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 اص  ــكر خ ــش

 
 خالد خانجي للأستاذ الدكتور 

 هذا العمل المتواضع للجهوده المباركة في التدقيق العلمي 

 
 

 
 مقدمة 

م ملذذد  ساسذذعل قسذذت اسذذم قسذذ  مُ ،مطذذا افا ذذع  دضذذع ارذذعن  اذذص ا لم يذذ  ا   ذذاهذذ ا امل ذذت ا   

 : أمف مص جزئيني

ا  عنسذذج امل   ذذج مذذص مه ذذج جذذدا  ملاحظذذع   ضذذ ص قي ،هذذ  امقسذذم امل  ذذ الجذذزا افق   ◼

 .مش ى افا ع امل ض ام  م  م حعلا  امس ي يج في ق

، مذ س ن طط يقذج اسذعاد مذ اضافسشذ ع   ذا قامثعن  ارعن  اص مخ ي  نظذ   ف قالجزا   ◼

 م ض. اص ستاس  سعن سهم ا ل  مع   فيامطر ا 

 
 



 
 

 إهداء 
أتم و عليووه أف وول الصوولا  الإنسووانية سوويدنا  موودو إلى رسووول الر ووة

 التسليم

 إلى أطفال وطني

 الوطن ثرى على لكل طفل سوري

 قسو  مخيمات النزوحوحر تحت برد وإلى أطفال وطني 

 في اللجوء إلى أطفال وطني

 اًوارتقوى ليصو ط طوا ر   هذا الكوكب  ثرى  بدمهإلى كل طفل سوري غسل  

  في جنان الخلد

في كليوة  قاموة علميوة مخوامخةالعمل المتواضع لمن كوان منوار  و  أهدي هذا

  علي سريو  مد الأستاذ الدكتور: الطب ال شري بجامعة حلب



   
 المحتويات 

د ذذم قام  ديجذذالخ

ام ط ن 

ج غ يام 

قا  لازمع   ام ناثج

الهض  ج

قام قعحع  ا نعاج

قافقنال  امدل

الآقنال 

الإن عن ج

امك  ج

قاملظ  ج  ام ث يج

اميدنيج 

امق ر ج

املير ج 

امغديج 

الاس قلاب 
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MCV 

 121-95 : 3-1م اليو

 86-70 : سنتين –أشهر  6

 95-77 : سنة 6-12

 98-78 : ذكر : سنة 12-18

 102-78 : أنثى
 
 

 الشبكيات
 %6-0.4 :اليوم الأول

 1.3-0.1  > :اليوم السابع

 1.2-1  > :4-1الأسبوع 

 2.4-0.1  > :6-5الأسبوع 

 2.9-0.1 :8-7الأسبوع 

 2.6-0.1  > :10-9الأسبوع 

 1.3-0.1 :12-11الأسبوع 

 %1.5-0.5 :البالغ

 7 الدم والأورام 

القسم العملي    
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 رحلان الخضاب

HbA: >  95% 

HbA2: 1.5-3.5% 

HbF:   2  منأقل% 

 حسب العمر   Fالنسبة المئوية للخضاب الجنيني  

 %92-63 :اليوم الأول

 %88-65 :اليوم الخامس

 %85-55 :الأسبوع الثالث

 %75-31 :9-6الأسبوع 

 %59-2 :4-3الشهر 

 %9-2 :ادسسلالشهر ا

 %2أقل من   :البالغ

 MCVو   RDWتصنيف فقر الدم حسب  

MCV ↑RDW. 

 .فقر دم بعوز الحديد ↓

DIC , ITP , HUS. 

 .الشبكيات  ↑فقر دم انحلالي مع   ↑

 .B12،  فقر دم بعوز حمض الفوليك
 

 
MCV RDW   طبيعي.  

 .تلاسيميا ↓

 .م لا مصنعفقر د وني أونكفا ↑

N نزف حاد. 
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 عند طفل  مخبرياًنزف    مقاربة

 BT PT PTT VIIIc VWF الفيبرينوجين الصفيحات 
 A: N N ↑ ↓ N N Nالناعور 

 B: N N ↑ N N N Nناعور ال

 N N/↑ ↓ ↓ N N ↑ :فون ويلبراند

DIC: N/↑ ↑ ↑ ↓ N ↓ ↓ 

 Vit K: N ↑ ↑ N N N Nعوز  

 N N N N ↓ N ↑ :صفيحات ↓

 (:MCV عافارت)مراء أسباب كبر حجم الكريات الح ◼
 .B12عوز فيتامين   .1

 .B9عوز حمض الفوليك  .2

 .فقر الدم اللامصنع .3

 .نقص نشاط الدرق .4

 .الآفات الكبد .5

 .اليوريميا .6

 (:MCVانخفاض )أسباب صغر حجم الكريات الحمراء  ◼
 .فقر الدم بعوز الحديد .1

 .التلاسيميا .2

 .رافق لمرض مزمندم المفقر ال .3

 .الحديدية  ماتوربالأ  الدمفقر  .4

 .التسمم بالرصاص .5

 :استطباب استئصال الطحال ◼
 .(تلاسيميا كبرى أو وسطى   -فقر دم انحلالي مناعي ذاتي   -  تكور كريات وراثي )فقر دم انحلالي   .1

 .المزمنة ITP .3            .تمزق الطحال .2

 .CLL .5      .يتليف النقي البدئ .4

 :ل فيلا يستطب استئصال الطحا ◼
 .G6PDز وع .1

 .الراصات الباردة .2

 .تناذر إيفان .3
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 :يستطب البريدنيزلون في ◼
1. HSP.                   2. ITP  حادةال.   

3. TTP.                    4. الفرفرية الصاعقة.  

   .AIHA  .6            .اللوكيميا .5

  .ل المكتسبفقر الدم اللامصنع الشام .7

  .لاكفانوند بديام .8

 .شواخمان دياموند .9

 :في تلشبكياص اتنق ◼
  .فقر الدم بعوز الحديد .1

 .النوب اللاتصنيعية لتكور الكريات الوراثي .2

   .المكتسبو نع الوراثي الشاملفقر الدم اللامص .3

 .دياموند بلاكفان .4

   .اللوكيميا .5

 .B19الإصابة بالبارفو فيروس   .6

 :ترتفع الشبكيات في ◼
   .حدوث نزف .1

  .حديدلالدم بعوز عند البدء بعلاج فقر ا .2

   .(المعاوض)النوب الانحلالية لتكور الكريات الوراثي  .3

4. AIHA.  

5. HUS.  

  .يا بيتا الكبرىالتلاسيم .6

 .G6PDأيام من التعرض لمادة مؤكسدة عند مريض مصاب بعوز  3-2بعد   .7

 :رةي للكريات المكوالتشخيص التفريق ◼
 .(لباردةبالراصات ا)فقر الدم المناعي الذاتي   .1

 .عند حديثي الولادة  ABOتنافر الزمر   .2

 .Clostridiumانتان الدم بالمطثيات   .3

 .الانحلالية تفاعلات نقل الدم .4

 .أذيات الحمر الحرارية الأخرىو  الحروق الشديدة .5

 .سم العنكبوت أو النحلة أو الأفاعي .6

 .الشديد نقص فوسفات الدم .7

 .G6PDعوز   لؤكسدات مثتأذي الكريات الحمراء بالم .8
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 :الوقت الذهبي لتشخيص ◼
 ان فيروسيأثناء نوبة توقف تصنع داخل النقي بعد انت :تكور الكريات الوراثي. 

 عوز G6PD:   يوم 40  - 30خارج أوقات النوبة بعد. 

 (:طورةا المشالخلاي)أهم أسباب اعتلال الأوعية الدقيقة  ◼
1. HUS.   2. TTP.   3. DIC.   4. الحروق الواسعة .6    .تاالانتانض بع .5  .السموم.  

 :بيلة الهيموسيدرين ◼
AIHA  البدئي. 

 .غير مكور الكريات المزمن فقر الدم الانحلالي الوراثي  :G6PD عوز

 :تشاهد البيلة الخضابية في ◼
 .G6PDعوز 

AIHA. 

 .فقر الدم ذو الخلايا المشطورة

 :في نشاهد نقص الصفيحات ◼
 .فقر الدم العرطل ✓

 .(بيرسون  -شواخمان دياموند   -عسرة التقرن  -فانكوني ) ينع الوراثفقر الدم اللامص ✓

 .فقر الدم اللامصنع المكتسب ✓

✓ HUS. 

✓ Type 2B  لعوز فون ويلبراند. 

 .تناذر إيفان ✓

✓ ITP  المزمنة. 

✓ DIC. 

✓ TTP. 

 .اللوكيميا ✓

 .قصور الكبد الحاد ✓

 .TARتناذر   ✓

 .انتاناتو  راض مناعيةمأ ✓

 .فرط الطحالية ✓

 .HSP صفيحات فيلا نشاهد نقص   :ملاحظة 

 :في Fيشاهد ارتفاع الخضاب الجنيني  ◼
 .(........ياموندشواخمان د -فانكوني )فقر الدم اللامصنع الوراثي الشامل  ✓
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 .فقر الدم اللامصنع المكتسب الشامل ✓

 .التلاسيميا ✓

 .دياموند بلاكفان ✓

 .ت هيدروكسي يورياعند العلاج بمركبا ✓

 .ر الدم الفيزيولوجيقف ✓

 .ITPالكبد ممكن أن يؤهب ل  تهابلابما فيه    أي إنتان فيروسي ◼

 .(حلالية بصورة الجمجمة نشاهد آفات ان )  Histocytosis  ← سهاف  +بوال   +جحوظ أحادي الجانب  ◼

 .إصابة كبدية معزولة Neuroblastomaأحد تظاهرات ال  ◼

 .اتأم التكلس Neuroblastomaال  ◼

 .التكلساتو مع الشحوب Neuroblastomaال  ◼

 .التكلساتو حوبشلضد ا Hepatoblastomaال  ◼

 .لما ترتشح للنقي ترتشح على شكل جزر Neuroblastomaال  ◼

 .عظمي هو هبوط الخضاب وعدم وجود علامات موضعيةالعامل المقلق في الألم ال ◼

 .تنتشر للنقيو  اللمفوما تبدأ بالمحيط ◼

 .طلنقي وتنتشر للمحياللوكيميا تبدأ با ◼

 :في البول    VMAمع وجود ارتفاع في ال    Neuroblastomaل ن بزل النقي يظهر ارتشاح با في حال كا  ◼

 .ة فالتشخيص بالخزعة النسيجية  يمكن الإستغناء عن الخزعة النسيجية أما غير هذه الحال

للممرض قبمل أن يمدل علمى التطمور السمريع   لوكيميما  فمي البقاء الخضاب ضممن الحمدود الطبيعيمة   ◼

 .مما يدل على سوء الإنذار الخضابينقص 

 .لايتحسن إنما تزداد الحالة سوءا   B9و  B12دم يتحسن وتمتلىء المخازن أما عوز  ال   ل بنق   لحديد نقص ا  ◼

 :  أول إجراء نطلبه الشبكيات  :(MCVزيادة)الكريات الحمراءأي حالة كبر حجم  ◼

غيمر مرتفعمة  نمت الشمبكياتأمما إذا كا و النمزفه نحمو الإنحملال أتفعمة يوجمإذا كانت الشبكيات مر

 .حقيقي رمكريات الحفإن كبر حجم ال

بمعنممى )منخفضممة  MCVفهممذا يممدل أن ال  5طبيعيممة وخضمماب مممنخفض تحممت ال RBCعنممد وجممود  ◼

 (.الخضاب منخفض فبالتالي الكريات صغيرةو  كثيرة  كريات حمراء

◼ B12   2امتصاصه الفموي.% 

 .ثي الولادة فتكفي مئة يومبالغين أما عند حديكفي ألف يوم عند الت   B12مخازن   ◼

 .نقل دم قليل وفشل نمو وتشوهات شكليةو  فقر دم خفيفو بوحش :الوسطىالتلاسيميا   ◼

 .نقل دم بسبب زيادة امتصاصهبدون  حتى  التلاسيميا الوسطى يرتفع الحديد ◼

 .ياتفي الخلايا الورمية إذا احتوت على نقص صبغيات إنذارها أسوء من زيادة الصبغ ◼

 .مرة بنزف دماغي قد يتظاهر أولالداء النزفي   ◼

 .د يتظاهر أول مرة بنزف طمثيق ندويلبرا داء فون ◼
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◼ IVIG  وسيلة لرفع الصفيحات بشكل عابر لمدة شهر. 

◼  IVIGالنقي بعكس الستيروئيدات لايؤثر على بزل. 

 .فإننا ننقل دم مباشرة Asphyxiaفي حال نقص الخضاب عند طفل لديه  ◼

 .تنفسيةمشكلة قلبية أو  وجود نقل دم باستثناء لايحبذ 7ضاب فوق الفي حال الخ ◼

 .أما النيروبلاستوما تدفع الكلية (تأخذ شكل الكروسان)نفروبلاستوما تشوه على حساب الكليةلا ◼

 :ITPفي  IVIGت استطبابا ◼
 .مريض عم ينزف بسرعة .1

 .رفع الصفيحات قبل استئصال الطحال .2

 .را  حدث فإنه يحدث باكالنزف الدماغي إن   ITPفي   ◼

سمماعة ترفممع الصممفيحات حيمم   72د م بعممبدايممة ثمم ةالممة العامممالسممتيروئيدات تحسممن الح ITPفممي ال   ◼

 .تعمل على البطانة الوعائية

 .Histocytosisعلى الصادات نفكر بال سيلان أذني مستمر لايستجيب  ◼

 .وية في نقص الأكسجة الشديد قد نشاهد كريات حمراء منواة في اللطاخة الدم ◼

 . B12في عوز في حلالت فقر الدم اللاتصنعي و F:   ب  يرتفع الخضا ◼

 .G6PDقد تغيب البيلة الخضابية في عوز  ◼

 ثلاثة حالات لهبوط الخضاب المفاجىء بغياب النزف: ◼
 .دم مناعي انحلالي ذاتي فقر .1

  .نزمم انحلالي فقر دم عند مريض مصاب ب  B19البارفوفيروس  عدم تصنع لإصابة بنوبة  .2

 .G6PDعوز  .3

 .G6PDفي عوز الفول ممنوعات و الفاصولياء العريضة ◼

 .عند حديثي الولادة  أشيعالخضاب نتيجة سحب عينات كبيرة  نقص  ◼

◼ M.P.G  ا النوروبلاستومانوع من النظائر المشعة تقنصه. 

 النوروبلاستوما سمريع الاسمتجابة للعملاج الكيممائي ولكنمه شمديد المنكس وكلمما صمغر العممر كمان ◼

 .خاصة تحت عمر السنةالإنذار أحسن وب

فتبمدأ الأعمراض  αأما فمي التلاسميميا  أشهر 6 - 4بعمر  Bميا  سيلاالت  اض فيالأعرو  بدء الشحوب ◼

 .منذ الولادة 

 .في دياموند بلاكفان بالإضافة للتلاسيميا يرتفع أيضا    Fالخضاب  ◼

 : نقل دم في التلاسيميا الوسطىاستطبابات   ◼

 .فشل النمو  -1

 .رات الشكلية لتغيا -2

 .الحؤول النقواني  -3
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 .الداء النزفي كبدية في  تحدث ضخامة لا ◼

 .آلالام عظمية وقلة حركة لدى الطفلو الأسقربوط يتظاهر بنزف لثة ◼

 .إن لم يكن تلاسيميا يعطي سحنة تشبه سحنة  التلاسيمياو ىفقر الدم المزمن حت ◼

 .لايوجد لدى الانسان آليات لطرح الحديد ◼

 .و ضررضرورة أ نقل الدم ◼

 ة:الأسباب الورمية التي تحدث آلالام عظمي ◼
 ALL. 

 لا Neuroblastoma أسفل الكتلة. 

  :عمالي VMA +ت للنقمي إذا كان في بزل النقي خلايا ورمية أي توجد انتقالا  Neuroblastomaال   ◼

 .(لا داعي لها لأن التشخيص مؤكد)لا نجري خزعة للكتلة 

 .قود المدورةة تعطي شكل النانتقالات النفروبلاستوما للرئ ◼

 .نشك باللوكيميا  ESRرتفاع آلالام مفصلية عند بنت وا ◼

 رعاف خلفي ويبلعه الطفل: ◼

 .أسود  إذا تقيء فورا فاللون أحمر أما إذا تأخر الإقياء فاللون

 .في فقر الدم الشديد ممكن أن نشاهد وذمات خفيفة ◼

 .ميااللوكينشك ب  :آلالام عظمية غير مترافقة مع علامات موضعية  ◼

 يميما لميس مضماد اسممتطبابب اللوكبسمح سمحائي باع الضمغط داخمل القحمف المذي سمببه ارتشماتفمار ◼

 .كتلة الشاغلة للحيزبسبب تساوي الضغط على جانبي البصلة السيسائية على عكس ال  CSFلبزل 

 .من مرضى فانكوني الدم لاتترافق مع تشوهات هيكلية 25% ◼

 :فانكوني دم ◼
 .تشوه الإبهام -تصبغات   -الجمجمة محيط  صغر    -امة  ر ققص  -مرتفع    Fالخضاب 

 .يتسرع القلب حتى بدون ترفع حروري  :مرض جهازي +يط  سبفقر دم  ◼

 .نقص الصفيحات يسبب نمشات لاتزول بالضغط ◼

 .ألف لايتماشى مع النيوروبلاستوما 100ألف أو  50اع الكريات البيض  ارتف ◼

 .PTTالخلل في ال إذا كان الخلل بعوامل التخثر البدئية فإن  ◼

 .هاأو عمل  تافي الصفيحزمن النزف الطبيعي ينفي المشاكل    ◼

فريق أورام تصيب الكلية منها أورام كيسية كلوية لذلك يجب إجراء تفاعل واينبرغ للت  5توجد    ◼

 .ورم كيسي كلويو  بين كيسة مائية

 مونمممدديا ←طفمممل بصمممحة جيمممدة وبمممدون ضمممخامات وبمممدون انحممملال ولديمممه شمممحوب منمممذ المممولادة  ◼

 .بلاكفان
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  .فانالشبكيات المرتفعة تنفي دياموند بلاك ◼

 .أشهر 4-2م المضادة في تنافر الزمر نصف العمر  اسجالأ ◼

◼ Hereditary Spherocytosis: 
 .ضخامة طحالية  +ارتفاع الشبكيات   +ن يرقا  +شحوب  +انحلال 

◼ Cystic hydroma: 
 .مجهرياب الكبريت الفارغ لها شكل عل

 :B12في عوز  ◼
 .B12عد أول جرعة في النقي تختفي ب  العرطلةيرات  التغي

 . ن ثانوي لسوء التغذية الناجم عن مشكلة عصبيةيكو نأيمكن  B12عوز ◼

 :ميكروغرام 200وعند إعطاء  B12في عوز  ◼
 بة في اليوم الأول تختفي الخلايا العرطلةاستجا. 

 في اليوم الثاني تتحسن الصفيحات والبيض في حال كانت منخفضة. 

 ة الصفيحات والبيضعود للقيم الطبيعيامس ت وم الخفي الي. 

 تفع الشبكياتابع ترسلاليوم ا  يف. 

 تعود للقيم الطبيعية   :في الأسبوع السادس والسابع(HB - MCV - MCH.)  

 .مع نزوف  Ptويتظاهر بتطاول  ARلعامل السابع يحدث عند الإناث لأنه وراثة نقص ا ◼

صمممور  مرتفمممع فمممي الق )ل الثمممامن  بينهممما همممو العامممم  يفمممرق   المممذي   ولكمممن   DICدائمممما بقصمممور الكبمممد يتشمممابه ممممع   ◼

 .(ي الكبد 

◼ D - dimer  ال و يرتفع في قصور الكبدDIC  ولكن الإرتفاع أكثر في الDIC. 

◼ DIC  اق خمجممكن أن يحدث في سي. 

 .HUSضد تشخيص     PTتطاول ال ◼

 .نقص صفيحات  :من الإختلاطات بعد نقل الدم ◼

 .ألف 30في الضرورة القصوى و ألف 50لى الأقل  يجب أن تكون الصفيحات عCSF بزل ال ◼

 :Bernard Soulier سوليرارد بيرن ◼
 إضطراب وظيفة الصفيحات و عدد صفيحات ناقصمرض وراثي يتميز ب. 

  مصفيحات كبيرة الحج. 

 ↑BT.   

 النزف التقليل من لتثبيت غشاء الوعاء و  كافيةكغ  /ملغ 0.25ن جرعة البريدنيزلو. 

 :Glanzmanغلنزمان  ◼
 .فزمن النز  ت و تطاولهنالك اضطراب في عمل الصفيحا العدد لكنبيعية  ات طصفيح
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فممإن نقممص  2Bإذا كممان لممدى الطفممل داء فممون ويلبرانممد مترافممق مممع نقممص صممفيحات أي الممنمط  ◼

 .حات عادة لايصل للعشراتالصفي

 بعض أسباب الرعاف: ◼
   نقص صفيحات   +رعاف← ITP. 

   رعاف+ Pancytopenia ←    دم لا مصنع  فقر  -يثة أمراض خب -لوكيميا. 

   تطاول   +رعافPTTK  +  PT  ل  واتط  +طبيعيBT  ← فون ويلبراند. 

   سبب موضعي ←طبيعية  اختبارات التخثر   +رعاف. 

   تطاول   +رعافPT  ←  (.لة نادرةحا)ويلسون 

 ممكن أن يكون أول تظاهر لداء فون ويلبراند: ◼
 عند الذكور رعاف. 

 عند الإناث نزف طمثي. 

وز  عمممن لكشمممف  ي ت د والفيمممري فإننممما نعمممايير الحديممم  MCV=80وال    (B12  +  حديمممد )رك  عنمممد وجمممود عممموز مشمممت  ◼

 .الحديد 

 .توجد ضخامة طحالية ولاتوجد ضخامة كبدية   قد  B12في عوز ال  ◼

لبممدء فممانكوني الممدم ولكممن فممي حممالات نممادرة ممكممن أن يتظمماهر بمماكرا حتممى مممن عمممر السممنة بمماكر  ◼

 .اليوم الأول لحياة الطفل

 شواشمان: ◼
 ظميةتشوهات ع. 

 لات دهنيةهاإس. 

  Neutropenia. 

 :Pancytopeniaات من استقصاء ◼
  كومبس. 

 المناعيات. 

 BM. 

   معايرةB12. 

 Flowcytometry. 

 .تفاع خمائر كبدفي الداء النزفي لايوجد وذمات ولا ار ◼

 .في التلاسيميا نقل الدم المتكرر وترسب الحديد  DCM عتلال العضلة القلبية التوسعي سبب ا ◼

 .ما اتجهت نحو الجنوب  المنجلي أشيع كل قر الدمجغرافيا ف ◼

 .الدم المنجلي محدود جدافي فقر  نقل الدم ◼
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 في فقر الدم المنجلي: ◼
 .ن بعد التعرض لبرد أو شدةيحدث نوب من الآلام العظمية ونوب من الإنتا

وذلممك عنممد وجممود  (HGB≤7نقممل دم إذا كممان ) 10 مممن كثممرفممي فقممر الممدم يفضممل رفممع الخضمماب لأ ◼

 .أو قلبيةصدرية مشكلة 

 .ساعة 24الكدمة لاتختفي خلال  ◼

 .انحلال ←قان  ري  +شحوب  ◼

 .كبدية مشكلة ←لون يرقاني دون شحوب  ◼

 .كبد التهاب ←لون يرقاني   +ضخامة كبدية ممضة  ◼

 .ورم إيونغ ممكن أن يبدأ بإلتهاب عظم ونقي ◼

 باثممةخبال نشممك ESRلالام عظميممة أو مفصمملية مممع ارتفمماع بممال آ مممع كممل ترفممع حممروري مترافممق ◼

 .نتجنب الكورتيزونو

نمزف ممن )يحدث على الأغلب نمزف هضممي   (طراب عوامل التخثرضا)  ة كبديةعند وجود مشكل ◼

 .وليس كدمات  (الأغشية المخاطية

 .  PTTوقد يتطاول   متطاول PTطبيعي ولكن   BTزفي  بالداء الن ◼

 .الشبكيات ناقصة جدا في بلاكفان دياموند ◼

 .عضوب الحديد فيه يحدث قصور في هذا الث ترسفي التلاسيميا في أي عضو يحد ◼

 .لأمامي للساقين لا نأخذ بها بسبب تكرر سقوط الطفلالوجه ا  يالكدمات ف ◼

 .ضاب أثناء الإنتان مضلل ولا يعطي فكرة صحيحةيجب إعادة الخضاب بعد الإنتان لأن الخ ◼

امة خجممد ضمموتو VIPيحممدث إسممهال إفممرازي كبيممر الكميممة كممإختلاط ل  Neuroblastomaفممي ال  ◼

 .نتيجة الإنتقالات للكبد كبدية

 :فقيرةبيئة  مديد +اع إرض ◼

  داء نزفي متأخر حتى نهاية السنة الأولى نتيجة نقصVit - K. 

  نقصB12 نادرة في الحليبوجميع العناصر ال. 

 .الخباثة واردة عند مريض متلازمة داون ◼

 .ضع أحيانا لا تعالجد الركلما كان العمر أصغر كان الإنذار أفضل وعن Neuroblastomaال  ◼

 :رى بالناعوحالات إصابة الأنث ◼
  متماثلة اللواقحXX   للناعور. 

   تورنرتناذر. 

   ظاهرة ليون. 

 ..فقر دم بعوز الحديد ←مة طحال  ضخا +تراجع وزن   +شحوب   +إرضاع والدي  ◼
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 :ارتفاع الكريات البيض على حساب ◼
    رثوي ←العدلات. 

    ورمي  ←اللمفاويات. 

 .نجسه مرات حتى 3متضخم   وس هوالطحال المجس ◼

 .خبيثة %1  -سليمة  %99 :لقترائيةا  ماللمفية أمضخامة العقد ا ◼

 .%50خبيثة  خلف القترائية أو خلف القترائية فقط تكونو  أما إذا كانت أمام

 .التهابية  لمفية عقد ←ذات مركز شحمي   +عقد لمفية بيضوية  ◼

 مشككة  فيةمل عقد ←غياب المركز الشحمي  + عقد لمفية كروية. 

 .يفسر أنه اختلاج بشكل خاطئو  Hyperactiveث لديه ببداية العلاج يحد B12مريض عوز  ◼

 :B12مرضان يترافق معهما عوز   ◼
  التهاب المعدة الضموري. 

  ء كروندا. 

 :بمرحلتين DICيمر ال   ◼
    تخثر مضادات  نعطي ←الأولى فرط تخثر. 

   بلازما نعطي ←الثانية نقص تخثر. 

 .ر سريعوطيكون التلاو يبقى الورم بمكانهو  يعطي انتقالاتادة لاورم ويلمز ع ◼

  .لا يعطي عادة انتقالات للصدر إلا في حالات نادرة جدا عكس اللمفوما Neuroblastomaال  ◼

◼ ITP  لا يتحول الشكل الحاد إلى مزمن إنما المزمن يبدأ مزمن. 

 .تنتشر للنقيو  اللمفوما تبدأ بالمحيط ◼

 .تشر للمحيطنت و  قياللوكيميا تبدأ بالن ◼

بقمماء الخضمماب ضمممن الحممدود الطبيعيممة و اثممةللخب لمممع ميمم (اتصممفيحو بمميض)تثبمميط سلسمملتين  ◼

دهور الخضماب المذي يحتماج لأشمهر أن الممرض تطمور بسمرعة قبمل تمو  فهذا يمدل علمى سموء الإنمذار

 .للانخفاض

 لممدمنقممل اتممزداد الأعممراض العصممبية أممما عمموز الحديممد يتحسممن بو يتحسممن بنقممل الممدم لا B12عمموز  ◼

 .ملغ حديد وريدي 1مل دم ينقل  2كل و

 .كريات نعاير الشبكياتجم الحبأي كبر  ◼

علاممة  CTشاهد على ال نو تحدث تشوه بالكليةو تكون على حساب الكلية  (ويلمز)النفروبلاستوما   ◼

 .الكروسان بشكل الهلال

كبممر مممن ويممة أغالبمما يشمماهد عقممد لمفاو الخلممفو تممدفع الكليممة نحممو الأسممفل Neuroblastomaال  ◼

 .الكتلة

 .Neuroblastomaمع ال الكتلة القاسية تتماشى   ◼
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◼ MPIG   نوع من النظائر المشعة تلتقطها الNeuroblastoma. 

 .(منظر الساعة الرملية)رات الظهرية قد تعبر الفق Neuroblastomaال  ◼

 بجرعمممة أو جمممرعتين يخمممف حجمممم /سمممريع الاسمممتجابة علمممى العممملاج الكيممممائي Neuroblastomaال  ◼

 /.لة الكت

 .تمالية النكس العاليب احبساره سيء ببعمر متأخر إنذ Neuroblastomaال  ◼

 .ايزابأعمار أكبر تصبح الخلية الورمية أكثر تم Neuroblastomaفي حال نكس ال  ◼

◼ MCV  سنوات يصبح مماثل للبالغين 10بعمر و 70  وسطيا بعمر السنة. 

 .ط النقيتثبي الخلايا الدمعية في اللطاخة تشير لغزو النقي أو ◼

ممن نمموع  Aأضمداد التهمماب الكبمد و د الحصمبةهممي أضمدا ال البلازممأكثمر الأضمداد المنقولمة عبممر نقم ◼

IgG. 

 .Fكل عسرة تصنع نقي ممكن أن يرتفع الخضاب  ◼
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 التلاسيميا 

 إذا كممان فممي السلسمملة )نقممص سلسمملة أو غيمماب سلسمملة أو أكثممر ، وراثمميа ← تلاسمميميا а إذا كممان و

 .(βسيميا  تلا ←  βفي السلسلة 

 :аالتلاسيميا  
  ة  لسرثات للسلمو 4يوجدа ←    أربع أشكال للتلاسيمياа. 

 :غياب أو تعطيل مورثة واحدة فقط .1
 .لا مخبرياو  يالا عرضي سرير،  الحامل الصامت

 :غياب أو تعطيل مورثتين .2
 .(صغير الخلايا ناقص الصباغ)فقر دم خفيف الشدة   ←  аالصفة التلاسيمية 

 :طيل ثلاث مورثاتأو تع ابغي .3
 .β سلسلا 4ن  مؤلف م  Hالخضاب 

 .ضخامة طحالية  -  يرقان  - شحوب - دل /غ (10-7)فقر دم متوسط الشدة  

أما في حال غياب مورثمة أو  ( H )يفيد في الكشف عن الخضاب   للخضابالرحلان الكهربائي    التشخيص:

 .DNAمورثتين فالتشخيص يكون بدراسة ال 

 :أربع مورثاتيل غياب أو تعط .4

 .حالة غير قابلة للحياة

إجهماض أو وفماة الوليمد بعمد  ←خمزب جنينمي مشميمي  ← (βسلاسمل  4 +سلاسمل غامما    4)اب بارت  ضخ

 .فترة قصيرة

 :β التلاسيميا 

  يوجد مورثتين مسؤولتين عن تصنيع السلسلةβ: 
b  طبيعية  ،b+  موجود التصنيع لكن ناقص ،bº لكن دون الحد المذي قص نا  ،التصنيع معدم

 .ةأو مخبري ات سريريةيؤدي لحدوث تظاهر

   تشخيص التلاسيمياβ:    رحلان خضاب  +لطاخة محيطية. 

 .حسب معايرة الخضاب :شدتها

 .دل /غ 6  >كبرى   - دل  /غ 10-6وسطى  - دل  /غ 10  <صغرى  

 

القسم النظري   
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 +bbأو  bbº :الصغرى βالتلاسيميا  

   الخضمممابA2    قمممد يكمممون الخضممماب  و   ي لكلمممممممن الخضممماب ا   %(7-3.5)مرتفمممعF    ممممن    %5همممو المرتفمممع فمممي

 .ت الحالا 

 المرضى ليسوا بحاجة للعلاج - لاضخامات حشوية. 

 +bºbأو  bºbº :الكبرى βالتلاسيميا  

  الخضابF  فقر دم البحر المتوسط أو فقر دم كولي،  لمرتفعهو ا. 

  اليممة طح ضممخامة كبديممة +فقممر دم انحلالممي مممزمن  ←أشممهر  6-4تظهممر الأعممراض بمماكرا بعمممر

 .متزايدة تدريجيا  

 توسمممع )عمممن طريمممق نقممل دم متكمممرر تجنبممما للتغيمممرات العظميمممة  10 لضممماب فممموق االحفمماظ علمممى الخ

ضممخامة فممك ، وجنتممينو تبممارز جبهممة، مجمممة برجيممةج)السممحنة التلاسمميمية  ← (المسممافة النقويممة

 .(شعر مقطوع على صورة الجمجمة الشعاعية، علوي

   نقل الدم المتكرر يؤدي إلىHemosidrosis. 

 :ًكريات حمراء منواة  +شبكيات    ↑ + غاالصبو حجمكريات حمر ناقصة ال مخبريا. 

 : دي ، زمنيممممة قصمممميرةاستئصممممال الطحممممال فممممي حممممال أصممممبح نقممممل الممممدم بفواصممممل ، نقممممل دم العلالالالالا

 .(خالب للحديد)فيروكسامين  

 +b+bأو  b+bº :الوسطى βالتلاسيميا  

  نسب متفاوتة منA2  وF  وA. 

 بة الكريممات عممن صمملا ريممة ناجمممةاضممطرابات صمممية خث - حصمميات صممفراوية - انيرقمم :الاختلاطلالاات

ي إلممى حتممى بممدون نقممل دم بسممبب زيممادة امتصاصممه مممن الأمعمماء مممما يممؤد Hemosodrosis - الحمممراء

 .(تأخر نمو، قصور قلب احتقاني، سكري)تراكمه في الأعضاء  

 تشكل بؤر لصنع الدم خارج النقي. 

 قلساقرحات ا،  تشوهات هيكلية. 

   الطحالفرط نشاط الطحال قد يستدعي استئصال. 

 علا :لا 
استئصال الطحمال عنمد ضمخامة  - خالبات الحديد عند الحاجة - نقل دم عند الحاجة  -  حمض فوليك

 .انخفاض الخضابو حالالط

 .هيدروكسي يوريا   -  نقل دم   -  علاج شعاعي منخفض الجرعات   :علاج الكتل خارج النقي المنتجة للدم 

تقليمل  - ت ناكسمة ظهمور التشموهاتانماانت - حممل  - فشل نمو :لتلاسيميا الوسطىدم في ا نقلمتى ن

 .من شدة الاختلاطات
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 Sickle Cell Anemiaفقر الدم المنجلي  

 للسلسممملة  6ل الغلوتمممامين الطبيعمممي بالفمممالين المرضمممي فمممي الموقمممع اسمممتبداβ ←  تغيمممر فمممي خمممواص

 :في حال، Hbsخضاب منجلي    ←الخضاب 

 .يعمل الخضاب المنجلي بصورة طبيعية ←ة  جيدأكسجة  ◼

تشمكيل  ← βمع المنطقة المتممة على السلسملة  B6 - Valinتتفاعل المنطقة  ←ة جسنقص الأك ◼

عصميات مبلمورة هشمة تشمبه الكريسمتال تعطمي  ←تجتمع ممع بعضمها  ،  ظيمعديد جزيئات عالي التن

آلالام و حممدوث احتشمماءاتو مالممدانحمملال و انسممداد الأوعيممة الصممغيرة ←الطريممة شممكلها المنجلممي 

 .شديدة

 تظاهرات خفيفةو الطفل حامل للسمة المنجلية  :ةدحة وامصاب مورثة. 

 (تظاهرات أشد)فقر الدم المنجلي   :مورثتين مرضيتين. 

 فقر الدم المنجلي متماثل الأمشاج 
  أشهر   6-4يتظاهر بعد عمر( قبل هذا العمر يكون الخضابF هو المسيطر). 

 ميلعظنوبات الألم ا: 

 .القدمو  تناذر اليد ←سنوات  5تحت عمر ال 

 :ظة حملا
 .فقردم منجلي حتى يثبت العكس ←القدم عند طفل أسود و  تناذر اليد ◼

 .داء نظير رثياني  ←بيض القدم عند طفل أو  تناذر اليد ◼

 نوبات تشظي الطحال: 

 .دم وفاة إذا لم ينقلو صدمة  ←احتباسه   ←عدم خروجه و  دخول الدم إلى الدم للطحال

زيمممادة الأهبمممة  +استئصمممال الطحمممال المممذاتي  ←ال  ر طحمممضممممو ←احتشممماءات دقيقمممة متكمممررة بالطحمممال 

 .لللإنتانات بالجراثيم ذات المحفظة خاصة

 .جد ضمور في الطحال عكس باقي جميع انحلالات الدميو  SCAفي    :ملاحظة 

  آلالام بطنية، آلالام صدرية، بيلة دموية نتيجة تنخر الأنابيب. 

 ياةددة للحهمتلاطات الانسداد الأوعية الدماغية من الاخ  :اغية دم حوادث. 

 نوب التمنجل:  

   .سادة للأوعية .1

   .تشظي الطحال .2

 .نوب لاتنسجية .3

القضمميب ، الممدماغ، الطحممال، الكبممد، الممرئتين، بشممكل حمماد فممي العظممام :نجلالال السلالاادة لةوعيلالاة نلالاوب التم . 1

 .(القساح)
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  :النوب اللاتنسجية  .2
 أضعاف 8-6 تاج النقيزيادة إن ←يوم  (50-15)الكريات من  عمر ر  قص. 

  يوميمما دون معاوضممة  %15 - 10الهيماتوكريممت مممن  ↓ ←توقممف مؤقممت نتيجممة الانتممان الفيروسممي

 .دة الشبكياتزيا

 .نقص شبكيات  - فقر دم شديد  - شحوب بدون يرقان  -  تعب :يتظاهر ب

 .تايبالشبكيد  شد ↑المنواة بعدها بيوم أو يومين  رياتلكا ↑يسبقه ، أيام 10  - 7خلال  الشفاء عفويا  

  نقل كريات حمراءو استشفاء في المشفى  ←النوب الشديدة. 

 :نوب تشظي الطحال .3
 لأكثر شيوعا للوفاة  الانتانات السبب اSCA. 

   تصممممنيع  +تصممممفية الجزيئمممات مممممن الحيممممز داخمممل الأوعيممممة )ضممممعف وظيفتمممي الطحممممال  ←تشمممظي

 .(الأضداد

 العلا : ◼
 التجفممممافو البممممردو لأكسممممجةص اقنعممممرض لممممالت تجنممممب - نقممممل دم عنممممد الضممممرورة - كنات ألمممممسممممم 

بآليمممة غيمممر  Fيرفمممع الخضممماب )هيدروكسمممي يوريممما ممممن مضمممادات الانقسمممام الخلممموي  - الحمممماضو

 .(معروفة

  اللانموذجيممات و مسممتدميات الإنفلممونزاو إعطمماء صممادات تغطممي المكممورات الرئويممة ←شممك بالانتممان

 .(االميكوبلازم)

 Hereditary Spherocytosisتكور الكريات الوراثي  

 AD    75في% - AR    25في%. 

 نقمص نسمبة السمطح ← خلل في البروتينات الهيكلية لغشاء الكرية الحمراء مثل السبكترين  :الآلية/ 

عنمد مرورهما فمي و تظهر كأنها مشمدودةو ضياع شدفات من الكرية عند دورانها فتتكور  ←الحجم  

 .انحلال ←وريدية للطحال الأشباه الجيوب 

 التظاهرات: 
 - يرقمان متقطمع - ضمخامة طحاليمة - (لمذا لايوجمد بيلمة هيموغلوبينيمة)ج الأوعيمة ي خمارلمدم انحلار فقم

 - الأورامك المكونمة للمدم خمارج النقمي - حصيات مرارية بيلروبينية - قرحات الساق -  نوب توقف التصنع

 .اعتلال عضلة قلبية -  رنح شوكي مخيخي

 تلاطاتخالا: 

 .الانحلال معاوض ضيينم لأنى لا عرضرأغلب الم فقر دم لكن  +انحلال دم مزمن 

 .ال الطحالالحافز لإستئصو  الحصيات المرارية البيلروبينية أهم الاختلاطات

 .النوب الإنحلالية
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 مخبرياً: ◼
RBC الشممبكيات ↑ - مكممورة باللطاخممة - ↑ MCHC وليممةية الحلاشممالهش ↑ - بسممبب تجفمماف الكريممة الحمممراء 

 - فمرط تصمنع السلسملة الحممراء فمي نقمي العظمام - ة الحمراءيرغشاء الك بروتينات  ↓  -  خاصة بالحضنو

 .جين البرازير وربيلنو ↑  -  البيلروبين غير المباشر ↑

 التشخيص:  ◼
 .لحلولية ا   اختبار الهشاشية   +الذي يميزها عن باقي الانحلالات  و   الشكل المميز المكور لكرية الحمراء باللطاخة 

 :HSالتوقيت الذهبي لتشخيص   ◼
تممنخفض الشممبكيات  +يرقممان مؤقممت  +نمموب توقممف تصممنع بشممدة  ←ان فيروسممي انتمم + ضوحمملال معممانا

 .(كل الكريات الحمراء هرمة)

 العلا :  ◼
  سمنوات حيم  تمنقص    9-5يؤجمل حتمى عممر    -  المتوسمطة و   استئصال الطحال يشفي جميع الحمالات الخفيفمة

 .لحصيات البيلروبينية صابة با لإ رفع خطر ا   ← التأجيل بعد هذا العمر  و   نات الحموية تا نسبة الإصابة بالان 

 وجود الطحال ضروري )نزا مستدميات الإنفلوو  المكورات السحائيةو  إعطاء لقاح المكورات الرئوية

 +يموم فمويما قبمل الاستئصمال  /ملمغ 1-0.5حمض الفوليك بجرعمة  + (لتكوين المناعة التالية للقاح

 .لانفلونزا الموسمية موسمياا  لقاح

 الاستئصال  دوقائية بعالصادات ال. 

 التشخيص التفريقي للكريات المكورة 

 .عند حديثي الولادة  ABOتنافر   .1

 .لدم الانحلاليةتفاعلات نقل ا .2

 .(Gبالراصات الدافئة  )فقر الدم المناعي الذاتي   .3

 .انتان الدم بالمطثيات .4

 .الحمراء الحرارية الأخرىلكريات ا أذياتو  الحروق الشديدة .5

 .شديددم اللافوسفات ص نق .6

 .سم العنكبوت أو النحلة أو الأفاعي .7

 .(تأذي الكريات الحمراء بالمؤكسدات)  G6PDعوز  .8

 G6PDعوز خميرة  

 مرتبط بالجنس لذا أشيع عند الذكور. 

 المحرضات لنوبة انحلال: 
 .عوامل مؤكسدة كالأدوية  - بقوليات  - انتان

 التظاهرات: 
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 .ناثلإاو الذكورفقر دم انحلالي حاد عند  .1

 .فقر دم انحلالي غير مكور مزمن عند الذكور فقط .2

 .كورونيل ترانسفرازضرورية لعمل غلو  G6PDيرقان لأن خميرة   .3

  الآلية: 
G6PD    ترجعNAPD  ن الذي يرجع الغلوتاثيون المؤكسد إلى المرجمع وبالتمالي حمايمة الكريمة الحممراء مم

 .المؤكسدات

 .(و تتم معايرته للمريض خارج أوقات الهجمة) G6PD  (130 ± 13)القيمة الطبيعية لأنزيم 

 :G6PDالعوامل المحرضة للانحلال في عوز 

 وناميدات  سلف :صادات-  TMP  -    نتروفورانتوئين  -كلورامفينيكول  -ناليديكسيك أسيد. 

 كلوروكين :مضادات الملاريا. 

 مقلدات    -ن  فيناسيتي :أدوية أخرىVitK  -   فينازوبيريدين  -ن يربأس -نسيد  بروب  -زرقة الميتيلين. 

 نفتالين  -بنزن  -فينيل هيدرازين   :مواد كيميائية. 

 التهاب كبد -توني سكري  حماض كي  -انتانات   :أمراض. 

 :ًسريريا 
لال نحمملأن الا)بيلممة هيمةغلوبينيممة  - تسممرع قلممب - شممحوب - يرقممان - أحيانمما كبديممةو ضممخامة طحاليممة

 .أو علامات قصور قلب الحجم صقة صدمة بنفي الحالات الشدي   -  (الأوعيةداخل 

  :ًمخبريا  
 .دل /غ 2.5الصباغ قد يصل حتى  و فقر دم ناقص الحجم

 .RBCتشوهات شكلية في   -  تباين بحجم الكريات الحمراء:ة المحيطيةاللطاخ

 ارتفاع البيلروبين الحر  

 .أنزيمات الكبد طبيعية

 معايرة   :صالتنشخيG6PD  خارج أوقات النوبة. 

 :لها نوعينو G6PDفرة تصيب ط 100من أكثر يوجد 
1.  Dillation Mutations:  فقد الG6PD    غير القابل للحياة. 

2. Non Dillation Mutations :  قصر عمرG6PD  يوم  120بالمقابل عمر الكرية الحمراء و يوم 40حتى

 .ميو 40لذا المعايرة بعد النوبة ب 

 العلا : ◼
الحفماظ علممى و الانتانماتو البقوليماتو ة كمبعض الأدويممةدممل المؤكسمتجنممب العوا)لايوجمد عملاج نموعي 

 .(دل /غ 10-8الخضاب بين  
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 :استطبابات نقل الدم ◼
1.  HB  < 7. 

2.  HB  < 9  + بيلة خضابية. 

 :ساعة 48مراقبة لمدة   ◼

1.  HB  = 9  مع بيلة خضابية. 

2. HB =  7-9 ةبدون بيلة خضابي. 

 لمزمنوراثي غير المكور احلال النلوغ في الاممكن أن تقل الحاجة لنقل الدم بعد الب. 

 فقر الدم الانحلالي المناعي الذاتي 
Auto Immune Hemolytic Anemia 

   (.أضداد موجهة ضد مستضدات على سطح الكريات الحمراء)خلل مناعي 

 :فقر الدم المناعي الذاتي البدئي  

 كور الرضع  خاصة بعد الانتاناتند الذع  أشيع - مجهول السبب. 

 يرقان نتيجة التحطم السريع للكريات الحمراء -  خضابية ةلبي  - شحوب. 

 على سطح  الأضداد المتممة -  كومبس  :التشخيص الأكيدRBC. 

 يقسم إلى: 
 .عند الأطفال  AIHAأشيع   - خارج الأوعية  :Gفقر دم مناعي ذاتي بالراصة الدافئة 

 .ئعة بعد انتان فيروسياش - لأوعيةداخل ا  :Mات الباردة لاشتدادية  بالراصا  البيلة الخضابية

نمممد الأطفمممال بعمممد يحمممدث ع - أشممميع عنمممد البمممالغين - خمممارج الأوعيمممةو داخمممل :Mداء الراصمممات البممماردة 

 .لايفيد استئصال الطحال  - الميكوبلازما

  ارة الجسم تزداد خطورتهاحركلما اقتربت درجة الحرارة التي تتفعل عندها الراصات الباردة من. 

 :ي الثانويتاناعي الذفقر الدم الم  

 :أشيع عند البالغين ◼
A.  أمراض المناعة الذاتية(SLE)  - خباثات.   

B. عوز المناعة. 

 C.   (فيروسات  -  ميكوبلازما)انتانات.   

D. تحريض دوائي.  

E.  المتلازمة التكاثرية اللمفاوية المناعية الذاتية.  

F.   فقر دم مناعي ذاتي  :انيفتناذر إAIHA  +  نقص عدلات +ات مناعي  نقص صفيح. 
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 مخبرياً: ◼
الصمفيحات طبيعيمة عمدا و البميض  - شمبكيات ارتفماع ال - خلايا مكمورة دقيقمة   -  دل  /غ  7-4الخضاب بين  

 .تناذر إيفان

 .%(30-10)ترتفع الشبكيات بسبب معاوضة النقي 

AIHA  قد يكمون معماوض حتمى حمدوث انتمان بمالParaviruse B19 ← نقمي إيقماف تصمنيع مؤقمت فمي ال← 

 .شديددم   فقر

 .AIHAالدليل الوحيد على   HB ↓  ←ساعة  48قد يتأخر ارتفاع الشبكيات حتى 

  :س الكاذبة سلبية تفاعل كومب  ◼
1. IgG   الموجودة على سطحRBC  قليلة. 

 .غير المحسسة  لكرياتا بقيتو الأضدادو  انحلت جميع الكريات المحسسة بالمتممة :انحلال شديد .2 

 العلا :  ◼
 العلاج فورا ←دل أو كان مستوى الخضاب يهبط بسرعة  /غ 9-6ين  الخضاب ب. 

 ضداد من نوع الباردتجنب البرد في حال كانت الأو إبقاء المريض دافئ. 

 فصادة أو تبديل دم. 

  الشكل الحاد منAIHA   تنااستعمال الكورتيزو  +نقل كريات حمراء   ←بالراصات الباردة. 

  دجي يب كلويبصحفاظ على بيكربونات لل  +سوائل  ←انحلال شديد. 

   داد مممع دم المممريض بسممبب الأضمم %100الابتعمماد عممن نقممل الممدم ممما أمكممن لأنممه لايوجممد دم متوافممق

 .الذاتية

 IVIG:  

 للإرتبممماط بالبالعمممات RBCشمممغل كاممممل مسمممتقبلات البالعمممات فممملا يعمممود مكمممان للأضمممداد المثبتمممة علمممى   .1

   .هاتفعيلو

 .لبياجع السرلالتلقيم اتتثبيط اصطناع الأضداد الذاتية ب .2

 مضاد مستقبلات    :ريتوكسيمابCD 20  ادالموجودة على سطح الخلايا البلازمية المفرزة للأضد. 

 أسباب هبوط الخضاب المفاجئ عند طفل بغياب النزف   

 .G6PDعوز  خميرة    .1

2. AIHA. 

 .قر دم انحلالي مزمن بعد انتانف  نوبة فقر دم  لا مصنع عند مريض  .3
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 نتيابية الاشتدادية الا  ة ضابية الخالبيل

  تفاعل غير طبيعي بين    ← ليس الجهاز المناعي  و   عيب داخل الكرية الحمراءRBC   عناصر المتممة و. 

   سببه طفرة مكتسبة تصيب الخلية الجذعية 

     بيلة خضابية عند الاستيقاظ بسبب ↑  CO2   تفعيل المتممة   ← خفيف  ض حما   ← بالدم خلال النوم. 

  ضهم بولهم غامق طوال اليومعبو  عرضيين  بعض المرضى غير. 

 : العلا  
 .اضساعة من بدء الأعر 48-24يوم لمدة    /كغ  /ملغ 2-1بريدنيزلون 

Eculizumab:    أضداد وحيدة النسيلة ضدC5  ←  نقل الدمو تقليل الانحلال. 

 يا المشطورة لاأسباب فقر الدم باعتلال الأوعية الدقيقة ذو الخ

1.  HUS  (السبب الأشيع).        2.  TTP. 

 .الحروق الواسعة .4                           .سموم  .3

 .DIC  .6               .بعض الانتانات .5

 فقر الدم اللامصنع 
Aplastic Anemia 

 ينقص عدد أو وظيفة النقي مما يؤدي لنفص الخلايا الناضجة الجائلة بالدم المحيط. 

 مجالحن سوي قد يكوو فقر الدم اللامصنع كبير الحجم. 

 لايوجد ضخامات حشوية. 

 قد يكون وراثي بدئي أو مكتسب ثانوي. 

 عزول لعنصر واحدقد يكون شامل لكافة عناصر الدم أو م. 

 -شواشممممان ديامونمممد  -عسمممرة التقمممرن الممموراثي  -فمممانكوني  :فقمممر المممدم اللامصمممنع الشمممامل الممموراثي ◼

 .بيرسون

 .(Fالخضاب الجنيني  )  MCV  -  ↑ HbF ↑  - كافة الخلايا الدموية ↓  :ب  ا تشتركعهو جمي

ص الصممفيحات نقمم -كوسممتمان  -تنمماذر يامونممد بلاكفممان  :فقممر الممدم اللامصممنع المعممزول المموراثي ◼

 .(نقص الصفيحات المترافق مع غياب عظمي الكعبرة)تناذر تار   -بغياب الخلايا النواء الوراثي 

راض المناعمة الذاتيمة مثمل ممأ  - ميمائيالعملاج الكي -التشمعيع  :الشامل المكتسبع فقر الدم اللامصن ◼

SLE  -      فيروسمات مثمل  -الإيمدز   -التهابات الكبد غيمر الفيروسميةEBV - ↓ ورم  -لوبيولينمات المدم غ

 .التيموس
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ة قد يترافق مع ورم التيموس أو أضداد موجهة ضد الخلي :فقر الدم اللامصنع المعزول المكتسب ◼

 .مولدة الحمر في النقي

 :راثيالو  لصنع الشامفقر الدم اللام  ◼

 :فقر دم فانكوني 

 AR  -   استعداد للوكيميا  -فشل نقي مترق    -تشوهات خلقية. 

 سريرياً: ◼
بعممر    -  (لكمن ممن الممكمن أن يتظماهر فقمر دم فمانكوني ممن اليموم الأول للعممر    )  سمنوات نقمص صمفيحات   3بعمر  

ض  بب تحمممري سمممب للوكيميمما    (أعلمممى بمممألف ضممعف ممممن الشممخص الطبيعمممي )ل  ميممال و   سممنوات نقمممص خلايمما شمممامل   8

عمدم  ،  قصمر قاممة )  تشموهات هيكليمة -إعادة تجمعمه  و   الهش   DNAتكرر تحطم ال  و   الخلايا المولدة للدم دون تمايزها 

فمرط تصمبغ    -  %25تكمون غيمر موجمودة فمي  و   (عمدم تصمنع الكعبمرة ،  غياب أو ضمور الإبهمام ،  تصنع المشط الأول 

 .وية ات كل تشوه   -تشوهات قلبية    -بقع قهوة بحليب   -  الجلد 

 .اختبار الهشاشية الصبغية التشخيص: ◼

 .MCV   -  ↑ HbF  ↑ مخبرياً: ◼

، كلممى، بصممر، فحوصممات سمممع - HLA - HSCTتحممري  - فحممص نقممي :كممل مممريض فممانكوني يجممب إجممراء

 .غدد صم

  العلا : ◼
 HSCT  زرع الخلايا الجذعية المكونة للدم. 

 شذوذات في قميم )بية نايرات جتأثله و لكنه تحسن عابر  %60-50ور النقي ب  قصدانازول يحسن  ال

ب إجراء وظمائف لذا يج (ارتفاع خطر السرطانة الغدية الكبدية +غدومات كبدية    +أنزيمات الكبد  

 .إيكو كبد بشكل متكرر +كبد  

 م عوامل النمو المكونة للمد(G - CSF - GM - CSF:) فمي حمال ، نقويمةالتكماثر الخلايما و تحمرض تممايز

 .لوكيميا  ←يز اماثر دون ت استجابة ناقصة تحرض التك

 نقل كريات حمراء مع ديفروكسامين. 

 نقل الصفيحات عند النزف أو قبل الجراحة. 

 Schwachman Diamondدياموند  شواشمان 

 AR  - متلازمة عسرة تصنع النقي :فحص النقي. 

  إيممزو  ↓سممنوات  3فمموق  -تربسممينوجين  ↓ت سممنوا 3تحممت )قصممور فممي الإفممراز الخممارجي للبنكريمماس

 .هني بكميات كبيرةد لاإسه  -(لازأمي

 Pancytopenia  -    فشمل - (قلمة عظمام، عسمرة تعظمم مشما ، شمذوذات قفمص صمدري)تشوهات هيكلية

 .ميل للخباثات -نمو

    أكثر من نصف المرضى تحت الخط الثالrd3  بالنسبة للطول. 

 ية كافية تكون سرعة النمو طبيعيةاسعندما تكون معاوضة الأنزيمات البنكري. 
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  :العلا ◼
 .G - CSFعوامل مكونة للدم   -زيمات البنكرياسية الأن  تعويض

 .العلاج الشافي هو زرع النقي

 :Pearsonتناذر بيرسون  

 ظاهرة التفجي :فحص النقي. 

 Pancytopenia  -    حمماض أنبموبي  -قصمور كبمدي  -إسهال دهنمي  -قصور إفراز خارجي للبنكرياس

 .يلوك

 :فقر الدم اللامصنع المعزول الوراثي 

 :كفانوند بلاماتناذر دي ◼
 AR  -    أشهر 6-2فقر الدم الخلقي بنقص تصنع الكريات الحمراء يصبح شديد بعمر. 

  كريات الحمراء في نقي العظام  غياب سلائف النقص أو. 

 إبهمام  -ة قلبيم -هيكليمة قحفيمة علمى الخمط الناصمف كالحنمك المشمقوق   :%50  تشوهات شمكلية فمي

 .ثلاثي السلاميات

 مخبرياً: ◼
 الحجم يرة  بكحمراء  ات  كري(↑ MCV)  مفرطة الفعالية. 

  ↑  HbF. 

 شبكيات منخفضة. 

 باقي العناصر طبيعيةو السلسلة الحمراء شبه غائبة :في النقي. 

 العلا : ◼
  تزيمممد)دم بمممدون نقمممل و نصمممل لجرعمممة كمممل يمممومين لعمممدة سمممنوات كمممغ حتمممى /ملمممغ 2سمممتيروئيدات 

 .(للأرثيروبيوتيني نقحساسية ال

 نقل كريات حمراء. 

 ن ء كوستمااد

  تمأخر سمقوط الحبمل السمري  -أهبة عالية للانتانمات خصوصما بالكانديمدا  -نقص عدلات شديد مزمن

 .AMLالأهبة للإصابة ب زيادة   -

  عابرو  ارتفاع العدلات بشكل طفيف ←انتان. 

 العلا : ◼
   استعمال عوامل مكونة للدمG - CSF. 

 كررةات المتناسبب الانتل العقد الأول أو الثاني بوالوفاة خلا يءالإنذار س. 
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 تناذر تار )نقص الصفيحات المترافق مع غياب عظمي الكعبرة( 

  الولادة  شديد منذ  نقص صفيحات +قصر ذراعين. 

 : نقل صفيحات يقل بعد عمر السنة الأولى العلا. 

 فقر الدم الفيزيولوجي

  الخضممماب الجنينممميHbF  ألفمممة  +الأكسمممجة داخمممل المممرحم  ↓ بسمممبب دل /غ (20-14)مرتفمممعHbF  

 .O2ل 

 الغيماب الفيزيولموجي لإفمراز الإرثيروبيموتين   :بعد الولادة يبدأ الخضاب بمالهبوط تمدريجيا بسمبب+ 

 .حجم الدم نتيجة النمو السريع ↑  +  RBCقصر عمر 

 ز الإرثيروبيموتينراأشهر يتنبمه إفم 6-5دل بعمر  /غ 11-9.5ا يصل الخضاب لأدنى مستوياته  عندم 

 .ع مجددا  يبدأالخضاب بالارتفاو

 فقر الدم بعوز الحديد

 .أشيع سبب لفقر الدم عند الأطفال 
 :الأسباب ◼
  (و حليب الأم فقيمر بالحديمد)من حاجة الحديد من الغذاء   %30الرضيع بحاجة ل    :فترة الرضاعة 

 .أشهر فقط 6-4مخزون الجسم عند الولادة يكفي ل و

 ذيةلم يصاحبها تحسين نوعية التغ حديد إذا وزيحدث ع  :البلوغ. 

 تحري الدم الخفي بالبراز ، نزف داخلي أو خارجي  :مالد  ضياعFOB  عند كل طفل لاتحموي تغذيتمه

 .ر الدم بعوز الحديدبسبب غذائي لفق

 أذية اللفائفي )فقر دم بعوز الفوليك  + (أذية العفج)يترافق مع فقر دم بعوز الحديد   :الداء الزلاقي

 .(نتهائيالإ

 :ملاحظات ◼
    ة العضلية يكون الذكور أكثر عرضة لنقص الحديد أما بعده الإناث كتل ل ا بسبب و   لي قبل النشاط التناس. 

  د من مصدر نباتيعفص الشاي ينقص امتصاص الحدي. 

 :التظاهرات ◼
 .أحيانا لا عرضي  -  (شهوة الطين)الشهوة الضالة   Pica -هياج   -خمول   -تعب   -قهم   -شحوب 

 اً:يمخبر
الحمماد لممذلك يرتفممع عنممد وجممود حادثممة التهابيممة طممور لاتينممات برومممن )الفيممريتين نمماقص  -الحديممد نمماقص 

الحممد الأدنممى ) 100 ×) السممعة الرابطممة /صمملحديممد الم){نسممبة الإشممباع منخفضممة  -(رغممم عمموز الحديممد

16%){. 
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↓ Hb -  ↓ MCV  -  ↓ MCH. 

↑ TIBC  الترانسفرين ↑ - السعة الرابطة. 

 التشخيص: ◼
 .للتشخيص ةسعة رابط ألا نطلب مستوى الحديد في الجسم بدونب يج

 العلا : ◼
 7-5 ارتفمماع الشممبكيات بعممد ذروة ←مممن عنصممر الحديممد   3 /كممغ /ملممغ 6 - 5 : مركبممات الحديممد 

 .أيام

 نقل كريات حمراء مكثفة عند الضرورة مع مدرات. 

 تعويض الحديد العنصري الكلي لرفع الخضاب: 

 (ضاب الكليلخا - 12) ×الوزن  × 2.5

   يسمتطب العملاج إذا كانمت أقمل و %40-20الطبيعي و ةرابطلاالسعة  /لحديد المص =نسبة الإشباع

 .%15من  

   الخضاب للطبيعي حتى تمتلىء مخازن الحديد أشهر بعد عودة 3نستمر بإعطاء الحديد. 

 كغ  /مل 3-2ديد شديد ننقل كريات حمر مكثفة إذا كان نقص الح. 

 :ديدفقر الدم بعوز الح جمتابعة فعالية علا 

 .الهياجو  فزالن :عراضأولا تتحسن الأ

 .أسابيع ترتفع الشبكيات 3-2بعد  

 .4-2بعد شهر يرتفع الخضاب 

 .السعة الرابطةو أشهر يتحسن الحديد 3-2بعد  

 فقر الدم لمرض مزمن 

 40-30الهيماتوكريت و  فقر الدم خفيف%. 

  RBC:  باغلحجم ناقصة الصا أحيانا ناقصةو سوية الحجم سوية الصباغ. 

 يد دحلة لالرابطالسعة و حديد المصلTIBC  منخفضان. 

 الترانسفرين طبيعي أو منخفض. 

 مخازن الحديد في نقي العظامو يرتفع فيرتين المصل. 

 Gaint Anemiaفقر الدم العرطل  

  لانستطيع التميز شكليا بين فقر الدم بعوز، يسمى أديسوني خبي B12  فقر الدم بعوز   وB9. 

 نقص صفيحات  - صةلات مفصنقص عد -زائد الصباغ ، دم كبير الحجمر  فق. 

  النواة غير ناضجةو في الخلية العرطلة السيتوبلازمة ناضجة. 
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   اضطراب تصنيعDNA    و  عوز الفوليمكبسببB12  الضمروريان لصمنع الثيميمدلات الضمروري لتصمنيع

DNA. 

   مخزون الجسم ممنB12   ارضماع والمدي السمنة عنمد طفمل  بمللكمن قمد يصماب قو سمنوات 5يكفمي لممدة

 .م نباتيةصرف مديد لأ

 B12فقر الدم العرطل الناجم عن عوز  

 B12   الاصطناع الجرثومي +يشتق من الكوبالامين الذي يحصل عليه من مصادر حيوانية. 

 يتحممد مممع بممروتين و يتحممرر الكوبممالامين مممن الغممذاء فممي حموضممة المعممدةR مممع العامممل الممداخلي وIF 

عبمر مسمتقبلات و الانتهمائيئفي افمفي اللو Rوتياز المعثكلية البروتين م خمائر البرحطفي العفج ت و

مممع التممرانس  B12حممد فممي البلازممما يتو IFالمممرتبط مممع العامممل الممداخلي  B12خاصممة يممتم امتصمماص 

 .2كوبالامين  

 :الأسباب ◼
عوز العاممل  -من مزالتهاب البنكرياس ال -أسواء الامتصاص  -طفل ارضاع والدي صرف مديد لأم نباتية  

استئصمال  -عموز التمرانس كوبمالامين  -بلات في اللفائفي الانتهائي قتواقع المسشذوذات م  -  IFالداخلي  

 .المعدة أو الدقاق

 سريرياً: ◼
 قهم  -تعب   - شحوب. 

   أعراض عصبية مميزة لعوزB12:    تشمو  الحمس  - (نتيجة تنكس الحبل الشوكي تحت الحاد)رنح

 .ضعف المنعكسات  -

 يروجي حرك تأخر تطور -فشل نمو  :ة عند الرضعمبهم اضأعر. 

 العلا : ◼
 1   ملغB12    يوم 14عضلي لمدة. 

 تيةالفطام في ال السبب الإرضاع الوالدي الصرف المديد لأم نبا. 

 B9فقر الدم العرطل الناجم عن عوز الفوليك 

 :الأسباب ◼
 المماعز لأنمه فقيمر بحممض ب عوزه نادر لأنه متوفر في كثيمر ممن الأغذيمة ماعمدا أطفمال رضمع حليم

 .B9الفوليك 

 داء كرون  -الزلاقي  :صاالامتصاء أسو. 

 مركبات سلفا، فينوباربيتال، الأطفال الموضوعين على فنتوئين :استقلاب غير طبيعي للفوليك. 

 الخباثات -فقر دم انحلالي  :زيادة الطلب على حمض الفوليك. 

 سريرياً: ◼
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 قهم  -ب حوش  -تعب   :موجودات فقر الدم بشكل عام. 

  العلا : ◼
   ملغ 5-1بجرعة  حمض الفوليك فمويا. 

 :ملاحظة  ◼
  لايجوز البدء بعلاج فقر الدم بعوز الفوليك قبل التأكد من وجمود عموزB12 الحاجمة  لأن ذلمك يزيمد

 .مما يؤدي لظهور الأعراض العصبية التي قد تكون غير قابلة للتراجع  B12إلى 

 :ياالتشخيص التفريقي لفقر دم كبير الخلا ◼
 عوز: B9 , B12. 

 نقص نشاط الدرق. 

 بدالك  آفات. 

 يوريميالا. 

 فقر الدم اللامصنع. 

 الكحول. 

 التدخين. 

 الحمل. 

 داء فون ويلبراند 

  :فون ويلبراند هو 

  .(كونه صغير الوزن لمنع ضياعه بالكلية)الثامن روتين الحامل للعامل  الب .1

 .التصاق الصفيحات مع البطانة المتأذية .2

  بطانيةال اخلايفي اليخزن و الخلايا البطانيةو اءخلايا النواليصنع من. 

 .مرتفع  PTT  +مرتفع    BT  +طبيعي    PT داء فون ويلبراند: ◼

 أنماط فون ويلبراند: ◼
 وراثة جسدية قاهرة  - غياب كمي جزئي   %80 :النمط الأول. 

 :كيفي نوعي %20 النمط الثاني: 

2A   منالوزن الجزيئي المرتفع من العامل الثا ذوضعف في وظيفة ربط الصفيحات مع غياب الشكل. 

2B  الديسموبريسين مضاد استطباب -الألفة لربط الصفيحات   ةدازي. 

2M  شكل ذو الوزن الجزيئي المرتفع من العامل الثامنضعف في وظيفة ربط الصفيحات مع وجود ال. 

2N ضعف في وظيفة ربط العامل الثامن. 

    1النمط الثال:% 

ين بسبب الغيماب الكاممل وبريسمسيد الدييفلا - وراثة جسدية مقهورة - ون ويلبراندف  غياب كامل لعامل

 .V.W.Fل 
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 .نزف طمثي غزير عند أول طم   V.W.Dعند البنات أول تظاهر ل   ◼

همممو مركمممب صمممنعي مشمممابه للفازوبريسمممين يسمممبب تقلمممص الخلايممما  DDVAPالديسموبريسمممين  :ملاحظلالالاة 

 .VWFتحرر عامل فون ويلبراند و البطانية

 سريرياً: ◼
 .الختان أو الجراحة لادة أوولنزف بعد ا -غزارة طم     -كدمات   -رعاف  

 العلا : ◼
  عنممدما يكممونVWF كممغ وريممدي أو  /غمكمم 0.3 ديسموبريسممين :نمماقصلكممن تركيممزه و طبيعمميSC ،

لعمملاج النممزف الخفيممف أممما النممزف الشممديد إعطمماء  2Bماعممدا  2يمكممن اسممتخدامه عنممد مرضممى الممنمط 

VWF  لبلازماا  المشتق من. 

 انية لاتحتوي على بطلايا الخلفيد لأن االديسموبريسين غير م :3 النمطVWF.  

طي تراكيز من العامل الثمامن نع ←نادرا نزف مفصلي ، نزوف تحت الجلد، لذا عند وجود رعاف غزير

 .تتضمن عامل فون ويلبراند الطبيعي

 الناعور 

  نمماعور  %85 -مممرتبط بممالجنسA (عمموز العامممل الثممامن) ،نمماعور  %15B (عمموز العامممل التاسممع) - 

 .لذا القصة العائلية السلبية لاتنفي ة حديثةرفالمرضى ط ثل 

  (دل  /وحدة 100)مل  /وحدة 1 :الطبيعيمستوى العامل الثامن. 

  يكمممون النممماعور  (ممممل /وحمممدة 0.3 <) %30 <الثمممامن إذا كمممان مسمممتوى العامممملA  غيمممر متظممماهر

 .سريريا

 (مممل /ةدوحمم 0.01 >)مممن المسممتوى الطبيعممي  %1 الثممامن أقممل مممنل نسممبة العاممم :ناااعور شااديد - 

-6 :خفيممف نمماعور - (مممل /وحممدة 0.05 - 0.01)الطبيعممي مممن المسممتوى  %5-1:متوسممط نمماعور

 .(مل  /وحدة 0.3  - 0.06)الطبيعي  مستوى من ال 30%

 سريرياً: ◼

  30%   داخمل ، لمدلجنمزوف عفويمة أو رضمية تحمت ا - %2-1نزف داخل القحف  -نزف عند الختان

 -فمي الحمالات الشمديدة بيلمة دمويمة  -اقمتلاع الأسمنان و  غوأثنماء بمز  نمزوف لثويمة  -العضلات  ،  المفصل

 .نزف ضاغط على الأعصاب المحيطية -ة نزوف داخل القناة الشوكي -نف  دموي   -رعاف  

   نشممك ←الممرض عنممدما يكممون التممورم فممي مفصممل الركبممة أو حجممم الكدمممة غيممر متوافممق مممع شممدة 

 .اعورلنبا

 العضلاتو خل المفاصلدا يقةف العمالنزو :الصفة المميزة للناعور هي. 

 المدوران و لثنمييتخمذ الطفمل أثنماء المشمي وضمعية المورك ا، النزف ممن العضملة القطنيمة خطيمر جمدا

هممذا يميممزه عممن النممزف و الخممارج طبيعمميو الممدوران للممداخل +غيممر قممادر علممى بسممط الممورك ، الممداخلي

 .داخل الورك
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 :ية المخبر سة الدرا ◼
 .VWF  -  TT  - BT  -  PT  -  PTT -تعداد الصفيحات  

 .التاسعو  معايرة مسنوى العامل الثامن  ← (زمن الثرومبوبلاستين الجزئي)  PTTعند تطاول  و

 .CTال و  التأكد بالإيكوغرافي  +سريري    :صه تشخي

 .تعويض عوامل التخثر لعدة أشهر حتى التحسن +التفجير فورا  :علاجه 

 ة للحياةددالنزوف المه: 
 .البزل القطنيو ج إسعافي قبل التقييم الشعاعيعلالابدون رض فالتي قد تحدث  و  CNSنزوف  .1 

     .النزف داخل الطرق التنفسية .2

 .محدثة لفقر الدمالنزوف ال .3

 :علا  الناعور ◼
  ساعة 24-18عمر النصف للعامل التاسع ، ساعة  12-10عمر النصف للعامل الثامن. 

 ملوى العاتسأن يكون مة من الإرقاء الطبيعي يجب قل كمية ممكنأ للوصول إلى: 
   دل  /وحدة 50-30الثامن( ناعورA) -   دل   /وحدة 30-25التاسع( ناعورB). 

 :Aعلاج الناعور  ◼
  في النزوف المهددة للحياة في الناعورA نعطي العامل الثامن: 

 .أيام 7-5لمدة   لد /وحدة 60-50المحافظة على الحد الأدنى و دل /وحدة 100-150

  30دل ثمممم أسمممبوع  /وحمممدة 60-50دل ثمممم أسمممبوع  /وحمممدة 150-100من عاممممل ثممما :قبااال احراحاااة 

 .دل /وحدة

 ممل الثمامن ثمم جرعمات صمغيرة حتمى تمزول الأعمراض ثمم جرعة أو جرعتين من العا  :يالنزف المفصل

 .تصبح جرعة كل يومين لمدة أسبوع لتجنب الإصابة المفصلية المزمنة

 مممن العاممممل الثمممامن  ل جرعمممةخابعمممد التممدو أيممام 10مضمممادات انحمملال الفيبمممرين  :لسااايا التاادا ل+ 

 .مضادات انحلال الفيبرين لمدة أسبوع

   0.5 ×الوزن   × (دل /وحدة 60) طلوبةالجرعة الم =جرعة العامل الثامن  

 .ساعة  /كغ  /وحدة 3-2يعطى بمعدل و

 يومين /كغ /وحدة 40-20 :العامل الثامن المأشوب. 

 تعطيمممل الفروسمممات ↓ :من واثمممالعاممممل الوحمممدة فقمممط ممممن  100رسمممابة القريمممة يحممموي ال سيكممم ،↑ 

 .بروتينات البلازما

 ناعور خفيف + متوسط: 
 ضعف عنمد مرضمى النماعور الخفيمف 15-2ن حي  يزيد العامل الثامن من استجابة جيدة للديسموبريسي

 .المتوسطو

 :Bعلاج الناعور  ◼
    الوزن  × (دل /وحدة 80) المطلوبةالجرعة  =جرعة العامل التاسع. 
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  ضعف جرعة العامل التاسع 1.5-1.2 :ع المأشوباستلمل االعا جرعة. 

  يشمممترط توافمممق  :الطازجمممة المجممممدةالبلازمممماABO تنمممافر الزممممر  لتجنمممبABO  لأننممما ننقمممل كميمممات

 .بلازما كبيرة

 :الشكل التجاري للعامل الثامن 

   وحدة 500و وحدة 250أمبولات عيارات.  

 ITPنقص الصفيحات المناعية    ريةفرف
Immune Thrombocytopenic Purpura 

 يمتم ابتلاعهما ممن و نقص صفيحات بسبب أضداد تمرتبط ممع مستضمدات علمى الصمفيحات فتحطمهما

 .خاصة الطحال لذا لا يستطب نقل الصفيحاتو بل الجهاز الشبكيق

  Bone Marrow: زيادة الخلايا النواء. 

 إيجابية  ANA    مستقبلا ةعة الذاتيارتفاع الإصابة بأمراض المنا ←لات  الحامن  %30في. 

 :الشكل الحاد  

يترافمق ممع ، ي أو لقماحيسمبق بإنتمان فيروسم، محمدد لذاتمهو سمليم،  سنوات  6-2ذروته  و  سنوات  10أقل من  

 .عند الرضع  IgGعوز 

 :الشكل المزمن  

 .إصابة الإناث أشيع، SLEيترافق مع   قد    ‘سنوات  10أكبر من 

 :رياًسري ◼
 ممن الحمالات  %10 >تغموط زفتمي فمي و مويمةد ةبيلم، رعافو  نمشاتو  نزوفو  بدء مفاجئ لكدمات ،

 .اعتلال عقد لمفيةو ألم عظميو  نادرا تعب، غزارة طم 

 .أكثر فاعلية في الإرقاءو  كبيرةو  فتية  :ITPية الصفيحات في  نوع ◼

 العلا : ◼

 .لايحتاج لأية معالجةو  محدد لذاتهو سليم :الحاد

  :نمالمز
 يوم  21لمدة   (ملغ يوميا   60القصوى و يوم  /كغ  /غمل 2جرعة بريدنيزلون ب)ستروئيدات قشرية  .1

 .تثبيط تركيب الأضداد  -تثبيط البلعمة  -النزف إيقاف و استقرار بطانة الأوعية  :تأثير الستيروئيد

 لاتحمالاممن  %50هجموع الابيضماض فمي  ←الممريض لديمه ابيضماض دم و و في حال التشخيص خماطئ

 .ضياع التشخيصو

2. IVIG   أيام 5-2كغ مقسومة على  /غ 2أو   غك /ملغ 800بجرعة.  
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 .تحطمهاو الصفيحات بها ارتباط  منع ←  (الأضداد)يحتل المستقبلات على البلاعم   :آليته 

 .تأق - %10التهاب سحايا عقيم في  -  حمى –غثيان   -صداع  :تأثيراته الجانبية 

3.   Anti D  كغ /مكغ 75-50 حال بجرعةله استجابة أقضل عند ذوي الطو الريزوس  عند إيجابي. 

 :استئصال الطحال يستطب عند. 4
 .ذوي الخطورة العالية للنزف

 .آلالاف 10  >حات  الصفيو سنوات 8-3العمر  

 .ألف 30-10الصفيحات  و سنة 12-8العمر  

5. Rituximab هو ضد وحيد النسيلة ضد وCD 20 تايالموجود على سطح البائ: 
 .استنفاذ الخلايا البائية  ← أسابيع 4أسبوعيا ولمدة   2م /ملغ 375بجرعة 

 TTPفرفرية نقص الصفيحات التخثرية  

  تشمممبهHUS -  تخثمممر منتشمممر داخمممل الأوعيمممة الصمممغيرة  للمممدماغ  فتحمممدث  -نمممادرا مممما تصممميب الأطفمممال

 .اختلاجات، عمى، حبسة كلامية  :العصبيةالمظاهر  

   مهشمةو  كريات حمراء مجزأة -لي لافقر دم انح -نقص صفيحات. 

  :العلا ◼
 .جة مجمدةطاز  ابلازم

 استئصال الطحال ،  ستيروئيدات :المعندة

 .مضادات التخثر

 .سيء :الإنذار

 عقة الفرفرية الصا 

. 3. الفرفريلاة الصلااعقة بعلاد الإنتلاان . 2. الفرفرية الصلااعقة عنلاد حلاديثي اللاولادة.  1أنواع :    3لها   ◼
 ة .يسالفرفرية الصاعقة الأسا

  . Cوز بروتين ع اهسبب  دة :الفرفرية الصاعقة عند حديثي الولا ◼

 :الفرفرية الصاعقة بعد الإنتان ◼

  تممموت و متنمماظر منتشممر مممع التهمماب أوعيممةفمي النقاهممة مممن انتممان جرثممومي أو فيروسممي يحممدث نمزف

 .النسيج تحت الجلد في الطرفين السفليين مع حالة سمية جهازية

 الوفيات عالية. 

 امل التخثروع  ↓ - شوهةكريات حمراء م -بيعي أو منخفض  صفيحات طتعداد ال. 

 العلا : ◼

 .هيبارين  -ستيروئيدات بجرعات عالية   -بلازما طازجة مجمدة  
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 ز تناذر إيفان
 AIHA  +  نقص صفيحات مناعي. 
 قد يترافق مع خلل غاما غلوبيولين الدم. 
 : العلا 

 .ظامزرع الخلايا الجذعية في نقي الع  HSCT  +ريتوكسيماب 
 .لالطحاصال استئ،  IVIG،  الستيروئيدات :لايفيد

 عوامل التخثر 

 (7)العامل    +  (3)العامل النسيجي   :الطريق الخارجي. 

 (12-11-9-8)العوامل  :الطريق الدا لي. 

  (البروثرومبين )  2  +  (الفيبرنوجين )  1  : الطريق المشترك  +  Va  ( الخامس المفعل)  +  Xa  ( العاشر المفعل). 

 :الأزمنة  ◼
 لنزفزمن ا BT: اب عملهايتطاول بنقص الصفيحات أو اضطر. 

 زمن البروثرومبين  PT:  المشتركو يقيس الطريق الخارجي. 

 .طبيعي  PTTولكن  PTعوز العامل السابع يتطاول   :ملاحظة 

 زمن الثرومبوبلاستين احزئي  PTTK:  يفيمد فمي مراقبمة العملاج و المشمتركو يقميس الطريمق المداخلي

 .DIC لاو قصور الكبدو فون ويلبراندو الناعور يتطاول فيو بالهيبارين

 DIC:  جميع عوامل النخثر لذا كل الأزمنة متطاولةو  يعني استهلاك الصفيحات. 

 TTP:  الباقي طبيعيو  ذا فقط زمن النزف متطاولتستهلك الصفيحات فقط ل. 

 PTتطاول ال  
 يعكس آلية التخثر بالطريق الخارجي. 
 يتطاول في: 
لمذا يتطماول ال  (وجيننميالفيبرو K (2-7-9-10)فيتمامين  وامل المعتممدة علمىنقص أو اضطراب الع .1

PT  في ناعورB - DIC). 
 .استعمال الوارفرين .3         .أمراض الكبد .2
 .الركودة الصفراوية .5    .الامتصاص سوء .4

 العلا : ◼
 بلازما طازجة مجمدة  :عند وجود نزف. 
 نعطي   :عدم وجود نزفVit K. 
 :BTيتطاول  ◼
 ص الصفيحاتقن. 
 عوز فون ويلبراند. 
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 DICل الأوعية  خا دشر  المنت  التخثر

  لال تفعيممل شمم ←تنشمميط آليممة التخثممر فممي منمماطق واسممعة مممن الممدوران ممممايؤدي إلممى أذيممة نسمميجية

 اسمتمرار ذلمك سميؤدي إلمى اسمتهلاك عواممل التخثمر ← (إقفار)انسداد الأوعية الدقيقة   ←التخثر  

 نزف ←نفاذها من الدم  و

 اً:سريري ◼
، بيلممة دمويممة شممائعة، (و حتممى رئمموي شممديدمعممدي أ معمموي أوف نممز، نممزوف جلديممة)اعممتلال نزفممي منتشممر 

 .فد تحدث سكتة إقفارية،  اغالدمو الكليتينو الجلدو  تصيب الآفات الخثارية الأطراف

 التشخيص: ◼

 .مخبري  +سريري  

 مخبرياً: ◼

 .Sالبروتين  و  Cروتين انخفاض الب  +  PT  ،PTTK  + ↑  D - Dimerتطاول   +انخفاض صفيحات  

 .تحطم الكريات الحمراء عند مرورها بالأوعية الدقيقةو مة عن تشوهجان Schistocytosis :اللطاخة 

 العلا : ◼

 علاج السبب. 

 الحماضو الإراءو ض الأكسجةعلاج انخفا. 

 هيبارين. 

 بلازما، صفيحات :استمرار النزف. 

        

 


