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مقدمه
تبـدیل دهنـده شـتاب «عنـوان تحـت VIIفـاکتور 1951سالدر

کـه شددادهنشانوشدمیشناخته»مبدلپیش«یا»مسرپروترومبین
بـه پروتـرومبین تبـدیل ودهـد مـی واکـنش بـافتی منشـاء ترکیباتبا

یط ـVIIفـاکتور کـه یعملواقعدر).1(دهدمیافزایشراترومبین
پروتئـاز نیسـر نیدم ـنیب ـکمپلکسجادیا؛دهدیممانجاانعقادخون

دروندرییغشــانیپـروتئ یبــافتفـاکتور بــاشـده فعــالفـاکتور نی ـا
شـدن لختهآغازسببکمپلکسنیاواستافتهیجراحتيهارگ

ــاکتونقــصگــردد.یمــخــون ــراVIIرف انیــمدريمــاریبنیتــرجی
یتـوزوم اصـورت بـه کـه اسـت يمـادرزاد يانعقـاد يهايناهنجار
ازيمـار یبینیبـال يهـا پی ـفنوتمحـدوده رسـد. یم ـارثبـه مغلوب

دیشــديمــاریبتــاهــاگــوتیهموزدریحتــم،یــعلابــدونطیشــرا
سـتم یسيزی(خـونر ینـاتوان ويعـاد یزنـدگ شـدن مختلصورتبه

نیسـن درکـه اسـت س)یهمـارتروز يارودهومعده،يمرکزیعصب
درنقـص نی ـا).2(داردیکس ـلایپروفبـه ازی ـنوکنـد یم ـبروزنییپا
يروبــرکــهدهــدیمــرخVIIفــاکتورژندرجهــشجــادیاجــهینت

عـدد 11یال6تعدادبههاجهشنیااست.شدهواقع13کروموزوم
یکیتیکاتـال نیدم ـنقشتیاهمانگریبواستپروتئازنیسرنیدمدر

کی ـجـاد یاهاجهشنیاامدیپ).4و3(استVIIفاکتورعملکرددر
ــط ــدتازفی ــاریبش ــت.يم ــااس ــطنی ــهفی ــورتب ــدص دیش
ــد=4/1( FVIIc،8/3-9/0:Interquartileدرص Range(،ــط متوس
ــد=3( FVIIc،7/21-1:Interquartileدرصـ Range(ــخفو فیـ
FVIIc،7/31-1:Interquartileدرصد=14( Range(است)5.(

کنندهآغازکمپلکسازیبخشعنوانبهVIIرفاکتونقشبراساس
نقـص رای ـزاست.آسانیشگاهیآزماصیتشخانعقاد،یخارجریمس

مدتاساسبرکهاستيزیخونريمادرزاداختلالتنهاVIIفاکتور
گــردد.یمــمشــخص،شــدهجــدانیپروتــرومبشــدنیطــولانزمــان
ــخ ــولصیتش ــترسدریمولک ــت.دس ــاهراتاس ــالتظ ــاریبینیب يم

،يمغــزيهــايزیخــونرماننــددیشــديزیخــونرازوبــودهمتفــاوت
).3(استمتفاوتفیخفيهايزیخونرتایمفصلویگوارش

کـه داردوجـود يمـار یبنی ـايبـرا یمتفـاوت یدرمـان يهاروش
پلاســــــماازشــــــدهگرفتــــــهيهــــــافــــــرآوردهازعبــــــارت

(Fresh Frozen Plasma: FFP)، نیپروتـرومب کمـپلکس کنسـتانتره
(PCC)ــ ــتانترهای ــاکتورکنس ــهVIIف ــدگرفت ــماازهش زیــنوپلاس

).6-8و3(استفعال)بینوترکVII(فاکتوربینوترکيهافرآورده
زمـان مـدت ومناسـب يدوزهـا ،یدرمـان يهـا فهرستوجودنیباا
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.استنشدهفیتعرکاملطوربههنوزدرمانياجرا
ــرا ــهيب ــشآوردندســتب ــاندان ــتلامــارانیبدرم ــهمب ــصب نق
مـدارك براسـاس یدرمـان اتمیتصـم اخـذ وVIIرفاکتويمادرزاد

عنــــوانبــــاonlineثبــــتیاطلاعــــاتگــــاهیپا،ینیبــــالمحکــــم
Seven Treatment Evaluation Registry (STER)،مارانیبثبتبه

طــرحکیــمطالعــهنیــاقــتیحقدرپــردازد.یمــنقــصنیــايدارا
بـا ارتبـاط درVIIرفـاکتو نقصبهمبتلامارانیبیالمللنیبکوهورت

یالمللنیبگروه،IF7SGتوسطکهاستیدرمانيهاشروییشناسا
ثبـت برنامـه نی ـاازشیپ ـ).6(ردی ـگیم ـصورتVIIرفاکتومطالعه

Registryعنـوان تحتيگرید on Congenital Factor VII Deficiency (IRF7)

).9(استپرداختهSTERثبتستمیسمطالعهبهکهداشتوجود
رفـاکتو يمادرزادنقصبهمبتلاارانمیبثبتمنظوربهمطالعهنیا
VIIثبــتســتمیسدرگلســتاناســتاندرموجــودSTERــه منظــورب

اطلاعـات بـر افـزودن ویجهـان کوهـورت مطالعهدرجستنشرکت
یدرمـان يهاروشبهترانتخاببهکمکجهتدرنهیزمنیادرآنها

رصـد د50ازکمترVIIفاکتورسطحد.یگردانجاممارانیبنیايبرا
شد.گرفتهنظردرVIIفاکتوريمادرزادنقصعنوانبه

يماریبگزارش
اولماریب
نیوالـد توسـط دمـاغ خـون عارضـه باکهبودساله2يپسرماریب

درگرگـان یطالقـان یدرمـان -یآموزشمرکزیشناسخونبخشبه
،PTيانعقـاد شـات یآزماانجـام ازپـس نمود.مراجعه1389تابستان

PPT،BT،TTرفـاکتو يدرصد90سطحوVII، يمـادرزاد نقـص
شد.دادهصیتشخيهماتولوژمتخصصتوسطVIIرفاکتو

یخـوردگ نیزمایسربهضربهمتفاوتلیدلابهماریبآنازپس
کی ـدر.داشـت دمـاغ خـون ويزیخونرخاطربهيمکررمراجعات

.گرفـت قـرار یلاکس ـیپروفتحـت ختنهعملانجاملیدلبهزینمورد
هــردربــود.یبررســتحــت)1389-90ی(ط ـســالکیــیطــمـار یب

نـام بـا شـده فعـال نوترکیـب VIIرفـاکتو ،بدنوزنبراساسمراجعه
د.یگردقیتزرماریببهNovoseven®RTتجاري
دومماربی
سـال دردنـدان ازيزیخونرعلتبهکهبودساله18يپسرماریب

شــاتیآزماودبــودهنــدهيزیخــونراخــتلالاتبــهمشــکوك1382
يمـار یبشـات یآزمابراسـاس شـد. انجـام وهیتوص ـاويبـرا يانعقاد
FVII)2شـد دادهصیتشـخ يهمـاتولوژ متخصـص توسط)درصد.

یآموزش ـمرکـز یشناسخونبخشبهيزیخونرموارددرآنازپس
مبـتلا زینسمینیالببهماریبنیانمود.مراجعهگرگانیطالقانیدرمان-

یبررستحتسالکیطولدريزیخونرحوادثدهعمطوربهبود.
براساسمراجعههردربود.ینیبولثهودهانهیناحدرآن،ازشیپو

تجـــارينـــامبـــاشـــدهفعـــالنوترکیـــبVIIرفـــاکتو،بـــدنوزن

Novoseven®RTقیــتزرمــاریبنیــاد.یــگردقیــتزرمــاریببــه
است.نداشتهیلاکسیپروف
سومماربی
دريودرصـد) FVII)25يمـار یبکـه بودلهسا40يمردماریب
خـون یچرب ـیبررس ـمنظـور بـه شـات یآزماانجامیپدر1387سال

ــايومشخصــاتآنازپــسشــد.دادهصیتشــخ متخصــصنظــرب
ثبـت گنبـد یطالقـان مارسـتان یبیشناس ـخـون بخـش دريهماتولوژ

یجراح ـعملداشتنرغمیعل،يماریببودنفیخفعلتبهد.یگرد
نــوعچیهــازاســتفادهبــهازیــنصیتشــخزمــانازدنــدان،دنیکشــو

است.نداشتهVIIراکتوفایویخونفرآورده
چهارمماربی
يری ـجرمگازیناش ـيزیخونراثربرکهبودساله54يمردماریب

يانعقـاد شـات یآزماانجامتحت1370سالدرهلثبهبیآسودندان
شـد. دادهصیتشـخ رصـد) دFVII)44يماریببهابتلاوگرفتقرار

د.ی ـگردکنتـرل هیبخوFFBقیتزرقیطرازيزیخونرحادثهنیادر
هی ـبخقی ـطرازکـه داشـت لوزهیجراحعملموردکیآنازشیپ

متخصــصنظــربــاصیتشــخزمــانازبــود.شــدهمتوقــفيزیخــونر
گنبــد یطالقــان مارســتانیبیشناسـ ـخــونبخــش دريهمــاتولوژ
دنیکش ـجـه ینتدربعـد بـه 1386سـال از.دیگردثبتاومشخصات

بـا مجـدداً کـه اسـت شـده دیشدمکرريهايزیخونردچارهادندان
مصــرفایــودیاســکیــاگزامتــرانسآمپــولقیــتزروهیــبخانجـام 

امـا اسـت؛ گرفتـه قـرار درمـان تحـت دیاسکیاگزامترانسکپسول
است.نداشتهVIIفاکتورقیتزر
پنجمماربی
درمـان یزاازقبـل شاتیآزماجهینتدرکهبودساله28یزنماریب
يهمـاتولوژ متخصـص توسـط درصد)FVII)5يماریب،1390سال
یشناسخونبخشدرماریبمشخصاتآنازپسشد.دادهصیتشخ

صیتشــخازشیپــمــاریب.دیــگردثبــتگرگــانیطالقــانمارســتانیب
بـوده يزیخـونر بـدون کـه داشـت گـر یدنیسزارعملکیيماریب

یلاکس ـیپروفتحـت مطالعـه طـول دردومنیسـزار عمليبرات.اس
بـا شـده فعالنوترکیبVIIرفاکتو،بدنوزنبراساسوگرفتقرار

کی ـطـول درد.یگردقیتزرماریببهNovoseven®RTتجارينام
يزیخـونر ازيگـر یدموردوبودیبررستحتماریبزینمطالعهسال

نداد.رخيويبرا
بحث

وخـونریزي مـوارد بـراي Novosevenيداروازلعـه مطاایندر
ومـوثر دارويیکNovoseven.شداستفادهپروفیلاکسیهمچنین

تبـدیل حالدرکهاست7فاکتورمادرزادينقصدرماندرضرربی
rFVIIaاسـت. بیمـاري ایـن درمانیمحصولاتاولانتخاببهشدن

مــوردارك)دانمــنوونوردیســک،؛ml2/2درmg2/1(نووســون
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درVIIفـاکتور يمـادرزاد نقـص بـراي درمـانی گزینـه ترینپذیرش
کـه اسـت جراحـی عمـل ازناشیخونریزيوخودهخودبخونریزي

).10و8(استمجازامریکاواروپادرآنازاستفاده
،VIIفـاکتور يمـادرزاد نقصمتعددینیبالابعادیبررسمنظوربه
يامشـاهده يمرکـز نیچنـد یالملل ـنیب ـمطالعـه کی ـSTERگروه

فـراهم جهـت درگـروه نی ـا).3(اسـت نمـوده یطراحرانگرندهیآ
موجـود یدرمـان يهاروشیمنیاواثرباارتباطدراطلاعاتآوردن

همـه راسـتا همـین در.)3(کنـد یمتیفعاليآماريهادادهقیطراز
درشـدند. ثبـت STERسایتدرحاضرمطالعهدرمانتحتبیماران
يمـادرزاد نقـص بـه مبـتلا ماریب34همکارانوNapolitanoمطالعه

ــاکتور ــز13ازVIIف ــور)11(مرک ــهکش ــیپروفک ــتیدریلاکس اف
بخـش ومونـث نفر21تعدادنیاازاند.شدهثبتSTERدرنمودند؛

ییایآس ـنـژاد ازمـاران یبهی ـبقبـود. نفـر) 19(پوستدیسفآنهاعمده
دریلاکسیپروفشروعسننیانگیموبودندر)نف3(نیلاتونفر)12(

فـاکتور بـا درمـان بـه نسبتنفرکیماریب34ازبود.سال1/11آنان
VIIدادهصیتشختیسادرثبتازشیپکهداشتمهارکنندهدیتول
7فـاکتور نفـر 3شـده، فعـال نوترکیـب 7فاکتورماریب21بود.شده

بودنـد هنمـود افـت یدرFFPگـر یدمـار یب9وپلاسـما ازشـده گرفته
)11.(

گیرينتیجه
درمـان نحوهوتیوضعگزارشوSTERتیسادرمارانیبثبت

آنـان درمـان درتوانـد یم ـوآوردهفـراهم رایخـوب اطلاعاتآنان،
باشد.موثر

قدردانیوتشکر
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________________________________________________________________________________________________________________________________

Abstract
There is not comprehensive information available about the control, complications and treatment methods
of factor VII deficiency. Online registry system called seven treatment evaluation registries (STER) has
been created which investigated the disease as an international multi-center prospective observational
project in order to provide information about the effect and immunity of available therapies. In this report,
five patients with factor VII deficiency were diagnosed and registered in Golestan Province, Northern
Iran, during 2010-11. All treatment protocol, demographic charectristic of patients were collected and
registered in www.targetseven.org on the basis of STER´s protocol.
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