
 

 

 )مجله پژوهشي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي(پژوهنده 
  192 تا 186، صفحات 76، پي در پي 4دهم، شماره پانزسال 

 1389مهر و آبان 
  8/9/88 :تاريخ دريافت مقاله
  12/5/89 :تاريخ پذيرش مقاله

  

وضعيت دموگرافيك، باليني و آزمايشگاهي بيماران مبتلا به تالاسمي ماژور و بررسي 
 1386-1388 مركز تحقيقات تالاسمي بيمارستان بوعلي ساري بين سالهاي -رمديااينت

، 6محمدرضا مهدوي دكتر ،5محمدي سهيلا شاه ،4حسن كرمي دكتر ،3كوروش وحيدشاهي دكتر ،2مهرنوش كوثريان دكتر ،*1حسين كرميدكتر 
  8مهدي آهنگري كترد ،8مطهره مجدي دكتر ،8عبدالملكي الهه يوسفيدكتر ، 7محمدباقر هاشميدكتر 

  

  ، دانشگاه علوم پزشكي مازندرانو مركز تحقيقات تالاسمي ماتولوژي و انكولوژي اطفاله ، گروهاستاديار -1
  ، دانشگاه علوم پزشكي مازندراناطفال و مركز تحقيقات تالاسمي ، گروهاستاد -2
 ، دانشگاه علوم پزشكي مازندراناطفال، گروه ستاديارا -3
  ، دانشگاه علوم پزشكي مازندرانوارش اطفالروه گ، گريادانش -4
   دانشگاه علوم پزشكي مازندران ،پايگاه توسعه تحقيقات باليني بيمارستان بوعلي سينا ساريكارشناس ارشد بيهوشي،  -5
  دانشگاه علوم پزشكي مازندران علوم آزمايشگاهي، گروه ،استاديار -6
  شكي مازندرانعلوم پز ژنتيك، دانشگاه ، گروهاستاديار -7
   دانشگاه علوم پزشكي مازندران ، مركز توسعه آموزش،پزشك عمومي -8

  چكيده
). 1000بـه   1(براي بيماري تالاسـمي مـاژور در كشـور دارا اسـت      "بيمار به جمعيت"استان مازندران بالاترين نسبت : سابقه و هدف
ه حدود يك سوم به بخش تالاسمي بيمارستان بوعلي ساري مراجعه اند ك بيمار تالاسمي ماژور در استان ثبت شده 2700تاكنون حدود 

   .بيماران انجام شداين اين مطالعه به منظور آگاهي از وضعيت باليني و آزمايشگاهي . كنند مي
ي هـاي دموگرافيـك و بـالين    شـاخص . انجام شد 1386-1388ها طي دو سال متوالي  اين مطالعه مقطعي با مرور پرونده :هامواد و روش

 .ها استفاده شد از آمار توصيفي براي پردازش داده. شد SPSS 11استخراج و وارد برنامه 

 اتالاسـمي اينترمـدي  مبتلا بـه  % 8/15تالاسمي ماژور و مبتلا به % 2/84 .بودند مذكربيماران % 53پرونده بررسي شدكه 1010: ها يافته
بيماران متوسط سـه فـريتين   % 40 .ندنفر صاحب فرزند شده بود 60رده و اج كنفر ازدو 93 .دبوسال  823متوسط سن بيماران . بودند

ذخيره آهن شـديد  % 34و بود دهبيمار انجام ش 160قلب در MRI T2 .ندشتدا 3000فريتين بالاي % 22بود اما  1000-2000آخرشان 
. دبـو سال  20 7 در آنها سن تشخيصند و بودبيمار مبتلا به ديابت  81. تحت درمان بودندنفر با تشخيص نارسايي قلبي  28. داشتند

ماهانـه  . ه بـود نفر اتفـاق افتـاد   73در  Cآلودگي به هپاتيت  .بود% 3/3-5/4و % 7/3-3/6تيروئيد و پاراتيروئيد به ترتيب كاري  شيوع كم 
 .كردند نفر اسورال رايگان دريافت مي 30. شد  قرص دفريپرون مصرف مي 12000و  دسفروكسامينويال  23000

افزايش طول عمر بيمـاران بـه دليـل مراقبتهـاي      نيزتوزيع سني بيماران مبين موفقيت اقدامات پيشگيري قبل از تولد و  :گيري نتيجه
 .گردد يماران، رشد جسماني آنها ادامه دارد و تا سالها نياز به خون و شلاتورها بيشتر ميب دليل جوان بودن اكثره ما با .درماني است

  ، ايرانمازندرانتست ژنتيكي، ، ااينترمدي، تالاسمي تالاسمي ماژورتا تالاسمي، ب :واژگان كليدي
  

  :به اين مقاله به صورت زير استناد نماييد لطفاً
Karami H, Kowsaryan M, Vahidshahi K, Karami H, Shahmohammadi S, Mahdavi M, Hashemi MB, Yousefi 

Abdolmaleki A, Majdi M, Ahangar M. Assessment of demographic, clinical and laboratory status of patients with 
thalassemia major and intermedia referred to thalassemia research center in Sari, Iran, during 2007- 2009.  

Pejouhandeh 2010;15(4):186-92.  
  

  1مقدمه
ژنتيكـي در دنيـا و    بيماري تالاسمي يكي از بيماريهـاي شـايع  

  شـمال   ).1-2(اشـد  ب مديترانه و كشـور مـا مـي    ويژه مناطق به

                                                 
بلـوار پاسـداران،   دكتـر حسـين كرمـي؛ سـاري،      :يسنده مسؤول مكاتباتنو*

بيمارســتان بــوعلي ســينا، دپارتمــان انكولــوژي و مركــز تحقيقــات تالاســمي،  
  ؛ +98 -151 -22334506: و نمــــابر ، تلفــــن4815838477: كدپســــتي

 hokarami@mazums.ac.ir :پست الكترونيك

  
  

  مردم % 11كه  طوريه كشور بيشترين فراواني ژن را داراست، ب
اسـتان مازنـدران   باشـند و   مازندران حامل ژن بتا تالاسمي مي

در كشـور  را "بيمـار تالاسـميك بـه جمعيـت    "بالاترين نسبت 
ــه  در اســتان). 3( داراســـت ــدران قريــب ب بيمــار  2700مازن

 حدود يـك سـوم تحـت نظـر     ثبت شده است و تالاسمي ماژور
. هستند تالاسمي دانشگاه علوم پزشكي مازندرانتحقيقـات   مركز
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هموگلـوبين   بيماران تالاسمي قادر بـه توليـد مقـادير كـافي از    
  كنـد   خوني شديد تظـاهر مـي   نيستند لذا بيماري به صورت كم

هاي مكرر باعث ايجاد مسموميت مـزمن   وزيونترانسف ).4و  1(
گردد و عوارض قلبـي و غـددي بيمـاران ناشـي از آن      آهن مي

با درمان تزريق مكرر خون و مصرف داروهاي شلاتور  ).4( است
تـر شـده امـا تمـام عمـر نيازمنـد        آهن زندگي بيماران طولاني

آگـاهي از وضـعيت بـاليني و    ). 5(باشـند   درمان و پيگيري مي
مـدت و   ريـزي كوتـاه   شگاهي بيماران هر مركز براي برنامهآزماي

  . باشد درازمدت بخش و استان لازم مي
ــن موضــوع  ــاليني و   ،هــدف از انتخــاب اي بررســي وضــعيت ب

آزمايشگاهي بيماران بخش باليني مركـز تحقيقـات تالاسـمي،    
  .واقع در مركز آموزشي درماني بوعلي سينا ساري بود

  

  مواد و روشها
تمام بيماران داراي تشخيص تالاسـمي   لعه مقطعي،در اين مطا

كه در مركز تحقيقات تالاسمي بيمارستان بوعلي سـينا سـاري   
وابسته به دانشگاه علوم پزشكي مازندران داراي پرونـده بودنـد   

سـن  ، سـن در پايـان مطالعـه   ، تاريخ تولـد . وارد مطالعه شدند
 ،جـنس  ،سن شـروع ترانسـفوزيون  ، تشخيص بيماري و عوارض

نتيجـه   ،وزن و مرحله بلـوغي  ،)ااينترمدي ،ماژور( دت بيماريش
 ،نسبت فاميلي در والـدين ، الكتروفورز والدين ،فورزاولين الكترو

محــل  هــل و شــغل وأوضــعيت ت، والــدين ژنوتيــپ بيمــاران و
ــدگي ــروس ، زن ــه وي ــودگي ب ــت   آل ــاي هپاتي ، HIVو  C ،Bه

سـابقه   ،MRIبررسي قلب بـا   ،هموگلوبين قبل از ترانسفوزيون
 ،بررسـي از نظـر سـنگ كليـه     ،سيستكتومياسپلنكتومي و كله

داروهـاي   و ،و ديابـت  پاراتيروئيـد  ،كـاري تيروئيـد   عوارض كم

منتقل  شده و بيماران فوت. مصرفي استخراج و در فرم ثبت شد
 .سيس حذف شدندأشده به مراكز تازه ت

 بـود كـه ترانسـفوزيون    مـواردي اينترمديا  بيماران تعريف ما از
كنند و بـدون تزريـق    يا به ندرت خون دريافت مي شوند و نمي

نمـودار  . نـد رليتـر دا  گرم بر دسـي  7-10خون هموگلوبين بين 
  .بودNCHS 2000 نمودار وزن براي سن  ،مرجع براي وزن

 Student’s-tشد و توسط آزمون  SPSS11افزار  ها وارد نرم داده
  .مورد تجزيه وتحليل قرار گرفت Chi-squareو 
  

  ها يافته
%) 47( نفر 475مذكر و %) 53(نفر  535، بيمار 1010 از تعداد

نفـر   160تالاسـمي مـاژور و   %) 2/84(نفـر   850. مونث بودنـد 
دو بيمار مبتلا بـه آنمـي   . ندداشت اتالاسمي اينترمدي%) 8/15(

بودنـد كـه اطلاعـات آنهـا      تال/ سيكلبيمار  10داسي شكل و 
 ــ. حــذف شــد ــوبين جنين ــدار هموگل ــين بررســي مق ي در اول

درصـد و   69 ±18بيمـار   321الكتروفورز موجـود در پرونـده   
 . درصد بود A27/2 ± 3/2 هموگلوبين 

 370مشخص بود كه از اين تعداد %) 5/71(نفر  715نوع بيمه 
%) 6/29(نفـر   212تحت پوشش بيمه روسـتايي،   %)7/51(نفر 

فـر  ن 33تـأمين اجتمـاعي و   %) 9/13(نفـر   100كميته امداد، 
بيمـار  % 6/20والـدين حـدود    .خدمات درمـاني بودنـد  %) 6/4(

متوسـط  . نسبت والدين نامشخص بود% 4/10در  .فاميل بودند
. درصـد بـود   2/5 ±9/0بيمـار   668در والدين  A2هموگلوبين 

  . روستا بود %50شهر و % 46محل زندگي خانواده در 
زدواج ا ابيمـار اينترمـدي   49 بيمار ماژور و 44در زمان گزارش 

بيمـار اينترمـديا داراي فرزنـد     33ژور و بيمـار مـا   27 و  نموده
 دار اين تفاوت به لحاظ آماري با آزمـون كـاي دو معنـي   . بودند
  ).>01/0P( بود
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  86توزيع سن تشخيص بيماران تالاسمي به تفكيك جنس در بيمارستان بوعلي سينا ساري در سال  - 2 نمودار
 

% 3دانشـجو و   %7بيكـار،  % 28آمـوز،   دانشبيماران % 52شغل 
داده به دست آمده در مـورد گـروه خـوني     599از . كارمند بود

+داراي گروه خوني %) 1/37(بيمار  222بيماران، 
O، 166  بيمار

)7/27 (%+
B، 121 2/20(بيمار (%+

A ،41   8/6(بيمـار (%+
AB ،

 -B%) 3/1( بيمـار  A ،8-%) 2/2( بيمار O  ،13-%) 4(بيمار  24
-%) 7/0(بيمار  4و 

AB بودند. 

 .اســت نشــان داده شــده 1بيمــاران در نمــودار  يتوزيــع ســن
 20 زيـر شود بـيش از نيمـي از بيمـاران     مانطور كه ديده ميه

. سـال سـن دارنـد    7زير % 7/3سال و  3ر زي %7/0 .سال دارند
سـال   67مـاه تـا    19با دامنه  23 ± 8 بيماران، ميانگين سني

اخــتلاف مــذكر و مؤنــث ميــانگين ســني بيمــاران . باشــد مــي
نشـان   2سن تشخيص بيمـاران در نمـودار   . داري نداشت معني

سالگي تشخيص داده   نيمي از بيماران زير يك. داده شده است
بـا  سال  5/3 ± 3/5 انگين سن تشخيص بيماريمي. شده بودند

 .سال بود 51ماه تا  1دامنه 

سالگي ثبـت شـده بـود و     2/5 ±  6/3سن اولين دريافت خون
ــوزيع حــداقل ســن شــروع . مشــابه نمــودار قبلــي داشــت  يت
 6/6 ± 4/5سـال بـا ميـانگين     50و حداكثر  2 كسامينودسفر

صرف ين مكسامونفر دسفر 720حدود اين تحقيق در  .سال بود
بود كـه   در ماه عدد 24000توزيع دارو حدود مقدار  .ندكرد مي

و نيمي از كارخانه ايرانـي  ) دسفرال( نيمي از كارخانه نوارتيس
نفـر   100حـدود   .دش ـتأمين مـي روناك دارو به نام دسفوناك 

ــرون  ــران (دفريپ ــينا، اي ــاخت اوه س ــه مصــرف  7) س روز هفت
ند و تعداد نمود ن مصرف ميبيمار دفريپرو 190 كلاًَ. نمودند مي

قرص به ازاي هر  63عدد يا  12000ماه  قرص تحويل شده در
. نـد ردك بيماران مكمل روي دريافـت مـي  اين . بيمار در ماه بود

 نشـان  را در محدوده نرمالروي سرم بيماران  ،مكرر اتآزمايش
 زداي خـوراكي جديـد   بيمـار آهـن   30در زمان گزارش  .دادمي

نـد كـه   نمودمصـرف مـي   )ت اسوه، ايـران اسورال ساخت شرك(
  . نددش پيگيري منظم ماهيانه مي

نـد كـه ميـانگين    بود  برداري شـده  طحال%) 5/39( بيمار 403
كمتـرين سـن   . سـال بـود   13 ± 5/7در زمان عمل  سني آنها

 تقريبـاً  .بـود سـال   56سال و بيشترين سـن   5/2اسپلنكتومي 
 .ندودنم مصرف مي mg 80سيلين و آسپيرين  همه پني

نرمــال، % 6/21. نفــر ســونوگرافي كيســه صــفرا داشــتند 203
ــنگ و % 9/38 ــتند Sludge% 4/39س ــراي  .داش ــار  55ب بيم
ميـانگين سـني   . بودسيستكتومي انجام شده  عمل كله%) 4/5(

دخترها . سال بود 47تا  6با دامنه سال  21 ± 8عمل جراحي 
   .ندبود  سيستكتومي شده بيشتر كله دو برابر تقريباً
 بودنـد و   ، به مرحله كامل بلوغ رسيده%)62(مونث بيمار  294

   ســن شــروع پريــود. نــددر ســن قبــل از بلــوغ بود بقيــه اكثــراً
نفر اسـتروژن   140. سال بود 25تا  9سال با دامنه  6/15 ± 7
در زمـان  . نـد ردك پروژسترون خوراكي دريافـت مـي  نفر  105 و

خـانم زايمـان    2سـال   2در طـي  . ندبود خانم باردار 2گزارش 
  .ندردك نفر از آقايان تستوسترون مصرف مي 149. داشتند

شـيوع ديابـت بـا    . ندمبتلا به ديابت قندي بود%) 8(بيمار  81
ــا  3/6از % 95اطمينــان  ــراي جمعيــت مشــابه  7/9ت درصــد ب

   دامنه باسال  20 ±7/7سن تشخيص ديابت آنها . محاسبه شد
 نـد بود  ديابـت شـده   دخترها بيشتر دچـار  .بودسال  53تا  10

 راه تشـخيص ديابـت،  ). P=024/0(درصـد   5/6در مقابل  6/9(
بيمـار   4كتواسـيدوز در  %) 7/50(بيمـار   38م بـاليني در  يعلا

در  .بــود %)44( بيمــار 33و تســت تحمــل گلــوكز در %) 5/3(
 با هر نفر 3نفر با قرص و  34نفر با انسولين،  47 هنگام مطالعه

ان ديـابتي مكمـل سـولفات روي    بيمـار . نددش ـ دو كنترل مـي 
 .ندنمود مصرف مي

نــد كــه ســن مبــتلا بــه هيپوتيروئيديســم بود%) 5(بيمــار  52
شـيوع آن   سال بـود و  45تا  4با دامنه  14±6/6 آنها تشخيص

بيماران اين . درصد محاسبه شد 3/6تا  7/3از % 95با اطمينان 
مبـتلا بـه   %) 91/3(نفـر   27 .نـد كرد لووتيروكسين مصرف مـي 

بـا   25±5/8 آنهـا  وپاراتيروئيديسم بودند كه سن تشـخيص هيپ
شيوع هايپوپاراتيروئيدي با اطمينان  .بودسال  35 تا 10دامنه 

بيمـاران مكمـل   ايـن  . درصد محاسبه شـد  5/4تا  3/3از % 95
. نـد كرد تريول مصرف ميو كلسي Dويتامين + كلسيم كربنات 

   .كردند مكمل سولفات منيزيم نيز مصرف مي% 10
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وضـعيت   3نمـودار   كهوزن تعيين گرديد  SDSنفر  787اي بر
و  -2وزن كمتـر از   SDS %)29(بيمار  294 .دهد را نشان ميآن

 يعنـي تقريبـاً   ،ندشتداوزن طبيعي  SDS%) 7/42(بيمار  485
  . ندشتقرار دا% 97و صدك % 3بين صدك 
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 86در بيمارستان بوعلي سينا در سال  SDS Weightبر حسب  توزيع بيماران تالاسمي -3مودار ن

  
  

نفـر   208تغيير چهـره متوسـط تـا شـديد و     %) 71(نفر  511
تعـداد   .چهره نرمال يـا تغييـر چهـره خفيـف داشـتند      %)29(

نفـر   768نـد،  نمودخـون دريافـت    1386افرادي كه در سـال  
وسيتي همه خونها با فيلتر لك تقريباً 1388در سال . بود%) 76(

ــيمصــرف  ــال. شــد م ــانخو 1387از اواســط س ــق ه ــه طري  ب
leukoreduced دوش ـ سازمان انتقال خون استان تهيه مـي  در .

 8±3/2، 86قبل از ترانسفوزيون در سـال   متوسط هموگلوبين
  . ليتر بوده است گرم در دسي

 Cبادي هپاتيت  داراي آنتي) مذكر% 63مؤنث، % 27(بيمار  73
تـا   4/5(سـال   15 ±8/5زمـان مطالعـه   ند كه سن آنها در بود
 Cبـراي هپاتيـت    PCRنفر آزمايش  54براي . دبو )سال 3/35

پروتكـل  . بودنـد مثبـت   PCR%) 4/1(بيمـار   15انجام شد كه 
 .بودريباويرين +  گ اينترفرونپ بادرمان بيماران 

تـا   .ده بومشاوره قلب و اكو كارديوگرافي شد%) 68( 689 براي
ه قلـب انجـام داد   MRI T2%) 8/15( نفـر  160زمـان گـزارش   

%) 5/12(نفر  20نرمال، %) 2/41(نفر  66 در ند كه بار آهنبود
شـديد  %) 7/33(نفـر   54و متوسـط  %) 5/12(نفـر   20خفيف،

نفـر بـا تشـخيص كارديولوژيسـت      28. )4نمودار ( گزارش شد

براي تمام موارد ذخيـره شـديد   . ندنمود سين مصرف ميكديگو
جه به سـطح فـريتين دفريپـرون شـروع     آهن در قلب بدون تو
اي به دليـل عـدم تحمـل گوارشـي ادامـه       شده بود اما در عده

  . نيافته بود
كـه   انجام شده بود%) 3/19(ها  مورد سونوگرافي كليه 195در 
%) 5/12(مـورد   125در  .سنگ داشتند% 12و بود نرمال % 89

 ،Z Scoreبـر اسـاس   . ه بودسنجش تراكم استخواني انجام شد
 .اسـتئوپورز داشـتند  %  17استئوپني و % 61نرمال بوده، % 17
ــ  Visual Evokedنفــر مشــاوره چشــم و آزمــايش  60راي ب

Potential 4در . نجام شده بود كه در تمام مـوارد نرمـال بـود   ا 
ــدا شــد  ــار اخــتلال انكســاري پي ــه   عارضــه. بيم ــه ب ــايي ك ه

 11 .بيمـار يافـت شـد    2نسـبت داده شـود در    دسفروكسامين
ند كـه ميـانگين سـني آنهـا     پيوند مغز استخوان شده بود مورد

و بيشـترين آن   3كمترين سـن پيونـد    ؛سال بود 2/10 ± 2/4
  . بودسال  14

 2000 ± 1500نفـر،   850ميانگين سطح سـه فـريتين آخـر    
ng/ml  نيمي از  .)5نمودار ( دبو 8900و حداكثر  60با حداقل

  .ندشتدا 3000بالاي % 22و  2000بيماران فريتين بالاي 
 

 
 

 88در بيمارستان بوعلي سينا ساري در سال  MRI T2 اساسبيماران تالاسمي بر در توزيع شدت بار آهن قلب  - 4نمودار 
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  86سال  توزيع ميانگين سه فريتين آخر بيماران تالاسميك بيمارستان بوعلي سينا در -5نمودار 

  

ايـن افـراد    .ندردك نفر هيدراكسي اوره مصرف مي 200بيش از 
مبـتلا بـه    ٪16بنـا بـه تعريـف    . به ندرت تزريق خـون دارنـد  

بقيه سابقه دريافت مكـرر و مـنظم    بودند و اتالاسمي اينترمدي
سـال   11مدت دريافت هيدروكسي اوره حداكثر . خون داشتند

دوز هيدراكسـي اوره  . سـال بـود   5/5 ± 9/1 و به طور متوسط
ميانگين هموگلوبين اين عده . بودگرم به ازاي كيلو  ميلي6±14
به فـرم   IVS II-Iژنوتيپ غالب در بيماران . گرم درصد بود 9/9

  .م با يك موتاسيون ديگر بودتوأيا هتروزيگوت  هموزيگوت و
  بحث

بيمار مورد بررسي قـرار گرفتنـد كـه در     1010در اين مطالعه 
بـر روي   1376ايسه با مطالعه ديگر همـين مركـز در سـال    مق

سال به طـور متوسـط    12نشان داد كه در مدت  ،بيمار 1000
امـا بـا    .اضافه شده اسـت به بيماران قبلي بيمار  5/28سال  هر

بيم كـه جمعيـت بيمـاران    يا توجه به سن بيماران جديد در مي
بـه   مـورد بـوده و ايـن    7سال در اين مدت فقط حـدود   5زير 

 ).6( استسال گذشته  5دليل موفقيت برنامه پيشگيري در 

) سـال  3كمتر از ( سن در مطالعه ما تعداد و نسبت بيماران كم
 1376بــود كــه كمتــر از مطالعــه همــين مركــز در ســال  /7%
تنهـا   76همچنـين در سـال   . بود )چاپ نشدهمطالعه %) (2/8(

 اليكه دردر ح ،سال سن داشتند 20بيماران بالاي  %12حدود 
ايـن   .بـود  اين مطالعه اين نسبت به يك سوم بيمـاران رسـيده  

تفاوت به دليل افزايش طول عمـر بيمـاران و موفقيـت برنامـه     
سـال   10بيماران زيـر  % 70هنوز بيش از ). 7(پيشگيري است 

دهد به دليل رشد جسماني، نياز به امكانات  دارند كه نشان مي
  . به افزايش خواهد بود رو چناندرماني تا سالهاي آينده هم

در حال حاضر حداكثر دسفرالي كـه در مـاه بـه بيمـاران داده     
امـا بـا توجـه بـه آمـار داروخانـه        ،ويـال اسـت   100شـود   مي

ويال بـراي هـر    30بيمارستان و تعداد بيماران به طور متوسط 
 كسامينوهم دسفر 1388گرچه در سال . بيمار توزيع شده بود

 ـ كس توليد ايرانويرو هم دفرازتوليد ايران  نـام اسـورال بـه    ه ب
توانند بسته بـه   زدا اضافه شده است و بيماران مي داروهاي آهن

بـالا   .زداها استفاده نماينـد  شرايط باليني وآزمايشگاهي از آهن

تواند به دليل كمبود  بودن فريتين در عده زيادي از بيماران مي
  .دباش 1387تا  1384توزيع شده در سالهاي  "دسفرال"

مطالعه اخير نشان داد كه نمودار توزيع بيمـاران برحسـب وزن   
بيماران مبتلا به تالاسمي . وزني دارد شيفت به طرف چپ يا كم

آنمي مـزمن، درگيـري مـزمن كبـدي و      با توجه به سوءتغذيه،
پانكراس، نقص ايمني، ابتلا بـه عفونتهـاي مختلـف و اخـتلال     

. شـد قـرار دارنـد   اندوكرين و كمبود روي در معرض اخـتلال ر 
اي آنان الزامي  پايش رشد اين بيماران و توجه به شرايط تغذيه

  .)7( است
شايعترين علت سنگ صـفراوي در بيمـاران تالاسـمي همـوليز     

). 8( روبينات كلسـيم اسـت   بيلي ،مزمن و شايعترين نوع سنگ
هر چه پيگيري بيماران در تجويز به موقع خون و مهار هموليز 

 شيوع كمتر سنگ صفراوي مواجه خواهيم بـود بيشتر باشد، با 
همكاران  اي كه توسط كوثريان و از طرف ديگر در مطالعه .)8(

نمودنـد   كسـي اوره مصـرف مـي   وبيماراني كـه هيدر  ،انجام شد
  ). 9( اند كمتر داراي سنگ يا رسوب صفراوي بوده

ديابـت   ،تالاسـمي  ترين عوارض در بيماران از مهمترين و جدي
  ن عارضه در اثر تخريب نسـج پـانكراس اسـت و    اي. قندي است

البتـه   ).10( هـاي ضـدپانكراس وجـود نـدارد     بادي آنتي معمولاً
). 8(اسـت   مقاومت محيطـي بـه انسـولين هـم گـزارش شـده      

زدايي خوبي نداشته باشند در دهه  بنابراين در بيماراني كه آهن
 كوثريـان و ). 10( گـردد  دوم و سوم عمر اين عارضه ايجاد مـي 

زدايي ناكافي خطر بروز ديابـت را   كاران نشان دادند كه آهنهم
 ،1376در مطالعـه سـال   شـيوع ديابـت   ). 11( كند برابر مي 3
در % 8افـزايش ايـن شـيوع بـه مقـدار      . دبو )بيمار 668( 7/1%

تـر شـدن گـروه بيمـاران      سال مسن 12مطالعه حاضر به دليل 
بيماران قسمتي مربوط به سن كم  ديابت، شيوع كلي كم .است
م بـاليني بـود و تسـت    براي تشخيص نبايد منتظر علاي ـ .است

سال بسته به مثبت  2تا  1سالگي هر  14تحمل گلوكز از سن 
 ).12( گـردد  يا منفي بودن سابقه خانوادگي ديابت، توصيه مـي 

بيماراني كه علامـت بـاليني نداشـته باشـند ممكـن اسـت بـا        
اما چنانچه كاهش داروهاي خوراكي پايين آورنده كنترل شوند 

 Borgna. وزن رخ داده باشــد بايــد از انســولين اســتفاده شــود
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) 5(گزارش كرد % 4/5بيمار ايتاليايي  1146شيوع ديابت را در 
  . باشد كه شبيه مطالعه ما مي

كـاري تيروئيـد اسـت كـه در ايـن       از جمله عوارض ديگر، كـم 
 .شدمحاسبه % 3/6تا  7/3از % 95مطالعه شيوع آن با اطمينان 

 17بيمـار،   107در  1374 در مطالعه قبلي اين مركز در سـال 
كـاري   امـا كـم   كاري جبرانـي تيروئيـد داشـتند،    كم%) 16( نفر

 1376در مطالعـه سـال    .باليني كه نياز به درمان دارد نادر بود
به دست آمد ) ٪7/2( كاري تيروئيد بسياركمتر ما هم شيوع كم

اين در ). 13( ان استتر شدن جمعيت بيمار كه دليل آن مسن
البتـه  . نـد كرد نفر لووتيروكسين مصرف مـي  30حداقل  مطالعه

كـاري تيروئيـد ناشـي از تيروئيـديت      بايد توجه داشت كه كـم 
مطالعــه  ).13( دهــد هاشــيموتو هــم در ايــن بيمــاران رخ مــي

Borgna  6/11كـاري تيروئيـد در بـين بيمـاران را      كمشيوع %
رتباط سطح فريتين و عملكـرد  در زمينه ا. )5( نشان داده است

ن دو عامـل و  تيروئيد، بعضي مطالعات مبين ارتباط مستقيم اي
از جمله مطالعه . اند بودهآن دو بعضي ديگر نشانگر عدم ارتباط 

Abdel fatah  7000نشـــان داد ســـطح فـــريتين بـــالاتر از 
 ليتر با شيوع بـالاتر هيپوتيروئيـدي همـراه اسـت     ميلي/نانوگرم

ل مطالعه كوثريـان در همـين مركـز نشـانگر آن     در مقاب ؛)14(
بوده است كـه ارتبـاطي بـين سـطح فـريتين سـرم و اخـتلال        

كـه   البته بايد اضـافه نمـود   ).13( وجود نداردعملكرد تيروئيد 
 2700 - 3100فريتين بيماران ما بسيار پايينتر و در محدوده 

 .ليتر بوده است نانوگرم در ميلي

ند كه ه بوده مرحله كامل بلوغ رسيدبيمار ب 294در مطالعه ما 
   با محدوده سـني سال  76/15ميانگين سن شروع پريود آنان 

ابيم كـه  ي ـ با توجه به داروهاي مصـرفي درمـي  . سال بود 25-9
كننـد كـه يـا بـراي      نفر استروژن مصرف مي 140هنوز حداقل 

گروه اخير . استيا براي جانشيني هورموني  شروع بلوغ است و
ــ 105همــان  ــد ري هســتند كــه پروژســترون مــي نف  در. گيرن
افـراد مـورد   % 55هيپوگناديسـم در   Piganti - Borgnaمطالعه

  ).5(مطالعه مشاهده شد 
 .كاري پاراتيروئيد از عوارض شناخته شـده تالاسـمي اسـت    كم

تريول و كربنـات كلسـيم مصـرف     نفر از بيماران ما كلسي 180
م بـاليني  ي ـلاند كه بر مبناي افـزايش فسـفر خـون و ع   ردك مي

نفر اسپاسم كارپوپدال  27ولي فقط  است؛ كرامپ عضلاني بوده
سـال   5/825 سن اين افـراد  كه ندشتو هيپوكلسمي مكرر دا

، از 1374سـري از همـين مركـز در سـال      در مطالعه قلعه. بود
مبتلا به هيپوپاراتيروئيدي بودنـد  %) 05/3( نفر 16بيمار،  524

 انـد  سـال داشـته   7-30وده سال با محد 5/17كه سن متوسط 
و ) 16و15(بـود   PTHگيري  اندازه آنها با البته تشخيص .)15(

كاري پاراتيروئيد بالاتر  سن بروز كمكه وجود دارد اين احتمال 
 1376 بيمـار در سـال   668شيوع ايـن عارضـه در   . رفته باشد

 .)16( بود %4حدود 

. اسـت در تالاسمي، قلـب  ديگر درگير  هاي مهم از جمله ارگان
). 7( نارسايي قلبي مهمترين عامل خطر مـرگ بيمـاران اسـت   

پيگيــري مســتمر بيمــاران، مشــاوره قلبــي را در آنــان ايجــاب 
درمـان  تحـت  نفـر   30 در حال حاضـر فقـط كمتـر از    .كند مي

سين براي كگرچه تجويز ديورتيك و ديگو،ندهستنارسايي قلب 
ر نارسـايي  باشد وتمام بيماران دچا م نميصورت دايبيماران به 

 ـ  . كنند همزمان اين دارو را مصرف نمي ثير أمطالعـات متعـدد ت
درمان همزمان با دسـفرال و  ( زدايي بهتر و بيشتر مناسب آهن

L1 (انــد روي عملكــرد قلــب بيمــاران نشــان داده )18و  17 .(
به دليـل كارديوميوپـاتي يـا فـريتين بـالاتر       بيمار 100حدود 

 MRIكه  اما اخيراً ،باشند تحت درمان با دفريپرون مي 3000از
شود ذخيره بالاي آهن ميوكارد عليرغم عملكـرد   قلب انجام مي

، 3000فـــريتين كمتـــر از  نرمـــال در اكوكـــارديوگرافي و  
 اسـت  كسـامين ودسفر م دفريپـرون و أانديكاسيون مصـرف تـو  

 كـه  نـد كرد نفر هيدراكسي اوره مصرف مي 200بيش از  ).17(
  ).18( دارندندرت تزريق خون اين افراد به 

جهش ژن بتاگلوبين در منطقه  در مطالعات مختلف فراوانترين
در اغلب اسـتانها   و است IVS II-I ،آذربايجان و اردبيل شمال،
ن ژنوتيـپ در  اي ـ .)20و  19( ها است شايعترين موتاسيون جزء

كسي اوره جواب داده بودند نيـز ژنوتيـپ   بيماراني كه به هيدرو
نيز  افراد مينور% 60-80در  تاسيونمواين همچنين . غالب بود
جهش ديگر همگي با اختلاف زيـادي بـه لحـاظ     12 .ديده شد

 5از موارد يكي % 80ولي خوشبختانه در فراواني گزارش شدند 
تـاكنون بـيش از   ). 14( بـود  IVS II-Iجهش شايع پيدا شـده  

اضافه شدن چند نوكلئوتيـدي در ايـن    يا حذف و جهش 200
. سازد تشخيص جنيني را مشكل ميهي گاژن گزارش شده كه 

نمونـه در بـيش از    120خوشبختانه در اين مركـز در بررسـي   
  ).14( جهش قابل شناسايي بود ،موارد% 96

 

  گيري نتيجه
با توجه به نتايج تحقيق حاضـر، توزيـع سـني بيمـاران مبـين      
موفقيت اقدامات پيشگيري قبل از تولد و از طرف ديگر افزايش 

اما به دليل  .به دليل مراقبتهاي درماني است طول عمر بيماران
جوان بودن اكثربيماران، رشد جسـماني آنهـا ادامـه دارد و تـا     

  .گردد بيشتر ميزدا  سالها نياز به خون و داروهاي آهن
  

  تشكر و قدرداني
انشجويي به شماره نامه د اين مقاله حاصل طرح تحقيقاتي پايان

 و تشـكر  مراتـب  لـه مقا همچنـين نگارنـدگان   .باشد مي 1049
 تحقيقات و فناوري دانشـگاه  معاونت محترم از را خود قدرداني

 را پژوهشي طرح انجام اين هاي هزينه كه پزشكي مازندران علوم
  .دارند مي اعلام نمودند، تأمين
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