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مقدمه

ــه  ــر دولتــی فعالیــت خــود را ب ــوان یــک نهــاد مردمــی و غی ــه عن ــاد امــور بیماری هــای خــاص ب بنی
منظــور ســازماندهی و ارتقــای وضعیــت بیماری هــای خــاص در زمینه هــای مختلــف درمانــی، دارویــی، 

آموزشــی، پیشــگیری و اجتماعــی آغــاز نموده اســت.
ــا بیماری هــای  ــی ب ــور درمان ــز دســت اندرکاران ام ــردم و نی ــه ضــرورت آشــنایی عمــوم م ــا توجــه ب ب

ــد. ــاص می باش ــای خ ــور بیماری ه ــاد ام ــای بنی ــی از اولویت ه ــوزش یک ــاص، آم خ
ــی از  ــره( یک ــرک، پوســتر، کتابچــه و غی ــواد آموزشــی )دفت ــای علمــی و انتشــار م ــی همایش ه برپای

ــوده اســت. ــر ب ــاد ظــرف 10 ســال اخی ــی بنی ــای اصل فعالیت ه
ــا  ــت ت ــرده اس ــاش ک ــاص ت ــای خ ــور بیماری ه ــاد ام ــی، بنی ــواد آموزش ــن م ــردن ای ــم ک ــا فراه ب
ــرای بهبــود ســامت جامعــه  اطاعــات مــورد نیــاز بیمــاران را فراهــم کنــد و از ایــن طریــق گامــی ب

ــردارد. ب

فعالیت های بنیاد امور بیماری های خاص در رابطه با تالاسمی

ایــن بنیــاد بــه عنــوان یکــی از بزرگتریــن ســازمان های مــردم نهــاد ایــران کــه بیمــاران خــاص ازجملــه 
ــرل و  ــوزش، پیشــگیری، کنت ــود را آم ــی خ ــدف اصل ــد، ه ــت می کن ــه تالاســمی را حمای ــان ب مبتای

کاهــش آســیب تالاســمی و درمــان آن در کشــور تعییــن کــرده اســت.
ایــن بنیــاد بــا تحــت پوشــش قــراردادن حــدود 3000 بیمــار تالاســمی در حــال حاضــر بــا پرداخــت 

ــد. ــت می کن ــاران را حمای ــن بیم ــواره ای ــای تشــخیصی، هم ــرای آزمایش ه ــه ب کمــک هزین

  بنیاد امور بیماری های خاص
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) TIF ( درباره فدراسیون بین المللی تالاسمی

فدراســیون بین المللــی تالاســمی یــک ســازمان غیردولتــی ) NGO ( اســت کــه در ســال 1987 توســط گــروه 
کوچکــی از بیمــاران و سرپرســتان آن هــا بــه نمایندگــی از انجمــن ملــی تالاســمی کــه عمدتــاً از کشــورهای 
قبــرس، یونــان، انگلســتان، ایــالات متحــده آمریــکا و ایتالیا تشــکیل شــده اســت، تاســیس شــد. این کشــورها، 
کشــورهایی هســتند کــه بــرای اولیــن بــار تالاســمی در آن هــا بــه عنــوان یــک مســأله مهــم ســامت عمومــی 
تشــخیص داده شــد، جایــی کــه اولیــن برنامه هــا بــرای کنتــرل تالاســمی نظیــر پیشــگیری از تالاســمی و 

مدیریــت بالینــی شــروع بــه ترویــج آگاهــی و اجــرای برنامه هــا شــدند.
 و تعدادی از ارگان های بهداشتی دیگر و نیز )WHO( تیف از سال 1996 با سازمان بهداشت جهانی بهداشت

.سازمان های بیمار محور، به صورت رسمی کار کرده است
ماموریت

توســعه ی برنامه هــای ملــی کنتــرل بیمــاری؛ شــامل هــردو جزء پیشــگیری و درمــان ونیــز اســتقرار برنامه های 
فــوق در کشــورهایی کــه ایــن بیمــاری در آنجا رایج اســت.

چشم انداز
ایجــاد امــکان دسترســی برابــر بــه مراقبــت هــای بهداشــتی با کیفیــت برای همــه بیمــاران مبتا به تالاســمی، 

صــرف نظــر از هرجایــی کــه ممکن اســت در آن زندگــی کنند.
اهداف

اهــداف ایــن فدراســیون از پرداختــن موثــر بــه نیازهــای خانــواده جهانــی تالاســمی از زمان تاســیش بــه همان 
شــکل، ثابــت باقــی مانــده اســت و عبارتنــد از: تاســیس انجمن هــای جدیــد بیمــاران مبتــا بــه تالاســمی، 

سرپرســتان بیمــاران و نیــز ارتقــای انجمن هــای موجــود .
ــتر  ــود بیش ــور بهب ــه منظ ــات ب ــات و تحقیق ــردن از مطالع ــت ک ــزه دادن و حمای ــردن، انگی ــویق ک      تش
اســتراتژی های  پیشــگیری و مراقبــت بالینــی و در نهایــت دســتیابی بــه درمــان موفقیت آمیــزی کــه انتظــار 

داشــتیم بــه آن برســیم 
     گســترش دانــش و تجربیــات بــه دســت آمــده از کشــورهایی کــه در برنامه هــای پیشــگیری و درمــان  برای 

افــراد نیازمنــد ایــن برنامه هــا موفــق بوده انــد. 
تا این زمان

تیــف بــه فدراســیونی تبدیــل شــده اســت کــه 102 انجمــن عضــو از 60 کشــور جهــان زیــر چتر آن هســتند و 
از حقــوق بیمــاران بــرای دســت یابی بــه مراقبت هــای بهداشــتی بــا کیفیــت حمایــت می کننــد.

برنامــه ی آموزشــی آن، بــرروی نیاز هــای بیمــاران، سرپرســتان، پزشــکان و در مقیــاس بزرگتر جامعــه، متمرکز 
بــوده اســت و هنــوز هــم در میــان قوی تریــن ابزارهــای تیــف بــرای دسترســی بــه اهدافــش قــرار دارد.

از 1990 تاکنــون TIF 60 کنفرانــس ملــی، منطقــه ای، 6 کارگاه منطقــه ای و 14 کنفرانس بین المللی را ســامان 
دهــی کــرده اســت و بیــش از 15 کتــاب را در بیــش از 50 کشــور دنیــا، تهیــه، ترجمــه، نشــر و توزیــع کــرده 

ست. ا
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به ما بپیوندید ، عضوی از خانواده تالاسمی جهانی ما باشید.
  » دانایی، قدرت ما «

  » اتحاد ما، قدرت ما :«
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پیشگفتاری از رئیس و مدیر اجرایی فدراسیون بین المللی تالاسمی 
)TIF(

هــدف فدراســیون بیــن المللــی تالاســمی ایــن اســت کــه از دسترســی بیمــاران تالاســمی در هرکجــای 
ــرروی نقــش پرســتاران در  ــا تمرکــز ب ــه مراقبــت هــای بهداشــتی مناســب ؛ مطمئــن شــود  ب دنیــا ب
ــک نقــش  ــا ی ــن راهنم ــه ای ــی رود ک ــد م ــن امی ــه اختــالات هموگلوبی ــا ب ــت از بیمــاران مبت مراقب

کلیــدی در رســیدن بــه ایــن هــدف را بــازی کنــد.
ایــن کتــاب ، اولیــن کتــاب از ایــن دســت اســت کــه توســط TIF منتشــر شــده و مــا تــا حــد زیــادی 
ــتثنایی و  ــد اس ــک تعه ــا ی ــد. آنه ــته ان ــه آن را نوش ــتارانی هســتیم ک ــروه  تخصصــی پرس ــون گ مدی
ــرای تکمیــل یــک  ــه اشــتراک گذاشــتن دانــش و تجربیــات ارزشمندشــان ب ــا ب ســخاوت معنــوی را ب

ــد. ــر، نشــان دادن چالــش و وظیفــه ی زمــان ب
ــه  ــرد، ب ــد ک ــایر پرســتاران ایجــاد خواه ــرای س ــی ب ــت بزرگ ــه کار ایشــان منفع ــم ک ــن داری ــا یقی م
خصــوص آن هایــی کــه در کشــورهای درحــال توســعه هســتند؛ مراکــزی کــه اختــالات هموگلوبیــن در 
ــن  ــای مزم ــرای بیماری ه ــات موجــود ب ــز زیرســاخت های بهداشــتی و خدم آنجــا شــایع تر اســت و نی

نظیــر مراقبــت پرســتاری نیــاز بــه تقویــت و اصــاح فــوری دارد.
ــت و  ــوع اس ــال وق ــوم درح ــکی و عل ــرفت هایی در پزش ــواره پیش ــه هم ــم ک ــن می دانی ــم چنی ــا ه م

ــروز رســانی داشــته باشــند. ــه ب ــاز ب ــاب، نی ــن کت ممکــن اســت برخــی اطاعــات موجــود در ای
ــتاران  ــداوم پرس ــکاری م ــع هم ــد و در واق ــام ده ــم انج ــور منظ ــه ط ــن کار را ب ــد دارد ای TIF تعه

ــت. ــمند اس ــیار ارزش ــه بس ــن زمین ــاب، درای ــن کت ــندگان ای ــه نویس ــص، از جمل متخص
پرســتار یــک نقــش حیاتــی را در هــر تیــم پزشــکی درگیــر درمراقبــت از فــرد مبتــا بــه بیمــاری مزمــن 
نظیــر اختــال هموگلوبیــن شــامل تالاســمی و ســیکل ســل بــازی می کنــد. ایــن مــوارد، بیماری هــای 
فــوق العــاده چالــش برانگیــزی هســتند کــه اگــر بــدون درمــان رهــا شــوند کشــنده اند. بــا ایــن حــال، 
بــا بــه اشــتراک گذاشــتن آگاهــی متخصصیــن در پیشــگیری و درمــان آن هــا، ایــن شــرایط می توانــد 

بــه شــکل کارآمــدی اداره شــود.
ــا ارزش مراقبــت از بیمــار کــه فراتــر از آن اســت کــه  ــه عنــوان یــک بخــش ب ــرای پرســتاری، ب TIF ب

تنهــا یــک جــزء پزشــکی باشــد، اهمیــت زیــادی قائــل اســت.
امیدواریــم ، ایــن راهنمــا پرســتاران بیشــتری را در سراســر جهــان بــه منظــور درگیرشــدن درمراقبــت 

از بیمــاران مبتــا بــه ایــن گــروه از بیمــاری هــا ، کمــک کنــد و انگیــزه دهــد.
نویســندگان ایــن کتــاب از هرگونــه نظــر، پیشــنهاد و یــا دیدگاهــی بــا رویکــرد بهبــود بیشــتر مراقبــت 

در زمینــه هموگلوبنوپاتــی اســتقبال می کننــد.
 

پانوس انگلزوس / رئیس فدراسیون بین المللی تالاسمی 
دکتر اندرولا الفتریور / مدیر اجرایی فدراسیون بین المللی تیف
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پرســتار یــک نقــش حیاتــی را در مراقبــت از بیمــار مبتــا ســیکل ســل و تالاســمی بــازی مــی کنــد، تصــور 
برنامــه ی مداخلــه پزشــکی درمــان یــا مراقبتــی کــه پرســتار بخــش قابــل توجهــی از آن را ایفا نکند، بســیار 

ــوار است. دش
ایــن موضــوع علــت اهمیــت زیــاد داشــتن یــک خدمــات پرســتاری اســت کــه  منســجم ، بــدون  نقــص و 
مناســب هــم بــرای کنتــرل مــوارد  بحــران  و هــم تنظیــم جامعــه باشــد، صــرف نظــر از اینکــه ایــن بیماران 

در کجــای جهــان زندگــی مــی کننــد.
ایــن کتــاب اولیــن نــوع از ایــن قبیــل دســتورالعمل هاســت کــه بــرای مراقبــت از بیمــاران مبتــا بــه کــم 

خونــی  ســیکل ســل  یــا تالاســمی، توســط پرســتاران و بــرای پرســتاران نوشــته شــده اســت.
اطاعاتــی کــه درایــن کتــاب ارائــه شــده انــد بــه دقــت توســط پرســتاران متخصــص بــا تجربــه در زمینــه 
هایــی نظیــر تزریــق خــون، اضافــه بارآهــن ، غربالگــری ، مدیریــت درد و مشــاوره در مراقبــت از بیمــاران 

ــده اند. ــردآوری ش ــا، گ ــه هموگلوبینوپاتی ه ــا ب مبت
کمــک بــه پرســتاران در همــه جــای دنیــا بــه منظــور اطمینــان یافتــن از تأمیــن کیفیــت مراقبــت بــرای 

همــه ی بیمــاران مبتــا بــه کــم خونــی ســیکل ســل یــا تالاســمی هــدف ایــن کتــاب اســت.
ــه  ــه ب ــه  شــده اســت ک ــی تالاســمی تهی ــن الملل ــا تحــت  نظــارت فدراســیون بی ــن دســتورالعمل ه ای
منظــور ارتقــای آگاهــی در مــورد هموگلوبینوپاتــی هــا بــه خصــوص تالاســمی ونیز برجســته کــردن نظرات 
بیمــاران و خانــواده هــای آنهــا فعالیــت مــی کنــد. هــدف TIF اطمینــان حاصــل کــردن از )وجــود( حقــوق 
برابــر بــرای تمــام بیمــاران در هرکجــای دنیــا بــه منظــور داشــتن مراقبــت بــا کیفیــت اســت. ایــن امــر  بــه 
وســیله ی اشــاعه ی دانــش ، تجربــه و تخصــص بــه دســت آمــده از کشــورهای دارای برنامه های پیشــگیری 
و درمانــی موفــق اســت کــه  در مناطقــی کــه بیشــتر بــه آن برنامــه هــا نیــاز دارنــد، اطاع رســانی می شــود.

هموگلوبینوپاتــی هایــی نظیــر کــم خونــی ســیکل ســل  و تالاســمی بــر زندگــی بیمــاران تأثیــر می گــذارد 
و برزندگــی خانــواده هــای آنهــا نیــز بــه شــیوه متفاوتــی اثــر مــی کنــد. عــاوه بــر عائــم فیزیکــی آنهــا باید 
، بــا احساســاتی مثــل اضطــراب ، احســاس گنــاه و تــرس از ناشــناخته هــا نیــز کنــار بیاینــد. پرســتار یــک 
نقــش حیاتــی را در کمــک بــه مدیریــت تمــام ایــن جوانــب بیمــاری بــرای بیمــاران و خانواده هــای آن هــا 

ــد. ــا می کن ایف
هــم چنیــن پرســتاران بــه منظورکمــک بــه بیمــاران بــرای آگاهــی از  موقعیت خودشــان ، آموختــن تکنیک 
هــای موثــر بــرای خــود مدیریتــی، جلوگیــری از بــروز عــوارض، رونــد ادامــه درمــان از دوران کودکــی بیمــار 
بــه گــروه  متخصصیــن مراقبــت هــای بهداشــتی بزرگســالان و هــم چنیــن مشــاوره هــای ژنتیــک بســیار 
ــاری  ــان را ی ــن دســتورالعمل ها، پرســتاران در سراســر جه ــه ای ــان دارم ک ــن اطمین ضــروری هســتند. م
خواهــد کــرد تــا خدمــات ایمــن و کارآمــد را بــه بیمــاران مبتــا بــه کــم خونــی ســیکل ســل  و تالاســمی 
ارائــه دهنــد. و پرســتاران را قــادر خواهــد کــرد تــا بــرای مراقبــت از بیمــاران بهتریــن اســتفاده را از مهــارت 

هــا و توانائــی هــای منحصــر بــه فردشــان بکننــد.

EDITH AIMIUMU مقدمه ای از
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ALDINE  THOMAS مقدمه ای از

کــم خونــی ســیکل ســل و تالاســمی، اختــالات آتــوزم مغلوبــی هســتند کــه افــراد بســیاری از  نقــاط جهــان را 
مبتــا بــه آن هســتند. بــا ایــن حــال کیفیــت مراقبتــی کــه بیمــاران دریافــت مــی کننــد، تــا حدزیادی توســط 

ســطح توســعه ی اقتصــادی کشــوری کــه در آن زندگــی مــی کننــد ، تعییــن شــده اســت.
ایــن دســتورالعمل ها بــا هــدف اطمینــان حاصــل کــردن از اینکــه بیمــاران در هرکجــای دنیــا، بهتریــن درمــان 
ممکــن را دریافــت می کننــد، توســط بــه اشــتراک گذاشــتن تخصص هــای موجــود در مدیریــت و پیشــگیری 
از کــم خونــی ســیکل ســل و تالاســمی، بــرای پرســتاران تهیــه شــده اســت. ایــن دســتورالعمل هــا در نتیجــه ی 

ابتــکارات فدراســیون بیــن المللــی تالاســمی تهیــه شــده اند.
ایــن پــروژه بــا یــک ماقــات بــا 7 پرســتار متخصــص از لبنــان، قبــرس و انگلســتان در فوریــه 2011 آغــاز شــد 
کــه بــرای یــک جلســه فــوق العــاده بــه منظــور دادن طــرح کلــی جهــت مرتــب ســازی اطاعاتــی کــه می تواند 
بــه یــک پرســتار تــازه کار در زمینــه مراقبــت از بیمــار مبتــا بــه هموگلوبینوپاتــی کمــک کنــد، گــرد هــم آمده 
بودنــد. موضوعــات بــا کمــک، دکتــر انــدرولا الفتریــو و دکتر میکائیل یــا مایکل  آنگاســتینوتیس، تعیین شــدند.

Therese khairallah کــه در مرکــز مراقبــت از افــراد مبتــا بــه بیماری هــای مزمــن در لبنان کار می کنــد مروری  

بــر تالاســمی شــامل تعریــف، عائــم ، انــواع و نیــز درمان کلــی  و عــوارض این بیمــاری را تألیــف کرد.
ــه بیماری هــای مزمــن کار می کنــد، مســئول  ــراد مبتــا ب NajatAjammi کــه او نیــز در مرکــز مراقبــت از اف

بخشــی درمــورد مراقبــت از بیمــاران نوجــوان )کــه یــک  دوره بحرانــی بــرای بیمــاران اســت(؛ بــود. او بایــد یــک 
ارزیابــی منظــم تزریــق خــون و درمان هــای دارویــی را دنبــال می کــرد کــه آن بیمــاران را در ســنی کــه فــرد 

تــرس متفــاوت بــودن از دیگــران را دارد، جــدا ازهــم ســن و ســالان خــود می کنــد.
همچنیــن، نوجوانــی، زمانــی اســت کــه بیمــار از گــروه ارائــه دهنــدگان مراقبت هــای بهداشــتی کــودکان کــه 

برایــش آشــنا هســتند بــه خدمــات بزرگســالان انتقــال داده می شــود.
Therese و Najat ، همــراه بــا هــم بــرروی آزمایشــات متــداول تالاســمی نظیــر آزمایشــات خــون و  بررســی های  

ویــژه ای مثــل T2 کار می کردنــد.
Antonia Georgiou ، درمرکــز تالاســمی قبــرس کار می کنــد و مســئول مســتند ســازی بخــش پرســتاران در 

مدیریــت افــراد مبتــا بــه تالاســمی شــامل حمایت هــای اجتماعــی و روانــی و نیــز اطمینــان حاصــل کــردن از 
ایــن امــر مهــم کــه بیمــار قــادر بــه بیــان مســائل می باشــد هــم چنیــن کمــک بــه بیمــار بــرای پیشــگیری از 

کاهــش  اعتمــاد بــه نفــس و افســردگی بــود.
Christina papadopoulou نیــز در مرکــز تالاســمی قبــرس کار می کنــد و بخش هایــی از کتــاب کــه درمــورد 

ــی،  ــزدای فعل ــان آهن ــوع درم ــودن ســه ن ــرای در دســترس ب ــه اســناد ب داروهــای آهــن زدا )chelaTion(، ارائ
چگونگــی اســتفاده از آن هــا، عــوارض جانبــی و مشــاهدات  مربــوط بــه آن هــا را نوشــته اســت.

Christina و Antonia، هم چنین بخش کنترل عفونت ها شامل HIV و هپاتیت C را نیز نوشته اند.

Nasser Roheemun بــه عنــوان یــک متخصــص جامعــه پرســتاری در مرکــز جرج مارش، در شــمال لنــدن کار 

می کنــد. ایشــان بخــش مشــاوره ژنتیــک بزرگســالان شــامل قســمت های تشــخیص پیــش از تولــد، و حمایت 
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ــی  ــورد هیدروکس ــن درم ــم چنی ــان ه ــت. ایش ــته اس ــا را نوش ــودک مبت ــای دارای ک ــواده ه از خان
کاربامیــد )hydroxycarbamid(، توصیــف اینکــه هیدروکســی کاربامیــد چیســت و چگونگــی مصــرف و 

کنتــرل  بیمــار  را نوشــته اســت.
ElizabetAimiuwu یــک پرســتار کــودکان متخصــص در اختــالات هموگلوبیــن )هموگلوبینوپاتــی هــا( 

ــق خــون ســیکل ســل و تالاســمی  ــدن اســت. او مســئول بخــش  تزری ــن لن در بیمارســتان وایتینگت
شــامل  تعویــض خــون  و اطاعــات درمــورد گــروه هــای خونــی ، عــوارض و کنتــرل بــود.

ــتان  ــالان بیمارس ــای بزرگس ــش هموگلوبینوپاتی ه ــی در بخ ــص بالین ــتار متخص Aldin Thomas پرس

ــورد غربالگــری  ــات درم ــی بیمــاری و جزئی ــورد ســیکل ســل مطالبــی شــامل بررســی کل لنــدن درم
آزمایشــات ، عــوارض جانبــی وعــوارض بــرروی ارگان هــا و سیســتم هــای بــدن را نوشــته اســت. ایــن 
کتــاب بــه منظــور اســتفاده پرســتارانی تهیــه شــده اســت کــه بــرای افــراد مبتــا بــه ســیکل ســل و 
تالاســمی؛ مراقبــت هایــی شــامل حمایــت گــروه مــدد جویــان و خانــواده هــای ایشــان را ارائــه مــی 

کننــد. امیــدورام کــه ایــن کتــاب برایشــان مفیــد باشــد.

PANAYIOTA PANAYIOTOU مقدمه ای از

ارائــه شــدن مراقبــت بــا کیفیــت بــه افــراد مبتــا بــه تالاســمی و ســیکل ســل شــکل یــک مســأله مهــم 
ــات  ــام اطاع ــاب، تم ــن کت ــت. ای ــای آن ها س ــرای خانواده ه ــم ب ــاران و ه ــرای بیم ــم ب ــا ارزش ه و ب
ضــروری درمــورد ایــن بیمــاری، درمــان آن و نیــز دســتورالعمل های مراقبتــی کــه توانایــی پرســتاران 
در تمــام کشــورها را بــرای ارائــه خدمــات بــالا می بــرد و در نتیجــه مراقبت هــای پرســتاری بــا کیفیــت 

ــد. ــه می ده ــد، را ارائ ــن می کن ــاز را تأمی ــورد نی م

Nurse S.R.N. SCM BA Cuvationis Nursing Education and Nursing Administration
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پیام کلیدی
پیامدهای نقش پرستاری در نظام مراقبت های بهداشتی

مدل هــای مبتکرانــه هدفمنــد شــده در جهــت مراقبــت مبتنــی بــر پرســتار، کــه بــرروی جلوگیــری از 
خودمدیریتــی بیمــار در بیمــاران مبتــا بــه بیماری هــای مزمــن تمرکــز دارنــد، هــم موثر تــر و هــم کــم 
هزینه تــر از مدل هــای مراقبتــی معمــول هســتند و یــا بــه همــان انــدازه موثرنــد و کم تــر هزینــه دارنــد.

مولفه هــای کلیــدی اضافــه بــرای مدل هــای مراقبــت بهداشــتی موثرتــر و کارآمدتــر، مدل هــای مراقبتــی 
ــر پرســتار جامعــه محــور را بــه همــراه یــک تیــم میــان رشــته ای کــه در بردارنــده پزشــکان  مبتنــی ب

ــود. ــامل می ش ــد، ش ــه می باش ــای اولی مراقبت ه
ــا  چنیــن مداخلــه پیچیــده ای، نیازمنــد پرســتارانی می باشــد کــه آموزش هــای ویــژه ای دیــده باشــند ی
تمرینــات پیشــرفته ای را پشــت سرگذاشــته باشــند تــا مراقبت هــای ارائــه شــده توســط دیگــر متخصصین 

ســامت را تکمیــل کننــد.
مدل های مراقبتی جمعی مبتکرانه، جامع و مشارکتی بیمار و خانواده است.

ایــن شــیوۀ مبتکرانــه، جامــع و هماهنــگ در انجمن هــای مراقبتــی بــرای بیمــاران و خانــه و خانــواده ی 
ــا شــرایط بیمــاری مزمــن، پیچیــده و موقعیت هــای اجتماعــی می باشــد. هــر فــردی ب

شــیوۀ مراقبتــی تحــت نظــارت پرســتار می توانــد از طریــق هزینه هــای برآمــده از تبلغیــات بیمارســتان ها 
و بخش هــای اورژانــس بــرای خانــه یــا انجمن هــای مراقبتــی تأمیــن مالــی شــود.

بــرای مثــال: پــس از مدیریــت حجــم بیمــاران حاضــر در بیمارســتان کــه درانتظــار گزینه هــای دیگــری 
از مراقبــت هســتند، تعــداد تخت هــای بیمارســتان بــرای آزادکــردن صنــدوق ســرمایه و اختصــاص مجــدد 

کاهــش داده شــود.
بنــا برگــزارش مســتقل از » اونتاریــو« »Ontario« کــه خــود بــه تنهایــی 37% از جمعیــت کانادا را شــامل 
ــت  ــتقیم مراقب ــای مس ــا دلار در هزینه ه ــال میلیون ه ــک س ــه در ی ــود ک ــن زده می ش ــود، تخمی می ش

ســامت می توانــد صرفه جویــی شــود بدیــن صــورت کــه:
 )home care(  داشتن پرستارهای فراهم کننده ی  روش های پیشرفته مراقبت در منزل     

     ادغــام شــیوه های نظــارت پرســتاران جهــت کاهــش بســتری مجــدد بیمــاران تــا 15% بــرای بیمــاران 
بــا      شــرایط بیمــاری مزمــن

     فراهــم کــردن انجمن هــای مراقبتــی – مبتکرانــه و خودمراقبتــی بیمــاران، بــرای افــرادی بــا نارســایی    
احتقانــی قلــب و دیگــر بیماری هــای مزمــن

شناسایی منابع و دلایل رشد بیش از اندازه هزینه سامت منجر خواهد شد به:
ــا  ــراد ب ــرای اف ــگیرانه ب ــازدار پیش ــع و ب ــت جام ــه، مراقب ــتاری مبتکران ــارت پرس ــم آوری نظ      فراه

مزمــن بیماری هــای 
     تأمین مالی به واسطۀ کاهش منابع مختص به مراقبت های حاد بیمارستانی حاضر و

     داشــتن پزشــکان و پرســتاران ماهــر مشــتاق بــه ادامــه ی کار در در واحد هــای اورژانــس )حــاد( یــا 
معمولــی.
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از ســال 1979، زمانــی کــه مــن بــه عنــوان اولیــن پرســتار کــم خونــی )تالاســمی( و ســیکل ســل در 
انگلســتان منصــوب شــدم، مــا راه طولانــی را پیمودیــم.

ــرای  ــی ب ــی بالین ــم و خدمات ــل داری ــیکل س ــمی و س ــرای تالاس ــری ب ــی غربالگ ــۀ مل ــک برنام ــا ی م
ــن اســتانداردی  ــم همچنی ــا نهادی ــد، بن ــده زندگــی می کنن ــوان کنن ــن شــرایط نات ــا ای ــه ب ــرادی ک اف
ــن  ــوری در ای ــش مح ــص نق ــتاران متخص ــم. پرس ــیس کرده ای ــت  تأس ــوزش و مراقب ــت آم ــی جه مل

ــد. ــش دارن ــوز راه درازی درپی ــا هن ــا آن ه ــد، ام ــازی کرده ان ــز ب ــتان موفقیت آمی داس
هــر بیمــار لایــق بالاتریــن ســطح کیفیــت مراقبــت اســت و پرســتاران متخصــص بــرای محقــق ســاختن 

ایــن امــر بهتریــن هســتند.
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نقطه نظرات بیماران

“مــن از لحظه هایــی وحشــت دارم کــه بایــد رگ هایــم را دراختیــار یــک پرســتار غیرمتخصــص قــرار 
دهــم کــه در یــک ســازمان اورژانــس یــا بخــش جراحــی دیگــر کار می کنــد و از سرگذشــتم و داســتان 

زندگــی ام و ارزش ســالم نگهداشــتن رگ هایــم هیــچ اطاعــی نــدارد.” )یــک بیمــار(

ــرد دیگــری  ــچ ف ــا هی ــز ب ــان گذاشــته ام هرگ ــا پرســتار متخصــص خــود در می ــن ب ــه م “آنچــه را ک
مطــرح نکرده ام.”)یــک بیمــار(

“بخــش بزرگــی از قدردانــی و سپاســگزاری مــن از پزشــکان و دولــت اســت کــه مراقبت هــای پزشــکی 
مناســب و رایــگان را برایــم فراهــم کردنــد، امــا درســت بــه همــان انــدازه نیــز از پرســتار متخصصــم 
سپاســگزار هســتم کــه طــی ســال های طولانــی و دشــوار زندگــی ام مــرا کمــک کــرد تــا درمانــم را بــه 

درســتی انجــام دهــم و آن را ادامــه دهم.”)یــک بیمــار(

 ,)Advanced Nurse Practitioner)ANP(( ایــن پرســتار متخصــص هموگلوبینوپاتــی، از طریــق مقــام“
یــک هماهنــگ کننــده پرســتاران و یــا یــک پرســتار کارمنــد واحــد روز پزشــکی، یــک منبــع اصلــی بــه 
شــمار مــی رود و یــک منبــع قدرتمنــد، هــم بــرای تیــم ســامت و هــم بــرای تیــم پزشــکی می باشــد. 
ــردوش  ــوره ب ــد منظ ــت چن ــردن مراقب ــگ ک ــگاه و هماهن ــئولیت های درمان ــده ای از مس ــش عم بخ

پرســتار هموگلوبینوپاتــی قــرار دارد.
موقعیــت ایــن نقــش، یــک تأثیرمســتقیم و حیاتــی بــر مراقبــت از بیمــار دارد. از دیــدگاه یــک بیمــار، 
ــی  ــه پیچیدگ ــاد اســت ک ــورد اعتم ــک متخصــص پزشــکی م ــی، ی پرســتار متخصــص هموگلوبینوپات
ــت او را درک  ــا سرپرس ــمی و ی ــه تالاس ــا ب ــار مبت ــک بیم ــش روی ی ــای پی ــا و چالش ه نگرانی ه

می کنــد.
پرســتار یــک دوســت متخصــص و صمیمــی اســت کــه توصیه هــای عملــی ارائــه می دهــد و در تعییــن 
راه حــل بــرای شــرایط بحرانــی مربــوط بــه مســائل پزشــکی کمــک می کنــد. از ایــن رو او یــک شــریک 

مهــم بــرای بیمــار در برنامــه ی مدیریــت مراقبــت می باشــد.”
Riyad Elbard )عضو هیئت مدیره TIF، یک بیمار(

“مراقبت جوهر پرستاری است.”
Mr. Loizos Perikleous )دبیر هیئت مدیره TIF، یک بیمار(

یــک پرســتار متخصــص، عنصــری حیاتــی در مدیریــت موفــق تالاســمی اســت. هــم چنیــن پرســتار 
ــه شــده ای را  ــه و تجرب متخصــص کارشــناس مراقبت هــای پزشــکی، حمایت هــا و دلگرمی هــای ماهران

در طــول یــک دوره درمانــی اغلــب دشــوار، فراهــم می کنــد.”
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تعریف علم پرستاری

پرســتاری علمــی اســت کــه بــه مشــاهده و طبقه بنــدی می پــردازد و مربــوط بــه رونــدی اســت کــه بــه 
وســیله آن افــراد ســامت خــود را بــه صــورت مثبــت تحــت تاثیــر قــرار می دهنــد، همچنیــن عملــی کــردن 
)1984 ,Roy( .سیاســتی اســت کــه از ایــن دانــش علمــی ویــژه جهــت ارائــه بــه بیمــاران اســتفاده می کنــد
هــدف از پرســتاری جلوگیــری از بــروز بیماری هــا، تشــخیص های پرســتاری، مداخــات و توانبخشــی بــرای 

)1970,Rogers( .هــر فــرد اســت
)1985 Orem(.پرستاری علمی سنجیده جهت فراهم آوردن شرایطی دلخواه در افراد و محیط است

پرســتاری در عمــل)csalvage 1993 ( تعریــف شــده اســت. کمــک بــه هرفــرد، خانــواده و گــروه جهــت 
مشــخص کــردن و دســت یافتــن بــه پتانســیل فیزیکــی، ذهنــی و اجتماعــی در محیطــی چالــش انگیــز که 

ــد. آن هــا زندگــی و کار می کنن
ایــن موضــوع پرســتاران را ملــزم بــه گســترش و اجــرای اعمالــی جهــت ترویج و حفــظ ســامت و جلوگیری 

از بــروز بیمــاری می کنــد.
ــن  ــرل بیمــاری و توان بخشــی ها و در برگرفت ــزی و مراقبــت در کنت ــن شــامل برنامه ری پرســتاری هم چنی
جنبه هــای فیزیکــی، ذهنــی و اجتماعــی می شــود، چــرا کــه ایــن مــوارد بــر ســامتی، بیمــاری، ناتوانــی و 

ــرگ تاثیرگذارند. م
پرســتاران باعــث اطمینــان بخشــی و حضــور فعــال افــراد و خانواده هایشــان، دوســتان، گــروه و شــبکه های 
اجتماعــی درخــور در تمامــی جنبه هــای مراقبــت ســامت اند، پــس بــه تشــویق در زمینــه ی خــود اتکایــی 

و تقویــت عــزم خــود می پردازنــد.
پرســتاران همچنیــن بــه عنــوان شــریک بــا دیگــر اعضــای حرفه هــا و مشــاغلی کــه در ارتبــاط بــا ایجــاد 

ــه آن هســتند کار می کننــد. ســامت و خدمــات مربــوط ب
پرســتاری هــم یــک هنــر اســت و هــم علمــی اســت کــه احتیــاج بــه درک کــردن و بــه کار بــردن علــم و 

مهــارت در یــک نظــم مشــخص دارد.
پرســتاری اطاعــات و تکنیک هــای مشــتق شــده از علــوم انســانی، علــوم فیزیکــی، اجتماعــی، پزشــکی و 
زیست شناســی را بــه خــود جلــب می کنــد. یــک پرســتار مســئولیت کارهایــی را می پذیــرد کــه در حیطــه 
اختیــارات لازم در قوانیــن مراقبــت پرســتاری اســت. او خــود یــک واحد پاســخگوی مســتقل بــرای مراقبتی 

کــه ارائــه می دهــد اســت.
Benner)1984(، ایــن موضــوع را بــه رســمیت شــناخت کــه بیشــتر اطاعــات پایــه ای مــورد نیاز پرســتاری 

در عمــل نهفتــه اســت و تنهــا از طریــق فراگرفتــن نظریه هــا بــه دســت نمی آیــد  بلکــه از طریــق یادگیــری 
اینکــه چگونــه می شــود یــک پرســتار موثــر بــود نیــز کســب می شــوند.

بــه عبــارت دیگــر روش ایجــاد یــک نظریــه پرســتاری، مشــاهده ی اینکــه یــک پرســتار چــه کاری انجــام 
ــا از اطاعــت  ــح دادن آن ه ــش و ســپس توضی ــاب دادن فعالیت های ــرای بازت می دهــد و درخواســت از او ب

مبتنــی بــر عمــل تــا ماهیــت پرســتاری می باشــد.
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Brykczynski )1989(، بــر اســاس کار Benner توضیــح داده اســت کــه ماهیــت پرســتاری در مراکز مراقبت های 

بهداشــتی اولیــه در ایــالات متحــده امریــکا از طریــق تحقیقات مبتنی بر مشــاهده تجربه شــده اســت.
او شــش حــوزه پرســتاری عملــی را مشــخص کــرده اســت و ایــن حوزه هــا از مقــالات منطقــه ای بــه منظــور ارائه 

چهارچوبــی بــرای بررســی ماهیت پرســتاری اتخــاذ، مقایســه و ترکیب شــده اند.

مدیریت وضعیت سامتی و بیماری
ایــن حوزه هــا شــامل نظــارت، ارزیابــی، هماهنگــی و مدیریــت وضعیــت ســامتی درطــول زمان اســت. پرســتار، 
بیمــاری حــاد و مزمــن را تشــخیص می دهــد، تحقیقــات را تفســیر می کنــد، مداخــات درمانــی مناســب را بــر 

می گزینــد و بــر آن هــا نظــارت می کنــد. بنابرایــن او می توانــد بــه ســابقه بیمــاری در بیمــار رســیدگی کنــد.

کنترل و اطیمنان از کیفیت عملکرد های مراقبت بهداشتی - سامت
در ایــن قســمت مســئولیت های مرتبــط بــا عملکــرد حرفه ایــی، همچــون خــود نظارتــی و مشــاوره گرفتــن از 
افــراد مناســب، مطــرح شــده اســت. پرســتار، بــه عنــوان یــک کارورز مســتقل، نــه تنهــا از ایــن موضــوع مطمئن 
اســت کــه وی فــردی ایمــن و اثــر گــذار اســت، بلکــه همکارانــش )پزشــکان( نیــز هماننــد وی، مطمئــن و قابــل 
اعتمــاد هســتند.)دقیقا همیــن حــس را پزشــکان بــرای پرســتاران دارنــد. همچنــان ایــن بخش پوشــش دهنده 
چیرگــی مهارت هــای حــل مســاله اســت کــه پرســتاران آن را نشــان می دهنــد. بــه عنــوان مثــال، پرســتاران 
ظرفیــت ارزیابــی ایــن موضــوع را دارنــد کــه چــه چیــزی می توانــد بــه دســتورات پزشــکی افــزوده شــده یــا از 
آن حــذف گــردد. پرســتاران احســاس می کننــد کــه می تواننــد بازخــوردی ســازنده را بــه دیگــران در خصــوص 

عملکردآن هــا ارائــه نماینــد .

صاحیت های سازمانی و نقش اجرایی
صاحیــت موجــود در ایــن بخــش مربــوط بــه خــود مدیریتــی و مدیریــت سیســتم مراقبــت بهداشــتی اســت. 
آنچــه کــه در ایــن میــان گنجانیــده شــده، مجموعــه ای از اولویت هایــی بــه افــراد، خانواده هــا و جوامــع بــرای 
اطمینــان از ایــن مضــوع اســت کــه بســیاری از نیازهــا، در زمــان بــه جــا و مقتضــی، پوشــش یافته انــد . ایــن 
نیازهــا در ارتبــاط بــا کمبود  هــای موجــود پیــش روی ســتاد اجرایــی رویارویــی بــا بوروکراســی ایجــاد و حفــظ 
یــک گــروه درمانــی و دســتیابی بــه مراقبت هــای تخصصــی بــه بیمــاران )در زمــان لــزوم( اســت. پرســتار، بــه 
صــورت بیــن بخشــی در مجموعــه ایــی از ســاختارها، کار می کنــد . چــه کلینیک هــای اجتماعی بیمارســتان ها، 
چــه مــدارس و چــه محــل کار، پرســتاران می تواننــد بــر روی سیاســت های بهداشــتی- ســامت، دریــک ســطح 
اســتراتژیک، محلــی، منطقه ایــی یــا ملــی اثــر گذاشــته و بــرای ایــن منظــور، از اولویت هــای موجــود و مشــارکت 
فعالانــه در برنامه ریــزی بخــش بهداشــت، تخصیــص منابــع و آمــاده کــردن و ارائــه گزارشــات در تمامی ســطوح ، 

اســتفاده می کننــد.
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عملکرد کمکی
در ایــن بخــش مهــم، ویژگی هــای مربــوط بــه مراقبــت و درمــان درحــوزه پرســتاری گنجانیــده شــده اســت. 
چنیــن بخشــی دربرگیرنــده توانایــی بــرای ایجــاد شــرایطی در زمینــه توانبخشــی و درمــان، ایجــاد حــس 
راحتــی، همــراه بــودن بــا مریــض، چــه بــه صــورت فــردی، چــه در خانــواده و چــه در جامعــه و همچنیــن 
مشــارکت در درمــان در حــوزه پرســتاری می باشــد. ایــن نقــش یــاری رســان، بایــد ایــن اطمینــان را بــه 
ــای  ــی برنامه ریزی ه ــم ســطح مشــارکت در تمام ــه دارای ماکزیم ــواده و جامع ــرد، خان ــه ف ــود آورد ک وج
صــورت گرفتــه در بخــش بهداشت_ســامت، درمــان و مراقبــت اســت. در یک ســطح فــردی، مدیریــت درد 
بخشــی مهمــی از ایــن حیطــه بــوده و پرســتار نیــز در تعبیــر درد و انتخــاب اســتراتژی های مناســب، کمــک 
می کنــد . درکار بــا خانواده هــا و گروه هــا، پرســتار می توانــد توســعه و گســترش یــک جامعــه یــا خانــواده 
ــه تنظیــم اهــداف مناســب، آمــوزش و  ــرای ایــن منظــور، از طریــق کمــک ب ســالم را تســهیل کــرده و ب
ارائــه حمایت هــای عاطفــی و اطاعاتــی، بــه ویــژه بــرای کمــک بــه بیمــاران و عوامــل درمانــی بــرای فهــم 

فرایندهــای بیمــاری و عائــم آن، اســتفاده می کننــد .
عملکرد آموزش _ تربیت

در ایــن حــوزه، صاحیــت و شایســتگی های موجــود در بخــش آمــوزش ســامت، گنجانیــده شــده اســت. 
بــه منظــور تشــویق مــردم بــرای تغییر، پرســتار مجبــور اســت آمادگی بــرای یادگیــری را بــه دســت آورده و 
اطاعاتــی را بــه صــورت مناســب، ارائــه کنــد. درمجمــوع پرســتار بایــد بــرای خــود مراقبتــی آمــوزش ببیند. 
بــرای ایــن منظــور، وی بایــد آمادگــی بــرای نشــان دادن تفهیــم درســت بــه فــرد یــا گــروه از ســامت و 

بیمــاری، وقایــع مربــوط بــه موقعیت هــای اجتماعــی و اقتصــادی و ماهیــت محیــط پیرامونشــان باشــد.
مدیریت موثر تغییر سریع موقعیت ها

نــه تنهــا پرســتاران بایــد درمــورد موقعیت هــای عــادی و روزانــه مهــارت داشــته باشــند، بلکــه بایــد بداننــد 
چگونــه بــا موقعیت هــای اضطــراری رو بــه رو شــوند. بــرای ایــن منظــور آن هــا مجبورنــد، ایــن مســاله را درک 
کــرده و در پاره ایــی از مــوارد، واکنش هــای ســریع را مــورد توجــه قــرار دهنــد. همچنیــن آن هــا بایــد بتوانند 
یــک موقعیــت بحرانــی را در بخــش مراقبت هــای بهداشت_ســامت، مدیریــت کــرده و بــرای ایــن منظــور، 
از تخصیــص مناســب منابــع، بــرای پوشــش دهی ســریع تغییــر نیازهــا، اســتفاده می کننــد. بــرای برخــی 
از پرســتارها در تعــدادی از کشــورها، جنــگ یــا بایــای طبیعــی اســت کــه باعــث بــروز تغییــر درموقعیــت 
شــده و ممکــن اســت کــه واکنــش بــه ایــن نــوع تغییــرات در مقیاســی گســترده، مــورد نیــاز باشــد. یــک 
مثــال در ایــن رابطــه، ســازمان خدمــات مراقبتهــای بهداشــتی، مجــری پوشــش دهــی نیازهــای مهاجــرت 
پناهنــدگان می باشــد. ســایر تغییــرات ســریع دیگــر نیــز در ارتبــاط مســتقیم بــا ســامت و بیمــاری قــرار 
ــع  ــزی اورژانســی و تخصیــص مناب ــه برنامه ری ــاز ب ــه عنــوان مثــال، در موقعیت هــای اپیدمیــک، نی دارد. ب
پرســتاری دارد. بــرای افــراد و خانواده هــا، پرســتاران بایــد، بــه عنــوان منبعــی بــرای کمــک بــه آن هــا بــه 

منظــور مواجهــه بــا تغییــر ســرایت بیماری_ســامت، در نظــر گرفتــه شــوند.



در مجموع، این 6 حوزه توصیفی سودمند از عملکرد پرستاری رابه وجود می آورند، زیرا می توانند به درستی 
برای تعدادی از حوزه ها وساختارها استفاده شوند. دامنه اجرایی این روش با مشاهده کار پرستار انجام 

می شود و بنابراین، جای هیچ گونه تعجبی نیست که نقش پرستار در ارائه مستقیم مراقبت های درمانی، 
فعالیت های بهبود سامت، و کارهای آموزشی، مطرح می شود .

همچنین دامنه این حرفه را مي توان با سطح قابلیت و شایستگي در ارتباط داشت. براي مثال، کارورز 
تازه کار یا دستیار مراقبت بهداشتي که مبناي دانش محدودي در خصوص حرفه  دارد، نیازمند به نوعي 
حمایت و دستورالعمل در زمینه پیاده سازي حرفه  است که مي تواند از سرپرستي عملي بالینی بیمار تا 

انجام پروتکل هاي درمانی مربوطه باشد. از سوي دیگر، کارشناسي که بر مبناي دانش وسیع و عمیق  به 
کار پرستاري می پردازد و نظریه پرستاري را با مهارت تلفیق مي کند که این کار مي تواند خاقیت آمیز 

ونوآورانه باشد، خواهد توانست به پژوهش بپردازد و حرفه پرستاري را در حیطه کاری در همکاري با 
دیگران بسط دهد. این تفاوت ها در عمل مي توانند در کیفیت آموزشي انعکاس یابند. 

منحصر به فرد بودن حرفه پرستاري در توانایي پرستار براي یکپارچه سازي همه دامنه هاي این حرفه 
نهفته است به روشي که پاسخگوي نیازهاي افراد، خانواده ها و گروه ها باشد و بنابراین براي موقعیتي تفاوت 
خواهد داشت. پرستار واقعا کارشناس، خواهد توانست که از قابلیت هاي بسیار متنوعي در حیطه هر دامنه 
بهره ببرد. حرفه پرستاري کارشناسانه شامل مجموعه ای متشکل از دانش و توانایي اندیشیدن در مورد آن 

و پژوهش و تجربه است.
حرفه پرستاري، امروزه در مراحل مختلفي از توسعه در کشورهاي مختلف قرار دارد. راه حل هاي مسائل 

باید متناسب با نیازهاي هر کشور باشند و از طریق تشریک مساعي پرستاران با یکدیگر، مربیان پرستاري، 
مدیران پرستاري، سایر کارکنان بخش مراقبت هاي بهداشتي و نمایندگان جوامعي که با پرستاران همکاري 

مي کنند، باید به این راه حل ها رسید. در همه کشورها، راهبردهاي اجرایی کردن توصیه هاي کمیته 
کارشناسي، پیشرفت کرده و به سوي غلبه کردن بر عوامل محدود کننده حرفه پرستاري و توانمند ساختن 

پرستاران در گوشه و کنار جهان براي تحقق بخشیدن نیروي بالقوه آن ها و بیمه کردن سامتي براي 
همگان پیش خواهند رفت. 
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نقش پرستار
در مدیریت اختلالات هموگلوبین

پرستاران همواره نقشي بسزا در مراقبت از بیماران عهده دار مي شده اند. پرستاران کساني هستند که:
     همدلي و شناخت و همکاري با بیماران و خانواده هاي آن ها نشان مي دهند.

     پاسخگوي نیازهاي بیماران یا خانواده ها_مراقبت کنندگان هستند.
     توجه خود را بر بیماران معطوف مي کنند و مهربان و دلسوز هستند.

       - آنها گوش مي دهند.
       - درک مي کنند.
       - پذیرا هستند.

       - داوري کوته فکرانه ندارند.
       - پذیراي دریافت بازخورد هستند.

       - اعتماد به نفس دارند.
       - مسئولیت پذیر هستد. 

       - روابطي را با همسالان برقرار مي کنند.
       - ایده هایي را به اشتراک مي گذارند.

       - مشارکت اشخاص ذینفع را آسان تر مي کنند.
       - در همه مرحله ها به نحو مناسبي، اطاع رساني مي کنند. 

     درباره شیوه زندگي فعلي، امیدها و آرزوهاي بیماران تحقق مي کنند. 
     تفاوت ها_ باورهاي فرهنگي، دیني، زبانشناختي را به حساب مي آورند.

     پایبنــدي بــه مراقبــت پزشــکي و ســایر مراقبت هــا را بــراي رســیدن بــه تصمیم هــاي مشــترک دربــاره 
چگونگــي رســیدگي بــه مســاله »یامســائل« ارزشــیابي مي کنند.

     دانــش و آگاهــي دارنــد و بــه طــور همــه جانبــه داراي اطاعــات جدیــدي دربــاره همــه جنبه هــاي 
ــا بیمارســتاني« اجــرا شــده هســتند. معالجــه و مراقبت هــاي دیگــر، طبــق دســتورالعمل هاي ملــي »ی

     مي دانند که چگونه در حیطه سطح توانایي بیماران و خانواده هاي آن ها فعالیت کنند.
     طرح هــای مبتکرانــه ای را ترتیــب مي دهنــد کــه پتانســیل های افــراد را شــناخته و آن هــا را بــه ســمت 

انگیزهایشــان ســوق داده و در عیــن حــال اعتمــاد بــه نفــس آن ها را نگــه دارد.
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فصل 1
معرفی نامه

نقش پرستار
ــا  ــمي ی ــون تالاس ــي همچ ــاي مزمن ــردن اختال ه ــي در مهارک ــي اساس ــتار داراي اهمیت ــش پرس نق
ســیکل ســل اســت. یکــي از مهم تریــن جنبه هــای ایــن نقــش شــامل حمایــت کــردن از بیمــاران در 

ــی می باشــد. ــردن خودشــان در سیســتم خــود مراقبت ســهیم ک
ــن  ــادي اســت. بدی ــال هاي متم ــار در ظــرف س ــا بیم ــره اي ب ــي روزم ــرر و حت ــاس مک ــتار داراي تم پرس
ــل  ــوذ قاب ــه نف ــه اي ک ــد، رابط ــرار مي کن ــار برق ــا بیم ــه ب ــا صمیمان ــه اي مخصوص ــتار، رابط ــب، پرس ترتی
ماحظــه اي را در تــاش بــراي کمــک کــردن بــه بیمــاران بــه مراقبــت کــردن از خودشــان اعمــال مي کنــد. 
در حیطــه مراقبــت مزمــن، پرســتار بعنــوان عضــوي از تیــم متخصصــان حرفــه اي مراقبت بهداشــتي باید 
دانــش خــود دربــاره عارضه_عــوارض مربوطــه،  دائمــأ گســترش دهــد. پرســتار بایــد کارشناســي در 

رویه هــاي پرســتاري دســت انــدرکار باشــد. 
ــي، مســتلزم  ــم تاشــي عقان ــي و ه ــم تاشــي عاطف ــک ه ــوان ی ــه عن ــتاري، ب ــال، پرس ــن ح ــا ای ب
تعهــدي ذاتــی و صادقانــه بــراي بــرآورده کــردن نیازهــاي هــر بیمــار، نــه تنهــا بــرای مراقبــت پزشــکي 

ــا می باشــد . ــي آن ه ــود حــال روان ــرای بهب بلکــه ب
برقرار ساختن ارتباط

پرســتار بایــد مهارت هــاي اجتماعــي برقــرار ســاختن ارتبــاط را یــاد بگیــرد کــه تمــاس 
روزمــره بــا تقاضــاي بیمــاران اســت. 

پرســتار، نخســتین عضــو و تیــم مراقبــت بهداشــتي اســت کــه بیمــار مراجعــه کننــده بــه مرکــز مراقبت 
روزانــه هموگلوبینوپاتــي بــا وي ماقــات، گفتگــو کــرده و بــه وي اعتمــاد خواهــد داشــت. هــر بیمــار، 
نگراني هایــي دربــاره عارضــه خــود و معالجــه آن، احساســات ایجــاد کننــده تنــش رواني، تــرس، عــدم 
اطمینــان،  اســتیصال و افســردگي دارد. بــا ایــن حــال، بیمــاران غالبــا تمایلــي ندارنــد کــه دربــاره ایــن 
مــوارد بــا پزشــک بحــث و بررســي کننــد، چراکــه وي را شــخصي تلقــي مي کننــد کــه پرمشــغله اســت 
و نبایــد در کار وي اختالــي ایجــاد گــردد. در چنیــن موقعیت هایــي، پرســتار اســت کــه بیمــار بــه وي 

متوســل خواهــد شــد، یعنــي شــخصي کــه بــا فهــم و شــعور و صمیمــي تصــور مي گــردد. 
پرســتار بایــد توجــه خــود را بــه بیمــار معطــوف کنــد و بــا پیام هــاي پنهــان حساســیت 
نشــان دهــد. بیمــاران مي تواننــد بــه روشــي غیرکامــي و نیــز بــه واســطه طــرز بیــان و پرس وجوهاي 
بــدون محدودیــت، احساســات خــود را ابــراز کننــد. پرســتار بایــد شــنونده مناســبي باشــد، حتــي اگــر 

همــواره جــواب حاضــر و آمــاده اي نداشــته باشــد. 
پرمشــغله  بــودن نمي توانــد بهانــه اي بــراي اجتنــاب ورزیــدن از کار باشــد، پرســتار بایــد 
تــا جایــي کــه امــکان دارد، وقــت خــود را بــه بیمــار اختصــاص دهــد. اجتنــاب ورزیــدن از 
کار درمیــان متخصصــان حرفــه اي و از جملــه پزشــکان رواج دارد کــه در رســیدگي بــه پســتي و بلنــدي 

وضعیــت بیمــاران، احســاس ناراحتــي مي کنــد. 
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همدلــي و حساســیت نشــان دادن پرســتار اســت کــه عاملــي اساســي در مراقبــت از بیمــاران مبتــا بــه 
امــراض مزمــن بــه شــمار مي آیــد، بیمــاران در ســاعت هایي متمــادي در یکــي از بخش هــاي بیمارســتان 
یــا در مرکــز درمانــي روزانــه مي ماننــد و منتظــر آن هســتند کــه واحدهــاي خــون از بانــک خــون تحویــل 
داده شــوند، خــون بــه آن هــا تزریــق گــردد، عمــل جراحــي ســوراخ کــردن وریــد در مــورد آن هــا صــورت 
گیــرد،  یعنــي در زمان هایــي کــه مي تواننــد دربــاره مطلبــي بحــث کننــد یــا احتمــالا تنهــا مي خواهنــد 

کــه گــپ بزننــد. پرســتار کســي اســت کــه بــه ســخنان گــوش مي کنــد و پاســخ می گیــرد. 

پشتیباني
ــزار احساســات و ترس هــا اختصــاص  ــراي اب ــي را ب ــه بیمــار، مــدت زمان نقــش پرســتار آن اســت کــه ب
دهــد، یعنــي حضــور داشــته باشــد تــا بیمــار را پشــتیباني و تشــویق کنــد، دوبــاره قــوت قلــب بدهــد و 
آرام کنــد. بیمــاران مبتــا بــه هموگلوبینوپاتــي، تجربــه اي همیشــگي از رنــج کشــیدن، چــه جســماني و 
ــاره آنچــه کــه مي توانــد در فــردا روي دهــد، اضطــراب  ــد. رنــج و عــدم اطمینــان درب چــه عاطفــي دارن
و ناراحتــي مزمنــي را ایجــاد مي کنــد کــه همــواره مســتقیما بــروز نمي یابنــد. عامــل اساســي مراقبتــي 
کــه پرســتار ارائــه مي دهــد، عبــارت اســت از توانمنــد ســاختن هــر بیمــار بــراي کنــار آمــدن بــا مســائل 
ــي و اجتماعــي پرســتاري، کار ســاده اي  و ناامیدهایــي  کــه از راه ناخوشــي، ایجــاد مي شــوند. ســازه روان
نیســت بلکــه مســتلزم هــوش و خبرگــي دربــاره رفتــار بیمــار و نیــز رویکــرد مراقبــت اســت. هــر بیمــار، 
ــه فــرد دارد. هــر بیمــار داراي ســازوکارهاي ترتیــب یافتــه  شــخصي اســت کــه خصوصیتــي منحصــر ب
بــراي مقابلــه بــا عارضــه خــود خواهــد بــود کــه امــکان دارد بعضــي از ایــن ســازوکارها همــواره مفیــد 
نباشــند. مرحلــه توســعه عارضــه هــر بیمــار در حالــي اهمیــت دارد کــه مســائل مختلفــي همزمــان بــا بــه 
ســن بلــوغ رســیدن هــر فــرد،  مخصوصــا در دوره نوجوانــي نمایــان مي شــوند. پرســتار بایــد همــه ایــن 

عوامــل را در وقتــي بــه حســاب آورد کــه بیمــار مضطربــي را تســکین مي دهــد. 

رفتار پرستاران
پرســتاران بایــد همدلــي و حساســیت نشــان دهــد. البته همچنیــن بایــد محدودیت هایــي را کــه دارد اعام کند 
و مرزهایــي را در زمینــه تعامــل خــود بــا بیمــاران در نظــر بگیــرد. شــخصیت بســیار نیرومنــدي لازم اســت تا در
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محیطــي تحمیلــي که همدلي را باید بي غرض متعادل کند، همچنان کار پشــتیباني و حمایت را ادامه دهد. 
طــرز برخــورد پرســتار اســت کــه پیامــي بــراي بیمــاران مي فرســتد. بســیار خوشــحال بــه نظــر آمــدن 
ــت  ــن حال ــي کــه امــکان دارد باعــث مي گــردد کــه پرســتار بیشــتر در دســترس باشــد و ای ــا آنجای ت
ــا بــه خاطــر ســپردن ایــن نکتــه کــه هــر کنــش  مي توانــد مزیتــي در موقعیتــي درمانگاهــي باشــد، ب

یــا رویکــردي مي توانــد مــورد ســوء تعبیــر بیمــار مضطــرب قــرار گیــرد. 
همانطــوري کــه بیمــاران از لحــاظ نگــرش خــود تفــاوت دارنــد، پرســتاران نیــز متفــاوت هســتند. و همــان 
گونــه کــه بیمــاران نحــوه برخــورد پرســتار را تعبیــر مي کننــد، پرســتاران نیــز طــرز برخــود بیمــاران را 
تعبیــر مي کننــد. دامــي کــه امــکان دارد پرســتار در آن گرفتــار شــود، تبعیــض قایــل شــدن بیــن بیماراني 
کــه همــکاري مي کننــد و بیمارانــي کــه همــکاري نمي کننــد اســت. پرســتار همچنیــن بایــد گــوش بــه 
زنــگ باشــد کــه در وقتــي بیمــاران شــکایت مي کننــد یــا مســئوولیت را تقســیم بندي مي کننــد، آن هــا 
بــه ســازوکارهاي مقابلــه متوســل مي شــوند، ســازوکارهایي کــه بایــد بدین گونــه تشــخیص داده شــوند و 

بایــد بــه طــور شــخصي در نظــر گرفتــه نشــوند یــا نبایــد بــه عنــوان غــرض ورزی تلقــي گردنــد. 
اتفاقــات ایجــاد کننــده اختــال، عامت هایــي بــراي گفتگــو هســتند. ایــن وقایــع همچنیــن مي تواننــد 
مســتلزم مداخلــه ســایر اعضــاي گــروه ارائــه دهنــده مراقبــت بــه بیمــار از جملــه روانشــناس یا مــددکار 
ــه ناخوشــي مزمــن به راحتــی  ــا ب ــق و خــوي هــر بیمــار مبت اجتماعــي باشــند. امــکان دارد کــه خل
تغییــر کنــد، مخصوصــا بــا نمایــان شــدن عارضــه اي جدیــد کــه بیمــار بایــد بــا آن انطبــاق یابــد، یــا 
درمــان اضافــي کــه بیمــار بایــد آن را پیگیــري کنــد. چنیــن موقعیت هایــي خواســتار بحــث و بررســي، 

یعنــي ارتباطــي مناســب بیــن دوســتاني هســتندکه از یکدیگــر پشــتباني مي کننــد. 

پایبند بودن
پایبنــد بــودن بــه راه معالجــه تجویــز شــده، موضوعــي مهــم در بیمــاري مزمــن، مخصوصــا اختــالات 

هموگلوبیــن اســت کــه درمــان آن هــا بــا درد مزمــن و یــا پراســیجر های دردنــاک ارتبــاط دارد. 
مــواردی وجــود دارد کــه مي تواننــد بیمــاران را بــه نادیــده گرفتــن یــا حتــي متوقــف کــردن درمــان 
برانگیزنــد کــه از آن جملــه مي تــوان از خســتگي، تحلیــل رفتــن نیــروي بدنــي و تــرس دربــاره اثــرات 
جانبــي داروهــا و نیــز اتفاقــات ناامیــد کننــده در زندگــي نــام بــرد. راه درمــان عمــده اي را کــه غالبــا 
ــار آهــن  بیمــاران مبتــا بــه تالاســمي نادیــده مي گیرنــد، درمــان آهن زدایــی اســت کــه بــه اضافــه ب
ایجــاد شــده ناشــی از ماهیــت خــود بیمــاري و تزریق هــاي خون هایــي اســت کــه در واقــع بخشــي از 

درمــان بیمــاری هســتند، اشــاره دارد. 
ایــن مســاله مخصوصــا در زمــان گذشــته رواج داشــت کــه تنهــا درمــان موجــود آهن زدایــی، شــامل تزریــق 
روزانــه زیرپوســتي دسفروکســامین )Desferrioxamine( در دوره اي چنــد ســاعته بــود، یعني رویــه اي دردناک 
و نامناســب کــه در ســایر جنبه هــاي زندگــي مداخلــه مي کــرد. ورود داروهــای آهــن زدای خوراکــی بــه بــازار،



26

موجــب بهبــود کیفیــت درمــان توســط بیماران شــده اســت. بــا این حــال، ایــن برنامــه روزمــره را هنوز به ســختي 
مي تــوان ادامــه داد. بســیاري از مطالعه هــا نشــان داده انــد کــه بیمــاران دریافــت کننــده حمایــت روانشــناختي و 
اجتماعــي بــه عنــوان خــود مراقبتــی،  راه معالجــه را بــه آســاني بیشــتري مي پذیرنــد و بــه آن پایبند مي ماننــد. در 
جایــي کــه شــخص بیمــار بــا دشــواري هایي در پیگیــري رژیــم درمانــي روبــرو مي گــردد، غالبــا پرســتار اســت که 
ابتــدا بایــد توجــه کند. پرســتار همچنیــن شــخصي در بهترین جایــگاه بــراي ارائه دادن پشــتیباني و تشــویق اولیه 

بــه بیمار اســت. 
ــا  ــر ی ــي خطی ــه عوارض ــد ب ــه مي توان ــت ک ــري اس ــیار خطی ــوع بس ــدي، موض ــدم پایبن ع
سرنوشت ســاز بیانجامــد. بنابرایــن، ضــرورت دارد کــه نشــانه هاي عــدم پایبنــدي بــه پزشــکي که 
بــر بیمــار نظــارت مي کنــد، گــزارش داده شــود تــا توســط کل تیــم دربــاره آن تحقیــق صــورت گیرد. 

اعتماد
اعتمــاد، نقــش بســزا چــه در درمــان بالینــي و چــه در مراقبت پرســتار از بیمــار دارد و باید بــا دقت و احتیــاط ترویج 
داده شــود. بیمــار مبتــا بــه هموگلوبینوپاتــی، باید احســاس امنیــت در برقرار کردن رابطه با پرســتار داشــته باشــد، 
چــه ارتباطــي چهــره بــه چهــره در محیــط بالینــي برقــرار کنند یــا از پشــت گوشــي تلفــن از خانه بــا هم صحبت 

کننــد. در دوره نوجوانــي، اعتمــاد، هنــوز اهمیت بیشــتري در شــکل دادن رفتار ســالم اجتماعي و روانــي دارد. 
ــار را  ــت، بیم ــه اس ــي صادقان ــه روش ــردن ب ــک ک ــدد کم ــتار درص ــه پرس ــاره آنک ــاد درب ــس اعتم ح
برمي انگیزانــد تــا بهتریــن کار بــراي ســامتي خــود، چــه بــر حســب پایبنــدي بــه راه معالجــه و چــه 

ــد. ــام ده ــود، انج ــت خ ــاي مدیری ــکل دادن مهارت ه ــاظ ش از لح

اطاعات 
ــه شــمار  ــاد ب ــردن اعتم ــار،  بخشــي اساســي از ایجــاد ک ــم پزشــکي و بیم ــن تی ــات بی ــادل اطاع تب
ــي  ــورد توافق ــکل م ــتاران از پروت ــم پزشکان_پرس ــه تی ــن ازا ینک ــان یافت ــد. اطمین مي آی
ــکي  ــب پزش ــاي( مراق ــا جنبه ه ــه )ی ــر جنب ــورد ه ــه در م ــراي آنک ــد ب ــروي مي کنن پی

ــا یکدیگــر مخالفــت نشــان ندهنــد.  ــا ب یکدیگــر را تکذیــب نکننــد ی
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نقــش اساســي پرســتار آن اســت کــه تکمیــل کننــده کار پزشــک در بــه اشــتراک گذاشــتن اطاعــات 
بــا بیمــار باشــد. بســیار از بیمــاران در حالــي از مطــب پزشــک بیــرون مي رونــد کــه بــا پرســش هایي 
ــا تاییــد کنــد. بنابرایــن پرســتار بایــد  ــرو مي شــوند کــه پرســتار بایــد آن هــا را روشــن و واضــح ی روب
ــه کار رفتــه در  در زمینــه بیمــاري، پیشــگیري از آن و مهــار کــردن آن و در خصــوص پروتکل هــاي ب
ــد و  ــتفاده مي کن ــاده اس ــي س ــرز بیان ــتار از ط ــد. پرس ــته باش ــارت داش ــگاه، مه ــا درمان ــتان ی بیمارس
مــدت زمانــي کافــي را در نظــر مي گیــرد تــا اطمینــان یابــد کــه بیمــار، اطاعاتــي را کــه نیــاز دارد و 

مي خواهــد درک مي کنــد. 

کیفیت زندگي
هــدف مــورد نظــر، دیگــر صرفــا زنــده مانــدن نیســت بلکــه زندگــی بــا کیفیــت خــوب 
ــاران  ــي بیم ــمي یعن ــون تالاس ــن همچ ــاي مزم ــه در بیماري ه ــورت گرفت ــرفت هاي ص ــت. پیش اس
ــي  ــد انتظــار داشــته باشــند کــه زندگــي طولان ــا کیفیــت خــوب مي توانن ــده مراقبــت ب دریافــت کنن
و کاملــي داشــته باشــند. بیمــاران،  امــروزه مي تواننــد تحصیــل کننــد، شــغلي داشــته باشــند، روابــط 
اجتماعــی کننــد، ازدواج کننــد و خانــواده اي تشــکیل دهنــد. عــاوه بــر کیفیــت بهتــر درمــان،  دانــش 
بیشــتر دربــاره پیشــگیري داشــته باشــند. امروزه تعــداد زیــادي از بیمــاران مبتــا بــه هموگلوبینوپاتی ها 
، بزرگســال هســتند. هــدف کلــي هــر پروتــکل درمانــی، قــادر ســاختن بیمــاران بــه پذیرفتــن عارضــه 

خــود و ایجــاد رضایــت از زندگــي باشــد. 
ــاي  ــز از چالش ه ــردن موفقیت آمی ــور ک ــراي عب ــار ب ــردن بیم ــا ک ــزایي در مهی ــش بس ــتار، نق پرس
زندگــي دارد. مهمتریــن آن تشــویق کــردن بیمــاران بــراي پیگیــري کــردن درمــان بــه طــور صحیــح و 

مــداوم، بــدون وقفــه اســت. 
ــود و  ــاب مي ش ــوارض اجتن ــه از ع ــد ک ــد ش ــه خواه ــن نکت ــن از ای ــان یافت ــب اطمین ــن کار موج ای
کیفیتــي بهتــر از زندگــي بــراي مدتــي طولاني تــر، اســتمرار مي یابــد. جنبــه دوم مهیــا کــردن بیمــار 
ــري  ــه پیگی ــاران ب ــاختن بیم ــادر س ــال ق ــرای مث ــت ب ــي اس ــاي زندگ ــا چالش ه ــي ب ــراي رویاروی ب
رژیمــي درمانــي کــه حتي الامــکان بســیار ســاده بــوده و در عینــی کــه درمــان در زمان هــاي مناســب 

ارائــه شــود، تداخــل در غیبــت از مدرســه یــا محــل کار را بــه حداقــل برســد.
ــد،  احســاس یکپارچــه  ــزواي اجتماعــي یــا حرفــه اي قــرار دارن بیمارانــي کــه احســاس مي کننــد در ان
ــد، مســتاصل و  ــه ندارن ــوان اعضــاي ارزشــمند جامع ــه عن ــناخته شــدن ب ــه رســمیت ش ــا ب ــودن ی ب
درمانــده مي شــوند و انگیــزه بــراي ادامــه دادن درمــان مناســب بیمــاري خــود را از دســت مي دهنــد. 
احتمــال دارد کــه چنیــن احساســاتي مخصوصــا در اواخــر دوره نوجوانــي و بزرگســالي، دربــاره مســائل 
برقــرار کــردن روابــط جنســي، پیــدا کــردن شــغل  و وابســتگي »یــا اســتقال« مالــي پدیــدار شــوند. 
ــه  ــان ب ــاع رس ــاران، اط ــده از بیم ــتیباني کنن ــوان پش ــه عن ــه ب ــن زمین ــم در ای ــي مه ــتار نقش پرس
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ــاران  ــي بیم ــت زندگ ــود بخشــیدن کیفی ــه معالجــه در بهب ــاره ســهمي ک ــان درب ــان و کارفرمای معلم
ــح و منافــع بیمــاران در زمینــه  عهــده دار مي شــود، دارد. امــکان دارد کــه پرســتار همچنیــن از مصال
مراجــع بهداشــتي و جامعــه بــه طــور کلــي پشــتیباني کنــد، ســهمي را در مبــارزه کــردن بــا جهالتــي 

ــردد.  ــده دار گ ــد، عه ــه تبعیــض مي انجام ــه ب ک

پشتیباني از خانواده
ــواده هــر بیمــار مخصوصــا در زمانــي کــه بیمــار جــوان اســت، پشــتیباني ارزشــمندي  پرســتار از خان
مي کنــد. ایــن پشــتیباني بــا تاکیــد کــردن بــر نیــاز بــه تــداوم معالجــه دائمــي یــا مراقبــت پیشــگیرانه، 
ــاره جنبه هــاي علمــي مراقبــت از  ــاره، درب بــدون وفقــه یــا تاخیــر و نیــز راهنمایــي و قــوت قلــب دوب

ــردد. ــاز مي گ ــاران آغ بیم

ــدن هــر کــودک را کاري دشــوار از  ــه ب ــن، وارد کــردن ســوزن ب ــه والدی ــکان دارد ک ــال، ام ــراي مث ب
ــاک  ــاره اهمیــت درمــان منظــم و روش حداقــل دردن لحــاظ عاطفــي ببینــد. پرســتار، مشــاوره اي درب
وارد کــردن ســوزن، اســتفاده کــردن از کرم هــاي بي حــس کننــده موضعــي یــا اســپري هاي بي حــس 
ــودن و  ــز ب ــرورت تمی ــاره ض ــن درب ــتار همچنی ــد. پرس ــه مي ده ــوزن زدن ارائ ــش از س ــده پی کنن
ــه  ــي را ب ــا درد، مطالب ــب ی ــاري، همچــون ت ــم جــدي بیم ــزارش دادن عائ ــي تشــخیص و گ چگونگ

ــد.  ــوزش مي ده ــن آم ــاران و والدی بیم
ــا و  ــه خانواده  ه ــت ک ــادي اس ــاي زی ــتلزم کاره ــا مس ــه هموگلوبینوپاتی ه ــا ب ــاران مبت ــه بیم معالج
بیمــاران بایــد یــاد بگیرنــد تــا خــود،  آن هــا را انجــام دهنــد. پرســتار، نقــش بســیار مهمــي در یــاري 
ــه  ــا بیمارســتان، آمــوزش دادن ب ــی ی ــراي  ایجــاد اســتقال از مرکــز درمان ــه خانواده هــا ب رســاندن ب
بیمــاران و والدیــن و تمــاس برقــرار کــردن در صــورت لــزوم بــا ســایر متخصصــان حرفــه اي بهداشــتي 

همچــون روانشناســان دارد. 
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مراقبت چندین رشته اي
ــي از  ــوي از تیم ــوان عض ــه عن ــن،  ب ــاران و والدی ــردن از بیم ــت ک ــزا در حمای ــي بس ــتار، نقش پرس
ــوژی، متخصــص  متخصصــان در زمینــه هموگلوبینوپاتی هــا دارد. ایــن تیــم، شــامل متخصــص هماتول
ــي  ــان اصل ــه متخصص ــت ک ــي اس ــص روانشناس ــدي و متخص ــراح ارتوپ ــب و ج ــص قل ــدد، متخص غ
هســتند. دسترســی بــه یــک متخصــص روان شــناس هــم بــرای بیمــاران و هــم پرســتاران و پزشــکان 
مي توانــد حامــی مســیر شــغل پرزحمــت و مســئولیت ایــن گــروه از لحــاظ عاطفــي باشــد. ایــن تیــم 
را در اغلــب اوقــات، یــک پزشــک بــه صــورت هماهنــگ درمــي آورد و اعضــاي آن مــدام تشــکیل جلســه 
ــاره  ــه صــورت یــک گــروه و نیــز درب ــا بیمــاران ب ــاره تک تــک بیمــاران ی ــه بحــث درب ــا ب مي دهنــد ت

ــد.  ــق بپردازن ــورد تواف ــاي م ــي ها و پروتکل ه ــط مش ــل در خ ــم و تعدی تنظی
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فصل 2
)RBCS(خون و گلبو ل های قرمزخونی

رنگ سرخ: خون اکسیژن دار
رنگ آبي، خون کم  اکسیژن 

اختــالات هموگلوبینــي گروهــی از کم خونی هــای ژنتیکــي و غیربدخیــم 
ــز  ــای قرم ــل گلبول ه ــن  در داخ ــول هموگلوبی ــر مولک ــه ب ــتند ک هس
ــد. در فصل  هــاي بعــدي کتــاب، نگرشــي اجمالــي  خــون تاثیــر مي گذارن
بــه ایــن اختال هــا و از جملــه جنبــه وراثتــی آن هــا، پیشــگیري، 
پاتوفیزیولــوژي عائــم  بالینــي و درمــان  و نیــز بخشــی مختصــر و کوتــاه 

ــردد.. ــه مي گ ــه ارائ ــم اولی ــورد مفاهی در م

خون، رود زندگي
خــون، مایعــي حیاتــي اســت کــه غــذا را بــه اندام هــا و بافت هــاي بــدن 
مي رســاند و مــواد زایــد را بــه بیــرون انتقــال مي دهــد. هرشــخص 
بزرگســال ســالم تقریبــا 7 تــا 8 درصــد از وزن کل بــدن خــودش یعنــی  
ــون  ــه خ ــب ک ــود دارد قل ــدن خ ــون در ب ــر خ ــا 6 لیت ــدود 5 ت در ح
ــردش  ــه گ ــي ب ــاي خون ــي رگ ه ــا، یعن ــبکه اي از لوله ه ــق ش را از طری
درمــي آورد، موجــب جابجــا شــدن آن در گوشــه و کنــار بــدن مي گــردد. 
ایــن رگ هــا عبارتنــد از ســرخرگ ها،  ســیاهرگ ها و مویرگ هــا کــه 
هرکــدام از آن هــا، انــدازه و کارکــرد متفاوتــي دارنــد. روي هــم رفتــه، ایــن 

ــد. ــکیل مي دهن ــدن را تش ــون ب ــردش خ ــتگاه گ ــا دس رگ ه

نقش خون
خون، عملکردهاي متعدد و مهمي دارد که عبارتند از: 

ــم و  ــاده مه ــن م ــردازد و ای ــش ها مي پ ــیژن از ش ــع آوری اکس ــه جم ــون ب ــیژن: خ ــل اکس حم
ــد.  ــش مي کن ــدن پخ ــر ب ــي را درسراس اساس

برداشــت محصــولات زایــد: خــون دي اکســید کربــن، گازي اســت کــه توســط ســلول ها  تشــکیل 
ــن  ــدن خــارج گــردد. همچنی ــق از ب ــن طری ــا بدی ــد ت ــر مي گردان ــه ســوي شــش ها ب می شــود( ب
ــا  ــرده مي شــوند ت ــه ســمت کلیه هــا و کبــد ب محصــولات زایــدي همچــون اوره و اســید اوریــک ب

از طریــق ادررار و مدفــوع از بــدن خــارج شــوند. 
ــم  ــتگاه هاي مه ــرد دس ــه عملک ــد ک ــل مي کن ــوادي را حم ــون، م ــا: خ ــل هورمون ه ــل و نق حم

ــد.  ــم مي کنن ــي را تنظی ــلي و جنس ــز، تناس ــدد درون ری ــتگاه غ ــون دس ــدن، همچ ب
حمــل مــواد مغــذي: خــون باعــث رســاندن پروتئین ها، چربي هــا و کربوهیدرات هــاي تولیــد 

ــردد.  ــدن مي گ ــه ب ــوارش ب ــتگاه گ ــا دس ــده ب ــه ش ــذاي تجزی ــق غ ــده از طری ش
ــه  ــق ســلول هایي ک ــت و بیمــاري از طری ــا عفون ــارزه ب ــدن درمب ــه ب ــت: خــون ب ــا عفون ــارزه ب مب

ــد.  ــک می کن ــتند، کم ــی هس ــي و ایمن ــتگاه دفاع ــي از دس بخش



خون کامل
خــون کامــل از دو بخــش تشــکیل مي گــردد کــه عبارتنــد از: بخــش غیرســلولي، یعنــي بخشــي کــه 
فاقــد هــر گونــه ســلول اســت و بخــش ســلولي، یعنــي بخشــي کــه حــاوي ســلول هاي خونــی اســت. 
بخــش غیرســلولي خــون، مایعــي بــا رنگــي متمایــل بــه زرد بــه نام پاســما اســت کــه 55 درصــد از کل 

خــون را تشــکیل مي دهــد و از آب و امــاح و نیــز پروتئین هــاي مهــم تشــکیل مي گــردد. 
بخش سلولي خون از موارد ذیل تشکیل مي گردد:

ســلول هاي قرمــز خــون یــا گلبول هــاي قرمــز، بــدن حــاوي حــدودا 4/500/000 تــا 5/000/000 در میلي متر 
مکعــب خــون، یعنــي تقریبــا 45 درصــد از کل حجــم خــون اســت. گلبول هــاي قرمــز خــون، طولاني تریــن 
طــول عمــر عناصــر خــون،  یعنــی در حــدود 100 تــا 120 روز را دارا هســتند. عملکــرد عمــده گلبول هــاي 
قرمــز خــون رســاندن اکســیژن بــه همــه ســلول های بــدن اســت کــه توســط یــک نــوع ترکیــب موســوم 
بــه هموگلوبیــن، در بــدن حمــل مي شــود. گلبول هــاي قرمــز خــون، حــاوي تعــداد زیــادي از مولکول هــاي 
ــا 300 میلیــون مولکــول مي رســند، هســتند. آهنــي کــه در ایــن مولکول هــا وجــود دارد  هموگلوبینکــه ت
باعــث قرمــز شــدن رنــگ خــون مي گــردد. در حقیقــت، گلبول هــاي قرمزخــون چنــان از هموگلوبیــن آکنده 

مي شــوند کــه دیگــر جایــی بــرای اجزایــی کــه درســایر ســلول ها اســت )مثــل هســته( ندارنــد.
غشــا یــا لایــه بیرونــي هــر گلبــول قرمــز خــون، بســیار انعطــاف پذیــر، هماننــد حبــاب صابــون اســت. 
بدیــن ترتیــب، ســلول در هنــگام عبــور کــردن از باریــک تریــن عــروق خونــی »مویرگ هــا« بــراي تحویل 
دادن اکســیژن در هــر زمانــي کــه لازم باشــد، مي توانــد فشــرده و خمیده شــود و دچار شکســتگي نشــود. 
گلبول هــاي قرمــز همچنیــن حــاوي مقادیــر عمــده اي از نوعــي آنزیم شــناخته شــده به عنــوان کربنیک 

آنهیــدراز هســتند کــه نقــش مهمــي در حمــل و نقــل دي اکســید کربن از بافت هــا بــه شــش ها دارد. 
ســلول هاي ســفید خــون یــا گلبول هــاي ســفید، تنهــا 1 درصــد از خــون را تشــکیل مي دهــد. ایــن ســلول ها 
نقــش حیاتــي دارنــد و بــه عنــوان اولیــن خط دفاعي بــدن در مقابــل تهاجم عوامــل عفونت زا فعالیــت مي کند. 
ــداد  ــا تع ــر هســتند ام ــز خــون، بزرگت ــه ســلول هاي ســفید خــون از ســلول هاي قرم ــي ک درحال
بســیار کمتــري دارنــد،  یعنــي در حــدود 7000 در میلــي متــر مکعــب خــون، و طــول عمــر آن هــا 

هــم بــه مراتــب کمتــر و تنهــا 6 تــا 8 ســاعت اســت. 
ــه فــرد و  بســیار مهمــي در  پاکت هــا نقــش منحصــر ب
خــون دارنــد، یعنــي فرآینــد لختــه شــدن »شــکل گرفتن 
خــون بصــورت  لختــه« را بــه منظــور پیشــگیري از دســت 
رفتــن خــون از رگ آســیب دیــده بــدن، آغــاز مي کننــد. 
پاکت هــا کوچکتریــن ســلول هاي خونــي در بــدن 
هســتند. در حــدود 400/000 پاکــت در  میلي متر مکعب 
31خــون وجــود دارد  و طــول عمــر آن هــا 7 تــا 10 روز اســت. 
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انواع گروههاي خوني
چهــار گــروه عمــده خونــي وجــود دارنــد: O, AB, B, A کــه از طریــق نــوع پروتئیــن شــناخته مي شــوند 
)همچنیــن شــناخته شــدن بــه عنــوان نشــانگر یــا آنتــي ژن( و بــر روي ســطح گلبول هــاي قرمــز خــون 
حمــل مي شــوند. خــون هــر شــخصي در یکــي از ایــن چهــار گــروه عمــده قــرار مي گیــرد، یعنــي ایــن 

کــه هــر شــخصي داراي گلبول هــاي قرمــز خونــي تنهــا یکــي از ایــن گروه هــا اســت:
گروه خونيA – گلبول هاي قرمزخون،  نشانگر A را بر روي سطح خود عمل مي کنند. 

گروه خونيB – گلبول هاي قرمز خون، حامل نشانگر B بر روي سطح خود هستند. 
ــود  ــطح خ ــر روي س ــانگر A,B ب ــر دو نش ــل ه ــون، حام ــز خ ــاي قرم ــيAB – گلبول ه ــروه خون گ

هســتند. 
ــر روي ســطح  گــروه خونــيO – گلبول هــاي قرمــز خــون، حامــل هیچکــدام از نشــانگرهاي A,B ب

خــود نیســتند. 

ــای  ــه گروه ه ــه ب ــتند ک ــی هس ــای خون ــر آنتی ژنه ــاوی دیگ ــن ح ــون همچنی ــز خ ــاي قرم گلبول ه
خونــی فــوق ارتباطــی نــدارد. آنتــی ژن Rhesus یــا Rh. یکــی دیگــر از ایــن آنتی ژنهــا یــا نشانگر هاســت. 
ــوان Rh مثبــت وگلبول هــاي  ــه عن ــا نشــانگر Rh اســت ب گلبول هــاي قرمــزی کــه حــاوی آنتــی ژن ی

قرمــزی کــه فاقــد نشــانگر Rh اســت بــه عنــوان Rh منفــی شــناخته می شــوند.
ــن و  ــر، مهمتری ــوارد فوق الذک ــا م ــده اند، ام ــف ش ــی کش ــای خون ــر از گروه ه ــوع دیگ ــتر از 20 ن بیش

ــتند.  ــده ترین هس ــناخته ش ــولا ش معم

چندیــن دلیــل وجــود دارد بــراي آنکــه هــر شــخصی نیــاز بــه دانســتن نــوع گــروه خــون خــود داشــته 
ــرد،  ــاز دارد کــه از شــخص دیگــري خــون بگی ــردي نی ــي اســت کــه ف ــل، جای ــن دلی باشــد. مهمتری
یعنــي وقتــي کــه تزریــق خــون الزامــی اســت. در تزریــق خــون،  خــون شــخص اهداکننــده »فــردي 
ــا متناســب  ــد دقیق ــرد« بای ــده »کســي کــه خــون مي گی کــه خــون مي دهــد« وخــون شــخص گیرن
بــا یکدیگــر باشــند بــه گونــه اي کــه بــدن شــخص گیرنــده، خــون شــخص اهداکننــده را رد نمي کنــد. 
فرآینــد تطبیــق گــروه خونــي شــخص اهداکننــده و آنتــي ژن )ار. هــاش RH( وي بــا شــخص گیرنــده 
ــا  ــق ی ــش تطبی ــوان آزمای ــه عن ــد و از آن ب ــون روي مي ده ــک خ ــگاه بان ــولا در آزمایش ــون، معم خ
ســازگاري )کــراس مــچ( نــام بــرده مي شــود. اگــر گــروه خونــي و آنتــی ژن Rh یکســان نباشــد، بــدن 
شــخص گیرنــده خــون، خــون اهــدا شــده را بــه عنــوان بیگانــه شناســایي کــرده و درصــدد از بین بــردن 
آن برخواهــد آمــد. تــاش بــدن بــراي مبــارزه بــا خــون بیگانــه، در صورتــي کــه فــورا تشــخیص داده 
نشــود و معالجــه نگــردد، مي توانــد بــه بیمــاری شــدید و حتــي بــه مــرگ بیانجامــد. در جــدول ذیــل 
و جزئیــات ســازگاري گروه هــاي خونــي بیــن شــخص اهداکننــده و شــخص گیرنــده ارائــه شــده اســت. 
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مي تواند دریافت کندمي تواند اهدا کند گروه

A,O

B,O

تمام گروهها

O

B,A

B,A

AB

تمام گروهها

A

B

AB

O

بیمارانــي کــه تحــت تزریــق خــون دائــم قــرار مي گیرنــد، نیازمنــد مراقبتــي خــاص در کــراس مــچ خون شــخص 
اهــدا کننــده خــون هســتند و امــا کل یکــي از فصل هــاي کتــاب به فرآینــد تزریق خــون اختصــاص داده مي شــود. 

هموگلوبیــن، نوعــي اختصاصــي از مولکولــي ترکیبــي، یعنــي یــک 
ــر  ــز خــون اســت، ه ــای قرم ــن موجــود در گلبول ه ــوع پروتئی ن

مولکــول هموگلوبیــن، دو جــزء دارد. 
ــه گلوبیــن تشــکیل شــده از چهــار  یــک پروتئیــن موســوم ب
زنجیــره پروتئینــي کــه بصــورت جفت هــاي زنجیــره ای 
ــد.  ــود دارن ــا وج ــددي از زنجیره ه ــواع متع ــد. ان ــود دارن وج
ــره  ــی α2 هســتند و زنجی ــه بصــورت دو تای ــاي α ک زنجیره ه
 ،ζ2 ،δ2 ،γ2 ،β2 : کــه عبارتنــد از دو تــا از زنجیره هــای α غیــر
ــي  ــه شــکل جفت های ــا زنجیره هــاي α ب ــد و ب ε2 وجــود دارن

بــه صــورت: α2ε2 , α2ζ2 , α2δ2 ,α2β2 ,α2γ2 در ســاختمان 
ــد  ــرار دارن ــن ق همو گلوبی

ســاختار حلقــه اي هــم)Heme( ســاخته شــده در میتوکنــدري 
ومحیــط مایــع سیتوپاســم ســلول کــه مولکــول آهــن 
 )Heme(ــم ــه ه ــده .در حلق ــد ش ــاختمان  آن گنجانی در س

مولکــول آهــن اســت کــه حمــل و نقــل اکســیژن بــه تمــام بــدن را میســر مي کنــد. در ریــه آهــن 
موجــود در هــم)Heme( بــه آســاني بــه اکســیژن متصــل مي گــردد و در بافت هــا اکســیژن را آزاد 
ــردد.  ــلول ها مي گ ــا و س ــه بافت ه ــیژن ب ــاندن اکس ــل رس ــیله کام ــه وس ــوري ک ــه ط ــد ب مي کن
افــراد عــادي داراي 4 گــرم ذخیــره آهــن در بــدن خــود هســتند کــه 75 درصــد از آن، یعنــي 3 

گــرم بــراي ســاخت هموگلوبیــن بــه کار مــي رود. 
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تعــدادی از ژن هــا ســاخت و تولیــد هموگلوبیــن را کنتــرل مي کننــد: ژن هــاي زنجیــره آلفــا گلوبیــن 
)α( بــر روي کروموزوم هــاي 16 و ژن هــاي زنجیر هــای بتــا ،گامــا و دلتــا گلوبیــن ) β، γ و δ ( بــر روي 
کرومــوزوم قــرار دارنــد. چهــار ژن بــراي زنجیره هــاي آلفــا α کــد گــذاري مي کننــد و دو ژن کــه بــراي 
زنجیره هــای بتــا β کدگــذاري مي کننــد. بــدون در نظــر گرفتــن تعــداد ژن هــاي مســئول در ســاخت 
ــف  ــواع مختل ــوند. ان ــد مي ش ــاوي تولی ــا مس ــري دقیق ــره در مقادی ــن دو زنجی ــاي α و β، ای زنجیره ه
ــف  ــواع مختل ــن ان ــک از ای ــر ی ــده و ه ــف بوجــود آم ــاي مختل ــن از جفــت شــدن زنجیره ه هموگلوبی

ــل نشــان داده مي شــود: ــه وجــود مي آینــد، چنانچــه در ذی ــه اي از زندگــي ب هموگلوبیــن در مرحل

جدول- طبق دستورالعمل هاي TIF در  مورد درمان تالاسمی  )2008(

مرحله زندگي تولید شده نام هموگلوبینهموگلوبین)Hb(زنجیره غیرαزنجیره

ζ

ζ

α

α

α

α

ε

γ

γ

β

δ

ε

α2ε2

α2γ2

α2β2

α2δ2

ζ2γ2

ζ2ε2Gower 1

Gower 2

Hb Portland

HbA2

HbA

HbF

هشت هفته اول بارداری

هشت هفته اول بارداری

هفته هاي اول بارداری و در 
هيدروپس فتاليسي )ادم جنين( به 
علت بروز تالاسمي آلفا هموزيگوت

Hb غالب از 6 هفته بارداری تا زمان 

زایمان و در دوران بلوغ تا %1< 

تا 10% در دوران جنینی از حدود 
8 هفته بارداری به بعد . هموگلوبین 

غالب در افراد بالغ طبیعی 

هموگلوبین مینور که تولید آن 
30/1 ام سطح HbA بوده در افراد 

بالغ کمتر از 3% کل هموگلوبین را 
تشکیل می دهد
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جدول- طبق 
 TIF دستورالعمل هاي

در مورد درمان تالاسمی 
)2008(

ژنتیک پایه شکل گیري خون 
ــا ارث  ــوق شــرح داده شــده اند، توســط ژن ه ــه در ف ــز خــون ک ــای قرم ــي گلبول ه ــات پروتئین ترکیب

ــد.  ــال مي یابن ــودکان انتق ــه ک ــن ب ــوند و از والدی ــرده مي ش ب
ژن هــا، واحدهــاي بیولوژیکــي بــا ویژگــي واراثتــي هســتند، یعنــي طرح هایــي کلــي بــراي تک تــک 
ارگانیســم های بــدن کــه همــه اطاعــات بیولوژیکــي لازم بــراي کنتــرل کــردن رشــد و نمــو را فراهــم مي آورنــد. 

ــا DNA اســت.  ــه اســید دزوکســي ریبونوکئیــک ی بخــش اصلــي هــر ژن، مــاده اي شــیمیایي موســوم ب
ــداری  ــا نگه ــري پله ه ــک س ــط ی ــوازي توس ــاختار م ــه دو س ــد دارد ک ــان مانن ــکلي نردب DNA، ش

می شــوند. هــر پلــه اي از دو مــاده شــیمیایي موســوم بــه بــاز تشــکیل مي شــود کــه بــا یکدیگــر جفــت 
شــده اند. هــر بــاز بــا یــک حــرف متفاوتــي نشــان داده مي شــود: T-C ،A ،G،C بــراي ســتوزین، G بــراي 
گوآنیــن، A بــراي آدنیــن، T بــراي تیمیــن. ایــن چهــار بــاز همــواره ایــن طــور جفــت مي شــوند: A بــا 
T و C بــا 2a( G(، ترتیبــي کــه طبــق آن، بازهــا در راســتاي نردبــان قــرار داده مي شــوند،  کــد ژنتیــک 
ــاد  ــوم« )2b( ی ــوان »ژن ــا عن ــمي ب ــر ارگانیس ــه، از DNA ه ــم رفت ــد. روي ه ــمار مي آی ــه ش ــدن ب ب

ــوم انســان حــاوي هــزاران ژن اســت.  مي گــردد. ژن
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DNA

ChromosomesDNA DOUBLE HELIX

تعــدادي زیــادي از ژن هــا بــراي انجــام عملکردهــاي متعــدد و پیچیــده بیولوژیکــي ارگانیســم های بــدن 
ــزرگ  ــات ب ــر روي قطع ــه یکدیگــر در ســلول ب ــه طــور متصــل ب ــا ب ــن ژن ه انســان، لازم هســتند. ای
ــلول هاي  ــر از س ــه غی ــاني »ب ــلول انس ــر س ــوند. ه ــداري مي ش ــوزوم، نگه ــه کروم ــوم ب DNA، موس

ــدر اســت. اســپرم_تخمک« دو نســخه از هرکرومــوزوم دارد، کــه یکــي از مــادر و یکــي از پ

ــت  ــان ها داراي 23 جف ــتند. انس ــا هس ــي از کروموزوم ه ــداد مختلف ــده داراي تع ــودات زن ــواع موج ان
ــا چــه در مذکــر  ــا در مجمــوع 44 ت ــا 46 جفــت کرومــوزم، هســتند ) C 2(. 22 جفــت ی کرومــوزوم ی
ــوزم  ــده، دو کروم ــت باقیمان ــک جف ــده مي شــوند. ی ــوزوم نامی ــث یکســان هســتند و ات و چــه در مون

ــد.  ــخص مي کنن ــیت را مش ــه جنس ــتند ک ــي هس جنس
ــگام  ــه در هن ــت ک ــده اس ــر ش ــکان پذی ــددي ام ــاي متع ــناخت ژن ه ــش، ش ــال ها پژوه ــس از س پ
ــا، اختــالات ژنتیکــي  ــن بیماری ه ــف می شــوند. ای ــروز بیماری هــای مختل ــری آن ژن،  باعــث ب درگی

ــوند. ــده مي ش نامی
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اختلالات ژنتیکي را مي توان به صورت چهار گروه بندی جداگانه درآورد:
اختــالات کروموزومــی_ ایــن مــوارد در زمانــي بــه وجــود مي آینــد کــه کل کروموزوم هــا یــا قطعــات 

ــد.  ــر مي یابن ــا تغیی ــوند ی ــر مي ش ــد، دو براب ــت مي رون ــا از دس ــادي از کروموزوم ه زی
اختــالات تــک ژنــی_ ایــن مــوارد در زمانــي ایجــاد مي شــوند کــه تغییــر یــا جهشــي در ســطح  یــک ژن 

رخ می دهــد، تغییرهایــي در ســطح یــک ژن کــه از ســاخت محصــول ژن پیشــگیري مي کنــد.
اختــالات چندیــن فاکتــوري) مولتــی فاکتوریــال( از تغییــرات »جهش هــا« در ژن هــاي چندگانــه، غالبــا 
تــوام بــا علت هــاي محیطــي ناشــي مي شــوند »یعنــي ایــن کــه چندیــن عامــل بایــد بــا یکدیگــر تلفیــق 

گردنــد قبــل از آنکــه عارضــه اي بیمــاري زا بــه وجــود آیــد«. 
اختــالات میتوکندریــال ایجاد شــده از طریق تغییــرات »جهش هــا« در DNA غیرکروموزومــي، قرارگرفته 
در حیطــه ســاختارهاي کوچکــي در سیتوپاســم ســلول، شــناخته شــده بــه عنــوان میتوکنــدري، یعنــي 

 .)2d( ایســتگاه انرژي ســلول
تالاســمي و بیمــاری ســلول داســي بــه صــورت اختال هایــي تــک ژنــي شــناخته مي شــوند. اختــالات 
تــک ژنــي از طریــق یکــي از چهــار الگــوي اساســي از والدیــن بــه فرزنــدان منتقــل مي گردنــد کــه اولیــن الگو 

را گرگــور منــدل )Gregor Mendel(، راهــب در ســال 1865 شــرح داده اســت. ایــن چهــار الگــو عبارتنــد از:
ژن غالب اتوزومي

 ژن مغلوب اتوزومي
x ژن غالب وابسته به کروموزوم

x ژن مغلوب وابسته به کروموزوم

ایــن اصطاحــات در علــم ژنتیــک بــه منظــور شــرح دادن فورم هــا مختلــف وراثتــی اســت. اگــر محصــول  
بالینــي )فنوتیــپ( ناشــي از موتاســیون ژن » ژنوتیــپ« از تنهــا یکــي از والدیــن بــه ارث برســد » ژن اتــوزوم 
ــه ارث برســد » ژن  اتــوزوم مغلــوب«، و اگــر از طریــق  ــه فرزنــد ب غالــب«، اگــر از مشــارکت هــر دو والــد ب
موتاســیون ژن در کروموزوم هــای جنســی از یکــی از والدیــن باشــد» ژن غالــب وابســته بــه کرومــوزوم X «، و 
اگــر در نتیجــه  موتاســیون ژن در کروموزوم هــای جنســی از هــردو والــد بــه ارث برســد، » ژن مغلــوب وابســته 

ــه کرومــوزوم  nX نامیــده می شــود.  ب
تالاســمي و بیمــاري ســلول داســي شــکل، نمونه هایــي از اختــالات تــک ژنــي هســتند کــه از طریــق الگــوي 

تــوارث ژن اتــوزوم مغلــوب از والدیــن بــه فرزنــد منتقــل مي گردنــد. 
بیماري هــا وراثتــی اتــوزوم مي توانــد تاثیــر یکســاني بــر جنس هــاي مذکــر و مونــث بگــذارد، چون موتاســیون 

ژنــی  در کروموزوم هــای اتــوزوم یــا غیــر جنســی اســت، و در کروموزوم هــای جنســی اتفــاق نمی افتــد .
ژن مغلــوب یعنــي آنکــه فرزنــد بایــد ژن معیــوب را هــم از پــدر و هــم از مــادر بــه ارث ببــرد تــا عائــم شــدید 

بالینــي )  مثلآتالاســمي مــاژور ( را تشــکیل دهد.
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MOTHER TRAIT FATHER TRAIT

%25
THALASSAEMIA 

MAJOR

%25
UNAFFECTED 

TRAIT

%50
TRAIT

نحوه به ارث بردن ژن اتوزوم مغلوب

افــرادي کــه ژن معیــوب را هــم از پــدر و هــم از مــادر خــود به 
ــه عنــوان هوموزیگــوت توصیــف مي شــوند. در  ــد ب ارث مي برن
مــورد تالاســمي بتــا، آن هایــی کــه بــه عنــوان بیمــاران مبتــا 
ــوند.  ــف می ش ــوت تعری ــتند، هموزیگ ــا هس ــمي بت ــه تالاس ب
همچنیــن امــکان دارد کــه از آن هــا بــه عنــوان مبتایــان بــه 
 )Cooley( تالاســمي مــاژور، آنمــي مدیترانــه اي یا آنمــي کولــي
نــام بــرده شــود. ایــن بیمــاران، همــه نشــانه هاي مربــوط بــه 

ایــن بیمــاري را نشــان خواهنــد داد. 
ــوب  ــن و ژن معی ــي از والدی ــی را از یک ــه ژن طبیع ــي ک آنان
ــوت  ــوان هتروزیگ ــه عن ــد ب ــه ارث مي برن ــر ب ــد دیگ را از وال
ــال در تالاســمي، اصطاحــات  ــراي مث ــرده مي شــوند، ب ــام ب ن
ــرده  ــه کار ب ــوت ب ــوان هتروزیگ ــای عن ــه ج ــه ب ــري ک دیگ

ــرادي،  ــن اف ــور اســت. چنی ــه تالاســمي مین ــا ب ــرد مبت ــا ف ــل تالاســمي ی ــد از: ناق مي شــوند، عبارتن
عائــم ابتــا بــه ایــن بیمــاري را نشــان نخواهنــد داد امــا مي تواننــد ژن معیــوب را بــه فرزنــدان خــود 
انتقــال دهنــد. در صورتــي کــه والدیــن، هــر دو ناقــل باشــند،25 درصــد )1:4( در هــر نوبــت بــارداری 
احتمــال دارد کــه فرزنــد آن هــا هموزیگــوت باشــد، یعنــي 1 احتمــال از هــر 4 احتمــال مبنــي بــر آنکــه 
کــودک، ژن معیــوب »تالاســمي« را از هــر دو والــد خــود بــه ارث ببــرد، چنانچــه در مثــال در شــکل 

ــود.  ــده مي ش ــل دی مقاب
امــکان دارد کــه از هــر والــد جهــش متفاوتــي بــه ارث بــرده شــود. مثــا، همزمانی تــوارث ژن تالاســمي 
و کــم خونــی ســیکل شــکل. اختــالات هموگلوبینــي عمــده، بســته بــه اینکــه زنجیره هــاي گلوبیــن 

ــا بتــا را تحــت تاثیــر قــرار مي دهنــد، در ایــن گــروه طبقه بنــدي مي شــوند.  آلفــا ی
»به جدول ذیل مراجعه کنید«.

اختالات زنجیره گلوبین بتا اختالات زنجیره گلوبین آلفا 

تالاسمي آلفا 
 HbH بيماري

هيدروپس فتاليس تالاسمي آلفا 
)Hb Bart هيدروپس فتاليس(

اختلالات  سیکل سل 
)Hbss( آنمي سیکل سل

Hbs / تالاسمي سیکل  بتا
Hbsc بیماري

HbsD بیماري
دیگر فورمهای ناشایع سیکل سل
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اختالات زنجیره گلوبین بتا اختالات زنجیره گلوبین آلفا 

تالاسمي بتا 
تالاسمي بتاي ماژور 

تالاسمي بتاي  اینتر مدیا یا حد واسط 
HβE/ تالاسمي بتا

دیگر فورمهای ناشایع تالاسمي    

مولکلول هاي همولگوبین در هموگلوبینوپاتي 
ــال  ــدان انتق ــه فرزن ــن ب ــا از والدی ــق ژن ه ــه از طری ــت ک ــون اس ــي خ ــاري ارث ــي بیم ــمي نوع تالاس
مي یابــد. ایــن بیمــاري موروثــي در اثــر جهش هایــي بــر روی ســنتز مولکــول هموگلوبیــن موجــود در 
 ،)HbA( ــغ ــا بال ــی ی ــن طبیع ــد. در هموگلوبی ــد، روي مي ده ــر می گذارن ــون  اث ــز خ ــای قرم گلبول ه
ــردد.  ــکیل مي گ ــا )β( تش ــره بت ــا )α( و دو زنجی ــره آلف ــه از دو زنجی ــرد ک ــکل مي گی ــي ش پروتئین
ــا در  ــاي بت ــا زنجیره ه ــا ی ــاي آلف ــوع زنجیره ه ــد یکــي از دو ن ــاری تالاســمي، کاهــش در تولی در بیم

ــرد.  ــورت مي گی ــن ص ــول هموگلوبی مولک
در تالاســمي آلفــا، کاهــش یــا فقــدان زنجیره هــاي آلفــا وجــود دارد. ژن هــاي مســئول جهــت تولیــد 
ــا  ــد و ب ــرار دارن ــوزوم 16 ق ــر روي کروم ــه ب ــتند ک ــا هس ــن آلف ــاي گلوبی ــا،  ژن ه ــاي آلف زنجیره ه

ــده اند.  ــان داده ش ــل نش ــودار در ذی ــتفاده از نم اس
ــد  ــاي مســئول جهــت تولی ــا وجــود دارد. ژن ه ــاي بت ــدان زنجیره ه ــا فق ــا، کاهــش ی در تالاســمي بت
زنجیره هــاي بتــا،  ژن هــاي گلوبیــن بتــا هســتند کــه بــر روي کرومــوزوم 11 قــرار دارنــد و بــا اســتفاده 

ــل نشــان داده شــده اند.   از نمــودار در ذی

از  ســایر اختــالات هموگلوبینــی کــه 
آن هــا بــه عنــوان گونه هــاي مختلــف 
ــا واریانت هــای ســاختاري  غیــر طبیعــی ی
یــاد مي شــود عبارتنــد از: بیمــاري ســیکل 
ــن  ــب ای ــل، HbE، HbC، HbD و ترکی س
مــوارد بــا بیمــاری تالاســمي بتــا،  همچون 
بیمــاري ســیکل بتــا و هموگلوبیــن E بتــا. 
ــن راهنمــا شــرح  ــن مــوارد، بعــدا در ای ای

ــد شــد. داده خواهن
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فصل 3
بررسی اجمالی تالاسمی

ــه گاه خــون، بــدون تزریــق خــون  ــا تزریــق گاه ب ــا یــا حدواســط کــه مي تواننــد ب تالاســمي اینتر مدی
و یــا بــا شــروع تزریــق خــون در ســنین بالاتــر زنــده بماننــد. 

عامــل تفــاوت در میــزان شــدت عائــم بیمــاری تالاســمي بــه یکــی از عومــل زیــر بســتگی دارد، یــا  
بــه ســبب عواملــي ژنتیکــي همچــون نــوع جهش هایــي هســتند کــه بــه تولیــد زنجیره هــاي گلوبیــن 
بتــاي بیشــتري مي انجامنــد، یــا تــوارث همزمانــی تالاســمي آلفــا و )یــا( فاکتور هــای ژنتیکــي دیگــری 
کــه هــر کــدام از آن هــا بــا ســازوکارهاي متفاوتــي باعــث بهتــر کــردن عائــم بالینــي بیمــار مي شــوند. 
ــث  ــد باع ــش ده ــي )HbF( را افزای ــن جنین ــد هموگلوبی ــد  تولی ــه بتوان ــی ک ــر عامل ــال، ه ــراي مث ب
اصــاح عــدم تعــادل رخ داده بیــن زنجیره هــاي آلفــا و بتــا شــده کــه ایــن مــورد، مهمتریــن علــت اتــو 

فیزیولــوژی تالاســمي اســت. 
پیامدهــاي بالینــي ناشــی از بیمــاری تالاســمي عبارتنــد از : کــم خونــی شــدید و تهدیــد کننــده زندگــي 
ــال خواهنــد  ــه دنب ــر را ب ــن شــرایط، عــوارض زی ــرکاری شــدید مغــز اســتخوان کــه ای بیمــار و پ

داشــت:
خستگي

رنگ پریدگي شدید پوست
اختال رشد

دفورمیتی استخوانی، مخصوصا استخوان جمجمه
ــروز نارســایي  ــه ب ــن خــون منجــر ب ــان مناســب، کاهــش ســطح هموگلوبی در صــورت عــدم درم

ــردد.  ــر می گ ــه عم ــن ده ــرگ در اولی ــی و م ــاي حیات ــایر اندام ه ــری س ــي، و درگی قلب

بیماري استخوان مورفولوژی خون
)تالاسمي بتاي ماژور(

مثالي از توالي رویدادها از شناساییتا تشخیص بیمار مبتا به تالاسمي بتا در ذیل نشان داده شده است:
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بیمار دارای رنگ پریدگی، کم خونی شدید، بزرگی کبد و طحال و زردی )یرقان(  

تشخیص تالاسمی ماژور بر اساس بررسی سطح هموگلوبین   

ارزیابی هایی که توصیه می شود انجام گیرند  

ارزیابی پرونده بیمار و معاینه جسمی  
شمارش کامل گلبول های خون و پاکت ها  

)peripheral blood smear(بررسی لام خون محیطی  

) g/dL 7<(  7  سطح هموگلوبین کمتر از  
الکتروفورز هموگلوبین  

درمــان مناســب تالاســمي بایــد بر مبنــاي دســتورالعمل هاي  ثابت شــده ای  همچــون دســتورالعمل هاي 
ــل دسترســي در ســایت  ــي تالاســمي )TIF(، باشــد کــه قاب منتشــر شــده توســط فدراســیون بین الملل

اینترنتــي www.thalassaemia.org   اســت. 

نکته های کلیدي مراقبت از بیمار عبارتند از:
تزریــق منظــم خــون بطوریکــه ســطح هموگلوبیــن قبــل از تزریــق خــون بیــن 9/5 تــا g/dl 10 حفــظ 

. د شو
بیمــاران بــا تزریق هــاي منظــم خــون »هــردو تــا چهارهفتــه« لازم اســت کــه از فیلترهــای مخصــوص 
تزریــق خــون اســتفاده نماینــد. ایــن فیلترهــا باعــث حــذف لکوســیت های کیســه خــون شــود. ورود 
ــون در  ــق خ ــی از تزری ــای ناش ــروز واکنش ه ــث ب ــد باع ــاران می توان ــدن بیم ــه ب ــیت ها ب ــن لکوس ای
بــدن بیمــاران شــود کــه بــا ایــن فیلترهــای لکوســیتی مانــع از عبــور آن هــا بــه بــدن بیمــار می شــوند. 
درمان هــای آهن زدایــی بــراي پیشــگیري و کاهــش بــار آهــن در بــدن، کــه در بیمــاران بــا تالاســمی 
ــمی  ــا تالاس ــاران ب ــوده، و در بیم ــی در ب ــز تزریق ــای قرم ــب گلبول ه ــی از تخری ــا ناش ــاژور عمدت م
ــه علــت افزایــش جــذب آهــن از دســتگاه گــوارش ) GI ( رخ می دهــد. )اگــر چــه امــروزه  ــا ب اینتر مدی
درمــان تزریــق خــون در بیمــاران  تالاســمي اینتر مدیــا نیــز اســتفاده می شــود و ایــن عامــل می توانــد 

باعــث بــروز بــار آهــن در بــدن بیمــار شــود(.
ــه  ــب تر و ب ــی مناس ــای درمان ــتن راه ه ــود داش ــا وج ــروزه ب ــن روش ام ــه ای ــال، اگرچ ــتن طح برداش

ــرد.  ــورت می گی ــر ص ــری، کمت روز ت
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موارد مهم اندیکاسیونهای طحال برداری عبارتند از: 
طحــال بزرگتــر از انــدازه معمولــي، بزرگتــر از 6 ســانتیمتر  از زیــر لبــه دنــده و همــراه بــا ایجــاد 

ناراحتــي و درد 
-200 ml/kg/yr( نیــاز بــه تزریــق خــون بیــش از 200 تــا 220 میلــي گــرم / کیلوگــرم / در ســال

)220
وجود عائمی از پرکاری طحال، همچون کاهش شمارش گلبول های سفید، یا پاکت ها

 
عــوارض طحــال بــرداری عبارتنــد از: اســتعداد ابتــا بــه بیمــاري عفونــي و افزایــش شــمارش پاکت هــا. 

درمــان پروفیاکســی از ایــن عــوارض در بخــش 7 مــورد بحــث قــرار مي گیــرد. 

ــلا  ــد کام ــان را بای ــده و خانواده هایش ــته ش ــا برداش ــال آن ه ــه طح ــي ک بیماران
ــک  ــا پزش ــخیص داده و ب ــب را تش ــای ت ــه اپیزود ه ــم اولی ــا علائ ــوزش داد ت آم

ــد. خــود مشــورت کنن

تالاسمي اینتر مدیا »تالاسمي بتا«
تالاســمي بتــاي اینتــر مدیــا عبــارت اســت از تالاســمي بتــاي هموزیگــوت بــا پیامدهــای خفیفتــر. در 
نتیجــه، تشــخیص بیمــاري در اغلــب مــوارد، در مقایســه بــا تالاســمي بتــاي مــاژور، در ســنین بالاتــری 

ــردد.  ــد مي گ تایی
بســیاري از بیمــاران، ســطح هموگلوبیــن 6 تــا g/dl 9 را بــدون تزریــق خــون منظــم حفــظ مي کننــد، 
ــا پیشــرفت و  ــي و ی ــه بیماري هــاي عفون ــن بیمــاران در صــورت ابتــا ب اگــر چــه امــکان دارد کــه ای
بــروز عــوارض بیمــاری نیــاز بــه تزریــق خــون پیــدا کننــد. همانطــور کــه کیفیــت درمــان تالاســمي 
ــان در  ــر درم ــت بهت ــر کیفی ــز ب ــش تمرک ــده اســت، افزای ــر ش ــر بهت ــال هاي اخی ــاژور در س ــاي م بت
بیمــاری تالاســمي اینتــر مدیــا هــم، شــامل تزریــق خــون و درمان هــای مناســب آهــن زدا بــوده اســت. 
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درمان
برداشــتن طحــال در صــورت بــزرگ شــدن غیــر طبیعــی طحــال، یــا نشــانه های پــر کاری طحــال 
مثــل  کاهــش شــمارش گلبول هــاي ســفید خــون، کاهــش شــمارش پاکت هــاي خــون،  افزایــش 

نیــاز بــه تزریــق خــون، می توانــد بــه عنــوان درمــان در نظــر گرفتــه شــود.
ــطح  ــریع س ــدن س ــن آم ــورت پایی ــدید و بص ــی ش ــم خون ــه ک ــا ب ــوارد ابت ــون در م ــق خ تزری
ــای  ــه ه ــتخوان )دفورمیت ــدید اس ــکل هاي ش ــر ش ــو، تغیی ــد و نم ــال در رش ــن، اخت هموگلوبی
اســکلتی( و ســایر عــوارض، می توانــد ضــرورت داشــته باشــد. عوارضــي کــه بعدهــا در دوره هایــی 
ــه ایجــاد ترومبــوز، افزایــش فشــار خــون شــریان  از زندگــي ایجــاد مي شــوند ازجملــه اســتعداد ب
ــند.  ــم باش ــون منظ ــق خ ــتلزم تزری ــد مس ــز مي توانن ــزم، نی ــاق پا، پریاپی ــاي س ــوی ، زخم ه ری
ــق  ــه تزری ــاز ب ــاد مســتلزم نی ــال زی ــه احتم ــا ب ــه تالاســمي اینترمدی ــا ب ــم مبت ــارداری در خان ب

خــون اســت. 
درمان هــای آهــن زدایــی نیــز ممکــن اســت نیــاز شــود. تجمــع بــار آهــن در ایــن گــروه از بیمــاران 
ممکــن اســت، ناشــي از دریافــت منظــم خــون یــا افزایــش جــذب آهــن از دســتگاه گــوارش بــه 

علــت  کــم خونــی مزمــن، باشــد. 
ــن  ــد، چنی ــه باش ــا چ ــر مدی ــمي اینت ــاران تالاس ــالا در بیم ــن ب ــار آه ــت ب ــه عل ــر از آنک ــرف نظ ص
بیمارانــي در مقایســه بــا بیمارانــي کــه چندیــن بــار تحــت درمــان تزریــق خــون قــرار گرفته انــد،  آهــن 
را بــا ســرعت بــه مراتــب کمتــري جمــع خواهنــد کــرد. بــا ایــن حــالا،  ســطوح آهــن در بــدن بایــد از 
ســنین اولیــه زندگــی تحــت کنتــرل و پیگیــری قــرار گیــرد. اندازه گیــری ســطح فریتیــن ســرم یــک 
شــاخص ســنجش غیرقابــل اطمینــان در ایــن گــروه  از بیمــاران تالاســمی می باشــد. ارزیابــی میــزان

عائم »تالاسمي بتا اینتر مدیا«
در موارد مایمتر بیماری، این عائم ممکن است مشاهده  شوند:

رنگ پریدگي خفیف پوست، 
زردی اسکلرای چشم، 

بزرگ شدن شکم و طحال 
در فورم های شدیدتر بیماری، امکان دارد که بیمار، موارد ذیل را تجربه کند

احساس بیماری و ضغف و کوفتگی شدید، 
رنگ پریدگي پوستي،

خستگي،
دفورمیتی های استخوان،  
شکستگي ها ی استخوان
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ــرد.  ــورت گی ــد، ص ــي کب ــا بیوپس ــای MRI ی ــق متد ه ــار از طری ــال یک ب ــر 2 س ــد ه ــد بای ــن کب آه
ــرد.  ــد تجویزک ــن زدا را بای ــای آه ــود، داروه ــخیص داده ش ــی تش ــن اضاف ــع آه تجم

ــا    ــد در تالاســمي اینتر مدی ــی بای ــن زدای ــای آه ــه درمان ه ــد ک ــا نشــان مي ده ــن پژوهش ه جدیدتری
زمانــی انجــام گیــرد کــه میــزان رســوب آهــن در وزن خشــک کبــد )LIC( از 5 میلی گــرم در گــرم کبــد  
ــی  ــای آهن زدای ــه درمان ه ــد ک ــه می کنن ــروزه توصی ــن ام ــال، متخصصی ــن ح ــا ای ــد. ب ــتر باش بیش
ــز  ــد و غــدد درون ری ــا عــوارض رســوب آهــن در کب ــا حفــظ گــردد ت در بیمــاران تالاســمي اینتر مدی
ــاي  ــر مبن ــات بیشــتري ب ــه اطاع ــا زمانیک ــد، ت ــل آی ــه عم ــري ب ــا جلوگی ــا از آن ه ــد ی کاهــش یابن

داده هــا و مــدارک قطعــي گــردآوري شــود و راه هــای درمانــی دیگــری پیشــنهاد شــود.
کنتــرل تولیــد هموگلوبیــن جنینــي جهــت حفــظ تعــادل زنجیــزه آلفــا نســبت بــه زنجیــره بتــا )یــا 
ــد موجــب حفــظ بهتــر اکسیژناســیون بافتــی و پیشــگیري از عــوارض بیمــاری در  گامــا( نیــز مي توان

ــا گــردد.  ــه تالاســمي اینتر مدی ــل ماحظــه اي از بیمــاران مبتــا ب تعــداد قاب
هیدروکســي اوره، متداولتریــن داروي مــورد اســتفاده در ایــن زمینــه بــه شــمار مــي رود بــا ایــن حــال، 
محاســن مشــاهده شــده مصــرف دارو در بیمــاران تالاســمي اینتر مدیــا محدودیــت داشــته  و کمتــر از 
مزایــاي درمــان ایــن دارو در بیمــاري ســیکل ســل اســت. داروهــاي دیگــر، همچــون اســیدهاي چــرب 
زنجیــره کوتــاه و اریتروپوئیتیــن هــم اســتفاده و تجربــه شــده اســت امــا نتایــج متغیــري را در زمینــه 

تالاســمي اینتر مدیــا نشــان داده انــد. برخــي از دارو هــا هــم هنــوز تحــت آزمایــش هســتند. 
تالاســمي بتــا-HbE، عارضــه اي اســت کــه در آن، بیمــار هموگلوبیــن E )        یــک نــوع 
هموگلوبینوپاتــی( را از یــک والــد و تالاســمي مینــور بتــا را از والــد دیگــر بــه ارث مي بــرد. ایــن اختــال 
ــم بیمــاری  از شــکل  ــد از لحــاظ شــدت عائ ــا  شــباهت دارد و مي توان ــاي اینتر مدی ــه تالاســمي بت ب
مایــم تالاســمي اینتر مدیــا  تــا فــورم شــدید وابســته بــه تزریــق خــون در نوســان باشــند. ایــن مــورد 
از همــه بیشــتر در جنــوب شــرق آســیا و منطقــه غــرب دریــاي مدیترانــه و در کشــورهایي کــه از ایــن 

ــرد، رواج دارد.  ــر می پذی ــق مهاج مناط
تالاسمي بتا/ HbE  به طور کلي به سه نوع طبقه بندي مي گردد. 

تالاسمي بتا / HbE مایم که در آن، سطوح Hb در 9 تا g/dl    12   باقي مي مانند:
     _ مستلزم درمان نیست، 

     _ به ندرت، موجب بروز مشکات بالیني مي گردد. 
تالاسمي بتا/ HbE   باشدت متوسط 

      g/dl  8 ــا ــه در آن، Hb از 6 ت ــا  ک ــر مدی ــمي اینت ــه تالاس ــابه ب ــدت مش ــا ش ــي ب ــم بالین عائ
تغییــر مي کنــد:

     _ افزایش بار آهن  مي تواند روي دهد
     _ نیاز به تزریق خون منظم  ندارد مگر آنکه عارضه اي همچون عفونت وجود داشته باشد. 

HbE
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     _ بزرگ شدن کبد و طحال و تغییرات استخوانی در  درجات متفاوتی روي مي دهند. 
تالاسمي بتا / HbE شدید 

     _ شــدت بالینــي شــبیه بــه  تالاســمي مــاژور , کــه در آن،  امــکان دارد Hb بــه میــزان 4 تــا 
ــاژور در نظــر  ــه تالاســمي م ــا ب ــوان بیمــاران مبت ــه عن ــد و بیمــاران ب g/ dl 5 کاهــش یاب

گرفتــه  شــوند. 

عارضه هاي تالاسمي »ماژور و اینترمدیا«
اگرچــه برخــی از عــوارض، در تالاســمي بتــاي مــاژور، در مقایســه بــا تالاســمي بتــاي اینترمدیــا  شــیوع 
ــورم  ــر دو ف ــده مي شــود« در ه ــل دی ــوارض »چنانچــه در ذی ــدي از ع ــد، بالعکــس چن بیشــتری دارن
ــار آهــن هســتند، حتــي بعدهــا در زندگــي  ــا ناشــي از تجمــع ب بیمــاری مشــاهده می شــوند و عمدت

ــد.  ــا روي مي دهن ــاران تالاســمي اینترمدی بیم
مسائل مربوط به غدد درون ریز

تاخیر در بلوغ، اختال رشد
بیماری دیابت شیرین 

کم کاری تیروئید
کم کاری غدد پاراتیروئید

هیپوگنادیسم
استئوپروز )پوکی استخوان( 

مشکلات قلبي 
التهاب پرده پریکاد )پریکاردیت( 
آریتمي ) نامنظمی ضربان قلب(

نارسایي دو بطن قلب
نارسایي احتقاني قلب 

افزایش فشار خون شریان ریوی )متداول تر در تالاسمي اینترمدیا (
مشکلات کبدي 

ــار آهــن وجــود  ــه ب ــا اضاف ــت B ب ــا هپاتی ــت C و ی ــی هپاتی ــد )مخصوصــا، اگرهمزمان ســیروز کب
داشــته باشــند(. 

نارسایي کبد 
بزرگ شدن طحال با احتمال پرکاري طحال

جدول مقایسه کننده فراوانی عوارض در تالاسمي ماژور و تالاسمیاینترمدیا
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بزرگ شدن طحال با احتمال پرکاري طحال
جدول مقایسه کننده فراوانی عوارض در تالاسمي ماژور و تالاسمیاینترمدیا

بروز عوارض در تالاسمي

سن 

برداشتن طحال

برداشتن كيسه صفرا 

سنگ هاي مجاري صفراوي

بيماري ماهيچه  قلب )كاردیوميوپاتی(

 C عفونت هپاتيت

بيماري كبد 

دیابت شيرین 

كم كاری غده تيروئيد

هيپوگنادیسم

خون سازي خارج از مغزاستخوان

)اكسترامدولاری هماتوپوئز(

وقایع ترومبوز 

زخم هاي ساق پا

تالاسمي ماژور )تعداد: 60(

26

83

7

23

25

98

68

10

11

93

0

0

0

تالاسمي بينابيني )تعداد: 63(

32

67

68

63

5

33

22

2

2

3

24

22

33
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ــمي  ــه تالاس ــا ب ــاران مبت ــي در بیم ــردن کم خون ــرف ک ــن روش برط ــم، موثرتری ــون منظ ــق خ تزری
مــاژور اســت و همچنیــن مي توانــد در معالجــه تالاســمي اینترمدیــا و کم خونــي ســیکل ســل، ضــروري 

باشــد »چنانچــه بعــدا شــرح داده خواهــد شــد«.
در صورتــي کــه کــم خونــي بــه طــور مناســبي معالجــه نگــردد، مي توانــد بــه اختــال رشــد، هیپوکســی 
ــون  ــق خ ــان از راه تزری ــد. درم ــرگ زودرس بیانجام ــي و م ــي احتقان ــایي قلب ــدن، نارس ــاي ب بافت ه
اســت کــه کــم خونــي را اصــاح مي کنــد، مانــع از تولیــد گلبول هــاي قرمــز خونــي معیــوب در مغــز 
اســتخوان مي گــردد » خــون ســازي ناموثــر«،  اجــازه نمي دهــد کــه کبــد و طحــال بــزرگ شــوند و از 
عــوارض دیگــر مربــوط بــه کــم خونــي شــدید، همچــون عفونــت و تغییــر شــکل اســتخوان پیشــگیري 

بــه عمــل مــي آورد. 
ــق و  ــارت دقی ــري نظ ــا پیگی ــکي ب ــص پزش ــون را متخص ــق خ ــان تزری ــاز درم ــت آغ ــم جه تصمی
ــاز مي شــود  ــي آغ ــوارد در هنگام ــر م ــد و در اکث ــن کــودک مشــخص مي کن ــر هموگلوبی ــه ب محتاطان
ــون در  ــق خ ــي تزری ــد. در صورت ــش یاب ــر از  g/dl 7 کاه ــن ت ــه پایی ــه  ب ــن ب ــطح هموگلوبی ــه س ک
ــا  ــار، خســتگي، بی اشــتهایی، کاهــش رشــد و نمــو ی ــه بیم ــی شــود ک ــاز م ــن ســطح آغ ــر از ای بالات
نشــانه هاي نارســایي قلبــي را تجربــه کنــد. ســایر نشــانه هاي بیمــاري همچــون بــزرگ شــدن طحــال، 
شــواهد قطعــي دال بــر گســترش بافــت اســتخوان یــا تغییــرات اســتخوانی صــورت نیــز مي توانــد در 

ــند.  ــر باش ــق خــون موث ــان تزری ــراي شــروع درم ــري ب تصمیم گی

چه کسي نیاز به تزریق خون دارد
تالاسمي ماژور 

تشخیص تایید شده در آزمایشگاه 
هموگلوبین کمتر از g/dl  7 در دو نوبت یا در دو هفته جدا 

هموگلوبین بالاتر از g/dl  7 در صورتیکه بیمار عائم زیر را داشته باشد  
     _ تغییرات چهره 
     _ رشد نامناسب 

     _ شکستگیها ی استخوانی
     _ خون سازي خارج از مغز استخوان

ــه مــوارد ذیــل را  ــد قبــل از شــروع تزریــق خــون صــورت گیــرد کــه از آن جمل چندیــن بررســی بای
ــرد:  ــام ب ــوان ن مي ت

اندازه گیري هاي متوالي هموگلوبین 
بررسی فنوتیپ کامل گلبول های قرمز )در ادامه مشاهده کنید(

فصل 4
تزریق خون
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آزمایشات بررسی های کار کبد و فریتین
ــه  ــي ک ــرولوژی، در صورت ــای س ــایر مارکر ه ــا س ــت )B(              و ی ــطحي هپاتی ــی ژن س آنت

)HBs Ab( ــد ــه باش ــورت گرفت ــت B ص ــه هپاتی ــیون علی واکسیناس
ــورت  ــت )C(                 در ص ــروس هپاتی ــت )C(              و RNA – وی ــد هیاتی ــادی ض آنتی ب

مبتــا بــودن فــرد بیمــار
ــا HIV-RNA در صــورت  ــادی ضــد ویــروس نقــص ایمنــي انســان )HIV Ab( )و HIV Ag و/ی آنتــی ب

مبتــا بــودن(
ــه  ــی ب ــاز )G6PD Deficiency( »بررس ــفات دهیدروژن ــز فس ــم گلوک ــود آنزی ــان کمب ــوع همزم وق

ــي و کمــي« ــای کیف روش ه

گروه هاي خوني 
بیــش از20 سیســتم گــروه خونــی، از جملــه 600  آنتــي ژن مختلــف وجــود دارنــد. توصیــه مي شــود 
ــد و در  ــته باش ــای ABO   و Rh را داش ــازگاری گروه ه ــه س ــود ک ــق ش ــي تزری ــاران، خون ــه بیم ــه ب ک
صــورت امــکان، بــراي هرکــدام از انــواع گروه هــای Dufly,  kidd, kell, و زیــر گــرو ه هــای Rh ســازگار 
باشــد. حتــي الامــکان تعــداد زیــادي از سیســتم های گــروه خونــی را بایــد مــورد توجــه قــرار داد و در 
صــورت امــکان، قبــل از آغــاز کــردن تزریــق خــون، شناســایي کــرد چــون ایــن پروتئین هــا مي تواننــد 

ــادی باشــند.  ــد آنتی ب محــرک تولی
در پــي اولیــن تزریــق خــون، بیمــاران مشــکوک بــه داشــتن آنتی بادی هــا علیــه آنتی ژن هــای  
گلبول هــاي قرمــز خــون، را بررســی کــرد و ایــن امــر پــس از تزریــق خــون تکــرار شــده و نتایــج بــه 
دســت آمــده بایــد بــه دقــت گــزارش داده شــوند. عــاوه بــر ایــن مهــم اســت کــه از دریافــت خــون 
خویشــاوندان درجــه اول )اهداکننــدگان خــون کــه داراي هالوتیــپ مشــترک هســتند( خــودداري شــود 
ــق  ــام »بیمــاری ناشــی از تزری ــه ن ــی ب ــق خون ــروز عارضــه تزری ــد خطــر ب ــن کار مي توان ــرا کــه ای زی
خــون پیونــد علیــه میزبــان )TA-GVHD( را افزایــش دهــد. ایــن احتمــال در کشــورهایي زیادتــر اســت 
کــه خــط مشــي  ملــي، اهــدای داوطلبانــه خــون، را ندارنــد و بیمــاران بایــد خــون تزریقــی خــود را از 
اهداکنندگانــی کــه معرفــی می کننــد و اغلــب اوقــات یکــي از اعضــاي خانــواده اســت، فراهــم کننــد. 
در ایــن موقعیــت، خــون را بایــد در معــرض اشــعه گامــا  قــرارداد تــا خطــر TA-GVHD  از میــان بــرود. 

فیلترهای خون و مدت زمان نگهداری و ذخیره سازي خون 
خونــي کــه بایــد بــه بیمــاران نیازمنــد تزریــق خــون منظــم انتقــال داده شــود، باید قبــل ازذخیره ســازي 
فیلتــر گردنــد تــا از عبــور گلبول هــاي ســفید خــون بــه بــدن فــرد گیرنــده خــون جلوگیــري بــه عمــل 
آیــد و نیــز خــون بایــد حتي الامــکان تــازه باشــد، یعنــي ترجیحــا بیــش از 10 روز از آن نگذشــته باشــد.

 )HBs Ag(

)HCV Ab()HCV RNA (
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درجــه حــرارت ذخیــره ســازي خــون »4 درجــه ســانتیگراد« و درجــه حرارت هــاي کیســه در زمــان 
تزریــق خــون بایــد بــه طــور بســیار دقیقــي مــورد نظــارت و بررســي در همــه اوقــات قــرار گیــرد. 

درمان های لازم پیش از تزریق خون _ نقش پرستار
بیمــار و خانــواده وي بایــد در تصمیم گیــري بــراي آغــاز کــردن تزریــق خــون ســهیم باشــند و اطاعــات 
و توضیحــات کافــي بایــد برایشــان فراهــم گــردد. بــه بیمــار بایــد اطاعــات ســاده و واضحــي دربــاره  
معایــب و مزایــاي تزریــق خــون و آنچــه کــه پیش بینــي مي گــردد، داده شــود. ایــن مــورد همچنیــن 

بایــد شــامل اطاعاتــي کتبــي در قالــب بروشــورهاي کوچکــي باشــد. 
ــان  ــز درم ــا مرک ــه ی ــتي روزان ــت بهداش ــد مراقب ــون واح ــنا همچ ــي آش ــد در مکان ــون بای ــق خ تزری
تالاســمي در محلــي تعییــن شــده در داخــل بیمارســتان،  توســط کارکنــان مجــرب پرســتاري داراي 

ــرد.  ــد صــورت گی ــن فرآین ــت ای ــي در انجــام و مراقب ــت و توانای قابلی
بــه محــض آنکــه تصمیــم بــراي آغــاز کــردن تزریــق خــون تحقــق یابــد،  پروتکل هــاي متناســبي بایــد 
ــر اســت. درجایــي  ــا اطمینــان حاصــل شــود کــه ایــن روش درمانــی بي خطــر و موث تدویــن شــوند ت
کــه چنیــن پروتکل هایــي تدویــن نشــده باشــند، بایــد در مــورد اجــراي چنیــن کاري بــه زودي اقــدام 
ــل  ــزوم قاب ــورت ل ــي در ص ــایت هاي اینترنت ــق س ــي از طری ــه فراوان ــات و تجرب ــش،  اطاع ــد. دان نمای

دسترســي اســت. 
ــز مســئولیت پذیری در  ــق خــون، و نی ــودن تزری ــر ب ــت کــردن ایمنــي و  موث نقــش پرســتار در ضمان
ــرار کــردن ارتباطــات مناســب اســت. جنبه هــاي دیگــر  قبــال شناســایي بیمــار و مستند ســازي و برق
ــون  ــق خ ــب تزری ــاي مناس ــراری پروتکل های ه ــز برق ــون و نی ــچ خ ــري و کراس م ــه غربالگ ــوط ب مرب
در حیطــه مســئولیت متخصصیــن پزشــکي در زمینــه هماتولــوژی و طــب انتقــال خــون قــرار دارنــد. 

شناسایي بیماران 
بیمــار را در مــورد تزریــق خــون بایــد بــه دقــت شناســایي کــرد و کامــا مــورد توجــه قــرار داد. ایــن کار 
در حیطــه مســئولیت پرســتار قــرار دارد کــه بایــد مــوارد ذیــل را در خصــوص بیمــار بــه اثبــات برســاند:

نام و نام خانوادگي
تاریخ تولد

نام پدر
شماره بیمارستان / واحد 

فرآینــد شناســایي )تشــخیص هویــت(  داراي نقــش بســزا در فرآینــد نمونه گیــري خــون، جمــع آوری 
نمونه هــا و رســاندن آن بــه محــل آزمایشــگاه و نیــز اهمیــت بــراي پراســه تزریــق خــون دارد. متخصــص 
ــار ــق خــون از بیم ــري و تزری ــدت نمونه گی ــد در طــول م ــت بهداشــتي بای ــه مراقب ــه اي در زمین حرف
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ــا شــماره  ــق خــون ب ــگام تزری ــد خــود را اعــام کننــد و در هن ــخ تول ــام کامــل و تاری بخواهــد کــه ن
کیســه خــون تطابــق دهنــد. زمانــی کــه بیمــاران نتواننــد هویــت خــود را تشــخیص دهنــد، هماننــد 
ــب  ــا مراق ــن ی ــق والدی ــد از طری ــت بای ــخیص هوی ــیار، تش ــر هش ــا غی ــال ی ــیار خردس ــاران بس بیم

ــرد.  بهداشــتي صــورت گی
در حیــن گرفتــن نمونــه خــون از بیمــار در خصــوص آزمایشــات ســازگاري خــون) کراس مــچ(، پرســتار 

بایــد ایــن کارهــا را انجــام دهــد:
در هر نوبت زماني به کار یک بیمار رسیدگي کند تا دچار حواس پرتي نگردد.

ــماره  ــد و ش ــخ تول ــام،  تاری ــه ن ــد ک ــل کن ــان حاص ــد و اطمین ــخیص ده ــار را تش ــت بیم هوی
ــد. ــت دارن ــون مطابق ــت خ ــود در درخواس ــات موج ــا اطاع ــتاني وي ب بیمارس

دست کم، 6 تا 7 میلي لیتر خون در لوله مخصوص برای کراس مچ بگیرد.
با جزئیات مربوط به بیمار، برچسب دقیق و صحیحي را بر روي لوله آزمایش قرار دهد.
فرم و لوله آزمایش نمونه را پیش از فرستادن به بانک خون یا آزمایشگاه انتقال خون امضا کند.

ــزي  ــق خــون برنامه ری ــل از تزری ــا 3 روز قب ــر 2 ت ــچ را حداکث ــه کراس م ــوط ب ــي مرب ــه خون نمون
شــده یــا در صــورت اضطــراري بــودن، حتــي الامــکان هرچــه زودتــر جمــع آوري کنــد. 

مستند سازي 
ــه روش  ــوط ب ــق خــون، اطاعــات مرب ــد شــامل اطاعــات پیــش از تزری ــق خــون بای مستند ســازي تزری

انجــام تزریــق خــون و مشــاهدات حیــن تزریــق خــون باشــد. 
در طول مدت تزریق خون پرونده بالیني بیمار باید در دسترس باشد و موارد ذیل را شامل گردد:

برنامه درمانی
نتایج آزمایش خون» شمارش کامل سلول هاي خوني، بیوشیمي، فریتین وغیره«

تاریخ تزریق خون 
درخواست خون باید شامل این موارد باشد:

جزئیات مربوط به بیمار
گروه خونی که باید تجویز گردد

هرگونه نیازهاي خاص
تاریخ

ــد تزریــق داده شــوند »در حیطــه تزریــق خــون در  ــی کــه بای ــا تعــداد واحدهــاي خون حجــم و ی
ــه وضــوح برحســب میلــي لیتــر نوشــته شــود« کــودکان، ایــن مــورد بایــد ب

میــزان ســرعت یــا زمــان تزریــق خــون »طبــق دســتورالعمل هایي کــه متخصــص پزشکي/پزشــک 
ــد«. ــج مي ده معال
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برقرار ساختن ارتباط 
ــون  ــق خ ــد تزری ــت اندرکار فرآین ــان دس ــه کارکن ــن هم ــي بی ــر و واقع ــاط موث ــاختن ارتب ــرار س برق
ــان پزشــکي و پرســتاري،  ــه تالاســمي ضــرورت دارد کــه شــامل کارکن ــا ب ــه بیمــاران مبت ــوط ب مرب
کارکنــان آزمایشــگاه و کارکنــان پشــتیباني مي شــوند. تــا جایــي کــه امــکان دارد، زمان بنــدي  تزریــق 
خــون بایــد طــوري برنامه ریــزي گــردد کــه مناســب بــا زمــان بیمــار و خانــواده وي باشــد و اختــال در 
شــغل و تحصیــات آن هــا بــه حداقــل برســد. مهــم آن اســت کــه دســتورالعمل ها و خــط مشــي هایي 
بــه مرحلــه اجــرا گذاشــته شــوند کــه خطاهایــي کــه مي تواننــد از برقــرار شــدن ارتبــاط نادرســت بیــن 

ــواده وي ناشــي شــوند، کاهش یابنــد.  کارکنــان، بیمــار و خان

پروتکل درمانی تزریق خون 
حجــم خونــي کــه بایــد تزریــق داده شــود بــه چندیــن عامــل بســتگي دارد کــه از آن جملــه می تــوان به 
عــدد هموگلوبینــی کــه می خواهیــم بــه آن برســیم و وزن بیمــار اشــاره کــرد. طبــق دســتورالعمل هاي 
بین المللــي » رجــوع شــود بــه دســتورالعمل هاي فدراســیون بین المللــي تالاســمي در خصــوص 
درمــان تالاســمي 2008«، ســطح هموگلوبیــن قبــل از تزریــق خــون نبایــد تــا پایین تــر از 9/5 تــا 10  
g/dl کاهــش یابــد در حالــي کــه هموگلوبیــن پــس از تزریــق خــون، تــا حــدود 13 تــا g/dl 14  برســد. 

حجم خوني که باید تزریق یابد، طبق دو جدول ذیل میتوان محاسبه کرد:
حجــم خــون اهدایــی، بســته بــه هماتوکریت فــرد اهــدا کننــده، بــراي بالابــردن هموگلوبین 

بیمــار بــه میــزان g/dl  1 »بــا اتــکا بــه وزن بیمــار  بر حســب کیلوگــرم« لازم اســت.

طبق دستورالعمل هاي 
فدراسیون بین المللي 
تالاسمي براي درمان 

تالاسمي
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دستورالعمل هایي براي 
انتخاب کردن این که 

چه حجم خون باید 
تزریق داده شود. 

مثال:
بــراي مثــال بالارفتــن ســطح هموگلوبیــن بــه میــزان g/dl  4 در بیمــاري کــه 40 کیلوگــرم وزن دارد 
ــر  ــتلزم 14/0 × 40 = 560 میلي لیت ــي دارد، مس ــت م ــد را دریاف ــت 60 درص ــون داراي هماتوکری و خ

ــرد.  ــدن را مي پذی ــردml/kg70 از وزن ب ــن محاســبه، حجــم خــون  هــر ف اســت. در ای

پروتــکل درمانــی تزریــق خــون شــرح داده شــده در بــالا کــه در هــر 2 تــا 5 هفتــه صــورت مي گیــرد، 
ــات  ــر شــکل هاي اســتخوان و صدم ــال در رشــد، تغیی موجــب پیشــگیري از عوارضــي همچــون اخت
ــازد و  ــر مي س ــي را میس ــت زندگ ــود کیفی ــن بهب ــکل، همچنی ــن پروت ــردد. ای ــدن مي گ ــای ب ارگان ه

ــه فعالیــت عــادي بپــردازد.  ــد ب ــن ترتیــب، بیمــار مي توان بدی

ــت  ــون ثب ــق خ ــه در آن، تزری ــده اي ک ــردد. پرون ــت گ ــد ثب ــون بای ــق خ ــب تزری ــله مرات کل سلس
ــون  ــق خ ــان از راه تزری ــیابي درم ــت ارزش ــا از باب ــردد ت ــداري گ ــل نگه ــب فای ــد در قال ــود، بای مي ش
اطمینــان حاصــل آیــد. ایــن ارزشــیابي بایــد شــامل ســطح هموگلوبیــن قبــل و پــس از تزریــق خــون،  
ــر حســب کیلوگــرم در هــر ســال  ــي بیــن تزریــق خون هــا و حجــم کل خــون تزریقــی ب ــه زمان فاصل
باشــد. ایــن مــورد آخــر،  همچنیــن نشــانه اي دال برمحاســبه بــار آهــن دریافــت شــده توســط بیمــار بــه 
شــمار مي آیــد. اگــر حجــم کل خــون تزریقــی بــه بــدن بیمــار زیــاد باشــد، بطوریکــه بــرای نگهــداری 
ــرم در  ــر در کیلوگ ــا 220 میلي لیت ــتر از 200 ت ــول بیش ــل قب ــد قاب ــار در ح ــن بیم ــطح هموگلوبی س
ســال تزریــق خــون داشــته باشــد باشــد،  امــکان دارد بزرگــی طحــال یــا پــر کاری طحــال عامــل ایــن 
مصــرف زیــاد خــون باشــد، آنــگاه ممکــن اســت کــه بــا توجــه بــه شــرایط بیمــار و عائــم همــراه، عمــل 
جراحــي طحــال بــرداری در دســتور کار قــرار گیــرد. بــا ایــن حــال همانطــور در بــالا خاطــر نشــان شــد، 
ــار  ــنین  بیم ــن س ــرا در ای ــرد زی ــه ک ــالگي توصی ــج س ــل از پن ــوان قب ــرداری را نمي ت ــل طحال ب عم

بیشــتر در معــرض عفونــت قــرار دارد.
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تزریق خون _ نقش پرستار 
تزریــق خــون بایــد در زمانــي صــورت گیــرد کــه بــه قــدر کافــي، کارکنانــي بــراي مشــاهده و نظــارت 
کــردن بــر بیمــار در خصــوص هــر گونــه واکنش هــاي تزریــق خــون، در دســترس باشــند. بــر اســاس 
ــه اي مراقبــت بهداشــتي، کــه دوره هــای لازم را  ــا دو متخصــص حرف خــط مشــي بیمارســتان، یــک ی
دیــده و تجربــه لازم در تزریــق خــون دارنــد، بایــد بررســي هاي نهایــي را اجــرا کننــد، همــان طــور کــه 
در بخــش پیشــین شــرح داده شــده اســت. عــاوه بــر ایــن،  پرســتار بایــد تاریــخ مصــرف کیســه های 
خــون، شــکل کیســه ها و کیفیــت خــون از لحــاظ عــدم وجــود لختــه در کیســه، عــدم وجــود همولیــز 
و هــر گونــه نشــتی یــا مشــکلی در کیســه را بررســي کنــد و از لحــاظ ســامت کیســه خــون مطمئــن 

شــود، همچنیــن  بایــد بــه ثبــت حجــم خــون تزریقــی اقــدام نمایــد. 

ــری- اســتوریج )واحــد  ــای لکوســیتی پ ــوع فیلتر ه ــر خــون ارســالی از ن ــق خــون اگ ــگام تزری در هن
ــره شــده و گلبول هــای ســفید آن قبــل از ذخیره ســازی خــون  ــال خــون فیلت خــون در ســازمان انتق
ــای  ــا فیلتر ه ــد ب ــار بای ــی بیم ــون تزریق ــد، خ ــت( نباش ــده اس ــه ش ــون گرفت ــال خ ــازمان انتق در س
ــن  ــون در بالی ــه خ ــه کیس ــیتی ب ــای لکوس ــوع از فیلتر ه ــن ن ــود )ای ــق ش ــیتی Bed side تزری لکوس
بیمــار وصــل شــده و خــون پــس از عبــور از ایــن فیلترهــا گلبول هــای ســفید آن گرفتــه می شــود و 
ســپس خــون کــم لکوســیت وارد بــدن بیمــار می شــود(. در ایــن حالــت پرســتار بایــد دانــش و تجربــه 

ــا را داشــته باشــد.  ــورم از فیلتر ه ــن ف ــا ای ــي کار ب کاف

تزریــق واحــد خــون نبایــد در بیشــتر از 30 دقیقــه از خــروج از بانــک خــون آغــاز شــود تــا در درجــه 
حــرارت کنتــرل شــده مشــخصي تزریــق شــده و حداکثــر بایــد در طــول 4 ســاعت بــه پایــان برســد. 

هــر واحــد را مي تــوان در 90 تــا 120 دقیقــه بــا مقــدار متوســط 3 تــا 5 میلــي لیتــردر کیلوگــرم وزن 
بــدن تزریــق کــرد. ایــن زمــان در بیمــاران بــا مشــکل قلبــی ممکــن اســت طولانی تــر شــود.

»به دستورالعمل هاي فدراسیون بین المللي تالاسمي در این سایت رجوع شود.
http://www .thalassaemia.org.cy

ــوان  ــاب( را مي ت ــن کت ــی دسفروکســامین )شــرح داده شــده در فصل هــاي بعــدي ای درمــان آهن زدای
در حیــن تزریــق خــون از طریــق اتصــال Y مشــترک تجویــز کــرد، امــا نبایــد بــه خــون اضافــه گــردد. 
ــدی  ــز  وری ــي تجوی ــون اثربخش ــته چ ــش گذاش ــه کاه ــرا رو ب ــی اخی ــن روش درمان ــام ای ــا انج ام

ــه همــراه تزریــق خــون مــورد تردیــد اســت.  دسفروکســامین ب
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عوارض تزریق خون
ــق خــون  ــان تزری ــوه درم ــاره خطــرات بالق ــادي درب ــه زی ــد تجرب ــه اي بهداشــت بای متخصصــان حرف
ــا  ــه بیمــاران مبت ــق خون هــای مکــرر ب ــان تزری ــر درم ــرادی کــه درگی داشــته باشــند. بخصــوص اف
ــه شــمار  ــده دائمــي خــون ب ــروه از بیمــاران دریافت کنن ــن گ ــه در حقیقــت بزرگتری ــه تالاســمي ک ب

ــتند.  ــد،  هس مي آین

عوارض تزریق خون در دو مقوله قرار مي گیرند. 
ــا،  ــق آن ه ــه طب ــی، ک ــتم ایمن ــطه سیس ــا واس ــه ب ــورت گرفت ــای ص ــف _ واکنش ه ال

ــد.  ــان مي ده ــش نش ــی واکن ــون تزریق ــه خ ــار ب ــي بیم ــتم ایمن سیس
ــتم  ــطه سیس ــه واس ــه ب ــون ک ــال خ ــه انتق ــبت ب ــه نس ــورت گرفت ــاي ص ب _ واکنش ه
ــود  ــه وج ــار ب ــي بیم ــتگاه ایمن ــر دس ــا در اث ــا، واکنش ه ــق آن ه ــتند و طب ــی نیس ایمن

نمي آینــد. 

ــد  ــورت گیرن ــس از آن ص ــا پ ــون ی ــق خ ــدت تزری ــول م ــد در ط ــش مي توانن ــه واکن ــر دو مقول ه
ــده  ــار ش ــدن بیم ــون وارد ب ــر خ ــد میلي لیت ــه چن ــس از آنک ــت پ ــي درس ــاد«، یعن ــاي ح »واکنش ه
باشــد،  رخ دهــد ممکــن اســت واکنــش خونــی در زمــان تزریــق خــون یــا پــس از اتمــام تزریــق خــون 
اتفــاق افتــاده باشــد. گاهــی، امــکان دارد کــه واکنــش تاخیــری رخ دهــد یعنــی واکنــش تزریــق خــون، 
در طــی چندیــن روز یــا هفتــه پــس از تزریــق خــون یــا حتــي در مــدت زمــان طولاني تــر روي دهــد. 
ــف و ب هســتند کــه مي تواننــد روي دهنــد و جــدول  ــواع حالت هــای واکنش هــاي ال جدول هــاي 1 و 2 نشــان دهنــده ان

1 حاکــي از عوامــل بیمــاري زا و عفونت هــاي مرتبــط انتقــال خــون اســت.  

واکنشهاي صورت گرفته به انتقال خون که به واسطه سیستم ایمنی هستند.

حاد 

همولیز »درون رگي«

آنافیاکتیک

واکنش تب زای غیر همولیتیک 

آلرژیک )کهیر(

)TRALI صدمه حاد ریه اي بواسطه تزریق خون )ترالی 

تاخیری  

آلو ایمیونیزاسیون

همولیز »خارج رگي«

مقاومت به پاکت

بیماري پیوند علیه میزبان 

جدول 1
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واکنش هاي صورت گرفته به انتقال خون که به واسطه ایمیون نیستند

حاد 

همولیز »در محیط آزمایشگاه«

متابولیک

 کوآگولوپاتی 

 هیپو ترمی

مسمومیت با سیترات

هیپو کلسمی

هیپر کالمی

 آمبولیک 

افزایش حجم گردش خون  

فراوانی

نادر

نادر

نادر

نادر

نادر

1/10000

تاخیری

 اضافه بار آهن

عفونی

1 – باکتریایي

گرم منفي

گرم مثبت

2 – ویروسي 

B ویروس هپاتیت

C ویروس هپاتیت

   HIV 18> 2

  HTLV 18> 2

ویروس سیتومگال

E-B

B19

3 – پریون ها: کروتزفلد جاکوب

4 – انگلي »مثا مالاریا«

جدول 2

)HBV(

)HBV(
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عوامل عفوني و بیماریهاي انتقال یافته از طریق تزریق خون

ویروس

 A ویروس هپاتیت

D ویروس هپاتیت – B ویروس هپاتیت

 C ویروس هپاتیت

ویروس سیتومگال

ویروس اپشتین بار

19-B پایپلوها ویروس انساني

اچ آي وي 1+2

1+2 HTLV

Bویروس کوکساکي

انگل

مالاریا

میکروفیاریازیس

تریپانوزوما کروزی

توکسوپاسموز

تب کنه 

لیشمانیازیس احشایي

بیماري شاگاس 

عوامل دیگر

C ویروس هپاتیت

ویروس منتقل شده از راه انتقال خون 

SEN ویروس

بیماري کروتزفلد جاکوب

ترپونمال

سیفلیس

باکتریایي

یرسینیا انتروکولیتیکا

ارگانیسم هاي چند گانه 

جدول 3

ــه   ــب بســتگی ب ــان کشــورها دارد، اغل ــادي در می ــوع زی ــي تن ــا باکتریای ــي ی ــي ویروس ــیوع آلودگ ش
کیفیــت خدمــات بهداشــت عمومــي و انتقــال خــون و  بــه شــیوع محلــي ایــن عوامــل بیمــاري زا دارد. 
ــه شــیوع محلــي و  ــه توســعه بیشــتر اســت و ایــن مــورد ب خطــر انتقــال انگل هــا در کشــورهاي رو ب

اقدامــات پیشــگیرانه اتخــاذ شــده در ســطح ملــي بســتگي دارد. 
امــروزه در اغلــب کشــورهاي اروپایــي،  آمریــکاي شــمالي و برخــی کشــورهای پیشــرفته دیگــر،  خطــر  
باقیمانــده )Residual Risk( انتقــال ویــروس هپاتیــت C، ویــروس هپاتیــت B و ویروس ایدز )HIV( بســیار 
کاهــش یافتــه اســت. ایــن امــر مدیــون تاش هــاي گســترده در تقویــت زنجیــره مراحــل اهــدای خــون 
از آمــوزش شــخص اهداکننــده خــون، انتخــاب درســت و غربالگــري اهداکننــدگان، تهیــه فرآورده هــای 
خــون بــا کیفیــت تضمیــن شــده،  فراهــم آوردن امــکان تزریــق مناســب بــه بیمــار و نظــارت کــردن بــر 
ــوارض، می باشــد.  ــوري ع ــح و ف ــدت« و گزارش دهــي صحی ــد م ــاه و بلن ــق خــون »کوت ــوارض تزری ع
 ،C ــت ــروس هپاتی ــا وی ــوده شــده ب ــه تالاســمي آل ــا ب ــاران مبت ــن کشــورها، بیم ــال، در ای ــراي مث ب
بیمــاران مســن تري هســتند کــه قبــل از دهــه 1990 بــه آنــان، خــون تزریــق شــده اســت. برعکــس، 
در کشــورهایی کــه چنیــن اقداماتــي اتخــاذ نشــده اند،  انتقــال عوامــل بیمــاري زا از جملــه ویروس هــاي 

ــان روي مي دهــد »جــدول 4«.  هپاتیــت همچن
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جدول 4

میزان عفونت هاي ویروسي مزمن در تالاسمي 

ویروس 

C ویروس هپاتیت

 B ویروس هپاتیت

 )HIV( ویروس ایدز

C و ویروس هپاتیت B ویروس هپاتیت

ویروس هپاتیت C و ویروس ایدز

ویروس هپاتیت B و ویروس ایدز

ویروس هپاتیت + B ویروس هپاتیت + C ویروس ایدز

درصد 

75-10

35-1

2 <

10-5

1/5 – 0/5

1/8-1

0/8 – 0/6

درمان عوارض تزریق خون 
پیــش آگهــی دربــاره عــوارض تزریــق خــون بــه میــزان شــدت آن بســتگي دارد. طــرح کلــي دربــاره 

ــده اســت: ــل آم ــرار داد در ذی ــان ق ــوان درم ــا را مي ت ــن واکنش ه ــه برخــي از ای ــه چگون اینک
عارضه های جدي

ــق خــون، واکنش هــای آنافیاکتیــک، سپســیس )آلودگــی  واکنــش همولیتیــک حــاد تزری
ــد.  ــف  کنن ــون را متوق ــق خ ــد تزری ــه بای ــتند ک ــدی هس ــوارض ج ــوا ع ــی ه ــای( و آمبول باکتری
ــی،   ــردن از عوارض ــگیري ک ــا پیش ــان ی ــرای درم ــب ب ــای مناس ــدی و دارو ه ــات وری ــز مایع تجوی

ــد.  ــه کار مي رون ــوک ب ــوي و ش ــایي کلی ــي،  نارس ــل عروق ــر داخ ــي منتش ــون کوآگولوپات همچ
افزایــش حجــم خــون هــم عارضــه دیگــر تزریــق خــون اســت کــه ابتــدا بــا کاهــش ســرعت 
یــا توقــف تزریــق خــون و ســپس بــا تجویــز اکســیژن و داروهــاي مــدر، بــه منظــور افزایــش دفــع 

مایعــات آن را کنتــرل کــرد .
ــق  ــون )TRALI( هــم عارضــه دیگــری از تزری ــق خ ــا تزری ــط ب ــوی مرتب ــاد ری ــه ح صدم
ــرد.  ــرف ک ــب برط ــي مناس ــی تنفس ــای حمایت ــق درمان ه ــوان از طری ــه مي ت ــت ک ــون اس خ
ــز  ــا تجوی ــوان ب ــن عارضــه را مي ت ــری ناشــی از ای ــی تاخی ــرات پاســخ همولیتیکــی و ایمني زای اث

ــش داد.  ــتروئیدها کاه کوریتکواس
بیماري پیوند علیه میزبان،  مستلزم درمان های حمایتی مناسب است. 

آلودگي ویروسي باید مطابق با نوع ویروس درگیر مورد رسیدگي قرارگیرد. 
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عارضه هاي مایمتر
ــب  ــاي ضــد ت ــوان توســط داروه ــون را مي ت ــق خ ــک تزری ــب زای غیرهمولیتی ــش ت واکن

ــرار داد.  مــورد کنتــرل ق
بثــورات پوســتی )راش( و خــارش پوســت )کهیــر( ناشــی از واکنش هــای آلرژیــک تزریــق 

خــون  را مي تــوان توســط داروهــاي ضــد حساســیت کاهــش داد. 

پیشگیري از واکنش هاي تزریق خون – نقش/ نقش  آفریني پرستار 
تشــخیص نادرســت هویــت بیمــار»و در نتیجــه تشــخیص نادرســت کیســه خــون و نــوع گــروه خونــي« 
ــه تزریــق خــون  ــوط ب تاکنــون متداول تریــن خطــاي گــزارش شــده در میــزان مــرگ و میرهــای مرب
اســت. بنابرایــن ســازمان هاي انتقــال خــون و ســایر اداره هــاي مربوطــه،  بایــد خــط مشــي هاي دقیقــی 
را بــه مرحلــه اجــرا بگذارنــد تــا اطمینــان یابنــد کــه رونــد مناســب تزریــق خــون همــواره پیگیــري 
مي شــود و کارکنــان پزشــکي بایــد پایبنــدي شــدیدي بــه معیارهــا و پروتکل هــاي اســتاندارد تزریــق 

خــون داشــته باشــند تــا بهداشــت و ایمنــي بیمــاران را حفــظ کننــد. 
پرســتار نقشــي بســزایی در پیشــگیري و تشــخیص زودهنــگام نشــانه هاي عــوارض تزریــق خــون دارد. 

جنبه هــاي مهــم ایــن نقــش،  شــامل ضمانــت ایــن مــوارد می باشــند: 
ــا  ــچ( کام ــون )کراس م ــازگاري خ ــت های س ــن تس ــت تعیی ــون جه ــای خ ــای نمونه ه لوله ه
شناســایي مي شــوند. نــام کامــل و تاریــخ تولــد بیمــار کامــا و بــه طــور واضــح بــر روي برچســب 
ــرم درخواســت  ــر روي ف ــخ ب ــه مي شــود و تاری ــه گرفت ــر شــده و ســپس نمون ــش ذک ــه آزمای لول

ــردد.  ــت بررســي مي گ ــا دق ــق خــون ب تزری
سرپرســتار تمامــی ابــزار و وســایل تزریــق خــون را کنتــرل کــرده کــه طبــق راهنمــای ارائــه شــده 

توســط کارخانــه ی ســازنده ی آن بــه کار گرفتــه  شــود. 
سرپرســتار، قبــل از آنکــه واحــد خونــي بــه ســت تزریــق خــون وصــل گــردد، بــه کنتــرل و  بررســي 
ــل  ــن شــود. شــواهدی مث ــا از ســامت کیســه خــون مطمئ ــردازد ت ــي مي پ چشــمی واحــد خون
مشــاهده تغییــر رنــگ بــه ارغوانــي تیــره، ایجــاد لختــه  یــا آزاد شــدن هموگلوبیــن از گلبول هــاي 
قرمــز خــون نشــانه عــدم ســامت کیســه خــون اســت،  در ضمــن کنتــرل تاریــخ انقضــاي کیســه 

خــون هــم انجــام می شــود. 
ــر روي  ــه ب ــرد و چنانچ ــرار مي گی ــد ق ــورد تایی ــي م ــد خون ــار و واح ــون بیم ــن خ ــازگاري بی س
برچســب واحــد خونــي نشــان داده نشــده باشــد، ایــن کار از طریــق کنتــرل کــردن گــروه خونــي 

ــود.  ــام مي ش ــه انج ــي کیس ــروه خون ــا گ ــار ب بیم
ســایر مشــخصات کیســه )کیســه های( خــون تزریــق شــده در پرونــده بیمــار ثبــت مي شــوند به طــوري 

کــه در صــورت نیــاز بتــوان بــه اطاعــات شــخص )اشــخاص( اهــدا کننده دسترســی پیــدا کرد. 
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بیمــار در مــدت زمــان تزریــق خــون،  مخصوصــا در دقایــق اولیــه کــه واکنش  هــای تزریــق خــون 
ــرد.  ــرار مي گی ــورد بررســی دقیقــي ق ــا احتمــال بیشــتری روي مي دهــد، م ب

ــا اثربخشــي بالینــي،  ــق داده مي شــوند ت ــی در طــول زمــان توصیــه شــده تزری فرآورده هــای خون
وســامت تجویــز آن هــا تضمیــن  شــود. 

توجــه شــود کــه تزریــق ســریع خــون ســرد مي توانــد خطرنــاك باشــد. واحدهــاي 
منجمــد شــده بایــد بــا دقــت و احتیــاط فراوانــي نگهــداری شــوند، زیــرا امــکان دارد 
ــرك  ــاني ت ــه آس ــن ب ــای پایی ــه  حرارت ه ــند و در درج ــکننده باش ــا ش ــه ظرف ه ک

بردارنــد. 
ــن  ــون تعیی ــال خ ــي انتق ــا اثربخش ــوند ت ــت مي ش ــون ثب ــق خ ــد از تزری ــل و بع ــاي قب پارامتره

گــردد. 
ــدي  ــوارض ج ــه ع ــود. هم ــزارش مي ش ــت و گ ــده را یادداش ــاهده ش ــاي مش ــوارض و واکنش ه ع
ــروز عارضــه تزریــق خــون را  ــه خــون از بیمــار پــس از ب ــد »نمون ــرار گیرن ــد مــورد بررســي ق بای
ــه همــراه ســت خــون و ســایر اجــزای  ــی اســتفاده نشــده و ب ــا محصــول خون ــه و همــراه ب گرفت
آن بــه بانــک خــون تحویــل دهیــد تــا بررســي ســرولوژیکی دربــاره ناســازگاري خــون و آزمایــش 

کشــت باکتریایــي صــورت گیــرد«.
ــر طبیعــی  ــادی غی ــي، بررســي در خصــوص حضــور آنتی ب ــق خون ــوارد تکــرار واکنــش  تزری در م
ــک   ــب زای غیرهمولیتی ــش ت ــه واکن ــی ک ــردد. زمان ــه مي گ ــر از سیســتم هاي ABO و Rh توصی غی

تکــرار شــود بایــد از محصــولات خونــی کــم لکوســیت اســتفاده شــود.
برخــی از عــوارض تاخیــری تزریــق خــون، از جملــه عفونت هــای منتقلــه از راه خــون در زمان هــای 
ــج تســت های ویروســی  ــی کــه، اهداکننــده خــون کــه نتای ــد. زمان ــر خــود را نشــان می دهن دیرت
ســرمي منفــي داشــته، تغییــر نتایــج از منفــي بــه مثبــت داشــته باشــد، آنــگاه اســت کــه بیمارانــی 
ــرار  ــري پزشــکي ق ــورد پیگی ــد، بایدم ــت کرده ان ــورد نظــر رادریاف ــده م ــن دهن ــای ای ــه خون ه ک

گیرنــد.
ــا و ایــالات متحــده امریــکا داراي کمیته هــاي انتقــال خونــي هســتند  بســیاري از بیمارســتان ها در اروپ
کــه شــامل نماینــدگان ســازمان انتقــال خــون و نماینــدگان واحدهــاي پزشــکی درمانــی بــوده و دارای  
ــر  ــد ب ــن مي توانن ــي همچنی ــن کمیته های ــق خــون مي باشــند. چنی فعالیــت چشــمگیر در حیطــه تزری

اثــر بخشــي برنامــه انتقــال خــون بیافزاینــد و ایــن مهــم را از طریــق کارهــاي ذیــل انجــام دهنــد.
تعریف کردن خط مشي هاي انتقال خون تطبیق داده شده با فعالیت هاي درمانگاهي محلي. 

هدایت کردن کنترل های منظم برنامه تزریق خون.
ــی و کنتــرل کــردن   ــه و تحلیــل هــر عارضــه تزریــق خــون روی داده شــده در واحــد درمان تجزی

همــه اقدامــات درمانــی ضــروري. 
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پرســتار مســئول تزریــق خــون بایــد همــه بیمــاران را در قبــال هــر گونــه عائــم / نشــانه هاي ذیــل، 
در خصــوص تزریــق خــون دقیقــا مــورد نظــارت قــرار دهــد:

ــر از  درجــه حــرارت  ــا افزایــش درجــه حــرارت 1/5  درجــه ســانتیگراد بالات ــب ی ت
اولیــه بیمــار،

احساس سرما و لرز 
افزایش غیرطبیعي ضربان قلب 

پرفشاري خون 
حالت ضعف و عطش

قرمزي صورت و گردن 
درد استخوان،  ماهیچه ، قفسه سینه و یا شکم 

کوتاه شدن نفس 
تهوع 

احساس عمومي ناخوشي 
دیسترس تنفسي 

کهیر یا راش های آلرژیک 

ــم و نشــانه های عارضــه تزریــق خــون همــراه  ــروز و عائ ــوع واکنش هــا و عامــل ب ــه ن جــدول ذیــل ب
ــردازد. ــا می پ ــن رویداده ــدي ای ــا زمان بن ب

عائمنوع واکنش علتزمان بندي 

هموليتيك حاد 

آنا فيلاكتيك

پس از ورود چند 

ميلي ليتر خون 

دهنده به بدن بيمار 

-

 ABO ناسازگاري

IgA كمبود مادرزادي

تنگي نفس، انقباض قفسه سينه، تب، لرز، 

احساس سرما، دردكمر، شوك ناشي از 

افت فشار خون، نارسايي كليوي 

قرمز شدن پوست، كهير، خارش، تنگي 

نفس، استفراغ، اسهال، درد قفسه سينه، 

پرفشاري خون، عدم هشياری
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عائمنوع واکنش علتزمان بندي 

آمبولي هوا

آلودگي باكتريايي 

)سپسيس(

 افزايش حجم خون

صدمه حاد ريوي 

مربوط به تزريق  

)TRALI( خون

واكنش تب زای  

غيرهموليتيك 

واكنش های 

آلرژيك )كهير(

-

تزریق خون

-

 -

-

-

وارد شدن هوا به سیستم جریان خون 

انتقال باكتري از طریق خون تزریق شده 

 تزریق خون با سرعت بالا 

واكنش میان آنتی بادي ضد گلبول سفید 

كه از طریق خون وارد بدن گیرنده خون 

می شوند و گلبول های سفید شخص بیمار

واكنش هایي بین آنتي ژن هاي گلبول هاي 

سفید و آنتي بادي هاي ضد آن در خون 

شخص بیمار، برخي از واكنش ها به سبب 

عبور پروتئین هاي موسوم به سیتوكین ها 

است كه توسط گلبول هاي سفید در طول 

مدت نگه داری خون از آن ها آزاد مي شوند، 

می باشند.

ناشی از واكنش آلرژن های موجود در 

خون فرد اهداكننده با آنتی بادی های 

فرد بیمار)گیرنده خون(، یا واكنش بین 

آنتی بادی های خون اهدا كننده و آلرژن های 

فرد بیمار

سرفه، تنگي نفس، درد قفسه سينه و شوك 

تب، لرز، استفراغ،  اسهال، افت فشار 

 DIC ،خون، شوك، نارسايي كليوي

)انعقاد منتشر داخلي عروقي(

تنگي نفس، سيانوز، افزايش 

فشارسيستولی خون 

تنگي نفس، سيانوز، سرفه، افت فشار 

خون 

افزايش در درجه حرارت بيمار به ميزان 

1 درجه سانتيگراد يا بيشتر،  بدون 

توجيه  پزشكي ديگر

 كهير، بثورات پوستي، ورم موضعي
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در مــوارد مشــکوک بــه بــروز عارضــه تزریــق خــون – نقــش / نقــش آفرینــي 
پرســتار چگونــه باشــد

پرستار با همکاري با سرپرستار و )یا( متخصص پزشکي به این کارها مبادرت مي کند:
توقف مراحل تزریق خون.

حفظ یک رگ مناسب تزریق.
ــباع  ــب و اش ــان قل ــس ضرب ــرارت، تنف ــه ح ــي »درج ــم حیات ــر علای ــارت ب نظ

اکســیژني«.
در صــورت نیــاز،  بیمــار را بــا ســرم نرمــال ســالین یــا مایعــات مشــابه، بــا ســرعت 

آهســته اي احیــا کنیــد.
اگــر افــت فشــار خــون طولاني تــر شــود،  امــکان دارد کــه بیمــار بــه دیگــر درمان هــا  

ــد. ــته باش نیاز داش
خبر کردن پزشکان بالیني بیمار.

مشخصات بیمار را با مشخصات کیسه مجددا مطابقت دهید.
ــه  ــد ب ــه خــارج شــده بای ــن ادراري ک ــد. اولی ــزن ادرار خروجــی را بررســی نمایی می
ــرار  ــا از نظــر وجــود هموگلوبیــن آزاد مــورد بررســی ق آزمایشــگاه ارســال گــردد ت

گیــرد. 
ــت  ــج )تس ــش کراس م ــا آزمای ــتید ت ــگاه بفرس ــه آزمایش ــار را ب ــون بیم ــه خ نمون
ســازگاری( تزریــق تکــرار گــردد، شــمارش کامــل گلبول هــاي خــون دوبــاره صــورت 
گیــرد، آزمایش هــاي ادرار،  الکترولیــت و آنزیم هــای کبــد بــه مجــددا کنتــرل شــوند. 
ــت  ــده، جه ــراه داده ش ــزات هم ــون و تجهی ــت خ ــراه س ــه هم ــون ب ــه خ کیس

بررســی های تکمیلــی بایــد بــه آزمایشــگاه بازگردانــده شــود.

بــا متخصــص خــون شناســي بالینــي در مــورد چگونگــی درمــان  بیمــار بحــث نمــوده 
ــد. ــت آوری ــه دس ــای لازم را ب و راهنمایی ه
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فصل 5
عفونت ها در تالاسمی

ــه  ــا ب ــرای ابت ــتری ب ــتعداد بیش ــل اس ــوارد ذی ــبب م ــه س ــاژور ب ــمي م ــه تالاس ــا ب ــاران مبت بیم
دارنــد.  عفونت هــا 

کم خوني
طحال برداری 
اضافه بار آهن 

تزریق خون
استفاده از دسفروکسامین 

کم خوني 
ــا اصــا  ــد ی ــت مي کنن ــق خــون دریاف ــق تزری ــي از طری ــاران، حجــم خــون ناکاف ــه بیم ــي ک در جای
ــه  ــون ذات الری ــدي همچ ــي ج ــت عفونت های ــن عل ــي، مهمتری ــم خون ــت نمي کنند، ک ــون دریاف خ
اســت. اگرچــه ایــن مــورد، در کشــورهاي غربــي کــه خــون بــه قــدر کافــي قابــل دسترســي اســت بــه 
نــدرت مشــکل آفریــن اســت، تزریــق خــون ناکافــي مســاله اي اســت کــه مکــررا در برخــي از کشــورهاي 
ــه توســعه جهــان روي مي دهــد و بنابرایــن امــکان دارد کــه، چنیــن عفونت هایــی همچنــان روي  رو ب

دهــد.
 

 طحال برداری  
ــن  ــن ای ــیار پایی ــنین بس ــر در س ــا اگ ــت،  مخصوص ــده اس ــته ش ــا برداش ــال آن ه ــه طح ــي ک بیماران
ــاي  ــا باکتري ه ــدی ب ــیار ج ــی بس ــاي عفون ــه بیماري ه ــا ب ــتعداد ابت ــد، اس ــه باش ــورت گرفت کار ص
کپســول دار همچــون ذات الریــه اســترپتوکوکی، هموفیلــوس آنفولانــزا و نایســریا منینژایتیدیــس دارنــد. 
ــی  ــاي عفون ــاد بیماري ه ــث ایج ــز باع ــا نی ــا و انگل ه ــا، ویروس ه ــایر باکتري ه ــه س ــکان دارد ک ام
ــد. چنانچــه قبــا ذکــر شــد، طحــال، در محافظــت از  ــن بیمــاران گردن بســیار جــدی و مهمــی در ای
بــدن در مقابــل بیماري هــاي عفونــي نقــش مهمــی دارد. »اطاعــات مفصل تــري دربــاره عمــل طحــال 

ــه شــده اســت.« ــرداری در فصــل 3:  ارائ ب

اضافه بارآهن 
ــی  ــن زدای ــان آه ــا درم ــد ام ــرار گرفته ان ــون ق ــق خ ــان تزری ــت درم ــي تح ــه خوب ــه ب ــي ک بیماران
مناســبی نداشــته، یــا بــه علــت عــدم تحمــل درمان هــای آهن زدایــی دارای بــار بــالای آهــن در بــدن 
هســتند، بــا افزایــش خطــر احتمــال ابتــا بــه بیماري هــاي عفونــي شــدید مواجــه شــوند. علــت ایــن 
ــد. هرچــه ســطح آهــن  ــه آهــن نیــاز دارن ــرای رشــد ب ــی ب امــر آن اســت کــه برخــي از عوامــل عفون
در بــدن زیادتــر باشــد امــکان دارد کــه چنیــن عواملــی بــا ســرعت بیشــتري رشــد و تکثیــر یابنــد و 
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ــري  ــن حقیقــت باکت ــدرک ای ــن م ــد. بهتری ــري را ایجــاد کنن ــی بســیار خطرناک ت ــاي عفون بیماري ه
موســوم بــه یرســینیا انتروکولیتیــکا اســت کــه عامــل عفونــت زاي خاصــي اســت کــه بــر خــاف ســایر 
ــن  ــالم، ای ــراد س ــط خــود نیســت. در اف ــن، از محی ــه جمــع آوري و اســتفاده از آه ــادر ب ــا ق باکتري ه
ــاژور  ــا در بیمــاران تالاســمي م ــد و دارای اهمیــت بالینــی کمــی هســتند ام باکتري هــا ضــرري ندارن
کــه دارای بــار آهــن بــالا در بــدن یــا بــه صــورت آزاد یــا بــه صــورت بانــد بــه مولکــول دسفروکســامین 
ــده   ــد کنن ــدي و تهدی ــت ج ــد عفون ــد و می توان ــر مي یاب ــد و تکثی ــرعت رش ــه س ــینیا ب ــد، یرس دارن

حیــات رابــرای بیمــار ایجــاد کننــد. 
مطالعــات فراوانــي دربــاره نقــش آهــن در بیماري هــاي عفونــي باکتریایــي صــورت گرفتــه اســت. امــا 
ــه  ــي ویروســي »همچــون هپاتیــت و ایــدز« هــم بررســي ب ــاره نقــش آهــن در بیماري هــاي عفون درب
ــه   ــا ب ــخ آن ه ــا و پاس ــن بیماري ه ــرفت ای ــر پیش ــد ب ــن مي توان ــه آه ــه چگون ــت ک ــده اس ــل آم عم
ــه  ــه در تالاســمي، اضاف ــد ک ــات نشــان مي دهن ــن تحقیق ــج حاصــل از ای ــر بگــذارد. نتای ــان، تاثی درم
ــا  ــن B, C و پاســخ ضعیف ترآن ه ــاي ویروســي مزم ــر در هپاتیت ه ــی بدت ــش آگه ــث پی ــن باع ــار آه ب
بــه  درمــان می شــود.  بنابرایــن، درمــان موثــر آهــن زدایــی، نقــش مهمــي در پیــش آگهــی و درمــان 
 HIV هپاتیــت مزمــن ویروســي در ایــن بیمــاران دارد. همچنیــن نشــان داده شــده اســت کــه عفونــت
در بیمــاران تالاســمي مــاژور بــا رژیــم آهــن زدای دسفروکســامین کمتــر از 40 میلــي گــرم / کیلوگــرم 

ــد.  ــروز می یاب ــر از 1935 نانوگــرم/ لیتــر بصــورت شــدیدتر ب ــا فریتیــن بالات ــا ب ــدن ی وزن ب

ــدت  ــش ش ــي درافزای ــش مهم ــن داراي نق ــکان دارد آه ــه ام ــت ک ــوان گف ــه مي ت ــور خاص ــه ط ب
ــن:  ــه آه ــکان دارد ک ــرا ام ــد زی ــاژور باش ــمي م ــي در تالاس ــاي عفون بیماري ه

به عنوان ماده اي مغذي براي رشد پاتوژن ها به کار رود.
ــي  ــر ارگانیســم هاي عفون ــه از تکثی ــه کار رود ک ــی ب ــراي آنزیم های ــذي ب ــاده اي مغ ــوان م ــه عن ب

ــد. ــتیبانی می نماین پش
مــواد شــیمیایي مهمــي را کــه آنتــي اکســیدان نامیــده مي شــوند و محافــظ ســلول هاي بــدن در 

ــد. ــر التهــاب هســتند،  از میــان می برن براب
بــه انواعــی از ســلول هایي کــه نقــش مهمــي در دفــاع از بــدن در مقابــل عفونــت دارنــد،  آســیب 

می زننــد.

تزریق خون 
باکتري هــا و انگل هــاي بســیاری هســتند کــه مي تواننــد از راه تزریــق خــون انتقــال یابنــد،  بعضــي از 
آن هــا اهمیــت بالینــي بیشــتري دارنــد و برخــي از آن هــا بــه دلیــل شــیوع محلــي، در برخــي نقــاط بــا 
شــیوع بیشــتری رخ می دهنــد. کیفیــت نامناســب یــا عــدم ســامت خــون نکتــه اي مســلم در بســیاري
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از کشورها است که باعث به مخاطره افتادن سامت گروه زیادي از بیماران مي گردد. 
»به جدول ذیل ونیز به جدول 3 صفحه 56 رجوع شود«.

میزان شیوع بیماران مبتا به تالاسمي، با HbsAg مثبت و Anti-hcv  مثبت

منطقه جغرافيايي

ايران

تركيه

تايلند

لبنان

هند

مالزي

مالزي

هند

عراق

پاكستان

ايتاليا

بحرين

برزيل

هنگ كنگ

انگلستان

تعداد افراد غربالگري شده

732

300

104

305

104

85

72

70

550

35

1481

242

32

00

73

درصد HbsAg مثبت

1/5

0/8

2

0/3

3/8

2/4

1

5/7

ND

ND

ND

ND

ND

ND

ND

درصد آنتي HIV Anti مثبت

10/3

4/4

21/2

14

21

22/4

13

ND

67/3

60

85/2

20/5

48/8

34

23/3
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فصل 6
z اضافه بار آهن و درمان های آهن زدایی

ــن از  ــش جــذب آه ــز و افزای ــای قرم ــب گلبول ه ــل تخری ــاری تالاســمي بدلی ــن در بیم ــار آه اضافه ب
روده، صــورت می گیــرد. امــا دلیــل دیگــر اضافــه بــار آهــن در تالاســمي ناشــی ازدرمــان تزریــق خــون 

اســت. 

ــر واحــد  ــرم آهــن اســت. ه ــز خــون،  حــاوي حــدودا 1/16 میلي گ ــای قرم ــر از گلبول ه ــر میلي لیت ه
ــر کیســه خــون   ــي ه ــز اســت، یعن ــاي قرم ــر از گلبول ه ــاوي250 میلي لیت خــون، بطــور متوســط ح
250 × 1/16 حــاوی  200 تــا 290 میلــي گــرم آهــن اســت.   لــذا منبــع عمــده آهــن بیمــاران دریافــت 
ــز  ــای قرم ــی گلبول ه ــب تدریج ــم و تخری ــون دائ ــق خ ــه از راه تزری ــت ک ــی اس ــون آهن ــده خ کنن
تزریقــی در بــدن جمــع مي گــردد. بــراي مثــال بیمــاري کــه 30 واحــد خــون در هــر ســال دریافــت 
ــار آهــن حــدود 6 گــرم در هــر ســال )200 × 30 = 6000 میلي گــرم = 6 گــرم( یــا  مي کنــد،  داراي ب
ــادي از آهــن را  ــدار زی ــن مق ــد چنی ــدن نمي توان ــود. ب ــا 16 میلي گــرم در روز خواهــد ب حــدودا 15 ت
دفــع کنــد و بنابرایــن، آهــن بــه صــورت بــار اضافــه ای در بافت هــا و اندام هــاي بــدن تجمــع می یابــد. 
اگــر ایــن آهــن از طریــق مداخلــه پزشــکي برداشــته نشــود، مي توانــد زیانبــار بــوده وعــوارض جــدی را 

در بــدن بیمــاران تالاســمي مــاژور ایجــاد کنــد. 

عائم بالیني اضافه بار آهن عموما در حدود 10 سالگي نمایان مي شوند،  اگرچه شواهد قطعي دال بر 
اثرات سمي آهن در کبد کودکان بسیار خردسال ترهم یافت شده اند. صدمه کبدی که به عنوان فیبروز 

شناخته مي شود،   ظرف مدت دو سال از شروع تزریق خون آغاز مي گردد. صدمات شدیدتر کبدی تحت 
عنوان سیروز در بیماری که درمان مناسب آهن زدایی نداشته باشد و یا مخصوصا زمانی که بیمار مبتا 

به هپاتیت B و)یا( هپاتیت C   باشد، حتی مي تواند قبل از 10 سالگي شکل بگیرد. 
بیمــاري قلبــي کــه یکــي از شــایع ترین علــل مــرگ دربیمــاران بــا تالاســمي مــاژور اســت،  نیــز در طــول 
مــدت 10 ســال از شــروع تزریــق خــون گــزارش شــده اســت، اگرچــه نارســایي قلبــي معمــولا تــا پــس 
از ســن 15 ســالگي یــا بیشــتر روي نمي دهــد. همچنیــن افزایــش بــار آهــن مهم تریــن علــت بــه تاخیــر 
افتــادن بلــوغ جنســي در بیمــاران مبتــا بــه تالاســمي اســت کــه حــدودا نیمــي از بیمــاران،  چــه مذکــر 
و چــه مونــث را تحــت تاثیــر قــرار مي دهــد. عــاوه بــر ایــن، اضافــه بــار آهــن مي توانــد مشــکاتي را در 
زنانــي کــه قصــد بــار داری دارنــد، ایجــاد نمایــد. )در%25 از مــوارد( و همچنیــن بــار آهــن علــت شــایع 
ــالا باعــث ایجــاد عــوارض  ــت در ایــن دســته از بیمــاران اســت. در دراز مــدت، بارآهــن ب ــه دیاب ابتــا ب
ــن رو،  بیمــاران  ــز مهــم مثــل تیروئیــد و پاراتیروئیــد مي گــردد. از ای اســتخواني و صدمــه غــدد درون ری
بایــد تحــت معالجــه قــرار گیرنــد تــا آهــن اضافــی تخلیــه شــود کــه در غیــر ایــن  صــورت در بــدن جمــع 

خواهــد شــد و اثــرات خطرناکــي بــر کیفیــت حــال و طــول عمــر بیمــار خواهــد گذاشــت. 
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چگونگي آسیب رساندن آهن اضافی به بدن 
ــان   ــر درم ــا در اث ــي، ی ــه تنهای ــر تالاســمي ب ــا در اث ــدن،  کــه ی ــا جمــع شــدن آهــن در ب ــان ب همزم
ناشــی از تزریــق خــون ، یــا هــر دو مــورد، پروتئیــن مهــم ناقــل آهــن در جریــان خــون کــه ترانســفرین 
نــام دارد،  اشــباع مي گــردد. زمانــی کــه ترانســفرین خالــی در جریــان خــون موجــود نباشــد،  آهــن آزاد 
ــد در  ــراي بــدن بســیار زیانبــار اســت. آهــن همچنیــن مي توان ــه گــردش خــون وارد می شــود کــه ب ب
ــام فریتیــن و هموســیدرین متصــل  ــه  ن ــه پروتئین هــای ذخیــره کننــده آهــن ب بافت هــای مختلــف، ب
ــن آزاد  ــا آه ــه ب ــري در مقایس ــش کمت ــر زیان بخ ــا اث ــن پروتئین ه ــده در ای ــره ش ــن ذخی ــردد. آه گ
ــه مي کنــد و آن هــا هــم  ــدن دائمــا آن هــا را تجزی ــن پروتئین هــا هــم اشــباع شــده و ب ــا ای ــد. ام دارن
ــه یــک بیمــاری بخصــوص عفونــت مبتــا  آهــن را آزاد مي کننــد. همچنیــن آهــن زمانــي کــه فــرد ب
ــه ترانســفرین، یعنــي آهــن آزاد در  ــر متصــل ب ــدن آزاد شــود. آهــن غی ــر ب ــد از ذخای گــردد، می توان
گــردش خــون زمانــي کــه هیــچ ترانســفرین آزادی وجــود نداشــته باشــد، ناپایداراســت. یعنــي آهــن 
مي توانــد بــه آســاني بارالکتریکــي منفــي یــا الکتــرون را بــه دســت آورد یــا از دســت بدهــد. وقتــي کــه 
آهــن الکتــرون می گیــرد،  بــه حالــت +3 یــا آهــن فریــک تغییــر می کنــد. همزمــان بــا جابجــا شــدن 
بیــن حالت هــاي +2 و +3 اســت کــه آهــن، رادیــکال آزاد تولیــد می کنــد کــه بســیار خطرنــاک بــوده 

ــد.  ــدن وارد کنن ــاي ب ــه بافت ه ــه گســترده اي را ب ــد صدم و مي توان

بهتریــن فرآینــد شــناخته شــده کــه از طریــق آن، رادیــکال آزاد بــه وجــود مي آینــد، واکنــش فنتــون 
ــل ســاده تر مي گــردد: ــه صــورت ذی ــده مي شــود،  یعنــي واکنــش شــیمیایي کــه ب نامی

ــد  ــن بان ــا آه ــد ب ــه می توانن ــن زدا اســت ک ــای آه ــی اســتفاده از داروه ــن اضاف ــا راه برداشــت آه تنه
شــده تــا ترکیبــي قابــل دفــع از بــدن از طریــق ادرار و )یــا( مدفــوع را تشــکیل دهنــد. ایــن داروهــا براي 
کنتــرل کــردن ســطح آهــن در بــدن و بــراي پیشــگیري کــردن از آســیب دیدگــي اندام هــاي حیاتــي 
ــد از:  ــد عبارتن ــرار مي گیرن ــتفاده ق ــورد اس ــون م ــم اکن ــه ه ــن زدا ک ــه داروي آه ــد. س ــه کار مي رون ب

دسفروکســامین، دفریپــرون و دفرازیروکــس.

نوع و تولید رادیکال هیدروکسیل
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دسفروکسامین 
ــود کــه تولیــد شــد. ایــن دارو کــه در دهــه 1960 ســاخته شــده،  ایــن دارو، اولیــن داروي آهــن زدا ب
در اوایــل دهــه1970 بــراي معالجــه تالاســمي مــاژور بــه بــازار عرضــه گشــت. دسفروکســامین بــه دو 
روش، عمــل می کنــد. اولا فراینــدي بــا ســرعت آهســته کــه در ایــن فرآینــد،  دسفروکســامین بــه آهــن 
ــدن دفــع  ــح از ب ــه فریوکســامین را شــکل دهــد و ســپس بتدری ــام ب ــه  ن ــا مــاده اي ب ــد می شــود ت بان
مي گــردد. دومیــن نقــش دسفروکســامین آن اســت کــه حالــت ســمی آهــن آزاد در بــدن، را از طریــق 

ــد.  ــای آزاد کاهــش ده جــذب رادیکال ه
شــروع درمــان آهن زدایــی در بیمــاران مبتــا بــه تالاســمي پــس از 10 تــا 20 نوبــت تزریــق خــون یــا  

زمانــی ســطح فریتیــن آن هــا بــه 1000 میکروگــرم/ لیتــر برســد، اســت. 

روش درمان با دسفروکسامین
ــي  ــوص طراح ــپ مخص ــق پم ــدی از طری ــا وری ــتي ی ــورت زیرپوس ــامین بص ــز دسفروکس روش تجوی
ــا  ــد ب ــن دارو را بای ــد. ای ــق مي کن ــاعت تزری ــا 12 س ــدت 8 ت ــول م ــه دارو را در ط ــده اي اســت ک ش
ــه ســرعت در  ــه ب ــن ک ــي ای ــه نیمــه عمــر کوتاهــي دارد. یعن ــه داد، چــون ک ســرعت آهســته اي ارائ

ــود.  ــاک مي ش ــون پ ــان خ ــه از جری ــا 30 ثانی ــرض 20 ت ع
اســتفاده از پمــپ و مــدت طولانــي تزریــق دارو اســت کــه حضــور دسفروکســامین در جریــان خــون را 
ــد دفــع اضافــه  ــا بتوان ــراي دارو فراهــم شــود ت ــه طــوری کــه حداکثــر زمــان لازم ب میســر مي کنــد ب

بــار آهــن را انجــام دهــد. 

کــودکان بایــد مصــرف دسفروکســامین را ازدو یــا ســه ســالگي آغــاز کننــد. چــون ایــن روش درمانــی، 
ــز  ــن دارو در مرک ــه ای ــدارد ک ــکان ن ــا ام ــذا عم ــر اســت، ل ــر عم ــا آخ ــی و ت ــه دائم ــک راه معالج ی
درمانــي یــا در بیمارســتان تجویــز گــردد. بنابرایــن، ضــرورت دارد کــه در ابتــدا بــه والدیــن و ســپس 
ــد درمــان را در منــزل اجــرا کننــد. در اینجــا اســت  ــه ایــن رون ــه بیمــار آمــوزش دهیــد کــه چگون ب
کــه پرســتار بایــد نقــش بســزایي را عهــده دار گــردد. امــکان دارد کــه پزشــک،  ضــرورت ایــن رونــد را 
توضیــح داده وحتــي بــه طــور خاصــه گفتــه باشــد امــا پرســتار وظیفــه آمــوزش و نشــان دادن کاربــرد 

ایــن دارو در عمــل را عهــده دار اســت کــه البتــه ایــن کار، کار آســانی نیســت.

هیچکــدام از والدیــن یــا بیمــاران  احتمــالا بــه ایــن روش هــا آشــنایی ندارنــد. همچنیــن، والدیــن در اغلــب 
مــوارد، نســبت بــه قــراردادن فرزنــد خــود در معــرض چنیــن درمانــی، احســاس گنــاه و تــرس مي کننــد. 
فــرو بــردن ســوزن دربــدن فرزندشــان و ایجــاد درد،  عامــل ایجــاد ناراحتــي بســیاري در والدیــن اســت. 
ــول ــه فرم ــچ گون ــاز مي گــردد. هی ــب آغ ــوت قل ــه دادن پشــتیباني و ق ــا ارائ ــن، نقــش پرســتار ب بنابرای
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فرمــول جادویــي یــا تکنیــک روانشــناختي بــراي مبــادرت بــه ایــن کار وجــود نــدارد. امــا نقطــه شــروع مهم 
بــراي پرســتار آن اســت کــه احساســات اصیــل مراقبــت را نشــان دهــد و از عجلــه و اشــتغال بــه کارهــاي 

دیگــر اجتنــاب ورزد. 
بایــد تشــویق صــورت گیــرد، بــدون آنکــه تمایــل بــه قضــاوت خاصــی وجــود داشــته باشــد. اغلــب والدیــن 
ــود. برخــی والدیــن ممکــن اســت  ــد خــود،  پاســخگو و موثرخواهنــد ب ــه فرزن در زمینــه کمــک کــردن ب
نیــاز بــه کمــک بیشــتری جهــت ایجــاد مراقبــت پرســتاري داشــته باشــند. پرســتار بایــد تجربــه اي را کــه 
در زمینــه خانــواده کســب کــرده اســت بــه تیــم درمانگــر بیمــار گــزارش کنــد کــه ریاســت آن را پزشــک 
معالــج برعهــده دارد. والدینــي کــه بــه مشــکاتي در مقابلــه کــردن بــا ایــن موضــوع برخــورد مي کننــد و از 
طریــق حمایــت پزشــکان و پرســتاران، نمي توانــد بــر ایــن مشــکات غلبــه کننــد،  مي تواننــد بــه پزشــک 
روانشــناس مراجعــه کننــد کــه وي نیــز بایــد عضــوي از تیــم پزشــکي درمانگــر باشــد. امــکان دارد کــه 
پزشــک روانشــناس ترجیــح دهــد کــه خانــواده را ببینــد یــا  مشــاوره هایي را دربــاره چگونگــي ادامــه دادن 
کار بــه پرســتار ارائــه کنــد. همچنیــن ارجــاع خانواده هــا بــه انجمن هــاي محلــی بیمــاران بــه منظــور جلــب 
حمایــت بســیار مفیــد اســت. همزمــان بــا بالارفتــن ســن کــودک، رابطــه پرســتار بــا والدیــن، کمتــر و بــا 

بیمــار نوجــوان یــا بزرگســال،  بیشــتر خواهــد بــود.
ــان شــروع  ــوزش درســت درم ــن آم ــن پرســتار و والدی ــر اعتمــاد بی ــي ب ــراری رابطــه ي مبتن ــس از برق پ
می شــود،  والدیــن بایــد یــاد بگیرنــد کــه چگونــه از دسفروکســامین بــه طــرز مناســب و مطمئنــي نگهــداری 
نماینــد و نیــز طریقــه اســتفاده، حــل و تجویــز درســت دارو را آمــوزش ببیننــد. دسفروکســامین در حالــت 
خشــک بایــد در درجــه حــرارت اتــاق نگهــداري گــردد، یــا اگــر در آب حــل شــده باشــد،  بایــد در دمــاي 4 
درجــه ســانتیگراد قــرار گیــرد. محلــول صحیــح بــراي تجویــز، 10 درصــد اســت. یعنــي ایــن کــه ویــال 500 
میلی گرمــي در 5 میلي لیتــر آب اســتریل حــل  شــود. ســوزن شــماره 21 از طریــق کاهــک پاســتیکي 
ســر ویــال کــه قبــا توســط الــکل ضدعفونــي شــده اســت، آب را وارد ویــال دارو می کنــد. ایــن پــودر پــس 
از مدتــي تــکان دادن ویــال در آب حــل خواهــد شــد. در برخــي از کشــورهاي داراي مراقبــت پیشــرفته از 

تالاســمي، ایــن محلــول امــکان دارد توســط بیمارســتان تحــت شــرایط اســتریل تهیــه گــردد.
انــواع ســوزن هاي تزریــق زیرپوســتي کــه بــراي تجویــز ایــن دارو بــه بیمــار بــه کار مي رونــد بایــد به خوبــي 

ــان داده شوند. نش
سوزن پروانه اي سوزن پونزي 
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امــکان دارد کــه بیمــاران، انــواع مختلفــي از ســوزن را بیازماینــد تــا بفهمنــد کــه کــدام یکــي از آن هــا 
بهتــر بــا روش زندگیشــان تناســب دارد. بســیاري از آنــان،  ســوزن پروانــه اي را ترجیــح مي دهنــد کــه 
در زاویــه حــدودا 45 درجــه  اي بــه ســطح پوســت وارد مي گــردد. بیمــاران دیگــر، ســوزن هاي پونــزي 
ــود را  ــوار خاصــي فیکــس می ش ــا ن ــوند و ب ــودي در پوســت وارد مي ش ــور عم ــه ط ــه ب کوچــک را ک

ــد. ــح مي دهن ترجی

اطاعات عمومي و بهداشت 
مســائل مربــوط بــه تمیــزی و بهداشــت نقــش مهمــي در تجویــز مطمئــن دسفروکســامین دارد. والدیــن 
ــی کــردن آن هــا  ــز شســتن دســت و پوســت و ضدعفون ــه اهمیــت تمی ــي را در زمین ــد آموزش های بای
ــد از شــرایط زندگــی و منــزل بیمــار آگاهــي داشــته  ــان پزشــکي بای ــن، کارکن ــر ای ــد. عــاوه ب ببینن
ــه فراموشــي ســپرده  باشــند. گاهــی تمیــزي، ضدعفونــی و بهداشــت شــخص در منــزل امــکان دارد ب
ــوارض  ــه ع ــوب باشــد و در نتیجــه عامــل خطــری جــدی در احتمــال ب ــر از حــد مطل ــا کمت شــود ی
ــددکار  ــط م ــه اول، توس ــزل در وهل ــرورت، من ــورت ض ــوند. در ص ــت ش ــه عفون ــا ب ــه ابت ــط ب مرتب

ــازرس بهداشــت مــورد بررســی قــرار گیــرد. ــا ب اجتماعــي ی
پرستار باید محل هاي خاص جهت تزریق هاي زیرپوستي را مشخص نماید »به تصویر مراجعه کنید« و 
ضرورت گردش نوبتي بین محل هاي خاص را مورد تاکید قرار دهد. پرستار مي تواند همچنین کاربرد 

ماده بي حس کننده موضعي، همچون کرم EMLA در محل تزریق را نشان دهد که موجب کاهش درد 
مرتبط با تجویز دسفروکسامین خواهدگردید. 

ــر،  ــا کوچکت ــي عموم ــاي بالون ــي. پمپه ــي و بالون ــد: مکانیک ــود دارن ــق دارو وج ــپ تزری ــوع از پم دو ن

جابجائي
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ــواع  ــد. ان ــا شــرایط بیمــاران دارن ســبکتر و داراي ســروصداي کمتــری هســتند و تناســب بیشــتري ب
گوناگــون پمــپ تزریقــی بایــد نشــان داده شــوند و بیمــار »یــا خانــواده در صورتــي کــه بیمــار کــودک  
باشــد و نتوانــد تصمیم گیــری کنــد« بایــد پمپــي را انتخــاب کنــد کــه از همــه بهتــر اســت و بــا شــرایط 
ــرل  ــت کنت ــود و اهمی ــان داده ش ــي نش ــور واضح ــه ط ــد ب ــپ بای ــتفاده از پم ــب دارد. اس وي تناس
ــه  ــکان دارد ک ــادي داده شــود، ام ــا ســرعت زی ــر دارو ب ــرد. اگ ــرار گی ــد خاصــي ق ــورد تاکی ــان،  م زم

ــد.  ــر روي دهن ــي دیگ ــا واکنش های ــي ی ــاي موضع واکنش ه

پمپهاي بالوني پمپ هاي مکانیکي 

میزان تجویز 
ــرم /  ــا 60 میلي گ ــالان 30 ت ــراي بزرگس ــامین ب ــز دسفروکس ــزان تجوی ــط می متوس
ــدن  ــا 40 میلي گــرم / کیلوگــرم از وزن ب ــراي کــودکان 20 ت ــدن و ب کیلوگــرم از وزن ب

اســت. 

دوز دقیق براي هر بیمار بر اساس سن، بار آهن بدن و شرایط بالیني است. 
دادن ویتامیــن C بــا هــر بــار تزریــق دارو موجــب افزایــش تاثیــر درمــان آهن زدایــي از طریــق افزایــش 

ــود.  ــلول ها مي ش ــن از س ــتخراج آه اس
از آنجایــی کــه ویتامیــن C  مي توانــد روي قلــب تاثیــر گــذارد بنابرایــن بایــد بــه بیمــاران فقــط در روز 

تزریــق دارو و بــا دوز محــدود 3-2 میلــي گــرم در روز داده شــود. 
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)DFO( دیگر روش هاي تجویز دسفروکسامین
تزریق وریدی 24 ساعته دارو:

ــن روش  ــت. ای ــده در رگ اس ــذاري ش ــر جایگ ــق رگ و کاتت ــز DFO از طری ــامل تجوی ــن روش ش ای
ممکــن اســت نجــات بخــش جــان بســیاري از بیمــاران را کــه از افزایــش شــدید بــار آهــن و مشــکات 

ــد.  ــد، باش ــج مي برن ــي رن قلب
اگرچــه ایــن روش بایــد در شــرایطی اتخــاذ شــود کــه بیمــاران بــه حمایت  هــاي جراحــي در 
ــن  ــت. ای ــاک اس ــوز خطرن ــت و ترومب ــر عفون ــن روش از نظ ــه ای ــد چرا ک ــي دارن ــتان دسترس بیمارس
روش امــروزه بــه نــدرت اســتفاده مي شــود و تنهــا در بیمــاران بــا افزایــش شــدید بارآهــن بــه همــراه 
مشــکات قلبــي و یــا خانم هایــی کــه بــار آهــن بــالا دارنــد و قصــد بــارداری دارنــد و قــادر بــه دریافــت 
رژیم هــای ترکیبــی دارویــي آهــن زدا نیســتند کاربــرد دارد. )بــراي مثــال درمــان ترکیبــی دفریپــرون 

)DEP/DFOX  و دسفروکســامین
بیمــاران بــا کاتتــر احتیــاج بــه مصــرف داروهــاي خاصــي کــه آنتي کواگــولان نامیــده مي شــود دارنــد تــا از 
ترومبــوز و لختــه خــون جلوگیــري شــود. نیــاز اســت که پوســت اطــراف کاتتــر را تمیــز نــگاه دارنــد از عفونت 

پیشــگیري شــوند. لازم اســت تــا در صــورت قرمــزي و یــا تــورم پوســت بــه پزشــک فــورا مراجعــه کننــد. 
ایــن از وظایــف پرســتار اســت کــه بــه بیمــار خــود دربــاره تمیــز نــگاه داشــتن پوســت جهت پیشــگیري 
از عفونــت و خطــر سپتی ســمي آمــوزش دهنــد بــه عــاوه پرســتار، پزشــک را در پیــدا کــردن محــل 

ورود و تعویــض کاتتــر یــاري مي نمایــد. 

مصرف  وریدي 8-12 ساعته:
ایــن روش بــراي بیمارانــي کــه امــکان تزریــق زیرجلــدي ندارنــد کاربــرد دارد. اگرچــه بــه میــزان تاثیــر 
تجویــز وریــدی 24 ســاعته نیســت و نبایــد جایگزیــن آن درمــوارد نیــاز بــه درمــان فشــرده آهــن زدا 
شــود. به عــاوه بایــد در ایــن روش بــا احتیــاط عمــل کــرد چــرا کــه ممکــن اســت باعــث آســیب بــه 

عروقــي شــود کــه بــراي تزریــق خــون مهــم اســت. 
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دیگر عوارض مربوط به تجویز دوز بالای دسفروکسامین شامل موارد زیر است:
اختــلالات شــنوایي: ناشــنوائي در فرکانــس بــالا در صــورت مصــرف دارو بــا دوز بــالا بــه خصوص 
ــد در  ــد ممکــن اســت اتفــاق  افتــد. شــنوایي بای ــار آهــن دارن ــی کــه افزایــش شــدید ب در بیماران

بیمارانــي کــه دسفروکســامین دریافــت مي کنــد ســالانه بررســي  شــود. 
اختــلالات بینایــي: کــه بــا دوز بــالاي دسفروکســامین و دیابــت در ارتبــاط اســت. کــه شــامل 

کاهــش دقــت دیــد، اختــال در دیــد رنــگ و شــب کــوری اســت.

)DFO( عوارض همراه با  دسفروکسامین
یرســینا انتروکولیتیــکا عفونــت شــدیدي اســت کــه اغلــب در بیمارانــي کــه دسفروکســامین مصــرف 
ــهال و  ــکمي و اس ــا درد ش ــراه ب ــب هم ــار ت ــار دچ ــه بیم ــي ک ــد در صورت ــاق مي افت ــد اتف مي کنن
اســتفراغ باشــد بایــد بــه ایــن بیمــاري مشــکوک شــد. درد مفاصــل و راش هــاي پوســتي نیــز ممکــن 
ــتباه  ــا آپاندیســیت اش ــن اســت ب ــت ممک ــن حال ــود. ای ــود و منجــر سپتی ســمی ش ــاد ش اســت ایج
شــود. چنانچــه بیمــار درحــال مصــرف دسفروکســامین باشــد، بایــد دارو فــورا متوقــف شــده و درمــان 
ــخیص  ــرای تش ــینیا(. ب ــخیص یرس ــد تش ــل از تایی ــي قب ــود. )حت ــروع ش ــب ش ــي مناس آنتي بیوتیک
عفونــت بایــد کشــت  مدفــوع و خــون انجــام داد و آنتي بادي هــاي اختصاصــي را مي تــوان در آزمایــش 

خــون یافــت کــرد. 

واکنش هــاي موضعــي محــل تزریــق مرتبــط بــا دسفروکســامین شــامل قرمــزي، درد، خــارش، 
تــورم و ناراحتي هــاي عمومــي مي باشــد. بــراي کاهــش ایــن عــوارض در بیمــاران بایــد مــوراد زیــر 

ــود: رعایت ش
ــش  ــور کاه ــه منظ ــي، ب ــاب اصل ــروق و اعص ــي ع ــوزن در نزدیک ــردن س ــري از وارد ک جلوگی

ــزي  ــا خونری ــه و ی ــزان صدم می
تغییر محل تزریق دارو به دفعات و استفاده از دیگر قسمت هاي بدن 

 Emla دردهــاي موضعــي را مي تــوان بــا اســتفاده از بي حــس کننده هــاي موضعــي ماننــد کــرم
داد کاهش  

تورم را مي توان با استفاده از کمپرس گرم در محل تزریق استفاده کرد. 
ــاوه   ــه ع ــک ب ــي بیوتی ــا آنت ــن ی ــرم هپاری ــتفاده از ک ــارش، درد اس ــورم،  خ ــزي، ت ــراي قرم ب

ــت.  ــه اس ــل توصی ــزون قاب ــاوی کورتی ــای ح کرم ه
میــزان ســرعت تزریــق  بایــد کنتــرل شــود، چراکــه تــورم مي تــوان در تجویــز ســریع 

دسفروکســامین ایجــاد  شــود 
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اختــلال رشــد و تغییــرات اســکلتی: نیــز ممکــن اســت در اثــر دوز بــالای دسفروکســامین, و 
mg/ 20 ــا دوز پاییــن دیابــت ایجــاد شــود از ایــن جهــت توصیــه مي شــود کــه بــراي کــودکان ب

  40  mg/kg/dl ــالاي ــه ب ــدار را ب ــده مق ــل نش ــد کام ــه رش ــي ک ــا زمان ــوده و ت ــروع نم kg/dl ش

ــل  ــه دلی ــاران تالاســمي ب ــازو در بعضــي بیم ــی ب ــا کوتاه ــه و ی ــی تن ــانیم. مشــخصه  کوتاه نرس
تاثیــر دسفروکســامین بــر صفحــات رشــد اســتخواني )metaphysic( اســت کــه منجــر بــه کوتاهــی 

ــود. ــتخوان مي  ش اس

بــه طــور خلاصــه، بررســی های  بالینــي و آزمایشــگاهي، بــه عــلاوه  کنترل هــای دوره ای 
بیوشــیمیایی و هماتولوژیکــي بایــد بــراي تمامــي بیمارانــي کــه دسفروکســامین اســتفاده 
مي کننــد انجــام  شــود )مطابــق دســتورالعمل TIF( ایــن شــامل کنتــرل ســطح  فریتیــن 
ــالانه( و  ــل س ــنجی )حداق ــي س ــنجی و بینای ــنوایي س ــی های ش ــاه( بررس ــر3-6 م )ه

کنتــرل هــر 6  مــاه رشــد و تغییــرات اســکلتي اســت.

دفریپرون:
دفریپــرون کــه بــا نــام L1 شــناخته مي شــود نوعــي داروی آهــن زدا اســت کــه بــراي برداشــت اضافــه 
ــورت  ــه ص ــه ب ــت ک ــن اس ــن دارو ای ــم ای ــي مه ــه خیل ــک جنب ــود. ی ــتفاده مي ش ــدن اس ــن ب بارآه
خوراکــي مصــرف مي شــود. ایــن امــر باعــث مي شــود کــه بیمــاران بتواننــد درمــان را در طولانــي مــدت 

ادامــه دهنــد. گرچــه حمایــت، درک، هوشــیاري پرســتار بســیار لازم اســت. 

استفاده از دفریپرون: 
بــراي بیمــار بــا دوز mg/kg/day 75 تجویــز مي شــود. ماننــد دسفروکســامین دارو نیمــه عمــر کوتاهــي 
دارد )ســاعت 4-3( بنابرایــن بــه صــورت 3 بــار در روز توصیــه مي گــردد ایــن دارو بــه عنــوان درمــان 
ــی  ــان  آهن زدای ــا در درم ــاران اســتفاده مي شــود ام ــراي بیم ــی در بســیاري از کشــورها ب ــک داروی ت
ــا دسفروکســــامین اســتفاده مي شــود.) درمــان  ــالا در ترکیــب ب ــار آهــن ب ــا ب ســنگین در بیمــاران ب

) Combination Therapyترکیبــی

در اواخــر دهــه 1990 متخصصیــن شــروع بــه اســتفاده از دسفروکســامین در ترکیــب بــا L1 بــه عنــوان 
درمــان آهن زدایــی ســنگین بــراي افزایــش دفــع آهــن از بــدن کردنــد. تحقیقــات حاکــي از آن اســت 
کــه هــر دارویــي آهــن را از قســمت خــاص از بــدن پــاک مي کنــد. درمــان ترکیبــی در بالغیــن بیمــار 
بــا بــار آهــن بــالا  بــه خصــوص رســوب آهــن در قلــب بســیار مفیــد اســت. تاثیــرات درمــان ترکیبــي 
)T2* method(در بیمــاران بــا بــار آهــن بــالا از طریــقMRI                                 , نشــان داده شــده اســت کــه برکاهــش 
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مقدار بار آهن در قلب تاثیر مي گذارد. 

ایــن تکنولــوژي، ایــن امــکان را بــه مــا مي دهــد کــه بیمــاران را بــه طــور دقیــق و صحیــح بــراي تعییــن 
بارآهــن موجــود در قلــب بررســی کنیــم. قبــل از اینکــه بــار آهــن بــالا بــر عملکــرد قلــب تاثیرگــذارد 
روش درمانــی ارزیابــي نماییــم. بــه عــاوه شــواهدي وجــود دارد کــه حتــي در صــورت کاهــش عملکــرد 
قلــب )قــدرت پمپــاژ قلــب( مي تــوان بــا درمــان ترکیبــي آنــرا اصــاح نمــود و عملکــرد قلــب بــه حالــت 

طبیعــي خــود بازگرداند. 

برخــاف مشــکات اجرایــی در درمــان ترکیبــي، کاهــش معنــي دار میــزان فریتیــن و پاکســازي بــدن 
از آهــن باعــث شــده کــه ایــن روش درمــان بــراي بســیاري از بیمــاران قابــل قبــول بــوده باشــد. بــراي 
ــه  ــا ادام ــه ب ــور ک ــردد همان ط ــز مي گ ــان تجوی ــورت همزم ــه ص ــه، دو دارو ب ــن نتیج ــن بهتری گرفت
ــر  ــج کمت ــت بتدری ــن اس ــامین ممک ــق دسفروکس ــد، تزری ــش مي یاب ــن کاه ــار آه ــج ب ــان بتدری درم
شــود و مصــرف داروی تزریقــی مطابــق نظــر متخصــص و مطابــق نیــاز و ســوابق بیمــار تعدیــل شــود. 
ــه  ــي دسفروکســامین DFO و L1 ب ــرای مصــرف ترکیب ــی ب ــچ دســتورالعمل مصوب در حــال حاضــر هی

ــا ترکیبــي و عــوارض جانبــي آن در دســترس نیســت.  ــان و ی صــورت همزم

عوارض جانبي دفریپرون: 
ــه  ــه ب ــت ک ــفید( اس ــاي س ــی از گلبول ه ــا )نوع ــزان نوتروفیل ه ــش می ــه L1 کاه ــن عارض جدي تری
ــه  ــد ک ــن برون ــي از بی ــه کل ــا ب ــوارد شــدید، ممکــن اســت نوتروفیل ه ــد. در م ــي مي گوین آن نوتروپن
ــل  ــاع در مقاب ــه دف ــود گلبول هــاي ســفید کــه وظیف ــد. نب ــت را آگرانولوســیتوزیس مي گوین ــن حال ای

ــد.  ــرار مي ده ــي ق ــاي خطرناک ــر عفونت ه ــار را در خط ــد بیم ــا را دارن عفونت ه

ایــن عــوارض جانبــي بــه نــدرت اتفــاق مي افتــد. )نوتروپنــي در 4-1درصــد و آگــرا نولوســیتوزیس در 
0/5 – 1/5 درصــد( بــا ایــن وجــود،  ضــروري اســت کــه هــر بیمــاري کــه دفریپــرون اســتفاده مي کنــد، 
ــا در صــورت  ــه( ت ــب آن هــر 2 هفت ــه داشــته باشــد. )متعاق ــي را هــر هفت شــمارش ســلول های خون
کاهــش در گلبول هــای ســفید تشــخیص داده شــود. در ایــن حالــت مصــرف دارو بایــد متوقــف شــود. 
ــروز  ــه ب ــت اطاعــات کامــل داشــته باشــد و بیمــاران را نســبت ب ــن حال ــه ای ــد نســبت ب پرســتار بای
عفونــت همزمــان بــا مصــرف دارو آگاه ســازد و بخواهــد کــه عائــم ماننــد تــب، ســرفه و یــا آبریــزش 

ــرد.  ــا شــمارش گلبول هــا و بررســي توســط پزشــک صــورت پذی بینــي را گــزارش دهــد ت

ــورم در مفاصــل داشــته باشــند  ــا ت ــد ممکــن اســت درد و ی ــي کــه داروي L1 اســتفاده مي کن بیماران
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کــه معمــولا در زانــو، مــچ، آرنــج و لگــن و کمــر دیــده مي شــود. گاهــي اوقــات درد زانــو بســیار شــدید 
اســت کــه دارو بایــد متوقــف شــود. دیگــر عــوارض و شــکایات شــامل

مشکات گوارشی مانند حالت تهوع، گیجي، استفراغ، اسهال و درد شکمي است. 
ــورت  ــود. در ص ــتفاده ش ــول اس ــیمیایي معم ــات بیوش ــد در آزمایش ــزان روي بای ــود روي: می کمب

ــز شــود.  ــد تجوی ــود، مکمــل روي بای کمب
ــتفاده  ــرون اس ــه دفریپ ــي ک ــراي بیماران ــگاهي ب ــت های آزمایش ــه، تس ــور خلاص ــه ط ب
مي کننــد. بــه عــلاوه کنترل هــای دوره ای بیوشــیمیایی و هماتولوژیکــی )مطابــق 

ــت: ــر اس ــوارد زی ــامل م ــتورالعمل TIF( ش دس
میزان فریتین )هر 3 – 6 ماه(

شمارش کامل خون )هر هفته و یا حداقل هر دو هفته(
آزمایشات بیوشیمیایی براي عملکرد کار کبد )هر 3 ماه(

بررسی سطح روی سرم )هر3 ماه(

تعــداد ایــن آزمایشــات ممکــن اســت مطابــق بــا پروتــکل درمانــي بیمارســتان یــا مرکــز درمانــی تغییــر 
 . کند

دفرازیروکس )اکس جید(
دفرازیروکــس جدیدتریــن داروي آهــن زدای خوراکــي اســت. بســیاری از بیمــاران مشــتاق آمــدن ایــن 
دارو بــه بــازار بودنــد بــا امیــد بــه درمــان بــا کیفیــت بهتــر در کســانی تحمــل داروی تزریقــی نداشــتند، 
ــده اســت.  ــه ش ــي )FDA,EMA( توصی ــي و آمریکائ ــازمان اروپای ــن دارو توســط دو س ــي. ای مراقبت های
ــالاي 6 ســال  ــراي ب ــق FDA ب ــالاي 2 ســال و مطاب ــراي کــودکان ب ــق EMA ب مصــرف ایــن دارو مطاب

توصیــه شــده اســت . 

ــه مــدت  ــي دارد )12-18 ســاعت( و ب ــن اســت کــه نیمــه عمــر طولان ــت مهــم دفرازیروکــس ای مزی
ــار در روز دارد.  ــک ب ــرف ی ــد و مص ــي مي مان ــدن باق ــي در ب طولان

ماننــد دیگــر داروهــا، پرســتار بایــد نحــوه اســتفاده از دفرازیروکــس را پــس از تجویــز پزشــک بــراي او 
شــرح دهــد. 

ــه  ــاص( و ب ــاعت خ ــک س ــر ی ــروز س ــخص ) ه ــان مش ــک زم ــه و در ی ــد روزان ــس بای دفرازیروک
ــود.  ــتا مصــرف ش صــورت ناش

پس از مصرف دارو بیمار باید تا 30 دقیقه صبر کرده و سپس غذایی را بخورد. 
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ــا  ــیب و ی ــد در آب س ــی توان ــود ،دارو م ــل ش ــم زده و ح ــا ه ــوان آب کام ــد در لی ــا بای قرص ه
ــم حــل شــده و خــورده شــود . درصــورت مصــرف داروی   ــاي جوشــان( ه ــه در آب ه ــال )ن پرتق
کمتــر از mg/day 1000  دارو در نیمــه فنجــان آب حــل شــود. ایــن قــرص  هــا را نبایــد جویــد،  

ــورت داد.  ــا درســته ق شکســت و ی
پــس از نوشــیدن محلــول دارویــی کمــي آب اضافــه در ظــرف خالــی ریختــه و هــم زده و خــورده 

شــود تــا از مصــرف تمــام دارو اطمینــان حاصــل شــود. 
در صورت فراموش کردن باید بافاصله دارو استفاده شود. 

مي توان قرص ها را در دماي اتاق نگاه داشت اما باید دور از گرمای شدید باشد. 
ــروع  ــدن وي مصــرف شــود. دوز ش ــا نیــاز بیمــار و بارآهــن ب ــق ب ــد مطاب مصــرف دفرازیروکــس بای
mg/day 20 اســت. بــا ایــن وجــود پزشــک مطابــق بــا میــزان بارآهــن و شــرایط بالینــي بیمــار دوز 

ــاند.  ــه mg/kg/day 30-40 برس ــن دارو را ب ای

عوارض جانبي دفرازیروکس:
عــوارض گوارشــی ماننــد حالــت تهــوع، اســتفراغ، اســهال، درد شــکمي، یبوســت و ســوءجذب اســت 

یع(  )شا
واکنش هاي پوستي مانند راش )شایع اما همیشه شدید نیست(

افزایــش کراتینیــن خــون )شــایع( البتــه در اغلــب مــوارد افزایــش آن در حــدی نیســت کــه اهمیــت 
بالینــي داشــته باشــد، بــا ایــن وجــود بیمــاران بــا مشــکل عملکــرد کلیــه، ممکــن اســت قــادر بــه 

مصــرف دارو نباشــد. 
اختالات شنوایي و بینایي ) نادر(. اما بهتر است سالیانه چک شود. 

نتیجه گیری: 
ــن  ــه ای ــان آهــن زدا ب ــوع درم ــودن ســه ن در دســترس ب
ــاز  ــق نی ــد مطاب ــان تالاســمي مي توان ــه درم معناســت ک
بیمــار تامیــن شــود. ایــن امــر، پیشــرفت پزشــکي مهمــي 
ــه افزایــش طــول عمــر بیمــاران )در  اســت کــه منجــر ب
مناطقــي اســت کــه ایــن گزینه هــاي درمانــي در دســترس 
بیمــاران باشــند( مــی شــود. منحنــی بقــا حاکــي از بهبــود 
چشــمگیر در طــول عمــر بیمــاران تالاســمي اســت کــه 
در دورانــي متولــد شــده اند کــه کیفیــت درمان هــای 
پزشــکي و ســایر مراقبت هــا بخوبــی وجــود داشــته اســت. 
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در حــال حاضــر دانــش و تجربــه بیشــتري از نقــش درمان هــای آهــن زدا در درمــان بتاتالاســمي مــاژور 
ــا تالاســمي اینترمدیــا  ــا ایــن وجــود،  تحقیقــات نشــان داده اســت کــه بیمــاران ب موجــود مي باشــد. ب
ــه داروهــاي آهــن زدا احتیــاج پیــدا کننــد حتــي اگــر تزریــق  و  ســیکل ســل ممکــن اســت بعدهــا ب
خــون کمــی داشــته و یــا اصــا تزریــق خــون نداشــته باشــند کــه ایــن مي توانــد ناشــي از بــار آهــن 
بــه دلیــل پــرکاری مغــز اســتخوان و افزایــش جــذب آهــن از دســتگاه گــوارش در مــدت زمــان طولانــي 
باشــد. درک بهتــر پاتوفیزیولــوژي و شــناخت عــوارض تالاســمي اینترمدیــا در چنــد ســال اخیــر باعــث 
شــده کــه یــک ســری کرایتریا هایــی بــرای توصیــه بــه تزریــق خــون منظــم در ایــن بیمــاران قــرار داده 
شــود کــه در صــورت انجــام طبیعتــا احتیــاج بــه پایــش بارآهــن بــه طــور دقیــق و متعاقــب آن شــروع 

ــي اســت. ــان آهن زدای اســتفاده از درم

ــق  ــات( طب ــوع آزمایش ــداد و ن ــي را ) تع ــا و ارزیاب ــات، پایش ه ــی، آزمایش ــم تخصص ــز و تی ــر مرک ه
قواعــد خــاص خــود انجــام مي دهــد، بــا ایــن وجــود بعضــي نــکات کلــي مطابــق دســتورالعمل TIF در 

ادامــه آمــده اســت:

1- آزمایشات عمومي:
)CBC )Complete Blood Count: بررســي کامــل خــون کــه بــه طــور معمــول هــر 1-3 مــاه و یــا 

ــه  ــي ک ــن آزمایشــات در بیماران ــه(. ای ــر 2 هفت ــل ه ــي انجــام مي شــود )حداق ــه صــورت هفتگ ب
ــود.  ــام مي ش ــد انج ــت مي کنن ــرون دریاف دفریپ

آزمایشــات بیوشــیمیایی شــامل آزمایشــات عملکــرد کبــد )Y-GT, AST, ALT( و آزمایشــات عملکــرد 
ــي کــه دفرازیروکــس  کلیه هــا شــامل )اوره، کراتینیــن، کراتینیــن کلیرانــس( مي باشــد. در بیماران

دریافــت مي کننــد ممکــن اســت نیــاز بــه کنتــرل ســطح کراتینیــن بــه صــورت ماهانــه باشــد

آزمایشات سرولوژي ویروسي )HCV, HIV,HBV( هر 6-12 ماه

فصل 7
ارزیابي بالیني و آزمایشگاهي و پایش بیمار تالاسمي
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ــي  ــا یافته هــاي ســرولوژیکي و درمــان داروی ــق ب ــروس )PCR( مطاب ــا  DNA وی آزمایشــات RNA ی
ــه HBV و HIV و HCV اســت، مــورد نیــاز مي باشــد.  ــوده ب ضدویروســي در مــواردي کــه بیمــار آل

2–  ارزیابي بار آهن اضافي و پایش قلب و کبد:

شرایط بیمار S.Ferritin Myocardial 

T2*MRI

 ,Ferriscan

اندازه گیري میزان 
LIC   آهن کبد

کبد

بتا تالاسمي ماژور 
و یا سایرکم خوني 

های وابسته به 
تزریق  خون

هر 3 ماه یکبار از 8 سالگي 
 اگرنتیجه 

 ms20 بیش از
باشد: هر دو سال
 20-10 ms اگر
باشد  :هر سال

 ms اگر کمتر از
10 و یا EF کاهش 
داشته باشد : هر 

6 ماه

از 8 سالگی به بعد 
صورت سالیانه

تنها درصورتی 
انجام می شود 
که اندیکاسیون 
یا الزام به بافت 
شناسی و یا  
لاپاراتومی ) باز 
شدن شکم ( باشد

تالاسمي 
 NTDT اینترمدیا
و یا آنمي هاي با 

بار آهن بالا

هر 6 ماه یکبار 
میزان فریتین 

هدف مساوی یا 
کمتر از 800. 

بوده که در واقع 
معادل LIC مساوی 

یا  کمتر از 
5mg/g dw است

هر 5 سال یکبار 
بعداز 10 سالگي 
اما چنانچه بار 
آهن دیده شد 
بررسی آن را 
افزایش دهید

از 10 سالگي  به 
بعد بر حسب  
 / LIC میزان
شرایط بالینی

تنها درصورتی 
انجام می شود 
که اندیکاسیون 
یا الزام به بافت 
شناسی و یا  
لاپاراتومی )باز 
شدن شکم( باشد

T2*MRI
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هر مرکزي پروتکل ها را بر اساس منابع، تجهیزات و نیاز هاي  خود تنظیم مي نماید. 

فریتین: 
بــر طبــق یافته هــا میــزان فریتیــن کمتــر از 2500 میکروگــرم بــر لیتــر ریســک بــروز عــوارض قلبــی 
کــم اســت امــا ســطح مــورد هــدف میــزان فریتیــن 1000 میکروگــرم بــر لیتــر یــا کمتــر اســت کــه 

ــد. ــه می باش ــورد توصی م

بعضــي از عوامــل از قبیــل التهــاب، وضعیــت ویتامیــن C بــدن و بــروز هپاتیــت مي توانــد روي ســطح 
ــه فریتیــن بخصــوص در  ــا دقــت تفســیر شــوند. تغییــرات روزان ــد ب ــج بای فریتیــن تاثیــر بگــذارد نتای

ــدن دانســت.  ــی ب ــوان ناشــي از تغییــرات تــب و وضعیــت التهاب ــار آهــن را مي ت ــالای ب ــر ب مقادی
ــق خــون و  ــت تزری ــد از20-10 نوب ــي بع ــان آهن زدای ــاژور، شــروع درم ــه تالاســمي م ــان ب در مبتای
یــا وقتــي میــزان فریتیــن ســرم بالاتــر از μg/L 1000  قرارگیــرد، مي باشــد. میــزان فریتیــن بــه طــور 

ایــده آل بایــد حداقــل هــر 3 مــاه کنتــرل شــود )در بتــا تالاســمي مــاژور(

تحقیقــات علمــي در حــال انجــام  تــا بتواننــد مارکرهــای آزمایشــگاهی ماننــد آهــن ناپایــدار پاســما را 
شناســایي کننــد کــه بتوانــد در ترکیــب بــا میــزان فریتیــن ســرم جهــت پیــش بینــي بــار آهــن بــدن از 
آن اســتفاده کننــد. نکاتــي در رابطــه بــا مزایــا و مضــرات ایــن تســت در جــدول ذیــل ذکــر شــده اســت. 

اندازه گیري و تفسیر فریتین سرم

مزايا

سهولت در سنجش 

گران نیست 

تكرار اندازه گیري ها براي پايش درمان آهن زدايي 

كاربرد دارد. 

همبستگي مثبت با  مرگ و میر ناشی از بار آهن 

اشكالات

اندازه گيري غيرمستقيم بارآهن 

نوسان داشتن در صورت وجود التهاب در بدن ، 

عملكرد غيرطبيعي كبد و اختلالات متابوليك

اندازه گيري هاي متوالي احتياج است. 
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آستانه ها و محدوده هاي آهن کبد در ازدیاد بار آهن ناشی از انتقال خون 

 LIC از طریق MRI ارزیابي

:)LIC( میزان تجمع آهن در کبد
ــا نمونه گیــري از کبــد و MRI انجــام مي شــود. اهمیــت بالینــی ایــن شــاخص  ایــن شــاخص معمــولا ب
کــه توســط روش MRI در طــول ســالیان طولانــي مطالعــات و مشــاهدات ســنجیده شــده، بــه همــراه 

نــکات مثبــت و منفــي اســتفاده از آن در جــدول زیــر آمــده اســت. 

LIC محدوده

نقاط قوت 

ارزيابي ميزان آهن در كبد 

بالقوه بطور گسترده در دسترس 

است 

وضعيت پاتولوژيكي كبد و قلب را 

مي توان ارزيابي كرد. 

ارتباط باليني 

ميزان طبيعي در جمعيت سالم 

محدوده توصيه شده LIC دردرمان آهن زدایی در بيماران با تزریق 

خون منظم

افزایش خطر عوارض بار آهن

افزایــش زیــاد خطــر بيماري هــاي قلبــي عروقــي و مــرگ زودرس در 

بيمــاران بــا تزریــق خــون كــه بارآهــن زیــاد دارنــد.

نقاط ضعف

 LIC اندازه گيري غيرمستقيم

احتياج به MRI با روش تصويربرداري اختصاصي 

  0/7 - 1/8 mg Fe/g dw

  3/2 - 7/0 mg Fe/g dw

 7/0 - 15/0 mg Fe/g dw

 >15/0 mg Fe/g dw
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ــي محــدود  ــد خیل ــن کب ــار آه ــري ب ــت اندازه گی ــد جه ــرداري از کب ــتفاده از روش نمونه ب ــروزه اس ام
شــده اســت. نقــاط ضعــف ایــن روش هــا همــان طــور کــه در جــدول زیــر خواهــد آمــد بــر مزایــاي آن 

ســنگیني مي کنــد کــه تنهــا مزیــت آن تمرکــز بهتــر بــر بافــت شناســي کبــد اســت.

آهن قلب:
ــا  ــی ثانیــه ) ms ( ب ــري  برحســب میل ــه صــورت موث ــه ســرعت و ب ــوان ب میــزان آهــن قلــب را مي ت
اســتفاده از روش گرادیانــت اکــو MRI  کــه بــه                     معــروف اســت و روش اســتاندارد شــده ای 

اســت، بــه دســت آورد. 

ارزیابي میزان آهن با نمونه برداري از کبد

ارزیابي آهن قلب با

نكات مثبت:

ميزان هاي استاندارد معتبر 

اندازه گيري مستقيم كه به طور كلي 

اطلاعات قابل اطميناني را فراهم مي كند. 

توانايي ارزيابي بافت شناسي و پاتولوژی كبد 

را مي دهد. 

توانايي اندازه گيري آهن عير هم ذخيره شده 

در كبد را هم می دهد 

نقاط ضعف:

روش تهاجمی است همراه با درد وخطر خونریزی و عفونت  

نیاز به پزشک مجرب و تکنیک ها استاندارد آزمایشگاهی دارد

چون نمونه گرفته شده نسبت به سایز کبد کوچک است لذا 

اندازه گیری آهن نمونه گرفته شده نمی تواند نشانه مناسبی از 

انتشار آهن در کبد باشد

برخی از بیماری های کبدی باعث بروز تداخل در اندازه گیری 

مناسب می شود

T2* MRI

T2* MRI

+20 ms                                                                      طبيعي

10-20 ms                                                  افزايش بار آهن خفيف

ms 10 افزايش بار آهن شديد                                                   كمتر از
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ــوم پزشــکي مي تواننــد در  ــدن، پارامتــر مهــم دیگــري اســت کــه متخصصیــن عل ذخیــره کل آهــن ب
ــول محاســبه  ــد و فرم ــري، اســتفاده کنن ــر شــخص و نتیجه گی ــراي ه ــان ب ــري نحــوه درم تصمیم گی

آن در زیــر آمــده اســت. 

میزان کل ذخیره آهن در بدن را مي توان از LIC به روش زیر محاسبه کرد:

10.6 x LIC )mg/g dry weight(*

ایمونو پروفیاکسی: )پیشگیري با واکسن(
واکســن پنوموکــوک بایــد حداقــل 2 هفتــه قبــل از طحــال بــرداري و مجــددا 3-5 ســال بعــد زده 
شــود. در مــورد  واکسیناســیون کــودکان  کمتــر از 2 ســال؛ آنهــا  بایــد دوبــاره در ســن 2 ســالگي 
واکســینه شــوند )میــزان پاســخ در کــودکان کمتــر از 2 ســال ضعیــف اســت(. یــادآور واکســن بایــد 

5 ســال پــس از اولیــن دوز اســتفاده شــود. 
واکسن هموفیلوس انفلوآنزا باید قبل و بعد از طحال برداري زده شود. 

واکســن پلــی ســاکاریدی مننگوکــوک بایــد بــه بیمــاران تحــت طحــال بــرداري و بیمــاران طحــال 
بــرداري شــده کــه واکســن نــزده انــد ؛ ازســن 2 ســالگي ، بــرای نوجوانــان و بالغیــن زده شــود، دوز 

یــادآور بایــد 5 ســال پــس از اولیــن دوز تزریــق شــود.

واکســن هپاتیــت B بایــد جهــت فعــال ســازي ایمنــي علیــه عفونــت ویروســي هپاتیــت B تلقیــح 
شــود. بــه عــاوه بایــد بــه تمامــي بیمــاران  هموگلوبینوپاتــی طحــال بــرداري شــده و نشــده تجویــز 
ــس از روز اول  ــاه پ ــز مي شــود، دوز دوم 2 م ــد تجوی ــاه تول ــن م ــه اولی ــن دوز در فاصل شــود. اولی
و دوز ســوم، 6 مــاه پــس از دوز اول تجویــز مي شــود. دوز یــادآور واکســن بایــد 5 ســال بعــد زده 

شــود.
ــب زا  هــر  ــا کاهــش خطــر  بیماریهــای ت ــراي پیشــگیري ی ــزا، ب واکسیناســیون ویروســي آنفلوآن

ــود.  ــه مي ش ــاله توصی س

پیشگیري دارویي:
بیمارانــي کــه طحــال بــرداري انجــام داده انــد بایــد پنــي ســیلین خوراکــي دریافــت کننــد تــا خطــر 

هــر نــوع عفونــت کاهــش یابــد. 
125 میلي گرم دو بار در روز  براي کودکان کوچکتر از 2 سال 

250 میلي گرم دو بار در روز  براي کودکان بزرگتر از 2 سال
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آنتــي بیوتیــک جایگزیــن را ممکــن اســت در صــورت عــدم تحمــل بیمــار بــه پنــي ســیلین تجویــز 
کــرد )ماننــد کوتریماکســازول و یــا اریترومایســین(

آزمایشات غدد درون ریز:
عملکرد تیروئید )TSH4 ,FT4( از 12 سالگي به بعد سالانه بررسي شود. 

عملکرد گنادها که غالبا با FSH ، LH و میزان تستوسترون سنجیده مي شود. 
تست تحمل گلوکز )براي بیماران بالاي 10 سال( به صورت سالیانه تجویز مي شود. 

اگــر میــزان قنــد خــون ناشــتا )FBS( بیــش از  mg/dl 126، ســپس بایــد تســت تحمــل گلوکــز
OGTT بایــد انجــام شــود. 

آزمایش نقص هورمون رشد )اگر توسط متخصص غدد توصیه شود(
بررســی تراکــم اســتخوان )DEXA( کــه در ناحیــه طحــال و لگــن اندازه گیــري مي شــود. ســازمان 
 T-Score جهانــي بهداشــت اســتوپني را زمانــي تعریــف مي کنــد کــه تراکــم اســتخوان بــه ســطح

1-  تــا کمتــر از 2/5 - حــد طبیعــي برســد. 

اســتئوپروز را بــه حالتــي مي گوینــد کــه تراکــم اســتخوان کمتــر از 2/5-  باشــد در حالــي کــه حالــت 
طبیعــي بــالاي 1-  اســت. اگرچــه ایــن تعاریــف بــراي بیمــاران تالاســمي نیســت امــا تــا زمــان بیــان و 
طراحــي تعاریــف مناســب آنــان مي توانــد اســتفاده کــرد. از DEXA در شــرایطي کــه درد اســتخواني و 
یــا شکســتگي در اســتخوان باشــد اســتفاده مي شــود وآزمایشــات دوره ای تراکــم اســتخوان حداقــل از 

دوره رشــد تــا زمانــي کــه بــه ســن نوجوانــي برســد یابــد ســالیانه انجــام شــود. 
ســن اســتخوانی از روی درجــه تکامــل اســتخوانی از روی عکــس اســتخوان های انگشــتان و مــچ دســت 
ــر  بررســی می شــود. بررســی ســطح ویتامیــن D، کلســیم، فســفر، پاراتیروئیــد هورمــون )PTH( هــم ب

حســب نظــر دکتــر غــدد بصــورت دوره ای بررســی می شــود. 

تست قلبي عروقي:
ــه  ــکل ب ــود مش ــورت و ج ــا در ص ــود و ی ــام ش ــالیانه انج ــد س ــل بای ــي کام ــي کاردیولوژیک ارزیاب

ــد.  ــد ش ــام خواه ــتري انج ــات بیش دفع
ــر  ــود. ب ــام ش ــالیانه انج ــد س ــه بای ــش ها ک ــب و ش ــري قل ــراي اندازه گی ــینه ب ــه س ــس قفس عک

ــاز باشــد.  ــات بیشــتري نی ــه دفع ــي ممکــن اســت ب ــم بالین اســاس عائ
نوار قلب )ECG( جهت تشخیص آریتمي، عملکرد ضعیف قلب 

نــوار قلــب ECG 24 ســاعته )جهــت ثبــت ریتــم قلــب کــه ممکــن اســت در ECG اســتاندارد دیــده 
اســتاندارد دیــده نشــده باشــد( 
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اکوکاردیوگرام که نشان دهنده سایز و عملکرد قلب است. 
                 جهت اندازه گیري آهن بافت قلب. 

تست هاي شنوایي _ بینایي 
تمــام بیمــاران تالاســمي بــرای پایــش دارو و عــوارض بــار آهــن بایــد آزمایــش بینایــي را بــه صــورت 
ســالیانه از ســن 4 ســالگي انجــام دهنــد )بــه خصــوص در بیمارانــي کــه دسفروکســامین )DFO( مصــرف 

مي کننــد( ممکــن اســت نیــاز باشــد تــا دوز دارویــي آهن زدایــي اصــاح شــود. 

پایش رشد:
ــه   ــه تالاســمي، اختــال رشــد وجــود دارد. در بیمارانــي کــه تزریــق خــون ب در اغلــب افــراد مبتــا ب
خــوب و مناســبی ندارنــد، کاهــش رشــد در دوران کودکــی ممکــن اســت رخ دهــد. در بیمارانــي کــه 
ــود. در  ــد ب ــي خواه ــوغ طبیع ــا دوران بل ــد ت ــولا رش ــود معم ــام مي ش ــي انج ــه خوب ــون ب ــق خ تزری
اختــالات رشــدی اغلــب عقــب افتادگــي از جهــش رشــدی منجــر بــه عــدم دســتیابي بــه میــزان رشــد 
متناســب بــا ســن بیمارمي شــود. ایــن بیمــاران کوتــاه قد تــر خواهنــد بــود و قــد نامتناســب بــا ســن 

ــود امــا در اغلــب آن هــا کوتاهــي نیــم تنــه فوقانــی مشــاهده می شــود  خواهــد ب

پرســتار، کــه معمــولا مســئول ارزیابــي بیمــار اســت بایــد انــدازه قــد نشســته و ایســتاده بیمــار را در 
ــر اســت از قد ســنج اســتفاده شــود.  ــرد. بهت نظــر بگی

ــکل 3( و  ــود )ش ــت ش ــد ثب ــودار رش ــا روي نم ــد دقیق ــا بای ــي اندازه گیري ه ــکل 1 و 2( تمام )ش
همیشــه بایــد در ســوابق بیمــار ضبــط گــردد. نمودارهــاي خــاص نیــز وجــود دارنــد کــه بــراي میــزان 
ــا قــد 6-12  ســرعت رشــد کــودک اســت. ایــن نمودارهــا درواقــع مقایســه قــد حــال حاضــر بیمــار ب

ــد( ــکل 4 را ببینی ــد. )ش ــته  وی می باش ــاه گذش م

T2*MRI 

شکل 1

شکل 2
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شکل 3
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پایش تکامل جنسي) بلوغ جنسی(:
ــز  ــدد درون ری ــه غ ــب دچــار صدم ــد، اغل ــی دارن ــه کیفیــت خــوب درمان ــاران تالاســمي ک ــي بیم حت
مي شــوند کــه منجــر بــه اختــال در تکامــل جنســي مي شــود. ایــن عامــل ممکــن اســت کــه ســبب 
تاخیــر بلــوغ شــود کــه شــامل عــدم رشــد پســتان ها تــا ســن 13 ســالگي در دختــران و عــدم رشــد 
ــه  ــود. ممکــن اســت توقــف بلــوغ رخ دهــد کــه ب ــا ســن 14 ســالگي در پســران خواهــد ب بیضه هــا ت
معنــاي فقــدان عائــم بلــوغ بــراي 12 مــاه و کاهــش ســرعت رشــد اســت. مراحــل تکامــل دوران بلــوغ 
در نمودارهــاي بعــدي آمــده اســت کــه بــراي مقایســه و ارزیابــي بیمــار کاربــرد دارد )چــارت 4 و 5(
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فصل 8
 )SCD( نگاه کلي به کم خونی   سیکل سل

بیمــاري ســیکل ســل نوعــي اختــال اســت کــه بــه صــورت اتوزومــال مغلــوب ماننــد تالاســمی بتــا بــه 
ــه ارث مي رســد و جنــس مذکــر  ــدر و مــادر( ب ــه عبــارت دیگــر از هــر دو والدیــن )پ ارث مي رســد. ب
ــه طــور یکســان مبتــا می کنــد. SCD در اثــر جهــش در ژنــي کــه مولکــول هموگلوبیــن    ــر را ب و موث
ــر در عملکــرد  ــرات ســاختمانی در مولکــول و تغیی ــد، ایجــاد مي شــود و موجــب تغیی را تولیــد مي کن

آن مي شــود. 
تغییــر ســاختار مولکــول هموگلوبیــن در SCD شــکل گلبول هــاي قرمــز را تغییــر مي دهــد. ســلول هاي 
ــن رگ هــاي  ــد از کوچکتری ــر هســتند کــه قادرن ــرم و انعطــاف پذی ــت طبیعــي ن ــز خــون در حال قرم
خونــي بــه آســاني عبــور کننــد. در بیماري هــاي ســیکل ســل آن هــا غیرمنعطــف و چســبنده مي شــوند. 
هموگلوبیــن غیرطبیعــي در ایــن گونــه از بیماري هــا کــه هموگلوبیــن داســي شــکل نامیــده مي شــود 
ــره  ــا نیم دای ــاه ی ــال م ــه ه ــبیه ب ــود. ش ــز مي ش ــاي قرم ــدن گلبول ه ــده ش ــفت و خمی ــث س باع
ــی   ــد و باعث کم خون ــوغ ســلول( مي میرن ــی )بل ــل نهای ــل از تکام ــا قب ــن گلبول ه ــد. ای شــکل می گردن
ــث  ــم مي چســبند و باع ــه ه ــته شــده، ب ــم انباش ــروق کوچــک روی ه ــي در ع ــا گاه ــوند، آن ه مي ش
بــروز پــاک در مویرگ هــا مي شــوند کــه موجــب کاهــش و یــا انســداد جریــان خــون شــده و انتقــال 
ــی   ــی بافت ــن هیپوکس ــد. ای ــل می کنن ــدن را مخت ــاي ب ــف و بافت ه ــاي مختل ــه اندام ه ــیژن ب اکس
ــع  ــه در واق ــود ک ــدي ش ــکایات ج ــه ش ــر ب ــد منج ــود و مي توان ــي مي ش ــه بافت ــب درد و صدم موج

عائــم آنمــي ســیکل ســل هســتند. 

پترن وراثت:
ژن ســیکل ســل از نســلي بــه نســل دیگــري منتقــل می شــود، ایــن امــر مشــابه مطابــق رونــدي اســت 

ــه ارث مي رســد.  کــه در بیمــاري بتا تالاســمي ب
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تشخیص:
ــل  ــیکل س ــخیص س ــراي تش ــددي ب ــات متع آزمایش
وجــود دارد. رایج تریــن و قابــل اطمینان تریــن آن 
الکتروفــورز هموگلوبیــن، الکتروفــورز بــا دســتگاه 
HPLC  و الکتروفــروز کاپیــاري )الکتروفــورز مویرگــی(  

اســت. بــه کمــک ایــن روش هــا مي تــوان نــوع و 
مقــدار هموگلوبین هــاي مختلــف را تعییــن کــرد. 

بــه عــاوه، آزمایشــات ســاده از قبیــل  تســت حالیــت   
 Blood و یــا لام خــون محیطــی )Solubility test(

ــردد  ــر میکروســکوپ بررســي مي گ ــه در زی smear ک

ــد.   ــل را تشــخیص ده ــیکل س ــود س ــد وج مي توان

در زیــر جدولــي از ترکیب هــاي احتمالــی  ژن  ســیکل ســل بــا بتــا تالاســمی )ژنوتایــپ( و بــروز عائــم 
بالینــي مرتبــط ) فنوتیــپ( آن هــا آمــده اســت.
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پاتوفیزیولوژي سیکل سل:
ــه  ــه بــ ــه ب ــي ک ــد و هنگام ــت مي کن ــا برداش ــیژن را در ریه ه ــن، اکس ــادی همولگوبی ــت ع در حال
بافت هــــاي محیطــی مي رســــد، آن را رهــا مي کنــد. مولکــول هموگلوبیــن در گلبــول  قرمــز بــه عنــوان 
یــک واحــد کاری اســت کــه بــا اکســیژن بانــد می شــود. امــا در ســیکل ســل در جریــان خــون محیطــی 
هنگامــی کــه اکســیژن از هموگلوبیــن جــدا می شــود، در ســاختمان ســه بعــدی هموگلوبیــن تغییراتــی 
رخ می دهــد کــه مولکول هــای هموگلوبیــن بــه یکدیگــر ملحــق مي شــوند و یــک پلیمــری را تشــکیل 
مي دهنــد. زمانــی کــه گلبــول قرمــز بــه ریــه بــاز مي گــردد و اکســیژن را برداشــت مي کنــد مولکــول  

هموگلوبیــن دوبــاره بــه یــک واحــد تبدیــل مي شــود. 
ــه در طــول  ــردد، ک ــدن را مي گ ــردش خــون ب ــار سیســتم گ ــه 4 ب ــر دقیق ــز در ه ــول قرم ــک گلب ی
ایــن مســیر هموگلوبیــن مراحــل مکــرري از پلیمریــزه شــدن و دي پلیمریــزه شــدن را طــي مي کنــد 
ــه  ــه یکدیگــر محلــق شــده و در دســته هاي بلنــد 14 زنجیــره اي ب هموگلوبین هــاي پلیمریــزه شــده ب

ــد.  ــده مي کن ــلول را خمی ــه س ــوند ک ــدي می ش ــوار مانن صــورت شــکل ن

پلیمریزاســیون و دیپلمریزاســیون موجــب تغییراتــي در غشــاء گلبول هــاي قرمــز می شــود کــه موجــب 
آســیب بــه اجــزا لیپیــدي و پروتئینــي غشــا آن مي شــود و موجــب ســختی غشــا مي شــود. بــه عــاوه 
ــی در  ــر و ایجــاد خوشــه هاي غیرطبیع ــه یکدیگ ــه چســبیدن ب ــل ب ــده تمای ــاي آســیب دی پروتئین ه
ــه  ــن خوش ــه ای ــه علی ــي ک ــه آنتي بادي  های ــت ک ــن در حالیس ــود و ای ــز مي ش ــاي قرم ــا گلبول ه غش

ــز مي شــود)همولیز(. ــاي قرم ــب بیشــتر گلبول ه ــد مي شــوند موجــب تخری ــي تولی پروتئین
ــول   ــر گلب ــل، عم ــیکل س ــاي س ــت. در بیماري ه ــي120 روز اس ــز طبیع ــول  قرم ــر گلب ــن عم میانگی
ــا  ــی ایجــاد شــده ب ــراي جبــران کــم خون ــد. ســلول  مغــز اســتخوان ب ــه20 روزکاهــش می یاب قرمــز ب
افزایــش تولیــد بیشــتر گلبول هــاي قرمــز ســعي بــراي جبــران دارد امــا بــه علــت تولیــد گلبول هــای 
قرمــز معیــوب، قــادر بــه جبــران ایــن کــم خونــی نیســت. درجــه کــم خونــی بیــن فرم هــاي مختلــف 

ــت.  ــاوت اس ــل متف ــاري سایکل س بیم
روند پاتولوژیک عمده در SCD در چارت زیر به سادگي بیان شده است. 
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انواع بیماري  سیکل سل :
ســه نــوع از شــایعترین  فورم هــای ســیکل ســل شــامل هموگلوبیــن SS )              یــا آنمــي ســیکل ســل(، 
هموگلوبیــن ســیکل ســل وهموگلوبیــن ســی یــا  Hb Sc( Sc( و هموگلوبیــن ســیکل بتاتالاســمي اســت 
ــد موجــب اپیزود هــای درد و عــوارض بالینــي متفــاوت  ــن نوع هــا مي توان )Hbs/B thal(.  هرکــدام از ای

شــود. امــا بایــد مــد نظــر داشــت کــه طیــف وســیعي از شــدت بیمــاری وجــود دارد. 
نــام »آنمــي ســیکل ســل SCA « معمــولا بــا نــام »بیمــاري ســیکل ســل SCD « بــه اشــتباه جابــه جــا 

گفتــه مي شــود کــه البتــه یکســان نیســتند. 
ــیکل  ــت ژن س ــن حال ــه در ای ــاری اســت ک ــوع بیم ــدیدترین ن ــایعترین و ش ــیکل ســل، ش ــي س آنم
هموگلوبیــن هــم از پــدر و از مــادر بــه ارث مي رســد و موجــب ایجــاد چرخــه هموگلوبیــن غیرطبیعــي 

مي شــود. 
ــد  ــن ژن ســیکل را منتقــل مي کنــد در حالیکــه دیگــر وال در بیمــاري هموگلوبیــن Sc، یکــي از والدی
ــدت  ــل ش ــیکل س ــي س ــاري از آنم ــرم از بیم ــن ف ــد. ای ــل مي کن ــوع CHb را منتق ــن ن ژن هموگلوبی

ــري دارد.  کمت
ــک ژن ســیکل ســل از یکــی از  ــا )Hbs/B thal(، ی ــه ســیکل بت ــا ب ــب، کــودک مبت ــن ترتی ــه همی ب
والدیــن و یــک ژن بتــا تالاســمي را از دیگــری بــه ارث مي بــرد کــه موجــب کاهــش یــا عــدم تولیــد  

Hbss
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ــمي  ــت را SB0 تالاس ــود، آن حال ــد نش ــا تولی ــره بت ــچ زنجی ــه هی ــود. چنانچ ــا مي ش ــاي بت زنجیره ه
گوینــد کــه حالتــی مشــابه آنمــی ســیکل ســل دارد. اگــر تعــداد زنجیره هــای بتــا کاهــش یابــد و لــی 
از بیــن نــرود ایــن حالــت را      SB گوینــد کــه بــه اغلــب از آنمــي  ســیکل ســل شــدت کمتــري دارد. 
ســیکل بتــا در منطقــه مدیترانــه شــیوع بالایــي دارد و تظاهــرات بالینــي مشــابه بــا آنمــي ســیکل ســل 

و بــا بتــا تالاســمي فــرق دارد. 

دربیماران با Hbss، میزان Hb  اغلب در بازه ی 5-10 گرم بر دسي لیتر ثابت است
HbS/β0 در  بازه ی 6-11 گرم بر دسي لیتر 

HbSc 15-10 گرم بر دسي لیتر 

   Hbs/B 14-9 گرم بر دسي لیتر دارند

هماتوکریــت بیمــاري مبتــا بــه ســیکل ســل ســی )SC( در حــدود نصــف افــراد معمــول اســت. %25 
درایــن بیمــاران در مقابــل 45-40 درصــد در افــراد ســالم، بیمــاران SC هماتوکریــت بالاتــري نســبت 

بــه بیمــاران SS  دارنــد. 
ــه  ــي در منطق ــود ول ــاد مي ش ــي ایج ــژاد آفریقای ــا ن ــرادي ب ــا در اف ــیکل غالب ــالات س ــه اخت اگرچ
ــي جایــي کــه  ــکاي مرکــزي و جنوب ــه و قســمت هایي از هنــد و کارائیــب، آمری ــه اي، خاورمیان مدیتران

ــود.  ــده مي ش ــم دی ــوده، ه ــایع ب ــیپارم ش ــا فالس مالاری

++

+
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ــای  ــل مهاجرت ه ــه دلی ــه ب ــت. اگرچ ــد اس ــا 30 درص ــن 10 ت ــي ژن Hbs بی ــق فراوان ــن مناط در ای
ــدودا  ــد. ح ــوان دی ــورها می ت ــه کش ــاری را در هم ــن بیم ــی ای ــالیان درجات ــول س ــی درط جمعیت
230/000 کــودک هرســاله، سرتاســر دنیــا بــا بیمــاری ســیکل ســل SCD متولــد مي شــوند. در امریــکا، 
ــي را  ــي – آفریقای ــد در آمریکای ــر تول ــي و 1 در 375 نف ــي – آفریقای ــدود 72000 آمریکای SCD در ح

ــا( و  ــر قومیت ه ــد )از ه ــروز می کن ــد ب ــک از 24000 تول ــن بیمــاری ی ــا ای ــد. در بریتانی ــر مي کن متاث
ــد.  ــي مي کنن ــا SCD زندگ ــر ب 12/500 نف

ــترین  ــت و بیش ــي اس ــاري ژنتیک ــایعترین بیم ــتان، SCD ش ــه انگلس ــورها از جمل ــیاري از کش در بس
ــی دارد. ــای ژنتیک ــن بیماری ه ــداد را در بی تع

عوارض بیماری سیکل سل 

شایعترین عوارض شامل:
1_ درد:

درد حس و تجربه حسی ناخوشایند، مرتبط با صدمه بافتي به  دنبال هیپوکسی بافتی است.
درد حســی اســت کــه کســی کــه آن را تجربــه می کنــد بیــان مــی دارد و آن زمانــی کــه وی می گویــد 

ــود. حــس می ش
ــز  ــه آن Vaso-occlusive event( نی ــت )ب ــل SCD اس ــیکل س ــاری س ــت بیم ــایعترین عام درد ش
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ــده در  ــرش ش ــاران پذی ــکایات بیم ــد و 96%  ش مي گوین
ــه خــود اختصــاص مي دهــد. پذیرش هــاي  بیمارســتان را ب
مکــرر در بیمارســتان بــه همــراه درد بــه میــزان مــرگ بــالا 

مرتبــط اســت. 
ــل  ــر قاب ــر وغی ــدت متغی ــه ش ــیکل ب ــاران س درد در بیم
ــه  پیش بینــي اســت و شــدت آن در یــک بیمــار نســبت ب

بیمــار دیگــر متفــاوت اســت. 
اگرچــه درد بــه خــودي خــود تهدیــد کننــده نیســت. درمــان نامناســب مي توانــد منجــر بــه آســیب ها   

و عــوارض غیــر ضــروری بشــود. 

ــا 2 ســال درد  ــاه ت ــودکان ســن 6 م ــه مي شــود. در ک ــه تجرب ــي اســت ک ــن عامت درد معمــولا اولی
معمــولا در انگشــتان دســت و پــا کــه تحــت عنــوان dactylitis  ) التهــاب انگشــتان دســت و پــا( تــورم 

بافــت نــرم دســتان و پاهــا بــه دلیــل مســدود شــدن عــروق مویرگــی اســت شــناخته مي شــود. 

ــر غیرقابــل پیش بینــي بــودن، عــود درد در بیمــاري ســیکل ســل، ناتــوان کننــده و کشــنده  عــاوه ب
اســت. شــدت درد مختلــف اســت و از بیمــاري بــه بیمــاري دیگــر متفاوت اســت. بعضــي از بیمــاران درد 
را عمیــق و رنــج آور توصیــف مي کننــد. درد در بیمــاري ســیکل ســل مي توانــد هــر قســمتي از بــدن 
را تحــت تاثیــر قــرار دهــد اگرچــه هــر بیمــاري درد را در نقــاط خاصــی از بــدن مثــل قســمت پایینــی 
کمــر، اندام هــا، پشــت، شــکم، و ... را تجربــه مي کنــد. عوامــل روانــي – اجتماعــي نقــش مهمــي را در 

ــا درد ایفــا مي کنــد.  درک و رفتــار متقابــل ب

روانشناختی

فرهنگیاجتمایی

ــی ــر روش ــي ب ــي و فرهنگ ــب اجتماع جوان
ــد و ــه مي کن ــر شــخصي درد راتجرب ــه ه ک

ــذارد.  ــر می گ ــود تاثی ــرو مي ش ــا آن روب ب
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فیزیولوژي:
دو روند پاتولوژیک در طي کریز درد در سیکل سل روي مي دهد. 

همولیز موجب آنمي و آسیب اندوتلیوم عروقي مي شود.
انســداد عروقــي موجــب ایســکمي مزمــن و حــاد، انفارکتــوس  اســتخوان بــا آزادســازي واســطه هاي 

التهابــي و تحریــک و فعــال ســازي عصــب آوران مي شــود کــه موجــب حــس درد مي گــردد. 

ــر تشــکیل پراســه ســیکلینگ گلبول هــای قرمــز در داخــل عــروق و  درد ناشــي از ســیکل ســل در اث
ــای شــکل و ســخت  ــز میله ه ــاي قرم ــد(. گلبول ه ــي مي شــود )شــکل را ببینی موجــب انســداد عروق
شــده و بــه دیــواره عــروق آســیب مي زنــد و موجــب ترشــح ســیتوکاینز و کموکاینــز مي شــود کــه خــود 
ــن( ATP و پروســتاگاندین  ــد برادیکینی ــي شــده )مانن ــز موجــب آزاد ســازي واســطه هاي التهاب آن نی

ــاي درد مي شــود.  ــک گیرنده ه ــه تحری شــده و منجــر ب

انســداد عــروق        صدمــه بافتــي        تحریــک گيرنده هــاي درد        انتقــال                                
ــش  ــداد WBC  و كاه ــش تع ــز، افزای ــش همولي ــيميایي )افزای ــواد ش ــدن م آزاد ش

تعــداد پلاكت هــا
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 SCD دلایل ایجاد درد در
در جدول زیر، علل اصلي درد آمده اند

 درد مزمن درد حاد

انسداد عروقي حاد 

درد شكمي حاد 

پرياپيزم حاد 

كوله سيستيت  

استئوميليت حاد

نکروز آ واسکولار 

زخم های مزمن پا

بيماري دژانراتيو مفاصل

استئوميليت مزمن 

بيماري عروقی مغزی 

ارزیابي درد:
ــد  ــا بتوان ــاد انجــام شــود ت ــل اعتم ــق و قاب ــا اســتفاده از روش دقی ــي درد ب ــا ارزیاب ضــروري اســت ت
کمــک بــه درمــان مناســب درد نمــوده و نیــز منبــع مناســبي بــراي پروتکل هــاي دارویــي باشــد. عــاوه 

بــر ایــن در پیش بینــي نیــاز بــه طــول مــدت ســتري بیمــار کاربــرد دارد. 

مطالعــات نشــان داده انــد کــه نقــص در ارزیابــي مناســب درد، باعــث می شــود کــه بــه شــکل موثــري 
ــاري  ــه درد ناشــي از بیم ــرده اســت ک ــه ک ــي بهداشــت )WHO( توصی ــرل نشــود. ســازمان جهان کنت
بایــد بــا توجــه بــه ســن و شــرایط بیمــار درمــان شــود. عــاوه بــر ایــن، کنتــرل منظــم درد مي توانــد 
ــزان درد را  ــم پزشــکي شــود. می ــن تی ــتاران و همچنی ــواده پرس ــار و خان ــاط بیم ــاء ارتب موجــب ارتق
مي تــوان بــه صــورت خفیــف ، متوســط و شــدید توصیــف کــرد و بایــد حداقــل هــر 4 ســاعت ارزیابــي 

ــود.  ــدي ش و درجه بن
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رفتارهاي مشخصی که ممکن است در کودکان دیده شود. 
کشیدن گوش ها 

چرخاندن سر از سمتي به سمت دیگر 
عدم توانایي تمرکز و توجه 

گریه کردن، نق زدن، فریاد زدن و ..
کج خلقي، بي قراري و آشفتگي 

محافظت از اندام دردناک 
دراز کشیدن روي پهلو و جمع کردن پاها به داخل شکم 

ممانعت از حرکت دادن قسمي از بدن 

ابزارهاي ارزیابي درد
 این ابزارها شامل:

گزارش خود بیمار
گــزارش بیمــار مي توانــد قابــل اطمینان تریــن شــاخص درد و بهتریــن روش ارزیابــي باشــد. اگرچــه 
در کــودکان کــم ســن و یــا بیمــاران مبتــا بــه اختــالات شــناختي ماننــد از دســت دادن توانایــي 
تکلــم در اثــر ســکته و ... ایــن امــر امــکان پذیــر نیســت. در ایــن چنیــن موقعیت هایــي ابزارهــاي 

رفتــاری / فیزیولوژیــکال کاربــرد دارنــد. 

درجه بندي تشابهات مشاهده ای  
ــرار  ــي ق ــا افق ــودي و ی ــه عم ــت ک ــط 10cm اس ــن خ ــولا ای معم
ــت  ــدیدترین حال ــدم درد و 10 ش ــده ع ــان دهن ــه 0 نش ــرد ک مي گی

ــت.  درد اس

شاخص عددي
شماره 0 عامت عدم درد و 10 شدیدترین فرم درد است. 

)                 ( Oucher شاخص
ــت  ــه وضعی ــه مشــابه ترین ب ــره اي ک ــار خواســته مي شــود چه از بیم
خویــش اســت را انتخــاب کنــد )از چهــره  اي گریــان تــا خنــدان( ایــن 

روش مناســب کــودکان اســت. 

Beyer
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ثبت درد
ــات  ــن اطاع ــد ای ــرار ده ــم پزشــکي ق ــار تی ــد و در اختی ــام ده ــد انج ــار مي توان ــن کار را بیم ای

ــد.  ــن باش ــان مزم ــوص در درم ــه خص ــدت درد ب ــدت و م ــي، ش ــامل فراوان ــد ش مي توان

نمودار ارزیابي درد
ــر  ــه شــکل زی ــي انگلســتان اســتفاده مي شــود و ب ــن چــارت در مراکــز رفرانــس هموگلوبینوپات ای

اســت.

2_ کم خونی:
ــط عمــری در حــدود 120 روز دارد. پــس از ایــن مــدت آن هــا  گلبول هــاي قرمــز ســالم، متوس

ــد.  ــي دارن ــه جایگزین ــاز ب ــد و نی مي میرن
ــي  ــدت 10 ال ــس از م ــوغ، پ ــل از بل ــز در ســیکل ســل، شــکننده هســتند و قب ــاي قرم ــا، گلبول ه ام
20 روز مي میرنــد و موجــب کــم خونــی مي شــود. بیمــاران مبتــا بــه ســیکل ســل ممکــن اســت بــه 
کــم خونــی شــدیدتري مبتــا شــوند کــه ناشــي از احتبــاس ناگهانــي خــون در طحــال بــزرگ شــده، 
ــتیک  ــد )آپاس ــز جدی ــاي قرم ــد گلبول ه ــف تولی ــا توق ــت. )Acute  splenic sequestration( و ی اس
Aplastic episodes( بــه دلیــل عفونت هــاي مشــخص و یــا افزایــش تخریــب گلبول هــاي قرمــز )کریــز 

هایپرهمولیتیــکHyper hemolytic Crisis ( مي باشــد. عائــم کم خونــی  شــامل، رنــگ پریدگــي، زردي 
)رنــگ زرد پوســت(، زود خســته شــدن، تحریــک پذیــری، از دســت دادن اشــتها و ... باشــد. 

)Acute splenic sequestration( :3_  سکستریشن حاد طحالي
ــد موجــب انســداد عــروق طحــال شــود همــان طــور کــه ایــن انســداد  بیمــاري ســیکل ســل مي توان
ــود.  ــا ش ــر اندام ه ــه دیگ ــه ب ــب صدم ــد موج ــد و مي توان ــم رخ ده ــری ه ــدام دیگ ــر ان ــی در ه عروق
بــا انســدادهاي مکــرر عروقــی در طحــال، انفارکتــوس در طحــال بــه وجــود آمــده و صدمــه و اختــال 
کار طحــال ایجــاد مي شــود و معمــولا در اغلــب افــراد تــا 5 ســال، از کار می افتــد. بــه جــز در مــوارد 

بیمــاران حــوزه مدیترانــه کــه طحــال بــزرگ تــا بزرگســالي وجــود دارد. 
در اغلــب کــودکان مبتــا بــه بیمــاري ســیکل ســل، طحــال بــراي مــدت چنــد ســال بــزرگ مي مانــد 
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در اغلــب کــودکان مبتــا بــه بیمــاري ســیکل ســل، طحــال بــراي مــدت چنــد ســال بــزرگ مي مانــد 
ــي،  ــروز ناگهان ــه ب ــر ب ــه منج ــود ک ــز ش ــاي قرم ــاس گلبول ه ــه احتب ــر ب ــوارد منج ــي م و در بعض
 Acute ــت را ــن حال ــود. ای ــي مي ش ــزي داخل ــه خونری ــبیه ب ــی ش ــت بالین ــدید و حال ــی ش ــم خون ک
splenic sequestration مي گوینــد. از آنجایــي کــه طحــال کــودکان ســیکل ســلي معمــولا بــه دلیــل 

فیبروز  هــای ناشــي از پراســه های ســیکلینگ مکــرر و نکــروز بافــت طحــال، کوچــک مي شــود، مــوارد 
ــا ســن 6 ســالگي ایجــاد مي شــود . ــي ت ــادري از سکتریشــن حــاد طحال ن

امــا، در منطقــه مدیترانــه، کــه بیمــاری ســیکل ســل بــا طحــال بــزرگ در بــالاي 6 ســاله ها مشــاهده 
مي شــود، و در کــودکان مبتــا بــه Sc و S-Beta، سکستریشــــن حــاد طحالــي در ســنین بالاتــر و گاهــي 

در بالغیــن شــایع اســت. 

4_ عفونت هاي مکرر:
اطفــال و کــودکان مبتــا بــه بیمــاري ســیکل ســل، شــدیدا در معــرض خطــر عفونت هــاي خطرنــاک 
ریــه )پنومونــي(، خــــون )سپســــیس(، پرده هــای مغــز )مننژیــت( و اســتخوان )اســتومیلیت( هســتند 
ــن  ــران کننده تری ــتند. نگ ــا هس ــن عفونت ه ــر ای ــطح خط ــن س ــال در بالاتری ــراز 5 س ــودکان کمت ک
ــا )پنوموکــوک(،  ــا، توســط تعــدادي باکتري هــای کپســول دار مثــل اســترپتوکوکوس پنومونی عفونت ه

ــزا تایــپ b(Hib(، نایســریا مننژیتیــس )مننگــوک( و ســالمونا هســتند.  هموفیلــوس آنفلوآن
ــامل  ــتند، ش ــر آن هس ــرض خط ــل در مع ــیکل س ــه س ــا ب ــودکان مبت ــه ک ــري ک ــاي دیگ عفونت ه
مــواردی اســت کــه توســط ویــروس آنفولانــزا Flu virus ایجــاد مي گــردد. ایــن کــودکان بــه 
ــي  ــا از آن جای ــد ام ــا مي گردن ــا مي شــوند مبت ــودکان ســالم مبت ــه ک ــي مشــابه آنچــه ک عفونت های
کــه سیســتم ایمنــي بــدن آن هــا و از جملــه طحــال بطــور طبیعــي کار نمي کنــد، بــه دفعــات بیشــتر 
بــا ســرعت بیشــتر و بــا شــدت بیشــتر مبتــا شــده و یــا حتــي فــوت مي شــوند. نوجوانــان و بالغیــن بــا 
ــا ایــن عفونت هــا نســبت بــه کــودکان مبــارزه مي کننــد. ایــن مســئله از آن جهــت  توانایــي بهتــري ب

ــر اســت.  ــان قوي ت ــدن آن ــي ب اســت کــه سیســتم ایمن
طحــال، کــه در قســمت بالایــي و ســمت چــپ شــکم قــرار دارد بــه عنــوان بخشــي از سیســتم دفاعــی 
ــان خــون(، یــک طحــال آســیب  ــا حــذف باکتري هــا از جری ــدن علیــه عفونت هــا عمــل مي کنــد )ب ب
ــر عفونت هــای  ــا نبــود غــدد لنفــاوي، کــودک را در براب ــت نداشــتن طحــال و ی ــه حال ــده شــبیه ب دی

ــر می ســازد. کشــنده، آســیب پذیرت

عفونت هــا قابــل درمــان هســتند و بهبــودی کامــل تنهــا در صــورت تشــخیص و درمــان 
بــه موقــع امــکان پذیــر اســت. 
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مــرگ ناشــي از عفونت هــا در شــرایطي کــه بــه موقــع تشــخیص داده شــوند و درمــان فــوري جهــت 
پیشــگیري از عائــم صــورت پذیــرد )از جملــه آنتــي بیوتیــک پني ســیلین و واکســن، جهــت پیشــگیري 

ــد.  ــه صــورت قابــل توجهــی کاهــش مي یاب از عفونت هــاي بــدن( ب

عفونت ها و عوامل ایجاد کننده

بیمــاران مبتــلا بــه ســایکل ســل و عفونــت )بــه طــور همزمــان( ممکــن اســت علائــم 
زیــر را بــروز دهنــد. 

تب 
ــا ظاهــر رنــگ پریــده  ــا حالــت سســتي دارد و ی ــي ی ــه، کودکــي کــه بي حال ظاهــر بیمــار گون
دارد و بیمــار بــه نظــر مي رســد، ممکــن اســت بــه عفونــت  شــدیدي مبتــا شــده باشــد، حتــي 

در صــورت عــدم وجــود تــب بایــد فــورا درمــان صــورت پذیــرد. 
دهیدراتاسیون، مصرف کم مایعات، پرفیوژن ضعیف 

سطح هموگلوبین پایین  )کمتر از 5 گرم در لیتر(
عائم ریوی مانند سرفه، تنگي نفس، ناشي از عفونت ریه و نارسایی ریوی
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آزمایش خون مي تواند افزایش تعداد گلبول هاي سفید، بالارفتن  نوتروفیل، 
CRP )C-Reactive Protein( افزایش

درد حاد 

ــم عفونت هــا را نشــان مي دهــد،  ــالاي 38/5 درجــه ســانتیگراد و دیگــر عائ بیمــاران SCD کــه تــب ب
بایــد ســریعا ارزیابــي شــده و بررســی آزمایشــگاهي ازجملــه عکــس رادیولــوژی از ریــه، آزمایــش خــون، 
ادرار، کشــت گلــو، بررســی اشــباع اکســیژن خــون قبــل از شــروع آنتــي بیوتیــک انجــام شــود، بــا ایــن 
وجــود بیمــاران بــا تــب بــالاي 40 درجــه و کــودکان بایــد فــورا بــا آنتــي بیوتیــک درمــان شــوند حتــي 

قبــل از اینکــه نتایــج آزمایشــات حاضــر شــود. 

کــودکان تــب دار و یــا بــا ظاهــر بیمــار کــه بــه بیمــاري ســیکل ســل مبتــا هســتند بایــد فــورا مــورد 
ــان   ــه درم ــرد، از جمل ــوري و ســریع صــورت پذی ــان ف ــد و درم ــرار گیرن توجــه و بررســی پزشــکي ق
آنتــي بیوتیکــي، شــروع اســتامینوفن )tylenol, panadol( را مي تــوان در تب هــاي بــالاي 101 درجــه 

فارنهایــت و بــا اطــاع تیــم پزشــکي اســتفاده نمــود. 

ــي کــه  ــراي تب هــاي شــدید، کودکان ــه خصــوص ب ایبوپروفــن)motrin, advil, profinal, pediafen( ب
ــراي  ــد ب ــپرین را نبای ــود. آس ــز ش ــد تجوی ــد، می توان ــه ندارن ــا کلی ــده و ی ــزي مع ــالات خونری اخت
ــر  ــز را متاث ــد و مغ ــه کب ــي ک ــندرم خطرناک ــا س ــتفاده از آن ب ــه اس ــرا ک ــرد، چ ــز ک ــودکان تجوی ک

مي کنــد و ســندرم Reye's نامیــده مي شــود، ارتبــاط دارد. 

بــا اقدامــات پیشــگیري کننــده ماننــد مصــرف پیشــگیرانه پني ســیلین، میــزان بــروز شــکایات در ایــن 
ــر اینکــه مصــرف کــم پني ســیلین  گــروه از بیمــاران را مي تــوان کاهــش داد. شــواهد خوبــي مبنــي ب
بــدن را در برابــر باکتري هــاي بــدون کپســول محافظــت مي دهــد )ایــن باکتري هــا موجــب 
سپتیســمي و مننژیــت مي شــود( وجــود دارد. ضــروري اســت کــه همــه کــودکان بــه خصــوص آنــان 
کــه زیــر 5 ســال هســتند پني ســیلین )یــا کاریترومایســین یــا اریترومایســین در صــورت حساســیت 
ــن  ــکل از س ــن پروت ــار در روز و ای ــورت 2 ب ــه ص ــی( ب ــاي بوم ــاس پروتکل ه ــر اس ــیلین ب ــه پني س ب
3 ماهگــي شــروع شــود. کــودکان مبتــا بــه ســیکل ســل بایــد مطابــق برنامــه واکسیناســیون ملــي، 
ــاي  ــم عفونت ه ــاي وخی ــر گونه ه ــان را در براب ــد آن ــوص بتوان ــه بخص ــد ک ــت نماین ــن دریاف واکس
ــاوه  ــه ع ــد ب ــت کن ــزا B محافظ ــوس آنفلوآن ــت C، هموفیل ــامل مننژی ــول دارکه ش ــاي کپس باکتري ه

ــد.  ــرروري مي باش ــز ض ــوک نی ــه پنوموک ــن کنژوگ واکس
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5_ سکته:
ــکل  ــن مش ــت. ای ــکته اس ــل، س ــیکل س ــاران س ــکات بیم ــایع ترین مش ــن و ش ــي از فاجعه بارتری یک

ــود.  ــده مي ش ــودکان دی ــل در دوران ک ــیکل س ــی س ــب در کم خون اغل
ــیدن  ــع از رس ــده مان ــی ش ــز داس ــای قرم ــه  گلبول ه ــود ک ــاد مي ش ــرایطي ایج ــکل در ش ــن مش ای
جریــان خــون بــه بخشــي از مغــز اســت و موجــب کاهــش رســیدن اکســیژن بــه بافــت مغــز و صدمــه  
مغــزي ناشــی از هیپوکســی مي شــود. در بالغیــن بــا شــیوع کمتــر ســکته مي توانــد در اثــر خونریــزي 
در مغــز باشــد. ســکته بــا عائــم مخصــوص مشــخص مي شــود و یــا بــه صــورت بــدون عامــت و تنهــا 

ــود.  ــخص مي ش ــد MRI مش ــاص مانن ــاي خ ــس برداري ه ــا عک ب

بهتریــن راه تشــخیص اینکــه کــودک در معــرض خطــر بــالاي ســکته اســت، انجــام تســت هاي خــاص 
بــه نــام )Transcranial Doppler )TCD اســت کــه ســرعت جریــان خــون بــه مغــز را انــدازه  مي گیــرد. 
اخیــرا اثبــات شــده، هنگامــي کــه نتایــج ایــن تســت غیرطبیعــي باشــد کــودک در خطــر  بــالاي ســکته 
ــش در  ــن آزمای ــد اســتفاده شــود، متاســفانه ای ــوري بای ــده ف ــان پیشــگیري کنن ــزی اســت و درم مغ

مراکــز محــدودي در سراســر جهــان وجــود دارد. 

ــر اســت: ســردرد شــدید،  ــا یکدیگ ــا ب ــی و ی ــه تنهای ــم ب ــن عائ ــامل ای ــم ســکته ش نشــانه ها و عائ
غــش کــردن، تشــنج، ضعــف ناگهانــی و یــا بي حــس شــدن ناگهانــي دســت و پــا و یــا بــدن، حــرکات 
غیرطبیعــي چشــم ها، حــرکات نامتقــارن صــورت، تغییــر در ســطح هوشــیاري و حرف هــاي غیرطبیعــي. 

6_  سندرم حاد قفسه سینه  
پــس از عفونــت، ایــن ســندرم دومیــن عامــل مــرگ در بیمــاران ســیکل ســل و مشــکل تهدیــد کننــده 
حیــات آن هــا اســت. در کــودکان نســبت بــه بالغیــن شــایع تر اســت و همچنیــن در کم خونــی ســیکل 
ســل در مقایســه بــا انــواع دیگــر بیمــاري ســیکل ســل بیشــتر اســت. ســندرم حــاد قفســه ســینه بــا 
درد در قفســه ســینه، تــب، ســرفه، مشــکل در تنفــس، اســت کــه بــا عکــس ایکــس ری مشــابه پنومونــی 

ــود.   ــخص مي ش مش
عائــم ونشــانه هاي ایــن حالــت بــه عفونــت ریــه مشــابهت دارد )پنومونــي( ســندرم حــاد قفســه ســینه 
بــه دلیــل بــه دام افتــادن گلبول هــای داســی شــده در عــروق خــون ریــه و یــا بــه دلیــل عفونــت ایجــاد 
مي شــود. عــود حملــه ممکــن اســت بــه ریــه آســیب بزنــد. ایــن شــرایط بــه بســتري فــوري و درمــان 

پزشــکي نیــاز دارد.
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7_ فشار خون ریوی بالا 
ــت ایجــاد  ــن حال ــالا باشــد ای ــی ب ــر طبیع ــه صــورت غی ــه ب ــروق ری ــه فشــار خــون ع ــی ک در مواقع
می شــود. در ایــن حالــت ســمت راســت قلــب بایــد تــاش بیشــتری انجــام دهــد تــا خــون را در عــروق 
ریــه حرکــت دهــد. بیمــاران دچــار کوتاهــی تنفســی و کاهــش تحمــل فعالیــت بدنــی می شــوند. در 
طــول زمــان بطــن ســمت راســت قلــب ضخیــم و بــزرگ شــده و منجــر بــه نارســایی ســمت راســت  

ــود. ــب می ش قل

 )Avascalar Necrosis( 8_ نکروز اوسکولار
ایــن حالــت ناشــي از کاهــش جریــان خــون بــه اســتخوان ها اســت کــه بــه خاطــر پراســه ســیکلینگ 
ــان خــون مناســب و  ــدون وجــود جری ــروق استخوان هاســت ب ــز و انســداد نســبی ع ــای قرم گلبول ه
اکسیژناســیون کافــی، بافــت اســتخواني مي میــرد )نکــروز( و باعــث کلپــس شــدن اســتخوان مي شــود. 
ایــن مســئله موجــب تخریــب، درد و از بیــن رفتــن بافــت غضروفــی مفصــل مي شــود. ایــن شــرایط در 
ناحیــه ســر اســتخوان ران شــایع تر اســت امــا در اســتخوان هاي دیگــر از جملــه مفصــل شــانه اتفــاق 

مي افتــد. )ســر اســتخوان شــانه( 

نکــروز آواســکولار معمــولا در محــدوده ســني بیــن 30 تــا 50 ســال دیــده مي شــود و شــیوع بالایــي 
در بیــن کــودکان نــدارد. هنگامــي کــه ســر اســتخوان ران درگیــر باشــد، اغلــب لنگیــدن دردنــاک رخ 

ــا راه رفتــن، فشــار و آســیب بیشــتر موجــب مزمــن شــدن ایــن حالــت مي شــود.  می دهــد. ب

روش هــاي پیشــگیري و یــا کاهــش خطــر ایجــاد نکــروز آواســکولار شــامل ورزش آرام و کنتــرل شــده 
ــد از  ــت نشســته و بلنــد کــردن وزنه هــاي ســبک مي باشــد. بای ــا در حال شــانه ها، ران، بلنــد کــردن پ

دویــدن و پــرش کــردن اجتنــاب شــود. 

ــراي مــدت  ــوان ب ــر بغلــي را مي ت ــه ســن بیمــار و شــدت بیمــاري دارد. عصــاي زی درمــان بســتگي ب
زمانــي چنــد ســاله بــراي برداشــتن وزن از روي مفاصــل اســتفاده کــرد. کــودکان کمتــر از 12 ســال بــه 
ــا درمــان ضــد درد )مســکن های ضــد التهــاب غیــر اســتروییدی NSAID( و محــدود کــردن   راحتــي ب
تحمــل وزن موجــود، درمــان مي یابنــد. در نوجوانــان ســن بــالا و بالغیــن درمان هــای محافظــه کارانــه 
ــل  ــت از مفاص ــرای محافظ ــود. جراحي ب ــرو مي ش ــت روب ــاي موق ــا موفقیت ه ــت و ی ــا شکس ــب ب اغل
ــه  ــف در پراس ــدف توق ــا ه ــه ب ــود ک ــام مي ش ــني انج ــاي س ــن گروه ه ــب در ای ــون، اغل ــق خ و تزری
دفورمیتــی مفصــل انجــام مي شــود. چنانچــه کــودک بیمــار بــه قــد نهایــی خــود برســد و نتوانــد بــدون 

درد راه بــرود، جایگزینــي مفصــل ران ضــروري اســت. 
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9_ مشکلات کلیه و مثانه
در بیمــاران ســیکل ســلي، مشــکات کلیــوي شــایع اســت، از کودکــي، بیمــار دچــار نقــص در تغلیــظ 
ادرار مي شــود کــه منجــر بــه تمایــل بــه شــب ادراري مي شــود. عــاوه بــر ایــن،  عفونــت کلیــه و مثانــه 

در ایــن بیمــاران رایــج اســت. 

هماچــوري ممکــن اســت ناشــي از صدمــه ســلول های کلیــوي در اثــر هیپوکســی یــا تراکــم گلبول هــای 
داســی در خــون عــروق کلیــوی آســیب دیــده ایجاد شــده باشــد. 

ــه تخریــب مــدولای  ــا داســی شــدن گلبول هــای قرمــز بصــورت مزمــن منجــر ب پراســه ســیکلینگ ی
ــه  ــود ک ــروق مي ش ــده( ع ــاد کنن ــور )گش ــواد دیاتات ــد م ــه تولی ــر ب ــود منج ــه خ ــود ک ــه مي ش کلی
ــه افزایــش فیلتراســیون مــواد از کلیــه  ــر روي گلومــرول کلیــه مي گــذارد و منجــر ب ــرات خــود را ب اث

ــد.  ــش مي کن ــه کاه ــروع ب ــج ش ــي )GFR( بتدری ــیون گلومرول ــزان فیلتراس ــود، می مي ش

ــل پیش بینــي اســت، اگرچــه  ســیر بالینــی نفروپاتــي )صدمــه کلیــوی ناشــی از ســیکل ســل( غیرقاب
وجــود پروتئیــن در ادرار عامــت نفروپاتــي پیشــرونده اســت بنابرایــن وجــود پروتئینیــوری در معاینــات 

ــود.  ــري مي ش ــي و اندازه گی ــن بررس روتی

درمــان دارویــی در مراحــل اولیــه بیمــاري کمــک کننــده اســت امــا در مراحــل بعــدی، بیمــار نیــاز بــه 
دیالیــز صفاقــي و یــا همودیالیــز پیــدا می کنــد و یــا بــه پیونــد کلیــه نیازمنــد خواهــد بــود. 

روش هــاي متعــددي وجــود دارد کــه در پایــان دادن بــه شــب ادراري کــودک کمــک کننــده خواهــد 
ــي از  ــم بالای ــه حج ــود: چنانچ ــیده مي ش ــر نوش ــه در عص ــي ک ــدار مایعات ــردن مق ــدود ک ــود، مح ب
ــا  ــد و ی ــدار کنی ــار در طــول شــب بی ــردن 2 ب ــراي ادرار ک ــل شــود، او را ب ــات در طــول روز می مایع

ــد.  ــم کنی ــردن او تنظی ــدار ک ــراي بی ــب ب ــاعت را در نیمه ش س

ــه صــورت IV( و  ــات )گاهــي در بیمارســتان ب ــاد مایع ــدار زی ــت مق ــه، دریاف ــزي کلی درشــرایط خونری
ــه آزمایشــگاه و کشــت آن، و یافتــن عفونت هــاي  ــه ادرار ب ــا اهمیــت اســت. ارســال نمون اســتراحت ب
کلیــوي احتیــاج بــه درمــان بــا آنتــي بیوتیــک وریــدي بــه مــدت حداقــل 10 روز و عفونــت مثانــه نیــاز 

بــه آنتــي بیوتیــک خوراکــی بــراي مــدت 10 روز دارد. 
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10_ مشکلات چشمی در سیکل سل )رتینوپاتي(
بیمــاري ســیکل ســل مي توانــد منجــر بــه آســیب چشــمي و بــه طــور نــادر نابینایــي شــود. ســلول هاي 
داســي شــکل باعــث ایجــاد انســداد نســبی در عــروق باریــک پشــت چشــم شــده کــه منجــر بــه کــم 
خونــي، هیپوکســی )کمبــود اکســیژن در بافــت( نکــروز و خونریــزي مي گــردد. در ایــن حالــت عــروق 

جدیــد غیــر طبیعــی رشــد مي کنــد کــه منجــر بــه آســیب شــبکه اي چشــم مي شــود. 

رتینوپاتي سیکل سل در پنح مرحله ایجاد مي شود. 
انسداد شریان های کوچک محیطی چشم  

آناستوموز شریانی _ وریدی 
ایجاد عروق جدید غیر طبیعی

خون ریزی داخل محفظه زجاجیه 
جدا شدگی شبکیه از بافت زیرین 

بررســي هاي دوره اي توســط چشــم پزشــک، بــه تشــخیص زودهنــگام مشــکل در زمانــي کــه قابلیــت 
درمــان دارد کمــک خواهــد کــرد، در مراحــل اولیــه، عائــم وجــود نــدارد )تنهــا یــک چشــم پزشــک و 
بــا اســتفاده از تجهیــزات خاصــي مي توانــد خونریــزي و یــا اســکار را تشــخیص دهــد(. در ایــن مرحلــه 
آســیب چشــمي قابــل درمــان اســت. اگرچــه بــدون درمــان، ایــن تغییــرات زودهنــگام مي توانــد منجــر 

بــه ازدســت دادن قــدرت بینایــي شــود. 
در  آن زمانــي کــه نوجــوان از ضعیــف بــودن قــدرت بینایــي شــکایت مي کنــد، ممکــن اســت تغییــرات 
زیــادي ایجــاد شــده باشــد کــه درمــان را دشــوار ســازد. بنابرایــن یــک کــودک بایــد توســط یــک چشــم 

پزشــک بــه صــورت ســالیانه معاینــه شــود. 

11_ پریاپیسم و ناتواني جنسي
پریاپیســم )priapism( بــه نعــوظ طولانــي، دردنــاک آلــت تناســلي در آقایــان، کــه بــا تحریــک جنســي 

ارتبــاط نداشــته باشــد، اطــاق مي شــود. 
ــه  ــي از پروس ــه ناش ــود ک ــع مي ش ــدام )Cavernous Tissue( جم ــره اي ان ــاي حف ــون در بافت ه خ
داســي شــکل شــدن گلبول هــای قرمــز اســت و احتبــاس خــون و فشــار بــالای خــون در ایــن بافــت 
ــي مــدت منجــر  ــع از ورود خــون شــریانی و اکســیژن مي شــود. کمبــود اکســیژن طولان حفــره ای مان
بــه نکــروز آرام عضلــه و فیبــروز آن مي شــود کــه مي توانــد منجــر بــه نقــص دائمــي در نعــوظ شــود. 
پریاپیســم ممکــن اســت بــه طــور خــود بــه خــودي و یــا بــا اقداماتــي ماننــد حمــام گــرم، دوش گرفتــن 
و یــا دارو بهبــود یابــد. در غیــر ایــن صــورت، درمان هــای کمکــی پزشــکي ضــروري اســت. پریاپیســم 
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بایــد بــه شــیوه مناســبي درمــان شــود، چنانچــه درمــان نشــود در طــول زمــان، ممکــن اســت منجــر 
بــه ناتوانــي جنســي گــردد. 

بــراي مــواردي کــه بــراي چنــد دقیقــه طــول مي کشــد، بــه درمــان خاصــی احتیــاج نیســت بــه جــز 
ــراي  ــا ب ــدام خــاص دیگــری نیســت. ام ــه اق ــاز ب ــار نی ــري بیم ــودی و پیگی ــان از بهب حصــول اطمین
ــد انجــام شــود. در  ــق خــون ســریعأ بای ــه طــول مي کشــد، تزری ــن ســاعت ب ــا چندی ــه ت ــواردي ک م
ــه مداخــات جراحــي وجــود  ــاج ب برخــی مــوارد طــول کشــنده و تکــرار شــونده ممکــن اســت احتی

داشــته باشــد. 

12_ کریز آپلاستیک 
 2-4  g/dl در کریــز آپاســتیک، عملکــرد مغــز اســتخوان متوقــف مي شــود و هموگلوبیــن بــه کمتــر از
)گــرم بــر دســی لیتر( افــت مي کنــد. تعــداد رتیکولویســت بــه صفــر درصــد می رســد امــا بــا گذشــت 
زمــان و بهبــودي بیمــار میــزان هموگلوبیــن افزایــش مي یابــد. کریزآپاســتیک معمــولا در پــي عفونــت 
بــا پاروویــروس                      ایجــاد مي شــود. ایــن یــک بحــران تهدیــد کننــده حیــات اســت و اصــاح 
ــر آن  ــراي درمــان موث ــق خــون و مراقبت هــاي بیمارســتاني ب ــه تزری ــاز ب افــت هموگلوبیــن بیمــار نی

دارد.
    

13_  اختلال و تاخیر در رشد
بــا گــردش گلبول هــاي قرمــز در جریــان خــون و بافت هــا اکســیژن و مــواد غذایــي مــورد نیــاز رشــد 
بــدن را فراهــم مي کننــد، کوتــاه شــدن عمــر گلبول هــاي قرمــز موجــب رشــد آهســته در کــودکان و 
ــان ایجــاد مي کنــد. اغلــب کــودکان  ــد رشــد جوان اطفــال مي شــود و باعــث تاخیــر در بلــوغ را در رون
ــی خــود خواهنــد رســید.  ــه رشــد نهای ــغ مي شــوند، ب ــا بیمــاري ســیکل ســل همــان طــور کــه بال ب
چنانچــه کودکــي نســبت بــه همســالان خــود از لحــاظ رشــدی کوچک تــر بــوده اســت و بلــوغ دیــررس 
ــول  ــود در ط ــي خ ــاي طبیع ــه اندازه ه ــاد ب ــي زی ــال خیل ــه احتم ــه ب ــان داد ک ــوان اطمین دارد، می ت

چندســال آینــده خواهــد رســید. 

14_ سنگ کیسه صفرا و کوله لیتیازیس، صفرای غلیظ شده  
ــي روبیــن(  ــراوی )بیل ــد پیگمان هــای صف ــه افزایــش تولی ــز منجــر ب ــب ســریع گلبول هــاي قرم تخری
ــد  ــن مســئله مي توان ــگ پوســت و چشــم ها مي شــود، ای ــگ شــدن رن ــه زرد رن مي شــود کــه منجــر ب
ــت  ــاب و عفون ــه الته ــود ک ــن ش ــا مزم ــاد و ی ــتیت( ح ــرا )کوله سیس ــه صف ــاب کیس ــه الته ــر ب منج

خطرناکــی در کیســه صفــرا اســت. 
ســنگ کیســه صفــرا مي توانــد اغلــب منجــر بــه عفونــت آن شــود )کولــه سیســتیت( و گاهــي اوقــات در

Hpv B  19-
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خــون نیــز ایجــاد عفونــت مي کنــد )سپســیس(. چنانچــه بیمــاری عائــم و نشــانه هاي عفونــت کیســه 
ــه شــانه ها  ــالاي شــکم کــه ب ــازردي افزاینــده( و درد در ناحیــه راســت ب ــب ب ــروز دهــد )ت صفــرا را ب
تیــر می کشــد؛ بایــد بــا بســتري شــدن فــوري و درمــان بــا آنتــي بیوتیــک  تزریقــي و مصــرف مایعــات  
ــدف  ــود. ه ــرا مي ش ــه صف ــتن کیس ــه برداش ــر ب ــت منج ــد در نهای ــن رون ــرد. ای ــان ک ــار را درم بیم
ــرا  ــم و کشــنده اســت. برداشــتن کیســه صف ــرا پیشــگیري از مشــکات وخی از برداشــتن کیســه صف
ــس از  ــم، پ ــکاتی در هض ــت مش ــن اس ــراد ممک ــن اف ــط ای ــد، فق ــاد نمي کن ــي را ایج ــکل خاص مش

خــوردن غــذاي چــرب داشــته باشــند.

15_ زخم پا
ــه کــم  ــاک در 20-10% از بیمــاران مبتــا ب ــن ضایعــه دردن ای
خونــی ســیکل ســل و معمــولا در محــدوده ســن 10-50 ســال 
دیــده مي شــود. در مــردان شــایع تر از زنــان اســت و در اثــر آب 
ــدید   ــی، تش ــت و کم خون ــا(، عفون ــه )تروم ــرم، ضرب ــواي گ و ه
ــا   ــا  زخم ه ــاق پ ــت س ــول روی پوس ــور معم ــه ط ــود. ب مي ش
ــیه آن  ــت حاش ــه پوس ــتند ک ــده هس ــزرگ ش ــاز و ب ــزي ب قرم
تیره تــر هســتند  قســمت هایي  در  و  نــازک شــده  و  قرمــز 
)هایپرپیگمانتــه( ایجــاد مي شــود. ایــن زخم هــا معمــولا در 
ــا متعــدد باشــند.  ــا ایجــاد شــده و مي تواننــد منفــرد و ی مــچ پ
بعضــي زخم هــا ســریع بهبــود مي یابنــد و بعضــي مزمــن شــده 
و یــا عــود مي کننــد. اگــر ایــن حالــت وجــود دارد مراقبت هــاي 

پزشــکي فــوري بایــد انجــام شــود. 
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فصل 9
درمان  بیماری سیکل سل

درمان  درد در بیماران سیکل سلي:
درد ســیکل ســل بایــد درمــان و کنتــرل دقیــق شــود. کنتــرل درد بایــد بــر اســاس ارزیابــي، اصــول 
پلکانــي طــب درد اســتفاده شــود. برنامــه درمــان بــراي هــر بیمــاري مخصــوص بــه خــود اوســت کــه 
ــش می شــود.  ــزي و پای ــح داده شــد برنامه ری ــا توضی ــه قب ــي همــان طــور ک ــاي ارزیاب توســط ابزاره
درمــان درد بایــد شــامل زمــان اســتراحت، مایــع درمانــي، روش هــاي ضــد درد دارویــي و غیردارویــي 

باشــد. 

تعادل آب:
مایــع درمانــی جنبــه مهمــي از درمــان درد در بیمــاران ســیکل ســل اســت،  چــرا کــه کــم آبــي 
ــه ســیکل ســل  ــا ب ــه عــاوه بیمــاران مبت موجــب تشــدید کریز هــای درد در بیمــار مي شــود. ب
چــون ادرار را بــه خوبــي تغلیــظ نمي کننــد مي توانــد منجــر بــه افزایــش دفــع  ادرار  شــود، کــه 
نتیجــه آن کاهــش مایعــات در سیســتم عــروق و بافت هاســت. ایــن امــر موجــب کاهــش آب داخــل 

ســلول و افزایــش غلظــت و ویســکوزیته پاســما مي گــردد. 

بیمــار بــا کریز هــای انســداد عروقــی ) Vaso occlusive ( بایــد بــه خوبــي هیدراتــه شــود. چــه بــه 
ــه اســت،  ــه صــورت تزریــق مایعــات وریــدي .در بیمــاری کــه دهیدرات صــورت خوراکــي و چــه ب
دسترســي وریــدي اغلــب بــه ســختی صــورت می گیــرد لــذا بایــد مراقبت هــاي خوبــي از طریــق 
ــد تشــویق شــود.  ــي بای ــات خوراک ــت مایع ــت انجــام شــود. دریاف ــا آنژیوک ــری مناســب ب رگ گی
هنگامــي کــه بیمــاران عائــم گوارشــی دارنــد و یــا قــادر بــه تحمــل مایعــات خوراکــي نیســتند. 
تزریــق مایعــات بــه صــورت داخــل وریــدي بایــد اســتفاده گــردد. امــا بــه محــض ایــن کــه بیمــار 

ثبــات عائــم بالیــن را بدســت آورد و درد کنتــرل شــد، ســرم وریــدی بایــد قطــع شــود. 
بیمــاران مبتــا بــه ســیکل ســل اغلــب بــه میــزان 1/5 برابــر طبیعــي بــه مایعــات  احتیــاج  دارنــد. 
)3-2 لیتــر در 24 ســاعت در بیمــاران بالــغ(  مگــر در مــواردی کــه بیمــار منــع مصــرف مایعــات 
داشــته باشــد. اگــر بیمــار کریــز حــاد قفســه ســینه ) Acute Chest Crisis ( داشــته باشــد، دریافــت 

بیــش از انــدازه مایعــات ممکــن اســت ســبب بدتــر شــدن عائــم بیمــار شــود . 

پرســتار بایــد مطمئــن شــود کــه بیمــار دسترســی بــه مایعــات دارد و عائــم مربــوط بــه کــم آبــي 
بــدن را کــه شــامل خشــکي پوســت، لب هــاي تــرک خــورده، چشــمان فرورفتــه، افزایــش زردي 
)بــه خصــوص در چشــم ها( را نــدارد و افزایــش حجــم و یاکاهــش دفــع ادرار را ثبــت کنــد. چــارت 
ورود و خــروج مایعــات بــدن ) ورود مایعــات وریــدی و خــروج ادراری ( بایــد ثبــت شــود، ایــن امــر 

تیــم پزشــکي را در درمــان مناســب بیمــار کمــک خواهــد کــرد. 
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درمان دارویی )فارماکولوژیک(:
ــرد و  ــورت پذی ــل دردش ص ــا و تحم ــاس نیاز ه ــر اس ــد ب ــار بای ــر بیم ــراي ه ــکن ب ــان مس درم
همچنیــن نیــاز بــه ارزیابــي درســت از درد دارد. دارو هــا شــامل مخدر هــا، غیــر مخدرهــا و درمــان 
ترکیبــی می باشــد. دســتورالعمل WHO بــراي دارو هــای مســکن بــه صــورت پلکانــی و در زمــان و 

مســیر درســت در ادامــه آمــده اســت. 

مسکن ها
)Entonox )nitrous oxide gas   ایــن دارو می توانــد در مــدت کوتاهــی در آمبولانــس یــا در 30 

تــا 60 دقیقــه اول بســتری در بیمارســتان اســتفاده شــود. 
ــی شــیاف اســتفاده  ــا حت ــدی و ی ــا وری ــتامینوفن( کــه بصــورت خوراکــی ی ــتامول )اس پاراس
شــود. شــروع بــا دوز 20mg/ kg/ dose  و ســپس بــا دوز mg/kg 20-15 هــر 4 تــا 6 ســاعت در 
ــده شــود. ــی شــرکت ســازنده خوان ــه دســتور العمــل داروی ــد. لازم اســت ک ــه می یاب ــا ادام بچه ه

ــاک  ــن، دیکلوفن ــو بروف ــا ) Nonsteroidal Antiinflammatory Drugs( شــامل ایب NSAID  ه

اســت کــه البتــه احتیاطــات در مــورد مشــکات کلیــوی و کبــدی در نظــر گرفتــه شــود.

مخدر ها
ــک دوز در  ــه اول در ی ــا دوز                                              در 5 دقیق ــه ب ــامل Diamorphine ک ش

ــود. ــرم داده می ش ــودکان بالای10کیلوگ ک
ــای  ــا دوز            0/5_1  در بچه ه ــول خوراکــی و شــربت ب ــه بصــورت محل ــن ک فســفات کدیی
زیــر 12 ســال و بصــورت قرص هــای          30-60 در بیمــاران بــالای 12 ســال اســتفاده می شــود

 0.1mg/kg )max 6mg( 

mg/kg

mg/kg
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و باید با احتیاط در بیماران با مشکات کبدی و کلیوی استفاده شود. 
ــال  ــر 12 س ــای زی ــه در بچه ه ــت ک ــاعت اس ــا 6 س ــر 4 ت ــنmg30 ه ــای دی هیدروکدئی قرص ه

ــود. ــه نمی ش توصی
مرفیــن )مرفیــن ســولفات( بصــورت خوراکــی، شــیاف، زیرپوســتی، عضانــی یــا وریــدی موجــود 

ــود ــای موج ــی از فورم ه ــه مثال های ــت ک اس
)liquid Oromorph, tablet Sevredol, modified release  )MST می باشــند. دوز خوراکــی بــرای 

ــا،  ــدید( اســت. در بچه ه ــای ش ــا mg 50 در درده ــی ت ــاعت )گاه ــر 4 س ــن mg 10_20 ه بالغی
ــا  mg 5-10 برحســب شــدت درد اســت. قرص هــای مورفیــن ســولفات MST بصــورت قرص هــا ی
ــورت  ــی بص ــای تزریق ــود. فورم ه ــاعت داده می ش ــر 12 س ــش ه ــته ره ــیون های آهس سوسپانس
ــا  ــه ب ــود ک ــن داده می ش ــدید در بالغی ــورت درد ش ــدی در ص ــا وری ــی، ی ــدی، عضان ــر جل زی
mg 2/5200 ماکزیمــمmcg/kg 20، و در بچه هــا ی 1تــا 12 ســالmg ماکزیمــم mg 10_2/5دوز

داده می شــود .
دیگر مخدر های در دسترس شامل ترامادل، اکسی کدئین، و فنتانیل است.

 Intravenous patient-controlled )       ( فورم هــای مســکن های تزریقــی بــا کنتــرل بیمــار
analgesia  و یــا مســکن های بــا کنتــرل پرســتار)nurse-controlled analgesia )NCA هــم وجــود 

ــود. ــتفاده می ش ــق اس ــوص تزری ــی مخص ــای الکترونیک ــا پمپ ه ــه ب دارد ک

مزایاي PCA شامل:
شروع سریعتر کاهش درد

کنترل آن توسط بیمار است 
مقدار کم تر مورفین استفاده می شود

بطور بالقوه عوارض کمتري دارد
ایمن است

مضرات PCA شامل:
عوارض جانبی دارو

برای همه مناسب نیست  
احتیاج به دسترسي وریدي دارد

باید به دستگاه متصل باشد 
در صورت بدکارکردن تجهیزات مشکل تزریق دارد 

PCA
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در صورت درمان مسکن توسط پمپ های انفوزیونی، احتمال افزایش مشکات زیر وجود دارد:
عادت به استفاده مداوم 

افزایش عوامل خطر دربیمار 
فقدان آموزش مناسب در بیمار

گاهــی ســندرم قفســه ســینه از عــوارض مخدر هاســت کــه تنفــس عمیــق بســیار دردنــاک و دشــوار 
 . ست ا

 Over( ــان شــود ــالای درم ــث مصــرف دوز ب ــه باع ــن اســت ک ــتفاده از PCA توســط بیمارممک اس
 )sedation

PCA چه زماني باید متوقف شود؟ 

هنگامي که شرایط بیمار بهبود مي یابد.
هنگامي که روش هاي کم خطر تري وجود دارد.

هنگامي که عوارض دارو بیش  تر از فوائد تسکین درد بیمار است. 

روش هاي غیردارویي:
ــا دردهــاي  روش هــاي غیردارویــي کنتــرل درد شــامل کاهــش اســترس و توانایــي کنــار آمــدن ب

ــودن و بهبــودی اســت.  حــاد و مزمــن و در نتیجــه آن احســاس خــوب ب
روش های غیر دارویی شامل:

ماســاژ کــه مي توانــد باعــث ریلکــس کــردن و شــل کــردن انقبــاض در عضــات  اطــراف مفصــل و 
درد عضــات را کاهــش دهــد. 

حمام آب گرم 
استفاده از پد های گرم کننده یا پمادهای داغ کننده

قرار دادن بدن در پوزیشن هایی که درد را کمتر کند 
سرگرمي، تفریح درماني و انحراف تمرکز بیمار از درد با وسایلی مثل بازي، ویدئو، تلویزیون و ..

دخالت روانشناسان جهت بهبود و ارتقاء افکار مثبت 
ورود متخصص بازي 

اســتفاده از دســتگاه )TENS( )transcutaneous electrical nerve stimulation( کــه مي توانــد 
جریــان خــون را بهبــود دهــد و اتســاع عروقــي ایجــاد کنــد و انســداد عروقــي ناشــی از گلبول هــای 
داســی شــکل را کاهــش دهــد، همچنیــن باعــث مهــار انتقــال پیام هــای درد از طریــق فیبرهــاي 

A,C  بــه سیســتم عصبــی مرکــزی شــده و بدیــن ترتیــب احســاس درد کمتــر شــود.
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مداخات روانشناس:
کمک به بیمار براي خود درمانی در برابر بیماري و عائم آن 

این روش در زمان هاي بروز کریز های حاد بیماري کاربرد ندارد. 
براي موارد زیر کمک کننده است:

     _ درمان استرس 
     _ تکنیک تمرکز زدایی از درد 

     _ درمان افسردگي 
     _ ارتقاء اعتماد بنفس

 جداول A,B.C راهنمایي را جهت برنامه کنترل درد ارائه مي دهد. 

جدول A                   دوز استامینوفن مطابق سن و وزن تقریبی
سن

زیر 3 ماه

3-9 ماه

2-3سال

4-5سال

6 -8سال

9-10سال

11 سال

12سال یا بیشتر

محدوده تقریبی وزن

kg 4/55 زیر

kg 10/45- 8/18

kg 15/9- 10/9

kg 21/36-16/36

kg 26/8 - 21/8

kg 32/27 - 27/27

kg 43/18- 32/7

kg 43/64 و بیشتر

قطره دهانی

نصف قطره

یک و نیم قطره

2 قطره

3 قطره

-

-

-

-

شربت)قاشق چای خوری(

یک چهارم قاشق

سه چهارم قاشق

یک قاشق

یک و نیم قاشق

دو قاشق

دو و نیم قاشق

سه قاشق

سه تا چهار قاشق

جویدنی 80 میلی گرم

-

-

2 قرص

3 قرص

4 - 5 قرص

6 قرص

6 قرص

6 تا 8 قرص

جویدنی 100 میلی گرم

-

-

-

یک و نیم قرص

دو تا دو و نیم قرص

سه قرص

سه قرص

سه تا چهار قرص

روش استفاده :

قطره: هر قطره چکان 0/8 میلی گرم دارای 80 میلی گرم استامینوفن است.

شربت :هر قاشق چای خوری دارای 160 میلی گرم استامینوفن است.

ــرم  ــاوی 160 میلی گ ــر ح ــدرت دو براب ــا ق ــای ب ــت. قرص ه ــتامینوفن اس ــرم اس ــاوی 80 میلی گ ــی ح ــای معمول ــی: قرص ه جویدن

ــت. ــتامینوفن اس اس

دوز دارو را می توان هر 4 ساعت بر حسب نیاز داد اما بیش از 5 بار در روز نباید باشد.

www.drelizabethdickey.com/condition.aspx?condition_id=53    برگرفته از سایت
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جدول B                   دوز ایبوپروفن مطابق سن و وزن تقریبی
قطره دهانی

یک قطره

یک و نصف قطره

دو قطره

-

-

-

-

-

لیتر )مقدار توصیه شده 

برای مصرف روزانه (

0/7-0/5

1/4-1/0

1/8-1/2

2/2-1/4

2/3-1/5

2/5-1/7

جویدنی 80 میلی گرم

-

1 و نیم قرص

2 قرص

3 قرص

4 قرص

5 قرص

6 قرص

8 قرص

لیتر )مقدار توصیه شده برای 

مصرف روزانه (

2/7-1/8

0/3-0/2

3/4-2/3

3/8-2/5

4/1-2/8

سن

5- 11 ماه

12-23ماه

2-3سال

4-5سال

6 -8سال

9 - 10سال

11سال

12سال و بیشتر

وزن بدن )کیلوگرم(

5

10

15

20

25

30

محدوده تقریبی وزن

kg 7/33 - 4/55

kg 10/45-8/18

kg 15/9-10/9

kg 21/36 - 16/36

kg 26/8-21/8

kg 32/27 - 27/27

kg 40/45-32/7

kg 40/9 و بیشتر

شربت)قاشق چای خوری(

نیم قاشق 

سه چهارم قاشق

یک قاشق

یک و نیم قاشق

دو قاشق

دو و نیم قاشق

سه قاشق

سه تا چهار قاشق

وزن بدن)کیلو گرم(

35

45

55

65

75

جویدنی100میلیگرم

-

یکونیمقرص

یکقرص

یکونیمقرص

دوقرص

دوونیمقرص

سهقرص

چهارقرص

جدول C                   مقدار مایعات مورد نیاز بیمار مبتا به سایکل سل

ممکن است نیاز باشد، این مقادیر برحسب شدت تب، درد وغیره بیشتر 

تجویز گردند.
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ارزيابي

سازماندهي مراقبت:

ــی و  ــک عموم ــط پزش ــد توس ــه مي توان ــا را ک ــازماندهي مراقبت ه ــي را از س ــر )B,A( مثال ــدول زی ج
یاپزشــک متخصــص انجــام شــود.

تولد-6 ماهگي

6 ماهگي _ 1 سالگي

1 سالگي _ 5 سالگي

6 سالگي _ 18 سالگي

بالاي 18 سال

تعدادملاقاتهاسن 

هر ماه

هر 2 ماه

هر 4-6 ماه 

هر 6 تا 12 ماه

 هر سال 

معاینه بالینی وكنترل رشد و نمو. واكسن، بررسی 
CBC ماهانه و هرزمان كه نیاز شد

 
معاینه بالینی وكنترل رشد و نمو، واكسن PPD  و 
آزمایش ادرار CBC هر 2 ماه هرزمان كه نیاز شد

 CBC معاینه بالینی وكنترل رشد و نمو، واكسیناسیون
هر6 ماه و در صورت نیاز، PPD سالیانه، معاینه چشم 

هرساله براي سن 3 سال به بالا
 

معاینه بالینی، واكسن، CBC هر-6 ماه و هر وقت مورد 
نیاز بود PDD سالیانه. مراقبت هاي چشمي سالیانه

 
معاینه بالینی، CBC هر سال و هرزمان كه نیاز شد 

آزمایشات دیگر به توصیه پزشك 

توسط متخصص اطفال، داخلي و یا پزشکي خانواده
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فاصله زماني

 معاینه بالینی 
تولد – 6 سالگي

6-18 سالگي
بالاي 18 سالگي

بررسی ژنتیك خانواده

مشاور و آموزش ژنتیك 

ملاقات با مددكار اجتماعي

ارزیابي آزمایشگاهي خون )  CBC ، بررسی كار 
كلیه، كبد، انالیز ادرار )آزمایش ادرار(

  Xray دیگر بررسي هاي آزمایشگاهي و

سونوگرافی شکم جهت سنگ صفرا و سایز كبد 
و طحال

TCD )جهت بررسي بروز و خطرسکته مغزی(

اكوي قلبي )بررسي عملکرد قلب(

ارزیابي )چشم ها و ریه و معاینه عصبی( 

مشاور روانشناختي / خانواده و درماني

 فیزیوتراپی )براي مشکلات مفصل و پس از 
جراحي(

بررسی رشد  و نمو 

كنترل دكتر تغذیه و رژیم غذایی

ارزیابي  دوره نوجوانانی و بلوغ  

ارزيابي

هر 2-4 ماه
هر 2-6 ماه 

هر 6-12 ماه 

به هنگام تشخيص 

به هنگام تشخيص و 2-1 بار در سال 

به هنگام تشخيص و سالي يكبار 

هر 6تا 12  ماه 

 هر زمان که لازم شد 

هر 2 سال ) بالای 6 سال( و هروقت لازم شد  

هر 1 سال برای بالای 2 سال و يا بيش تر در 
صورت نياز 

هر 1 سال )10 سال به بالا (

سالي يكبار و در صورت نياز

سالي يكبار و يا در صورت نياز 

در صورت نياز

سالي يكبار و در صورت نياز

سالي يكبار و يا در صورت نياز

حداقل سالي يكبار و در صورت نياز

برنامه مراقبت در یک مرکز جامع بیماري سیکل سل 
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پایش و مراقبت هاي پرستاري
پرستار نقش حیاتي را در درمان درد در  بیماران سیکل سل دارد. ارزیابي مستمر و دقیق بیمار از 

نزدیک ضروري هستند. بررسی پارامترهای بالینی شامل: 
کنترل، دما، نبض، تنفس، فشارخون و اشباع اکسیژن

اکسیژن دادن در صورتي که اکسیژناسیون درحد کمتراز 95% باشد. 
در صورت استفاده از مخدرها، میزان درد، کاهش درد، آرامش )حالت تسکیني( و بروز تهوع را  

بصورت مستند 1-2 بار در ساعت یادداشت کنید. 
بیمار را از نظر عوارض دارویي مانند یبوست، خارش، بي حالي، اختال در تنفس )در مدت 

استفاده از مخدر ها( حالت تهوع و استفراغ کنترل شود و نیز باید اطمینان از درمان کافي و 
مناسب برای بیمار انجام شود 

در صورت وجود درد در سینه و یا در ناحیه شکمي و یا در قسمت پشت بالاي دیافراگم در 
بیماران بالاي 6 سال، تست تنفس )اسپیرومتري( انجام شود. 

آموزش کافي بیمار در درمان در منزل  
لزوم مشاوره های با متخصصین براي موارد مشکل دار 

ــا  ــار ب ــي بیم ــت زندگ ــه کیفی ــواردي ک ــون در م ــق خ ــي اوره و تزری ــتفاده از هیدروکس اس
اپیزودهــای  متعــدد درد تحــت تاثیــر قــرار می گیــرد.

درمان عوارض سیکل سل:
بیمــاري ســیکل ســل )SCD( اختالــي مزمــن در تمــام طــول عمــر اســت اگرچه بــا تشــخیص زودرس و 
درمــان بــه موقــع و همــراه آمــوزش والدیــن و مشــارکت آنــان، بیمــاران مي تواننــد تــا اواخــر بزرگســالي 

ــده بمانند.  )Adulthood( زن

ــام  ــوارض انج ــم و ع ــي از عائ ــا، رهای ــگیری از کریز ه ــدف پیش ــا ه ــولا ب ــل معم ــیکل س ــان س درم
ــن انجــام شــود.  ــه و توســط والدی ــد در خان ــادي از درمــان ســیکل ســل مي توان مي شــود. قســمت زی
تعهــد و آگاهــي والدیــن در مراقبــت مناســب از فرزنــد بیمارشــان، تفــاوت مهمــي را در بقــا و کیفیــت 
ــن در  ــت از والدی ــد. پرســتار نقــش مهمــي را در توانمندســازي و حمای ــار ایجــاد مي کنن زندگــي بیم

ــد.  ــا مي کن ــان ایف ــام نقشش انج

بــه محــض تشــخیص کــودک مبتــا بــه ســیکل ســل بــه والدیــن توصیــه می شــود کــه بــه یــک مرکــز 
جامــع درمانــی بیمــاران ســیکل ســل مراجعــه و تشــکیل پرونــده دهنــد تــا مرکــزی شــامل متخصصیــن 
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بــا تجربــه بتواننــد مســئولیت درمــان کــودک را برعهــده گیرنــد. ایــن چنیــن مراکــزي شــامل پزشــکاني 
ــا تخصص هــاي متفــاوت، پرســتار، مشــاور ژنتیــک، مــددکار اجتماعــي، کاردرمانــی )بــازي درمانــی(  ب
روانشناســي و رژیــم درمانــی مي باشــد. نوجوانــان و بالغیــن مبتــا بــه ســیکل ســل نیــز از حضــور در 
ایــن مراکــز بســیار ســود خواهنــد بــرد چــرا کــه بررســی های منظــم بــراي کنتــرل عــوارض و متدهــاي 

درمــان جدیــد و تحقیقــات جدیــد در ایــن مراکــز صــورت مي پذیــرد. 

)Stroke (  سکته مغزی

 )TCDs( کودکانــي کــه ســابقه ســکته مغــزی دارنــد و یــا آنــان کــه تســت داپلــر ترانــس کرانیــال  ایشــان
ــدت  ــه م ــم ب ــون منظ ــق خ ــا تزری ــد ب ــکته هســتند بای ــالاي س ــر ب ــه در خط ــي از آن اســت ک حاک
ــود.  ــدی مي ش ــکته هاي بع ــگیري از س ــب پیش ــون موج ــق خ ــوند. تزری ــان ش ــال درم ــل 5 س حداق

ــد.  ــابه می باش ــب مش ــک اغل ــکته هاي کوچ ــان س درم

ــا احتمــال ســکته در آینــده  ــد تســت هاي خاصــي را انجــام دهــد ت ــان دوره درمــان: بیمــار بای در پای
ــد. در  ــه یاب ــد ادام ــون بای ــق خ ــد، تزری ــته باش ــه داش ــر ادام ــن خط ــه ای ــردد. چنانچ ــخص گ مش
غیراینصــورت، تزریــق خــون متوقــف خواهــد شــد و کــودک بــه دقــت ارزیابــی خواهــد شــد. پزشــک 
مي توانــد فوایــد درمــان تزریــق خــون در ســکته بــرای والدیــن توضیــح دهــد و در ضمــن بــه دنبــال 
ــن  ــتار در ای ــک پرس ــت و کم ــد. حمای ــام ده ــم را انج ــی ه ــان آهن زدای ــون درم ــق خ ــان تزری درم

مراحــل مهــم اســت. 

ــع بیمــاري  ســیکل  ــز جام ــک مرک ــان را در ی ــن درم ــزی شــده بهتری ــه دچــار ســکته مغ کودکــي ک
ــود بررســی های اعصــاب  ــادر خواهنــد ب ــر نظــر تیــم متشــکل از متخصــص مختلــف کــه ق ســل و زی
ــای  ــز در درمان ه ــام داده و نی ــي را انج ــات بازتوان ــن خدم ــده و همچنی ــه دهن ــناختي ارائ و  روانش

ــد. ــی کنن ــک و راهنمای ــی کم آهن زدای

عــوارض جــدي ســکته مغــزی در ســیکل ســل و ســایر مشــکات مغــزي در ایــن کــودکان شــامل بــروز 
ــد توســط آزمایشــات  ــودکان بای ــي ک ــع تمام ــه موق ــري اســت. جهــت تشــخیص ب ــال در یادگی اخت
ــود(  ــده مي ش ــر دی ــم زی ــه در الگوریت ــور ک ــالگي( )همان ط ــوند )از 6 س ــی ش ــن و دوره ای ارزیاب روتی

چنانچــه اختــالات یادگیــري وجــود داشــته باشــند تحــت درمــان بــه موقــع قــرار گیرنــد. 
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سندرم حاد  قفسه سینه: 
ایــن اختــال بســیار شــایع بــوده و بــه بســتري شــدن و درمــان فــوري احتیــاج دارد. هــر تاخیــري در 
ــان ســندرم حــاد قفســه ســینه شــامل  ــي مواجــه مي ســازد. درم ــج نامطلوب ــا نتای ــار را ب ــان بیم درم
اســتفاده از آنتي بیوتیک هــاي وســیع الطیــف تزریقــي و خوراکــي، اســتفاده از بازکننده هــاي راه هــاي 
هوایــي )bronchodilators( اســت. تزریــق خــون بــه موقــع در بهبــودي ســریعتر  و کمتــر شــدن مــدت 
ــپیرومتري  ــب و درد و اس ــرل ت ــت کنت ــیژن، دارو جه ــز اکس ــت. تجوی ــذار اس ــتری تاثیرگ ــان بس زم
درمانــی جهــت پیشــگیري از کاپــــس ریــــه )atelectasis( قســمت مهمــي از درمان هســتند هیدراته 

کــردن بیــش از حــد بیمــار )over-hydration( مي توانــد خطرنــاک باشــد و بایــد اجتنــاب شــود. 

Acute splenic sequestration : احتباس حاد  طحال
ــد  ــانه ها مي توان ــم و نش ــع عائ ــه موق ــدم تشــخیص ب ــکي اســت. ع ــس پزش ــک اورژان ــت ی ــن حال ای
ــه مــرگ بیمــار منجــر شــود. درمــان احتبــاس حــاد طحــال، تزریــق خــون  در عــرض چنــد ثانیــه ب
فــوري اســت. ایــن حالــت در درصــد بالایــي از بیمــاران رخ دهــد تعــدادی گزینه هــاي درمانــي بــراي  
ــال  ــه طح ــا هم ــتن قســمتی ی ــا برداش ــق خــون مســتمر، و ی ــه تزری ــوان ب ــه مي ت ــود دارد ک آن وج
ــخص  ــن مش ــراي والدی ــان ب ــاي درم ــن گزینه ه ــد ای ــک مي توان ــرد. پزش ــاره ک )Splenectomy(  اش

ــا کمــک پرســتار فوایــد و مضــرات هــر کــدام را بیــان ســازد.  ســازد و ب

سندرم دست- پا 
ایــن حالــت از اولیــن عامت هــاي بیمــاري ســیکل ســل اســت کــه در کــودکان رخ می دهــد بیمــاری 
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ــیون،  ــامل هیدراتاس ــان آن ش ــت. درم ــي اس ــوارض جانب ــدون ع ــونده و ب ــود ش ــود بهب ــه خ ــود ب خ
مســکن ها )اســتامینوفن، ایبوبروفــن( و کنتــرل بیمــار اســت. چنانچــه درد شــدید باشــد و بــه 
ــا تــب وجــود داشــته باشــد، پزشــک معالــج بیمــار بایــد آگاه  مســکن هاي معمولــي پاســخ ندهــد و ی
شــود. در ایــن چنیــن شــرایطي بیمــار ممکــن اســت احتیــاج بــه بســتري بــراي تجویــز مســکن قوي تــر 

ــدي دارد. ــیون وری و هیدراتاس

جراحي:
بیماران مبتا به سیکل سل ممکن است احتیاج به انواع مختلفي از جراحي داشته باشند. 

ــرا  ــه صف ــتن کیس ــال )splenectomy(، برداش ــتن طح ــامل برداش ــا، ش ــایع ترین آن ه ــورد از ش 3 م
)Cholecystectomy( و جراحي هــاي ارتوپــدي بــراي مشــکاتي مثــل اســتئومیلیت و نکــروز آواســکولار 

ــه طــور ناگهانــي  )ســر اســتخوان ران( مي باشــد. طحــال در شــرایطی برداشــته مي شــود کــه خــون ب
در طحــال بــه دام  افتــد و منجــر بــه آنمــي خطرنــاک  شــود )احتبــاس حــاد طحــال(. شــایعترین دلیــل 
ــق خــون  ــل ازجراحــي تزری ــه،  قب ــه مي شــود ک ــرا اســت. توصی ــرا، ســنگ صف برداشــتن کیســه صف
ــد. )پاییــن را ببینیــد( ایــن امــر  ــا درصــد گلبول هــای داســی شــکل شــده کاهــش یاب انجــام شــود ت
موجــب بهبــود اکسیژناســیون و کاهــش شــکایات بیمــار مي شــود. در طــول جراحــي بیمــار بایــد گــرم 
نــگاه داشــته شــود و مایعــات کافــي دریافــت نمایــد. متعاقــب جراحــي اســپیرومتري موجــب کاهــش 
کلپــس و عفونــت ریــه مي شــود کــه از عــوارض شــایع در بیمــاري ســیکل ســل اســت. بعــد از جراحــی 

ــه بهبــودي کمــک مي کنــد.  تحــرک زودهنــگام ضــروري اســت و ب

تزریق خون
تزریــق خــون آنچنــان کــه در بتــا تالاســمي مــاژور مهــم اســت در SCD بیمــاري ســیکل ســل بخــش 

ثابــت درمــان نیســت. تزریــق خــون در SCD در شــرایط ذیــل اندیکاســیون دارد. 
آنمي شدید

پیشگیري و درمان سکته مغزی 
)priapism( پریاپیزم نعوظ طولاني و دردناك

نکروز ریه یا عفونت ریه )پنوموني، سندرم حاد قفسه سینه(
جراحي 

اپیزود های درد شدید 

در ادامه جدول اندیکاسیون هاي تزریق خون در SCD آمده است. 
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اندیکاسیون هاي تزریق خون در بیماران سیکل سل

تزریق خون بصورت
حاد یا دوره ای  

تزریق خون مزمن

آنمي 
احتباس حاد طحال 

شدید کریز و طولاني مدت آپلاستيك 
سکته مغزی 

سندرم حاد قفسه سينه 
Multiple organ failure سندروم ازکار افتادن چند ارگان

قبل از عمل )در بعضي موارد(
آنمــي هموليتيــك شــدید مرتبــط بــا مالاریــا کــه در خطــر 
ــوع  ــب الوق ــب قری Cardac decompensetion نارســایی فل

هســتند  

مشكل قلبي 
پروفيلاکسی جهت جلوگيري از عود سكته مغزی
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ــش  ــالم وکاه ــز س ــاي قرم ــداد گلبول ه ــش تع ــق خــون موجــب افزای ــاري ســیکل ســل، تزری در بیم
ســلول های داســی شــکل شــده مي شــود. بنابرایــن موجــب برطــرف شــدن کم خونــی شــده و جریــان 
خــون بــه بافــت را افزایــش مي دهــد. در کــودکان بــا بیمــاری ر، تزریــق خــون منظــم  مي توانــد خطــر 
ســکته مغــزی را بکاهــد. در صــورت اســتفاده مناســب، تزریــق خــون مي توانــد  صدمــه ارگانــی ناشــی 
ــا  از داســی شــدن گلبول هــا و هیپوکســی بافتــی را در بســیاري از بیمــاران ســیکل ســل کاهــش و ی

ازآن پیشــگیري نمایــد. 
دو نــوع تزریــق خــون بــراي بیمــار ممکــن اســت تجویــز گــردد. تزریــق خــون معمولــی 
ــال  ــف انتق ــاي مختل ــح روش ه ــه توضی ــه ب ــي ک ــه جدول ــون. در ادام ــض  خ ــا تعوی و ی

ــت.  ــده اس ــردازد آم مي پ

معايبمزايا كاربردروش

افزایش بارآهن

استفاده از گلبول هاي قرمز
افزایش ميزان مواجه با 

تعداد بيشتری اهداكننده و 
در نتيجه افزایش احتمال 
عفونت یا آلوایميونيزاسيون

 
 

آهسته 
كنترل دقيق خون از دست 
رفته از طریق دستگاه باید 

انجام شود تا در مقابل 
تزریق خون با حجم مناسب 

جایگزین شود

تزریق خون ساده به بيمار 
بصورت واحد خون اضافي 
بدون برداشت گلبول های 
داسی شده داده مي شود.

 
  تعویض خون با دستگاه 
 erythrocyte( آفرسيس

pheresis( گلبول های داسی 

شده برداشته مي شوند و 
گلبول های قرمز طبيعي 
جایگزین آن ها مي شود.

 تعویض كل خون بصورت 
دستی كه از یك دست 

خارج شده در حالي كه  
گلبول قرمز سالم از دست 

دیگر تزریق مي شوند

آنمي شديد 
  Hb با ميزان

g/dl-5-6

در شرايطي 
كه 

جايگزيني 
 Hb سريع
لازم است. 

به طور 
گسترده 
مناسب 

است 

ساده و موثر 
به صورت گسترده در 

دسترس است

سريع 
افزايش بارآهن كم است 

كاهش Hbs در حالي 
كه هماتوكريت و 

ويسكوزيته بدون تغيير 
هستند. 

افزايش بارآهن كم است 
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تزریــق خــون ســاده شــامل تزریــق مقــدار محاســبه شــده ای از خــون بــه بیمــار اســت. 
برعکــس تعویــض خــون شــامل وارد کــردن مقــداري خــون بــه بــدن و خــارج کــردن همــان مقــدار 
خــون از بــدن از طریــق دســتگاه اســت. ایــن روش اغلــب در بیمــاران ســیکل ســلي جهــت جایگزینــي 
گلبول هــای داســی شــده بــا گلبول هــای قرمــز طبیعــي اســتفاده مي شــود. همچنیــن ســطح 
ــن روش  ــار آهــن در ای ــرد و احتمــال افزایــش ب ــالا مي ب ــدون افزایــش ویســکوزیته ب هموگلوبیــن را ب

نســبت تزریــق خــون ســاده کمتــر اســت.  

ــای لازم  ــي احتیاط ه ــود و تمام ــام می ش ــده انج ــده و گیرن ــون دهن ــن خ ــازگاری بی ــات س آزمایش
ــق خــون توســط فیلتر هــای   ــرد. تزری ــه از راه خــون صــورت مي پذی جهــت حــذف عفونت هــای منتقل

ــردد.  ــرم مي گ ــدن گ ــاي ب لکوســیتی و درحــرارت در حــد دم

در هــر بــار تعویــض خــون، خــون بیمــار در حــدود ml 20-5 )برحســب وزن بیمــار( توســط دســتگاه 
برداشــته شــده و بــا خــون اهــدا کننــده جایگزیــن مي گــردد. در کم خونــی ســیکل ســل گلبول هــای 
ــن را  ــي هموگلوبی ــطح طبیع ــه س ــود ک ــن مي ش ــالم جایگزی ــز س ــاي قرم ــا گلبول ه ــده ب ــی ش داس
دارنــد و موجــب برطــرف شــدن کم خونــی بیمــار مي شــود. بــه عــاوه بــا افزایــش هموگلوبیــن تولیــد 
ــوان  ــض خــون را مي ت ــد. تعوی ــز اســتخوان کاهــش می یاب ــوب در مغ ــز داســی و معی گلبول هــای قرم
از طریــق یــک رگ بــا و آنژیوکــت متصــل بــه یــک ســت ســه راهــه  انجــام داد. تکنیــک دیگــر تعویــض 
ــل  ــان داخ ــور همزم ــه ط ــک رگ(  و ب ــازو )ی ــک ب ــون از ی ــردن کل خ ــارج ک ــتگاه خ ــا دس ــون ب خ
کــردن خــون اهــدا کننــده از طریــق بــازوی دیگــر )رگ دیگــر( اســت. )بــا میــزان جریــان یکســان(. 

ــراي تعویــض خــون در دســترس هســتند.  سیســتم هاي اتوماتیــک ب

میــزان حجــم خــون تعویــض شــده بــه وزن و هماتوکریــت بیمــار بســتگي دارد در کــودکان مقــدار آن 
ml/kg 50-60 اســت و در بالغیــن 6-8 واحــد خــون مــورد احتیــاج اســت. در همــه تزریــق خون هــا  

خطــر انتقــال عفونت هــای منتقلــه از راه خــون )اکتــري یــا عوامــل ویروســي( وجــود دارد و بیشــتر از 
بیمــاری بتــا تالاســمي احتمــال بــروز آلوایمیونیزیشــن وجــود دارد. در تعویــض خــون خطــرات دیگــري 

نیــز وجــود دارد کــه بایــد در نظــر گرفتــه شــود:
ــا  ــده ب ــل ش ــون منتق ــق خ ــه تزری ــود ک ــاد مي ش ــرایطي ایج ــت در ش ــن حال ــم: ای ــش حج افزای
دســتگاه  بیــش از خــون خــارج شــده باشــد. ایــن مســئله در بیمــاران بــا ســابقه مشــکات قلبــي 

ــراد نارســایی قلبــي ممکــن اســت براحتــی رخ دهــد. ــاک اســت. در ایــن اف خطرن
برعکــس، تزریــق خــون ناکافــي ممکــن اســت منجــر بــه کاهــش فشــار خــون شــود و بــه شــوک 
ــش ــه افزای ــر ب ــد منج ــش از g/dl 12مي توان ــه بی ــن ب ــزان هموگلوبی ــش می ــردد. افزای ــر گ منج
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ویسکوزیته خون گردد که کریز انسداد عروقی و سکته مغزی را تسریع خواهد نمود. 
انســداد عــروق و بــروز لختــه در رگ مي توانــد تعــادل اســید و بــاز را بــر هــم بزنــد. کاهــش قنــد 

خــون و اختــالات متابولیــک،  بــه خصــوص در کــودکان می توانــد خطرنــاک باشــد.

عوارض تزریق خون:
ــراي  ــه خصــوص ب ــل توجهــي دارد امــا همچنیــن چالش هایــي را ب ــاي قاب اگرچــه تزریــق خــون مزای

ــاران SCD دارد: بیم
ــی قلــب )Congestive heart failure( و ادم  ــه نارســایی احتقان ــد منجــر ب افزایــش حجــم: مي توان

ریــوي در بیمــاران بــا نقــص عملکــرد قلبــي شــود. 
افزایــش بــار آهــن: بــار آهــن در بــدن بــه طــور بالقــوه ســمي و ناتــوان کننــده اســت، مگــر اینکــه 

بــرای بیمــار درمــان آهن زدایــی انجــام شــود. 
آلوایمیونیزیــش و واکنــش همولیتیــک تاخیــری کــه30-20 درصــد از بیمــاران SCD کــه در آن هــا 
ــری  ــک تاخی ــش همولیتی ــار آلوایمیونیزیشــن مي شــوند. واکن ــق خــون انجــام مي شــود، دچ تزری
ــا  ــز درد و ی ــدید و کری ــی ش ــه کم خون ــر ب ــد منج ــون مي توان ــق خ ــس از تزری ــون20-5 روز پ خ

ــود.  ــرگ مي ش ــی م حت
عفونــت ویروســي، هپاتیــت و دیگــر عفونت هــاي ویروســي، در بیمــاران SCD، بــه دلیــل صدمــات  

ــادر هســتند.  ــي ن ــاي باکتریای ــي مشکل ســاز اســت. عفونت ه قبل

ــي و  ــراي ارزیاب ــه ب ــکل NHS و UK ک ــق توصیه هــاي پروت ــي را مطاب ــي کــه توصیه های ــه جدول در ادام
ــار اضافــي آهــن اســتفاده مي شــود آمــده اســت: پایــش ب

Myocardial

T2*MRI
Liver

FERRISCAN

)LIC( )اندازهگيري مقدار آهن كبد(
 بررسیشرایط بیمار 

S.FERITIN

SCD که 

روی تزریق 
خون ساده 

و یا تعویض 
خون است

قبل از شروع 
تزریق خون و 

هر3 ماه

هر 5 سال 
پس از شروع 

تزریق خون

1 سال پس از شروع تزریق  
خون سپس به صورت 

ساليانه مگر اینکه آهن کبد 
بيش از mg/g 20 شود که 
در آن صورت هر 6 ماه باید 

انجام شود.

در صورتی انديكاسيون 
دارد که نياز به بافت 
شناسی باشد يا بيمار 

لاپاراتومی شود )شكم باز 
شود(

ارزیابي بار اضافي آهن و پروتکل پایش
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درمان زخم هاي پا:
بســیار بــا اهمیــت اســت کــه زخم هــا را در مراحــل ابتدایــي کــه کوچــک و عفونــت نکــرده هســتند،  
ــا  ــواده دارد. مراقبت ه ــار و خان ــاي بیم ــه کمک ه ــاز ب ــت و نی ــوار اس ــان دش ــن درم ــرد. ای ــان ک درم
شــامل: بــالا نگــه داشــتن پــا، تمیــز کــردن و پوشــاندن زخــم پــا، پوشــیدن کفش هــاي تخــت و راحــت 
ــا نواحــی   ــا ب ــا می باشــد. چنانچــه زخــم پ ــود زخــم پ ــز ســفید، نخــي جهــت بهب و جوراب هــاي تمی
قرمــز و پوســت دردنــاک احاطــه شــده اســت و یــا ترشــح چرکــی دارد، نشــان دهنــده عفونــت اســت 
ــه  ــي 3 هفت ــس از 2 ال ــا پزشــک مشــورت شــود. چنانچــه پ ــد ب ــي بیوتیــک بای ــت آنت ــراي دریاف و ب
پــس از درمــان زخــم بزرگتــر شــده و عائــم بهبــود شــده را نــدارد،  نیــاز بــه بســتري بیمــار جهــت 
ــه  ــق خــون اکســیژن بیشــتري را ب ــق خــون اســت. تزری ــژه، اســتراحت در بســتر و تزری ــت وی مراقب
ــا انجــام اعمــال فــوق، زخــم خــوب  بافــت مي رســاند و در بهبــودي زخــم کمــک مي کنــد. چنانچــه ب
نشــد، مي تــوان از پیونــد پوســت بــراي پوشــاندن زخــم اســتفاده کــرد. در بعضــي مــوارد، بیــش از یــک 
پیونــد پوســتی نیــاز اســت. مراقبــت از زخم هــاي مــچ پــا در بیمــاران هموگلوبینوپاتــي بــه درمان هــای  
موضعــي و سیســتمیک تقســیم مي شــود کــه اولــي توســط پرســتار و دومــي، بــه تصمیمــات پزشــکي 

ــا بســتگي دارد.  و موفــق نبــودن درمان هــاي موضعــي زخــم پ

اســتفاده از پانســمان جهــت پاکیــزه نــگاه داشــتن و بهبــود زخــم کاربــرد دارد. ناحیــه آســیب دیــده 
ــرده و پانســمان  ــال ســالین شستشــو داد. برداشــتن بافت هــای م ــا نرم ــا آب گــرم ی ــوان ب را می ت
کــردن بایــد انجــام شــود. انــواع مختلــف پانســمان و پوشــش وجــود دارد. اســتفاده از پانســمانی کــه 

نچســبد مناســب اســت. لباس هــا بایــد هــر هفتــه عــوض شــوند.
ــد.  ــده باش ــک کنن ــی کم ــکل عروق ــع ورم و مش ــد در رف ــی می توان ــای کش ــتفاده از بانده اس
چنانچــه عایــم عفونــت ماننــد چــرک دیــده شــود می تــوان از پمادهــای آنتــی بیوتیــک اســتفاده 

ــتند. ــروری هس ــز ض ــتمیک نی ــای سیس ــی بیوتیک ه ــی آنت نمود،گاه
مداخات جراحی ممکن است مورد نیاز باشد مثل دبریدمان و پیوند اتولوگ پوست.

)debridement and autologous skin grafting(

دیگر وظایف پرستار:
ــده اي  ــن کنن ــش تعیی ــد در آن نق ــتار مي توان ــه پرس ــاران SCD ک ــت از بیم ــاي مراقب ــر جنبه ه دیگ

ــر اســت :  ــوارد زی ــامل م ــاي تالاســمي اســت و ش ــان مراقبت ه ــد، مشــابه هم ــته باش داش
آمادگی بیمار برای ورود به  جامعه )زندگي اجتماعي( 

مسائل مربوط به مدرسه / دانشگاه 
حاملگي 
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ورود به زندگی اجتماعی
ــه ســیکل ســل ممکــن اســت مشــکاتي را در زندگــي اجتماعــي خــود  ــان و بالغیــن مبتــا ب نوجوان
ــا احســاس طــرد شــدگي و حواشــي  ــی، و ی ــای اجتماع ــا همســالان وگروه ه ــل جــور شــدن ب از قبی
خاصــي را داشــته باشــند. داشــتن اعتمــاد بــه نفــس و اســتقال در بیمــاران بســیار بــا اهمیــت اســت. 
ــتند.  ــار هس ــي بیم ــاي زندگ ــرفت مهارت ه ــراي پیش ــري ب ــي موث ــزار خیل ــي اب ــاي حمایت گروه ه
برنامه هایــی بــا هــدف آمــوزش جامعــه دربــاره شــناخت بیمــاري ســیکل ســل و حقــوق بیمــاران بــراي 

داشــتن زندگــي شــاد، ســالم و کامــل ضــروري هســتند. 
بیمــاران مبتــا گاهــي تــرس از مــرگ دارنــد و والدینشــان تــرس از دســت دادن فرزندانشــان را دارنــد. 
ــا مراقبیــن بهداشــت،  ــن احساســات را ب ــا ای ــد ت ــد بیمــاران و والدینشــان را تشــویق کنن پرســتار بای
ــاره آمــوزش ببیننــد کــه  ــد. آن هــا بایــد در ایــن ب مــددکاران و یــا دوســتان نزدیــک در میــان بگذارن
صحبــت کــردن مي توانــد بیمــاران و خانواده شــان را کمــک کنــد تــا بــا ایــن احساســات کنــار بیاینــد 

و تــرس از مــرگ زندگــی آن هــا را تحــت تاثیــر قــرار ندهــد. 

مسائل مربوط به مدرسه / دانشگاه
کــودکان و نوجوانــان مبتــا بــه ســیکل  ســل ممکــن اســت بــه دلیــل مشــکات بیمــاری و جســمانی 
روزهایــي را از مدرســه یــا دانشــگاه غیبــت  باشــند ایــن مســئله همــراه بــا اعتمــاد  بــه نفــس پاییــن و 
ناتوانــي در کنــار آمــدن بــا جامعــه مي توانــد منجــر بــه  عــدم پیشــرفت در دانشــگاه و افزایــش حــس 

افســردگي و ناامیــدی بــه خصــوص در نوجوانــان شــود. 

ــاري ســیکل  ــت بیم ــار از وضعی ــن بیم ــرده و معلمی ــت ک ــن را حمای ــار / والدی ــد بیم ــتار مي توان پرس
ســل و نیازهــاي بیمــار آگاه نماینــد. پرســتار همچنیــن بایــد بیمــار و والدیــن در مــورد بحــث دربــاره 
مشــکات پیــش رو در مدرســه و یــا دانشــگاه تشــویق نمــوده تــا بتواننــد در مــورد ارائــه راه حــل بــرای 
برطــرف کــردن مشــکات اقــدام نماینــد. تشــویق بــه ادامــه تحصیــل بیمــار و تنظیــم اهــداف و برنامــه 
ــک متخصــص  ــا ی ــاوه مشــاوره ب ــه ع ــت اســت. ب ــا اهمی ــن ب ــا والدی ــار و بحــث ب ــده بیم ــراي آین ب

ــده باشــد.  ــد کمــک کنن ــري مي توان اختــالات یادگی

حاملگي
زنــان مبتــا بــه ســیکل ســل مي تواننــد بــاردار شــوند و کــودکان ســالمي بــه دنیــا آورنــد. اگرچــه لازم 
اســت بیمــاران بــا یــک متخصــص ژنتیــک مشــورت نماینــد تــا احتمــال تولــد نــوزاد ســیکل ســل و 

ــوزاد ســالم بررســي شــود.  ــد ن گزینه هــاي تول
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ــارداری وحیــن زایمــان بــه کنتــرل دقیــق  ــاردار مبتــا بــه ســیکل ســل، قبــل و پــس از ب یــک زن ب
ــج  ــاي رای ــاج دارد. مراقبت ه ــوزاد احتی ــادر و ن ــاری در م ــوارض بیم ــت کاهــش و پیشــگیري از ع جه
ــم غــذاي ســالم، مکمــل  ــارداري روتیــن شــامل رژی ــا اهمیــت اســت. مراقبت هــاي ب ــد ب پیــش از تول
ویتامیــن و فولیــک اســید، افزایــش دریافــت مایعــات، عــدم مصــرف الــکل و ســیگار و نیــز داروهایــي 
کــه بــراي کــودک خطرنــاک اســت، بایــد بــرای خانــم بــاردار انجــام شــود و بــه عــاوه کنتــرل رشــد 

کــودک و کنتــرل ضربــان قلــب جنیــن توســط دکتــر زنــان لازم اســت. 

ــه  ــا ب ــادر مبت ــه م ــد، چنانچ ــاق می افت ــاردار اتف ــر زن ب ــون ه ــان خ ــباع در جری ــیژن اش ــت اکس اف
ــکل و   ــی ش ــلول های داس ــی از س ــی ناش ــداد عروق ــز انس ــار کری ــد دچ ــد مي توان ــل باش ــیکل س س
ترومبوآمبولیســم و ســندرم حــاد قفســه ســینه گــردد. در ایــن حالــت، عــاوه بــر کنتــرل دقیــق میــزان 
اشــباع اکســیژن خــون، بایــد همــراه آمادگــي بــراي احیــا و مراقبت هــاي ویــژه فــوري وجــود داشــته 

باشــد. 

ــی  ــن الزام ــی جنی ــم حیات ــرل عائ ــدي، دادن اکســیژن و کنت ــات وری ــق مایع در طــول زایمــان،  تزری
ــان زایمــان کــه دوره  ــه متخصــص زن اســت. مراقبــت دقیــق توســط تیــم متخصــص پزشــکي منجمل
حاملگي هــاي پرخطــر و ســیکل ســل را گذرانــده  مي توانــد در تشــخیص زودهنــگام و درمــان عــوارض 
بــارداری و زایمــان کــه مي توانــد نتایــج بهتــر بــارداري را در پــي داشــته باشــد موثــر باشــد. عــوارض 
ــالا، احتمــال عفونــت تنفســي و ادراري،  ــاردار شــامل فشــار خــون ب بیمــاری ســیکل ســل در مــادر ب
ــن،   ــم جنی ــد ک ــامل، رش ــا ش ــر خطر ه ــد. دیگ ــي می باش ــکات قلب ــرا و مش ــه صف ــکات کیس مش
ــوزاد مــرده مي باشــد. تزریــق خــون، از طریــق کمــک بــه  زایمــان زود رس، ســقط جنیــن یــا تولــد ن
حمــل اکســیژن بیشــتر خــون بــراي کاهــش فشــار خــون، بهبــود کــم خونــی، کاهــش دفعــات کریــز 
ــه  ــق خــون توصی ــی کــه ســابقه ســقط جنیــن داشــته اند تزری ــز در بیماران ــز می شــود و نی درد تجوی

مي گــردد. 
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فصل 10
سبک زندگي و تغذیه در هموگلوبینوپاتی ها

ــت  ــز تح ــا نی ــه آن ه ــتند. گرچ ــه اي نیس ــای تغذی ــع کم خونی ه ــي در واق ــن ارث ــالات هموگلوبی اخت
تاثیــر عوامــل محیطــي و تغذیــه اي هســتند کــه نبایــد نادیــده گرفتــه شــوند. تولیــد گلبول هــاي قرمــز 
وابســته بــه مــوادی اســت کــه بــدن از محیــط دریافــت مي کننــد از جملــه مــواد معدنــي ماننــد آهــن،  

کبالــت، ویتامین هایــي از قبیــل C، E  ،B6 ،B12 ریبوفاویــن و فولیــک اســید اســت.

آهن
ــن  ــا ای ــود ب ــذب مي ش ــذا ج ــولا از غ ــت و معم ــروري اس ــز ض ــای قرم ــاخت گلبول ه ــراي س ــن ب آه
ــف ســمي باشــد.  ــاي مختل ــراي بافت ه ــد ب ــي تجمــع آهــن مي توان وجــود در بیمــاران هموگلوبینوپات
بنابرایــن اهمیــت دارد کــه روش کنتــرل آهــن در بــدن دانســته شــود. آهــن بــدن، بیــش از 60_70 
ــت  ــا یاف ــي و آنزیم ه ــاي عضان ــر در بافت ه ــدار کمت ــن و مق ــاي هموگلوبی ــدش در مولکول ه درص
مي شــود. همچنیــن در حــدود 20-30 درصــد آهــن بــدن در پروتئین هــاي ذخیــره اي ماننــد فریتیــن 
ــن را در  ــه آه ــن )Transferrin( ک ــام ترانس فری ــن بن ــل آه ــاي حام ــیدرین و در پروتئین ه و هموس
جریــان خــون حمــل مي کننــد، وجــود دارد. آهــن غــذا در روده کوچــک جــذب مي شــود )بــا کمــک 

.)C  اســیدهایي از قبیــل هیدروکلریــک اســید موجــود در معــده و اســکوربیک اســید )ویتامیــن

ــزان  ــد. هنگامــي کــه می ــدن جــذب مي کن ــن ب ــر حســب ســطح هموگلوبی ــدن آهــن بیشــتري را ب ب
آهــن کــم اســت، بــدن آهــن بیشــتري جــذب مي کنــد. بــه همیــن دلیــل، میــزان آهــن دریافتــي غــذا 

بایــد در رژیــم غذایــي بیمــاران کــه تزریــق خــون مــداوم دارنــد، در نظــر گرفتــه شــود. 

ــر جــذب مي شــود.  ــه راحت ت ــک( اســت ک ــي )آهــن فری ــي از آهــن معدن ــع غن گوشــت و جگــر مناب
ــه راحتــي  ــروس( کــه از منابعــی ماننــد ســبزیجات و تخــم مــرغ اســت، ب ــی )آهــن ف آهــن غیرمعدن
ــیرخوارگی و  ــل دوران ش ــد مث ــول دوران رش ــن در ط ــود. آه ــذب نمي ش ــک ج ــن فری ــاني آه و آس

ــود.  ــذب مي ش ــتر ج ــی بیش نوجوان

وجــود ویتامیــن  C هــم بــه جــذب و هــم بــه متابولیــزم آهــن کمــک می کنــد و همچنیــن در آزادســازی 
آهــن از منابــع ذخیــره ای آهــن نقــش مهمــی دارد. از طرفــی فنولیــک اســید موجــود در مــوادی مثــل 
ــد.  ــری می کن ــن جلوگی ــذب آه ــیاه از ج ــای س ــن در چ ــل تئی ــا مث ــز و فاونویید ه ــور قرم آب انگ
مصــرف چــای بــه همــراه غــذا باعــث کاهــش جــذب آهــن تــا 50 در صــد مــی شــود و همچنیــن مصرف 
قهــوه از از جــذب آهــن غیــر معدنــی جلوگیری می کند  . کلســیم هــم از جذب آهن جلوگیــری می کند. 
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رژیــم غذایــي بیمــاري کــه بــه طــور منظــم تزریــق خــون انجــام مي دهــد بایــد شــامل مــواد غذایــي 
ــوه و مصــرف  ــه شــامل ســبزیجات بیشــتر، چــاي و قه ــد ک ــش نده ــن را افزای ــه جــذب آه باشــد ک

گوشــت کمتــر باشــد. 

ویتامین ها
ــن( نقــش مهمــي در خــون ســازی )هماتوپویزیــس( دارد و بایــد در رژیــم  ــن  B12 )کبالامی ویتامی
بیمــاران تالاســمي یــا ســیکل ســل اســتفاده شــود. منابــع غذایــي ویتامیــن B12 شــامل تخــم مــرغ، 
بعضــي  ماهي هــا و غــذاي دریایــي، شــیر، پنیــر و ســویا اســت )در جگــر و قلــوه نیــز بــه وفــور یافــت 

ــاب شــود( ــد از مصــرف آن اجتن ــه بای مي شــود ک

ویتامیــن B6 )پیریدوکســین( بــراي خــون ســازی ضــروري محســوب مــی شــود و در ماهــي و مــرغ 
و نــان ســبوس دار، تخــم مــرغ، ســبزیجات و بــادام زمینــي و شــیر وجــود دارد )در بیمــاران تالاســمی 

و ســیکل ســل مثــل گوشــت قرمــز کــه بایــد از مصــرف آن پیشــگیري شــود(.
ویتامیــن E هــم بــراي خــون ســازی مهــم اســت و یــک آنتــي اکســیدن مي باشــد کــه پاســخ ایمنــي 
ــا بارآهــن کمــک مي کنــد، روغن هــاي گیاهــی ماننــد روغــن  ــه بیمــاران ب بــدن را حمایــت کــرده و ب
زیتــون،  روغــن آفتــاب گــردان و روغــن ســویا همگــي از منابــع غنــي ایــن ویتامیــن هســتند. همچنیــن 

در تخــم مــرغ، گوشــت و آجیــل یافــت می شــود. 

ویتامیــن C جــذب آهــن را افزایــش داده، لــذا بایــد در بیمــاران تالاســمي بایــد بــا احتیــاط مصــرف 
شــود. 

البتــه در بیمــاران بــا بــار آهــن بــالا، ویتامیــن C اکســید شــده و منجــر بــه کمبــود نســبی ویتامیــن 
ــان  ــه درم ــالا ک ــن ب ــار آه ــا ب ــاران ب ــاوه در بیم ــه ع ــود. ب ــب آن می ش ــي متعاق ــوارض جانب C و ع
ــا افزایــش حضــور آهــن ناپایــدار،  ویتامیــن C آزاد ســازی آهــن بــراي  آهن زدایــی انجــام می دهنــد، ب
داروی آهــن زدای تزریقــی )دسفریوکســامین( را راحت تــر مي ســازد. بنابرایــن،  مکمــل ویتامیــن 
ــی  ــای آهن زدای ــراي دارو ه ــئله ب ــن مس ــد. )ای ــا ده ــی را ارتق ــان آهن زدای ــر درم ــد تاثی C مي توان

ــح نیســت(. خوراکــي صحی
ــل  ــدود مکم ــدار مح ــود. مق ــنجیده ش ــد س ــاران بای ــرای بیم ــن C ب ــرف ویتامی ــب مص ــا و معای مزای
ــد و داروی آهــن زدای  ــق خــون منظــم دارن ــي کــه تزری ــه بیماران ویتامیــن )                     3-2(  ب
تزریقــی )دسفروکســــامین( دریافــت مي کننــد، توصیــه مي شــود. بــه ســایر بیمــاران توصیــه مي شــود 

رژیــم غذایــي غنــي از میــوه و ســبزیجات داشــته باشــند. 

mg/kg/day
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ریبوفلاویــن  نیــز در خــون ســازی نقــش دارد و در کنــار دیگــر ترکیبــات ویتامیــن B  ماننــد تیامیــن، 
ســبزیجات ســبز، ماســت، مــرغ، تخــم مــرغ، آجیــل، غــات و نان هــاي کامــل وجــود دارد. 

ــرد دارد.   ــول DNA کارب ــاخت مولک ــازی در س ــیر خونس ــه درس ــت ک ــاده اي اس ــک م ــید فولی اس
کمبــود اســید فولیــک آســیب هاي جــدي بــه هســته و ســلول های خونســاز وارد مــی آورد ایــن حالــت 
در خونســازی غیرموثــر گلبول هــاي قرمــز بیمــاری تالاســمی درمــان نشــده ممکــن اســت دیــده شــود. 
کمبــود ایــن ویتامیــن منجــر بــه اختــال در تولیــد گلبول هــاي قرمــز و آنمــي مگالوباســتیک مي شــود. 
ایــن شــکایات و عــوارض در بیمــاران تالاســمي کــه تزریــق خــون بــه طــور مناســب انجــام نمي شــود 
ــا  و یــا آن هایــي کــه تزریــق خــون منظــم برایشــان تجویــز نمي شــود ماننــد تالاســمي اینترمدیــا و ی
 1 mg/day ــاي ــواردي، مکمل ه ــن م ــود. در چنی ــده مي ش ــاي HbH دی ــوارد بیماري ه در بعضــي از م

ــز مي شــود.  فولیــک اســید تجوی

ــز  ــوب در مغ ــز معی ــاي قرم ــد گلبول ه ــم، تولی ــون منظ ــق خ ــا  تزری ــاژور ب ــمي م ــوارد تالاس در م
اســتخوان کاهــش یافتــه و بــزرگ شــدن فضــای مغــز اســتخوان کاهــش مي یابــد بنابرایــن در چنیــن 
مــوارد تجویــز مکمــل ضــروري نیســت. در مــواردي کــه احتیــاج بــه مکمل هــاي ویتامیــن C نیســت 
رژیــم غذایــي سرشــار از فــولات در بیمارهــاي هموگلوبینوپاتــی توصیــه می شــود. ایــن گونــه رژیم هــا 

بایــد شــامل گوشــت، مــرغ، ســبزیجات ســبز، نــان کامــل و .. باشــد. 

کلســیم و ویتامیــن D عوامــل تغذیــه اي هســتند کــه در بیمــاران مبتــا بــه بیماری هــای  
هموگلوبینوپاتــی بایــد تنظیــم شــوند فاکتورهــاي متعــددي متابولیســم کلســیم را بــا اختــال مواجــه 
ــد  ــده پاراتیروئی ــوص غ ــه خص ــز ب ــدد درون ری ــه غ ــه ب ــه صدم ــوان ب ــه مي ت ــه از آن جمل ــد ک مي کن
اشــاره کــرد. کاهــش ذخایــر کلســیمي عاملــي بــراي ایجــاد اســتئوپروز اســت کــه در بیمــاران تالاســمي 
ــن  ــن چنی ــز مي شــود. ای ــن D تجوی ــاي کلســیم و ویتامی ــن شــرایطي مکمل ه ــایع اســت. در چنی ش
ــراي درمــان اســتئوپروز اســتفاده  ــا داروهــاي bisphosphonate کــه ب مکمل هایــي نبایــد هم زمــان ب
مي شــوند مصــرف شــوند )مکمل هــاي کلســیم و ویتامیــن D در عصــر و داروهــاي bisphosphonate هــا 

درصبــح مصــرف  شــوند.( 

مکمل هــاي کلســیم و ویتامیــن D بــه طــور معمــول در بیمــاران تالاســمي تجویــز نمي شــود  
اگردریافــت رژیمــي کافــي باشــد مقادیــر اضافــي ممکــن اســت منجــر بــه تشــکیل ســنگ کلیــه شــود. 
اگرچــه در مــوارد کمبــود ویتامیــن D، یــک رژیــم غذایــي غنــي از روغــن  ماهــي )ماننــد روغــن جگــر 
ــا تابــش آفتــاب مي توانــد بــدون مصــرف مکمل هــا ماهــي(، تخــم مــرغ، غــات و همچنیــن مواجــه ب
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کمــک کننــده باشــد. غذاهــاي غنــي از کلســیم از جملــه شــیر و محصــولات لبنــي )ماســت و پنیــر( 
آجیــل و ماهــي ضــروري اســت. 

روي ) Zink ( عنصــري اســت کــه در بیمــاران بــا افزایــش بارآهــن ممکــن اســت کاهــش یابــد و ممکــن 
اســت بــا مصــرف بعضــي دارو هــای آهــن زدا کمبــود آن دیــده شــود. پزشــک بایــد تعییــن نمایــد تــا 
بیمــار در صــورت نیــاز میــزان روي بدنــش کنتــرل شــود. چنانچــه عائمــی دال بــر کمبــود مشــاهده  
ــر  ــد تاثی ــر روي رش ــد ب ــود روی مي توان ــه کمب ــرا ک ــرد چ ــد صــورت گی ــا بای ــز مکمل ه ــود، تجوی ش

گــذارد. 

دیابت در تالاسمي
ــه دیابــت مي شــوند. در چنیــن مــواردي  بســیاري از بیمــاران تالاســمي، پــس از دوران بلــوغ مبتــا ب
رژیــم غذایــي اهمیــت بیشــتری پیــدا مــی کنــد و معمــولا از یــک متخصــص تغذیــه و رژیــم درمانــی 
بــراي کمــک اســتفاده مي شــود. اگرچــه ضــروري اســت تــا پرســتار از مســائل کلیــدي حــول و حــوش 
رژیــم غذایــي بیمــار آگاه باشــد و توصیه هــاي لازم را بــه بیمــار وخانــواده اش  انجــام دهــد . در دیابــت، 
لازم است که کالري بیمار بر اساس سن، جنسیت، سایز بدن                                                                 و 
میــزان فعالیــت جســمانی  تخمیــن زده مي شــود. در صــورت اضافــه وزن، بــه بیمــار توصیــه مي شــود 
ــي  ــم غذای ــد رژی ــاز بیمــار، بای ــري مــورد نی ــه ای و کال ــش بکاهــد. براســاس  وضعیــت تغذی ــا از وزن ت
ــر آورده شــود و  ــاز از کربوهیدرات هــا ب ــري مــورد نی ــزي  شــود کــه 50 درصــد از کال طــوری برنامه ری
ــي را تامیــن  ــم غذای ــرژي رژی اســیدهاي چــرب اشــباع نشــده )monounsatarated( 30 درصــد از ان
ــا ســرعت  ــه جــذب آن ب ــد چــرا ک ــري دارن ــه شــکر برت ــده نســبت ب ــاي پیچی ــد. کربوهیدرات ه نمای
کمتــري صــورت مي پذیــرد و از نوســان میــزان گلوکــز خــون مي کاهــد. در حــدود 10-20 درصــد از 
کالــري بایــد از منابــع پروتئینــي تامیــن شــود )در مــواردی کــه درگیــري عروقــي ناشــي از دیابــت در 

بیمــار وجــود داشــته باشــد، ایــن مقــدار بایــد کمتــر باشــد(. 
فیبرهــاي غذایــي مخصوصــا فیبرهــاي محلــول در میوه جــات و ســبزیجات میــزان قنــد خــون را در یــک 
وعــده غذایــي کنتــرل کــرده و نیــاز بــه انســولین را مي کاهــد. یــک رژیــم دیابتیــک بایــد 30-20 گــرم 
در روز فیبــر داشــته باشــد. دریافــت کالــري بیمــار دیابتیــک بایــد در 4-5 وعــده تقســیم شــود تــا از 
ــش  ــه مي شــود. پای ــده توصی ــان وع ــي و 2 می ــي اصل ــده غذای ــاب شــود.3 وع نوســان قندخــون اجتن

منظــم قنــد خــون ضــروري اســت و البتــه فعالیــت بدنــي نبایــد فرامــوش شــود. 

ورزش در بیماری های  هموگلوبینوپاتی
بیمــاران بــا اختــالات هماتولوژیــک مي تواننــد بــه انــدازه هــر شــخص ســالمي ورزش کننــد، تحمــل 

) body mass index )BMI( = kg/height  (2
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ورزش در بیماری های هموگلوبینوپاتی
بیمــاران بــا اختــالات هماتولوژیــک مي تواننــد بــه انــدازه هــر شــخص ســالمي ورزش کننــد، تحمــل 
هــر بیمــار بــه وضعیــت ســامت و عــوارض مرتبــط بــا بیمــاري کــه بــه آن مبتــا شــده ماننــد آســیب 
کبــد و قلــب بســتگي دارد. بنابرایــن بایــد مطابــق بــا نــوع ورزش توصیه هــاي لازم را دریافــت نماینــد 

و در صــورت بــروز احســاس خســتگي انجــام تمریــن بایــد متوقــف شــود. 

سیگار کشیدن
ــد از اســتعمال ســیگار منــع شــوند. یکــي از دلایــل آن ایــن  ــه هموگلوبینوپاتــي بای بیمــاران مبتــا ب
اســت کــه ســیگار کشــیدن باعــث ایجــاد رادیکال هــاي آزاد مي شــود کــه موجــب آســیب اکســیداتیو  
شــده و همچنیــن ممکــن اســت رادیکال هــاي آزاد بــر اســترس اکســیداتیو موجــود بیافزایــد. ســیگار 
کشــدن یــک آســیب جــدي بــراي دســتگاه تنفســي اســت و موجــب ایجــاد برونشــیت مزمــن مي شــود، 
افزایــش مقاومــت بــه انســولین بــه دلیــل ســیگار کشــیدن بــه خصــوص در بیمــاران دیابتــي خطرنــاک 
ــیب  ــر آس ــیگار کشــیدن خط ــه س ــرا ک ــرات بیشــتر اســت چ ــیکل ســل خط ــی س اســت در کم خون
بــه  اندوتلیــال عــروق خونــي را افزایــش مي دهــد همچنیــن خطــر ســکته مغــزی و دیگــر اختــالات 
عروقــي را زیــاد مي کنــد. بــه عــاوه ســیگار کشــیدن ممکــن اســت متابولیســم اســتخوان ها و ترمیــم 
ــا در  ــامت دندان ه ــب س ــیگار درتخری ــرف س ــاوه مص ــه ع ــد. ب ــرار ده ــر ق ــت تاثی ــتخوان را تح  اس
بیمارانــي کــه  از قبــل متابولیســم کلســیم در آنــان بــد بــوده و دندان هایشــان در وضعیــت بــدي اســت، 

بیشــتر قابــل اهمیــت اســت.

مصرف الکل
مصــرف بي رویــه الــکل موجــب افزایــش احتمــال ایجــاد اســتئوپروز مي شــود. بــه عــاوه، الــکل مــاده اي 
محــرک و ســمي بــراي دســتگاه گــوارش و پانکــراس اســت، چــرا کــه ایــن ارگان هــا ممکــن اســت  قبــا 
تحــت تاثیــر افزایــش بارآهــن صدمــه دیــده باشــند. الــکل همچنیــن باعــث تغییراتــي در متابولیســم 
چربــي در کبــد و افزایــش آســیب اکســیداتیو و بدتــر شــدن اثــرات مخــرب باراضافــي آهــن می گــردد.  
و همچنیــن باعــث آســیب بیشــتر  هپاتیــت B و C )کــه در بیمــاران تالاســمي شــایع اســت( بــه کبــد  
ــن  ــکل همچنی ــن کار موجــب پیشــرفت ســیروز و ســرطان هپاتوســلولارکبد مي شــود، ال مي شــود. ای
ــز در تالاســمي  ــه شــراب قرم ــد. اگرچــه مصــرف معقولان ــز تداخــل کن ــا دیگــر داروهــا نی ــد ب مي توان

ــا جــذب آهــن را کاهــش مي دهــد.  اینترمدی

در بیمــاران ســیکل ســل، الــکل بــه طــور بخصــوص در کوتــاه مــدت آســیب زننــده اســت، همــان طــور 
کــه بــه مــرور، مصــرف مزمــن آن نیــز آســیب زننــده اســت،  ایــن امــر بــه خصــوص ناشــي از اثــرات  
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ــح  ــع از ترش ــکل مان ــه ال ــرا ک ــت،  چ ــده اس ــاد ش ــظ ادرار ایج ــي در تغلی ــش توانای ــک و کاه دیورتی
ــه  ــود، ک ــي مي ش ــم آب ــب ک ــق، موج ــع ادرار رقی ــش دف ــود )ADH( افزای ــد  ادراري مي ش ــون ض هورم
منجــر بــه افزایــش ویســکوزیته خــون مي شــود، خطــر ایجــاد کریــز انســداد عروقــی خیلــي بــالا اســت 

بــه عــاوه عوارضــی از جملــه ســکته مغــزی، ترومبــوز ریــوی و مــرگ ناگهانــي اســت. 

سایر مواد
ســوء مصــرف مــواد در تمامــي انســان ها خطرنــاک اســت، ایــن امــر بخصــوص نوجوانــان و بالغیــن را در 
معــرض خطــر بیشــتری قــرار مي دهــد بــه خصــوص در جوامعــي کــه ســوء مصــرف مــواد شــایع اســت. 
از خطــر اضافــه شــدن ایــن عامــل بــه یــک بیمــاري مزمــن کــه ارگان هــای حیاتــي بــدن را تحــت تاثیــر 
قــرار مي دهــد، نمي تــوان چشــم پوشــي کــرد. ایــن احتمــال مــي رود کــه بیمــاران بــا بیمــاري مزمــن، 
ملحــق شــدن بــه گــروه و حــس تعلــق را جهــت مکانیــزم جبرانــي بــه کار ببرنــد تــا طبیعــي جلــوه 
کننــد. مطالعــات نشــان داده اســت کــه بیمــاران بــا بیمــاري مزمــن چنیــن اقدامــات خطرزایــي را انجــام 

مي دهنــد امــا از ایــن لحــاظ بــا همســالان ســالم خــود تفــاوت چندانــي نــدارد.

یکــي از خطــرات ایــن اســت کــه در طــول زمــان، کنترل هــای دوره ای و بررســي های مراقبتــی بیمــار 
ممکــن اســت کــه فرامــوش شــده و بیمــار نســبت بــه درمــان تجویــز شــده تعهــد نشــان ندهــد بــه 
ــراي  ــادی را ب ــب زی ــود عواق ــث می ش ــه باع ــی ک ــای آهن زدای ــورد درمان ه ــی در م ــوص کوتاه خص
ســامتي بیمــار در پــي دارد. تیــم مراقبــت پزشــکي بایــد نســبت بــه نشــانه هاي ســوء مصــرف مــواد 
ــاران و  ــن بیم ــاد بی ــوب و اعتم ــات خ ــد. ارتباط ــته باش ــه داش ــار توج ــم بیم ــه عائ ــد و ب آگاه باش
پرســتاران  یــا مراقبیــن بهداشــت ضــروري اســت تــا ایــن مســائل را بــه راحتــي بیــان شــده و مدیریــت 

شــود. 
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سوالات و نگراني هاي رایج
ــاد و  ــل اعتم ــوالات پاســخ قاب ــن س ــه ای ــد ب ــم ســامت بای ــایر اعضــاي تی ــش از س ــتار بی ــک پرس ی

ــد. ــح بده صحی
آیا ناقلین سالم هستند؟ 

بلــه،  در بیماري هــاي ســیکل ســل حاملیــن یــا ناقلیــن عائــم خاصــي را تجربــه نمي کننــد مگــر 
اینکــه در مناطــق بــا اکســیژن کــم قــرار گیرنــد ماننــد مناطــق بــا ارتفــاع بــالا. چــرا کــه در ایــن 
ــت ممکــن اســت حــس درد و بخصــوص ناراحتــی در منطقــه طحــال داشــته باشــند. آن هــا  حال
بــراي عفونــت مجــاري ادراري در معــرض خطــر بالاتــری نســبت بــه افــراد عــادی قــرار دارنــد و 
ــزی گهگاهــی در ادرار داشــته باشــند. البتــه ایــن مشــکات چنــدان شــایع  ممکــن اســت خونری

ــد.  ــاد نمي کنن ــده اي را ایج ــکات عم ــتند و مش نیس

ــاري  ــرفت بیم ــار پیش ــود دچ ــي خ ــول زندگ ــت در ط ــن اس ــل ممک ــراد ناق ــا اف آی
ــوند؟  ش

خیــر، ایــن اتفــاق ممکــن نیســت چراکــه افــراد ناقــل تنهــا یــک ژن ســیکل را بــه ارث مي برنــد، 
ایــن در حالــي اســت کــه بیمــاران ســیکل ســل دو ژن را بــه ارث مي برنــد. ایــن ژن را از والدیــن 
ــابي  ــخص اکتس ــي ش ــول زندگ ــن در ط ــوند، بنابرای ــن مي ش ــاح تعیی ــد و در لق ــه ارث مي برن ب
ــا  ــه بیمــاري ســیکل ســل و ی نیســتند. بنابرایــن یــک فــرد ناقــل هموگلوبینوپاتــي هیــچ وقــت ب

ــود.  ــل نمي ش ــمي تبدی تالاس

آیا فرد ناقل، مي تواند خون اهدا کند؟
ــته  ــون داش ــدای خ ــد اه ــد مي توان ــي باش ــدوده طبیع ــا در مح ــن آن ه ــه هموگلوبی ــه، چنانچ بل

باشــد.

ــیکل  ــا س ــمي و ی ــل تالاس ــخیص ناق ــراي تش ــم ب ــه مي توانی ــرم چگون ــن و همس م
ــم؟ ــش دهی ــل  آزمای س

ــن  ــورز هموگلوبی ــي CBC و الکتروف ــلول هاي خون ــل س ــمارش کام ــش ش ــد آزمای ــما مي توانی ش
)HbE( را درخواســت دهیــد. ایــن آزمایشــات مي تواننــد توســط پزشــک شــما درخواســت شــده و 

در دســترس و ارزان هســتند. 

گزینه هاي پیش رو در دو فرد ناقلی که مي خواهند ازدواج کنند چیست؟
ایــن دو نفــر بایــد از ایــن واقعیــت اطــاع داشــته باشــند کــه در هــر بــارداري 25% احتمــال تولــد 

فصل 11
سبک زندگي و تغذیه در هموگلوبینوپاتی ها
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ــا  ــب ب ــر زوج و مناس ــراي ه ــب ب ــف مناس ــاي مختل ــس گزینه ه ــود دارد پ ــار وج ــودک بیم ک
ــود.  ــه مي ش ــان توصی ــي آن ــي و اجتماع ــت فرهنگ وضعی

بعضي از این پیشنهادات شامل:
     _ تصمیم گیري مجدد و قطع رابطه 

     _ بچه دار نشدن و یا به سرپرستي گرفتن بچه 
     _ پذیــرش انجــام آزمایــش تشــخیص پیــش از تولــد)Prenatal diagnosis( و ســقط جنیــن در 

صــورت مبتــا بــودن جنیــن و یــا انجــام آزمایــش تشــخیص پیــش از لقــاح.
Diagnosis Pregestational )PGD(

ــته  ــود را داش ــن خ ــب و محاس ــت معای ــن اس ــش رو ممک ــاي پی ــایر گزینه ه ــا و س ــن گزینه ه ای
ــج باشــد.  ــر رای ــا کمت ــدام در بعضــي کشــور ها بیشــتر ی ــر ک باشــد و ه

اگــر هــر دو مــا ناقــل ژن ســیکل یــا تالاســمي باشــیم مي توانیــم نوزادمــان را قبــل 
از تولــد آزمایــش کنیــم؟ 

بله، آزمایش قبل از تولد را مي تواند توسط یک و یا دو روش انجام داد. 
Chronic villus sampling آزمایش نمونه گیری از پرزهای جفتی 

Amnocentesis  آزمایش نمونه گیری از مایع آمنیون 

چرا فرزند من چشمانش زرد است؟ )به خصوص در بیماری سیکل سل(
چشــمان کــودک شــما بــه دلیــل وجــود بیلــي روبیــن بــالا )پیگمانــت( کــه از گلبول هــاي قرمــز 
تخریــب شــده آزاد مي گــرد، زرد می شــود. در شــرایط طبیعــي، بیلــي روبیــن توســط کبــد دفــع 
ــرعت  ــا س ــز ب ــاي قرم ــل، گلبول ه ــیکل س ــاري س ــا در بیم ــتند. ام ــم ها زرد نیس ــود و چش مي ش
بیشــتري تخریــب مي شــوند و کبــد نمي توانــد ایــن مقــدار زیــاد بیلــي روبیــن را دفــع کنــد کــه 
در ایــن صــورت میــزان بیلــی روبیــن در جریــان خــون افزایــش یافتــه و در ارگان هــای مختلــف 
ــه  ــد ک ــگ مي ده ــر زرد رن ــا ظاه ــه آن ه ــرده و ب ــکلرای چشــم رســوب ک ــه پوســت و اس منجمل
بــه ایــن حالــت scelral icterus گوینــد. نوشــیدن  آب بیشــتري مي توانــد بــه بــدن کمــک کــرده 
تــا بیلــي روبیــن بیشــتری از طریــق ادرار دفــع شــده و زردي را کاهــش دهــد امــا ایــن حالــت را 

ــه طــور کامــل حــذف کــرد.  ــوان ب نمي ت
ــز را  ــب گلبول هــاي قرم ــزان تخری ــدار کمــي می ــه مق ــه ب ــه طــور روزان مصــرف فولیــک اســید ب

ــن نمــي رود.  ــل از بی ــه طــور کام ــگ زرد چشــم را ب ــی رن ــد ول مي کاه
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بیماران مبتلا به سیکل سل و یا تالاسمي در چه سني مي میرند؟
ایــن بــاور غلــط در میــان خیلــي از مــردم و حتــي پرســنل درمانــي وجــود دارد کــه ایــن بیمــاران 
طــول عمــر کمــي دارنــد. حقیقــت ایــن اســت کــه بیمــاران مبتــا بــه هموگلوبینوپاتــی مي تواننــد 
زندگــي طولانــي و مفیــدي داشــته باشــند و حتــي تــا ســن 70-80 ســالگي )در صــورت دسترســي 

بــه مراقبت هــاي درمانــي کامــل( زندگــی کننــد. 

آیا تاخیر در رشد و تکامل در کودکان با بیماري سیکل سل وجود دارد؟
تاخیــر در رشــد و تکامــل مشــخصه اصلــي ایــن بیماري هــا نیســت مگــر در شــرایطي کــه ســکته 
ــه ســیکل  ــا ایــن وجــود، کــودکان مبتــا ب مغــزی و یــا کم خونــی مزمــن وجــود داشــته باشــد. ب
ــا تالاســمي ممکــن اســت دچــار اختــالات پزشــکي مشــابه دیگــر بچه هــا ماننــد تومــور  ســل  ی
مغــزي، نقایــص ژنتیکــي، هیپوکســی موقــع تولد/قبــل از تولــد )کاهــش اکســیژن رســانی بــه مغــز( 
ــد. از ســوي  ــه کنن ــل شــود، را تجرب ــر در رشــد و تکام ــه تاخی ــد منجــر ب ــه مي توان ــره را ک و غی
دیگــر بالغیــن مبتــا بــه تالاســمي و یــا بیمــاري ســیکل ســلی نیــز وجــود دارنــد کــه بســیار بــا 

هــوش هســتند،  بســیار موفــق هســتند و در فیلــد تخصصــي خــود فعــال می باشــند. 

آیا بیماران مبتلا به سیکل سل مي توانند مسافرت هوایي داشته باشند؟
بیمــاران مبتــا بــه ســیکل ســل بــه طــور کلــي مي تواننــد مســافرت های هوایــي را تحمــل کننــد 
امــا ممکــن اســت بــا مشــکات بالقــوه اي از جملــه درد، خســتگي و کــم آبــي مواجــه شــوند. هرچــه 
ــه جهــت  ــر باشــد،  مشــکات بیشــتري ایجــاد مي شــود. ب ــاع بیشــتر و مــدت ســفر طولاني ت ارتف
پیشــگیري از ایــن مشــکات کابیــن مســافرین بایــد فشــار مناســب و امکانــات دریافــت اکســیژن را 

داشــته باشــد. بــه عــاوه مایعــات بیشــتري بایــد در طــول ســفر نوشــیده شــود. 

مصرف روزانه اسيد فوليك و يك رژيم غذايي متعادل 
مصرف كافي مايعات 

اجتناب از مكان هاي با ارتفاع و دماي بالا 
اجتناب از استرس 

تمرينات ورزشي منظم اما عدم زياده روي 
سفر با هواپيماهاي تجاري با فشار مناسب جهت مسافرين كابين 

پیشنهاداتي براي تمامي بیماران در گروه هاي سني مختلف براي زندگي سالم تر
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فصل 12
دیگر رویکردهاي مراقبتي و درماني

در طــول دو دهــه گذشــته تحقیقــات گســترده اي در حــوزه بیماري هــاي ســیکل ســل صــورت پذیرفتــه 
اســت کــه منجــر بــه درمان هــاي جدیــد و موثــري شــده اســت کــه زندگــي ایــن بیمــاران را بــه طــور 

محسوســي ارتقــا داده اســت.

 )HbF( عواملي که موجب افزایش هموگلوبین جنیني مي شوند
 )Droxia R, Hydrea R, Cytodrox R( هیدروکسي اوره

امیــد بخش تریــن و پرمصرف تریــن ایــن عوامــل دارویــي، هیدروکســي اوره اســت. مکانیســم عمــل 
ــا تحریــک تولیــد هموگلوبین هــاي جنینــي)HbF(، نوعــی  کــه  ــه ایــن صــورت اســت کــه ب دارو ب
در نــوزادان تــازه متولــد شــده یافــت مي شــود، باعــث پیشــگیري از تبدیــل گلبول هــای قرمــز بــه 
حالــت داســی  شــکل مي شــود. ایــن دارو کــه معمــولا بــراي درمــان ســرطان بــه کار مــي رود، بــراي 
ــن  ــه، هیدروکســي اوره ســطح هموگلوبی ــا مصــرف روزان ــرد دارد. ب ــودک کارب ــغ و ک ــاران بال بیم
افزایــش می یابــد و ســامت بیمــار ارتقــاء می یابــد،  و موجــب کاهــش دفعــات کریزهــاي دردنــاک 
و کاهــش نیــاز  بــه تزریــق خــون می شــود. اگرچــه همیشــه ایــن نگرانــي وجــود دارد کــه مصــرف 

ایــن دارو باعــث بــروز تومــور و یــا لوکمــی در بعضــي از بیمــاران شــود. 

Butyric acid and the fatty acids

بعضــي مطالعــات ایــن گونــه نشــان داده انــد کــه افزودني هــاي غذایــي رایــج ممکــن اســت باعــث 
افزایــش هموگلوبیــن جنینــي )HbF( در خــون شــود. 

پیوند مغز استخوان
ــل و  ــاري سایکل س ــان بیم ــراي درم ــی ب ــان قطع ــا درم ــتخوان تنه ــز اس ــد مغ ــروز، پیون ــه ام ــا ب ت
ــال  ــان بیشــتر و احتم ــت درم ــزان موفقی ــد،  می ــر باش ــودک پایین ت ــن ک ــه س ــمي اســت. هرچ تالاس
ــد شــامل تزریــق وریــدي ســلول های بنیــادی مغــز اســتخوان   ــود. ایــن رون عــوارض کمتــر خواهــد ب
یــک اهــدا کننــده بــه بیمــار اســت. ایــن فــرد دهنــده مغــز اســتخوان ســالم اســت، بیمــــاري ســیکل 

ــا بیمــار مطابقــت دارد.  ــک ب ــدارد و از نظــر ایمونولوژی ســل ن

ایــن مغــز اســتخوان ســالم جایگزیــن مغــز اســتخوان بیمارشــده و پــس از مدتــي ســلول هاي خونــي 
ســالم تولیــد مي شــود. قبــل از شــروع درمــان پیونــد،  مغــز اســتخوان بیمــار توســط شــیمی درمانــی  
و رادیودرمانــي تخریــب مي شــود و ســپس مغــز اســتخوان ســالم بــه بیمــار تزریــق مــی شــود. پــس از 
ــه بیمــار داروهایــي جهــت پیشــگیري از رد پیونــد داده مي شــود. در بعضــي از مــوارد پیونــد  پیونــد ب
ــي  ــد مغــز اســتخوان خطرات ــد. پیون ــدی را رد مي کن ــدن بیمــار عضــو پیون ــوده و ب ــز نب موفقیــت آمی
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دارد، احتیــاج بــه بســتري در بیمارســتان و هزینــه زیــاد دارد. بــه عــاوه پیــدا کــردن دهنــده مناســب 
ــوارض  ــم و ع ــه عائ ــود ک ــه مي ش ــرادي توصی ــراي اف ــر ب ــال حاض ــد، در ح ــن رون ــت. ای ــوار اس دش
ــه  ــه ســکته مغــزی، درد شــدید و کســاني کــه ب ــد، از جمل ــی ســیکل ســل دارن ــا کــم خون ــادي ب زی

ــد.  ــخ نمي دهن ــان پاس درم
درمان هاي آزمایشی و رویکردهاي تحقیقاتی در جدول زیر به صورت خاصه آمده است. 

تاثيرات باليني  رويكردهاي درماني

Nitric Oxide

Deoxyazacytidine – 5

)decitabine( 

   Butyric Acid compounds

Clotrimazole

Anti- adhesion therapy

 Gene Therapy

 قابليت کنترل در عدم فعال شدن سلول های اندوتليال و پيش گيري از 
چسبندگي سلول های داسی شکل و پيشگيري از پلی مریزاسيون زنجيره 

گلوبينی در گلبول های قرمز با افزایش ميل ترکيبي Hbs با اکسيژن. 

در دوزهای پایين مي تواند موجب افزایش HbF  شود البته در این دوز 
پایين سميت دارو قابل قبول است.

موجب افزایش توليد HbF درسلول های رده اریتروئيدی شده و مانع 
تکثير دیگر انواع سلول ها  مي شود.

انتقال کاتيون در کانال های غشایی سلول های اریترویيدی را 
مهارکرده و بدین ترتيب از دهيدراتاسيون سلولی جلوگيری می کند.

می تواند درمان قابل قبولی در کنار هيدروکسی اوره باشد.

قابليت تنظيم سلولی در بيماران سيکل سل را دارد. مطالعات بالينی 
کمی در این مورد انجام شده و شواهد بالينی کمی در دسترس است.

اطلاعات اوليه ای در مورد انتقال ژن به مدل موشی و آزمایشات اوليه 
است اما شواهد بالينی کمی در دسترس است.

رویکردهاي تحقیقاتی براي درمان بیماري سایکل سل
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ژن درماني
ــن در  ــوب  ایجــاد مي شــود، محققی ــی هــای ســیکل  ســل توســط ژن  معی ــه  کــم خون ــي ک از آنجائ
تــاش هســتند تــا بــا اصــاح ایــن ژن و وارد کــردن آن بــه مغــز اســتخوان بیمــاران موجــب ســاخت 
ــردن ژن   ــوش ک ــا خام ــه ب ــاش هســتند ک ــن دانشــمندان در ت ــي شــوند. همچنی ــن طبیع هموگلوبی
ــث پیشــگیري از  ــي          a-type باع ــن جنین ــده هموگلوبی ــد کنن ــردن ژن تولی ــوب و روشــن ک معی
ــه  ــده ک ــام ش ــاهدات انج ــن مش ــه ای ــر پای ــات ب ــن اقدام ــوند. ای ــز ش ــای قرم ــدن گلبول ه ــی ش داس
ــوارض بیمــاری  ــری و ع ــا ســیر بالینــی مایمت ــاد ب ــا هموگلوبیــن جنینــي زی بیمــاران سیکل ســلي ب

کمتــری مواجــه هســتند. 

  HbF
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فصل 13
پیشگیري و مشاوره ژنتیکي در بیماری های هموگلوبینوپاتی

هموگلوبینوپاتي هــا مشــکل بهداشــتي مهمــي در جهــان هســتند کــه صدهــا و هــزاران کــودک مبتــا 
در ســال بــا ایــن بیمــاري بــه دنیــا مي آینــد. 

متاســفانه اطاعــات اپیدمیولوژیــک جدیــد و بــه روز شــده از بســیاري از کشــورها هنــوز وجــود نــدارد 
کــه باعــث می شــود اطاعــات موجــود را دچــار تخمیــن کمتــر از حــد طبیعــي  کنــد. مطابــق داده هــاي 

: موجود
ــی  ــورم ژن هموگلوبینوپات ــک ف ــل ی ــان ناق ــت جه ــد از جمعی ــه 7 درص ــود ک ــن زده مي ش تخمی

هســتند. 
در حدود 300/000 تا 500/000 کودک هر ساله با هموگلوبینوپاتی شدید به دنیا مي آیند.

ــا  ــه دنی ــا پاییــن ب ــا درآمــد متوســط و ی در حــدود80 درصــد از کــودکان متبــا در کشــورهاي ب
می آینــد. 

در حــدود70 درصــد ایــن کــودکان بــا بیمــاری ســیکل ســل و مابقــي بــا اختــالات تالاســمي بــه 
ــد.  ــا مي آین دنی

50-80 درصــد از کــودکان بــا کــم خونــی ســیکل ســل و 50/000 تــا 100/000 کــودک بــا بتــا-
تالاســمي مــاژور هــر ســاله در کشــورهاي بــا درآمــد متوســط و پاییــن مي میرنــد. 

عامــل اساســي کنتــرل بیماری هــای هموگلوبینوپاتــی، عــاوه بــر درمــان مــوارد بیمــاري، پیشــگیري 
مي باشــد یــک اســتراتژي موفــق بــراي پیشــگیري بایــد شــامل مــوارد زیــر باشــد: 

افزایش آگاهي جامعه 
مشاوره ژنتیک 

غربالگري 
خدمات مامایي 

تشخیص پیش از تولد 
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)قطــع  ســقط  جایگزیــن  گزینه هــاي  بــه  مربــوط  مســائل  و  پیشــگیري  بــراي  دیگــر  روش 
ــاح ــل از لق ــي قب ــخیص ژنتیک ــت هاي تش ــام تس ــامل انج ــه ش ــت ک ــا( اس ــن مبت ــارداری جنی ب

ــي  ــر فرهنگ ــن روش از نظ ــت ای ــن اس ــت. ممک )pre implantation genetic diagnosis )PGD اس

ــدون  ــدي ب ــتن فرزن ــراي داش ــب ب ــوض روش مناس ــا در ع ــد ام ــي نباش ــاي جمعیت ــب گروه ه مناس
ــه  ــد ب ــران قیمــت و نیازمن ــن روش بســیار گ ــال ای ــر ح ــه ه ــی اســت. ب ــای هموگلوبینوپات بیماری ه

ــد.  ــدود مي کن ــی مح ــر جای ــتفاده از آن را در ه ــه اس ــت ک ــوص اس ــزات مخص تجهی

بســیار بــا اهمیــت اســت کــه همــه بیمــاران و همــه زنــان بــاردار و همسرشــان اطاعــات کافــي و قابــل 
ــاي  ــات شــامل الگوه ــن اطاع ــد ای ــه اي بگیرن ــات آگاهان ــه روز داشــته باشــند وتصمیم ــان و ب اطمین
ــارداري  ــاره ب ــه درب ــات آگاهان ــاذ تصمیم ــان را در اتخ ــا آن ــت ت ــاری اس ــان بیم ــوه درم ــي و نح وراثت

جنیــن مبتــا یــاري کننــد. 

برنامه هــاي پیشــگیري از بیماری هــای هموگلوبینوپاتــی یــک ســری آزمایشــات غربالگري هــاي 
ژنتیکــي را بــرای زوجیــن انجــام می دهنــد کــه تشــخیص می دهــد زوجیــن ناقــل ژن هموگلوبینوپاتــي 
ــري  ــت هاي غربالگ ــن تس ــت،  ای ــزان اس ــه می ــا چ ــا ت ــودک مبت ــد ک ــر تول ــر و خط ــا خی ــتند ی هس
قبــل از بــارداري و یــا در اوایــل حاملگــي انجــام مي شــود، و بعضــي مــوارد حتــي قبــل از ازدواج انجــام 
مي شــود. زوجیــن ناقــل و در معــرض خطــر) تولــد نــوزاد بیمــار( مي تواننــد از خدمــات تشــخیص قبــل 
از تولــد اســتفاده کننــد تــا از ســالم بــودن و یــا بیمــار بــودن کــودک اطــاع داشــته باشــند. در ایــن 

ــد.  ــش رویشــان انتخــاب کنن ــاي پی ــن گزینه ه ــد بی ــت زوج مي توانن حال

ــا ســازمان جهــان بهداشــت )WHO( فعالیــت  فدراســیون بین المللــي تالاســمي )TIF( کــه در ارتبــاط ب
ــرل  ــراي کنت ــده ب ــازمان داده ش ــتراتژي هاي س ــاد اس ــه ایج ــویق ب ــو را تش ــور های عض ــد کش مي کن

مي کنــد.  هموگلوبینوپاتي هــا 

مشاوره ژنتیک
مشــاور، مســئولیت یــک مشــاور ژنتیــک، متخصــص، یــا پرســتار هموگلوبینوپاتــي دوره دیــده را دارد  که 
در زمینــه بیمــاری و درمــان اطاعــات کافــی دارد. مشــاوره بایــد شــامل ارائــه توضیــح کامــل دربــاره 
الگــوي وراثــت بیمــاري ســیکل ســل یــا تالاســمي،  برنامه ریــزي صحیــح بــراي بچــه دار شــدن،  اجــازه 
بــه زوج هــا جهــت اتخــاذ تصمیــم آگاهانــه اســت. غربالگــري زوجیــن چــه بــه صــورت اختیــاري و یــا 

اجبــاري بایــد در مجموعــه برنامه هــاي پیشــگیري کشــوری صــورت پذیــرد. 
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زوجیني که در خطر نیستند
ــن  ــن رفت ــت از بی ــن جه ــان ممک ــریع ترین زم ــد در س ــتند بای ــر نیس ــرض خط ــه در مع ــي ک زوجین

ــه گــردد.  ــه ایشــان ارائ ــج ب ــان نتای ــرس و اضطــراب آن ت

زوجین در معرض خطر براي تولد بیماری های هموگلوبینوپاتی
مشــابه بــا بتا-تالاســمي مــاژور و بیماری هــای ســیکل ســل کــه خدمــات مشــاوره دریافــت مي کننــد، 

ایــن خدمــات بایــد بــه ناقلیــن هموگلوبینوپاتــی دارنــد ارائــه شــده و ارجــاع شــوند. 

ــا  ــد ب ــارداری 25% احتمــال تول ــی هســتند، در هــر ب ــل هموگلوبینو پات هنگامــي کــه هــر دو زوج ناق
ــریعتر   ــه س ــر چ ــوند و ه ــع ش ــورد مطل ــن م ــد در ای ــن بای ــد. زوجی ــاژور مي باش ــي م هموگلوبینوپات
ــاوره های   ــات بیشــتر و مش ــود. اطاع ــک داده ش ــاوره ژنتی ــت مش ــن وق ــراي تعیی ــان مشــخصي ب زم
ــه شــود و در صــورت وجــود ترکیبــی از دیگــر هموگلوبینو پاتی هــا،  ــد ارائ جانبــی در صــورت نیــاز بای
ــاره  مشــاوره های لازم داده شــود )HbE/β thal, β thal/SCD(. در مشــاوره لازم اســت کــه زوجیــن درب
درمــان بیمــاري اطاعــات کســب کننــد و در مــورد تشــخیص پیــش از تولــد )PND( و امکانــات موجــود 
ــه صــورت  ــد ب ــن اطاعــات نبای در کشور شــان آگاهــي مي یابنــد. مجــددا تذکــر داده مي شــود کــه ای

دســتوري ارائــه شــود. )در قالــب پیشــنهاد مطــرح شــود.(

)PND(  prenatal diagnosis تشخیص پیش از تولد
PND تســتي اســت کــه در دوران حاملگــي 

جهــت تعییــن ابتــاي نــوزاد بــه اختــال ارثــي 
ــخیص  ــود. تش ــز مي ش ــي تجوی هموگلوبینوپات
پیــش از تولــد را بایــد در شــرایطي کــه هــر دو  
ــل   ــیکل س ــا س ــمي ی ــل ژن بتا-تالاس زوج ناق
احتمــال  هموگلوبینو پاتی)کــه  دیگــر  یــا  و 
ــد(، انجــام شــود. در  ــد کــودک مبتــا دارن تول
چنیــن مــواردي شــانس یــک بــه چهــار در هــر 
ــا آنمــي شــدید  ــوزاد ب ــد ن ــراي تول ــارداري ب ب
ــه  ــاردار تمایــل ب وجــود دارد. چنانچــه مــادر ب
انجــام تشــخیص پیــش از تولــد دارد اما همســر 
ــه اول  ــد در درج ــترس نیســت، بای وي در دس

بــه نظــر پزشــک متخصــص عمــل کــرد. 
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نــوزاد مبتــا را مي تــوان از هفتــه10 تــا 11 حاملگــي تشــخیص داد،  مشــاوره بــراي تشــخیص پیــش 
از تولــد بایــد در زوجیــن پرخطــر صــورت پذیــرد اگرچــه بایــد بــه تصمیــم والدیــن بــراي انجــام و یــا 
ــوان  ــر را مي ت ــاوره هاي بیش ت ــرد. مش ــت ک ــان حمای ــت و از آن ــرام گذاش ــش احت ــام آزمای ــدم انج ع

قبــل از انجــام تســت انجــام داد.

ممکــن اســت لازم باشــد تــا از دیگــر اعضــاي خانــواده نمونــه خــون گرفتــه شــود،  ایــن اقــدام جهــت کم 
ــرای تاییــد تشــخیص جنیــن مبتــا انجــام مي شــود. نتایــج بایــد در ســریع ترین  کــردن اشــتباهات ب
زمــان ممکــن انجــام شــود تــا تــرس و اضطــراب ناشــي از آن در زوجیــن کاهــش یابــد. توصیــه مي شــود 

کــه نتایــج توســط مشــاور، پزشــک و یــا پرســتار بــه روش مناســب اعــام گــردد. 

آزمایشات تشخیص قبل از تولد به سه روش انجام می شود:
نمونه گیري خون جنیني

ــون  ــه  اي از خ ــام داد نمون ــارداري انج ــا 20 ب ــاي 10 ت ــول هفته ه ــوان در ط ــش را مي ت ــن آزمای ای
ــرد.  ــورت مي پذی ــود، ص ــادر وارد مي ش ــکمي م ــدار ش ــت ج ــه از پوس ــوزني ک ــط س ــاف توس بندن
ــق  ــت مشــاهده دقی ــونوگرافی جه ــرل س ــل از جراحــي داده مي شــود و از کنت ــي قب بي حســي موضع

ــود.  ــتفاده می ش ــود اس ــوزن وارد مي ش ــه س ــي ک محل

      )CVS( Choronic Villus Sampling( نمونه گیری از پرزهای جفتی
ــتفاده  ــب اس ــوده و اغل ــن ب ــامت جنی ــت س ــن وضعی ــرای تعیی ــن روش ب ــش رایج تری ــن آزمای ای
ــه از  ــت نمون ــامل برداش ــش ش ــام داد. آزمای ــوان آن را انج ــي مي ت ــه 11 حاملگ ــه از هفت ــود. ک می ش
ــي  ــده ژن های ــوده و دربردارن پرزهــای جفتــی  Chorionic vill اســت کــه شــامل ســلول های جنیــن ب
ــق واژن و  ــه از طری ــوان چ ــش را مي ت ــت. آزمای ــرده اس ــه ارث ب ــن  ب ــن از والدی ــه جنی ــت ک اس
ســرویکس )گردنــه رحــم( و یــا از طریــق وارد کــردن ســوزن بــه دیــواره شــکمي بــا بي حســي موضعــي 

ــود.  ــوزن را مشــخص نم ــق س ــونوگرافی محــل دقی ــرل س ــا کنت ــوان ب ــام داد. مي ت انج

آمینوسنتز
ایــن آزمایــش را مي تــوان در هفتــه20 بــه بعــد 
ــام  ــر انج ــش کمت ــن آزمای ــام داد. ای ــي انج حاملگ
ــای  ــری از پرزه ــه نمونه گی ــرایطي ک ــده و در ش ش
ــي را  ــری از خــون جنین ــا نمونه گی جفتــی )CVS( و ی

ــرد دارد.  ــرد، کارب ــتفاده ک ــوان اس نت
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ــردارد، ســپس  ــه  ب ــا از مایــع اطــراف جنیــن نمون در آمنیوســنتز، ســوزن کوچکــي وارد رحــم شــده ت
ــا  ــا ژن ه ــون جمــع آوری شــده ت ــع آمنی ــی شــناور در مای ــع ســانتریفوژ شــده و ســلول های جنین مای
ــوان جهــت تعییــن محــل دقیــق ســوزن اســتفاده کــرد. بررســي گــردد. کنتــرل ســونوگرافی را مي ت

دقت و ایمني تشخیص پیش از تولد
ــی در   ــش تهاجم ــر آزمای ــا ه ــدارد ام ــادر ن ــراي م ــري را ب ــل خط ــد در عم ــش از تول ــخیص پی تش

ــد. ــته باش ــان را داش ــي زن ــراي بعض ــقط ب ــر س ــد خط ــارداري مي توان ب

ــن  ــب آزمایشــات ای ــش پزشــکي خطــای تشــخیص وجــود دارد اگرچــه در اغل ــر آزمای به عــاوه در ه
خطــر بســیار کــم اســت. 

نتایج آزمایش
ــه اطــاع  ــي لازم ب ــا دادن آگاه ــان ممکــن حاصــل شــده، ب ــد در ســریعترین زم ــش بای ــج آزمای نتای
ــا   ــوزاد مبت ــاردار داد(. چنانچــه ن ــه خــود زن ب ــوان ب ــود همســر مي ت همســر برســد. )در صــورت نب
ــی و  ــون محل ــاس قان ــا براس ــري داد ت ــاوره هاي بیش ت ــن مش ــه والدی ــد ب ــود، بای ــخیص داده ش تش

ــد.  ــاذ نماین ــم مناســب را اتخ ــق فرهنگشــان تصمی مطاب
والدیــن بایــد ایــن اجــازه را داشــته باشــند تــا خــود تصمیــم بگیرنــد و اطمینــان حاصــل شــود کــه هــر 
ــه دار  ــان ادام ــت از آن ــد حمای ــد و بای ــرام مي گذارن ــه آن احت ــن ب ــد متخصصی ــه مي گیرن تصمیمــي ک

باشــد. 

PRE-Implantation Diagnosis )PGD(
ــل از  ــن قب ــامت جنی ــن س ــگاه in-vitro fertilization و تعیی ــاح در آزمایش ــامل لق ــد ش ــن رون ای
جایگزینــی در رحــم مــادر اســت کــه شــانس زوجیــن ناقــل هموگلوبینوپاتــي را بــراي داشــتن فرزنــد 
ســالم را افزایــش مي دهــد. تخمــک از مــادر و اســپرم از پــدر گرفتــه مي شــود تــا در آزمایشــگاه لقــاح 
انجــام شــود. تخمــک بــارور شــده از نظــر وجــود ژن تالاســمي و یــا ســیکل ســل بررســي مي گــردد، 
ــد  ــم رش ــا در رح ــده ت ــن ش ــادر جایگزی ــم م ــند، در رح ــا نباش ــه مبت ــده ک ــارور ش ــاي ب تخمک ه

ــا و معایبــي دارد.  ــن روش مزای طبیعــي را انجــام دهــد. ای

مزایا:
ــراي زوجینــي کــه ســقط مکــرر ) بدلیــل مبتــا بــودن جنیــن( داشــته اند و یــا آن هایــي کــه  PGD ب

منــع اخاقــي و یــا مذهبــي بــراي ســقط دارنــد، کار بــرد دارد. درخانواده هایــی کــه بیمــار مبتــا دارنــد   
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و  نیــاز بــه دهنــده بــا HLA مناســب دارنــد هــم PGD می توانــد کمــک کننــده باشــد. در زوجینــی کــه 
تــا بــه حــال بچــه اي نداشــته اند نیــز کاربــرد دارد. 

معایب:
از معایــب ایــن روش شــامل نیــاز بــراي امکانــات فنــي مناســب اســت. همچنیــن در ایــن روش امــکان 
اینکــه جنیــن بطــور مناســب جایگزیــن نشــود و ســقط شــود بالاســت لــذا ممکــن اســت بــرای داشــتن 
یــک تولــد نــوزاد ســالم ایــن روش چنــد بــار تکــرار شــود کــه بــه هــر حــال هزینــه بــالاي آن و تکــرار 

مکــرر ایــن روش بــرای یــک بــارداری موفــق از معایــب آن اســت. 

درمان های حمایتی از کودک مبتا
ــارداري  ــد و مشــاوره را انجــام دهنــد و از خطــرات ب اگرچــه زوجیــن بایــد غربالگري هــای قبــل از تول
ــن  ــرایطي ممک ــت. در ش ــه نیس ــن گون ــرایط ای ــه ش ــا همیش ــند، ام ــته باش ــاع داش ــاري اط و بیم
ــوز در شــوک ناشــي از تشــخیص  ــا هن ــارداري داشــته باشــند ام ــه ب ــه ادام ــم ب اســت زوجیــن تصمی
جنیــن مبتــا باشــند. در چنیــن شــرایطي بســیار اهمیــت دارد کــه والدیــن بــه مشــاوره متخصــص در 

ــوند.  ــاع ش ــن ارج ــان ممک ــریع ترین زم س

امــا اگــر بــه هــر دلیلــی کــودک مبتــا بــه دنیــا بیایــد همزمــان مراجعــه زودهنــگام )در 2-3 ماهگــی( 
ــه  ــع ب ــه موق ــي ب ــا از دسترس ــت ت ــت اس ــا اهمی ــیار ب ــي بس ــص هموگلوبینوپات ــک متخص ــه پزش ب
خدمــات پزشــکی شــامل درمــان پروفیاکتیــک )در بیمــاری ســیکل ســل( و برنامــه درمــان مناســب 
)در تالاســمي مــاژور( برخــوردار شــوند. آمــوزش بــرای بیمــاران و والدیــن بایــد انجــام شــود از جملــه  

ــم اولیــه بیمــاري ضــروري اســت.  روش هــای تشــخیص زودرس بیمــاری و درمــان عائ

از ایــن لحظــه بــه بعــد پرســتار نقــش مهمــي را در فراهم ســازي درمــان مناســب و حمایت هــاي لازم 
در طــول زندگــي بیمــار و خانــواده اش، کمــک بــه وي و پایــش بیمــاری ایفــا مي کنــد. 
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