبٌن أن انتشارها واسع أٌضاً 
 (.صؽرى، متوسطة، كبرى)، أو حسب شدتها سرٌرٌا (متماثلة أو متخالفة اللواقح)تعرّؾ إما جٌنٌا 
 ًكما ذكرنا.  11فً الحالة السوٌة هناك ألٌلان مرمّزان للسلسلة بٌتا على الزوج الصبؽ 
 تؤدي إما إلى ؼٌاب (فً التلاسٌمٌا ألفان جٌالبخلاؾ )الاضطراب الحادث فً التلاسٌمٌا بٌتا ٌنتج عن طفرات نقطٌة (oβ  ) أو

 :إنتاج السلسلة بٌتا حٌث( β)+ نقص 
β0-  بٌتا صفر أي ؼٌاب تصنٌع كامل للسلاسلβ (HbA=0  )% وذلك فً حالة تماثل اللواقح، والرحلان الكهربابً للخضاب

 .فقط HbFو  HbA2ٌظهر وجود 
+β-  بٌتا موجبة أي نقص طفٌؾ أو هام فً تصنٌع السلاسلβ (عوز جزبً لسلاسل بٌتا.) 

 وهً عملٌة طلٌعة )إن الطفرات التً تسبب التلاسٌمٌا قد تؤثر على أي مرحلة من مراحل التعبٌر المورثً للؽلوبٌن كالانتساخ

 .، والترجمة والتعبٌر بعد الاستقلاب( mRNAالرنا الرسول 
 ًالشكل متؽاٌر اللواقح ٌعط(خلة التلاسٌمٌاβ ) اللواقح فقر دم شدٌداً ونادراً ما ٌتوافق  متماثلفقر دم طفٌفاً ، بٌنما ٌعطً الشكل

 (.إلا فً حال العلاج)مع الحٌاة 
 مصطلح التلاسٌمٌا الكبرى والصؽرى والمتوسطة التفاوت السرٌري الكبٌر فً الأعراض والعلامات وهذا ٌؤدي إلى طٌؾ ٌعكس

 :واسع من الأشكال المرضٌة التً تنضوي تحت التلاسٌمٌا بٌتا، سنستعرضها فٌما ٌلً

 التلاسٌمٌا بٌتاThalassemia-β 
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 فً حالة تحدث+β/β  أوβ/βo وهً أشٌع من الكبرى ،. 

 وٌطلق علٌها حاملthalassemia carrier  β  أو تلاسٌمٌا صؽرىminor تلاسٌمٌا متخالفة اللواقح  أوHeterozygous أو خلة تلاسٌمٌاTrait . 

 إن وجودβ ٌسًء للحالة السرٌرٌة أكثر من+β ( ًفقر دم وضخامة طحال أشد مثلا.) 

 السرٌرٌةالسماتclinical manifestation  : 
 .أو بدونه( دل عند ذكر مثلاً /غ 12) حملة لاعرضٌٌن مع فقر دم خفٌؾ (  1
 (.قد تكون ؼٌر مجسوسة)ضخامة طحال لا عرضٌة (  2
 .% 30نادراً ما ٌنخفض الهٌماتوكرٌت عن (  3
 .فرط تصنع خفٌؾ بنقً العظم(  4

 المحٌطٌةتبدلات على اللطاخةblood smear  perphearl : 
 .( Fl75 ≤MCV( كرٌات حمر صؽٌرة المناسب ناقصة الصباغ •

 .                            خلاٌا هدفٌة•

 .ترقط الخلاٌا الأسسة  •

 .بوجود تلاسٌمٌا صؽرى كالشالكرٌات الحمر وهو ما لا ٌتناسب مع فقر الدم مما ٌثٌر ( كثرة)ارتفاع تعداد •

•RDW  ً(.عن عوز الحدٌد ههام لتمٌٌز)طبٌع 

تتمٌز الحالة عن فقر الدم بعوز الحدٌد ب: 

 .الفرٌتٌن الطبٌعً فً التلاسٌمٌا الصؽرى(  1

 . HbA2مع ارتفاع الخضاب (  2

الفحص الكاشؾ هو رحلان الخضاب الكهربابً حٌث ٌبدي: 

 

•HbA2=4-8% ، وفً بعض الأحٌان ٌكون الخضابHbA2  ًطبٌعٌا. 

 

 (.وخاصة إذا ترافق مع عوز حدٌد)HbFمع أو بدون ارتفاع فً الخضاب الجنٌنً •

 .وهنا تصبح الاستشارة الوراثٌة أساسٌة لوضع التشخٌص•

 التلاسٌمٌا بٌتا الصؽرىThalassemia Minor-β 
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ملاحظات هامة: 
استبعاد فقر الدم بعوز الحدٌد مهم وضروري عند كل فقر دم صؽٌر الكرٌات. 
 الخضاب  فٌهاقد ٌؤدي عوز الحدٌد إلى نقص تنسج السلسلة الحمراء وبالتالً انخفاض أنواع الخضاب بماA2  وفً حال كان ،

،  A2المرٌض مصاباً أٌضاً بالتلاسٌمٌا بٌتا الصؽرى فإن الطبٌب قد ٌؽفل تشخٌصها بسبب الرحلان الطبٌعً وانخفاض الخضاب 

نعالج فً هذه الحالة عوز الحدٌد فإذا بقٌت المناسب منخفضة وتحسن المرٌض تحسناً طفٌفاً نقوم بإجراء الرحلان للتأكد من وجود 
 .تلاسٌمٌا بٌتا الصؽرى
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o فً حالة تحدث+β +/β  أو+βo /β ولحسن الحظ فهً قلٌلة المشاهدة ،. 

o(.أخؾ من الكبرى)دل /غ 10 - 7بٌن  الخضابهم مرضى عرضٌون مع فقر دم متوسط إلى شدٌد حٌث ٌتراوح : السمات السرٌرٌة 

o (.على الأقل خلال السنوات الأولى)للتخفٌؾ من أثر زٌادة الحدٌد حاجة لنقل الدم المتكرر، لا 

o تشوهات عظمٌة (للعرطلة عندها نستأصل الطحال الطحالإذا وصلت ضخامة )مع تقدم الإصابة تحدث لدى المرضى ضخامة كبدٌة وطحالٌة ،

 وٌةاصفروحصٌات 

oانتبه أن التصنٌؾ سرٌرٌاً متعلق بكمٌة سلاسل بٌتا المنتَجة: 

  ▪+ β0β  تلاسٌمٌا بٌتا متوسطة intermedia  أو كبرىmajor حسب كمٌة سلاسل بٌتا المنتَجة. 

  ▪++ββ  بٌتا متوسطة تلاسٌمٌاintermedia  أو حامل تلاسٌمٌا بٌتاcarrier حسب كمٌة سلاسل بٌتا المنتَجة. 

 التلاسٌمٌا بٌتا المتوسطةIntermediaThalassemia -β 
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o حالةفً تحدثoβ βo/ . 

oومناطق المهاجرٌن فً أمرٌكا(إفرٌقٌا وجنوب شرق آسٌا)فً منطقة حوض المتوسط  شابعة ،. 

oفقر دم انحلالً شدٌد ، وٌحدث فٌها تشخص فً الطفولةSevere anemia )  3-6 دل/غ.) 

o عندما ٌتحول الخضاب  ك، وذلأشهر 9 - 6ٌظهر بعد الولادة ب F إلى A( انتقال الإنتاج من سلاسلγ  إلىβ )وبالتالً نقص أكسجة ،. 

oتوسع الكتلة الحمراء فً النقً وٌنتج عنه: ٌؤدي نقص الأكسجة إلى زٌادة إفراز الإرٌثروبٌوتٌن: 

  ًعظمٌةوتشوهات مشاكل   -اضطراب نمو عظم. 

 (.الكبد والطحال والعقد اللمفاوٌة)تكون الدم خارج النقً فً أماكن التصنٌع الجنٌنٌة 

  داء ترسب الأصبؽة الدموٌة الثانوي  -امتصاص مفرط للحدٌد. 

 تلاسٌمٌا بٌتا الكبرىThalassemia Major-β 
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 السرٌرٌةالتظاهرات clinical manifestation  

oفقر دم انحلالً شدٌد. 

o ضخامة كبد وضخامة طحالٌة(1500 g<  )ًبسبب الانحلال وتكون الدم خارج النق. 

o فرط تصنع النقً الشدٌد الذي ٌؤدي إلىبسبب تشوّه الصفابح العظمٌة: 

 ،ًتتقدم الجبهة وٌأخذ الوجه سحنة خاصة مظهر الوجه التلاسٌم( السحنة السنجابٌةChipmunk  ) ًبسبب فرط نشاط النق

 :العلوي، تتصؾ السحنة بما ٌلً كالففً 

 .سوء ارتصاؾ الأسنان+ العظمان الوجنٌان بارزان + جذر الأنؾ ؼابر 

 مرضٌةكسور         خاصة الطوٌلة ترقق قشر العدٌد من العظام. 

 علامة الشعر الواقؾ          بروزات من الجمجمة على صورة الأشعةHair on end . 

o لدى الأطفال المصابٌن خلال السنة الأولىفشل نمو وإنتانات جرثومٌة  . 

oقرحات بالطرفٌن السفلٌٌن، حصٌات مرارٌة، قصور قلب احتقانً عالً النتاج. 
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 المحٌطٌةاللطاخة peripheral blood smear  

 ناقصة الصباغ حجمالكرٌات صؽٌرة. 

 وأشكال الكرٌات الحمراءام أحجاختلاؾ. 

RDW ًطبٌع. 

 الخلاٌا الأسسةترقط كثرة الشبكٌات .خلاٌا هدفٌة. 

خلاٌا مجزأة. 

 خلاٌا حمر منواةNormoblast . 
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الاختلاطات complication  

تأخر نمو عند الأطفال ؼٌر المعالجٌن، وٌمكن أن ٌؤدي فقر الدم للموت. 

 ًالداء الهٌموسٌدرٌن Hemosidriosis  و داء ترسب الأصبؽة الدموٌة الثانويSecondary Hemochromatosis 

 :وٌنجم عن نقل الدم المتكرر وزٌادة امتصاص الحدٌد وٌؤدي تراكمه إلى

 (.أهم سبب للوفاة)اعتلال عضلة قلبٌة بالحدٌد 

قصور أقناد، قصور درق، داء سكري، قصور نخامى، تشمع كبد: اعتلال ؼدد صمم. 
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العلاجTreatment   

 دل وإعطاء حمض الفولٌك/غ 10 - 9.5ٌجب نقل الدم بؽٌة المحافظة على الخضاب بٌن 

بالإضافة إلى إعطاء اللقاحات قبل استبصال الطحال  . 

 المصاب بالتلاسٌمٌا بٌتا الكبرى معتمد على نقل الدمBlood Transfusion Dependent  ًوٌحتاج كل شهر إلى نقل وحدت

 (.كل أسبوع أو كل أسبوعٌن)كرٌات حمر مركّزة، وعند حدوث اختلاطات قد ٌحتاج إلى نقل الدم بتواتر أكبر 

وٌبقى العلاج الشافً الوحٌد هو زرع نقً العظم. 

 بٌتاالفحوص المخبرٌة الأولٌة فً التلاسٌمٌاprimary laboratory test   

ًٌختلؾ حسب شدة الحالة المرضٌة، ولكن تعداد الكرٌات الحمر أكثر من المتوقع بالنسبة لفقر الدم: تعداد الدم المحٌط. 

وتتمٌز الحالات الشدٌدة المناسب صؽٌرة جداً والكرٌات الحمر متشابهة فً الحجم والشكل ونقص الصباغ: اللطاخة المحٌطٌة ،

 .بصؽر حجم الكرٌات الحمر ونقص الصباغ الشدٌدٌن، كما تلاحظ كرٌات رمادٌة مرقطة

(.وهذا ما ٌمٌز فقر الدم بعوز الحدٌد عن التلاسٌمٌا لا سٌما الصؽرى)طبٌعٌان أو مرتفعان : حدٌد المصل والفرٌتٌن 
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الفحوص  التشخٌصٌة فً التلاسٌمٌا بٌتا: 
ًحٌث ٌزداد الخضاب الجنٌنً : رحلان الخضاب الكهربابF  وكذلك الخضابA2  بٌنما ٌنقص أو ٌنعدم

 وذلك حسب نوع التلاسٌمٌا Aالخضاب الكهلً 

 ٌجرى رحلان الخضاب الكهربابً خلال الأشهر الأولى من الولادة لتشخٌص التلاسٌمٌا بٌتا بحذر لأن

 .بشكل تامγأشهر لتحل محل السلسلة ؼاما 6بٌتا تحتاج  βالسلسلة 

موجهة :اخة المحٌطٌة اللط. 

ًؼٌر مهم وٌبدي فً حالة اجرابه زٌادة تنسج فً السلسلة الحمراء: بزل النق. 

بواسطة : الدراسة المورثٌةPCR تؤكد التشخٌص وتحدد الطفرة بدقة,وخاصة أثناء الحمل. 
 



 .طبٌعً أو مرتفع:  The Reticulocyte production index (RPI) مشعر إنتاج الشبكٌات ✓

RDWًطبٌع. 

 .الكرٌات الحمر الهدفٌة ✓

 . Mentzer  13 > مشعر ✓

السابقٌن ٌوجهان نحو التلاسٌمٌا ألفا أو  المشعرٌنحٌث أن كلاً من : ٌتم تأكٌد التشخٌص بواسطة الرحلان الكهربابً للخضاب ✓

الذي ٌكون طبٌعٌاً فً التلاسٌمٌا ألفا الصؽرى على عكس التلاسٌمٌا بٌتا  للخضاببٌتا، وٌتم التمٌٌز بٌنهما بالرحلان الكهربابً 

 .الصؽرى

Index = MCV/RBC  count Mentzer : 

ٌفٌد فً التمٌٌز بٌن فقر الدم بعوز الحدٌد والتلاسٌمٌا بٌتا. 

الحجم قلٌلة التعداد صؽٌرة فً عوز الحدٌد ٌنتج النقً كرٌات حمر : المبدأ الذي ٌعتمد علٌه- RBC count   +MCV  -              

 . 13المشعر أكبر من قٌمة 

 أما فً التلاسٌمٌا فالنقً ٌنتج كمٌة طبٌعٌة إلى مرتفعة من الكرٌات الحمر ولكن بحجم صؽٌرMCV + Normal RBC count  

 . 13قٌمة المشعر أصؽر من  -

 هذا المشعر ؼٌر موثوق   فمن المحتمل أن ٌعانً المرٌض منهما معاً فً الوقت نفسه، وفً هذه الحالة سٌشٌر المشعر إلى

 .وجود فقر دم بعوز الحدٌد فقط

 من الأفضل أمام فقر دم صؽٌر الكرٌات معاٌرة فرٌتٌن المصل لنفً أو تأكٌد عوز الحدٌد. 

تشخٌص التلاسٌمٌا بٌتا diagnosis of thalassemia   
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 . 16ألٌلات مرمّزة للسلسلة ألفا على الزوج الصبؽً  4فً الحالة السوٌة هناك  ❖

 (. Gene Deletionخبن )تحدث التلاسٌمٌا ألفا نتٌجة طفرة تؤدي إلى حذؾ واحدة أو أكثر من هذا المورثات  ❖

 .المصابة αوتختلؾ شدة المرض حسب عدد مورثات الؽلوبٌن  ❖

 

 

 

 التلاسٌمٌا ألفاThalassaemia-α 
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α α 

α α 

16زوج الصبؽٌات   



❖ 

 

 

 حذؾ مورثة ؼلوبٌن ألفا واحدة بحال (αα/α-). 

 ً(.ؼٌر كاؾٍ لظهور فقر الدم)ؼٌر عرض 

تتمٌز التلاسٌمٌا ألفا بوجود الحامل الصامت الذي ٌورث أبناءه المرض دون أن ٌدري أنه ٌحمله لأنه ٌكون طبٌعً سرٌرٌاً ومخبرٌاً، 

 .على عكس التلاسٌمٌا بٌتا التً ٌعانً فٌها الحامل من أعراض مخبرٌة طفٌفة، مما ٌجعل التلاسٌمٌا ألفا أخطر من هذه الناحٌة

 .لا نسمً هذه الحالة تلاسٌمٌا صؽرى لأنها ؼٌر ظاهرة سرٌرٌاً ! انتبه
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الأشكال المورثٌة للتلاسٌمٌا ألفا 

 : Silent Carrierالحامل الصامت .  1

α α 

α α 

16زوج الصبؽٌات   



 

 حذؾ مورثتٌن ألفا بحال(- α-/ α  أو--/α α.) 

 (.كرٌات حمراء صؽٌرة، لا ٌوجد فقر دم أو بشكل خفٌؾ، لا ٌوجد شذوذات سرٌرٌة)تشبه سرٌرٌاً تلاسٌمٌا بٌتا الصؽرى 

 وقد لا ٌدري المصاب بأن لدٌه تلاسٌمٌاهذا الحالة ؼٌر هامة سرٌرٌا. 

هو الأخطر والأندر لحسن الحظ ، والسبب ٌكمن فً كون المرٌض قد ٌمرر إلى أولاده نسخة صبؽٌات خالٌة من مورثات ألفا وفً (: إضافة)cis النمط المقرون 

 .مورثات ألفا سٌبة قادمة من الشرٌك فسٌتعرض الجنٌن إلى خطر الإصابة بتلاسٌمٌا ألفا شدٌدة  حال اجتمعت مع نسخة
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 : Thalassemia Trait-α( تلاسٌمٌا ألفا الصؽرى)خلة التلاسٌمٌا ألفا .  2

α α 

α α 

α α 

α α 

 Cisمقرون  Transمفروق 



 

o مورثة ؼلوبٌن ألفا طبٌعٌة واحدة ٌوجد(-- /-α.) 

oشابع عند الشعوب الآسٌوٌة ونادراً عند الإفرٌقٌن. 

o بما أنHbF(2α/2γ)هو المسٌطر فً الحٌاة الجنٌنٌة، ٌكفً جٌن واحد للسلسلة ألفا لٌجنب الجنٌن أٌة مشاكل. 

oأما بعد الولادة وعندما ٌبدأ الخضابHbA (2α/2β)  وبالتالً تتشكل رباعٌات قسٌم سلاسل ألفا نتاج كافٌاً لإ ٌعودن هذا الجٌن المتبقً لا  إفبالتشكل

 tetramers 4فقط  بٌتاسلاسل  4مكونة من β بالخضاب، وهو ما ٌدعى H HbH ٌخرب الكرٌات الحمرالذي. 

o إن وجود بٌتا بوفرة داخل الكرٌة على شكل HbH  ذوبان وترسب السلاسل وخلل البنٌة الرباعٌة الطبٌعٌة ٌشكل مكتنفات هً جسٌمات هٌنزوقلة. 

o دل، وٌصل العمر /غ 10 - 7وٌصل الخضاب إلى شدٌد، إلى  متوسطفقر دم صؽٌر المناسب ٌعطً أعراض مشابهة للتلاسٌمٌا المتوسطة بٌتا، حٌث ٌوجد

 .إلى سن الكهولة

o مستوٌاتHbA = 25 - 30  %ًمن الطبٌع. 

o ٌترسب الخضاب المؤكسدH وفقر دم انحلالً مزمن، ٌوجد ضخامة طحال وفرط  على ؼشاء الكرٌات الحمر مؤدٌاً إلى تخرب الؽشاء وتجزؤ الكرٌات

 .طحالٌة

o ، وٌمكن أن ٌؤدي إلى نوبات انحلال حادة مترافقة مع إنتانلا ٌعتمد على نقل الدم عاد ة. 
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 (:تلاسٌمٌا ألفا متوسطة)H داء الخضاب .3

α α 

α α 



 

o من تلاسٌمٌا ألفاالشكل الأعنؾ هو. 

o ٌحدث فٌه حذؾ لمورثات ألفا الأربعة(--/--.) 

o وٌموت الجنٌن المصاب فً الرحملا ٌتوافق مع الحٌاة. 

oٌظهر فً الثلث الثالث من الحمل. 

o تتشكل رباعٌات قسٌم tetramers سلاسل ؼاما فقط وهو ما ٌدعى ب الخضاب بارتس  4مكونة من اتحاد Hb

 Bartsالذي ٌخرب الكرٌات الحمر. 

o تملك سلاسلγ ؼلوبٌن الفابضة المشكلة لجزيء الخضاب إلفة عالٌة للأوكسجٌن، وبالتالً ستنقص أكسجة النسج. 

o(.مشابه لكثرة الأرومات الحمر الجنٌنً)شحوب شدٌد، وذمة معممة، ضخامة كبد وطحال عرطلة : ٌكون لدى الجنٌن 

o ٌكشؾ الخضاب بارتس Barts Hbًبواسطة الرحلان الكهرباب. 

عند ( --/ααأو   α-/α-)من الخضاب بارتس عند المصابٌن بخلة تلاسٌمٌا ألفا ( 5 – 15(% قد تشاهد مستوٌات متفاوتة 

 .من الكهول%  50 - 40الولادة، وقد تستمر قلٌلاً عند 

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 

 : Barts Hbلخضاب بارتس ا  FetalisHydrops الجنٌنً ( الموه)الخزب . 4

α α 

α α 



 الصورة السرٌرٌة  نوع الهٌموؼلوبٌن  الصٌؽة  الخبن 

 α/αα- مورثة 

 (صامت )حامل متخالؾ اللواقح

 حامل صامت  Aالخضاب 

 α/-α- مورثتان 

 .خلٌة متماثلة اللواقح

 Aالخضاب 

  

 تلاسٌمٌا صؽرى 

 (لا ٌوجد ضخامة طحال )

--/α α 

 .متخالفة اللواقحخلٌة 

 α-/-- ثلاث مورثات 

 .Hداء الخضاب 

ضخامة / فقر دم متوسط  H(4β)الخضاب 

 طجالٌة 

 --/-- أربع مورثات 

الاستسقاء الجنٌنً بالخضاب 

 .بارتس

 ؼٌر قابل للحٌاة / خزب جنٌنً Barts(γ4)خضاب 
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باللطاخة الدموٌةblood smear  : 

 .فقر دم مع كرٌات حمر صؽٌرة المناسب ناقصة الصباغ•

 .خلاٌا هدفٌة، خلاٌا دمعٌة، خلاٌا مجزأة: أشكال كرٌات متنوعة•

، وتبدو الكرٌات الحمر ببعض (أجسام هٌنز)ضمن الكرٌات الحمر H(H inclusions  -Hb )مكتنفات الخضاب•

 .ذات حراشؾ أو مثل كرة الؽولؾ( أزرق المٌتٌلٌن)التلوٌنات الخاصة 

 ارتفاع البٌلٌروبٌن والLDH فً المصل وانخفاض الهابتوؼلوبٌن. 

 

الرحلان الكهربابً للخضاب :HbA2  وHbF طبٌعً فً تلاسٌمٌا ألفا. 

 

نسبة التركٌب الحٌوي لسلاسل ألفا نسبةً لبٌتا:α/β<1  . 

 تحلٌل الDNA  :القصة العابلة مهمة. 

 (:دم صؽٌر المناسب فقر)، وفقر دم بعوز الحدٌد β، تلاسٌمٌا صؽرى αٌدخل بالتشخٌص التفرٌقً مع التلاسٌمٌا •

 ( .طبٌعً  RDWفٌرٌتٌن طبٌعً ، )فقر الدم بعوز الحدٌد ننفً 1.

 . PCRلا ٌنفً ونحتاج إلى  –طبٌعً  –رحلان الخضاب 2.
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تشخٌص التلاسٌمٌا ألفا αDiagnosis of thalassemia   



 

 

 

 

 اضطراب النمو وتقرحات بالساق+ بسبب الانحلال الدموي : مرارٌةحصٌات. 

الرضوض،الحمل، الحماضنتانالابخطرة، تستمر بضعة أٌام، قد تختلط بتثبٌط النقً، تثار : النوب الانحلالٌة ،. 

 

 

حدوث التشوه العظمً والسماح بحدوث تطور روحً  منالمعالجة فً متلازمة التلاسٌمٌا إلى تثبٌط تكوّن الحمر ؼٌر المُجدي وبالتالً الوقاٌة تهدؾ 

 :بما ٌلًنقوم  كلذحركً طبٌعً، 

 :من خلال( دل/غHb ≥9.5 ) دل /غ 10الحفاظ على الخضاب بحدود .  1

.A   المبرمجنقل الدم digital blood transfusion  : لحماٌة المرٌض من الموت، ( ألفا لا ٌعٌشون)وهو إلزامً لدى مرضى التلاسٌمٌا بٌتا الكبرى

 .أسابٌع 6 - 4وحدات كل  3 - 2

 .ٌجب أن ٌبدأ من السنة الأولى من الولادة، للمحافظة على نمو وحركة معقولة للمصاب -

كل وحدة دم . دل/غ 8نسمح له بالانخفاض إلى أقل من  فلادل أما عند الأطفال /غ 7نبدأ بنقل الدم عند البالؽٌن عندما ٌنخفض الخضاب إلى القٌمة  -

 دل/غ 1منقولة ترفع قٌمة الخضاب 

B . الفولٌكحمضfolic Acid   :5 ملػ ٌومٌاً كأي فقر دم انحلالً وٌعد معالجة وقابٌة وقد ٌستطب لوحده عند مرضى التلاسٌمٌا الصؽرى. 
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علاج التلاسٌمٌا والوقاٌة منها Treatment and prophylaxis  

تطور التلاسٌمٌا development of thalassemia  

علاج التلاسٌمٌاTreatment of thalassemia   
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 : splenoctomy الطحالاستبصال .  2

o ٌُلجاُ إلٌه عند حدوث فرط نشاط طحالٌةHypersplenism  مع الأخذ بعٌن الاعتبار أن الدم، وخاصة عندما تتقارب فترات نقل

ر إلى ما بعد السنة السادسة من العمر   .الاختلاطات الخمجٌة خشٌة حدوثٌؤخَّ

 : Iron Chelatorsخالبات الحدٌد .  3

oهامة جداً، ومستطبّة للمحافظة على نمو طبٌعً ولمنع ترسب الحدٌد فً الأعضاء المختلفة. 

o أٌضاً تعطى عادةً فً )مل، أو بدراسة حدٌد الكبد أو الدراسة القلبٌة /نانوؼرام 1000تعطى عندما ٌزٌد فٌرتٌن المصل عن

 :وهناك ثلاثة أنماط من خالبات الحدٌد( ، بعض فاقات الدم الوراثٌة الأخرى MDSالمنجلً، 

a .Deferoxamine (الدٌسفرال :)ٌعطى عضلٌاً أو ورٌدٌاً أو تحت الجلد، ذو إطراح كلوي: 

هضمٌة  -بصرٌة  -سمعٌة  -سمٌة عصبٌة : جزيء منه ٌخلب ذرة حدٌد واحدة، تأثٌراته الجانبٌة. )ٌومٌاً /غ  1-0.5 عضلٌاً  -

 (حادة

 .ساعات 10 - 8غ تسرب بمحقنة كهربابٌة خلال  2 - 1تحت الجلد  -

Deferiprone. b  : بٌعطى فموٌاً وٌطرح عن طرٌق البول، ٌستخدم عند وجود مضاد استطباب للعلاج Deferoxamine  وهو

 .بالمشاركة معه قد ٌعطى كولذلأفضل فً خلب حدٌد العضلة القلبٌة 

 X- Jade ) Deferasirox. c :) ٌعطى فموٌاً وٌطرح عن طرٌق البراز، ٌخلب كل جزٌبٌن منه ذرة حدٌد واحدة، وقد ٌؤدي إلى

 .ارتفاع كرٌاتنٌن المصل
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 : bone marrow implantation النقًزرع . 4

o ًلتجنب أذٌة ( قبل السنة الخامسة)الحل الشافً الوحٌد أمام مرضى التلاسٌمٌا بٌتا الكبرى هو زرع النقً وٌفضل أن ٌجرى باكرا

ولا داعً لزرع النقً عند الدم المتكرر، والأفضل من الأخ السلٌم، نقل  عنالناتج  Iron Overloadأعضابهم بفرط حمل الحدٌد 

 .مرضى التلاسٌمٌا الصؽرى
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 :Genetic Engineeringالهندسة الوراثٌة. 5

oلم تثبت فعالٌتها بعد فً المجال السرٌري. 



ملاحظات عامة: 

 ،ٌخفؾ نقل الدم فرط نشاط النقً وٌحسن الإشباع الأوكسجٌنً وكذلك ٌطٌل الحٌاة مع الانتباه لفرط حمل الحدٌد فً الأنسجة

 .سنة 30ال حٌث ٌكون قاتلاً بعمر 

 إن كل وحدة كرٌات حمر مركّزةPacked RBC  مل/ملػ 1ملػ حدٌد أي  300 - 250تحوي. 

 وحدة كرٌات حمر مركّزة ٌطوّر الهٌموسٌدروز 100إن المرٌض الذي ٌتلقى أكثر من. 

 ٌؤدي ارتفاع الفرٌتٌن إلى اضطراب الوظٌفة الؽدٌة فً البداٌة، بٌنما ٌصٌب أٌضاً القلب والكبد والأعضاء الأخرى لاحقاً، لذلك

 .ٌجب أن ٌترافق نقل الدم بخالبات الحدٌد دابماً 

 10من اعتلالات الخضاب وخاصة فً المراحل الباكرة بٌنما معدل الوفٌات أقل من %  90 - 80زرع النقً ٌعتبر شافٌاً بنسبة . 
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 ما قبل الزواج الاستشارةmarriage consultation-Pre : 

oمل حا لا ٌسمح بزواج حامل تلاسٌمٌا مع حامل تلاسٌمٌا، حامل تلاسٌمٌا مع مصاب بالتلاسٌمٌا، حامل تلاسٌمٌا مع حامل منجلً، ولكن ٌسمح بزواج

 .مع سلٌم، ومصاب مع سلٌم

 التشخٌص قبل الولادةPrenatal diagnosis : 

o ،جراء  إب كوذلمتوفر لدٌنا، ٌجرى فً حال تم الزواج بالحالات ؼٌر المسموحةPCR  لDNA من السابل الأمنٌوسً أو خزعة من الزؼابات  لعٌنة

 :المشٌمٌة للبحث عن طفرة تلاسٌمٌا أو منجلً

 الحملنهاء ابفً حال كان الجنٌن مصاباً ٌنصح. 

أما فً حال كان سلٌماً أو حاملاً ٌترك. 

التوعٌة وتثقٌؾ الأهل: 

oٌساهم فً الوقاٌة والتدبٌر الصحٌح لتجنب الاختلاطات. 
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الوقاٌة من التلاسٌمٌاprophylaxis from thalassemia   
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 التلاسٌمٌاإنذار prognosis of thalassemia  

حسن جداً عند مرضى التلاسٌمٌا الصؽرى، أما بالنسبة للتلاسٌمٌا الكبرى: 

المصاب ٌموت قبل الولادة: ألفا الكبرى. 

ٌّا لاحقاً إذا لم ٌدبر بالشكل المناسب: بٌتا الكبرى  .المصاب طبٌعً عند الولادة وٌصبح س
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 الخضابLepore 

 مكون من السلاسل بٌتا ودلتا (2δ2 /β )حٌث تلتحم النها ٌة القرٌبة للمور ثة ،δ   مع النها ٌة البعٌدة للمور ثةβ فتتكون المور ثة)δβ ) ًالت

 . Leporeستعطً الخضاب 

 وقد تكون الأعراض شدٌدة، %  20 - 2تشبه التلاسٌمٌا بٌتا والنسبة. 
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 (وهً أشكال وصفٌة للتلاسٌمٌا بٌتا )  leporeوالخضاب  HbEتشمل خضاب تتمٌز فً خلل فً التركٌب وبنٌة شاذة هً متلازمات 

 

 :التلاسٌمٌا البنٌوٌة المتنوعة



 الهٌموؼلوبٌنE HbE 

 مكون من(2α/β2E  ( ) مثلHbA) إذ ٌحل ال ،Lysine  محل الؽلوتامٌنGlut   من السلسلة بٌتا  26فً الموقع. 

 ٌشاهد بشكل كبٌر فً كمبودٌا وهو خضاب ؼٌر مستقر بشكل طفٌؾ ولكن لٌس كافٌاً للتأثٌرعلى حٌاة الكرٌات الحمر، مثل بٌتا

 .تلاسٌمٌا الصؽرى
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 الهدفٌةالكرٌةTarget blood cells    : 

 شاحب بسبب احتوابه )ورقٌق فً المركز ( الذي ٌحوي كمٌة كبٌرة من الخضاب)للكرٌة الحمراء شكل قرص مقعر الوجهٌن، سمٌك فً المحٌط

 (.على كمٌة أقل من الخضاب

ٌظهر الشكل الهدفً نتٌجة تشكل فقاعة أو طٌة من ؼشاء الكرٌة الحمراء وسط المركز الشاحب وتتلون بالأحمر. 

تنتج هذه الطٌة نتٌجة زٌادة فً الؽشاء الخلوي أو نقص فً السٌتوبلازما. 

عندما تكون الكرة مملوءة بالهواء الخضاب فً حالة : لفهم الوضع ٌمكن تشبٌه الكرٌة الحمراء بكرة القدمRBC  ) ًفإن سطحها ٌكون مشدودا

 الزابد سٌشكل طٌة ( الؽشاء) حالسطفإن (نقص الخضاب نتٌجة التلاسٌمٌا)أما عندما لا تُملأ تماماً بالهواء )دون طٌات،

 اعتلالات الخضاب، التلاسٌمٌا، الأمراض الكبدٌة: الكرٌات الهدفٌة فًتشاهد. 
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  Sickle Cell Disease المنجلًالداء متلازمات 
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Sickle Cell Disease ًمتلازمات الداء المنجل 
مقدمةintroduction    

 فقر دم انحلالً وراثً ٌنجم عن اعتلال الخضاب(HbS .) 

 ٌنتقل بوراثة جسدٌة متنحٌةautosomal recessive . 

 ٌحدث بسبب طفرة فً مورثة الؽلوبٌن بٌتاβ  حٌث ٌحل الحمض الأمٌنً الفالٌنValine  ًمكان الحمض الأمٌنً الؽلوتامٌنGlutamic acid   ًف

 .HbS( Val  - 6Glu 2α/2β) ، فٌتشكل الخضاب βمن السلسلة 6الموقع 

ٌعد من أوابل الأمراض المكتشفة المحددة جزٌبٌاً، وهو المثال الأول لخلل بروتٌنً محدد. 

 المرضمناطق انتشارDisease diffusion area of  : 

ٌشبه انتشار التلاسٌمٌا. 

8  % من السود الأمرٌكٌٌن متخالفً اللواقح للخضابS  من الخضاب%  40، وتكون نسبته بحدود. 

 من السكان الأصلٌٌن هم متخالفً اللواقح للخضاب %  30فً إفرٌقٌاS . 

حوض المتوسط، جزٌرة العرب، الهند. 

أما فً سورٌا فهو ٌنتشر فً جنوب البلاد وبٌن الفلسطٌنٌن وسكان الجولان بشكل أكبر. 

للداء المنجلً دور واق من المتصورة الملارٌة المنجلٌة. 
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 المرضٌةالآلٌة Etiology  

 إن حدوث الطفرة وحلول الفالٌن مكان الحمض الؽوتامٌنً ٌؤدي لتشكٌل الخضابS قلٌل الألفة للأكسجٌنٌكون  ، الذي. 

 وبالتالً زٌادة لزوجة الدم وانسداد الأوعٌة الصؽٌرة المنجلٌة  الخلاٌاٌتصلب وٌتحول إلى الشكل البلوري، مؤدٌاً لتشكّل نه إفوعند حدوث نقص أكسجة

 .أو الكبٌرة مسبباً احتشاءات فً الأنسجة والأعضاء المختلفة

ًإذاً التبدلات التً تحدث فً الداء المنجلً هً كالتال: 

 .  تصلب ؼشاء الكرٌة الحمراء1)

 .زٌادة اللزوجة2)

 .التجفؾ الذي ٌعود إلى ارتشاح شاردتً البوتاسٌوم والكالسٌوم للداخل3)

لعبور السرٌر الوعابً الدقٌق وٌؤدي لتبدل خاصٌة الؽشاء الأملس  المطاوعةالتبدلات هً التً تعطً الشكل المنجلً الممٌز، مما ٌفقد الكرٌات الحمر  هوهذ

 .الأوردة الصؽٌرة مما ٌجعلها تلتصق إلى بطانة

 .الحمر الباكرة الشذوذات تحرض نوباً من الانسداد الوعابً فً الأوعٌة الدقٌقة ومن تخرّب الكرٌات ههذ 

، كما تسدّ الكرٌات الحمر الملتصقة المتصلبة الأوعٌة الشعرٌة، (انحلال خارج الأوعٌة)الانحلال الدموي بسبب تخرب الكرٌات الحمر الشاذة فً الطحال ٌحدث 

 :وتُسبِّب فً الورٌدات

 .نقص تروٌة نسٌج1ً)

 .ألماً حاداً 2)

 .أذٌةً عضوٌة نهابٌة تدرٌجٌة3)
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oوهذا الاضطراب الانسدادي هو الذي ٌسٌطر على السٌر السرٌري للمرٌض الذي ٌتضمن: 

 (.نوب التمنجل"النوب الألمٌة )حوادث ألم نقص التروٌة 

 سكتة )والجملة العصبٌة ( ضمور وتشظً)سوء وظٌفة بنقص التروٌة أو احتشاءً صرٌحاً بنقص التروٌة فً الطحال

 (.متلازمة الصدر الحاد)، الربتٌن (آلام عظمٌة، ذات عظم ونقً)، الكبد، العظام (دماؼٌة

oالتصاق الكرٌات مع بعضها ومع جدر الأوعٌة وبالتالً انسدادها: ٌقصد بالتمنجل. 

 ظاهرة التمنجل
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 المنجلٌةأنماط المتلازمات syndromTypes of Sickle cell  
 

 

 هذا الحالة ب الداء المنجلً أو فقر الدم المنجلً وتدعىSickle cell anemia . 

ًوتكون نسب الخضاب فٌها كالتال: 

 ًالخضاب المنجلHbS =90 . % 

 ًالخضاب الطبٌعً الكهلHbA=8-4   % ًأو قد ٌكون ؼابب تماما. 

 الخضابHbA2  =3 % أو أقل. 

 ًالخضاب الجنٌنHbF=2-1.% 

 .دابماً ٌدل على تلاسٌمٌا2HbA ، ٌكون المرض تلاسٌمٌا منجلٌة ولٌس داء منجلً، فارتفاع %4 - 3مرتفع أكثر من 2HbA عندما ٌكون  :ملاحظة

 

 

 ًحالة أخؾ من الداء المنجلً وتدعى ب الخلة المنجلٌة هSickle cell Trait . 

لا عرضٌة عملٌاً والنوب الألمٌة وفقر الدم نادران بشكل كبٌر، فهً لا تظهر إلا من خلال الرحلان الكهربابً للخضاب. 

ًوتكون نسب الخضاب فٌها كالتال: 

 ًالخضاب المنجلHbS  =40-50( %>50%.) 

 ًالخضاب الطبٌعً الكهلHbA  =60-40.% 

 ًالخضاب الجنٌنHbF   =1-0 .% 

 السنؽال، كمرون، بنٌن، جمهورٌة إفرٌقٌا الوسطى، الهند، وإن : أنماط من داء الخلة المنجلٌة على الأقل معروفة ومبنٌة على أساس المنشأ 5هناك

 .السنؽال هو الأقل شدة أسوأها فً إفرٌقٌا الوسطى بٌنما الذي فً

النمط متماثل اللواقح Homozygotes  HBS/S 

 Heterozygotes HBS/Aالنمط متخالؾ اللواقح 
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β-HbSتلاسٌمٌا منجلٌة: 

oًٌلاحظ ؼالباً عندما ٌكون أحد الأبوٌن حاملاً للتلاسٌمٌا والآخر حاملاً للمنجل. 

o ًتكون شدتها مماثلة لشدة فقر الدم المنجلHbSS  وٌحدث فٌها فقر دم صؽٌر الخلاٌا ناقص الصباغ مع ،

 .وجود الخلاٌا المنجلٌة والخلاٌا الهدفٌة

D-HbS :وهو اضطراب منجلً انحلالً متوسط إلى شدٌد. 

O-HbS :وهو أٌضاً اضطراب منجلً انحلالً متوسط إلى شدٌد. 

 الداء المنجلً ذو الخضابHbE  :انحلال خفٌؾ، وقد تحدث نوب انسداد أوعٌة بشكل قلٌل. 

أشكال الخضاب الأخرى للنمط متخالؾ اللواقح 

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



 تعرٌؾdefinition: 

 ٌنٌالؽربمن الإفرٌقٌٌن  4:1مرض واسع الإنتشار وٌوجد بنسبة حوالً هو. 

 ،نه محمً من الإصابة بالملارٌا افوفً حال كان الشخص حاملاً الحَمَلة عادةً ٌكونون لا عرضٌٌن. 

المرضى متماثلً اللواقح ٌكون لدٌهم فقر دم انحلالً بشدات مختلفة، ٌتخللها نوب تمنجل. 

 ،لأن الخضاب  كوذلأعراض فقر الدم هنا تكون أخؾ مما هو متوقع نسبةً لمقدار الخضابHbS  قلٌل الألفة للأكسجٌن

غ ولا ننقل  6، فمثلاً قد ٌكون الخضاب  HbAفهو ٌتخلى عن الأكسجٌن للأنسجة بسهولة أكثر من الخضاب الطبٌعً

 .دم

ٌُسًء للمرض لأنه ٌؤدي لزٌادة اللزوجة المرتفعة أصلاً بسبب التمنجل  .كما أن نقل الدم هنا قد 

 ًفقر الدم المنجلSickle Cell Anemia HBS/S 
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 التمنجلأهم العوامل المؤثرة فً معدل ودرجة: 

 التمنجلمحرّضات stimulating sickling  

 (.فً الأوعٌة الدقٌقة للطحال ونقً العظم)ازدٌاد فترة تعرض الكرٌات الحمر لنقص الأكسجة 

 كمٌة الخضابHbS  + وجود الخضابHbC . 

 انخفاض الpH (حُماض + ) (.إقٌاءات أو إسهالات)التجفاؾ داخل الخلوي 

 البرد الشدٌد أو الحر الشدٌد + الإنتانات. 

 (.التصوٌر الظلٌل مثلاً )بالإضافة إلى الجهد الزابد، القلق، والأصبؽة مفرطة التوتر 

 التمنجلمثبّطاتinhibitors sickling    

 وجود تلاسٌمٌاα مرافقة. 

 ًوجود الخضاب الكهلHbA  ًأو الخضاب الجنٌنHbF. 
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 :  Hemolytic anemiaفقر الدم الانحلالً .  1

 مع ارتفاع هام فً تعداد الشبكٌات% 30 - 15ٌتراوح الهٌماتوكرٌت بٌن ،. 

قد ٌكون فقر الدم مفٌد اً أثناء نوب الانسداد الوعابً لأنه ٌؤدي إلى نقص اللزوجة. 

 ًولو كان ثمنه زٌادة اللزوجة الدموٌة، فللشبكٌات دوراً هاماً فً نوب )كما أن نقص الشبكٌات من خلال التثبٌط بالتلقٌم الراجع قد ٌكون مفٌدا

 (.الانسداد الوعابً والالتصاق ببطانة الأوعٌة

 :   Elevated WBCsارتفاع الكرٌات البٌض . 2

وهو شابع سواءً أثناء النوب الألمٌة أو أثناء الحوادث الإنتانٌة أو خلال فترة المرض بشكل عام. 

وٌكون ثانوٌاً لضمور الطحال. 
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التظاهرات السرٌرٌة clinical manifestation  



 : occlusive crises-Vasoحوادث الانسداد الوعابً .  3

 تدعى أٌضاً ب النوب الألمٌة الحادةActual Painful crises وتتظاهر فً بنى النسٌج الضام والجهاز العضلً الهٌكلً بنقص تروٌة مؤلم معطٌة ،

 .ألماً حاداً، إٌلاماً، حمى، وتسرعاً قلبٌاً 

 ًولكن تواترها وشدتها ٌختلفان بشكل كبٌر من مرٌض لآخروهً المظهر السرٌري الأكثر شٌوعا. 

السبب هو أن الخلٌة المنجلٌة مشوهة وصملة وشدٌدة الالتصاق وقلٌلة المطاوعة مما ٌؤدي إلى تمنجلها حٌنما تمر فً الأوعٌة الشعرٌة. 

وما سبق ٌسبب اضطراب )الطحال، الكبد، الشبكٌة، النسٌج تحت الجلد، الربة، العظم، الدماغ، المسارٌقا :ٌصٌب الانسداد الوعابً أؼلب الأعضاء

 (.المناعة

 وٌستمر من ساعات إلى أسبوعٌن وهو ٌرتبط مع بقٌا منخفضة لدى البالؽٌن، ٌمكن أن ٌحدث الألم فً أي مكان. 

 (.  تلٌؾ ربة -قصور كلوي )تترافق هذا النوب مع تراكم أذٌة عضوٌة مزمنة نهابٌة 

ًوتحرض لدٌه نوباً ألمٌة، وهنا تذكّر أن التجفاؾ لدى حامل خلة المنجلً قد ٌسبب فرط اللزوجة والتجفاؾ من أخطر ما ٌكون على مرٌض المنجل ،

 .  آلاماً عظمٌة، لذلك فكر أمام كل آلام عظمٌة ؼٌر مفسرة برحلان الخضاب، للبحث عن الخلة ؼٌر المشخّصة
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 : Aplastic crisesنوب عدم التصنع . 4

 وتكون تالٌة للإصابة بparvoviros B19 . 

 : Pigment gallstonesالحصٌات المرارٌة .  5

بسبب الانحلال الدموي، حٌث أن أي مرض انحلالً مزمن ممكن أن ٌؤدي لتشكل حصٌات. 

 : Microinfractionالاحتشاء المجهري .  6

 :وهكذا نفسر كلاً منإن الاحتشاء المجهري المتكرر ٌمكن أن ٌدمر الأنسجة ذات السرٌر الوعابً الدقٌق التً تحرض التمنجل، 

ًنوب الاحتشاء الطحال: 

 فً بدا ٌة الحٌاة ٌتضخم الطحال نتٌجة زٌادة فعالٌة الجهاز الشبكً البطانً الناتجة عن فقر الدم الانحلالً، ثم ٌضمر

 .نتٌجة الاحتشاءات المتكررة

 3وتؤدي إلى ضمور الطحال بعمر ( سنوات 3 - 1.5أي)من الحٌاة  36 - 18تحدث نوب الاحتشاء خاصة فً الأشهر 

 (.الربوٌات)سنوات وبالتالً ٌفقد وظٌفته المناعٌة مما ٌؤهب لحدوث الإنتانات وخاصة بالجراثٌم ذات المحفظة  5 -

 ًتسمى هذا الحالة ب استبصال الطحال الذاتAutosplenectomy . 

والمكورات الربوٌة والنٌسٌرٌات  ةالنزلٌالمستدمٌات : ٌنصح هؤلاء المرضى بأخذ لقاحات الجراثٌم ذات المحفظة

 .السحابٌة

 سنوات قبل أن ٌطوّر استصال طحال ذاتٌاً فقد لاٌحتاج لهذه اللقاحات لأن  6إذا تمكن المرٌض من الوصول إلى عمر

 .الطحال ٌستكمل وظٌفته المناعٌة فً هذا السن

ًلاحظ أن ضمور الطحال خاص بالمنجلً بٌنما ٌتضخم الطحال فً بقٌة أنماط فقر الدم الانحلال. 
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الانسداد الورٌدي الحاد فً الطحال: 

 نوب تشظً الطحالcriesSplenic sequestration  

و استبصال الطحال لتجنب احتجاز النتاج /وهً نادرة الحدوث، تشاهد فً الطفولة ، وقد ٌحتاج إلى نقل دم إسعافً أو

 .الشرٌانً الكامل فً أوردة الطحال المسدودة

 :ملاحظة

بسبب خطورة التشظً ٌجب أن ٌتعلم الأهل كٌفٌة قٌاس حجم الطحال وعند حدوث ٌرقان أو شحوب أو هبوط بالضؽط 

ضٌاع دم )لدى مرٌضهم ٌجب أن ٌقٌسوا حجم الطحال فوراً، إذ أن انسداد الأوردة ٌؤدي إلى تجمع الدم فً الطحال 

 .وهنا لا بد من نقل المرٌض للمشفى والتحضٌر لاستبصال الطحال، (بالطحال
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انسداد الأوعٌة الشبكٌة العٌنٌة: 

 ًتعطً نزفاً وتوعٌّاً دموٌاً جدٌداً وانفكاك شبكٌة عرضٌا. 

تنخر الحلٌمات الكلوٌة: 

ٌؤدي التنخر الكلوي الواسع إلى قصور كلوي عند البالؽٌن وهو سبب شابع للموت المتأخر. 

 تنقص قدرة لب الكلٌة على تركٌز البولHyposthenuria ، ٌُسمى بالبٌلة الدموٌة مجهولة السبب  .فٌحدث ما 

ٌزداد المٌل لحدوث التجفاؾ والمخاطر المرافقة له. 

 البٌلة الدموٌة ؼٌر العرضٌةPainless Hematuria : 

 ً(.متماثل اللواقح)تحدث فقط لدى مرضى الخلة وهً ممٌزة جداً ولكنها ؼٌر شابعة، ولا تشاهد لدى مرضى الداء المنجل 

تحدث ؼالباً فً الذكور الٌافعٌن وتعود إلى نخر الحلٌمات الكلوٌة. 

 العقٌمةالنخرة (Hip-shoulder  )Avascular necrosis : 

 ،وخاصة بالسالمونٌلا( ذات عظم ونقً)، التهاب العظام الجرثومً اعتلال المفصل المزمنفً المفاصل والعظام وخاصة فً رأس العضد والفخذ. 

 القدم –متلازمة الٌد syndromfoot -hand: 

 عند الأطفال وتحدث بسبب الاحتشاءات المؤلمة فً الأصابع والتهاباتها. 

 ( النعوظ الدابم المؤلم)القسوحPriapism : 

اختلاط مؤلم خاص بالذكور ٌحدث بسبب احتشاء فً الأوردة المصرفة للقضٌب وتكرره ٌؤدي إلى عنانة مستمرة. 

 السفلًتقرحات الطرؾulcers in lower limb : 

عند البالؽٌن ونادراً عند الأطفال. 

 ،ومعندة ( أشهر مثلاً  6)التقرحات ٌستؽرق شفاؤها وقتاً طوٌلاً  هوهذتعود أحٌاناً إلى نقص الترو ٌة والركودة والأخماج الإضافٌة فً الدوران البعٌد

 .على المعالجة
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 متلازمة الصدر الحادAcute chest syndrome : 

وبالتالً حدوث إنتانات أو تلٌفات متكررة حدوث انسدادات وعابٌة متعددة تسبب بطء الجرٌان الدموي الربوي. 

 تتمٌز بالألم الصدري، تسرع القلب، حمى، سعال، نقص إشباع الأكسجٌن الشرٌانً، ارتشاحات ربوٌة، ٌمكن أن تقلد ذات الربة والصمة

 .الربوٌة واحتشاء الربة النسٌجً، وهً تعكس تمنجلاً نسٌجٌاً ربوٌاً محدِثاً ألماً وسوء وظٌفة ربوٌة مؤقتاً 

 لأن )المتلازمة المتكرر مع بقٌا منخفضة  ههذالمتلازمة، وٌرتبط حدوث  ههذتعد ذات الربة والاحتشاء الربوي من أكثر الحالات ترافقاً مع

 .، وقد تؤدي إلى الوفاة بسبب نقص الأكسجة(التكرار سٌؤدي إلى تلٌؾ الربة

 اختلاطات عصبٌةNeurological complications : 

قد ٌؤدي لحوادث وعابٌة دماؼٌة نزفٌة أو احتشابٌة. 

 

 

 التشخٌص فً الطفولة عادة، لكن بعض المرضى فً الحالات المتؽاٌرة اللواقح لا تعطً أعراضاً حتى سن البلوغ، الحمل أو فً ٌوضع

 .المرحلة الباكرة للكهولة

من خلال القصة العابلٌة ورؤٌة الخلاٌا المنجلٌة فً لطاخة الدم المحٌطً: التوجه. 

ٌكون بواسطة الرحلان الكهربابً للخضاب: تأكٌد التشخٌص. 

من خلال بزل السابل الأمنٌوسً أو خزعة المشٌمة: التشخٌص فً الحٌاة الجنٌنٌة. 
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 المخبرٌةالموجوداتlaboratory finding   

o المحٌطٌةاللطاخة peripheral blood smear  : 

كرٌات منجلٌة، كرٌات حمر منواة، كرٌات رمادٌة كبٌرة. 

 ًالنمط متما ثل اللواقح )المنجلً الداء وتشاهد الكر ٌات المنجلٌة ف(SS  والتلاسٌمٌا المنجلٌة ،S-thal  وداء الخضاب ،SC  ًونادرا ،

 (. SAالنمط متخالؾ اللواقح ) S-traitفً الخلة المنجلٌة 

o نقص الخضاب Hb . 

oخلاٌا متعددة الصباغ وكرٌات حمراء منواة خلال النوبة. 

o مظاهر ضمور الطحال( أجسامHowell- Jollyخلاٌا هدفٌة ، )قد تظهر أٌضاً فً اللطاخة المحٌطٌة. 

oًمٌتابٌسلفات الصودٌوم )وٌقوم هذا الاختبار على مزج قطرة من دم المرٌض مع مادة مرجعة: اختبار التمنجل إٌجابNa-metabisulfate 

ٌُعتبر اختبار مسح للكشؾ عن الحَمَلة(  .على صفٌحة زجاجٌة، وهذا 
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o الكهربابًرحلان الخضاب  hemoglobin Electrophoresis  : هو الفحص النوعً، تكمن أهمٌته بأنه ٌعطٌنا نسب الخضاب، حٌث

 . HbA، كما ٌظهر ؼٌاب الخضاب الطبٌعً % 15 - 5بنسبة  HbFمع وجود الخضاب الجنٌنً  HbSٌسٌطر الخضاب المنجلً 

oإٌجابٌة: اختبارات الانحلال الدموي. 

 

ٌُعتبر فقر دم %  50فالمرٌض ؼالباً ؼٌر عرضً أي لدٌه خلة منجلٌة أما أكثر من %  50عندما ٌكون الخضاب المنجلً أقل من : هام ف

 .منجلً

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



 اختبار التمنجلSickling test  :ٌهدؾ إلى كشؾ الخلة المنجلٌة، ٌمكن إجراؤه بطرٌقتٌن: 

 :طرٌقة إرجاع الخضاب.  1

،تؽطى بساترة وتفحص تحت المجهر بعد ساعة، فً (مٌتابٌسولفٌت الصودٌوم)توضع قطرة دم على شرٌحة زجاجٌة وتمزج مع قطرة من مادة مرجعة 

 .حال الإٌجابٌة تأخذ كرٌات الدم الشكل المنجلً أما فً حال السلبٌة فإنها تحافظ على شكلها الطبٌعً

 :الخضابSolubility طرٌقة ذوبانٌة .  2

 ال ملم من محلول  2ٌوضعSickling solution  الدم ثم ٌحرك الأنبوب لمزج الدم بالمحلول،  مكرولٌتر من عٌنة 25فً أنبوب وٌضاؾ إلٌه ببطء

عند وجود عكارة فً الأنبوب بحٌث إذا وضع خطان باللون الأسود كخلفٌة للأنبوب لا ٌمكن رؤٌتهما بوضوح تعتبر : دقابق ثم تقرأ النتٌجة 5ل ٌترك 

 .  النتٌجة إٌجابٌة، أما إذا كان محتوى الأنبوب رابقا وٌمكن رؤٌة الخطٌن تعتبر النتٌجة سلبٌة 

الٌعمل محلول : التفسٌر Sickling solution الكرٌات الحمر وبالتالً فً وجود الهٌموؼلوبٌن  على تكسٌر(S ) ٌصبح المحلول عكراً نظراً لأن هذا

 .النوع من الهٌموؼلوبٌن لا ٌذوب فً المحلول، أما فً حالة وجود هٌموؼلوبٌن طبٌعً فإنه ٌذوب فً المحلول وٌصبب محتوى الأنبوب صافٌاً 
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المعالجة Treatment  

 

 العوامل المطلقة لنوب التمنجل، فلتجنب نقص الأكسجة ٌمنع مرضى المنجلً من التدخٌن وٌنصحون بتجنب الأماكن الملوثة، وٌجب تجنب

 .تسكٌن آلامهم بسرعة لأن الألم بحد ذاته ٌؤدي إلى تقبض الأوعٌة مثٌراً التمنجل

إعطاء اللقاحات ضد الربوٌات والمستدمٌات النزلٌة. 

البنسللٌن الفموي للوقاٌة من الانتانات. 

إعطاء حمض الفولٌك خاصةً أثناء الحمل. 

الإماهة الجٌدة خاصة قبل وبعد الجهد الفٌزٌابً والتعرض للحرارة والبرد والإنتان والرض النفسً، ومرٌض المنجلً ممنوع من الصٌام. 

نقل الدم فً حال وجود فقر دم شدٌد. 

 لتخفٌض نسبة الخضاب (: هو المفضّل)تبدٌل الدمS قد ٌكون ضروري فً حال وجود ،: 

 

 

 

 سنوات عند المصابٌن بحادث وعابً دماؼً لأن الحادث الثانً ٌمكن أن ٌحدث بشدة وٌحمل خطورة عالٌة 5 - 3كما ٌجب الاستمرار به ل. 

 

 النعوظ الدابم  متلازمة الصدر الحاد  أذٌة عصبٌة 

 قبل العملٌات الجراحٌة الكبٌرة نوبة تشظً طحال  نوب ألمٌة متكررة 

 :  prophylaxis therapy الوقابٌةالمعالجة : أولاً 
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قاعدة: 

 

 

 

 فابدة تبدٌل الدم؟ما 

 

 

 

 

 

الراحة. 

التدفبة  . 

الإماهة الجٌدة. 

استعمال المورفٌن فً الحالات الشدٌدة، وهو الإجراء الأهم لأن بعض الآلام الشدٌدة فً القص والعمود الفقري ممكن أن تطلق : التسكٌن

 .صمات تؤدي لحدوث متلازمة الصدر الحاد أو الصمة الربوٌة القاتلة

إعطاء الأكسجٌن  . 

الصادات الحٌوٌة لمعالجة الانتانات. 

 

 

 

 

 :معالجة النوبة:ثانٌاً 

 5دل فما دون باستثناء مرضى الداء المنجلً فلا ٌجوز أن ننقل لهم الدم ولو بلػ خضابهم /غ 7ٌجب نقل الدم لجمٌع المرضى على خضاب 

 .للأوكسجٌن Sدل ما داموا ٌستطٌعون تحمله، والسبب أن الأكسجة جٌدة عندهم بسبب نقص ألفة الخضاب /غ

 نعلم أن مشكلة الداء المنجلً هً وجود الخضابHbS ،وعند نقل الدم تزداد اللزوجة أكثر الذي ٌزٌد لزوجة الدم. 

 ٌُفضّل تبدٌل الدم الذي ٌسمح بإزالة الخضاب  .وبالتالً تقلٌل لزوجة الدم وتحسٌن حالة المرٌضHbA  وإعطاء الخضاب الطبٌعHbSً لذلك 
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 الهٌدروكسً ٌورٌا إعطاءHydroxyurea( : اسمه التجاري هٌدرٌاHydrea( 

السنة، وٌعطى فً متلازمة الصدر الحادة، وقد ٌستطب فً القسوح /مرات 3الٌوم فً حالات النوب الألمٌة المتكررة بتردّد أكثر من /كػ/ملػ 15 - 10

 :واعتلال الشبكٌات، ومٌزاته

oعامل مضاد للالتهاب من خلال تثبٌط إنتاج الكرٌات البٌض. 

o ًٌزٌد مستوٌات الخضاب الجنٌنHbF . 

oٌزٌد الحجم الوسطً للكرٌات الحمر، وبالتالً تزداد قدرتها على نقل الأكسجٌن. 

o ٌتأكسد بواسطة مجموعات الهٌم لإنتاجNO . 

oٌقلل من حدوث النوب الألمٌة عند الأطفال والبالؽٌن. 

o ،لأن الشبكٌات من أكثر الخلاٌا لصوقاً فً جدر الأوعٌةٌثبط الشبكٌات الذي ٌلعب دوراً هاماً فً تخفٌؾ إمراضٌة النوب المنجلٌة. 

 زرع الخلاٌا الجذعٌةtransplantation -AlloStem Cell  :ًهو العلاج الشاف. 

 العوامل الموقفة لتجفاؾ الكرٌات الحمر أو الالتصاق الوعابً مثل الClotrimazole  أن تضاؾ إلى الهٌدرٌا وتعطً فوابد إضافٌةٌمكن. 

ًمستطب فً فقر الدم متماثل اللواقح مع وجود متبرع مطابق: زرع النق  . 

 : specific therapy المعالجة النوعٌة: ثالثاً 
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 رابعاً : المعالجة بالهندسة الوراثٌة : وهً قٌد البحث
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 الاختلاطاتتدبٌر management of complication  

a  . الألمٌةالنوب pain crisis : 

 .  إماهة شدٌدة1)

 .معالجة السبب المطلق كالإنتان2)

 (.نفسه البٌتٌدٌن)كالمورفٌن أو المٌبرٌدٌن تعطى المسكنات المركنة مع أو بدون مضخة، 3)

،  NSAIDsفً البٌت بالإماهة والمسكنات الفموٌة  ، وٌمكن علاج بعض النوب الألمٌة ؼٌر الشدٌدة Ketorolacقد ٌستجٌب الألم ل مركبات 4)

Paracetamol . 

 .إعطاء الأكسجٌن عن طرٌق الأنؾ للحفاظ على إشباع أكسجٌن شرٌانً جٌد ولٌس روتٌنٌاً 5)

 :ملاحظات

 .نقل الدم لا ٌخفؾ ولا ٌقصر النوبة الألمٌة وٌجب أ لاّ ٌعطى إلا فً الحالات الشدٌدة، بٌنما قد ٌكون تبدٌل الدم مفٌداً 1)

 .لا ٌوجد اختبار قطعً ٌحدد أو ٌشخص النوبة الألمٌة الحادة2)

 .ٌجب الانتباه إلى اعتلال المفاصل المنجلً وهو ٌستجٌب لمضادات الالتهاب اللاستٌروبٌدٌة بشكل جٌد3)
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b . الحادمتلازمة الصدرAcute chest syndrome  : 

هً مشكلة طبٌة إسعافٌة قد تستدعً الاستشفاء فً العناٌة المركزة. 

الإماهة هامة ولكن ٌجب مراقبتها بدقة خوفا من حدوث وذمة الربة الحادة. 

ًالمحافظة على إشباع أكسجٌن جٌد عن طرٌق الأكسجٌن الأنف. 

 90أو تبدٌل الدم عند انخفاض إشباع الأكسجٌن عن %  30نقل الدم للمحافظة على هٌماتوكرٌت أعلى من .% 

 ًقد تعطى الصادات تجرٌبٌا. 

كما ٌجب التأكد من التشخٌص من أجل تمٌٌز ذات الربة عن الصمة الربوٌة. 

 قد نحتاج وضع المرٌض على جهاز التنفس الآلً فً حالة نقص إشباعO2 وانكسار المعاوضة التنفسٌة. 

c . (النعوظ المؤلم)القسوحpriapism  : 

ٌعالج بالعمل الجراحً لإزالة الضؽط، وبإعطاء مركبات ألفا الأدرنرجٌة وتبدٌل الدم. 

d  . ًالساقٌنالقرحات الجلدٌة فin lower limbs  cutanuesulcer  : 

معالجة طوٌلة الأمد من خلال العناٌة الصحٌة والراحة فً السرٌر، وقد ٌفٌد إعطاء الصادات وتبدٌل الدم والطعم الجلدي. 
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الإنذارprognosis   

oٌنذر الانخفاض الحاد فً إشباع الأوكسجٌن الشرٌانً بسوء إنذار شدٌد لأنه ٌحرّض نوب التمنجل بدرجة كبٌرة. 

o إلى القصور الكلوي وارتفاع التوتر الربوي والقلب الربوي، بٌنما أصبح اعتلال العضلة  كذلالموت شابع عند البالؽٌن بالمراحل المتأخرة وٌعود

 .القلبٌة ٌأخذ دوراً هاماً مع تقدم الزمن

o ،بسبب زٌادة الوعً والعناٌة الصحٌة كوذلازدٌاد متوسط البقٌا حتى العقد الخامس والسادس. 

عوامل الخطورة المؤثرة على الحٌاة: 

 .نوب ألمٌة فً السنة مع الاستشفاء 3أكثر من 1)

 .نقص عدلات مزمن2)

 .القدم-قصة تشظً الطحال أو متلازمة الٌد3)

 .الهجمة الثانٌة من متلازمة الصدر الحادة4)

 .الحوادث الوعابٌة الدماؼٌة5)
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 .Hereditary Spherocytosisكثرة الكرٌات المكورة الوراثً 
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 مقدمةintroduction: 

 أٌضاً باسم داء شوفار وٌعرؾChauffar’s Disease وهو مرض وراثً انحلالً ٌنتقل من الأبوٌن كصفة قاهرة. 

   أن سببه اضطراب ٌصٌب السبكترٌن وٌعتقد الٌومSpectrin لؽشاء الكرٌة الحمراء والذي  ، وهو البروتٌن الذي ٌتوضع فً الطبقة الباطنة

وهذا الشكل . وبطرٌقة لا تزال مجهولة، ٌؤدي هذا الشذوذ إلى اتخاذ الكرٌة الشكل المكور. ٌعزى إلٌه اتخاذ الكرٌة شكلها المقعر الوجهٌن

 .  ، وهذا هو سبب قصر عمرهاٌعوق حركة الكرٌة داخل جٌوب الطحال فٌخربها

 عاملان هامان ٌساعدان الطحال فً زٌادة تخرٌب الكرٌات وهماوهناك: 

   بٌبته الحماضٌة 

 فٌهوقلة الؽلوكوز، 

   ٌتجلىكما ٌؤدي الشكل المكور إلى اضطراب فً وظابؾ الكرٌة الفٌزٌولوجٌة الذي: 

 إلٌهابازدٌاد نسبة ولوج شاردة الصودٌوم   •

 وبازدٌاد سرعة تقلب الحدٌد   •

 المواد الفوسفورٌة الشحمٌة منها ونزوح •

 والكرٌة المكورة لا تعٌش فً دوران شخص سلٌم إذا نقلت له إذ ٌلتقطها الطحال، بٌنما تعٌش كرٌات . الكرٌة عندبذ الشكل المكورفتأخذ

 .الشخص السلٌم فً دوران المرٌض المصاب بكثرة الكرٌات المكورة الوراثً حٌاة سوٌة

 .Hereditary Spherocytosisكثرة الكرٌات المكورة الوراثً 
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 وتتصؾ الكرٌات المكورة أٌضاً بنقص مقاومتها للإنحلالDecreased Resistance  to Hemolysis   فً المحالٌل الملحٌة الخفٌفة التوتر أي

وسبب ذلك هو عدم مرونة ؼشابها الذي أصابه الاضطراب فأصبح ؼٌر قادر على التمدد . Increased Fragilityتتصؾ بازدٌاد الهشاشة الحلولٌة 

ففً الحالات .والاتساع لٌمتص ذات الكمٌة من الماء التً تستطٌع الكرٌة الحمراء السوٌة المماثلة لها فً الحجم أن تمتصها قبل أن تنفجر وتنحل

بٌنما فً هذا المرض كثرة الكرٌات % 0.30من محلول كلور الصودٌوم وٌتم فً الأنبوب الحاوي % 0.45السوٌة ٌبدأ الانحلال فً الأنبوب الحاوي 

 %.0.40وٌتم فً الأنبوب الحاوي %( 0.50 – 0.75( المكورة الوراثً فإن الإنحلال ٌبدأ فً الأنابٌب الحاوٌة المحالٌل الملحٌة الأكثؾ 

 وٌكشؾ فً سن مبكرة من الحٌاة، إلا أن بعض الاصابات الخفٌفة قد لا تكشؾ إلا فً الكهولة أو لٌس هذا المرض كثٌر المصادفة فً السرٌرٌات

إن أول ما ٌلفت النظر إلى هذا الداء هو عادة فقر الدم أو أحد أعراضه او الٌرقان، وقد ٌراجع المرٌض بسبب إصابته بأحد اختلاطات . الشٌخوخة

 .المرض كالحصٌات الصفراوٌة أو تقرح الساقٌن أو لشعوره صدفة بضخامة الطحال

وقد تكون شكاٌة المرٌض الأولى فً بعض الحالات القلٌلة  ألم بطنً حاد ناجم عن هجمة انحلالٌة أو احتشاء الطحال أو رعاؾ متكرر. 
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  الأعراض والعلاماتsymptoms & signs: 

ها ب بتختلؾ أعراض المرض وعلاماته اختلافاً كبٌراً من مرٌض لآخر، إلا أنها تبقى ثابتة فً المرٌض الواحد باستثناء فترات قصٌرة وموقتة ٌصا

 .المرٌض بهجمة شدٌدة من الانحلال فتزداد الأعراض شدة

إلا أنه قد ٌكون شدٌداً وٌتدنى الهٌموؼلوبٌن فٌه معتدل الشدة وهو من النوع السوي الكرٌات والسوي الصباغ وٌكون عادة : Anemiaفقر الدم •

دل كما قد ٌكون فً حدوده السوٌة الدنٌا، وٌكون فقر الدم عندبذ من النوع المعاوض ، اي إن النقً ٌضاعؾ عمله فً /ؼرامات فً  5-4إلى 

فقر دم كبٌر وٌشاهد فً هذا المرض كبقٌة فاقات الدم الانحلالٌة . إنتاج الكرٌات الحمر لٌعوض عما ٌتخرب منها وٌنحل فً الطحال أو فً الدوران

فً هذا المرض فتكون عادة ضمن ( المناسب)أما المقادٌر المطلقة . لازدٌاد سرعة تقلب الفولات ولفرط نشاط النقً الكرٌات بعوز حمض الفولٌك

 %.40-35فتكون عالٌة تتراوح بٌن ( MCHC)حدود السواء ما عدا نسبة تركٌز الهٌموؼلوبٌن الوسطً 

 Unconjugatedالنوع اللامنضم ) مندل وهو /ملػ 4-1وٌتراوح مقداره فً المصل بٌن . وٌكون معتدل الشدة أٌضاً كفقر الدم: الٌرقان•

Bilirubin  ) البٌلٌر وبٌن اللامباشر الذي لم ٌدخل إلى الكبد أيIndirect or Pre-Hepatic Bilirubin  ومتى ظهر الٌرقان على المرٌض أثناء

 ُ  .سٌر المرض فإنه ؼالباً ما ٌتكرر أو ٌبقى مستدٌما
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إلا أن نسبة قلٌلة جداً من ( إلا فً فترات النوب الانحلالٌة)ٌتضخم الطحال فً جمٌع الحالات تقرٌباً، وهو قاس وؼٌر مؤلم : spleenالطحال •

 .المصابٌن إصابات خفٌفة لا ٌكون الطحال عندهم مجسوساً 

بعد تعرضه وهً نوبات من انحلال الدم تصٌب المرٌض . وهً أخطر ما ٌتعرض له المرٌض فً هذا الداء: Hemolytic Crisesالنوب الانحلالٌة •

، حٌث ٌهبط الهٌموؼلوبٌن خلالها هبوطاً شدٌداً وٌرتفع بالمقابل لأحد الأخماج أو الرضوض وقد تظهر فً سٌاق الحمل وتدوم بضعة أٌام ثم تزول

ال لطحبٌلٌروبٌن المصل وٌزداد الٌرقان شدة وتشتد صفرة البول، وترتفع حرارة المرٌض وٌصاب بصداع وؼثٌان وإقٌاء وألم فً البطن وٌزداد حجم ا

 .فٌصبح مؤلماً 

وبنقص عدد طً قد تكون النوبات السابقة أكثر حدة، فٌتوقؾ النقً عن تولٌد الجملة الحمراء الذي ٌنعكس بهبوط أو انعدام نسبة الشبكٌات فً الدم المحٌ

وفً بعض الحالات قد تتوقؾ الجملتان المحببة والصفٌحات عن العمل أٌضاً وٌتجلى ذلك . الكرٌات الحمر الذي قد ٌبلػ الملٌون أو أقل من المٌكرولٌتر

أٌام فتظهر الشبكٌات فً الدم المحٌطً من جدٌد وٌرتفع بالتالً  10-7إلا أنه لحسن الحظ ٌؽلب أن ٌستعٌد النقً نشاطه بعد . بنقصهما فً الدم المحٌطً

 .عدد الكرٌات الحمر ومقدار الهٌموؼلوبٌن

ٌكثر تشكل الحصٌات الصفراوٌة فً هذا المرض بسبب ازدٌاد إفراغ البٌلروبٌن وترسب بلوراته فً : Pigment Gall Stonesالحصٌات الصفراوٌة •

 ظهرمجاري الصفراء الربٌسة وتتألؾ من الأصبؽة والكالسٌوم ولكنها لا تحتوي على الكولسترول، وإذا تكونت الحصٌات فً القناة الجامعة فقد ٌ

 .ٌرقان انسدادي بالإضافة إلى الٌرقان الانحلالً
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التشخٌصDiagnosis  : ٌعتمد التشخٌص على الموجودات الآتٌة: 

 .وجود فقر الدم1)

 .كثرة الشبكٌات فً الدم المحٌط2ً)

 .ازدٌاد هشاشة الكرٌات الحمر3)

 .ارتفاع مقدار بٌلٌروبٌن المصل4)

 .وجود الكرٌات المكورة فً الدم المحٌط5ً)

 .سلبٌة اختبار كومبس6)
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المعالجةTreatment  : 

   لوقاٌة المرٌض من تشكل حصٌات مرارٌة وعدم تعرٌضه إلى نوبة انحلالٌة شدٌدة قد الطحال فور تشخٌصه باستبصال ٌعالج هذا المرض

لتفادي انخفاض وفً حال كون المرٌض طفلاً ٌفضل تأخٌر العمل الجراحً إلى ما بعد السنة السادسة من العمر . تؤدي إلى توقؾ عمل النقً

 .  نموهثر مقاومة البدن تجاه الاخماج فً هذه السن ولاسٌما إذا لم ٌكن الطفل مصاباً بفقر دم شدٌد ولم ٌكن بحاجة إلى تكرار نقل الدم أو لم ٌتأ

 فلا ٌشار به إلا عند حدوث فقر دم شدٌدنقل الدم أما  . 

 فلا تشفٌها أي معالجة إلا اسبصال الطحال كما تبٌن ذلك تدرٌجٌاً ما ظهرت تقرحات فً الساق وإذا. 

الانذارPrognosis :  ًإذ بعد استبصال الطحال تطول حٌاة الكرٌات الحمر إلى حدودها السوٌة ، وٌشفى فقر الدم وتعود نسبة . حسن جدا

 .  أما الشكل المكور للكرٌات فٌبقى على حاله ولكن لا ٌعود له قٌمة. الشبكٌات والبٌلٌروبٌن إلى مستواهما السوي أٌضاً 
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مقدمة تارٌخٌة Historical introduction  : 

إثر  العشرٌن  القرنوقد ازداد ظهوره فً العقدٌن الأولٌن من . كان ٌلاحظ منذ أمد بعٌد ، من وقت لآخر ظهور نوع من فقر دم انحلالً لم ٌعرؾ سببه   

ولم ٌكشؾ الؽطاء عن فقر الدم الانحلالً هذا الذي كان . تناول بعض المرضى للأدوٌة المضادة للملارٌا التً كانت وقتبذ منتشرة بكثرة بٌن الناس 

فً  Beutlerالى أن اكتشؾ بوتلر  إثر تناول بعض الأدوٌة المسكنة كالاسبرٌن و الفٌناسٌتٌن أو بعد تناول الفول الأخضرٌتعرض له أٌضاً بعض الناس 

، ثم تتالت الأبحاث بعد بوتلر لوكوز ؽاللها علاقة باستقلاب  .PD6G.أن سببه هو عوز خلقً فً خمٌرة توجد فً الكرٌات الحمر تسمى  1959عام 

ٌكثر بعض أنواعها فً العرق الأبٌض ، وٌكثر بعضها الآخر فً العرق الأسود، وٌختص . وتبٌن أن لهذه الخمٌرة أنواعاً كثٌرة ٌزٌد عددها عن المابة 

وٌمٌز كل نوع عن الآخر بصفاته الحٌوٌة الكٌمٌابٌة . بعضها بسكان البحر الأبٌض المتوسط ، كما تشاهد أنواعه تنحصر فً مجموعة معٌنة من الناس 

 .و المصابون بعوز هذه الخمٌرة كثٌرون بٌن البشر وٌقدر عددهم بمابة ملٌون شخص من الجنسٌن ، ومعظمهم من العرق الأسود . و بالرحٌل الكهربً 

 

 of red blood cells Enzyme structure انحلالٌةعوز الخمابر التً تسبب فاقات دم 
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 الكرٌة الحمراء وبروتٌناتها الأخرى فً حالة مرجعة وفعالة  لوبٌن ؼهٌموإن ؼاٌة هذه الخمابر هً المحافظة علىReduced and active 

form   فإذا نقص تركٌز هذه الخمابر فً الكرٌة الحمراء أصبحت وقاٌتها من . وعندبذ فقط تقوم الكرٌة الحمراء بوظابفها على أكمل وجه

 .  ضعٌفة   Oxidant drugsالأدوٌة المؤكسدة  

 لوبٌن ؼمٌتهٌموالى لوبٌنها ؼهٌموفإذا ولج أحد المؤكسدات الكرٌة الحمراء قلبMethemoglobin  الذي ٌتخرب وٌترسب بشكل جسم

، كما تتؽٌر فً الوقت نفسه بنٌة بروتٌناتها الأخرى فتضعؾ وظابفها الحٌوٌة   Heinz bodyصؽٌر ٌتوضع فً جانب الكرٌة ٌقال له جسم 

 .وتصبح ؼٌر عٌوشة فتتخرب وتنحل 

 وٌتم الاختبار بإضافة مادة مؤكسدة . ٌمكن الاستفادة من تشكل أجسام هنز فً الكرٌات الحمر بأنابٌب الاختبار لمعرفة وجود عوز هذه الخمٌرة
الى معلق الكرٌات الحمر ، ففً الحالات السوٌة ٌتشكل عدد قلٌل من أجسام هنز فً بعض الكرٌات الحمر فقط  Actylphenylhudrazineكال 

 فإن أجسام هنز تتكون بكثرة ، وتكاد ترى فً جمٌع الكرٌات الحمر  G.6.PD، أما فً حال عوز الخمٌرة 

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



 هًو الأدوٌة التً تسبب هذا النوع من فقر الدم كثٌرة ، إلا أن أهمها: 

    الأدوٌة المضادة للملارٌا كالبرٌماكٌنPrimaquine    و الكٌنٌنQuinine 

 أدوٌة السلفونامٌد وSulphonamides   

 المسكنات كالأسبرٌن و الفٌناسٌتٌن  وPhenacetin   

 الفٌتامٌن وK  و الكٌنٌدٌنQuinidine. 

السابقة الذكر فً إنتاج  G.6.PDوٌعمل بالتعاون مع خمٌرة ال لوكوز ؽالهذا وٌوجد فً الكرٌة الحمراء نوع آخر من الخمابر ٌقوم باستقلاب 

 .  Pyruvate Kinaseومن أشهر هذه الخمابر خمٌرة البٌروفات كٌناز . القدرة اللازمة للكرٌة الحمراء 

وكل عوز ٌطرأ على هذا المكون . لذلك تعد الٌوم مجموعة الخمابر فً الكرٌة الحمراء المكون الثالث لها ، الى جانب ؼشابها و هٌموكلوبٌنها 

 .فتنحل وٌظهر فقر الدم الانحلالً ٌؤدي الى شح فً إمدادها بالقدرة 

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



وٌتم ذلك بأحد . الذي تحوله هذه الخمابر الى حمض اللبن لوكوز ؽالتستمد الكرٌة الحمراء القدرة اللازمة للقٌام بفاعلٌتها الاستقلابٌة من 

 .مسلكٌن 

، و ٌزود هذا المسلك الكرٌة الحمراء بما  G.6.PDوتقوم به خمٌرة ال  Phosphate Shunt – Pentoseالمسلك الهوابً وٌسمى أ-

 .من القدرة اللازمة لها % 10ٌقارب 

وٌزود هذا المسلك الكرٌة . وتقوم به خمٌرة البٌروفات كٌناز خاصة  Meyerhof Pathway – Embdenالمسلك اللاهوابً وٌسمى ب-

 .من القدرة اللازمة لها % 90الحمراء بحوالً 

 .  ولا نرى فً هذه العجالة ضرورة شرح المراحل الكٌمٌابٌة التً ٌمر بها استقلاب الكلوكوز فً كلا المسلكٌن 

ونظراً لكثرة مصادفته فً بلادنا فلنذكر كلمة . أما آلٌة الانحلال بعد تناول الفول الأخضر فلا ٌزال الؽموض ٌكتنفه رؼم كثرة ما قٌل فً تعلٌله

 .عنه 
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 الفوال مرض انحلالً ٌنجم بعد أكل الفول الأخضر العرٌضBroad Beans  أو استنشاق ؼبار طلع أزهاره  . 

وهو مرض قدٌم ٌرجع تارٌخه الى القرن الخامس قبل المٌلاد ، وٌقال إن هٌرادوت وفٌثاؼورث كانا أول من وصؾ أعراضه دون أن ٌعرفا إمراضه   .

التً ٌكثر عوزها فً سكان البحر الأبٌض المتوسط والتً  G.6.PDوقد بقً سببه مجهولاً الى أن اكتشؾ بوتلر أن سببه هو أحد أنواع الخمٌرة 

 .Hemoglobinuriaلوبٌنة ؼٌتصؾ عوزها ، على خلاؾ الأنواع الأخرى ، بشدة فقر الدم وسرعة ظهوره وبترافقه مع بٌلة هٌمو

 ٌنتقل عوز الخمٌرةG.6.PD  على شكل صاؼر بالوراثة بواسطة جٌنةGene  ًتتوضع على طاق الصبؽ(X ) فالوراثة إذن تنتقل كشذوذ . الأنثوي

 (X)السلٌمة عند النساء عمل   (X)لذلك تكثر إصابة الذكور بها وتقل عند الإناث ، لإمكانٌة معاوضة  Linked Abnormality -Sexمرتبط بالجنس 

 .و إذا أصٌبت الإناث ، وهذا أمر نادر ، فإن إصابتهن تكون أقل حدة أخؾ خطورة من إصابات  الذكور . المرٌضة عندهن 

  إن عدد الصبؽٌاتChromosomes   ٌشبه الصبؽً الخٌط المؤلؾ من . عند الإنسان ثلاثة وعشرون زوجاً موجودة فً كل نواة من نوى خلاٌاه

و الجٌنات التً تحدد الجنس تتوضع على صبؽً واحد فقط ٌقال له . و الإنسان ٌرث كل طاق من أحد والدٌه . طاقٌن مفتول أحدهما على الآخر 
، وهذا الصبؽً ٌحمل بالإضافة الى جٌنات الجنس جٌنات أخرى لا تتصل بالجنس إطلاقاً ، كجٌنة الناعور  Sex- Chromosomeالصبؽً الجنسً 

Hemophilia  وجٌنة الخمٌرةG.6.PD  ، 

 FAVISM الفوال

DR.W.Alhalkie  Qasyoun Private University 



 وطاقا . أن هذٌن المرضٌن ٌنتقلان من الآباء إلى الأبناء بواسطة الصبؽً الجنسً ، لذلك نقول إنهما ٌنتقلان بالصبؽً المرتبط بالجنس وبما

فإن الصبؽً الجنسً عند  (X)فإذا رمزنا الى الطاق المصاب ب .  (XY)، أما عند الذكور فمختلفان  (XX)الصبؽً الجنسً عند الإناث متماثلان 

السلٌمة عندهن  (X)، لذلك فأعراض المرض تظهر على الذكور فقط دون الإناث لأن ال  (XX)، أما عند الإناث فٌكون   (XY)الذكور ٌكون 

إلا أن الإناث فً حالات نادرة ، ٌمكن أن ٌصبن بالمرض وتظهر أعراضه علٌهن إذا صدؾ وكان الأبوان . المرٌضة  (X)تعاوض عادةً عمل ال 

 منهما  (XX)مصابٌن به وورثت طفلتهما الطاقٌن المصابٌن 

 لأن مقداراً قلٌلاً منها ٌكفً لبقاء سلامة الكرٌات حٌة و لا ٌشكو معظم المصابٌن بنقص كثافة هذه الخمٌرة فً الحالات العادٌة من أي عرض ،

عنده لوبٌن ؼالهٌموأما إذا تناول المرٌض أحد الأدوٌة المؤكسدة أو أكل الفول الأخضر العرٌض فإنه ٌصاب بانحلال الدم وٌهبط مقدار . فعالة 

أٌام ، ثم ٌتوقؾ عن الهبوط وٌعود لٌرتفع ، ولو استمر المرٌض بتناول الدواء أو أكل الفول تعلل هذه  10-7وٌستمر فً هبوطه مدة تتراوح بٌن 

أما انحلال . (لأن كثافة الخمٌرة تنقص فً الكرٌة الحمراء مع مرور الزمن ) . الحادثة بتأثٌر الدواء فً الكرٌات الحمر الهرمة فقط دون الشابة 

 .الكرٌات الحمر المسنة فهو السبب فً هبوط الهٌموكلوبٌن  ، ونشاط النقً المعاوض ٌفسر عودة ارتفاعه 
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 وعلاماته أعراض الفوالsignsSymptoms &  

 تظهر الأعراض خفٌفة أو شدٌدة ، . الأعراض فجأة خلال بضع ساعات من أكل الفول فٌظهر الشحوب واضحاً مترافقاً مع ٌرقان وبٌلة دموٌة تبدأ 

 فالخفٌفةmild symptoms   والمرٌض فً هذه الحالة ٌشكو من . ساعة  24-5تلو أكل الفول العرٌض الأخضر ، و تتطور أعراضه خلال منها

 .تعب عام و صداع و دوار ثم ٌشعر بؽثٌان ، فإ قٌاء وشعور بالبرد مع ترفع حراري خفٌؾ و ألم فً البطن 

   الشدٌدة أماsever symptoms  ًفٌصاب بها المرٌض بعد دقابق من استنشاق ؼبار طلع أزهار الفول ، ثم تظهر الأعراض المذكورة آنفا 

 نوبة دموٌة انحلالٌة شدٌدة وتتلوها. 

   قد ٌتسع القلب وتظهر فٌه نفخات وظٌفٌة 

 مجسوسٌنٌتضخم الطحال و الكبد وٌصبحان ثم 

   درجة مبوٌة  39,50-39وقد تصل الحرارة الى. 

   أٌام ثم ٌشفى المرٌض عرضاً ،  6-2تدوم الأعراض مدة 

 وهناك حالات أقل شدة . ساعة الأولى 24اذا حدثت الوفاة فؽالباً ما تتم خلال ال و 

 وقد صادفنا عدة أطفال رضع تسمموا بالفول من حلٌب أمهاتهن اللواتً سبق أن أكلن الفول الأخضر أو المطبوخ بٌوم أو ٌومٌن  من تسمم هذا

 .أطفالهن 

 إن الأطفال حاملً الاستعداد للفوال مصابون كما ذكرنا بعوز الخمٌرةG.6.PD  وهم فً الوقت نفسه متحسسون لبعض الأدوٌة المؤكسدة إلا أنه ٌبدو

، تتداخل فً آلٌة الفوال لأنه بعد استقصاء عام على كثٌر من الأطفال المصابٌن وربما تكون وراثٌة أو تحسسٌة أو مناعٌة أن عوامل أخرى ، 

 .وجد أن بعضهم لا ٌصاب بالمرض بعد أكل الفول أو استنشاق ؼبار طلع أزهاره  G.6.PDبنقص خمٌرة ال 
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 ٌصٌب هذا الداء الأطفال من الجنسٌن ، وٌؽلب أن ٌصاب به الذكور أكثر من الإناث ، لانتقال عوز هذه الخمٌرة بالصبؽً الجنسً على شكل

 ،صاؼر 

   ، والعمر الأكثر مصادفة هو بٌن الشهر الخامس والسنة الخامسة من العمر ، وقلما ٌصاب به من تجاوز التاسعة 

 وسبب ذلك لاٌزال مجهولاً . تتكرر الإصابة عند الطفل إلا أنه على كل حال لا ٌعود ٌصاب به فً سن الٌفع و الشباب إلا نادراً وقد   

 ٌكون إما بسبب نقص الحساسٌة مع نمو الطفل ، فقد 

 باكتساب المناعة الخاصة أو 

 بارتفاع نسبة تركٌز الخمٌرة فً الكرٌات الحمر أو. 

ماضهذا وقد تعاود المرٌض نوبة الانحلال دون تناول الفول أو أحد الأدوٌة المؤكسدة اذا أصٌب بالتهاب الكبد أو تعرض لأحد الأخماج أو للح 

 .السكري لأن هذه العوامل تسرع استهلاك الأكسجٌن فً الكرٌات الحمر
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 المخبرٌةالفحوص laboratory tests 

وكان نموذج الدم قد أخذ من الطفل باكراً وقبل مرور اثنتً عشرة ساعة على بدء الانحلال وجدت تؽٌرات كثٌرة وهامة اذا فحصت اللطاخة الدموٌة .1

 : فً الكرٌات الحمر ، نذكر منها 

 .تؽٌر كبٌر فً شكلها وحجمها أ-

 .وجود كرٌات مجزأة و أخرى منكمشة وؼٌر منتظمة الحواؾ ب-

، ففً الحالات العادٌة  Acetylphenylhydrazine، وبخاصة إذا أضٌؾ الٌها محلول مادة ال وجود أجسام هنز فً معظم الكرٌات الحمر ت-

فأن أجسام هنز تتكون بكثرة وتكاد ترى فً   G.6.PDلا ٌتشكل إلا عدد قلٌل من أجسام هنز فً الكرٌات الحمر ، أما فً حال عوز الخمٌرة 

 .ساعة فلا ٌبدو شًء من التؽٌرات السابقة  48-36أما اذا كان نموذج الدم قد أخذ بعد مرور . جمٌع الكرٌات الحمر 
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انًخجشي انزشخٍص Diagnosis Laboratory: 

 . يُخفضخ ركٌٕ حٍث انُٕثخ خبسج G6PD انخًٍشح فؼبنٍخ يؼبٌشح1.

   :فٍٓب رظٓش انًحٍطٍخ انهطبخخ2.

 (انحًشاء انكشح غشبء يٍ قسى ضٍبع) Bite cell   يجزئخ أٔ يؼضٕضخ خلاٌب•

 (غشبئٓب ػهى فقبػخ يغ حًش كشٌبد)  Blister cell َفطٍخ خلاٌب•

 .انشجكٍبد اسرفبع ثسجت ٔاضحخ حجًٍخ اخزلافبد•

 . ثبْذ ٔغشبء يُخفض خضبة راد حًشاء كشٌبد•

 .ثٍضٌٕخ كشٌبد•

 . ساعة 24 بعد وتختفً الكرٌزٌل بأزرق اللطاخة تلوٌن عند تظهر (مؤكسد خضاب) هانز أجسام•

تهبط مقادٌرها جمٌعاً الى ما دون الحدود السوٌة ، و كثٌراً ما ٌهبط عدد الكرٌات : الحمر و الهٌموكلوبٌن و الهٌما توكرٌت الكرٌات 3.

، ثم تعود جمٌع هذه المقادٌر %20دل ، و الهٌما توكرٌت الى /غ3الحمر حتى الملٌون الواحد فً المٌكرولٌتر ، و الهٌموكلوبٌن الى 

 .فترتفع 

 %.20-15ترتفع وقد تصل نسبتها الى : الشبكٌات 4.

 .كرٌة فً المٌكرولٌتر 40,000تزداد وقد تصل الى : البٌض الكرٌات 5.
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انؼلاج Treatment: 

 الإيبْخ ْٕ انُٕثخ أثُبء ػلاج أْى -1

   يثجزخ فبئذح ًٌهك لا  E كبنفٍزبيٍٍ الأكسذح يضبداد إػطبء أٌ ػهًب   الأيذ طٌٕم ػلاج أْى انًؤكسذاد رجُت -2

   ، دل/ؽ 7 يٍ أقم خضبة حبل فً كبيم دو ثُقم ٌكٌٕ -3

 .انحذٌذ فٍّ ٌؼطى انزي انٕحٍذ الاَحلانً انشكم ْٕٔ انحذٌذ يشكجبد َؼطً خفٍفخ انُٕثخ كبَذ ٔإرا -4

 .انًحشضبد أٔ انخضشاء انجقٕل إَٔاع يٍ َٕع لإي انشخص رؼشٌض ػذو إنى الاَزجبِ يغ -5

 .انؼلاج فً دٔس نهكٕسرٍزٌٔ نٍس -6

 .(الأٔػٍخ داخم فبلاَحلال) يفٍذ غٍش انطحبل اسزئصبل -7

 :يلاحظخ

 . باهرة بنتابج ٌأتً و ضروري الدم فنقل شدٌدة الحالة كانت اذا أما
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