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 م؟یدان یچه م یلیاز هموف

 

 مقدمه

 یکیاختلال ژنت ینوع ،یلی. هموفکنند یم یریاز حد جلوگ شیب یزیشده و از خونر دهینام یانعقاد یاست که فاکتورها ییهانیپروتئ یخون، حاو

و  یورت بروز جراحت، زخم، جراحرو، در ص نیلخته شدن خون هستند. از ا یلازم برا یکمبود فاکتورها ایبه آن، دچار فقدان  انیبوده که مبتلا

را با مشکلات  ماریممکن است ب واز حد نرمال بوده  شتریب اریبس یلیمبتلا به هموف مارانیدر ب یزیخونر زانیبه صورت خود به خود، م یا حتی

شده و  یطبقه بند Bو  A به دو نوع یماریب نی. استیساده ن زیو درمان آن ن صینادر بوده که تشخ یماریب کی ،یلیهموفمواجه کند.  یجد

 یو مشکلات جد یزیحتمال خونرفاکتورها کمتر باشد، ا نیا زانی. هرچه مگردد یم نییدر خون تع یانعقاد یفاکتورها زانیشدت آن، بر اساس م

 است. شتریمتعاقب آن ب

 

 

 

 

 خچهیتار

جراحات  ی  زیر( کشف شد که خونی)خصوصاً مردان یافراد بار در قرن دهم و با جلب شدن توجه پزشکان به نینخست یبرا یلیهموف یماریب

 ریپذامکان یماریب نیدر آن زمان، پژوهش درباره ا یعلم پزشک یها¬تیمحدود لیکه به دل یی. از آنجاشدیقطع نم -یهر چند جزئ-بدن آنها 

جان "، ۱۸۰۳. در سال شدیکردن خون، باعث شدت گرفتن علائم م قیکه با رق کردندیم زیتجو نیدرمان آن آسپر یبرا پزشکاننبود، اغلب 

بوده و از مادران سالم )ناقل بدون علامت( به فرزندان  یمذکور، ارث یماریگرفت که ب جهیرا ادامه داده و نت نهیزم نیپژوهش در ا "کنراد اوتو

روز  WFH یلیهموف یجهان ونی، فدراس۱۹۸۹شد. در سال  یبند طبقه Bو  Aرسماً به دو نوع  یماریب نی، ا۱۹۳۷. در سال شودیپسر منتقل م

 یلیهموف یعنوان روز جهان، به"فرانک شنابل"سازمان،  نیا انگذاری( را به افتخار سالروز تولد بن1401 نیفرورد 28)مصادف با  لیآور ۱۷

از  تیو حما یلیمبتلا به هموف مارانیب ییشناسا ،یماریب نیجامعه در مورد ا یروز، بالا بردن سطح آگاه نیا ینامگذارکرد. هدف از  یگذارنام

 نهیمداوم در زم یهاشرفتیبزرگداشت پ ماران،یب نیو مشکلات ا ازهایمختلف و توجه به ن یآموزش یهاکارگاه یبرگزار شان،یهاآنان و خانواده

خود را نداشتند. سالهاست به  یدرمان یهانهیپرداخت هز ییبود که توانا یانیمبتلا یبرا نهیکمک هز یآورجمع نیهمچنو  یماریب نیدرمان ا

 شوند. ی( با نور قرمز روشن مرانیجهان )از جمله ا یاز کشورها یاریدر بس یشهر ینمادها ،یلیهموف یمناسبت روز جهان
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  وعیش

است که  یدر حال نی. ادهد یقرار م رینفر )غالباً مردان(  را در سراسر جهان تحت تاث ونیلیم 1.2از  شیب یلی، هموفWFH اساس گزارش بر

 ینم افتیخود در یرا در طول زندگ یمناسب و کاف یپزشک یمراقبت ها ل،یدل نیاطلاعند و به هم یخود ب یماریاز ب ان،یاز مبتلا یادیشمار ز

 یتا چه اندازه زندگ یلیهموف مارانیب دانندیاز مردم جهان نم یاریبس ،یماریب نیبه ا انیبودن آمار مبتلا نییپا لیبه دل گر،ید یسو ازکنند. 

 یو لازم به نظر م یضرور یامر ایدن میدر تقو "یلیهموف یروز جهان "به عنوان  یرو، انتخاب روز نی. از اکنندیرا تجربه م یدشوار و خطرناک

 .رسد

 علت

. دیآیبه وجود م کنند،یرا فراهم م یانعقاد یهانیساخت پروتئ یلازم برا که دستورالعمل ییهااز ژن یکیدر  رییتغ ایجهش  کیبر اثر  یلیهموف

 .نباشد یبه حد کاف زانشانیم اینداشته  یعملکرد درست یانعقاد یکه فاکتورها شودیسبب م رییتغ ایجهش  نیا

دارند  Xها را در کروموزوم ژن ینسخه از برخ کیمعنا که مردان فقط  نیبه ا باشد؛ یم XXو ژنوم زنان به صورت  XYمردان به صورت  ژنوم

 ،یانعقاد یها نیمسئول صدور دستورالعمل ساخت پروتئ یهاکه ژن یی. از آن جاباشند یدو نسخه از همان ژن ها م یکه زنان دارا یدر حال

 کیچنانچه مردان،  ل،یدل نیپدر به دختر را داراست. به هم ایمادر و  انتقال از مادر به پسر و از تیقابل یلیقرار دارند، هموف X زومکرومو یرو

که زنان  یدر حال شوند؛یمبتلا م یلیشده را از والد )از مادر( خود به ارث ببرند، به هموف ۹ ای  ۸در فاکتور  یموثر که دچار جهشXکروموزوم  

 ن،یرا از هر دو والد )هم از پدر و هم از مادر( خود به ارث ببرند. بنابرا افتهیموثر جهش  Xکروموزوم  کیلازم است  ،یماریب نیابتلا به ا یبرا

کمتر  اریبس ،یلیزنان به هموف یقرار داده و احتمال ابتلا ریبوده که غالباً مردان را تحت تاث Xوابسته به کروموزوم  یکیاختلال ژنت ینوع یلیهموف

 از مردان است.

 

 

 

 

 

 



 

 /https://vcfda.nums.ac.ir            روابط عمومی معاونت غذا و دارو                                                                     

در خانواده فرد مبتلا وجود  یلیهمراه است، گاه سابقه ابتلا به هموف ماریبوده که معمولاً از بدو تولد، با ب یکیژنت یماریب کی یلیاگرچه هموف

 مانیپس از زا ایو  یآخر باردار یهادر ماه انسال،یدر افراد سالمند، م شتریحالت ب نی. اشودیعارضه مبتلا م نیبه ا یدر طول زندگ مارینداشته و ب

 نی. در اکند ی( بروز میمنیخودا یهایماری)به دنبال  سرطان، ام اس و ب یمنیا ستمیس دیبر اثر ضعف شد یماریب نیا زی. گاه نشودیم دهید

 .شودیمناسب مرتفع م یهااغلب با درمان یماریحالت، ب

  انواع

 : آنها عبارتند از نیو شناخته شده تر نیعتریوجود دارد اما شا یلیاز هموف یمختلف انواع

  .است ۸ یکمبود فاکتور انعقاد ایاز فقدان  یناش :A  نوع یلیهموف-

 .دارد A از نوع یکمتر وعیاست  و ش ۹ یکمبود فاکتور انعقاد ایاز فقدان  یناش :B  نوع یلیهموف -

 علائم

 :اشاره کرد ریبه موارد ز توان یم ،یلیعلائم هموف نیتر عیشا از

 خود،خودبه یهایزیخونر -

(؛ یخدمات دندانپزشک افتیدر ایمسواک زدن و  قات،ینرم، به دنبال صدمات کوچک )مانند تزر یها¬بافت ای چهیدر پوست، ماه یزیخونر -

به  بیبا آس ق،یطر نیشده و از ا یداخل یزیخونر تاً یدردناک شدن عضلات و نها ،ی(، تورم، قرمزیمردگهماتوم )خون جادیباعث ا تواندیکه م

 مارانیب نیدر ا یزینوع خونر نیا یمدفوع، از نشانه ها ایمکرر و حضور خون در ادرار  یهاکند. خون دماغ دیفرد را تهد یها، زندگبافت وها اندام

 .است

 بدن، منجر به کم یاختلال در عملکرد اعضا جادیاست؛ چرا که علاوه بر ا یلیخطرناک هموف اریاز علائم بس یکی: یداخل یزیخونر -

 .به همراه داشته باشد یبا وارد کردن فشار به اعصاب، اختلالات عصب تواندیم ،یزی. به علاوه، تورم عضلات بر اثر خونرشود یم یخون

تورم و  جادیبا ا تواندیمفاصل م یزی. خونرشودیم دهیمچ پا د ایدر زانو، آرنج  شتریبوده و ب عیشا اری: بسیدرون مفصل یهایزیرخون -

 .مفاصل شود بیدرد، استفاده از مفصل را دشوار کرده و در طول زمان، باعث آرتروز و تخر

 یمغز یزیجبران بوده و به خونر رقابلیخطرناک و غ اریبس تواند یم ،یلیمبتلا به هموف مارانیضربه ساده به سر  ب کی: یمغز یزیخونر -

 مارانیب نیدر ا یمغز یزیعلائم خونر نیاز مهمتر ی. برخردیمورد توجه قرار گ دیبا یول ست،ین عیحالت چندان شا نیاگرچه ا ن،ی. بنابرانجامدیب

 .تشنج د،یضعف شد ،ینیدوب ،یو خواب آلودگ یجیو مکرر، استفراغ، احساس گ یطولان یاز: سردردها ارتندعب

 صیتشخ

 رینظ) یمختلف خون یهاشیتوسط پزشک، به همراه آزما یکیزیف نهیکامل و معا یگرفتن شرح حال طب قیمعمولاً از طر یماریب صیتشخ

 شیآزما نی. در اردیگیصورت م(  DNA و تست یزیزمان خونر یابیارز ،یخون یها شمارش کامل سلول ،یانعقاد یسنجش سطح فاکتورها
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 یمارینوع ب ،یماریوجود ب صیعلاوه بر تشخ ق،یطر نیقرار گرفته و از ا یابیدر خون مورد ارز یانعقاد یکتورهافا زانیو م یزیعلل خونر ها،

 .شودیداده م صیتشخ زین

 درمان

از وقوع  یریشگیپ -1را کنترل کرد:  یماریب نیا توان¬یم قیکشف نشده، اما از دو طر یلیهموف یبرا یدرمان قطع گونهچیتاکنون ه اگرچه

 :دریگ¬یصورت م لیو به شرح ذ یانعقاد یفاکتورها قیکه با تزر ؛یزیرخون

 .9فاکتور  units/kg 100 – 120 زیتجو :B یلی؛ هموف8فاکتور  units/kg 50 زیتجو :A یلیهموف

  .ردیگ¬یصورت م ماریخون سالم به ب قیکه به منظور جبران خون از دست رفته و با تزر ؛یزیخونر تیریمد-2

 کندیم دهیچیکه اوضاع را پ یطیشرا

 :عبارتند از طیشرا نیاز ا ی. برخشودیم دهیچیپ اریبس یلیمبتلا به هموف مارانیب طیاوقات شرا یگاه

نشان داده  یواکنش نامطلوب یانعقاد ینسبت به فاکتورها یمنیا ستمیس ماران،یاز ب ی: در برخیانعقاد یواکنش نامطلوب به فاکتورها -

 .و لذا درمان موثر نخواهد بود دهدیرا کاهش م شدهقیتزر یهانیپروتئ نیمهارکننده، اثر مطلوب ا دیو با تول

خون آلوده به  قیلازم است احتمال تزر باشد،¬یم یخون یهافرآورده قیتزر ،یلیروش درمان هموف نیکه مهمتر نیعفونت: با وجود ا -

  .انتقال خون در نظر گرفت قیخطرناک را از طر یهاروسیو
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