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 مقاله پژوهشي 

 
 انعقادي در سيستان و بلوچستان 31گزارش كمبود فاكتور 

 
  ،5شعبان عليزاده  ،4، شادي طبيبيان4، اكبردرگلاله3پيمان عشقي ،9ايماني محمود، 0مجيد نادري

 7، ابراهيم ميري مقدم6اسماعيل صانعي مقدم
 
 

 هچكيد
 سابقه و هدف 
ون نفهر  يه ليم 3تها   0در ههر   0وع يشه  يبوده کهه دارا  ين اختلالات انعقادياز نادرتر يکي،  03کمبود فاکتور

 يريتاخ يزين وخونري، سقط جنيمغز يزيمانند خونر ينيروز تظاهرات بالبن فاکتور موجب يکمبود ا. باشد يم
 .بپردازد 03د فاکتوريماران مبتلا به کمبود شديدر ب ينيم باليعلا يمطالعه حاضر در نظر دارد به بررس. گردد يم

 ها روش مواد و
 ستان ويدر استان س 03 فاکتور ديکمبود شدمار مبتلا به يب 915 يرو بر 0321سال  يحاضر ط يفيمطالعه توص

کننده به  مراجعه 03د فاکتوريماران مبتلا به کمبود شديب ينيم بالياطلاعات مربوط به علا. بلوچستان انجام گرفت
مهورد   SPSS 07 افهزار  نهرم آمار توصهيفي و  ده و سپس با يها ثبت گرد ن ساليا يط ،(ع)اصغر يمارستان عليب

 .گرفت قرار تجزيه و تحليل
 ها يافته
ان بهه  يه مبتلا%( 2/45)ن آمهار يبهالاتر  يشهرستان خاش دارا ،بلوچستان ستان وياستان س يها ان شهرستانيم از

ان را بهه خهود اختصها     يه ن آمار مبتلايشتريب%( 5/02)بوده و پس از آن شهرستان زاهدان 03کمبود فاکتور 
%( 4/24)هيه اول ينين علامهت بهال  يتر عياز بند ناف به عنوان شا يزيخونر ،يماران مورد بررسين بيدر ب. دهد يم

 .گر بودنديع ديشا ينيم باليعلا%( 9/31)از محل زخم يطولان يزيو خونر %(6/54)و هماتوم  گزارش شد
 ينتيجه گير 

مبتلا بهه  ماران يص بيدر تشخ ييتواند نقش به سزا يم يشگاهيآزما يها يدر کنار بررس ينيم بالياستفاده از علا
  .داشته باشد 31 د فاکتوريکمبود شد

 خونريزي، اختلالات انعقادي، 31كمبود فاكتور  :ات كليديكلم
  
 
 
 
 
 
 

 92/6/29  :تاريخ دريافت 
 99/2/29: تاريخ پذيرش 

 
زاهدان ـ ايران ـ ـ و مركز تحقيقات سلامت كودكان و نوجوانان زاهدان  فوق تخصص خون و انكولوژي ـ استاديار دانشگاه علوم پزشكي زاهدان :مؤلف مسؤول -9

 91999: صندوق پستي
 ـ زاهدان ـ ايرانو مركز تحقيقات سلامت كودكان و نوجوانان زاهدان متخصص اطفال ـ استاديار دانشگاه علوم پزشكي زاهدان  -9
 ـ تهران ـ ايرانكودكان  هاي مادرزادي خوني تحقيقات بيماري ـ مركز شهيد بهشتيفوق تخصص خون و انكولوژي ـ استاد دانشگاه علوم پزشكي  -1
 كارشناس ارشد هماتولوژي ـ دانشگاه علوم پزشكي تهران ـ تهران ـ ايران -4
5- PhD هماتولوژي ـ استاديار دانشگاه علوم پزشكي تهران ـ تهران ـ ايران 
اي آموزشي انتقال خون زاهدان ـ زاهدان  قال خون ـ مؤسسه عالي آموزشي و پژوهشي طب انتقال خون و پايگاه منطقهدكتراي علوم آزمايشگاهي ـ مركز تحقيقات انت -6

 ـ ايران
7- PhD دانشگاه علوم پزشكي زاهدان ـ زاهدان ـ ايران هاي غير واگير ژنتيك ـ استاديار مركز تحقيقات ژنتيك در بيماري 
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  مقدمه 
از خـانواده تـران     يعضـو  ،(FXIII)يانعقاد 91 فاکتور    

 ه در گـردش خـون بـه شـتر تترامـر     ك ـ بـوده  هانازيگلوتام
(FXIII-A2B2 )کي ـتيواحـد کاتال  ريتشتر از دو زم (FXIII-

A2)A  ر واحد ناقريزو دوB(FXIII-B2) واحد ريز. باشديم 
A ر واحـد  ي ـکبـد و ز  هـا و تيتوسط مونوسB  له يبـه وس ـ

بـر   ييهـا  ب توسـط ژن ي ـبه ترت شده و ساخته هاتيهپاتوس
جـاد  يبـا ا  91فـاکتور . شـوند يکد م ـ 9و  6 کروموزوم يرو

 يدر انتهـا  ،نيبـر يف γ و αي هارهين زنجياتصالات متقاطع ب
در  داري ـمسـتحت  و پا  ياجاد لختهيموجب ا يروند انعقاد

 (.9-1)گردديک ميتينوليبريست  فيس برابر
 9 يبا فراوان ار نادريبس ياختلال،  91فاکتور  يکمبود ارث    

با تـوار    يت عموميون نفر در جمعيليم 1تا  9هر  يبه ازا
ن ي ـکمبود ا. باشديم (recessive autosomal)اتوزوم مغلوب

 ريا زي  Aواحد ريدر ژن ز ييهاجهش اثر در يانعقاد فاکتور
 واحــد ريــز يهــاجهــش ن وجــوديــبــوده، بــا ا  Bدـواحــ

A(FXIII-A) باشـند  يم ـ برخوردار يبالاتر اريبس يفراوان از .
 يانتهـا در ي نيبريکه لخته ف شوديباعث م 91کمبود فاکتور 
سـت   يبـه سـهولت توسـط س    دار نشـده و يپا يروند انعقاد

  ي ـعلا و ه شـود ي ـتجز( Fibrinolytic system)کيتينوليبريف
، يمغـــز يزير خــونر يـــاز قب ياقابـــر ملاح ــه  ينيبــال 
 ـالت ر دريو تاخ مترر يها ، سقطيريتاخ يها يزيخونر  ام وي

 (.4، 5)به همراه داشته باشد ماريب يبهبود زخ  را برا
کنـد کـه درـار    يبروز م يدر افراد يني  باليعلا معمولًا    

 91 فـاکتور  ييسطح پلاسما بوده و 91 فاکتورد يکمبود شد
ن افـراد بـا وجـود سـطح     ي ـدر ا. باشد %9ها کمتر از  آن در
از  يمعمـول انعقـاد   يهـا شيآزمـا ،  91 ن فاکتورييپا اريبس
ن يبوده و با ا يعيوشمارش پلاکت طب  PT   ،PTT ،BTريقب

رـه   اگـر . بـرد  پـي  91 توان به کمبود فاکتوريها نمشيآزما
سـازد  يبغرنج م ـ يحدود را تا يماريص بيله تشخان مسيا

ماران به يبي شگاهيآزما يو بررس يني  باليمشاهده علا اما با
ط يا مح ـي ـمـولار   5لختـه در اوره   تي ـحلالآزمايش له يوس

ــت ــيمونوکلرواسـ  ،(monochloroacetic acid% )9 ديک اسـ
سپ   د ويرس 91 د فاکتوريص کمبود شديتوان به تشخ يم

رـون   تـر هـ    ياختصاص تر و حساس هاي آزمايشبه کمک 
 کمـک  تر بهقيار دقيه شتر بسـا بـي و يـمونواسيا يررسـب

ر يدر ژن ز يون احتماليافتن موتاسي و يلتولوم يهايبررس
ص يبـه تشـخ  ،  B(FXIII B)واحد  ريا زي A(FXIII A)واحد
 (. 4-6)ديرس يماريب يقطع
ن بار توسـط   ينخست يبرا 91فاکتور  يهر رند کمبود ارث    

ق يدق يگزارش شد اما تاکنون فراوان 9261 دوکرت در سال
 يا بـه درسـت  ي ـمختلـف دن  ييايدر مناطق جغراف يمارين بيا

ها  يماريب ريرسد همانند سايبه ن ر م .مشخص نشده است
 يز در مناطقين يمارين بيتوار  اتوزوم مغلوب، ا يبا الگو
 يشـتر يب يفراوان ـ يدارا ،يليفـام  يهاازدواج يزان بالايبا م
 (. 7، 8)باشد
 9411111 بالغ بر يتيبلورستان با جمع ستان وياستان س    

ار يوع بس ـيش ـ يدارا ،يليفـام  يهـا ازدواج ينرخ بالا نفر و
کـه گـزارش    يباشد به طـور يم 91 کمبود فاکتور از ييبالا
حدود  يفراوان از يحاک، 9189ن منطقه در سال يا ن ازيشيپ

ن منطقـه  ي ـدر ا ون نفـر يليم 9هر  يبه ازا يماريب ينفر 11
 21بـه حـدود    29در سال  يماريب يمتاسفانه فراوان .(7)بود

ده اسـت کـه بـا توجـه بـه      يون نفـر رس ـ يليم 9 ينفر به ازا
 در سراسـر  ين فراوانيرسد بالاتريبه ن ر م ياطلاعات فعل
 .جهان باشد

اواسـط   در اسـتان در  يمـار ين موارد ثبت شـده ب ينخست    
کـه بـه    يتاکنون افـراد . (7)صورت گرفته است 9176سال 

زاهــدان ( ع)اصــغر يمارســتان علــيمــاران خــا  بيمرکــز ب
 مربوط به کمبود فـاکتور  يني  باليعلا يدارا مراجعه کرده و

شگاه انعقاد سازمان انتقـال  يارجاع به آزما پ  از بوده و 91
انعقاد  يشگاه تخصصيبه عنوان تنها آزما)زاهدان خون مرکز

 ،ن نرمال بودنـد يروت يانعقاد يها شيآزما يدارا ،(استان در
جهـت   %9 ديک اس ـيت لختـه در کلرواسـت  يحلال آزمايشبا 

در صـورت   گرفتـه و قـرار  يمورد غربالگر91کمبود فاکتور 
ک قـرار  ي ـلاکتي، تحت درمـان پروف آزمايشن يمختر بودن ا

توسـط   نفر 91 يماريمار موجود، بيب 915ان يم از .رنديگيم
مـورد  ( پفاكيـت ـ سـوسي    )سطح فـاکتور  يکم يريگ اندازه

 . د قرار گرفته استييتا
 يبـر رو  زي ـن يلتـول وم ين بررس ـين، رنـد يا علاوه بر    

ن يماران صورت گرفته که تمام اياز ب ياتعداد قابر ملاح ه
مشـتر    گـوت يهموز ک جهشياز وجود  يحاک ها همطالع

ر ي ـژن ز 4اگـزون   درTGG—›CGG  رکـدون ييتغ به شـتر 
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در ( 95p-94p6)6کرومـوزوم  يرو بـر  Aک ي ـتيواحد کاتال
نـه  يد آمياس ـ ينيگزيباشـد کـه موجـب جـا    يماران ميتمام ب
  را يت آنـز يجه فعاليدر نت پتوفان شده ويتر ين به جايآرژن

  (.4، 5)ر قرار داده استيبه شدت تحت تاث

 يني  بـال ي ـدر کنـار علا  هـا  هن مطالع ـيا يقرار دادن تمام    
 915 ياد تمـام ي ـار زيبه احتمال بس دهد کهينشان م تساني
 يدارا ،انـــــن استيــوجود در اــــشــده م ييمــار شناســايب

ن امر يبوده و هم TGG—›CGG جهش گوتيتوار  هموز
 ـا در 91فاکتور ديموجب کمبود شد . اسـت  ن افـراد شـده  ي

شـده   ييشناسا 91 د فاکتوريمار با کمبود شديب 915تاکنون 
 و يشـگاه يآزما و ينيبال يابيمورد ارز يابه صورت دوره و
 (Cryoprecipitate)وي ـک با رسـوب کرا يلاکتيز درمان پروفين

( Fresh Frozen Plasma = FFP)دـتـازه منجم ـ  يو پلاسـما 
 . اند گرفته قرار
 

  ها روشمواد و 
مـار  يب 915 يبر رو 9121سال  يط يفين مطالعه توصيا    

اصغر  يمارستان عليکه در ب 91 د فاکتوريکمبود شدمبتلا به 
 يتمـام . بودنـد صـورت گرفـت    يلاکس ـيتحت درمان پروف

ت ـاهرات   يدارا 9121تـا   9176 يها سال يکه ط يمارانيب
 يزياز بنـد نـا ، همـاتوم، خـونر     يزينررون خو ه  ينيبال

 و بودنــد يمغــز يزيخــونر و متــرر يهــا ، ســقطيريتــاخ
ــايش ــاي  آزم ــاده ــ يانعق ــد يروت و  PT  ،PTT  ،BTن مانن

 هـاي  آزمـايش جهت انجـام   داشتند، يعيشمارش پلاکت طب
شگاه انعقاد سازمان انتقال خـون مرکـز   يتر به آزما يتخصص

ط يت لخته در محيحلال آزمايشو با  گرديده يزاهدان معرف
ــارز% 9 ديک اســيمونوکلرواســت در صــورت شــدند و  يابي
بـا   يلاکس ـيپروفتحـت درمـان    ،آزمـايش ن ي ـمختر بودن ا
 يبـرا . گرفتنـد   تازه منجمد قـرار  يو و پلاسمايرسوب کرا

د يک اس ـيمونوکلرواسـت آزمـايش   يکـه دارا  يمارانيب يتمام
پرونـده   ،بودنـد  91مختر بوده و مشتو  به کمبود فاکتور 

، ينيبــال يهــا افتــهير شــده و اطلاعــات مربــوط بــه يتشــت
     .دي ـمـاران ثبـت گرد  ين بيوالـد  يوابسـتگ و  ت، سـن يجنس

سـال  95مربـوط بـه     يدر مطالعه حاضر اطلاعـات پزشـت  
افـزار   ه نـرم ـه وسيل ــب  ـده و سپـش يآور عـاران جمـميب

97 SPSS ر قرار گرفته استيه و تحليمورد تجز. 

 ها يافته
 آزمـايش  بـا  91 مار مبتلا به کمبود فاکتوريب 915ان يم از    
 28 مختر،% 9ديک اسيط مونوکلرواستيت لخته در محيحلال
 ـبا ممورد زن %( 9/59)917 مرد و%( 8/47)نفر  ين سـن يانگي
 .(9جدول )بودند سال7/99 ± 4/8
 

در استان سيستان  03توزيع فراواني بيماران كمبود فاكتور : 0جدول 
 و بلوچستان بر حسب سن و جنس

 
 جنس

 سن
 مرد
 (درصد)

 زن
 (درصد)

 كل
 (درصد)

 (911) 46 (2/61) 98 (9/12) 98 سال 5زير 
 (911) 58 (1/48) 98 (7/59) 11 سال 91-5
 (911) 19 (4/52) 92 (6/41) 91 سال  95-91
 (911) 98 (1/12) 99 (7/61) 97 سال 91-95

 91بالاي 
 (911) 41 (5/59) 99 (5/47) 92 سال

 (911) 914 (5/59) 917 (5/47) 27 مجموع
 

مختلف  هاي در شهرستان 03پراكندگي كمبود فاكتور : 9جدول 
 استان سيستان و بلوچستان

 
 درصد (نفر)تعداد شهرستان
 2/45  24 خاش
 5/98 18 زاهدان
 8/6 94 ايرانشهر
 2/1 8 زابر
 7/91 98 سراوان
 4/9 5 سرباز
 8/7 96 ميرجاوه
 1/9 9 رابهار
 911 915 كر

 
دهـد شهرسـتان   ياسـتان نشـان م ـ   در يماريبي پراکندگ    

% 2/45باشـد و  يم ـ يمـار يب يفراوان ـن يبالاتر يخاش دارا
. باشنديم ينفر هزار 911ن شهر يساکن ا ،مارانيب( نفر 24)

 مـاران يب يرسد تمـام يم ه، به ن رياول يهايبر اساس بررس
 نقاط  ريبه سا ن شهريز از اياستان ن رـگيد ياـن شهرهـساک
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 (.9جدول )اندجا شده استان جابه
مـاران نشـان داده کـه    يب ه دري ـاول يني  بـال ي ـعلا يبررس    
ص، بـه  ين افـراد در بـدو تشـخ   ي ـا ينين علامت باليترعيشا
و %( 6/54)، همـاتوم %(4/84)از بنـد نـا    يزيب خونريترت

که پ  از  باشديم%( 9/11)از محر زخ  يطولان يزيخونر
ر کـرده و  يي ـتغ ن الگـو کـاملاً  يا ،کيلاکتيشروع درمان پروف

ن افراد يدر ا يت زندگيفي، کيني  باليضمن کاهش بروز علا
 .(1جدول )(8)افته استيبهبود  يريز به نحو رشمگين
 

در  03علايم باليني اوليه بيماران مبتلا به كمبهود فهاكتور   : 3جدول 
استان سيستان و بلوچستان در بهدو تشهخيص بيمهاري بهر حسهب      

 (درصد)تعداد
 

 (درصد)تعداد علايم باليني
 (4/84) 971 خونريزي از بند نا 

 (6/54) 999 هماتوم
 (9/11) 69 خونريزي طولاني از محر زخ 

 (5/98) 18 خونريزي از لثه
 (6/95) 19 *شي واكيموزتپ

 (7/99) 94 خونريزي از بيني
 (1/8) 97 خونريزي تاخيري پ  از كشيدن دندان

 (8/6) 94 خونريزي مغزي
 (1/6) 91 خونريزي طولاني پ  از ختنه

 (4/1) 7 **همارتروز
 (4/9) 5 خونريزي تاخيري پ  از عمر

 (5/9) 1 سقط جنين
 (5/1) 9 عادت ماهيانه طولاني

* Petechi and Ecchymose   
** Hemarthrosis 
 

دهد کـه  يماران نشان ميب در نگرن مطالعه گذشتهيرن ه     
 يماريص بيماران حاضر، در زمان قبر از تشخيب ازي اريبس
 يحـال  ک بار تجربه کرده، دريرا تنها  يني  بالياز علا يبرخ

 مـاران رخ داده و يبـه کـرات در ب   يني  بـال ي ـکه اغلـب علا 
بـه دفعـات رنـج     ينين مشـتلات بـال  ي ـماران از وجـود ا يب

ن علامـت  يتـر  عين مطالعه همـاتوم شـا  يبر اساس ا. اند برده
 966کـه   يماران بود بـه نحـو  ين بيتترار شونده در ا ينيبال
. ن مرتبـه تجربـه کـرده بودنـد    يرنـد  ن عارضـه را ي ـمار ايب

از  يزيخـونر  و( مـورد  41)ازمحر زخـ   يطولان يزيخونر
ــيب ــورد 19)ين ــعلا ،(م ــا ي ــونده ش ــرار ش ــدي  تت  يع بع

 (.4جدول )بودند
 91د فـاکتور  يص کمبود شديماران پ  از تشخيب يتمام    

تازه منجمد  يک با پلاسمايلاکتيبلافاصله تحت درمان پروف
(FFP )تاتيپيوپرسيو کرا(Cryo ) مـاران بـر  يب .قرار گرفتنـد 

از  يمتفـاوت  يدوزهـا  يماريو شدت ب ينيط باليحسب شرا
افـت  يدر يمتفاوت يزمان يهاک را در دورهيلاکتيدرمان پروف

 91تـا   91هر  يسه به ازايک کي، FFP يزيدوز تجو. کردند
هفته  4تا  1مار بود که به صورت من   هر يلوگرم وزن بيک
در صـورت اسـتفاده از   . بـود ز شده يماران تجويبار به ب کي

 يتـر بـه ازا  يليليم 91به صورت  يورده خونآن فريا ،ويکرا
ق ي ـمـاران تزر يهفتـه بـه ب   6تا  4 مار هريلوگرم وزن بيهر ک
موجود جهت درمان  يهاوردهآتنها فر 9182 سال تا. ديگرد
و يرسوب کرا تازه منجمد و يماران، پلاسمايب کيلاکتيپروف
تحـت   91کنسـانتره فـاکتور    ،بـه بعـد   9182از سال  .ندبود

مـاران  يبـه ب  ن در دسـترس قـرار گرفتـه و   يبروگـام يعنوان ف
ورده، بسـته بـه   آن فـر يا يزيدوز تجو. ده استيز گرديتجو
بـه  ( IU) يالملل ـنيواحد ب 15تا  91ن يمار بيب ينيط باليشرا
. باشـد  يهفتـه م ـ  6تـا   4مـار هـر   يلوگرم وزن بيهر ک يازا

توسـط   يافتي ـورده درآن کر فريانگين ميسه بيمقا 9نمودار 
 يو اخــتلالات انعقــاد  91 مــاران بــا کمبــود فــاکتور   يب

-9182)سـاله  92ک دوره حـدود  ي ـ يدهنده را ط يزيخونر
 .دهدينشان م( 9171

ــ  از در     ــان پروف يپ ــن   درم ــت م ــلاکتياف ک توســط ي
نشـان داد کـه    يشـگاه يو آزما ينيبـال  يهـا يماران، بررسيب

پاسـخ   91 د فـاکتور يماران مبتلا به کمبود شديب %85حدود 
از  يبرخ و يپاسخ نسب يبه درمان داده، تعداد يمناسب کاملًا

انـد  به درمان نشـان نـداده   ياز پاسخ قابر ملاح هيماران نيب
ه ي ـعل ر مهارکننـده بـر  يتوانـد تشـت  ير ميکه علت مورد اخ

 شتر،ينان بين موضوع با اطميان ايرند ب هر باشد، 91 فاکتور
رغـ    ين عليعلاوه بر ا. باشديم يليتتم هاي هازمند مطالعين

ن مدت يا يماران طياز ب%( 97)نفر 15ک، يلاکتيدرمان پروف
ــارخونر ــز يزيدر ( intracranial hemorrhage)يدرون مغ
ن يب)بودسال  8/95 ± 8/8ن افراد يا ين سنـيانگيشدند که م

  يزيـخونر زــين%( 8)ارـميب 97ن يرن  ـه (.سال 15ا ـت 1
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 (درصد)در نخستين مراجعه بر حسب تعداد  03فراواني علايم باليني تكرار شونده در بيماران با كمبود شديد فاكتور : 3جدول 
 

 مجموع يك بار وقوع وقوع مكرر علايم باليني
 (911) 991 (1/1) 4 (7/26) 996 هماتوم

 (911) 69 (5/15) 99 (5/64) 41 خونريزي طولاني از محر زخ 
 (911) 49 (99) 2 (78) 19 خونريزي از بيني
 (911) 44 (16) 96 (64) 98 خونريزي از لثه

 (911) 19 (96) 5 (84) 97 شي واكيموز پتي
 (911) 7 - (911) 7 سقط جنين

 (911) 4 (95) 9 (75) 1 عادت ماهيانه طولاني
 (911) 91 (11) 1 (77) 91 همارتروز

 (911) 94 (86) 99 (94) 9 خونريزي مغزي
 (911) 99 (49) 2 (52) 91 خونريزي تاخيري پ  از كشيدن دندان

 (911) 9 (51) 9 (51) 9 تاخير در بهبود زخ 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
در مقايسه با  0322تا  0371ساله از سال  02طي يك دوره  03ميانگين واحد فرآورده دريافتي توسط بيماران مبتلا به كمبود فاكتور :  0نمودار 

 (واحد كيسه)دهنده در استان سيستان و بلوچستان ساير اختلالات خونريزي
 

ن مـدت  ي ـرا در ا( extracranial hemorrhage)يخارج مغـز 
وجـود ارتبـاط    از يحاک يآمار يهايبررس. اندتجربه کرده

ماران يش سن بيو افزا يدرون مغز يزين خونريب يدارامعن
 .( >15/1p)است

 
 بحث
دهنـده نـادر شـامر آفيبرينـوژنمي،      اختلالات خـونريزي     

 نيزو  8و  5، كمبود مركب فاكتور  5 و 9كمبود فاكتورهاي 

تا  1بوده و در برگيرنده  91و  99، 91، 7كمبود فاكتورهاي 
پراكندگي ايـن  . باشند درصد از كر اختلالات انعقادي مي 5

ها در مناطق مختلف دنيـا متغيـر بـوده امـا بـه ن ـر        بيماري
نفر در هر  9با فراواني  7رسد در اين بين، كمبود فاكتور  مي
بـا   91د فـاكتور  هزار نفر داراي بالاترين شيوع و كمبو 511

ميليون نفـر نـادرترين اخـتلال     9نفر به ازاي هر  9فراواني 
بـا نـرخ    يهـا در منـاطق   با اين وجود، اين بيماري(. 9)باشد
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هاي فاميلي مانند سيسـتان و بلورسـتان داراي    بالاي ازدواج
رسد بالاترين شيوع بيماري  شيوع بالاتري بوده و به ن ر مي

اي كـه تـاكنون    ن باشد به گونـه در جهان مربوط به اين استا
در اين مركز همـوفيلي   91بيمار مبتلا به كمبود فاكتور  915

بيمارستان علي اصغر شناسايي و تحت درمان پروفيلاكسـي  
تشـخيص بيمـاري در مركـز همـوفيلي ايـن      . اند قرار گرفته

هاي باليني، تاريخچه خـانوادگي و نيـز    استان بر اساس يافته
% 9در محيط مونوكلرواسـتيك اسـيد   انجام آزمون حلاليت 

در آزمايشگاه انعقاد سازمان انتقال خـون زاهـدان صـورت    
هـا مختـر    تمامي بيماراني كه ايـن آزمـايش در آن  . گيرد مي

 91بود، بلافاصله با تشخيص احتمالي كمبود شديد فـاكتور  
و ( FFP)تحت درمان پروفيلاكتيك با پلاسماي تازه منجمـد 

بيمــاران بــر اســاس . قــرار گرفتنــد( Cryo)كرايوپرســيپيتات
ــاوتي از     ــاي متف ــاري دوزه ــدت بيم ــاليني و ش ــرايط ب ش

پلاسـماي  . كردنـد  هاي خوني فوق را دريافـت مـي   فرآورده
هاي موجود جهت  تازه منجمد و رسوب كرايو تنها فرآورده

اما پـ  از   ندبود 9182تا سال درمان پروفيلاكتيك بيماران 
حت عنـوان فيبروگـامين در   ت 91اين سال، كنسانتره فاكتور 

 . دسترس قرار گرفته و براي بيماران تجويز گرديده است
بررسي علايـ  بـاليني بيمـاران حـاكي از ايـن بـود كـه            

علامـت بـاليني   %( 4/84)تـرين  خونريزي از بند نـا  شـايع  
باشد و همـاتوم   مي 91به كمبود شديد فاكتور  مبتلابيماران 

، علاي  %(9/11)محر زخ و خونريزي طولاني از %( 6/54)
 اران ـدادي از بيمـعلاوه بر اين، تع. باليني شايع بعدي بودند

ــين  ــاكي را ماننــد ســقط جن ــاليني خطرن و ( %5/9)علايــ  ب
نــد كــه وقــوع رنــين ا بــروز داده%( 8/6)خــونريزي مغــزي

عوارض خطرناكي در كنار افزايش رشمگير تعداد بيمـاران  
، (بيمـار  915) 9129تـا  ( بيمـار  46) 9185هـاي   طي سـال 

ضرورت توجه به ايـن بيمـاري را طلبيـده و خـاطر نشـان      
سازد كه در استان سيستان و بلورستان با توجه بـه نـرخ    مي

هاي فاميلي و نيز فراواني بالاي كمبود فـاكتور   بالاي ازدواج
، رنانچه سيسـت  غربـالگري مناسـب جهـت شناسـايي      91

راد هتروزيگـوت  ناقلين طراحي و اجرا نشده و از ازدواج اف
رنـان شـاهد رشـد     هاي آتي، ه  جلوگيري نگردد، در سال

تـا   9185هـاي   سريع بيماري، مشابه روند رو به رشد سـال 
هـاي   ، خواهي  بود كـه ايـن موجـب تحميـر هزينـه     9129

سنگين مالي بر سيست  بهداشتي كشـور شـده و هـ  رنـين     
 .  هاي مبتلا را كاهش خواهد داد كيفيت زندگي خانواده

     
 گيري نتيجه
رسد استان سيسـتان و بلورسـتان در جنـوب     به ن ر مي    

در  91شــرق ايــران داراي بــالاترين شــيوع كمبــود فــاكتور 
اين فراواني بسيار بالاي كمبود فـاكتور  . باشد سراسر دنيا مي

در ايــن منطقــه ناشــي از فقــدان سيســت  غربــالگري و   91
     . تشخيص پيش از تولد در اين استان است

 
 تشكر و قدرداني

وسيله از مدير پايگاه انتقال خون زاهدان و كاركنان  بدين    
 . گردد آزمايشگاه انعقاد اين مركز، قدرداني و تشكر مي
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Abstract 
Background and Objectives 

Factor XIII deficiency is one of the rarest bleeding disorders with an estimated prevalence of 1 

in 1-3 million in the general population. The main clinical manifestations of the disease are 

delayed wound bleeding, recurrent miscarriage, intracranial bleeding, and umbilical cord 

bleeding. The prevalence of the disease in the regions such as Sistan and Baluchistan with 

consanguinity marriages is higher. The aim of this study was to assess the diagnosis and 

treatment of factor XIII deficiency in Sistan and Baluchistan province. 

 

Materials and Methods 

This descriptive study was performed on 205 patients with the severe factor XIII deficiency. 

The diagnosis of the disease was done by a wide spectrum of characteristics including family 

history, clinical manifestations, laboratory tests, clot solubility in 5 M urea or 

monochloroacetic acid 1% environments.  

 

Results 

It seems that Khash city has the highest prevalence of the disease worldwide. The molecular 

analysis of the patients showed that an identical homozygote mutation TGG —› CGG at codon 

187 in exon 4 of catalytic A subunit is responsible of this deficiency. The common 

manifestations of the disease at time of diagnosis were umbilical bleeding (84.4%), deep soft 

tissue haematoma (54.4%), and less frequently gum bleeding and finally ecchymosis. 

 

Conclusions  

It seems that Sistan and Baluchistan province has the highest prevalence of factor XIII 

deficiency worldwide with a dramatic increase of 46 cases in 2008 to 205 patients in 2012 that 

alarmed the absence of a screening test in this region. 
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