
   
  :  اسفروسيتوز ارثی 

يك   (Hereditary spherocytosis :انگليسيبه  

هاي  گلبولآسيب ديدگي غشاء  آسيب ارثي است كه به سبب 

يابند. در  شكل بيضوي مي هاي قرمزگلبولدهد، روي مي قرمز

هاي قرمز  شود. گلبولاين افراد آنمي هموليتيك ديده مي

كروي شكل به دليل شكل غيرمعمول خود از خون جدا شده و  

شوند. اين امر موجب كاهش شمار  نابود مي طحالدست به

 خونيكمهاي قرمز در گردش خون شده و در نتيجه گلبول

رويه  شود. طحال نيز به دليل نابود كردن بيايجاد مي

شود و ايجاد  هاي قرمز و انباشتن آنها در خود بزرگ ميگلبول

  .كنددرد مي

: علائم  

زردی،   علائم اين بيماري عبارت اند از:كم خوني،

بزرگ شدن طحال و ايجاد شدن سنگ صفراوي و 
در اين نوع     درد در سمت چپ پايين شكم.

در  ها هيپوكروميك هستند اسفروسيتوز سلول 
آنها طبيعي   هموگلوبينمحتواي  اسفروسيتوز ارثي

بخاطر كاهش سطح به حجم، غلظت    مي باشد ولي
ها افزايش ميابد آنگلوبين همو   

هيپوكروم:گلبول قرمزي كه هاله روشن مركزي آن *
كه اين حالت بيشتر در كمخوني  افزايش يافته است

مسموميت با سرب و آنمي  –تالاسمي –فقر آهن 
 ناشي از بيماريهاي مزمن مشاهده مي شود 

  بيماريزايی: 

) و در  ٪٧٥بيماري عمدتاً به صورت اتوزومال غالب (

موارد به شكل اتوزومال مغلوب (كه شكل   ٪٢٥

شود.  شديدتري از بيماريست) به فرزندان منتقل مي

كه  –بيماري ظاهراً در اثر نقصي در آنكيرين 

ضروري براي اتصال پروتئين ساختاري  پروتئيني

رخ  –سرخ است  ◌ٔ اسپكترين به غشاء گويچه

  .دهدمي

  

  اسپکترين:  

بزرگترين و فراوان ترين پروتئين سطحي غشا گلبول 

  قرمز است.

  

  : تشخيص

نحوه توارث اين بيماريبا توجه به تيپ هاي مختلف  

اسفروسيتوز ارثي به صورت اتوزوم غالب و مغلوب 

مي باشد. امكان بررسي تمامي انواع اسفروسيتوز  

نوعي آزمايش ژنتيك، توالي  .NGS   (ارثي با روش

  بخشي نو كلوتيد بعدي)امكان پذير مي باشد 

  

 

  اسفروسيتوز غير ارثی: 

  

يك آنمي هموليتيك اتو ايميون(خود ايمني) است 

و   cاسفروسيت ها همچنين در بيماري  هموگلوبين 

  ٠بعضي سوختگي ها ي شديد ديده مي شود

  

  

  کم خونی هموليتيک: 

  

نوعي كم خوني ناشي از همو ليز (تخريب گلبول 

قرمز)است كه مي تواند داخل عروقي و يا خارج  

  عروقي(مانند طحال) باشد 

  
١ ٢ ٣ 



 

       

: بيمار  بررسى  
 

خونى  علائم اسفروسيتوز ارثى شبيه به كم
باشد (يرقان، سنگ كيسه صفرا،  همولتيك مى

قرارى و ...) بزرگ شدن  بزرگ شدن طحال، بى
شود. در  طحال، منجر به درد طرف چپ شكم مى

موقع بروز عفونت، ميزان هموليز، افزايش يافته و  
گاهگاهي درد حاد و شديد  شودتر مىطحال بزرگ

آيد. اين  در نتيجه انفاركتوس طحال پديد مىشكم 
شود.  چنين حالتي، گاهى منجر به مرگ مى  

 
:هاى آزمايشگاهى شامل موارد زير استيافته  

  
 

ها در نمونه خون وجود اسفروسيت  -  
 

-رتيكولوسيتوز - -  
 

پائين بودن سطح هموگلوبين و شمارش -

هاى سرخگويچه   - 
 

مثبت بودن تست كومس مستقيم-   

(direct coomb's test)  
 

  -افزايش شكنندگى سلولي

 

:درمان        

 

 (تنها درمان مؤثر برداشتن كامل طحال (اسپلنكتومي

هاي فرعي را در نظر  است. بايد احتمال وجود طحال

شود. اين كار  گرفت. اسپلنكتومي موجب رفع آنمي مي

بايد بعد از شش سالگي انجام شود تا خطر سپسيس و  

مرگ كودك كمتر شده باشد. همچنين مصرف 

 مننگوكوكهاي پنوموكوك،  اسيدفوليك و تزريق واكسن 

قبل از اسپلنكتومي توصيه   هموفيلوس آنفلوانزا و 

                .شودمي

  

                                   
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 

پزشکی و خدمات بهداشتی درمانی  دانشگاه علوم 
  لرستان 

  اير موزشی درمانی شهدای عشآمرکز

  اسفروسيتوز 
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