


کلیات بیماری 

تالاسمی

دکتر بهرام دربندی

فوق تخصص خون وانکولوژی کودکان

رشت -بیمارستان هفده شهریور 



Demography
Thalassemia refers to a group of blood diseases characterized by decreased or 
absent synthesis of normal globin chains
●The thalassemia gene confers greater immunity for the heterozygous individuals 
against malaria
●the high gene frequency in these regions is most likely related to the selective 
pressure of plasmodium falciparum . So It is common in parts of the world where 
malaria is common: 
●However, thalassemia now is more recognized globally because of ease of 
travel, etc…
IRAN is located in the belt of thalassemia of the world

WeatherallD et al. Inherited Disorders of Hemoglobin. In: Jamison DTet al., editors. Disease Control Priorities in Developing Countries. 2nd 
edition. Washington (DC): World Bank; 2006. p. 663–680.
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استمقدار همو گلوبین تالاسمی ها گروه ناهمگنی از نا هنجاری های سنتز 

اختلال در میزان تولید زنجیره های گلوبین گلبول های قرمز است

م ، آسیب سنتز نامتقارن زنجیره های گلوبین باعث رسوب زنجیره فراوانتردر سیتوپلاس

.به غشاء سلولی و تخریب زودرس گلبول های قرمز می گردد









هاتالاسمیپاتوفیزیولوژی

اختلال در میزان تولید زنجیره های گلوبین گلبول های قرمز است

.سنتز هموگلوبین از هفته سوم تا ششم جنینی در کیسه زرده شروع می شود

استمقدار همو گلوبین تالاسمی ها گروه ناهمگن از نا هنجاری های سنتز 

م ، آسیب سنتز نامتقارن زنجیره های گلوبین باعث رسوب زنجیره فراوانتردر سیتوپلاس

.به غشاء سلولی و تخریب زودرس گلبول های قرمز می گردد



:علائم بالینی 

ماژورتالاسمیبتا
زندگیاولسالدومماههشش:بروززمان

(داردارتباطبیماریشدتبهبالینیعلائمبروززمان)

پریدگیرنگوقدیووزنیرشدکمبود،مشخصناعلتباتب،قراریبی،اشتهاییبی

(هپاتواسپلنومگالی)شکمبودنبرجسته

هاچشمکردنپفوبینیپلفرورفتگی،ماگزیلااستخوانهیپرتروفی،پیشانیاستخوانبودنبرجسته

کندمیپیداایقهوهبهتمایلآهنرسوبوایکتر،آنمیدلیلبهبیماراناینپوسترنگ

پاهااولسرهیپراسپلینسم،،علائماستخوانیمتعددهایشکستگیصفرا،کیسهسنگ

دارندنامناسبChelationTherapyکهبیمارانی

(تاخیر در جهش رشد ، کاهش رشد پستا ن ها ، اولیگومنوره یا آمنوره: دختران ) تاخیر در بلوغ 

(،کمبود موهای صورت   و بدن : پسران ) 

اندوکرینوقلبی،کبدیاختلالات



انیپیشاستخوانبودنبرجسته

ماگزیلااستخوانهیپرتروفی

بینیپلفرورفتگی

هاچشمکردنپف





:آزمایشگاهیهایبررسی

ماژورتالاسمیبتا

میکروسیترهیپوکرومآنمی

Hg = 2.5 – 5.6 gr/dl

یسلولهاوبتازنجیرهتولیددراشکالدلیلبهکوچکبسیارسلولهای)شدیدآنیزوسیتوزیس

(FهموگلوبینحاویهایRBCدلیلبهمعدوددرشت

targetوجود cell

basophilicوجود stippling

inclusionوجودودارهستهقرمزگلوبولهای bodyبرداریطحالازپسخصوصبه

ineffectiveدلیلبهپاییننسبتارتیکولوسیت erythropoesis

محیطیخوندرWBCهایسازپیشووجودWBCوپلاکتنسبیافزایش

،هیپرپلازیهموپکسینوهاپتوگلوبینکاهش،SGOTافزایش،LDHافزایش:همولیزشواهد

محیطیخوندرکروماژیپلی،استخوانمغزدراریتروئیدردههایسازپیش

ویروسیهپاتیتشواهدوکبدیهایآنزیمافزایش





بتا تالاسمی ماژور: درمان 



برنامه پیشگیری از بتا تالاسمی در ایران

شدآغاز1376سالاز

دارندازدواجقصدکههستندهاییزوج،هدفجمعیت



جام -2  در زنCBCان

MCV≥80 وMCH≥27

عدم نیاز 

به پیگیري

MCV≥80 وMCH≥27

ت زوج دد وضعی ي مج بررس

ي یا هر دو نفر داراي  ك ی

س ها و  دک  طبيعيHbA2ان

جام  -3 يHbA2ان ي ستون روماتوگراف  براي زوج به روش ك

جام -1 دCBCان  در مر

جام مشاوره  ان

ویژه زوج مشکوک 

طر  م خ ك

اع به )  عدم ارج

ت م مراقب )تی

جام مشاوره  ان

اع به  ژنتیک وارج

ت م مراقب تی

دول -5 ي بر اساس ج نیاز به بررس

طر  طر و پرخ م خ كوك ک ي زوج مش شناسای

طر در بروز  زوج مشکوک پرخ

ي بیماري تالاسم

طر در بروز  م خ زوج مشکوک ك

ي بیماري تالاسم

MCV<80 يا /وMCH<27

MCV<80 يا  / وMCH<27

7>HbA2>3.5در زوج 

ي -4 كمیل ایش هاي ت جام آزم ن/ ان ان فقر آه درم

ي ایش هاي تالاسم ل انجام آزم م كشوري مراح الگوریت

ي) ل بتا تالاسم ن ناق ي زوجی ت شناسای (جه

HbA2≤3.5در يك يا هردو نفر 

ي ل بتا تالاسم زوج ناق







In 2004, 312 new thalassemic patients were born (compare to 

more than 846 in 1996)

Family not willing to abort their known thalassemic embryo

Poor access to prenatal diagnosis (PND) centers

Unregistered marriages bypassing screening program

Immigration

Laboratory errors (false negatives)

Family not willing to abort known thalaasemic embryo after 
frequent past abortion for the same 




