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          473فصل  

                Section 473 
 یخون هاییماریب: 20بخش 

 خونساز یستمتکامل سـ  473فصل  

 

 

 یخون هاییماریب: 20بخش 
 : سیستم خونساز1قسمت 

 

پردازد و از نظر همکاران گرامی این فصل از نلسون به نحوه خونسازی در دوران جنینی و رویان می

 پردازیم.متحانی چندان جنبه امتحانی ندارد و به ذکر چندین نکته مهم میا

 است. ۱۳۵در حد  MCVهای بالغین است و ها در جنین بزرگتر از اریتروسیتاریتروسیت نکته:

MCH  یابد.هفتگی خیلی بالاست و با افزایش سن حاملگی کاهش می 2۳تا  22در 

  

Fig. 473.2 Erythrocyte mean corpuscular volume (MCV, top) and mean corpuscular hemoglobin 

(MCH, bottom) from 22 wk gestation through term. The lines represent the 5th percentile, the mean, 

and the 95th percentile reference range. 

 است. gr/dl ۱ ± ۳4در طول حاملگی ثابت و  MCHC نکته:
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 در کودکان یهماتولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

خون  Hb و غلظت Hctیابد اما ها در حاملگی کاهش میدر اریتروسیت Hbر چقدر اندازه و مقدار ه نکته:

 یابد.به تدریج افزایش می

 یابد.حاملگی افزایش می 40تا  22های در خون، بین هفته Pltغلظت 

 
FIG. 473.4 Platelet count from 22 wk gestation through term. The lines represent the 5th percentile, 

the mean, and the 95th percentile reference range. 

 آید.بعد از لقاح به وجود می ۵ها برای اولین بار در حدود هفته نوتروفیل نکته:

 Hbدرصد کل  HbF ۹0حاملگی  24، هموگلوبین غالب است. در هفته HbFحاملگی  ۶ـ8از هفته  نکته:

 دهد.را تشکیل می

 ۷0ـHbF ،80ای که حین تولد افتد به گونهاتفاق می HbFماهه سوم یک کاهش تدریجی  ۳در طی 

 بود. ماهگی فقط مقدار ناچیزی موجود خواهد ۶ـ۱2دهد و تا ها را تشکیل میدرصد کل هموگلوبولین

 های بالغین:هموگلوبولین

2HbA  درصد است. 2ـ4/۳در بالغین 

2HbA  فت درصد در موارد ص 4/۳بالاتر از اسید فولیک  تالاسمی و آنمی مگالوبلاستیک ثانویه به کمبود

 شود.دیده می 12Bو ویتامین 

 شود.تالاسمی دیده می در افراد با آنمی فقر آهن و  2HbAکاهش 
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          476فصل  

                Section 476 
 

 
 یرسونسندرم پـ  476فصل  

 

 یک اختلال نادر میتوکندریال است.

 هیپوپلاستیک همراه است. با آنمی

 .شدمیاشتباه گرفته  TECیا  DBFاین سندرم ابتدا با 

 علائم نارسایی مغز استخوان به صورت ذیل خواهد بود: نکته:

 آنمی ماکروسیتیک، نوتروپنی، ترومبوسیتوپنی

 وجود دارند. BMها واکوئوله در ها و میلوبلاستاریتروبلاست نکته:

 تی از آنمی سیدروبلاستیک مادرزادی است.این بیماری واریان نکته:

 یافته است. HbF سطح 

 کند.ارگان است و پانکراس ـ کبد، کلیه )درگیری توبولار(، عضلات را درگیر میمولتیاین بیماری یک بیماری 

 شود.، نارسایی آدرنال، هیپوپاراتیروئیدی، هیپوتیروئیدی( ایجاد میDMIاختلالات اندوکرین ) نکته:

علائم سندرم کرن سایر نیز در این مورد وجود داشته باشد که علائم  ممکن است در موارد نادری نکته:

 آن به صورت ذیل است:

 اسیدوز لاکتیک (۱

 پتوز( /هاافتالموپلژی خارجی )نقص حرکت چشم (2

 پیگمانتاسیون رتین (۳

 ناشنوایی (4

 آتاکسی مغزی (۵

 بلوک قلبی (۶
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 در کودکان یهماتولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 

 سون خارج از کتاب است.شکل زیر مربوط به آنمی پیر

 
 

 میتوکندریال که شبیه حذف همین ناحیه در سندرم کرن سایر است. DNAعلت بیماری: حذف 

توان این دو را از هم می DNAسندرم پیرسون به آنمی دیاموند بلاک فان شبیه است که با ارزیابی  نکته:

 افتراق داد.

 درمان:

 ابتدا حمایتی است:

 باشد.های نوتروپنی شدید میبرای بهبودی دوره GCSFصلاح آنمی، فاکتور برای ا PCشامل تزریق 

 زودهای اسیدوز لاکتیک، پان سیتوپنی همراه است.اپیعلت اصلی بیماری، مرتبط با 

 
FIG. 476.1 Bone marrow morphology in Pearson syndrome. Left, Vacuoles in myeloid precursor. 

Middle, Vacuoles in erythroid precursor. Right, Ringed sideroblast. 
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          487فصل  

                Section 487 
 

 
 سیاستوماتوزـ  487فصل  

 

 شود: استوماتوسیتوز ارثی، به دو دسته تقسیم می

خل سلولی، موجب ورود آب به به دنبال افزایش سدیم و پتاسیم داهیدروسیتوز )استوماتوسیت(:  (1

 شود. داخل سلول می

 گردد. داخل سلولی منجر به کم شدن آب سلول می Kو  Naبه دنبال کاهش گزروسیتوز )دهیدره(:  (2
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 در کودکان یهماتولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 

 گزروسیتوز ارثی *

 باشد.میهای استوماتوسیتوز ترین فرم سندرمشایع -

 گردد. ها میRBCهیدریشن سلولی و در نتیجه، د داخل سلولی  باعث از دست رفتن آب داخل Kکمبود خالص  -

 گردد. میاین حالت باعث هیدروپس فتالیس،  -

 علایم آزمایشگاهی:

 آنمی همولیتیک ماکروسیتیک با اسپلنومگالی و زردی  

- MCV  وMCHC  افزایش یافته 

 ته است. ها، کاهش یافاریتروسیت اسموتیک فراجیلیتی -

 های داخل سلولی، کاهش یافته سایر کاتیونها و اریتروسیت Kغلظت  -

- PBS ،استوماتوسیت :target cellهای قرمز فشرده شده به همراه غلظت بالایی از ، گلبولHb (MCHC  )بالا 

 درمان: 

 حمایتی است. 

 اسپلنکتومی ممنوع است. درصد امتحانی: 100نکته 

 های آهن انجام شود. مانیتورینگ منظم اندکس

 وز ارثیهیدروسیت *

- RBC د. گردمیها بزرگ و متورم 

 گیرد. میو آب داخل سلولی صورت  Na+افزایش 

 علایم آزمایشگاهی:

 همولیز متوسط تا شدید -
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          489فصل  

                Section 489 
 

 

 
 Hbاختلالات ـ  489فصل  

 

 درصد HbF < ۵/2( ۱ وجود درد: الگوی طبیعی Hbسه نوع 

2 )2HbA ≤ ۵/۳ درصد 

۳ )HbA ≥ ۹۵ درصد 

 سلسیکل: 1ـ489

 گیرد.تیمیدین به جای آدنین در جایگاه ششم گلوبین قرار می 
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 در کودکان یهماتولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 

 از کل هموگلوبین HbS > %۹0یعنی  سلسیکلآنمی 

 از کل هموگلوبین HbS > %۵0یعنی  سلسیکلبیماری 
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                Section 492 
 

 

 
 یخارج سلول یبه فاکتورها هیثانو کیتیهمول یآنمـ  492فصل  

 دهد.ی رخ میبه دلیل آسیب مکانیک RBCبه دلیل تخریب 

 ( آنمی میکروآنژیوپاتیک1

- DIC   - HUS   - TTP 
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 در کودکان یهماتولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 ( آنمی ماکروآنژیوپاتیک2

 کازاباخ مریت )همانژیوم ژانت( -

 دریچه مصنوعی قلب -

 های آنژیوپاتیک شیستوسیت، در آنمیRBC  شود.یده میکروماتوفیلیا )رتیکولوسیتوز( دپلیتکه تکه و 

دهد خون محیطی مقدار زیادی اسفروسیت را نشان می /است RBCروی  به علت اثر سمی مسویلسون: 

 و تست کومبس منفی است.

TTP : کمبودAdams 13 مرهای مولتیشود که باعث میVWF  بزرگ باقی بماند Rxپلاسمافرز که : 

Abداردیبرمرا  ها. 

 Adams 13علیه فاکتور  TTP :Abعلت 

HUS :ب خورد. درمان با اکولیزومابراین پلاسمافرز به درد نمیباشد. بنادر اثر شیگاتوکسین می(Ecoli 0157) 

 ( که متوقف کننده کمپلمان است.C5آنتیاست )
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          494فصل  

                Section 494 
 

 
 یکولون ریغ یتمیسیپلـ  494فصل  

  
 مادرزادی

 های فیزیولوژیک نباشد.یعنی در اثر پروسه non-clonalسیتمی پلی
 

 
 اکتسابی

  

 %۶۵ < HCT 

 Hb  2۳معادل 

 تظاهرات هیپرویسکوزیته به وجود آید.
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 dizzinessسردرد، تنگی نفس فعالیتی و  علائم:

 علل اکتسابی:

 ت قلبی ـ سیتمی در مواردی که امکان اشباع اکسیژن شریانی وجود نداشته باشد مانند اختلالاپلی

 شود.عروقی که باعث شانت راست به چپ می

 یوی که اکسیژناسیون را های ربیماری دهد.می 

 زندگی در ارتفاعات 

Rx: 

 ای( فلبوتومی دوره۱

 ( پلاسمافرز با نرمال سالین )سؤال همیشه نوزادان(2

 سیتمی مادرزادی:پلی

 هایی که تمایل در بیماریHb  به اکسیژن بالاتر استP50  شود ره می% ساچو۵0در فشار کمتری به حد

(mmHg 20 >) 

  DPG3, 2 (مت)هموگلوبولینمی  انحراف به چپ منحرف اکسیHb 2 یچسبندگ و تمایلO  بهHb. 
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          496فصل  

                Section 496 
 

 یاکتساب یتوپنیسپانـ  496فصل  

 

 هاAB /هاکشحشره /مواد شیمی درمانی ( داروها:1

 کلرامفنیکل /طلا /بنزن /NSAID /داروی ضدتشنج

 شود.یا آنمی آپلاستیک می RBC باعث آپلازی 19Bپاروویروس  (2

 پان سیتوپنی طولانی مدت در موارد ذیل وجود دارد: (3

 هپاتیت ویروسی -

 EBV /هرپس -

- HIV/ CMV 
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          513فصل  

                Section 513 

 

 
 طحال یبزرگـ  513فصل  

 در قسمت زیرین حاشیه دنده غیرطبیعی است. cm ۳( در صورت لمس لبه طحال بیش از ۱

 باید معاینه شود. آدنوپاتی  /کم کردن وزن /حالیبی /عرق شبانه /( نکات شرح حال: تب2

 باشد.کنیم لب چپ کبد ( ممکن است چیزی که لمس می۳

 شود.ها موجب پان سیتوپنی میتجمع سلول /فعالیت طحال در اثر احتقان ( هیپراسپلنیسم: 4

 گیرد.: در اثر انسداد عروق کبدی ـ پورتال یا طحال صورت میBanti( سندرم بافتی: ۵

Rxشانت پورتوکاوا : 
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