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 خونساز یستمتکامل سـ  495فصل  

 

 یخون هاییماریب: 20بخش 
 : سیستم خونساز1قسمت 

 

 

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

MCH  یابد.یهفتگی خیلی بالاست و با افزایش سن حاملگی کاهش م ۲۳تا  ۲۲در 

 

 

 پردازدیم انیو رو ینیدر دوران جن یفصل از نلسون به نحوه خونساز نیا یهمکاران گرام

 .میپردازینکته مهم م نیندارد و به ذکر چند یچندان جنبه امتحان یو از نظر امتحان
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Fig. 495.2 A, Erythrocyte mean corpuscular volume (MCV), and B, mean corpuscular hemoglobin (MCH) from 22 weeks’ gestation 

through term. The lines represent the 5th percentile, the mean, and the 95th percentile reference range. (From Christensen RD, Jopling 

J, Henry E, et al. The erythrocyte indices of neonates, defined using data from over 12,000 patients in a multihospital healthcare system. 

J Perinatol 2008;28:24–28.) 

 است. gr/dl ۱ ± ۳4در طول حاملگی ثابت و  MCHCنکته: 

 یابد.یش میخون به تدریج افزا Hbو غلظت  Hctیابد اما ها در حاملگی کاهش میدر اریتروسیت Hbمقدار هر چقدر اندازه و نکته: 

 یابد.حاملگی افزایش می 40تا  ۲۲های در خون، بین هفته Pltغلظت 

 
Fig. 495.4 Platelet count from 22 weeks’ gestation through term. The lines represent the 5th percentile, the mean, and the 95th percentile 

refer ence range. (From Wiedmeier SE, Henry E, Sola- Visner MC, et al. Platelet reference ranges for neonates, defined using data 

from over 47,000 patients in a multihospital healthcare system. J Perinatol 2009;29:130–136.) 
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 یرسونسندرم پـ  498فصل  

 یک اختلال نادر میتوکندریال است.

 با آنمی هیپوپلاستیک همراه است.

 .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 میلوبلاستاریتروبلاستنکته: 

 این بیماری واریانتی از آنمی سیدروبلاستیک مادرزادی است.نکته: 

 یافته است. HbF سطح 

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

 .شودمی، نارسایی آدرنال، هیپوپاراتیروئیدی، هیپوتیروئیدی( ایجاد DMIاختلالات اندوکرین )نکته: 

 که علائم آن به صورت ذیل است:علائم سندرم کرن سایر نیز در این مورد وجود داشته باشد  ممکن است در موارد نادرینکته: 

 اسیدوز لاکتیک (۱

 پتوز( /هاافتالموپلژی خارجی )نقص حرکت چشم (۲

 پیگمانتاسیون رتین (۳

 ناشنوایی (4

 آتاکسی مغزی (۵

 بلوک قلبی (۶

 شکل زیر مربوط به آنمی پیرسون خارج از کتاب است.
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 ه در سندرم کرن سایر است.میتوکندریال که شبیه حذف همین ناحی DNAعلت بیماری: حذف 

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

 درمان:

 ابتدا حمایتی است:

 باشد.های نوتروپنی شدید میبرای بهبودی دوره GCSFبرای اصلاح آنمی، فاکتور  PCشامل تزریق 

 زودهای اسیدوز لاکتیک، پان سیتوپنی همراه است.اپیاری، مرتبط با علت اصلی بیم

 
Fig. 498.1 Bone marrow morphology in Pearson syndrome. Left, Vacuoles in myeloid precursor. Center, Vacuoles in erythroid 

precursor. Right, Ringed sideroblast. (From Shimamura A, Alter BP. Pathophysi ology and management of inherited bone marrow 

failure syndromes. Blood Rev 2010;24:101–122; Fig 14.) 

 بندی ویژه:جمع

 علائم:

 ( آنمی ماکروسیتیک۱

۲ ) MCV 

۳ ) HbF 

 دیفولاپیر

HbF 
 دار است.حاوی سیدروبلاست حلقوی و واکوئله BM( آنمی سیدروبلاستیک که 4

 DMI /پانکراس فیبروز /FTTئم همراه: ( علا۵

 ( به ندرت نوتروپنی و ترومبوسیتوپنی دارد.۶

Rx : تزریقP.C/ GCSF 

acked cellP 
 پدر

  :راهFCSG 

Father  Grand )پیر( 
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 یکمگالوبلاست یآنمـ  503فصل  

 

 ز:ها عبارتند اکلیدهای تشخیصی در تست

 لکوپنی (۱

 ترومبوسیتوپنی (۲

۳) PBS: 

RBC بزرگ و بیضی 

MCV افزایش یافته 

 لوب ۵های هیپرسگمانته با بیش از نوتروفیل (4

 است. 12Vit Bاکثراً علل آنمی مگالوبلاستیک به علت کمبود اسید فولیک و کمبود 

 بیشتر بدانید:

 به صورت نمودار ذیل است: و اسید فولیک B12و نقش  DNAهمکاران گرامی مکانیسم ساخت 

 DNA  THF        B12       
→       5MTHF  

 فولات
 

        

  هموسیستئین  متیونین   

        6B  

   سیستئین     
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 کمبود اسید فولیک

 است.و پرولیفراسیون سلولی ضروری  DNAطبق نمودار طراحی شده در بیشتر بدانید فوق، فولات برای بازسازی 

 یابد.فولات به حرارت حساس بوده و با جوشاندن یا حرارت دادن کاهش مینکته: 
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 یتیکهمول یآنمـ  506فصل  

 

 
 داخل سلولی

 

 
 خارج سلولی

 
 

    H L B    

 هموگلوبینوری
    

 Bili 
 LDH  

 )خارج سلولی(

 باشند.می هاRBCهمولیز به صورت تخریب قبل از موعد 

 روز است. ۱۲0تا  ۱۱0طول عمر گلبول قرمز به طور نرمال 

شوند که می RBCباعث افزایش تولید  BMکاهش، اریتروپویتین افزایش و تحریک  هاRBCکوتاه، شمارش  RBCطول عمر  در همولیز،

 گردد.رتیکولوسیت در خون نمایان می با 

 یابد.برابر افزایش می ۶ـ۸دهد و در همولیز طول کشیده حدود برابر افزایش می ۳تا  ۲مغز استخوان برون ده خود را به صورت حاد، 

 گردد:درصد اصلاح شده رتیکولوسیت از راه فرمول ذیل محاسبه می

RPI = ×درصد رتیکولوسیت
HCT بیمار

HCT (45) نرمال
×
1

μ
 

µ = ۱-۳  ًگیرند.در نظر می ۲که اکثرا 
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Fig. 506.1 Number of days for maturation of reticulocytes to mature erythrocytes in the marrow and blood. The duration of maturation 

as blood reticulocytes is taken as μ, which is used in the correction equa tion in this chapter. (Modified from Hillman RS, Finch CA. 

Red cell man ual. Philadelphia: FA Davis, 1983.) 

µ  ولوسیت به اریتروسیت بالغ در مغز استخوان و خون نیاز است.تعداد روزهایی است که برای بلوغ رتیک 

 RPI گیری برای اندازهRBC  است. ۱در یک روز است بنابراین باید تقسیم بر تعداد روزها کرد و میزان طبیعی آن 

  پاسخ به کم خونی ترشحEPO  و تولید رتیکولوسیت ازBM  است بنابراین در تالاسمیEPO  باعث شدهBM ه و رشد کار کرد زیاد

 .شودمیکند و استخوان نازک شود و باعث تغییرات در استخوان 

عوامل  /هاAbمل ها یا هموگلوبین و اختلالات خارج سلولی شاآنمی همولیتیک بر دو قسمت داخل سلولی شامل اختلالات غشای آنزیم

 شوند.عوامل پلاسمایی تقسیم می /مکانیکی
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 سیاستوماتوزـ  509فصل  

 

 : شودمیاستوماتوسیتوز ارثی، به دو دسته تقسیم 

 . شودمیبه دنبال افزایش سدیم و پتاسیم داخل سلولی، موجب ورود آب به داخل سلول  هیدروسیتوز )استوماتوسیت(: (1

 گردد. داخل سلولی منجر به کم شدن آب سلول می Kو  Naبه دنبال کاهش گزروسیتوز )دهیدره(:  (2
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 یخارج سلول یبه علت فاکتورها کیتیهمول یآنمـ  513فصل  

 

 ( آنمی همولیتیک اتوایمیون:1

 است. تست کومبس  -

 ایمیون(.جنینی است )اتو RBCعلیه  Abبه علت عبور  -

 ترین آنمی همولیتیک اتوایمیون اریتروبلاستوز فتالیس است.مهم -
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 یخارج سلول یبه علت فاکتورها کیتیهمول یآنم
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 علل:

 ABO ،RH 

  عفونتEBV ،CMV ًمایکوپلاسما، ندرتا ،HIV 

 بیماری ایمونولوژی مثل لوپوس، روماتوئید آرتریت 

 نقص ایمنی: آگاما گلوبولینمی، لنفوپرولیفراتیو 

 ننئوپلاسم: لنفوم، لوکمی، هوچکی 

 داروها 
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 Plt ونیترانسفوزـ  520فصل  

 :Pltهای تجویز اندیکاسیون

 

در  Plt < ۵0000تزریق گردد. اگر  Pltوجود دارد که بنابراین باید پروفیلاکتیک  Plt < ۲0000خودی در ( خطر خونریزی خودبه۱

 در بیمار ثابت شود. علایم حیاتیساعت ادامه یابد تا  4۸باید  Pltتجویز شود. تجویز  Pltیا اقدام تهاجمی باشد باید  /صورت خونریزی

تجویز گردد مگر زمانی که جهت جراحی بزرگ قرار  Pltتا زمانی که خونریزی فعالی وجود ندارد، نباید  Plt( در اختلالات عملکردی ۲

 مایشگاه بیشتر باشد.از دو برابر بالاترین حد طبیعی آز (BT)گرفته و زمان خونریزی 

 برسد. Plt > ۳0000تزریق کرد تا  Pltروز طول بکشد باید  7در ترومبوسیتوپنی که بیش از  -

 در موارد ترومبوسیتوپنی Plt( هدف اصلی از ترانسفوزیون ۳

Plt > ۵0000 در کودکان 
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Plt > ۱00000 در نوزادان 
 

 ۵ـkg ۳0  cc/kg ۱0در کودکان تا وزن  (4

 Pltکیسه  4تا   ۳رگتر در کودکان بز

دارد و  Bآنتیو  Aآنتیبه صورت مکرر خودداری شود چون  Oبا گروه  Pltایزوگروپ باید تجویز شود و از تجویز  Plt ،Pltدر تجویز 

 .شودمیباعث همولیز 

۵ )Plt  باید با سرعت بیشتر نسبت بهPC  در عرض( تجویز شودhr ۲.) 

 اشد.ب Plt > ۲۵000بهتر است  LP( در ۶

از قطع خونریزی  بعد hr 4۸نگه داشته شود باید  Plt > ۵0000تا  شودمیبه صورت پروفیلاکتیک تجویز  Plt( در اعمال جراحی که 7

Plt .تجویز شود تا لخته تثبیت گردد 

یم مگر اینکه یک ندار به صورت پروفیلاکتیک Pltهای کبدی و ... در این صورت داشته باشیم مثلاً بیماری Plt( اگر اختلال عملکرد ۸

 .شودمیپروسه تهاجمی در پیش داشته باشیم چون باعث آلوایمونیزاسیون 
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 Vit Kکمبود ـ  529فصل  

 

۱ )  و  ۲79۱0فاکتورهایPrc, s 

 :Vit K( درمان پروفیلاکسی ۲

 کودکان ۲ـmg ۳ خوراکی

mg ۱0نوجوانان ۵ـ 

 mg ۲وریدی ۱ـ 

 است. Vit Kدوت وارفارین آنتی( ۳

 است. Vit Kدوت آن آنتیدهد و می  Vit Kو  PT( سم موش سوپرا وارفارین است که اختلال در 4
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 طحال یبزرگـ  535فصل  

 

 

 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: تب۲

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

 .شودمیها موجب پان سیتوپنی تجمع 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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 یلنفادنوپاتـ  539فصل  

 

 های لنفاوی:مشخصات توده

 های ناحیه گردن اکثراً غیرلنفاوی است.( توده۱

 ( غده لنفاوی در نوزادان قابل لمس نیستند.۲

 های نرمال غدد لنفاوی:( اندازه۳

 cm ۱گردن تا  .۱

 cm ۱زیر بغل تا  .۲

 cm ۵/۱اینگوینال تا  .۳

 مشخصات ظاهری: .4

 پوست ناحیه گرم و سرخ است. /دردناک عفونی  -

 دار دارد.حالت آب آبسه  -

- TB  .غدد لنفاوی به هم متصل هستند 

 تعریق شبانه /طحال /متصل به پوست یا بافت زیرین + بزرگی کبد /به هم چسبیده /بدون درد تومور  -

 لنفادنوپاتی ژنرالیزه یا موضعی: .۵

 ناحیه غیرمجاور ۲بزرگی بیش از  ژنرالیزه 
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