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أهمية التشخيص الجنيني الدوري عند الحوامل 

بالتلاسيميا للحد من الإصابات الخلقية بالتلاسيميا 

  الكبرى

  

  *ير ياسمينةذالدكتور ن

  

  الملخص
 ٤٤التلاسيميا مرض شائع في حوض البحر الأبيض المتوسط بما فيه سورية، ومن خلال دراسة شملت 

يع هؤلاء العائلات لديهن أطفال يعانون مـن التلاسـيميا          سيدةً حاملاً تحمل سمة التلاسيميا تبين أن جم       

  %.٦٥,٩الكبرى ونسبة القرابة بين هذه الأسر بلغت 

  .تتركز حالات التلاسيميا في مناطق خاصة بالقطر كريف دمشق والساحل السوري

دول ونظراً لعدم وجود مركز وطني يعنى بحالات التلاسيميا وقاية، وتشخيصاً، وعلاجاً كما في بعض ال  

وقد . تضطر هؤلاء الحوامل للاستعانة بمثل هذه المراكز مما يكلف الكثير من الوقت والمال            . المجاورة

تم إرسال السيدات المدروسات اللاتي راجعن في بداية الحمل للاطمئنان والتأكد من عدم وجود إصابة               

  .قاً قبل الولادة وبعدهاجنينية بالتلاسيميا العظمى إلى أقرب مركز وهو قبرص، وكان التشخيص متطاب

 
  .ـ جامعة دمشق التوليد وأمراض النساء ـ كلية الطب البشري قسم*
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The Importance of Antenatal Diagnostic Procedures in 

The Minor Thalassaemic Pregnant Women to Decrease 

The Incidence of Congenital Major Thalassaemia 
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Abstract 
Thalassaemia is a common disease in the medetereanean sea countres including 

Syria. 
A study was done on 44 women with thalassaemia, showed that all children of 

these women were suffering from thalassemia.  And that the positive 
consanguinity in there familis was 65.9%. 

Most of the cases of thalassemia were found in the area around Damascus and at 
the Syrian coast (North west Syria). 

Untill now in Syria there is No center for thalassaemia that can diangnose and 
Treat and manage thalassaemia patients, So many Patients travel to other 

countries who have Such centers, the nearest center is in Cyprus, but the costs a 
in Money and time were very high. 

The affected women were sent to Cyprus where prenatal diagnostic methods 
were done during pregnancy, Prenatal and Postnatal Diagnosis were the same.
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  الدراسة النظرية

  مقدمة

التلاسيميا مرض دموي يتميز باضـطراب فـي        

تشكيل الخضاب بسبب غياب أو نقص إنشاء نمط        

 ممـا   ،أو أكثر من سلاسل عديدات بيتيد الغلوبين      

يؤدي لاضطراب في نسب الخضـاب الطبيعـي        

ومن ثَم ينقص عمر الكرية الحمـراء ويحـدث         

  .[3]دم انحلال وفقر 

والتلاسيميا مرض شائع في دول حوض البحـر        

الأبيض المتوسط بما فيها الجمهوريـة العربيـة        

  .السورية

  أنماط الخضاب

من الخضـاب   % ٧٩يشكل  : Aالخضاب   

في الكرية الحمراء للشخص البالغ الطبيعي     

ويتألف من أربعِ سلاسل سلسـلتين ألفـا        

  .وسلسلتين بيتا

لولادة يحـل   خلال الأشهر القليلة ما بعد ا      

 بشكل شـبه كامـل محمـل        Aالخضاب  

  .F [1]الخضاب 

هو الخضاب الأقـل فـي      : A2الخضاب   

الكريات الحمراء لدى الشـخص البـالغ        

الطبيعي وهو يتركب من سلسـلتين ألفـا        

 ـ ١,٥وسلسلتين دلتا ويبلغ مستواه الكهلي 

  .[1]خلال السنة الأولى من الحياة % ٣,٥

داخل هو الخضاب الأعظمي    : Fالخضاب   

الرحم وحتى الولادة وهـو يتـألف مـن         

  .سلسلتين غاما وسلسلتين ألفا

من % ٩٠ ـ  ٧٠ Fعند الولادة يشكل الخضاب 

بعمر % ٢٥مجمل الخضاب ثم يهبط سريعاً إلى       

 أشهر، ثم يصل إلـى      ٦بعمر  % ٥الشهر، وإلى   

فـي سـن البلـوغ يبقـى        %. ١مستواه الكهلي   

الخضاب هذا مرتفعاً عند مرضـى فقـر الـدم          

  .[1]لمنجلي ا

 تتـراوح عنـد     Aوهكذا فإن نسبة الهيموغلوبين     

ــين   ــوي ب ــان الس ــبة % ٩٧-٩٦الإنس ونس

 fونسبة الهيموغلوبين   % ٣-٢ a2الهيموغلوبين  

أما في التلاسيميا فإن هذه النسـبة       %. ١أقل من   

تختلف لفشل تركيب الهيموغلوبين الذي يترافـق       

ــوبين    ــي الهيموغل ــاوض ف ــاد مع  Fبازدي

  .A2 [9] والهيموغلوبين

ففي التلاسيميا العظمى ترتفع نسبة الهيموغلوبين      

F     دون أن ترتفع معها    % ٩٠-٧٠ وقد تصل إلى

ــوبين  ــبة الهيموغل ــبة  A2نس ــون نس ، وتك

 منخفضة وتتراوح عادة    Aالهيموغلوبين الكهلي   

أما في التلاسيميا الصغرى فإن     %. ٢٠-١٠بين  

 A2 والهيموغلوبين   Fنسبة كل من الهيموغلوبين     

% ١٠ن مرتفعة ارتفاعاً معتدلاً وقلما تتجاوز       تكو

 Aفي حين تكون نسبة الهيموغلـوبين الكهلـي         

لذلك تختلـف أعـراض     % ٩٠عالية أي حوالي    

وعلامات التلاسيميا اختلافاً شديداً من حالة إلـى        

أخرى، فالحـالات الخفيـة الأعـراض تسـمى         

التلاسيميا الصغرى وتكون متغـايرة الأمشـاج،       

لعظمـى  ة تسـمى التلاسـيميا ا     والحالات الشديد 

  .[9] وتكون متماثلة الأمشاج
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رغم أن الأشخاص الذين يحملون سمة التلاسيميا       ب

يتمتعون بصحة جيـدة إلا     ) التلاسيميا الصغرى (

  .أنه بوسعهم نقل التلاسيميا الكبرى إلى أطفالهم

والتلاسيميا الكبرى علـى جانـب كبيـر مـن          

. طفولةالخطورة، إذ تظهر الأعراض منذ مطلع ال      

 ذكرفالأطفال المصابون بها لا يستطيعون ـ كما  

ففي كل عام يلد في العالم ما       . ـ تكوين الخضاب  

 طفلٍ مصابٍ بالتلاسـيميا     ١٠٠,٠٠٠لا يقل عن    

الكبرى التي يطلق عليها أحياناً أسماء أخرى مثل        

فاقة دم كولي، أو فقر دم البحر الأبيض المتوسط، 

أو فاقة الدم البحريـة     أوتلاسيميا بيتا المتجانسة،    

[10].  

ففي قبرص مثلاً كل شخص من أصـل سـبعة          

يحمل سمة التلاسيميا، وفي اليونان تبلـغ نسـبةُ         

، وفي  ١٢حملة سمة التلاسيميا شخصاً واحداً من       

إيطاليا وبلدان الشرق الأوسط كافة وآسيا بما فيها        

الهند والباكستان وهونغ كونغ وفيتنام فإن نسـبة        

ا يتراوح من واحد في العشرة إلى       حملة التلاسيمي 

وتبلغُ نسـبةُ الإصـابة فـي       . واحد في الخمسين  

إفريقيا شخصاً واحداً مـن خمسـين، أمـا فـي           

بريطانيا فتبلغ النسبةُ شخصاً واحـداً مـن ألـف     

  .[11]تقريباً 

  ة التلاسيميا من الآباء لأطفالهمكيف تنتقل سم

ـ إذا كان أحد الأبوين يحمل سـمة التلاسـيميا،       

الآخر لا يحملها فهناك احتمال واحد إلى اثنـين         و

بأن يكون كل طفل من الأطفـال الـذين         % ٥٠

ولكـن لـن    .  حاملاً لسمة التلاسيميا   اسينجبانهم

يصاب أي من هؤلاء الأطفال بالتلاسيميا الكبرى       

[11].  

ـ إذا كان الأبوان يحملان سمة التلاسيميا، فـإن         

 وقـد   .أطفالهما قد تكون لديهم سمة التلاسـيميا      

يكون دمهم طبيعياً بشكل تـام، أو قـد يكونـون           

  .مصابين بالتلاسيميا الكبرى

في كل حمل هناك احتمال واحـد إلـى أربعـة           

أن يكون دم الطفـل القـادم طبيعيـاً،         %) ٢٥(

أن يكون حاملاً %) ٥٠(واحتمال اثنين إلى أربعة    

لسمة التلاسيميا، واحتمال واحـد إلـى أربعـة         

  .[11]ميا الكبرى أن يصاب بالتلاسي%) ٢٥(

  التلاسيميا الكبرى

يكون الأطفال المصابون بالتلاسـيميا الكبـرى       

طبيعيين عند الولادة ولكنهم يصابون بفاقة دم بين        

يصبح لونهم  . الثلاثة أشهر والثمانية عشر شهراً    

شاحباً ولا ينامون بصورة جيـدة ولا يرغبـون         

ويموتون عادة بين   . بالطعام وتكون حياتهم بائسة   

  .عام الأول والثامن من العمرال

إن العلاج الوحيد للتلاسيميا الكبرى هو عمليـات        

نقل الدم المنتظمة التي تجري عادة كـل أربعـة          

  .أسابيع

بعد كل عملية نقل دم تتخرب خلايا الدم الحمراء         

في الدم الجديد بصورة بطيئـة خـلال الأشـهر          

 أما الحديد المتبقي من خلايا الدم     . الأربعة القادمة 

وإذا لم تتم إزاحته فإنه     . الحمراء فيبقى في الجسم   

يتراكم ويمكنه أن يلحق الأذى بالكبـد والقلـب         
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وبأعضاء أخرى من الجسم، وإذا لم تتم الحيلولة        

دون إلحاق هذا الأذى فـإن معظـم المصـابين          

بالتلاسيميا الكبرى والمعالجين بنقل الدم المـنظم       

  .[5]سوف يموتون قبل بلوغهم سن العشرين 

الوسيلة الوحيـدة لإزاحـة     . في الوقت الحاضر  

الحديد الفائض من الجسم هي إعطاء حقنات دواء        

يسمى ديسفيرال، والطريقة المثالية لـذلك هـي        

إعطاؤه تحت الجلد بواسطة مضخة صغيرة لفترة       

إن هذه المعالجة غير    .  ليال في كل أسبوع    ٧-٥

سارة ومزعجة وطويلـة الأمـد فكيـف يمكـن          

 الإصابة بالتلاسيميا الكبرى؟ هـذا      الحيلولة دون 

هو موضوع البحث والهـدف الأساسـي لهـذه         

يتم ذلك بمتابعة الشريكين الحاملين لسمة . الدراسة

التلاســيميا لتجنــب إنجــاب أطفــال مرضــى 

أي % ٢٥بالتلاسيميا الكبرى التي تـأتي بنسـبة        

واحد من كل أربعة حمول؛ فيستطيع الطبيب الآن        

يا الكبرى في مطلع الحمل     إجراء اختبار التلاسيم  

عندما يكون الجنين لا يزال في الثلث الأول مـن      

الحمل، وغالباً ما يقرر الشريكان إيقاف الحمل إذا  

  .[10]ثبتت إصابة الجنين بالتلاسيميا الكبرى 

تقدر منظمة الصحة العالمية عدد الحاملين سمة       

 ميلون نسمة، كما    ٢٤٠ بـ   التلاسيميا في العالم  

 ٢٠٠,٠٠٠أن الاضطرابات الدمويـة تصـيب       

مريض جديد كل عام نصفهم مصاب بالتلاسيميا       

ففي . الكبرى والنصف الآخر بفقر الدم المنجلي     

 يحمل كل مواطن مـن أصـل        قبرص كما ذكر  

وتعد هذه أعلى   . سبعة مواطنين سمة التلاسيميا   

محاضـرات  واسـتناداً إلـى     . النسب في العالم  

الدكتور انجاستثيوتسين التي قدمت في مـؤتمر       

 فإن  ١٩٩٠عام  جمعية أطباء الأطفال السوريين     

الوضع في قبرص تحت السيطرة الكاملة بـدءاً        

 إذ إن عدد الولادات الجديدة من       ١٩٨٥من عام   

يتراوح من صفر إلى    ) بيتا الكبرى (التلاسيميين  

طة عدد مـن    وقد تم ذلك بواس   . ولادتين كل عام  

مراكز التلاسيميا تشمل مدن الجزيـرة وتقـوم        

  :بالتالي

رعاية كاملة للمريض مـن نقـل كريـات          

طازجة مغسولة مع المحافظة على خضـاب       

 تخليب كامـل للحديـد ـ محـاقن     ١٥-١٢

 وحمض الفوليك مـع  Cمبرمجة ـ فيتامين  

  .ينيرصد ومتابعة كاملة للتلاسيم

امـل  تقديم المشورة للأهل والأقـارب والحو      

وإعطاء شهادات للخاطبين، وتحديـد حمـل       

  .السمة ثم متابعتهم في حالات الحمل

نشر المعرفة الكاملة بالموضوع لدى طلبـة        

المرحلة الثانوية، إقامـة حمـلات توعيـة        

مستمرة عبر جميع أجهزة الإعلام وإشـراك       

المدارس ومراكز الصحة الوقائية والروابط     

فيــة الفلاحيــة والنــوادي الرياضــية والثقا

والنقابات لتحقيق نشـر المعرفـة وتشـجيع        

  .التبرع بالدم

تشكيل روابط للمرضى والآباء تساهم في كل  

الأنشطة المذكورة وتجمع تبرعـات ماديـة       
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وهناك تلاسـيميون فـي قبـرص       . لدعمها

  . سنة٣٦تجاوزوا 

في إيران يبلغ عدد التلاسميين زهـاء        

 يتلقى نصفهم تقريباً معالجة     ١٠,٠٠٠

  .[11]ي العاصمة طهران شبه كاملة ف

في مصر يقدر عدد الحاملين لسـمة        

 مليون نسـمة، وقـد      ٢،٢التلاسيميا  

 ١٩٧١ امبوشر بمعالجة التلاسيميا ع   

وهناك ستة مراكز صحية لهذه الغاية      

[11].  

في الجمهورية العربيـة السـورية لا        

توجد إحصائيات دقيقة للتلاسيميين أو     

لحملــة التلاســيميا، ولكــن بعــض 

ت التي أجريت في كلية الطب      الدراسا

والصيدلة بجامعة دمشق وجدت نسبة     

من السكان المدروسين في ريف     % ١

وعليه فإن  . دمشق يحملون هذه السمة   

حملة التلاسيميا في سورية لا يقلـون       

عن المليون ولا يزيدون عن مليـون       

ونصف يتركزون بشكل رئيسي فـي      

الساحل والجولان وريف دمشق وحلب 

  .[12]وحمص 

 آلاف ٥ ـ  ٣ا التلاسيميون فبلغ عـددهم  أم

تقريباً، وهذا العدد يتنـامى بسـرعة       

  :لسببين

تناقص عدد الوفيات وارتفاع متوسط      -١

العمر بين التلاسيميين نظراً لازديـاد      

القدرة علـى التشـخيص ولانتشـار       

  .[2]الوعي لدى ذوي المصابين 

ازدياد عدد الولادات التلاسيمية نظراً      -٢

 تنتشر بنسب عالية    لأن سمة التلاسيميا  

في بعـض المنـاطق والمجتمعـات،       

ونظراً لأن الزواج غالباً ما يتم مـن        

كما أن حملة التلاسـيميا     . البيئة نفسها 

حتى الآن غير معروفين مـن قبـل        

 كل شـيء عـن      ويجهلونالمجتمع،  

وضعهم، ولـيس لـديهم أي وسـائل        

إرشاد في أمور الزواج والحمل ومرد      

 ذلك لعـدم وجـود مراكـز خاصـة        

بالتلاسيميا للعلاج والدراسة والتوجيه،    

ومن ثم فإن عـدم السـيطرة علـى         

الولادات الجديدة سيزيد المشكلة زيادة     

  .[10]حادة جداً خلال الأعوام القادمة 

تشكل التلاسيميا عبئاً حقيقياً على عائلة التلاسيمي       

من الناحية المادية وناحية الوقت وعلى الجهـاز        

ماعي والاقتصادي العـام    الصحي والمردود الاجت  

والعائلي، وهذا يجب أن لا يدفعنا إلى التنكر لهذا         

الطفل أو تجاهله فهو إنسان من حقه أن ينال كل          

الرعاية والعيش الكريم غير أن الخدمة الكبـرى        

والحقيقية التي يمكن تقديمها لعائلته والمجتمع هي       

المساعدة في عدم إنجاب ولادات تلاسيمية جديدة،       

ذا بدأنا السير الجدي في الطريق الصحيح       وذلك إ 

  .وهو إحداث مركز وطني للتلاسيميا

التشخيص الجنينـي والوقايـة مـن       
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  التلاسيميا

لقد تم استخدام النخل في عدد من الأقطار التـي          

تكون فيها مورثة التلاسيميا شائعة بين السـكان،        

وذلك لمعرفـة مرضـى التلاسـيميا المتخالفـة         

ين سابقاً وغير العرضـيين     الأمشاج غير المعروف  

  .ولتقديم المعلومات والاستشارات الوراثية لهم

 للكريـات الحمـراء     MCVلقد تم اعتماد قياس     

  . كأساس للنخل وذلك باستخدام العدادة الالكترونية

كما . أصبح الآن التشخيص الجنيني واقعة عملية     

 فـي   فعلهأن تحديد الحمل وإجراء الإسقاط قد تم        

 المراكـز المتخصصـة عنـد       عدد محدود مـن   

الحوامل اللاتي تبـين أن الجنـين لـديهن هـو           

  .[5]تلاسيمي متوافق الأمشاج 

  :هناك طريقتان للتشخيص الجنيني

  ـ قياس تركيب سلسلة الغلوبين١

 ـ١٨تؤخذ عينة من دم الجنين في الأسبوع          ٢٠ـ

من الحمل إما بواسطة إبرة موجهة بالأمواج مـا         

 الوريد السـري    فوق الصوت أو رشف الدم من     

ويقاس معدل تركيـب    . بواسطة المنظار الجنيني  

سلسلة الغلوبين في شبكيات الجنين ونسبة تركيب       

B/γ          لتحديد هل الجنـين متماثـل أو متخـالف 

  الأمشاج بالنسبة للمورثة؟

نسبة الوفيات بهذه الطريقة التشخيصـية كانـت        

ونسبة الخطأ بالتشـخيص    % ٥,٤ Alterبدراسة  

٠,٨.%  

   الجنينDNA  دناـ تحليل٢

يتم الحصول على السائل الأمينوسـي بواسـطة        

بزال السائل الأمينوسـي عبـر الـبطن خـلال          

 من الحمل، حاليـاً أصـبح   ١٨ ـ  ١٥الأسبوع 

التشخيص في الثلث الأول من الحمل ممكناً وذلك        

 Trophoplastsباستخدام نسيج الخلايا المغذيـة     

عبـر  . والذي يتم الحصول عليه بواسطة الرشف     

  .[1]الرحم عنق 

  .أصبحت هذه الطريقة هي المفضلة

 الجنينـي بواسـطة     DNAيتم إنجاز عملية الـ     

الخريطة المورثية بعد استخلاصها من الكوريون      

الجنيني أو مصورات الليف، ويتم تقطيـع الــ         

DNA       إلى أجزاء صغيرة بواسطة أنزيمات يتم 

الحصول عليها من الجراثيم، وهذه الأجزاء التي       

 عليها تفصل تبعاً لحجمها بواسـطة       يتم الحصول 

الرحلان الكهربي على هلام الآنماء وتنقل ورقة       

 Southernنتروسيللوز بواسطة عمليات تسمى 

blotting.  

والمورثة الخاصة التي تثير الشبهة يمكن تحديدها       

، وإن تجمـع    Hybridizationبواسطة تهجينها   

الأجزاء المتممة بعضها بشكل شريط وباستخدام      

انة السابقة يمكن تشخيص جنيني لعـدد مـن         التق

  .اضطرابات الخضاب

  لتعيين المباشر للمورثة المتحولةا 

الاضطرابات التـي يكـون فيهـا الاضـطراب         
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المورثي هو الحذف المورثي أو الاستبدال تؤدي       

لتغيير مكان الفصل أو القطع بواسـطة الأنـزيم         

  .وهذا يمكن تحديده تماماً بالخريطة الوراثية

تستعمل هذه الطريقة لتشخيص بعض حالات الـ       

B      تلاسيميا وفـي حـالات الخـزب الجنينـي 

 ـ    )خضاب بارت ( يميا  أكثر تظاهرات الألفا تلاس

 تثبيط كامل لتركيب سلاسـل      شدة حيث يحدث به   

α       مع زيادة في إنتاج سلاسل γ   تفيـد هـذه     كما

 المنجلـي   الطريقة في حالات اعتلال الخضـاب     

حموض الذي يحدث به استبدال في بعض مواقع ال

  .الأمينية

 تلاسيميا لا يمكن تحليلها بهذه الطريقـة      Bمعظم  

لكن من المحتمل أن التقانات الحديثة التي تستخدم        

لمصنعة بشكل تركيبي قليلة  القصيرة اDNAالـ 

 كمعــايير Oligonucleotides  يكليوتيــداتنال

  .[3]يمكن أن يزداد استخدامها في المستقبل 

حصر طول الأجزاء المتعددة الشـكل المتحللـة        
Restriction fragment length 

polymorphism analysis  (RFLPs).  

 ـ    RFLPsالـ     الـدنا  ي هي اختلافات طبيعية ف

DNA    ١/١٠٠حدث نسبة    بين شخص وآخر وت 

وهي تؤدي إما إلـى إزالـة       .  نيكليومتيد ٢٠٠ـ  

. مكان قطع الأنزيم الحاصر أو تحدث مكاناً جديداً

وهذه يمكن تحليلها بواسـطة تقانـة الخريطـة         

وقدرت هذه وفق معدل الوراثة ويمكن      . المورثية

ثية لتعطي المورثات المتحولة راتخاذها كدلائل مو

  .لاتضمن العائلات التي بينها ص

RFLPs       شائعة في منطقة مورثـة B   غلـوبين 

ولذلك تستخدم هـذه التقانـة اسـتخداماً واسـعاً          

كما أنه يجري   . لتشخيص التلاسيميا أثناء الحمل   

التشخيص الجنيني حديثاً على البيضـة الملقحـة        

[1].  

إذاً نستنتج مما سبق أن تشخيص التلاسيميا أثناء        

ومن أجل  . اً ملموساً الآن  فترة الحمل أصبح واقع   

وضع حد للتلاسيميا الكبـرى يجـب علينـا أن          

نخفض من ولادات التلاسيميا الكبرى أولاً بمنـع        

الزواج بين الأشخاص الحاملين لسمة التلاسيميا،      

وثانياً بتشخيص التلاسيميا في أثناء الحمل بعـد        

  .[10]موافقة الزوجين على ذلك 

ولذلك نرى الآن أن اهتمام الدول ينصب علـى         

وبالفعل فإن جهد هذه    . يص وتطوير وسائله  التشخ

الدول لم يذهب أدراج الرياح إذ نقصـت نسـبة          

فـي قبـرص    % ٩٠ولادة التلاسيميا الكبـرى     

في جنوب سردينيا   % ٦٠في بريطانيا و  % ٥٠و

نه في  إباليونان حتى   % ٥٠في إيطاليا و  % ٩٠و

 مصـابين   نقبرص منذ سنتين لم يولد سوى طفلي      

نـاء  كبرى أحدهما شـخص فـي أث      التلاسيميا  بال

  .الحمل لكن الأهل رفضوا الإسقاط لأسباب دينية

فالتشخيص الجنيني قادر أن يجعل من التلاسيميا       

  .الكبرى مرضاً معدوماً

  إجراءات البحث

دراسـة مسـتقبلية    نقوم في هذا البحث الذي هو       

بإلقاء الضوء على النتائج التي حصلنا عليها من        
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لصـغرى  خلال متابعة بعض مرضى التلاسيميا ا     

أو حملة التلاسيميا الحوامل وما ينعكس ذلك على        

الواقع العملي في بلادنا من أجل الحد من حدوث         

  .إصابات خلقية بالتلاسيميا العظمى

 ولغايـة عـام     ١٩٩١امتدت الدراسة من عـام      

 سيدة حاملاً ولـديها سـمة       ٤٤ وذلك لـ    ١٩٩٦

  .التلاسيميا أو مصابة بالتلاسيميا الصغرى

من هؤلاء الحوامل بمشفى دار التوليد      تُوبِع قسم   

الجامعي بدمشق وبشكل شخصي، والقسم الآخـر    

  .فضل المتابعة في عيادتي الخاصة

جميع هؤلاء الحوامل كن قد حملن سابقاً وأنجبن        

أطفالاً مصابين بالتلاسيميا الكبرى ويطلـبن الآن       

المساعدة الطبية بحيث ينجبن أطفالاً غير مصابين 

  .برىبالتلاسيميا الك

 ٨٠لقد تم أخذ عينة أخرى كشاهد مؤلفـة مـن           

حاملاً هن من مراجعات عيادة الحوامل في مشفى 

دار التوليد الجامعي، وهـذه العيـادة تراجعهـا         

الحوامل سواء كان لديهن شكوى أم للمراقبة فقط،   

وهي عينة عشوائية بسيطة أُخذت خلال ستة أيام        

  .متتالية

ل المصابين لدى   والجدول التالي يبين عدد الأطفا    

  .أسر العينة المدروسة
  

  ـ عدد الأطفال المصابين١الجدول رقم ـ 
  

  النسبة  عدد الأبناء المصابين بالتلاسيميا الكبرى  عدد الحوامل بالعينة المدروسة

٦٣,٧  ١  ٢٨%  

٢٧,٢  ٢  ١٢%  

٩,١  ٣  ٤%  
  

نرى من خلال هذا الجدول أن أغلـب السـيدات          

 للتلاسيميا  راجعن بعد أن ظهرت الإصابة الأولى     

% ٦٣,٧العظمى لدى أحد الأبناء، وذلك بنسـبة        

ولـيس  % ٩,١والثالثة  % ٢٧,٢والإصابة الثانية   

هناك أي حالة أتت قبل ظهور هذا المرض لدى         

الأبناء مما يشير إلى عدم وجود مراقبة وقائية من 

  .ذلك المرض الوراثي ذي الإنذار السيء

عمريـة  تم توزيع العينة المدروسة وفق الفئات ال      

  :التالية
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  ـ توزع العينة المدروسة وفق الفئات العمرية٢الجدول رقم ـ 

  العينة المدروسة  الفئة العمرية
n = 44 

  العينة الشاهد  النسبة
n = 80 

  النسبة

  %٦,٢  ٥  %٤,٥  ٢   سنة٢٠أقل من 

١٨,٧  ١٥  %٣١,٨  ١٤  ٢٥-٢٠%  

٣٧,٢٥  ٢٥  %٤٠  ١٨  ٣٠-٢٦%  

٢٥  ٢٠  %١٨,٥  ٨  ٣٥-٣١%  

١٢,٧  ١٠  %٤,٥  ٢  ٤٠-٣٦%  

  %٦,٥  ٥  ٠  ٠   سنة٤٠أكبر من 
  

نلاحظ من هذا الجدول أن أعمـار المريضـات         

 سنة، وكما يلاحظ فـإن  ٤٠ ـ  ١٩تراوحت بين 

من مريضات العينة المدروسـة     % ٧٠أكثر من   

 سنة مقارنة ٣٠ ـ  ٢٠هن شابات وبأعمار بين 

مع سيدات العينة الشاهد إذ إن ضمن هذه الفتـرة        

اوز نسـبة السـيدات الحوامـل       من العمر لم تتج   

ربما عكس هذا نقص الخصوبة مع تقـدم        % ٥٥

العمر في مريضات فقر الدم التلاسـيمي أي أن         

العمر يميل للانخفاض في مريضات فقـر الـدم         

  .التلاسيمي عنه لدى المجموعة الشاهد

لقد تم عيار الخضاب في الزيارة الأولى لحوامل        

لحمل عنـد   العينة المدروسة أي في الثلث الأول ل      

.  منهن، وفي بداية الثلث الثاني عند البـاقي        ٤٠

  :فكانت كما يلي
  

  ـ معايرة خضاب سيدات العينة المدروسة٣الجدول رقم ـ 

  النسبة  عدد المرضى  المعايرة الدموية

  %٤٣,٢  ١٩  دل/ غ١١ ـ ٨الخضاب 

  %٩,١  ٤  دل/ غ٨الخضاب أقل من 

ه فقد تم اعتبار الحد الفاصل الدولي الذي وضـعت        

دل / غ ١١ وهـو    WHOمنظمة الصحة العالمية  

  .هو المؤشر على حدوث فقر الدم

 مـن الحوامـل أي      ١٩وهذا يشير إلى أن هناك      

من مريضات العينة المدروسة بخضاب     % ٤٣,٢

دل أي مصابات بفقر دم متوسـط       / غ ١١أقل من   
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مصابات بفقر  % ٩,١إلى خفيف الشدة، وحوالي     

  .دل/غ٨دم شديد أي بخضاب أقل من 

كل عام ومن خلال هذه النتائج على الرغم من         بش

         صغر حجم العينة نرى أنه يمكن الاسـتنتاج أن

فقر الدم يشكل مرضاً شائعاً بين السيدات الحوامل 

وخاصة لدى حملة التلاسيميا، وهذه الظاهرة ربما    

ارتبطت بالحالة الغذائية ونقص المعالجة الوقائية      

/ ملـغ ١ك  باليوم وحمض الفولي  / ملغ ٥٠بالحديد  

  .باليوم

تمت دراسة درجة القرابة بين الـزوجين لـدى         

  :العينة المدروسة فكانت على الشكل التالي

  

  ـ درجة القرابة بين الزوجين٤الجدول رقم ـ 

  النسبة  درجة القرابة  العدد

  %٤٣,٤  ثانية  ١٩

  %٢٢,٥  ثالثة  ١٠

  %٣٤,١  لا يوجد قرابة  ١٥

٤٤      
  

 ـ      ى هـي بـين     معتبرين أن درجة القرابـة الأول

الأصول أي الإخوة والأب والأم وهؤلاء لا يـتم         

  .بينهم تزاوج

والدرجة الثانية للقرابة هي بين أبناء العم، الخال        

أو الخالة، أما الدرجة الثالثـة فهـي أن والـدي           

الشخص المدروسين أي أجداد المريض أقربـاء       

  .من الدرجة الثانية

 فإذا نظرنا إلى الجدول السابق نرى بـأن نسـبة         

وهـذا مؤشـر    % ٦٥,٩القرابة عالية تصل إلى     

خطر لظهور هذا المرض لدى الأبناء في حـال         

  .الزواج بين الأقارب

وعلى الرغم من كون سيدات العينة المدروسـة        

اللواتي راجعن هن من أغلب المحافظات، إلا أنه        

لا يمكن إسقاط هذه الدراسة على كامـل القطـر          

عينـة  واستخلاص توزيع جغرافي من ذلك لأن       

الدراسة عينة منحازة ولم تكن منتقـاة عشـوائياً         

بهذا (لتمثل القطر بأكمله؛ إلا أنه يمكن الاستئناس        

في هذه الدراسة فقـط وعـدم تعميمـه         ) الجدول

والفرق الكبير بين دمشق وريفهـا يحتـاج إلـى       

دراسة مستقلة وعميقة وشاملة إذا أردنا الوصول       

لجغرافـي  وكان التوزيع ا  . إلى أسباب هذا الفرق   

  :كما يلي
  

   ـ التوزع الجغرافي٥الجدول رقم ـ 
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  العدد  المحافظة  العدد  المحافظة

  ٦  اللاذقية  ٧  دمشق

  ٢  درعا  ١٩  ريف دمشق

  ٣  السويداء  ١  حلب

  ٣  القنيطرة  ١  حمص

      ٢  حماه
  

 أصررن علـى تأكيـد      ٤٤هؤلاء الحوامل الـ    

التشخيص حول سلامة الجنين لديهن فتم إرسالهن       

ي قبرص لعدم توافر ذلك     إلى مركز التلاسيميا ف   

مخبـر لكشـف الاضـطرابات أو       (في القطـر    

) الأمراض الوراثية في أثنـاء الحيـاة الجنينيـة        

وجميعهن لا يرغبن باستمرار الحمـل إذا كـان         

هناك بعـض   . الجنين مصاباً بالتلاسيميا العظمى   

السيدات لم يستطعن المتابعة لأسباب مادية فـتم        

  .  حالة فقط٤٤ا استبعادهن من الدراسة فبقي لدين

تم التأكد من سن الحمل قبل السفر، وكـان سـن     

معتمدين ) ٦(الحمل كما هو مبين في الجدول رقم 

على موعد آخر دورة طمثية ومتأكدين من ذلـك         

  .بالأمواج ما فوق الصوتية

  

   ـ سن الحمل بالأسابيع٦الجدول رقم ـ 

  سن الحمل بالأسابيع  عدد الحوامل

٦  ١٣  

٨  ١٢  

٩  ١١  

١٠  ٤  

١٦  ٢  

١٨  ٢  
  

حاملاً لم يـتممن  ) ٤٠(معظم هؤلاء الحوامل أي    

 من حملهن وأربع منهن اثنتان فـي        ١٢الأسبوع  

 من حملهن واثنتان أخريـان فـي        ١٦الأسبوع  

  . من حملهن١٨الأسبوع 
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 ٤ ـ  ٣كان الاستقصاء الجنيني الوراثي يستغرق 

أيام تمكث السيدة ثلاث ليال لتعود في اليوم الرابع 

ا النتيجة وذلك بفضل الخزعة الكولونية لما       ولديه

 حملياً، وبزل السائل الأمينوسي     ١٢قبل الأسبوع   

  .فيما بعد

  :وكانت النتائج كما يلي

   ـ الاستقصاء الجنيني الوراثي٧الجدول رقم ـ 

  النسبة  العدد  درجة الإصابة

  %٢٧,٢  ١٢  تلاسيميا كبرى

  %٤٧,٨  ٢١  تلاسيميا صغرى

  %٢٥  ١١  لا يوجد تلاسيميا

يرى من خلال هذا الجدول توافق النسـب مـع          

النسب الطبيعية والاحتمالية للإصابة بالتلاسـيميا      

مع انزياح قليل لصالح التلاسيميا الكبرى، يعـود        

ذلك غالباً لقلة عدد الحالات إلا أنه يـرى بـأن           

نصف عدد الحوامل تقريباً لديهن أو يحملن هـذه         

ثة التلاسـيميا    حالة يحملن مور   ١٢السمة ولدينا   

  .العظمى وهن هدف الدراسة بشكل أساسي

تمت مناقشة هذه الحالات الاثنتـي عشـرة مـع          

الزوجين وكانوا يرفضون استمرار الحمل لـذلك       

  :على الشكل التالي) ١٠(تم إنهاء الحمل 

 مريضات كان سن الحمل لم يتجـاوز   ١٠= 

 أسبوعاً حملياً فأجري لهـن تجريـف        ١٢

العـام وتخـرجن    رحم آلي تحت التخدير     

بحالة عامة جيدة وفي اليـوم نفسـه مـع          

المتابعة لمدة أسـبوعين دون حـدوث أي        

  .مضاعفة

 أسبوعاً  ١٦مريضة كان سن الحمل لديها      = 

أنهي بعد التحريض الوريدي بالاكسيتوسين  

وأعواد اللميناريا فتم الإسقاط بعد حـوالي       

 ساعة بشكل نـاقص اتبـع بـإجراء         ١٥

  .امتجريف تحت التخدير الع

 ١٨والمريضة الثانية كان سـن الحمـل لـديها          

أسبوعاً أجري لها تحريض وريدي بالاكسيتوسين      

ووضع قثطرة بولية ضمن العنق فتم الإجهـاض        

 ساعة، وتوبعت هاتان    ٢٠التام بعد مرور حوالي     

السيدتان لمدى أسبوعين دون حدوث مضـاعفة       

  .تذكر

 حمليـاً   ١٢إن استمرار الحمل لما بعد الأسبوع       

ل منه أمراً صعباً، في حال وضع اسـتطباب         جع

إنهاء الحمل لذلك فإن التشخيص الباكر لمثل هذه        

الحالات في الأشهر الثلاثة الأولى هو المفضـل        

أما بقية الحوامل اللاتي لم يظهر التحليل       . والأسلم

 حاملاً  ١١المورثي عندهن إصابة والبالغ عددهن      

حمـول  فقد أوصين بأن هذا الأمر قد يحدث في ال        

القادمة وتمت متابعة الحمل بزيارات منتظمة كل       

شهر حتى الشهر السابع، ثم كل أسبوعين حتـى         
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  .الشهر التاسع، ثم كل أسبوع حتى الولادة

وكان برنامج المراقبة لا يختلف عن غيره مـن         

الحوامل سوى بالتركيز علـى إعطـاء الحديـد         

 ملـغ  ٥٠ ـ  ٦٠وحمض الفوليك بشكل وقـائي  

 لحمض الفوليك يومياً، وقد تمـت        ملغ ١للحديد و 

الولادة بشكل طبيعي عند عشر مـنهن، وعلـى         

شكل قيصرية عند الأخيرة بسبب تألم الجنين في        

وتمت متابعة الولدان حتى نهايـة      . أثناء المخاض 

السنة الأولى من العمر بإجراء فحـص دمـوي         

إضافة إلى الرحلان الكهربـائي     ) لطاخة(شهري  

 التشـخيص الجنينـي     لتحديد أوالتأكد من صحة   

الوراثي فتبين عدم وجود أي خطأ والجميع كانوا        

  .أصحاء من مرض التلاسيميا

أما الأجنة حملة التلاسيميا أي الحوامل الإحـدى        

والعشرون اللاتي تبين أن الأجنة لديهن تحمـل         

فقـد توبعـوا    ) تلاسيميا صغرى (سمة التلاسيميا   

يعيـة  بالشكل الذي ورد سابقاً، وتمت الولادة الطب      

عند الجميع، وأجري الاستقصاء الدموي خـلال       

السنة الأولى من عمر الأطفال أي حتـى نهايـة          

العام الأول من العمر فكان التشخيص نفسـه أي         

سلامة كامل الأطفال من الإصـابة بالتلاسـيميا        

العظمى؛ ولكنهم حملة للتلاسيميا الصغرى وهـم       

 بحاجة إلى مراقبة خاصة عند أطباء الأطفال؛ وتم  

التأكيد على وجوب عدم التزاوج مـن آخـرين         

يحملون السمة نفسها لتجنب ولادة أطفال مصابين       

  .بتلاسيميا كبرى في المستقبل

يلاحظ من هذه الدراسة ومن خلال التعامل مـع         

الحوامل حملة التلاسيميا الخوف الشديد والقلـق       

الدائم الذي يعانين منه عنـد حـدوث الحمـل،          

تشـخيص إلاَّ أن    ويستمر ذلك حتـى وضـع ال      

بعضهن من اللواتي لا يستطعن تحمـل تكـاليف         

التشخيص يستمر لديهن القلق إلى ما بعد الولادة،        

ويتواصل ذلك إذا ما كان الوليد مصاباً بالتلاسيميا 

عندها تبدأ المعاناة مع هـذا المخلـوق        . العظمى

الجديد الذي لا ذنب له والذي سيعاني ويكابد من         

م المتكررة وسيكون مصيره    جراء عمليات نقل الد   

  .الموت في أعمار الطفولة أو الشباب

فمن أجل رفع هذه المعاناة لا بد من إنشاء مركز          

تخصصي لتشخيص الأمراض الوراثيـة اثنـاء       

والتركيز . الحياة الجنينية في الفترة الأولى للحمل     

على تحديد حملة التلاسيميا في المجتمع السوري       

مل معهم بشكل علمي    في كل مدينة وقرية والتعا    

. للحد من حدوث إصابات كبرى لـدى أطفـالهم        

ومرضى التلاسيميا العظمى يمكن أن يعيشوا حياة 

 سنة كما هـو     ٤٠هادئة ولفترة أطول حتى الـ      

الحال في البلدان المتطورة إذا مـا تـم تـأمين           

الرعاية والمعالجة لهم بواسطة مصحات خاصـة       

المجتمـع  بالتلاسيميا مدعومة من قبل الدولـة و      

لـذلك نخلـص إلـى      . ليكونوا عناصر فعالة فيه   

  :التوصيات والنتائج التالية

  التوصيات

التأكيد على ضرورة إحداث مخبر خاص       -١

لتشخيص الأمراض الوراثية أثناء الحمـل      

  .بما فيها مرض التلاسيميا
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تأمين أطر مدربة على هذه الاستقصاءات       -٢

  . مراكز عالمية ذات خبرةفي

الاستقصاءات باكراً مـا    البدء بإجراء هذه     -٣

أمكن في أثناء الحمـل أي فـي الأشـهر          

  .الثلاثة الأولةى

نشر الوعي الصحي حول هـذا المـرض         -٤

وخاصة مضار زواج الأقـارب وحملـة       

  .التلاسيميا

إجراء المسح الطبي للناس فـي المنـاطق     -٥

المشبوهة كريف دمشق والساحل السوري     

  .لتحديد حملة التلاسيميا

 التلاسـيميا مراقبـة   مراقبة الحوامل حملة   -٦

جيدة وإضافة الحديـد وحمـض الفوليـك        

  .كمعالجة وقائية

 بالتلاسـيميا إحداث مراكز صحية خاصة      -٧

على غرار ما هو موجود فـي قبـرص          

  :يناط بها مايلي.. واليونان

  .تأمين مضخات خالبات الحديد 

 ١١> نقل الدم والحفاظ على خضـاب        

  .دل وإعطاء خالبات الحديد/غ

اصة بكـل مـريض     إحداث بطاقات خ   

تتضمن ما يتطور لديه وكل ما يعطـى        

  .من أدوية أو تحاليل طبية

إحداث نوادٍ خاصة تجمع أسر وأطفـال        

  .المصابين بهذا المرض

 تـوافر الإقلال من حالات الإجهاض عند       -٨

  .مراكز التلاسيميا بالقطر
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