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مقدمه

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

آموزشــی، پیشــگیری و اجتماعــی آغــاز نموده‌اســت.
ــا بیماری‌هــای  ــی ب ــور درمان ــز دســت‌اندرکاران ام ــردم و نی ــه ضــرورت آشــنایی عمــوم م ــا توجــه ب ب

ــد. ــاص می‌باش ــای خ ــور بیماری‌ه ــاد ام ــای بنی ــی از اولویت‌ه ــوزش یک ــاص، آم خ
ــی از  ــره( یک ــرک، پوســتر، کتابچــه و غی ــواد آموزشــی )دفت ــای علمــی و انتشــار م ــی همایش‌ه برپای

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

ــردارد. ب

فعالیت‌های بنیاد امور بیماری‌های خاص در رابطه با تالاسمی

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

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 می‌کن ــاران را حمای ــن بیم ــواره ای ــای تشــخیصی، هم ــرای آزمایش‌ه ــه ب کمــک هزین

  بنیاد امور بیماری‌های خاص
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) TIF ( درباره فدراسیون بین المللی تالاسمی

فدراســیون بین‌المللــی تالاســمی یــک ســازمان غیردولتــی ) NGO ( اســت کــه در ســال 1987 توســط گــروه 
کوچکــی از بیمــاران و سرپرســتان آن‌هــا 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 آن‌هــا بــه عنــوان یــک مســأله مهــم ســامت عمومــی 
تشــخیص داده شــد، جایــی کــه اولیــن برنامه‌هــا بــرای کنتــرل تالاســمی نظیــر پیشــگیری از تالاســمی و 

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

.سازمان‌های بیمار محور، به صورت رسمی کار کرده است
ماموریت

توســعه‌ی برنامه‌هــای ملــی کنتــرل بیمــاری؛ شــامل هــردو جزء پیشــگیری و درمــان ونیــز اســتقرار برنامه‌های 
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 مبتلا 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 انجمن‌هــای جدیــد بیمــاران مبتــا بــه تالاســمی، 

سرپرســتان بیمــاران و نیــز ارتقــای انجمن‌هــای 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
اســتراتژی‌های  پیشــگیری و مراقبــت بالینــی و در نهایــت دســتیابی بــه درمــان موفقیت‌آمیــزی کــه انتظــار 

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

افــراد نیازمنــد ایــن برنامه‌هــا موفــق بوده‌انــد. 
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 دســت‌یابی بــه مراقبت‌هــای بهداشــتی بــا کیفیــت حمایــت می‌کننــد.

برنامــه‌ی آموزشــی آن، بــرروی نیاز‌هــای بیمــاران، سرپرســتان، پزشــکان و در مقیــاس بزرگتر جامعــه، متمرکز 
بــوده اســت و هنــوز هــم در میــان قوی‌تریــن ابزارهــای تیــف بــرای دسترســی بــه اهدافــش قــرار دارد.

از 1990 تاکنــون TIF 60 کنفرانــس ملــی، منطقــه‌ای، 6 کارگاه منطقــه‌ای 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 آن‌هایــی کــه در کشــورهای درحــال توســعه هســتند؛ مراکــزی کــه اختــالات هموگلوبیــن در 
ــن  ــای مزم ــرای بیماری‌ه ــات موجــود ب ــز زیرســاخت‌های بهداشــتی و خدم آنجــا شــایع‌تر اســت و نی

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

ــروز رســانی داشــته باشــند. ــه ب ــاز ب ــاب، نی ــن کت ممکــن اســت برخــی اطلاعــات 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 می‌کنــد. ایــن مــوارد، بیماری‌هــای 
فــوق العــاده چالــش برانگیــزی هســتند کــه اگــر بــدون درمــان رهــا شــوند کشــنده‌اند. بــا ایــن حــال، 
بــا بــه اشــتراک گذاشــتن آگاهــی متخصصیــن در پیشــگیری و درمــان آن‌هــا، ایــن شــرایط می‌توانــد 

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 می‌کننــد.
 

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.
اطلاعاتــی 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 

ــده‌اند. ــردآوری ش ــا، گ ــه هموگلوبینوپاتی‌ه 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، اطلاع رســانی می‌شــود.

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 علائــم 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 خانواده‌هــای آن‌هــا 

ــد. ــا می‌کن 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 دســتورالعمل‌ها، 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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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 توســعه‌ی اقتصــادی کشــوری کــه در آن زندگــی مــی کننــد ، تعییــن شــده اســت.
ایــن دســتورالعمل‌ها بــا هــدف اطمینــان حاصــل کــردن از اینکــه بیمــاران در هرکجــای دنیــا، بهتریــن درمــان 
ممکــن را دریافــت می‌کننــد، توســط بــه اشــتراک گذاشــتن تخصص‌هــای موجــود در مدیریــت و پیشــگیری 
از کــم خونــی ســیکل ســل و تالاســمی، بــرای پرســتاران تهیــه شــده اســت. ایــن دســتورالعمل هــا در نتیجــه‌ی 

ابتــکارات فدراســیون بیــن المللــی تالاســمی تهیــه شــده‌اند.
ایــن پــروژه بــا یــک ملاقــات 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 اطلاعاتــی کــه می‌تواند 
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 بیماری‌هــای مزمــن در لبنان کار می‌کنــد مروری  

بــر تالاســمی شــامل تعریــف، علائــم ، انــواع و نیــز درمان کلــی  و عــوارض این بیمــاری را تألیــف کرد.
ــه بیماری‌هــای مزمــن کار می‌کنــد، 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 درمان‌هــای دارویــی را دنبــال می‌کــرد کــه آن بیمــاران را در ســنی کــه فــرد 

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

برایــش آشــنا هســتند بــه خدمــات بزرگســالان انتقــال داده می‌شــود.
Therese و Najat ، همــراه بــا هــم بــرروی آزمایشــات متــداول تالاســمی نظیــر آزمایشــات خــون و  بررســی‌های  

ویــژه‌ای مثــل T2 کار می‌کردنــد.
Antonia Georgiou ، درمرکــز تالاســمی قبــرس کار می‌کنــد و مســئول مســتند ســازی بخــش پرســتاران در 

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

کاهــش  اعتمــاد بــه نفــس و افســردگی بــود.
Christina papadopoulou نیــز در مرکــز تالاســمی قبــرس کار می‌کنــد و بخش‌هایــی 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 آن‌هــا، عــوارض جانبــی و مشــاهدات  مربــوط بــه آن‌هــا را نوشــته اســت.

Christina و Antonia، هم چنین بخش کنترل عفونت‌ها شامل HIV و هپاتیت C را نیز نوشته‌اند.

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

می‌کنــد. ایشــان بخــش مشــاوره ژنتیــک بزرگســالان شــامل قســمت‌های 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 اطلاعــات درمــورد گــروه هــای خونــی ، عــوارض و کنتــرل بــود.

ــتان  ــالان بیمارس ــای بزرگس ــش هموگلوبینوپاتی‌ه 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 اطلاع ــاب، تم ــن کت ــت. ای ــای آن‌ها‌س ــرای خانواده‌ه ــم ب ــاران و ه ــرای بیم ــم ب ــا ارزش ه و ب
ضــروری درمــورد ایــن بیمــاری، درمــان آن و نیــز دســتورالعمل‌های مراقبتــی کــه توانایــی پرســتاران 
در تمــام کشــورها را بــرای ارائــه خدمــات بــالا می‌بــرد و در نتیجــه مراقبت‌هــای پرســتاری بــا کیفیــت 

ــد. ــه می‌ده ــد، را ارائ ــن می‌کن 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 مراقبت‌های بهداشتی

مدل‌هــای مبتکرانــه هدفمنــد شــده در جهــت مراقبــت مبتنــی بــر پرســتار، کــه بــرروی جلوگیــری از 
خودمدیریتــی بیمــار در بیمــاران مبتــا بــه بیماری‌هــای مزمــن تمرکــز دارنــد، هــم موثر‌تــر و هــم کــم 
هزینه‌تــر از مدل‌هــای مراقبتــی معمــول هســتند و یــا بــه همــان انــدازه موثرنــد و کم‌تــر هزینــه دارنــد.

مولفه‌هــای کلیــدی اضافــه بــرای مدل‌هــای مراقبــت بهداشــتی موثرتــر و کارآمدتــر، مدل‌هــای مراقبتــی 
ــر پرســتار جامعــه محــور را بــه همــراه یــک تیــم میــان رشــته‌ای کــه در بردارنــده پزشــکان  مبتنــی ب

ــود. ــامل می‌ش ــد، ش ــه می‌باش ــای اولی مراقبت‌ه
ــا  چنیــن مداخلــه پیچیــده‌ای، نیازمنــد پرســتارانی می‌باشــد کــه آموزش‌هــای ویــژه‌ای دیــده باشــند ی
تمرینــات پیشــرفته‌ای را پشــت سرگذاشــته باشــند تــا مراقبت‌هــای ارائــه شــده توســط دیگــر متخصصین 

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

ایــن شــیوۀ مبتکرانــه، جامــع و هماهنــگ در انجمن‌هــای مراقبتــی بــرای بیمــاران و خانــه و خانــواده‌ی 
ــا شــرایط بیمــاری مزمــن، پیچیــده و موقعیت‌هــای اجتماعــی می‌باشــد. هــر فــردی ب

شــیوۀ مراقبتــی تحــت نظــارت پرســتار می‌توانــد از طریــق هزینه‌هــای برآمــده از تبلغیــات بیمارســتان‌ها 
و بخش‌هــای اورژانــس بــرای خانــه یــا انجمن‌هــای مراقبتــی تأمیــن مالــی شــود.

بــرای مثــال: پــس از مدیریــت حجــم بیمــاران حاضــر در بیمارســتان کــه درانتظــار گزینه‌هــای دیگــری 
از مراقبــت هســتند، تعــداد تخت‌هــای 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 هزینه‌ه ــال میلیون‌ه ــک س ــه در ی ــود ک ــن زده می‌ش ــود، تخمی می‌ش

ســامت می‌توانــد صرفه‌جویــی شــود بدیــن صــورت کــه:
 )home care(  داشتن پرستارهای فراهم کننده‌ی  روش‌های پیشرفته مراقبت در منزل     

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

     فراهــم کــردن انجمن‌هــای مراقبتــی – مبتکرانــه و خودمراقبتــی بیمــاران، بــرای افــرادی بــا نارســایی    
احتقانــی قلــب و دیگــر بیماری‌هــای مزمــن

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

مزمــن بیماری‌هــای 
     تأمین مالی به واسطۀ کاهش منابع مختص به مراقبت‌های حاد بیمارستانی حاضر و

     داشــتن پزشــکان و پرســتاران ماهــر مشــتاق بــه ادامــه‌ی کار در در واحد‌هــای 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 می‌کنن 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 کرده‌ای ــت  تأس ــوزش و مراقب ــت آم ــی جه مل

ــد. ــش دارن ــوز راه درازی درپی ــا هن ــا آن‌ه ــد، ام ــازی کرده‌ان ــز ب ــتان موفقیت‌آمی 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 لحظه‌هایــی وحشــت دارم کــه بایــد رگ‌هایــم را دراختیــار یــک پرســتار غیرمتخصــص قــرار 
دهــم کــه در یــک ســازمان اورژانــس یــا بخــش جراحــی دیگــر کار می‌کنــد و از سرگذشــتم و داســتان 

زندگــی‌ام و ارزش ســالم نگهداشــتن رگ‌هایــم هیــچ اطلاعــی نــدارد.” )یــک بیمــار(

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

“بخــش بزرگــی از قدردانــی و سپاســگزاری مــن از پزشــکان و دولــت اســت کــه مراقبت‌هــای پزشــکی 
مناســب و رایــگان را برایــم فراهــم کردنــد، امــا درســت بــه همــان انــدازه نیــز از پرســتار متخصصــم 
سپاســگزار هســتم کــه طــی ســال‌های طولانــی و دشــوار زندگــی‌ام 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 مــی‌رود و یــک منبــع قدرتمنــد، هــم بــرای تیــم ســامت و هــم بــرای تیــم پزشــکی می‌باشــد. 
ــردوش  ــوره ب ــد منظ ــت چن ــردن مراقب ــگ ک ــگاه و هماهن ــئولیت‌های درمان ــده‌ای 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 چالش‌ه نگرانی‌ه

می‌کنــد.
پرســتار یــک دوســت متخصــص و صمیمــی اســت کــه توصیه‌هــای عملــی ارائــه می‌دهــد و در تعییــن 
راه حــل بــرای شــرایط بحرانــی مربــوط بــه مســائل پزشــکی کمــک می‌کنــد. از ایــن رو او یــک شــریک 

مهــم بــرای بیمــار در برنامــه‌ی مدیریــت مراقبــت می‌باشــد.”
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 شــده‌ای را  ــه و تجرب متخصــص کارشــناس مراقبت‌هــای پزشــکی، حمایت‌هــا و دلگرمی‌هــای ماهران

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

پرســتاری علمــی اســت کــه بــه مشــاهده و طبقه‌بنــدی می‌پــردازد و مربــوط بــه رونــدی اســت کــه بــه 
وســیله آن افــراد ســامت خــود را بــه صــورت مثبــت تحــت تاثیــر قــرار می‌دهنــد، همچنیــن عملــی کــردن 
)1984 ,Roy( .سیاســتی اســت کــه از ایــن دانــش علمــی ویــژه جهــت ارائــه بــه بیمــاران اســتفاده می‌کنــد
هــدف از پرســتاری جلوگیــری از بــروز بیماری‌هــا، تشــخیص‌های 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. آن‌هــا زندگــی و کار می‌کنن
ایــن موضــوع پرســتاران را ملــزم بــه گســترش و اجــرای اعمالــی جهــت ترویج و حفــظ ســامت و جلوگیری 

از بــروز بیمــاری می‌کنــد.
ــن  ــرل بیمــاری و توان‌بخشــی‌ها و در برگرفت ــزی و مراقبــت در کنت ــن شــامل برنامه‌ری پرســتاری هم‌چنی
جنبه‌هــای فیزیکــی، ذهنــی و اجتماعــی می‌شــود، چــرا کــه ایــن مــوارد بــر ســامتی، بیمــاری، ناتوانــی و 

ــرگ تاثیرگذارند. م
پرســتاران باعــث اطمینــان بخشــی و حضــور فعــال افــراد و خانواده‌هایشــان، دوســتان، گــروه و شــبکه‌های 
اجتماعــی درخــور در تمامــی جنبه‌هــای مراقبــت ســامت‌اند، پــس بــه تشــویق در زمینــه‌ی خــود اتکایــی 

و تقویــت عــزم خــود می‌پردازنــد.
پرســتاران همچنیــن بــه عنــوان شــریک بــا دیگــر اعضــای حرفه‌هــا و مشــاغلی کــه در ارتبــاط بــا ایجــاد 

ــه آن هســتند کار می‌کننــد. 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 اطلاعــات و تکنیک‌هــای مشــتق شــده از علــوم انســانی، علــوم فیزیکــی، اجتماعــی، پزشــکی و 
زیست‌شناســی را بــه خــود جلــب می‌کنــد. یــک پرســتار مســئولیت کارهایــی را می‌پذیــرد کــه در حیطــه 
اختیــارات لازم در قوانیــن مراقبــت پرســتاری اســت. او خــود یــک واحد پاســخگوی مســتقل بــرای مراقبتی 

کــه ارائــه می‌دهــد اســت.
Benner)1984(، ایــن موضــوع را بــه رســمیت شــناخت کــه بیشــتر اطلاعــات پایــه‌ای مــورد نیاز پرســتاری 

در عمــل نهفتــه اســت و تنهــا از طریــق فراگرفتــن نظریه‌هــا بــه دســت نمی‌آیــد  بلکــه از طریــق یادگیــری 
اینکــه چگونــه می‌شــود یــک پرســتار موثــر بــود نیــز کســب می‌شــوند.

بــه عبــارت دیگــر روش ایجــاد یــک نظریــه پرســتاری، مشــاهده‌ی اینکــه یــک پرســتار چــه کاری انجــام 
ــا از اطلاعــت  ــح دادن آن‌ه ــش و ســپس توضی ــاب دادن فعالیت‌های ــرای بازت می‌دهــد و درخواســت از او ب

مبتنــی بــر عمــل تــا ماهیــت پرســتاری می‌باشــد.
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Brykczynski )1989(، بــر اســاس کار Benner توضیــح داده اســت کــه ماهیــت پرســتاری در مراکز مراقبت‌های 

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 حوزه‌هــا از مقــالات منطقــه‌ای بــه منظــور ارائه 

چهارچوبــی بــرای بررســی ماهیت پرســتاری اتخــاذ، مقایســه و ترکیب شــده‌اند.

مدیریت وضعیت سلامتی و بیماری
ایــن حوزه‌هــا شــامل نظــارت، ارزیابــی، هماهنگــی و مدیریــت وضعیــت ســامتی درطــول زمان اســت. پرســتار، 
بیمــاری حــاد و مزمــن را تشــخیص می‌دهــد، تحقیقــات را تفســیر می‌کنــد، مداخــات درمانــی مناســب را بــر 

می‌گزینــد و بــر آن‌هــا نظــارت می‌کنــد. بنابرایــن او می‌توانــد بــه ســابقه بیمــاری در بیمــار رســیدگی کنــد.

کنترل و اطیمنان از کیفیت عملکرد‌های مراقبت بهداشتی - سلامت
در ایــن قســمت مســئولیت‌های مرتبــط بــا عملکــرد حرفه‌ایــی، 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 مهارت‌هــای حــل مســاله اســت کــه پرســتاران آن را نشــان می‌دهنــد. بــه عنــوان مثــال، پرســتاران 
ظرفیــت ارزیابــی ایــن موضــوع را دارنــد کــه چــه چیــزی می‌توانــد بــه دســتورات پزشــکی افــزوده شــده یــا از 
آن حــذف گــردد. پرســتاران احســاس می‌کننــد کــه می‌تواننــد بازخــوردی ســازنده را بــه دیگــران در خصــوص 

عملکردآن‌هــا ارائــه نماینــد .

صلاحیت‌های سازمانی و نقش اجرایی
صلاحیــت موجــود در ایــن بخــش مربــوط بــه خــود مدیریتــی و مدیریــت سیســتم مراقبــت بهداشــتی اســت. 
آنچــه کــه در ایــن میــان گنجانیــده شــده، مجموعــه‌ای از اولویت‌هایــی بــه افــراد، خانواده‌هــا و جوامــع بــرای 
اطمینــان از ایــن مضــوع اســت کــه بســیاری از نیازهــا، در زمــان بــه جــا و مقتضــی، پوشــش یافته‌انــد . ایــن 
نیازهــا در ارتبــاط بــا کمبود‌‌هــای موجــود پیــش روی ســتاد اجرایــی رویارویــی بــا بوروکراســی ایجــاد و حفــظ 
یــک گــروه درمانــی و دســتیابی بــه مراقبت‌هــای تخصصــی بــه بیمــاران )در زمــان لــزوم( اســت. پرســتار، بــه 
صــورت بیــن بخشــی در مجموعــه ایــی از ســاختارها، کار می‌کنــد . چــه کلینیک‌هــای اجتماعی بیمارســتان‌ها، 
چــه مــدارس و چــه محــل کار، پرســتاران می‌تواننــد بــر روی سیاســت‌های بهداشــتی- ســامت، دریــک ســطح 
اســتراتژیک، محلــی، منطقه‌ایــی یــا ملــی اثــر گذاشــته و بــرای ایــن منظــور، از اولویت‌هــای موجــود و مشــارکت 
فعالانــه در برنامه‌ریــزی بخــش بهداشــت، تخصیــص منابــع و آمــاده کــردن و ارائــه گزارشــات در تمامی ســطوح‌، 

اســتفاده می‌کننــد.



20

عملکرد کمکی
در ایــن بخــش مهــم، ویژگی‌هــای 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 می‌باشــد. ایــن نقــش یــاری رســان، بایــد ایــن اطمینــان را بــه 
ــای  ــی برنامه‌ریزی‌ه 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 اســتراتژی‌های مناســب، کمــک 
می‌کنــد . درکار بــا خانواده‌هــا و گروه‌هــا، پرســتار می‌توانــد 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 حمایت‌هــای عاطفــی و اطلاعاتــی، بــه ویــژه بــرای کمــک بــه بیمــاران و عوامــل درمانــی بــرای فهــم 

فرایندهــای بیمــاری و علائــم آن، اســتفاده می‌کننــد .
عملکرد آموزش _ تربیت

در ایــن حــوزه، صلاحیــت و شایســتگی‌های 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 
اطلاعاتــی 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 موقعیت‌هــای اجتماعــی و اقتصــادی و ماهیــت محیــط پیرامونشــان باشــد.
مدیریت موثر تغییر سریع موقعیت‌ها

نــه تنهــا پرســتاران بایــد درمــورد موقعیت‌هــای عــادی و روزانــه مهــارت داشــته باشــند، بلکــه بایــد بداننــد 
چگونــه بــا موقعیت‌هــای اضطــراری رو‌بــه‌رو شــوند. بــرای ایــن منظــور آن‌هــا مجبورنــد، ایــن مســاله را درک 
کــرده و در پاره‌ایــی از مــوارد، واکنش‌هــای ســریع را مــورد توجــه قــرار دهنــد. همچنیــن آن‌هــا بایــد بتوانند 
یــک موقعیــت بحرانــی را در بخــش مراقبت‌هــای بهداشت_ســامت، مدیریــت کــرده و بــرای ایــن منظــور، 
از تخصیــص مناســب منابــع، بــرای پوشــش‌دهی ســریع تغییــر نیازهــا، اســتفاده می‌کننــد. بــرای برخــی 
از پرســتارها در تعــدادی از کشــورها، جنــگ یــا بلایــای 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 می‌باشــد. ســایر تغییــرات ســریع دیگــر نیــز در ارتبــاط مســتقیم بــا ســامت و بیمــاری قــرار 
ــع  ــزی اورژانســی و تخصیــص مناب ــه برنامه‌ری ــاز ب ــه عنــوان مثــال، در موقعیت‌هــای اپیدمیــک، نی دارد. ب
پرســتاری دارد. بــرای افــراد و خانواده‌هــا، پرســتاران بایــد، بــه عنــوان منبعــی بــرای کمــک بــه آن‌هــا بــه 

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



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

می‌شود و بنابراین، جای هیچ گونه تعجبی نیست که نقش پرستار در ارائه مستقیم مراقبت‌های درمانی، 
فعالیت‌های بهبود سلامت، و کارهای آموزشی، مطرح می‌شود .

همچنين دامنه اين حرفه را مي‌توان با سطح قابليت و شايستگي در ارتباط داشت. براي مثال، كارورز 
تازهك‌ار يا دستيار مراقبت بهداشتي كه مبناي دانش محدودي در خصوص حرفه‌ دارد، نيازمند به نوعي 
حمايت و دستورالعمل در زمينه پياده‌سازي حرفه ‌است كه مي‌تواند از سرپرستي عملي بالینی بیمار تا 

انجام پروتكل‌هاي درمانی مربوطه باشد. از سوي ديگر، كارشناسي كه بر مبناي دانش وسیع و عمیق  به 
كار پرستاري می‌پردازد و نظريه پرستاري را با مهارت تلفيق ميك‌ند كه اين كار مي‌تواند خلاقيت آميز 

ونوآورانه باشد، خواهد توانست به پژوهش بپردازد و حرفه پرستاري را در حيطه کاری در همكاري با 
ديگران بسط دهد. اين تفاوت‌ها در عمل مي‌توانند در کیفیت آموزشي انعكاس يابند. 

منحصر به فرد بودن حرفه پرستاري در توانايي پرستار براي كيپارچه سازي همه دامنه‌هاي اين حرفه 
نهفته است به روشي كه پاسخگوي نيازهاي افراد، خانواده‌ها و گروه‌ها باشد و بنابراين براي موقعيتي تفاوت 
خواهد داشت. پرستار واقعا كارشناس، خواهد توانست كه از قابليت‌هاي بسيار متنوعي در حيطه هر دامنه 
بهره ببرد. حرفه پرستاري كارشناسانه شامل مجموعه‌ای متشکل از دانش و توانايي انديشيدن در مورد آن 

و پژوهش و تجربه است.
حرفه پرستاري، امروزه در مراحل مختلفي از توسعه در كشورهاي مختلف قرار دارد. راه‌حل‌هاي مسائل 

بايد متناسب با نيازهاي هر كشور باشند و از طريق تشركي مساعي پرستاران با كيديگر، مربيان پرستاري، 
مديران پرستاري، ساير كاركنان بخش مراقبت‌هاي بهداشتي و نمايندگان جوامعي كه با پرستاران همكاري 

ميك‌نند، بايد به اين راه‌حل‌ها رسيد. در همه كشورها، راهبردهاي اجرایی كردن توصيه‌هاي كميته 
كارشناسي، پيشرفت كرده و به سوي غلبه كردن بر عوامل محدود كننده حرفه پرستاري و توانمند ساختن 

پرستاران در گوشه و كنار جهان براي تحقق بخشيدن نيروي بالقوه آن‌ها و بيمه كردن سلامتي براي 
همگان پيش خواهند رفت. 
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نقش پرستار
در مدیریت اختلالات هموگلوبین

پرستاران همواره نقشي بسزا در مراقبت از بيماران عهده‌دار مي‌شده‌اند. پرستاران كساني هستند كه:
     همدلي و شناخت و همكاري با بيماران و خانواده‌هاي آن‌ها نشان مي‌دهند.

     پاسخگوي نيازهاي بيماران يا خانواده‌ها_مراقبت كنندگان هستند.
     توجه خود را بر بيماران معطوف ميك‌نند و مهربان و دلسوز هستند.

       - آنها گوش مي‌دهند.
       - درك ميك‌نند.
       - پذيرا هستند.

       - داوري كوته فكرانه ندارند.
       - پذيراي دريافت بازخورد هستند.

       - اعتماد به نفس دارند.
       - مسئوليت پذير هستد. 

       - روابطي را با همسالان برقرار ميك‌نند.
       - ايده‌هايي را به اشتراك مي‌گذارند.

       - مشاركت اشخاص ذينفع را آسان‌تر ميك‌نند.
       - در همه مرحله‌ها به نحو مناسبي، اطلاع رساني ميك‌نند. 

     درباره شيوه زندگي فعلي، اميدها و آرزوهاي بيماران تحقق ميك‌نند. 
     تفاوت‌ها_ باورهاي فرهنگي، ديني، زبانشناختي را به حساب مي‌آورند.

     پايبنــدي بــه مراقبــت پزشــكي و ســاير مراقبت‌هــا را بــراي رســيدن بــه تصميم‌هــاي مشــترك دربــاره 
چگونگــي رســيدگي بــه مســاله »يامســائل« ارزشــيابي ميك‌نند.

     دانــش و آگاهــي دارنــد و بــه طــور همــه جانبــه داراي اطلاعــات جديــدي دربــاره همــه جنبه‌هــاي 
ــا بيمارســتاني« اجــرا شــده هســتند. معالجــه و مراقبت‌هــاي ديگــر، طبــق دســتورالعمل‌هاي ملــي »ي

     مي‌دانند كه چگونه در حيطه سطح توانايي بيماران و خانواده‌هاي آن‌ها فعاليت كنند.
     طرح‌هــای مبتکرانــه‌ای را ترتيــب مي‌دهنــد كــه پتانســیل‌های افــراد را شــناخته و آن‌هــا را بــه ســمت 

انگيزهایشــان ســوق داده و در عیــن حــال اعتمــاد بــه نفــس آن‌ها را نگــه دارد.
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فصل 1
معرفی نامه

نقش پرستار
ــا  ــمي ي ــون تالاس ــي همچ ــاي مزمن ــردن اختلال‌ه ــي در مهارك ــي اساس ــتار داراي اهميت ــش پرس نق
ســیکل ســل اســت. كيــي از مهم‌تريــن جنبه‌هــای ايــن نقــش شــامل حمايــت كــردن از بیمــاران در 

ــی می‌باشــد. ــردن خودشــان در سیســتم خــود مراقبت ســهیم ک
ــن  ــادي اســت. بدي ــال‌هاي متم ــار در ظــرف س ــا بيم ــره‌اي ب ــي روزم ــرر و حت ــاس مك ــتار داراي تم پرس
ــل  ــوذ قاب ــه نف ــه‌اي ك ــد، رابط ــرار ميك‌ن ــار برق ــا بيم ــه ب ــا صميمان ــه‌اي مخصوص ــتار، رابط ــب، پرس ترتي
ملاحظــه‌اي را در تــاش بــراي كمــك كــردن بــه بيمــاران بــه مراقبــت كــردن از خودشــان اعمــال ميك‌نــد. 
در حیطــه مراقبــت مزمــن، پرســتار بعنــوان عضــوي از تيــم متخصصــان حرفــه‌اي مراقبت بهداشــتي بايد 
دانــش خــود دربــاره عارضه_عــوارض مربوطــه،‌ دائمــأ گســترش دهــد. پرســتار بايــد كارشناســي در 

رويه‌هــاي پرســتاري دســت انــدركار باشــد. 
ــي، مســتلزم  ــم تلاشــي عقلان ــي و ه ــم تلاشــي عاطف ــک ه ــوان ی ــه عن ــتاري، ب ــال، پرس ــن ح ــا اي ب
تعهــدي ذاتــی و صادقانــه بــراي بــرآورده كــردن نيازهــاي هــر بيمــار، نــه تنهــا بــرای مراقبــت پزشــكي 

ــا می‌باشــد . ــي آن‌ه ــود حــال روان ــرای بهب بلكــه ب
برقرار ساختن ارتباط

پرســتار بايــد مهارت‌هــاي اجتماعــي برقــرار ســاختن ارتبــاط را يــاد بگيــرد كــه تمــاس 
روزمــره بــا تقاضــاي بيمــاران اســت. 

پرســتار، نخســتين عضــو و تيــم مراقبــت بهداشــتي اســت كــه بيمــار مراجعــه كننــده بــه مركــز مراقبت 
روزانــه هموگلوبينوپاتــي بــا وي ملاقــات، گفتگــو كــرده و بــه وي اعتمــاد خواهــد داشــت. هــر بيمــار، 
نگراني‌هايــي دربــاره عارضــه خــود و معالجــه آن، احساســات ايجــاد كننــده تنــش رواني،‌تــرس، عــدم 
اطمينــان، ‌اســتيصال و افســردگي دارد. بــا ايــن حــال، بيمــاران غالبــا تمايلــي ندارنــد كــه دربــاره ايــن 
مــوارد بــا پزشــك بحــث و بررســي كننــد، چراكــه وي را شــخصي تلقــي ميك‌ننــد كــه پرمشــغله اســت 
و نبايــد در كار وي اختلالــي ايجــاد گــردد. در چنيــن موقعيت‌هايــي، پرســتار اســت كــه بيمــار بــه وي 

متوســل خواهــد شــد، يعنــي شــخصي كــه بــا فهــم و شــعور و صميمــي تصــور مي‌گــردد. 
پرســتار بايــد توجــه خــود را بــه بيمــار معطــوف كنــد و بــا پيام‌هــاي پنهــان حساســيت 
نشــان دهــد. بيمــاران مي‌تواننــد بــه روشــي غيرلاكمــي و نيــز بــه واســطه طــرز بيــان و پرس‌وجوهاي 
بــدون محدوديــت، احساســات خــود را ابــراز كننــد. پرســتار بايــد شــنونده مناســبي باشــد، حتــي اگــر 

همــواره جــواب حاضــر و آمــاده‌اي نداشــته باشــد. 
پرمشــغله‌ بــودن نمي‌توانــد بهانــه‌اي بــراي اجتنــاب ورزيــدن از كار باشــد، پرســتار بايــد 
تــا جايــي كــه امــكان دارد، وقــت خــود را بــه بيمــار اختصــاص دهــد. اجتنــاب ورزيــدن از 
كار درميــان متخصصــان حرفــه‌اي و از جملــه پزشــكان رواج دارد كــه در رســيدگي بــه پســتي و بلنــدي 

وضعيــت بيمــاران، احســاس ناراحتــي ميك‌نــد. 



24

همدلــي و حساســيت نشــان دادن پرســتار اســت كــه عاملــي اساســي در مراقبــت از بيمــاران مبتــا بــه 
امــراض مزمــن بــه شــمار مي‌آيــد، بيمــاران در ســاعت‌هايي متمــادي در كيــي از بخش‌هــاي بيمارســتان 
يــا در مركــز درمانــي روزانــه مي‌ماننــد و منتظــر آن هســتند كــه واحدهــاي خــون از بانــك خــون تحويــل 
داده شــوند، خــون بــه آن‌هــا تزريــق گــردد، عمــل جراحــي ســوراخ كــردن وريــد در مــورد آن‌هــا صــورت 
گيــرد،‌ يعنــي در زمان‌هايــي كــه مي‌تواننــد دربــاره مطلبــي بحــث كننــد يــا احتمــالا تنهــا مي‌خواهنــد 

كــه گــپ بزننــد. پرســتار كســي اســت كــه بــه ســخنان گــوش ميك‌نــد و پاســخ می‌گیــرد. 

پشتيباني
ــزار احساســات و ترس‌هــا اختصــاص  ــراي اب ــي را ب ــه بيمــار، مــدت زمان نقــش پرســتار آن اســت كــه ب
دهــد، يعنــي حضــور داشــته باشــد تــا بيمــار را پشــتيباني و تشــويق كنــد، دوبــاره قــوت قلــب بدهــد و 
آرام كنــد. بيمــاران مبتــا بــه هموگلوبينوپاتــي، تجربــه‌اي هميشــگي از رنــج كشــيدن، چــه جســماني و 
ــاره آنچــه كــه مي‌توانــد در فــردا روي دهــد، اضطــراب  ــد. رنــج و عــدم اطمينــان درب چــه عاطفــي دارن
و ناراحتــي مزمنــي را ايجــاد ميك‌نــد كــه همــواره مســتقيما بــروز نميي‌ابنــد. عامــل اساســي مراقبتــي 
كــه پرســتار ارائــه مي‌دهــد، عبــارت اســت از توانمنــد ســاختن هــر بيمــار بــراي كنــار آمــدن بــا مســائل 
ــي و اجتماعــي پرســتاري، كار ســاده‌اي  و نااميدهايــي‌ كــه از راه ناخوشــي، ايجــاد مي‌شــوند. ســازه روان
نيســت بلكــه مســتلزم هــوش و خبرگــي دربــاره رفتــار بيمــار و نيــز روكيــرد مراقبــت اســت. هــر بيمــار، 
ــه فــرد دارد. هــر بيمــار داراي ســازوكارهاي ترتيــب يافتــه  شــخصي اســت كــه خصوصيتــي منحصــر ب
بــراي مقابلــه بــا عارضــه خــود خواهــد بــود كــه امــكان دارد بعضــي از ايــن ســازوكارها همــواره مفيــد 
نباشــند. مرحلــه توســعه عارضــه هــر بيمــار در حالــي اهميــت دارد كــه مســائل مختلفــي همزمــان بــا بــه 
ســن بلــوغ رســيدن هــر فــرد، ‌مخصوصــا در دوره نوجوانــي نمايــان مي‌شــوند. پرســتار بايــد همــه ايــن 

عوامــل را در وقتــي بــه حســاب آورد كــه بيمــار مضطربــي را تســيكن مي‌دهــد. 

رفتار پرستاران
پرســتاران بايــد همدلــي و حساســيت نشــان دهــد. البته همچنيــن بايــد محدوديت‌هايــي را كــه دارد اعلام كند 
و مرزهايــي را در زمينــه تعامــل خــود بــا بيمــاران در نظــر بگيــرد. شــخصيت بســيار نيرومنــدي لازم اســت تا در
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محيطــي تحميلــي كه همدلي را بايد بي‌غرض متعادل كند، همچنان كار پشــتيباني و حمايت را ادامه دهد. 
طــرز برخــورد پرســتار اســت كــه پيامــي بــراي بيمــاران مي‌فرســتد. بســيار خوشــحال بــه نظــر آمــدن 
ــت  ــن حال ــي كــه امــكان دارد باعــث مي‌گــردد كــه پرســتار بيشــتر در دســترس باشــد و اي ــا آنجاي ت
ــا بــه خاطــر ســپردن ايــن نكتــه كــه هــر كنــش  مي‌توانــد مزيتــي در موقعيتــي درمانگاهــي باشــد، ب

يــا روكيــردي مي‌توانــد مــورد ســوء تعبيــر بيمــار مضطــرب قــرار گيــرد. 
همانطــوري كــه بيمــاران از لحــاظ نگــرش خــود تفــاوت دارنــد، پرســتاران نيــز متفــاوت هســتند. و همــان 
گونــه كــه بيمــاران نحــوه برخــورد پرســتار را تعبيــر ميك‌ننــد، پرســتاران نيــز طــرز برخــود بيمــاران را 
تعبيــر ميك‌ننــد. دامــي كــه امــكان دارد پرســتار در آن گرفتــار شــود، تبعيــض قايــل شــدن بيــن بيماراني 
كــه همــكاري ميك‌ننــد و بيمارانــي كــه همــكاري نميك‌ننــد اســت. پرســتار همچنيــن بايــد گــوش بــه 
زنــگ باشــد كــه در وقتــي بيمــاران شــكايت ميك‌ننــد يــا مســئووليت را تقســيم‌بندي ميك‌ننــد، آن‌هــا 
بــه ســازوكارهاي مقابلــه متوســل مي‌شــوند، ســازوكارهايي كــه بايــد بدين‌گونــه تشــخيص داده شــوند و 

بايــد بــه طــور شــخصي در نظــر گرفتــه نشــوند يــا نبايــد بــه عنــوان غــرض‌ورزی تلقــي گردنــد. 
اتفاقــات ايجــاد كننــده اختــال، علامت‌هايــي بــراي گفتگــو هســتند. ايــن وقایــع همچنيــن مي‌تواننــد 
مســتلزم مداخلــه ســاير اعضــاي گــروه ارائــه دهنــده مراقبــت بــه بيمــار از جملــه روانشــناس يا مــددكار 
ــه ناخوشــي مزمــن به‌راحتــی  ــا ب ــق و خــوي هــر بيمــار مبت اجتماعــي باشــند. امــكان دارد كــه خل
تغييــر كنــد، مخصوصــا بــا نمايــان شــدن عارضــه‌اي جديــد كــه بيمــار بايــد بــا آن انطبــاق يابــد، يــا 
درمــان اضافــي كــه بيمــار بايــد آن را پيگيــري كنــد. چنيــن موقعيت‌هايــي خواســتار بحــث و بررســي، 

يعنــي ارتباطــي مناســب بيــن دوســتاني هســتندكه از كيديگــر پشــتباني ميك‌ننــد. 

پايبند بودن
پايبنــد بــودن بــه راه معالجــه تجويــز شــده، موضوعــي مهــم در بيمــاري مزمــن، مخصوصــا اختــالات 

هموگلوبيــن اســت كــه درمــان آن‌هــا بــا درد مزمــن و يــا پراســیجر‌های دردنــاک ارتبــاط دارد. 
مــواردی وجــود دارد كــه مي‌تواننــد بيمــاران را بــه ناديــده گرفتــن يــا حتــي متوقــف كــردن درمــان 
برانگيزنــد كــه از آن جملــه مي‌تــوان از خســتگي، تحليــل رفتــن نيــروي بدنــي و تــرس دربــاره اثــرات 
جانبــي داروهــا و نيــز اتفاقــات نااميــد كننــده در زندگــي نــام بــرد. راه درمــان عمــده‌اي را كــه غالبــا 
ــار آهــن  بيمــاران مبتــا بــه تالاســمي ناديــده مي‌گيرنــد، درمــان آهن‌زدایــی اســت كــه بــه اضافــه ب
ايجــاد شــده ناشــی از ماهیــت خــود بيمــاري و تزريق‌هــاي خون‌هایــي اســت کــه در واقــع بخشــي از 

درمــان بیمــاری هســتند، اشــاره دارد. 
ايــن مســاله مخصوصــا در زمــان گذشــته رواج داشــت كــه تنهــا درمــان موجــود آهن‌زدایــی، شــامل تزريــق 
روزانــه زيرپوســتي دسفروكســامين )Desferrioxamine( در دوره‌اي چنــد ســاعته بــود، يعني رويــه‌اي دردناك 
و نامناســب كــه در ســاير جنبه‌هــاي زندگــي مداخلــه ميك‌ــرد. ورود داروهــای آهــن‌زدای خوراکــی بــه بــازار،
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موجــب بهبــود کیفیــت درمــان توســط بيماران شــده اســت. بــا اين حــال، ايــن برنامــه روزمــره را هنوز به ســختي 
مي‌تــوان ادامــه داد. بســياري از مطالعه‌هــا نشــان داده‌انــد كــه بيمــاران دريافــت كننــده حمايــت روانشــناختي و 
اجتماعــي بــه عنــوان خــود مراقبتــی،‌ راه معالجــه را بــه آســاني بيشــتري مي‌پذيرنــد و بــه آن پايبند مي‌ماننــد. در 
جايــي كــه شــخص بيمــار بــا دشــواري‌هايي در پيگيــري رژيــم درمانــي روبــرو مي‌گــردد، غالبــا پرســتار اســت كه 
ابتــدا بايــد توجــه كند. پرســتار همچنيــن شــخصي در بهترين جايــگاه بــراي ارائه دادن پشــتيباني و تشــويق اوليه 

بــه بيمار اســت. 
ــا  ــر ي ــي خطي ــه عوارض ــد ب ــه مي‌توان ــت ك ــري اس ــيار خطي ــوع بس ــدي، موض ــدم پايبن ع
سرنوشت‌ســاز بيانجامــد. بنابرايــن، ضــرورت دارد كــه نشــانه‌هاي عــدم پايبنــدي بــه پزشــكي كه 
بــر بيمــار نظــارت ميك‌نــد، گــزارش داده شــود تــا توســط كل تيــم دربــاره آن تحقيــق صــورت گيرد. 

اعتماد
اعتمــاد، نقــش بســزا چــه در درمــان بالينــي و چــه در مراقبت پرســتار از بيمــار دارد و بايد بــا دقت و احتيــاط ترويج 
داده شــود. بيمــار مبتــا بــه هموگلوبینوپاتــی، بايد احســاس امنيــت در برقرار كردن رابطه با پرســتار داشــته باشــد، 
چــه ارتباطــي چهــره بــه چهــره در محيــط بالينــي برقــرار كنند يــا از پشــت گوشــي تلفــن از خانه بــا هم صحبت 

كننــد. در دوره نوجوانــي، اعتمــاد، هنــوز اهميت بيشــتري در شــكل دادن رفتار ســالم اجتماعي و روانــي دارد. 
ــار را  ــت، بيم ــه اس ــي صادقان ــه روش ــردن ب ــك ك ــدد كم ــتار درص ــه پرس ــاره آنك ــاد درب ــس اعتم ح
برمي‌انگيزانــد تــا بهتريــن كار بــراي ســامتي خــود، چــه بــر حســب پايبنــدي بــه راه معالجــه و چــه 

ــد. ــام ده ــود، انج ــت خ ــاي مديري ــكل دادن مهارت‌ه ــاظ ش از لح

اطلاعات 
ــه شــمار  ــاد ب ــردن اعتم ــار،‌ بخشــي اساســي از ايجــاد ك ــم پزشــكي و بيم ــن تي ــات بي ــادل اطلاع تب
ــي  ــورد توافق ــكل م ــتاران از پروت ــم پزشكان_پرس ــه تي ــن ازا ينك ــان يافت ــد. اطمين مي‌آي
ــكي  ــب پزش ــاي( مراق ــا جنبه‌ه ــه )ي ــر جنب ــورد ه ــه در م ــراي آنك ــد ب ــروي ميك‌نن پي

ــا كيديگــر مخالفــت نشــان ندهنــد.  ــا ب كيديگــر را تكذيــب نكننــد ي
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نقــش اساســي پرســتار آن اســت كــه تكميــل كننــده كار پزشــك در بــه اشــتراك گذاشــتن اطلاعــات 
بــا بيمــار باشــد. بســيار از بيمــاران در حالــي از مطــب پزشــك بيــرون مي‌رونــد كــه بــا پرســش‌هايي 
ــا تاييــد كنــد. بنابرايــن پرســتار بايــد  ــرو مي‌شــوند كــه پرســتار بايــد آن‌هــا را روشــن و واضــح ي روب
ــه كار رفتــه در  در زمينــه بيمــاري، پيشــگيري از آن و مهــار كــردن آن و در خصــوص پروتكل‌هــاي ب
ــد و  ــتفاده ميك‌ن ــاده اس ــي س ــرز بيان ــتار از ط ــد. پرس ــته باش ــارت داش ــگاه، مه ــا درمان ــتان ي بيمارس
مــدت زمانــي كافــي را در نظــر مي‌گيــرد تــا اطمينــان يابــد كــه بيمــار، اطلاعاتــي را كــه نيــاز دارد و 

مي‌خواهــد درك ميك‌نــد. 

يكفيت زندگي
هــدف مــورد نظــر، ديگــر صرفــا زنــده مانــدن نيســت بلكــه زندگــی بــا يكفيــت خــوب 
ــاران  ــي بيم ــمي يعن ــون تالاس ــن همچ ــاي مزم ــه در بيماري‌ه ــورت گرفت ــرفت‌هاي ص ــت. پيش اس
ــي  ــد انتظــار داشــته باشــند كــه زندگــي طولان ــا يكفيــت خــوب مي‌توانن ــده مراقبــت ب دريافــت كنن
و كاملــي داشــته باشــند. بيمــاران، ‌امــروزه مي‌تواننــد تحصیــل کننــد، شــغلي داشــته باشــند، روابــط 
اجتماعــی كننــد، ازدواج كننــد و خانــواده‌اي تشــيكل دهنــد. عــاوه بــر کیفیــت بهتــر درمــان، ‌دانــش 
بيشــتر دربــاره پيشــگيري داشــته باشــند. امروزه تعــداد زيــادي از بيمــاران مبتــا بــه هموگلوبینوپاتی‌ها 
، بزرگســال هســتند. هــدف كلــي هــر پروتــكل درمانــی، قــادر ســاختن بيمــاران بــه پذيرفتــن عارضــه 

خــود و ایجــاد رضایــت از زندگــي باشــد. 
ــاي  ــز از چالش‌ه ــردن موفقيت‌آمي ــور ك ــراي عب ــار ب ــردن بيم ــا ك ــزايي در مهي ــش بس ــتار، نق پرس
زندگــي دارد. مهمتریــن آن تشــويق كــردن بيمــاران بــراي پيگيــري كــردن درمــان بــه طــور صحيــح و 

مــداوم، بــدون وقفــه اســت. 
ــود و  ــاب مي‌ش ــوارض اجتن ــه از ع ــد ك ــد ش ــه خواه ــن نكت ــن از اي ــان يافت ــب اطمين ــن كار موج اي
يكفيتــي بهتــر از زندگــي بــراي مدتــي طولاني‌تــر، اســتمرار ميي‌ابــد. جنبــه دوم مهيــا كــردن بیمــار 
ــري  ــه پيگي ــاران ب ــاختن بيم ــادر س ــال ق ــرای مث ــت ب ــي اس ــاي زندگ ــا چالش‌ه ــي ب ــراي روياروي ب
رژيمــي درمانــي كــه حتي‌الامــكان بســيار ســاده بــوده و در عینــی کــه درمــان در زمان‌هــاي مناســب 

ارائــه شــود، تداخــل در غیبــت از مدرســه يــا محــل کار را بــه حداقــل برســد.
ــد،‌ احســاس كيپارچــه  ــزواي اجتماعــي يــا حرفــه‌اي قــرار دارن بيمارانــي كــه احســاس ميك‌ننــد در ان
ــد، مســتاصل و  ــه ندارن ــوان اعضــاي ارزشــمند جامع ــه عن ــناخته شــدن ب ــه رســميت ش ــا ب ــودن ي ب
درمانــده مي‌شــوند و انگيــزه بــراي ادامــه دادن درمــان مناســب بيمــاري خــود را از دســت مي‌دهنــد. 
احتمــال دارد كــه چنيــن احساســاتي مخصوصــا در اواخــر دوره نوجوانــي و بزرگســالي، دربــاره مســائل 
برقــرار كــردن روابــط جنســي، پیــدا کــردن شــغل  و وابســتگي »يــا اســتقلال« مالــي پديــدار شــوند. 
ــه  ــان ب ــاع رس ــاران، اط ــده از بيم ــتيباني كنن ــوان پش ــه عن ــه ب ــن زمين ــم در اي ــي مه ــتار نقش پرس
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ــاران  ــي بيم ــت زندگ ــود بخشــيدن يكفي ــه معالجــه در بهب ــاره ســهمي ك ــان درب ــان و كارفرماي معلم
ــح و منافــع بيمــاران در زمينــه  عهــده دار مي‌شــود، دارد. امــكان دارد كــه پرســتار همچنيــن از مصال
مراجــع بهداشــتي و جامعــه بــه طــور كلــي پشــتيباني كنــد، ســهمي را در مبــارزه كــردن بــا جهالتــي 

ــردد.  ــده‌دار گ ــد، عه ــه تبعيــض مي‌انجام ــه ب ك

پشتيباني از خانواده
ــواده هــر بيمــار مخصوصــا در زمانــي كــه بيمــار جــوان اســت، پشــتيباني ارزشــمندي  پرســتار از خان
ميك‌نــد. ايــن پشــتيباني بــا تايكــد كــردن بــر نيــاز بــه تــداوم معالجــه دائمــي يــا مراقبــت پيشــگيرانه، 
ــاره جنبه‌هــاي علمــي مراقبــت از  ــاره، درب بــدون وفقــه يــا تاخيــر و نيــز راهنمايــي و قــوت قلــب دوب

ــردد. ــاز مي‌گ ــاران آغ بيم

ــدن هــر كــودك را كاري دشــوار از  ــه ب ــن، وارد كــردن ســوزن ب ــه والدي ــكان دارد ك ــال، ام ــراي مث ب
ــاك  ــاره اهميــت درمــان منظــم و روش حداقــل دردن لحــاظ عاطفــي ببينــد. پرســتار، مشــاوره‌اي درب
وارد كــردن ســوزن، اســتفاده كــردن از كرم‌هــاي بي‌حــس كننــده موضعــي يــا اســپري‌هاي بي‌حــس 
ــودن و  ــز ب ــرورت تمي ــاره ض ــن درب ــتار همچني ــد. پرس ــه مي‌ده ــوزن زدن ارائ ــش از س ــده پي كنن
ــه  ــي را ب ــا درد، مطالب ــب ي ــاري، همچــون ت ــم جــدي بيم ــزارش دادن علائ ــي تشــخيص و گ چگونگ

ــد.  ــوزش مي‌ده ــن آم ــاران و والدي بيم
ــا و  ــه خانواده‌‌ه ــت ك ــادي اس ــاي زي ــتلزم كاره ــا مس ــه هموگلوبینوپاتی‌ه ــا ب ــاران مبت ــه بيم معالج
بيمــاران بايــد يــاد بگيرنــد تــا خــود،‌ آن‌هــا را انجــام دهنــد. پرســتار، نقــش بســيار مهمــي در يــاري 
ــه  ــا بيمارســتان، آمــوزش دادن ب ــی ي ــراي  ایجــاد اســتقلال از مركــز درمان ــه خانواده‌هــا ب رســاندن ب
بيمــاران و والديــن و تمــاس برقــرار كــردن در صــورت لــزوم بــا ســایر متخصصــان حرفــه‌اي بهداشــتي 

همچــون روانشناســان دارد. 
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مراقبت چندين رشته‌اي
ــي از  ــوي از تيم ــوان عض ــه عن ــن،‌ ب ــاران و والدي ــردن از بيم ــت ك ــزا در حماي ــي بس ــتار، نقش پرس
ــوژی، متخصــص  متخصصــان در زمينــه هموگلوبینوپاتی‌هــا دارد. ايــن تيــم، شــامل متخصــص هماتول
ــي  ــان اصل ــه متخصص ــت ك ــي اس ــص روانشناس ــدي و متخص ــراح ارتوپ ــب و ج ــص قل ــدد، متخص غ
هســتند. دسترســی بــه یــک متخصــص روان‌شــناس هــم بــرای بيمــاران و هــم پرســتاران و پزشــكان 
مي‌توانــد حامــی مســير شــغل پرزحمــت و مســئوليت ایــن گــروه از لحــاظ عاطفــي باشــد. ايــن تيــم 
را در اغلــب اوقــات، يــك پزشــك بــه صــورت هماهنــگ درمــي‌آورد و اعضــاي آن مــدام تشــيكل جلســه 
ــاره  ــه صــورت يــك گــروه و نيــز درب ــا بيمــاران ب ــاره ت‌كتــك بيمــاران ي ــه بحــث درب ــا ب مي‌دهنــد ت

ــد.  ــق بپردازن ــورد تواف ــاي م ــي‌ها و پروتكل‌ه ــط مش ــل در خ ــم و تعدي تنظي
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فصل 2
)RBCS(خون و گلبو ل‌های قرمزخونی

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

اختــالات هموگلوبينــي گروهــی از کم‌خونی‌هــای ژنتكيــي و غيربدخيــم 
ــز  ــای قرم ــل گلبول‌ه ــن  در داخ ــول هموگلوبي ــر مولك ــه ب ــتند ك هس
ــد. در فصل‌‌هــاي بعــدي كتــاب، نگرشــي اجمالــي  خــون تاثيــر مي‌گذارن
بــه ايــن اختلال‌هــا و از جملــه جنبــه وراثتــی آن‌هــا، پيشــگيري، 
پاتوفيزيولــوژي علائــم  بالينــي و درمــان  و نيــز بخشــی مختصــر و کوتــاه 

ــردد.. ــه مي‌گ ــه ارائ ــم اولی ــورد مفاهي در م

خون، رود زندگي
خــون، مايعــي حياتــي اســت كــه غــذا را بــه اندام‌هــا و بافت‌هــاي بــدن 
مي‌رســاند و مــواد زايــد را بــه بيــرون انتقــال مي‌دهــد. هرشــخص 
بزرگســال ســالم تقريبــا 7 تــا 8 درصــد از وزن كل بــدن خــودش یعنــی  
ــون  ــه خ ــب ك ــود دارد قل ــدن خ ــون در ب ــر خ ــا 6 ليت ــدود 5 ت در ح
ــردش  ــه گ ــي ب ــاي خون ــي رگ‌ه ــا، يعن ــبكه‌اي از لوله‌ه ــق ش را از طري
درمــي‌آورد، موجــب جابجــا شــدن آن در گوشــه و كنــار بــدن مي‌گــردد. 
ايــن رگ‌هــا عبارتنــد از ســرخرگ‌ها،‌ ســياهرگ‌ها و مويرگ‌هــا كــه 
هركــدام از آن‌هــا، انــدازه و كاركــرد متفاوتــي دارنــد. روي هــم رفتــه، ايــن 

ــد. ــيكل مي‌دهن ــدن را تش ــون ب ــردش خ ــتگاه گ ــا دس رگ‌ه

نقش خون
خون، عملكردهاي متعدد و مهمي دارد كه عبارتند از: 

ــم و  ــاده مه ــن م ــردازد و اي ــش‌ها مي‌پ ــيژن از ش ــع‌آوری اكس ــه جم ــون ب ــيژن: خ ــل اكس حم
ــد.  ــش ميك‌ن ــدن پخ ــر ب ــي را درسراس اساس

برداشــت محصــولات زايــد: خــون دي اكســيد كربــن، گازي اســت کــه توســط ســلول‌ها  تشــيكل 
ــن  ــدن خــارج گــردد. همچنی ــق از ب ــن طري ــا بدي ــد ت ــر مي‌گردان ــه ســوي شــش‌ها ب می‌شــود( ب
ــا  ــرده مي‌شــوند ت ــه ســمت كليه‌هــا و كبــد ب محصــولات زايــدي همچــون اوره و اســيد اوريــك ب

از طریــق ادررار و مدفــوع از بــدن خــارج شــوند. 
ــم  ــتگاه‌هاي مه ــرد دس ــه عملك ــد ك ــل ميك‌ن ــوادي را حم ــون، م ــا: خ ــل هورمون‌ه ــل و نق حم

ــد.  ــم ميك‌نن ــي را تنظي ــلي و جنس ــز، تناس ــدد درون ري ــتگاه غ ــون دس ــدن، همچ ب
حمــل مــواد مغــذي: خــون باعــث رســاندن پروتئين‌ها،‌چربي‌هــا و كربوهيدرات‌هــاي توليــد 

ــردد.  ــدن مي‌گ ــه ب ــوارش ب ــتگاه گ ــا دس ــده ب ــه ش ــذاي تجزي ــق غ ــده از طري ش
ــه  ــق ســلول‌هايي ك ــت و بيمــاري از طري ــا عفون ــارزه ب ــدن درمب ــه ب ــت: خــون ب ــا عفون ــارزه ب مب

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



خون کامل
خــون کامــل از دو بخــش تشــيكل مي‌گــردد كــه عبارتنــد از: بخــش غيرســلولي، يعنــي بخشــي كــه 
فاقــد هــر گونــه ســلول اســت و بخــش ســلولي، يعنــي بخشــي كــه حــاوي ســلول‌هاي خونــی اســت. 
بخــش غيرســلولي خــون، مايعــي بــا رنگــي متمايــل بــه زرد بــه نام پلاســما اســت كــه 55 درصــد از كل 

خــون را تشــيكل مي‌دهــد و از آب و امــاح و نيــز پروتئين‌هــاي مهــم تشــيكل مي‌گــردد. 
بخش سلولي خون از موارد ذيل تشيكل مي‌گردد:

ســلول‌هاي قرمــز خــون يــا گلبول‌هــاي قرمــز، بــدن حــاوي حــدودا 4/500/000 تــا 5/000/000 در ميلي‌متر 
مكعــب خــون، يعنــي تقريبــا 45 درصــد از كل حجــم خــون اســت. گلبول‌هــاي قرمــز خــون، طولاني‌تريــن 
طــول عمــر عناصــر خــون،‌ یعنــی در حــدود 100 تــا 120 روز را دارا هســتند. عملكــرد عمــده گلبول‌هــاي 
قرمــز خــون رســاندن اكســيژن بــه همــه ســلول‌های بــدن اســت كــه توســط يــك نــوع تريكــب موســوم 
بــه هموگلوبيــن، در بــدن حمــل مي‌شــود. گلبول‌هــاي قرمــز خــون، حــاوي تعــداد زيــادي از مولكول‌هــاي 
ــا 300 ميليــون مولكــول مي‌رســند، هســتند. آهنــي كــه در ایــن مولکول‌هــا وجــود دارد  هموگلوبينکــه ت
باعــث قرمــز شــدن رنــگ خــون مي‌گــردد. در حقيقــت، گلبول‌هــاي قرمزخــون چنــان از هموگلوبيــن آكنده 

مي‌شــوند كــه دیگــر جایــی بــرای اجزایــی کــه درســایر ســلول‌ها اســت )مثــل هســته( ندارنــد.
غشــا يــا لايــه بيرونــي هــر گلبــول قرمــز خــون، بســيار انعطــاف پذيــر، هماننــد حبــاب صابــون اســت. 
بديــن ترتيــب، ســلول در هنــگام عبــور كــردن از باریــک تریــن عــروق خونــی »مويرگ‌هــا« بــراي تحويل 
دادن اكســيژن در هــر زمانــي كــه لازم باشــد، مي‌توانــد فشــرده و خميده شــود و دچار شكســتگي نشــود. 
گلبول‌هــاي قرمــز همچنيــن حــاوي مقاديــر عمــده‌اي از نوعــي آنزيم شــناخته شــده به عنــوان كربنكي 

آنهيــدراز هســتند كــه نقــش مهمــي در حمــل و نقــل دي‌اكســيدك‌ربن از بافت‌هــا بــه شــش‌ها دارد. 
ســلول‌هاي ســفيد خــون يــا گلبول‌هــاي ســفيد، تنهــا 1 درصــد از خــون را تشــيكل مي‌دهــد. ايــن ســلول‌ها 
نقــش حياتــي دارنــد و بــه عنــوان اوليــن خط دفاعي بــدن در مقابــل تهاجم عوامــل عفونت‌زا فعاليــت ميك‌ند. 
ــداد  ــا تع ــر هســتند ام ــز خــون، بزرگت ــه ســلول‌هاي ســفيد خــون از ســلول‌هاي قرم ــي ك درحال
بســيار كمتــري دارنــد،‌ يعنــي در حــدود 7000 در ميلــي متــر مكعــب خــون، و طــول عمــر آن‌هــا 

هــم بــه مراتــب كمتــر و تنهــا 6 تــا 8 ســاعت اســت. 
ــه فــرد و  بســيار مهمــي در  پكلات‌هــا نقــش منحصــر ب
خــون دارنــد، يعنــي فرآينــد لختــه شــدن »شــكل گرفتن 
خــون بصــورت  لختــه« را بــه منظــور پيشــگيري از دســت 
رفتــن خــون از رگ آســيب ديــده بــدن، آغــاز ميك‌ننــد. 
پكلات‌هــا كوچكتريــن ســلول‌هاي خونــي در بــدن 
هســتند. در حــدود 400/000 پكلاــت در  ميلي متر مكعب 
31خــون وجــود دارد  و طــول عمــر آن‌هــا 7 تــا 10 روز اســت. 
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انواع گروههاي خوني
چهــار گــروه عمــده خونــي وجــود دارنــد: O, AB, B, A كــه از طريــق نــوع پروتئيــن شــناخته مي‌شــوند 
)همچنيــن شــناخته شــدن بــه عنــوان نشــانگر يــا آنتــي‌ژن( و بــر روي ســطح گلبول‌هــاي قرمــز خــون 
حمــل مي‌شــوند. خــون هــر شــخصي در كيــي از ايــن چهــار گــروه عمــده قــرار مي‌گيــرد، يعنــي ايــن 

كــه هــر شــخصي داراي گلبول‌هــاي قرمــز خونــي تنهــا كيــي از ايــن گروه‌هــا اســت:
گروه خونيA – گلبول‌هاي قرمزخون،‌ نشانگر A را بر روي سطح خود عمل ميك‌نند. 

گروه خونيB – گلبول‌هاي 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 – گلبول‌ه ــروه خون گ

هســتند. 
ــر روي ســطح  گــروه خونــيO – گلبول‌هــاي قرمــز خــون، حامــل هيچكــدام از نشــانگرهاي A,B ب

خــود نيســتند. 

ــای  ــه گروه‌ه ــه ب ــتند ک ــی هس ــای خون ــر آنتی‌ژنه ــاوی دیگ ــن ح ــون همچنی ــز خ ــاي قرم گلبول‌ه
خونــی فــوق ارتباطــی نــدارد. آنتــی ژن Rhesus یــا Rh. یکــی دیگــر از ایــن آنتی‌ژنهــا یــا نشانگر‌هاســت. 
ــوان Rh مثبــت وگلبول‌هــاي  ــه عن ــا نشــانگر Rh اســت ب گلبول‌هــاي قرمــزی کــه حــاوی آنتــی‌ژن ی

قرمــزی کــه فاقــد نشــانگر Rh اســت بــه عنــوان Rh منفــی شــناخته می‌شــوند.
ــن و  ــر، مهمتري ــوارد فوق‌الذك ــا م ــده‌اند، ام ــف ش ــی كش ــای خون ــر از گروه‌ه ــوع ديگ ــتر از 20 ن بيش

ــتند.  ــده‌ترين هس ــناخته ش ــولا ش معم

چنديــن دليــل وجــود دارد بــراي آنكــه هــر شــخصی نيــاز بــه دانســتن نــوع گــروه خــون خــود داشــته 
ــرد،  ــاز دارد كــه از شــخص ديگــري خــون بگي ــردي ني ــي اســت كــه ف ــل، جاي ــن دلي باشــد. مهمتري
يعنــي وقتــي كــه تزریــق خــون الزامــی اســت. در تزریــق خــون،‌ خــون شــخص اهداكننــده »فــردي 
ــا متناســب  ــد دقيق ــرد« باي ــده »كســي كــه خــون مي‌گي كــه خــون مي‌دهــد« وخــون شــخص گیرن
بــا كيديگــر باشــند بــه گونــه‌اي كــه بــدن شــخص گیرنــده، خــون شــخص اهداكننــده را رد نميك‌نــد. 
فرآينــد تطبيــق گــروه خونــي شــخص اهداكننــده و آنتــي‌ژن )ار. هــاش RH( وي بــا شــخص گیرنــده 
ــا  ــق ي ــش تطبي ــوان آزماي ــه عن ــد و از آن ب ــون روي مي‌ده ــك خ ــگاه بان ــولا در آزمايش ــون، معم خ
ســازگاري )کــراس مــچ( نــام بــرده مي‌شــود. اگــر گــروه خونــي و آنتــی ژن Rh كيســان نباشــد، بــدن 
شــخص گيرنــده خــون، خــون اهــدا شــده را بــه عنــوان بیگانــه شناســايي كــرده و درصــدد از بين‌بــردن 
آن برخواهــد آمــد. تــاش بــدن بــراي مبــارزه بــا خــون بيگانــه، در صورتــي كــه فــورا تشــخيص داده 
نشــود و معالجــه نگــردد، مي‌توانــد بــه بیمــاری شــديد و حتــي بــه مــرگ بيانجامــد. در جــدول ذيــل 
و جزئيــات ســازگاري گروه‌هــاي خونــي بيــن شــخص اهداكننــده و شــخص گیرنــده ارائــه شــده اســت. 
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مي‌تواند دريافت كندمي‌تواند اهدا کند گروه

A,O

B,O

تمام گروهها

O

B,A

B,A

AB

تمام گروهها

A

B

AB

O

بيمارانــي كــه تحــت تزریــق خــون دائــم قــرار مي‌گيرنــد، نيازمنــد مراقبتــي خــاص در کــراس مــچ خون شــخص 
اهــدا كننــده خــون هســتند و امــا كل كيــي از فصل‌هــاي كتــاب به فرآينــد تزریق خــون اختصــاص داده مي‌شــود. 

هموگلوبيــن، نوعــي اختصاصــي از مولكولــي تريكبــي، يعنــي يــك 
ــر  ــز خــون اســت، ه ــای قرم ــن موجــود در گلبول‌ه ــوع پروتئي ن

مولکــول هموگلوبيــن، دو جــزء دارد. 
ــه گلوبيــن تشــيكل شــده از چهــار  يــك پروتئيــن موســوم ب
زنجيــره پروتئينــي کــه بصــورت جفت‌هــاي زنجیــره‌ای 
ــد.  ــود دارن ــا وج ــددي از زنجيره‌ه ــواع متع ــد. ان ــود دارن وج
ــره  ــی α2 هســتند و زنجي ــه بصــورت دو‌تای ــاي α ك زنجيره‌ه
 ،ζ2 ،δ2 ،γ2 ،β2 : كــه عبارتنــد از دو تــا از زنجیره‌هــای α غيــر
ــي  ــه شــکل جفت‌هاي ــا زنجيره‌هــاي α ب ــد و ب ε2 وجــود دارن

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

ســاختار حلقــه‌اي هــم)Heme( ســاخته شــده در ميتوكنــدري 
ومحيــط مايــع سيتوپلاســم ســلول کــه مولكــول آهــن 
 )Heme(ــم ــه ه ــده .در حلق ــد ش ــاختمان  آن گنجاني در س

مولکــول آهــن اســت كــه حمــل و نقــل اكســيژن بــه تمــام بــدن را ميســر ميك‌نــد. در ریــه آهــن 
موجــود در هــم)Heme( بــه آســاني بــه اکســیژن متصــل مي‌گــردد و در بافت‌هــا اكســيژن را آزاد 
ــردد.  ــلول‌ها مي‌گ ــا و س ــه بافت‌ه ــيژن ب ــاندن اكس ــل رس ــيله كام ــه وس ــوري ك ــه ط ــد ب ميك‌ن
افــراد عــادي داراي 4 گــرم ذخیــره آهــن در بــدن خــود هســتند كــه 75 درصــد از آن، يعنــي 3 

گــرم بــراي ســاخت هموگلوبيــن بــه كار مــي‌رود. 
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تعــدادی از ژن‌هــا ســاخت و توليــد هموگلوبيــن را كنتــرل ميك‌ننــد: ژن‌هــاي زنجیــره آلفــا گلوبيــن 
)α( بــر روي كروموزوم‌هــاي 16 و ژن‌هــاي زنجیر‌هــای بتــا ،گامــا و دلتــا گلوبیــن ) β، γ و δ ( بــر روي 
كرومــوزوم قــرار دارنــد. چهــار ژن بــراي زنجيره‌هــاي آلفــا α كــد گــذاري ميك‌ننــد و دو ژن كــه بــراي 
زنجیره‌هــای بتــا β كدگــذاري ميك‌ننــد. بــدون در نظــر گرفتــن تعــداد ژن‌هــاي مســئول در ســاخت 
ــف  ــواع مختل ــوند. ان ــد مي‌ش ــاوي تولي ــا مس ــري دقيق ــره در مقادي ــن دو زنجي ــاي α و β، اي زنجيره‌ه
ــف  ــواع مختل ــن ان ــک از ای ــر ی ــده و ه ــف بوجــود آم ــاي مختل ــن از جفــت شــدن زنجيره‌ه هموگلوبي

ــل نشــان داده مي‌شــود: ــه وجــود مي‌آينــد، چنانچــه در ذي ــه‌اي از زندگــي ب هموگلوبيــن در مرحل

جدول- طبق دستورالعمل‌هاي TIF در  مورد درمان تالاسمی  )2008(

مرحله زندگي توليد شده نام هموگلوبينهموگلوبين)Hb(زنجيره غيرαزنجيره

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

هفته‌هاي 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 می‌دهد
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جدول- طبق 
 TIF دستورالعمل‌هاي

در مورد درمان تالاسمی 
)2008(

ژنتكي پايه شكل‌گيري خون 
ــا ارث  ــوق شــرح داده شــده‌اند، توســط ژن‌ه ــه در ف ــز خــون ك ــای قرم ــي گلبول‌ه ــات پروتئين ترکیب

ــد.  ــال ميي‌ابن ــودكان انتق ــه ك ــن ب ــوند و از والدي ــرده مي‌ش ب
ژن‌هــا، واحدهــاي بيولوژكيــي بــا ويژگــي واراثتــي هســتند، يعنــي طرح‌هايــي كلــي بــراي ت‌كتــك 
ارگانيســم‌های بــدن كــه همــه اطلاعــات بيولوژكيــي لازم بــراي كنتــرل كــردن رشــد و نمــو را فراهــم مي‌آورنــد. 

ــا DNA اســت.  ــه اســيد دزوكســي ريبونوكئيــك ی بخــش اصلــي هــر ژن، مــاده‌اي شــيميايي موســوم ب
ــداری  ــا نگه ــري پله‌ه ــك س ــط ي ــوازي توس ــاختار م ــه دو س ــد دارد ک ــان مانن ــكلي نردب DNA، ش

می‌شــوند. هــر پلــه‌اي از دو مــاده شــيميايي موســوم بــه بــاز تشــيكل مي‌شــود كــه بــا كيديگــر جفــت 
شــده‌اند. هــر بــاز بــا یــک حــرف متفاوتــي نشــان داده مي‌شــود: T-C ،A ،G،C بــراي ســتوزين، G بــراي 
گوآنيــن، A بــراي آدنيــن، T بــراي تيميــن. ايــن چهــار بــاز همــواره ايــن طــور جفــت مي‌شــوند: A بــا 
T و C بــا 2a( G(، ترتيبــي كــه طبــق آن، بازهــا در راســتاي نردبــان قــرار داده مي‌شــوند،‌ كــد ژنتيــك 
ــاد  ــوم« )2b( ي ــوان »ژن ــا عن ــمي ب ــر ارگانيس ــه، از DNA ه ــم رفت ــد. روي ه ــمار مي‌آي ــه ش ــدن ب ب

ــوم انســان حــاوي هــزاران ژن اســت.  مي‌گــردد. ژن
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DNA

ChromosomesDNA DOUBLE HELIX

تعــدادي زيــادي از ژن‌هــا بــراي انجــام عملكردهــاي متعــدد و پيچيــده بيولوژكيــي ارگانيســم‌های بــدن 
ــزرگ  ــات ب ــر روي قطع ــه كيديگــر در ســلول ب ــه طــور متصــل ب ــا ب ــن ژن‌ه انســان، لازم هســتند. اي
ــلول‌هاي  ــر از س ــه غي ــاني »ب ــلول انس ــر س ــوند. ه ــداري مي‌ش ــوزوم، نگه ــه كروم ــوم ب DNA، موس

ــدر اســت. اســپرم_تخمك« دو نســخه از هركرومــوزوم دارد، کــه كيــي از مــادر و كيــي از پ

ــت  ــان‌ها داراي 23 جف ــتند. انس ــا هس ــي از كروموزوم‌ه ــداد مختلف ــده داراي تع ــودات زن ــواع موج ان
ــا چــه در مذكــر  ــا در مجمــوع 44 ت ــا 46 جفــت كرومــوزم، هســتند )‍C 2(. 22 جفــت ي كرومــوزوم ي
ــوزم  ــده، دو كروم ــت باقيمان ــک جف ــده مي‌شــوند. ی ــوزوم نامي ــث كيســان هســتند و ات و چــه در مون

ــد.  ــخص ميك‌نن ــيت را مش ــه جنس ــتند ك ــي هس جنس
ــگام  ــه در هن ــت ك ــده اس ــر ش ــكان پذي ــددي ام ــاي متع ــناخت ژن‌ه ــش، ش ــال‌ها پژوه ــس از س پ
ــا، اختــالات ژنتكيــي  ــن بیماری‌ه ــف می‌شــوند. اي ــروز بیماری‌هــای مختل ــری آن ژن،  باعــث ب درگی

ــوند. ــده مي‌ش نامي
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اختلالات ژنتكيي را مي‌توان به صورت چهار گروه‌بندی جداگانه درآورد:
اختــالات کروموزومــی_ ايــن مــوارد در زمانــي بــه وجــود مي‌آينــد كــه كل كروموزوم‌هــا يــا قطعــات 

ــد.  ــر ميي‌ابن ــا تغیی ــوند ي ــر مي‌ش ــد، دو براب ــت مي‌رون ــا از دس ــادي از کروموزوم‌ه زي
اختــالات تــك ژنــی_ ايــن مــوارد در زمانــي ايجــاد مي‌شــوند كــه تغييــر يــا جهشــي در ســطح  یــک ژن 

رخ می‌دهــد، تغييرهايــي در ســطح یــک ژن کــه از ســاخت محصــول ژن پيشــگيري ميك‌نــد.
اختــالات چنديــن فاكتــوري) مولتــی فاکتوریــال( از تغييــرات »جهش‌هــا« در ژن‌هــاي چندگانــه، غالبــا 
تــوام بــا علت‌هــاي محيطــي ناشــي مي‌شــوند »يعنــي ايــن كــه چنديــن عامــل بايــد بــا كيديگــر تلفيــق 

گردنــد قبــل از آنكــه عارضــه‌اي بيمــاري‌زا بــه وجــود آيــد«. 
اختــالات ميتوكندريــال ايجاد شــده از طريق تغييــرات »جهش‌هــا« در DNA غيركروموزومــي، قرارگرفته 
در حيطــه ســاختارهاي كوچكــي در سيتوپلاســم ســلول، شــناخته شــده بــه عنــوان ميتوكنــدري، يعنــي 

 .)2d( ايســتگاه انرژي ســلول
تالاســمي و بيمــاری ســلول داســي بــه صــورت اختلال‌هايــي تــك ژنــي شــناخته مي‌شــوند. اختــالات 
تــك ژنــي از طريــق كيــي از چهــار الگــوي اساســي از والديــن بــه فرزنــدان منتقــل مي‌گردنــد كــه اوليــن الگو 

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

‌ژن مغلوب اتوزومي
x ژن غالب وابسته به كروموزوم

x ژن مغلوب وابسته به كروموزوم

ايــن اصطلاحــات در علــم ژنتيــك بــه منظــور شــرح دادن فورم‌هــا مختلــف وراثتــی اســت. اگــر محصــول  
بالينــي )فنوتیــپ( ناشــي از موتاســیون ژن » ژنوتيــپ« از تنهــا كيــي از والديــن بــه ارث برســد » ژن اتــوزوم 
ــه ارث برســد » ژن  اتــوزوم مغلــوب«، و اگــر از طريــق  ــه فرزنــد ب غالــب«، اگــر از مشــاركت هــر دو والــد ب
موتاســیون ژن در کروموزوم‌هــای جنســی از كيــی از والدیــن باشــد» ژن غالــب وابســته بــه كرومــوزوم X «، و 
اگــر در نتيجــه  موتاســیون ژن در کروموزوم‌هــای جنســی از هــردو والــد بــه ارث برســد، » ژن مغلــوب وابســته 

ــه كرومــوزوم  nX نامیــده می‌شــود.  ب
تالاســمي و بيمــاري ســلول داســي شــکل، نمونه‌هايــي از اختــالات تــك ژنــي هســتند كــه از طريــق الگــوي 

تــوارث ژن اتــوزوم مغلــوب از والديــن بــه فرزنــد منتقــل مي‌گردنــد. 
بيماري‌هــا وراثتــی اتــوزوم مي‌توانــد تاثيــر كيســاني بــر جنس‌هــاي مذكــر و مونــث بگــذارد، چون موتاســیون 

ژنــی  در کروموزوم‌هــای اتــوزوم یــا غیــر جنســی اســت، و در کروموزوم‌هــای جنســی اتفــاق نمی‌افتــد .
ژن مغلــوب يعنــي آنكــه فرزنــد بايــد ژن معيــوب را هــم از پــدر و هــم از مــادر بــه ارث ببــرد تــا علائــم شــديد 

بالينــي )  مثلآتالاســمي مــاژور ( را تشــيكل 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 كــه ژن معيــوب را هــم از پــدر و هــم از مــادر خــود به 
ــه عنــوان هوموزيگــوت توصيــف مي‌شــوند. در  ــد ب ارث مي‌برن
مــورد تالاســمي بتــا، آن‌هایــی کــه بــه عنــوان بيمــاران مبتــا 
ــوند.  ــف می‌ش ــوت تعری ــتند، هموزيگ ــا هس ــمي بت ــه تالاس ب
همچنيــن امــكان دارد كــه از آن‌هــا بــه عنــوان مبتيلاــان بــه 
 )Cooley( تالاســمي مــاژور، آنمــي مديترانــه‌اي يا آنمــي كولــي
نــام بــرده شــود. ايــن بيمــاران، همــه نشــانه‌هاي مربــوط بــه 

ايــن بيمــاري را نشــان خواهنــد داد. 
ــوب  ــن و ژن معي ــي از والدي ــی را از كي ــه ژن طبیع ــي ك آنان
ــوت  ــوان هتروزيگ ــه عن ــد ب ــه ارث مي‌برن ــر ب ــد ديگ را از وال
ــال در تالاســمي، اصطلاحــات  ــراي مث ــرده مي‌شــوند، ب ــام ب ن
ــرده  ــه كار ب ــوت ب ــوان هتروزيگ ــای عن ــه ج ــه ب ــري ك ديگ

ــرادي،  ــن اف ــور اســت. چني ــه تالاســمي مين ــا ب ــرد مبت ــا ف ــل تالاســمي ي ــد از: ناق مي‌شــوند، عبارتن
علائــم ابتــا بــه ايــن بيمــاري را نشــان نخواهنــد داد امــا مي‌تواننــد ژن معيــوب را بــه فرزنــدان خــود 
انتقــال دهنــد. در صورتــي كــه والديــن، هــر دو ناقــل باشــند،25 درصــد )1:4( در هــر نوبــت بــارداری 
احتمــال دارد کــه فرزنــد آن‌هــا هموزيگــوت باشــد، يعنــي 1 احتمــال از هــر 4 احتمــال مبنــي بــر آنكــه 
كــودك، ژن معيــوب »تالاســمي« را از هــر دو والــد خــود بــه ارث ببــرد، چنانچــه در مثــال در شــكل 

ــود.  ــده مي‌ش ــل دي مقاب
امــكان دارد كــه از هــر والــد جهــش متفاوتــي بــه ارث بــرده شــود. مثــا، همزمانی تــوارث ژن تالاســمي 
و کــم خونــی ســیکل شــكل. اختــالات هموگلوبينــي عمــده، بســته بــه اینکــه زنجيره‌هــاي گلوبيــن 

ــا بتــا را تحــت تاثيــر قــرار مي‌دهنــد، در ايــن گــروه طبقه‌بنــدي مي‌شــوند.  آلفــا ي
»به جدول ذيل مراجعه كنيد«.

اختلالات زنجيره گلوبين بتا اختلالات زنجيره گلوبين آلفا 

تالاسمي آلفا 
 HbH بيماري

هیدروپس فتالیس تالاسمي آلفا 
)Hb Bart هیدروپس فتالیس(

اختلالات  سیکل سل 
)Hbss( آنمي سیکل سل

Hbs / تالاسمي سیکل  بتا
Hbsc بيماري

HbsD بيماري
دیگر فورمهای ناشایع سیکل سل
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اختلالات زنجيره گلوبين بتا اختلالات زنجيره گلوبين آلفا 

تالاسمي بتا 
تالاسمي بتاي ماژور 

تالاسمي بتاي  اینتر مدیا یا حد واسط 
HβE/ تالاسمي بتا

دیگر فورمهای ناشایع تالاسمي‌   

مولكلول‌هاي همولگوبين در هموگلوبينوپاتي 
ــال  ــدان انتق ــه فرزن ــن ب ــا از والدي ــق ژن‌ه ــه از طري ــت ك ــون اس ــي خ ــاري ارث ــي بيم ــمي نوع تالاس
ميي‌ابــد. ايــن بيمــاري موروثــي در اثــر جهش‌هایــي بــر روی ســنتز مولكــول هموگلوبيــن موجــود در 
 ،)HbA( ــغ ــا بال ــی ي ــن طبیع ــد. در هموگلوبي ــد، روي مي‌ده ــر می‌گذارن ــون  اث ــز خ ــای قرم گلبول‌ه
ــردد.  ــيكل مي‌گ ــا )β( تش ــره بت ــا )α( و دو زنجي ــره آلف ــه از دو زنجي ــرد ك ــكل مي‌گي ــي ش پروتئين
ــا در  ــاي بت ــا زنجيره‌ه ــا ي ــاي آلف ــوع زنجيره‌ه ــد كيــي از دو ن ــاری تالاســمي، كاهــش در تولي در بیم

ــرد.  ــورت مي‌گي ــن ص ــول هموگلوبي مولك
در تالاســمي آلفــا، كاهــش يــا فقــدان زنجيره‌هــاي آلفــا وجــود دارد. ژن‌هــاي مســئول جهــت توليــد 
ــا  ــد و ب ــرار دارن ــوزوم 16 ق ــر روي كروم ــه ب ــتند ك ــا هس ــن آلف ــاي گلوبي ــا،‌ ژن‌ه ــاي آلف زنجيره‌ه

ــده‌اند.  ــان داده ش ــل نش ــودار در ذي ــتفاده از نم اس
ــد  ــاي مســئول جهــت تولي ــا وجــود دارد. ژن‌ه ــاي بت ــدان زنجيره‌ه ــا فق ــا، كاهــش ي در تالاســمي بت
زنجيره‌هــاي بتــا،  ژن‌هــاي گلوبيــن بتــا هســتند كــه بــر روي كرومــوزوم 11 قــرار دارنــد و بــا اســتفاده 

ــل نشــان داده شــده‌اند.   از نمــودار در ذي

از  ســایر اختــالات هموگلوبینــی كــه 
آن‌هــا بــه عنــوان گونه‌هــاي مختلــف 
ــا واریانت‌هــای ســاختاري  غیــر طبیعــی ي
يــاد مي‌شــود عبارتنــد از: بيمــاري ســیکل 
ــن  ــب اي ــل، HbE، HbC، HbD و تريك س
مــوارد بــا بیمــاری تالاســمي بتــا، ‌همچون 
بيمــاري ســیکل بتــا و هموگلوبیــن E بتــا. 
ــن راهنمــا شــرح  ــن مــوارد، بعــدا در اي اي

ــد شــد. داده خواهن
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فصل 3
بررسی اجمالی تالاسمی

ــه گاه خــون، بــدون تزريــق خــون  ــا تزريــق گاه ب ــا یــا حدواســط کــه مي‌تواننــد ب تالاســمي اینتر‌مدی
و يــا بــا شــروع تزريــق خــون در ســنین بالاتــر زنــده بماننــد. 

عامــل تفــاوت در ميــزان شــدت علائــم بیمــاری تالاســمي بــه یکــی از عومــل زیــر بســتگی دارد، یــا  
بــه ســبب عواملــي ژنتكيــي همچــون نــوع جهش‌هايــي هســتند كــه بــه توليــد زنجيره‌هــاي گلوبيــن 
بتــاي بيشــتري مي‌انجامنــد، يــا تــوارث همزمانــی تالاســمي آلفــا و )يــا( فاکتور‌هــای ژنتكيــي ديگــری 
كــه هــر كــدام از آن‌هــا بــا ســازوكارهاي متفاوتــي باعــث بهتــر كــردن علائــم بالينــي بيمــار مي‌شــوند. 
ــث  ــد باع ــش ده ــي )HbF( را افزای ــن جنين ــد هموگلوبي ــد  تولي ــه بتوان ــی ک ــر عامل ــال، ه ــراي مث ب
اصــاح عــدم تعــادل رخ داده بيــن زنجيره‌هــاي آلفــا و بتــا شــده کــه ايــن مــورد، مهمتريــن علــت اتــو 

فیزیولــوژی تالاســمي اســت. 
پيامدهــاي بالينــي ناشــی از بیمــاری تالاســمي عبارتنــد از : کــم خونــی شــديد و تهديــد كننــده زندگــي 
ــال خواهنــد  ــه دنب ــر را ب ــن شــرایط، عــوارض زی ــرکاری شــديد مغــز اســتخوان کــه اي بیمــار و پ

داشــت:
خستگي

رنگ پريدگي شديد پوست
اختلال رشد

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

ــردد.  ــر می‌گ ــه عم ــن ده ــرگ در اولي ــی و م ــاي حیات ــایر اندام‌ه ــری س ــي، و درگی قلب

بيماري استخوان مورفولوژی خون
)تالاسمي بتاي ماژور(

مثالي از توالي رويدادها از شناساييتا تشخیص بيمار مبتلا به تالاسمي بتا در ذيل 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  	

ارزیابی‌هایی که توصیه می‌شود انجام گیرند 	

ارزیابی پرونده بیمار و معاینه جسمی 	
شمارش کامل گلبول‌های خون و پلاکت‌ها 	

)peripheral blood smear(بررسی لام خون محیطی 	

) g/dL 7<(  ۷  سطح هموگلوبین کمتر از 	
الکتروفورز هموگلوبین 	

درمــان مناســب تالاســمي بايــد بر مبنــاي دســتورالعمل‌هاي  ثابت شــده‌ای  همچــون دســتورالعمل‌هاي 
ــل دسترســي در ســايت  ــي تالاســمي )TIF(، باشــد کــه قاب منتشــر شــده توســط فدراســيون بين‌الملل

اينترنتــي www.thalassaemia.org   اســت. 

نکته‌های كليدي مراقبت از بيمار عبارتند از:
تزريــق منظــم خــون بطوریکــه ســطح هموگلوبیــن قبــل از تزریــق خــون بیــن ۹/۵ تــا g/dl ۱۰ حفــظ 

. د شو
بيمــاران بــا تزريق‌هــاي منظــم خــون »هــردو تــا چهارهفتــه« لازم اســت کــه از فیلترهــای مخصــوص 
تزریــق خــون اســتفاده نماینــد. ایــن فیلترهــا باعــث حــذف لکوســیت‌های کیســه خــون شــود. ورود 
ــون در  ــق خ ــی از تزری ــای ناش ــروز واکنش‌ه ــث ب ــد باع ــاران می‌توان ــدن بیم ــه ب ــیت‌ها ب ــن لکوس ای
بــدن بیمــاران شــود کــه بــا ایــن فیلترهــای لکوســیتی مانــع از عبــور آن‌هــا بــه بــدن بیمــار می‌شــوند. 
درمان‌هــای آهن‌زدایــی بــراي پيشــگيري و كاهــش بــار آهــن در بــدن، كــه در بیمــاران بــا تالاســمی 
ــمی  ــا تالاس ــاران ب ــوده، و در بیم ــی در ب ــز تزریق ــای قرم ــب گلبول‌ه ــی از تخری ــا ناش ــاژور عمدت م
ــه علــت افزایــش جــذب آهــن از دســتگاه گــوارش ) GI ( رخ می‌دهــد. )اگــر چــه امــروزه  ــا ب اینتر‌مدی
درمــان تزریــق خــون در بیمــاران  تالاســمي اینتر‌مدیــا نیــز اســتفاده می‌شــود و ایــن عامــل می‌توانــد 

باعــث بــروز بــار آهــن در بــدن بیمــار شــود(.
ــه  ــب‌تر و ب ــی مناس ــای درمان ــتن راه‌ه ــود داش ــا وج ــروزه ب ــن روش ام ــه اي ــال، اگرچ ــتن طح برداش

ــرد.  ــورت می‌گی ــر ص ــری، کمت روز‌ت
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موارد مهم اندیکاسیونهای طحال برداری عبارتند از: 
طحــال بزرگتــر از انــدازه معمولــي، بزرگتــر از 6 ســانتيمتر  از زیــر لبــه دنــده و همــراه بــا ايجــاد 

ناراحتــي و درد 
-200 ml/kg/yr( نيــاز بــه تزريــق خــون بيــش از 200 تــا 220 ميلــي گــرم / يكلوگــرم / در ســال

)220
وجود علائمی از پرکاری طحال، همچون کاهش شمارش گلبول‌های سفید، یا پلاکت‌ها

 
عــوارض طحــال بــرداری عبارتنــد از: اســتعداد ابتــا بــه بيمــاري عفونــي و افزايــش شــمارش پكلات‌هــا. 

درمــان پروفیلاکســی از ايــن عــوارض در بخــش 7 مــورد بحــث قــرار مي‌گيــرد. 

ــا  ــد كام ــان را باي ــده و خانواده‌هايش ــته ش ــا برداش ــال آن‌ه ــه طح ــي ك بيماران
ــك  ــا پزش ــخيص داده و ب ــب را تش ــای ت ــه اپیزود‌ه ــم اولي ــا علائ ــوزش داد ت آم

ــد. خــود مشــورت كنن

تالاسمي اینتر‌مدیا »تالاسمي بتا«
تالاســمي بتــاي اینتــر مدیــا عبــارت اســت از تالاســمي بتــاي هموزيگــوت بــا پیامدهــای خفیفتــر. در 
نتيجــه، تشــخيص بيمــاري در اغلــب مــوارد، در مقايســه بــا تالاســمي بتــاي مــاژور، در ســنین بالاتــری 

ــردد.  ــد مي‌گ تايي
بســياري از بيمــاران، ســطح هموگلوبيــن 6 تــا g/dl 9 را بــدون تزریــق خــون منظــم حفــظ ميك‌ننــد، 
ــا پیشــرفت و  ــي و ي ــه بيماري‌هــاي عفون ــن بیمــاران در صــورت ابتــا ب اگــر چــه امــكان دارد كــه اي
بــروز عــوارض بیمــاری نیــاز بــه تزریــق خــون پیــدا کننــد. همانطــور كــه کیفیــت درمــان تالاســمي 
ــان در  ــر درم ــت بهت ــر کیفی ــز ب ــش تمرك ــده اســت، افزاي ــر ش ــر بهت ــال‌هاي اخي ــاژور در س ــاي م بت
بیمــاری تالاســمي اینتــر مدیــا هــم، شــامل تزریــق خــون و درمان‌هــای مناســب آهــن زدا بــوده اســت. 
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درمان
برداشــتن طحــال در صــورت بــزرگ شــدن غیــر طبیعــی طحــال، يــا نشــانه‌های پــر کاری طحــال 
مثــل  كاهــش شــمارش گلبول‌هــاي ســفيد خــون، کاهــش شــمارش پكلات‌هــاي خــون،‌ افزايــش 

نيــاز بــه تزریــق خــون، می‌توانــد بــه عنــوان درمــان در نظــر گرفتــه شــود.
ــطح  ــريع س ــدن س ــن آم ــورت پايي ــديد و بص ــی ش ــم خون ــه ک ــا ب ــوارد ابت ــون در م ــق خ تزری
ــای  ــه ه ــتخوان )دفورمیت ــديد اس ــكل‌هاي ش ــر ش ــو، تغيي ــد و نم ــال در رش ــن، اخت هموگلوبي
اســکلتی( و ســاير عــوارض، می‌توانــد ضــرورت داشــته باشــد. عوارضــي كــه بعدهــا در دوره‌هایــی 
ــه ايجــاد ترومبــوز، افزایــش فشــار خــون شــریان  از زندگــي ايجــاد مي‌شــوند ازجملــه اســتعداد ب
ــند.  ــم باش ــون منظ ــق خ ــتلزم تزری ــد مس ــز مي‌توانن ــزم، ني ــاق‌پا، پریاپی ــاي س ــوی‌، زخم‌ه ری
ــق  ــه تزری ــاز ب ــاد مســتلزم نی ــال زي ــه احتم ــا ب ــه تالاســمي اینترمدی ــا ب ــم مبت ــارداری در خان ب

خــون اســت. 
درمان‌هــای آهــن زدایــی نيــز ممکــن اســت نیــاز شــود. تجمــع بــار آهــن در ایــن گــروه از بیمــاران 
ممکــن اســت، ناشــي از دریافــت منظــم خــون يــا افزايــش جــذب آهــن از دســتگاه گــوارش بــه 

علــت  کــم خونــی مزمــن، باشــد. 
ــن  ــد، چني ــه باش ــا چ ــر مدی ــمي اینت ــاران تالاس ــالا در بیم ــن ب ــار آه ــت ب ــه عل ــر از آنك ــرف نظ ص
بيمارانــي در مقايســه بــا بيمارانــي كــه چنديــن بــار تحــت درمــان تزریــق خــون قــرار گرفته‌انــد، ‌آهــن 
را بــا ســرعت بــه مراتــب كمتــري جمــع خواهنــد كــرد. بــا ايــن حــالا،‌ ســطوح آهــن در بــدن بايــد از 
ســنين اوليــه زندگــی تحــت کنتــرل و پیگیــری قــرار گيــرد. اندازه‌گیــری ســطح فريتيــن ســرم یــک 
شــاخص ســنجش غيرقابــل اطمينــان در ايــن گــروه  از بیمــاران تالاســمی می‌باشــد. ارزیابــی میــزان

علائم »تالاسمي بتا اینتر مدیا«
در موارد ملایمتر بیماری، اين علائم ممکن است مشاهده ‌شوند:

رنگ پريدگي خفیف پوست، 
زردی اسکلرای چشم، 

بزرگ شدن شكم و طحال 
در فورم‌های شديدتر بیماری، امكان دارد كه بيمار، موارد ذيل را تجربه كند

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

خستگي،
دفورمیتی‌های استخوان،‌ 
شكستگي‌ها‌ی استخوان
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ــرد.  ــورت گی ــد، ص ــي كب ــا بيوپس ــای MRI ي ــق متد‌ه ــار از طری ــال یک‌ب ــر 2 س ــد ه ــد بای ــن کب آه
ــرد.  ــد تجويزك ــن‌زدا را باي ــای آه ــود، داروه ــخيص داده ش ــی تش ــن اضاف ــع آه تجم

ــا    ــد در تالاســمي اینتر‌مدی ــی باي ــن زدای ــای آه ــه درمان‌ه ــد ك ــا نشــان مي‌ده ــن پژوهش‌ه جديدتري
زمانــی انجــام گيــرد كــه میــزان رســوب آهــن در وزن خشــک کبــد )LIC( از 5 میلی‌گــرم در گــرم کبــد  
ــی  ــای آهن‌زدای ــه درمان‌ه ــد ک ــه می‌کنن ــروزه توصی ــن ام ــال، متخصصی ــن ح ــا ای ــد. ب ــتر باش بيش
ــز  ــد و غــدد درون‌ري ــا عــوارض رســوب آهــن در كب ــا حفــظ گــردد ت در بیمــاران تالاســمي اینتر‌مدی
ــاي  ــر مبن ــات بيشــتري ب ــه اطلاع ــا زمانیک ــد، ت ــل آي ــه عم ــري ب ــا جلوگي ــا از آن‌ه ــد ي كاهــش يابن

داده‌هــا و مــدارك قطعــي گــردآوري شــود و راه‌هــای درمانــی دیگــری پیشــنهاد شــود.
کنتــرل توليــد هموگلوبيــن جنينــي جهــت حفــظ تعــادل زنجيــزه آلفــا نســبت بــه زنجيــره بتــا )یــا 
ــد موجــب حفــظ بهتــر اكسيژناســیون بافتــی و پيشــگيري از عــوارض بیمــاری در  گامــا( نيــز مي‌توان

ــا گــردد.  ــه تالاســمي اینتر‌مدی ــل ملاحظــه‌اي از بيمــاران مبتــا ب تعــداد قاب
هيدروكســي اوره، متداولتريــن داروي مــورد اســتفاده در ايــن زمينــه بــه شــمار مــي‌رود بــا ايــن حــال، 
محاســن مشــاهده شــده مصــرف دارو در بیمــاران تالاســمي اینتر‌مدیــا محدوديــت داشــته‌ و كمتــر از 
مزايــاي درمــان ایــن دارو در بيمــاري ســیکل ســل اســت. داروهــاي ديگــر، همچــون اســیدهاي چــرب 
زنجيــره كوتــاه و اريتروپوئيتيــن هــم اســتفاده و تجربــه شــده اســت امــا نتایــج متغيــري را در زمينــه 

تالاســمي اینتر‌مدیــا نشــان داده‌انــد. برخــي از دارو‌هــا هــم هنــوز تحــت آزمايــش هســتند. 
تالاســمي بتــا-HbE، عارضــه‌اي اســت كــه در آن، بیمــار هموگلوبیــن E )        یــک نــوع 
هموگلوبينوپاتــی( را از يــك والــد و تالاســمي مینــور بتــا را از والــد ديگــر بــه ارث مي‌بــرد. ايــن اختــال 
ــم بیمــاری  از شــكل  ــد از لحــاظ شــدت علائ ــا  شــباهت دارد و مي‌توان ــاي اینتر‌مدی ــه تالاســمي بت ب
ميلاــم تالاســمي اینتر‌مدیــا  تــا فــورم شــديد وابســته بــه تزریــق خــون در نوســان باشــند. ايــن مــورد 
از همــه بيشــتر در جنــوب شــرق آســيا و منطقــه غــرب دريــاي مديترانــه و در كشــورهایي کــه از ايــن 

ــرد، رواج دارد.  ــر می‌پذی ــق مهاج مناط
تالاسمي بتا/ ‌HbE به طور كلي به سه نوع طبقه بندي مي‌گردد. 

تالاسمي بتا / HbE ميلام كه در آن، سطوح Hb در 9 تا g/dl    12   باقي مي‌مانند:
     _ مستلزم درمان نيست، 

     _ به ندرت، موجب بروز مشکلات باليني مي‌گردد. 
تالاسمي بتا/ ‌HbE  باشدت متوسط 

      g/dl  8 ــا ــه در آن، Hb از 6 ت ــا  ك ــر مدی ــمي اینت ــه تالاس ــابه ب ــدت مش ــا ش ــي ب ــم بالين علائ
تغييــر ميك‌نــد:

     _ افزایش بار آهن  مي‌تواند روي دهد
     _ نیاز به تزریق خون منظم  ندارد مگر آنكه عارضه‌اي همچون عفونت وجود داشته باشد. 

HbE
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     _ بزرگ شدن كبد و طحال و تغييرات استخوانی در  درجات متفاوتی روي مي‌دهند. 
تالاسمي بتا / HbE شديد 

     _ شــدت بالينــي شــبیه بــه  تالاســمي مــاژور , كــه در آن،‌ امــكان دارد Hb بــه ميــزان 4 تــا 
ــاژور در نظــر  ــه تالاســمي م ــا ب ــوان بيمــاران مبت ــه عن ــد و بيمــاران ب g/ dl 5 کاهــش یاب

گرفتــه ‌شــوند. 

عارضه هاي تالاسمي »ماژور و اینترمدیا«
اگرچــه برخــی از عــوارض، در تالاســمي بتــاي مــاژور، در مقايســه بــا تالاســمي بتــاي اینترمدیــا  شــیوع 
ــورم  ــر دو ف ــده مي‌شــود« در ه ــل دي ــوارض »چنانچــه در ذي ــدي از ع ــد، بالعكــس چن بیشــتری دارن
ــار آهــن هســتند، حتــي بعدهــا در زندگــي  ــا ناشــي از تجمــع ب بیمــاری مشــاهده می‌شــوند و عمدت

ــد.  ــا روي مي‌دهن ــاران تالاســمي اینترمدی بیم
مسائل مربوط به غدد درون‌ريز

تاخير در بلوغ، اختلال رشد
بیماری ديابت شيرين 

کم کاری تيروئيد
کم کاری غدد پاراتیروئید

هیپوگنادیسم
استئوپروز )پوکی استخوان( 

مشکلات قلبي 
التهاب پرده پركياد )پریکاردیت( 
آريتمي ) نامنظمی ضربان قلب(

نارسايي دو بطن قلب
نارسايي احتقاني قلب 

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

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

نارسايي كبد 
بزرگ شدن طحال با احتمال پركاري طحال

جدول مقايسه كننده فراوانی عوارض در تالاسمي ماژور و تالاسمياینترمدیا
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بزرگ شدن طحال با احتمال پركاري طحال
جدول مقايسه كننده فراوانی عوارض در تالاسمي ماژور و تالاسمياینترمدیا

بروز عوارض در تالاسمي

سن 

برداشتن طحال

برداشتن كيسه صفرا 

سنگ‌هاي مجاري صفراوي

بيماري ماهيچه‌ قلب )کاردیومیوپاتی(

 C عفونت هپاتيت

بيماري كبد 

ديابت شيرين 

کم کاری غده تيروئيد

هیپوگنادیسم

خون سازي خارج از مغزاستخوان

)اکسترامدولاری هماتوپوئز(

وقایع ترومبوز 

زخم‌هاي 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 بيم ــردن كم‌خون ــرف ك ــن روش برط ــم، موثرتري ــون منظ ــق خ تزری
مــاژور اســت و همچنيــن مي‌توانــد در معالجــه تالاســمي اینترمدیــا و كم‌خونــي ســیکل ســل، ضــروري 

باشــد »چنانچــه بعــدا شــرح داده خواهــد شــد«.
در صورتــي كــه كــم خونــي بــه طــور مناســبي معالجــه نگــردد، مي‌توانــد بــه اختــال رشــد، هیپوکســی 
ــون  ــق خ ــان از راه تزری ــد. درم ــرگ زودرس بيانجام ــي و م ــي احتقان ــايي قلب ــدن، نارس ــاي ب بافت‌ه
اســت كــه كــم خونــي را اصــاح ميك‌نــد، مانــع از توليــد گلبول‌هــاي قرمــز خونــي معيــوب در مغــز 
اســتخوان مي‌گــردد » خــون ســازي ناموثــر«، ‌اجــازه نمي‌دهــد كــه كبــد و طحــال بــزرگ شــوند و از 
عــوارض ديگــر مربــوط بــه كــم خونــي شــديد، همچــون عفونــت و تغييــر شــكل اســتخوان پيشــگيري 

بــه عمــل مــي‌آورد. 
ــق و  ــارت دقي ــري نظ ــا پيگي ــكي ب ــص پزش ــون را متخص ــق خ ــان تزری ــاز درم ــت آغ ــم جه تصمي
ــاز مي‌شــود  ــي آغ ــوارد در هنگام ــر م ــد و در اكث ــن کــودک مشــخص ميك‌ن ــر هموگلوبي ــه ب محتاطان
ــون در  ــق خ ــي تزری ــد. در صورت ــش ياب ــر از  g/dl 7 كاه ــن ت ــه پايي ــه  ب ــن ب ــطح هموگلوبی ــه س ك
ــا  ــار، خســتگي، بی‌اشــتهایی، کاهــش رشــد و نمــو ي ــه بيم ــی شــود ك ــاز م ــن ســطح آغ ــر از اي بالات
نشــانه‌هاي نارســايي قلبــي را تجربــه كنــد. ســاير نشــانه‌هاي بيمــاري همچــون بــزرگ شــدن طحــال، 
شــواهد قطعــي دال بــر گســترش بافــت اســتخوان يــا تغييــرات اســتخوانی صــورت نيــز مي‌توانــد در 

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

چه كسي نیاز به تزریق خون دارد
تالاسمي ماژور 

تشخيص تاييد شده در آزمايشگاه 
هموگلوبین کمتر از g/dl  7 در دو نوبت یا در دو هفته جدا 

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

     _ شكستگيها‌ی استخوانی
     _ خون سازي خارج از مغز استخوان

ــه مــوارد ذيــل را  ــد قبــل از شــروع تزریــق خــون صــورت گيــرد كــه از آن جمل چنديــن بررســی باي
ــرد:  ــام ب ــوان ن مي‌ت

اندازه‌گيري‌هاي متوالي هموگلوبین 
بررسی فنوتیپ کامل گلبول‌های قرمز )در ادامه مشاهده کنید(

فصل 4
تزریق خون
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آزمایشات بررسی‌های کار کبد و فريتين
ــه  ــي ك ــرولوژی، در صورت ــای س ــایر مارکر‌ه ــا س ــت )B(              و ی ــطحي هپاتي ــی‌ژن س آنت

)HBs Ab( ــد ــه باش ــورت گرفت ــت B ص ــه هپاتی ــیون علی واکسیناس
ــورت  ــت )C(                 در ص ــروس هپاتي ــت )C(              و RNA – وي ــد هياتي ــادی ض آنتی‌ب

مبتــا بــودن فــرد بیمــار
ــا HIV-RNA در صــورت  ــادی ضــد ويــروس نقــص ايمنــي انســان )HIV Ab( )و HIV Ag و/ي آنتــی ب

مبتــا بــودن(
ــه  ــی ب ــاز )G6PD Deficiency( »بررس ــفات دهيدروژن ــز فس ــم گلوك ــود آنزي ــان كمب ــوع همزم وق

ــي و كمــي« ــای يكف روش‌ه

گروه‌هاي خوني 
بيــش از20 سیســتم گــروه خونــی، از جملــه 600  آنتــي‌ژن مختلــف وجــود دارنــد. توصيــه مي‌شــود 
ــد و در  ــته باش ــای ‌ABO  و Rh را داش ــازگاری گروه‌ه ــه س ــود ك ــق ش ــي تزری ــاران، خون ــه بيم ــه ب ك
صــورت امــكان، بــراي هرکــدام از انــواع گروه‌هــای Dufly,  kidd, kell, و زیــر گــرو ه‌هــای Rh ســازگار 
باشــد. حتــي الامــكان تعــداد زيــادي از سیســتم‌های گــروه خونــی را بايــد مــورد توجــه قــرار داد و در 
صــورت امــکان، قبــل از آغــاز كــردن تزریــق خــون، شناســايي كــرد چــون ايــن پروتئين‌هــا مي‌تواننــد 

ــادی باشــند.  ــد آنتی‌ب محــرك تولي
در پــي اوليــن تزریــق خــون، بيمــاران مشــکوک بــه داشــتن آنتی‌بادی‌هــا علیــه آنتی‌ژن‌هــای  
گلبول‌هــاي قرمــز خــون، را بررســی کــرد و ایــن امــر پــس از تزریــق خــون تکــرار شــده و نتايــج بــه 
دســت آمــده بايــد بــه دقــت گــزارش داده شــوند. عــاوه بــر ايــن مهــم اســت كــه از دریافــت خــون 
خويشــاوندان درجــه اول )اهداكننــدگان خــون كــه داراي هالوتيــپ مشــترك هســتند( خــودداري شــود 
ــق  ــام »بیمــاری ناشــی از تزری ــه ن ــی ب ــق خون ــروز عارضــه تزری ــد خطــر ب ــن كار مي‌توان ــرا كــه اي زي
خــون پیونــد علیــه میزبــان )TA-GVHD( را افزایــش دهــد. ايــن احتمــال در كشــورهايي زيادتــر اســت 
كــه خــط مشــي‌ ملــي، اهــدای داوطلبانــه خــون، را ندارنــد و بيمــاران بايــد خــون تزریقــی خــود را از 
اهداكنندگانــی کــه معرفــی می‌کننــد و اغلــب اوقــات كيــي از اعضــاي خانــواده اســت، فراهــم كننــد. 
در ايــن موقعيــت، خــون را بايــد در معــرض اشــعه گامــا  قــرارداد تــا خطــر TA-GVHD  از ميــان بــرود. 

فیلترهای خون و مدت زمان نگهداری و ذخيره‌سازي خون 
خونــي كــه بايــد بــه بيمــاران نيازمنــد تزریــق خــون منظــم انتقــال داده شــود، بايد قبــل ازذخيره‌ســازي 
فیلتــر گردنــد تــا از عبــور گلبول‌هــاي ســفيد خــون بــه بــدن فــرد گیرنــده خــون جلوگيــري بــه عمــل 
آيــد و نیــز خــون بايــد حتي‌الامــكان تــازه باشــد، يعنــي ترجيحــا بيــش از 10 روز از آن نگذشــته باشــد.

 )HBs Ag(

)HCV Ab()HCV RNA (
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درجــه حــرارت ذخيــره ســازي خــون »4 درجــه ســانتيگراد« و درجــه حرارت‌هــاي کیســه در زمــان 
تزریــق خــون بايــد بــه طــور بســيار دقيقــي مــورد نظــارت و بررســي در همــه اوقــات قــرار گيــرد. 

درمان‌های لازم پيش از تزریق خون _ نقش پرستار
بيمــار و خانــواده وي بايــد در تصميم‌گيــري بــراي آغــاز كــردن تزریــق خــون ســهیم باشــند و اطلاعــات 
و توضيحــات كافــي بايــد برایشــان فراهــم گــردد. بــه بيمــار بايــد اطلاعــات ســاده و واضحــي دربــاره  
معایــب و مزايــاي تزریــق خــون و آنچــه كــه پيش‌بينــي مي‌گــردد، داده شــود. ايــن مــورد همچنيــن 

بايــد شــامل اطلاعاتــي كتبــي در قالــب بروشــورهاي كوچكــي باشــد. 
ــان  ــز درم ــا مرك ــه ي ــتي روزان ــت بهداش ــد مراقب ــون واح ــنا همچ ــي آش ــد در مكان ــون باي ــق خ تزری
تالاســمي در محلــي تعييــن شــده در داخــل بيمارســتان،‌ توســط كاركنــان مجــرب پرســتاري داراي 

ــرد.  ــد صــورت گي ــن فرآين ــت اي ــي در انجــام و مراقب ــت و تواناي قابلي
بــه محــض آنكــه تصميــم بــراي آغــاز كــردن تزریــق خــون تحقــق يابــد،‌ پروتكل‌هــاي متناســبي بايــد 
ــر اســت. درجايــي  ــا اطمينــان حاصــل شــود كــه ايــن روش درمانــی بي‌خطــر و موث تدویــن شــوند ت
كــه چنيــن پروتكل‌هايــي تدویــن نشــده باشــند، بايــد در مــورد اجــراي چنيــن كاري بــه زودي اقــدام 
ــل  ــزوم قاب ــورت ل ــي در ص ــايت‌هاي اينترنت ــق س ــي از طري ــه فراوان ــات و تجرب ــش، ‌اطلاع ــد. دان نمای

دسترســي اســت. 
ــز مســئوليت‌پذیری در  ــق خــون، و نی ــودن تزری ــر ب ــت كــردن ايمنــي و  موث نقــش پرســتار در ضمان
ــرار كــردن ارتباطــات مناســب اســت. جنبه‌هــاي ديگــر  قبــال شناســايي بيمــار و مستند‌ســازي و برق
ــون  ــق خ ــب تزری ــاي مناس ــراری پروتکل‌های‌ه ــز برق ــون و ني ــچ خ ــري و کراس‌م ــه غربالگ ــوط ب مرب
در حيطــه مســئوليت متخصصیــن پزشــكي در زمينــه هماتولــوژی و طــب انتقــال خــون قــرار دارنــد. 

شناسايي بيماران 
بيمــار را در مــورد تزریــق خــون بايــد بــه دقــت شناســايي كــرد و كامــا مــورد توجــه قــرار داد. ايــن كار 
در حيطــه مســئوليت پرســتار قــرار دارد كــه بايــد مــوارد ذيــل را در خصــوص بيمــار بــه اثبــات برســاند:

نام و نام خانوادگي
تاريخ تولد

نام پدر
شماره بيمارستان / واحد 

فرآينــد شناســايي )تشــخيص هويــت(‌ داراي نقــش بســزا در فرآينــد نمونه‌گيــري خــون، جمــع‌آوری 
نمونه‌هــا و رســاندن آن بــه محــل آزمایشــگاه و نيــز اهمیــت بــراي پراســه تزریــق خــون دارد. متخصــص 
ــار ــق خــون از بيم ــري و تزری ــدت نمونه‌گي ــد در طــول م ــت بهداشــتي باي ــه مراقب ــه‌اي در زمين حرف
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ــا شــماره  ــق خــون ب ــگام تزری ــد خــود را اعــام كننــد و در هن ــخ تول ــام كامــل و تاري بخواهــد كــه ن
کیســه خــون تطابــق دهنــد. زمانــی كــه بيمــاران نتواننــد هويــت خــود را تشــخيص دهنــد، هماننــد 
ــب  ــا مراق ــن ي ــق والدي ــد از طري ــت باي ــخيص هوي ــیار، تش ــر هش ــا غی ــال ي ــيار خردس ــاران بس بيم

ــرد.  بهداشــتي صــورت گي
در حيــن گرفتــن نمونــه خــون از بيمــار در خصــوص آزمايشــات ســازگاري خــون) کراس‌مــچ(، پرســتار 

بايــد ايــن كارهــا را انجــام دهــد:
در هر نوبت زماني به كار كي بيمار رسيدگي كند تا دچار حواس پرتي نگردد.

ــماره  ــد و ش ــخ تول ــام،‌ تاري ــه ن ــد ك ــل كن ــان حاص ــد و اطمين ــخيص ده ــار را تش ــت بيم هوي
ــد. ــت دارن ــون مطابق ــت خ ــود در درخواس ــات موج ــا اطلاع ــتاني وي ب بيمارس

دست كم، 6 تا 7 ميلي ليتر خون در لوله مخصوص برای کراس‌مچ بگيرد.
با جزئيات مربوط به بيمار، برچسب دقيق و صحيحي را بر روي لوله آزمایش قرار دهد.
فرم و لوله آزمایش نمونه را پيش از فرستادن به بانک خون یا آزمايشگاه انتقال خون امضا كند.

ــزي  ــق خــون برنامه‌ري ــل از تزری ــا 3 روز قب ــر 2 ت ــچ را حداكث ــه کراس‌م ــوط ب ــي مرب ــه خون نمون
شــده يــا در صــورت اضطــراري بــودن، حتــي الامــكان هرچــه زودتــر جمــع‌آوري كنــد. 

مستند‌سازي 
ــه روش  ــوط ب ــق خــون، اطلاعــات مرب ــد شــامل اطلاعــات پيــش از تزری ــق خــون باي مستند‌ســازي تزری

انجــام تزریــق خــون و مشــاهدات حیــن تزریــق خــون باشــد. 
در طول مدت تزریق خون پرونده باليني بيمار بايد در دسترس باشد و موارد ذيل را شامل گردد:

برنامه درمانی
نتايج آزمايش خون» شمارش كامل سلول‌هاي خوني، بيوشيمي، فريتين وغيره«

تاريخ تزریق خون 
درخواست خون بايد شامل اين موارد باشد:

جزئيات مربوط به بيمار
گروه‌خونی كه بايد تجويز گردد

هرگونه نيازهاي خاص
تاريخ

ــد تزریــق داده شــوند »در حیطــه تزریــق خــون در  ــی كــه باي ــا تعــداد واحدهــاي خون حجــم و ي
ــه وضــوح برحســب ميلــي لیتــر نوشــته شــود« کــودکان، ايــن مــورد بايــد ب

ميــزان ســرعت يــا زمــان تزریــق خــون »طبــق دســتورالعمل‌هايي كــه متخصــص پزشكي/پزشــك 
ــد«. ــج مي‌ده معال
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برقرار ساختن ارتباط 
ــون  ــق خ ــد تزری ــت‌اندركار فرآين ــان دس ــه كاركن ــن هم ــي بي ــر و واقع ــاط موث ــاختن ارتب ــرار س برق
ــان پزشــكي و پرســتاري،  ــه تالاســمي ضــرورت دارد كــه شــامل كاركن ــا ب ــه بيمــاران مبت ــوط ب مرب
كاركنــان آزمايشــگاه و كاركنــان پشــتيباني مي‌شــوند. تــا جايــي كــه امــكان دارد، زمان‌بنــدي  تزریــق 
خــون بايــد طــوري برنامه‌ريــزي گــردد كــه مناســب بــا زمــان بيمــار و خانــواده وي باشــد و اختــال در 
شــغل و تحصيــات آن‌هــا بــه حداقــل برســد. مهــم آن اســت كــه دســتورالعمل‌ها و خــط مشــي‌هايي 
بــه مرحلــه اجــرا گذاشــته شــوند كــه خطاهايــي كــه مي‌تواننــد از برقــرار شــدن ارتبــاط نادرســت بيــن 

ــواده وي ناشــي شــوند،ك‌اهش يابنــد.  كاركنــان، بيمــار و خان

پروتکل درمانی تزریق خون 
حجــم خونــي كــه بايــد تزریــق داده شــود بــه چنديــن عامــل بســتگي دارد كــه از آن جملــه می‌تــوان به 
عــدد هموگلوبینــی کــه می‌خواهیــم بــه آن برســیم و وزن بيمــار اشــاره کــرد. طبــق دســتورالعمل‌هاي 
بين‌المللــي » رجــوع شــود بــه دســتورالعمل‌هاي فدراســيون بين‌المللــي تالاســمي در خصــوص 
درمــان تالاســمي 2008«، ســطح هموگلوبيــن قبــل از تزریــق خــون نبايــد تــا پايين‌تــر از 9/5 تــا 10  
g/dl كاهــش يابــد در حالــي كــه هموگلوبيــن پــس از تزریــق خــون، تــا حــدود 13 تــا g/dl 14  برســد. 

حجم خوني كه بايد تزریق يابد، طبق دو جدول ذيل میتوان محاسبه کرد:
حجــم خــون اهدایــی، بســته بــه هماتوكريت فــرد اهــدا کننــده، بــراي بالابــردن هموگلوبين 

بيمــار بــه ميــزان g/dl  1 »بــا اتــكا بــه وزن بیمــار  بر حســب يكلوگــرم« لازم اســت.

طبق دستورالعمل‌هاي 
فدراسيون بين‌المللي 
تالاسمي براي درمان 

تالاسمي
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دستورالعمل‌هايي براي 
انتخاب كردن اين كه 

چه حجم خون بايد 
تزریق داده شود. 

مثال:
بــراي مثــال بالارفتــن ســطح هموگلوبيــن بــه ميــزان g/dl  4 در بيمــاري كــه 40 يكلوگــرم وزن دارد 
ــر  ــتلزم 14/0 × 40 = 560 ميلي‌ليت ــي‌دارد، مس ــت م ــد را درياف ــت 60 درص ــون داراي هماتوكري و خ

ــرد.  ــدن را مي‌پذي ــردml/kg70 از وزن ب ــن محاســبه، حجــم خــون  هــر ف اســت. در اي

پروتــکل درمانــی تزریــق خــون شــرح داده شــده در بــالا كــه در هــر 2 تــا 5 هفتــه صــورت مي‌گيــرد، 
ــات  ــر شــكل‌هاي اســتخوان و صدم ــال در رشــد، تغيي موجــب پيشــگيري از عوارضــي همچــون اخت
ــازد و  ــر مي‌س ــي را ميس ــت زندگ ــود يكفي ــن بهب ــکل، همچني ــن پروت ــردد. اي ــدن مي‌گ ــای ب ارگان‌ه

ــه فعاليــت عــادي بپــردازد.  ــد ب ــن ترتيــب، بيمــار مي‌توان بدي

ــت  ــون ثب ــق خ ــه در آن، تزری ــده‌اي ك ــردد. پرون ــت گ ــد ثب ــون باي ــق خ ــب تزری ــله مرات كل سلس
ــون  ــق خ ــان از راه تزری ــيابي درم ــت ارزش ــا از باب ــردد ت ــداري گ ــل نگه ــب فای ــد در قال ــود، باي مي‌ش
اطمينــان حاصــل آيــد. ايــن ارزشــيابي بايــد شــامل ســطح هموگلوبيــن قبــل و پــس از تزریــق خــون،‌ 
ــر حســب يكلوگــرم در هــر ســال  ــي بيــن تزریــق خون‌هــا و حجــم كل خــون تزریقــی ب ــه زمان فاصل
باشــد. ايــن مــورد آخــر،‌ همچنيــن نشــانه‌اي دال برمحاســبه بــار آهــن دريافــت شــده توســط بیمــار بــه 
شــمار مي‌آيــد. اگــر حجــم کل خــون تزریقــی بــه بــدن بیمــار زیــاد باشــد، بطوریکــه بــرای نگهــداری 
ــرم در  ــر در يكلوگ ــا 220 ميلي‌ليت ــتر از 200 ت ــول بيش ــل قب ــد قاب ــار در ح ــن بیم ــطح هموگلوبی س
ســال تزریــق خــون داشــته باشــد باشــد، ‌امــكان دارد بزرگــی طحــال یــا پــر کاری طحــال عامــل ایــن 
مصــرف زیــاد خــون باشــد، آنــگاه ممکــن اســت كــه بــا توجــه بــه شــرایط بیمــار و علائــم همــراه، عمــل 
جراحــي طحــال بــرداری در دســتور کار قــرار گیــرد. بــا ايــن حــال همانطــور در بــالا خاطــر نشــان شــد، 
ــار  ــنین  بيم ــن س ــرا در ای ــرد زي ــه ك ــالگي توصي ــج س ــل از پن ــوان قب ــرداری را نمي‌ت ــل طحال‌ب عم

بيشــتر در معــرض عفونــت قــرار دارد.



53

تزریق خون _ نقش پرستار 
تزریــق خــون بايــد در زمانــي صــورت گيــرد كــه بــه قــدر كافــي، كاركنانــي بــراي مشــاهده و نظــارت 
كــردن بــر بیمــار در خصــوص هــر گونــه واكنش‌هــاي تزریــق خــون، در دســترس باشــند. بــر اســاس 
ــه‌اي مراقبــت بهداشــتي، کــه دوره‌هــای لازم را  ــا دو متخصــص حرف خــط مشــي بيمارســتان، يــك ي
دیــده و تجربــه لازم در تزریــق خــون دارنــد، بايــد بررســي‌هاي نهايــي را اجــرا كننــد، همــان طــور كــه 
در بخــش پيشــين شــرح داده شــده اســت. عــاوه بــر ايــن،‌ پرســتار بايــد تاریــخ مصــرف کیســه‌های 
خــون، شــکل کیســه‌ها و کیفیــت خــون از لحــاظ عــدم وجــود لختــه در کیســه، عــدم وجــود همولیــز 
و هــر گونــه نشــتی یــا مشــکلی در کیســه را بررســي كنــد و از لحــاظ ســامت کیســه خــون مطمئــن 

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

ــری- اســتوریج )واحــد  ــای لکوســیتی پ ــوع فیلتر‌ه ــر خــون ارســالی از ن ــق خــون اگ ــگام تزری در هن
ــره شــده و گلبول‌هــای ســفید آن قبــل از ذخیره‌ســازی خــون  ــال خــون فیلت خــون در ســازمان انتق
ــای  ــا فیلتر‌ه 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 فیلتر‌ه ــن ن ــود )ای ــق ش ــیتی Bed side تزری لکوس
بیمــار وصــل شــده و خــون پــس از عبــور از ایــن فیلترهــا گلبول‌هــای ســفید آن گرفتــه می‌شــود و 
ســپس خــون کــم لکوســیت وارد بــدن بیمــار می‌شــود(. در ایــن حالــت پرســتار بايــد دانــش و تجربــه 

ــا را داشــته باشــد.  ــورم از فیلتر‌ه ــن ف ــا ای ــي کار ب كاف

تزریــق واحــد خــون نبايــد در بيشــتر از 30 دقيقــه از خــروج از بانــک خــون آغــاز شــود تــا در درجــه 
حــرارت كنتــرل شــده مشــخصي تزریــق شــده و حداکثــر بايــد در طــول 4 ســاعت بــه پايــان برســد. 

هــر واحــد را مي‌تــوان در 90 تــا 120 دقيقــه بــا مقــدار متوســط 3 تــا 5 ميلــي ليتــردر يكلوگــرم وزن 
بــدن تزریــق کــرد. ایــن زمــان در بیمــاران بــا مشــکل قلبــی ممکــن اســت طولانی‌تــر شــود.

»به دستورالعمل‌هاي فدراسيون بين‌المللي تالاسمي در اين سايت رجوع شود.
http://www .thalassaemia.org.cy

ــوان  ــاب( را مي‌ت ــن كت ــی دسفروكســامين )شــرح داده شــده در فصل‌هــاي بعــدي اي درمــان آهن‌زدای
در حیــن تزریــق خــون از طريــق اتصــال Y مشــترك تجويــز كــرد، امــا نبايــد بــه خــون اضافــه گــردد. 
ــدی  ــز  وری ــي تجوي ــون اثربخش ــته چ ــش گذاش ــه کاه ــرا رو ب ــی اخی ــن روش درمان ــام اي ــا انج ام

ــه همــراه تزریــق خــون مــورد تردیــد اســت.  دسفروكســامين ب
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عوارض تزریق خون
ــق خــون  ــان تزری ــوه درم ــاره خطــرات بالق ــادي درب ــه زي ــد تجرب ــه‌اي بهداشــت باي متخصصــان حرف
ــا  ــه بيمــاران مبت ــق خون‌هــای مکــرر ب ــان تزری ــر درم ــرادی کــه درگی داشــته باشــند. بخصــوص اف
ــه شــمار  ــده دائمــي خــون ب ــروه از بيمــاران دريافتك‌نن ــن گ ــه در حقيقــت بزرگتري ــه تالاســمي ك ب

ــتند.  ــد، ‌هس مي‌آين

عوارض تزریق خون در دو مقوله قرار مي‌گيرند. 
ــا،  ــق آن‌ه ــه طب ــی، ك ــتم ایمن ــطه سیس ــا واس ــه ب ــورت گرفت ــای ص ــف _ واکنش‌ه ال

ــد.  ــان مي‌ده ــش نش ــی واكن ــون تزریق ــه خ ــار ب ــي بيم ــتم ايمن سیس
ــتم  ــطه سیس ــه واس ــه ب ــون ك ــال خ ــه انتق ــبت ب ــه نس ــورت گرفت ــاي ص ب _ واكنش‌ه
ــود  ــه وج ــار ب ــي بيم ــتگاه ايمن ــر دس ــا در اث ــا، واكنش‌ه ــق آن‌ه ــتند و طب ــی نيس ایمن

نمي‌آينــد. 

ــد  ــورت گيرن ــس از آن ص ــا پ ــون ي ــق خ ــدت تزری ــول م ــد در ط ــش مي‌توانن ــه واكن ــر دو مقول ه
ــده  ــار ش ــدن بیم ــون وارد ب ــر خ ــد ميلي‌ليت ــه چن ــس از آنك ــت پ ــي درس ــاد«، يعن ــاي ح »واكنش‌ه
باشــد،‌ رخ دهــد ممکــن اســت واکنــش خونــی در زمــان تزریــق خــون يــا پــس از اتمــام تزریــق خــون 
اتفــاق افتــاده باشــد. گاهــی، امــكان دارد كــه واكنــش تاخیــری رخ دهــد یعنــی واکنــش تزریــق خــون، 
در طــی چنديــن روز يــا هفتــه پــس از تزریــق خــون يــا حتــي در مــدت زمــان طولاني‌تــر روي دهــد. 
ــف و ب هســتند كــه مي‌تواننــد روي دهنــد و جــدول  ــواع حالت‌هــای واكنش‌هــاي ال جدول‌هــاي 1 و 2 نشــان دهنــده ان

1 حاكــي از عوامــل بيمــاري‌زا و عفونت‌هــاي مرتبــط انتقــال خــون اســت.  

واكنشهاي صورت گرفته به انتقال خون كه به واسطه سیستم ایمنی هستند.

حاد 

هموليز »درون رگي«

آنافكلايتكي

واکنش تب‌زای غیر همولیتیک 

آلرژیک )کهیر(

)TRALI صدمه حاد ريه‌اي بواسطه تزریق خون )ترالی 

تاخیری  

آلو ایمیونیزاسیون

هموليز »خارج رگي«

مقاومت به پكلات

بيماري پيوند عليه ميزبان 

جدول 1
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واكنش‌هاي صورت گرفته به انتقال خون كه به واسطه ايميون نيستند

حاد 

هموليز »در محيط آزمايشگاه«

متابولیک

 کوآگولوپاتی 

 هیپو ترمی

مسموميت 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 – باكتريايي

گرم منفي

گرم مثبت

2 – ويروسي 

B ويروس هپاتيت

C ويروس هپاتيت

   HIV 18> 2

  HTLV 18> 2

ويروس سيتومگال

E-B

B19

3 – پريون‌ها: كروتزفلد جاكوب

4 – انگلي »مثلا مالاريا«

جدول 2

)HBV(

)HBV(



56

عوامل عفوني و بيماريهاي انتقال يافته از طريق تزریق خون

ويروس

 A ويروس هپاتيت

D ويروس هپاتيت – B ويروس هپاتيت

 C ويروس هپاتيت

ويروس سيتومگال

ويروس اپشتين بار

19-B پايپلوها ويروس انساني

اچ آي وي 1+2

1+2 HTLV

Bويروس كوكساکي

انگل

مالاريا

مكيروفلايريازيس

تريپانوزوما كروزی

توكسوپلاسموز

تب كنه 

ليشمانيازيس احشايي

بيماري شاگاس 

عوامل ديگر

C ويروس هپاتيت

ويروس منتقل شده از راه انتقال خون 

SEN ويروس

بيماري كروتزفلد جاكوب

ترپونمال

سيفليس

باكتريايي

یرسينيا انتروكوليتكيا

ارگانيسم‌هاي چند گانه 

جدول 3

ــه   ــب بســتگی ب ــان كشــورها دارد، اغل ــادي در مي ــوع زي ــي تن ــا باكترياي ــي ي ــي ويروس ــیوع آلودگ ش
يكفيــت خدمــات بهداشــت عمومــي و انتقــال خــون و  بــه شــيوع محلــي ايــن عوامــل بيمــاري‌زا دارد. 
ــه شــيوع محلــي و  ــه توســعه بيشــتر اســت و ايــن مــورد ب خطــر انتقــال انگل‌هــا در كشــورهاي رو ب

اقدامــات پيشــگيرانه اتخــاذ شــده در ســطح ملــي بســتگي دارد. 
امــروزه در اغلــب كشــورهاي اروپايــي،‌ آمريــكاي شــمالي و برخــی کشــورهای پیشــرفته دیگــر،‌ خطــر  
باقيمانــده )Residual Risk( انتقــال ويــروس هپاتيــت C، ويــروس هپاتيــت B و ويروس ايدز )HIV( بســیار 
کاهــش یافتــه اســت. ایــن امــر مدیــون تلاش‌هــاي گســترده در تقويــت زنجيــره مراحــل اهــدای خــون 
از آمــوزش شــخص اهداكننــده خــون، انتخــاب درســت و غربالگــري اهداكننــدگان، تهیــه فرآورده‌هــای 
خــون بــا يكفيــت تضميــن شــده،‌ فراهــم آوردن امــكان تزریــق مناســب بــه بيمــار و نظــارت كــردن بــر 
ــوارض، می‌باشــد.  ــوري ع ــح و ف ــدت« و گزارش‌دهــي صحي ــد م ــاه و بلن ــق خــون »كوت ــوارض تزری ع
 ،C ــت ــروس هپاتي ــا وي ــوده شــده ب ــه تالاســمي آل ــا ب ــاران مبت ــن كشــورها، بيم ــال، در اي ــراي مث ب
بيمــاران مســن‌تري هســتند كــه قبــل از دهــه 1990 بــه آنــان، خــون تزريــق شــده اســت. برعكــس، 
در كشــورهایی كــه چنيــن اقداماتــي اتخــاذ نشــده‌اند، ‌انتقــال عوامــل بيمــاري‌زا از جملــه ويروس‌هــاي 

ــان روي مي‌دهــد »جــدول 4«.  هپاتيــت همچن
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جدول 4

ميزان عفونت‌هاي ويروسي مزمن در تالاسمي 

ويروس 

C ويروس هپاتيت

 B ويروس هپاتيت

 )HIV( ويروس ايدز

C و ويروس هپاتيت B ويروس هپاتيت

ويروس هپاتيت C و ويروس ايدز

ويروس هپاتيت B و ويروس ايدز

ويروس هپاتيت + B ويروس هپاتيت + C ويروس ايدز

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 ميــزان شــدت آن بســتگي دارد. طــرح كلــي دربــاره 

ــده اســت: ــل آم ــرار داد در ذي ــان ق ــوان درم ــا را مي‌ت ــن واكنش‌ه ــه برخــي از اي ــه چگون اینک
عارضه های جدي

ــق خــون، واکنش‌هــای آنافكلايتيــك، سپســیس )آلودگــی  واكنــش هموليتيــك حــاد تزری
ــد.  ــف ك‌نن ــون را متوق ــق خ ــد تزری ــه بای ــتند ك ــدی هس ــوارض ج ــوا ع ــی ه ــای( و آمبول باکتری
ــی،   ــردن از عوارض ــگيري ك ــا پيش ــان ي ــرای درم ــب ب ــای مناس ــدی و دارو‌ه ــات وری ــز مایع تجوی

ــد.  ــه كار مي‌رون ــوك ب ــوي و ش ــايي كلي ــي،‌ نارس ــل عروق ــر داخ ــي منتش ــون كوآگولوپات همچ
افزایــش حجــم خــون هــم عارضــه دیگــر تزریــق خــون اســت کــه ابتــدا بــا كاهــش ســرعت 
يــا توقــف تزریــق خــون و ســپس بــا تجويــز اكســيژن و داروهــاي مــدر، بــه منظــور افزايــش دفــع 

مایعــات آن‌را 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 ك ــب برط ــي مناس ــی تنفس ــای حمایت ــق درمان‌ه ــوان از طري ــه مي‌ت ــت ک ــون اس خ
ــز  ــا تجوی ــوان ب ــن عارضــه را مي‌ت ــری ناشــی از ای ــی تاخی ــرات پاســخ همولیتیکــی و ايمني‌زای اث

ــش داد.  ــتروئيدها كاه كوريتكواس
بيماري پيوند عليه ميزبان،‌ مستلزم درمان‌های حمایتی مناسب است. 

آلودگي ويروسي بايد مطابق با نوع ويروس درگیر مورد رسيدگي قرارگیرد. 
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عارضه‌هاي ملایمتر
ــب  ــاي ضــد ت ــوان توســط داروه ــون را مي‌ت ــق خ ــك تزری ــب‌زای غيرهموليتي ــش ت واكن

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

خــون  را مي‌تــوان توســط داروهــاي ضــد حساســيت كاهــش داد. 

پيشگيري از واكنش‌هاي تزریق خون – نقش/ نقش‌‌آفريني پرستار 
تشــخيص نادرســت هويــت بيمــار»و در نتيجــه تشــخيص نادرســت کیســه خــون و نــوع گــروه خونــي« 
ــه تزریــق خــون  ــوط ب تاكنــون متداول‌تريــن خطــاي گــزارش شــده در ميــزان مــرگ و میرهــای مرب
اســت. بنابرايــن ســازمان‌هاي انتقــال خــون و ســاير اداره‌هــاي مربوطــه،‌ بايــد خــط مشــي‌هاي دقيقــی 
را بــه مرحلــه اجــرا بگذارنــد تــا اطمينــان يابنــد كــه رونــد مناســب تزریــق خــون همــواره پيگيــري 
مي‌شــود و كاركنــان پزشــكي بايــد پايبنــدي شــديدي بــه معيارهــا و پروتكل‌هــاي اســتاندارد تزریــق 

خــون داشــته باشــند تــا بهداشــت و ايمنــي بيمــاران را حفــظ كننــد. 
پرســتار نقشــي بســزایی در پيشــگيري و تشــخيص زودهنــگام نشــانه‌هاي عــوارض تزریــق خــون دارد. 

جنبه‌هــاي مهــم ايــن نقــش،‌ شــامل ضمانــت ايــن مــوارد می‌باشــند: 
ــا  ــچ( كام ــون )کراس‌م ــازگاري خ ــت‌های س ــن تس ــت تعیی ــون جه ــای خ ــای نمونه‌ه لوله‌ه
شناســايي مي‌شــوند. نــام كامــل و تاريــخ تولــد بيمــار كامــا و بــه طــور واضــح بــر روي برچســب 
ــرم درخواســت  ــر روي ف ــخ ب ــه مي‌شــود و تاري ــه گرفت ــر شــده و ســپس نمون ــش ذك ــه آزمای لول

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

توســط کارخانــه‌ی ســازنده‌ی آن بــه كار گرفتــه ‌شــود. 
سرپرســتار، قبــل از آنكــه 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 مي‌پ چشــمی واحــد خون
مشــاهده تغييــر رنــگ بــه ارغوانــي تيــره، ایجــاد لختــه‌ يــا آزاد شــدن هموگلوبيــن از گلبول‌هــاي 
قرمــز خــون نشــانه عــدم ســامت کیســه خــون اســت،  در ضمــن کنتــرل تاريــخ انقضــاي کیســه 

خــون هــم انجــام می‌شــود. 
ــر روي  ــه ب ــرد و چنانچ ــرار مي‌گي ــد ق ــورد تايي ــي م ــد خون ــار و واح ــون بيم ــن خ ــازگاري بي س
برچســب واحــد خونــي نشــان داده نشــده باشــد، ايــن كار از طريــق کنتــرل كــردن گــروه خونــي 

ــود.  ــام مي‌ش ــه انج ــي کیس ــروه خون ــا گ ــار ب بيم
ســایر مشــخصات کیســه )کیســه‌های( خــون تزریــق شــده در پرونــده بيمــار ثبــت مي‌شــوند به‌طــوري 

كــه در صــورت نیــاز بتــوان بــه اطلاعــات شــخص )اشــخاص( اهــدا كننده دسترســی پیــدا كرد. 
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بيمــار در مــدت زمــان تزریــق خــون،‌ مخصوصــا در دقایــق اوليــه كــه واكنش‌‌هــای تزریــق خــون 
ــرد.  ــرار مي‌گي ــورد بررســی دقيقــي ق ــا احتمــال بيشــتری روي مي‌دهــد، م ب

ــا اثربخشــي بالينــي،  ــق داده مي‌شــوند ت ــی در طــول زمــان توصيــه شــده تزری فرآورده‌هــای خون
وســامت تجويــز آن‌هــا تضمیــن ‌شــود. 

توجــه شــود كــه تزریــق ســريع خــون ســرد مي‌توانــد خطرنــاك باشــد. واحدهــاي 
منجمــد شــده بايــد بــا دقــت و احتيــاط فراوانــي نگهــداری شــوند، زيــرا امــكان دارد 
ــرك  ــاني ت ــه آس ــن ب ــای پايي ــه‌ حرارت‌ه ــند و در درج ــكننده باش ــا ش ــه ظرف‌ه ك

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

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

كشــت باكتريايــي صــورت گيــرد«.
ــر طبیعــی  ــادی غی ــي، بررســي در خصــوص حضــور آنتی‌ب ــق خون ــوارد تكــرار واكنــش‌ تزری در م
ــك   ــب‌زای غيرهموليتي ــش ت ــه واكن ــی ك ــردد. زمان ــه مي‌گ ــر از سيســتم‌هاي ABO و Rh توصي غی

تکــرار شــود بایــد از محصــولات خونــی کــم لکوســیت اســتفاده شــود.
برخــی از عــوارض تاخیــری تزریــق خــون، از جملــه عفونت‌هــای منتقلــه از راه خــون در زمان‌هــای 
ــج تســت‌های ویروســی  ــی کــه، اهداكننــده خــون کــه نتای ــد. زمان ــر خــود را نشــان می‌دهن دیرت
ســرمي منفــي داشــته، تغییــر نتایــج از منفــي بــه مثبــت داشــته باشــد، آنــگاه اســت کــه بيمارانــی 
ــرار  ــري پزشــكي ق ــورد پيگي ــد، بايدم ــت كرده‌ان ــورد نظــر رادرياف ــده م ــن دهن ــای ای ــه خون‌ه ك

گیرنــد.
ــا و ايــالات متحــده امريــكا داراي كميته‌هــاي انتقــال خونــي هســتند  بســياري از بيمارســتان‌ها در اروپ
كــه شــامل نماينــدگان ســازمان انتقــال خــون و نماينــدگان واحدهــاي پزشــکی درمانــی بــوده و دارای  
ــر  ــد ب ــن مي‌توانن ــي همچني ــن كميته‌هاي ــق خــون مي‌باشــند. چني فعاليــت چشــمگير در حیطــه تزری

اثــر بخشــي برنامــه انتقــال خــون بيافزاينــد و ايــن مهــم را از طريــق كارهــاي ذيــل انجــام دهنــد.
تعريف كردن خط مشي‌هاي انتقال خون تطبيق داده شده با فعاليت‌هاي درمانگاهي محلي. 

هدایت کردن کنترل‌های 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 بايــد همــه بيمــاران را در قبــال هــر گونــه علائــم / نشــانه‌هاي ذيــل، 
در خصــوص تزریــق خــون دقيقــا مــورد نظــارت قــرار دهــد:

ــر از  درجــه حــرارت  ــا افزايــش درجــه حــرارت 1/5  درجــه ســانتيگراد بالات ــب ي ت
اولیــه بیمــار،

احساس سرما و لرز 
افزايش غيرطبيعي ضربان قلب 

پرفشاري خون 
حالت ضعف و عطش

قرمزي صورت و گردن 
درد استخوان، ‌ماهيچه‌، قفسه سينه و يا شكم 

كوتاه شدن نفس 
تهوع 

احساس عمومي ناخوشي 
دیسترس تنفسي 

کهیر یا راش‌های آلرژیک 

ــم و نشــانه‌های عارضــه تزریــق خــون همــراه  ــروز و علائ ــوع واكنش‌هــا و عامــل ب ــه ن جــدول ذيــل ب
ــردازد. ــا می‌پ ــن رويداده ــدي اي ــا زمان‌بن ب

علائمنوع واكنش علتزمان‌بندي 

هموليتيك حاد 

آنا فيلاكتيك

پس از ورود چند 

ميلي‌ليتر خون 

دهنده به بدن بیمار 

-

 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 هشیاری
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علائمنوع واكنش علتزمان‌بندي 

آمبولي هوا

آلودگي باكتريايي 

)سپسيس(

 افزایش حجم خون

صدمه حاد ريوي 

مربوط به تزریق  

)TRALI( خون

واكنش تب‌زای  

غيرهموليتيك 

واکنش‌های 

آلرژيک )كهير(

-

تزریق خون

-

 -

-

-

وارد شدن هوا به سیستم جریان خون 

انتقال باكتري از طريق خون تزریق شده 

 تزریق خون با سرعت بالا 

واكنش ميان آنتی‌بادي ضد گلبول سفيد 

كه از طريق خون وارد بدن گیرنده خون 

می‌شوند و گلبول‌های سفید شخص بيمار

واكنش‌هايي بين آنتي‌ژن‌هاي گلبول‌هاي 

سفيد و آنتي‌بادي‌هاي ضد آن در خون 

شخص بيمار، برخي از واكنش‌ها به سبب 

عبور پروتئين‌هاي موسوم به سيتوكین‌ها 

است كه توسط گلبول‌هاي سفيد در طول 

مدت نگه‌داری خون از آن‌ها آزاد مي‌شوند، 

می‌باشند.

ناشی از واکنش آلرژن‌های موجود در 

خون فرد اهداكننده با آنتی‌بادی‌های 

فرد بیمار)گیرنده خون(، یا واکنش بین 

آنتی‌بادی‌های خون اهدا کننده و آلرژن‌های 

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، سیانوز، افزایش 

فشارسیستولی خون 

تنگي نفس، سیانوز، سرفه، افت فشار 

خون 

افزايش در درجه حرارت بيمار به ميزان 

1 درجه سانتيگراد يا بيشتر،  بدون 

توجیه  پزشكي ديگر

 کهیر، بثورات پوستي، ورم موضعي



62

در مــوارد مشــکوک بــه بــروز عارضــه تزریــق خــون – نقــش / نقــش آفرينــي 
پرســتار چگونــه باشــد

پرستار با همكاري با سرپرستار و )يا( متخصص پزشكي به اين كارها مبادرت ميك‌ند:
توقف مراحل تزریق خون.

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

اكســيژني«.
در صــورت نيــاز،‌ بيمــار را بــا ســرم نرمــال ســالین يــا مایعــات مشــابه، بــا ســرعت 

آهســته‌اي احيــا كنيــد.
اگــر افــت فشــار خــون طولاني‌تــر شــود، ‌امــكان دارد كــه بيمــار بــه دیگــر درمان‌هــا  

ــد. ــته باش نياز داش
خبر كردن پزشکان باليني بيمار.

مشخصات بيمار را با مشخصات کیسه مجددا مطابقت دهید.
ــه  ــد ب ــه خــارج شــده باي ــن ادراري ك ــد. اولي ــزن ادرار خروجــی را بررســی نمایی می
ــرار  ــا از نظــر وجــود هموگلوبيــن آزاد مــورد بررســی ق آزمايشــگاه ارســال گــردد ت

گيــرد. 
ــت  ــج )تس ــش کراس‌م ــا آزمای ــتيد ت ــگاه بفرس ــه آزمايش ــار را ب ــون بیم ــه خ نمون
ســازگاری( تزریــق تكــرار گــردد، شــمارش كامــل گلبول‌هــاي خــون دوبــاره صــورت 
گيــرد، آزمايش‌هــاي ادرار،‌ الكتروليــت و آنزیم‌هــای كبــد 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

بررســی‌های تکمیلــی بايــد بــه آزمايشــگاه بازگردانــده شــود.

بــا متخصــص خــون شناســي بالينــي در مــورد چگونگــی درمــان  بيمــار بحــث نمــوده 
ــد. ــت آوري ــه دس ــای لازم را ب و راهنمایی‌ه
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فصل 5
عفونت‌ها در تالاسمی

ــه  ــا ب ــرای ابت ــتری ب ــتعداد بیش ــل اس ــوارد ذي ــبب م ــه س ــاژور ب ــمي م ــه تالاس ــا ب ــاران مبت بيم
دارنــد.  عفونت‌هــا 

كم خوني
طحال‌برداری 
اضافه بار آهن 

تزریق خون
استفاده از دسفروكسامين 

كم خوني 
ــا اصــا  ــد ي ــت ميك‌نن ــق خــون درياف ــق تزری ــي از طري ــاران، حجــم خــون ناكاف ــه بيم ــي ك در جاي
ــه  ــون ذات الري ــدي همچ ــي ج ــت عفونت‌هاي ــن عل ــي، مهمتري ــم خون ــت نميك‌نند،ك‌ ــون درياف خ
اســت. اگرچــه ايــن مــورد، در كشــورهاي غربــي كــه خــون بــه قــدر كافــي قابــل دسترســي اســت بــه 
نــدرت مشــکل آفریــن اســت، تزریــق خــون ناكافــي مســاله‌اي اســت كــه مكــررا در برخــي از كشــورهاي 
ــه توســعه جهــان روي مي‌دهــد و بنابرايــن امــكان دارد كــه، چنيــن عفونت‌هایــی همچنــان روي  رو ب

دهــد.
 

 طحال‌برداری  
ــن  ــن اي ــيار پايي ــنین بس ــر در س ــا اگ ــت، ‌مخصوص ــده اس ــته ش ــا برداش ــال آن‌ه ــه طح ــي ك بيماران
ــاي  ــا باكتري‌ه ــدی ب ــیار ج ــی بس ــاي عفون ــه بيماري‌ه ــا ب ــتعداد ابت ــد، اس ــه باش ــورت گرفت كار ص
کپســول‌دار همچــون ذات الريــه اســترپتوكوكی، هموفیلــوس آنفولانــزا و نایســریا منینژايتیدیــس دارنــد. 
ــی  ــاي عفون ــاد بيماري‌ه ــث ايج ــز باع ــا ني ــا و انگل‌ه ــا، ويروس‌ه ــاير باكتري‌ه ــه س ــكان دارد ك ام
ــد. چنانچــه قبــا ذكــر شــد، طحــال، در محافظــت از  ــن بيمــاران گردن بســیار جــدی و مهمــی در اي
بــدن در مقابــل بيماري‌هــاي عفونــي نقــش مهمــی دارد. »اطلاعــات مفصل‌تــري دربــاره عمــل طحــال 

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

اضافه بارآهن 
ــی  ــن زدای ــان آه ــا درم ــد ام ــرار گرفته‌ان ــون ق ــق خ ــان تزری ــت درم ــي تح ــه خوب ــه ب ــي ك بيماران
مناســبی نداشــته، يــا بــه علــت عــدم تحمــل درمان‌هــای آهن‌زدایــی دارای بــار بــالای آهــن در بــدن 
هســتند، بــا افزايــش خطــر احتمــال ابتــا بــه بيماري‌هــاي عفونــي شــديد مواجــه شــوند. علــت ايــن 
ــد. هرچــه ســطح آهــن  ــه آهــن نیــاز دارن ــرای رشــد ب ــی ب امــر آن اســت كــه برخــي از عوامــل عفون
در بــدن زيادتــر باشــد امــكان دارد كــه چنيــن عواملــی بــا ســرعت بيشــتري رشــد و تكثيــر يابنــد و 
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ــري  ــن حقیقــت باكت ــدرک ای ــن م ــد. بهتري ــري را ايجــاد كنن ــی بســيار خطرنا‌كت ــاي عفون بيماري‌ه
موســوم بــه یرســينیا انتروكوليتیــكا اســت كــه عامــل عفونــت‌زاي خاصــي اســت كــه بــر خــاف ســاير 
ــن  ــالم، اي ــراد س ــط خــود نيســت. در اف ــن، از محي ــه جمــع‌آوري و اســتفاده از آه ــادر ب ــا ق باكتري‌ه
ــاژور  ــا در بیمــاران تالاســمي م ــد و دارای اهميــت بالینــی کمــی هســتند ام باكتري‌هــا ضــرري ندارن
كــه دارای بــار آهــن بــالا در بــدن يــا بــه صــورت آزاد يــا بــه صــورت بانــد بــه مولكــول دسفروكســامين 
ــده   ــد كنن ــدي و تهدي ــت ج ــد عفون ــد و می‌توان ــر ميي‌اب ــد و تكثي ــرعت رش ــه س ــينیا ب ــد، يرس دارن

حیــات رابــرای بیمــار ايجــاد كننــد. 
مطالعــات فراوانــي دربــاره نقــش آهــن در بيماري‌هــاي عفونــي باكتريايــي صــورت گرفتــه اســت. امــا 
ــه  ــي ويروســي »همچــون هپاتيــت و ايــدز« هــم بررســي ب ــاره نقــش آهــن در بيماري‌هــاي عفون درب
ــه   ــا ب ــخ آن‌ه ــا و پاس ــن بيماري‌ه ــرفت اي ــر پيش ــد ب ــن مي‌توان ــه آه ــه چگون ــت ك ــده اس ــل آم عم
ــه  ــه در تالاســمي، اضاف ــد ك ــات نشــان مي‌دهن ــن تحقيق ــج حاصــل از اي ــر بگــذارد. نتاي ــان، تاثي درم
ــا  ــن B, C و پاســخ ضعيف‌ترآن‌ه ــاي ويروســي مزم ــر در هپاتيت‌ه ــی بدت ــش آگه ــث پی ــن باع ــار آه ب
بــه  درمــان می‌شــود. ‌بنابرايــن، درمــان موثــر آهــن زدایــی، نقــش مهمــي در پيــش آگهــی و درمــان 
 HIV هپاتيــت مزمــن ويروســي در ايــن بيمــاران دارد. همچنيــن نشــان داده شــده اســت كــه عفونــت
در بيمــاران تالاســمي مــاژور بــا رژيــم آهــن زدای دسفروکســامین كمتــر از 40 ميلــي گــرم / يكلوگــرم 

ــد.  ــروز می‌یاب ــر از 1935 نانوگــرم/ ليتــر بصــورت شــديدتر ب ــا فريتيــن بالات ــا ب ــدن ي وزن ب

ــدت  ــش ش ــي درافزاي ــش مهم ــن داراي نق ــكان دارد آه ــه ام ــت ك ــوان گف ــه مي‌ت ــور خلاص ــه ط ب
ــن:  ــه آه ــكان دارد ك ــرا ام ــد زي ــاژور باش ــمي م ــي در تالاس ــاي عفون بيماري‌ه

به عنوان ماده‌اي مغذي براي رشد پاتوژن‌ها به كار رود.
ــي  ــر ارگانيســم‌هاي عفون ــه از تکثی ــه كار رود ك ــی ب ــراي آنزيم‌های ــذي ب ــاده‌اي مغ ــوان م ــه عن ب

ــد. ــتيبانی می‌نماین پش
مــواد شــيميايي مهمــي را كــه آنتــي اكســيدان ناميــده مي‌شــوند و محافــظ ســلول‌هاي بــدن در 

ــد. ــر التهــاب هســتند، ‌از ميــان می‌برن براب
بــه انواعــی از ســلول‌هايي كــه نقــش مهمــي در دفــاع از بــدن در مقابــل عفونــت دارنــد،‌ آســيب 

می‌زننــد.

تزریق خون 
باكتري‌هــا و انگل‌هــاي بســياری هســتند كــه مي‌تواننــد از راه تزریــق خــون انتقــال يابنــد،‌ بعضــي از 
آن‌هــا اهميــت بالينــي بيشــتري دارنــد و برخــي از آن‌هــا بــه دلیــل شــيوع محلــي، در برخــي نقــاط بــا 
شــیوع بیشــتری رخ می‌دهنــد. يكفيــت نامناســب يــا عــدم ســامت خــون نكتــه‌اي مســلم در بســياري
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از كشورها است که باعث به مخاطره افتادن سلامت گروه زيادي از بيماران مي‌گردد.‌
»به جدول ذيل ونيز به جدول 3 صفحه 56 رجوع شود«.

ميزان شيوع بيماران مبتلا 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 درمان‌های آهن‌زدایی

ــن از  ــش جــذب آه ــز و افزاي ــای قرم ــب گلبول‌ه ــل تخری ــاری تالاســمي بدلی ــن در بیم ــار آه اضافه‌ب
روده، صــورت می‌گیــرد. امــا دليــل ديگــر اضافــه بــار آهــن در تالاســمي ناشــی ازدرمــان تزریــق خــون 

اســت. 

ــر واحــد  ــرم آهــن اســت. ه ــز خــون،‌ حــاوي حــدودا 1/16 ميلي‌گ ــای قرم ــر از گلبول‌ه ــر ميلي‌ليت ه
ــر کیســه خــون   ــي ه ــز اســت، يعن ــاي قرم ــر از گلبول‌ه ــاوي250 ميلي‌ليت خــون، بطــور متوســط ح
250 × 1/16 حــاوی  200 تــا 290 ميلــي گــرم آهــن اســت.   لــذا منبــع عمــده آهــن بيمــاران دريافــت 
ــز  ــای قرم ــی گلبول‌ه ــب تدریج ــم و تخری ــون دائ ــق خ ــه از راه تزری ــت ک ــی اس ــون آهن ــده خ كنن
تزریقــی در بــدن جمــع مي‌گــردد. بــراي مثــال بيمــاري كــه 30 واحــد خــون در هــر ســال دريافــت 
ــار آهــن حــدود 6 گــرم در هــر ســال )200 × 30 = 6000 ميلي‌گــرم = 6 گــرم( يــا  ميك‌نــد، ‌داراي ب
ــادي از آهــن را  ــدار زي ــن مق ــد چني ــدن نمي‌توان ــود. ب ــا 16 ميلي‌گــرم در روز خواهــد ب حــدودا 15 ت
دفــع كنــد و بنابرايــن، آهــن بــه صــورت بــار اضافــه‌ای در بافت‌هــا و اندام‌هــاي بــدن تجمــع می‌یابــد. 
اگــر ايــن آهــن از طريــق مداخلــه پزشــكي برداشــته نشــود، مي‌توانــد زيانبــار بــوده وعــوارض جــدی را 

در بــدن بیمــاران تالاســمي مــاژور ايجــاد كنــد. 

علائم باليني اضافه بار آهن عموما در حدود 10 سالگي نمايان مي‌شوند،‌ اگرچه شواهد قطعي دال بر 
اثرات سمي آهن در كبد كودكان بسيار خردسال‌ترهم يافت شده‌اند. صدمه كبدی كه به عنوان فيبروز 

شناخته مي‌شود،‌  ظرف مدت دو سال از شروع تزریق خون آغاز مي‌گردد. صدمات شدیدتر كبدی تحت 
عنوان سيروز در بیماری که درمان مناسب آهن‌زدایی نداشته باشد و یا مخصوصا زمانی كه بيمار مبتلا 

به هپاتيت B و)يا( هپاتيت C   باشد، حتی مي‌تواند قبل از 10 سالگي شكل بگيرد. 
بيمــاري قلبــي کــه كيــي از شــایع‌ترين علــل مــرگ دربیمــاران بــا تالاســمي مــاژور اســت،‌ نيــز در طــول 
مــدت 10 ســال از شــروع تزریــق خــون گــزارش شــده اســت، اگرچــه نارســايي قلبــي معمــولا تــا پــس 
از ســن 15 ســالگي يــا بيشــتر روي نمي‌دهــد. همچنيــن افزایــش بــار آهــن مهم‌تريــن علــت بــه تاخيــر 
افتــادن بلــوغ جنســي در بيمــاران مبتــا بــه تالاســمي اســت كــه حــدودا نيمــي از بيمــاران، ‌چــه مذكــر 
و چــه مونــث را تحــت تاثيــر قــرار مي‌دهــد. عــاوه بــر ايــن، اضافــه بــار آهــن مي‌توانــد مشــلاكتي را در 
زنانــي کــه قصــد بــار‌داری دارنــد، ایجــاد نمایــد. )در%25 از مــوارد( و همچنیــن بــار آهــن علــت شــایع 
ــالا باعــث ايجــاد عــوارض  ــت در ایــن دســته از بیمــاران اســت. در دراز مــدت، بارآهــن ب ــه دياب ابتــا ب
ــن رو، ‌بيمــاران  ــز مهــم مثــل تيروئيــد و پاراتيروئيــد مي‌گــردد. از اي اســتخواني و صدمــه غــدد درون‌ری
بايــد تحــت معالجــه قــرار گيرنــد تــا آهــن اضافــی تخلیــه شــود كــه در غيــر ايــن‌ صــورت در بــدن جمــع 

خواهــد شــد و اثــرات خطرناكــي بــر يكفيــت حــال و طــول عمــر بيمــار خواهــد گذاشــت. 
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چگونگي آسيب رساندن آهن اضافی به بدن 
ــان   ــر درم ــا در اث ــي، ي ــه تنهاي ــر تالاســمي ب ــا در اث ــدن،‌ کــه ي ــا جمــع شــدن آهــن در ب ــان ب همزم
ناشــی از تزریــق خــون‌، يــا هــر دو مــورد، پروتئيــن مهــم ناقــل آهــن در جریــان خــون كــه ترانســفرين 
نــام دارد،‌ اشــباع مي‌گــردد. زمانــی کــه ترانســفرين خالــی در جریــان خــون موجــود نباشــد، ‌آهــن آزاد 
ــد در  ــراي بــدن بســيار زيانبــار اســت. آهــن همچنيــن مي‌توان ــه گــردش خــون وارد می‌شــود كــه ب ب
ــام فريتيــن و هموســيدرين متصــل  ــه‌ ن ــه پروتئين‌هــای ذخیــره کننــده آهــن ب بافت‌هــای مختلــف، ب
ــن آزاد  ــا آه ــه ب ــري در مقايس ــش كمت ــر زيان‌بخ ــا اث ــن پروتئين‌ه ــده در اي ــره ش ــن ذخي ــردد. آه گ
ــه ميك‌نــد و آن‌هــا هــم  ــدن دائمــا آن‌هــا را تجزي ــن پروتئين‌هــا هــم اشــباع شــده و ب ــا اي ــد. ام دارن
ــه یــک بیمــاری بخصــوص عفونــت مبتــا  آهــن را آزاد ميك‌ننــد. همچنيــن آهــن زمانــي کــه فــرد ب
ــه ترانســفرين، يعنــي آهــن آزاد در  ــر متصــل ب ــدن آزاد شــود. آهــن غی ــر ب ــد از ذخای گــردد، می‌توان
گــردش خــون زمانــي كــه هيــچ ترانســفرين آزادی وجــود نداشــته باشــد، ناپايداراســت. يعنــي آهــن 
مي‌توانــد بــه آســاني بارالكتركيــي منفــي یــا الكتــرون را بــه دســت آورد يــا از دســت بدهــد. وقتــي كــه 
آهــن الكتــرون می‌گیــرد،‌ بــه حالــت +3 يــا آهــن فريــك تغييــر میك‌نــد. همزمــان بــا جابجــا شــدن 
بيــن حالت‌هــاي +2 و +3 اســت كــه آهــن، رادیــکال آزاد تولیــد می‌کنــد کــه بســیار خطرنــاک بــوده 

ــد.  ــدن وارد كنن ــاي ب ــه بافت‌ه ــه گســترده‌اي را ب ــد صدم و مي‌توان

بهتريــن فرآينــد شــناخته شــده كــه از طريــق آن، رادیــکال آزاد بــه وجــود مي‌آينــد، واكنــش فنتــون 
ــل ســاده‌تر مي‌گــردد: ــه صــورت ذي ــده مي‌شــود،‌ يعنــي واكنــش شــيميايي كــه ب نامي

ــد  ــن بان ــا آه ــد ب ــه می‌توانن ــن‌زدا اســت ك ــای آه ــی اســتفاده از داروه ــن اضاف ــا راه برداشــت آه تنه
شــده تــا تريكبــي قابــل دفــع از بــدن از طريــق ادرار و )يــا( مدفــوع را تشــيكل دهنــد. ايــن داروهــا براي 
كنتــرل كــردن ســطح آهــن در بــدن و بــراي پيشــگيري كــردن از آســيب ديدگــي اندام‌هــاي حياتــي 
ــد از:  ــد عبارتن ــرار مي‌گيرن ــتفاده ق ــورد اس ــون م ــم اکن ــه ه ــن‌زدا ك ــه داروي آه ــد. س ــه كار مي‌رون ب

دسفروكســامين، دفريپــرون و دفرازيروكــس.

نوع و توليد رادیکال هيدروكسيل
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دسفروكسامين 
ــود كــه توليــد شــد. ايــن دارو كــه در دهــه 1960 ســاخته شــده،  ايــن دارو، اوليــن داروي آهــن‌زدا ب
در اوايــل دهــه1970 بــراي معالجــه تالاســمي مــاژور بــه بــازار عرضــه گشــت. دسفروكســامين بــه دو 
روش، عمــل می‌کنــد. اولا فراينــدي بــا ســرعت آهســته كــه در ايــن فرآينــد، ‌دسفروكســامين بــه آهــن 
ــدن دفــع  ــح از ب ــه فريوكســامين را شــكل دهــد و ســپس بتدری ــام ب ــه‌ ن ــا مــاده‌اي ب ــد می‌شــود ت بان
مي‌گــردد. دوميــن نقــش دسفروكســامين آن اســت كــه حالــت ســمی آهــن آزاد در بــدن، را از طريــق 

ــد.  ــای آزاد كاهــش ده جــذب رادیکال‌ه
شــروع درمــان آهن‌زدایــی در بيمــاران مبتــا بــه تالاســمي پــس از 10 تــا 20 نوبــت تزریــق خــون يــا  

زمانــی ســطح فريتيــن آن‌هــا بــه 1000 مكيروگــرم/ ليتــر برســد، اســت. 

روش درمان با دسفروكسامين
ــي  ــوص طراح ــپ مخص ــق پم ــدی از طری ــا وری ــتي ي ــورت زيرپوس ــامين بص ــز دسفروكس روش تجوی
ــا  ــد ب ــن دارو را باي ــد. اي ــق ميك‌ن ــاعت تزري ــا 12 س ــدت 8 ت ــول م ــه دارو را در ط ــده‌اي اســت ك ش
ــه ســرعت در  ــه ب ــن ك ــي اي ــه نيمــه عمــر كوتاهــي دارد. يعن ــه داد، چــون ك ســرعت آهســته‌اي ارائ

ــود.  ــاک مي‌ش ــون پ ــان خ ــه از جری ــا 30 ثاني ــرض 20 ت ع
اســتفاده از پمــپ و مــدت طولانــي تزريــق دارو اســت كــه حضــور دسفروكســامين در جریــان خــون را 
ــد دفــع اضافــه  ــا بتوان ــراي دارو فراهــم شــود ت ــه طــوری كــه حداكثــر زمــان لازم ب ميســر ميك‌نــد ب

بــار آهــن را انجــام دهــد. 

كــودكان بايــد مصــرف دسفروكســامين را ازدو يــا ســه ســالگي آغــاز كننــد. چــون ايــن روش درمانــی، 
ــز  ــن دارو در مرك ــه اي ــدارد ك ــكان ن ــا ام ــذا عم ــر اســت، ل ــر عم ــا آخ ــی و ت ــه دائم ــک راه معالج ی
درمانــي يــا در بيمارســتان تجويــز گــردد. بنابرايــن، ضــرورت دارد كــه در ابتــدا بــه والديــن و ســپس 
ــد درمــان را در منــزل اجــرا كننــد. در اينجــا اســت  ــه ايــن رون ــه بيمــار آمــوزش دهيــد كــه چگون ب
كــه پرســتار بايــد نقــش بســزايي را عهــده‌دار گــردد. امــكان دارد كــه پزشــك،‌ ضــرورت ايــن رونــد را 
توضيــح داده وحتــي بــه طــور خلاصــه گفتــه باشــد امــا پرســتار وظيفــه آمــوزش و نشــان دادن كاربــرد 

ايــن دارو در عمــل را عهــده‌دار اســت کــه البتــه ايــن كار، كار آســانی نيســت.

هيچكــدام از والديــن يــا بيمــاران‌ احتمــالا بــه ایــن روش‌هــا آشــنایی ندارنــد. همچنيــن، والديــن در اغلــب 
مــوارد، نســبت بــه قــراردادن فرزنــد خــود در معــرض چنيــن درمانــی، احســاس گنــاه و تــرس ميك‌ننــد. 
فــرو بــردن ســوزن دربــدن فرزندشــان و ایجــاد درد،‌ عامــل ايجــاد ناراحتــي بســياري در والدیــن اســت. 
ــول ــه فرم ــچ گون ــاز مي‌گــردد. هي ــب آغ ــوت قل ــه دادن پشــتيباني و ق ــا ارائ ــن، نقــش پرســتار ب بنابراي
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فرمــول جادويــي يــا تكنيــك روانشــناختي بــراي مبــادرت بــه ايــن كار وجــود نــدارد. امــا نقطــه شــروع مهم 
بــراي پرســتار آن اســت كــه احساســات اصيــل مراقبــت را نشــان دهــد و از عجلــه و اشــتغال بــه كارهــاي 

ديگــر اجتنــاب ورزد. 
بايــد تشــويق صــورت گيــرد، بــدون آنكــه تمايــل بــه قضــاوت خاصــی وجــود داشــته باشــد. اغلــب والديــن 
ــود. برخــی والديــن ممکــن اســت  ــد خــود،‌ پاســخگو و موثرخواهنــد ب ــه فرزن در زمينــه كمــك كــردن ب
نیــاز بــه کمــک بيشــتری جهــت ايجــاد مراقبــت پرســتاري داشــته باشــند. پرســتار بايــد تجربــه‌اي را كــه 
در زمينــه خانــواده كســب كــرده اســت بــه تیــم درمانگــر بیمــار گــزارش كنــد كــه رياســت آن را پزشــك 
معالــج برعهــده دارد. والدينــي كــه بــه مشــلاكتي در مقابلــه كــردن بــا ايــن موضــوع برخــورد ميك‌ننــد و از 
طريــق حمایــت پزشــكان و پرســتاران، نمي‌توانــد بــر ايــن مشــلاكت غلبــه كننــد،‌ مي‌تواننــد بــه پزشــك 
روانشــناس مراجعــه كننــد كــه وي نيــز بايــد عضــوي از تيــم پزشــكي درمانگــر باشــد. امــكان دارد كــه 
پزشــك روانشــناس ترجيــح دهــد كــه خانــواده را ببينــد يــا  مشــاوره‌هايي را دربــاره چگونگــي ادامــه دادن 
كار بــه پرســتار ارائــه كنــد. همچنيــن ارجــاع خانواده‌هــا بــه انجمن‌هــاي محلــی بيمــاران بــه منظــور جلــب 
حمايــت بســیار مفیــد اســت. همزمــان بــا بالارفتــن ســن كــودك، رابطــه پرســتار بــا والديــن، كمتــر و بــا 

بيمــار نوجــوان يــا بزرگســال، ‌بيشــتر خواهــد بــود.
ــان شــروع  ــوزش درســت درم ــن آم ــن پرســتار و والدی ــر اعتمــاد بی ــي ب ــراری رابطــه‌ي مبتن ــس از برق پ
می‌شــود،‌ والديــن بايــد يــاد بگيرنــد كــه چگونــه از دسفروكســامين بــه طــرز مناســب و مطمئنــي نگهــداری 
نماینــد و نیــز طریقــه اســتفاده، حــل و تجویــز درســت دارو را آمــوزش ببیننــد. دسفروكســامين در حالــت 
خشــک بايــد در درجــه حــرارت اتــاق نگهــداري گــردد، يــا اگــر در آب حــل شــده باشــد،‌ بايــد در دمــاي 4 
درجــه ســانتيگراد قــرار گیــرد. محلــول صحيــح بــراي تجويــز، 10 درصــد اســت. يعنــي ايــن كــه ویــال 500 
میلی‌گرمــي در 5 ميلي‌ليتــر آب اســتريل حــل ‌شــود. ســوزن شــماره 21 از طريــق لاكهــك پلاســتكيي 
ســر ویــال كــه قبــا توســط الــكل ضدعفونــي شــده اســت، آب را وارد ویــال دارو می‌کنــد. ايــن پــودر پــس 
از مدتــي تــكان دادن ویــال در آب حــل خواهــد شــد. در برخــي از كشــورهاي داراي مراقبــت پيشــرفته از 

تالاســمي، ايــن محلــول امــكان دارد توســط بيمارســتان تحــت شــرایط اســتريل تهيــه گــردد.
انــواع ســوزن‌هاي تزريــق زيرپوســتي كــه بــراي تجويــز ايــن دارو بــه بيمــار بــه كار مي‌رونــد بايــد به‌خوبــي 

ــان داده شوند. نش
سوزن پروانه‌اي سوزن پونزي 
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امــكان دارد كــه بيمــاران، انــواع مختلفــي از ســوزن را بيازماينــد تــا بفهمنــد كــه كــدام كيــي از آن‌هــا 
بهتــر بــا روش زندگيشــان تناســب دارد. بســياري از آنــان،‌ ســوزن پروانــه‌اي را ترجيــح مي‌دهنــد كــه 
در زاويــه حــدودا 45 درجــه‌‌اي بــه ســطح پوســت وارد مي‌گــردد. بيمــاران ديگــر، ســوزن‌هاي پونــزي 
ــود را  ــوار خاصــي فیکــس می‌ش ــا ن ــوند و ب ــودي در پوســت وارد مي‌ش ــور عم ــه ط ــه ب كوچــك را ك

ــد. ــح مي‌دهن ترجي

اطلاعات عمومي و بهداشت 
مســائل مربــوط بــه تمیــزی و بهداشــت نقــش مهمــي در تجويــز مطمئــن دسفروكســامين دارد. والديــن 
ــی کــردن آن‌هــا  ــز شســتن دســت و پوســت و ضدعفون ــه اهميــت تمي ــي را در زمين ــد آموزش‌هاي باي
ــد از شــرایط زندگــی و منــزل بيمــار آگاهــي داشــته  ــان پزشــكي باي ــن، كاركن ــر اي ــد. عــاوه ب ببينن
ــه فراموشــي ســپرده  باشــند. گاهــی تميــزي، ضدعفونــی و بهداشــت شــخص در منــزل امــكان دارد ب
ــوارض  ــه ع ــوب باشــد و در نتيجــه عامــل خطــری جــدی در احتمــال ب ــر از حــد مطل ــا كمت شــود ي
ــددكار  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 ي
پرستار بايد محل‌هاي خاص جهت تزريق‌هاي زيرپوستي را مشخص نماید »به تصوير مراجعه كنيد« و 
ضرورت گردش نوبتي بين محل‌هاي خاص را مورد تايكد قرار دهد. پرستار مي‌تواند همچنين كاربرد 

ماده بي‌حس كننده موضعي، همچون كرم EMLA در محل تزريق را نشان دهد كه موجب كاهش درد 
مرتبط با تجويز دسفروكسامين خواهدگرديد. 

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

جابجائي
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ــواع  ــد. ان ــا شــرایط بيمــاران دارن ســبكتر و داراي ســروصداي كمتــری هســتند و تناســب بيشــتري ب
گوناگــون پمــپ تزریقــی بايــد نشــان داده شــوند و بيمــار »يــا خانــواده در صورتــي كــه بيمــار کــودک  
باشــد و نتوانــد تصمیم‌گیــری کنــد« بايــد پمپــي را انتخــاب كنــد كــه از همــه بهتــر اســت و بــا شــرایط 
ــرل  ــت كنت ــود و اهمي ــان داده ش ــي نش ــور واضح ــه ط ــد ب ــپ باي ــتفاده از پم ــب دارد. اس وي تناس
ــه  ــكان دارد ك ــادي داده شــود، ام ــا ســرعت زي ــر دارو ب ــرد. اگ ــرار گي ــد خاصــي ق ــورد تايك ــان، ‌م زم

ــد.  ــر روي دهن ــي ديگ ــا واكنش‌هاي ــي ي ــاي موضع واكنش‌ه

پمپهاي بالوني پمپ‌هاي مكانكيي 

ميزان تجويز 
ــرم /  ــا 60 ميلي‌گ ــالان 30 ت ــراي بزرگس ــامين ب ــز دسفروكس ــزان تجوي ــط مي متوس
ــدن  ــا 40 ميلي‌گــرم / يكلوگــرم از وزن ب ــراي كــودكان 20 ت ــدن و ب يكلوگــرم از وزن ب

اســت. 

دوز دقيق براي هر بيمار بر اساس سن، بار آهن بدن و شرايط باليني است. 
دادن ويتاميــن C بــا هــر بــار تزريــق دارو موجــب افزايــش تاثيــر درمــان آهن‌زدايــي از طريــق افزايــش 

ــود.  ــلول‌ها مي‌ش ــن از س ــتخراج آه اس
از آنجایــی کــه ويتاميــن ‌C مي‌توانــد روي قلــب تاثيــر گــذارد بنابرايــن بايــد بــه بيمــاران فقــط در روز 

تزريــق دارو و بــا دوز محــدود 3-2 ميلــي گــرم در روز داده شــود. 
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)DFO( ديگر روش‌هاي تجويز دسفروكسامين
تزریق وریدی 24 ساعته دارو:

ــن روش  ــت. اي ــده در رگ اس ــذاري ش ــر جايگ ــق رگ و كاتت ــز DFO از طري ــامل تجوي ــن روش ش اي
ممكــن اســت نجــات بخــش جــان بســياري از بيمــاران را كــه از افزايــش شــدید بــار آهــن و مشــکلات 

ــد.  ــد، باش ــج مي‌برن ــي رن قلب
اگرچــه ايــن روش بايــد در شــرایطی اتخــاذ شــود كــه بيمــاران بــه حمايت‌‌هــاي جراحــي در 
ــن  ــت. اي ــاك اس ــوز خطرن ــت و ترومب ــر عفون ــن روش از نظ ــه اي ــد چراك‌ ــي دارن ــتان دسترس بيمارس
روش امــروزه بــه نــدرت اســتفاده مي‌شــود و تنهــا در بیمــاران بــا افزايــش شــديد بارآهــن بــه همــراه 
مشــکلات قلبــي و یــا خانم‌هایــی کــه بــار آهــن بــالا دارنــد و قصــد بــارداری دارنــد و قــادر بــه دريافــت 
رژيم‌هــای ترکیبــی دارويــي آهــن‌زدا نيســتند کاربــرد دارد. )بــراي مثــال درمــان ترکیبــی دفریپــرون 

)DEP/DFOX  و دسفروکســامین
بيمــاران بــا كاتتــر احتيــاج بــه مصــرف داروهــاي خاصــي كــه آنتي‌کواگــولان ناميــده مي‌شــود دارنــد تــا از 
ترومبــوز و لختــه خــون جلوگيــري شــود. نيــاز اســت كه پوســت اطــراف كاتتــر را تميــز نــگاه دارنــد از عفونت 

پيشــگيري شــوند. لازم اســت تــا در صــورت قرمــزي و یــا تــورم پوســت بــه پزشــك فــورا مراجعــه كننــد. 
ايــن از وظايــف پرســتار اســت كــه بــه بيمــار خــود دربــاره تميــز نــگاه داشــتن پوســت جهت پيشــگيري 
از عفونــت و خطــر سپتی‌ســمي آمــوزش دهنــد بــه عــاوه پرســتار، پزشــك را در پيــدا كــردن محــل 

ورود و تعويــض كاتتــر يــاري مي‌نمايــد. 

مصرف  وريدي 8-12 ساعته:
ايــن روش بــراي بيمارانــي كــه امــکان تزريــق زيرجلــدي ندارنــد كاربــرد دارد. اگرچــه بــه میــزان تاثيــر 
تجویــز وریــدی 24 ســاعته نيســت و نبايــد جايگزيــن آن درمــوارد نیــاز بــه درمــان فشــرده آهــن‌زدا 
شــود. به‌عــاوه بايــد در ايــن روش بــا احتيــاط عمــل كــرد چــرا كــه ممكــن اســت باعــث آســيب بــه 

عروقــي شــود كــه بــراي تزریــق خــون مهــم اســت. 
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دیگر عوارض مربوط به تجویز دوز بالای دسفروكسامين شامل موارد زیر است:
اختــالات شــنوايي: ناشــنوائي در فركانــس بــالا در صــورت مصــرف دارو بــا دوز بــالا بــه خصوص 
ــد در  ــد ممكــن اســت اتفــاق ‌افتــد. شــنوايي باي ــار آهــن دارن ــی كــه افزایــش شــدید ب در بیماران

بيمارانــي كــه دسفروكســامين دريافــت ميك‌نــد ســالانه بررســي ‌شــود. 
اختــالات بينايــي: كــه بــا دوز بــالاي دسفروكســامين و ديابــت در ارتبــاط اســت. کــه شــامل 

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

)DFO( عوارض همراه با  دسفروكسامين
یرســينا انتروكوليتيــكا عفونــت شــديدي اســت كــه اغلــب در بيمارانــي كــه دسفروكســامين مصــرف 
ــهال و  ــكمي و اس ــا درد ش ــراه ب ــب هم ــار ت ــار دچ ــه بيم ــي ك ــد در صورت ــاق مي‌افت ــد اتف ميك‌نن
اســتفراغ باشــد بایــد بــه ايــن بيمــاري مشــكوك شــد. درد مفاصــل و راش‌هــاي پوســتي نيــز ممكــن 
ــتباه  ــا آپانديســيت اش ــن اســت ب ــت ممك ــن حال ــود. اي ــود و منجــر سپتی‌ســمی ش ــاد ش اســت ايج
شــود. چنانچــه بيمــار درحــال مصــرف دسفروكســامين باشــد، بايــد دارو فــورا متوقــف شــده و درمــان 
ــخیص  ــرای تش ــينيا(. ب ــخيص یرس ــد تش ــل از تايي ــي قب ــود. )حت ــروع ش ــب ش ــي مناس آنتي‌بيوتكي
عفونــت بایــد کشــت  مدفــوع و خــون انجــام داد و آنتي‌بادي‌هــاي اختصاصــي را مي‌تــوان در آزمايــش 

خــون يافــت كــرد. 

واكنش‌هــاي موضعــي محــل تزريــق مرتبــط بــا دسفروكســامين شــامل قرمــزي، درد، خــارش، 
تــورم و ناراحتي‌هــاي عمومــي مي‌باشــد. بــراي كاهــش ایــن عــوارض در بيمــاران بايــد مــوراد زیــر 

ــود: رعایت ش
ــش  ــور كاه ــه منظ ــي، ب ــاب اصل ــروق و اعص ــي ع ــوزن در نزدكي ــردن س ــري از وارد ك جلوگي

ــزي  ــا خونري ــه و ي ــزان صدم مي
تغيير محل تزريق دارو به دفعات و استفاده از ديگر قسمت‌هاي بدن 

 Emla دردهــاي موضعــي را مي‌تــوان بــا اســتفاده از بي‌حــس كننده‌هــاي موضعــي ماننــد کــرم
داد كاهش‌ 

تورم را مي‌توان با استفاده از كمپرس گرم در محل تزریق استفاده كرد. 
ــاوه   ــه ع ــك ب ــي بيوتي ــا آنت ــن ي ــرم هپاري ــتفاده از ك ــارش، درد اس ــورم،‌ خ ــزي، ت ــراي قرم ب

ــت.  ــه اس ــل توصي ــزون قاب ــاوی كورتي ــای ح کرم‌ه
ميــزان ســرعت تزریــق  بايــد كنتــرل شــود، چراكــه تــورم مي‌تــوان در تجويــز ســریع 

دسفروكســامين ايجــاد ‌شــود 
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اختــال رشــد و تغییــرات اســکلتی: نیــز ممکــن اســت در اثــر دوز بــالای دسفروكســامين, و 
mg/ 20 ــا دوز پاييــن دیابــت ایجــاد شــود از ايــن جهــت توصيــه مي‌شــود كــه بــراي كــودكان ب

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

ــل  ــه دلي ــاران تالاســمي ب ــازو در بعضــي بيم ــی ب ــا کوتاه ــه و ی ــی تن ــانيم. مشــخصه  كوتاه نرس
تاثيــر دسفروكســامين بــر صفحــات رشــد اســتخواني )metaphysic( اســت كــه منجــر بــه کوتاهــی 

ــود. ــتخوان مي‌‌ش اس

بــه طــور خلاصــه، بررســی‌های  بالينــي و آزمايشــگاهي، بــه عــاوه  کنترل‌هــای دوره‌ای 
بیوشــیمیایی و هماتولوژكيــي بايــد بــراي تمامــي بيمارانــي كــه دسفروكســامين اســتفاده 
ميك‌ننــد انجــام ‌شــود )مطابــق دســتورالعمل TIF( ايــن شــامل کنتــرل ســطح  فريتيــن 
ــالانه( و  ــل س ــنجی )حداق ــي س ــنجی و بيناي ــنوايي س ــی‌های ش ــاه( بررس ــر3-6 م )ه

کنتــرل هــر 6  مــاه رشــد و تغييــرات اســكلتي اســت.

دفريپرون:
دفريپــرون كــه بــا نــام L1 شــناخته مي‌شــود نوعــي داروی آهــن‌زدا اســت كــه بــراي برداشــت اضافــه 
ــورت  ــه ص ــه ب ــت ك ــن اس ــن دارو اي ــم اي ــي مه ــه خيل ــك جنب ــود. ي ــتفاده مي‌ش ــدن اس ــن ب بارآه
خوراكــي مصــرف مي‌شــود. ايــن امــر باعــث مي‌شــود كــه بيمــاران بتواننــد درمــان را در طولانــي مــدت 

ادامــه دهنــد. گرچــه حمایــت، درك، هوشــياري پرســتار بســيار لازم اســت. 

استفاده از دفريپرون: 
بــراي بيمــار بــا دوز mg/kg/day 75 تجويــز مي‌شــود. ماننــد دسفروکســامین دارو نیمــه عمــر كوتاهــي 
دارد )ســاعت 4-3( بنابرايــن بــه صــورت 3 بــار در روز توصيــه مي‌گــردد ایــن دارو بــه عنــوان درمــان 
ــی  ــان  آهن‌زدای ــا در درم ــاران اســتفاده مي‌شــود ام ــراي بيم ــی در بســياري از كشــورها ب ــك داروی ت
ــا دسفروکســــامین اســتفاده مي‌شــود.) درمــان  ــالا در تريكــب ب ــار آهــن ب ــا ب ســنگین در بیمــاران ب

) Combination Therapyترکیبــی

در اواخــر دهــه 1990 متخصصيــن شــروع بــه اســتفاده از دسفروکســامین در تريكــب بــا L1 بــه عنــوان 
درمــان آهن‌زدایــی ســنگین بــراي افزايــش دفــع آهــن از بــدن كردنــد. تحقيقــات حاكــي از آن اســت 
كــه هــر دارويــي آهــن را از قســمت خــاص از بــدن پــاك ميك‌نــد. درمــان تريكبــی در بالغيــن بيمــار 
بــا بــار آهــن بــالا  بــه خصــوص رســوب آهــن در قلــب بســیار مفیــد اســت. تاثيــرات درمــان تريكبــي 
(T2* method)در بيمــاران بــا بــار آهــن بــالا از طريــقMRI                                 , نشــان داده شــده اســت كــه برکاهــش 
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مقدار بار آهن در قلب تاثير مي‌گذارد. 

ايــن تكنولــوژي، ايــن امــكان را بــه مــا مي‌دهــد كــه بيمــاران را بــه طــور دقيــق و صحيــح بــراي تعييــن 
بارآهــن موجــود در قلــب بررســی کنیــم. قبــل از اينكــه بــار آهــن بــالا بــر عملكــرد قلــب تاثيرگــذارد 
روش درمانــی ارزيابــي نماييــم. بــه عــاوه شــواهدي وجــود دارد كــه حتــي در صــورت كاهــش عملكــرد 
قلــب )قــدرت پمپــاژ قلــب( مي‌تــوان بــا درمــان تريكبــي آنــرا اصــاح نمــود و عملكــرد قلــب بــه حالــت 

طبيعــي خــود بازگرداند. 

برخــاف مشــلاكت اجرایــی در درمــان تريكبــي، كاهــش معنــي‌دار ميــزان فريتيــن و پاكســازي بــدن 
از آهــن باعــث شــده کــه ایــن روش درمــان بــراي بســياري از بيمــاران قابــل قبــول بــوده باشــد. بــراي 
ــه  ــا ادام ــه ب ــور ك ــردد همان‌ط ــز مي‌گ ــان تجوي ــورت همزم ــه ص ــه، دو دارو ب ــن نتيج ــن بهتري گرفت
ــر  ــج کمت ــت بتدری ــن اس ــامین ممك ــق دسفروکس ــد، تزري ــش ميي‌اب ــن كاه ــار آه ــج ب ــان بتدری درم
شــود و مصــرف داروی تزریقــی مطابــق نظــر متخصــص و مطابــق نيــاز و ســوابق بيمــار تعديــل شــود. 
ــه  ــي دسفروکســامین DFO و L1 ب ــرای مصــرف تريكب ــی ب ــچ دســتورالعمل مصوب در حــال حاضــر هي

ــا تريكبــي و عــوارض جانبــي آن در دســترس نيســت.  ــان و ي صــورت همزم

عوارض جانبي دفريپرون: 
ــه  ــه ب ــت ك ــفيد( اس ــاي س ــی از گلبول‌ه ــا )نوع ــزان نوتروفيل‌ه ــش مي ــه L1 كاه ــن عارض جدي‌تري
ــه  ــد ك ــن برون ــي از بي ــه كل ــا ب ــوارد شــديد، ممكــن اســت نوتروفيل‌ه ــد. در م ــي مي‌گوين آن نوتروپن
ــل  ــاع در مقاب ــه دف ــود گلبول‌هــاي ســفيد كــه وظيف ــد. نب ــت را آگرانولوســیتوزيس مي‌گوين ــن حال اي

ــد.  ــرار مي‌ده ــي ق ــاي خطرناك ــر عفونت‌ه ــار را در خط ــد بيم ــا را دارن عفونت‌ه

ايــن عــوارض جانبــي بــه نــدرت اتفــاق مي‌افتــد. )نوتروپنــي در 4-1درصــد و آگــرا نولوســيتوزيس در 
0/5 – 1/5 درصــد( بــا ايــن وجــود،‌ ضــروري اســت كــه هــر بيمــاري كــه دفريپــرون اســتفاده ميك‌نــد، 
ــا در صــورت  ــه( ت ــب آن هــر 2 هفت ــه داشــته باشــد. )متعاق ــي را هــر هفت شــمارش ســلول‌های خون
كاهــش در گلبول‌هــای ســفيد تشــخیص داده شــود. در ايــن حالــت مصــرف دارو بايــد متوقــف شــود. 
ــروز  ــه ب ــت اطلاعــات كامــل داشــته باشــد و بيمــاران را نســبت ب ــن حال ــه اي ــد نســبت ب پرســتار باي
عفونــت همزمــان بــا مصــرف دارو آگاه ســازد و بخواهــد كــه علائــم ماننــد تــب، ســرفه و يــا آبريــزش 

ــرد.  ــا شــمارش گلبول‌هــا و بررســي توســط پزشــك صــورت پذي بينــي را گــزارش دهــد ت

ــورم در مفاصــل داشــته باشــند  ــا ت ــد ممكــن اســت درد و ي ــي كــه داروي L1 اســتفاده ميك‌ن بيماران
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كــه معمــولا در زانــو، مــچ، آرنــج و لگــن و كمــر ديــده مي‌شــود. گاهــي اوقــات درد زانــو بســيار شــديد 
اســت كــه دارو بايــد متوقــف شــود. ديگــر عــوارض و شــكايات شــامل

مشلاكت گوارشی مانند حالت تهوع، گيجي، استفراغ، اسهال و درد شكمي است. 
ــورت  ــود. در ص ــتفاده ش ــول اس ــيميايي معم ــات بيوش ــد در آزمايش ــزان روي باي ــود روي: مي كمب

ــز شــود.  ــد تجوي ــود، مكمــل روي باي كمب
ــتفاده  ــرون اس ــه دفريپ ــي ك ــراي بيماران ــگاهي ب ــت‌های آزمايش ــه، تس ــور خلاص ــه ط ب
ميك‌ننــد. بــه عــاوه کنترل‌هــای دوره‌ای بیوشــیمیایی و هماتولوژیکــی )مطابــق 

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

شمارش كامل خون )هر هفته و يا حداقل هر دو هفته(
آزمایشات بیوشیمیایی براي عملكرد کار کبد )هر 3 ماه(

بررسی سطح روی سرم )هر3 ماه(

تعــداد ايــن آزمايشــات ممكــن اســت مطابــق بــا پروتــكل درمانــي بيمارســتان یــا مرکــز درمانــی تغييــر 
 . كند

دفرازيروكس )اكس جيد(
دفرازيروكــس جديدتريــن داروي آهــن‌زدای خوراكــي اســت. بســياری از بيمــاران مشــتاق آمــدن ایــن 
دارو بــه بــازار بودنــد بــا اميــد بــه درمــان بــا کیفیــت بهتــر در کســانی تحمــل داروی تزریقــی نداشــتند، 
ــده اســت.  ــه ش ــي )FDA,EMA( توصي ــي و آمركيائ ــازمان اروپاي ــن دارو توســط دو س ــي. اي مراقبت‌هاي
ــالاي 6 ســال  ــراي ب ــق FDA ب ــالاي 2 ســال و مطاب ــراي كــودكان ب ــق EMA ب مصــرف ایــن دارو مطاب

توصیــه شــده اســت . 

ــه مــدت  ــي دارد )12-18 ســاعت( و ب ــن اســت كــه نیمــه عمــر طولان ــت مهــم دفرازيروكــس اي مزي
ــار در روز دارد.  ــك ب ــرف ي ــد و مص ــي مي‌مان ــدن باق ــي در ب طولان

ماننــد ديگــر داروهــا، پرســتار بايــد نحــوه اســتفاده از دفرازيروكــس را پــس از تجويــز پزشــك بــراي او 
شــرح دهــد. 

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

پس از مصرف دارو بيمار بايد تا 30 دقيقه صبر كرده و سپس غذایی را بخورد. 
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ــا  ــيب و ي ــد در آب س ــی توان ــود ،دارو م ــل ش ــم زده و ح ــا ه ــوان آب کام ــد در لي ــا بای قرص‌ه
ــم حــل شــده و خــورده شــود . درصــورت مصــرف داروی   ــاي جوشــان( ه ــه در آب‌ه ــال )ن پرتق
كمتــر از mg/day 1000  دارو در نيمــه فنجــان آب حــل شــود. ايــن قــرص ‌هــا را نبايــد جويــد،  

ــورت داد.  ــا درســته ق شكســت و ي
پــس از نوشــيدن محلــول دارویــی كمــي آب اضافــه در ظــرف خالــی ريختــه و هــم زده و خــورده 

شــود تــا از مصــرف تمــام دارو اطمينــان حاصــل شــود. 
در صورت فراموش كردن بايد بلافاصله دارو استفاده شود. 

مي‌توان قرص‌ها را در دماي اتاق نگاه داشت اما بايد دور از گرمای شديد باشد. 
ــروع  ــدن وي مصــرف شــود. دوز ش ــا نيــاز بيمــار و بارآهــن ب ــق ب ــد مطاب مصــرف دفرازيروكــس باي
mg/day 20 اســت. بــا ايــن وجــود پزشــك مطابــق بــا ميــزان بارآهــن و شــرايط بالينــي بيمــار دوز 

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

عوارض جانبي دفرازيروكس:
عــوارض گوارشــی ماننــد حالــت تهــوع، اســتفراغ، اســهال، درد شــكمي، يبوســت و ســوءجذب اســت 

يع(  )شا
واكنش‌هاي پوستي مانند راش )شایع اما هميشه شديد نيست(

افزايــش کراتينيــن خــون )شــایع( البتــه در اغلــب مــوارد افزایــش آن در حــدی نیســت کــه اهمیــت 
بالينــي داشــته باشــد، بــا ايــن وجــود بيمــاران بــا مشــكل عملكــرد كليــه، ممكــن اســت قــادر بــه 

مصــرف دارو نباشــد. 
اختلالات شنوايي و بينايي ) نادر(. اما بهتر است ساليانه چك شود. 

نتيجه گیری: 
ــن  ــه اي ــان آهــن‌زدا ب ــوع درم ــودن ســه ن در دســترس ب
ــاز  ــق ني ــد مطاب ــان تالاســمي مي‌توان ــه درم معناســت ك
بیمــار تامیــن شــود. ايــن امــر، پيشــرفت پزشــكي مهمــي 
ــه افزايــش طــول عمــر بيمــاران )در  اســت كــه منجــر ب
مناطقــي اســت كــه ايــن گزينه‌هــاي درمانــي در دســترس 
بيمــاران باشــند( مــی شــود. منحنــی بقــا حاكــي از بهبــود 
چشــمگير در طــول عمــر بیمــاران تالاســمي اســت كــه 
در دورانــي متولــد شــده‌اند كــه کیفیــت درمان‌هــای 
پزشــكي و ســاير مراقبت‌هــا بخوبــی وجــود داشــته اســت. 
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در حــال حاضــر دانــش و تجربــه بيشــتري از نقــش درمان‌هــای آهــن‌زدا در درمــان بتاتالاســمي مــاژور 
ــا تالاســمي اينترمديــا  ــا ايــن وجــود،‌ تحقيقــات نشــان داده اســت كــه بيمــاران ب موجــود مي‌باشــد. ب
ــه داروهــاي آهــن‌زدا احتيــاج پيــدا كننــد حتــي اگــر تزریــق  و  ســیکل ســل ممكــن اســت بعدهــا ب
خــون كمــی داشــته و يــا اصــا تزریــق خــون نداشــته باشــند كــه ایــن مي‌توانــد ناشــي از بــار آهــن 
بــه دليــل پــرکاری مغــز اســتخوان و افزايــش جــذب آهــن از دســتگاه گــوارش در مــدت زمــان طولانــي 
باشــد. درک بهتــر پاتوفيزيولــوژي و شــناخت عــوارض تالاســمي اينترمديــا در چنــد ســال اخيــر باعــث 
شــده کــه یــک ســری کرایتریا‌هایــی بــرای توصيــه بــه تزریــق خــون منظــم در ایــن بیمــاران قــرار داده 
شــود کــه در صــورت انجــام طبيعتــا احتيــاج بــه پايــش بارآهــن بــه طــور دقيــق و متعاقــب آن شــروع 

ــي اســت. ــان آهن‌زداي اســتفاده از درم

ــق  ــات( طب ــوع آزمايش ــداد و ن ــي را ) تع ــا و ارزياب ــات، پايش‌ه ــی، آزمايش ــم تخصص ــز و تي ــر مرك ه
قواعــد خــاص خــود انجــام مي‌دهــد، بــا ايــن وجــود بعضــي نــكات كلــي مطابــق دســتورالعمل TIF در 

ادامــه آمــده اســت:

1- آزمايشات عمومي:
)CBC (Complete Blood Count: بررســي كامــل خــون كــه بــه طــور معمــول هــر 1-3 مــاه و يــا 

ــه  ــي ك ــن آزمايشــات در بيماران ــه(. اي ــر 2 هفت ــل ه ــي انجــام مي‌شــود )حداق ــه صــورت هفتگ ب
ــود.  ــام مي‌ش ــد انج ــت ميك‌نن ــرون درياف دفريپ

آزمايشــات بیوشــیمیایی شــامل آزمايشــات عملكــرد كبــد )Y-GT, AST, ALT( و آزمايشــات عملكــرد 
ــي كــه دفرازيروكــس  كليه‌هــا شــامل )اوره، كراتينيــن، كراتينيــن کلیرانــس( مي‌باشــد. در بيماران

دريافــت ميك‌ننــد ممكــن اســت نيــاز بــه کنتــرل ســطح كراتينيــن بــه صــورت ماهانــه باشــد

آزمايشات سرولوژي ويروسي )HCV, HIV,HBV( هر 6-12 ماه

فصل 7
ارزيابي باليني و آزمايشگاهي و پايش بيمار تالاسمي
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ــي  ــا يافته‌هــاي ســرولوژكيي و درمــان داروي ــق ب ــروس )PCR( مطاب ــا  DNA وي آزمايشــات RNA ی
ــه HBV و HIV و HCV اســت، مــورد نيــاز مي‌باشــد.  ــوده ب ضدويروســي در مــواردي كــه بيمــار آل

2–  ارزيابي بار آهن اضافي و پايش قلب و كبد:

شرايط بيمار S.Ferritin Myocardial 

T2*MRI

 ,Ferriscan

اندازه‌گيري ميزان 
LIC   آهن كبد

كبد

بتا تالاسمي ماژور 
و يا سایركم خوني 

های وابسته به 
تزریق  خون

هر 3 ماه كيبار 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 اينترمديا
و يا آنمي‌هاي با 

بار‌آهن بالا

هر 6 ماه كيبار 
ميزان فریتین 

هدف مساوی یا 
کمتر از 800. 

بوده که در واقع 
معادل LIC مساوی 

یا  كمتر از 
5mg/g dw است

هر 5 سال كيبار 
بعداز 10 سالگي 
اما چنانچه بار 
آهن ديده شد 
بررسی آن را 
افزايش دهيد

از 10 سالگي  به 
بعد بر حسب  
 / LIC ميزان
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 مركزي پروتكل‌ها را بر اساس منابع، تجهيزات و نياز‌هاي  خود تنظيم مي‌نمايد. 

فريتين: 
بــر طبــق يافته‌هــا ميــزان فريتيــن كمتــر از 2500 میکروگــرم بــر لیتــر ریســک بــروز عــوارض قلبــی 
کــم اســت امــا ســطح مــورد هــدف ميــزان فريتيــن 1000 میکروگــرم بــر لیتــر يــا كمتــر اســت کــه 

ــد. ــه می‌باش ــورد توصي م

بعضــي از عوامــل از قبيــل التهــاب، وضعيــت ویتامیــن C بــدن و بــروز هپاتيــت مي‌توانــد روي ســطح 
ــه فریتیــن بخصــوص در  ــا دقــت تفســير شــوند. تغييــرات روزان ــد ب ــج باي فريتيــن تاثيــر بگــذارد نتاي

ــدن دانســت.  ــی ب ــوان ناشــي از تغييــرات تــب و وضعیــت التهاب ــار آهــن را مي‌ت ــالای ب ــر ب مقادی
ــق خــون و  ــت تزری ــد از20-10 نوب ــي بع ــان آهن‌زداي ــاژور، شــروع درم ــه تالاســمي م ــان ب در مبتيلا
يــا وقتــي ميــزان فریتیــن ســرم بالاتــر از μg/L 1000  قرارگیــرد، مي‌باشــد. ميــزان فريتيــن بــه طــور 

ايــده‌آل بایــد حداقــل هــر 3 مــاه كنتــرل شــود )در بتــا تالاســمي مــاژور(

تحقيقــات علمــي در حــال انجــام  تــا بتواننــد مارکرهــای آزمایشــگاهی ماننــد آهــن ناپايــدار پلاســما را 
شناســايي کننــد کــه بتوانــد در تريكــب بــا ميــزان فريتيــن ســرم جهــت پيــش بينــي بــار آهــن بــدن از 
آن اســتفاده كننــد. نكاتــي در رابطــه بــا مزايــا و مضــرات ايــن تســت در جــدول ذيــل ذكــر شــده اســت. 

اندازه‌گيري و تفسير فريتين سرم

مزايا

سهولت در سنجش 

گران نیست 

تكرار اندازه‌گيري ها براي پايش درمان آهن زدايي 

كاربرد دارد. 

همبستگي مثبت با  مرگ و میر ناشی از بار آهن 

اشكالات

اندازه‌گيري غيرمستقيم بارآهن 

نوسان داشتن در صورت وجود التهاب در بدن ، 

عملكرد غيرطبيعي كبد و اختلالات متابوليك

اندازه گيري‌هاي متوالي احتياج است. 
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آستانه‌ها و محدوده‌هاي آهن كبد در ازدياد بار آهن ناشی از انتقال خون 

 LIC از طریق MRI ارزيابي

:)LIC( ميزان تجمع آهن در كبد
ــا نمونه‌گيــري از كبــد و MRI انجــام مي‌شــود. اهمیــت بالینــی ایــن شــاخص  ايــن شــاخص معمــولا ب
كــه توســط روش MRI در طــول ســاليان طولانــي مطالعــات و مشــاهدات ســنجیده شــده، بــه همــراه 

نــكات مثبــت و منفــي اســتفاده از آن در جــدول زيــر آمــده اســت. 

LIC محدوده

نقاط قوت 

ارزيابي ميزان آهن در كبد 

بالقوه بطور گسترده در دسترس 

است 

وضعيت پاتولوژيكي كبد و قلب را 

مي‌توان ارزيابي كرد. 

ارتباط باليني 

ميزان طبيعي در جمعيت سالم 

محدوده توصیه شده LIC دردرمان آهن‌زدایی در بیماران با تزریق 

خون منظم

افزايش خطر عوارض بار آهن

افزايــش زيــاد خطــر بيماري‌هــاي قلبــي عروقــي و مــرگ زودرس در 

بيمــاران بــا تزریــق خــون كــه بارآهــن زيــاد دارنــد.

نقاط ضعف

 LIC اندازه‌گيري 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 خيل ــن كب ــار آه ــري ب ــت اندازه‌گي ــد جه ــرداري از كب ــتفاده از روش نمونه‌ب ــروزه اس ام
شــده اســت. نقــاط ضعــف ايــن روش‌هــا همــان طــور كــه در جــدول زيــر خواهــد آمــد بــر مزايــاي آن 

ســنگيني ميك‌نــد كــه تنهــا مزيــت آن تمركــز بهتــر بــر بافــت شناســي كبــد اســت.

آهن قلب:
ــا  ــی ثانیــه ) ms ( ب ــري  برحســب میل ــه صــورت موث ــه ســرعت و ب ــوان ب ميــزان آهــن قلــب را مي‌ت
اســتفاده از روش گراديانــت اكــو MRI  كــه بــه                     معــروف اســت و روش اســتاندارد شــده ای 

اســت، بــه دســت آورد. 

ارزيابي ميزان آهن با نمونه‌برداري از كبد

ارزيابي آهن قلب با

نكات مثبت:

ميزان‌هاي استاندارد معتبر 

اندازه‌گيري مستقيم كه به طور كلي 

اطلاعات قابل اطميناني را فراهم مي‌كند. 

توانايي ارزيابي بافت شناسي و پاتولوژی کبد 

را مي‌دهد. 

توانايي اندازه‌گيري آهن عیر هم ذخيره شده 

در کبد را هم می‌دهد 

نقاط ضعف:

روش تهاجمی است همراه با درد وخطر خونریزی و عفونت  

نیاز به پزشک مجرب و تکنیک‌ها استاندارد آزمایشگاهی دارد

چون نمونه گرفته شده نسبت به سایز کبد کوچک است لذا 

اندازه‌گیری آهن نمونه گرفته شده نمی‌تواند نشانه مناسبی از 

انتشار آهن در کبد باشد

برخی از بیماری‌های کبدی باعث بروز تداخل در اندازه‌گیری 

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 پزشــكي مي‌تواننــد در  ــدن، پارامتــر مهــم ديگــري اســت كــه متخصصيــن عل ذخيــره كل آهــن ب
ــول محاســبه  ــد و فرم ــري، اســتفاده كنن ــر شــخص و نتيجه‌گي ــراي ه ــان ب ــري نحــوه درم تصميم‌گي

آن در زيــر آمــده اســت. 

ميزان كل ذخيره آهن در بدن را مي‌توان از LIC به روش زير محاسبه كرد:

10.6 x LIC (mg/g dry weight)*

ايمونو پروفكلايسی: )پيشگيري با واكسن(
واكســن پنوموكــوك بايــد حداقــل 2 هفتــه قبــل از طحــال بــرداري و مجــددا 3-5 ســال بعــد زده 
شــود. در مــورد  واکسیناســیون كــودكان  كمتــر از 2 ســال؛ آنهــا  بايــد دوبــاره در ســن 2 ســالگي 
واكســينه شــوند )ميــزان پاســخ در كــودكان كمتــر از 2 ســال ضعيــف اســت(. يــادآور واكســن بايــد 

5 ســال پــس از اوليــن دوز اســتفاده شــود. 
واكسن هموفيلوس انفلوآنزا بايد قبل و بعد از طحال برداري زده شود. 

واكســن پلــی ســاکاریدی مننگوکــوک بايــد بــه بيمــاران تحــت طحــال بــرداري و بيمــاران طحــال 
بــرداري شــده کــه واکســن نــزده انــد ؛ ازســن 2 ســالگي ، بــرای نوجوانــان و بالغيــن زده شــود، دوز 

يــادآور بايــد 5 ســال پــس از اوليــن دوز تزریــق شــود.

واكســن هپاتيــت B بايــد جهــت فعــال ســازي ايمنــي عليــه عفونــت ويروســي هپاتيــت B تلقيــح 
شــود. بــه عــاوه بايــد بــه تمامــي بيمــاران  هموگلوبینوپاتــی طحــال بــرداري شــده و نشــده تجويــز 
ــس از روز اول  ــاه پ ــز مي‌شــود، دوز دوم 2 م ــد تجوي ــاه تول ــن م ــه اولي ــن دوز در فاصل شــود. اولي
و دوز ســوم، 6 مــاه پــس از دوز اول تجويــز مي‌شــود. دوز يــادآور واكســن بايــد 5 ســال بعــد زده 

شــود.
ــب زا  هــر  ــا كاهــش خطــر  بیماریهــای ت ــراي پيشــگيري ي ــزا، ب واكسيناســيون ويروســي آنفلوآن

ــود.  ــه مي‌ش ــاله توصي س

پيشگيري دارويي:
بيمارانــي كــه طحــال بــرداري انجــام داده‌انــد بايــد پنــي ســيلين خوراكــي دريافــت كننــد تــا خطــر 

هــر نــوع عفونــت كاهــش يابــد. 
125 ميلي گرم دو بار در روز  براي كودكان كوچكتر از 2 سال 

250 ميلي گرم دو بار در روز  براي كودكان بزرگتر از 2 سال
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آنتــي بيوتيــك جايگزيــن را ممكــن اســت در صــورت عــدم تحمــل بيمــار بــه پنــي ســيلين تجويــز 
كــرد )ماننــد كوتريماكســازول و یــا اريترومايســين(

آزمايشات غدد درون ريز:
عملكرد تیروئید )TSH4 ,FT4( از 12 سالگي به بعد سالانه بررسي شود. 

عملكرد گنادها كه غالبا با FSH ، LH و ميزان تستوسترون سنجيده مي‌شود. 
تست تحمل گلوكز )براي بيماران بالاي 10 سال( به صورت ساليانه تجويز مي‌شود. 

اگــر ميــزان قنــد خــون ناشــتا )FBS( بيــش از  mg/dl 126، ســپس بايــد تســت تحمــل گلوكــز
OGTT بايــد انجــام شــود. 

آزمايش نقص هورمون رشد )اگر توسط متخصص غدد توصيه شود(
بررســی تراکــم اســتخوان )DEXA( كــه در ناحيــه طحــال و لگــن اندازه‌گيــري مي‌شــود. ســازمان 
 T-Score جهانــي بهداشــت اســتوپني را زمانــي تعريــف ميك‌نــد كــه تراکــم اســتخوان بــه ســطح

1-  تــا كمتــر از 2/5 - حــد طبيعــي برســد. 

اســتئوپروز را بــه حالتــي مي‌گوينــد كــه تراکــم اســتخوان كمتــر از 2/5-  باشــد در حالــي كــه حالــت 
طبيعــي بــالاي 1-  اســت. اگرچــه ايــن تعاريــف بــراي بيمــاران تالاســمي نيســت امــا تــا زمــان بيــان و 
طراحــي تعاريــف مناســب آنــان مي‌توانــد اســتفاده كــرد. از DEXA در شــرايطي كــه درد اســتخواني و 
يــا شكســتگي در اســتخوان باشــد اســتفاده مي‌شــود وآزمایشــات دوره‌ای تراکــم اســتخوان حداقــل از 

دوره رشــد تــا زمانــي كــه بــه ســن نوجوانــي برســد يابــد ســاليانه انجــام شــود. 
ســن اســتخوانی از روی درجــه تکامــل اســتخوانی از روی عکــس اســتخوان‌های انگشــتان و مــچ دســت 
ــر  بررســی می‌شــود. بررســی ســطح ویتامیــن D، کلســیم، فســفر، پاراتیروئیــد هورمــون )PTH( هــم ب

حســب نظــر دکتــر غــدد بصــورت دوره‌ای بررســی می‌شــود. 

تست قلبي عروقي:
ــه  ــكل ب ــود مش ــورت و ج ــا در ص ــود و ي ــام ش ــاليانه انج ــد س ــل باي ــي كام ــي كارديولوژكي ارزياب

ــد.  ــد ش ــام خواه ــتري انج ــات بيش دفع
ــر  ــود. ب ــام ش ــاليانه انج ــد س ــه باي ــش‌ها ك ــب و ش ــري قل ــراي اندازه‌گي ــينه ب ــه س ــس قفس عک

ــاز باشــد.  ــات بيشــتري ني ــه دفع ــي ممكــن اســت ب ــم بالين اســاس علائ
نوار قلب )ECG( جهت تشخيص آريتمي، عملكرد ضعيف قلب 

نــوار قلــب ECG 24 ســاعته )جهــت ثبــت ریتــم قلــب كــه ممكــن اســت در ECG اســتاندارد ديــده 
اســتاندارد ديــده نشــده باشــد( 
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اکوكارديوگرام كه نشان دهنده سايز و عملكرد قلب است. 
                 جهت اندازه‌گيري آهن بافت قلب. 

تست‌هاي شنوايي _ بينايي 
تمــام بيمــاران تالاســمي بــرای پايــش دارو و عــوارض بــار آهــن بايــد آزمايــش بينايــي را بــه صــورت 
ســاليانه از ســن 4 ســالگي انجــام دهنــد )بــه خصــوص در بيمارانــي كــه دسفروكســامين )DFO( مصــرف 

ميك‌ننــد( ممكــن اســت نيــاز باشــد تــا دوز دارويــي آهن‌زدايــي اصــاح شــود. 

پايش رشد:
ــه   ــه تالاســمي، اختــال رشــد وجــود دارد. در بيمارانــي كــه تزریــق خــون ب در اغلــب افــراد مبتــا ب
خــوب و مناســبی ندارنــد، کاهــش رشــد در دوران کودکــی ممکــن اســت رخ دهــد. در بيمارانــي كــه 
ــود. در  ــد ب ــي خواه ــوغ طبيع ــا دوران بل ــد ت ــولا رش ــود معم ــام مي‌ش ــي انج ــه خوب ــون ب ــق خ تزری
اختــالات رشــدی اغلــب عقــب افتادگــي از جهــش رشــدی منجــر بــه عــدم دســتيابي بــه ميــزان رشــد 
متناســب بــا ســن بیمارمي‌شــود. ايــن بيمــاران كوتــاه قد‌تــر خواهنــد بــود و قــد نامتناســب بــا ســن 

ــود امــا در اغلــب آن‌هــا كوتاهــي نیــم تنــه فوقانــی مشــاهده می‌شــود  خواهــد ب

پرســتار، كــه معمــولا مســئول ارزيابــي بيمــار اســت بايــد انــدازه قــد نشســته و ايســتاده بيمــار را در 
ــر اســت از قد‌ســنج اســتفاده شــود.  ــرد. بهت نظــر بگي

ــكل 3( و  ــود )ش ــت ش ــد ثب ــودار رش ــا روي نم ــد دقيق ــا باي ــي اندازه‌گيري‌ه ــكل 1 و 2( تمام )ش
هميشــه بايــد در ســوابق بيمــار ضبــط گــردد. نمودارهــاي خــاص نيــز وجــود دارنــد كــه بــراي ميــزان 
ــا قــد 6-12  ســرعت رشــد كــودك اســت. ايــن نمودارهــا درواقــع مقايســه قــد حــال حاضــر بیمــار ب

ــد( ــكل 4 را ببيني ــد. )ش ــته  وی می‌باش ــاه گذش م

T2*MRI 

شکل 1

شکل 2
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شکل 3
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پايش تکامل جنسي) بلوغ جنسی(:
ــز  ــدد درون‌ري ــه غ ــب دچــار صدم ــد، اغل ــی دارن ــه کیفیــت خــوب درمان ــاران تالاســمي ك ــي بيم حت
مي‌شــوند كــه منجــر بــه اختــال در تکامــل جنســي مي‌شــود. ایــن عامــل ممكــن اســت کــه ســبب 
تاخیــر بلــوغ شــود کــه شــامل عــدم رشــد پســتان‌ها تــا ســن 13 ســالگي در دختــران و عــدم رشــد 
ــه  ــود. ممكــن اســت توقــف بلــوغ رخ دهــد كــه ب ــا ســن 14 ســالگي در پســران خواهــد ب بيضه‌هــا ت
معنــاي فقــدان علائــم بلــوغ بــراي 12 مــاه و كاهــش ســرعت رشــد اســت. مراحــل تکامــل دوران بلــوغ 
در نمودارهــاي بعــدي آمــده اســت كــه بــراي مقايســه و ارزيابــي بيمــار كاربــرد دارد )چــارت 4 و 5(
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فصل 8
 )SCD( نگاه كلي به کم خونی   سیکل سل

بيمــاري ســیکل ســل نوعــي اختــال اســت كــه بــه صــورت اتوزومــال مغلــوب ماننــد تالاســمی بتــا بــه 
ــه ارث مي‌رســد و جنــس مذكــر  ــدر و مــادر( ب ــه عبــارت ديگــر از هــر دو والديــن )پ ارث مي‌رســد. ب
ــه طــور كيســان مبتــا می‌کنــد. SCD در اثــر جهــش در ژنــي كــه مولكــول هموگلوبيــن    ــر را ب و موث
ــر در عملكــرد  ــرات ســاختمانی در مولكــول و تغيي ــد، ايجــاد مي‌شــود و موجــب تغيي را توليــد ميك‌ن

آن مي‌شــود. 
تغييــر ســاختار مولكــول هموگلوبيــن در SCD شــكل گلبول‌هــاي قرمــز را تغييــر مي‌دهــد. ســلول‌هاي 
ــن رگ‌هــاي  ــد از كوچكتري ــر هســتند كــه قادرن ــرم و انعطــاف پذي ــت طبيعــي ن ــز خــون در حال قرم
خونــي بــه آســاني عبــور كننــد. در بيماري‌هــاي ســیکل ســل آن‌هــا غيرمنعطــف و چســبنده مي‌شــوند. 
هموگلوبيــن غيرطبيعــي در ايــن گونــه از بيماري‌هــا كــه هموگلوبيــن داســي شــكل ناميــده مي‌شــود 
ــره  ــا نیم‌دای ــاه ي ــال م ــه ه ــبیه ب ــود. ش ــز مي‌ش ــاي قرم ــدن گلبول‌ه ــده ش ــفت و خمی ــث س باع
ــی   ــد و باعث‌کم‌خون ــوغ ســلول( مي‌ميرن ــی )بل ــل نهای ــل از تکام ــا قب ــن گلبول‌ه ــد. اي شــکل می‌گردن
ــث  ــم مي‌چســبند و باع ــه ه ــته شــده، ب ــم انباش ــروق کوچــک روی ه ــي در ع ــا گاه ــوند، آن‌ه مي‌ش
بــروز پــاك در مويرگ‌هــا مي‌شــوند كــه موجــب كاهــش و يــا انســداد جريــان خــون شــده و انتقــال 
ــی   ــی بافت ــن هیپوکس ــد. اي ــل می‌کنن ــدن را مخت ــاي ب ــف و بافت‌ه ــاي مختل ــه اندام‌ه ــيژن ب اكس
ــع  ــه در واق ــود ك ــدي ش ــكايات ج ــه ش ــر ب ــد منج ــود و مي‌توان ــي مي‌ش ــه بافت ــب درد و صدم موج

علائــم آنمــي ســیکل ســل هســتند. 

پترن وراثت:
ژن ســیکل ســل از نســلي بــه نســل ديگــري منتقــل می‌شــود، ایــن امــر مشــابه مطابــق رونــدي اســت 

ــه ارث مي‌رســد.  كــه در بيمــاري بتا‌تالاســمي ب
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تشخيص:
ــل  ــیکل س ــخيص س ــراي تش ــددي ب ــات متع آزمايش
وجــود دارد. رايج‌تريــن و قابــل اطمينان‌تريــن آن 
الكتروفــورز هموگلوبيــن، الكتروفــورز بــا دســتگاه 
HPLC  و الكتروفــروز كاپيــاري )الکتروفــورز مویرگــی(  

اســت. بــه كمــك ايــن روش‌هــا مي‌تــوان نــوع و 
مقــدار هموگلوبين‌هــاي مختلــف را تعييــن كــرد. 

بــه عــاوه، آزمايشــات ســاده از قبيــل  تســت حلالیــت   
 Blood و يــا لام خــون محیطــی )Solubility test(

ــردد  ــر مكيروســكوپ بررســي مي‌گ ــه در زي smear ك

ــد.   ــل را تشــخیص ده ــیکل س ــود س ــد وج مي‌توان

در زيــر جدولــي از تريكب‌هــاي احتمالــی  ژن ‌ســیکل ســل بــا بتــا تالاســمی )ژنوتايــپ( و بــروز علائــم 
بالينــي مرتبــط ) فنوتیــپ( آن‌هــا آمــده اســت.
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پاتوفيزيولوژي سیکل سل:
ــه  ــه بــ ــه ب ــي ك ــد و هنگام ــت ميك‌ن ــا برداش ــيژن را در ريه‌ه ــن، اكس ــادی همولگوبي ــت ع در حال
بافت‌هــــاي محیطــی مي‌رســــد، آن را رهــا ميك‌نــد. مولكــول هموگلوبيــن در گلبــول‌ قرمــز بــه عنــوان 
یــک واحــد کاری اســت کــه بــا اکســیژن بانــد می‌شــود. امــا در ســیکل ســل در جریــان خــون محیطــی 
هنگامــی کــه اکســیژن از هموگلوبیــن جــدا می‌شــود، در ســاختمان ســه بعــدی هموگلوبیــن تغییراتــی 
رخ می‌دهــد کــه مولكول‌هــای هموگلوبیــن بــه كيديگــر ملحــق مي‌شــوند و یــک پليمــری را تشــيكل 
مي‌دهنــد. زمانــی كــه گلبــول قرمــز بــه ريــه بــاز مي‌گــردد و اكســيژن را برداشــت ميك‌نــد مولكــول‌ 

هموگلوبيــن دوبــاره بــه یــک واحــد تبديــل مي‌شــود. 
ــه در طــول  ــردد، ك ــدن را مي‌گ ــردش خــون ب ــار سيســتم گ ــه 4 ب ــر دقيق ــز در ه ــول قرم ــك گلب ي
ايــن مســیر هموگلوبيــن مراحــل مكــرري از پليمريــزه شــدن و دي‌پليمريــزه شــدن را طــي ميك‌نــد 
ــه  ــه كيديگــر محلــق شــده و در دســته‌هاي بلنــد 14 زنجيــره‌اي ب هموگلوبين‌هــاي پليمريــزه شــده ب

ــد.  ــده ميك‌ن ــلول را خمي ــه س ــوند ك ــدي می‌ش ــوار مانن صــورت شــكل ن

پليمريزاســيون و ديپلمریزاســیون موجــب تغييراتــي در غشــاء گلبول‌هــاي قرمــز می‌شــود كــه موجــب 
آســيب بــه اجــزا ليپيــدي و پروتئينــي غشــا آن مي‌شــود و موجــب ســختی غشــا مي‌شــود. بــه عــاوه 
ــی در  ــر و ايجــاد خوشــه‌هاي غیرطبیع ــه كيديگ ــه چســبيدن ب ــل ب ــده تماي ــاي آســيب دي پروتئين‌ه
ــه  ــن خوش ــه ای ــه علی ــي ك ــه آنتي‌بادي‌‌هاي ــت ك ــن در حاليس ــود و اي ــز مي‌ش ــاي قرم ــا گلبول‌ه غش

ــز مي‌شــود)همولیز(. ــاي قرم ــب بيشــتر گلبول‌ه ــد مي‌شــوند موجــب تخري ــي تولی پروتئين
ــول‌  ــر گلب ــل، عم ــیکل س ــاي س ــت. در بيماري‌ه ــي120 روز اس ــز طبيع ــول‌ قرم ــر گلب ــن عم ميانگي
ــا  ــی ایجــاد شــده ب ــراي جبــران کــم خون ــد. ســلول‌ مغــز اســتخوان ب ــه20 روزکاهــش می‌یاب قرمــز ب
افزایــش تولیــد بيشــتر گلبول‌هــاي قرمــز ســعي بــراي جبــران دارد امــا بــه علــت تولیــد گلبول‌هــای 
قرمــز معیــوب، قــادر بــه جبــران ايــن کــم خونــی نيســت. درجــه کــم خونــی بيــن فرم‌هــاي مختلــف 

ــت.  ــاوت اس ــل متف ــاري ساكيل‌س بيم
روند پاتولوژكي عمده در SCD در چارت زیر به سادگي بيان شده است. 
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انواع بيماري‌ سیکل سل :
ســه نــوع از شــايعترين ‌فورم‌هــای ســیکل ســل شــامل هموگلوبيــن SS )              يــا آنمــي ســیکل ســل(، 
هموگلوبيــن ســیکل ســل وهموگلوبیــن ســی یــا  Hb Sc) Sc( و هموگلوبيــن ســیکل بتاتالاســمي اســت 
ــد موجــب اپیزود‌هــای درد و عــوارض بالينــي متفــاوت  ــن نوع‌هــا مي‌توان )Hbs/B thal(.‌ هركــدام از اي

شــود. امــا بايــد مــد نظــر داشــت كــه طیــف وســيعي از شــدت بیمــاری وجــود دارد. 
نــام »آنمــي ســیکل ســل SCA « معمــولا بــا نــام »بيمــاري ســیکل ســل SCD « بــه اشــتباه جابــه جــا 

گفتــه مي‌شــود كــه البتــه كيســان نيســتند. 
ــیکل  ــت ژن س ــن حال ــه در اي ــاری اســت ك ــوع بیم ــديدترين ن ــايعترين و ش ــیکل ســل، ش ــي س آنم
هموگلوبيــن هــم از پــدر و از مــادر بــه ارث مي‌رســد و موجــب ايجــاد چرخــه هموگلوبيــن غيرطبيعــي 

مي‌شــود. 
ــد  ــن ژن ســیکل را منتقــل ميك‌نــد در حالكيــه ديگــر وال در بيمــاري هموگلوبيــن Sc، كيــي از والدي
ــدت  ــل ش ــیکل س ــي س ــاري از آنم ــرم از بيم ــن ف ــد. اي ــل ميك‌ن ــوع CHb را منتق ــن ن ژن هموگلوبي

ــري دارد.  كمت
ــك ژن ســیکل ســل از یکــی از  ــا )Hbs/B thal(، ي ــه ســیکل بت ــا ب ــب، كــودك مبت ــن ترتی ــه همی ب
والدیــن و يــك ژن بتــا تالاســمي را از دیگــری بــه ارث مي‌بــرد كــه موجــب كاهــش یــا عــدم تولیــد  

Hbss



93

ــمي  ــت را SB0 تالاس ــود، آن حال ــد نش ــا تولي ــره بت ــچ زنجي ــه هي ــود. چنانچ ــا مي‌ش ــاي بت زنجيره‌ه
گوينــد کــه حالتــی مشــابه آنمــی ســیکل ســل دارد. اگــر تعــداد زنجیره‌هــای بتــا کاهــش یابــد و‌لــی 
از بیــن نــرود ایــن حالــت را      SB گوینــد كــه بــه اغلــب از آنمــي‌ ســیکل ســل شــدت كمتــري دارد. 
ســیکل بتــا در منطقــه مديترانــه شــيوع بالايــي دارد و تظاهــرات بالينــي مشــابه بــا آنمــي ســیکل ســل 

و بــا بتــا تالاســمي فــرق دارد. 

دربيماران با Hbss، میزان Hb  اغلب در بازه‌ی 5-10 گرم بر دسي ليتر ثابت است
HbS/β0 در  بازه‌ی 6-11 گرم بر دسي ليتر 

HbSc 15-10 گرم بر دسي ليتر 

   Hbs/B 14-9 گرم بر دسي ليتر دارند

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

بــه بيمــاران ‌SS دارنــد. 
ــه  ــي در منطق ــود ول ــاد مي‌ش ــي ايج ــژاد آفريقاي ــا ن ــرادي ب ــا در اف ــیکل غالب ــالات س ــه اخت اگرچ
ــي جايــي كــه  ــكاي مركــزي و جنوب ــه و قســمت‌هايي از هنــد و كارائيــب، آمري ــه‌اي، خاورميان مديتران

ــود.  ــده مي‌ش ــم دي ــوده، ه ــايع ب ــيپارم ش ــا فالس مالاري

++

+
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ــای  ــل مهاجرت‌ه ــه دلي ــه ب ــت. اگرچ ــد اس ــا 30 درص ــن 10 ت ــي ژن Hbs بي ــق فراوان ــن مناط در اي
ــدودا  ــد. ح ــوان دی ــورها می‌ت ــه كش ــاری را در هم ــن بیم ــی ای ــاليان درجات ــول س ــی درط جمعيت
230/000 كــودك هرســاله، سرتاســر دنيــا بــا بیمــاری ســیکل ســل SCD متولــد مي‌شــوند. در امريــكا، 
ــي را  ــي – آفريقاي ــد در آمركياي ــر تول ــي و 1 در 375 نف ــي – آفريقاي ــدود 72000 آمركياي SCD در ح

ــا( و  ــر قوميت‌ه ــد )از ه ــروز می‌کن ــد ب ــک از 24000 تول ــن بیمــاری ی ــا ای ــد. در بریتانی ــر ميك‌ن متاث
ــد.  ــي ميك‌نن ــا SCD زندگ ــر ب 12/500 نف

ــترین  ــت و بیش ــي اس ــاري ژنتكي ــايعترين بيم ــتان، SCD ش ــه انگلس ــورها از جمل ــياري از كش در بس
ــی دارد. ــای ژنتیک ــن بیماری‌ه ــداد را در بی تع

عوارض بیماری سیکل سل 

شايعترين عوارض شامل:
1_ درد:

درد حس و تجربه حسی ناخوشايند، مرتبط با صدمه بافتي به‌ دنبال هیپوکسی بافتی است.
درد حســی اســت کــه کســی کــه آن را تجربــه می‌کنــد بیــان مــی‌دارد و آن زمانــی کــه وی می‌گویــد 

ــود. حــس می‌ش
ــز  ــه آن Vaso-occlusive event( ني ــت )ب ــل SCD اس ــیکل س ــاری س ــت بیم ــايعترين علام درد ش
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ــده در  ــرش ش ــاران پذي ــكايات بيم ــد و 96%  ش مي‌گوين
ــه خــود اختصــاص مي‌دهــد. پذيرش‌هــاي  بيمارســتان را ب
مكــرر در بيمارســتان بــه همــراه درد بــه ميــزان مــرگ بــالا 

مرتبــط اســت. 
ــل  ــر قاب ــر وغی ــدت متغي ــه ش ــیکل ب ــاران س درد در بيم
ــه  پيش‌بينــي اســت و شــدت آن در يــك بيمــار نســبت ب

بيمــار ديگــر متفــاوت اســت. 
اگرچــه درد بــه خــودي خــود تهديــد كننــده نیســت. درمــان نامناســب مي‌توانــد منجــر بــه آســیب‌ها   

و عــوارض غیــر ضــروری بشــود. 

ــا 2 ســال درد  ــاه ت ــودكان ســن 6 م ــه مي‌شــود. در ك ــه تجرب ــي اســت ك ــن علامت درد معمــولا اولي
معمــولا در انگشــتان دســت و پــا كــه تحــت عنــوان ‌dactylitis ) التهــاب انگشــتان دســت و پــا( تــورم 

بافــت نــرم دســتان و پاهــا بــه دليــل مســدود شــدن عــروق مویرگــی اســت شــناخته مي‌شــود. 

ــر غيرقابــل پيش‌بينــي بــودن، عــود درد در بيمــاري ســیکل ســل، ناتــوان كننــده و كشــنده  عــاوه ب
اســت. شــدت درد مختلــف اســت و از بيمــاري بــه بيمــاري ديگــر متفاوت اســت. بعضــي از بيمــاران درد 
را عميــق و رنــج آور توصيــف ميك‌ننــد. درد در بيمــاري ســیکل ســل مي‌توانــد هــر قســمتي از بــدن 
را تحــت تاثيــر قــرار دهــد اگرچــه هــر بيمــاري درد را در نقــاط خاصــی از بــدن مثــل قســمت پایینــی 
کمــر، اندام‌هــا، پشــت، شــكم، و ... را تجربــه ميك‌نــد. عوامــل روانــي – اجتماعــي نقــش مهمــي را در 

ــا درد ايفــا ميك‌نــد.  درك و رفتــار متقابــل ب

روانشناختی

فرهنگیاجتمایی

ــی ــر روش ــي ب ــي و فرهنگ ــب اجتماع جوان
ــد و ــه ميك‌ن ــر شــخصي درد راتجرب ــه ه ك

ــذارد.  ــر می‌گ ــود تاثی ــرو مي‌ش ــا آن روب ب
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فيزيولوژي:
دو روند پاتولوژكي در طي کریز درد در سیکل سل روي مي‌دهد. 

هموليز موجب آنمي و آسيب اندوتلیوم عروقي مي‌شود.
انســداد عروقــي موجــب ايســكمي مزمــن و حــاد، انفارکتــوس  اســتخوان بــا آزادســازي واســطه‌هاي 

التهابــي و تحریــک و فعــال ســازي عصــب آوران مي‌شــود كــه موجــب حــس درد مي‌گــردد. 

ــر تشــيكل پراســه ســیکلینگ گلبول‌هــای قرمــز در داخــل عــروق و  درد ناشــي از ســیکل ســل در اث
ــای شــکل و ســخت  ــز میله‌ه ــاي قرم ــد(. گلبول‌ه ــي مي‌شــود )شــكل را ببيني موجــب انســداد عروق
شــده و بــه ديــواره عــروق آســيب مي‌زنــد و موجــب ترشــح ســيتوكاينز و كموكاينــز مي‌شــود كــه خــود 
ــن( ATP و پروســتاگلاندین  ــد براديكيني ــي شــده )مانن ــز موجــب آزاد ســازي واســطه‌هاي التهاب آن ني

ــاي درد مي‌شــود.  ــك گيرنده‌ه ــه تحري شــده و منجــر ب

انســداد عــروق        صدمــه بافتــي        تحریــک گيرنده‌هــاي درد        انتقــال                                
ــش  ــداد WBC  و كاه ــش تع ــز، افزاي ــش همولي ــيميايي )افزاي ــواد ش ــدن م آزاد ش

تعــداد پلاكت‌هــا
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‌SCD دلايل ايجاد درد در
در جدول زير، علل اصلي درد آمده‌اند

 درد مزمن درد حاد

انسداد عروقي حاد 

درد شكمي حاد 

پرياپيزم حاد 

كوله سيستیت  

استئوميليت حاد

نکروز آ واسکولار 

زخم‌های مزمن پا

بيماري دژانراتيو مفاصل

استئوميليت مزمن 

بيماري عروقی مغزی 

ارزيابي درد:
ــد  ــا بتوان ــاد انجــام شــود ت ــل اعتم ــق و قاب ــا اســتفاده از روش دقي ــي درد ب ــا ارزياب ضــروري اســت ت
كمــك بــه درمــان مناســب درد نمــوده و نیــز منبــع مناســبي بــراي پروتكل‌هــاي دارويــي باشــد. عــاوه 

بــر ايــن در پيش‌بينــي نیــاز بــه طــول مــدت ســتري بيمــار كاربــرد دارد. 

مطالعــات نشــان داده‌انــد كــه نقــص در ارزيابــي مناســب درد، باعــث می‌شــود کــه بــه شــكل موثــري 
ــاري  ــه درد ناشــي از بيم ــرده اســت ك ــه ك ــي بهداشــت )WHO( توصي ــرل نشــود. ســازمان جهان كنت
بايــد بــا توجــه بــه ســن و شــرايط بيمــار درمــان شــود. عــاوه بــر ايــن، کنتــرل منظــم درد مي‌توانــد 
ــزان درد را  ــم پزشــكي شــود. مي ــن تي ــتاران و همچني ــواده پرس ــار و خان ــاط بيم ــاء ارتب موجــب ارتق
مي‌تــوان بــه صــورت خفيــف‌، متوســط و شــديد توصيــف كــرد و بايــد حداقــل هــر 4 ســاعت ارزيابــي 

ــود.  ــدي ش و درجه‌بن
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رفتارهاي مشخصی كه ممكن است در كودكان ديده شود. 
كشيدن گوش‌ها 

چرخاندن سر از سمتي به سمت ديگر 
عدم توانايي تمركز و توجه 

گريه كردن، نق زدن، فرياد زدن و ..
كج خلقي، بي‌قراري و آشفتگي 

محافظت از اندام دردناك 
دراز كشيدن روي پهلو و جمع كردن پاها به داخل شكم 

ممانعت از حركت دادن قسمي از بدن 

ابزارهاي ارزيابي درد
 اين ابزارها شامل:

گزارش خود بيمار
گــزارش بيمــار مي‌توانــد قابــل اطمينان‌تريــن شــاخص درد و بهتريــن روش ارزيابــي باشــد. اگرچــه 
در كــودكان كــم ســن و يــا بيمــاران مبتــا بــه اختــالات شــناختي ماننــد از دســت دادن توانايــي 
تكلــم در اثــر ســكته و ... ايــن امــر امــكان پذيــر نيســت. در ايــن چنيــن موقعيت‌هايــي ابزارهــاي 

رفتــاری / فيزيولوژيــكال كاربــرد دارنــد. 

درجه‌بندي تشابهات مشاهده‌ای  
ــرار  ــي ق ــا افق ــودي و ي ــه عم ــت ك ــط 10cm اس ــن خ ــولا اي معم
ــت  ــديدترين حال ــدم درد و 10 ش ــده ع ــان دهن ــه 0 نش ــرد ك مي‌گي

ــت.  درد اس

شاخص عددي
شماره 0 علامت عدم درد و 10 شديدترين فرم درد است. 

)                 ( Oucher شاخص
ــت  ــه وضعي ــه مشــابه‌ترين ب ــره‌اي ك ــار خواســته مي‌شــود چه از بيم
خويــش اســت را انتخــاب كنــد )از چهــره‌‌اي گريــان تــا خنــدان( ايــن 

روش مناســب كــودكان اســت. 

Beyer
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ثبت درد
ــات  ــن اطلاع ــد اي ــرار ده ــم پزشــكي ق ــار تي ــد و در اختي ــام ده ــد انج ــار مي‌توان ــن كار را بيم اي

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

نمودار ارزيابي درد
ــر  ــه شــكل زي ــي انگلســتان اســتفاده مي‌شــود و ب ــن چــارت در مراكــز رفرانــس هموگلوبينوپات اي

اســت.

2_ کم خونی:
ــط عمــری در حــدود 120 روز دارد. پــس از ايــن مــدت آن‌هــا  گلبول‌هــاي قرمــز ســالم، متوس

ــد.  ــي دارن ــه جايگزين ــاز ب ــد و ني مي‌ميرن
ــي  ــدت 10 ال ــس از م ــوغ، پ ــل از بل ــز در ســیکل ســل، شــكننده هســتند و قب ــاي قرم ــا، گلبول‌ه ام
20 روز مي‌ميرنــد و موجــب کــم خونــی مي‌شــود. بيمــاران مبتــا بــه ســیکل ســل ممكــن اســت بــه 
کــم خونــی شــديدتري مبتــا شــوند كــه ناشــي از احتبــاس ناگهانــي خــون در طحــال بــزرگ شــده، 
ــتكي  ــد )آپلاس ــز جدي ــاي قرم ــد گلبول‌ه ــف تولی ــا توق ــت. )Acute  splenic sequestration( و ي اس
Aplastic episodes( بــه دليــل عفونت‌هــاي مشــخص و يــا افزايــش تخریــب گلبول‌هــاي قرمــز )كريــز 

هايپرهموليتيــكHyper hemolytic Crisis ( مي‌باشــد. علائــم کم‌خونــی‌ شــامل، رنــگ پريدگــي، زردي 
)رنــگ زرد پوســت(، زود خســته شــدن، تحریــک پذیــری، از دســت دادن اشــتها و ... باشــد. 

)Acute splenic sequestration( :3_  سكستريشن حاد طحالي
ــد موجــب انســداد عــروق طحــال شــود همــان طــور كــه ایــن انســداد  بيمــاري ســیکل ســل مي‌توان
ــود.  ــا ش ــر اندام‌ه ــه ديگ ــه ب ــب صدم ــد موج ــد و مي‌توان ــم رخ ده ــری ه ــدام دیگ ــر ان ــی در ه عروق
بــا انســدادهاي مكــرر عروقــی در طحــال، انفارکتــوس در طحــال بــه وجــود آمــده و صدمــه و اختــال 
کار طحــال ايجــاد مي‌شــود و معمــولا در اغلــب افــراد تــا 5 ســال، از کار می‌افتــد. بــه جــز در مــوارد 

بيمــاران حــوزه مديترانــه كــه طحــال بــزرگ تــا بزرگســالي وجــود دارد. 
در اغلــب كــودكان مبتــا بــه بيمــاري ســیکل ســل، طحــال بــراي مــدت چنــد ســال بــزرگ مي‌مانــد 
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در اغلــب كــودكان مبتــا بــه بيمــاري ســیکل ســل، طحــال بــراي مــدت چنــد ســال بــزرگ مي‌مانــد 
ــي،  ــروز ناگهان ــه ب ــر ب ــه منج ــود ك ــز ش ــاي قرم ــاس گلبول‌ه ــه احتب ــر ب ــوارد منج ــي م و در بعض
 Acute ــت را ــن حال ــود. اي ــي مي‌ش ــزي داخل ــه خونري ــبیه ب ــی ش ــت بالین ــديد و حال ــی ش ــم خون ک
splenic sequestration مي‌گوينــد. از آنجايــي كــه طحــال كــودكان ســیکل ســلي معمــولا بــه دليــل 

فیبروز‌‌هــای ناشــي از پراســه‌های ســیکلینگ مکــرر و نکــروز بافــت طحــال، كوچــك مي‌شــود، مــوارد 
ــا ســن 6 ســالگي ايجــاد مي‌شــود . ــي ت ــادري از سكتريشــن حــاد طحال ن

امــا، در منطقــه مديترانــه، كــه بیمــاری ســیکل ســل بــا طحــال بــزرگ در بــالاي 6 ســاله‌ها مشــاهده 
مي‌شــود، و در كــودكان مبتــا بــه Sc و S-Beta، سکستریشــــن حــاد طحالــي در ســنين بالاتــر و گاهــي 

در بالغيــن شــايع اســت. 

4_ عفونت‌هاي مكرر:
اطفــال و كــودكان مبتــا بــه بيمــاري ســیکل ســل، شــديدا در معــرض خطــر عفونت‌هــاي خطرنــاك 
ريــه )پنومونــي(، خــــون )سپســــیس(، پرده‌هــای مغــز )مننژيــت( و اســتخوان )اســتوميليت( هســتند 
ــن  ــران كننده‌تري ــتند. نگ ــا هس ــن عفونت‌ه ــر اي ــطح خط ــن س ــال در بالاتري ــراز 5 س ــودكان كمت ك
ــا )پنوموكــوك(،  ــا، توســط تعــدادي باكتري‌هــای کپســول‌دار مثــل اســترپتوكوكوس پنوموني عفونت‌ه

ــزا تایــپ b)Hib(، نايســريا مننژيتيــس )مننگــوك( و ســالمونلا هســتند.  هموفيلــوس آنفلوآن
ــامل  ــتند، ش ــر آن هس ــرض خط ــل در مع ــیکل س ــه س ــا ب ــودكان مبت ــه ك ــري ك ــاي ديگ عفونت‌ه
مــواردی اســت كــه توســط ویــروس آنفولانــزا Flu virus ايجــاد مي‌گــردد. ايــن كــودكان بــه 
ــي  ــا از آن جاي ــد ام ــا مي‌گردن ــا مي‌شــوند مبت ــودكان ســالم مبت ــه ك ــي مشــابه آنچــه ك عفونت‌هاي
كــه سيســتم ايمنــي بــدن آن‌هــا و از جملــه طحــال بطــور طبيعــي كار نميك‌نــد، بــه دفعــات بيشــتر 
بــا ســرعت بيشــتر و بــا شــدت بيشــتر مبتــا شــده و يــا حتــي فــوت مي‌شــوند. نوجوانــان و بالغيــن بــا 
ــا ايــن عفونت‌هــا نســبت بــه كــودكان مبــارزه ميك‌ننــد. ايــن مســئله از آن جهــت  توانايــي بهتــري ب

ــر اســت.  ــان قوي‌ت ــدن آن ــي ب اســت كــه سيســتم ايمن
طحــال، كــه در قســمت بالايــي و ســمت چــپ شــكم قــرار دارد بــه عنــوان بخشــي از سیســتم دفاعــی 
ــان خــون(، يــك طحــال آســيب  ــا حــذف باكتري‌هــا از جري ــدن عليــه عفونت‌هــا عمــل ميك‌نــد )ب ب
ــر عفونت‌هــای  ــا نبــود غــدد لنفــاوي، كــودك را در براب ــت نداشــتن طحــال و ي ــه حال ــده شــبیه ب دي

ــر می‌ســازد. کشــنده، آســيب پذيرت

عفونت‌هــا قابــل درمــان هســتند و بهبــودی كامــل تنهــا در صــورت تشــخيص و درمــان 
بــه موقــع امــكان پذيــر اســت. 
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مــرگ ناشــي از عفونت‌هــا در شــرايطي كــه بــه موقــع تشــخیص داده شــوند و درمــان فــوري جهــت 
پيشــگيري از علائــم صــورت پذیــرد )از جملــه آنتــي بيوتيــك پني‌ســيلين و واكســن، جهــت پيشــگيري 

ــد.  ــه صــورت قابــل توجهــی كاهــش ميي‌اب از عفونت‌هــاي بــدن( ب

عفونت‌ها و عوامل ايجاد كننده

بيمــاران مبتــا بــه ســاكيل ســل و عفونــت )بــه طــور همزمــان( ممكــن اســت علائــم 
زيــر را بــروز دهنــد. 

تب 
ــا ظاهــر رنــگ پريــده  ــا حالــت سســتي دارد و ي ــي ي ــه، كودكــي كــه بي‌حال ظاهــر بيمــار گون
دارد و بيمــار بــه نظــر مي‌رســد، ممكــن اســت بــه عفونــت‌ شــديدي مبتــا شــده باشــد، حتــي 

در صــورت عــدم وجــود تــب بايــد فــورا درمــان صــورت پذيــرد. 
دهیدراتاسیون، مصرف کم مایعات، پرفيوژن ضعیف 

سطح هموگلوبين پایین  )كمتر از 5 گرم در ليتر(
علائم ریوی مانند سرفه، تنگي نفس، ناشي از عفونت ریه و نارسایی ریوی
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آزمايش خون مي‌تواند افزايش تعداد گلبول‌هاي سفيد، بالارفتن  نوتروفیل، 
CRP (C-Reactive Protein( افزايش

درد حاد 

ــم عفونت‌هــا را نشــان مي‌دهــد،  ــالاي 38/5 درجــه ســانتيگراد و ديگــر علائ بيمــاران SCD كــه تــب ب
بايــد ســريعا ارزيابــي شــده و بررســی آزمايشــگاهي ازجملــه عکــس رادیولــوژی از ریــه، آزمایــش خــون، 
ادرار، كشــت گلــو، بررســی اشــباع اكســيژن خــون قبــل از شــروع آنتــي بيوتيــك انجــام شــود، بــا ايــن 
وجــود بيمــاران بــا تــب بــالاي 40 درجــه و كــودكان بايــد فــورا بــا آنتــي بيوتيــك درمــان شــوند حتــي 

قبــل از اينكــه نتايــج آزمايشــات حاضــر شــود. 

كــودكان تــب دار و يــا بــا ظاهــر بيمــار كــه بــه بيمــاري ســیکل ســل مبتــا هســتند بايــد فــورا مــورد 
ــان   ــه درم ــرد، از جمل ــوري و ســريع صــورت پذی ــان ف ــد و درم ــرار گيرن توجــه و بررســی پزشــكي ق
آنتــي بيوتكيــي، شــروع اســتامينوفن )tylenol, panadol( را مي‌تــوان در تب‌هــاي بــالاي 101 درجــه 

فارنهايــت و بــا اطــاع تيــم پزشــكي اســتفاده نمــود. 

ــي كــه  ــراي تب‌هــاي شــدید، كودكان ــه خصــوص ب ايبوپروفــن)motrin, advil, profinal, pediafen( ب
ــراي  ــد ب ــپرين را نباي ــود. آس ــز ش ــد تجوی ــد، می‌توان ــه ندارن ــا كلي ــده و ي ــزي مع ــالات خونري اخت
ــر  ــز را متاث ــد و مغ ــه كب ــي ك ــندرم خطرناك ــا س ــتفاده از آن ب ــه اس ــرا ك ــرد، چ ــز ك ــودكان تجوي ك

ميك‌نــد و ســندرم Reye's ناميــده مي‌شــود، ارتبــاط دارد. 

بــا اقدامــات پيشــگيري كننــده ماننــد مصــرف پیشــگیرانه پني‌ســيلين، ميــزان بــروز شــكايات در ايــن 
ــر اينكــه مصــرف كــم پني‌ســيلين  گــروه از بيمــاران را مي‌تــوان كاهــش داد. شــواهد خوبــي مبنــي ب
بــدن را در برابــر باكتري‌هــاي بــدون كپســول محافظــت مي‌دهــد )ايــن باكتري‌هــا موجــب 
سپتیســمي و مننژيــت مي‌شــود( وجــود دارد. ضــروري اســت كــه همــه كــودكان بــه خصــوص آنــان 
كــه زيــر 5 ســال هســتند پني‌ســيلين )یــا لاكريترومايســين يــا اريترومايســين در صــورت حساســيت 
ــن  ــکل از س ــن پروت ــار در روز و ای ــورت 2 ب ــه ص ــی( ب ــاي بوم ــاس پروتكل‌ه ــر اس ــيلين ب ــه پني‌س ب
3 ماهگــي شــروع شــود. كــودكان مبتــا بــه ســیکل ســل بايــد مطابــق برنامــه واکسیناســیون ملــي، 
ــاي  ــم عفونت‌ه ــاي وخی ــر گونه‌ه ــان را در براب ــد آن ــوص بتوان ــه بخص ــد ك ــت نماين ــن درياف واكس
ــاوه  ــه ع ــد ب ــت كن ــزا B محافظ ــوس آنفلوآن ــت C، هموفيل ــامل مننژی ــول‌داركه ش ــاي كپس باكتري‌ه

ــد.  ــرروري مي‌باش ــز ض ــوك ني ــه پنوموك ــن كنژوگ واكس
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5_ سكته:
ــكل  ــن مش ــت. اي ــكته اس ــل، س ــیکل س ــاران س ــلاكت بيم ــايع‌ترين مش ــن و ش ــي از فاجعه‌بارتري كي

ــود.  ــده مي‌ش ــودكان دي ــل در دوران ك ــیکل س ــی س ــب در کم‌خون اغل
ــیدن  ــع از رس ــده مان ــی ش ــز داس ــای قرم ــه  گلبول‌ه ــود ك ــاد مي‌ش ــرايطي ايج ــكل در ش ــن مش اي
جريــان خــون بــه بخشــي از مغــز اســت و موجــب كاهــش رســيدن اكســيژن بــه بافــت مغــز و صدمــه  
مغــزي ناشــی از هیپوکســی مي‌شــود. در بالغيــن بــا شــيوع كمتــر ســكته مي‌توانــد در اثــر خونريــزي 
در مغــز باشــد. ســكته بــا علائــم مخصــوص مشــخص مي‌شــود و يــا بــه صــورت بــدون علامــت و تنهــا 

ــود.  ــخص مي‌ش ــد MRI مش ــاص مانن ــاي خ ــس برداري‌ه ــا عك ب

بهتريــن راه تشــخيص اينكــه کــودک در معــرض خطــر بــالاي ســكته اســت، انجــام تســت‌هاي خــاص 
بــه نــام )Transcranial Doppler (TCD اســت كــه ســرعت جريــان خــون بــه مغــز را انــدازه‌ مي‌گيــرد. 
اخيــرا اثبــات شــده، هنگامــي كــه نتایــج ايــن تســت غيرطبيعــي باشــد كــودك در خطــر  بــالاي ســكته 
ــش در  ــن آزمای ــد اســتفاده شــود، متاســفانه اي ــوري باي ــده ف ــان پيشــگيري كنن ــزی اســت و درم مغ

مراكــز محــدودي در سراســر جهــان وجــود دارد. 

ــر اســت: ســردرد شــديد،  ــا كيديگ ــا ب ــی و ي ــه تنهای ــم ب ــن علائ ــامل اي ــم ســكته ش نشــانه‌ها و علائ
غــش كــردن، تشــنج، ضعــف ناگهانــی و يــا بي‌حــس شــدن ناگهانــي دســت و پــا و يــا بــدن، حــركات 
غيرطبيعــي چشــم‌ها، حــركات نامتقــارن صــورت، تغييــر در ســطح هوشــياري و حرف‌هــاي غيرطبيعــي. 

6_  سندرم حاد قفسه سينه  
پــس از عفونــت، ایــن ســندرم دوميــن عامــل مــرگ در بيمــاران ســیکل ســل و مشــكل تهدیــد كننــده 
حیــات آن‌هــا اســت. در كــودكان نســبت بــه بالغيــن شــايع‌تر اســت و همچنيــن در کم‌خونــی ســیکل 
ســل در مقايســه بــا انــواع ديگــر بيمــاري ســیکل ســل بيشــتر اســت. ســندرم حــاد قفســه ســينه بــا 
درد در قفســه ســينه، تــب، ســرفه، مشــکل در تنفــس، اســت کــه بــا عکــس ایکــس‌ری مشــابه پنومونــی 

ــود.   ــخص مي‌ش مش
علائــم ونشــانه‌هاي ايــن حالــت بــه عفونــت ريــه مشــابهت دارد )پنومونــي( ســندرم حــاد قفســه ســينه 
بــه دليــل بــه دام افتــادن گلبول‌هــای داســی شــده در عــروق خــون ريــه و يــا بــه دليــل عفونــت ايجــاد 
مي‌شــود. عــود حملــه ممكــن اســت بــه ريــه آســيب بزنــد. ايــن شــرايط بــه بســتري فــوري و درمــان 

پزشــكي نيــاز 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
می‌شــود. 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 می‌شــوند. در 
طــول زمــان بطــن ســمت راســت قلــب ضخیــم و بــزرگ شــده و منجــر بــه نارســایی ســمت راســت  

ــود. ــب می‌ش قل

 )Avascalar Necrosis( 8_ نکروز اوسکولار
ايــن حالــت ناشــي از کاهــش جريــان خــون بــه اســتخوان‌ها اســت كــه بــه خاطــر پراســه ســیکلینگ 
ــان خــون مناســب و  ــدون وجــود جری ــروق استخوان‌هاســت ب ــز و انســداد نســبی ع ــای قرم گلبول‌ه
اکسیژناســیون کافــی، بافــت اســتخواني مي‌ميــرد )نكــروز( و باعــث کلپــس شــدن اســتخوان مي‌شــود. 
ايــن مســئله موجــب تخريــب، درد و از بيــن رفتــن بافــت غضروفــی مفصــل مي‌شــود. ايــن شــرايط در 
ناحيــه ســر اســتخوان ران شــايع‌تر اســت امــا در اســتخوان‌هاي ديگــر از جملــه مفصــل شــانه اتفــاق 

مي‌افتــد. )ســر اســتخوان شــانه( 

نکــروز آواســكولار معمــولا در محــدوده ســني بيــن 30 تــا 50 ســال ديــده مي‌شــود و شــيوع بالايــي 
در بيــن كــودكان نــدارد. هنگامــي كــه ســر اســتخوان ران درگيــر باشــد، اغلــب لنگيــدن دردنــاك رخ 

ــا راه رفتــن، فشــار و آســيب بيشــتر موجــب مزمــن شــدن ايــن حالــت مي‌شــود.  می‌دهــد. ب

روش‌هــاي پيشــگيري و يــا كاهــش خطــر ايجــاد نكــروز آواســكولار شــامل ورزش آرام و كنتــرل شــده 
ــد از  ــت نشســته و بلنــد كــردن وزنه‌هــاي ســبك مي‌باشــد. باي ــا در حال شــانه‌ها، ران، بلنــد كــردن پ

دویــدن و پــرش كــردن اجتنــاب شــود. 

ــراي مــدت  ــوان ب ــر بغلــي را مي‌ت ــه ســن بيمــار و شــدت بيمــاري دارد. عصــاي زي درمــان بســتگي ب
زمانــي چنــد ســاله بــراي برداشــتن وزن از روي مفاصــل اســتفاده كــرد. كــودكان كمتــر از 12 ســال بــه 
ــا درمــان ضــد درد )مســکن‌های ضــد التهــاب غیــر اســتروییدی NSAID( و محــدود کــردن   راحتــي ب
تحمــل وزن موجــود، درمــان ميي‌ابنــد. در نوجوانــان ســن بــالا و بالغيــن درمان‌هــای محافظــه کارانــه 
ــل  ــت از مفاص ــرای محافظ ــود. جراحي‌ب ــرو مي‌ش ــت روب ــاي موق ــا موفقيت‌ه ــت و ي ــا شكس ــب ب اغل
ــه  ــف در پراس ــدف توق ــا ه ــه ب ــود ك ــام مي‌ش ــني انج ــاي س ــن گروه‌ه ــب در اي ــون، اغل ــق خ و تزری
دفورمیتــی مفصــل انجــام مي‌شــود. چنانچــه كــودك بيمــار بــه قــد نهایــی خــود برســد و نتوانــد بــدون 

درد راه بــرود، جايگزينــي مفصــل ران ضــروري اســت. 
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9_ مشكلات كليه و مثانه
در بيمــاران ســیکل ســلي، مشــلاكت كليــوي شــايع اســت، از كودكــي، بيمــار دچــار نقــص در تغليــظ 
ادرار مي‌شــود كــه منجــر بــه تمايــل بــه شــب ادراري مي‌شــود. عــاوه بــر ايــن،‌ عفونــت كليــه و مثانــه 

در ايــن بيمــاران رايــج اســت. 

هماچــوري ممكــن اســت ناشــي از صدمــه ســلول‌های كليــوي در اثــر هیپوکســی يــا تراكــم گلبول‌هــای 
داســی در خــون عــروق کلیــوی آســيب ديــده ایجاد شــده باشــد. 

ــه تخريــب مــدولای  ــا داســی شــدن گلبول‌هــای قرمــز بصــورت مزمــن منجــر ب پراســه ســیکلینگ ی
ــه  ــود ك ــروق مي‌ش ــده( ع ــاد کنن ــور )گش ــواد دیلاتات ــد م ــه تولی ــر ب ــود منج ــه خ ــود ك ــه مي‌ش كلي
ــه افزایــش فيلتراســيون مــواد از کلیــه  ــر روي گلومــرول کلیــه مي‌گــذارد و منجــر ب ــرات خــود را ب اث

ــد.  ــش ميك‌ن ــه كاه ــروع ب ــج ش ــي )GFR( بتدری ــيون گلومرول ــزان فيلتراس ــود، مي مي‌ش

ــل پيش‌بينــي اســت، اگرچــه  ســیر بالینــی نفروپاتــي )صدمــه کلیــوی ناشــی از ســیکل ســل( غيرقاب
وجــود پروتئيــن در ادرار علامــت نفروپاتــي پيشــرونده اســت بنابرايــن وجــود پروتئینیــوری در معاينــات 

ــود.  ــري مي‌ش ــي و اندازه‌گي ــن بررس روتي

درمــان دارویــی در مراحــل اوليــه بيمــاري كمــك كننــده اســت امــا در مراحــل بعــدی، بيمــار نیــاز بــه 
دياليــز صفاقــي و يــا همودیالیــز پیــدا می‌کنــد و يــا بــه پيونــد كليــه نيازمنــد خواهــد بــود. 

روش‌هــاي متعــددي وجــود دارد كــه در پايــان دادن بــه شــب ادراري كــودك كمــك كننــده خواهــد 
ــي از  ــم بالاي ــه حج ــود: چنانچ ــيده مي‌ش ــر نوش ــه در عص ــي ك ــدار مايعات ــردن مق ــدود ك ــود، مح ب
ــا  ــد و ي ــدار كني ــار در طــول شــب بي ــردن 2 ب ــراي ادرار ك ــل شــود، او را ب ــات در طــول روز مي مايع

ــد.  ــم كني ــردن او تنظی ــدار ك ــراي بي ــب ب ــاعت را در نيمه‌ش س

ــه صــورت IV( و  ــات )گاهــي در بيمارســتان ب ــاد مايع ــدار زي ــت مق ــه، درياف ــزي كلي درشــرايط خونري
ــه آزمايشــگاه و كشــت آن، و یافتــن عفونت‌هــاي  ــه ادرار ب ــا اهميــت اســت. ارســال نمون اســتراحت ب
كليــوي احتيــاج بــه درمــان بــا آنتــي بيوتيــك وريــدي بــه مــدت حداقــل 10 روز و عفونــت مثانــه نیــاز 

بــه آنتــي بيوتيــك خوراکــی بــراي مــدت 10 روز دارد. 
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10_ مشکلات چشمی در سیکل سل )رتينوپاتي(
بيمــاري ســیکل ســل مي‌توانــد منجــر بــه آســيب چشــمي و بــه طــور نــادر نابينايــي شــود. ســلول‌هاي 
داســي شــكل باعــث ايجــاد انســداد نســبی در عــروق باريــك پشــت چشــم شــده كــه منجــر بــه كــم 
خونــي، هيپوكســی )كمبــود اكســيژن در بافــت( نكــروز و خونريــزي مي‌گــردد. در ايــن حالــت عــروق 

جديــد غیــر طبیعــی رشــد ميك‌نــد كــه منجــر بــه آســيب شــبكه‌اي چشــم مي‌شــود. 

رتينوپاتي سیکل سل در پنح مرحله ايجاد مي‌شود. 
انسداد شریان‌های کوچک محیطی چشم  

آناستوموز شریانی _ وریدی 
ايجاد عروق جديد غیر طبیعی

خون ریزی داخل محفظه زجاجيه 
جدا شدگی شبيكه از بافت زیرین 

بررســي‌هاي دوره‌اي توســط چشــم پزشــك، بــه تشــخيص زودهنــگام مشــكل در زمانــي كــه قابلیــت 
درمــان دارد كمــك خواهــد كــرد، در مراحــل اوليــه، علائــم وجــود نــدارد )تنهــا يــك چشــم پزشــك و 
بــا اســتفاده از تجهيــزات خاصــي مي‌توانــد خونريــزي و يــا اســكار را تشــخيص دهــد(. در ايــن مرحلــه 
آســيب چشــمي قابــل درمــان اســت. اگرچــه بــدون درمــان، ايــن تغييــرات زودهنــگام مي‌توانــد منجــر 

بــه ازدســت دادن قــدرت بينايــي شــود. 
در ‌آن زمانــي كــه نوجــوان از ضعيــف بــودن قــدرت بينايــي شــكايت ميك‌نــد، ممكــن اســت تغييــرات 
زيــادي ايجــاد شــده باشــد كــه درمــان را دشــوار ســازد. بنابرايــن يــك كــودك بايــد توســط يــك چشــم 

پزشــك بــه صــورت ســاليانه معاينــه شــود. 

11_ پرياپيسم و ناتواني جنسي
پرياپيســم )priapism( بــه نعــوظ طولانــي، دردنــاك آلــت تناســلي در آقايــان، كــه بــا تحريــك جنســي 

ارتبــاط نداشــته باشــد، اطــاق مي‌شــود. 
ــه  ــي از پروس ــه ناش ــود ك ــع مي‌ش ــدام )Cavernous Tissue( جم ــره‌اي ان ــاي حف ــون در بافت‌ه خ
داســي شــكل شــدن گلبول‌هــای قرمــز اســت و احتبــاس خــون و فشــار بــالای خــون در ایــن بافــت 
ــي مــدت منجــر  ــع از ورود خــون شــریانی و اکســیژن مي‌شــود. كمبــود اكســيژن طولان حفــره‌ای مان
بــه نکــروز آرام عضلــه و فيبــروز آن مي‌شــود كــه مي‌توانــد منجــر بــه نقــص دائمــي در نعــوظ شــود. 
پرياپيســم ممكــن اســت بــه طــور خــود بــه خــودي و يــا بــا اقداماتــي ماننــد حمــام گــرم، دوش گرفتــن 
و يــا دارو بهبــود يابــد. در غیــر ایــن صــورت، درمان‌هــای كمكــی پزشــكي ضــروري اســت. پرياپيســم 
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بايــد بــه شــيوه مناســبي درمــان شــود، چنانچــه درمــان نشــود در طــول زمــان، ممكــن اســت منجــر 
بــه ناتوانــي جنســي گــردد. 

بــراي مــواردي كــه بــراي چنــد دقيقــه طــول ميك‌شــد، بــه درمــان خاصــی احتيــاج نيســت بــه جــز 
ــراي  ــا ب ــدام خــاص دیگــری نیســت. ام ــه اق ــاز ب ــار نی ــري بیم ــودی و پيگي ــان از بهب حصــول اطمين
ــد انجــام شــود. در  ــق خــون ســريعأ باي ــه طــول ميك‌شــد، تزری ــن ســاعت ب ــا چندي ــه ت ــواردي ك م
ــه مداخــات جراحــي وجــود  ــاج ب برخــی مــوارد طــول کشــنده و تکــرار شــونده ممکــن اســت احتي

داشــته باشــد. 

12_ كريز آپلاستكي 
 2-4  g/dl در كريــز آپلاســتكي، عملکــرد مغــز اســتخوان متوقــف مي‌شــود و هموگلوبيــن بــه كمتــر از
)گــرم بــر دســی‌لیتر( افــت ميك‌نــد. تعــداد رتكيولويســت بــه صفــر درصــد می‌رســد امــا بــا گذشــت 
زمــان و بهبــودي بيمــار میــزان هموگلوبیــن افزایــش ميي‌ابــد. كريزآپلاســتكي معمــولا در پــي عفونــت 
بــا پاروويــروس                      ايجــاد مي‌شــود. ايــن یــک بحــران تهديــد كننــده حیــات اســت و اصــاح 
ــر آن  ــراي درمــان موث ــق خــون و مراقبت‌هــاي بيمارســتاني ب ــه تزری ــاز ب افــت هموگلوبیــن بیمــار ني

دارد.
    

13_  اختلال و تاخیر در رشد
بــا گــردش گلبول‌هــاي قرمــز در جریــان خــون و بافت‌هــا اكســيژن و مــواد غذايــي مــورد نيــاز رشــد 
بــدن را فراهــم ميك‌ننــد، کوتــاه شــدن عمــر گلبول‌هــاي قرمــز موجــب رشــد آهســته در كــودكان و 
ــان ايجــاد ميك‌نــد. اغلــب كــودكان  ــد رشــد جوان اطفــال مي‌شــود و باعــث تاخیــر در بلــوغ را در رون
ــی خــود خواهنــد رســید.  ــه رشــد نهای ــغ مي‌شــوند، ب ــا بيمــاري ســیکل ســل همــان طــور كــه بال ب
چنانچــه كودكــي نســبت بــه همســالان خــود از لحــاظ رشــدی كوچ‌كتــر بــوده اســت و بلــوغ ديــررس 
ــول  ــود در ط ــي خ ــاي طبيع ــه اندازه‌ه ــاد ب ــي زي ــال خيل ــه احتم ــه ب ــان داد ك ــوان اطمین دارد، می‌ت

چندســال آینــده خواهــد رســيد. 

14_ سنگ يكسه صفرا و كوله لیتيازيس، صفرای غلیظ شده  
ــي روبيــن(  ــراوی )بيل ــد پیگمان‌هــای صف ــه افزايــش تولی ــز منجــر ب ــب ســريع گلبول‌هــاي قرم تخري
ــد  ــن مســئله مي‌توان ــگ پوســت و چشــم‌ها مي‌شــود، اي ــگ شــدن رن ــه زرد رن مي‌شــود كــه منجــر ب
ــت  ــاب و عفون ــه الته ــود ك ــن ش ــا مزم ــاد و ي ــتیت( ح ــرا )كوله‌سیس ــه صف ــاب کیس ــه الته ــر ب منج

خطرناكــی در يكســه صفــرا اســت. 
ســنگ يكســه صفــرا مي‌توانــد اغلــب منجــر بــه عفونــت آن شــود )كولــه سیســتیت( و گاهــي اوقــات در

Hpv B  19-
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خــون نيــز ايجــاد عفونــت ميك‌نــد )سپســيس(. چنانچــه بیمــاری علائــم و نشــانه‌هاي عفونــت يكســه 
ــه شــانه‌ها  ــالاي شــكم كــه ب ــازردي افزاينــده( و درد در ناحيــه راســت ب ــب ب ــروز دهــد )ت صفــرا را ب
تیــر می‌کشــد؛ بایــد بــا بســتري شــدن فــوري و درمــان بــا آنتــي بيوتيــ‌ك تزريقــي و مصــرف مايعــات  
ــدف  ــود. ه ــرا مي‌ش ــه صف ــتن يكس ــه برداش ــر ب ــت منج ــد در نهاي ــن رون ــرد. اي ــان ک ــار را درم بیم
ــرا  ــم و كشــنده اســت. برداشــتن يكســه صف ــرا پيشــگيري از مشــلاكت وخی از برداشــتن يكســه صف
ــس از  ــم، پ ــکلاتی در هض ــت مش ــن اس ــراد ممك ــن اف ــط اي ــد، فق ــاد نميك‌ن ــي را ايج ــكل خاص مش

خــوردن غــذاي چــرب داشــته باشــند.

15_ زخم پا
ــه کــم  ــاك در 20-10% از بيمــاران مبتــا ب ــن ضايعــه دردن اي
خونــی ســیکل ســل و معمــولا در محــدوده ســن 10-50 ســال 
ديــده مي‌شــود. در مــردان شــايع‌تر از زنــان اســت و در اثــر آب 
ــدید   ــی، تش ــت و کم‌خون ــا(، عفون ــه )تروم ــرم، ضرب ــواي گ و ه
ــا   ــا  زخم‌ه ــاق پ ــت س ــول روی پوس ــور معم ــه ط ــود. ب مي‌ش
ــيه آن  ــت حاش ــه پوس ــتند ك ــده هس ــزرگ ش ــاز و ب ــزي ب قرم
تيره‌تــر هســتند  قســمت‌هايي  در  و  نــازك شــده  و  قرمــز 
)هايپرپيگمانتــه( ايجــاد مي‌شــود. ایــن زخم‌هــا معمــولا در 
ــا متعــدد باشــند.  ــا ایجــاد شــده و مي‌تواننــد منفــرد و ي مــچ پ
بعضــي زخم‌هــا ســريع بهبــود ميي‌ابنــد و بعضــي مزمــن شــده 
و يــا عــود ميك‌ننــد. اگــر ايــن حالــت وجــود دارد مراقبت‌هــاي 

پزشــكي فــوري بايــد انجــام شــود. 
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فصل 9
درمان  بیماری سیکل سل

درمان  درد در بيماران سیکل سلي:
درد ســیکل ســل بايــد درمــان و كنتــرل دقیــق شــود. کنتــرل درد بايــد بــر اســاس ارزيابــي، اصــول 
پلكانــي طــب درد اســتفاده شــود. برنامــه درمــان بــراي هــر بيمــاري مخصــوص بــه خــود اوســت کــه 
ــش می‌شــود.  ــزي و پاي ــح داده شــد برنامه‌ري ــا توضي ــه قب ــي همــان طــور ك ــاي ارزياب توســط ابزاره
درمــان درد بايــد شــامل زمــان اســتراحت، مایــع درمانــي، روش‌هــاي ضــد درد دارويــي و غيردارويــي 

باشــد. 

تعادل آب:
مایــع درمانــی جنبــه مهمــي از درمــان درد در بيمــاران ســیکل ســل اســت،‌ چــرا كــه كــم آبــي 
ــه ســیکل ســل  ــا ب ــه عــاوه بيمــاران مبت موجــب تشــدید کریز‌هــای درد در بيمــار مي‌شــود. ب
چــون ادرار را بــه خوبــي تغليــظ نميك‌ننــد مي‌توانــد منجــر بــه افزايــش دفــع  ادرار  شــود، كــه 
نتيجــه آن كاهــش مايعــات در سیســتم عــروق و بافت‌هاســت. ایــن امــر موجــب کاهــش آب داخــل 

ســلول و افزايــش غلظــت و ويســكوزيته پلاســما مي‌گــردد. 

بيمــار بــا كريز‌هــای انســداد عروقــی ) Vaso occlusive ( بايــد بــه خوبــي هیدراتــه شــود. چــه بــه 
ــه اســت،  ــه صــورت تزریــق مایعــات وريــدي .در بیمــاری کــه دهیدرات صــورت خوراكــي و چــه ب
دسترســي وريــدي اغلــب بــه ســختی صــورت می‌گیــرد لــذا بایــد مراقبت‌هــاي خوبــي از طریــق 
ــد تشــويق شــود.  ــي باي ــات خوراك ــت مايع ــت انجــام شــود. درياف ــا آنژیوک ــری مناســب ب رگ‌گی
هنگامــي كــه بيمــاران علائــم گوارشــی دارنــد و يــا قــادر بــه تحمــل مايعــات خوراكــي نيســتند. 
تزريــق مايعــات بــه صــورت داخــل وريــدي بايــد اســتفاده گــردد. امــا بــه محــض ايــن كــه بيمــار 

ثبــات علائــم بالیــن را بدســت آورد و درد كنتــرل شــد، ســرم وریــدی بايــد قطــع شــود. 
بيمــاران مبتــا بــه ســیکل ســل اغلــب بــه ميــزان 1/5 برابــر طبيعــي بــه مایعــات  احتيــاج  دارنــد. 
)3-2 ليتــر در 24 ســاعت در بيمــاران بالــغ(  مگــر در مــواردی کــه بیمــار منــع مصــرف مایعــات 
داشــته باشــد. اگــر بیمــار کریــز حــاد قفســه ســینه ) Acute Chest Crisis ( داشــته باشــد، دريافــت 

بيــش از انــدازه مايعــات ممکــن اســت ســبب بدتــر شــدن علائــم بیمــار شــود . 

پرســتار بايــد مطمئــن شــود كــه بيمــار دسترســی بــه مايعــات دارد و علائــم مربــوط بــه كــم آبــي 
بــدن را كــه شــامل خشــكي پوســت، لب‌هــاي تــرك خــورده، چشــمان فرورفتــه، افزايــش زردي 
)بــه خصــوص در چشــم‌ها( را نــدارد و افزايــش حجــم و یاكاهــش دفــع ادرار را ثبــت كنــد. چــارت 
ورود و خــروج مایعــات بــدن ) ورود مایعــات وریــدی و خــروج ادراری ( بایــد ثبــت شــود، ايــن امــر 

تيــم پزشــكي را در درمــان مناســب بيمــار كمــك خواهــد كــرد. 
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درمان دارویی )فارماكولوژكي(:
ــرد و  ــورت پذي ــل دردش ص ــا و تحم ــاس نياز‌ه ــر اس ــد ب ــار باي ــر بيم ــراي ه ــکن ب ــان مس درم
همچنيــن نيــاز بــه ارزيابــي درســت از درد دارد. دارو‌هــا شــامل مخدر‌هــا، غیــر مخدرهــا و درمــان 
ترکیبــی می‌باشــد. دســتورالعمل WHO بــراي دارو‌هــای مســکن بــه صــورت پلکانــی و در زمــان و 

مســیر درســت در ادامــه آمــده اســت. 

مسکن‌ها
)Entonox (nitrous oxide gas   ایــن دارو می‌توانــد 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 می‌یاب ــا ادام بچه‌ه

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

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

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

ــود. ــرم داده می‌ش ــودکان بالای10کیلوگ ک
ــای  ــا دوز            0/5_1  در بچه‌ه ــول خوراکــی و شــربت ب ــه بصــورت محل ــن ک فســفات کدیی
زیــر 12 ســال و بصــورت قرص‌هــای          30-60 در بیمــاران بــالای 12 ســال اســتفاده می‌شــود

 0.1mg/kg (max 6mg) 

mg/kg

mg/kg
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و باید با احتیاط در بیماران با مشکلات کبدی و کلیوی استفاده شود. 
ــال  ــر 12 س ــای زی ــه در بچه‌ه ــت ک ــاعت اس ــا 6 س ــر 4 ت ــنmg30 ه ــای دی‌هیدروکدئی قرص‌ه

ــود. ــه نمی‌ش توصی
مرفیــن )مرفیــن ســولفات( بصــورت خوراکــی، شــیاف، زیرپوســتی، عضلانــی یــا وریــدی موجــود 

ــود ــای موج ــی از فورم‌ه ــه مثال‌های ــت ک اس
)liquid Oromorph, tablet Sevredol, modified release  (MST می‌باشــند. دوز خوراکــی بــرای 

ــا،  ــدید( اســت. در بچه‌ه 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. قرص‌هــای مورفیــن ســولفات MST بصــورت قرص‌هــا ی
ــورت  ــی بص ــای تزریق ــود. فورم‌ه ــاعت داده می‌ش ــر 12 س ــش ه ــته ره ــیون‌های آهس سوسپانس
ــا  ــه ب ــود ک ــن داده می‌ش ــدید در بالغی ــورت درد ش ــدی در ص ــا وری ــی، ی ــدی، عضلان ــر جل زی
mg 2/5200 ماکزیمــمmcg/kg 20، و در بچه‌هــا‌ی 1تــا 12 ســالmg ماکزیمــم mg 10_2/5دوز

داده می‌شــود .
دیگر مخدر‌های در دسترس شامل ترامادل، اکسی کدئین، و فنتانیل است.

 Intravenous patient-controlled )       ( فورم‌هــای مســکن‌های تزریقــی بــا کنتــرل بیمــار
analgesia  و یــا مســکن‌های بــا کنتــرل پرســتار)nurse-controlled analgesia (NCA هــم وجــود 

ــود. ــتفاده می‌ش ــق اس ــوص تزری ــی مخص ــای الکترونیک ــا پمپ‌ه ــه ب دارد ک

مزاياي PCA شامل:
شروع سريعتر کاهش درد

كنترل آن توسط بيمار است 
مقدار كم‌تر مورفين استفاده می‌شود

بطور بالقوه عوارض كمتري دارد
ايمن است

مضرات PCA شامل:
عوارض جانبی دارو

برای همه مناسب نیست  
احتياج به دسترسي وريدي دارد

باید به دستگاه متصل باشد 
در صورت بدكاركردن تجهيزات مشکل تزریق دارد 

PCA
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در صورت درمان مسکن توسط پمپ‌های انفوزیونی، احتمال افزايش مشلاكت زیر وجود دارد:
عادت به استفاده مداوم 

افزایش عوامل خطر دربيمار 
فقدان آموزش مناسب در بیمار

گاهــی ســندرم قفســه ســينه از عــوارض مخدر‌هاســت کــه تنفــس عميــق بســیار دردنــاک و دشــوار 
 . ست ا

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

PCA چه زماني بايد متوقف شود؟ 

هنگامي كه شرايط بيمار بهبود ميي‌ابد.
هنگامي كه روش‌هاي كم خطر‌تري وجود دارد.

هنگامي كه عوارض دارو بيش‌‌تر از فوائد تسکین درد بیمار است. 

روش‌هاي غيردارويي:
ــا دردهــاي  روش‌هــاي غيردارويــي كنتــرل درد شــامل كاهــش اســترس و توانايــي كنــار آمــدن ب

ــودن و بهبــودی اســت.  حــاد و مزمــن و در نتيجــه آن احســاس خــوب ب
روش‌های غیر دارویی شامل:

ماســاژ كــه مي‌توانــد باعــث ریلکــس کــردن و شــل کــردن انقبــاض در عضــات  اطــراف مفصــل و 
درد عضــات را كاهــش دهــد. 

حمام آب گرم 
استفاده از پد‌های گرم کننده یا پمادهای داغ کننده

قرار دادن بدن در پوزیشن‌هایی که درد را کمتر کند 
سرگرمي، تفريح درماني و انحراف تمرکز بیمار از درد با وسایلی مثل بازي، ويدئو، تلويزيون و ..

دخالت روانشناسان جهت بهبود و ارتقاء افكار مثبت 
ورود متخصص بازي 

اســتفاده از دســتگاه )TENS) (transcutaneous electrical nerve stimulation( كــه مي‌توانــد 
جريــان خــون را بهبــود دهــد و اتســاع عروقــي ايجــاد كنــد و انســداد عروقــي ناشــی از گلبول‌هــای 
داســی شــکل را كاهــش دهــد، همچنيــن باعــث مهــار انتقــال پیام‌هــای درد از طريــق فيبرهــاي 

A,C  بــه سیســتم عصبــی مرکــزی شــده و بدیــن ترتیــب احســاس درد کمتــر شــود.
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مداخلات روانشناس:
كمك به بيمار براي خود درمانی در برابر بيماري و علائم آن 

این روش در زمان‌هاي بروز کریز‌های حاد بيماري كاربرد ندارد. 
براي موارد زير کمک کننده است:

     _ درمان استرس 
     _ تكنكي تمرکز زدایی از درد 

     _ درمان افسردگي 
     _ ارتقاء اعتماد بنفس

 جداول A,B.C راهنمايي را جهت برنامه كنترل درد ارائه مي‌دهد. 

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 میلی‌گرم دارای 80 میلی‌گرم استامینوفن است.

شربت :هر قاشق چای خوری دارای 160 میلی‌گرم استامینوفن است.

ــرم  ــاوی 160 میلی‌گ ــر ح ــدرت دو براب ــا ق ــای ب ــت. قرص‌ه ــتامینوفن اس ــرم اس ــاوی 80 میلی‌گ ــی ح ــای معمول ــی: قرص‌ه جویدن

ــت. ــتامینوفن اس اس

دوز دارو را می‌توان 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

جویدنی 100 میلی‌گرم

-

یک و نیم قرص

یک قرص

یک و نیم قرص

دو قرص

دو و نیم قرص

سه قرص

چهار قرص

جدول C                   مقدار مایعات مورد نیاز بیمار مبتلا 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 مي‌توان ــا را ك ــازماندهي مراقبت‌ه ــي را از س ــر )B,A( مثال ــدول زي ج
ياپزشــک متخصــص انجــام شــود.

تولد-6 ماهگي

6 ماهگي _ 1 سالگي

1 سالگي _ 5 سالگي

6 سالگي _ 18 سالگي

بالاي 18 سال

تعداد ملاقات‌هاسن 

هر ماه

هر 2 ماه

هر 4-6 ماه 

هر 6 تا 12 ماه

 هر سال 

معاینه بالینی وکنترل رشد و نمو. واكسن، بررسی 
CBC ماهانه و هرزمان که نياز شد

 
معاینه بالینی وکنترل رشد و نمو، واكسن ‌PPD و 
آزمايش ادرار CBC هر 2 ماه هرزمان که نياز شد

 CBC معاینه بالینی وکنترل رشد و نمو، واكسيناسيون
هر6 ماه و در صورت نياز، PPD ساليانه، معاينه چشم 

هرساله براي سن 3 سال به بالا
 

معاینه بالینی، واكسن، CBC هر-6 ماه و هر وقت مورد 
نياز بود PDD ساليانه. مراقبت‌هاي چشمي ساليانه

 
معاینه بالینی، CBC هر سال و هرزمان که نياز شد 

آزمايشات ديگر به توصيه پزشك 

توسط متخصص اطفال، داخلي و يا پزشكي خانواده
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فاصله زماني

 معاینه بالینی 
تولد – 6 سالگي

6-18 سالگي
بالاي 18 سالگي

بررسی ژنتيك خانواده

مشاور و آموزش ژنتيك 

ملاقات با مددكار اجتماعي

ارزيابي آزمايشگاهي خون )‍‍CBC ، بررسی کار 
كليه، كبد، انالیز ادرار )آزمايش ادرار(

 ‌Xray ديگر بررسي‌هاي آزمايشگاهي و

سونوگرافی شکم جهت سنگ صفرا و سايز كبد 
و طحال

TCD )جهت بررسي بروز و خطرسكته مغزی(

اكوي قلبي )بررسي عملكرد قلب(

ارزيابي )چشم‌ها و ريه و معاینه عصبی( 

مشاور روانشناختي / خانواده و درماني

 فیزیوتراپی )براي مشكلات مفصل و پس از 
جراحي(

بررسی رشد  و نمو 

کنترل دکتر تغذیه و رژیم غذایی

ارزيابي  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 بيش‌تر 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 كي مركز جامع بيماري سیکل سل 
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پايش و مراقبت‌هاي پرستاري
پرستار نقش حياتي را در درمان درد در  بيماران سیکل سل دارد. ارزيابي مستمر و دقیق بیمار از 

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

اكسيژن دادن در صورتي كه اکسیژناسیون درحد كمتراز 95% باشد. 
در صورت استفاده از مخدرها، میزان درد، کاهش درد، آرامش )حالت تسيكني( و بروز تهوع را  

بصورت مستند 1-2 بار در ساعت يادداشت كنيد. 
بيمار را از نظر عوارض دارويي مانند يبوست، خارش، بي‌حالي، اختلال در تنفس )در مدت 

استفاده از مخدر‌ها( حالت تهوع و استفراغ کنترل شود و نیز باید اطمينان از درمان كافي و 
مناسب برای بیمار انجام شود 

در صورت وجود درد در سينه و يا در ناحيه شكمي و يا در قسمت پشت بالاي ديافراگم در 
بيماران بالاي 6 سال، تست تنفس )اسپيرومتري( انجام شود. 

آموزش كافي بيمار در درمان در منزل  
لزوم مشاوره‌های با متخصصین براي موارد مشکل‌دار 

ــا  ــار ب ــي بيم ــت زندگ ــه يكفي ــواردي ك ــون در م ــق خ ــي اوره و تزری ــتفاده از هيدروكس اس
اپیزودهــای  متعــدد درد تحــت تاثیــر قــرار می‌گیــرد.

درمان عوارض سیکل سل:
بيمــاري ســیکل ســل )SCD( اختلالــي مزمــن در تمــام طــول عمــر اســت اگرچه بــا تشــخيص زودرس و 
درمــان بــه موقــع و همــراه آمــوزش والديــن و مشــاركت آنــان، بيمــاران مي‌تواننــد تــا اواخــر بزرگســالي 

ــده بمانند.  )Adulthood( زن

ــام  ــوارض انج ــم و ع ــي از علائ ــا، رهاي ــگیری از کریز‌ه ــدف پیش ــا ه ــولا ب ــل معم ــیکل س ــان س درم
ــن انجــام شــود.  ــه و توســط والدي ــد در خان ــادي از درمــان ســیکل ســل مي‌توان مي‌شــود. قســمت زي
تعهــد و آگاهــي والدیــن در مراقبــت مناســب از فرزنــد بيمارشــان، تفــاوت مهمــي را در بقــا و يكفيــت 
ــن در  ــت از والدي ــد. پرســتار نقــش مهمــي را در توانمندســازي و حماي ــار ايجــاد ميك‌نن زندگــي بيم

ــد.  ــا ميك‌ن ــان ايف ــام نقشش انج

بــه محــض تشــخیص کــودک مبتــا بــه ســیکل ســل بــه والدیــن توصیــه می‌شــود 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 مســئوليت درمــان كــودك را برعهــده گيرنــد. ايــن چنيــن مراكــزي شــامل پزشــكاني 
ــا تخصص‌هــاي متفــاوت، پرســتار، مشــاور ژنتيــك، مــددكار اجتماعــي، كاردرمانــی )بــازي درمانــی(  ب
روانشناســي و رژيــم درمانــی مي‌باشــد. نوجوانــان و بالغيــن مبتــا بــه ســیکل ســل نيــز از حضــور در 
ايــن مراكــز بســيار ســود خواهنــد بــرد چــرا كــه بررســی‌های منظــم بــراي کنتــرل عــوارض و متدهــاي 

درمــان جديــد و تحقيقــات جديــد در ايــن مراكــز صــورت مي‌پذيــرد. 

)Stroke (  سكته مغزی

 )TCDs( كودكانــي كــه ســابقه ســكته مغــزی دارنــد و يــا آنــان كــه تســت داپلــر ترانــس کرانیــال ‌ايشــان
ــدت  ــه م ــم ب ــون منظ ــق خ ــا تزری ــد ب ــكته هســتند باي ــالاي س ــر ب ــه در خط ــي از آن اســت ك حاك
ــود.  ــدی مي‌ش ــكته‌هاي بع ــگيري از س ــب پيش ــون موج ــق خ ــوند. تزری ــان ش ــال درم ــل 5 س حداق

ــد.  ــابه می‌باش ــب مش ــك اغل ــكته‌هاي كوچ ــان س درم

ــا احتمــال ســكته در آينــده  ــد تســت‌هاي خاصــي را انجــام دهــد ت ــان دوره درمــان: بيمــار باي در پاي
ــد. در  ــه ياب ــد ادام ــون باي ــق خ ــد، تزری ــته باش ــه داش ــر ادام ــن خط ــه اي ــردد. چنانچ ــخص گ مش
غيراينصــورت، تزریــق خــون متوقــف خواهــد شــد و كــودك بــه دقــت ارزیابــی خواهــد شــد. پزشــك 
مي‌توانــد فوايــد درمــان تزریــق خــون در ســكته بــرای والدیــن توضیــح دهــد و در ضمــن بــه دنبــال 
ــن  ــتار در ای ــک پرس ــت و کم ــد. حماي ــام ده ــم را انج ــی ه ــان آهن‌زدای ــون درم ــق خ ــان تزری درم

مراحــل مهــم اســت. 

ــع بيمــاري‌ ســیکل  ــز جام ــك مرك ــان را در ي ــن درم ــزی شــده بهتري ــه دچــار ســکته مغ كودكــي ك
ــود بررســی‌های اعصــاب  ــادر خواهنــد ب ــر نظــر تيــم متشــكل از متخصــص مختلــف كــه ق ســل و زي
ــای  ــز در درمان‌ه ــام داده و نی ــي را انج ــات بازتوان ــن خدم ــده و همچني ــه دهن ــناختي ارائ و  روانش

ــد. ــی کنن ــک و راهنمای ــی کم آهن‌زدای

عــوارض جــدي ســکته مغــزی در ســیکل ســل و ســایر مشــلاكت مغــزي در ایــن كــودكان شــامل بــروز 
ــد توســط آزمايشــات  ــودكان باي ــي ك ــع تمام ــه موق ــري اســت. جهــت تشــخيص ب ــال در يادگي اخت
ــود(  ــده مي‌ش ــر دي ــم زي ــه در الگوريت ــور ك ــالگي( )همان‌ط ــوند )از 6 س ــی ش ــن و دوره‌ای ارزیاب روتی

چنانچــه اختــالات يادگيــري وجــود داشــته باشــند تحــت درمــان بــه موقــع قــرار گیرنــد. 
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سندرم حاد  قفسه سينه: 
ايــن اختــال بســيار شــايع بــوده و بــه بســتري شــدن و درمــان فــوري احتيــاج دارد. هــر تاخيــري در 
ــان ســندرم حــاد قفســه ســينه شــامل  ــي مواجــه مي‌ســازد. درم ــج نامطلوب ــا نتاي ــار را ب ــان بیم درم
اســتفاده از آنتي‌بيوت‌كيهــاي وســيع الطيــف تزريقــي و خوراكــي، اســتفاده از بازكننده‌هــاي راه‌هــاي 
هوايــي )bronchodilators( اســت. تزریــق خــون بــه موقــع در بهبــودي ســریعتر  و كمتــر شــدن مــدت 
ــپيرومتري  ــب و درد و اس ــرل ت ــت كنت ــيژن، دارو جه ــز اكس ــت. تجوي ــذار اس ــتری تاثيرگ ــان بس زم
درمانــی جهــت پيشــگيري از کلاپــــس ریــــه )atelectasis( قســمت مهمــي از درمان هســتند هیدراته 

کــردن بیــش از حــد بیمــار )over-hydration( مي‌توانــد خطرنــاك باشــد و بايــد اجتنــاب شــود. 

Acute splenic sequestration : احتباس حاد  طحال
ــد  ــانه‌ها مي‌توان ــم و نش ــع علائ ــه موق ــدم تشــخيص ب ــكي اســت. ع ــس پزش ــک اورژان ــت ی ــن حال اي
ــه مــرگ بيمــار منجــر شــود. درمــان احتبــاس حــاد طحــال، تزریــق خــون  در عــرض چنــد ثانيــه ب
فــوري اســت. ایــن حالــت در درصــد بالايــي از بيمــاران رخ دهــد تعــدادی گزينه‌هــاي درمانــي بــراي  
ــال  ــه طح ــا هم ــتن قســمتی ی ــا برداش ــق خــون مســتمر، و ي ــه تزری ــوان ب ــه مي‌ت ــود دارد ك آن وج
ــخص  ــن مش ــراي والدي ــان ب ــاي درم ــن گزينه‌ه ــد ای ــك مي‌توان ــرد. پزش ــاره ک )Splenectomy(  اش

ــا كمــك پرســتار فوايــد و مضــرات هــر كــدام را بيــان ســازد.  ســازد و ب

سندرم دست- پا 
ایــن حالــت از اوليــن علامت‌هــاي بيمــاري ســیکل ســل اســت کــه در کــودکان رخ می‌دهــد بیمــاری 
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ــيون،  ــامل هيدراتاس ــان آن ش ــت. درم ــي اس ــوارض جانب ــدون ع ــونده و ب ــود ش ــود بهب ــه خ ــود ب خ
مســكن‌ها )اســتامينوفن، ايبوبروفــن( و کنتــرل بیمــار اســت. چنانچــه درد شــديد باشــد و بــه 
ــا تــب وجــود داشــته باشــد، پزشــك معالــج بيمــار بايــد آگاه  مســكن‌هاي معمولــي پاســخ ندهــد و ي
شــود. در ايــن چنيــن شــرايطي بيمــار ممكــن اســت احتيــاج بــه بســتري بــراي تجويــز مســكن قوي‌تــر 

ــدي دارد. ــيون وري و هيدراتاس

جراحي:
بيماران مبتلا به سیکل سل ممكن است احتياج به انواع مختلفي از جراحي داشته باشند. 

ــرا  ــه صف ــتن يكس ــال )splenectomy(، برداش ــتن طح ــامل برداش ــا، ش ــايع‌ترين آن‌ه ــورد از ش 3 م
)Cholecystectomy( و جراحي‌هــاي ارتوپــدي بــراي مشــلاكتي مثــل اســتئوميليت و نكــروز آواســكولار 

ــه طــور ناگهانــي  )ســر اســتخوان ران( مي‌باشــد. طحــال در شــرايطی برداشــته مي‌شــود كــه خــون ب
در طحــال بــه دام ‌افتــد و منجــر بــه آنمــي خطرنــاك ‌شــود )احتبــاس حــاد طحــال(. شــايعترين دليــل 
ــق خــون  ــل ازجراحــي تزری ــه، ‌قب ــه مي‌شــود ك ــرا اســت. توصي ــرا، ســنگ صف برداشــتن يكســه صف
ــد. )پاييــن را ببينيــد( ايــن امــر  ــا درصــد گلبول‌هــای داســی شــکل شــده كاهــش ياب انجــام شــود ت
موجــب بهبــود اكسيژناســيون و كاهــش شــكايات بيمــار مي‌شــود. در طــول جراحــي بيمــار بايــد گــرم 
نــگاه داشــته شــود و مايعــات كافــي دريافــت نمايــد. متعاقــب جراحــي اســپيرومتري موجــب كاهــش 
كلپــس و عفونــت ريــه مي‌شــود كــه از عــوارض شــایع در بيمــاري ســیکل ســل اســت. بعــد از جراحــی 

ــه بهبــودي كمــك ميك‌نــد.  تحــرك زودهنــگام ضــروري اســت و ب

تزریق خون
تزریــق خــون آنچنــان كــه در بتــا تالاســمي مــاژور مهــم اســت در SCD بيمــاري ســیکل ســل بخــش 

ثابــت درمــان نيســت. تزریــق خــون در SCD در شــرايط ذيــل اندیکاســیون دارد. 
آنمي شديد

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

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

اپیزود‌های درد شديد 

در ادامه جدول اندكياسيون‌هاي تزریق خون در SCD آمده است. 
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اندكياسيون‌هاي تزریق خون در بيماران سیکل سل

تزریق خون بصورت
حاد یا دوره‌ای  

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 شــديد مرتبــط بــا مالاريــا کــه در خطــر 
ــوع  ــب الوق ــب قري Cardac decompensetion نارســایی فل

هســتند  

مشكل قلبي 
پروفیلاکسی جهت جلوگيري از عود سکته مغزی
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ــش  ــالم وكاه ــز س ــاي قرم ــداد گلبول‌ه ــش تع ــق خــون موجــب افزاي ــاري ســیکل ســل، تزری در بيم
ســلول‌های داســی شــکل شــده مي‌شــود. بنابرايــن موجــب برطــرف شــدن کم‌خونــی شــده و جريــان 
خــون بــه بافــت را افزايــش مي‌دهــد. در كــودكان بــا بیمــاری ر، تزریــق خــون منظــم  مي‌توانــد خطــر 
ســکته مغــزی را بكاهــد. در صــورت اســتفاده مناســب، تزریــق خــون مي‌توانــد  صدمــه ارگانــی ناشــی 
ــا  از داســی شــدن گلبول‌هــا و هیپوکســی بافتــی را در بســياري از بيمــاران ســیکل ســل كاهــش و ي

ازآن پيشــگيري نمايــد. 
دو نــوع تزریــق خــون بــراي بيمــار ممكــن اســت تجويــز گــردد. تزریــق خــون معمولــی 
ــال  ــف انتق ــاي مختل ــح روش‌ه ــه توضي ــه ب ــي ك ــه جدول ــون. در ادام ــض  خ ــا تعوي و ي

ــت.  ــده اس ــردازد آم مي‌پ

معايبمزايا كاربردروش

افزایش بارآهن

استفاده از گلبول‌هاي قرمز
افزايش ميزان مواجه با 

تعداد بیشتری اهداكننده و 
در نتيجه افزايش احتمال 
عفونت يا آلوايميونيزاسیون

 
 

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 گلبول‌های 
داسی شده داده مي‌شود.

 
  تعویض خون با دستگاه 
 erythrocyte( آفرسیس

pheresis( گلبول‌های داسی 

شده برداشته مي‌شوند و 
گلبول‌های قرمز طبيعي 
جايگزين آن‌ها مي‌شود.

 تعویض كل خون بصورت 
دستی که از يك دست 

خارج شده در حالي كه  
گلبول قرمز سالم از دست 

ديگر تزریق مي‌شوند

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 
افزایش بارآهن كم است 

كاهش Hbs در حالي 
كه هماتوكريت و 

ويسكوزيته بدون تغيير 
هستند. 

افزایش بارآهن كم است 
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تزریــق خــون ســاده شــامل تزریــق مقــدار محاســبه شــده‌ای از خــون بــه بيمــار اســت. 
برعکــس تعويــض خــون شــامل وارد كــردن مقــداري خــون بــه بــدن و خــارج كــردن همــان مقــدار 
خــون از بــدن از طریــق دســتگاه اســت. ايــن روش اغلــب در بيمــاران ســیکل ســلي جهــت جايگزينــي 
گلبول‌هــای داســی شــده بــا گلبول‌هــای قرمــز طبيعــي اســتفاده مي‌شــود. همچنيــن ســطح 
ــن روش  ــار آهــن در ای ــرد و احتمــال افزایــش ب ــالا مي‌ب ــدون افزايــش ويســكوزيته ب هموگلوبيــن را ب

نســبت تزریــق خــون ســاده کمتــر اســت.  

ــای لازم  ــي احتياط‌ه ــود و تمام ــام می‌ش ــده انج ــده و گیرن ــون دهن ــن خ ــازگاری بی ــات س آزمایش
ــق خــون توســط فيلتر‌هــای   ــرد. تزری ــه از راه خــون صــورت مي‌پذي جهــت حــذف عفونت‌هــای منتقل

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

در هــر بــار تعویــض خــون، خــون بيمــار در حــدود ml 20-5 )برحســب وزن بيمــار( توســط دســتگاه 
برداشــته شــده و بــا خــون اهــدا کننــده جايگزيــن مي‌گــردد. در کم‌خونــی ســیکل ســل گلبول‌هــای 
ــن را  ــي هموگلوبي ــطح طبيع ــه س ــود ك ــن مي‌ش ــالم جايگزي ــز س ــاي قرم ــا گلبول‌ه ــده ب ــی ش داس
دارنــد و موجــب برطــرف شــدن کم‌خونــی بیمــار مي‌شــود. بــه عــاوه بــا افزايــش هموگلوبيــن توليــد 
ــوان  ــض خــون را مي‌ت ــد. تعوي ــز اســتخوان کاهــش می‌یاب ــوب در مغ ــز داســی و معی گلبول‌هــای قرم
از طريــق يــك رگ بــا و آنژیوکــت متصــل بــه یــک ســت ســه راهــه  انجــام داد. تكنيــك ديگــر تعویــض 
ــل  ــان داخ ــور همزم ــه ط ــک رگ(  و ب ــازو )ی ــک ب ــون از ی ــردن كل خ ــارج ك ــتگاه خ ــا دس ــون ب خ
كــردن خــون اهــدا کننــده از طريــق بــازوی ديگــر )رگ دیگــر( اســت. )بــا ميــزان جريــان كيســان(. 

ــراي تعويــض خــون در دســترس هســتند.  سيســتم‌هاي اتوماتيــك ب

ميــزان حجــم خــون تعویــض شــده بــه وزن و هماتوكريــت بيمــار بســتگي دارد در كــودكان مقــدار آن 
ml/kg 50-60 اســت و در بالغيــن 6-8 واحــد خــون مــورد احتيــاج اســت. در همــه تزریــق خون‌هــا  

خطــر انتقــال عفونت‌هــای منتقلــه از راه خــون )اكتــري يــا عوامــل ويروســي( وجــود دارد و بیشــتر از 
بیمــاری بتــا تالاســمي احتمــال بــروز آلوايمیونيزيشــن وجــود دارد. در تعويــض خــون خطــرات ديگــري 

نيــز وجــود دارد كــه بايــد در نظــر گرفتــه شــود:
ــا  ــده ب ــل ش ــون منتق ــق خ ــه تزری ــود ك ــاد مي‌ش ــرايطي ايج ــت در ش ــن حال ــم: اي ــش حج افزاي
دســتگاه  بيــش از خــون خــارج شــده باشــد. ايــن مســئله در بيمــاران بــا ســابقه مشــلاكت قلبــي 

ــراد نارســایی قلبــي ممکــن اســت براحتــی رخ دهــد. ــاك اســت. در ايــن اف خطرن
برعكــس، تزریــق خــون ناكافــي ممكــن اســت منجــر بــه كاهــش فشــار خــون شــود و بــه شــوك 
ــش ــه افزاي ــر ب ــد منج ــش از g/dl 12مي‌توان ــه بي ــن ب ــزان هموگلوبي ــش مي ــردد. افزاي ــر گ منج
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ویسکوزیته خون گردد كه كريز انسداد عروقی و سکته مغزی را تسريع خواهد نمود. 
انســداد عــروق و بــروز لختــه در رگ مي‌توانــد تعــادل اســيد و بــاز را بــر هــم بزنــد. كاهــش قنــد 

خــون و اختــالات متابوليــك،‌ بــه خصــوص در كــودكان می‌توانــد خطرنــاك باشــد.

عوارض تزریق خون:
ــراي  ــه خصــوص ب ــل توجهــي دارد امــا همچنيــن چالش‌هايــي را ب ــاي قاب اگرچــه تزریــق خــون مزاي

ــاران SCD دارد: بيم
ــی قلــب )Congestive heart failure( و ادم  ــه نارســایی احتقان ــد منجــر ب افزايــش حجــم: مي‌توان

ريــوي در بيمــاران بــا نقــص عملكــرد قلبــي شــود. 
افزايــش بــار آهــن: بــار آهــن در بــدن بــه طــور بالقــوه ســمي و ناتــوان كننــده اســت، مگــر اینکــه 

بــرای بیمــار درمــان آهن‌زدایــی انجــام شــود. 
آلوايميونيزيــش و واکنــش هموليتيــك تاخیــری کــه30-20 درصــد از بيمــاران SCD كــه در آن‌هــا 
ــری  ــك تاخی ــش هموليتي ــار آلوايميونيزيشــن مي‌شــوند. واکن ــق خــون انجــام مي‌شــود، دچ تزری
ــا  ــز درد و ی ــديد و كري ــی ش ــه کم‌خون ــر ب ــد منج ــون مي‌توان ــق خ ــس از تزری ــون20-5 روز پ خ

ــود.  ــرگ مي‌ش ــی م حت
عفونــت ويروســي، هپاتيــت و ديگــر عفونت‌هــاي ويروســي، در بيمــاران SCD، بــه دليــل صدمــات  

ــادر هســتند.  ــي ن ــاي باكترياي ــي مشكل‌ســاز اســت. عفونت‌ه قبل

ــي و  ــراي ارزياب ــه ب ــكل NHS و UK ك ــق توصيه‌هــاي پروت ــي را مطاب ــي كــه توصيه‌هاي ــه جدول در ادام
ــار اضافــي آهــن اســتفاده مي‌شــود آمــده اســت: پايــش ب

Myocardial
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درمان زخم‌هاي پا:
بســيار بــا اهميــت اســت كــه زخم‌هــا را در مراحــل ابتدايــي كــه كوچــك و عفونــت نكــرده هســتند،  
ــا  ــواده دارد. مراقبت‌ه ــار و خان ــاي بيم ــه كم‌كه ــاز ب ــت و ني ــوار اس ــان دش ــن درم ــرد. اي ــان ك درم
شــامل: بــالا نگــه داشــتن پــا، تميــز كــردن و پوشــاندن زخــم پــا، پوشــيدن كفش‌هــاي تخــت و راحــت 
ــا نواحــی   ــا ب ــا می‌باشــد. چنانچــه زخــم پ ــود زخــم پ ــز ســفيد، نخــي جهــت بهب و جوراب‌هــاي تمي
قرمــز و پوســت دردنــاك احاطــه شــده اســت و یــا ترشــح چركــی دارد، نشــان دهنــده عفونــت اســت 
ــه  ــي 3 هفت ــس از 2 ال ــا پزشــك مشــورت شــود. چنانچــه پ ــد ب ــي بيوتيــك باي ــت آنت ــراي درياف و ب
پــس از درمــان زخــم بزرگتــر شــده و علائــم بهبــود شــده را نــدارد، ‌نيــاز بــه بســتري بيمــار جهــت 
ــه  ــق خــون اكســيژن بيشــتري را ب ــق خــون اســت. تزری ــژه، اســتراحت در بســتر و تزری ــت وی مراقب
ــا انجــام اعمــال فــوق، زخــم خــوب  بافــت مي‌رســاند و در بهبــودي زخــم كمــك ميك‌نــد. چنانچــه ب
نشــد، مي‌تــوان از پیونــد پوســت بــراي پوشــاندن زخــم اســتفاده كــرد. در بعضــي مــوارد، بيــش از يــك 
پیونــد پوســتی نيــاز اســت. مراقبــت از زخم‌هــاي مــچ پــا در بيمــاران هموگلوبينوپاتــي بــه درمان‌هــای  
موضعــي و سيســتمكي تقســيم مي‌شــود كــه اولــي توســط پرســتار و دومــي، بــه تصمیمــات پزشــكي 

ــا بســتگي دارد.  و موفــق نبــودن درمان‌هــاي 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 بافت‌هــای م ــا نرم ــا آب گــرم ی ــوان ب را می‌ت
کــردن بایــد انجــام شــود. انــواع مختلــف پانســمان و پوشــش وجــود دارد. اســتفاده از پانســمانی کــه 

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

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

)debridement and autologous skin grafting(

ديگر وظايف پرستار:
ــده‌اي  ــن كنن ــش تعيي ــد در آن نق ــتار مي‌توان ــه پرس ــاران SCD ك ــت از بيم ــاي مراقب ــر جنبه‌ه ديگ

ــر اســت :  ــوارد زی ــامل م ــاي تالاســمي اســت و ش ــان مراقبت‌ه 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 ممكــن اســت مشــلاكتي را در زندگــي اجتماعــي خــود  ــان و بالغيــن مبتــا ب نوجوان
ــا احســاس طــرد شــدگي و حواشــي  ــی، و ی ــای اجتماع ــا همســالان وگروه‌ه ــل جــور شــدن ب از قبي
خاصــي را داشــته باشــند. داشــتن اعتمــاد بــه نفــس و اســتقلال در بيمــاران بســيار بــا اهميــت اســت. 
ــتند.  ــار هس ــي بيم ــاي زندگ ــرفت مهارت‌ه ــراي پيش ــري ب ــي موث ــزار خيل ــي اب ــاي حمايت گروه‌ه
برنامه‌هایــی بــا هــدف آمــوزش جامعــه دربــاره شــناخت بيمــاري ســیکل ســل و حقــوق بيمــاران بــراي 

داشــتن زندگــي شــاد، ســالم و كامــل ضــروري هســتند. 
بيمــاران مبتــا گاهــي تــرس از مــرگ دارنــد و والدينشــان تــرس از دســت دادن فرزندانشــان را دارنــد. 
ــا مراقبيــن بهداشــت،  ــن احساســات را ب ــا ای ــد ت ــد بيمــاران و والدينشــان را تشــویق کنن پرســتار باي
ــاره آمــوزش ببیننــد كــه  ــد. آن‌هــا بايــد در ايــن ب مــددكاران و يــا دوســتان نزديــك در ميــان بگذارن
صحبــت كــردن مي‌توانــد بيمــاران و خانواده‌شــان را كمــك كنــد تــا بــا ایــن احساســات کنــار بياينــد 

و تــرس از مــرگ زندگــی آن‌هــا را تحــت تاثيــر قــرار ندهــد. 

مسائل مربوط به مدرسه / دانشگاه
كــودكان و نوجوانــان مبتــا بــه ســیکل  ســل ممكــن اســت بــه دليــل مشــلاكت بیمــاری و جســمانی 
روزهايــي را از مدرســه يــا دانشــگاه غیبــت  باشــند ايــن مســئله همــراه بــا اعتمــاد  بــه نفــس پاييــن و 
ناتوانــي در كنــار آمــدن بــا جامعــه مي‌توانــد منجــر بــه  عــدم پیشــرفت در دانشــگاه و افزایــش حــس 

افســردگي و نااميــدی بــه خصــوص در نوجوانــان شــود. 

ــاري ســیکل  ــت بيم ــار از وضعی ــن بیم ــرده و معلمی ــت ك ــن را حماي ــار / والدي ــد بيم ــتار مي‌توان پرس
ســل و نيازهــاي بيمــار آگاه نماینــد. پرســتار همچنیــن بایــد بیمــار و والدیــن در مــورد بحــث دربــاره 
مشــلاكت پيــش رو در مدرســه و يــا دانشــگاه تشــویق نمــوده تــا بتواننــد در مــورد ارائــه راه حــل بــرای 
برطــرف کــردن مشــکلات اقــدام نماینــد. تشــويق بــه ادامــه تحصيــل بيمــار و تنظيــم اهــداف و برنامــه 
ــك متخصــص  ــا ي ــاوه مشــاوره ب ــه ع ــت اســت. ب ــا اهمي ــن ب ــا والدی ــار و بحــث ب ــده بيم ــراي آين ب

ــده باشــد.  ــد كمــك كنن ــري مي‌توان اختــالات يادگي

حاملگي
زنــان مبتــا بــه ســیکل ســل مي‌تواننــد بــاردار شــوند و كــودكان ســالمي بــه دنيــا آورنــد. اگرچــه لازم 
اســت بيمــاران بــا يــك متخصــص ژنتيــك مشــورت نماینــد تــا احتمــال تولــد نــوزاد ســیکل ســل و 

ــوزاد ســالم بررســي شــود.  ــد ن گزينه‌هــاي تول
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ــارداری وحیــن زايمــان بــه کنتــرل دقيــق  ــاردار مبتــا بــه ســیکل ســل، قبــل و پــس از ب يــك زن ب
ــج  ــاي رای ــاج دارد. مراقبت‌ه ــوزاد احتي ــادر و ن ــاری در م ــوارض بیم ــت كاهــش و پيشــگيري از ع جه
ــم غــذاي ســالم، مكمــل  ــارداري روتيــن شــامل رژي ــا اهميــت اســت. مراقبت‌هــاي ب ــد ب پيــش از تول
ويتاميــن و فوليــك اســيد، افزايــش دريافــت مایعــات، عــدم مصــرف الــكل و ســيگار و نیــز داروهايــي 
كــه بــراي كــودك خطرنــاك اســت، بایــد بــرای خانــم بــاردار انجــام شــود و بــه عــاوه كنتــرل رشــد 

كــودك و كنتــرل ضربــان قلــب جنیــن توســط دکتــر زنــان لازم اســت. 

ــه  ــا ب ــادر مبت ــه م ــد، چنانچ ــاق می‌افت ــاردار اتف ــر زن ب ــون ه ــان خ ــباع در جری ــيژن اش ــت اكس اف
ــکل و   ــی ش ــلول‌های داس ــی از س ــی ناش ــداد عروق ــز انس ــار كری ــد دچ ــد مي‌توان ــل باش ــیکل س س
ترومبوآمبوليســم و ســندرم حــاد قفســه ســينه گــردد. در ایــن حالــت، عــاوه بــر کنتــرل دقيــق ميــزان 
اشــباع اكســيژن خــون، بايــد همــراه آمادگــي بــراي احيــا و مراقبت‌هــاي ویــژه فــوري وجــود داشــته 

باشــد. 

ــی  ــن الزام ــی جني ــم حیات ــرل علائ ــدي، دادن اكســيژن و کنت ــات وري ــق مایع در طــول زایمــان،‌ تزری
ــان زايمــان كــه دوره  ــه متخصــص زن اســت. مراقبــت دقيــق توســط تيــم متخصــص پزشــكي منجمل
حاملگي‌هــاي پرخطــر و ســیکل ســل را گذرانــده‌ مي‌توانــد در تشــخيص زودهنــگام و درمــان عــوارض 
بــارداری و زایمــان كــه مي‌توانــد نتايــج 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 خطر‌ه ــد. ديگ ــي می‌باش ــلاكت قلب ــرا و مش ــه صف ــلاكت يكس مش
ــوزاد مــرده مي‌باشــد. تزریــق خــون، از طريــق كمــك بــه  زایمــان زود رس، ســقط جنيــن يــا تولــد ن
حمــل اكســيژن بيشــتر خــون بــراي کاهــش فشــار خــون، بهبــود کــم خونــی، کاهــش دفعــات كريــز 
ــه  ــق خــون توصی ــی کــه ســابقه ســقط جنيــن داشــته‌اند تزری ــز در بیماران ــز می‌شــود و نی درد تجوی

مي‌گــردد. 
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فصل 10
سبك زندگي و تغذیه در هموگلوبينوپاتی‌ها

ــت  ــز تح ــا ني ــه آن‌ه ــتند. گرچ ــه‌اي نیس ــای تغذي ــع کم‌خونی‌ه ــي در واق ــن ارث ــالات هموگلوبي اخت
تاثيــر عوامــل محيطــي و تغذيــه‌اي هســتند كــه نبايــد ناديــده گرفتــه شــوند. توليــد گلبول‌هــاي قرمــز 
وابســته بــه مــوادی اســت كــه بــدن از محيــط دريافــت ميك‌ننــد از جملــه مــواد معدنــي ماننــد آهــن،  

کبالــت، ويتامين‌هايــي از قبيــل C، E‍ ،B6 ،B12 ريبوفلاويــن و فوليــك اســيد اســت.

آهن
ــن  ــا اي ــود ب ــذب مي‌ش ــذا ج ــولا از غ ــت و معم ــروري اس ــز ض ــای قرم ــاخت گلبول‌ه ــراي س ــن ب آه
ــف ســمي باشــد.  ــاي مختل ــراي بافت‌ه ــد ب ــي تجمــع آهــن مي‌توان وجــود در بيمــاران هموگلوبينوپات
بنابرايــن اهمیــت دارد كــه روش کنتــرل آهــن در بــدن دانســته شــود. آهــن بــدن، بيــش از 60_70 
ــت  ــا ياف ــي و آنزيم‌ه ــاي عضلان ــر در بافت‌ه ــدار كمت ــن و مق ــاي هموگلوبي ــدش در مولكول‌ه درص
مي‌شــود. همچنیــن در حــدود 20-30 درصــد آهــن بــدن در پروتئين‌هــاي ذخيــره‌اي ماننــد فريتيــن 
ــن را در  ــه آه ــن )Transferrin( ك ــام ترانس‌فری ــن بن ــل آه ــاي حام ــيدرين و در پروتئين‌ه و هموس
جريــان خــون حمــل ميك‌ننــد، وجــود دارد. آهــن غــذا در روده كوچــك جــذب مي‌شــود )بــا كمــك 

.)C‍ اســيدهايي از قبيــل هيدروكلريــك اســيد موجــود در معــده و اســكوربكي اســيد )ويتاميــن

ــزان  ــد. هنگامــي كــه مي ــدن جــذب ميك‌ن ــن ب ــر حســب ســطح هموگلوبي ــدن آهــن بيشــتري را ب ب
آهــن كــم اســت، بــدن آهــن بيشــتري جــذب ميك‌نــد. بــه هميــن دليــل، ميــزان آهــن دريافتــي غــذا 

بايــد در رژيــم غذايــي بيمــاران كــه تزریــق خــون مــداوم دارنــد، در نظــر گرفتــه شــود. 

ــر جــذب مي‌شــود.  ــه راحت‌ت ــك( اســت ك ــي )آهــن فري ــي از آهــن معدن ــع غن گوشــت و جگــر مناب
ــه راحتــي  ــروس( كــه از منابعــی ماننــد ســبزيجات و تخــم مــرغ اســت، ب ــی )آهــن ف آهــن غيرمعدن
ــیرخوارگی و  ــل دوران ش ــد مث ــول دوران رش ــن در ط ــود. آه ــذب نمي‌ش ــك ج ــن فري ــاني آه و آس

ــود.  ــذب مي‌ش ــتر ج ــی بیش نوجوان

وجــود ویتامیــن ‍C هــم بــه جــذب و هــم بــه متابولیــزم آهــن کمــک می‌کنــد و همچنیــن در آزادســازی 
آهــن از منابــع ذخیــره‌ای آهــن نقــش مهمــی دارد. از طرفــی فنولیــک اســید موجــود در مــوادی مثــل 
ــد.  ــری می‌کن ــن جلوگی ــذب آه ــیاه از ج ــای س ــن در چ ــل تئی ــا مث ــز و فلاونویید‌ه 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 می‌کند. 
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رژيــم غذايــي بيمــاري كــه بــه طــور منظــم تزریــق خــون انجــام مي‌دهــد بايــد شــامل مــواد غذايــي 
ــوه و مصــرف  ــه شــامل ســبزيجات بيشــتر، چــاي و قه ــد ك ــش نده ــن را افزاي ــه جــذب آه باشــد ك

گوشــت كمتــر باشــد. 

ويتامين‌ها
ــن( نقــش مهمــي در خــون ســازی )هماتوپويزيــس( دارد و بايــد در رژيــم  ــن‌ B12 )كبالامي ويتامي
بيمــاران تالاســمي يــا ســیکل ســل اســتفاده شــود. منابــع غذايــي ويتاميــن B12 شــامل تخــم مــرغ، 
بعضــي‌ ماهي‌هــا و غــذاي دريايــي، شــير، پنيــر و ســويا اســت )در جگــر و قلــوه نيــز بــه وفــور يافــت 

ــاب شــود( ــد از مصــرف آن اجتن ــه باي مي‌شــود ك

ويتاميــن B6 )پيريدوكســين( بــراي خــون ســازی ضــروري محســوب مــی شــود و در ماهــي و مــرغ 
و نــان ســبوس دار، تخــم مــرغ، ســبزيجات و بــادام زمينــي و شــير وجــود دارد )در بیمــاران تالاســمی 

و ســیکل ســل مثــل گوشــت قرمــز كــه بايــد از مصــرف آن پيشــگيري شــود(.
ويتاميــن E هــم بــراي خــون ســازی مهــم اســت و يــك آنتــي اكســيدن مي‌باشــد كــه پاســخ ايمنــي 
ــا بارآهــن كمــك ميك‌نــد، روغن‌هــاي گیاهــی ماننــد روغــن  ــه بيمــاران ب بــدن را حمايــت كــرده و ب
زيتــون،‌ روغــن آفتــاب گــردان و روغــن ســويا همگــي از منابــع غنــي ايــن ويتاميــن هســتند. همچنيــن 

در تخــم مــرغ، گوشــت و آجيــل یافــت می‌شــود. 

ويتاميــن C جــذب آهــن را افزايــش داده، لــذا بايــد در بيمــاران تالاســمي بایــد بــا احتیــاط مصــرف 
شــود. 

البتــه در بیمــاران بــا بــار آهــن بــالا، ويتاميــن C اكســيد شــده و منجــر بــه کمبــود نســبی ويتاميــن 
ــان  ــه درم ــالا ک ــن ب ــار آه ــا ب ــاران ب ــاوه در بیم ــه ع ــود. ب ــب آن می‌ش ــي متعاق ــوارض جانب C و ع
ــا افزايــش حضــور آهــن ناپايــدار،‌ ويتاميــن C آزاد ســازی آهــن بــراي  آهن‌زدایــی انجــام می‌دهنــد، ب
داروی آهــن‌زدای تزریقــی )دسفريوكســامين( را راحت‌تــر مي‌ســازد. بنابرايــن،‌ مكمــل ويتاميــن 
ــی  ــای آهن‌زدای ــراي دارو ه ــئله ب ــن مس ــد. )اي ــا ده ــی را ارتق ــان آهن‌زدای ــر درم ــد تاثي C مي‌توان

ــح نيســت(. خوراكــي صحي
ــل  ــدود مكم ــدار مح ــود. مق ــنجیده ش ــد س ــاران بای ــرای بیم ــن C ب ــرف ويتامي ــب مص ــا و معاي مزاي
ــد و داروی آهــن‌زدای  ــق خــون منظــم دارن ــي كــه تزری ــه بيماران ويتاميــن )                     3-2(  ب
تزریقــی )دسفروکســــامین( دريافــت ميك‌ننــد، توصيــه مي‌شــود. بــه ســایر بيمــاران توصيــه مي‌شــود 

رژيــم غذايــي غنــي از ميــوه و ســبزيجات داشــته باشــند. 

mg/kg/day
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ريبوفلاويــن  نيــز در خــون ســازی نقــش دارد و در کنــار ديگــر تريكبــات ويتاميــن B  ماننــد تياميــن، 
ســبزيجات ســبز، ماســت، مــرغ، تخــم مــرغ، آجيــل، غــات و نان‌هــاي كامــل وجــود دارد. 

ــرد دارد.   ــول DNA كارب ــاخت مولك ــازی در س ــیر خونس ــه درس ــت ك ــاده‌اي اس ــك م ــيد فولي اس
کمبــود اســید فولیــک آســيب‌هاي جــدي بــه هســته و ســلول‌های خونســاز وارد مــی‌آورد ایــن حالــت 
در خونســازی غيرموثــر گلبول‌هــاي قرمــز بیمــاری تالاســمی درمــان نشــده ممكــن اســت دیــده شــود. 
کمبــود ايــن ويتاميــن منجــر بــه اختــال در توليــد گلبول‌هــاي قرمــز و آنمــي مگالوبلاســتكي مي‌شــود. 
ايــن شــكايات و عــوارض در بيمــاران تالاســمي كــه تزریــق خــون بــه طــور مناســب انجــام نمي‌شــود 
ــا  و يــا آن‌هايــي كــه تزریــق خــون منظــم برايشــان تجويــز نمي‌شــود ماننــد تالاســمي اينترمديــا و ی
 1 mg/day ــاي ــواردي، مكمل‌ه ــن م ــود. در چني ــده مي‌ش ــاي HbH دي ــوارد بيماري‌ه در بعضــي از م

ــز مي‌شــود.  فوليــك اســيد تجوي

ــز  ــوب در مغ ــز معی ــاي قرم ــد گلبول‌ه ــم، تولي ــون منظ ــق خ ــا  تزری ــاژور ب ــمي م ــوارد تالاس در م
اســتخوان كاهــش يافتــه و بــزرگ شــدن فضــای مغــز اســتخوان كاهــش ميي‌ابــد بنابرايــن در چنيــن 
مــوارد تجويــز مكمــل ضــروري نيســت. در مــواردي كــه احتيــاج بــه مكمل‌هــاي ويتاميــن C نيســت 
رژيــم غذايــي سرشــار از فــولات در بيمارهــاي هموگلوبينوپاتــی توصیــه می‌شــود. ايــن گونــه رژيم‌هــا 

بايــد شــامل گوشــت، مــرغ، ســبزيجات ســبز، نــان كامــل و .. باشــد. 

كلســيم و ويتاميــن D عوامــل تغذيــه‌اي هســتند كــه در بيمــاران مبتــا بــه بیماری‌هــای  
هموگلوبينوپاتــی بايــد تنظیــم شــوند فاكتورهــاي متعــددي متابوليســم كلســيم را بــا اختــال مواجــه 
ــد  ــده پاراتيروئي ــوص غ ــه خص ــز ب ــدد درون‌ری ــه غ ــه ب ــه صدم ــوان ب ــه مي‌ت ــه از آن جمل ــد ك ميك‌ن
اشــاره كــرد. كاهــش ذخايــر كلســيمي عاملــي بــراي ايجــاد اســتئوپروز اســت كــه در بيمــاران تالاســمي 
ــن  ــن چني ــز مي‌شــود. اي ــن D تجوي ــاي كلســيم و ويتامي ــن شــرايطي مكمل‌ه ــايع اســت. در چني ش
ــراي درمــان اســتئوپروز اســتفاده  ــا داروهــاي bisphosphonate كــه ب مكمل‌هايــي نبايــد هم‌زمــان ب
مي‌شــوند مصــرف شــوند )مكمل‌هــاي كلســيم و ويتاميــن D در عصــر و داروهــاي bisphosphonate هــا 

درصبــح مصــرف ‌شــوند.( 

مكمل‌هــاي كلســيم و ويتاميــن D بــه طــور معمــول در بيمــاران تالاســمي تجويــز نمي‌شــود  
اگردريافــت رژيمــي كافــي باشــد مقاديــر اضافــي ممكــن اســت منجــر بــه تشــيكل ســنگ كليــه شــود. 
اگرچــه در مــوارد كمبــود ويتاميــن D، يــك رژيــم غذايــي غنــي از روغــن‌ ماهــي )ماننــد روغــن جگــر 
ــا تابــش آفتــاب مي‌توانــد بــدون مصــرف مكمل‌هــا ماهــي(، تخــم مــرغ، غــات و همچنيــن مواجــه ب
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كمــك كننــده باشــد. غذاهــاي غنــي از كلســيم از جملــه شــير و محصــولات لبنــي )ماســت و پنيــر( 
آجيــل و ماهــي ضــروري اســت. 

روي ) Zink ( عنصــري اســت كــه در بيمــاران بــا افزايــش بارآهــن ممكــن اســت كاهــش يابــد و ممكــن 
اســت بــا مصــرف بعضــي دارو هــای آهــن زدا كمبــود آن ديــده شــود. پزشــك بايــد تعييــن نمايــد تــا 
بيمــار در صــورت نیــاز ميــزان روي بدنــش کنتــرل شــود. چنانچــه علائمــی دال بــر كمبــود مشــاهده  
ــر  ــد تاثي ــر روي رش ــد ب ــود روی مي‌توان ــه کمب ــرا ك ــرد چ ــد صــورت گي ــا باي ــز مكمل‌ه ــود، تجوي ش

گــذارد. 

ديابت در تالاسمي
ــه ديابــت مي‌شــوند. در چنيــن مــواردي  بســياري از بيمــاران تالاســمي، پــس از دوران بلــوغ مبتــا ب
رژيــم غذايــي اهمیــت بیشــتری پیــدا مــی کنــد و معمــولا از يــك متخصــص تغذیــه و رژيــم درمانــی 
بــراي كمــك اســتفاده مي‌شــود. اگرچــه ضــروري اســت تــا پرســتار از مســائل كليــدي حــول و حــوش 
رژيــم غذايــي بیمــار آگاه باشــد و توصيه‌هــاي لازم را بــه بيمــار وخانــواده‌اش  انجــام دهــد . در ديابــت، 
لازم است که كالري بيمار بر اساس سن، جنسيت، سايز بدن                                                                 و 
ميــزان فعاليــت جســمانی  تخميــن زده مي‌شــود. در صــورت اضافــه وزن، بــه بيمــار توصيــه مي‌شــود 
ــي  ــم غذاي ــد رژي ــاز بیمــار، بای ــري مــورد نی ــه‌ای و كال ــش بكاهــد. براســاس  وضعیــت تغذی ــا از وزن ت
ــر آورده شــود و  ــاز از كربوهيدرات‌هــا ب ــري مــورد نی ــزي ‌شــود كــه 50 درصــد از كال طــوری برنامه‌ري
ــي را تاميــن  ــم غذاي ــرژي رژي اســيدهاي چــرب اشــباع نشــده )monounsatarated( 30 درصــد از ان
ــا ســرعت  ــه جــذب آن ب ــد چــرا ك ــري دارن ــه شــكر برت ــده نســبت ب ــاي پيچي ــد. كربوهيدرات‌ه نماي
كمتــري صــورت مي‌پذيــرد و از نوســان ميــزان گلوكــز خــون ميك‌اهــد. در حــدود 10-20 درصــد از 
كالــري بايــد از منابــع پروتئينــي تاميــن شــود )در مــواردی کــه درگيــري عروقــي ناشــي از ديابــت در 

بیمــار وجــود داشــته باشــد، ايــن مقــدار بايــد كمتــر باشــد(. 
فيبرهــاي غذايــي مخصوصــا فيبرهــاي محلــول در ميوه‌جــات و ســبزيجات ميــزان قنــد خــون را در يــك 
وعــده غذايــي کنتــرل کــرده و نيــاز بــه انســولين را ميك‌اهــد. يــك رژيــم ديابتيــك بايــد 30-20 گــرم 
در روز فیبــر داشــته باشــد. دريافــت كالــري بيمــار ديابتيــك بايــد در 4-5 وعــده تقســيم شــود تــا از 
ــش  ــه مي‌شــود. پاي ــده توصي ــان وع ــي و 2 مي ــي اصل ــده غذاي ــاب شــود.3 وع نوســان قندخــون اجتن

منظــم قنــد خــون ضــروري اســت و البتــه فعاليــت بدنــي نبايــد فرامــوش شــود. 

ورزش در بیماری های  هموگلوبينوپاتی
بيمــاران بــا اختــالات هماتولوژيــك مي‌تواننــد بــه انــدازه هــر شــخص ســالمي ورزش كننــد، تحمــل 

) body mass index (BMI) = kg/height  (2
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ورزش در بیماری‌های هموگلوبينوپاتی
بيمــاران بــا اختــالات هماتولوژيــك مي‌تواننــد بــه انــدازه هــر شــخص ســالمي ورزش كننــد، تحمــل 
هــر بيمــار بــه وضعيــت ســامت و عــوارض مرتبــط بــا بيمــاري كــه بــه آن مبتــا شــده ماننــد آســيب 
كبــد و قلــب بســتگي دارد. بنابرايــن بايــد مطابــق بــا نــوع ورزش توصيه‌هــاي لازم را دريافــت نماينــد 

و در صــورت بــروز احســاس خســتگي انجــام تمريــن بايــد متوقــف شــود. 

سيگار كشيدن
ــد از اســتعمال ســيگار منــع شــوند. كيــي از دلايــل آن ايــن  ــه هموگلوبينوپاتــي باي بيمــاران مبتــا ب
اســت كــه ســيگار كشــيدن باعــث ايجــاد رادكيال‌هــاي آزاد مي‌شــود كــه موجــب آســيب اكســيداتيو  
شــده و همچنيــن ممكــن اســت رادكيال‌هــاي آزاد بــر اســترس اكســيداتيو موجــود بيافزايــد. ســيگار 
كشــدن يــك آســيب جــدي بــراي دســتگاه تنفســي اســت و موجــب ايجــاد برونشــيت مزمــن مي‌شــود، 
افزايــش مقاومــت بــه انســولين بــه دليــل ســيگار كشــيدن بــه خصــوص در بيمــاران ديابتــي خطرنــاك 
ــيب  ــر آس ــيگار كشــيدن خط ــه س ــرا ك ــرات بيشــتر اســت چ ــیکل ســل خط ــی س اســت در کم‌خون
بــه  اندوتليــال عــروق خونــي را افزايــش مي‌دهــد همچنيــن خطــر ســكته مغــزی و ديگــر اختــالات 
عروقــي را زيــاد ميك‌نــد. بــه عــاوه ســيگار كشــيدن ممكــن اســت متابوليســم اســتخوان‌ها و ترمیــم 
ــا در  ــامت دندان‌ه ــب س ــیگار درتخری ــرف س ــاوه مص ــه ع ــد. ب ــرار ده ــر ق ــت تاثي ــتخوان را تح ‌اس
بيمارانــي كــه  از قبــل متابوليســم كلســيم در آنــان بــد بــوده و دندان‌هايشــان در وضعيــت بــدي اســت، 

بیشــتر قابــل اهمیــت اســت.

مصرف الكل
مصــرف بي‌رويــه الــكل موجــب افزايــش احتمــال ايجــاد اســتئوپروز مي‌شــود. بــه عــاوه، الــكل مــاده‌اي 
محــرک و ســمي بــراي دســتگاه گــوارش و پانكــراس اســت، چــرا كــه ایــن ارگان‌هــا ممكــن اســت  قبــا 
تحــت تاثيــر افزايــش بارآهــن صدمــه دیــده باشــند. الــكل همچنيــن باعــث تغييراتــي در متابوليســم 
چربــي در كبــد و افزايــش آســيب اكســيداتيو و بدتــر شــدن اثــرات مخــرب باراضافــي آهــن می‌گــردد.  
و همچنيــن باعــث آســیب بیشــتر  هپاتيــت B و C )كــه در بيمــاران تالاســمي شــايع اســت( بــه کبــد  
ــن  ــكل همچني ــن كار موجــب پيشــرفت ســيروز و ســرطان هپاتوســلولارکبد مي‌شــود، ال مي‌شــود. اي
ــز در تالاســمي  ــه شــراب قرم ــد. اگرچــه مصــرف معقولان ــز تداخــل كن ــا ديگــر داروهــا ني ــد ب مي‌توان

ــا جــذب آهــن را كاهــش مي‌دهــد.  اينترمدي

در بيمــاران ســیکل ســل، الــكل بــه طــور بخصــوص در كوتــاه مــدت آســيب زننــده اســت، همــان طــور 
كــه بــه مــرور، مصــرف مزمــن آن نیــز آســيب زننــده اســت،‌ ايــن امــر بــه خصــوص ناشــي از اثــرات  
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ــح  ــع از ترش ــكل مان ــه ال ــرا ك ــت،‌ چ ــده اس ــاد ش ــظ ادرار ايج ــي در تغلي ــش تواناي ــک و كاه دیورتی
ــه  ــود، ك ــي مي‌ش ــم آب ــب ك ــق، موج ــع ادرار رقي ــش دف ــود )ADH( افزاي ــد‌ ادراري مي‌ش ــون ض هورم
منجــر بــه افزايــش ويســكوزيته خــون مي‌شــود، خطــر ايجــاد كريــز انســداد عروقــی خيلــي بــالا اســت 

بــه عــاوه عوارضــی از جملــه ســكته مغــزی، ترومبــوز ریــوی و مــرگ ناگهانــي اســت. 

سایر مواد
ســوء مصــرف مــواد در تمامــي انســان‌ها خطرنــاك اســت، ایــن امــر بخصــوص نوجوانــان و بالغيــن را در 
معــرض خطــر بیشــتری قــرار مي‌دهــد بــه خصــوص در جوامعــي كــه ســوء مصــرف مــواد شــايع اســت. 
از خطــر اضافــه شــدن ايــن عامــل بــه يــك بيمــاري مزمــن كــه ارگان‌هــای حياتــي بــدن را تحــت تاثيــر 
قــرار مي‌دهــد، نمي‌تــوان چشــم پوشــي كــرد. ايــن احتمــال مــي‌رود كــه بيمــاران بــا بيمــاري مزمــن، 
ملحــق شــدن بــه گــروه و حــس تعلــق را جهــت مكانيــزم جبرانــي بــه كار ببرنــد تــا طبيعــي جلــوه 
كننــد. مطالعــات نشــان داده اســت كــه بيمــاران بــا بيمــاري مزمــن چنيــن اقدامــات خطرزايــي را انجــام 

مي‌دهنــد امــا از ايــن لحــاظ بــا همســالان ســالم خــود تفــاوت چندانــي نــدارد.

كيــي از خطــرات ايــن اســت كــه در طــول زمــان، کنترل‌هــای دوره‌ای و بررســي‌های مراقبتــی بيمــار 
ممكــن اســت کــه فرامــوش شــده و بیمــار نســبت بــه درمــان تجويــز شــده تعهــد نشــان ندهــد بــه 
ــراي  ــادی را ب ــب زی ــود عواق ــث می‌ش ــه باع ــی ك ــای آهن‌زدای ــورد درمان‌ه ــی در م ــوص کوتاه خص
ســامتي بیمــار در پــي دارد. تيــم مراقبــت پزشــكي بايــد نســبت بــه نشــانه‌هاي ســوء مصــرف مــواد 
ــاران و  ــن بيم ــاد بي ــوب و اعتم ــات خ ــد. ارتباط ــته باش ــه داش ــار توج ــم بيم ــه علائ ــد و ب آگاه باش
پرســتاران  یــا مراقبيــن بهداشــت ضــروري اســت تــا ايــن مســائل را بــه راحتــي بيــان شــده و مديريــت 

شــود. 
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سوالات و نگراني‌هاي رايج
ــاد و  ــل اعتم ــوالات پاســخ قاب ــن س ــه اي ــد ب ــم ســامت باي ــاير اعضــاي تي ــش از س ــتار بي ــك پرس ي

ــد. ــح بده صحي
آيا ناقلين سالم هستند؟ 

بلــه، ‌در بيماري‌هــاي ســیکل ســل حامليــن یــا ناقلیــن علائــم خاصــي را تجربــه نميك‌ننــد مگــر 
اينكــه در مناطــق بــا اكســيژن كــم قــرار گيرنــد ماننــد مناطــق بــا ارتفــاع بــالا. چــرا كــه در ايــن 
ــت ممكــن اســت حــس درد و بخصــوص ناراحتــی در منطقــه طحــال داشــته باشــند. آن‌هــا  حال
بــراي عفونــت مجــاري ادراري در معــرض خطــر بالاتــری نســبت بــه افــراد عــادی قــرار دارنــد و 
ــزی گهگاهــی در ادرار داشــته باشــند. البتــه ايــن مشــلاكت چنــدان شــایع  ممكــن اســت خونری

ــد.  ــاد نميك‌نن ــده‌اي را ايج ــلاكت عم ــتند و مش نیس

ــاري  ــرفت بيم ــار پيش ــود دچ ــي خ ــول زندگ ــت در ط ــن اس ــل ممك ــراد ناق ــا اف آي
ــوند؟  ش

خيــر، ايــن اتفــاق ممكــن نيســت چراکــه افــراد ناقــل تنهــا يــك ژن ســیکل را بــه ارث مي‌برنــد، 
ايــن در حالــي اســت كــه بيمــاران ســیکل ســل دو ژن را بــه ارث مي‌برنــد. ايــن ژن را از والديــن 
ــابي  ــخص اكتس ــي ش ــول زندگ ــن در ط ــوند، بنابراي ــن مي‌ش ــاح تعيي ــد و در لق ــه ارث مي‌برن ب
ــا  ــه بيمــاري ســیکل ســل و ي نيســتند. بنابرايــن يــك فــرد ناقــل هموگلوبينوپاتــي هيــچ وقــت ب

ــود.  ــل نمي‌ش ــمي تبدي تالاس

آيا فرد ناقل، مي‌تواند خون اهدا كند؟
ــته  ــون داش ــدای خ ــد اه ــد مي‌توان ــي باش ــدوده طبيع ــا در مح ــن آن‌ه ــه هموگلوبي ــه، چنانچ بل

باشــد.

ــیکل  ــا س ــمي و ي ــل تالاس ــخیص ناق ــراي تش ــم ب ــه مي‌تواني ــرم چگون ــن و همس م
ــم؟ ــش دهي ــل  آزماي س

ــن  ــورز هموگلوبي ــي CBC و الكتروف ــلول‌هاي خون ــل س ــمارش كام ــش ش ــد آزماي ــما مي‌تواني ش
)HbE( را درخواســت دهيــد. ايــن آزمايشــات مي‌تواننــد توســط پزشــك شــما درخواســت شــده و 

در دســترس و ارزان هســتند. 

گزينه‌هاي پيش رو در دو فرد ناقلی كه مي‌خواهند ازدواج كنند چيست؟
ايــن دو نفــر بايــد از ايــن واقعيــت اطــاع داشــته باشــند كــه در هــر بــارداري 25% احتمــال تولــد 

فصل 11
سبك زندگي و تغذیه در هموگلوبينوپاتی‌ها
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ــا  ــب ب ــر زوج و مناس ــراي ه ــب ب ــف مناس ــاي مختل ــس گزينه‌ه ــود دارد پ ــار وج ــودك بيم ك
ــود.  ــه مي‌ش ــان توصي ــي آن ــي و اجتماع ــت فرهنگ وضعي

بعضي از اين پيشنهادات شامل:
     _ تصميم گيري مجدد و قطع رابطه 

     _ بچه‌دار نشدن و يا به سرپرستي گرفتن بچه 
     _ پذيــرش انجــام آزمایــش تشــخيص پيــش از تولــد)Prenatal diagnosis( و ســقط جنیــن در 

صــورت مبتــا بــودن جنيــن و يــا انجــام آزمایــش تشــخیص پیــش از لقــاح.
Diagnosis Pregestational (PGD(

ــته  ــود را داش ــن خ ــب و محاس ــت معای ــن اس ــش رو ممك ــاي پي ــاير گزينه‌ه ــا و س ــن گزينه‌ه اي
ــج باشــد.  ــر راي ــا كمت ــدام در بعضــي كشــور‌ها بیشــتر ی ــر ک باشــد و ه

اگــر هــر دو مــا ناقــل ژن ســیکل يــا تالاســمي باشــيم مي‌توانيــم نوزادمــان را قبــل 
از تولــد آزمايــش كنيــم؟ 

بله، آزمايش قبل از تولد را مي‌تواند توسط كي و يا دو روش انجام داد. 
Chronic villus sampling آزمایش نمونه‌گیری از پرزهای جفتی 

Amnocentesis  آزمایش نمونه‌گیری از مایع آمنیون 

چرا فرزند من چشمانش زرد است؟ )به خصوص در بیماری سیکل سل(
چشــمان كــودك شــما بــه دليــل وجــود بيلــي روبيــن بــالا )پيگمانــت( كــه از گلبول‌هــاي قرمــز 
تخریــب شــده آزاد مي‌گــرد، زرد می‌شــود. در شــرايط طبيعــي، بيلــي روبيــن توســط كبــد دفــع 
ــرعت  ــا س ــز ب ــاي قرم ــل، گلبول‌ه ــیکل س ــاري س ــا در بيم ــتند. ام ــم‌ها زرد نيس ــود و چش مي‌ش
بيشــتري تخریــب مي‌شــوند و كبــد نمي‌توانــد ايــن مقــدار زيــاد بيلــي روبيــن را دفــع كنــد كــه 
در ايــن صــورت میــزان بیلــی روبیــن در جریــان خــون افزایــش یافتــه و در ارگان‌هــای مختلــف 
ــه  ــد ك ــگ مي‌ده ــر زرد رن ــا ظاه ــه آن‌ه ــرده و ب ــکلرای چشــم رســوب ک ــه پوســت و اس منجمل
بــه ايــن حالــت scelral icterus گوينــد. نوشــيدن ‌آب بيشــتري مي‌توانــد بــه بــدن كمــك كــرده 
تــا بيلــي روبيــن بیشــتری از طریــق ادرار دفــع شــده و زردي را كاهــش دهــد امــا ايــن حالــت را 

ــه طــور كامــل حــذف كــرد.  ــوان ب نمي‌ت
ــز را  ــب گلبول‌هــاي قرم ــزان تخری ــدار كمــي مي ــه مق ــه ب ــه طــور روزان مصــرف فوليــك اســيد ب

ــن نمــي‌رود.  ــل از بي ــه طــور كام ــگ زرد چشــم را ب ــی رن ــد ول ميك‌اه



136

بيماران مبتلا به سیکل سل و يا تالاسمي در چه سني مي‌ميرند؟
ايــن بــاور غلــط در ميــان خيلــي از مــردم و حتــي پرســنل درمانــي وجــود دارد كــه ايــن بيمــاران 
طــول عمــر كمــي دارنــد. حقيقــت ايــن اســت كــه بيمــاران مبتــا بــه هموگلوبينوپاتــی مي‌تواننــد 
زندگــي طولانــي و مفيــدي داشــته باشــند و حتــي تــا ســن 70-80 ســالگي )در صــورت دسترســي 

بــه مراقبت‌هــاي درمانــي كامــل( زندگــی کننــد. 

آيا تاخير در رشد و تکامل در كودكان با بيماري سیکل سل وجود دارد؟
تاخيــر در رشــد و تکامــل مشــخصه اصلــي ايــن بيماري‌هــا نيســت مگــر در شــرايطي كــه ســکته 
ــه ســیکل  ــا ايــن وجــود، كــودكان مبتــا ب مغــزی و يــا کم‌خونــی مزمــن وجــود داشــته باشــد. ب
ــا تالاســمي ممکــن اســت دچــار اختــالات پزشــكي مشــابه ديگــر بچه‌هــا ماننــد تومــور  ســل  ي
مغــزي، نقايــص ژنتكيــي، هيپوكســی موقــع تولد/قبــل از تولــد )كاهــش اكســيژن رســانی بــه مغــز( 
ــد. از ســوي  ــه كنن ــل شــود، را تجرب ــر در رشــد و تکام ــه تاخي ــد منجــر ب ــه مي‌توان ــره را ك و غی
ديگــر بالغيــن مبتــا بــه تالاســمي و يــا بيمــاري ســیکل ســلی نیــز وجــود دارنــد كــه بســیار بــا 

هــوش هســتند،‌ بســيار موفــق هســتند و در فيلــد تخصصــي خــود فعــال می‌باشــند. 

آيا بيماران مبتلا به سیکل سل مي‌توانند مسافرت هوايي داشته باشند؟
بيمــاران مبتــا بــه ســیکل ســل بــه طــور كلــي مي‌تواننــد مســافرت‌های هوايــي را تحمــل كننــد 
امــا ممكــن اســت بــا مشــلاكت بالقــوه‌اي از جملــه درد، خســتگي و كــم آبــي مواجــه شــوند. هرچــه 
ــه جهــت  ــر باشــد،‌ مشــلاكت بيشــتري ايجــاد مي‌شــود. ب ــاع بيشــتر و مــدت ســفر طولاني‌ت ارتف
پيشــگيري از ایــن مشــلاكت كابيــن مســافرين بايــد فشــار مناســب و امكانــات دريافــت اكســيژن را 

داشــته باشــد. بــه عــاوه مايعــات بيشــتري بايــد در طــول ســفر نوشــيده شــود. 

مصرف روزانه اسيد فوليك و يك رژيم غذايي متعادل 
مصرف كافي مايعات 

اجتناب از مكان‌هاي با ارتفاع و دماي بالا 
اجتناب از استرس 

تمرينات ورزشي منظم اما عدم زياده‌روي 
سفر با هواپيماهاي تجاري با فشار مناسب جهت مسافرين كابين 

پيشنهاداتي براي تمامي بيماران در گروه‌هاي سني مختلف براي زندگي سالم‌تر
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فصل 12
ديگر روكيردهاي مراقبتي و درماني

در طــول دو دهــه گذشــته تحقيقــات گســترده‌اي در حــوزه بيماري‌هــاي ســیکل ســل صــورت پذيرفتــه 
اســت كــه منجــر بــه درمان‌هــاي جديــد و موثــري شــده اســت كــه زندگــي ایــن بيمــاران را بــه طــور 

محسوســي ارتقــا داده اســت.

 )HbF( عواملي كه موجب افزايش هموگلوبين جنيني مي‌شوند
 )Droxia R, Hydrea R, Cytodrox R( هيدروكسي اوره

اميــد بخش‌تريــن و پرمصرف‌تريــن ايــن عوامــل دارويــي، هيدروكســي اوره اســت. مكانيســم عمــل 
ــا تحريــك توليــد هموگلوبين‌هــاي جنينــي)HbF(، نوعــی  كــه  ــه ايــن صــورت اســت كــه ب دارو ب
در نــوزادان تــازه متولــد شــده يافــت مي‌شــود، باعــث پيشــگيري از تبدیــل گلبول‌هــای قرمــز بــه 
حالــت داســی ‌شــکل مي‌شــود. ايــن دارو كــه معمــولا بــراي درمــان ســرطان بــه كار مــي‌رود، بــراي 
ــن  ــه، هيدروكســي اوره ســطح هموگلوبي ــا مصــرف روزان ــرد دارد. ب ــودك كارب ــغ و ك ــاران بال بيم
افزایــش می‌یابــد و ســامت بيمــار ارتقــاء می‌یابــد،‌ و موجــب كاهــش دفعــات كريزهــاي دردنــاك 
و کاهــش نیــاز  بــه تزریــق خــون می‌شــود. اگرچــه همیشــه ايــن نگرانــي وجــود دارد كــه مصــرف 

ايــن دارو باعــث بــروز تومــور و يــا لوکمــی در بعضــي از بيمــاران شــود. 

Butyric acid and the fatty acids

بعضــي مطالعــات ايــن گونــه نشــان داده‌انــد كــه افزودني‌هــاي غذايــي رايــج ممكــن اســت باعــث 
افزايــش هموگلوبيــن جنينــي )HbF( در خــون شــود. 

پيوند مغز استخوان
ــل و  ــاري ساكيل‌س ــان بيم ــراي درم ــی ب ــان قطع ــا درم ــتخوان تنه ــز اس ــد مغ ــروز، پيون ــه ام ــا ب ت
ــال  ــان بيشــتر و احتم ــت درم ــزان موفقی ــد،‌ مي ــر باش ــودك پايين‌ت ــن ك ــه س ــمي اســت. هرچ تالاس
ــد شــامل تزریــق وريــدي ســلول‌های بنیــادی مغــز اســتخوان   ــود. ايــن رون عــوارض كمتــر خواهــد ب
يــك اهــدا کننــده بــه بيمــار اســت. ایــن فــرد دهنــده مغــز اســتخوان ســالم اســت، بیمــــاري ســیکل 

ــا بيمــار مطابقــت دارد.  ــك ب ــدارد و از نظــر ايمونولوژي ســل ن

ايــن مغــز اســتخوان ســالم جايگزيــن مغــز اســتخوان بیمارشــده و پــس از مدتــي ســلول‌هاي خونــي 
ســالم توليــد مي‌شــود. قبــل از شــروع درمــان پیونــد، ‌مغــز اســتخوان بيمــار توســط شــیمی درمانــی  
و راديودرمانــي تخريــب مي‌شــود و ســپس مغــز اســتخوان ســالم بــه بیمــار تزریــق مــی شــود. پــس از 
ــه بيمــار داروهايــي جهــت پيشــگيري از رد پيونــد داده مي‌شــود. در بعضــي از مــوارد پيونــد  پيونــد ب
ــي  ــد مغــز اســتخوان خطرات ــد. پيون ــدی را رد ميك‌ن ــدن بيمــار عضــو پيون ــوده و ب ــز نب موفقيــت آمي
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دارد، احتيــاج بــه بســتري در بيمارســتان و هزينــه زيــاد دارد. بــه عــاوه پيــدا كــردن دهنــده مناســب 
ــوارض  ــم و ع ــه علائ ــود ك ــه مي‌ش ــرادي توصي ــراي اف ــر ب ــال حاض ــد، در ح ــن رون ــت. اي ــوار اس دش
ــه  ــه ســکته مغــزی، درد شــديد و كســاني كــه ب ــد، از جمل ــی ســیکل ســل دارن ــا کــم خون ــادي ب زي

ــد.  ــخ نمي‌دهن ــان پاس درم
درمان‌هاي آزمايشی و روكيردهاي تحقیقاتی در جدول زير به صورت خلاصه آمده است. 

تاثيرات باليني  رويكردهاي درماني

Nitric Oxide

Deoxyazacytidine – 5

)decitabine( 

   Butyric Acid compounds

Clotrimazole

Anti- adhesion therapy

 Gene Therapy

 قابلیت کنترل در عدم فعال شدن سلول‌های اندوتلیال و پيش‌گيري از 
چسبندگي سلول‌های داسی شکل و پيشگيري از پلی‌مریزاسیون زنجیره 

گلوبینی در گلبول‌های قرمز با افزايش ميل تركيبي Hbs با اكسيژن. 

در دوزهای پايين مي‌تواند موجب افزايش HbF  شود البته در این دوز 
پایین سمیت دارو قابل قبول است.

موجب افزايش توليد HbF درسلول‌های رده اریتروئیدی شده و مانع 
تکثیر ديگر انواع سلول‌ها‌ مي‌شود.

انتقال کاتیون در کانال‌های غشایی سلول‌های اریترویيدی را 
مهارکرده و بدین ترتیب از دهیدراتاسیون سلولی جلوگیری می‌کند.

می‌تواند درمان قابل قبولی در کنار هیدروکسی اوره باشد.

قابلیت تنظیم سلولی در بیماران سیکل سل را دارد. مطالعات بالینی 
کمی در این مورد انجام شده و شواهد بالینی کمی در دسترس است.

اطلاعات اولیه‌ای در مورد انتقال ژن به مدل موشی و آزمایشات اولیه 
است اما شواهد بالینی کمی در دسترس است.

روكيردهاي تحقیقاتی براي درمان بيماري ساكيل‌سل
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ژن درماني
ــن در  ــوب  ايجــاد مي‌شــود، محققي ــی هــای ســیکل ‌ســل توســط ژن  معی ــه  کــم خون ــي ك از آنجائ
تــاش هســتند تــا بــا اصــاح ايــن ژن و وارد كــردن آن بــه مغــز اســتخوان بيمــاران موجــب ســاخت 
ــردن ژن   ــوش ك ــا خام ــه ب ــاش هســتند ك ــن دانشــمندان در ت ــي شــوند. همچني ــن طبيع هموگلوبي
ــث پيشــگيري از  ــي          a-type باع ــن جنين ــده هموگلوبي ــد كنن ــردن ژن تولي ــوب و روشــن ك معی
ــه  ــده ك ــام ش ــاهدات انج ــن مش ــه ای ــر پاي ــات ب ــن اقدام ــوند. اي ــز ش ــای قرم ــدن گلبول‌ه ــی ش داس
ــوارض بیمــاری  ــری و ع ــا ســیر بالینــی ملایمت ــاد ب ــا هموگلوبيــن جنينــي زي بيمــاران سكيل‌ســلي ب

کمتــری مواجــه هســتند. 

  HbF
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فصل 13
پيشگيري و مشاوره ژنتكيي در بیماری‌های هموگلوبینوپاتی

هموگلوبينوپاتي‌هــا مشــكل بهداشــتي مهمــي در جهــان هســتند كــه صدهــا و هــزاران كــودك مبتــا 
در ســال بــا ايــن بيمــاري بــه دنيــا مي‌آينــد. 

متاســفانه اطلاعــات اپيدميولوژيــك جدیــد و بــه روز شــده از بســياري از كشــورها هنــوز وجــود نــدارد 
كــه باعــث می‌شــود اطلاعــات موجــود را دچــار تخميــن كمتــر از حــد طبيعــي ك‌نــد. مطابــق داده‌هــاي 

: موجود
ــی  ــورم ژن هموگلوبینوپات ــک ف ــل ی ــان ناق ــت جه ــد از جمعي ــه 7 درص ــود ك ــن زده مي‌ش تخمي

هســتند. 
در حدود 300/000 تا 500/000 كودك هر ساله با هموگلوبینوپاتی شديد به دنيا مي‌آيند.

ــا  ــه دني ــا پاييــن ب ــا درآمــد متوســط و ي در حــدود80 درصــد از كــودكان متبــا در كشــورهاي ب
می‌آینــد. 

در حــدود70 درصــد ایــن کــودکان بــا بیمــاری ســیکل ســل و مابقــي بــا اختــالات تالاســمي بــه 
ــد.  ــا مي‌آين دني

50-80 درصــد از كــودكان بــا کــم خونــی ســیکل ســل و 50/000 تــا 100/000 كــودك بــا بتــا-
تالاســمي مــاژور هــر ســاله در كشــورهاي بــا درآمــد متوســط و پاييــن مي‌ميرنــد. 

عامــل اساســي كنتــرل بیماری‌هــای هموگلوبینوپاتــی، عــاوه بــر درمــان مــوارد بيمــاري، پيشــگيري 
مي‌باشــد يــك اســتراتژي موفــق بــراي پيشــگيري بايــد شــامل مــوارد زيــر باشــد: 

افزايش آگاهي جامعه 
مشاوره ژنتكي 

غربالگري 
خدمات مامايي 

تشخيص پيش از تولد 
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)قطــع  ســقط  جایگزیــن  گزينه‌هــاي  بــه  مربــوط  مســائل  و  پيشــگيري  بــراي  ديگــر  روش 
ــاح ــل از لق ــي قب ــخيص ژنتكي ــت‌هاي تش ــام تس ــامل انج ــه ش ــت ک ــا( اس ــن مبت ــارداری جنی ب

ــي  ــر فرهنگ ــن روش از نظ ــت اي ــن اس ــت. ممك )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 جمعيت ــب گروه‌ه مناس
ــه  ــد ب ــران قيمــت و نيازمن ــن روش بســيار گ ــال اي ــر ح ــه ه ــی اســت. ب ــای هموگلوبینوپات بیماری‌ه

ــد.  ــدود ميك‌ن ــی مح ــر جای ــتفاده از آن را در ه ــه اس ــت ك ــوص اس ــزات مخص تجهي

بســيار بــا اهميــت اســت كــه همــه بيمــاران و همــه زنــان بــاردار و همسرشــان اطلاعــات كافــي و قابــل 
ــاي  ــات شــامل الگوه ــن اطلاع ــد اي ــه‌اي بگيرن ــات آگاهان ــه روز داشــته باشــند وتصميم ــان و ب اطمين
ــارداري  ــاره ب ــه درب ــات آگاهان ــاذ تصميم ــان را در اتخ ــا آن ــت ت ــاری اس ــان بیم ــوه درم ــي و نح وراثت

جنیــن مبتــا يــاري كننــد. 

برنامه‌هــاي پيشــگيري از بیماری‌هــای هموگلوبینوپاتــی یــک ســری آزمایشــات غربالگري‌هــاي 
ژنتكيــي را بــرای زوجیــن انجــام می‌دهنــد كــه تشــخیص می‌دهــد زوجیــن ناقــل ژن هموگلوبينوپاتــي 
ــري  ــت‌هاي غربالگ ــن تس ــت، ‌اي ــزان اس ــه مي ــا چ ــا ت ــودك مبت ــد ك ــر تول ــر و خط ــا خی ــتند ی هس
قبــل از بــارداري و يــا در اوايــل حاملگــي انجــام مي‌شــود، و بعضــي مــوارد حتــي قبــل از ازدواج انجــام 
مي‌شــود. زوجيــن ناقــل و در معــرض خطــر) تولــد نــوزاد بیمــار( مي‌تواننــد از خدمــات تشــخيص قبــل 
از تولــد اســتفاده كننــد تــا از ســالم بــودن و يــا بيمــار بــودن كــودك اطــاع داشــته باشــند. در ايــن 

ــد.  ــش رويشــان انتخــاب كنن ــاي پي ــن گزينه‌ه ــد بي ــت زوج مي‌توانن حال

ــا ســازمان جهــان بهداشــت )WHO( فعاليــت  فدراســيون بين‌المللــي تالاســمي )TIF( كــه در ارتبــاط ب
ــرل  ــراي كنت ــده ب ــازمان داده ش ــتراتژي‌هاي س ــاد اس ــه ايج ــويق ب ــو را تش ــور‌های عض ــد کش ميك‌ن

ميك‌نــد.  هموگلوبينوپاتي‌هــا 

مشاوره ژنتیک
مشــاور، مســئوليت يــك مشــاور ژنتيــك، متخصــص، يــا پرســتار هموگلوبينوپاتــي دوره ديــده را دارد  كه 
در زمينــه بیمــاری و درمــان اطلاعــات کافــی دارد. مشــاوره بايــد شــامل ارائــه توضيــح کامــل دربــاره 
الگــوي وراثــت بيمــاري ســیکل ســل يــا تالاســمي،‌ برنامه‌ريــزي صحيــح بــراي بچــه‌دار شــدن،‌ اجــازه 
بــه زوج‌هــا جهــت اتخــاذ تصميــم آگاهانــه اســت. غربالگــري زوجيــن چــه بــه صــورت اختيــاري و يــا 

اجبــاري بایــد در مجموعــه برنامه‌هــاي پيشــگيري کشــوری صــورت پذيــرد. 
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زوجيني كه در خطر نيستند
ــن  ــن رفت ــت از بي ــن جه ــان ممك ــريع‌ترين زم ــد در س ــتند باي ــر نيس ــرض خط ــه در مع ــي ك زوجين

ــه گــردد.  ــه ايشــان ارائ ــج ب ــان نتاي ــرس و اضطــراب آن ت

زوجين در معرض خطر براي تولد بیماری‌های هموگلوبینوپاتی
مشــابه بــا بتا-تالاســمي مــاژور و بیماری‌هــای ســیکل ســل كــه خدمــات مشــاوره دريافــت ميك‌ننــد، 

ايــن خدمــات بايــد بــه ناقلیــن هموگلوبينوپاتــی دارنــد ارائــه شــده و ارجــاع شــوند. 

ــا  ــد ب ــارداری 25% احتمــال تول ــی هســتند، در هــر ب ــل هموگلوبينو‌پات هنگامــي كــه هــر دو زوج ناق
ــریعتر   ــه س ــر چ ــوند و ه ــع ش ــورد مطل ــن م ــد در ای ــن باي ــد. زوجی ــاژور مي‌باش ــي م هموگلوبينوپات
ــاوره‌های   ــات بیشــتر و مش ــود. اطلاع ــك داده ش ــاوره ژنتي ــت مش ــن وق ــراي تعيي ــان مشــخصي ب زم
ــه شــود و در صــورت وجــود ترکیبــی از دیگــر هموگلوبینو‌پاتی‌هــا،  ــد ارائ جانبــی در صــورت نيــاز باي
ــاره  مشــاوره‌های لازم داده شــود )HbE/β thal, β thal/SCD(. در مشــاوره لازم اســت كــه زوجيــن درب
درمــان بيمــاري اطلاعــات كســب كننــد و در مــورد تشــخيص پيــش از تولــد )PND( و امكانــات موجــود 
ــه صــورت  ــد ب ــن اطلاعــات نباي در كشور‌شــان آگاهــي ميي‌ابنــد. مجــددا تذكــر داده مي‌شــود كــه اي

دســتوري ارائــه شــود. )در قالــب پیشــنهاد مطــرح شــود.(

)PND)‌ prenatal diagnosis تشخيص پيش از تولد
PND تســتي اســت كــه در دوران حاملگــي 

جهــت تعييــن ابتــاي نــوزاد بــه اختــال ارثــي 
ــخيص  ــود. تش ــز مي‌ش ــي تجوي هموگلوبينوپات
پيــش از تولــد را بايــد در شــرايطي كــه هــر دو  
ــل   ــیکل س ــا س ــمي ی ــل ژن بتا-تالاس زوج ناق
احتمــال  هموگلوبينو‌پاتی)کــه  دیگــر  يــا  و 
ــد(، انجــام شــود. در  ــد کــودک مبتــا دارن تول
چنيــن مــواردي شــانس يــك بــه چهــار در هــر 
ــا آنمــي شــديد  ــوزاد ب ــد ن ــراي تول ــارداري ب ب
ــه  ــاردار تمايــل ب وجــود دارد. چنانچــه مــادر ب
انجــام تشــخيص پيــش از تولــد دارد اما همســر 
ــه اول  ــد در درج ــترس نيســت، باي وي در دس

بــه نظــر پزشــك متخصــص عمــل كــرد. 
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نــوزاد مبتــا را مي‌تــوان از هفتــه10 تــا 11 حاملگــي تشــخيص داد،‌ مشــاوره بــراي تشــخيص پيــش 
از تولــد بايــد در زوجيــن پرخطــر صــورت پذيــرد اگرچــه بايــد بــه تصميــم والديــن بــراي انجــام و يــا 
ــوان  ــر را مي‌ت ــاوره‌هاي بيش‌ت ــرد. مش ــت ك ــان حماي ــت و از آن ــرام گذاش ــش احت ــام آزماي ــدم انج ع

قبــل از انجــام تســت انجــام داد.

ممكــن اســت لازم باشــد تــا از ديگــر اعضــاي خانــواده نمونــه خــون گرفتــه شــود،‌ ايــن اقــدام جهــت كم 
ــرای تاييــد تشــخيص جنيــن مبتــا انجــام مي‌شــود. نتايــج بايــد در ســريع‌ترين  كــردن اشــتباهات ب
زمــان ممكــن انجــام شــود تــا تــرس و اضطــراب ناشــي از آن در زوجیــن کاهــش يابــد. توصيــه مي‌شــود 

كــه نتايــج توســط مشــاور، پزشــك و يــا پرســتار بــه روش مناســب اعــام گــردد. 

آزمايشات تشخیص قبل از تولد به سه روش انجام می‌شود:
نمونه‌گيري خون جنيني

ــون  ــه‌‌اي از خ ــام داد نمون ــارداري انج ــا 20 ب ــاي 10 ت ــول هفته‌ه ــوان در ط ــش را مي‌ت ــن آزماي اي
ــرد.  ــورت مي‌پذي ــود، ص ــادر وارد مي‌ش ــكمي م ــدار ش ــت ج ــه از پوس ــوزني ك ــط س ــاف توس بندن
ــق  ــت مشــاهده دقي ــونوگرافی جه ــرل س ــل از جراحــي داده مي‌شــود و از کنت ــي قب بي‌حســي موضع

ــود.  ــتفاده می‌ش ــود اس ــوزن وارد مي‌ش ــه س ــي ك محل

      )CVS) Choronic Villus Sampling( نمونه‌گیری از پرزهای جفتی
ــتفاده  ــب اس ــوده و اغل ــن ب ــامت جنی ــت س ــن وضعی ــرای تعیی ــن روش ب ــش رایج‌تری ــن آزماي اي
ــه از  ــت نمون ــامل برداش ــش ش ــام داد. آزماي ــوان آن را انج ــي مي‌ت ــه 11 حاملگ ــه از هفت ــود. ک می‌ش
ــي  ــده ژن‌هاي ــوده و دربردارن پرزهــای جفتــی  Chorionic vill اســت كــه شــامل ســلول‌های جنیــن ب
ــق واژن و  ــه از طري ــوان چ ــش را مي‌ت ــت. آزماي ــرده اس ــه ارث ب ــن  ب ــن از والدی ــه جنی ــت ك اس
ســرویکس )گردنــه رحــم( و يــا از طريــق وارد كــردن ســوزن بــه ديــواره شــكمي بــا بي‌حســي موضعــي 

ــود.  ــوزن را مشــخص نم ــق س ــونوگرافی محــل دقي ــرل س ــا کنت ــوان ب ــام داد. مي‌ت انج

آمينوسنتز
ايــن آزمايــش را مي‌تــوان در هفتــه20 بــه بعــد 
ــام  ــر انج ــش کمت ــن آزماي ــام داد. اي ــي انج حاملگ
ــای  ــری از پرزه ــه نمونه‌گی ــرايطي ك ــده و در ش ش
ــي را  ــری از خــون جنين ــا نمونه‌گی جفتــی )CVS( و ي

ــرد دارد.  ــرد، كارب ــتفاده ك ــوان اس نت
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ــردارد، ســپس  ــه‌ ب ــا از مايــع اطــراف جنيــن نمون در آمنیوســنتز، ســوزن كوچكــي وارد رحــم شــده ت
ــا  ــا ژن‌ه ــون جمــع‌آوری شــده ت ــع آمنی ــی شــناور در مای ــع ســانتریفوژ شــده و ســلول‌های جنین ماي
ــوان جهــت تعييــن محــل دقيــق ســوزن اســتفاده كــرد. بررســي گــردد. کنتــرل ســونوگرافی را مي‌ت

دقت و ايمني تشخيص پيش 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 ــخيص پي تش

ــد. ــته باش ــان را داش ــي زن ــراي بعض ــقط ب ــر س ــد خط ــارداري مي‌توان ب

ــن  ــب آزمايشــات ای ــش پزشــكي خطــای تشــخیص وجــود دارد اگرچــه در اغل ــر آزماي به‌عــاوه در ه
خطــر بســيار كــم اســت. 

نتايج آزمايش
ــه اطــاع  ــي لازم ب ــا دادن آگاه ــان ممكــن حاصــل شــده، ب ــد در ســريعترين زم ــش باي ــج آزماي نتاي
ــا   ــوزاد مبت ــاردار داد(. چنانچــه ن ــه خــود زن ب ــوان ب ــود همســر مي‌ت همســر برســد. )در صــورت نب
ــی و  ــون محل ــاس قان ــا براس ــري داد ت ــاوره‌هاي بيش‌ت ــن مش ــه والدي ــد ب ــود، باي ــخيص داده ش تش

ــد.  ــاذ نماين ــم مناســب را اتخ ــق فرهنگشــان تصمي مطاب
والديــن بايــد ايــن اجــازه را داشــته باشــند تــا خــود تصميــم بگيرنــد و اطمينــان حاصــل شــود كــه هــر 
ــه‌دار  ــان ادام ــت از آن ــد حماي ــد و باي ــرام مي‌گذارن ــه آن احت ــن ب ــد متخصصي ــه مي‌گيرن تصميمــي ك

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 اي
جایگزینــی در رحــم مــادر اســت كــه شــانس زوجیــن ناقــل هموگلوبينوپاتــي را بــراي داشــتن فرزنــد 
ســالم را افزايــش مي‌دهــد. تخمــك از مــادر و اســپرم از پــدر گرفتــه مي‌شــود تــا در آزمايشــگاه لقــاح 
انجــام شــود. تخمــك بــارور شــده از نظــر وجــود ژن تالاســمي و يــا ســیکل ســل بررســي مي‌گــردد، 
ــد  ــم رش ــا در رح ــده ت ــن ش ــادر جایگزی ــم م ــند، در رح ــا نباش ــه مبت ــده ك ــارور ش ــاي ب تخم‌كه

ــا و معايبــي دارد.  ــن روش مزاي طبيعــي را انجــام دهــد. اي

مزايا:
ــراي زوجينــي كــه ســقط مكــرر ) بدلیــل مبتــا بــودن جنیــن( داشــته‌اند و يــا آن‌هايــي كــه  PGD ب

منــع اخلاقــي و يــا مذهبــي بــراي ســقط دارنــد، کار‌بــرد دارد. درخانواده‌هایــی کــه بیمــار مبتــا دارنــد   
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و  نيــاز بــه دهنــده بــا HLA مناســب دارنــد هــم PGD می‌توانــد کمــک کننــده باشــد. در زوجينــی كــه 
تــا بــه حــال بچــه‌اي نداشــته‌اند نيــز كاربــرد دارد. 

معايب:
از معايــب ايــن روش شــامل نيــاز بــراي امكانــات 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 هزينــه بــالاي آن و تکــرار 

مکــرر ایــن روش بــرای یــک بــارداری موفــق از معایــب آن اســت. 

درمان‌های حمایتی از كودك مبتلا
ــارداري  ــد و مشــاوره را انجــام دهنــد و از خطــرات ب اگرچــه زوجیــن بايــد غربالگري‌هــای قبــل از تول
ــن  ــرايطي ممك ــت. در ش ــه نيس ــن گون ــرايط اي ــه ش ــا هميش ــند، ام ــته باش ــاع داش ــاري اط و بيم
ــوز در شــوك ناشــي از تشــخيص  ــا هن ــارداري داشــته باشــند ام ــه ب ــه ادام ــم ب اســت زوجیــن تصمي
جنیــن مبتــا باشــند. در چنيــن شــرايطي بســيار اهميــت دارد كــه والديــن بــه مشــاوره متخصــص در 

ــوند.  ــاع ش ــن ارج ــان ممك ــريع‌ترين 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 اهمي ــيار ب ــي بس ــص هموگلوبينوپات ــك متخص ــه پزش ب
خدمــات پزشــکی شــامل درمــان پروفكلايتيــك )در بیمــاری ســیکل ســل( و برنامــه درمــان مناســب 
)در تالاســمي مــاژور( برخــوردار شــوند. آمــوزش بــرای بيمــاران و والديــن بایــد انجــام شــود از جملــه  

ــم اوليــه بيمــاري ضــروري اســت.  روش‌هــای تشــخيص زودرس بیمــاری و درمــان علائ

از ايــن لحظــه بــه بعــد پرســتار نقــش مهمــي را در فراهم‌ســازي درمــان مناســب و حمايت‌هــاي لازم 
در طــول زندگــي بيمــار و خانــواده‌اش، كمــك بــه وي و پايــش بيمــاری ايفــا ميك‌نــد. 
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