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خانوادهساله ی باردار دارای کودکان مبتلا به آنمی شدید در درمانگاه پزشکی23نحوه ی برخورد با خانم 

استاد زنده دل: استاد راهنما
امیرحسین محرم خانی؛ کارورز پزشکی خانواده: ارائه دهنده
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Chief Complaint

هفته مراجعه جهت تشکیل 20ساله 23بیمار مادر باردار 
رزندانپرونده بارداری با شکایت از کم خونی شدید در سایر ف
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History of Present illness

ت ساله ی اتباع جهت تشکیل پرونده و مراقب23بیمار خانم 
. های بارداری در هفته ی بیستم بارداری مراجعه کرده است

دید بیمار مطرح می کند که دو فرزند دیگر وی کم خونی ش
بیمار شکایت دیگری. در حد نیاز به دریافت خون دارند

.ندارد
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PMH :دو نوبت زایمان طبیعی

PSH :-

Immunization:  (ناقص)واکسیناسیون توأم

Social history :اتباع
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Physical Examination

Vital Signs: normal
General appearance: ill – toxic – icteric – pale – Respiratory distress - 
Weight before pregnancy = 44kg
Height = 145cm
HEENT: icteric sclera – pale conjunctiva – conjunctivitis – Erythematous TM – 
Erythematous pharynx
Neck: Lymphadenopathy –
Chest, Heart and Lungs: tachypnea – wheeze – crackle – rale – tachycardia - 
souffle –
Abdomen: distension + tenderness – splenomegaly – hepatomegaly - 
Nervous system: muscle weakness –
Skin: icterus – paleness – koilonychia – brittle nail – petechia – purpura –
Limbs: cold hands and feet – edema - 6



آزمایشات لازم در اولین ملاقات بارداری

CBC diff.

Rh and blood group

FBS

Urine analysis and Urine culture

HIV, HBsAg, VDRL, BUN, Creatinine

هم اضافه می TSHدرصورت عدم بررسی تیرویید قبل از بارداری، به آزمایشات فوق 
.شود
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آزمایشات بیمار
CBC:     unit             unit

WBC = 4.8    10*3/uL 

(PMN=58%, Lymph=35% , Monocyte=4%, Eosinophils=3%)   Blood group = O Rh 
factor = +

RBC = 4.6    10*6/uL       FBS = 79   mg/dl

Hb = 12.6    g/dL       Urea = 20  mg/dl

HCT = 37.8   %        Creatinine = 0.82 mg/dl

MCV = 82.2   fL        VDRL = Negative

MCH = 27.4   pg        25-OH Vit D3 = 23.7 ng/ml 

MCHC = 33.3   g/dL       HIV = Non reactive

RDW-CV = 14.5   %        HBsAg = Non reactive

Platelets = 234   10*3/uL       HCV –Ab = Non reactive
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:Urine Analysisآزمایشات بیمار

Color = yellow

Appearance = semi turbid

SG = 1.016

pH = 5

Protein = -

Glucose = -

Bilirubin = -

Urobilinogen = -

Ketone = -

Nitrite = -

Blood/Hb = +

Yeasts = -
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WBC = 30-35

RBC = 8-10

Epithelial cells = 10-15

Bacteria = few

Mucus = -

Casts = -

Crystals = -

U/C = -
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آزمایشات فرزند اول
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CBC:    unit             

WBC = 17.3  10*3/uL 

(PMN=39.2%, Lymph=45.9% , Monocyte=11%, Eosinophils=3.6%) 
 Reticulocyte = 28.5

RBC = 2.27   10*6/uL        Anisocytosis ++

Hb = 6.6   g/dL         Sickle cell +

HCT = 19.4   %          Target cell +

MCV = 85.5   fL          Elliptocyte +

MCH = 29.1  pg          Ovalocyte +

MCHC = 34   g/dL         Polychromasia were seen

RDW-CV = 25.6  %          Bili. T = 3.3

Platelets = 466  10*3/uL        Bili. D = 0.5



آزمایشات فرزند دوم

12

CBC:     unit              unit

WBC = 17.9   10*3/uL         BUN = 6   mg/dl

(PMN=58%, Lymph=35% , Monocyte=4%, Eosinophils=3%)   Creatinine = 0.4 mg/dl

RBC = 2.5    10*6/uL        Uric acid = 7.2  mg/dl

Hb = 7.2    g/dL          AST = 38   U/L

HCT = 22.3   %          ALT = 18   U/L

MCV = 88.1   fL          Alk-P = 438  U/L

MCH = 28.5   pg          LDH = 958  IU/L

MCHC = 32.3   g/dL          Ferritin = 400  ng/ml

RDW-CV = 28.1   %         Bili. T = 1.9  mg/dl

Platelets = 515   10*3/uL         Bili. D = 0.7  mg/dl

Reticulocyte = 32.5  %          CRP = 2   mg/l

Anisocytosis ++  Sickle cell ++ Polychromasia were seen   25-OH Vit D3 = 10 ng/ml 
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لام خون محیطی یکی از فرزندان
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17

Sickle Cell Disease
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تعریف
هر دو ژن داسی شکل یک بیماری خونی ارثی است که به دنبال جهش نقطه ای در آنمی

.تولیدکننده ی زنجیره ی بتای هموگلوبین ایجاد میشود
Sickle cell traitی را افرادی هستند که تنها یک ژن جهش یافته دارند و علائم بالینی بیمار

.ندارند
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20

انواع
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اپیدمیولوژی

Highest prevalence in west Africa 
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الگوی وراثت

اتوزوم مغلوب
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پاتوفیزیولوژی
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تظاهرات بالینی
Anemia

• Splenic sequestration (splenomegaly + anemia +/- shock)
• Hyperhaemolysis (sudden exacerbation of hemolysis due to excess transfusions)

• Aplastic crisis (usually induced by infection e.g. parvovirus B19)

Vaso-occlusive phenomena

• Acute painful episodes (recurrent severe painful episodes in back, chest, abdomen, extremities, 

dactylitis | most times can be managed in home)

• Acute chest syndrome (life threatening syndrome | fever + chest pain + hypoxemia + wheezing + 

cough + respiratory distress)

• Arthritis-like hand-foot syndrome in pediatrics

• Hypo-Asplenia

Chronic complications

• Neurological: stroke, seizure

• Blood and bone: chronic anemia, osteoporosis, avascular necrosis

• Cardiac: cardiomyopathy, HF

• Pulmonary disease: PHTN

• Kidneys: CKD

• Hepatobiliary: damage to liver from iron overload. Gallstones due to chronic hemolysis.

• Others: chronic pain, delayed puberty, leg ulcers and retinal disease.

Infections (due to hypo-asplenia)
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تشخیص
.نیستDNAو نیاز به تایید تشخیص براساس  تشخیص بالینی و آزمایشگاهی برای مدیریت بیماری کافی است

.(الزامی باشدDNAدرصورت نیاز به مشاوره ی ژنتیک و تنظیم خانواده، ممکن است تشخیص براساس )
.تشخیص قطعی با الکتروفورز هموگلوبین انجام می شود
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تشخیص
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الکتروفورز هموگلوبین پدر و مادر
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درمان

.نیاز به درمان ندارندsickle cell traitموارد 
sickle cell anemia:در 

.درمان پیشگیرانه با هیدروکسی اوره توصیه می شود
.داشته باشندblood transfusionهمچنین ممکن است نیاز به 

فولیک اسید روزانه
پروفیلاکسی با پنی سیلین خوراکی یا اریترومایسین

واکسیناسیون
Bآنفلوانزا فصلی، پنوموکوک، مننگوکوک، هپاتیت : اطفال

، Bهپاتیت مننگوکوک و : آنفلوانزا فصلی، پنوموکوک و درصورت عدم دریافت در گذشته: بزرگسالان
هموفیلوس
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غربالگری

.در دوران بارداری انجام نمی شودsickle cellدر ایران غربالگری بیماری 
10در بریتانیا، در زنان باردار ساکن در مناطق شایع تر برای این بیماری، در هفته ی 

.انجام می شودSبارداری غربالگری جهت وجود هموگلوبین 

.بررسی میشودS، پدر نیز از نظر وجود هموگلوبین Sدرصورت وجود هموگلوبین 
ز در پدر، جهت تصمیم برای ادامه ی بارداری و یا پیشگیری اSدرصورت وجود هموگلوبین 

.دعوارض بیماری توصیه به انجام آمنیوسنتز یا نمونه برداری از پرزهای جفت می شو
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.در این بیمار در حال حاضر اقدامی جهت تشخیص بیماری در جنین انجام نشد

ود و در آمریکا و بسیاری از کشورها از خون بند ناف، جهت غربالگری نوزادان استفاده می ش
.بیماران جهت اقدامات پیشگیرانه به مراکز درمانی مربوطه ارجاع میشوند



سطوح پیشگیری 

Primordial Prevention

Primary Prevention

Secondary Prevention 

Tertiary Prevention 

Quaternary Prevention  
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Primordial Prevention

 sickleدر زمان ازدواج در تمامی زنان به روش  sickle cell trait انجام غربالگری
solubility test(دست کم در مناطق با شیوع نسبی بالاتر)

آموزش افراد جامعه درمورد بیماری سیکل سل و اهمیت غربالگری پیش از ازدواج

آموزش مناسب مشاورین پیش از ازدواج

sickle cell traitارائه ی توضیحات لازم به روش مناسب به دختر و پسری که هر دو 
sickle cellهستند و قصد ازدواج دارند، درمورد احتمال ابتلای فرزندان به آنمی 
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Primary Prevention

.در زنانی که قصد بارداری دارندsickle cell traitغربالگری 
ارائه ی آموزش مناسب به ارائه دهندگان خدمات سلامت
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Secondary Prevention 

انجام نمونه برداری از پرزهای جفت یا آمنیوسنتز در مادر باردار
غربالگری نوزادان به وسیله ی نمونه برداری از خون بند ناف

CBC, PBS, Hemoglobin electrophoresis: آزمایشات
تجویز هیدروکسی اوره در بیماران

تجویز فولیک اسید
Transcranial doppler ارزیابی )سالگی به طور سالانه 16سالگی تا 2در اطفال از

(strokeریسک 
واکسیناسیون

تجویز پنی سیلین پروفیلاکسی
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Tertiary Prevention 
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ترنسفیوژن خون
acute pain episodeمورفین در 

acute chest syndromeاکسیژن، آنتی بیوتیک و هیدراتاسیون در 



Quaternary Prevention  
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پرهیز از درمان بدون اندیکاسیون



نقش پزشک خانواده 
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با سپاس از توجه شما
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