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Preview

آنمیهایهمولیتیکوآنمیناشیاز3
خونریزیهایحاد

آنمی های همولیتیک

خصوصیات کلی بالینی و آزمایشگاهی �

بیماریبهعلتآنمیبررســیشــدهاست.درمعاینه-1
رنگپریدهمیباشد.درآزمایشها:

Hb=7.5g/dl, MCV=95

Retic Index=3.5, LDH=1700 (Normal< 400)

)پرانترنی _ شهریور 91( کدامتشخیصمحتملتراست؟
)B12الف(آنمیمگالوبلاستیک)کمبود

ب(آنمیناشیازخونریزی
ج(آنمیهمولیتیک

RefractoryAnemia)د

کلی آنمی هــای همولیتیک: علایمو� علایم بالینــی 
نشــانههایآنمیهــایهمولیتیکبهدلیلهمولیزاســت.

اینعلائمونشانههاعبارتنداز: 

کهنشــانهاصلیاســت.ممکناستتغییررنگ 1-زردی
ادراردربعضیبیمارانمشاهدهشود.

2-اســپلنومگالیدربســیاریازبیمــارانوجــوددارد)از
کههمولیزبیشتردرطحالصورتمیگیرد(. آنجایی

3-هپاتومگالیدربعضیموارددیدهمیشود.
ارثــی انــواع تمــام در میتواننــد اســکلتی تغییــرات -4
شــدیددراثرفعالیتبیشازحدمغزاســتخوانایجادشوند
گرچههرگزبهشــدتآنچهدرتالاســمیمشــاهدهمیشود ا

نمیباشند.
گی های کلی آزمایشگاهی آنمی های همولیتیک: �  ویژ

همولیزباعثایجادتغییراتزیردرسرممیشود: 
1-افزایشبیلیروبینغیرکنژوگهوآسپارتاتترانسآمیناز

)AST(
2-افزایشاوروبیلینوژندرادرارومدفوع

z ،گرهمولیزداخلعروقیباشــد همولیــزداخلعروق: ا
تغییراتآزمایشگاهیبهقرارزیراست)%100امتحانی(: 

تعداد سئوالات: 51
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کهغالباًبا 1-نشــانهاصلیوآشــکارهموگلوبینوریبوده
هموسیدریناوریهمراهاست.

و یافتــه افزایــش ،LDH و هموگلوبیــن ســرم در -2
هاپتوگلوبین،کاهشپیدانمودهاست.

3-برعکــسمیــزانبیلیروبیــنســرم،طبیعــییــااندکــی
افزایشیافتهاست.

کثرمواردهمولیز،خارجعروقیاست.  توجه:  درا
z ناشــیازهمولیز: نشــانهاصلــیپاســخ رتیکولوســیتوز

اریتروپویتیکمغزاستخوانعبارتازافزایشرتیکولوسیتها
)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 23( میباشد.

گردیدهوازتیره-2 خانم30سالهبهعلتآنمیبستری
کیاســت.درمعاینــه،ایکتــردارد. شــدنرنــگادرارشــا
CBC:Hb=7.5gr/dl و MCV=105fL آزمایشــات: در
کداماقدام جهتتشــخیصعلتآنمــیدربیمارمذکور

آزمایشگاهیضرورتندارد؟
کشوری ]دانشگاه اهواز[( )پرانترنی اسفند 94_ قطب 4 

ReticCountوLDH)الف
ب(بیلیروبینمستقیموغیرمستقیم

ج(آنالیزادرار
د(فریتین

درآنمیهــایهمولیتیــکتغییراتآزمایشــگاهیزیررخ
میدهند)%100امتحانی(:

گهانیهماتوکریت 1-کاهشنا
و غیرمســتقیم بیلیروبیــن ،LDH افزایــش 2-

رتیکولوسیتها
3-کاهشهاپتوگلوبین

4-افزایشخفیفMCVبهعلتاینکهرتیکولوسیتها
بزرگترازRBCهایطبیعیهستند.

کهبــهعلتافزایــشتولید 5-کاهــشفــولاتســرم،چرا
کاهشمییابد. RBC،ذخیرهفولات

)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 23(

کدامیــکازمواردزیــردرافتراقهمولیزداخلعروقی-3
ازخارجعروقیکمککنندهاست؟

کشوری ]دانشگاه زنجان[( )پرانترنی اسفند 95_ قطب 6 

الف(هموگلوبیناوریوهموسیدریناوری
LDHب(افزایش

ج(افزایشرتیکولوسیتدرخونمحیطی
د(افزایشبیلیروبینغیرکونژوگه

عروقــی، داخــل همولیــز آشــکار و اصلــی نشــانه
کهغالبــاًباهموســیدریناوریهمراه هموگلوبینــوریبــوده

است.همچنینبهپاسخسئوال1مراجعهشود.
)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 23(

بیمــار17ســالهبــهعلــتضعــفوبیحالــیشــدید-4
کردهاســت. کــهازیکســالقبلشــروعشــده،مراجعه
ســابقهبیماریخاصینــدارد.درمعاینه،ملتحمهرنگ
پریــدهبــودهومختصــریزردیدارد.طحــالقابللمس

نمیباشد.آزمایشاتبهشرحزیراست:
WBC=12000 (diff: normal), Hb=7.5

MCV=105, Platelet=160000

LDH=1200 (Normal < 450)

Urine: (Hemoglobinuria: Positive 3+ ,RBC=1-2)

)پرانترنی _ اسفند 90( کدامتشخیصمحتملتراست؟  
الف(آنمیمگالوبلاستیک

ب(آنمیهمولیتیکخارجعروقی
ج(آنمیهمولیتیکداخلعروقی

گوارشی د(خونریزی

کهبــهنفعآنمی 1-درCaseمــوردنظــرســئوالعواملــی
همولیتیکهستند،عبارتنداز:

الف(هموگلوبینپایین
ب(MCVاندکیافزایشیافته

ج(LDHبالارفته
عروقــی، داخــل همولیتیــک آنمــی اصلــی نشــانه 2-
بیمــار ایــن ادرار آزمایــش اوریمیباشــد.در هموگلوبیــن
هموگلوبیناوریوجوددارد.همچنینبهپاســخسئوالات

1و3مراجعهشود.

آقاى18ســالهاىباشــکایتزردىوتغییررنگادرار-5
کردهاست.درمعاینه،رنگپریدهاست.طحال مراجعه
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بزرگترازطبیعیاســت.باتوجهبهتشــخیصمحتمل،در
گزینهروبرومیشوید؟ کدام آزمایشهاىوىبا

 )امتحان پایان ترم دانشجویان پزشکی دانشگاه تهران(
وLDHپایینوهاپتوگلوبینپایین الف(Reticبالا

وLDHبالاوهاپتوگلوبینپایین ب(Reticبالا
ج(ReticپایینوLDHپایینوهاپتوگلوبینپایین

وLDHبالاوهاپتوگلوبینبالا د(Reticبالا

خصوصیاتکلیاختلالاتهمولیتیک

بررسی عمومی �
دیگریافته های فیزیکی �

هموگلوبین �
� MCV و MCH
رتیکولوسیت ها �
بیلی روبین �
� LDH

هاپتوگلوبین �

فولات سرم �

)Pallor( زردی، رنگ پریدگی
ممکـــــن اســـــت طحـــــال بزرگ شـــــده 
برجســـــتگی جمجمه در موارد  باشد، 

مادرزادی شدید
کاهش شدید از میزان طبیعی تا 

معمولًا بالا رفته اند
بالا رفته اند

افزایش یافته )بیشتر از نوع غیرکنژوگه(
افزایـــــش یافته )تـــــا 10 برابـــــر طبیعی در 

همولیز داخل عروقی(
گر همولیز داخل  کاهش یافته تا صفر )ا

عروقی باشد(
کاهش یافته است

)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 24(

دچــارآنمــی-6  G6PD کــهدرزمینــهکمبــود درفــردی
شــدهاســت؛درآزمایشــاتویتمــاممــواردزیــردیــده

میشود،بجز:
کشوری ]دانشگاه اصفهان[( )پرانترنی شهریور 97_ قطب 7 

LDHالف(افزایش
Retic countب(افزایش

MCVج(افزایش
د(افزایشهاپتوگلوبین

1-کمبودG6PDباعثایجادآنمیهمولیتیکمیشود.
کاهــش هاپتوگلوبولیــن همولیتیــک، آنمیهــای در 2-

مییابد)نکتهاصلیسئوال(.
)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 24(

دربرخــوردبــابیمــارمبتلابــهآنمیهمولیتیــککدام-7
یافتهدراسمیرخونمحیطیدیدهمیشود؟

کشوری ]دانشگاه زنجان[( )پرانترنی شهریور 94_ قطب 6 
الف(نوتروفیلهیپرسگمانته

ب(لکوسیتوزباشیفتبهچپ
ج(پلیکرومازی

گلبولقرمزقطرهاشکی د(

گلبولهای 1-پلیکرومــازییعنیچه؟بهتفاوتدررنگ
علــت  معمــولًا میگــردد؛ اطــلاق پلیکرومــازی قرمــز،
آنمــی در چــون لــذا اســت؛ رتیکولوســیتوز پلیکرومــازی،
همولیتیــک،رتیکولوســیتوزرخمیدهــد،پلیکرومــازیدر

آنمیهایهمولیتیکوجوددارد.
آنمــی جریــان در رتیکولوســیت تعــداد افزایــش -2
ووجــود MCV افزایــش بــه همولیتیــکمیتوانــدمنجــر
گاهیگلبولقرمزهســتهداردر کروســیت،پلیکرومــازیو ما

لامخونمحیطیشود.
)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 23(

خانم40ســالهایبارنگپریدگــیوزردیمراجعهنموده-8
اســت.درمعاینه،طحال2ســانتیمترزیرلبهدندهبهدست
میخورد.درآزمایشات،Hb= 6.7gr/dlوMCV=97دارد.
تمامتستهایزیرجهتتشخیصضروریمیباشد،بجز:
گیلان و مازندران[( کشوری ]دانشگاه  )پرانترنی شهریور 93_ قطب 1 

BoneMarrowAspiration)الف
LDH)ب

ReticCount)ج
LiverFunctionTest)د

و اســپلنومگالی زردی، و رنگپریدگــی بــه باتوجــه 1-
آنمــی یافتــه، افزایــش اندکــی MCV و  Hb= 6.7gr/dl

همولیتیکبرایاینبیمارمطرحباشد.
2-دربیشــترمواردجهتتشــخیصآنمــیهمولیتیک،
نیازیبهآسپیراســیونمغزاســتخواننیســتولیدرصورت

انجامآنهیپرپلازیاریتروئیدمشاهدهمیشود.
همچنینبهپاسخسئوال1مراجعهشود.

)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 24(
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� B19 وس وویر عفونت با پار

بیمار14ســالهباســابقهاسفروســیتوزارثــیبهعلت-9
کــردهاســت.هموگلوبیــنقبلــی ضعــفشــدیدمراجعــه
گرمدردســیلیتربودهاست.درمعاینه، بیماربین10-11
رنــگپریــدهبــودهوطحــالcm 3زیــرلبــهدنــدهلمــس

میشود.آزمایشاتانجامشده: 
WBC=8700 (Normal diff), Hb=6g/dL

MCV=102fL, Platelet=180000

Retic=2%, LDH=350(normal < 400)
درآسپیراسیونمغزاســتخوان،ردهاریتروئیدهیپوپلازی
کدام داشــتهاســتوســایرردههــاطبیعــیبــودهاســت.

آزمایشراانجاممیدهید؟
)ارتقاء داخلی دانشگاه شهید بهشتی _ مرداد 90(

ParvovirousB19الف(تست
Haptoglobulin)ب

گلبولقرمز ج(اندازهگیریسطحفولات
د(اسکنRBCطحال

کاهش 1-عفونــتباپاروویــروسB19میتواندموجب
شدیدهموگلوبیندرافرادمبتلابهآنمیهمولیتیکمزمن

گفتهمیشود. شود؛بهاینوضعیتبحرانآپلاستیک
بــهآنمــیهمولیتیــک، یــکبیمــارمبتــلا 2-هــرگاهدر
گهــان،افــتنمایــدبایــدبــهعفونــتبا رتیکولوســیتبــهنا

پاروویروسB19شکنمود.
3-پاروویروسB19بامهارمغزاستخوانموجببحران

آپلاستیکمیشود.
ابتــلا علیرغــم ســئوال، نظــر مــورد Case توضیــح: در
همولیتیــک آنمــی نــوع یــک کــه ارثــی اسفروســیتوز بــه
اســتوقاعدتــاًبایــدرتیکولوســیتوزوجــودداشــتهباشــد،
آسپیراســیون طرفــی از اســت %2 رتیکولوســیت، میــزان
رانشــانمیدهــد؛ اریتروئیــد هیپوپــلازی مغــزاســتخوان،
اســتخوان مغــز آنمــیهمولیتیــک،در در کــه درصورتــی

هیپرپلازیاریتروئیدوجوددارد.
)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 24 و 25(

Follow up

آنمیهــای اصلــی علائــم از اســپلنومگالی و زردی  1
همولیتیکهستند.

درآنمیهــایهمولیتیــکتغییراتآزمایشــگاهیبه 2
قرارزیرهستند:

الـــــف(افزایـــــشLDH،بیلیروبیـــــنغیرمســـــتقیمو
رتیکولوسیتها

کاهشهاپتوگلوبین ب(
MCVج(افزایشخفیف

د(پلیکرومازیدرلامخونمحیطی
ھ(کاهشفولاتسرم

موجــب میتوانــد B19 پاروویــروس بــا عفونــت  3
کاهــششــدیدهموگلوبیــندرافــرادمبتــلابــهآنمی
بیمــار یــک در هــرگاه شــود. مزمــن همولیتیــک
گهان مبتلابهآنمیهمولیتیک،رتیکولوســیتبهنا
افتنماید،بایدبهعفونتباپاروویروسB19شک

کرد.

وسیتوز ارثی  � اسفر

نوجوان14سالهایباسابقهزردیوبیحالیمزمن-10
مراجعهمیکند.سابقهزردیوآنمیدرپدروبرادربزرگتر

وینیزوجوددارد.درآزمایشات:
WBC=6000, Hb=8.5, Plt=40000, Retic=16%
Total Bili=6, Direct=0.6, MCV=102,

MCHC=38, MCH=28
کدام طحال4سانتیمترزیرلبهدندهایلمسمیشود.

تشخیصبیشترمطرحاست؟
گیلان و مازندران[( کشوری ]دانشگاه  )پرانترنی شهریور 94_ قطب 1 

الف(فاویسم
ب(اسفروسیتوزارثی

ج(آنمیهمولیتیکاتوایمیون
د(تالاسمی

اسفروسیتوز ارثی )HS(�
z صــورت بــه ارثــی اسفروســیتوز تــوارث توارث: نحــوه

ولــی میباشــد هتروزیگــوت( بیمــاران )در غالــب اتــوزوم
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بعضیازانواعشــدیدبهشــکلاتــوزوممغلــوب)دربیماران
هموزیگوت(بهارثمیرسند.

z فیزیوپاتولوژیواتیولوژی: اسفروسیتوزارثیبهدلیل
اختلالدرغشاءاسکلتیRBCایجادمیگردد.اسپکترین
پروتئیــناصلیســازندهاســکلتســلولیاســت.آنکیرینو
پروتئیــن Band 4.1 وپروتئیــن Band 4.2 ازاجــزاءدیگــر

اسکلتسلولیهستند.
 نکته: نقصدرپروتئینآنکیرینوسپساسپکترین

موجباسفروسیتوزارثیمیشود.
z يافتههایبالینی

1-علایماصلیاسفروسیتوزارثیعبارتنداز:
الف(زردی

ب(اسپلنومگالی
سنگهایصفراوی

ً
ج(غالبا

2-درصورتوجودســنگصفــراویدریکبیمارجوان
بایــدمطالعــاتتشــخیصیبــرایاسفروســیتوزارثــیانجــام

شود.
z تشــخیص: ویژگیهایتشــخیصیاسفروســیتوزارثی

عبارتنداز:
)وجــود ویــژه مورفولــوژی بــا نرموســیتیک آنمــی -1

اسفروسیتدرلامخونمحیطی(

رفتنMCHC)بیشتراز34( 2-بالا
3-تســتتشــخیصیاصلــیاسفروســیتوزارثــی،تســت

Osmotic fragilityاست.
کــهموجــب بیماریــی نکتــه ای بســیار مهم: تنهــا  

افزایشMCHCمیشود،اسفروسیتوزارثیاست.
)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 25(

زن25ســالهایبهعلــتدردناحیــهفوقانــیراســت-11
گرفتــهاســت.درشــرححال قــرار شــکمتحــتبررســی
ســابقهآنمیازچندینســالقبلدربیمار،خواهروپدر
ایکتریــکاســت. ویوجــوددارد.درمعاینــهفیزیکــی،
طحــال3ســانتیمترزیرلبــهدندهایلمسمیشــود.در
کیســهصفراگزارششــدهاســت.در ســونوگرافی،ســنگ

آزمایشهایانجامشده:
WBC:6000/μl, Hb:10.1g/dl, MCV:87fl

Plt:340000/μl, Bill T:3.7mg/dl, Bill D:0.6mg/dl

LDH:410U/L (Nl:115-221 U/L), Retic:8%
کداماست؟ محتملترینتشخیص

)ارتقاء داخلی تیر 97 _ سئوال مشترک تمام قطب ها(
الف(اسفروسیتوزارثی

ب(بتاتالاسمی
ج(آنمیهمولیتیکاتوایمیون

G6PDکمبود د(

1-تریاداصلیتشخیصاسفروسیتوزارثیعبارتنداز:
الف(زردی

ب(اسپلنومگالی
سنگهایصفراوی

ً
ج(غالبا

2-ســابقهفامیلــی،آنمــییــاهمولیــزدرخانــوادهبیمــار
وجوددارد.

3-تنهابیماریکهموجبافزایشMCHC)بیشتراز34(
میشود،اسفروسیتوزارثیاست.

ارثــی، اسفروســیتوز اصلــی تشــخیصی تســت 4-
fragilityOsmotic است.

)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 37(

ارثی.به اسپلنومگالی شدید و هپاتومگالی  اسفروسیتوز
خفیف توجه کنید.
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خانــم25ســالهایبــهعلــتآنمــیوایکتــرمراجعــه-12
نمودهاســت.خواهروینیزدر30ســالگیاســپلنکتومی
وکلهسیســتکتومیشــدهاســت.درمعاینه،طحالقابل

لمساست.درآزمایشات:
LDH=1000, T.Bili=3, D.Bili=0.3, MCHC=39

MCV=94, Retic Count=15%, Hgb=8
کداماست؟ اولیناقدامتشخیصی

)ارتقاء داخلی دانشگاه شهید بهشتی_ مرداد 94(
الف(الکتروفورزهموگلوبین

ب(لامخونمحیطی
G6PDج(اندازهگیریسطح

CD55,59د(فلوسیتومتریازنظر

مــوارد،� بیشــتر ارثــی: در اسفروســیتوز  تشــخیص 
کمــکبررســیلامخــون تشــخیصاسفروســیتوزارثــیبــه
گلبولهــایقرمز)مشــاهده محیطــیجهــتارزیابــیشــکل
اسفروسیت(وتستOsmotic fragilityقطعیمیگردد.
کهبرایتشــخیصاسفروســیتوزارثیبهکار ســایرآزمایشــاتی

میروند،عبارتنداز:
گلیسرول 1-تستلیزاسید

EMA2-تستاتصال
SDS_gel3-الکتروفوروز

4-دربرخــیازمــواردلازماســتازتســتهایمولکولــی
نشــاندهندهموتاســیونهایژنیبرایتشــخیصاستفاده

کرد.
 توجه: آزمونOsmotic fragility،تســتتشــخیصی

اصلیاسفروسیتوزارثیمیباشد.
)گایدلاین خون و انکولوژی_ صفحه 26(

مــرد25ســالهایبــاســابقهآنمــیوزردیازدوران-13
فیزیکــی، معاینــه در اســت. نمــوده مراجعــه کودکــی
اســپلنومگالیخفیــفدارد.درCBC،آنمــینورموکــروم
منفــی مســتقیم، کومبــس تســت دارد. نورموســیتیک
در بالاســت. غیرمســتقیم بیلیروبیــن و میباشــد
گــزارششــدهاســت. کیســهصفــرا ســونوگرافی،ســنگ
بیمــار جهــت زیــر تشــخیصی تســتهای از کدامیــک

مناسبمیباشد؟
کرمان[( کشوری ]دانشگاه  )پرانترنی شهریور 93_ قطب 8 

کومبسغیرمستقیم الف(تست
G6PDب(اندازهگیریسطح
OsmoticFragilitytest)ج

د(فلوسیتومتریخونمحیطی

بهپاسخسئوال12مراجعهشود.

آقــای30ســالهایبــاســابقهفامیلیآنمــیبهعلت-14
ضعف،بیحالیوایکترمراجعهنمودهاست.درمعاینه،
طحــالمختصــریبــزرگاســت.اســمیرخــونمحیطــی،
و غیرمســتقیم و مســتقیم کومبــس تســت و نرمــال
اسموتیکفراژیلتیبعداز48ساعتانکوباسیونمنفی

است.
Hb: 10gr/dl, MCV: 90, MCHC: 36, LDH: 600

کداماست؟ اقدامتشخیصیقطعی
)ارتقاء داخلی دانشگاه مشهد_ تیر 95(

الف(بیوپسیمغزاستخوان
ب(فلوسیتومتریخونمحیطی

ج(مطالعهمولکولی
د(سیتوژنتیکمغزاستخوان

مولکولــی تســتهای از اســت لازم مــوارد برخــی در
نشاندهندهموتاسیونهایژنیبرایتشخیصاسفروسیتوز
کــرد.همچنیــنبهپاســخســئوال12مراجعه ارثــیاســتفاده

شود.

مزمــنمراجعــه-15 زردی و آنمــی بــا پســر12ســالهای
و رنگپریدگــی اســکلرا، زردی معاینــه، در مینمایــد؛
بزرگیطحالمشــهوداســت.درآزمایشاتانجامشده،
کومبــس تســت دارد. غیرمســتقیم هیپربیلیروبینمــی
مختــل اســموتیک شــکنندگی تســت و اســت منفــی

میباشد.
MCHC=38, MCH=29, MCV=100, Hb=6.8

کدامروشدرمانیراپیشنهادمیکنید؟
گیلان و مازندران[( کشوری ]دانشگاه  )پرانترنی اسفند 95_ قطب 1 

ب(اسپلنکتومی الف(تزریقخوندورهای
د(پیوندمغزاستخوان کورتیکواستروئید ج(
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عامــل� بــرای درمانــی اسفروســیتوز: هیچ درمــان 
اتیولوژیــکاسفروســیتوزارثــیوجــودنــدارد.بــاایــنوجود
اسپلنکتومیدرماناولیهاسفروسیتوزارثیاست.مواردزیر
بایددرهنگامانجاماسپلنکتومیرعایتشود)بسیارمهم(:

1-درمواردخفیف،اسپلنکتومیانجامندهید.
2-درمــواردمتوســط،اســپلنکتومیراتــابلــوغبهتأخیر

بیاندازید.
3-درمــواردشــدید،اســپلنکتومیراتــا6_4ســالگیبــه

تأخیربیاندازد.
4-درصــورتامــکان،نتایــجاســپلنکتومیدربســتگان

بیمارمبتلابهاسفروسیتوزبررسیشود.
کسیناســیونضــدپنوموکــوکقبــلازاســپلنکتومی 5-وا
بــا کســی پروفیلا مــورد در کــه حالــی در اســت، ضــروری

پنیسیلینپسازاسپلنکتومیاختلافنظروجوددارد.
اســپلنکتومی بــا همــراه کلهسیســتکتومی نبایــد 6-
بهصــورتاتوماتیــکانجــامشــود؛بلکــهدرصــورتوجــود
لاپاراســکوپیک کلهسیســتکتومی بالینــی، اندیکاســیون
)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 26( صورتمیگیرد.

خانم25ســالهCaseشناختهشــدهاسفروستیوزارثی-16
درمــوردادامــهدرمانباشــمامشــاورهمیکنــد.درمعاینه،
ملتحمــهمختصــریرنگپریــدهاســتوطحال2ســانتیمتر
زیــرلبــهدنــدهلمــسمیشــود.دربررســیآزمایشــگاهی،
Hb:11mg/dl است؛کداماقدامدرمانیراتوصیهمیکنید؟

کشوری ]دانشگاه تهران[( )پرانترنی اسفند 96_ قطب 10 
الف(تجویزاسیدفولیک

ب(اسپلنکتومی
ج(تجویزاریتروپویتینزیرجلدی

د(مشــاوربــادرمانــگاهخونازنظرنیازبهانجــامپیوندمغز
استخوان

1-درموارداسفروســیتوزارثیخفیف،اسپلنکتومیلازم
نیست.

بــه مبتلایــان در فولیــک اســید درازمــدت تجویــز -2
کهدرآنمیهــایهمولیتیک اسفروســیتوزلازماســت،چرا

کاهشمییابد. سطحفولاتسرم
)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 26(

دربیمــاریمبتــلابــهاسفروســیتوزارثــیکدامیــکاز-17
شاخصهایزیرپسازاسپلنکتومیاصلاحنمیگردد؟

)پرانترنی شهریور 94_ قطب 3 کشوری ]دانشگاه همدان و کرمانشاه[(
الف(آنمی
ب(ایکتر

ج(رتیکولوسیتوز
د(تستشکنندگیاسمزی

اســپلنکتومیموجبقطعهمولیزمیشودولیازایجاد
اسفروســیتهاجلوگیــرینمیکنــد،لــذاتســتشــکنندگی

اسمزیمثبتباقیمیماند.

Follow up
علائماصلیاسفروسیتوزارثیعبارتنداز: 1

الف(زردی
ب(اسپلنومگالی

ج(غالباًسنگصفراوی
کهموجبافزایشMCHCمیشــود، تنهــابیماری 2

اسفروسیتوزارثیاست.
درمبتلایــانبــهاسفروســیتوزارثــی،ســابقهفامیلــی 3

آنمییاهمولیزوجوددارد.
درلامخونمحیطیمبتلایانبهاسفروسیتوزارثی، 4

اسفروسیتمشاهدهمیگردد.
تســتانتخابــیبــرایتشــخیصاسفروســیتوزارثی، 5

آزمونOsmotic fragilityاست.
ارثــی اسفروســیتوز اولیــه درمــان اســپلنکتومی،  6
گرچــهدرمــواردخفیــف،اســپلنکتومیلازم اســت؛ا

نمیباشد.
درمبتلایــانبهاسفروســیتوزارثــی،تجویزدرازمدت 7

اسیدفولیکلازماست.

� )PK( ووات کیناز کمبود پیر

خانــم22ســالهبــاحاملگی4ماههبــا Hb=8g/dL -18
باشــمامشــاورهمیشــود.دربررســیبیمــاررنگپریده
وایکتریــکمیباشــد.درمعاینــهنکتــهمثبتینــدارد.در



فصلفآنمیهایهمولیتیکوآنمیناشیازخونریزیهایحاد

39

بررسیآزمایشات:
WBC=9000, Hb=8g/dL, PLT=250000

Retic Count=10%

Bil-T=4, Bil-D=3.5, LDH=800
کومبــسمنفــی،دربررســیبیمــار،فقــدانآنزیــم تســت
گــزارششــدهاســت؛درمــوردبیمــارفوق کینــاز پیــروات
کداماقدامصحیحاست؟)ارتقاء داخلی دانشگاه تبریز _ تیر 91(

الف(تزریقخون
ب(اسپلنکتومی

ج(پیوندمغزاستخوانآلوژن
کیناز د(تزریقآنزیمپیروات

کیناز )PK(� کمبود پیرووات 
z شــایعترین  )PK( کینــاز  پیــرووات تعريف: کمبــود

گلیکولیتیکبودهوشیوعآن1در10000است. اختلالمسیر
z کمبودپیرووات يافتههــایبالینی: یافتههایبالینــی

کینازرامیتوانبهصورتزیرطبقهبندینمود: 
کمبــودPKعبارتازآنمــیهمولیتیک 1-تظاهــربالینــی
کهغالبــاًدرنوزادانبــازردینوزادیتظاهــرمییابد. اســت
رتیکولوســیتوز بــا همــراه ومعمــولًا پایــدارمیمانــد زردی

شدیدمیباشد.
که گاهیآنقدرشدیداست 2-آنمیشــدتمتغیردارد؛
گاهیخفیفبودهودر احتیاجبهتزریقخونمنظمداردو

حدیکاختلالهمولیتیکجبرانشدهمیباشد.
3-ممکناســتتشــخیصآنمیبهعلــتخفیفبودن
گاهیدربالغینجوانتشــخیصداده آنبهتأخیربیفتدو
کــهآنمیشــدت میشــود)مثــلًادراولیــنحاملگــی،وقتــی

مییابد()مثلCaseموردنظرسئوال(.
کهآنمی گاهیبهاینعلتاســت 4-تأخیــردرتشــخیص

خوبتحملمیشود.
z کینــازحمایتیبودهو کمبودپیرووات درمان: درمــان

شاملمواردزیرمیشود: 
کیبهصورتدائم 1-تجویزاسیدفولیکخورا

2-انتقالخوندرمواردضروری
بــه نیــاز کــه صورتــی در آهــن شــلاتورهای تجویــز -3
کــهoverloadIronایجاد تزریــقخــوندرحــدیباشــد
کنــد.دربعضــیازبیمــارانحتیبــدوندریافتخــوننیز،
کــهبایــدشــلاتورآهــنتجویز IronOverloadرخمیدهــد

شود.

کهبیماریشدیدتریدارند،اسپلنکتومی 4-درافرادی
اندیکاسیوندارد.

کمبود  توجه: یــکCasereportازدرمانعلاجبخش
PKباپیوندمغزاســتخوانازخواهریابرادرطبیعیباHLA
کــه یکســانوجــوددارد.ایــندرمــانبــرایمــواردشــدید

دهندهمناسبیدارند،میتواندمطرحباشد.
)گایدلاین خون و انکولوژی _ صفحه 27(

� G6PD کمبود

تــب،عفونــتدســتگاه-19 دنبــال بــه خانــم16ســاله
تنفســیفوقانیوتجویزپنیســیلیندچــاررنگپریدگی،
محیطــی خــون لام در میشــود؛ ادرار تیرگــی و زردی

Blister cell وجوددارد.

WBC:8000 , Hb:8.1gr/dl , MCV:105fl

PLT:350000, Retic:9% , U/A:Blood+++ 

Coombs: (-), Cold agglutinin(-)
کدامیکازمواردزیرمیباشد؟ تشخیص،

)پرانترنی میان دوره_ خرداد 98(
G6PDکمبودآنزیم الف(

ب(اسفروسیتوزارثی
ج(آنمیهمولیتیکناشیازپنیسیلین

د(منونوکلئوزعفونی

کمبود G6PD� آنمی همولیتیک حاد در 
z کهموجــبآنمی کننده: عواملــی عوامــل شــعله ور 

کمبودG6PD میشوند،عبارتنداز: همولیتیکحاددر
1-عفونت

2-خوردنباقلا
3-مصرفبرخیازداروها)سولفونامیدها،کوتریموکسازول،
کین،نیتروفورانتوئینوداروهایارائهشده داپسون،پریما

درجدولصفحهبعد(
z است.چونXوابستهبهکروموزومG6PDژنیک: ژن

روشانتقالاینبیماروابســتهبهXمغلوباســت،بیشــتر
مبتلایانمذکرهستند.

z تظاهراتبالینی
1-حملــههمولیتیــک،بابیحالی،ضعفودردشــکمیا

کمرشروعمیشود.
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G6PD. به اجسام Heinz توجه  لامخونمحیطیدر
کنید )نقاط(

ازحملــه یــا2-3روز گذشــتچنــدســاعت از 2-بعــد
همولیتیک،بیماردچارزردیشدهوادرارویتیرهمیشود

)بهعلتهموگلوبینوری(.
گهانیباشد)بهویژه 3-شروعبیماریمیتواندبسیارنا

کودکانمبتلابهفاویسم( در
4-آنمیمیتواندمتوسطتابسیارشدیدباشد،معمولًا
نرموکرومونرموسیتیکبودهوبخشیازآنهمراهباهمولیز
داخــلعروقــیاســت؛بنابرایــنهمــراهبــاهموگلوبینمــی،

هموگلوبینــوریوکاهــشیافقــدانهاپتوگلوبیندرپلاســما
وجوددارد.

z يافتههایآزمايشگاهی: یافتههایآزمایشگاهیشامل
مواردزیرمیباشند:

کــهدرلامخونمحیطیمشــاهدهمیشــوند، 1-مــواردی
عبارتنداز: الف(آنیزوسیتوز،ب(پلیکرومازی،ج(اسفروسیت،
Biza- پویکیلوســیتهای وجــود تظاهــر، تیپیکتریــن د(
کــههموگلوبیــنآنهــابــه گلبولهــایقرمــزیمیباشــد resو
،(Hemighost’s)کندهشــدهاســت صــورتغیریکنواخــتپرا
گاززدهشــدهاســت کهقســمتیازآنها گلبولهــایقرمزی ھ(

.)Bite cellsیا Blister cells(
کارمیرود، کمتربــه کــهامروزه کلاســیک 2-یکتســت
کــه میباشــد ویولــه متیــل بــا Supravital رنگآمیــزی
(Heinz body)رانشــانمیدهــد. اجســامهاینــز وجــود
Heinz body بــهعلــترســوبهموگلوبیــندناتــورهایجاد

میگردد.
که LDH-3وبیلیروبیــنغیرکنژوگــهافزایــشمییابند

کههمولیزخارجعروقینیزوجوددارد. نشانمیدهند
همولیتیــک آنمــی عارضــه کتریــن نکته: خطرنا  
کلیویحادمیباشــد)در حــاددربالغیــن،ایجادنارســایی

نادراست(. کودکانشدیداً

کمبودG6PDافزايشمیدهند)مربوطبهسؤال9ف( افراددچار داروهاییکهخطرهمولیزرادر

خطرمشکوکخطراحتمالیخطرقطعی

کینداروهای ضد مالاریا � پریما
داپسون / کلرپروگوانیل

کینینکلروکین

سولفامتوکسازولسولفونامیدها / سولفون ها �
داپسون

سولفاسالازین
سولفادیمیدن

سولفی سوکسازول
سولفادیازین

کتریال و آنتی بیوتیک ها � کوتریموکسازولآنتی با
نالیدیکسیک اسید

نیتروفورانتوئین
نیریدازول

سیپروفلوکساسین
نورفلوکساسین

کلرامفنیکل
P _ آمینوسالیسیلیک اسید

استانیلیدداروهای ضد تب / مسکن ها �
فنازوپیریدین

استیل سالیسیلیک اسید
با دوز بالا )بیشتر از 3 گرم در روز(

استیل سالیسیلیک اسید )کمتر از 3 
گرم در روز(

استامینوفن
فناستین

نفتالینسایر داروها �
متیلن بلو

Rasburicase

K یتامین آنالوگ های و
1 gr > آسکوربیک اسید

دوکسوروبیسین
پروبنسید


