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Introduction: Factor XIII deficiency is a very rare bleeding disorder. It’s prevalence is estimated to be 1 
in 1-2 million. This study was carried out to measure the prevalence of deficiency and it’s clinical picture in 
Sistan and Baluchestan province with a population of 1.5 million and a very high rate of consanguinity.  
Methods: During 1997-2002 all patients admitted in or referred to our hospital (which is the only center 
in the province with sub-specialty for bleeding disorders) with bleeding complaints, delayed wound healing, 
delayed umbilical bleeding or recurrent abortions and had normal routine coagulation tests, were screened 
by clot solubility test (1% monochloroacetic acid). Since 2001 the diagnosis has confirmed by measurement 
of plasma factor XIII levels. 
Results: We were able to detect 44 patients with abnormal clot solubility tests; among them, we performed 
factor XIII level measurement in 13 patients, which all had low factor XIII levels. Most common symptoms 
were delayed umbilical bleeding (84%) echymosis and hematoma (69%) and delayed wound healing (66%). 
Intracranial bleeding occurred in 4 patients with abnormal clot solubility, resulted in 1 case of death and 
another case of hemiplegia. There was no patient referred for recurrent abortions. 
Conclusion: The prevalence of factor XIII deficiency is very high in this area and is the second most 
common congenital bleeding disorder related to coagulation factor deficiencies in this province (17%). DNA 
analysis studies are needed to explain this finding.  
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 : چکیده
 میلیون نفر تخمین زده     1-2شیوع آن یک در     یک بیماری بسیار نادر خونریزی دهنده است و       XIIIبیماری کمبود فاکتور     :مقدمه
استان سیستان و بلوچستان با جمعیتی در          و بررسی علایم آن در     XIIIاین مطالعه جهت سنجش شیوع کمبود فاکتور         . می شود
 .فر و آمار بالای ازدواج فامیلی انجام گرفت میلیون ن5/1حدود 

 تمامی بیمارانی که با علایم خونریزی، تأخیر در بهبود زخم، خونریزی از بند ناف               1381 تا انتهای سال     1376 از سال  :روش کار 
بیماری های تنها مراکز تخصصی    (زاهدان یا سازمان انتقال خون استان        ) ع(یا سقط های متعدد به بیمارستان حضرت  علی اصغر       

مراجعه کرده بودند، درصورتیکه تستهای روتین انعقادی نرمال داشتند، تست حلاحیت لخته در محلول                  ) انعقادی در استان  
 . اندازه گیری شده است XIII  نیز سطح سرمی فاکتور1381از ابتدای سال . برای آنها انجام می شد% 1 اسید  مونوکلرواستیک

 اندازه گیری شد    XIII مورد، سطح فاکتور   13ار با تست حلالیت لخته مختل شناسایی شدند که در            بیم 44 دراین مدت    :یافته ها
 ، اکیموز و هماتوم    %)84(خونریزی تأخیری از بند ناف       : شایع ترین علایم . که در تمامی موارد سطح سرمی فاکتور پایین بود         

 بیمار رخ داد که یک مورد منجر به مرگ و یک             4زی در   خونریزی درون مغ . بوده است %) 66(و تأخیر در بهبود زخم      %) 69(
 . مورد منجر به همی پلژی گشت

 در این استان بسیار بالاست و دومین بیماری شایع ناشی از اختلال فاکتورهای انعقادی                 XIII شیوع کمبود فاکتور   :نتیجه گیری
 . ی می باشد ، نیاز به بررسی های ژنتیککه برای بررسی علت این امر%) 17(می باشد 

 

 فراوانی، بیماری های خون ریزی دهنده، خون ریزی تأخیری از بند ناف، خونریزی                  ،XIII کمبود فاکتور      :واژگان گل
 ، سیستان و بلوچستان سقط های مکرردرون مغزی،

 
 

 :قدمهم
زیموژن  یک   تثبیـت کنـندۀ فیبرین،      فاکـتور   یـا  XIII فاکـتور 

  بعضی از   و در  (A2B2)مـی باشـد کـه در پلاسما به صورت تترامر            
فرم فعال  . )1-4 ( وجـود دارد   (A2)سـلول هـا بـه صـورت دی مـر            

 تحـت تأثـیر ترومبیـن و بـا تنظیم توسط فیبرین و              XIIIفاکـتور   
ــرانس)5 (کلســیم ایجــاد شــده گلوتامیناســیون   و دارای نقــش ت
ــث  ــد و باع ــی باش ــام ــورت    ایج ــه ص ــووالان ب ــیوند ک -ε(γد پ

glutamyl)lysyl   همترین سوبسترای فاکتور    م .)6 (مـی گرددXIII 
فاکتور با ایجاد پیوند کووالان     این   ).7(مونومرهای فیبرین می باشد   

در بیـن مونومـرهای فیبریـن باعـث ایجـاد پلی مرهای فیبرین و               
 دشوتشکیل یک زنجیرۀ مستحکم تر و مقاوم تر در برابر تجزیه می             

 5ره  بطوریکـه بـرای مثال باعث پایداری لخته در محیط او          ) 8و6(
 ). 13و12 (می گردد %1مولار و یا محلول مونوکلرواستیک اسید 

 یـک بیماری بسیار نادر می باشد و به دو      XIIIکمـبود فاکـتور     
 نوع ارثی کمبود فاکتور     ).14(صورت ارثی و اکتسابی دیده می شود      

XIII             کـه دارای وراثت اتوزوم مغلوب است و نخستین بار در سال 
  و  نادر می باشد    بسـیار  ،)15 (د توسـط دوکـرت توصـیف ش ـ       1960

  تخمین زده شده     نفـر   میلـیون  1-2 یـک در     شـیوع آن در حـدود     
 

رخـداد ایـن بیماری ناشی از جهش در ژن های این فاکتور              .اسـت 
این ). 17و1q() 16  درB و ژن جـزء     6p در Aژن جـزء    (مـی باشـد     

جهـش ها باعث اختلال در ایجاد یک پروتئین پایدار و فعال گشته            
وجه به نوع اختلال، شدت مشکلات بالینی متفاوت خواهد        کـه با ت   

 ). 2 (بود
 

 اختلال شایعتری است و     XIIIامـا فرم اکتسابی کمبود فاکتور       
مشکلات حاد و یا    (اختلال در ساخت    : در اثر عوامل گوناگون مثل    

، )19 ()مشکلات هماتولوژی (، افزایش مصرف    )18 ()مزمن کبدی 
ــمی ــل عر ، )20 (سپتیس ــاد داخ ــر  انعق ــی منتش ، )DIC) (19(وق

بیماری های التهابی   ،  )21 (دهنده گاسترودئودنیت اروزیو خونریزی  
) 23( و بدنـبال خونریـزی بعد از اعمال جراحی           )IBD) (22(روده  
 .د می شودایجا

 

 خونریزی های تأخیری مکرر     -1 : شامل XIII کمبود فاکتور    لایمع
ریزی از بند   به صورت خون  ،  )24 ()خودبخـودی و یـا پس از تروما       (

 خونمردگی گسترده زیر پوستی، خونریزی      ،)25 (%)80شیوع  (ناف  
، خونریـزی مفصلی بخصوص در اطراف مفصل        )24 (از مخاطـات  

  عضلانی  نسـجی و درون    خونریـزی درون  ) 26و24) (%25شـیوع   (
 تأخــیر در -2، )24 (%)30شــیوع (مغــزی   و خونریــزی درون)24(
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سقط های مکرر خودبخودی     -3 و   )24 (%)15شیوع  (بهـبود زخم    
 . می باشد)27 (%)100شیوع (

 در آبشار انعقادی و نقش این عامل        XIIIجایگـاه ویژه فاکتور     
در تثبیـت لخـته پس از ایجاد فیبرین و عدم ارتباط آن با تعداد و                
عملکرد پلاکت باعث می شود که تمامی تست های عادی انعقادی           

(BT ,PTT ,PT)    در کمـبود ایـن    و شـمارش و عملکـرد پلاکـت
 بنابراین وجود علائم بالینی ذکر شده و نرمال         .فاکتور عادی باشند  

 XIIIبـودن کلیه تست های تشخیصی باید شک به کمبود فاکتور            
 XIIIرا برانگـیزد و تسـت هـای غربالگـری بـرای کمـبود فاکتور                

 مولار و یا محلول مونوکلرواستیک      5حلالیت لخته درمحیط اورۀ     (
 و  ELISAتشخیص قطعی توسط    .  انجام شود  )13و12 (%)1اسید  

 ). 28 (یا سنجش عملکرد میزان فعالیت، مسجل می گردد
 مصرف  ).29 ( می باشد  XIIIدرمـان بـه صورت تزریق فاکتور        

موارد کم نیز در درمان      زود فسفاماید با وکورتیکواسـترویید و سیکل   
 ). 30 (مفید بوده استاکتسابی 

ی از بیماران با علایم کمبود      بـا توجه به مشاهده موارد متعدد      
 این  ، روتین انعقادی  و نـرمال بـودن کلیه تست های        XIIIفاکـتور   

و علایم این    XIIIفاکتور  مطالعـه بـرای بررسـی فراوانـی کمبود          
 .بیماری در استان سیستان و بلوچستان انجام گرفت

 
 : روش کار

، کلیه بیمارانی که با علائم کمبود فاکتور        1376از اواسط سال    
XIII               ،یعنـی خونریـزی هـای تأخـیری مکـرر، خونریـزی بند ناف 

خونمردگـی هـای گسـترده زیـر پوسـتی، خونریـزی از مخاطات،              
خونریـزی هـای مفصلی، درون عضلانی یا درون مغزی، تأخیر در            
بهـبود زخـم و یـا سـقط هـای مکرر خودبخودی به کلینیک فوق                

د خون  تخصصـی خـون بیمارستان علی اصغر و یا آزمایشگاه انعقا          
سـازمان انـتقال خـون زاهـدان، جهت تشخیص بیماری مستقیماً            
مـراجعه کـرده و یـا بـا توجـه بـه منحصر بودن دو مرکز فوق در                   

 یتشـخیص بـیماریهای خونریـزی دهـنده، از سـایر مراکـز درمان             
اسـتان ارجاع داده می شدند، در صورتیکه شمارش کامل سلولهای           

 آنهــا BT ،PT ،PTT ،TTخونــی، شــمارش و عملکــرد پلاکــت، 
، تست حلالیت   XIIIهمگـی نـرمال بود، با شک به کمبود فاکتور           

در . بعمـل مـی آمد    % 1لخـته در محلـول مونوکلرواسـتیک اسـید          
صورتیکه لخته تشکیل شده که به ظاهر در سرم بیمار و در نرمال             

، در مدت   %1سـالین پـایدار بود، در محلول مونوکلرواستیک اسید          
لـیز مـی شـد، بـیمار با         ) دقـیقه  120 مالنـر (  دقـیقه    30کمـتر از    

با رسوب   ، تحت درمان     XIIIکمـبود فاکـتور     احتمالـی   تشـخیص   
ــرایو ــورت ک ــه ص ــر  1 ب ــه ازای ه ــه ب ــیلوگرم از وزن 5 کیس   ک

 

با توجه به نیمه عمر طولانی      (و ادامه درمان بصورت ماهیانه      بدن  
 به علت عدم دسترسی به تست های        .قرار می گرفت  ) XIIIفاکـتور   

، اندازه گیری   1381 تا قبل از سال      XIIIتصاصی سنجش فاکتور    اخ
ــتور    ــرمی فاک ــطح س ــه روش XIIIس  ;ELISA) Pefa kit ب

Pentapharm Ltd. (  بـیمار مـراجعه کنـنده با تست    10فقـط در  
 برادر یا خواهر آنها که قبلا با تشخیص         3مخـتل حلالیت لخته و      

کرایو قرار  تحـت درمـان با رسوب   XIIIاحتمالـی کمـبود فاکـتور      
داشـتند و یـک مـاه از تاریخ دریافت رسوب کرایو آنها گذشته بود          

 فــرم هــای اطلاعاتــی مخصــوص شــامل سپســ .انجــام گرفــت
دی، علـت مـراجعه و سایر شکایات و یافته های           فـر ویژگـی هـای     

پزشـکی در حـال حاضر و در گذشته، سابقۀ مشکلات پزشکی در             
ین آدرس محل سکونت    خانواده، نسبت فامیلی پدر و مادر و همچن       

ان بیمارسپس کارت مخصوص تحویل     . بیماران تکمیل می گردید   
مـی گـردید تـا نسـبت به ادامه درمان اقدام کرده و در صورت هر                 
گونـه خونریـزی و یـا سایر مشکلات بالینی به بیمارستان مراجعه             

 نیز با جمع آوری پلاسمای منجمد در        اخیرا. ده و بررسی شوند   نمـو 
 بیماران و هماهنگی با سایر      DNA و استخراج     درجـه  70مـنهای   

خارجـی جهت تعیین نوع موتاسیون مربوطه، در         مراکـز داخلـی و    
صـدد تکمیل شناسنامه اطلاعاتی این بیماران می باشیم که نتایج           

 .آن هنوز بدست نیامده است
 

 : یافته ها
  بـا تسـت مختل      بـیمار  44 )1381-1376 ( سـال  5 در مـدت  

 شناسایی شدند   %1 مونوکلرواستیک اسید    حلالیت لخته در محلول   
 ELISA بــه روش XIIIر فاکــتو مــورد از آنهــا ســطح 13کــه در 

بوده % 5 کمتر از    XIIIر   فاکتو  مورد سطح  10در  . انـدازه گیری شد   
 مورد  3در  .  داده شد  XIIIر  فاکتواست که تشخیص قطعی کمبود      

کـه همگـی دارای خواهـر یـا بـرادری با تشخیص قطعی              (دیگـر   
 ماه XIII، 1تست سنجش فاکتور   )  بـوده انـد    XIIIر  فاکـتو  کمـبود 

 پـس از آخریـن دریافـت رسـوب کرایو انجام گرفت که نتایج آن              
 .بوده است% 52و % 48 ،61%

 

  ویژگی های فردی بیماران-1جدول 
بیماران با تشخیص 

 قطعی
بیماران با تست 
 ویژگی حلالیت مختل

 تعداد  نفر44  نفر13
 پسر %)61 ( نفر27 %)62( نفر 8
 دختر %)39( نفر 17 %)38( نفر 5

 تعداد خانواده  خانواده33  خانواده10
 تعداد تیره  تیره21  تیره7

 %)70( نفر 31 %)100( نفر 13
تعداد بیماران با نسبت 

 خانوادگی والدین
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 و   حلالیت لخته  ویژگـی هـای فـردی بـیماران با تست مختل          
 1 در جــدول XIII رفاکــتوبــیماران بــا تشــخیص قطعــی کمــبود 

 .خلاصه شده است
شایعترین علائم در زمان تشخیص اکیموزهای مکرر، هماتوم و            

 .)2جدول (خونریزی های طولانی مدت از محل زخم ها بوده است 
 

  علائم و یافته های بالینی در بدو تشخیص-2جدول 
بیماران با تشخیص 

 قطعی
بیماران با تست 

 حلالیت مختل لخته
 )درصد (تعداد )درصد (تعداد

 ته هاعلائم و یاف

 اکیموز مکرر و هماتوم )72 (32 )69 (9

8) 61( 28) 63( 
خونریزی های طولانی 

 مدت از محل زخم
 خونریزی از بینی و لثه )22 (10 )15 (2

3) 23( 8) 18( 
خونریزی پس از عمل 
 جراحی یا کشیدن دندان

 خونریزی بند ناف )13 (6 )15 (2
 خونریزی از محل ختنه )6 (3 )15 (2

 همارتروز )6 (3 )0 (0
 

ــنکه در شــرح حــال   ــا وجــود ای ــیماران %)82 (نفــر 36ب  از ب
  بیمار  6خونریـزی طولانی مدت از بند ناف دیده می شود، اما تنها             

با این  ) از کل بیماران  % 14از بـیماران دارای این علامت و        % 17(
مورد  107 ران نفـر از بـیما     18. علامـت تشـخیص داده شـده انـد        

حـوادث منجر به بستری داشته اند که جمعاً، تعداد روزهای بستری    
)  روز بستری در هر مورد بطور میانگین       5/6( روز بـوده است      678

و شایعترین علت بستری هماتوم سر و گردن و هماتوم تنه و اندام             
  همارتروز داشته اند که    %)20 (بیمار 9 جمعاً). 3جدول  (بـوده است    

 .است گشته بستری  مورد21 منجر به
 

 

 قبل از شروع پروفیلاکسی      علائم منجر به بستری    -3جـدول   
  أنها دفعاتو

بیماران با 
 تشخیص قطعی

بیماران با تست 
 حلالیت مختل

 علت بستری

 هماتوم 78 47
 سر و گردن    40 25
 تنه و اندام    38 22
 همارتروز  21 16
 مفاصل بزرگ    15 12
  کوچک مفاصل   6 4
 خونریزی درون مغزی   5 2
 عضلانی   ل تزریقحم  خونریزی 1 1
 خونریزی بدنبال ختنه  1 1
 خونریزی اداری  1 0

 دفعاتکل  107 67

روی ) دختر 3 پسر و 1 ( بـیمار    4 در   CNS مـورد خونریـزی      5
 ساله و یک    8داده اسـت کـه منجر به یک مورد مرگ در پسری             

هیچ مورد  .  ساله گشته است   10 مـورد همـی پلـژی در یـک دختر         
بیماری با شکایت سقط های مکرر خودبخودی به این مرکز ارجاع           

 و ادامه آن     رسوب کرایو  همچنیـن پـس از درمـان بـا        . داده نشـد  
ی، در هـیچ یـک از بیماران        س ـبصـورت ماهـیانه جهـت پروفیلاک      

 و یا عارضۀ ناشی از      XIIIمشـکلات مجدد ناشی از کمبود فاکتور        
  تاکنون های ویروسی  نش آلـرژیک و انـتقال بیماری      درمـان، واک ـ  
 .ه استمشاهده نشد

 

 : و نتیجه گیریبحث
سایر .  یک بیماری نادر ارثی است     XIIIبـیماری کمبود فاکتور     

گزارشـات ارائـه شده در مورد این بیماری، همواره در تعداد بسیار             
بطوریکـه مـثلاً تعداد موارد شناخته شده در         . محـدود بـوده اسـت     

 و در جامع ترین بررسی انجام       )31 (مـورد مـی باشد     26تان،  انگلس ـ
های  شـده بـه صورت مروری که توسط سازمان تحقیقات بیماری          

 ).32 (مورد می باشد   72  انجام شده  1996انعقـادی اروپـا در سال       
اگر . در نژادها و کشورهای مختلف گزارش شده است         بیماری این

 XIIIهش در ژن فاکتور     چه مطالعه ای در مورد تفاوت در میزان ج        
در بیـن نـژادهای مخـتلف وجـود نـدارد، اما به علت نحوه انتقال                
بـیماری بـه صـورت اتـوزوم مغلـوب، انـتظار می رود که بروز این                 

، بیشتر  فامیلیبـیماری در جمعیت های با میزان بالاتر ازدواج های           
 متاسـفانه آمـار دقیقی از شیوع این بیماری در کشورمان و             .باشـد 

.  در استان سیستان و بلوچستان در دسترس نبوده است         بخصـوص 
بهمین جهت این مطالعه به منظور بررسی شیوع و چگونگی علائم           

 در این   .ایـن بـیماری در استان سیستان و بلوچستان انجام گرفت          
 XIII مورد کمبود فاکتور 13مطالعـه موفـق بـه تشـخیص قطعی         

 به  XIIIتور  ده مـورد از آنهـا به وسیله سنجش سطح فاک          . شـدیم 
 مورد دیگر از بیماران تشخیص      3در  .  انجـام گرفت   ELISAروش  

 به دلیل داشتن علائم مشابه خونریزی،       XIIIقطعـی کمبود فاکتور   
تستهای مختل حلالیت لخته و داشتن برادر یا خواهری که دارای           

اگر چه  .  بودند، مسجل شد   XIIIتشـخیص قطعـی کمـبود فاکتور        
یماران کاهش یافته بود، ولی به اندازه در این بXIII سـطح فاکتور  

تشخیصی پایین نبود که این امر به دلیل دریافت رسوب کرایو در            
 .یک ماه قبل از انجام آزمون بوده است

 مورد بیمار 31بـه عـلاوه در ایـن مطالعـه موفق به تشخیص      
دیگـر بـا تسـت مختل حلالیت لخته در محلول مونوکلرواستیک            

ه بـه دلـیل در اختـیار نـبودن آزمون           متاسـفان . گشـتیم % 1اسـید   
اختصاصـی جهـت سـنجش سـطح فاکـتور در زمـان تشخیص و               
همچنیــن تحــت درمــان بــودن ایــن بــیماران بــا رســوب کــرایو، 
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 چهارم  شماره ،ششمدوره ، 82زمستان 

.  در این بیماران انجام نگرفت     ELISAتشـخیص قطعـی به روش       
امـا بـا توجـه به این امر که تشخیصی بودن آزمون حلالیت لخته               

ذکر % 70در گزارشات مختلف بالای      XIIIبـرای کمـبود فاکـتور       
بیمارانی که  % 100شـده و این نکته که در جمعیت مورد تحقیق،           
 قرار گرفتند   ELISAتحـت آزمون سنجش سطح فاکتور به روش         

دارای کـاهش سـطح این فاکتور بودند، بنظر می رسد که اکثریت             
بیماران شناسایی شده با تست مختل حلالیت لخته، دارای کمبود          

 . باشندXIII فاکتور
شیوع ( مورد تشخیص قطعی     13نـتایج حاصـل از این مطالعه        

 مورد با تشخیص احتمالی کمبود فاکتور      31و  ) یـک در صـدهزار      
XIII               بـیانگر شـیوع بـالای ایـن بـیماری در این استان می باشد  .

اگـرچه بـه علـت وجود نسبت بالای ازدواج فامیلی در این استان              
ر بیماری های اتوزوم مغلوب قابل      شـیوع بـالای این بیماری و سای       

مــا نســبت بســیار بــالای ایــن بــیماری در بیــن انــتظار میباشــد، ا
های خونریزی   از بیماری % 17(هـای انعقـادی در اسـتان         بـیماری 

در مقایسه با سایر    ) دهـندۀ ناشـی از کمـبود فاکـتورهای انعقادی         
  ).4جدول  (قابل توجه استمناطق کشور و نیز سایر کشورها 

 
نسبت بیماریهای خونریزی دهندۀ ناشی از کمبود        -4 جدول

اســتان سیســتان و بلوچســتان و  فاکــتورهای انعقــادی در
 31 و ایتالیامقایسۀ آن با انگلستان

 فاکتور سیستان و بلوچستان انگلستان ایتالیا
 VIII  مورد47 61% 77% 80%

7/0% 5/0% 17% 13 XIII 
15% 16% 12% 9 IX 

2/0% 2/0% 6% 5 I 
5/0% 6/0% 2% 2 V 
3/1% 3/3% 1% 1 XI 

 
بهمیـن جهـت برای مطالعۀ احتمال تأثیر ویژگی های ژنتیکی           

، به  در اسـتان سیستان و بلوچستان    در بـروز بـالای ایـن بـیماری        
از طرف دیگر به علت فقر بهداشتی       .  نیاز است  تربررسی های دقیق  

ران در ایـن مـنطقه، معـتقدیم کـه ایـن تعـداد تنها بخشی از بیما                
این امر بسیار مهم است چرا که عدم تشخیص         . موجـود مـی باشد    

می تواند منجر به عواقب وخیمی گردد که یک مورد مرگ و میر و              
یـک مورد همی پلژی ناشی از خونریزی درون مغزی، از آن نمونه             

در واقع شیوع خونریزی درون مغزی در این بیماری از سایر           . است
بــه عــلاوه . )25 (شــتر اســتهــای خونریــزی دهــنده بی بــیماری

گزارشاتی وجود دارد که بیانگر احتمال رخداد این حوادث درسنین          
 مـی باشـد که ضرورت سرعت در         )25 () ماهگـی  3(بسـیار پاییـن     

وجود علامتی تقریباً اختصاصی برای     . تشـخیص را بـیان مـی کند       
 و با شیوع نسبتاً    ) خونریـزی طولانی مدت بند ناف     (ایـن بـیماری     

 

ــالا ــتایج  )25 ()%80(ب ــن، ن ــیه زندگــی و همچنی  در روزهــای اول
نـرمال بودن تست های روتین      (آزمایشـگاهی ویـژه ایـن بـیماری         

، امکان تشخیص سریع    )انعقاد خون در حضور خونریزی های مکرر      
 همچنین درمان مؤثر .و بـه موقـع ایـن بـیماری را فراهم می آورد            

ز عوارض  ن بـیماری موجـود است که تاکنون نمونه ای ا          ی ـبـرای ا  
در بیماران تشخیص داده    . سـوء ایـن درمـان گـزارش نشده است         

 نفری که دارای علامت خونریزی طولانی مدت بند         36شدۀ ما از    
 . نفر با این علامت تشخیص داده شده اند6ناف بودند، فقط 

نکته مهم دیگر در این بررسی، تعداد کم خونریزی های درون           
از بیماران با   % 15حتمالی و    از بیماران با تشخیص ا      %11(مغـزی   

 و  )24 (%)30(در مقایسـه بـا سـایر گزارشات         ) تشـخیص قطعـی   
همچنین عدم وجود گزارشی در مورد سقط های مکرر و خودبخود،           
در مقایسـه بـا سـایر گزارش ها که در صورت عدم درمان احتمال               

این امر،  . ، می باشد  )27 (بیان می کنند  % 100رخـداد این عارضه را      
 میانگیـن بالای سن تشخیص بیانگر غفلت در تشخیص          در کـنار  

مـی باشد و توجه به این بیماری را در اقدامات تشخیصی در موارد              
خونریـزی هـای درون مغزی و سقط های مکرر خوبخودی، توسط            

زنان و زایمان   متخصصین  متخصصـین جراحـی مغـز و اعصاب و          
 .الزامی می کند

 مثل نسبت (در گزارش ما    غیر از موارد ذکر شده، سایر یافته ها         
، شـیوع بـالای بـیماران بـا خونریزی          س دو جـن    بیـن  بـیماری در  

طولانـی مـدت بند ناف، خونریزی های مکرر تأخیری و همچنین            
نسـبت کمـتر همارتـروز در ایـن بیماری نسبت به بیماری کمبود              

 بـا سـایر گزارشات ارائه شده، یکسان به نظر           )VIII() 24فاکـتور   
 .می رسد

 آمــار بــالای ایــن بــیماری و همچنیــن عــوارض در نهایــت،
خطرناک این بیماری در صورت عدم درمان، ضرورت دسترسی به          

 در  XIII سـنجش فعالیـت فاکتور    ( دقـیق    یروش هـای تشخیص ـ   
 خالص  XIIIفاکتور(و روش های درمانی مناسب      ) ELISAا،  سمپلا

همچنین . را در ایـن مـنطقه محـروم، دو چـندان مـی کند             ) شـده 
ع جهـش هـای ژنتیکـی و انجام مشاوره های قبل از             شـناخت انـوا   

 . ازدواج برای کاهش آمار این بیماری، ضروری به نظر می رسد
 

 :تشکر و قدردانی
در خاتمـه از عنایـت و راهنمایـی و کمـک های فراوان استاد               
گـرانقدر جـناب آقای دکتر فریدون علا که در تأیید آزمایشگاهی            

 . ، کمال تشکر را داریم مودندیافته های ما نقش اصلی را ایفا ن
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 مجله پژوهشی حکیم 
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