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  که خود به این بیماری مبتلا بود گرامی داشته   2ل ،فرانک اِشناب1ِ( WHFفدراسیون جهانی هموفیلی)بنیانگذار  در روز تولد  ،روز جهانی هموفیلی

در    گسترش اطلاعاتزیرا  است،افزایش آگاهی در مورد هموفیلی و سایر اختلالات خونریزی دهنده ارثی    شود.هدف از نامگذاری چنین روزیمی
 شود. های بهداشتی می ها نفر به مراقبت و دسترسی میلیون  ،سریعترمنجر به تشخیص بهتر، هااین بیماری مورد 

خونریزی  بروز  باعث    این مسئله   و  شده به میزان قابل توجهی مختل    لخته شدن   خون برای  توانایی است که در آن    هموفیلی یک اختلال ژنتیکی
 شود. اثر جراحات جزئی می  برحتی  در فرد

 انعقاد خون: 

های مختلفی وارد عمل  ها و مکانیسم افتد،جهت متوقف کردن خونریزی،سلول بریدگی در قسمتی از بدن اتفاق می   در اکثر افراد هنگامی که
نام پلاکت  ی خون  ی هاسلول   شوند.می با اتصال به یکدیگر قسمت آسیب   محل خونریزی فراخوانده شده به    )ترومبوسیت( به  را مسدود    دیده و 

آزاد    یی ا یمیمواد ششده و    "فعال "محل جراحت را پوشاندند،اصطلاحا  ها  پلاکت  یاست. وقت   تشکیل لخته  ندیمرحله در فرآ  نیاول  ن یکنند. ایم
  ی که به عنوان فاکتورها  کندی را در خون فعال م   ی مختلف   یهان ی پروتئ  نی و همچنشود  می بیشتر    ی هاپلاکتموجب جذب و فراخوانی  که    کنند یم

سبب    به میخ پلاکتی اولیه   شود.فیبرین با استحکام دادنمی   تولیدپلاکتها،فیبرین    رها بر یکدیگر و ببا تاثیر این پروتئین .  شوند ی شناخته م  انعقادی 
 . خواهد شد توقف خونریزی 
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 انعقادی:  و آبشار فاکتورها

  ی گذارکشف شماره ترتیب عوامل بر اساس  نی. اارتباط دارند لخته شدن خون  ندیموجود در پلاسما هستند که با فرآ  یاجزا انعقادی، یفاکتورها
 فعال است(.   5همان فاکتور   6شوند)فاکتور را شامل می  13تا  1و از فاکتور  شده

(، فاکتور  زهیونی  می)کلس  IV(، فاکتور  یبافت  نی)ترومبوپلاست  III(، فاکتور  نیترومبو)پر   II(، فاکتور  نوژنیبر ی)ف  Iفاکتور    :عبارتند از  یانعقاد  ی فاکتورها

V  (، فاکتور نی)پرواکسلرVII فاکتور  ، ( نی پروکانورت  ا ی دار ی )فاکتور پاVIII  فاکتور  ،(یل یهموف)عامل ضدIX  (، فاکتور  سمسی)فاکتور کرX   فاکتور(

 . (نیبر یکننده ف تی )تثب XIII)فاکتور هاگمن( و فاکتور   XIIپلاسما(، فاکتور   نی) ترومبوپلاست XIاستوارت(، فاکتور 

به همین دلیل از آن به عنوان ویتامین انعقاد نام برده    کندی استفاده م   Xو    II  ،VII  ،IX  شامل   از فاکتورها   ی برخ  د ی تول  ی برا  K  ن ی تامیکبد از و 
 شود. می

های خونی،طی یک فرایند پیوسته)آبشار انعقادی(،فاکتورهای انعقادی یکی پس از دیگری فعال شده و با تاثیر  دیواره رگ   بهآسیب    بروز پس از  
همانطور که در بالا توضیح داده شد،فیبرین با استحکام بخشیدن به  ند.کنباشد از فیبرینوژن تولید می بر یکدیگر محصول نهایی را که فیبرین می 

 کند. شود.شکل زیر نمای کلی این آبشار انعقادی را ترسیم می میخ پلاکتی باعث توقف خونریزی می 

انعقاد    ستمی.در سخواهد شد  ی زیاز جمله خونر  ی وجود داشته باشد منجر به عوارض خطرناک  یاختلال   لی به هر دل  ندیفرا  ن یاز ا  یاگر در هر بخش 
ها  لخته   رای شود ز  ی و حملات قلب   ی منجر به سکته مغز  تواند ی از حد م  ش یمختلف برقرار است چرا که لخته شدن ب  ی اجزا  ن یب  یف ی ظر  ار یتعادل بس

منجر به از دست دادن    تواند ی م  ی جزئ  یهابیآس در  یلخته نشدن خون حت  گری د   ی از سوتوانند در رگها حرکت کرده و آنها را مسدود کنند،  یم
 خون گردد.  ی ادی مقدار ز
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 : و انواع آن  هموفیلی

از حد ممکن   شی ب یزیاختلال ، خونر  میزان شدتلخته شدن خون است. بسته به  سمیمکاندر   –  یمعمولاً ارث -   یکیاختلال ژنت کی یل یهموف
به صورت خود به خود و بدون    ا یو  رخ دهد    بیآس گونه  هر  ا ی  ی اقدامات دندانپزشک  ،ی مانند جراح  ینیبش یخاص و قابل پ  اتفاقاتاست تنها پس از  

 .ی آغاز شود دادیور  چیه

انعقادی وجود دارد به دو دسته اینکه نقص در کدام فاکتور  ،که  Aبندی شده است.در هموفیلی  تقسیم  Bو    A    بیماری هموفیلی بر اساس 
 باشد. دچار اختلال می   9،فاکتور  Bترین شکل این بیماری است،کمبود فاکتور هشت انعقادی وجود دارد و در هموفیلی  عشای

نحوه    را یهستند ز  ی ماریب  نی در معرض ابتلا به ا  شتریمردان ب  ، اما دچار باشند   یل یبه هموف  مکن استها متیاگرچه افراد از همه نژادها و قوم
را  X کروموزوم  ک یمردان  (   از پدر  یگریاز مادر و د   ی کی)  برندیرا به ارث م X زنان دو کروموزوم. باشدمی  Xکروموزوم   وابسته به  توارث آن
  بهبه ارث ببرد،    خود  ررا از ماد   یل یحامل هموف   X کروموزوم  یاگر پسر  بنابراین   دبرنی را از پدر خود به ارث م Y کروموزوم  کیاز مادر و  

 . را به پسران خود منتقل کنند  یلیتوانند هموفی پدران نم  به عبارت دیگر ،شد مبتلا خواهد  یل یهموف

منتقل کند.  نیز ژن را به فرزندانش   نیتواند ا ی. او مشود ی م دهی برد، ناقل نامی است به ارث م یل یژن هموف یرا که حاو X که کروموزوم یدختر
مفاصل   ی زیآسان و خونر  ی کبود ، یقاعدگ  د یشد  ی زیه خونر تواند منجر بی دارند که م ز ین ی ن ییفاکتور پا ان یب ی لیاز زنان حامل ژن هموف ی اریبس

 شود. 

 دهد. شکل زیر مطلب فوق را بصورت ساده نمایش می 
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  نیا   با.نمود آن را کنترل   توان ی و درمان مناسب م  یکرد اما با آگاه   یر یشگیپ آناز   توانی است، نم   یک یژنت  یماریب  کی یل یکه هموف  ییاز آنجا
مند  بهره کیژنتو مشاوره  شاتیدار شدن از آزمابچه  ی برا یریگم یقبل از تصم، دارند  ی لیهموف  یکه سابقه خانوادگ  ی افراد شودتوصیه می  حال،

 .شوند

به داشتن فرزند  باشید و  بیماری می ناقل    ای دیهست  ی ل یخواهر و برادر( مبتلا به هموف  ا ی نی تان )والدخانواده   کینزد  یاز اعضا   ک یهر    ا یشما   اگر
   .دی کن مشورت ی پزشک  کیبا متخصص ژنت بهتر است قبل از هر اقدامی د،یکنی فکر م

 های ضروری:یه صتو

 .دنشو بیاست که ممکن است منجر به آس ییهات یاز فعال ز یپره ی ماریب نی عوارض ابروز از  ی ریجلوگ یراه برا ن یمهمتر

  یری جلوگ  یبرا VIIIفاکتور    ق یبه تزر  ازین،پیش از انجام  دارند، ممکن است  ازی ن  دیگری   ی هر نوع جراح   ا ی  ی که به دندانپزشک  افراد هموفیلی -1
 داشته باشند.  ی زیاز خونر 

در  این امر  انجام دهند.  خود  مفاصل    یاز حد رو  شی و فشار ب  صدماتبروز  از    ی ری جلوگ  ی اقدامات لازم را برا  د یبا   یل یافراد مبتلا به هموف  -2
 موثر است. بسیار پیشگیری از بروز خونریزی 

ها  چه یو ماه ل ورزش منظم مفاص محدود شود. تا فشار وارده بر مفاصل  دن نگه دار در محدوده طبیعیوزن بدن خود را  بیماران هموفیلی باید  -3
 د. باشی م کنندهکمک بسیار  یزی از خونر یر یجلوگ درکند که ی م  تیرا تقو

 دهند. ی م یرو  در قوزک پا ، زانو و آرنج  یمفصل  یهای ترین خونریزشایع  -4

د تا از ایجاد صدمات احتمالی  داشته باش  وجودبالشتک مناسب    د یبا  گیردروی آن قرار می   یلیهموفنوزاد مبتلا به    در گهواره و تمام سطوحی که-5
 جلوگیری شود. 
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 را فرا بگیرد و تنها گذاشته نشود. راه رفتن والدین تحت نظر  د یبا ی لیمبتلا به هموف یکودک نوپا -6

 .دارند اجتناب کند  ییبالا و آسیب که خطر تروما یتماس  ی هاتیفعالها و  از ورزش  دی با در سنین بالاتر    یل یکودک مبتلا به هموف -7

 های ضدالتهاب غیر استروییدی و تزریق داروها به صورت عضلانی جدا خودداری نمایند. قرص از مصرف آسپیرین،افراد مبتلا باید -8

  باهمراه    را همیشهی احتمالی ها، و حساسیت   ی ، احتیاجات درمان   ینوع هموفیل  شامل با بیماری ،  مرتبطاطلاعات    دبای   ی فرد مبتلا به هموفیل-9
 بند( )بصورت گردنبند یا دستداشته باشد.خود 

نیز    این استرس تمام اعضاء خانواده را طبیعتا  .شودی ممبتلا  فرد    در باعث ایجاد استرس  بصورت اجتناب ناپذیر    ی هموفیل  یبا بیمار   ی زندگ   -10
  ی یادگیر  های آنان موثر باشندتوانند در بهبود سلامت روان افراد مبتلا به این بیماری و خانواده از جمله اقداماتی که می دهد.ی تاثیر قرار م  تحت

ارتباط با  د(،  بر روی شرایط داشته باش  ی که احساس کنترل بیشتر  کنندمی   کمک  این معلومات به فرد   )یهموفیل بیماری  هر چه بیشتر در مورد  
 است.  های حمایت از بیماران هموفیلی و عضویت در کانون سایر افراد مبتلا 

 تشخیص: 

.  خود را دارند نوزاد    درخواست انجام آزمایش بر روی دارند    یلیهموف  یکه سابقه خانوادگ  یاکثر افراد  ،وراثت این بیمارینحوه  درک ما از    لیبه دل
یی  های کبود  ایدارد    ازی ن  یشتریشوند که توقف آن به زمان بی م  یی های زی وجود نداشته باشد، افراد اغلب متوجه خونر  بیماری  یاگر سابقه خانوادگ اما  

 شوند. می ودی ایجاد که بصورت خودبخ 

ص  مشخرا  ی  انواع و شدت بیمار   ند قادرهمچنین میزان فعالیت فاکتورهای انعقادی  کمی و  گیری میزان  با اندازه  یص هموفیلی آزمایشات تشخ
 . کنند

 کانون هموفیلی ایران: 

و سایر اختلالات   ی بیماران هموفیل  ی با هدف ارتقاء سطح کیفیت زندگ  1346که از سال سازمانی غیردولتی و خیریه است ایران  یانون هموفیل ک
عضو    د.این کانون نمایی و همچنین حمایت از پژوهش و توسعه فعالیت م   ی و حقوق  ی آموزش  ، ی، درمان   ی داروئ  یاز طریق ارائه حمایتها   ی انعقاد

 باشد. نیز می  یهموفیل  ی فدارسیون جهانرسمی 

 مراجعه نمایید.  www.hemophilia.org.irد به وبسایت آن به آدرستوانیهای آن می جهت کسب اطلاعات بیشتر در رابطه با کانون و فعالیت 

 

 منابع:

1-https://wfh.org/world-hemophilia-day/ 

2- https://www.hemophilia.org/bleeding-disorders-a-z/types/hemophilia-a 

3- https://www.cdc.gov/hemophilia/facts 
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