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تالاسمي
�كتر ��حله �نجي1، �كتر �حمد�ضا �هپو�2


1. �كتر ����سا�، شركت ����سا�� �سو
2. گر�
 فا�ماكولوژ� ��نشكد
 پزشكي، ��نشگا
 علو! پزشكي تهر��

  پاتوفيزيولوژ�
سند��! ها� تالاسمي �ختلالا/ ��ثي �� بيوسنتز 
سند��! ها�  هستند.  گلوبين  بتا  يا  :لفا   
�نجير
 
همر� هموليتيك  شديد  كم خوني  با  تالاسمي 
هستند. �ين بيما�� بر�� ��لين با� �� سا� 1925 
به   � گر�يد  توصيف  توماB كولي  �كتر  توسط 
همين �ليل تا ساليا� متما�� �ين بيما�� �� به نا! 
كاشفش، :نمي كولي مي ناميدند. يا��
 سا� بعد، �� 
سا� 1936، بر�� فو� به تعد�� �يا�� �� �ين بيما��� 
�� حو�لي ��يا� مديتر�نه برخو�� كر� � به همين 
�ليل، نا! تالاسمي �� بر �ين بيما�� نها�. تالاسمي، 
برگرفته �� �� كلمه يوناني تالاB به معني ��يا � 

�ميا به معنا� خو� مي باشد.

  بتا ـ تالاسمي
بيش �� 100 جهش توضيح ���
 شد
 �ند كه منجر 
به �يجا� بيما�� بتا تالاسمي مي شوند. كاهش بر�� 
ناحيه  �ثر جهش ها� ساختماني ��  بتاگلوبين، �� 
به  منجر   � مي :يد،  به �جو�  ژ�   
�مزگذ��� كنند
پيد�يـش   ،(Nonsense) بي معنـي  جهش هـا� 
�mRNA ناقص � عد! ظهو� گلـوبين كـامل �� 

:لل تحت تاثير مي شو�.
بتا  بيما��   �� گلوبين  ناقص   
�نجير ساخت 
هموگلوبين  توليد  كاهش  منجربه  هم  تالاسمي، 
فر����  نسبتاً  مقا�ير  توليد  سبب  هم   � طبيعي 
�نجير
 ها� :لفا مي شو�. كاهش ساخت Hb طبيعي 
منجر به كم خوني هيپوكر�! � فر���ني �نجير
 ها� 
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�نجير غيرمحلو�  تتر�مرها�  تشكيل  سبب  :لفا 
هموليتيك  :نمي  مي شو�.  هموليز  �يجا�   � :لفا 
موجب :��� شد� بيشتر ��يتر�پويتين � هيپرپلا�� 
هيپرپلا��  ���مه  مي شو�.  جبر�ني  ��يتر�ئيد� 
��يتر�ئيد سبب �يجا� تو�
 هايي �� بافت خو� سا� 
�ستخو�� �� كبد � طحا� مي شو�.  �� مغز  خا�` 
β تالاسمي مينو� � صفت β تالاسمي هم سبب 

كم خوني خفيف ميكر�سيتيك مي شوند.
ني  �� فر� مينو�  تالاسمي  سند��! ها�   ��
 
نبو� كافي  هموليز  �يجا�  بر��  :لفا  �نجير
 ها� 
مي شو�   
مشاهد ميكر�سيتيك  كم خوني  فقط   �
� با شو�هد بسيا� خفيف هموليز يا فقد�� هموليز 
كاهش  �ليل  به  سند��! ها  �ين  مي باشند.   
همر�
MCV �غلب با كم خوني فقر :هن �شتبا
 مي شوند. 

كم خوني  نيز  �ينترمديا  تالاسمي  سند��! ها�   ��
هموليتيك مزمن شديد �يجا� مي شو� �لي نيا�� به 
تز�يق خو� ند��ند. �� سند��! بتا تالاسمي ماژ��، 
كم خوني ميكر�سيتيك � هموليتيك شديد �يجا� 
شد
 � �ين بيما��� �� بد� تولد نيا� به تز�يق ها� 

مكر� خو� ���ند.

  $لفا ـ تالاسمي
چها� جايگا
 بر�� �نجير
 :لفا شناسايي شد
 �ند 
� �� كپي تقريباً يكسا� �� ژ� α گلوبين بر ��� 
 α ��ند. بنابر�ين، طيف بيما��� �هر كر�مو��! قر�
تالاسمي نشا� مي �هد كه بيما� فاقد يك، ��، سه يا 
هر چها� ژ� α گلوبين �ست. به طو� كلي، تظاهر�/ 
باليني α تالاسمي به �� �ليل خفيف تر �� تظاهر�/ 
β تالاسمي هستند. ��� �ين كه حضو� چها� ژ� 
 �� α 
�نجير
 α �جا�
 ساخت مقا�ير كافي �نجير

 
مي �هد مگر �ين كه 3 يا 4 جايگا
 ژني حذe شد
باشد. ��! �ين كه تتر�مرها� �نجير
 :لفا� معا��، 
�� :g محلو� هستند � سبب هموليز نمي شوند. با 
حذe يك يا �� محل �� چها� محل �نجير
 :لفا، 
بيما��  محل،  سه   eحذ با  تالاسمي،   α صفت 
HbH � با حذe هر چها� محل، هيد��پس جنيني 

يا هموگلوبين با�/ عا�i مي گر��. �� �ين حالت، 
�كسيژ�  به  بالا  �تصا�  تمايل   ����� هموگلوبين 
مي باشد كه �� نتيجه هيچ �كسيژني به بافت ها� 
نا�سايي   ،!�� به  منجر   � نمي شو�  منتقل  جنيني 
�حتقاني قلب � مرگ ��خل �حمي مي گر��. تقريباً 
هستند.  نا��  جنيني  هيد��پس   �  HbH بيما�� 
صفت α تالاسمي ناقل بد�� علامت بو�
 � �چا� 
كم خوني خفيف ميكر�سيتيك مي شوند. HbH نيز، 

سبب كم خوني خفيف هموليتيك مي شو�.
�چا�   �� نمو   � �شد  �ستخو��،  مغز  �يا�   nتسا�
�ختلا� مي كند. كو�كا� �چا� قيافه ها� مشخصه 
موo خرمايي به �ليل هيپرپلا�� مغز �ستخو�� 
�ستخو��  شد�   pنا�  � بر:مدگي   � فوقاني  فك 
فر�نتا� مي شوند. ��شتن �ستخو�� ها� بدشكل � 
 nبه �قو ���ين بيما� �شد ��عقب ماندگي  � 
شكنند
مي پيوند�. :نمي هموليتيك سبب هپاتو�سپلنومگالي، 
�خم ها� پا، سنگ ها� صفر��� � نا�سايي �حتقاني 
با بر�� �
 بالا مي گر��. مصرe منابع كالر� جهت 
حمايت �� خو� سا��، سبب لاغر�، حساسيت �يا� 
به عفونت ها، �ختلا� عملكر� غد� ���� �يز � �� 
عمر   ��� �هه  طو�   �� مرگ  شديد  بسيا�  مو��� 
گلبو� ها�  مد��!   � مكر�  تز�يق ها�  مي گر��. 
بهبو�   �� بافت ها  به  �كسيژ�  تحويل  خو�  قرمز 
 gسركو ��يتر�پويز غيرموثر بيش �� حد �مي بخشد، �

تالاسمي
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مي كند � بر طو� عمر مي �فز�يد، �ما عو��i جانبي 
�حتناg ناپذير :�، به �يژ
 �ضافه با� :هن، معمولاً تا 

�سيد� به سن 30 سالگي كشند
 خو�هد بو�.

  �پيدميولوژ� تالاسمي �� جها%
�ختلا�  شايع تـرين  تـالاسمي  مي �سد  به نظر 
تقريباً  بيما��  �ين  بـاشد.  �نسـا�   �� ژنتيكي 
�مر��  �گرچه   � مي شو�   
�يد نژ��ها  تما�   ��
 ��  
پر�كند به صو�/  مهاجر/  �ليل  به  بيشتر 
حاشيه  نو�حي   �� �ما  مي شو�،  يـافت  �نيا  تما! 
 � :فريقا  قا�
 ها�  �ستو�،  خط  مديتر�نه،  ��يا� 
بالاتر�   nشيـو  �� چشمگيـر�  نحـو  به  :سيـا 
برخو���� �سـت؛ به طو�� كه به منطقه �� كه �� 
كر�نه هـا� ��يا� مديتـر�نه (�يتاليـا � يونـا�)، 
�يـر��،  تركيه،  سر�سـر شبـه جزير
 عربستـا�، 
تـايلند،  جمله   �� شرقي   gجنو :سيـا�  تا  هنـد 
 ،���� �متـد��  بـرمه   � جنـوبي  چيـن  كامبـو`، 
ژني   nمي گر��. شيـو uطلا� تالاسمي  كمربنـد 
يك  �ست.  ��صد   2/5 ـ   15 بين  نو�حي  �ين   ��
تئو��، علل �نتشا� خاv منطقه �� تالاسمي �� به 
�ين صو�/ بيا� مي كند: �� :� جا كه بيما�� مالا�يا 
نمي تو�ند ناقلا� ژ� تالاسمي مينو� �� مبتلا سا��، 
��جد�� �ين صفت �� همه گير� ها� مالا�يا مصو� 
ماند
 �ند � �� طي يك �نتخاg طبيعي بر تعد��شا� �� 
نو�حي :ندميك مالا�يا �فز��
 شد
 �ست. همچنين 
كه  �ست   
گر�يد مشخص  �خير  تحقيقا/  طبق 
ميز�� �بتلاء �ين �فر�� به بيما�� ها� قلبي ـ عر�قي 
بيما��  �ين  �يگر  �سامي  مي باشد.  پايين  بسيا� 
:نمي  � مديتر�نه ��  :نمي  :نمي كولي،   :�� عبا�تند 

.Von Jaksch

  �پيدميولوژ� تالاسمي �� �ير�%
بيما�� تالاسمي �� ميا� بيما�� ها� ما������ 
مملكت ما �هميتي ��چند�� ����؛ يكي به علت 
�ين  �يگر   � ما  �� كشو�   �: بالا�  بسيا�   nشيو
 ،
باعث شد ما  �ندگي  پايين سطح  �ستاند���  كه 
بيما�يي كه ممالك پيشرفته �� :� بيشتر به عنو�� 
يك �ضعيت نا! مي برند تا بيما��، �� مملكت 
 gمحسو 
 ها � نو� خا بر��  بز�گي  معضل  ما 
مي شو�. �ين خصوصيا/ باعث شد
 كه جامعه ما 
��يكر� خاصي �� �ين مقوله ��شته باشد. بيما�� 
بيما�� ها�  شايع ترين   �� يكي  ماژ��  تالاسمي 
ژنتيكي �� �ير�� به �يژ
 �� �ستا� ها� ما�ند���، 
 � سيستا�  هرمزگا�،  بوشهر،  خو�ستا�،   ،B�فا
بلوچستا� مي باشد. �� �ير�� تعد�� 18616 بيما� 
تالاسمي �ندگي مي كنند. با :غا� طر| پيشگير� 
�� تالاسمي �� سا� 1375 تعد�� تولدها� جديد 
�ين بيما��� كاهش يافته �ست، به طو�� كه تعد�� 
مو��� جديد �� 846 مو�� �� سا� 1375 به 312 
مو�� �� سا� 1383 �سيد
 �ست. با �ين همه هنو� 
تا �سيد� به �ستاند���ها� لا�! جهت پيشگير� 
 oيم. :مو��پيش �� �طولاني � 
�� تالاسمي ��
 � سيستا�  مانند  �ستا� هايي   ��  
به �يژ عمومي 
بلوچستا� � هرمزگا� يكي �� مهم ترين �ظايف 
به  بايد  :مو�o ها  �ين  �ست.  بهد�شت  متوليا� 
نحو� بـاشد كه كليه �فـر�� جـامعه �� چگونگي 
�نتقا� �ين بيما�� �� نسلي به نسل �يگر :گاهي 
 � PND !يابند. �يجا� تسهيلا/ لا�! جهت �نجا
توقف با����� �� مو���� كه جنين به تالاسمي 
 �� كشو�  �ستا� ها�  كليه   �� بايد  �ست  مبتلا 

�ستو� كا� قر�� گير�.

�كتر ��حله �نجي، �كتر �حمد�ضا �هپو�
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  تشخيص تالاسمي
 �� سا�گي  به  ماژ��  تالاسمي  بتا  تشخيص 
 
همر� به  شديد  :نمي   Bبر�سا كو�كي   �����
بر  مشتمل  غيرمؤثر  ��يتر�پويز  مشخصه  علايم 
هپاتو�سپلنومگالي، ميكر�سيتو� شديد � �سمير خو� 
 � HbA2, HbF �� محيطي � نيز سطو| بالايي 
نيا�  بيما���   �� بسيا��  مي شو�.  �نجا!   �� هر  يا 
به تز�يق ها� مكر� � مزمن خو� ���ند كه بر�� 
نگه ��شتن همـاتوكريت :� هـا �� سطـح حد�قـل 
تبـع  به  ��يتر�پويـز   gصـد � سركو�ـ 27 �  30
:� طر�حي شد
 �ست. �� صو�تي كه نيا� سالانه 
يابد،  �فز�يش  ��صد   50  �� بيش  خو�  تز�يق  به 

�سپلنكتومي لا�! �ست.

  ��/ ها� پيشگير� �, تالاسمي
تشخيص پيش �� تولد سند��! ها� تالاسمي �� 
حا� حاضر به طو� �سيعي قابل �نجا! شد
 �ست. 
تشخيص DNA �� طريق :منيوسنتز � يا بيوپسي 
 
مشا�� مي گير�.  �نجا!  كو�يوني  �يلوB ها� 
تغذيه ��،   
مشا�� ���نپزشكي،   
مشا�� ژنتيكي، 
�طفا�،  متخصص  هماتولوژيست،  توسط  �يزيت 
همچنين   �  o�گو� متخصص  غد�،  متخصص 
بتا  �فر��  شناسايي  منظو�  به  بيما���   oمو�:
تالاسمي مينو� قبل �� �����` � ممانعت �� �����` 

�ين �فر�� با يكديگر ضر��� مي باشد.

  ��ما%
 � سنتي   o��  �� به  تالاسمي  بيما��  ��ما� 
تجربي �مكا� پذير مي باشد. ��ما� سنتي مشتمل 
بر تز�يق گلبو� ها� قرمز خو�، بر��شتن طحا� 

�� بعضي مو�قع � ��ما� با شلا/ كنند
 ها� :هن 
مي باشد.

  تز�يق خو%
سطـح نرمـا� هموگلـوبين �� �نـا� � بچه هـا 
100 ـ 77 ��صد (14g/dl ـ 11) مي باشد � �ماني 
كه سطح هموگلوبين به 70 ��صد مي �سد، نيا� به 
تز�يق خو� تشخيص ���
 مي شو�. �ين بيما���، 

به سه �ليل مهم، نيا� به تز�يق خو� ���ند:
به  �كسيژ�   �  
كم خوني شد �صلا|    سبب 
مقد�� طبيعي �� �ختيا� بافت ها قر�� مي گير�. بدين 
ترتيب بيما� مبتلا مي تو�ند به طو� طبيعي �شد � 

�ندگي كند.
 ،
  با تز�يق خو�، �ستخو�� ها �ستر�حت كر�
 �� شد؛  خو�هند  قو�   �  
بو� طبيعي  �شد   �����

نتيجه، صو�/ طبيعي تر به نظر مي �سد.
�ند��
 طحا�   �� بيش  �شد   �� تز�يق خو�    

پيشگير� مي كند.
  بر��شتن طحا7

فعاليت  طبيعي  حد   �� بيش  طحا�  كه  �ماني 
مي كند � شر�n به تخريب گلبو� ها� قرمز خو� 
نتيجه   ��  �  
شد بي �ثرتر  خو�  تز�يق  مي كند، 
طحا�  بر��شتن  منظو�  به  جر�حي  عمل  �نجا! 

(�سپلنكتومي) ضر��/ پيد� مي كند.
  ��ما% با شلا= كنند/ ها� $هن

�يجا�  منجربه  مزمن خو�   � مكر�  تز�يق ها� 
��كنش ها�  :لو�يمونيز�سيو�،  خوني،  عفونت ها� 
تب ��� � �ضافه با� كشند
 :هن مي شوند. يك ��حد 
�� RBCها� فشر�
 محتو� 300 ـ 250 ميلي گر! 
بنابر�ين، :هن ����� به  :هن (1mg/ml) �ست. 
 
��سطه تر�نس فو�يو� منفر� �� ��حد RBC فشر�

تالاسمي
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بر�بر با 2 ـ 1 سا� مصرe :هن �� غذ�ها خو�هد 
بيما��� تجمع مي يابد، چر� كه  �ين   �� بو�. :هن 
�جو��  :هن  �فع  �فز�يش  بر��  مكانيسمي  هيچ 
ند���. بايد متذكر شويم كه �يتامين C �� نيز نبايد 
به صو�/ تكميلي �� �ين �فر�� تجويز كر�، چر� كه 
موجب �يجا� ���يكا� ها� :��� � جذg بيش �� حد 

:هن �� بد� مي گر��.
قرمز  گلبو�  ��حد   100  �� بيش  كه  بيما��ني 
فشر�
 ��يافت مي كنند، معمولاً �چا� هموسيد��� 
�فز�يش مي يابد  :نا�  مي شوند. سطو| فريتين �� 
� سپس �ختلالا/ غد� ���� �يز (هيپوتير�ئيد�، 
نابا����)،   � بلو�   �� تأخير  گلوكز،  تحمل  عد! 
برخي   � كا��يوميوپاتي   � مفاصل، سير��   gلتها�
�� �نو�n سرطانها �� :نا� پديد�� مي گر��. بيوپسي 
 �� هم   � پا��نشيم   �� هم  :هن   
نشا� �هند كبد 
نيز  قلبي  سميت  �ست.  �تيكولو�ند�تليا�  سيستم 
�غلب با�� �ست. �يجا� پريكا��يت ����B با �يجا� 
��يس �يتمي � نا�سايي پمپ قلبي ���مه مي يابد. 
 iعر �سايي قلبي سريع �ست � معمولاً ��نا nشر�

يكسا� منجربه مرگ مي شو�.
تر�نس فو�يو� ها�  �نجا!  بر��  تصميم گير� 
عو�مل   eمصر بر��  �قد�!  با  بايد  مد/  طولاني 
شلا/ كنند
 � �فع كنند
 :هن نيز همر�
 شو�. لا�! 
به �كر �ست كه تصميم گير� بر�� شر�n ��ما� با 
عو�مل شلا/ كنند
 :هن �ماني صو�/ مي گير� كه 
سطح فريتين خو� به 1000ng/ml �سد. معمولاً 
شر�n ��ما� با شلا/ كنند
 :هن، به منظو� خا�` 
 nساختن :هن �ضافي �� بد�، يكسا� بعد �� شر�

��ما� با تز�يق خو� صو�/ مي گير�.
�� حا� حاضر سه نوn شلا/ كنند
 :هن �� �نيا 

�� �سترB مي باشد. Chelation كلمه �� يوناني 
 
بو�
 � به معنا� چنگك مي باشد. يك شلا/ كنند

�يد
 �� ����� خصوصيا/ �يل مي باشد:
1 ـ مصرe خو��كي

2 ـ نفو� خوg به بافت (�ثربخشي بالا)
3 ـ �فع ��حت كمپلكس شلا/ كنند
 :هن

4 ـ ����� قيمت مناسب
5 ـ عد! سميت

6 ـ �تصا� شش �ند�نه �� �نتخابي به يو� ها� :هن
  �نو�@ شلا= كنند/ ها

 �� پيش  سـا� هـا�   �� �فـر�كسـامين:  ـ   1
 �� �تفـاقـي  بـه طـو�  �فـر�كسـامين،   ،1960
 �  
گر�يد �ستخر�`   Streptomyces Pilosus

فريمايسين  :نتي بيوتيك  :نتاگونيست  به عنو�� 
مو�� �ستفا�
 قر�� گرفت؛ سپس، �� سا� 1960، 
توسط شركت ����سا�� نو��تيس توليد � به طو� 
گستر�
 بر�� ��ما� بيما��� ����� هموكر�ماتو� 
 ،
ثانويه مو�� �ستفا�
 قر�� گرفت. �ين شلا/ كنند
شش ظرفيتي بو�
 �لي با توجه به گر�� بو�� � 
عد! �مكا� �ستفا�
 �� طريق �ها� به �ليل عد! 
همچنين   � گو��شي،  مجا��   �� مناسب   gجذ
��شتن سميت گوشي (كر�)، چشمي (كاتا��كت)، 
كهير  قبيل   �� پوستي  ��كنش ها�   � �ستخو�ني 
 �� 
نامطلوg مي باشد. �� سو� �يگر، نحو
 �ستفا�
���� به صو�/ �ير جلد� � ��يد� مي باشد كه �ين 
مسأله سبب كاهش پذيرo بيما��� مي شو� كه به 
�ليل ��o مصرe � تعد�� �فعا/ تز�يق :� �� 
طو� هفته مي باشد. معمولاً بيما��� 5 تا 7 با� �� 
هفته � هر با� 8 تا 12 ساعت �ير پمپ تز�يق قر�� 
مي گيرند. خصوصيا/ عملكر�� �تصا� به :هن :� 
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نيا� به �نفو�يو� :هسته ممتد �� طريق يك پمپ 
 500 �يا� ها�  به صو�/   ���� �ين   .���� خو�كا� 

ميلي گرمي � 2 گرمي �� �سترB مي باشد.
2 ـ �فريپر��: با توجه به �شكالا/ �فر�كسامين، 
محققا� به �نبا� توليد شلا/ كنند
 خو��كي :هن 
خو��كي   �����  1987 سا�   �� كه  �ين  تا  بو�ند 
ظرفيتي،   �� ليگاند   ،(Deferiprone) �فريپر�� 
گر�يد.  عرضه  با���  به  :پوتكس  كا�خانه  توسط 
(ثبت :� �� سا� 1990 توسط كا�خانه سيپلا بنا! 
 Ferriprox !پايي بنا��ها� ��كشو �� � Kefler

�نجا! گر�يد.) �ين ���� به صو�/ قرv ها� 500 
مي شو�  تجويز   ���  �� با�  سه   ،
بو� ميلي گرمي 
�ما  كر�  جلب  خو�  به   �� �يا��  توجه  �بتد�   ��  �
 � شك  مد/،  طولاني  باليني  مطالعا/  سپس 
بيا�  :� ها  �يمني   � تأثير   
��با�  �� �يا��  شبهه 
 �� eبر محد��يت مصر 
كر�. ����� فوu، علا�
بيما��� 2 تا 6 سا�، ����� عو��i جانبي مانند 
تشديد فيبر�� كبد�، :گر�نولوسيتو�، نوتر�پني، ��� 
� تو�! مفاصل بخصوv ��نو مي باشد. (به �ليل 
:گر�نولوسيتو�، شما�o سلو� ها� خوني هر هفته 

بايد �نجا! پذير�.)
3 ـ �فر�سير�كس: ����� خو��كي �يگر� كه 
�� حا� حاضر �� بيما��� مبتلاء به تالاسمي مو�� 
�ستفا�
 قر�� مي گير�، �فر�سير�كس مي باشد. �ين 
 
���� با نا! ICL670 ،يك ليگاند سه ظرفيتي بو�
ـ به نسبت 2 به 1 با �تم :هن متصل مي شو� ـ 
كه توسط شركت نو��تيس �� سا� 1999 ساخته 
شد � �� سا� 2005 توسط سا�ما� ���� � غذ�� 
:مريكا (FDA) مو�� تأييد قر�� گرفت. ����� ساخته 
 �� نا! Exjade مي باشد.  شد
 توسط نو��تيس به 

 ��  1383 سا�   ��  ���� �ين  ملكو�  �يگر،   eطر
����يي  تحقيقا/  فنآ���   � �شد  تحقيقا/  مركز 
 
��نشگا
 علو! پزشكي تهر�� با همكا�� ��نشكد
����سا�� ��نشگا
 تهر��، سنتز � �� سا� 1386 
توسط شركت ����سا�� �سو
 به نا! Osveral به 
�ست.   
گر�يد عرضه  با���  به   ،
�سيد  
�نبو توليد 
�ين ���� به صو�/ قرv ها� 125، 250 � 500 
ميلي گرمي، با�شوند
 �� :g بو�
 � به �ليل ��شتن 
نيمه عمر حذفي بالا �مكا� مصرe ����نه يك با� �� 
بر�� بيما� فر�هم كر�
 �ست. يك مطالعه مقايسه �� 
فا� 3 بر�� مقايسه ميز�� �ثربخشي، تحمل پذير� 
تالاسمي   β بيما���   �� �فر�سير�كس  �يمني   �
ماژ�� 2 سا� به بالا كه به طو� مد��! �فر�كسامين 
�ين   �� �ست.  گرفته  گرفتند، صو�/  تز�يقي مي 
�فر�كسامين  با  ��ما�  تحت  نفر   296 مقايسه 
بو�ند.  �فر�سير�كس  با  ��ما�  تحت  نفر   290  �
بر  مشتمل  �فر�سير�كس  شايع  جانبي   i�عو�
���ها� شكمي، تهوn، �سها�، يبوست � ��o ها� 
پوستي مي باشد. شد/ عو��i يا� شد
 �� خفيف تا 
متوسط بو�
 � حتي با ���مه ��ما� �فع مي گر�يد. 
�� :گر�نولوسيتو� � يا �ختلا�  هيچ عو��i ناشي 
 Bكلي، بر�سا �نگر�يد. به طو 
�شد بچه ها مشاهد
�ين مطالعه، �فر�سير�كس به خوبي توسط بيما��� 
تحمل گر�يد. ��حتي مصرe � همچنين �ثربخش 
 ��  ��  �:  eمصر �فر�كسامين،  معا��   �: بو�� 
سا�   2 بالا�  ماژ��  تالاسمي  بتا  بيما���  تما! 

�مكا� پذير مي كند.
 
�فر�سير�كس ����� فر�همي �يستي بالايي بو�
(70 ��صد) ، �� كبد گلوكو��نيد
 شد
 � عمدتاً �� 
طريق مدفوn �فع مي گر��. ��� شر�n :� ����نه 

تالاسمي
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ميز��   Bسا� بر   ��� تنظيم   �  
بو�  20mg/kg

پاسخ بيما� به كاهش ميز�� :هن تجمع يافته �نجا! 
تا 10 ميلي گر!  �فز�يش 5  مي شو� كه به صو�/ 
بر�ساB ��� بد� �نجا! مي گير�. مصرe ���ها� 
صو�تي   �� نمي شو�.  توصيه   30mg/kg بالا� 
 500mcg/L  �� به كمتر  فريتين سر!  ميز��  كه 
كاهش يافت، �� ���مه مصرe ���� صرفنظر شو�. 
با  �� صو�/ حساسيت به ����، مصرe هم �ما� 
:نتي �سيدها� حا�� :لومينيو! � كلير�نس كر�تي نين 

.���� e60 منع مصرml/min �� كمتر

  ��ما% ها� تجربي
HbF ست كا��� D %، ژ% ��ماني�ستخو�پيوند مغز   
پيوند مغز �ستخو��، سلو� ها� �يشه �� �� كه 
طبيعي هستند،  هموگلوبين  قابليت ساخت   �����
فر�هم مي كند � �� تعد�� �يا�� �� بيما��� �چا� بتا 
تالاسمي � عد
 كم تر� �� مبتلايا� به :نمي ��سي 
شكل به كا� گرفته شد
 �ست. �� ���يل ���
 بيما�� 

� قبل �� �قوn :سيب مر�حل �نتهايي ��گا� ها، پيوند 
 
مغز �ستخو�� �� 90-80 ��صد بيما��� ��ما� كنند
� بهبو�� بخش �ست. �� :� جا كه بقاء تا �سيد� به 
بز�گسالي �� طريق ��ما� ها� معمو� �مكا� پذير 
�ست، بهتر �ست تصميم گير� �� مو�� پيوند مغز 
�ستخو�� پس �� مشا��
 با مر�كز تخصصي صو�/ 

بگير�.
ژ� ��ماني تالاسمي به عنو�� يك هدe جامع 

� موثر، تأييد شد
 �ست.
توليد مجد� سطو| بالايي �� هموگلوبين جنيني 
�هد.  تخفيف   �� تالاسمي  بتا  علايم  بتو�ند  بايد 
 �  
��� هيد��كسي  مانند  سيتوتوكسيك  عو�مل 
�فز�يش   ��  HbF بالا�  مقا�ير  سنتز  سيتا��بين 
تحريك  طريق   �� كا�  �ين  �حتمالاً  كه  مي �هند، 
 HbF  
توليدكنند پيش سا�ها�  جمعيت  تكثير 
��ليه صو�/ مي گير�. متأسفانه تاكنو� هيچ �ژيم 
��ماني كه بتو�ند بخوبي علايم باليني بتا تالاسمي 

�� تخفيف �هد شناسايي نشد
 �ست.
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يا�$��D: علاقمند�� به �ستفا�
 �� تما! منابع �ين مطلب 
مي تو�نند با �فتر نشريه ���� تماB بگيرند.

�كتر ��حله �نجي، �كتر �حمد�ضا �هپو�

119 / پي �� پي 218


