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  چكيده
در اكثر اين بيمـاران شـدت   . ترين نقايص فاكتورهاي انعقادي هستند      ترين و جدي    شايعها    هموفيلي: سابقه و هدف  

كـه سـطح    (علائم با شدت نقص در فاكتور انعقادي متناسب است ولي در بعضي از بيماران مبتلا به همـوفيلي شـديد                     
هـاي   اردي پديـده  حتـي در مـو      و تـر از سـاير مبتلايـان اسـت          تـر و خفيـف      ، علائم باليني كـم    )است% 1فاكتور زير   

در مورد علـل ايـن تفـاوت در مطالعـات مختلـف             . ترومبوامبوليك در بيماران مبتلا به هموفيلي شديد رخ داده است         
 بيمـاران همـوفيلي در   ريـزي  خـون با توجه به اهميت شناخت عوامل تعيين كننده در شدت           .  اختلاف نظر وجود دارد   

 در جهت تعيين ميزان فـاكتور       ريزي  خون شناسايي عوامل كاهنده     تعيين پيش آگهي عوارض مفصلي در اين بيماران و        
برخـي   نقش اين عوامل و نيز نقش جهش ژنتيكي          رسياين مطالعه بر  هدف  . باشد  ثر مي ؤكرد بسيار م    مورد نياز و هزينه   

  .استفاكتورها در شدت خونريزي و علائم بيماران مبتلا به هموفيلي شديد 
، كه در درمانگاه جامع كودكان هموفيـل پرونـده          (FVIII<1%) شديد    A به هموفيلي     بيمار مبتلا  60: ها  مواد و روش  

 امتياز ارتوپدي و امتيـاز راديولـوژي   ، داشتند، بر اساس معيارهاي ميزان فاكتور دريافت شده در سال، امتياز خونريزي 
 جهـش در    هاي  آزمايششدند و     ي  بند  گروه)  بيمار 20هر گروه   (در سه گروه با تظاهرات باليني خفيف، متوسط و شديد           

، 11، 10، 9، 8، 7، 5، 2(، سطح فاكتورهـاي انعقـادي   S و C، ميزان پروتئين  MTHFR  ،PG20210A ليدن،   Vژن فاكتور   
ها با  داده. شد بادي و هموسيستئين انجام  ، تعداد پلاكت، سطح فسفوليپيد آنتي   IIIترومبين    ، آنتي ) و فيبرينوژن  13،  12

  . تجزيه و تحليل شدSPSS-14افزار   و با استفاده از نرمTukey تست تعقيبي ANOVA، فيشر، χ2استفاده از تست 
 IIIتـرومبين     ، آنتـي  )>002/0P (ميزان فعاليـت روزانـه    بررسي شده، تفاوت سه گروه از نظر        از بين عوامل    : ها  يافته

)013/0P<(  تعداد پلاكت ،) 007/0P<(   پروتئين ،C )013/0P< (    و سطح فاكتورXII )01/0P< (سه گـروه از     و   بوددار    معني
  ).<05/0P(داري نداشتند  نظر ساير عوامل تفاوت معني

، تعـداد   IIIترومبين    هاي مورد بررسي، تنها در ميزان فعاليت روزانه، آنتي          در مطالعه اخير تفاوت گروه    : گيري  نتيجه
 با توجه به نقش ميزان فعاليت و نيز سطح پلاكـت     رسد  به نظر مي  . دار بود     معني  XII و سطح فاكتور     Cپلاكت، پروتئين   

هاي مشاهده شده در اين مطالعات، بايد براي يافتن  تر به آن پرداخته شده است و تناقض      خون كه در مطالعات ديگر كم     
علت تفاوت در تظاهرات باليني بيماران مبتلا به هموفيلي شديد، به دنبال عوامل ديگري نيز باشيم كـه شـايد حلقـه                      
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