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 مقاله پژوهشي 

 
اي شبانه در بيماران  بررسي فراواني، علايم باليني و آزمايشگاهي بيماري هموگلوبينوري حمله

 مراجعه كننده به دانشگاه علوم پزشكي شيراز

 3، نادر كهن2، ماني رمزي1حبيب نوراني خجسته

 
 

 هچكيد
 سابقه و هدف 

و  يم ار ين بي  با توجه به نادر بودن ا .استمزمن ليتيك همو يماريک بي( PNH)شبانهاي   حمله ينوريهموگلوب
م ي، علايفراوان ين مطالعه بررسيهدف از ا آن،ک مشخص در مورد يولوژيدميو اپ يعدم وجود اطلاعات آمار

در  PNHص ير ب ا تش خ  ياخ يها است که در سال يمارانيدر ب PNH يمارير بيو س يشگاهيم آزماي، علاينيبال
 .شده اند يراز بستريش يمارستان هايب
 

 ها روش مواد و
 يه ا  مارستانيدر ب PNH ييص نهايبا تشخ 1386تا  1336مار که از سال يب 18پرونده  در يك مطالعه مقطعي،

ماران و ياطلاعات ب يآور جهت جمع. قرار گرفت يمورد بررس ،شده بودند يراز بستريش يهيد فقيو شه ينماز
، يش گاه يم آزماي  ، علاينيم ب ال يک، علايدموگراف ه اطلاعاتيم شد که کليتنظ يا پرسشنامه ،يمحاسبات آمار

 .در آن مد نظر قرار گرفت ير درمانيو تداب يصيتشخ
 ها يافته

و رنگ  يخون کم باليني ن علامتيتر عيشا. سال بودند 33 ± 21ميانگين سني زن با  7مرد و  11ماران شامل يب
 کم ،%(3/33)ماريب 11رقان در يو  ي، زرد%(6/66)ماريب 12در  يزيل به خونري، م%(4/44)ماريب 17در  يدگيپر

ماران در يب% 31. گزارش شده بود%( 7/27)مار يب 3در  يديو ترومبوز ور%( 3/33)ماريب 6ک در يآپلاست يخون
ک، ي  د فوليزون، اسيبا پردن ييدارو يها ماران تحت درمانيب. مراجعه کرده بودند يتوپنيص با پان سيزمان تشخ

انج ام  ن يين پ ا يمار به علت هموگلوبيب 11ز خون در يو تجو هقرار گرفت يضد پلاکت يادانازول، آهن و داروه
 .شد

 ينتيجه گير 
PNH در  ک مخصوص ا  ي  تيهمول يخ ون  ماران مبتلا به کميد در همه بيباشد که با ينادر و مزمن م يماريک بي
 يه ا  صياز تش خ  يک  ين وان  ها رد شده است، به ع ز در آنيع و شناخته شده همولير علل شايکه سا يموارد
 .گيردمد نظر قرار  ياحتمال

 ايرانكم خوني آپلاستيك، ترومبوز، اي شبانه،  هموگلوبينوري حمله :ات كليديكلم
 

 
 
 
 

 
 8/11/88  :تاريخ دريافت 
 11/8/88: تاريخ پذيرش 

 
 تولوژيمركز تحقيقات هما و ـ فوق تخصص خون و انكولوژي ـ دانشيار دانشگاه علوم پزشكي شيراز1
 8139811911: ـ بيمارستان نمازي ـ كدپستي و مركز تحقيقات هماتولوژيفوق تخصص خون و انكولوژي ـ دانشيار دانشگاه علوم پزشكي شيراز : ـ مؤلف مسؤول2
 و مركز تحقيقات هماتولوژي ـ دانشگاه علوم پزشكي شيراز ـ كارشناس ارشد هماتولوژي9
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  مقدمه 
 PNH = Paroxysmal)شـاان    يا حملـ   ينـور يهموگلوب   

Nocturnal Hemoglobinuria )ر ي ـغ ياکتسـاب  يمـار يک بي ـ
مــادر خــون ســاز  يهــا از نقــص در ســلول يع ناشــيشــا

 اسـت ر مزمن يس يآهست  و دارا يماريشروع ب .(1)باشد يم
، يز داخـ  عرو  ـ يک همراه با هموليتيهمول يک  با کم خون

و  يخــون يهــا نقــص در م ــز اســتخوان، کــاه  ســلول 
ک ي ـج  ينت PNH .(2)شود يمشخص م يديور يتروماوزها

ــومات ــ  س ــتات) PIG-Aک در ژن يجه ــول ينوزي  ايديفس ت
است و  Xک ژن وابست  ب  يباشد ک   يم( A-کان کلاسيگل
 .(Xp 22.1()9) رار دارد Xکوتاه کروموزوم  يبازو يرو
 GPI ين لنگـر ين جهـ  منجـر بـ  نقـص در پـروت      يا    
ق آن ي ـشود کـ  از رر  يم( تولينوزي  ايدي  فستاتيکوزيگل)

م کننده کمپلمـان  يتنظ يها نين از جمل  پروت ين پروت يچند
 وشـوند   يمتصـ  م ـ  يخـون  يهـا  سـلول  يب  سـح  غشـا  

ها بـا   نين پروت يا. باشند يم CD55و  CD59ها  ن آنيتر مهم
ــوگ ــدن س يريجل ــال ش ــح   ياز فع ــر س ــان ب ــتم کمپلم س
ها توسط کمپلمان  لولن سيب ايمانع تخر ،يخون يها سلول

  منجر ب  نقـص  يغشا ب  رور ثانو GPIنقص در .  شوند يم
ــزايکمپلمــان و در نت يمــيتنظ يهــا نيدر پــروت    يجــ  اف

بـا واسـح  کمپلمـان     يخون يها ب سلوليت و تخريحساس
 (.9، 4)شود يم

 ـ  معمولًا ينياز نظر بال يماريشروع ب     سـر و   يمـزمن و ب
دارد و در اکثــر ندادهــا  يابتو ثــ ير رـولان يســ ،صـدا بــوده 

ن بالاتر يسن عمدتاً ،يرياز نظر سن درگ. گزارش شده است
: بـارز گـردد   ينيتواند ب  دو شک  بـال  يکند و م ير ميرا درگ

ک بدون کماـود  يتيهمول يک  با کم خون PNHک يفرم کلاس
گردد و فرم  ياستخوان مشخص م آشکار در م ز يساز خون

ک همــراه بــا نقــص در يــتيهمول يکــم خــون بــا گــر کــ يد
خـون   يسـلول  يهـا  استخوان و کاه  رده م ز يساز خون

ک يآپلاسـت  يبا کم خون ن فرم معمولًايا و شود ميمشخص 
 يتروماوزهـا ،  PNH ينيم بـال يگر علاياز د. باشد يهمراه م

و  ي، شـکم يکاـد  يدهاي ـدر ور اسـت کـ  عمـدتاً    يديور
 .(1)دهد يرخ م يم ز
اسـت کـ  بـر     مـوني آز ،امزه ـ PNH يصيتشخ  آزماي     

مـار نسـات بـ     ي رمز ب يها ت گلاولي  حساسياساس افزا

ر ياخ يها در سال يرد وليگ يز در برابر کمپلمان صورت ميل
 يري ـگ و انـدازه  يتومتريبا استتاده از فلوس ـ يص  حعيتشخ
 .(6، 8)سر گشت  استيم GPIبا نقص  ييها م سلوليمستق
ز آهـن،  يخـون، تجـو   قي ـشـام  تزر  عمدتاً ير درمانيس    
 يآنـدروژن  يها ا هورمونيزون و يک، پردنيد فوليز اسيتجو

کمپلمان مثـ    يها بر استتاده از مهار کننده راًيباشد و اخ يم
د شـده  ي ـکمپلمـان تاک  C5مهارکننـده   يبـاد  يمنوکلونال آنت

 .(8، 3)است
و عدم وجود ارلاعات  يمارين بيبا توج  ب  نادر بودن ا    
در  يمـار ين بي ـک مشخص در مـورد ا يولوژيمديو اپ يآمار

، يفراوان ين محالع  بررسيمنارق مختلف کشور، هدف از ا
در  PNH يمـار ير بيو س ـ يشگاهيم آزماي، علاينيم باليعلا

 يهـا  مارسـتان يدر ب PNHص ياسـت کـ  بـا تشـخ     يمارانيب
 .اند شده يراز بستريش
  

  هاروش مواد و 
 93وي بيماراني ك  ري محالع  از نوع مقحعي بود و بر ر    

ــا  1916ســال گذشــت  از  ــي  در بخــ  1986ت ــاي داخل ه
هاي نمازي و شهيد فقيهي شيراز با تشخيص كـم   تانسبيمار

از . صـورت گرفـت   ،خوني هموليتيك بستري شـده بودنـد  
بيمـار كـ  نهايتـاً بـا      18 ،هاي بـ  دسـت آمـده    ميان پرونده
 نـوان گـروه مـورد   عبستري شده بودند بـ    PNHتشخيص 

مــورد بــين  8 ،بيمــار فــوق 18از . محالعــ  انتخــان شــدند
تـا   1968هاي  بيمار بين سال 11و  1966تا  1916هاي  سال

 . بستري شده بودند 1986
ــر اســاس       ــ  بيمــاري ب ــن بيمــاران تشــخيص اولي در اي
هاي باليني و رد سـاير علـ  كـم خـوني هموليتيـك و       يافت 

و هامزتسـت   تشخيص نهايي بر اساس آزمون ليز سـوكروز 
آوري ارلاعات بيماران و محاساات  جهت جمع. بوده است
ــاري ــنام  ،آم ــات    پرسش ــ  ارلاع ــ  كلي ــد ك ــيم ش اي تنظ

و  يدموگرافيك، علايم باليني، علايم آزمايشگاهي، تشخيص
 . تدابير درماني در آن مد نظر  رار گرفت

ســال و  14حــدا   ســن بيمــاران در زمــان تشــخيص      
سال بـود كـ  از    91 ± 21ميانگين سني سال با  18حداكثر 
جهـت بررسـي   . نتـر زن بودنـد   8نتر مـرد و   11اين ميان 

ص، بيماران ب  س  دسـت   يمحدوده سني بيماران هنگام تشخ
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سال تقسـيم   41سال و بالاتر از  93-44سال،  14-23سني 
 ،در زمـان تشـخيص  %( 88)بيمار 19شدند ك  از اين لحاظ 

 . سال داشتند 41سن كمتر از 
 

 يافته ها
بـ   ص يمـاران در زمـان تشـخ   يو جنس ب يمحدوده سن    

 (:1جدول )شرح زير بود
 

 محدوده سني و جنس بيماران در زمان تشخيص :1جدول
 

 گروه سني
 (سال)

 تعداد
 درصد كل (مرد/زن)

23-14 (9/4)8 3/98 
44-93 (2/4)6 9/99 
41  ≤ (2/9)1 8/28 

 
 يخستگ ،يدگيو رنگ پر يخون کماز نظر علايم باليني     

 مــاريب 18مــار از يب 18ضــعف و تــپ   لــب در  زودرس،
(4/34%  ،133-3/89  =31 %CI)، ـ يک ـي ب  عنوان  ن ياز اول

 .مار مشاهده و ثات شده بوديات بيشکا
كــم خــوني ( CI% 31=  6/11-11،  %9/99)مــاريب 6در     

ص يزمان با تشـخ  ا همي يماريص بي ا  از تشخآپلاستيك 
 .ص داده شده بوديتشخ يمارير بيو در س

% 31=  8/8-8/46،  %8/28)مـار يب 1در  وريدي تروماوز    
CI )مــورد  دو .مشــاهده شــده بــود يمــاريدر رــول دوره ب

ک و ي ـد هپاتي ـک مورد تروماـوز ور يد پورت، يتروماوز ور
د ي ـک مورد تروماـوز ور ي، ياريکـ   ب  دناال آن سندرم بود

د يک مورد تروماوز وريو  يزو ب  دناال آن سکت  م  يم ز
 .گرديد يک  منجر ب  عم  جراح ديده شد ل وميا يياحشا
 9شام  %( 8/28)مار يب 1با تب و لرز در  همراهعتونت     

ک مــورد يــس، يک مــورد سپســيــ، يمــورد عتونــت ادرار
ال بـ  دناـال سـندرم    يت باکتريتونيک مورد پريت و ينوزيس

 .مشاهده شد ياريکـ  بود
و  يپتش ـ ، لثـ ، ينياز ب يزيمانند خونر يزيخونر   ب يم    

 ديده (CI% 31=  8/44-4/88، %6/66)مار يب 12پورپورا در 
 .شد
   ـن، سحيفقر آهن با توج  ب  سح  هموگلوب يخون کم    

 مشاهده %( 2/22)مار يب 4ن در يتيو فر TIBCآهن سرم، 
 .(2جدول )گرديد

 
 PNHان مبتلا به علايم باليني ثبت شده در بيمار :2 جدول

 
 درصد فراواني علايم باليني
 4/34 18 كم خوني

 9/99 6 كم خوني آپلاستيك
 2/22 4 كم خوني فقر آهن

 8/28 1 تروماوز
 8/28 1 عتونت

 6/66 12 مي  ب  خونريزي
 2/22 4 درد شكمي

 1/11 13 زردي و ير ان
 9/99 6 نارسايي حاد كليوي

 2/22 4 مگاليسپلنوهپاتوا
 
در زمـان  %( 2/82)مـار يب19 ،علايم آزمايشـگاهي از نظر     

ــخ ــوب صيتشــ ــح  هموگلــ ــر از يســ  g/dl 8 ،9ن کمتــ
ــاريب ــوب %( 6/16)م  2و  g/dl 13-8ن ين بــيســح  هموگل
ن يکمتـر . داشتند g/dl 13  از ين بيهموگلوب%( 1/11)ماريب
ن يشـتر يو ب g/dl 2/9ص ين در زمـان تشـخ  يزان هموگلوبيم
 .بود g/dl 8/9 ± 3/6ن يانگيا مب g/dl 6/13زان آن يم

%( 13)مـــورد 3 رمـــز در  يهـــا گلاـــول يلـــوژمورفو    
ــ ــورد 8ک، تييماکروس ــنورمو%( 8/98)م ــورد  2ک و يتيس م

 .ک بودتييکروسيم%( 1/11)
د يص سح  گلاول سـت يدر زمان تشخ%( 6/66)ماريب 12    

د يسـح  گلاـول سـت   %( 9/99)مـار يب 6و  µl9133/کمتر از 
د در يزان گلاـول سـت  ي ـن ميکمتر. داشتند µl 9133/  از يب
بـا   µl 8833/زان آن ي ـن ميشـتر يو ب µl 1133/ماران  يان بيم
 .بود µl9133 ± 4633/ن  يانگيم

ص سح  پلاکـت کمتـر از   يدر زمان تشخ%( 13)ماريب 3    
/µl 13333 ،2 نيب ـ%( 1/11)مار يب /µl 113333-13333  و
. داشتند µl 113333/  از يسح  پلاکت ب%( 8/98)ماريب 8

و  µl 18333/ص يزان پلاکــت در زمــان تشــخيــن ميکمتــر
 ـبـا م  µl 282333/زان آن ين ميشتريب  ± µl192333/ن يانگي

 .بود  113333

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 b

lo
od

jo
ur

na
l.i

r 
on

 2
02

5-
12

-1
1 

] 

                               3 / 7

https://bloodjournal.ir/article-1-370-en.html


 88زمستان ،  4شماره   ، 6 هدور                                               

                                                                                                             672 

 

ص کـاه  در دو رده  يدر زمان تشـخ %( 2/82)مار يب19    
( ن و پلاکتيا هموگلوبيد ين و گلاول ستيهموگلوب)يسلول

 ،صيدر زمان تشـخ %( 13)مار يب 3حدا    .را با هم داشتند
ن،گلاـول  يهموگلوب) يخون يها کاه  در هر س  رده سلول

 .را نشان دادند( د و پلاکتيست
در ( يشـتر بـا نـوار ادرار   يا بي ـخون  1)+ينوريهموگلوب    

تعـداد  )يو همـاچور %( 6/66)مـار يب12ص در يزمان تشـخ 
RBC هر در HPF مار يب 3در ( عدد 4  از يکروسکوپ بيم

 .دمشاهده ش%( 13)
مار انجام شده ک  در يب 8ن ادرار در يدريهموس آزماي     
 .گزارش شده بود يک مورد منتيمورد مثات و  6

%( 8/88)مـار  يب 14در  يره از نظر ظـاهر يادرار  رمز و ت    
 .گزارش شده بود

 
 PNHتوزيع فراواني داروهاي تجويز شده در بيماران : 3-جدول

 
 درصد تعداد بيماران نوع درمان

 8/88 14 پردنيزولون
 6/66 12 اسيد فوليك
 6/66 12 دانازول

 1/11 13 تزريق خون
 4/44 8  رص آهن

 2/22 4 داروهاي ضد پلاكتي

 
 ـ    روبـين  بيلـي %( 13)ماريب 3در      از  يتوتـال بـالا بـود ول

mg/dl 1  ن فسـتاتاز  يک مـورد آلکـال  يبالاتر نرفت  بود و در
 . نرمال داشتند يکاد ماران عملکردير بيبالا بود و سا

ک، دانازول،  ـرص آهـن،   يد فولياس زولون،يز پردنيتجو    
مـاران  يب ياساس درمـان  يضدپلاکت يق خون و داروهايتزر

 .(9جدول )بودند   دادهيرا تشک PNHماتلا ب  
 

 بحث
ص يمار با تشـخ يب 18پرونده  ،نگر ن محالع  گذشت يدر ا    

.  ـرار گرفـت   يررس ـشاان  مورد ب يا حمل  ينوريهموگلوب
ناـوده   ين مرکز دانشگاهيماران ايهم  ب فوق، چ  تعداد اگر

بزرگسـالان   يک  مراکز هماتولوژ نيبا توج  ب  ا ياست ول
و  ينمـاز  يهـا  مارستانيب)ن دو مرکزيراز در ايو کودکان ش

بـ    PNHص يماران با تشـخ ياکثر ب ، رار دارد (يهيد فقيشه
  يو دارا يــص  حعين تشخياول. کنند ين مراکز مراجع  ميا

 .بود 1916پرونده مربوط ب  سال 
در  يشـگاه يو آزما ينيم بـال يک، علايارلاعات دموگراف    

  ارلاعـات داده شـده در   يشـا  يادي ـماران تـا حـد ز  ين بيا
و  ين جـوان يدر سـن  عمـدتاً  PNH. گران بـود يد هاي  محالع

اگـر چـ  درصـد    ( يده  سوم زنـدگ )کند يبروز م يانساليم
 ـي ـو  ين نوجـوان ياز موارد در سـن  يکمتر  يدر برخ ـ يا حت
ز ي ـن بـالا ن ين در سـن يچن ـ و هم ين کودکيدر سن ها  محالع

 .(13)گزارش شده است
مختلف از سراسر جهان در ک  نسـات   هاي  ج محالعينتا    
 ماريدر گروه ب يدهد ول يزن و مرد را برابر نشان م يريدرگ

را بـ  خـود    يشـتر يمردان ماتلا درصـد ب  تعداد اين محالع ،
 .(13، 11)بوداختصاص داده 

ماننـد   يخون کم يها م و نشان يعلا ،ينيم بالياز نظر علا    
 ـبارزتر از علا ،زودرس ي، ضعف و خستگيدگيرنگ پر م ي

 ير لوکـوپن ينظ يم کاه  خونسازيو علا%( 4/34)بودگر يد
ــغ يزيو خــونر% 13 يتوپني، تروماوســ% 6/66 ،  يعــير راي
 .داده بودندموارد را ب  خود اختصاص % 6/66

مـاران  يات در بيد کننده حين فاکتور تهديتر تروماوز مهم    
ن يگران در ايد هاي  باشد ک  همانند محالع يم PNHماتلا ب  
ر ي ـمـاران را درگ يب%( 8/28)ک سـوم يک ب  يز نزديمحالع  ن
 يزو م  ـ ي، شـکم يکاد يدهايدر ور ک  عمدتاً بود ساخت 
هنوز  PNHق بروز تروماوز در يعلت د . (1، 1)دهد يرخ م
 يمشخص نشده است و ممکن است عوامـ  متعـدد   کاملًا

ق ي ـمث  سـن بـالاتر، تزر   يب  عوامل ي  باشند وليدر آن دخ
بـ  عنـوان    يمن ـيا يها خون و عدم درمان با سرکون کننده

 PNHدر  يدي ـعوام  موثر در بالا بردن خحـر تروماـوز ور  
 .(12)شده استاشاره 

ممکن است در رـول   PNHماران ماتلا ب  يب% 93حدود     
ز ماتلا شوند يزمان ن ک هميآپلاست يخون خود ب  کم يماريب

ماران ماـتلا  يب. بود% 9/99ماران ما حدود يوع آن در بيک  ش
 يخـون  زمان کـم  فرم هم يماران دارايک و بيکلاس PNHب  

با هم ندارند  يت چندانتتاو ينيم بالياز نظر علا ،کيآپلاست
در  سـيتوپني  بـاي ا يو  يتوپني، پان سي  آگهياز نظر پ يول

 زمان  در فرم هم يميشرفت ب  سمت بدخيک و پيفرم کلاس
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 .(19)همراه است يبدتر يآگه  يک با پيآپلاست يخون کم
 و  ينوريوگلوبــا همـراه بـهم يرو ـ  عـز داخـيولـهم    

ر  رار دهد يها را تحت تاث  يممکن است کل ينوريدريهموس
مـار  يب 6ق حاضـر  ي ـدر تحق .شـود  يويکل ييو باعث نارسا

ر درمان در داخ  يبودند ک  در س يويحاد کل ييدچار نارسا
کنتـرل حمـلات   . ب  دست آوردند ينسا يمارستان بهاوديب

ز يو تجـو  يون کافيدراتاسيزولون و هيل  پردنيوس  ز بيهمول
مـوثر بـوده    يويحاد کل ييارساکربنات در مهار و درمان نيب

 .است
 19ق خـون در  ي ـاز بـ  تزر ين و نياز نظر سح  هموگلوب    

گـزارش   g/dl 8ن کمتـر از  يسـح  هموگلـوب  %( 2/82)ماريب
ق خـون در زمـان   ينتر از آنان تزر 13شده بود ک  در مورد 

 .انجام گرفت ييسرپا هاي  ا مراجعيمارستان يدر ب يبستر
 ـ  يمستعد عتونـت نم ـ  PNHماران ماتلا ب  يب      يباشـند ول

       . ها شـود  ز در آنيده هموليد پديتواند باعث تشد يعتونت م
ر تـب و لـرز را   يم عتونت نظيمار علايب 1در محالع  حاضر 
ز و يبـر بـروز حملـ  همـول     يل ـيتوانـد دل  ينشان دادند ک  م

 .ماران باشديشدن در ب يبستر
بـ  علـت دفـع     PNHان بـ   يفقرآهن در ماتلا يخون کم    

ع ين از ادرار ناشـا يدرين و هموس ـيآهن ب  شک  هموگلـوب 
توانـد   يم ـ ،ن نشـود يگزيماران جاين بيست اگر آهن در اين

 4در محالعـ  حاضـر    .(1)فقرآهن گـردد  يخون منجر ب  کم
 يح ـير خون محيتصو. آهن بودند فقر يخون مار دچار کميب

 کيتيوس ـکريصـورت م   تواند ب ـ يماران مين گروه از بيدر ا

ر يتصـو  ،کيکلاس ـ PNHکـ  در   يپوکروم باشد در حـال يه
ک يتيموسنورا يک و يتياز نوع ماکروس معمولًا يحيخون مح

 .است
افـت  ي PNHمـاران ماـتلا بـ     يدر اکثـر ب  ينوريهموگلوب    
 يمارين بيافت  ثابت در ايک ي ينوريدريهموس يشود ول يم

لعـ   در محا .برخـوردار اسـت   يص ـيت تشخياست و از اهم
ن ادرار در مـورد همـ    يدريهموس ـ آزماي متاستان   حاضر

ا لاا   در پرونده آنـان موجـود ناـوده    يماران انجام نشده يب
 .است
ک  در  ييها  روشاز  يکي، يشگاهيص آزماياز نظر تشخ    
هـامز اسـت کـ  بـر      ، تستشود ياستتاده م PNHص يتشخ

 يمـار ين بي ـ رمـز در ا  يها ت گلاولي  حساسياساس افزا
 ـ .شـده اسـت   يز توسط کمپلمان رراحينسات ب  ل بـا   يول

ق ي ـص د يتشـخ  ،يتومتريفلوس يها ابداع و گسترش روش
 يهـا  نيا پـروت  يو  GPIسح   يکم ييبا شناسا يمارين بيا

ر گشــت  يپـذ  هـا امکــان  کمپلمــان در سـح  ســلول  يم ـيتنظ
  .(2، 6)است

 
 گيري نتيجه
 ـ PNHتوان گتت ک   يت ميدر نها     نـادر و   يمـار يک بي

 يخـون  ماران ماتلا بـ  کـم  يد در هم  بيباشد ک  با يمزمن م
ع و ير علـ  شـا  يکـ  سـا   يدر مـوارد  ک مخصوصاًيتيهمول

 يک ـيب  عنوان  ،ها رد شده است ز در آنيشناخت  شده همول
 .گيردمد نظر  رار  ياحتمال يها صياز تشخ

 
     

 

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 b

lo
od

jo
ur

na
l.i

r 
on

 2
02

5-
12

-1
1 

] 

                               5 / 7

https://bloodjournal.ir/article-1-370-en.html


 88زمستان ،  4شماره   ، 6 هدور                                               

                                                                                                             622 

 

     References :     
1- de Latour RP, Mary JY, Salanoubat C, Terriou L, 

Etienne G, Mohty M, et al. Paroxysmal nocturnal 

hemoglobinuria: natural history of disease 

subcategories. Blood 2008; 112: 3099-106. 

2- Parker C, Omine M, Richards S, Nishimura J, Bessler 

M, Ware R, et al. Diagnosis and management of 

paroxysmal nocturnal hemoglobinuria. Blood 

2005;106(12): 3699-709. 

3- Takeda J, Miyata T, Kawagoe K, Iida Y, Endo Y, 

Fujita T, et al. Deficiency of the GPI anchor caused by 

a somatic mutation of the PIG-A gene in paroxysmal 

nocturnal hemoglobinuria. Cell 1993; 73(4): 703-11. 

4- Holguin MH, Wilcox LA, Bernshaw NJ, Rosse WF, 

Parker CJ. Relationship between the membrane 

inhibitor of reactive lysis and the erythrocyte 

phenotypes of paroxysmal nocturnal hemoglobinuria. J 

Clin Invest 1989; 84(5): 1387-94. 

5- Hillmen P, Lewis SM, Bessler M, Luzzatto L, Dacie 

JV. Natural history of paroxysmal nocturnal 

hemoglobinuria. N Engl J Med 1995; 333(19) :1253-8. 

6- Hall SE, Rosse WF. The use of monoclonal antibodies 

and flow cytometry in the diagnosis of paroxysmal 

nocturnal hemoglobinuria. Blood 1996; 87(12): 5332-

40. 

7- Nishimura J, Kanakura Y, Ware RE, Shichishima T, 

Nakakuma H, Ninomiya H, et al. Clinical course and 

flow     cytometric   analysis  of  paroxysmal  nocturnal  

hemoglobinuria in the United States and Japan. 

Medicine (Baltimore) 2004; 83(3): 193-207. 

8- Hillmen P, Young NS, Schubert J, Brodsky RA, Socié 

G, Muus P, et al. The complement inhibitor 

eculizumab in paroxysmal nocturnal hemoglobinuria. 

N Engl J Med 2006; 355(12): 1233-43. 

9- Hillmen P, Hall C, Marsh JC, Elebute M, Bombara 

MP, Petro BE, et al. Effect of eculizumab on hemolysis 

and transfusion requirements in patients with 

paroxysmal nocturnal hemoglobinuria. N Engl J Med 

2004; 350(6): 552-9. 

10- Ware RE, Hall SE, Rosse WF. Paroxysmal nocturnal 

hemoglobinuria with onset in childhood and 

adolescence. N Engl J Med 1991; 325(14): 991-6. 

11- Rotoli B, Luzzatto L. Paroxysmal nocturnal 

haemoglobinuria. Baillieres Clin Haematol 1989; 2 (1): 

113-38.  

12- Audebert HJ, Planck J, Eisenburg M, Schrezenmeier H, 

Haberl RL. Cerebral ischemic infarction in paroxysmal 

nocturnal hemoglobinuria report of 2 cases and updated 

review of 7 previously published patients. J Neurol 

2005; 252(11): 1379-86. 

13- Dameshek W. Riddle: what do aplastic anemia, 

paroxysmal nocturnal hemoglobinuria (PNH) and 

“hypoplastic” leukemia have in common? Blood 1967; 

30(2): 251-4. 

 
 

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 b

lo
od

jo
ur

na
l.i

r 
on

 2
02

5-
12

-1
1 

] 

                               6 / 7

javascript:AL_get\(this,%20'jour',%20'Blood.'\);
https://bloodjournal.ir/article-1-370-en.html


 ماني رمزي و همكاران                                                                           در شيراز                                                     PNHفراواني 

 

 626 

 

Prevalence and clinical or laboratory features of paroxysmal 

nocturnal hemoglobinuria in patients referred to Shiraz 

University of Medical Sciences 
 
 

Noorani Khojasteh H.
1
(MD), Ramzi M.

1
(MD), Cohan N.

1
(MS) 

 
 

 1Hematology Research Center, Shiraz University of Medical Sciences, Shiraz, Iran  
 

 

Abstract 
Background and Objectives 

PNH is a chronic hemolytic disease. Due to rarity and absence of any clear statistical and 

epidemiologic information about this disease, the aim of this study was to evaluate the 

prevalence, and clinical or laboratory signs about PNH in patients that referred to Shiraz 

University of Medical Sciences. 

 

Materials and Methods 

We reviewed 18 PNH-affected cases admitted in Namazee and Shahid Faghihi hospitals during 

1977-2008. To evaluate patients' data, we designed a questionnaire that addressed 

demographic, clinical, and laboratory features, together with diagnosis and relevant treatment 

procedures. 

 

Results 

Out of the patients, there were 11 male and 7 female all within the age range of 14-57 years. 

The most common clinical features were anemia and pallor in 17 patients (94.4%), jaundice in 

10 (55.5%), aplastic anemia in 6 (33.3%), and vein thrombosis in 5 (27.7%). Pancytopenia was 

reported in 50% of patients. As far as the treatment procedures are concerned, the patients were 

shown to be treated with prednisolon, folic acid, danazol, iron and antiplatelet drugs. There 

were also 10 patients who recieved blood transfusion because of low Hb levels. 

 

Conclusions 

PNH is a rare and chronic disease that should be considered in all patients with hemolytic 

anemia where other possiblities causes have been eliminated. 
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