


نحلاليفقر الدم الا  

lهو تخرب الكرٌات الحمر الباكر نتٌجة لقصر عمرها 

l لوجود أضداد ذاتٌة ضد الكرٌات الحمر أو ٌعود السبب

 أسباب رضٌة أو آفة كرٌوٌة

lتعود اما لانحلال حاد مفاجا أو انحلال  :ظروف الكشف

 مزمن مخاتل



 الإمراضية

بنزن, فٌناستٌن, الرصاص, النحاس: الأدوٌة و السموم  ,

 سلفونامٌد   

طفٌلٌات, حمات راشحة, جراثٌم: نتانٌةالمتعضٌات الإ 

الأضداد المناعٌة 

الحروق: عوامل فٌزٌابٌة 

واعتلال الأوعٌة الدقٌقة, الأسباب الرضٌة 

أسباب وراثٌة 



 الموجودات السريرية

تعب عام، زلة تنفسٌة 

شحوب، خفقان 

ٌرقان، تبدل لون البول 

ضخامة طحال 



 الموجودات المخبرية

انخفاض الخضاب 

ارتفاع الشبكٌات 

شكل  ,وجود تعدد الاصطباغ ,مهمة: اللطاخة الدموٌة 

 .الكرٌة الحمراء 

 ارتفاعLDH   

ارتفاع البٌلروبٌن 

انخفاض الهابتوغلوبٌن 



 تصنيف فاقات الدم الانحلالية

 - الاضطرابات الانحلالٌة الموروثة 

 - الاضطرابات الانحلالٌة المكتسبة 

 

lهناك:   

  انحلال داخل الأنسجة. 

  انحلال داخل الأوعٌة. 



 أنماط فقر الدم الانحلالي

الانحلال داخل الأنسجة:AIHA  ,ًتكور الكرٌات الوراث 
 
الانحلال داخل الأوعٌة: 
 اعتلال الأوعٌة الدقٌقة-     
    G-6-PD - 
     DIC - 
     TTP - 
    PNH - 
 الصمامات القلبٌة الصنعٌة-     
    

 
 



• 

 

 :فقر الدم الانحلالي تصنيف

 

    الاضطراب ضمن الكرٌة الحمراء :ثوورم -

 (الأنزٌمات, الخضاب, الغشاء) 

 الاضطراب  خارج الكرٌة  :مكتسب -

 الحمراء  

 اختبار كومبس المباشر :الفحص الممٌز*



 الانحلال داخل الأنسجة

l فقر الدم الانحلالً المناعً الذاتً وتكور وٌشمل خاصة

الكرٌات الوراثً و اغلب فاقات الدم الانحلالً الوراثً عدا 

 الفوال

l خاصة فً الطحال والكبد والربة و النقً هً البالعات الثابتة

 التً تقوم بالبلعمة

lضخامة الطحال: العلامات الممٌزة 



 الانحلال داخل الأوعية

lٌتحرر الهٌموغلوبٌن بالدوران فٌربطه الهابتوغلوبٌن 

lإذا استهلك ظهرت البٌلة , بروتٌن ٌنتجه الكبد :الهابتوغلوبٌن

 الخضابٌة وبٌلة الهٌموسدرٌن 

lالبٌلة  ,انعدام أو انخفاض الهابتوغلبٌن: خبرٌةمالعلامات ال

 LDHارتفاع  ,الهٌموغلوبٌن الحر فً المصورة ,الخضابٌة

l و هو بروتٌن ٌثبت الهٌمانخفاض الهٌموبكسٌن 

lأصبغة مرتبطة بالألبومٌن ٌستمر عدة أٌام: مٌتهٌمالبومٌن 



نحلال داخل الأوعيةأسباب الا  

 عوز خمٌرة        G-6-PD      - الراصات الباردة 

DIC                                 - سمٌة 

TTP             - الأخماج 

PNH 

الصمامات القلبٌة الصنعٌة 

 

 فقر دم مناعً ذاتً مترافق بنقص صفٌحات :متلازمة اٌفانس



The fate مصٌر of intravascular hemoglobin 

free Hb 

(a2b2 tetramers) 

Hb 

dimmers 
haptoglobin 

haptoglobin- 

hemoglobin 

complex 

kidneys liver 

Met Hb 

binds to 

hemopexin & 

albumin ferriheme (Fe3+) globin 



Extravascular vs Intravascular 

hemolysis خارج الأوعٌة والانحلال داخل   

   Extravascular Intravascular 

Test      

 

LDH                 

 

bilirubin                         

 

haptoglobin   N to absent   absent 

 

hemoglobinuria      absent   present 

 

free Hb in plasma      absent   present 

 

urine hemosiderin      absent   present 



  Peripheral smearاللطاخة المحٌطٌة

مظهر عناصر الدم المحيطية 

 



الكرٌات متعددة الاصطباغ  

Polychromasia 

 كرٌات حمر مابلة
للزرقة تشٌر للشبكٌات

  
reticulocytosis 



Reticulocyte count 

     Retic count  = % immature RBC 

     Normal 0.5-1.5% (for non-anemic) 

     <1% Inadequate production  

     >=1% Increased production (? adequacy) 



   ارتفاع عدد الشبكيات

 فقر الدم هو المؤشر الأكثر دلالة لوجود لدٌه  عند مرٌض

الانحلال حٌث ٌعكس فرط تنسج الكرٌات الحمر فً نقً  

   العظم، 

 

 كما ٌشاهد ارتفاع الشبكٌات عند فقر الدم الفعال وعند المرضى

 .تثبٌطالالذٌن ٌستعٌدون نشاط النقً بعد  

 

 

 

 

 

 (.الشبكٌات)ٌشٌر تعدد الاصطباغ إلى الكرٌات الحمر باكرة النضج  -



 متى نفكر بفقر الدم الوراثي

 قصة عابلٌة 

 ً(ٌرقان  )فً سٌاق فقر دم انحلال 

 ضخامة طحال أو قصة استبصال طحال 



 تأكٌد التشخٌص: الأولى الخطوة -

 
ارتفاع الشبكٌات 

 البٌلوروبٌن اللامباشرارتفاع 

 ارتفاعLDH     

 الهابتوغلوبٌن انخفاض أو انعدام 

 كومبس المباشرتفاعل   



 :فقر الدم الانحلالً الوراثً -
 :ما هً الآلٌة المرضٌة

 :شذوذات بالغشاء الكرٌوي -1

 تكور الكرٌات الوراثً -    

 داء الكرٌات الإهلٌلجً -    

 داء الكرٌات الفموي -    

 داء الكرٌات المشوكة  -    

 :شذوذات فً الخضاب -2

 التالاسٌمٌا -    

 الداء المنجلً -    

 غٌر الثابت H-E-D-Cالخضابات الشاذة الأخرى -    

   - G-6PD   :اضطرابات فً الخمابر -3

 عوز البٌروفات كٌناز –          



- 

ما هو الفحص المهم لتوجٌه الفحوص 

 المشخصة؟
 اللطاخة المحٌطٌة 

ماهً الفحوص المساعدة على وضع  -

 التشخٌص ؟
 
ًرحلان الخضاب الكهرب 

معاٌرة الخمابر 

اختبار الهشاشة الحلولٌة : اختبارات خاصة 



 :أهم الأدواء الوراثٌة - 
 
 thalassemiaالتالاسٌمٌا -

 sickle cell diseaseفقر الدم المنجلً -

               glucose-6-phosphateعوز -

(dehydrogenase deficiency (G6PD 

   Hereditary spherocytosis تكور الكرٌات الوراثً-



  Hereditary spherocytosisتكور الكريات الوراثي  

 ًفقر دم انحلالً وراث 

قرئ, شكل متنح, (نفوذتٌة مختلفة )جسمً سابد : الانتقال 

كرٌات حمر مكورة : اللطاخة المحٌطٌة 

طفرة فً البروتٌن: الاضطراب فً الغشاء 

 (Spectrine, Anakyrine)  وهذا ٌؤدي لاضطرابAtpase   ًوبالتال
 إلى داخل الخلٌة وهذا ٌؤدي إلى تكور الكرٌة Na زٌادة مرور 

لذلك ٌصلح الاضطراب بالغلٌغوز 

0,5 -% 0,75 بٌنما تزداد الهشاشة الحلولٌة% 



أشٌع فاقات الدم الوراثٌة فً أوربة 

 1/5000نسبة الحدوث 

الأعراض مختلفة الشدة 

 ً50الحصٌات المرارٌة تتطور ف% 

قد تختلط بنوب لاتنسجٌة نقوٌه 

فرط حمل الحدٌد 

تقرحات الطرفٌن السفلٌٌن 



 :الأعراض والعلامات

ًمعتدل الشدة  -: فقر دم انحلال 

          - MCH ,MCV : سوٌان 

          - MCHC :ةزابدا 

معتدل الشدة  - :الٌرقان 

  البٌلروبٌن اللامباشرعلى حساب  -   

قاسٌة, فً جمٌع الحالات :ضخامة طحال. 

الحصٌات الصفراوٌة 

 



peripheral smear 

 Spherocytosisتكور الكريات 



  :يعتمد التشخيص على -    

   
 قصة عابلٌة لفقر دم انحلالً مزمن 

 كرٌات حمر مكورة مع زٌادةMCHC 

 زٌادة الهشاشة الحلولٌة التً تتصلح بوجود الغلوغوز 

سلبٌة اختبار كومبس 

 



Osmotic fragility test 

Which one is 

abnormal? 

–Spherocytes lyse in 

mildly hypotonic 

soln 

ABNORMAL 



  :المعالجـــــــــة
1- لحماٌة المرٌض من الموت   :نقل الدم 

 ٌجب أن ٌبدأ من السنة الأولى من الولادة -   

 دل من /غ Hb >9.5الهدف هو المحافظة على  -   
أجل المحافظة على نمو وحركة معقولة للمصاب      

ٌعطى عضلٌاً أو ورٌدٌاً : منها الدٌسفرال و: خالبات الحدٌد -2.

  .ٌومٌاً /غ1-0,5عضلٌاً  -   أو تحت الجلد
 غ تسرب بمحقنة     2-1تحت الجلد  -         
 .ساعات 10-8كهربابٌة خلال     

3- حمض الفولً : معالجة ملطفة 

 استبصال الطحال - 4

 .الهندسة الوراثٌة  -6.    زرع النقً - 5

 



 ها بداء الكريات الإهليلجي الوراثي والأمراض المتعلقة 
Hereditary Elliptocytosis (HE) and Related 

disorders 

 ًمن الناس  حالة 5000لكل  1تصٌب حوال 

 هً تشبه تكور الكرٌات الوراثً وٌورث وراثة جسمٌة قاهرة 

تقسم إلى ثلاث مجموعات: 

 داء الكرٌات الإهلٌلجً مع كرٌات إهلٌلجٌة –

 داء الكرٌات الإهلٌلجً مع كرٌات مكورة أو بٌضوٌة–

 داء الكرٌات الإهلٌلجً مع كرٌات فاغرة  -    



Elliptocytes/ ovalocytes 

 Abnormal 

cytoskeletal 

proteins 

 Hereditary 

elliptocytosis 

 

 
 



Hereditary spherocytosis 

 Red cell membrane 

defect 

– Others include:  

Elliptocytosis, 

stomatocytosis, 

pyropoikilocytosis 

– All are less flexible get 

stuck in spleen 

hemolysis 



Stomatocyte 

Mouth like 

Membrane defect 

Smear artifact 

Hereditary 

stomatocytosis 

Liver disease 



 الرئيسية  المميزات

 ًالـبروتٌن هً خلل فSpectrin   نحلال الاوهو الذي ٌؤثر فً شدة 

 فً جنوب شرق آسٌا ٌوجد نمط من داء الكرٌات البٌضوي ٌحوي

ٌجعل غشاء الكرٌة الحمراء مقاوماً  3فً البروتٌن  deletionخبناً 

 .للملارٌا

 حٌث ٌكون الهٌموغلوبٌن  تتظاهر بانحلال خفٌفالغالبٌة العظمى

، انخفاض مستوى %4دل والشبكٌات أقل من / غ12من  علىأ

 .الهابتوغلوبٌن

10-15 % ًٌبدي انحلالاً متوسطاً أو شدٌدا 

الانحلال ٌتصلح باستبصال الطحال. 

 الهشاشة الحلولٌة طبٌعٌة عادة ولكن ٌمكن أن تكون زابدة وخاصة

 .عند المرضى الذٌن لدٌهم انحلال صرٌح



 Favismالفوال 

 فقر دم انحلالً شدٌد 

 السبب عوزG-6-PD 

  ًبعضه ذو وظٌفة طبٌعٌة -: منه نمط محدد 300ٌوجد حوال 

 بعضه ذو وظٌفة شاذة -          

 فٌتراكم داخل الكرٌة  خلل فً طرح البٌروكسٌدٌحدث 

  ملٌون وخاصة فً حوض 100: فً العالم واسع الإنتشارالمرض

 .أكثر إصابة الٌهود .أفرٌقٌا ,المتوسط 



  :نتقالالا

 

 مرتبط بالجنس(X) ّمُتَنَح ،.  



G6PD Deficiency 



The q28 locus of the X-chromosome… 





Percent of people who have G6PD Deficiency  



 :أنماطه

نحلال مزمن ودابمالا: عوز خمٌرة شدٌد -أ,   
   نادر وٌصٌب : اعتلال أنزٌمً              
 العرق الأبٌض     

 

 ولكن لا ٌكفً  ,ٌسمح بالعودة للطبٌعً: عوز متوسط -ب  
  لطرح البٌروكسٌد عند تناول الأدوٌة المؤكسدة  
  إلا إذا كان تناول  ,ولذلك ٌحدث بشكل نوبً 
 .الدواء مستمراً  



 :الأعراض

 ًداخل الأوعٌة، حاد وٌثار بالعوامل الخارجٌة : فقر دم انحلال (

الإنتان وخاصة التهاب الكبد الفٌروسً، الحماض، الفول، العوامل 

 (المؤكسدة 

مضادات الملا رٌا، السلفون، السلفامٌد، : العوامل المؤكسدة

 .K، الفٌتامٌن  PASالكلورامفٌنٌكول، الفٌناستٌن،



Drugs and Chemicals That 

Should Be Avoided by Persons 

With G6PD Deficiency 

– Acetanilid  Primaquine 

– Furoxone  Sulfacetamide 

– Methylene Blue Sulfamethoxazole 

– Nalidixic acid Sulfanilamide 

– Naphthalene Sulfapyridine 

– Nitrofurantoin Urate Oxidase 

– Pyridium  Phenylhydrazine 



 :نحلالهناك نمطان من الا

من الطبٌعً % 20-10 الخمٌرة فعالٌة -: العرق الأسود -أ 

    نسبًنحلال الا -         

 :له ثلاثة أطوار -  

 أٌام مع ظهور أجسام هنز3-1 :نحلالالا -1   

 نحلال مع توقف الا: تجدد النقً -2   

 ٌوجد  استمرار تجدد النقً، لا: طور المقاومة -3   

 انحلال حتى بعودة تناول العوامل المطلقة   



العرق الأبيض -ب : 

 من الطبٌعً % 15-2 نقص شدٌد بفعالٌة الخمٌرة -  

 العوامل والظروف المطلقة متشابهة  -  

 الصورة السرٌرٌة شدٌدة  -  

هٌموغلوبٌن    وانحلال شدٌد مع عدم تصنع كرٌات حمر كبٌر  -  

 دموي وبولً ٌؤدي لانقطاع البول   

نادر، فقر دم بنٌوي غٌر  (أوربً)  :فقر الدم الانحلالً المزمن ،

 .  مكور، باكر         

 ًٌكشف مصادفة :شكل خف. 

ٌجب تفرٌقه عن تنافر  :الشكل الولٌديABO  أوRH. 



 :يعتمد التشخيص على

 عوامل موجهة:   

 العرق  -    

 الجنس الذكر  -    

   قصة عوامل مطلقة -    

المعطٌات المخبرٌة: 

 نحلالعلامات الا -    

 وجود أجسام هنز -    

   معاٌرة الفعالٌة الأنزٌمٌة -    



   :المحيطيةاللطاخة 

تظهر خلاٌا معضوضة أو مجزأة, 

  الصباغ،كرٌات حمر مكورة صغٌرة زابدة   

 بعد الٌوم الأول من الانحلال لأنها تزال  لاتظهرقد ) هنزأجسام

 (الطحال بفضل 

 تزداد نسبة الشبكٌات. 

 

 



  G6PDاللطاخة و عوز 



 :المشاكل التشخيصية

 ًوخاصة فً أوربة وهنا لاٌوجد  :تكور الكرٌات الوراث  

  .ضخامة طحال ولا كرٌات مكورة  

 

 إنما لا ٌصلح بالغلٌغوزالانحلال الذاتً مضطرب. 



 :المعالجــــــــــة

 

- ًتتحدد نوبة الانحلال بنفسها، لذلك لاٌوجد علاج نوع. 

 تجنب العوامل المثٌرة للانحلال :وقابٌة 

 

 حٌن الضرورة :نقل الدم 

 

 وقد توصف مركبات الحدٌد 



 عوز خميرة بيروفات كيناز

 وقد تحدث نوب انحلال حادة  فقر دم انحلالً مزمن 

 ٌكشف عند الولادة 

 جسمٌة متنحٌة انتقال بصفة 

 قد ٌوجد كرٌات مكورة 

 الانحلال الذاتً مضطرب وٌصلح بإضافةATP ولٌس بالغلٌغوز 

معاٌرة الخمٌرة : التشخٌص 

 فعالٌة الخمٌرة عند الوالدٌن ناقصة 

 قد ٌفٌد استبصال الطحال 


