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 هداءالإ
 

 رادة البقاء إ لى كل مريض قهر المرض ب إ 

 كون ند نفسه لي ج  وكل من م  أ ب و أ لى كل  إ 

 الرعاية لمريضه   ا  واهب 

 الأبيض لى كل فارس من فرسان ذلك الجيش  إ 

 بى التقهقر عن ساحة العمل  أ الذي  

 ى نحبه ومنهم من ينتظر  ـفمنهم من قض 
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 إلى شكر وتقدير  

 

 الأطباء والطبيبات الاختصاص الذين ساهموا 

ي مراجعة وتدقيق هذا الكتاب
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ز
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ي  الدكتورة رحاب عبد الوهاب جعفر تدريسية   -8
ز
 كلية طب الزهراء ع. ق
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 تقديم 
 

لل والسريعة  العلمية  الفعل  االأ لها  الطبية    طواقمردة  ي  لأ ثر 
ز
ق نقاذ  إكن  

يتعرضون لمختلف الحالات الطارئة، الجراحية منها  حياة المرصز الذين 

الحوادث ان أ  مثل  نجد  لكننا  القلب،  عضلة  احتشاء  مثل  الباطنية  و 

الأ  ي 
ز
ق العلاجية  العملية  نجاح  المكتسبمقومات  المزمنة  مثل   ةمراض 

ي  امر أ و  أ  يدم البحر المثل فقر    ةو الموروثأ  السكري
ف الوراب  ز جميعها ض النز

مدى   على  من كلا  تعتمد  الصن   نعم   ، بالصن  والمريض  الطبيب  تحلىي 

 . ز  الطرفي 

 
 
البحوث  إ  يقينا على  والاطلاع  المتابعة  وسنوات  الدراسة  لسنوات  ن 

ي تراقب وتتابع الفوائد المتحققة لدى المريض الذي  
العلمية الرصينة والن 

ي مقدمتها وعلى ر 
ز
ي وق

ف الوراب  ز ي من النز
 أسها  أيعابز

 
   ن يكون فردا

 
ي    منتجا
ز
ق

ي ويشارك ويعيش كل مراحل حياته كما يتمنز ويحب،  الم
  قول أجتمع يبنز

 إن  
 
د الصن  لدى طبيبك وهو  الاطلاع على هذه المعلومات وتفحصها تول

 . يريد ان يصل بك الى هذه الغاية

النفس والآ لكم هذا  الكريمة، كيف سيتولد  العائلة  الكريم،  مريضنا  ن 

؟   ونكتسب الصن 

الطبية إ الرعاية  ز  تحسي  تضمنت  ي 
الن  والدراسات  المشاهدات  ن كل 

أتوصلت   العلاج  إلى  المرض ولطبيعة  المريض وعائلته لطبيعة  تفهم  ن 

كن  لتحقيق ثار جانبية هي اللاعب الأ آمن    يتوقع  ونسبة الفائدة منه وما 

 النجاح من الخدمة العلاجية. 
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الكتكتب  الكرام    نا ؤ عزا أ ي متناول  اب  هذا 
ز
اللغأ ليكون ق ، ةيديكم سهل 

ي لديكم فكرة   هم هو رصانة ما م المحتوى، والأقي  
فيه من معلومة لكي يبنز

العلاج وهنا  أمتكاملة عما يجب   تعرفوه عن طبيعة مرضكم وطبيعة  ن 

الت من  لأ أ لابد  المعلومة  رصانة  على  المعلومات  كيد  ثورة  نعيش  ننا 

بث هنالك  نجد  لكننا   وتوافرها 
 
ز    للغث  ا بي  ز  المنشورات  أوالسمي  سطر 

 المختلفة. 

ال  ذين يع  انون من نزف ال  دم وعوائلهم  لمرض               ان  ا  مهم    باه  ذا الكت  إن  

ي بك  ل  
بران  د واختلال عم  ل    لي  ا ومرض فون وي  لي نواع  ه من الهيموفأالوراب 

ها   ص       فيحاتال مص       در س       هل التناول مأمون المحتوى مقدم  لأنه    ،  وغن 

ي ب الأ طب اء شش              ه د لهم الق أكوكب ة من  قب ل  من  
ي  اصي وال دابز

خلاق والتف ابز

 أي وس             عة الاطلاع، و أورجاحة الر 
 
  س             أل المولى عزوجل ان يجعله نافعا

 
 
ي الكثن  الكثن  ولع  ل ج  انب  ا

ي تع  ابز
   لجميع مرض               ان  ا ولعوائلهم الن 

 
ا من    كبن 

الطبيب  لهم معاناتهم البيتية خافية عن طبيبهم وجاء هذا الجهد ليقول  

ي عملىي  منتأو  مشعر بكأنا أ منا معكأ
ز
ي فحسب معي ليس ق

ي بين 
ز
 . بل حن  ق

 
 الدكتور  

 محمد سليم

ز   استشاري أمراض الدم السريري للبالغي 

 مدينة الطب 
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 مقدمة
 جسم الانسان ششبه كوكب
 
 عظيم  ا

 
الألوف من المصانع  رات    يضم عش  ا

ز من العمليات الحيوية المعقد ي تجري فيها الملايي 
لص          نع  ة  العملاقة الن 

ز من المركباتال ي كل لحظة فسبحان الله تعالى ما أعظم قدرته.  ملايي 
ز
 ق

ء واحد فقط وهو إلى   بحس            ب موض            وع هذا الكتاب س            نتطرق ي
شر

ف  كيف يحافظ جس     م الانس     ان على الدم من الفقدان أثناء الجروح با ز لنز

ي نفس الوق  ت يح  افظ الجس              م على ال  دم ب  دون تخن  أو  
ز
المس              تمر، وق

ز منع   وعي ة ال دموي ة، فحفظ تجلط داخ ل الأ ز التجلط ويي  ه ذا التوازن بي 

ف أمر معقد ويتكون من س   لس   لة من التفاعلات والمركبات المتعددة   ز النز

 إذا علمنا أن هذا التوازن موجود عند  
 
الوظائف بش     كل مذهل، خص     وص     ا

. مليارا ز ز السني   ت البسرر ومنذ ملايي 

ي عملية تخن   ر ببعض الأ                    وقد يبتلى بعض البش     
ز
مراض ومنها خلل ق

ي هذا الكتاب بش      كل مختص                          ر وعملىي وذلك  الدم 
ز
ي س      نتطرق لها ق

والن 

ز لتعريف المرصز المص             اب ية   بها وذوي  هم بهذه الأمراض وس             ببها وكيف ي 

 أمراض مزمنة. مضاعفاتها لأنها تفادي أعراضها و التقليل من 

ي تنش رها  من  وهذا الكتاب هو الثامن  
ضمن سلسلة الكتب العلمية الن 

ي نش         ر  
ز
الجمعية العراقية للبحوث والدراسات الطبية ضمن مش         روعها ق

ي المجتمع و 
ز
لتأليفه عدد من الأطباء   تص     دىالثقافة الص     حية الرص     ينة ق

ي بيان المعلومة الطبية بش        كل ميس        
ز
ة ق ر                       الاختص        اص من ذوي الخن 

 للمجتمع. 

 المؤلفون  
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 تخن  الدم 
  أإن مح افظ ة ال دم على س              يولت ه داخ ل الأوعي ة ال دموي ة  

 
مر مهم ج دا

ه يؤدي إلى انس              داد الأوعي ة ال دموي ة  وي الت الىي موت الأنس              ج ة  لأن تخن 

ي تزودها تلك الأوعية بالدم قبل انس  دادها، لذلك فظن نظام  
والأعض  اء الن 

ي  
ز
 ق
 
ف والحف   الى على ال   دم من الفق   دان عملي   ة مهم   ة ج   دا ز نق   اذ  إمنع النز

 . نسانحياة الإ 

ي 
ز
فعند حص         ول جرح أو ش         دة خارجية على الجس         م يبدأ الجس         م ق

يف   ز ي اتخاذ التدابن  اللازمة لمنع النز
تعتمد على ثلاث وسائل أساسية    والن 

: حسب شدته و   هي

 الأوعية الدموية:  انقباض -1

ي ج   دران الأ
ز
وعي   ة  حي   ث تنقبض العض              لات الملس                 اء الموجودة ق

 الدموية لتقوم بغلق الوعاء الدموي الممزق لمنع خروج الدم. 

 تجمع الصفيحات الدموية:  -2

تتجمع الصفيحات الدموية وتلتصق ببعضها البعض ويجدران الوعاء  

حي   ث تكون ه   ذه العملي   ة ك   افي   ة للجروح    خروج ال   دمالممزق لتمنع  

 . البسيطة

  تخن  الدم:  -3

ة ص لبة ومرنة ملتص قة بقوة   حيث يتحول الدم من س ائل لزج الى خن 

ة تنت  عن عملي   ات   ف، وه   ذه الخن  ز ب   الأنس              ج   ة الممزق   ة لتمنع النز

 لمركبات تتفاعل فيما بينها بش        كل متناغم عند  متعد
 
دة ومعقدة جدا

 حدوث الجرح فقط. 
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 كيف يحصل تخن  الدم؟  
ي الأ

ز
 الدم عند حص        ول تمزق كبن  ق

وعية الدموية وتبدأ  يحص        ل تخن 

ي مكان  
ز
ة الدم ق س           لس           لتان )طريقان(من التفاعلات الحيوية لص           نع خن 

يف نذكرها باختصار  ز  وتبسيط شديد للقارئ الكريم: التمزق لمنع النز

 
ً
: أولا  الطريق الداخلىي

ال ن       ات     .1 ز  ال ك ولاج ي  ز  الأب روت ي  ت م زق  س              ع ن  ال       دم وي       ة  ي ح ف ز وع ي       ة 

ي عسرر  الصفيحات الدموية
 . لتفعيل عامل التخن  الثابز

ي عسرر الم   .2
 ي  ل بدوره س  فع  العامل الثابز

 
. ع  ف  ل العامل الحادي عسرر

ل العامل الحادي عسرر  .3 فع  ل بدوره الم  ع 
 
ف ي   العامل التاسع. س 

ل العامل التاسع  .4 فع  . العامل الثامن يفع   شساندهالم   لان العامل العاسرر

 
 
: ثانيا ي  الطريق الخارج 

 نسجة يحرر مركبالأ تمزق  .1
 
 كيميائي  ا

 
  ا
 
 ي
 
 . ل العامل الثالثع  ف

ل العامل الثالث  .2 فع  ل بدوره الم  ع 
 
ف ي   العامل السابع. س 

ل العامل السابع  .3 فع  ل بدوره الم  ع 
 
ف ي  . س   العامل العاسرر

 
 
ك: ثالثا  الطريق المشن 

ل العامل العاسرر  .1 فع  ل بدوره الم  ع 
 
ف ي  . س  ي

 العامل الثابز

ي  .2
ل العامل الثابز ع 

 
ف ي  ل س  فع   . والعامل الثالث عسرر  العامل الأولالم 

ل  ول  الع   ام   ل الأ .3 فع     ين" يكو  الم  ن ش              بك   ة مت   داخل   ة من وهو "الف   اين 

يف.  ليافالأ ز ي تحش ر كريات الدم فيها فيتصلب الدم ويتوقف النز
 الن 

ف   ز لذلك فقدان أو نقص أي عامل يؤدي الى فشل تخن  الدم وحصول النز

 لأبسط الجروح. 
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 مخطط يوضح بشكل مختصر  

 عملية تخن  الدم عند حصول جرح 
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 الفصل الأول 
 

 A, B, Cالهيموفيليا 

 

 طرق انتقالها

 أعراضها

 تشخيصها 

 علاجها 

ف  ز  الوقاية من النز

 التأقلم معها
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 الهيموفيليا 
ي    الهيموفيليا 

ز
ي  مرض نزق

ي المورثات  وراب 
ز
يصيب الذكور ناجم عن خلل ق

ي  
ز
ق التخن     Xالكروموسوم  الموجودة  عوامل  أحد  تصنيع  عن  المسؤولة 

 نواع: أ ةلى ثلاث إوتقسم الهيموفيليا 

 من حالات الهيموفيليا(.   %80)  عند نقص العامل الثامن   Aهيموفيليا •

 تاسع. عند نقص العامل ال   Bهيموفيليا •

. ند نقص العامل ال ع C هيموفيليا  •  حادي عسرر

  
 
ي العالم نصف مليون مصاب تقريبا

ز
ز بالهيموفيليا ق يبلغ عدد المصابي 

ة آلاف  من    مصاب بالهيموفيليا واحد  حيث يولد طفل   ز كل عسرر  . ولادةبي 

الحالات   لا  وراثية  طفرات  عن  ناتجة  تقريبا  ثلث  حيث  ي تلقائية 
يعابز

 . ن من المرض ولا يحملان مورثاتهاالوالد

عن   المسؤولة  المورثات  ي  إلأن 
ز
ق تقع  رة  المتصرز التخن   عوامل  نتاج 

يحملون    Xكروموسوم   لأنهم  المرض  هذا  ي 
ز
ق يصابون  الذكور  فظن 

ز من نوع واحد فقط بينما الاناث يحملن كروموسوم  Xكروموسوم   ز اثني  ي 

X  .فيصبحن حاملات للمرض فقط 

يكون  إأي   للمرض  الحاملة  الأم  إصابة  ن  الذكور  أولادها  احتمال 

( تكون  %50بالمرض  أن  واحتمال  ي كل حمل 
ز
ق للمرض (  حاملات  بناتها 

حمل،  50%) ي كل 
ز
ق ال(  الأب  بالمرضأما  أولاده    مصاب  جميع  فيكون 

ز وجميع بناته حاملات للمرض.    الذكور سالمي 
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 عندما تكون الأم حاملة للمرض احتمال انتقال الهيموفيليا 

 اللون الأحمر مصاب  

 اللون الأبيض سليم 

 اللون الرمادي حامل للمرض
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 احتمال انتقال الهيموفيليا 
 
 عندما يكون الأب مصابا

 اللون الأحمر مصاب  

 اللون الأبيض سليم 

 اللون الرمادي حامل للمرض
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 الهيموفيليا عراضأ

الشديدة    المصابالطفل   أعراض عادة  بالهيموفيليا  عليه  تظهر  لا 

ي أو الجري  
ي المشر

ز
ف حن  يبدأ ق ز ض حينها للسقوط فيتعر  أو الختان  النز

عليه  فتظهر   ف  ز النز الهيموفيليا أعلامات  من  يعانون  الذين  المرصز  ما 

يف ز النز من  يعانون  فقد  لفقط    الخفيفة  التعرض  عملية    جرحعند  أو 

 . جراحية

يف   ز النز معظم   ويحدث 
 
تكون    داخليا وقد  العضلات  أو  المفاصل  ي 
ز
ق

 
 
يف مهددة للحياة وتتطلب علاجا ز   بعض حالات النز

 
 . فوريا

ي الجسم ف%     1قل من  أ العامل  ت نسبة  إذا كان
ز
يعد من نسبته الطبيعية ق

 ويحدث ا
 
ز المرض شديدا . تلقائي فلنز

 
 ا

 يعد المرض متوسط الشدة. %   5- 1العامل  ت نسبةإذا كان و 

 و   د يع%     5من    أكن  العامل    نسبةت  إذا كان و 
 
ز الالمرض بسيطا ي ال   فنز

  تلقاب 

 . يكون نادر الحدوث

 الهيموفيليا تشخيص 

ي العامل التخن   بقياس مستوىالتشخيص  تمي
ز
 . دمق

يتم   الأبناء  إلى  المرض  انتقال  منع  الاختبارات إولغرض  جراء 

الولادة   قبل  الأسرة    نن  لل والتشخيص  من  لديها  الحامل  ي 
مصاب الن 

قبل   التشخيص  ي 
ز
ق الأسرة  رغبت  إذا  ذلك   الولادةبالهيموفيليا  ويساعد 

للولادة   الاستعداد  على  المساعدة و الأسرة  الولادة  تجنب  الأفضل  من 

ي الولادة( إذا كان 
ز
ز مصاب)استعمال السحب أو الملقط ق  الجني 

 
 . ا
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 علاج الهيموفيليا

شستهدف   وإيقافه  منع  العلاج  ف  ز حيث  النز ممكن  وقت  قد بأسرع 

ابالمرصز  شعر  ش فأعراض  ز الجسدية  لنز العلامات  ظهور   و   قبل 
 
  غالبا

 يوصف بأنه إحساس بالوخز. 

 
 
يف إن لم يكن واضحا ز بالمشاهدة    يجب إجراء تقييم لتحديد موقع النز

ي الرأس فقد تكون 
ز
ف الشديدة مهددة للحياة، خاصة ق ز والرقبة  نويات النز

  ، الهضمي العلاج بفوالصدر والجهاز  بدء  المفقود  العامل  تعويض  يجب 

 على الفور قبل الانتهاء من التقييم. 

 :  الأولى هو تجنب الإصابات والجروح قدر الإمكان أما الأدوية فهي

ا  .1 )الثامن أو التاسع أو الحادي عسرر حسب نوع  لمفقود  عامل التخن  

ي حال عدم توفره نستعمل  للوقاية ولل: ويعطى  الهيموفيليا(
ز
علاج وق

ي أو البلازما الطازجة المجمدة  . الراسب الثلحى 

ز ز الديعقار   .2 الثامن  :  مويريسي  العامل  توفر  عدم  عند  حيث  شستعمل 

ي الدم بمقدار  مستوى العامل الثامن  يعمل على رفع  
ز
أضعاف(   6-3)ق

يف لدى مرصز الهيموفيليا الخفيفة  ز  والمتوسطة. للسيطرة على النز

اسيتامول:   .3 آمن  الن  فيستعمل    الآلامأما  شستعمل كمسكن  الشديدة 

امادول و  ويديةيجب الن   . تجنب المسكنات غن  السن 

أمينوكابرويك .4 وحمض  انيكساميك  الن  ل  :حمض  ساند  وقف كعلاج 

 قلع الأسنان. يعد نزف الغشاء المخاطي و 

الساند:   .5 وال  استعمالمثل  العلاج  والراحة  ة  على  والضغط    ثل الجبن 

ف   ز النز الطرف  موضع  الورفع  والمفاصل  وقف  العضلات  ي 
ز
ق ف  ز لنز

 ويعتن  العلاج الطبيعي وإعادة التأهيل مهم
 
   ا

 
يف   جدا ز ي بعد النز

ز
للتعاق

 .  العضلىي الهيكلىي
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 عند مرصز الهيموفيلياالألم  علاج

 

والمزمنة   الحادة  ف  الآلام  ز النز الهيموفيليا   عند شائعة  بسبب  مرصز 

وري لتلذلك تحديد   العلاج.  حديد سبب الألم ضز

المخدر الموضعي   مرهممن المفيد استخدام رذاذ أو  الصغار    لطفالل •

ي مو 
ز
 ع القسطرة الوريدية. ضق

 ر  الألم الناجم عن نزيف المفاصل أو العضلات فيجب إعطاء م   •
 
زات ك

يف  ز إلى أدوية  ريضويحتاج المعامل التخن  بأسرع ما يمكن لوقف النز

اسيت الألم كالن  على  للسيطرة  الألم  ل  امو إضافية  شستجب  لم  فظن 

ز أو  COX-2مثبطات نستعمل    . الكودايي 

ام إذا لم شستجب الألم للعلاجات أعلاه نستعمل عقار   •  االن 
 
ا  دول وأخن 

ز للحالات ال ي لم تستجب لبقية الأ  ةشديد المورفي 
 دوية. الن 

 . كالكمادات الباردة، التثبيت، الجبائر، والعكازاتخرى  أتدابن   توجد  •

يف فيالناجم عن  المزمن  الألم   • ز شمل  تشوه المفاصل نتيجة تكرار النز

، والمسكنات العلاجية المذكورة أعلاه   ي
كافية  العلاج التدريب الوظيفز

لمثبطات   ي    COX-2ويكون 
ز
ق أكن   تجنب   هذهدور  ويجب  الحالة 

ويدي  معاندة الأخرى وعندما يكون الألم  مضادات الالتهاب غن  الستن 
 
 ا

العظام   ي علاج   أو طبيبيمكن استشارة طبيب جراحة 
ز
متخصص ق

 الألم. 
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ي 
 للهيموفيليا العلاج الوقاب 

  المرصز  
 
ي المفاصل   ،الذين يعانون من نزيف متكرر وخصوصا

ز
خاصة ق

ي  نصح باستعمال  ي
 ر  بالحقن الوريدي لم  العلاج الوقاب 

 
لمدة التخن   ز عامل  ك

امن مع أريعة إلى ثمانية أسابيع  ز  لمفاصل. لالعلاج الطبيعي بالن 

ي بالحقن الوريدي الوقاالعلاج 
ز ب 

 
ك ر  ي بعض البلدان  لم 

ز
العامل شستعمل ق

حدوث  ل ف  ال منع  ز الهيموفيليا  نز من  والمتوسطة  الشديدة  الحالات  ي 
ز
ق

 لحفالى على وظيفة العضلات والعظام طبيعية. والغاية من ذلك هي ا

ي 
 مرات أسبوع  3م  غوحدة دولية/ك  30-15  تكون جرعة العلاج الوقاب 

 
 يا

ز بالهيموفيليا  ز أسبوع  Aللمصابي   ومرتي 
 
ز بالهيموفيليا  يا  . B للمصابي 

 
 
دء العلاج المصابون بالهيموفيليا الشديدة يمكن ب  الأطفال الصغار جدا

ي  
ز
ي مرة واحدة ق

 ثم  الأسبوع و الوقاب 
 
   زيادته تدريجيا

 
ف  تكرار  على    اعتمادا ز النز

على  و  ال القدرة  إعطاء  ويفضل  الوريد،  إلى  الصباح    عند   جرعةالوصول 

النشاط   ات  فن  نصح  كما  لتغطىي 
 
أنشطة    بأخذ جرعةي ي 

ز
ق الانخراط  قبل 

 للإصابة.  لىذات مخاطر أع 

ي ال العلاج  بإعطاء  شسمح  عند توفر عامل التخن   
ز
لق ز ستعماله فيكون ا  منز

ي عند حدوث إصابة بشكل سري    ع فيقلل من  
العجز أو    الألم والخلل الوظيفز

وانخفاض   الأمد  المستشفز  ل  الحاجةطويل  حدوث  دخول  وقلة 

لىي  سمح  يلمضاعفات و ا
ز تشمل حرية  لنوعية الحياة    تحسنب العلاج المنز

ي الأنشطة البدنيةأكن   
ز
ي السفر والمشاركة ق

ز
ي   ق

وتغيب أقل واستقرار وظيفز

 . لىي  بدأ ويجب ألا ي أكن 
ز . العلاج المنز ز  إلا بعد التعليم والتدريب المناسبي 
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 بالأسنان  العنايةالهيموفيليا و 

ورية      نظافة الفم ضز
 
للوقاية من أمراض اللثة وتسوس الأسنان جدا

يف اللثة و  ز ي تؤدي لنز
    يجب إجراء فحوصات الأسنانو الن 

 
بداية   ذ مندوريا

ز يجب تنظيف الأسنان مر حيث  الأسنان اللبنية  ظهور   ي اليوم بفرشاة    تي 
ز
ق

استخدام معجون الأسنان المحتوي ب رواسب  ال متوسطة الملمس لإزالة  

ز الأسنان على الفلورايد   . واستخدام خيط تنظيف الأسنان أو فرش ما بي 

  ( نةس10  -  4بعمر )لاسنان لجميع المرصز  ا تقييم لتقويم  ب إجراء  يج 

ي يمكن أن تؤدي إلى  ذوال اكتظالى الاسنانمشاكل    عدم وجود لتأكد من  ل

ز طبيب الأسنان    تنسيقن الظأمراض اللثة إذا تركت دون علاج لذلك ف بي 

وري لتوفن  رعاية   موفيليا وفريق الهي   سنان. جيدة لل ضز

عندما يكون عامل   يمكن إجراء العلاج بأمان تحت التخدير الموضعي  

ي الدم بنسبة
ز
 و   %(  40-20)  التخن  ق

 
انيكساميك    غالبا شستخدم حمض الن 

 انهاء طبيب الاسنان لعمله. أو حمض إبسيلون أمينوكابرويك بعد 

الحيوية   ورية تعطى  المضادات  ضز إذا كانت  فقط  الفم  طريق   عن 

 و 
 
ين يمكن أيضا ف استخدام السليلوز المؤكسد وغراء الفين  ز  .  لوقف النز

 
 
ويات الساخنة  قلع السن بتجنب ا  بعد نصح المريض  ي لأطعمة والمسرر

ز لأ   كما  نصح  الشفاء.   نه يؤخر يجب تجنب التدخي 
 
بالماء    الغرغرةب  كما ي

  )ملعقة  
ز
ة  ملح  المالح الداق ي قدحصغن 

ز
    ق

ز
كما يجب    (أيام  7-5ل        ماء داق

ي أمراض الدم وطبيب الأسنان على الفور  
عند حدوث نزف إبلاغ أخصاب 

ي أو صعوية مطول 
ز
 الأسنان.  معالجةأو التنفس بعد التحدث أو البلع ق
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 والمثبطات  الهيموفيليا 

 

ي  
يولدها جسم المصاب بالهيموفيليا  المثبط هو الأجسام المضادة الن 

ي  
ز
ي الجس              م لتعويض النقص ق

ز
ي ت دمر ع ام ل التخن  ال ذي يتم حقن ه ق

والن 

 وي   الت   الىي  اع   
الاس              تف   ادة من العلاج بحقن ع   ام   ل التخن   تمنع  م   ل التخن 

ي العلاج. 
ز
يف أكن  صعوية ق ز  ويجعل النز

ز ب  الهيموفيلي  ا  (  %30ع  ادة ) من ون  ع  انيالش               دي  دة    Aمن المص               ابي 

يع انون  فقط (  %10)الهيموفيلي ا الخفيف ة والمتوس              ط ة    بينم ا مثبط ات  ال

للش              خ اص ال ذين يع انون من اض              طراب ات نزفي ة   نيمكمن المثبط ات. 

 مثبطات. ال عانوا من ظهور أخرى أن ي

ش دة اض طراب  مثل  ر المثبطات  ظهو تزيد نس بة  عديدة عوامل  توجد 

يف، ز ي اس             تلم فيها  ،  العرق، التاري    خ العائلىي للمثبطات  النز
وعدد الأيام الن 

. م    ركز عامل التخن 

أو  ي 
ز
المثبط      ات ق تتطور  ز  ع      ادة  ا  ل خمس              ي  ل      يوم        العلاج  ذل     ك  من 

دة يكتس       بون المثبطات أثناء  ش       دين بالهيموفيليا الو الأش       خاص المص       اب

الطفولة عادة، بينما يميل الأش  خاص الذين يعانون من حالات خفيفة أو  

 قلاحاكتسابها ة إلى توسطم
 
 . ا

جب  ست توإذا لم   التعامل مع المثبطات بتحريض التحمل المناعي   يتم

ي خيارات العلاج الأخرى كاستعمال العامل السابع  لذلك
ز
  فقد يلزم النظر ق

 ر  م  أو 
 
. ك ز وثرومبي   ز الن 
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 التأقلم مع الهيموفيليا

ن يعيش حياة طبيعية إذا أحسن التعامل أالمصاب بالهيموفيليا يمكن  

 مع مرضه واتبع الارشادات الصحية ونذكر هنا بعض النصائح المهمة: 

يحمل   -1 أن  إليه  ةتعريفيبطاقة  معه    المريضيجب  الوصول   ا شسهل 

فيها  وشدة  يذكر  ونوع  مرضال  التشخيص  المثبط،  العلاج    وحالة 

وجرع والخفيف   تهالمستخدم  والمتوسط  الحاد  يف  ز النز   لعلاج 

 ومعلومات الاتصال بالطبيب المعال . 

ي تؤثر على وظيفة الصفائح الدموية والعقاقن    -2
يجب تجنب الأدوية الن 

الست غن   )المسكنة  ويدية  ز (  NSAIDsن  وفي  والن  ين  الاسن  مثل 

 المحددة.  COX-2باستثناء بعض مثبطات والفولتارين 

 للوقاية من أمراض الأسنان وتسوسها  سنان  والأ ظافة الفم  ن -3
 
  مهم جدا

 قد تؤدي إلى نزيف اللثة. لأنها 

مرضه    يجب -4 تفاصيل  معرفة  المريض  الشائعة على   والمضاعفات 

الأولية  و  الجرعة  و الإسعافات  م  و حساب  وإدارة   ر  تحضن  وتخزين 
 
ز  ك

التخن    التعقيم  و عامل  الوريد  و تقنيات  بزل  السليم   لتخزيناو إجراء 

 والتخلص من الإبر والأدوات الحادة والتعامل مع انسكابات الدم. 

ي  ييجب على المر  -5
 جرح تسبب    قد ض تجنب الأنشطة الن 

 
  صدمة أو    ا

القدم  ةالرياض  مثل مثل كرة  الاحتكاك والاصطدام  الملاكمة  و   عالية 

الدراجات    والمصارعة ركوب  مثل  السرعة  عالية  الأنشطة  وكذلك 

 . النارية بسبب احتمالية حدوث إصابات تهدد الحياة 
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التمارين   -6 تشجيع  مثل  المنتظمة  والرياضة  يجب  الاحتكاكية  غن  

الطاولة وتنس  والتجديف  والريشة  الن   السباحة  ز  الحركي لتحفن  مو 

ز اللياقة العظامالعضلات و  قويةت لالطبيعي   . البدنية وتحسي 

ي عضلىي هيكلىي كبن   ا -7
اختلال وظيفز يعانون من  الذين  نتيجة  لمرصز 

حمل    عليهم ممارسة أنشطةيجب    تكرار نزف المفاصل أو العضلات

ي تعزز النمو والحفالى على كثافة عظام جيدة 
الذي بالمقدار الوزن الن 

اف طبيب المفاصل صحة المفاصل لديهمتسمح به   . ويإسرر

 من اللقاح داخل العضلات    لا مانع من أخذ اللقاحات -8
ً
تحت الجلد بدلا

. تسبقها أو داخل الجلد مالم   جرعة عامل التخن 

ي المفاصل والعظام قبل ال -9
ي    مشاركةعلى المريض التشاور مع أخصاب 

ز
ق

م مدى  لمناقشة  البدنية  الحماية ومعد  لحالته  تها ناسبالأنشطة  ات 

هذا و قبل بدء النشاط  )مثل الدروع الواقية للركبة(  والوقاية المطلوية  

ي من أي
ي المفاصل.  ةمهم بشكل خاص إذا كان المريض يعابز

ز
 مشكلة ق

ف الورقية    مذوي  هعلى المرصز أو    يجب -10 ز الاحتفالى بسجلات النز

ونية الإلكن  تاري    خ    أو  تتضمن  ي 
ف  الن  ز وعدد ه  وموقعالنز والجرعة 

ات الضارة.   المنتجات المستخدمة والتأثن 

لية مع الأطفال الصغار عن طريق   -11 ز المنز العلاجات  تبدأ  أن  يمكن 

الأ ستدريب  الأكن   للطفال  ويمكن   هل 
 
العناية    نا تعلم  ز  والمراهقي 

 . من أسرهمبدعم لأنفسهم الذاتية 

توفن  بيئة آمنة للطفل مثل تغليف الزوايا الحادة وتغطية الأرض  -12

 لاسفن  لتقليل شدة الإصابات. بمفارش ا
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ز   -13  الهيموفيليا بتناول فيتامي 
ممارسة  والكالسيوم و   Dينصح مرصز

لمنع حصول   العظامالرياضة  ي وانخفاض    هشاشة 
ز
ق المعادن  كثافة 

ي المفصل    نتيجةبسبب تقييد حركة المفاصل    العظام
ز
ف المتكرر ق ز النز

 الخمول. وفقدان حركة المفاصل وضمور العضلات المؤدي إلى 

( Port-A-Cathيمكن أن يجعل جهاز الوصول الوريدي المزروع ) -14

ا 
 
وري  لطفال الصغار. لالحقن أسهل بكثن  وقد يكون ضز

نظيفة   -15 الوريدي  الوصول  وسيلة  تبف   أن  تنظيفها و يجب 

ة فيها.  ي بعد كل استعمال لمنع تكون الخن 
ز
 بالشطف الكاق

طبيعي ولكن قد  بشكل لمرصز الهيموفيليا ممارسة الجماع   يمكن -16

للنشاط  نتيجة  الأحيان  بعض  العضلات  يف  ز مضاعفات كنز تحدث 

 . المفرط الجنشي 

الى     -17 يؤدي  للإصابة  التعرض  من  النشاط  الخوف  والسمنة قلة 

 . زيادة آلام المفاصل وزيادة خطر إصابة المفاصل المتكررةويالتالىي 

 عرضة للإصابة بارتفاع ضغط الدم لذلك مرصز الهيموفيليا أكن   -18

 يجب فحص ضغط الدم بشكل دوري. 

تقديم  جمعيات خاصة ل ل لى الانضمام  إ يحتاج مرصز الهيموفيليا   -19

 .  الدعم النفشي والاجتماعي

ز للمصاب من خلال   -20 وري كسب دعم المدرسة والمعلمي  من الصرز

ح الحالة لهم وكيف يتصرفون عند حدوث   أو حادث. إصابة سرر

 الايمان بالله والثقة بالنفس يذلل كل الصعاب.  -21
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ي الفصل ال 
  ثابز

 

 مرض فون ويل براند 

 

 أعراضه 

 تشخيصه 

 علاجه

ف  ز  الوقاية من النز

 طرق انتقاله 
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 ”Von Willebrand“  د مرض فون ويل بران
فية الوراثية  كن  الأ يعد مرض فون ويل براند أ  ز  مراض النز

 
حيث    انتش          ارا

 ونس          اءً  بش                                  ر  من ال  ( %1)  يص          يب  
ً
ي    بس          ببرجالا

ز
طفرات وراثية ق

ي عش                  ر كروموس  وم  ال
 تس  بب الطفرة نقص  حيث    الثابز

 
  ا

ً
ي )عامل   أو خلل
ز
ق

 . فون ويل براند( وهو عامل مهم للتخن  ولتلاصق الصفيحات الدموية

  : نواع رئيسيةأ ةويقسم الى ثلاث

ي  نقص الأول:  .1
ز
 . براند  ليعامل فون و  ةكميق

ي  .2
ي وظيفة عامل خلل  : الثابز

ز
 . فون ويل براند وهو صعب التشخيصق

 . المرضنواع أشد أ بشكل كامل وهو وجود العامل  ماعدان : الثالث .3

 نقص                 ينت  عن طفرة وراثي ة تس              ب بالمرض    بعب ارة أخرى
 
ي    ا
ز
كمي ة  ق

ي تركيب     ه يجعل     ه لا يؤدي وظيفت    ه
ز
 ق
ً
ي    ع     ام     ل فون وي     ل بران     د أو خلل

ز
ق

ي  
ز
لى  إ س    يؤدي الدموية ببعض    ها وكذلك    ص    فيحاتالتص    اق الالمس    اعدة ق

 . الثامنالتخن  نقص كمية عامل 

ي على  
الاغل   ب عن طريق الص              ف   ة الوراثي  ة  وينتق   ل النوع الاول والث   ابز

 السائدة بينما ينتقل النوع الثالث عن طريق الصفة الوراثية المتنحية. 

الذي وصف هذا براند   إريك ويلالى الطبيب    منشأ اسم المرضويعود  

ي عائلة تس   كن جزر آم  1926المرض لأول مرة عام 
ز
 المرض  لاند وس   ميق

ي   (الهيموفيلي ا الوراثي ة الك اذب ةحينه ا )
ز
ن المرض  أثب ات  إتم    1971ع ام    وق

 )عامل فون ويل  
 
ي تم تس         ميته لاحقا

يحدث بس         بب نقص مركب كيمياب 

ي عام  براند( 
ز
ي ق

ز م  1984وقد اثبت الدليل النهاب  وراثة  ر ال                       بدأ عص          حي 

 لدراسة الحمض النووي.  ةلجزيئيا
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 د أعراض مرض فون ويل بران

ي  ريرية باختلاف نوع المرض وش دة                تختلف الاعراض الس 
ز
النقص وق

 
 
يف بس              يط ا ز ي الجل د  أ  الع ادة يكون النز

ز
و  أ و متوس              ط الش               دة معظم ه ق

أو   أو الرعافنزيف الجروح البس         يطة  توقف  ة المخاطية وتأخر  غش         يالأ 

ز من غزارة النس               اء ال  من  %20عن  د النس               اء )الطم  ث الغزير   ي يع  اني 
لاب 

يف  (  بران د  فون وي لالطم ث مص              اب ات بمرض  ز ومن الممكن ان يكون النز

يف بعد التداخل الجراجي  مهددا  ز  . و الصدمة القويةأللحياة كالنز

ز النوع الثالث من مرض فون ويل يف    ويتمن  ز يف الش        ديد كنز ز براند بالنز

ة. المفاصل والعضلات ونزيف الأ  وعية الدموية الصغن 

 

 التشخيص 

ز    شش            خص المرض بواس            طة قياس وقياس  براند   ليفون و   لماعتركن 

ي    الث  امنالتخن   فع  الي  ة ع  ام  ل  
ز
ات رص              ين  ة متخص              ص               ة كتل  ك  ق مختن 

ي مراكز  موجودةال
ز
 . مراض الدمأق

ا  
 
ي باستخدام التحليل اليتم طلب التشخيص السابق للولادة أحيان

  وراب 

 عن  دم  ا يكون ل  دى   الث  ال  ث  من قب  ل الع  ائلات المص               اب  ة ب  النوع
ً
خ  اص               ة

ي يجب    وراثيةالوالدين طفل واحد مص  اب فيمكن تحديد الطفرات ال
والن 

الوال     دين والبح     ث عنه     ا لا  ي ك     ل من 
ز
 ت     أكي     د وجوده     ا ق

 
ز    حق     ا الجني  ي 
ز
ق

 باستخدام عينات الزغابات المشيمية أو عينات بزل السلى.  

 الأولى. قارب من الدرجة جراء الفحص لجميع الأإيجب كما 
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ف النات  عن مرض فون ويل بران  علاج ز  د النز

ف    ف  الا يوج  د علاج ش                ز من المرض لكن توج  د علاج  ات توقف النز

 وتقلل من المضاعفات مثل: 

 
انيكالحمض   .1 ي  شس     تخدم  (:  الس     ايكلوكابرون)اميك ز ن 

ز
المس     اعدة على  ق

ة  ثبات   ي  ويالخن 
ز
ويكون  غشية المخاطية واللثة  لأ نزيف ا  وقفساعد ق

    أمبولاتأما حبوب أو 
 
رغرة فموية  ه بش           كل غتحض           ن  ويمكن أيض           ا

ي كالآعند حدوث نزف فموي ويحصرز محلول الغرغرة  عمل ستت
 : ب 

  . نمزج الحبة بكمية كافية من الماء المقطر لإذابتها  •

ي ح ال ة الأ  •
ز
ثلاث ة    من الم ادة مع  (cc 1مليلن  واح د )مزج ن  مبولاتق

 . مقطر ماء   (cc 3مليلن  )

 
ز   .2 ي حيث شس   اعد  (:  stimate)عقار الدس   مويريس   ي 

ز
ز العامل   ق رفع تركن 

  الى  
 
ف غ  الب  ا ز ي النوع الأكمي  ة ك  افي  ة لوقف النز
ز
ي    النوعول و ق

  الث  ابز
 
أحي  ان  ا

 . لكن لا يمكن استخدامه للنوع الثالث

 
و متوس              ط أع   الىي النق   اوة  ويكون أم   ا    : بران   د   الفون وي   لعم   ال  مركز   .3

 يضا. أالثامن التخن  النقاوة والذي يحتوي على عامل 

 ر  م  عن  د اس              تعم  ال  
 
فق  د يت  أخر    وةع  الىي النق  افون وي  ل بران  د  ز ع  ام  ل  ك

  للع امل  فتق ارهلاس              اع ة وذل ك 12كن  من أ لى إالث امن  التخن   ارتف اع ع ام ل 

 . الثامن
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   ملاحظة: 

 أق     د يص              ف طبيب     ك   •
 
الم     ذكورة مفردا العلاج     ات  بقي     أ  ح     د    ةو مع 

فأالمجموعة بحسب نوع المرض  ز  . و شدة النز

ي حالة   •
ز
يف المهبلىي  و أالطمث الش             ديد ق ز   الش             ائعة  من الأعراض)  النز

وقد من أدوية  كل ما س   بق   اس   تعماللى  تحتاج المريض   ة إللمرض( قد  

ي  شستعمل
 لتالعلاج الهرموبز

 
 . ل حدة الدورة الشهريةيقلأيضا

ي 
  : العلاج الوقاب 

ي المرصز    فون ويلمرض معظم حالات  
براند معتدلة نس          بيا ولا يعابز

ي ع   دا النوع الث   ال   ث فلل   ذل   ك لا يحت   اج  من نزف خطن   
يكون  علاج وق   اب 

ي مفيد
 العلاج الوقاب 

 
  ا

 
 شديدة.  يفنز و قابلية أوجود نزف متكرر  عند  جدا

ي    قد شس     تعمل
خمس س     نوات بعمر دون طفال  يض     ا لل أالعلاج الوقاب 

 ومشاكلها. لمنع نزيف المفاصل 

( وح   دة دولي   ة لك   ل كغم  50  –  20)  تكون الجرع   ة الوق   ائي   ة للع   ام   ل

ز  ي الأسبوع. إتعطى مرتي 
ز
 لى ثلاث مرات ق

 المثبطات

ي النوع الثالث من المرض  
ز
   قد ق

ً
 مض     ادة

ً
 مناعية

 
 الجس     م أجس     اما

 
ن و 

 
ك
 
ي

الاستجابة  وحينها يفقد الجسم    (المثبطاتلعامل فون ويل براند تسم )

ي ر  لم  
ي هذه الحالة  منه  حس    اس    ية مفرطة  المص    اب  كز العامل وقد يعابز

ز
وق

ز عالية   اكن 
و  أ نضطر لاستعمال العلاجات البديلة كظعطاء العامل الثامن بن 

انيكأو الصفيحات الدموية أعطاء العامل السابع إ  اميك. ز و حمض الن 
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 والولادة:  الحمل

ي بداية الحمل    الثامن وعامل فون ويلالتخن   تزداد نس بة عامل  
ز
براند ق

ي الزي    ادة مع تق    دم الحم    ل ثم  
ز
 وتس              تمر ق

 
بع    د الولادة    تنخفض سريع    ا

 بأسابيع قليلة. 

ي من مرض فون وي لأيج ب  
ي تع ابز

ي  ن تكون الولادة للح ام ل الن 
ز
بران د ق

 مركز  ض  مت مس  تش  فز 
 
لتحاليل المتعلقة  خض  ع لن تأويجب   الدممراض  لأ   ا

ي الاسبوع الرابع والثلاث
ز
ز بالمرض ق  لتقييم الحالة. الحمل  من ي 

 

ي مرض فون ويل براند: 
ز
 نوع الوراثة ق

ي منه ينتقل من خلال الوراثة كص        فة وراثية س        ائدة 
النوع الأول والثابز

 . تصيب الرجال والنساء على حد سواء 

لكن النوع الثالث ينتقل كص         فة وراثية متنحية أي يجب أن يكون كلا 

 للمرض. ن يحملان الصفة الوراثية يالوالد
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   ثالثالفصل ال 
 

 اعتلالات العوامل النادرة 

 

 طرق انتقالها

 أعراضها

 تشخيصها 

 علاجها 

ف  ز  الوقاية من النز

 التأقلم معها
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( العامل الأول )اعتلال  ز ينوجي   الفاين 
ز  ينوجي  ي عملي  ة التخن  يتم    الف  اين 

ز
ز مهم ق ي الكب  د  إهو بروتي 

ز
نت  اج  ه ق

ي س           لس           لة أرغم ول  عامل التخن  الأويس           م  
ز
ة ق نه يمثل الخطوة الأخن 

ي تنت  التخن   
ين إحي  ث تنتهي عن  د تحول  ه  العملي  ات الن  و  أ لى م  ادة الف  اين 

ي تش              ك  ل ال
ز الن  ي ت  ش              بك  ةالليفي 

وتيني  ة الن  الاقراص ال  دموي  ة    حتجز الن 

ة الدمويةلتكون الملتصقة بها    . الخن 

ي الجس              م عمر امتوس              ط  
ز
ز ق ينوجي  أي ام فقط( ويح دث   4-2)لف اين 

 . ولعتلال وظيفة العامل الأأو اانعدام أو نقص الاعتلال نتيجة 

ي معظم الأحيان                  عراض الس الأ 
ز
 رعافتكون ريرية ق

 
 بس يط  ا

 
ي أ  ا

ز
و زيادة ق

 
 
 من الأ   ش                دة الطم   ث وق   د يكون المرض خ   الي   ا

 
وغ   الب   ا م   ا    عراض تم   ام   ا

يف   ز ي نزيف  ا مبكرا من  ذ الاي  ام الاولى بع  د الولادة كنز
يص               اح  ب النوع الث  ابز

و داخل الدماغ وقد يتعرض  أو نزف تحت فروة الرأس  أري                      الحبل الس      

ي 
،  إالمص    اب بالنوع الثابز ، نزيف الجهاز الهض    مي لى نزيف الجلد الس    طحىي

 ونزيف المسالك البولية. 

ي الأ نن  المصابة بهذا القد تتعرض الأ 
ز
ولى شهر الأمرض الى الاجهاض ق

ي المريض  قد يو .  من الحمل
ف  عابز ز حالات تخن  لدى  منبالإض     افة الى النز

  البلوغ
 
ن المرض  وأحيانا ي العظام الطويلة. أتضخم الكبد بيقن 

ز
 و تكيس ق

ز   س          اشي الأ   العلاج ينوجي    وعند عدم توفره نس          تعملهو مركز الفاين 

ي   ي  أم ا  المجم دة  الط ازج ة  و البلازم ا  أالراس               ب الثلحى 
يكون  فالعلاج الوق اب 

  
 
وريا ي المركزيضز ز أ أو سبوع  أكل فيعطى    بعد نزف الجهاز العصن   . سبوعي 

من قبل    ولادةرعاية خاص             ة خلال الحمل والل  م المص             ابةتحتاج الأ 

 مراض الدم. طبيب أالنسائية و  طبيبة الأمراض
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ي اعتلال العامل ال
(  ثابز ز وثرومبي   )الن 

 

فية حدوثا  أ من ز ي  مص          اب  بنس          بةقل الاعتلالات النز
  واحد لكل مليوبز

ي    ص          نعوينس          ان  إ
ي العامل الثابز

ز
ز  اعتمبالا الكبد   ق قع  وت (   k)  د على فيتامي 

ي  
ز
يحدث المرض نتيجة  و 11رقم  كروموس      وم    المورثات المس      ؤولة عنه ق

. قص ن ي
 أو انعدام عامل التخن  الثابز

 ويعتن  النقص  
 
ز    5قل من أعندما تكون نس    بة العامل    ش    ديدا % ويتمن 

يف الش      ديد كانتش      ار الكدمات الواس      ع  ز نزيف الانس      جة المخاطية  و بالنز

ي نس            بة قليلة من المرصز من نزيف الجهاز  
ونزيف العض            لات وقد يعابز

  . الهضمي 

يف بعد التداخل الجراجي  ز ي المص  اب بالنقص البس  يط من النز
قد يعابز

 خارجية القوية او غزارة الطمث. او التعرض للشدة ال

ي أو البلازم  ا المجم  دة للمرصز  بالعلاج يكون  
توفن  مركز الع  ام  ل الث  ابز

ي قب  ل  أال  ذين يع  انون من نزيف ش               دي  د  
جراء العملي  ات  إو كعلاج تحفطىز

 . الجراحية
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 العامل الخامساعتلال 
 

ي الكب  د عن طريق ا
ز
ي ة  وجودات الملمورث  يص              نع الع  ام  ل الخ  امس ق

ز
ق

ي وظيفة  المرض    يح دثو   (1)كروموس              وم رقم 
ز
نتيج ة نقص أو اعتلال ق

 لعامل الخامس ا

ي الأي   ام الأولى من العمر كأول أعراض المرض  
ز
ي الحب   ل  تظهر ق

ز
ف ق ز نز

  ري                الس
 
ي المصاب من ولاحقا

غشية المخاطية كالرعاف  الأ نزف قد يعابز

يف بع   د التعرض للت   داخ   ل الجراجي   ز  وغزارة الطم   ث والنز
 
تكون  م   ا    ون   ادرا

ي  يف الجه از الهض              مي والجه از العص              ن  ز ف مه ددة للحي اة كنز ز نوي ات النز

 المركزي. 

 
 
امن نقص الع  ام  ل الخ  امس مع نقص الع  ام  ل الث  امن وغ  الب  ا ز م  ا    ق  د ين 

 عراض بسيطة كالرعاف ونزيف الاسنان. تكون الأ 

ين  بيكون  علاج الحالات البس   يطة  اس   تخدام مض   ادات انحلال الفاين 

يكلوكابرون للس          يطرة على الرعاف أو نزيف الغش          اء المخاطي  مثل الس          ا

 المجمدة.  الطازجة  ومن الممكن تعويض نقص العامل باستخدام البلازما  

ي فيها المريض من نقص العامل الثامن  
ي يعابز

ي الحالات الن 
ز
  ق

 
فمن  أيضا

. يز و من عقار الدأالممكن الاستفادة من مركز العامل الثامن  ز  مويريسي 

 وق د تم مؤ 
 
نت اج مركز الع ام ل الخ امس وال ذي لا يزال قي د الفحص  إ خرا

 والدراسة. 
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 ابعالعامل الساعتلال 
 

كن  اض              طراب ات عوام ل التخن  المتنحي ة  أ نقص الع ام ل الس              ابع هو  

 الاص     ابة به نس     بة تبلغ    حيثش     يوعا  
 
 واحد ش     خص     ا

 
لكل نص     ف مليون   ا

ي الكبد عن طريق ال ش   خص. 
ز
ي    مورثةويص   نع العامل الس   ابع ق

ز
الموجودة ق

 . (13)رقم كروموسوم ال

وتعتمد التحاليل الخاص   ة بالعامل الس   ابع كمس   توى العامل على عدد 

ول وال دهون  و الجنس  و من العوام ل الجيني ة والبيئي ة ك العمر   الكوليس              ن 

 الثلاثية. 

ي المريض  أعراض المرض هي الرع   اف  
والطم   ث الغزير ون   ادرا م   ا يع   ابز

ي الم  . ركزيمن نزيف الجهاز العصن 

يه وينس     بة  إ  المص     ابون  وقد يتعرض % خص     وص     ا   4-3لى نويات تخن 

 و مصاحبا للعلاج المفرط. أبعد العمليات الجراحية 

  ، ز وثرومبي  أو يمكن علاج المص                اب بنقص الع   ام   ل بمركز معق   د الن 

 ر  م    و أالبلازم    ا المجم    دة  
 
ي مراكز  التخن   ز ع    ام    ل  ك

ز
الس                 ابع ال    ذي يتوفر ق

 أمراض الدم. 

دون   ةلحم ل احتي اط ات خ اص              ة والولادة الطبيعي ة ممكن الا يتطل ب  

ي النس                اء  
ز
ي ولكن من الممكن ان يح   دث نزيف بع   د الولادة ق

علاج وق   اب 

ي المنخفض من العامل الس  ابع )أقل من  وحدة    15ذوات النش  اط التخن 

( لذلك يجب   /  ة.  استعمالدشسيلن  ي خلال هذه الفن 
 العلاج الوقاب 
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 عاسرر العامل الاعتلال 
 

   مهم    لع   ام   ل الع   اسرر دور  ل
 
ي عملي   ة التخن     ج   دا
ز
ي الانزيم الأ  فهو ق

ز
ول ق

ي الكبد  
ز
ك لعملية التخن  ويص       نع العامل العاسرر ق وتوجد  المس       ار المش       ن 

ي 
ز
 . 13رقم كروموسوم   المورثة المسؤولة عنه ق

 : الاعراض

ي المريض عادة من الرعاف وغزارة الطمث  
عندما يكون مستوى و يعابز

ي المص     اب    (%  1)قل من أالية العامل العاسرر  فع  
من نزيف ش     ديد قد يعابز

يف الحبل الس          ز ي المركزي ونزف                         وخطر كنز ري ونزيف الجهاز العص         ن 

 المفاصل. 

 : العلاج

 ر  يع  ال  النقص بم  
 
ويمكن الاس              تع  ان  ة ب  العلاج  ات  الع  اسرر  ز الع  ام  ل  ك

ي حالة غزارة الطمث  مثل  الساندة  
ز
السايكلوكابرون والعلاجات الهرمونية ق

 ومن الممكن الاستفادة من التداخلات الجراحية مثل استئصال الرحم. 

مس       توى العامل العاسرر عادة ومع هذا فان النس       اء  يرتفع  عند الحمل  

ي يع ان
ز اللواب  لى مض              اعف ات  إتعرض              ن   من نقص الع ام ل الش              دي د ق د يي 

ة ك الإجه اض والولادة المبكرة وق د يحتجن العلاج  بتعويض الع ام ل  خطن 

 لتفادي هذه المشاكل. العاسرر 
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 ثالث عسرر العامل الاعتلال 
 

  المحافظة على اس       تقرار  هو ر                      لعامل الثالث عش       الدور الأس       اشي ل

ة الدموية    يعتن  نقص ه مرض ا  و تكونها   وديمومتها بعد الخن 
 
لا يتجاوز    نادرا

  . و الفردين لكل مليون نسمة ويتوارث بطريقة الوراثة المتنحيةأالفرد 

ي  Aيحدث المرض أما بس           بب نقص العامل ويس           م نوع و 
ز
أو خلل ق

 .Bويسم بالنوع وظيفة العامل 

ة بع   د الولادة و لا تظهر الأ  ي   ام  أبض              ع   ة  نم   ا بع   د مرور  إعراض مب   اسرر

نزيف  عن  د الولي  د  وتكون الأعراض  ق  ارب  من الأ  وال  دانيكون الم  ا  غ  الب  ا  و 

ي الدماغ  أو نزف ري                      الحبل الس       
ز
وتأخر انفص       ال    تحت فروة الرأس و أق

ي    كذلك تصاب الامهات بالإجهاض المتكرر رة        الس
ز
من الحالات    %  25وق

ي التئامبطء يحدث 
ز
  الجروح وترك ندوب واضحة.  ق

ة هي   ز ز هذا النوع بظاهرة ممن  ولية  ن كافة التحاليل الاعتيادية الأأيتمن 

ة    لكن يتمتكون طبيعية و  و التحليل  أتش             خيص             ه بتحليل انحلال الخن 

ز العامل  كن 
 . 13المناعي لن 

ي حي  ث يكون غني  ا ب  الع  ام  ل يكون أم  ا ب    العلاج أو   13الراس               ب الثلحى 

ز   عند حيث يتم اعطاؤه    13مركز العامل  ب أو لغرض الوقاية    يفحصول النز

  . اسابيع بجرعة مفردة 6- 4حيث يعطى كل 
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 ملاحظات حول اعتلالات عوامل التخن  النادرة

 

اك الاعتلالات النادرة   • و متنحية  أس   ائدة   س   واء كانتنلاحظ اش   ن 

على    تص   يب الذكور والاناثفغن  مرتبطة بالجنس    ها كونبالوراثة  

 . حد سواء 

ي ه  ذا الكت  ابكن  ن  درة لم ن  أ هن  اك اعتلالات اخرى   •
ز
لأنه  ا    ذكره  ا ق

 حول العالم. فقط بضع عوائل  تصيب
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   رابعالفصل ال
 

فية الناجمة عن  ز  الامراض النز

ي الصفيحات الدموية 
ز
 خلل ق

 

 طرق انتقالها

 أعراضها

 تشخيصها 

 علاجها 

ف  ز  الوقاية من النز

 التأقلم معها
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فية الناجمة عن خلل  ا  ز ي لأمراض النز
 وراب 

ي عمل 
ز
 الصفيحات الدموية ق

 الص      فيحات الدموية   د تع
 
 س      اس      يأ عنص                          را

 
ي ص      نع ا
ز
ة الدموية    ق الخن 

يف  إيقاو  ز وعندما ينقص عددها أو تختل وظيفتها يص      اب الانس      ان  ف النز

ف.  ز  للنز
 
ي التخن  ويصبح معرضا

ز
  بخلل ق

ي عدد الص        فيحات  و 
ز
ة من الامراض الناجمة عن خلل ق توجد أنواع كثن 

 ونذكر هنا بعضها مثل: أو وظيفتها الدموية 

ي    : متلازم       ة كلانزم       ان
وراب  ز بوهي مرض  الص              فيح      ات  يتمن  كون حجم 

 طبيعي  وع  دده  ا  ال  دموي  ة  
 
وتكون أعراض المرض    ته  ا وظيفل  ةق  داف  لكنه  ا    ا

ي الأ 
ز
الاص          ابة    عند  و أو تحت الجلد أغش          ية المخاطية  على ش          كل نزف ق

ي غأو العمليات الجراحية أبالجروح 
 زير عند النساء. و نزيف طمن 

ي  : س   ولن    د متلازمة برنار 
يكون حجم الص   فيحات الدموية  وهي مرض وراب 

 وع     دده     ا  
 
ا  طبيعي     كبن 

 
وتكون أعراض المرض    ته     ا وظيفل  ةق     داف     لكنه     ا    ا

 . مشابهة للمتلازمة السابقة

 لكنها أخرى أنواع وتوجد أ
 
 . قل شيوعا

ف المتطاولة   ز يعتمد تش          خيص كل هذه الحالات على تحليل مدة النز

 دراسة وظائف الصفيحات الدموية.  تحليل وعلى

ف فيتم علاج  ه   ز ع نق  ل الأبعن  د حص              ول النز قراص ال  دموي  ة من متن 

اس            تقرار التخن  بعد  علىشس            اعد اس            تخدام الس            ايكلوكابرون  كما    خر آ

 ر  من استخدام م  المصاب  ستفيد  شقد  و   حصوله
 
ي التخن   ز عامل  ك

ز
السابع ق

يف الشديد إ ز ي حالة  و المهدد للحياةأيقاف النز
ز
 . متلازمة كلانزمانق
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فية الناجمة عن خلل مكتسب  ا  ز  لأمراض النز

ي عمل 
ز
 أو عددها  الصفيحات الدموية ق

 

قد يص     احبها  الدموية و نقص الص     فائح  أس     باب عديدة تؤدي الى    هناك

 مضاعفات جمة قد تعرض حياة المريض للخطر مثل: 

 

ي   دوي ةوالمواد الس              مي ة ك الأ   قن  العق ا -1
ز
علاج  الكيمي ائي ة المس              تعمل ة ق

 ة. مراض السرطانيالأ 

 . 19كوفيد   أو حم التيفوئيد مثل العدوى  -2

ي حالات  -3
ز
 الامراض السرطانية. ارتشاح نخاع العظم كما ق

 حمراء. نسجة الرابطة كداء الذئبة المراض الجهاز المناعي والأ أ -4

ي  -5
. يرافقها متلازمة انحلال الدم والن   فقر الدم التحللىي

 . الدموية وعيةالتخن  المنتسرر داخل الأ -6

 العجز الكلوي.  -7

ي تعطل عمل الص             فيحات الدموية مثل  اس             تعمال بعض الأ  -8
دوية الن 

. المضاد الفطري  ز يسي   الأمفوتن 

 (. ITPالمجهولة السبب ) دمويةالصفيحات ال فرفرية قلة -9
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 (ITPفرفرية قلة الصفيحات الدموية المجهولة السبب )

الأطفال  ويصيب  ر الصفيحات الدموية بأجسام مناعية        تكس  نتيجةأ  ينش

ز على حد   على شكل بقع نزفية تحت الجلد   وتكون أعراضهسواء    والبالغي 

ي     تنتش
ز
ي الأ أماكن مختلفة من الجسم أر ق

ز
غشية  و قد تظهر بشكل نزيف ق

 . لى شدة خارجيةض إالتعر  عند و نزيف خطر أو اللثة أالمخاطية كالأنف 

ي بدون ش     دة خارجية  
يف التلقاب  ز كان تعداد   إذا يكون الانس     ان معرض     ا للنز

.  20من قل أالصفيحات  ي المليلن 
ز
 ألف صفيحة ق

ي صورة  قراصد الأمن خلال عديتم التشخيص 
ز
 . الدمق

لى النمط المزمن ال ذي ق د إيتحول خمس المرصز من النمط الح اد    دةع ا

 فيه المرض لأكن  من عام كامل.  متد ي

يحد  من الذي  للحد الآ عدد الص             فيحات الدموية يعتمد العلاج على رفع  

ي وهو  من
ف التلقاب  ز .  ألف 20 أكن  منعادة النز ي المليلن 

ز
 صفيحة ق

وع دد ة  المريض مس              تقر   لا يحت  اج المريض الى علاج إذا ك ان ت ح ال ة •

 . مناسب صفيحات الدمويةال

ولون  لمن   اع   ة  لمثبط   ة  الالعلاج ب   الأدوي   ة   • ز دنن  ي ته   دف  مث   ل الن 
لى إالن 

 . ة المسببة للمرضيفعل المناعالتقليل ردة 

ز عقار بقد يعال  المريض  •  .Dمضاد المستضد أو  الامينوغلوييولي 

ي تعزز إنت اج   ي ة المحفزة لنخ اع العظمو دتس              تخ دم بعض الأ ق د   •
والن 

 . مضاعفاتقلة الالصفائح الدموية وتمتاز ب

 جنب الكدمات والشدة الخارجية. تب على المريض كما يج •

  . الطحال استئصال يتمنماط العلاجية فشل كل الأ  عند  •
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 الفصل الخامس
 

فيةأمور عامة  ز ز الامراض النز كة بي 
 مشن 
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 ؟ مركز أمراض الدم الوراثية مراجعة  من  يجب 
 

ي ك  ل مح  افظ  ة عراقي  ة يوج  د  
ز
ه  ذه   د لأمراض ال  دم الوراثي  ة وتع  مركز  ق

المنف     ذ  ي  المراكز هي  ال     ذي   ر  م    وفر الوحي     د 
 
التخن   ك   زات عوام     ل 

 
مج     ان     ا

ز حيث تعد مراكز تخص  ص  ية تعتمد   لدس  اتن  العلاجية الرص  ينة  اللمص  ابي 

 . ي علاج المرصز
ز
علاق  ة    حوللاب  د من الاش               ارة الى جمل  ة من النق  اط  و   ق

  : المريض بالمركز 

ي أكن  من مركز واحد  •
ز
هو الموجود  و لا شس   مح بتس   جيل المريض ق

ي مح  افظت  ه
ز
ي المراكز فيم  ا بينه  ا ب  لارتب  اطفقط    ق

وبز تكرار  يمنع   نظ  ام الكن 

ي  تسجيلال
ز
 . من مركز  أكن  ق

ي ضف م   •
ز
 ر  يتبع ك  ل مركز س              ي  اس               ة مرن  ة ق

 
التخن   عوام  ل  زات  ك

ي                   تعتمد الص  
ل    عند رف الوقاب  ز عند  رف                  لى الص  إوفرة العلاج وقد تخن 

يف فق ز ي حالة ط النز
ز
 . وجود شحة علاجية ق

للمرصز  بص              ورة مج  اني  ة   لتخن  اعوام  ل  يتم توفن  ك  اف  ة مركزات   •

  ط ال بي  ل كالكلف ة الحقيق ة لأغل ب المركزات هي ع الي ة ومكلف ة ل ذولكون 

ي الفارغة للمركزاتحيانا بتس      ليم الأالمريض  
روفة للمريض                      المص        قنابز

 . للتأكد من استهلاكها بالطريقة الصحيحة
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 ؟ هزيارتك ل  د ماذا يتوقع منك طبيبك عن
 

ي الموعد  حضور ال .1
ز
  المحدد ق

 
 . زيارة المركز  لمسبقا

 . ودرجة شدته بنكاو مرض أن تكون على معرفة بمرضك أ .2

ز عاملآ تاري    خو  كوزنن تعرف أ .3 كن 
 . التخن   خر فحص لن 

ي من وجود إ ن تعرفأ .4
 . لعامل التخن   الأجسام المضادةن كنت تعابز

ة. نتائ  فحص الفايروسات ن تعرف أ .5  الأخن 

  وتطبيق ارش         ادات الطبيب المختص المتعلقة بالحركةالتعاون التام   .6

ي و و الرياضة و    . تاجرعالالنظام العلاج 

ي  إي طبيب دون أعدم مراجعة   .7
فية الن  ز ي منها  خباره عن الحالة النز

تعابز

 إوخاصة 
 
 . ن كانت الاستشارة تتطلب تداخلا جراحيا
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ف ض الا مر الأ  ز  والعمليات الجراحية  ةينز
 

ز الأ المص اب ب  حتاجقد ي نس ان إلتداخل الجراجي كأي الى فية إمراض النز

 : تاليةمور الالأ لذلك يجب ملاحظة آخر 

ق      ابلي      ة  أكن   جراجي  الت      داخ      ل  ال  يكون .1 لزي      ادة  المعت      اد  خطورة من 

يف وصعوية  ز  . الجروح لتئاماالمصاب على النز

ي ابلاغ ال .2
ي للمريض ونوع المرض ب  دق  ة حن    جراحينبعز

ز
ق ز ب  الت  اري    خ النز

أخ   ذ  فض                ل و نس                ب وطرق التخ   دير الأاختي   ار الت   داخ   ل الأ يقوم ب   

  . الاجراءات الوقائية اللازمةالاحتياطات و 

ي م  يفض  ل إجراء .3
ز
 مركز  يض  م س  تش  فز التداخل الجراجي ق

 
لأمراض الدم   ا

 تتوفر في ه العلاج ات اللازم ة ومختن  
 
ي ة    ا لأجراء الفحوص              ات المختن 

 . الخاصة

ي العملي ات الب اردة  .4
ز
ي ب داي ة اليوم وي داي ة  أ يفض               لق

ز
ن تكون العملي ة ق

ي  يث يتوفر الطاقمسبوع حالأ     المتخصص. الطن 
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تختلف العلاج ات وس              ب ل الوق اي ة الخ اص              ة ب اختلاف المرض ونوع   .5

ل   ذل   ك يج   ب الت   أك   د من توفر العلاج قب   ل اجراء الت   داخ   ل  الت   داخ   ل  

 .  الجراجي

ف خلالن للوق  اي  ة  انمط  ل  ه  مص               اب ب  الهيموفيلي  ا  الالمريض   .6 ز   من النز

ء المستمر  أما  فأالعمليات الجراحية   للعامل  ن يعتمد على الزرق البطىي

 . قبل العملية هجرعة عالية منئه عطاإو بأ خلال العملية

ي ك ل الاحوال تجن ب الت داخ ل الجراجي   .7
ز
يكون ترك ه    عن دم ا الافض              ل ق

 . مهدد للحياةغن  

ن يطل   ب من الجراح  أالطبي   ب المختص ب   أمراض ال   دم    ض              طر ق   د ي .8

 المريض    ةج      الع      م
 
 من  تحفظي      ا

ً
  إذا ك      ان     تالجراجي  الت      داخ      ل    ب      دلا

المريض   متلاكاو أو ش      دته أبس      بب نوع المرض    ةاتيؤ مالظروف غن  

ي توفن  م  ألأجس          ام مض          ادة عالية  
ز
 ر  و وجود ش          حة ق

 
التخن   عامل  ز ك

 بالكمية اللازمة. 

الموافقة على التداخل الجراجي هو قرار دقيق مختص يخضع  ن قرار  إ .9

ك به الجراح                 لمعايي   ر موازنة المص  لحة مع الخطورة وهو قرار شش  ن 

. و  ي  كافة الفريق الطن 
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 معلومات مغلوطة 

فية تسم هيموفيليا أجميع المعلومة المغلوطة:  ❖ ز  . نواع الامراض النز

و أو الت   اس              ع  أالهيموفيلي   ا هي نقص الع   ام   ل الث   امن  الص              حيح هو:   ❖

ي الأ أما الحادي عسرر فقط 
 
فيةباق ز  مسببها.  تسم بحسب مراض النز

 

ي الا توج   د احتم   الي   ة  المعلوم   ة المغلوط   ة:   ❖
ز
لإص                اب   ة ب   الهيموفيلي   ا ق

 ا. مصابة بتاتالالعوائل غن  

من  %30الص        حيح هو: قد يحص        ل نتيجة طفرة وراثية حيث تكون  ❖

ي العائلةحالات الهيموفيليا 
ز
 . نتيجة طفرة وراثية غن  مسبوقة ق

 

كل المص      اب بالهيموفيليا المرض الى   بالأ ينقل  المعلومة المغلوطة:   ❖

 . ذريته

ز ولاده سليمأيكون كون بناته حاملات للصفة و الصحيح هو: ت ❖  . ي 

 

إذا    ب  الهيموفيلي  ا يص               ابون  ر  و ذكال  ل  اطف  المعلوم  ة المغلوط  ة: ك  ل الأ  ❖

 الهيموفيليا.  الام حاملة لصفة كانت

ز مص     ابذكور    لولادة %50الص     حيح هو: يوجد احتمال   ❖  بالهيموفيليا  ي 

 . م الحاملة لصفة الهيموفيليا لل 

 

ي ممنوع من الرياضة بتاتا المعلومة المغلوطة:  ❖
ف الوراب  ز  . مريض النز

فقط يمنع من الرياض           ات التص           ادمية او الاحتكاكية  الص           حيح هو:  ❖

ها طالما كانت الرياضة آمنة من   الإصابات. ويسمح له بغن 

 

ي المعلوم   ة المغلوط   ة:   ❖
ز
يف ق ز شس              تخ   دم الع   ام   ل الس                ابع لعلاج النز

يف الرحمي أ (الطارئة الدماغية)حالات  ز  . و النز

ز على ذلك. لا دليل الصحيح هو:  ❖  علمي رصي 
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 . براند النساء فقط  ليو  يصيب مرض فونالمعلومة المغلوطة:  ❖

 على سواء. يصيب النساء والرجال الصحيح هو:  ❖

 

 لى الأبناء. إالأب  مرض الهيموفيليا قد ينتقل منالمعلومة المغلوطة:  ❖

 فقط. لى الابن الذكر إللصفة  ةم الحاملمن الأ الصحيح هو: ينتقل  ❖

 

  ةبالهيموفيليا الش       ديد المص       اب  لمريض  ل  المعلومة المغلوطة: يمكن ❖

ي  عند بدءممارسة شن  الفعاليات الممنوعة عنه 
 . العلاج الوقاب 

ي  الص      حيح هو:  ❖
 ان العلاج الوقاب 

 
ل ش      دة المرض من الش      ديد الى حو  ي

ف عند التعرض للإص      ابات،االمتوس      ط وهنا تبف  احتمالية   ز لكن  و   لنز

ي و 
ي يتم منعه بالعلاج الوقاب 

ف التلقاب  ز  . حده النز

 

 يتم زرق  المعلوم ة المغلوط ة:   ❖
 
ز
 
ك ر  ع ام ل التخن  بواس              ط ة الك انيولا    م 

 . وريديا 

ي الص      حيح هو:  ❖
ي تأب 

يفض      ل اس      تخدام الابرة ذات ش      كل الفراش      ة الن 

ي الاحتفالى بصلاحية الوريد  
ز
ضمن عبوة عامل التخن  لكونها تساهم ق

 . للاستخدام مرات متعددة

 

 شس              تخ  دم ك  ل  المعلوم  ة المغلوط  ة:   ❖
 
ز
 
ك ر  تخن  فقط لعلاج  الع  ام  ل    م 

 له اسم حمالمرض الذي ي
 
ز
 
ك ر  . عامل  م   التخن 

ي حالات الطوارئ الص     حيح هو:  ❖
ز
 قد شس     تخدم ق

 
ز
 
ك ر  براند   ولىي  الفون  م 

ص              فيح    ات  ص القوالع    ام    ل الس                 ابع لعلاج ن  Aلعلاج الهيموفيلي    ا  

(    ال       دم وي       ة ال ه ي م وف ي ل ي       ا  أ)م رض ك لان زم       ان  وج ود    ع ن       د    Bو    Aو 

 . مثبطاتال
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ف ض الا مر الأ أسئلة شائعة حول  ز  ةينز
 

ز ملخاص لصحىي هل هناك غذاء س/  فيةمراض الأ ب صابي  ز  ؟النز

  يفضل ترك لكنكلا    ج/ 
 
 . اللثة هجرح لإمكانيةالطعام الصلب جدا

 

  الإباء؟توارث الهيموفيليا عن  ت هلس/ 

و  أ   ال   ذكور لى الابن   اء  للمرض إ  من الامه   ات الح   املات  لأن   ه ينتق   ل  كلا ج/ 

  طفرة وراثيةل نتيجة ينشأ 
 
 . عدا بعض الحالات النادرة جدا

 

  ؟هل تصاب الاناث بالهيموفيليا س/ 

ي نادر  ج/  
ي فرض وراب 

ز
 ان الأ ك  إذا نعم ق

 
مرض  م حاملة للالأ كانت  و   ب مص ابا

 . فروض وراثية اخرى نادرةبالإضافة إلى 

 

 ؟هل المرض مؤقت ويزول لاحقا س/ 

ي شس  تمر مدى الحياة  ج/  
حيانا لنض  وج  أعراض  ه  أقد تقل  و كلا المرض وراب 

ف ز  . المريض وتجنبه التعرض للنز

 

ي حالة الهيموفيليا يجرى هل هناك فحص س/ 
ز
 ؟قبل الزواج ق

ي ح     ال وجود  ج/  
ز
النعم ق ي 

ز
الفتي     ات  ف  ةع     ائل     وراث     ة ق يج     ب فحص ك     ل 

 . م لا أ لمرضكونهن حاملات ل  معرفةالمقبلات على الزواج ل

  

فية ي  مراضواع الأ أنهل جميع  س/   ز  ؟ علاجها بمركز العامل المفقود   تمالنز

. ج/   ي
 كلا فغالبا لا تحتاج البقع والكدمات الجلدية الى علاج تعويضز

 

فية بزرع النخاعس/  ز  ؟هل تعال  الامراض النز

 . غلب عوامل التخن  هو الكبد وليس النخاعأكلا فمنشأ ج/  
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