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  مقاله خود آموزي
  

متخصـصين بيماريهـاي داخلـي،      بر اساس تصويب اداره كل آموزش مداوم جامعه پزشكي وزارت بهداشت، درمـان و آمـوزش پزشـكي بـه                     
  .گيردتعلق ميمتياز  ا5/1 پرسشهاي مطرح شده در اين مقاله ه بهپاسخ دهندو پزشكان عمومي كودكان 

  
  بتاتالاسمي

  
   5، دكتر مريم خير انديش4دكترعليرضا جناب زاده  ،3دكتر جمشيد آيت االلهي ،2، دكتر فروغ السادات نوراني 1* هاشميدكتر اعظم السادات

  
  اهداف 

ــا    هــدف از نگــارش ايــن مقالــه آشــنا كــردن بيــشتر پزشــكان ب
  .باشدتالاسمي، انواع و درمان آن مي

ه اين مقاله جهت اسـتفاده كليـه پزشـكان و ب ـ          : اهداف يادگيري 
ه فـال و داخلـي اراي ـ     خصوص پزشـكان عمـومي و متخـصص اط        

  :طوريكه در پايان قادر باشنده گرديده ب
  .تالاسمي و انواع آن را تشخيص بدهند -
 .با خصوصيات اپيدميولوژيك تالاسمي آشنا شوند -
 .خصوصيات باليني و انواع درماني تالاسمي را شرح بدهند -
 .ا بدانندهاي آزمايشگاهي بيماري ركاربرد انواع روش -
 .هاي جديد را شرح بدهنددرمان انتخابي و انواع درمان -

  
   چكيده

 در .ين هموگلوبينوپاتي ارثي جهان استترتالاسمي شايع
يك يا چند زنجيره گلوبين  اين بيماري كاهش يا فقدان در سنتز

 به عنوان يك سندرم 1925بيماري تالاسمي از سال . وجود دارد
  . يتي استخواني و آنمي شناخته شدومگالي، دفرمنشامل اسپل

  
استاديار گروه اطفال، فوق تخصص بيماري هاي خون و :  نويسنده مسئول-1*

  0351- 8224001: تلفن      انكولوژي اطفال
   Email:dr_a_hashemi@yahoo.com 

   مركز تحقيقات بيماري هاي عفوني و گرمسيري - پزشك عمومي - 2،5
   دانشيار گروه عفوني -3
  ستيار گروه كودكان  د-4
  دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي درماني شهيد صدوقي يزد-5-1

مطرح اين بيماري در حال حاضر به عنوان يك معضل طب و جامعه 
 اينترمديا به سه دسته تالاسمي ماژور، مينور وها تالاسمي. باشدمي

ت  ماهگي به صور6 از معمولاً علايمشروع . شوندبندي ميتقسيم
  رنگ پريدگي است كه مرتب بر شدت آن افزوده

تالاسمي به آساني بر اساس كم خوني شديد به همراه . شودمي
سطح هموگلوبين تا حدود . شودهپاتواسپلنومگالي تشخيص داده مي

ها به طور RBC ،يابد كاهش ميg/dl 4-3 تا حدود Hbسطح 
ايت در تنوع بي نه(وز زياد تلوسيي پويك،مشخص هاپيوكرم هستند

-هاي قطره اشكي و تخم، سلولشامل تارگت سلها) هاRBCشكل 

ها وجود هاي قطعه قطعه و ميكرواسفروسيتRBC وز،تمرغي، الپتوسي
عوارض . هاي گلوبين هستنددارند كه نتيجه عدم توازن سنتز زنجيره

نارسايي   و، نارسايي كبديكرينولات انداين بيماري شامل اختلا
تزريق خون، اسپلنكتومي، آهن شامل  بيماري درمان اين. قلب است

   .باشدميزدايي و پيوند مغز استخوان 
 و ICL670هاي زدايي جديدي با نامهاي آهنامروزه از درمان

Deferiprine يا L1) DFP ( وDesferrothiocin يا DFT استفاده 
 .شودمي

  زدايي تالاسمي، هموگلوبينوپاتي، آهن: كليديهايواژه
  

  مقدمه
  )1(استترين هموگلوبينوپاتي ارثي جهان يماري تالاسمي شايعب

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 js

su
.s

su
.a

c.
ir

 o
n 

20
25

-1
1-

26
 ]

 

                               1 / 9

https://jssu.ssu.ac.ir/article-1-1371-fa.html


  
 االلهي و همكاراندكتر اعظم السادات هاشمي، دكتر فروغ السادات نوراني، دكتر جمشيد آيت 

 1388دوره هفدهم، شماره دوم ، بهار                درماني شهيد صدوقي يزد–مجله دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي 

221
كه يكي از مشكلات جامعه امروزي ما و بسياري از كشورهاي 

. )4(ترين بيماري ارثي در ايران است شايع و)3،2(بودهجهان 
هموگلوبين است كه زروژني از ناهنجاريهاي سنتتتالاسمي گروه ه

 بلكه ، هموگلوبين نيستدر آن نقص اساسي در ساختمان مولكولي
 آن منجر به  گلوبيني است كه هاياختلال كمي در سنتز زنجيره

  تر، اختلال در بلوغ و ادامه حيات رسوب زنجيره فراوان
) Thalassemia(واژه تالاسمي . )7،6،5(شودهاي قرمز گلبول

 Thomas Cooley . مطرح شد1925براي اولين بار در سال 
 با كم خوني شديد، يجه كودكانپزشك متخصص كودكان متو

بزرگي طحال و تغيير شكل استخوان صورت و جمجمه شد كه 
ف اهاي ايتاليايي و يا مهاجران از كشورهاي اطراغلب از خانواده
وي اين بيماري را تالاسمي ناميد كه از دو جز . مديترانه بودند

Thalassa به معني دريا و Emia به معني خون تشكيل شده و در 
  ها به صورت بيماري كم خوني كه از اطراف دريا بر سالآن 
تالاسمي در نواحي مديترانه، نواحي . )8(، تفسير شدخيزدمي

 و آسيا بيشترين هاي آفريقاقاره استوايي و مناطق نزديك استوا در
كمربند تالاسمي در برگيرنده كشورهاي اطراف  .شيوع را دارد

 پا مثل ايتاليا، يونان،كشورهاي جنوبي ارو(درياي مديترانه 
، كشورهاي هايي از آفريقاان و قسمتت، شبه جزيره عربس)قبرس
 تايلند، به خصوصرقي شآسياي جنوب ، ايران، هند، منطقه تركيه

شيوع اختلال ژنتيك مربوط به . وب چين استنكامبوج و ج
از % 3حدود .  درصد است15 تا 5/2تالاسمي در اين مناطق از 

 ژن بتا تالاسمي هستند كه اين ناقلين ژن در جهان ناقلجمعيت 
 شمالي و ي ولي در آفريقا،شوندايتاليا و يونان بيشتر ديده مي

 عربستان به خصوصغربي، تركيه، ايران، سوريه، نژاد عرب 
هاي در كشور ما در استان. سعودي، پاكستان و هند نيز وجود دارد

 هرچند ،استتر شمالي و سواحل جنوب كشور اين بيماري شايع
  . شوددر ساير مناطق نيز كم و بيش ديده مي

مبتلايان در آسيا، هند و % 95شود كه حدود تخمين زده مي
% 4 و متوسط شيوع آن در اين مناطق )8(شوندخاورميانه متولد مي

هزار 15بيش از دو ميليون ناقل بتا تالاسمي و بيش از . )9(است
  .)10(كنندر ايران زندگي ميبيمار مبتلا به بتا تالاسمي ماژور د

   ،ع تالاسمي استوترين نتالاسمي بتا شايع :انواع بتا تالاسمي 

  : دهدو به سه شكل روي مي
 آنمي هموليتيك  كه)صفت تالاسمي( تالاسمي مينور -1

كند و در شرايط استراس زا مانند خفيف بدون علامت ايجاد مي
ايجاد د متوسط هاي شديد كم خوني در حبارداري و يا عفونت

  . شودمي
 به صورت بزرگ شدن كه)بينابيني(يا مد تالاسمي اينتر-2

گوت زيومكند و شكل هطحال و آنمي متوسط تا شديد بروز مي
 را بدون gr/dl7اين بيماران قادرند هموگلوبين . بيماري است

  . تزريق مكرر خون تحمل كنند
كه ) ستبه آنمي كولي نيز معروف شده ا (ژور تالاسمي ما-3

گردد و در صورت عدم تزريق خون، به منجر به آنمي شديد مي
تالاسمي . شودميل كودكي منجر ينارسايي قلبي و مرگ در اوا

ماژور طي چند ماه اول زندگي با افت سطح هموگلوبين جنيني 
  . دهدخود را نشان مي

چهارمي نيز در نظر گرفته شده كه تنها اندكي از  نوع اًخيرا
يابد و ممكن است تنها يك  ميشره بتا كاهسنتز زنجي
  .)11( خفيف وجود داشته باشدزميكروسيتو

 6 از معمولاً علايمشروع : تظاهرات باليني بتا تالاسمي ماژور
 با .اشتهايي و تب استماهگي به صورت رنگ پريدگي، بي

پيشرفت آنمي بيمار كاهش تحمل فعاليت و دردهاي استخواني 
وارد شديد بيماري با عدم رشد كافي، اشكال اغلب م. كندبروز مي

ها در تغذيه، بيقراري، تب متناوب و عدم بهبودي پس از عفونت
تزريق خون درمان ، در هنگام رشد كودك چنانچه. يابدتظاهر مي

 تغييرات شاخص استخوان به علت ومگالي زردي وننشود هپاتواسپل
مغز ع شدن پرپلازي شديد اريتروئيدها و به دنبال آن وسيهاي

هاي صورت به شكل برجسته شدن استخوان مانند تغيير استخوان
 رشد تأخير با توأم ،هاي گونه و فك بالااستخوان پيشاني، استخوان

 باليني ناشي علايم .)13،12(فيزيكي و تكامل كودك بروز مي كند
در دو دسته از بيماران به طور توان مياز بتا تالاسمي ماژور را 

دسته اول بيمار مبتلا به تالاسمي كه به طور :  نظر گرفتجداگانه در
منظم تزريق خون شده و رشد و تكامل نخستين، طبيعي و بزرگي 

ها در  با تجمع آهن و آسيب ديدن بافت.طحال در حد خفيف است
 شامل اختلال در علايم از ايپايان دهه نخست زندگي مجموعه
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م و نارساني غده هايپوپاراتيروئيديس) 15(، ديابت)14(رشد

در . بروز خواهد كرد) 17(و نارسايي كليوي پيشرونده )16(آدرنال
 ديده  شده يا اصلاًتأخيراين بيماران بروز صفات ثانويه جنسي دچار 

 در پايان دهه دوم معمولاًترين علت مرگ كه  شايع.)18(شودنمي
 ناشي از مشكلات قلبي  افتدزندگي يا آغاز دهه سوم اتفاق مي

كه به علت نارسايي قلب يا مرگ ناگهاني در پي ) 20،19(تاس
تواند  استفاده زياد از داروهاي آهن زدا مي.)21(آريتمي خواهد بود
كودكاني كه در دسته دوم  اما.  بياندازدتأخيراين عوارض را به 

 علاوه بر اختلالات رشد و ،اندتزريق خون به طور كافي نداشته
شود و مرتبا بر اندازه آن افزوده ده مي بزرگي طحال نيز دي،تكامل
تواند كم خوني بيمار را تشديد نموده حتي باعث شود كه ميمي

  ).23،22(ها و خونريزي شودكاهش تعداد پلاكت
 و اسمير خون محيطي براي تشخيص CBC:  آزمايشگاهيعلايم

.  استgr/dl 8-2در فرم شديد سطح هموگلوبين . كافي است
MCV و MCHن وي پاي RDW در تالاسمي ماژور افزايش   

در .  سطح پلاكت نرمال است، لوكوسيتور وجود دارد.يابدمي
اسمير خون محيطي، هيپوكروم ميكروسيتوز، هيپوكروم 

 و Basophilic Stippling  هسته دار،RBCماكروسيتوز، 
سطح آهن سرم افزايش يافته و سطح . لوكوسيت نابالغ وجود دارد

   .)11(تين افزايش يافته استي فروده رسي% 80اشباع آن تا 
د نمبتلايان به تالاسمي مينور به درمان خاصي نياز ندار: درمان 
لاسمي ماژور شامل ترانسفيوژن كه درمان مبتلايان به تا در حالي

   .، درمان آهن زدايي، اسپلنكتومي و پيوند مغز استخوان استخون
زايش طول  در جهت افمؤثراولين اقدام  : ترانسفيوژن خون

عمر بيماران است كه باعث به حداقل رسيدن عوارض آنمي و 
زمان شروع . ناشي از آن مي شود و عوارض مؤثرخونسازي غير 

پس از سالها . ترانسفيوژن به محض علامتدار شدن بيمار است
استفاده از اين روش عدم كفايت آن روشن شده است و امروزه 

 موازات ترانسفيوژن كاربرد هاي آهن زدايي بهاستفاده از درمان
هاي ترانسفيوژن متعددي وجود دارد كه يكي از رژيم). 24(دارد

 اين رژيم سعي دارد كه سطح هموگلوبين را .آنها قابل قبول است
قبل از شروع تزريق خون بايد .  نگهداردgr/dl 5/9 – 9در حد 
 و بررسي وضعيت هپاتيت B، واكسيناسيون هپاتيت RBCفنوتيپ 

فواصل بين . گيري شود، سطح آهن و اسيد فوليك اندازهبيمار
 هفته است كه در سنين رشد 3-5 متوسط هر به طورتزريق خون 

بهتر است سرعت تزريق . شودبار توصيه مي  هفته يك3-4هر 
كه  بيماراني. يلوگرم در ساعت باشدسي به ازاي هر ك سي3خون 

ك تا دو هفته با دچار نارسايي قلبي هستند تزريق خون بايد هري
 تا حجم كمتري خون وارد بدن  انجام شودcc/kg 2سرعت 
  .)25(گردد

  :عوارض تزريق خون 
بيماران تحت ترانسفيوژن با % 25تا چندين سال قبل  :عفونت

 آن به وقوعند كه در حال حاضر دشمي مواجه Bويروس هپاتيت 
 .)26،27(لگري دهندگان خون كاهش يافته استعلت غربا

 سال 15هاي بالاي ترين علت هپاتيت در تالاسمي شايعC هپاتيت
 احتمال نارسايي كبد و كارسينوم هپاتوسلولار  علتاست كه به
  ترفرون آلفا پيشنهاد اين درمان با C هپاتيت  بهدر مبتلايان

 15 در مبتلايان به تالاسمي زير C هپاتيت وقوع .)28(شودمي
  ).29(است% 75 ، سال25در بالغين بالاي  و% 5 ،سال

  هاي نادر كه در افراد سالم پاتوژن انيسمگعفونت با ار
   انتريت در بيماران علايم منجر به بيماري تب دار و نيستند
  ).31،30(شودمي

گيري سطح فريتين در تعيين وضعيت تجمع اندازه: تجمع آهن
سلولي علت اصلي غشاء پراكسيداسيون . آهن كمك كننده است

اين اثر با افزايش آسكوربيك اسيد . باشد مينهآسيب ناشي از آ
مبتلايان . يابد يا دفروكسامين بهبود ميEتشديد شود و با ويتامين 

  .  دارندEبه تالاسمي و تجمع آهن كمبود ويتامين 
هاي مختلف از جمله قلب، كبد، طحال رسوب آهن در ارگان

 عدم بلوغ و  اختلال در رشد، ديابت،ببو غدد درون ريز س
  . شودرسايي قلب و كبد مينا

 اما .ر آهن استيترين اندكس از ميزان ذخافريتين سرم شايع
 آهن و تعيين ميزان. دهداز كل ذخيره آهن را نشان مي% 1تنها 

ترين تست تعيين كننده ترين و حساسكبد با بيوپسي از آن دقيق
 هرچند عارضه اين روش نادر است اما به .ود آهن بدن استل

هاي غير تكنيك. شودك روش تهاجمي در نظر گرفته ميعنوان ي
 Magneticتهاجمي براي ارزيابي آهن بافتي وجود دارد كه
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Resonance  و Magnetic Susceptometry  هر دو تغييرات آهن
هاي در حال هن ارگانآ به ارزيابي MR روش .دهندرا نشان مي

ي هاپردازد كه خوشبختانه پيشرفتحركت مانند قلب مي
 كارديووسكولار به منظور ارزيابي آهن MRچشمگيري در 

  ).28(لاسمي صورت گرفته استاميوكارد مبتلايان به ت
 سال 1-2 زمان شروع اين درمان اصولاً :زداييدرمان آهن

هاي شديد در صورت آغاز ييتتوكسيس. پس از ترانسفيوژن است
  .كندزودتر اين درمان بروز مي

زدا در  به عنوان داروي آهن1965در سال (DFO)  دسفرال
دسفرال از راه . )32(لاسمي مورد استفاده قرار گرفتادرمان ت

   سرعت از پلاسما برداشت هدستگاه گوارش جذب نشده و ب
دسفرال در پلاسما نيمه عمر كوتاهي دارد و به محض . شودمي

 از اين رو .شودزدايي نيز متوقف مياتمام تزريق دسفرال آهن
بر اساس . تر استمؤثرتر باشد درمان تزريق طولانيهرچه مدت 

كه   تزريق خون يا زماني10-20 آمده پس از به دستتجارب 
   رسيد مصرف دارو شروع mg 1000ميزان فريتين به بيش از 

 5 ساعت به مدت 8-12 در روز طي mg/kg 40-30دوز . شودمي
روز در هفته توسط پمپ مكانيكي به صورت زير جلدي تزريق 

  .)33(دوشمي
  : عوارض درمان با دسفرال شامل

ي از بيماران رعوارض موضعي محل تزريق كه در بسيا -1
  وجود دارد 

.  بيماران گزارش شده است%30-40كاهش شنوايي كه در  -2
 اين عوراض غالباً. كوررنگي و شب كوري نيز وجود دارد

 هن زياد نباشد بروزآپذير بوده و در صورتي كه تجمع برگشت
 ماه يكبار معاينه كامل 6-12بيماران تالاسمي بايد هر . كندمي

  .شنوايي شوند و بينايي
  تراسيون ريوي لانفي -3

  آهن زدايي باDFOبسياري از موارد علي رغم تمام مزاياي 
 72 هزار از 25براي  DFO  در حال حاضر.كند كفايت نميآن

 استفاده از شود و سعي درهزار بيمار تالاسمي ماژور تجويز مي
  . ساير درمان هاي آهن زدايي است

Exjada )Deferasirox ( :كه يكبار  يك داروي جديد بوده   

شود اما عوارضي چون ديسفانكشن كبدي، در روز تجويز مي
  .)34( اختلال بينايي و شنوايي دارد سيتوپني،،  كليه حادنارسايي

(DFP)Deferiprone : ندارد  آن فايدهازكه استفاده انحصاري 
تر بوده و تجويز همزمان آن مؤثرآهن قلب بسيار ود لدر كاهش 

وز به عنوان عارضه اگرانولوسيت. )35،36(دوش پيشنهاد ميDFOبا 
از جمله عوارض جانبي . شود بيماران ديده مياز %60مهم آن در 

، تغييرات توان به تهوع،استفراغپراهميت ميشايع ولي نه چندان 
 اشاره Cي خصوصا در مبتلايان به هپاتيت كبد سطوح آنزيمهاي

  كرد 
ICL670  : يك داروي فعال خوراكي است كه نسل جديد از

در DFO   وDFPزداها است كه اثر بخشي بيشتري نسبت به آهن
  ).28(جذب آهن دارد

(DFT)Desferrithiocin: يك داروي خوراكي است كه 
ي است عوارض جانبي آن در دست بررسي بر روي مدلهاي حيوان

يك . ولهاي پروكسيمال كليوي از جمله آنها استبكه تغييرات تو
 وارد فاز جديد آنالوگ آن عوارض كمتري دارد كه احتمالاً

  .)28(مطالعات انساني خواهد شد
  پيوند مغز استخوان 

 است كه علت مؤثراين روش در تعداد معدودي از بيماران 
 درمان آهن ن هپاتومگالي و فيبروزپورت وآعدم اثر بخشي 

 هرچند پس از پيوند به .باشدزدايي ناكافي قبل از پيوند مي
زدايي لازم همچنان درمان آهن ون نيازي نيست اماخترانسفيوژن 

است نتيجه نهايي بيماران پيوند شده مانند باروري آنها ناشناخته 
هزينه درمان استاندارد طولاني مدت بالاتر از هزينه پيوند . است
  .)37(باشدمي

   Fعوامل افزايش دهنده سطح هموگلوبين 
سفانه نتايج أاين استراتژي درماني در حال بررسي است اما مت

  .)38(اوليه آن اميد بخش نبوده است
  :)39(ژن تراپي

  معيارهاي مختلفي جهت:)41،40( اسپلنكتومي-درمان جراحي
بيش از نياز تعيين زمان اسپلنكتومي وجود دارد كه در صورت 

cc/kg 250-200 از PRBC در سال براي حفظ سطح هموگلوبين 
gr/dl 10ريسك آن حداقل بوده اما . كار صورت بگيرد  اين
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  له سازأدار مسكپسولي هاعفونت پس از آن با ارگانيسم

  ).42(باشدمي
 قبل از عمل و آنتي بيوتيك پروفيلاكسي ي زاييبنابراين ايمن

 اسپلنكتومي عمل. دهدپس از عمل اين عوارض را كاهش مي
  . شود سالگي به تعويق انداخته مي4-5مكان تا سن الاحتي

هاي غذايي حاوي فوليك اسيد، دوز مكمل: رژيم غذايي
بايد به يك رژيم غذايي معمولي اضافه  E وC اندك ويتامين

نوشيدن قهوه و چاي . دار نبايد مصرف شودغذاهاي آهن. شود
  . ندمؤثرن از دستگاه گوارش كاهش جذب آهدر

  عوارض 
بيماريهاي قلبي شامل طيف وسيعي از  :عوارض قلبي

يوكارد بطن م. شودميپريكارديت تا نارسايي قلب و آريتمي 
اري قلبي يمهاي كاهش باستراتژي. استاولين محل ذخيره آهن 

  .)43(زدايي در حال انجام استهاي آهنود رژيمببا به
  يافت  بيماراني كه براي مدتي خون در:عوارض كبدي

ذخيره و تجمع علت  به هكنند دچار بزرگي كبد ثانويمي
  . شونديدرين ميسهمو

. يابدآنزيمهاي كبدي تنها در صورت بروز هپاتيت افزايش مي
زدايي پيشرفت بيماري كبدي به سمت سيروز را به درمان آهن
  . اندازدتعويق مي

   ترومبوز :عوارض هماتولوژيك
اختلال اندوكرين در تالاسمي ترين شايع :عوارض اندوكرين

هيپوتيروئيدي،  )45( ديابت مليتوس)44( رشد و بلوغتأخيرشامل 
  .  و اختلال عملكرد جنسي در بالغين است)46(هيپوپاراتيروئيدي

و %  4-24 اختلال تحمل گلوكز در تالاسمي ماژور وقوع
هرچند فقدان انسولين ثانوي به . است % 0-26ديابت مليتوس 
باشد اما گزارشاتي از  پانكراس علت اصلي ميتجمع آهن در

 هيپرانسولينمي با اختلال در تست تحمل گلوكز پيشنهاد كننده
  .)48،47(احتمال مقاومت به انسولين است

اران به علت توليد ناكافي يمعلت اختلال رشد در اين ب
.  توليد سوماتومدين توسط كبد استهورمون رشد يا فقدان
. دشو تيروئيد نيز باعث اين اختلال ميدرگيري غدد آدرنال يا

شود كه به علت نارسايي بلوغ در برخي از بيماران تصور مي
كه در برخي ديگر به نظر   در حالي.باشدهيپوگناديسم اوليه مي

و يا تركيبي از ز  بلوغ ثانويه به نارسايي هيپوفيتأخيررسد مي
سط آهن در تجمع مقادير متو. هيپوگناديسم اوليه و ثانويه باشد

ساير . تواند در عملكرد آن اختلال ايجاد كندز قدامي ميهيپوفي
 علل هيپوگناديسم در تالاسمي ماژور بتا شامل اختلالات كبدي،

   .)50،49(يتوس و كمبود روي استلهيپوكسي مزمن، ديابت م
حاملان بتا تالاسمي از راه غربالگري و مشاوره : پيشگيري 

شوند هنگامي كه يك مادر ايي ميژنتيك قبل از ازدواج شناس
هتروزيگوت در مراقبت هاي پرناتال شناخته شد در صورتيكه 
همسر او هم حامل باشد، جنين بررسي شده و در مورد ختم 

  .گيردحاملگي جنين مبتلا به تالاسمي ماژور مشاوره صورت مي

  سپاسگزاري
از همكاري صميمانه سركار خانم راضيه آخوندزرديني 

  .گرددپاسگزاري ميو ستشكر 
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   زي بتا تالاسميسؤالات خودآمو
  

   كداميك از جملات زير در مورد تالاسمي صحيح است ؟-1
  .پاتي ارثي در جهان استوترين هموگلوبين شايع)الف
  .ترين بيماري ارثي است در ايران شايع)ب
  . هموگلوبين وجود داردسنتز ناهنجاري )ج
   .مان مولكولي هموگلوبين وجود داردي در ساختسنقص اسا) د
   چست ؟Thalassemiaاژه  معني و-2

   بيماري كشنده )ب       بيماري ارثي )الف
  كم خوني در اطراف دريا ) د      كم خوني ارثي )ج
  تالاسمي قرار ندارد؟ ندرب كداميك از كشورهاي زير بر روي كم-3

   جنوب اروپا )ب     آمريكاي شمالي )الف
  قبرس) د         ايران)ج
  مي چقدر است ؟ شيوع تالاسمي در منطقه كمربند تالاس-4

   درصد 15- 5/2 )ب     درصد 1-5/2 )الف
   درصد 10-20 )د       درصد 20-15 )ج
به ري كم خوني مبتلا به تالاسمي با بزرگي طحال ا بيم-5
بدون ( حفظ كند 8ي كه مي تواند هموگلوبين خود را بالاي طور

  . باشدجز كدام نوع تالاسمي مي) خونگيري
  مينور  β )ب       مينور α )الف
  تالاسمي ماژور ) د      اينترمديت  β )ج
 تالاسمي ماژور در اوايل ،در صورت عدم تجويز خون-6

   تابلويي از بين مي رود ؟هتشخيص با چ
   آريتمي قلبي )ب      نارسايي قلب )الف
   مغزي ييپوكساه )د       نارسايي كبد )ج
   از چه زماني است ؟معمولاً تالاسمي ماژور علايم شروع -7

   ماهگي 2 )ب      ولد  بدو ت)الف
   سالگي 2 )د       شش ماهگي )ج
 در صورت عدم تزريق خون در تالاسمي ماژور كدام تغيير -8

  ود ؟شايجاد نمي
  هپاتواسپلنومگالي )ب      پايين  IQ)الف
   تغيير چهره )د       كاهش رشد )ج
 علل آسيب بافتهاي مختلف بدن در دهه دوم عمر علي رغم -9

  تزريق منظم خون چيست؟
   مسمويت با روي )ب       تجمع خون )الف
   مزمن يهيپوكس) د       كم خوني )ج

  ترين علت مرگ در دهه دوم و سوم عمر چيست ؟ شايع-10
   آريتمي قلب )ب      نارسايي قلب )الف
   هيچكدام )د         هر دو )ج
   كداميك از موارد تشخيص تالاسمي ماژور صحيح نيست؟-11

    پايينMCV,MCH بالا و RDW )الف
   پايين TIBCتين بالا و ي فر)ب
   Stippling بازوفيليك )ج
   هيپوكروم ميكروسيتوز و گاهي ماكروسيتوز )د

  ؟شود خون در تالاسمي ماژور در چه زماني شروع ميانسفيوژن تر-12
     بدو تولد )الف
   شش ماهگي )ب
             شش سالگي )ج
  به محض علامتدار شدن بيمار )د

  ل ا س15پاتيت در تالاسمي بالاي ترين علت ه شايع-13
   B هپاتيت )ب         A هپاتيت )الف
   هپاتيت دارويي)د         C هپاتيت )ج
  درست است؟كدام جمله در مورد آسيب سلولي توسط آهن -14

 يونپراكسيداس علت اصلي آسيب سلولي توسط آهن با )الف
  .غشاء سلولي است

   .يابدمياين اثر با ويتامين ث كاهش ) ب
  .يابد افزايش ميE اثر مصرف ويتامين  در)ج
  .وجود دارد نيز  در ميتوكندري ختلال ا)د

  ترين و حساس ترين تست براي بررسي آهن بدن؟ دقيق-15
   TIBC )ب         فريتين )الف
   بيوپسي طحال )د       كبدپسيوبي )ج

   ؟رال نيستفسد كداميك جز عوارض -16
       عوارض موضعي )الف
   عوارض گوارش )ب
      وارض شنوايي ع)ج
  عوارض بينايي )د

   : علت عدم اثر پيوند مغز استخوان-17
   اسپلنومگالي )ب        هپاتونومگالي )الف
   ديابت )د      تزريق خون )ج
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