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 (7/9/2003) قبل للنشر في 

 

 الممخّص  
( مريضا شخص لدييـ الداء المنجمي اعتمادا عمى رحلاف الخضاب الكيربائي فكانػت النتػائ  50شممت الدراسة )

 كما يمي :
 (27 حالة )( فقر دـ منجمي متماثؿ الأمشاجHbSSبنسبة )مف المرضى64% 
 (13 حالة تالاسيميا منجمية بنسبة)مف المرضى توزعت كما يمي :26 % 

 (6مرضػى )thal  -+  HbS/β  مرضػى  4%, 12نسػبةHbS/β0-thal مرضػى3%,8بنسػبة-thal  اHbSS/ 
 %6بنسبة 

 (5 حالات فقر الدـ المنجمي مع البقاء الوراثي لمييموغموبيف )F (HbSS/HPFH بنسبة )10.% 
 .نسبة الإصابة لدى الإناث والذكور متماثمة في الأنواع الثلاثة مع رجحاف خفيؼ لمذكور في دراستنا 
 ( سنة.1-5معظـ الحالات قد تـ تشخيصيا في مجموعة الأعمار بيف) 
 72مريض بنسبة  36في  القصة العائمية إيجابية.% 
   النػوب الألميػػة  ىػػي العػػرض الأكثػػر شػػيوعاا فػػي الػػداء المنجمػي  حيػػث وجػػدت فػػي فقػػر الػػدـ المنجمػػي متماثػػؿ الأمشػػاج

ثػـ  F%وفػي فقػر الػدـ المنجمػي مػع البقػاء الػوراثي لمييموغمػوبيف 6997% وفي التالاسػيميا المنجميػة بنسػبة 84.3بنسبة 
 لتنفسية ولاحظنا أف الأعراض في التلاسيميا المنجميةالنوب الانحلالية ثـ الزلة ا

 .أخؼ منيا في فقر الدـ المنجمي 
  أكثػػر العلامػػات المرضػػية كانػػت الشػػحوب والمػػوف اليرقػػاني فػػي فقػػر الػػدـ المنجمػػي متماثػػؿ الأمشػػاج يضػػاؼ إلػػى ذلػػؾ

 مع بقاء الخضاب الجنيني  ضخامة الطحاؿ في التالاسيميا المنجمية والشحوب وضخامة الطحاؿ في فقر الدـ المنجمي
  (غ/دسؿ في معظـ حالات فقر الدـ المنجمي المتماثؿ الأمشاج مع خضاب أفضؿ 6-9.5مخبريا تراوح الخضاب بيف)

 في التلاسيميا المنجمية وفقر الدـ المنجمي مع بقاء الخضاب الجنيني 
  ووجػػدنا أف مرضػػى  فقػػر الػػدـ المنجمػػي يحتػػاجوف لنقػػؿ دـ أكثػػر مػػف مرضػػى 92مػػريض بنسػػبة  46تػػـ نقػػؿ الػػدـ فػػي%

 . Fالتلاسيمياالمنجمية الذيف يحتاجوف لنقؿ دـ أكثر مف مرضى فقر الدـ المنجمي مع البقاء الوراثي لمخضاب 
 

 سوريا–اللاذقية –كمية الطب جامعة تشرين -*أستاذ في قسم الأطفال
 سوريا –اللاذقية -كمية الطب جامعة تشرين–** أستاذ في قسم الأمراض الباطنة 

 سوريا. –اللاذقية  –كمية الطب جامعة تشرين –*** طالب دراسات عميا في قسم الأطفال 
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  ABSTRACT    

 

This study was carried out on( 50) patients with sickle cell disease diagnosed 

by hemoglobin electrophoresis.                   

  

The results: 
*    64% of the patients were (HbSS)  

*    26% of the patients were (HbS/β+-thal,HbS/β0-thal,HbSS/α - thal ) 

*    10% of the patients were (hbSS/|HPFH) 

*    most patients were diagnosed between (1-5) year. 

*    family history was positive in 72% of patients . 

* the most exsitent symptom was  painful crisses, hemolyticl crises, dyspnia,we have 

found that the symptoms in( HbS/ß+ -thal,  HbS/ß
0
- thal, HbSS/α -thal, 

HbSS/HPFH) are less than( HbSS). 
* the most exsitent signs were pallor, jaundice in the (HbSS) and splenomegaly in 

(HbS/ +- thal, HbS/ β0-thal, HbSS/α-th) and pallor,splenomegaly in 

(HbSS/|HPFH) 

*  The values of hemoglobin were between 5-9,5g\dl  in(HbSS)with better values in  

(HbS/thal,HbSS/HPFH). 

*  Blood transfusion was applied in 90% of patients ,we found out that pathient with 

(HbSS) need blood transfusion were more than (HbS/thal) and (HbSS/HPFH) . 
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ىمقدمة:
يعػرؼ الػػداء المنجمػػي بجنػػو مجموعػػة مػػف الاضػطرابات الوراثيػػة التػػي تتميػػز بوجػػود الييموغمػػوبيف المنجمػػي 

(HbS) 
يػػنجـ الييموغمػػوبيف المنجمػػي عػػف طفػػرة نقطيػػة تصػػيب السمسػػة بيتػػا وتػػؤدي لحمػػوؿ حمػػض أمينػػي يػػدعى 

 .[1]في الموقع السادس مف ىذه السمسة مكاف حمض أميني آخر ىو حمض الغموتاميؾ  Valinالفاليف 
يتمزالييموغمػػػوبيف المنجمػػػي بتبػػػدؿ ىػػػاـ فػػػي صػػػفاتو حيػػػث يتحػػػوؿ إلػػػى شػػػكؿ ىلامػػػي لػػػدى حػػػدوث نقػػػص 
الأكسجة وتجخذ الكريات الحمر شكؿ المنجؿ لتمتصؽ إلى بعضيا البعض مشكمة الخثرات الدقيقػة المميػزة لممػرض 
لى تخريبيا مف قبؿ الجياز الشبكي البطػاني وىػذا مػا يػؤدي لفػرط  يؤدي تمنجؿ الكريات الحمراء إلى قصر مرىا وا 

 . [2]الانحلاؿ 
صػػادفة لػػدى الأفارقػػة الأمريكػػاف حيػػث تبمػػ  نسػػبة يصػػيب المػػرض بشػػكؿ خػػاص الأفارقػػة , وىػػو كثيػػر الم

, كما يشاىد بكثرة في إفريقيا , خاصة المناطؽ الموبوءة بالملاريا حيث تصػؿ نسػبة  8%[3]حممة المرض بينيـ 
 )يبدو أف الخلايا المنجمية تؤمف حماية تجاه الإصابة بطفيمي الملاريا( . 40%الحممة في بعض المناطؽ إلى 

أف نسػبة  1990نتشار في بلادنا وقد بينت دراسة حوؿ معػدؿ انتشػاره أجريناىػا سػنة  المرض واسع الا 
 . 7%[4]حممة الييموغموبيف المنجمي في محافظة اللاذقية تبم  

, فمػػف المعػػروؼ أف جزيئػػة  genotypeتصػػنؼ مختمػػؼ أنمػػاط الػػداء المنجمػػي حسػػب الػػنمط الػػوراثي 
 يف )اثنتيف ألفا , واثنتيف غير ألفا وىي بيتا , غاما , دلتا( .الييموغموبيف تتجلؼ مف أربع سلاسؿ مف الغموب

وأربع جينات ألفا تتوضع عمى  11تعتمد وراثة الييموغموبيف عمى جينتيف بيتا تتوضعاف عمى الصبغي  
يصػػػاب بفقػػػر الػػػدـ  sلجينػػػة الييموغمػػػوبيف  Homozygous, فػػػالمريض متماثػػػؿ الزيجػػػوت  16[15]الصػػػبغي 
المريض الذي يرث جينة منجمية مف جية وجينة التلاسيمية البيتا مف جية أخرى فيصاب  أما (HbSS)المنجمي 

-HbS/β0, وقػد تكػوف جينػة التلاسػيميا غائبػة تمامػا فتػؤدي إلػى) (HbSS/β- thal)بالتلاسػيميا البيتػا المنجميػة 

thalأو ناقصة مما يؤدي لتشكؿ بعػض السلاسػؿ بيتػا )(HbS/β+-thal) [6]  أحيانػاً جينتػيف .قػد يػرث المػريض
مػػف جيػػة أخػػرى مؤديػػة لتشػػكؿ داء  c(Hbc) بيتػػا غيػػر سػػويتيف كالجينػػة المنجميػػة مػػف جيػػة وجينػػة الييموغمػػوبيف

. وبمػػا أ, الجينػػات ألفػػا تتوضػػع عمػػى صػػبغي مختمػػؼ عػػف الجينػػات بيتػػا فػػ ف المػػريض HbS/C[8]الييموغمػػوبيف 
 -HbSS/α)ومستقمّة مؤدية إلى تشػكؿ مػا نػدعوه قد يرث جينة ألفا معتمة  (HbSSالمصاب بفقر الدـ المنجمي )

thal) ( وىنا قد تغيب جينة ألفا واحدة+α أو اثنتيف )[9,10](α0 ). 
ىناؾ نمط آخر لمداء المنجمي يتميز بوراثة الييموغموبيف مف جيػة والبقػاء الػوراثي لمييموغمػوبيف الجنينػي 

, وىػػذا الشػػكؿ موجػػود فػػي افريقيػػا ويتميػػز بجنػػو لايترافػػؽ بػػجعراض مرضػػية )لا  (HbS/HPFH)مػػف جيػػة أخػػرى 
% ويكػػػػوف تػػػػوزع ىػػػػذا 02 -02تتػػػػراوح بػػػػيف  Fعرضػػػػي وسػػػػميـ( ومخبريػػػػاً بوجػػػػود نسػػػػبةعالية مػػػػف الييموغمػػػػوبيف 

 . [ 13 ,12 ,11]وشاملًا لجميع الكريات الحمراء  Pancellularالييموغموبيف متجانساً 

ى:الأرراضىوالعلاماتى
 SAأو متغػػػاير الأمشػػػاج  SSوقػػػد يكػػػوف المػػػرض متماثػػػؿ الأمشػػػاج  Sتختمػػػؼ حسػػػب نسػػػبة الخضػػػاب 

 فتكوف الأعراض شديدة في الأوؿ وخفيفة في الثاني .
 : المتماثؿ الأمشاج 

 يشكؿ النسبة الباقية . F(% , الخضاب الجنيني  99) Sنسبة الخضاب 
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 . Sويحؿ محمو الخضاب  Fبعد الشير السادس مف الولادة حيث يختفي الخضاب  ضتبدأ الأعرا
حيث تبدأ نوب مف آلاـ عظمية وآلاـ بطنية وآلاـ صدرية تنجـ عف الاحتشاءات ونقص الأكسجة ويحدث ضمور 

 -ؼ طحاؿ ذاتي بسبب الاحتشاءات المتكررة وحصيات صفراوية , وتقرحات حوؿ العقبيف , أما الشكؿ العاـ نحي
نقػص تكمػس العظػاـ وتػجخر اتصػاؿ المشاشػات  –سػحنة منغوليػة  –قصػور تناسػمي  –جمجمة مفمطحػة  –وطويؿ 

 مع العظاـ الطويمة .

ىالمخبرواتى:
 فقر دـ سوي الكريات والصباغ + عوز حمض الفوليؾ وفقر الدـ ىنا معتدؿ . -1
 حادثة التمنجؿ + -7

المحيطيػػػة تبػػدي تبػػػدؿ فػػي شػػػكؿ وحجػػـ الكريػػػات الحمػػر مػػػع وجػػود كريػػػات منجميػػػة  المطاخػػة -2
 وكريات حمر منواة 

 . Fارتفاع الخضاب  -4

 ارتفاع الشبكيات . -5

 ارتفاع البيمروبيف اللامباشر . -6

 نقص سرعة التثفؿ بسبب عدـ تشكؿ حادثة . -7

 لحامؿ(% في المريض وأقؿ مف ذلؾ في ا45في الرحلاف يرتفع فوؽ ) Sوجود الخضاب  -8

 الييموسيدريف موجود بكميات وفيرة . –الجممة الحمراء فعالة  –النقي يبدي فرط خموية  -9

ىالتذخوصى:
 يعتمد تشخيص المتلازمات المنجمية المختمفة عمى نوعيف مف الاختبارات :

 عمى أساس خصائصو الفيزيائية والكيمائية . Sاختبارات المسح: وتحدد وجود الخضاب  -1
 تحديداً مف أجؿ التشخيص الدقيؽ لممتلازمات الوراثية موجودة .اختبارات أكثر  -7

وكلاىمػػا مسػػتعمؿ وكلاىمػػا يسػػتطيع تحديػػد وجػػود   Sوىنػػاؾ نوعػػاف مػػف اختبػػارات المسػػح لتحديػػد الخضػػاب 
في الكريػو الحمػراء ولكنػو لا يسػتطيع تمييػز سػجية الخميػة المنجميػة عػف المتلازمػات المنجميػة الأخػرى  Sالخضاب 

%( والػذي يػؤدي لنػزع أكسػجيف 7ويجري اختبار التمنجؿ القياسي بمزج الدـ  مع محمػوؿ ميتالوسػمفيت الصػوديوـ )
 الدـ كمية مما يسبب حدوث التمنجؿ الذي يمكف ملاحظتو تحت المجير .

اختبػػار المسػػح افخػػر فيػػو اختبػػار الػػذوباف ويجػػري بمػػزج الػػدـ مػػع محمػػوؿ عػػالي القػػوة الإيونيػػة ومراقبػػة  أمػػا
إلػػى سػػائؿ عكػػر لا  Sالمػػزي  ودرجػػة تعكػػره حيػػث يبػػدي الخضػػاب السػػوي سػػائلًا رائقػػاً بينمػػا يػػؤدي وجػػود الخضػػاب 

يػة إذا اسػتعملا بالشػكؿ المناسػب لاختبػار يمكف رؤية خطوط البطاقة العيارية , وكلا الاختباريف عاليػا الدقػة والنوع
باختبػػارات المسػػح فيجػػب إجػػراء رحػػلاف  Sالػػذوباف ميػػزة وىػػي عػػدـ وجػػود الحاجػػة لممجيػػر عنػػد تمييػػز الخضػػاب 

الخضاب لتحديد المتلازمة المنجمية الموجودة كما يوضح الجدوؿ التالي والذي يبيف رحلاف الخضاب فػي كػؿ مػف 
 حالة السجية المنجمية

الػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػنمط  
 الوراثي

الحالػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػة 
 السريرية

 موجودات أخرى مرافقة رحلاف الخضاب

HBC   H BF    HBA2     HBS       HBA 
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SA  سػػػػجية الخميػػػػػة
 المنجمية

غيػػػػػر عرضػػػػػي لا يوجػػػػػػد  -%        %15       %7-2  45- %49 59-69
 فقر دـ

SS+  فقػػػػػػػػػػػػػػر الػػػػػػػػػػػػػػدـ
 المنجمي

تسػػػػػػػديد سػػػػػػػريرياً , عػػػػػػػادة  -%      %5-15  %7-2  95 -85         9
تػػػػػػوزع الخضػػػػػػاب بشػػػػػػكؿ 
مختمػػؼ فػػي كػػؿ الكريػػات 

 الحمر

S-B Thal  تالاسػػػػػػػػػػػيمياB 
 المنجمية

ضػخامة  –معتدلة الشػدة  -%     %19-79  %2-5   79-89        -
 طحاؿ

SB Thal  تالاسػػػػػػػػػػػيمياB 
 المنجمية

بػػػػػػػػػػػػجكثر مػػػػػػػػػػػػف نصػػػػػػػػػػػػؼ  -%     %19-79  %2-5 %69-75 19-79
الحػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػالات ويتػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػػوزع 

مختمػػؼ الخضػػاب بشػػكؿ 
فػػػػػػػػػي الكريػػػػػػػػػات الحمػػػػػػػػػر 
ويحدث نقص في الحجػـ 

 والصباغ

SC  داء الخضػػػػػاب
SC 

ضػػػخامة –معتدلػػػة الشػػػدة  45-59%     -         -%   45-59          -
 فالطحػػػػػػػػػػػاؿ عديػػػػػػػػػػػد مػػػػػػػػػػػ

الكريػػػػػػػػات اليدفيػػػػػػػػة فػػػػػػػػي 
 المطاخة المحيطية

SF  منجمػػػي +بقػػػاء
 F الخضػػاب 

 الوراثي

تػػػػػػػػػػػوزع وحيػػػػػػػػػػػد الشػػػػػػػػػػػكؿ  -%     %79-29  %1-7  79-89         -
لمخضػػػػػػػػػػػػاب فػػػػػػػػػػػػؽ كػػػػػػػػػػػػؿ 

غيػػػػػر –الكريػػػػػات الحمػػػػػر 
لا يوجػػػد فقػػػر  – يعرضػػػ

 دـ

 76وعػادة حػوالي  sتلاسيميا مشاركة لػدييـ مسػتويات أدنػى مػف الخضػاب  xإف الأشخاص الذيف لدييـ 
ف وجود خضاب غير متمنجؿ مع نموذج يشبو  (% يرجح وجػود سػجية  15– 5وبكميات أقؿ بكثير ) HBS% وا 

 وتتوافؽ ىذه الحالات عادة مع نقص حجـ ونقص صباغ .الخضاب 
 A2ويمكػػف تمييزىػػا عػػف مػػرض الخضػػاب  PH 896يعطػػي رحػػلاف مشػػابو عنػػد  SCمػػرض الخضػػاب 

 . PH 896عند  Cيرحؿ مع الخضاب  A2والخضاب  PH 691برحلاف الخضاب عمى سيترات الأغار عند 

ىالدورىوالإنذارى:
 سنة , الموت غاباً بسبب النزؼ الدماغي والصدمة . 29– 79وسطي الحياة  –لا يوجد شفاء  –سير مزمف 

ىالتذخوصىالتفروقيى:
 يجب تفريقو عف التلاسيميا وابيضاض الدـ والاصابات الرثوية .

ىالوقاوةوىالعلاج:
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 : تجنب كؿ ما يؤدي لحادثة التمنجؿ وكسر حمقتياالوقاية -1

 تجنب الأخماج:
 الدموية: عف طريؽ تجنب البرد والرشوحات والممبوسات الضيقة . تجنب الركودة 
 تجنب زيادة لزوجة الدـ عف طريؽ تجنب القيء والإسياؿ والتجفؼ 

 . تجنب الحموضة الدموية ب عطاء المواد القموية مثؿ ثاني بيكربونات الصوديوـ 

  الفوليؾ المرافؽ .مم  /يوـ مدى الحياة لتجنب فقر الدـ بعوز  7-1إعطاء حمض الفوليؾ 

 . التشخيص بالمرحمة الجنينية وامكانية الإجياض 

 العلاج :
 الراحة والتدفئة -1
 الاماىة الجيدة عف طريؽ الفـ أو الوريد . -7

 مفصمية . –المسكنات حيف حدوث نوب آلاـ بطنية  -2

 الأكسجة -4

 يوـ . 7-1ساعات / لمدة  4مؿ/د /كؿ  7-1القمونة وأفضميا سمفات الماغنزيوـ  -5

 599الدـ حيف الضرورة ويفضؿ نقؿ الكريات الحمر والأفضؿ استبداؿ الدـ الجزئي )بػزؿ نقؿ  -6
 مف دـ شخص سوي( . 2سـ 599مف دـ المريض واعطاء   2سـ

 وحالات نقل الدم هي :
 تطاوؿ أمد النوبة الانحلالية 
 (199غ/7-1فقر دـ مفاجئ .) 

  غ .5تداخؿ جراحي عند مريض خضابو دوف 

  غ خلاؿ أسبوع .7نقص الخضاب بمقدار المرأة الحامؿ مع 

 مم /يوـ .7-1إعطاء الفوليؾ أسيد  -7
 زرع النقي :وىو أمؿ المستقبؿ . -8

 اليندسة الوراثية. -9
المصػػػابيف بػػػو أو الحػػػامميف لػػػو, وتػػػجتي  ىتػػػجتي أىميػػػة فقػػػر الػػػدـ المنجمػػػي مػػػف النسػػػبة المرتفعػػػة لممرضػػػ

 دفقر الدـ المنجمي في المرتبػة الثالثػة مػف حيػث الأىميػة بػيف فاقػات الػدـ الولاديػة, وقػ ةاعتلالات الخضاب وخاص
 لوحظ أف نسبة إصابة الولداف أقؿ مف نسبة إصابة الأطفاؿ والأكبر سنا والكيوؿ.

ومػف ىنػا تشػػكؿ دراسػة فقػػر الػدـ المنجمػػي مػف الناحيػة الظاىريػػة منطمقػا ىامػػا لدراسػة مختمػػؼ أنمػاط فقػػر 
 المختمفة. تمي بالإضافة لدراسة مختمؼ التظاىرات السريرية ووالاختلاطاالدـ المنج

حيػػث يمتمػػؾ فقػػر الػػدـ المنجمػػي خمػػس أنمػػاط ظاىريػػة بحسػػب وجػػود أو تشػػارؾ أو غيػػاب السلاسػػؿ مػػف 
 الييمو غموبيف الأخرى في الكرية الحمراء وىذه الأنماط ىي:

(HBS\S,HBS\β+-THAL,HBS\β0THAL,HBS\C,HBSS\Αthal,HBS\HBFH,) 
تربط ىذه الدراسة الأنماط الظاىرية مع التظاىرات السريرية المخبرية لفقر الدـ المنجمي مػف أجػؿ تحديػد 
الػػنمط الظػػاىري الأكثػػر شػػيوعا فػػي المرضػػى المػػراجعيف لمشػػفى الأسػػد والتظػػاىرات السػػريرية الأكثػػر تػػواترا مػػع ىػػذا 
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المختمفة التي يتعرض ليػا مػريض فقػر الػدـ المنجمػي وتػواتر نقػؿ الػدـ وسػبب الحاجػة  تالنمط كما تبيف الاختلاطا
 لنقؿ الدـ والاختلاطات الناجمة عنو.

ىهدفىالبحث:
تحديػػػد الػػػنمط الظػػػاىري الأكثػػػر شػػػيوعاا لفقػػػر الػػػدـ المنجمػػػي فػػػي المرضػػػى المػػػراجعيف لمشػػػفى  -1

 الأسد.
 الظاىري.تحديد الأعراض السريرية لممرضى اعتماداا عمى النمط  -7

 تحديد المعايير المخبرية لممرضى اعتماداا عمى ىذا النمط الظاىري. -2

 تحديد المضاعفات الأكثر تواتراا والتي تستدعي الاستشفاء. -4

 نقؿ الدـ وعلاقتو بالنمط الظاىري. -5

ىرونةىالدرادة:
-2002دراسػي المرضى المصابيف بفقر الدـ المنجمي الذيف راجعوا عيادات المشفى أو قبمػوا فيػو لمعػاـ ال

 أو أي مرض آخر لدى مرضى فقر الدـ المنجمي . وسواء كانت الشكوى متعمقة بالمرض واختلاطا ت 2003

ىطرائقىالدرادة:
 .العمؿ عمى تجكيد تشخيص فقر الدـ المنجمي بواسطة رحلاف الخضاب 
 :) استمارة مفصمة تحمؿ في طياتيا )الاستمارة المرفقة 

 جيد ودقيؽ ومفصؿ للأىؿ. استجواب 
 .فحص سريري شامؿ مع التركيز عمى الضخامات الحشوية والشحوب والموف اليرقاني 

وظػائؼ الكميػة, العامػؿ  وسػعة رابطػة, وظػائؼ الكبػد, ددراسػة مخبريػة شػاممة تتضػمف )تعػداد عػاـ وصػيغة (, حديػ
 مباشر. سالاسترالي, كومب

 نخرة الجافة في رأس الفخذ والعضد (*دراسة شعاعية مركزة عمى العظاـ )لتحري ال
 إيكو لمبطف مع قياس حجـ الضخامات الحشوية ووجود الحصيات المرارية.

ى:النتائجى
شػخص ليػـ  7992– 7997مريض راجعوا مشفى الأسد الجامعي باللاذقية خػلاؿ العػاـ  59أجريت الدراسة عمى 

 موزعة كما يمي : فقر الدـ المنجمي اعتماداً عمى رحلاف الخضاب فكانت النتائ 
 % مف المرضى54بنسبة Hb\SS جدـ منجمي متماثؿ الأمشا (  حالة فقر77)  
 % مف المرضى توزعت كما يمي 76( حالة تلاسيميا منجمية بنسبة 12) 
( دراسػػػة 1% يبػػػيف الجػػػدوؿ رقػػػـ )79بنسػػػبة  F( حػػػالات فقػػػر دـ منجمػػػي مػػػع البقػػػاء الػػػوراثي لمييموغمػػػوبيف 19) 

 (1الأنماط الظاىرية لفقر الدـ المنجمي الجدوؿ رقـ)
 النمط الظاىري عدد المرضى النسبة

54% 77 HB\SS 
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17% 6 HBS\B±THA 

8% 4 HBS\B
0
-TH 

6% 2 HBS\α-TH 
79% 19 HBS\HPFH 

 
الإصػػػابات بػػػيف الػػػذكور والإنػػػاث ووجػػػدنا أف نسػػػبة الإصػػػابة متماثمػػػة تقريبػػػا مػػػع رجحػػػاف خفيػػػؼ  قمنػػا بدراسػػػة تػػػوزع

 لمذكور مقابؿ الإناث
 ( توزع الإصابة بين الذكور والإناث2يبين الجدول )

 الذكور النسبة الإناث النسبة

48% 74 57% 76 

 
بدراسة توزع الإصابات حسب تاريخ تشخيص المرض ولاحظنا أف معظـ الحالات قد تـ تشخيصيا بيف عمر  قمنا
 سنوات ( 5 – 1)

 ( نسبة توزع الإصابات حسب تاريخ تشخيص المرض2يبين الجدول رقم )

 العمر سنة 5-1 سنة 19-5 سنة 19-14

 العدد 44 6 

 النسبة 88% 17% 

 
 %77مريض بنسبة  26العلاقة العائمية بيف مرضى الدراسة ووجدنا أف ىذه العلاقة إيجابية في  درسنا

 :درادةىالأرراضىالدروروةى

كانػػت النػػوب الانحلاليػػة أكثػػر الأعػػراض الموجػػودة فػػي فقػػر الػػدـ المنجمػػي بجنماطػػو الثلاثػػة حيػػث وجػػدت 
مػػػريض مػػػف مرضػػػى  11% وفػػػي8591مػػػريض مػػػف مرضػػػى فقػػػر الػػػدـ المنجمػػػي  متماثػػػؿ الأمشػػػاج بنسػػػبة  29فػػػي

 Fلمييموغمػوبيف  حالات مف مرضى فقر الدـ المنجمي مع البقاء الوراثي 6% وفي 8496التلاسيما المنجمية بنسبة 
 %69بنسبة 

( الأعػػراض 4تػػلا النػػوب الانحلاليػػة النػػوب الألميػػة بػػنفس التػػواتر ثػػـ الزلػػة التنفسػػية ويبػػيف الجػػدوؿ رقػػـ )
 السريرية ونسبة تواجدىا في كؿ نمط مف الأنماط الظاىرية لفقر الدـ المنجمي

 

 

 (4الجدول رقم)

HbS|HpFh HbS|tha Hb|ss العرض 

 العدد النسبة العدد النسبة العدد النسبة

 النوب الانحلالية 72 8591% 11 8496% 6 69%

 آلاـ عظمية 14 51% 7 5298% 5 59%

 آلاـ بطنية 8 7996 7 1592% 2 29%
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 ة تنفسيةلز  5 1895 1 796% 7 79%

 تورـ مفصؿو  التياب 2 1191 1 796% 1 19%

)متلازمػػػػػة التيػػػػػاب أصػػػػػابع  7 794% 1 796% - 
 والقدـ (اليد 

 اضطرابات وعي 7 794% - - - 

 خزؿ وشموؿ 1 297% - - - 

 اضطرابات بصرية 1 297% - - - 

 راض ذات عظـ وتقيعأ 1 297% - - - 

 يفققرحات سا - - - - - 
 

نلاحػػظ أف الأعػػراض السػػريرية فػػي التلاسػػيما المنجميػػة أخػػؼ مػػف المنجمػػي وىػػذا يؤيػػد المقولػػة أف اشػػتراؾ  
 والتلاسيما يخفؼ الأعراض .المنجمي 

درسػػػنا العلامػػػات المرضػػػية فػػػي الأنمػػػاط الظاىريػػػة الثلاثػػػة ووجػػػدنا أف أكثػػػر العلامػػػات المرضػػػية كانػػػت 
بينمػػا   HB\SSالشػػحوب والمػػوف اليرقػػاني تلاىػػا ضػػخامة الطحػػاؿ فػػي مػػرض فقػػر الػػدـ المنجمػػي متماثػػؿ الأمشػػاج 

كانػػت ضػػخامة الطحػػاؿ ىػػي العلامػػة الأكثػػر شػػيوعاً فػػي مػػرض التلاسػػيما المنجميػػة والشػػحوب والطحػػاؿ فػػي مػػرض 
( العلامػات المرضػية ونسػبة تواجػدىا فػي 5فقر الدـ المنجمي مع البقاء الوراثي لمييموغمػوبيف. ويبػيف الجػدوؿ رقػـ )

 كؿ نمط مف الأنماط الثلاثة.
 (5الجدول رقم)

Hbs|Hpfh Hbs|th Hb|ss العلامة 
 عدد نسبة عدد نسبة عدد نسبة

 الشحوب 11 4997% 6 4691% 6 69%

 الموف اليرقاني 12 48% 2 7292% 7 79%

 طحاؿ ضخامة 19 27% 17 9792% 6 69%

 ضخامة كبد 6 7797% 4 2997% 2 29%

 مفصؿ نتباجوا تورـ 2 794% 1 796% 1 19%

 شمؿ وخزؿ 1 297%    

 

ىالمخبروةى:الدرادةى
قمنػا بدراسػة مفصػػمة لممعػايير المخبريػػة لفقػر الػػدـ المنجمػي تضػػمنت تعػداد عػػاـ وصػيغة مػػع حديػد وسػػعة 
رابطػػة ووظػػائؼ الكبػػد , وظػػائؼ الكميػػة , العامػػؿ الأسػػترالي , كػػومبس , ولاحظنػػا أف الخضػػاب فػػي معظػػـ حػػالات 

ة الانحػػلاؿ وكػػاف الخضػػاب فػػي التلاسػػيما ( خػػارج نوبػػ995  -6فقػػر الػػدـ المنجمػػي متماثػػؿ الأمشػػاج يتػػراوح بػػيف )
( قػيـ 6. يبػيف الجػدوؿ) HB\SSأفضؿ مػف  Fالمنجمية ومرض فقر الدـ المنجمي مع البقاء الوراثي لمييموغموبيف 

 (6الخضاب لمرضى الدراسة بعد تقسيـ الخضاب إلى ثلاثة مجموعات.  الجدوؿ رقـ )
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 الخضاب 599 – 2 995 – 6 12 - 995

Hbs|Hp

fh 

Hbs|t

h 

Hb|s

s 
Hbs|Hpf

h 
Hbs|th Hb|s

s 

Hbs|Hpf

h 
Hbs|th Hb|s

s 
الػػػػػػػػػػػػػػػػػػنمط 
 الظاىري

 العدد 6 7 2 17 11 6 - - 4

 النسبة 7797 1592 67% 67% 84% 46% 9 9 49%

شػػممت الدراسػػة تعػػداد الشػػبكيات فػػي الػػدـ المحيطػػي وكانػػت النتػػائ  أف الشػػبكيات كانػػت مرتفعػػة فػػي كػػؿ 
 % .24% بنسبة 15% , وكانت أكبر مف 66(% بنسبة  15 -6المرضى وكانت بيف )

 ( تعداد الشبكيات ونسبتها في كل نمط ظاهري من الأنماط7يبين الجدول )
 الشبكياتتعداد  % 15 – 6 15%<

6 71 Hb|ss 

4 9 Hbs|th 

7 2 Hbs|hpfh 

 العدد 22 17

 النسبة 66% 24%

% 97قػد أجػري ليػـ نقػؿ دـ بنسػبة  مػريض 46قمنا بمتابعة نقؿ الدـ عنػد مرضػى المنجمػي ولاحظنػا أف 
مرضى لـ يجرى ليـ نقؿ دـ ولـ نستطيع أف نجػد  علاقػة بػيف الػنمط الظػاىري وعػدد مػرات نقػؿ الػدـ والحاجػة  4و

 لنقؿ الدـ .
كاف العامؿ الأسترالي سمبي عند جميع مرضى الدراسة. الدراسة الشعاعية :أجري تصوير بػالأمواج فػوؽ          

( مرضػػى مػػف 6رضػػى مػػع صػػورة صػػدر وصػػورة لمحػػوض وكانػػت صػػورة الصػػدر إيجابيػػة فػػي )الصػػوتية لجميػػع الم
( مرضػى 2% وفػي )1592% وفػي مريضػيف مػف مرضػى التلاسػيما المنجميػة بنسػبة 7797بنسػبة  HB\SSمػرض 

%دراسػة المرضػى بػالأمواج فػوؽ الصػوتية 29بنسػبة  Fمف مػرض الػداء المنجمػي مػع البقػاء الػوراثي لمييموغمػوبيف 
% ومػػػريض مػػػف مرضػػى التلاسػػػيما المنجميػػػة بنسػػػبة  796وجػػػود الحصػػػيات المراريػػة فػػػي مريضػػػيف بنسػػبة أظيػػرت 

 % .19بنسبة  F% ومريض مف مرضى الداء المنجمي مع البقاء الوراثي لمييموغموبيف 796
 كانت الصورة الشعاعية لمحوض لتحري النخرة الجافة في رأس الفخذ سمبية في كؿ المرضى .

الاختلاطػػػات كانػػػت الاختلاطػػػات الأنتانيػػػة وكانػػػت أكثػػػر تواجػػػداً فػػػي فقػػػر الػػػدـ المتماثػػػؿ وجػػػدنا أف أكثػػػر 
( مرضػػى مػػف مػػرض التلاسػػيما المنجميػػة 2% وفػػي )79( مرضػػى بنسػػبة 8حيػػث وجػػدت فػػي ) HB\SSالأمشػػاج 

 % .79بنسبة  F% وفي مريضيف مف مرض الداء المنجمي مع البقاء الوراثي لمييموغموبيف 7291بنسبة 

ىجى:النتائ
 % .54بنسبة  Hb|ssالمنجمي متماثؿ الأمشاج  ـالنمط الظاىري الأكثر شيوعاً ىو فقر الد -1
العرض السريري الأكثر شيوعاً ىػي النػوب الانحلاليػة ثػـ النػوب الألميػة فػي الأنمػاط الثلاثػة لفقػر الػدـ  -7

 المنجمي .

الشػػحوب والمػػوف اليرقػػاني وضػػخامة الطحػػاؿ ىػػي العلامػػات المسػػيطرة فػػي فقػػر الػػدـ المنجمػػي متماثػػؿ  -2
المنجميػػة بينمػػا  امػػرض التلاسػػيم يوضػػخامة الطحػػاؿ ىػػي العلامػػة المسػػيطرة فػػ  HB\SSالأمشػػاج 
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وجػػػدنا أف الشػػػحوب وضػػػخامة الطحػػػاؿ ىػػػي العلامػػػات المسػػػيطرة فػػػي فقػػػر الػػػدـ المنجمػػػي مػػػع البقػػػاء 
 . Fمييموغموبيف الوراثي ل

% وأكبػر مػف 66( % بنسػبة 15 - 6الشبكيات كانت مرتفعة في كؿ الأنماط الظاىرية وقيمتيا بػيف ) -4
 % .24% بنسبة 15

% ولػػػـ نجػػػد علاقػػػة بػػػيف الػػػنمط الظػػػاىري 97حػػػدث نقػػػؿ الػػػدـ لمنسػػػبة العظمػػػى مػػػف المرضػػػى بنسػػػبة  -5
 والحاجة لنقؿ الدـ وعدد مرات النقؿ .

 Hb|ssالانتانية وكانت أكثر تواجداً فػي الػنمط الظػاىري  تواتراً كانت المضاعفاتالمضاعفات الأكثر  -6
ى مػػف مرضػػ %79وفػػي مػػف مرضػػى التلاسػػيما المنجمػػي  7291المرضػػى وبنسػػبة % مػػف 97بنسػػبة 

 . Fفقر الدـ المنجمي مع البقاء الوراثي لمييموغمبيف 
سػػػنة وينتمػػػي لفقػػػر الػػػدـ المنجمػػػي  14وكػػػاف بعمػػػر  المنجميػػػيف حػػػدثت الوفػػػاة عنػػػد مػػػريض مػػػف المرضػػػى  

 اج.مشالمتماثؿ الأ

ىى
ى:التوصواتى

 افتتاح مراكز خاصة لمرض اعتلالات الخضاب لمتابعة المرضى تتـ فييا :
تشخيص المرض حيث يتـ تقييـ المريض وتخصيص إضبارة لكؿ مريض ليشمؿ كػؿ مػا يتعمػؽ بوضػعو  .1

. 
 التزاوج . –نحلاؿ نوب الا –ات طمتابعة المريض: الاختلا .7
 تقديـ العلاج بشكؿ جيد ومدروس وتطبيؽ العلاجات الحديثة في ىذا المضمار . .2
جراء دراسة ليـ . .4  تقييـ أفراد الأسرة الباقييف وا 

 نشر الوعي الصحي بشكؿ أفضؿ عف طريؽ ىذه المراكز :
 تزاوج الأقارب . –الاستشارة الزوجية  .1
 تشخيص المرض في المرحمة الجنينية . .7
 . (تجنب ما يؤدي إلى الانحلاؿ)تقديـ التعميمات لموقاية  .2
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