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مقدمه

در  را  خود  فعاليت  كه  است  غيردولتي  نهادي  خاص،  هاي  بيماري  امور  بنياد 
زمينه هاي درماني، آموزشي و ترويجي در حوزه پيشگيري، كنترل و كاهش 

آسيب هاي ناشي از بيماري هاي خاص، از ارديبهشت 1375 آغاز كرده است.

بيماران خاص،  ايجاد عزم ملي در توجه به مسايل  با هدف  بنياد  فعاليت هاي 
همكاري و مشاوره براي بهره گيري بهينه از امكانات و اعتبارات، تجهيز و راه 
اندازي مراكز درماني، ارتقاي آگاهي ها از راه گسترش برنامه هاي آموزشي و 
ترويج فرهنگ پيشگيري، همكاري با نهادهاي علمي و اجرايي مردمي، دولتي 
پژوهشي،  خدمات  گسترش  و  تجربيات  و  اطلاعات  تبادل  براي  المللي  بين  و 

آموزشي، درماني و اجتماعي براي بيماران سازمان دهي شده است.

با توجه به اينكه يكي از اهداف مهم بنياد ارتقاء سطح آگاهي هاي عموم نسبت 
به بيماري هاي خاص بوده، طي ده سال فعاليت بيش از 200 عنوان كتاب، كتابچه، 
بروشور و پوستر آموزشي منتشر كرده است. تيراژ اين انتشارات در مجموع به 
حدود 5 ميليون نسخه مي رسد كه در اقصي نقاط كشور از طريق مراكز درماني، 

دانشگاههاي علوم پزشكي، نمايشگاه ها و بيماران توزيع شده است.



مقدمه اي براي هموفيلی خفيف 
چنانچه جراحت ها يا خو نريزي ها، خيلي سريع ويا به صورت مناسب درمان نشوند، هموفيلي خفیف 

مي تواند خيلي جدي باشد و يا حتي تهديدي براي زندگي فرد به شمار برود.

اين موضوع بسيار حائز اهميت است كه بعد از جراحت و يا قبل ازعمل جراحي يا كشيدن دندان با مركز 

درماني هموفيلي خود تماس بگيريد.

يادبگيريد كه چگونه خونريزي را تشخيص دهيد.
هموفيلي چيست؟

مشخص  خون  انعقادي  هاي  پروتئين  از  يكي  مقدار  كمبود  يا  و  فقدان  با  كه  است  ژنتيكي  اختلال  يك  هموفيلي 

مي شود.

برخي از افراد مبتلا به هموفيلي دچارفقدان پروتئيني هستند كه فاكتور VIII )8(  نامیده می شود.

فقدان  دچار  افراد  ساير  است.  هموفيلي  نوع  ترين  شايع  و  دارد  نام  كلاسيك(  )هموفيلي   A هموفيلي  بيماري  اين 

 )  Christmas هموفیلی   (  B هموفيلي  بيماري  اين  شود.  مي  ناميده   )9(  IX فاكتور  كه  هستند  پروتئيني 

نامیده می شود.

واقعيت  چندان  شوند،  مي  فراواني  نريزي  خو  دچار  جزئي  جراحت  يك  خاطر  به  هموفيلي  به  مبتلا  افراد  كه  اين 

ندارد. حقيقت اين است كه زخم هاي جلدي معمولا چندان پر اهميت نيستند.

ها،  آرنج  زانوها،  در  خصوص  به  مفاصل،  در  ها  خونريزي  اين  هستند،  تر  جدي  مراتب  به  داخلي  هاي  خونريزي 

به  حياتي  هاي  اندام  از  يكي  در  خونريزي  كه  هنگامي  دهند.  مي  رخ  ها  ماهيچه  و  ها  بافت  درون  و  پاها  مچ 

خصوص مغز رخ دهد، حيات فرد در معرض خطر است.

چه افرادي تحت تاثير بيماري هموفيلي قرار مي گيرند؟
هموفيلي در همه جاي دنيا يافت مي شود و بر همه نژادها به صورت مساوي تاثير مي گذارد.

به  مبتلا  توانند  مي  نيز  زنان  نادر  بسيار  موارد  در  اما  دهد،  مي  قرار  تاثير  تحت  را  مردان  معمولا  هموفيلي 

نداشته  يا  و  باشند  داشته  را  خونريزي  علائم  توانند  مي  هستند،  هموفيلي  حامل  كه  زناني  بشوند.  هموفيلي 

باشند.

شيوع هموفيلي چه اندازه است ؟
هموفیلی A و هوفیلی B بسیار نادر هستند. این بیماری از هر 10/000 نفر 1 نفر را تحت تاثیر قرار می دهد.

هوفیلی   B کمتر شایع است و از هر 351/000 نفر 1 نفر را تحت تاثیر قرار می دهد.
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هموفيلي تا چه حد جدي است؟ 
براساس مقدار فاكتور 8 يا 9 موجود در خون، سه سطح از هموفيلي وجود دارد، 

هموفيلی خفیف  - هموفیلی متوسط - هموفیلی شدید.

سطح فاكتور هاي 9 موجود در خون:
كمتر از يك درصد )شديد ( 

بين 1 تا 5 درصد )متوسط ( 

بين 5 تا 35 درصد )خفيف ( 

كشيدن  يا  جراحي  عمل  طي  يا  و  توجه  قابل  آسيب  يك  از  پس  تنها  معمولا  خفیف  هموفيلی  به  مبتلا  افراد 

دندان دچار خونريزي مي شوند.

يك فرد مبتلا به هموفيلي ممكن است چند خونريزي بسيار خفيف را در طول عمر خود تجربه كند.

برخي از افراد مبتلا به هموفیلی خفیف تا زماني كه به سن بزرگسالي برسند تشخيص داده نمي شوند.

هموفيلي چگونه بر خون تاثير می گذارد؟
بيند  مي  آسيب  بافت  كه  هنگامي  يابد.  مي  انتقال  بدن  داخل  در  خوني  هاي  رگ  از  اي  شبكه  طريق  از  خون 

در  شده  ايجاد  هاي  سوراخ  طريق  از  خون  نشت  به  منجر  و  شده  آسيب  دچار  است  ممكن  خوني  هاي  رگ 

ديواره رگ بشوند.

را  داخلي  ريزي  خون  يا  كبودي  يك  و  بشود  پارگي  دچار  بدن،  داخل  در  تري  عميق  نقطه  در  تواند  مي  رگ 

ايجاد كند.

جلوي  تا  دهنده  تشكيل  لخته  يك  بايد  انعقادی  های  پروتیین  و  ها  پلاکت  نظیر  خون  در  موجود  های  سلول 

خونريزي را بگيرند.

وقتي  دهند.  شكل  را  لخته  تا  شوند  مي  عمل  وارد  يكديگر  با  مراحل  از  سري  يك  طي  خون  هاي  پروتئين 

درستي  به  اي  زنجيره  واكنش  اين  باشد،  كم  آن  مقدار  يا  نباشد  موجود   9 يا   8 فاكتور  مثل  ها  پروتئين  از  يكي 

عمل نخواهد كرد.

بين  از  راحتي  به  يا  و  شود  نرم  لخته  كه  شود  مي  باعث  لخته  آمدن  وجود  به  در  تاخير  يا  و  خون  نشدن  لخته 

برود.

چند  يا  بعد  روز  چند  است  ممكن  خونريزي  شود.  طولاني  هاي  مدت  به  خونريزي  باعث  تواند  مي  موضوع  اين 

ساعت بعد دوباره شروع شود.
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چگونگي عمل عامل هاي لخته كننده : 
حالت عادي:

مي  فعال  را  بعدي  عامل  عامل،  يك  هستند.  فعال  كننده  لخته  عوامل  دهد  مي  رخ  پارگي  رگ  در  كه  هنگامي 

كند. يك لخته تشكيل شده است.

هموفيلي :
اگر فاكتور 8 يا 9 معيوب باشند، فعاليت متوقف مي شود. هيچ لخته اي شكل نمي گيرد.

3



وراثت در هموفيلي
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والدن  از  يعني  ديگر،  نسل  به  نسلي  از  بيماري  اين  كه  معناست  بدين  اين  است.  ارثي  اختلال  يك  هموفيلي 

به فرزندان انتقال مي يابد.

باشد  داشته  وجود  خانواده  در  فردي  اگر  می دهند.  انتقال  را  خفیف  هموفیلی  خفیف،  هموفیلی  به  مبتلا  افراد 

کروموزم  روی  بر  ژنی  تغیر  علت  به  بدهند.هموفیلی  آزمايش  بايد  خانواده  آن  افراد  باشد،  هموفيلي  به  مبتلا  كه 

حامل  و  شوند  مي  يافت  بدن  داخل  در  ها  ژن  آید.  می  وجود  به  است  داده  دست  از  را  خود  عادی  فعالیت  که   X
اطلاعاتي هستند كه هر شخص را منحصر به فرد مي سازد.

را  هموفيلي  دارای  ژن  يك  كه  زناني  هستند.   Y ژن  يك  و   X ژن  يك  داراي  مردها  و   X ژن  دو  داراي  ها  زن 

خونريزي  مشكلات  دچار   معمولا  و  و  دارند  هم  سالم   X ژن  يك  همچنين  آنها  شوند.  مي  ناميده  حامل  دارند، 

نيستند.

پسرهايي  دهند.  انتقال  را  خود  هموفيلي  داراي   X ژن  كه  دارند  را  احتمال  اين  درصد   50 هموفيلي  حاملين 

حامل  كنند  دريافت  را  ژن  اين  كه  دخترهايي  و  بود  خواهند  هموفيلي  به  مبتلا  كنند  دريافت  را  ژن  اين  كه 

ژن خواهند شد.

)حامل  افراد  اين  بود،  خواهند  حامل  خودكار  طور  به  شوند،  ايجاد  معيوب  ژن  به  مبتلا  پدر  از  كه  دختراني 

اجباري( ناميده مي شود. مرد مبتلا به هموفيلي، هموفيلي را به فرزند پسر خود انتقال نمي دهد.

هموفيلي  به  مبتلا  كودك  يك  ندارد،  وجود  هموفيلي  خانوادگي  سابقه  هيچ  كه  هنگامي  نادر،  بسيار  موارد  در 

متولد مي شود.

وجود  به  را  خود  نسل  گيرد،  مي  خانواده  يك  تشكيل  به  تصميم  و  شود  مي  بزرگ  كودك  اين  كه  هنگامي 

خواهد آورد و احتمالا اين ژن را به فرزندانش هم انتقال مي دهد.

تشخيص يك خونريزي
كشيدن  مثل   اعمالي  انجام  از  بعد  يا  توجه  قابل  آسيب  يك  از  پس  تنها  معمولا  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  افراد 

دندان و يا عمل جراحي دچار خونريزي مي شوند.

چندان  بروند،  خود  جراحت  از  بعد  درمان  دنبال  به  تاخير  با  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  افراد  كه  مساله  اين 

داده  تشخيص  اصلا  است  ممكن  و  دهد  مي  رخ  ندرت  به  بسيار  معمولا  خونريزي  كه  چرا  نيست،  غيرمعمول 

نشود.

زمان  به  پيداكردن  التيام  براي  و  داشت،  خواهد  ادامه  تري  طولاني  مدت  نشود،  درمان  سرعت  به  كه  خونريزي 

بيشتري احتياج دارد. حتي خونريزي جدي يك مفصل مي تواند منجر به آسيب درازمدت شود.

آشنابودن با علائم و نشانه هاي خونريزي بسيار مهم است:
- وجود كبودي سطحي

- خونريزي داخل بافت نرم

خصوص  )به  دندان  افتادن  يا  و  زبان  گرفتن  گاز  برش،  يك  اثر  بر  دهان  در  مدت  طولاني  خونريزي  وجود   -

در كودكان(

- خونريزي طولاني مدت پس كشيدن يك دندان يا عمل جراحي.
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علائمي كه كم تر شايع اند اما بسيار مهم هستند، عبارتند از:
• خونريزي داخل عضلاتي مثل باسن، ساق پا و ساعد به خصوص پس از يك فعاليت شديد بدني.

فشار  يك  تاثير  يا  خوردگي  پيچ  يك  از  پس  پا(  هاي  مچ  و  ها  آرنج  زانوها،  خصوص  )به  مفاصل  در  خونريزي   •
سنگين.

- به دنبال وقوع يك آسيب قابل توجه و يا قبل از عمل جراحي سريعا با مركز درماني خود تماس بگيريد.

خونريزي هاي دهان و بيني
از آنجائي كه تشكيل لخته در يك سطح مرطوب مشكل است، متوقف شدن خونريزي هاي دهان و بيني  سخت می گردد. 

به گلو بر مي گردد، دانستن مقدار  بالا كشيده مي شود و  بيني  از طريق  يا  بلعيده مي شود و  همچنين هنگامي كه خون 

خونريزي دشوار است.

چنانچه ترشح مزمن يا خونريزي متناوب براي چند روز ادامه پيدا كند، ممكن است درمان نياز باشد.

كبودي ها، بريدگي ها و خراش ها:
نياز  كردن  باندپيچي  و  فشاردادن  تميزكردن،  مثل  اوليه  هاي  كمك  به  تنها  معمولا  ها،  خراش  و  ها  بريدگي 

جلوگيري  براي  هم  اضافي  هاي  درمان  انجام  است  ممكن  باشد،  داشته  وجود  زدن  بخيه  به  نياز  چنانچه  دارند. 

از خونريزي طولاني مدت و يا بيش از حد و نيز تسريع در بهبودي زخم نياز باشد.

دارند.  نياز  پزشكي  درمان  به  ندرت  به  اما  رسند  مي  نظر  به  دهنده  هشدار  اغلب  پوست  سطح  هاي  كبودي 

ارزيابي  مورد  بايد  شوند  مي  تبديل  تورم  به  يا  و  كنند  مي  محدود  را  حركت  هستند،  دردناك  كه  هايي  كبودي 

قرار بگيرند.

: ) GU( خونريزي هاي ادراري، تناسلي
نادراست.  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  افراد  در  ادراري  سيستم  يا  و  تناسلي  هاي  اندام  داخل  در  خونريزي 

عفونت  مانند  ديگري  عوامل  از  ناشي  است  وممكن  است  خفيف  معمولا  ادراري  دستگاه  داخل  در  خونريزي 

باشد. درمان ممكن است نياز باشد، يا نياز نباشد.

علائم خونريزي ادراري تناسلي شامل موارد زير است:
- بي رنگي ادرار: ادرار ممكن است، صورتي، قهوه اي )به رنگ چاي( يا قرمز )كه هماچوري ناميده مي شود( باشد.

- وجود درد در هنگام ادراركردن، تکرر ادرار يا اشكال در دفع ادرار

- درد در شكم يا پشت

علائم  اين  چنانچه  دردناك.  يا  نامنظم  پريود  خون،  لخته  بدون  يا  لخته  با  همراه  سنگين،  واژينال  خونريزي   -

را داريد، به پزشك خود مراجعه كنيد.
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خونريزي عضلاني :
حد  از  بيش  عضله  يك  كه  دهد  رخ  هنگامي  است  ممكن  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  فرد  در  عضلاني،  خونريزي 

كشيده شود، بيش از حد كاركند يا يك ضربه سخت به آن وارد شود.

ران،  كشاله  ساعد،  از:  عبارتند  كننده  نگران  هاي  قسمت  اما،  شود  خونريزي  دچار  است  ممكن  اي  هرعضله 

ران و عضلات ساق پا.

عروق خوني و اعصابي كه از اين عضلات مي آيند ممكن است تحت فشار قرار گيرند يا له شوند و

اين امر باعث آسيب بيشتري مي شود كه ممكن است دائمي باشد.

علائم يك خونريزي عضلاني مي تواند شامل موارد زير باشد:
- احساس سفتي و يا سوز ن سوزن شدن

- گرمي و تورم

- حساس به لمس شدن يا سفتي در عضلات

- درد يا محدوديت در حركت دادن عضلات كه پس از 24 ساعت بهبود نيابد.

خود  درماني  مركز  با  و  دارد  وجود  درمان  به  نياز  علائم  اين  وجود  صورت  در  نگيريد.  ناديده  را  علائم  اين   *

تماس بگيريد

 عضلاتی كه به صورت معمول تر دچار خون ريزي مي شوند. 
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خونريزي هاي مفصلي:
مفصلي،  خونريزي  دهد.  مي  رخ  حركت  و  كند  مي  برخورد  هم  به  استخوان  دو  آن  در  كه  است  جايي  مفصل  يك 

ممكن است در همه مفاصل رخ دهد، اما در زانوها، آرنج ها و مچ پاها بيشتر شايع است.

تواند  مي  آسيب  اين  پيوندد.  مي  وقوع  به  آسيب  يك  دنبال  به  معمولا  عضلاني  نريزي  خو  خفیف  هموفيلي  در 
يك پيچ خوردگي سخت يا يك ضربه سنگين باشد.

عوارض ناشي از تاخير در درمان خو نريزي مفصلي عبارتند از :
- درد افزايش يافته

- معلوليت موقت

- بهبود كندتر

نشانه هاي خونريزي مفصلي در نوزادان و بچه هاي كوچك ممكن است شامل موارد زير باشد:
- تحريك پذيري

- گريه

- درد

- وجود گرما يا تورم روي مفاصل

- خودداري از راه رفتن

نشــانه هــاي يــك خــو نريــزي مفصلي 
ــالان  ــر و بزرگس ــاي بزرگت ــه ه در بچ
ممكــن اســت شــامل مــوارد زيــر 

ــد: باش
- سفتي

- سوزش در ناحيه مفصل

- گرما و يا تورم روي مفصل

- ناراحتي، درد

- از دست دادن حركت

بروز  صورت  در  نگيريد.  ناديده  را  علائم  اين   *

مركز  با  دارد.  وجود  درمان  به  نياز  علائم  اين 

ريزي  خون  يك  بگيريد.  تماس  خود  درماني 

يك  باعث  تواند  مي  مفصل  يك  در  شديد، 

آسيب پايدار شود.
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خونريزي هاي تهديد كننده حيات در افراد مبتلا به هموفيلی خفيف :
به  و  باشد  حيات  كننده  تهديد  است  ممكن  گوارش  دستگاه  يا  و  شكم  سينه،  قفسه  گردن،  سر،  داخل  خونريزي 

معمولا  مناطق  اين  در  خونريزي  خفیف  هموفيلی  به  مبتلا  افراد  در  باشد.  داشته  نياز  فوري  پزشكي  رسيدگي 

افراد  در  تواند،  مي  هايي  نريزي  خو  چنين  شديد(.  شوك  يا  سخت  ضربه  )يك  دهد  مي  رخ  آسيب،  يك  از  پس 

شكم  يا  گردن  سينه،  قفسه  سر،  به  ضربه  يك  از  پس  بلافاصله  باشد.  خطرناك  بسيار  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا 

مي  پزشكي  كاركنان  اينكه  از  بگيريد.  تماس  خود  درماني  مركز  با  و  كنيد  مراجعه  اورژانس  ترين  نزديك  به 

دانند شخص مبتلا به هموفيلي است، اطمينان حاصل كنيد.

خونريزي هاي سر:
شدن  وارد  شوند.  گرفته  جدي  بايد،  سر  به  شده  وارد  صدمات  تمام  مغز،  در  نريزي  خو  خطر  وجود  خاطر  به 

خير  يا  دارد  وجود  درمان  به  نياز  آيا  اينكه  دانستن  زيرا  باشد،  كننده  ناراحت  تواند  مي  سر  به  خفيفي  ضربه 

به  چنانچه  است.  رايج  هستند،  )نوپا(  سن  در  كه  كودكاني  در  مخصوصا  سر  به  ضربه  شدن  وارد  است.  دشوار 

وارد شدن ضربه به سر كودك مشكوك هستيد با مركز درماني خود تماس بگيريد.

نشانه هاي وارد شدن آسيب جدي به سر، ممكن است شامل موارد زير باشد:
- خواب آلودگي

- سردرد

- تاري ديد

- حالت تهوع يا استفراغ

- بروز تغيير در روحيه يا شخصيت

- از دست دادن تعادل و يا هماهنگي

- ضعف

- خشكي گردن

- از دست دادن هوشياري، عدم وجود پاسخ به محرك ها

- تشنج

* اين علائم ممكن است با تاخير ظاهر شوند، آنها را ناديده نگيريد و سريعا به دنبال مراقبت پزشكي باشيد.

خونريزي هاي گردن و گلو:
است  ممكن  منطقه  ناحيه،  اين  شدن  مجروح  صورت  در  است.  فراواني  خوني  هاي  رگ  حاوي  گلو  و  گردن  بافت 

متورم شود و راه هوايي فرد را مسدود كند. علائم آسيب ديدن گردن وگلو، ممكن است شامل موارد زير باشد.

- درد گردن يا گلو

- اختلال در بلع

- اختلال در تنفس

- وجود رنگ آبي در اطراف دهان

اين علائم را ناديده نگيريد، سريعا به دنبال مراقبت پزشكي باشيد.
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خونريزي قفسه سينه و شكم:
تواند  مي  و  دهد  مي  رخ  بدن  داخل  در  چون  نباشد،  آشكار  چندان  است  ممكن  ناحيه،  اين  به  صدمه  شدن  وارد 

منجر به خونريزي سنگيني درون اندام هاي مهم و يا رگ هاي خوني شود.

علائم خو نريزي قفسه سينه يا شكم ممكن است شامل موارد زير باشد:
- درد در قفسه سينه

- اختلال در تنفس

- درد در ناحيه شكم يا كمر

- تهوع و استفراغ

- رنگ آبي در اطراف دهان

* اين علائم را ناديده نگيريد، فورا به دنبال مراقبت پزشكي باشيد. 

خونريزي دستگاه گوارش:
اين خونريزي، شامل خونريزي داخل گلو، روده و معده است، نشانه هاي خونريزي دستگاه گوارش 

ممكن است، شامل موارد زير باشد:
- مدفوع سياهرنگ )به رنگ قير( و يا قرمز

- استفراغ خون و يا مواد سياه )كه شبيه به قهوه به نظر مي رسد(

- مقدار كمي خون در اجابت مزاج )كه معمولا جدي نيست(

- احساس ضعف )در بينايي(

- سردرد

- درد معده

- تنگي نفس به دنبال فعاليت بدني ملايم

* اين علائم را ناديده نگيريد، فورا به دنبال مراقبت پزشكي باشيد.

گزينه هاي درماني:
  A هموفیلی  در   8 انعقادي  فاكتور  سطح  بودن  پايين  يا  فقدان  هموفيلي،  به  مبتلا  بيماران  در  نريزي،  خو  علت 

و فاکتور 9 در هموفیلی B است.

همه  وجود  با  اوقات  گاهي  حال،  اين  با  گيرد.  مي  انجام  خونريزي  از  جلوگيري  هدف  با  هموفيلي  درمان  امروزه، 

ريزي،  خون  بروز  صورت  در  افتد.  مي  اتفاق  خونريزي  خونريزي،  از  جلوگيري  براي  گرفته  انجام  هاي  تلاش 

بالابردن سطح فاكتور انعقادی دچار فقدان بسيار مهم است.

هموفيلی خفيف چگونه درمان مي شود؟
DP AVP)Octostim( دسموپرسين استات

DPAVP يك داروي مصنوعي است كه براي درمان خون ريزي و پيشگيري از آن در هموفيلی A  خفیف
كردن  آزاد  وسيله  به  خون،  جريان  در   8 فاكتور  سطح  موقتي  بالابردن  با  دارو  اين  گيرد.  مي  قرار  استفاده  مورد 

فاكتور ) 8( از سايت هاي ذخيره سازي آن، فعاليت می كند.
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عمل  فرد  برروي  چگونه  دارو  اين  شود  مشخص  اينكه  براي  نشود.  واقع  موثر  همه  براي  است  ممكن  دارو  اين 

می كند، انجام يك آزمايش مخصوص DPAVP لازم است.

DPVAP در درمان هموفیلی B موثر نیست .

: B و A فاكتور نوتركيب متمركز براي هموفيلي
انواع مختلفي از فاكتورهاي نوتركيب تغليظ شده براي درمان هموفيلي A وB در دسترس است.

به  انسان  خون  از  و  شده  توليد  مصنوعي  طور  به  ها  پروتئين  اين  كه،  است  معنا  اين  به  تركيب  نو 

دست نيامده است.

تغليــظ  نوتركيــب  فاكتــور  دهنــد،  نمــي  پاســخ   DPVAP بــه  کــه   A هموفيــلي  بــه  مبتــلا  افــراد  بــراي 
باشــد. درمــاني  انتخــاب  يــك  توانــد  مــي  شــده، 

خونريزي  ي  دوره  درمان  براي  شده  تغليظ  فاكتور  به  هميشه  است  ممكن  خفیف  هموفيلی  به  مبتلا  افراد  در 

فاكتور  از  استفاده  تا  بگيرند  قرار  استفاده  مورد  توانند  مي  ديگري  هاي  درمان  موارد،  از  بسياري  در  باشد.  نياز 

تغليظ شده كاهش يابد و يا از مصرف آن جلوگيري شود.

: B و A برای هموفيلی Anti fibrinolytics
استفاده  مورد   9 یا   8 نوتركيب  فاكتور  يا   DPVAP با  همراه  يا  و  تنهايي  به  است  ممكن   Anti fibrinolytic
ناميده   Cyklokapron كه  است   ،  Tranexamic Acid، Anti fibrinolytic شایع ترین  گيرد.  قرار 

مي شود.

شود  شروع  مجددا  است  ممكن  خونريزي  كه  جايي  در  را  آن  جداشدن  و  لخته  شدن  شكسته  جلوي  دارو،  اين 

)خو  گيرد،  قرار  استفاده  مورد  ادراري  هاي  نريزي  خو  در  نبايد  سيلكوكاپرون،  گيرد.  مي  بيني(  و  دهان  )مثل 

نريزي مثانه و كليه(.

خود،  درماني  مركز  يا  پزشك  با   ، داروها  فكردن  مصر  تر  بيش  يا  و  دارويي  هاي  درمان  بردن  كار  به  از  قبل 

مشورت كنيد، چرا كه بعضي داروها، ممكن است خطر مشكلات مربوط به خو نريزي را افزايش دهد.

برخي از مثال هاي متداول عبارتند از :
- ASA / آسپیرين

)Advil( ايبوبروفن- 

- ضد التهاب ها

- برخي از داروهاي سرماخوردگي

* مصرف استامينوفن براي درمان درد يا تب بي خطر است.
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كمك هاي اوليه:
خونريزي هاي بيني:

- براي پاك كردن ترشحات و لخته هاي ناپايدار به آرامي به بيني خود ضربه بزنيد.

- طوري بنشينيد كه سرتان كمي جلوتر قرار داشته باشد.

- به زيراستخوان بيني،به مدت 10 الي 15 دقيقه به صورت مستمر، فشار اعمال كنيد.)بدون برداشتن دست.(

نياز  است  ممكن  ديگري  هاي  درمان  داشت،  ادامه  همچنان  نريزي  خو  كردن،  تلاش  دوبار  از  پس  چنانچه   -

داشته باشد.

- فعاليت بدني خود را حداقل به مدت 24 ساعت كاهش دهيد.

خراش ها و بريدگي ها:
- منطقه را با محلول ضدعفوني كننده تميز كنيد.

- تاهنگامي كه خو نريزي متوقف شود، حداقل به مدت 20 دقيقه به منطقه فشار وارد كنيد )بدون وقفه(

- از باند يا نوار زخم بندي استفاده كنيد.

بگيريد،  تماس  خود  محلي  اورژانس  با  و  دهيد  اطلاع  خود  درماني  مركز  به  پيداكرد،  ادامه  نريزي  خو  چنانچه   -

چرا كه ممكن است به زدن بخيه نياز باشد.

عضله و يا مفصل:
چنانچه به وجود يك خو نريزي مفصل يا عضله مشكوك هستيد، با مركز درماني خود تماس بگيريد.

نيز  را  زیرا   R.I.C.E مرحله  چهار  خون،  شدن  لخته  سطح  بردن  بالا  براي  شده  توصيه  هاي  درمان  بر  علاوه 

دنبال كنيد.

كمك  بسيار  ديده،  آسيب  بازوي  كردن  ثابت  يا  ديده  صدمه  پاي  دادن  استراحت   :)Relaxation(استراحت

عضله  يا  مفصل  كه  شود  باعث  است،  ممكن  ديده  آسيب  عضو  از  استفاده  به  دادن  ادامه  كه  چرا  است،  كننده 

بيشتر خون ريزي كند.

استفاده  ديده  آسيب  منطقه  به  خون  جريان  دادن  كاهش  و  خوني  عروق  كردن  چروكيده  براي  يخ   :)Ice(يخ

مي شود . اين فرآيند )انقباض عروق ناميده مي شود(. از يخ به مدت 10 دقيقه يك جا استفاده كنيد.

يا  مفصل  اطراف  در  كه  بانداژ  يك  از  استفاده  مثل  كردن،  كمپرس   :)Copmeression( كردن  كمپرس 

كمك  نريزي  خو  سرعت  كاهش  به  نيز  و  كند  مي  ايجاد  را  پشتيباني  يك  شود،  مي  پيچيده  مجروح  ماهيچه 

مي نمايد.

است  ممكن  بيمار،  فرد  قلب  سطح  از  بالاتر  ديده،  آسيب  عضو  بالانگه داشتن   :)Elevation(بالانگه داشتن

جريان خون را به محل خونريزي كاهش دهد.

بسيار مهم است كه به ياد داشته باشيد:
نبايد  فعاليت،  به  كردن  شروع  از  قبل  تورم،  درد،  نوع  )هيچ  شود  درمان  كامل  طور  به  بايد  عضله  يا  مفصل   -

وجودداشته باشد. اين كارها از خونريزي مجدد مفصل يا عضله جلوگيري خواهد نمود.(

12



مهاركننده ها :
يك  كننده  مهار  افزايش  درصد(   2 تا   1  ( است  نادر  هموفيلي  به  مبتلا  افراد  در  مهاركننده  يك  افزايش  خطر 

عارضه جدي در بيماري هموفيلي است كه چالش تازه اي را برای درمان تاثيرگذار خو نريزي تحميل می كند.

مهار كننده چيست؟
محافظت  خارجي  اجسام  يا  و  ها  ويروس  ها،  ميكروب  برابر  در  را  بدن  ها،  بادي  آنتي  ساختن  با  ايمني،  سيستم 

مي كند.

براي  كه  شده  تغليظ  انعقادي  فاكتور  به  است  ممكن  بدن  ايمني  سيستم  هموفيلي،  به  مبتلا  افراد  برخي  در 

متوقف كردن خون ريزي يا جلوگيري ازآن استفاده مي شود، واكنش نشان دهد.

گاهي اوقات فاكتور تغليظ شده به عنوان يك جسم خارجي در نظر گرفته مي شود.

دهد.  مي  نشان  العمل  عكس  شده،  تغليظ  فاكتور  نابودكردن  براي  بادي  آنتي  ساختن  با  بدن  ايمني  سيستم 

برخي  در  ها  مهاركننده  افزايش  چرا  كه  نيست  مشخص  هنوز  شود.  مي  ناميده  مهاركننده،  افزايش  فرآيند  اين 

از افراد مبتلا به هموفيلي وجود دارد و در برخي ديگر وجود ندارد.

مهاركننده ها، چگونه كشف مي شوند؟
علائم  از  يكي  نيست.  پيشگيري  قابل  آن  گيري  شكل  و  شود  زياد  زماني  هر  در  تواند  مي  كننده  مهار  يك 

مهاركننده وجود خو نريزي است كه مكررتر و يا سخت تر از حالت طبيعي است.

با  آن  نتايج  و  شود  مي  گرفته  خون  آزمايش  يك  باشد،  مشكوك  مهاركننده  يك  وجود  احتمال  كه  هنگامي 

ديگري  درمان  هاي  گزينه  شود،  داده  تشخيص  مهاركننده  يك  وجود  كه  هنگامي  شود.  مي  پيگيري  دقت 

درمان  مركز  باشد،  داشته  وجود  مهاركننده  افزايش  يك  چنانچه  داشت.  خواهد  وجود  ريزي  خون  درمان  براي 

هموفيلي در مورد گزينه هاي درماني با شما مشورت خواهد نمود.

سبك زندگي سالم :
منجر  اجتماعي  و  روحي  جسمي،  سلامت  به  كه  زندگي  از  اي  شيوه  عنوان  تحت  تواند  مي  سالم  زندگي  سبك 

مي شود، تعريف شود.

به  همه  و  همه  مناسب،  تغذيه  و  دخانيات  استفاده  عدم  نرمال،  خون  فشار  بدن،  مناسب  وزن  اندام،  تناسب 

مفاصل  و  عضلات  داشتن  نگه  قوي  برند.  مي  بالا  را  جسماني  سلامت  و  می كنند  كمك  ها  بيماري  از  پيشگيري 

منجر به كاهش مشكلات مربوط به خونريزي در افراد مبتلا به هموفيلي مي شود.

كاملا  شوند،  مي  بزرگ  كه  هنگامي  تا  كودكي  دوران  اوايل  از  منظم  ورزش  انجام  هموفيلي،  به  مبتلا  افراد  براي 

ضروري است. اين امر مفاصل را در برابر بيماري هاي مفصلي محافظت ميكند.

ورزش بايد ، متناسب با نيازهاي جسمي فرد و علايق او باشد.

خونريزي  از  جلوگيري  در  امر  اين  دهيد.  اختصاص  كافي  نرمش  انجام  به  را  زماني  كردن  ورزش  به  شروع  از  قبل 

و  طولاني  مدت  به  فرد  دهد  مي  اجازه  و  بود  خواهد  كننده  كمك  ورزشي  هاي  فعاليت  طول  در  ها  ماهيچه 

فعالانه تر ورزش كند.

نقش  يك  سالم،  زندگي  سبك  و  بدني  فعاليت  كردن  دنبال  به  او  تشويق  و  فرد  شرايط  دانستن  با  ها  فيزيوتراپ 

كليدي را در كمك به افراد مبتلا به هموفيلي بازي می كنند.
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ورزش هايي كه بايد از انجام آنها پرهيز كرد:
- فوتبال

- كشتي

- هاكي روي يخ

- اسكي سراشيبي

- بوكس

- راگبي

اينكه در مورد فعاليت بدني و ورزش مناسب با تيم مركز درماني هموفيلي خود مشورت كنيد،

بسيار حائز اهميت است.

مراقبت از دندان :
ايجاد  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  افراد  براي  خصوص  به  هستند،  مهم  همه  براي  دندانپزشكي  منظم  معاينات 

مشكلات  ايجاد  از  تواند  مي  منظم  معاينات  انجام  و  پايين،  سنين  در  ها،  دندان  از  مراقبت  درمورد  خوب  عادات 

دنداني كه منجر به افزايش خونريزي مي شوند، جلوگيري كند.

حادثه  بدون  معمولا  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  كودكان  در  آنها،  افتادن  يا  شيري  هاي  دندان  درآمدن  روند 

خاصی است.

ممكن است قبل از مراجعه به دندانپزشك به انجام يك سري اقدام درماني نياز باشد، بنابراين وجود

ارتباط خوب ميان دندانپزشك و مركز درمان هموفيلي ضروري است.

فراموش نكنيد كه: مسواك زدن منظم بسيار مهم است.

حقايقي سريع براي مديريت هموفيلی خفيف :
دچار  تهاجمي  درماني  هاي  روش  بردن  كار  به  يا  جراحت  از  پس  تنها  معمولا  خفیف  هموفيلي  به  مبتلا  افراد 

خونريزي مي شوند.

خود  هموفيلي  درماني  مركز  با  است،  شده  انجام  موقع  به  درمان  و  سنجش  اينكه  از  يافتن  اطمينان  براي 

تماس بگيريد.

درادامه دستورالعمل مفيدي آورده شده است:
سبك زندگي سالم :

- حفظ عادت هاي زندگي سالم )رژيم غذايي سالم و ورزش منظم(

- شركت در جلسات ارزيابي مركز درماني هموفيلي

- برنامه ريزي يك جلسه معاينه دندانپزشكي و جرم گيري سالانه دندان ها

- يك برنامه ريزی اورژانس شخصي داشته باشيد )شماره هاي تماس ضروري را دردسترس قرار دهيد(

- در مورد فعاليت هاي بدني مناسب با مركز درماني هموفيلي خود، مشورت كنيد
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- افراد نزديك خود و نيز پزشكانتان را در مورد مراقبت در خصوص بيمار ي هموفيلي تان آگاه كنيد.

اطلاعات مربوط به تماس با مركز درماني هموفيلي را به آنها بدهيد.

خود  همراه  به  را  هستيد(  هموفيلي  به  مبتلا  شما  دهد  نشان  )كه  شناسايي  علامت  نيز  و  خود  فاكتور  همواره   -

داشته باشيد.

جراحت و يا مشكوك بودن به وجود خو نريزي:
- با مركز درماني هموفيلي خود تماس بگيريد.

) R.I.C.E انجام كمك هاي اوليه را شروع كنيد. )به عنوان مثال -

- چنانچه خونريزي برطرف نشد، به دنبال مراقبت پزشكي باشيد.

واضــح  داريــد،  نيــاز  آنچــه  مــورد  در  و  كنيــد  درك  را  خــود  شرايــط  كنيــد.  حفــظ  را  خــود  خونــسردي   -

نباشــند،  آشــنا  چنــدان  خفیــف  هموفيلــی  بــا  اســت  ممكــن  بهداشــتي  مراقبــين  از  برخــي  كنيــد.  صحبــت 

كنيــد. كمــك  متقابــل  ارتبــاط  برقــراري  بــه  توانيــد  مــي  كــه  هســتيد  شــما  ايــن  پــس 

- اول درمان، بعد بررسي.

بسيار مهم است كه به ياد داشته باشيد:
داروهاي حاوي آسپرين (ASA( را مصرف نكنيد

- تمامي پزشكاني را كه با آنها سروكار داريد، از هموفيلي خود آگاه سازيد.

- پس از هر آمپول زدني )واكسن/ آزمايش خون(، محل را حداقل به مدت 5 دقيقه بعد از

تزريق محكم فشار دهيد.

15



يادداشت :




