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 انخلاصت

 /ػ١ٕخ دَ ٚس٠ذٞ ٌزوٛس ِشػٝ ِظبث١ٓ ثّشع ٔضف اٌذَ ِٓ ِغزشفٝ اٌجزٛي اٌزؼ44ّٟ١ٍ رؼّٕذ اٌذساعخ رؾ١ًٍ 

. ٌّؼشفخ رأص١ش الإطبثخ 2012ٌغب٠خ ١ٔغبْ ػبَ ثغذاد ٌٍّذح ِٓ وبْٔٛ اٌضبٟٔ ٚ /ثؼمٛثخ، ِٚغزشفٝ ؽّب٠خ اٌطفً ثّذ٠ٕخ اٌطت

ٚ فؼب١ٌخ ػبًِ رخضش (aPTT ) ٚ ٚلذ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ  (PT)ثّشع ٔضف اٌذَ ػٍٝ ٚلذ اٌجشٚصشِٚج١ٓ 

 فٟ اٌذَ ٚرؾذ٠ذ ٔٛع اٌّشع. FVIIIاٌذَ اٌضبِٓ 

ٌذٜ اٌّشػٝ ػٕذ ِٛاصٔزٙب ثبٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ  (PT)ث١ٓ اٌزؾ١ًٍ الإؽظبئٟ ػذَ ٚعٛد فشٚلبد ِؼ٠ٕٛخ فٟ ٚلذ اٌجشٚصشِٚج١ٓ 

، ٘زا الاخزجبس ٠ؼىظ اٌزشو١ض ٚاٌفؼب١ٌخ اٌغ٠ٛخ ٌؼٛاًِ اٌزخضش راد اٌّغٍه اٌخبسعٟ اٌزٟ رظٕغ (Normal value)ٌٍم١بط 

اٌزٞ اٚ خًٍ فٟ ٚظ١فخ أؽذ ػٛاًِ اٌّغٍه اٌذاخٍٟ ٌزخضش اٌذَ.  فٟ اٌىجذ، ٠غزذي ِٕٗ إْ عجت الإطبثخ لذ ٠ؼٛد اٌٝ ٔمض

ٌذٜ اٌّشػٝ ػٕذ ِٛاصٔزٙب  (aPTT)رأوذ ثزغغ١ً ثأٔخفبع رٚ ل١ّخ إؽظبئ١خ فٟ ٚلذ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ 

ٚاٌزٟ رؼىظ أٔخفبع فؼب١ٌخ ػٛاًِ اٌزخضش فٟ اٌّغٍه اٌذاخٍٟ ٌٛلف إٌضف   ‎(Normal value)‎ اٌطج١ؼ١خ ٌٍم١بط  ِغ اٌم١ُ 

 . ‎(‎FXII,FXI,FX,FIX,FVIII بشش ٚاٌؾبدٞ ػشش ٚاٌضبٟٔ ػشش اٌذِٛٞ )اٌؼٛاًِ اٌضبِٓ ٚاٌزبعغ ٚاٌؼ

ٚث١ٓ اخزجبس فؼب١ٌخ ػبًِ رخضش اٌذَ اٌضبِٓ اْ ِؼظُ اٌّشػٝ اٌّشٌّٛٓ ثبٌذساعخ ٠ؼبْٔٛ إٔخفبع ِؼ٠ٕٛبً فٟ فؼب١ٌخ ػبًِ 

ٕب اْ ع١ّغ اٌّشػٝ ِٛاصٔخ ثبٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ ٌٍفؼب١ٌخ ِج١ %03 -%0.46رخضش اٌذَ اٌضبِٓ ٚثّغزٜٛ فؼب١ٌخ رشاٚؽذ ث١ٓ 

 34% )77.77ٚثذسعبد ِزفبٚرٗ، ؽ١ش وبْ  Aاٌّش١ٌّٛٓ ثبٌذساعخ ِظبث١ٓ ثّشع ٔضف اٌذَ اٌٛساصٟ ا١ٌّٙٛف١ٍ١ب إٌٛع 

%(. فٟ ؽ١ٓ 5-1ؽبٌخ( وبٔذ ِٓ إٌٛع اٌّؼزذي )اٌفؼب١ٌخ  8% )17.77%( ٚ 1ؽبٌخ( ِٓ إٌٛع اٌؾبد،)اٌفؼب١ٌخ الً ِٓ 

 %(.05-5ِٓ إٌٛع اٌخف١ف )اٌفؼب١ٌخ ؽبٌخ( 2ِٓ اٌّشػٝ ) %4.44وبْ 

اٌؾبد، ٚلذ اٌجشٚصشِٚج١ٓ، ٚلذ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ، فؼب١ٌخ  A، ١ّ٘ٛف١ٍ١بA: ١ّ٘ٛف١ٍ١ب انكهًاث انًفخاحُت

 .FVIII:Cاٌؼبًِ اٌضبِٓ ٌٍزخضش
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Abstract 

The study included a total of 44 venous blood sample of male patients with Haemophilia 

collected at Albatol educational hospital / Baquba and child protection hospital / Baghdad for 

the period from January to April of 2012 to investigate the effect of Haemophilia on blood 

clotting time parameter: Prothrombine time (PT), activated Partial Thromboplastin time 

(aPTT) and FVIII activity, and to detect the type of Haemophilia. 

Statistical analysis showed no significant differences in (PT) of the patients when compared 

with normal value of the assay, this test reflects the efficiency and normal concentration of the 

extrinsic pathway clotting factors which made in liver, an indication that the cause of the 

disease may be due to a deficiency or dysfunction of the intrinsic pathway of the blood 

coagulation cascade. These results were confirmed by decreased values of the partial 

Thromboplastin time (aPTT) in patients when balanced with normal values of the 

measurement, which reflects decline in the effectiveness of the coagulation factors of the 

internal pathway of blood coagulation cascade which include the factors FVIII, FIX, FX, FXI 

and FXII. 

Factor VIII activity test revealed that most Haemophilial patients in the study have a 

significant decline in FVIII blood-clotting activity which was ranged between 0.46% - 30% of 

normal values of activity. Which indicate that all the patients in this study suffering of 

Haemophilia type A with different degree of severity, The disorder was sub typed to acute 

type in 77.78% (34 cases, FVIII level less than 1% of normal), 17.78% moderate (8 cases, 

FVIII level 1-5% of normal) and 4.44% of milled (2 cases, FVIII level more than 5% but less 

than 40% of normal). 

Keywords: Haemophilia A,  prothrombine Time, prothromboplastin Time, Factor VIII 

activity. 

 انًقذيت
١ًِ ٌٍىذِبد أٚ إٌضف ثغٌٙٛخ ِفشؽخ ٌّٚذح ؽ٠ٍٛخ. لذ رىْٛ ٔبشئٗ ػٓ ( bleeding disorderالإػزلالاد إٌضف١ٗ )

(. ٚرؾذس acquired( اٚ ثغجت ؽبٌخ اٚ ػبًِ ٠زطٛس خلاي ؽ١بح اٌفشد )ِىزغجخ inheritedرٛاسس ع١ٓ ِؼ١ٓ )ِزٛاسصخ 

ٟ ػ١ٍّخ رىْٛ اٌخضشح اٌذ٠ِٛخ ٔز١غخ فمذاْ اٚ ٔمض اٚشزٚر فٟ ػًّ ِىٛٔبرٙب. ٚ٘زٖ الإػزلالاد لذ رزؼّٓ ثغجت خًٍ ف

، اٚ ِشبوً فٟ أزبط اٚ plateletsاٚ أزبط ٚ ٚظ١فخ اٌظف١ؾبد اٌذ٠ِٛخ  blood vesselsِشبوً فٟ الأٚػ١خ اٌذ٠ِٛخ 

 ,Shetty Sاٚ ِشبوً فٟ رىبًِ ٚصجبر١خ اٌخضشح اٌذ٠ِٛخ ) ،coagulation factorsٚظ١فخ ٚاؽذ اٚ اوضش ِٓ ػشاًِ اٌزخضش 

ٔمض  A [Haemophilia A])ا١ٌّٙٛف١ٍ١ب  Hemophiliaا١ٌّٙٛف١ٍب  أٛاع(. الإػزلالاد إٌضف١ٗ اٌّزٛاسصخ رزؼّٓ 2011

 Cٔمض اٌؼبًِ اٌزبعغ اٌّشرجط١ٓ ثبٌغٕظ ٚ ا١ٌّٙٛف١ٍ١ب  B [Haemophilia B]ٚ ا١ٌّٙٛف١ٍ١ب  ‎اٌؼبًِ اٌضبِٓ

[Haemophilia C] )ِٚشع ف٠ٍٛٔٛجشأذ  غ١ش اٌّشرجطٗ ثبٌغٕظ ٔمض اٌؼبًِ اٌؾبدٞ ػششvon Willebrand 

disease ( ٜٚؽبلاد ٔبدس ٌٕمض ػٛاًِ رخضش اخشDi Michele DM, et al.2014 ٠ؼذ ا١ٌّٙٛف١ٍب .)A  اوضش

ٚلادح ِٓ اٌزوٛس ٚ  5.333ذح فٟ وً الأػزلالاد إٌضف١ٗ اٌّشرجطخ ثؼٛاًِ اٌزخضش ش١ٛػب ٠مذس ؽذٚصٗ ثّؼذي ؽبٌخ ٚاؽ

(. اِب ؽبلاد ِشع فْٛ Kasper and Lin, 2007ٚلادح ِٓ اٌزوٛس ) 03.333ثّؼذي ؽبٌخ ٚاؽذح فٟ وً  Bا١ٌّٙٛف١ٍب 

(، اٌزمذ٠شاد ٌؾذٚس ثم١خ Laffan et al., 2004فشد ) 13.333اٌّٙخ عش٠ش٠ب فزمذس ثؾبٌخ ٚاؽذح ٌىً  ١ٌٚVWDجشأذ 

فٟ ٔمض اٌؼبًِ  133.33رزشاٚػ ِٓ ؽبٌخ ٌىً ١ٍِْٛ فٟ ٔمض اٌؼبًِ اٌضبٌش ػشش اٌٝ ؽبٌخ ٌىً الأػزلالاد إٌبدسح 

 اٌذساعخ ٘ذفذاٌؾبدٞ ػشش. ٌٚؾذ ػٍُ اٌجبؽض١ٓ لا رٛعذ رمذ٠شاد ٌّؼذلاد ؽذٚس ٘زٖ الإػزلالاد فٟ اٌّغزّغ اٌؼشالٟ ٌزا 

ذَ اٌّشاعؼ١ٓ ٌجؼغ اٌّشوض اٌّزخظظخ رمظٝ ؽبٌخ رخضش اٌذَ ػٕذ اٌّشػٟ اٌؼشال١ٓ اٌّظبث١ٓ ثأِشاع ٔضف اٌ

 ٌزؾذ٠ذ ٔٛع اٌّشع ٚرى٠ٛٓ ِؤشش ػٍٝ أٛاع الإػزلالاد إٌضف١خ فٟ اٌّشػٝ اٌؼشال١ٓ. ثبلأِشاع إٌضف١خ
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 انًىاد وطرائق انعًم
ِٓ ِشوض أِشاع اٌذَ فٟ ِغزشفٝ  ِظبة 15ثٛالغ ثٕضف اٌذَ اٌٛساصٟ  ِش٠غ ِظبة 44أعش٠ذ اٌذساعخ ػٍٝ  

ِش٠غ ِٓ سد٘خ الأِشاع إٌضف١خ اٌٛساص١خ فٟ ِغزشفٝ ؽّب٠خ اٌطفً ثذاس اٌزّش٠غ  29ٚ  ،١ّٟ ثّذ٠ٕخ ثؼمٛثخاٌزؼٍ اٌجزٛي

ٌٚغب٠خ ١ٔغبْ  2012ٌٍّذح ِٓ وبْٔٛ اٌضبٟٔ عٕخ  (1-55)اٌخبص ثّذ٠ٕخ اٌطت ثّؾبفظخ ثغذاد، رشاٚؽذ أػّبسُ٘ ث١ٓ 

شٍّذ  (Rodeghiero F. et al. 2010)ح خبطخ ، رّذ ِمبثٍخ اٌّشػٝ أٚ ر٠ُٚٙ اٌّشافم١ٓ، ٚدٚٔذ أعزّبس2012

 Family،ٚرُ إعشاء رؾ١ًٍ شغشح اٌؼبئٍخ  Family historyاٌّؼٍِٛبد اٌذ٠ّٛغشاف١خ ٚاٌزأس٠خ اٌّشػٟ ٌٍؼبئٍخ 

Pedigree  ٌٍزؾمك ِٓ ٚعٛد اطبثبد اٌشىً اٌٛاسصٟ ٌٍّشع ٚ ر١ّض٘ب ػٓ اٌؾبلاد اٌزٍمبئ١خSporadic  ٔز١غخ ؽفشح

 فغٗ اٚ اٌؾبلاد اٌّىزغجخ.ٚساص١خ ثبٌّش٠غ ٔ

١ٍٍِزش ِٓ  3.05ٚػغ فٟ إٔجٛثخ إخزجبس ؽب٠ٚخ ػٍٝ ٚ ١ٍٍِزش ِٓ اٌذَ اٌٛس٠ذٞ ِٓ اٌّشػٝ  2.5عؾت  جًع انعُُاث:

 /دٚسح 0333ٌٍطشد اٌّشوضٞ ثغشػخ  %. ٚػشػذ0.0اٌّبٔؼخ ٌٍزخضش رشو١ض  Trisodium citrateعزشاد اٌظٛد٠َٛ 

ِب ػٓ ثبلٟ ِىٛٔبد اٌذَ الأخشٜ، صُ ٔمٍذ اٌجلاصِب اٌٝ أٔبث١ت ٔظ١فخ ٌغشع رمذ٠ش صِٓ دلبئك ٌفظً اٌجلاص 10دل١مخ ٌّٚذح 

، اٌزٟ (FVIII:C)ٚفؼب١ٌخ ػبًِ رخضش اٌذَ اٌضبِٓ  (aPTT)ٚصِٓ اٌضشِجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ  (PT)اٌجشٚصشِٚج١ٓ

ِغزشفٝ ؽّب٠خ اٌطفً ثّذ٠ٕخ اٌطت عبػخ ِٓ عؾت إٌّٛرط فٟ ِخزجش الأِشاع إٌضف١خ اٌٛساص١خ فٟ  0-0اعش٠ذ خلاي 

 .1-ٚفك اٌّخطؾ اٌّٛػؼ فٟ اٌشىً

 

 

 انفحىصاث انًخخبرَت:

ٌؾغبة صِٓ  (Quick Method)أرجؼذ اٌطش٠مخ اٌغش٠ؼخ  :Prothrombine time (PT)حقذَر زيٍ انبروثرويبٍُ 

جلاصِب فٟ أٔجٛثخ ِٓ اٌ ١ٍٍِزش 0.1وبلارٟ: ٚػغ  ٚ Talib (Talib,1996)ِٓ لجً اٌجبؽش  اٌّٛطٛفخ اٌجشٚصشِٚج١ٓ

C 37إخزجبس ِؼمّخ ٚعبفخ ِضجزخ فٟ ؽّبَ ِبئٟ ثذسعخ 
0

، ثؼذ٘ب دلبئك10ٌّٚذح  Tube rakeالأٔبث١ت  ؽبًِثٛاعطخ  

C 37ِٓ وبشف اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌّذفبء ِغجمبً ثذسعخ ؽشاسح ١ٍٍِزش  0.2إػ١ف 
0

، اٌّضط ثبٌشط اٌخف١ف ٚعغً اٌٛلذ 

 .% 10خ. ٚلذ ظٙٛس اٌخضشح ٌٍّىشس ٠غت أْ لا٠خزٍف ثّب ٠ض٠ذ ػٓ اٌلاصَ ٌظٙٛس اٌخضشح ثبٌضب١ٔ

إرجؼذ  :activated Partial thromboplastin time aPTTحقذَر زيٍ انثرويبىبلاسخٍُ انجسئٍ انًُشط 

ٌؾغبة صِٓ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ  (CLSI)اٌطش٠مخ اٌّضجزٗ فٟ د١ًٌ ِشوض اٌّؼب٠ش اٌغش٠ش٠خ ٚاٌّخزجش٠خ اٌطش٠مخ 

 . أعشٞ الإخزجبس ثّىشس٠ٓ وبلأرٟ: aPTT (Adcock et. al., 2008)ّٕشؾ اٌ

فٟ إٔجٛثزٟ أخزجبس صعبع١ز١ٓ خبطخ ثئخزجبس اٌزخضش  (APTT reagent)١ٍٍِزش ِٓ وبشف اٌغ١فب١ٌذ  0.1ٚػغ  –1

(75x10 mm)  ٌٝ37ِغخٕخ اC
0

، ِغ ١ٍِControl Plasmaٍزش ِٓ اٌجلاصِب اٌم١بع١خ  0.1، أػ١ف ٌلإٔجٛثخ الأٌٚٝ 

رشغ١ً عبػخ اٌزٛل١ذ اٌشئ١غ١خ. ٠ؼمجٙب إػبفخ اٌجلاصِب اٌم١بع١خ اٌٝ الإٔجٛثخ اٌضب١ٔخ ّٚٔضط. رزشن الإٔجٛثزبْ فٟ اٌؾّبَ اٌّبئٟ 

37Cػٍٝ دسعخ 
0 

١ٍِ37Cٍزش ِٓ ِؾٍٛي وٍٛس٠ذ اٌىبٌغ١َٛ اٌّغخٓ ثذسعخ  0.1دلبئك. ػٕذ٘ب ٠ؼبف 3ٌّذح 
0

اٌٝ وً إٔجٛثخ 

 عبػخ ل١بط عذ٠ذح ٌىً إٔجٛثخ ٠ٚغغً ٚلذ رىْٛ اٌخضشح ثبٌضب١ٔخ. ثبٌزؼبلت ٚرّضط ِغ رشغ١ً

أػلاٖ ثأعزخذاَ اٌجلاصِب ل١ذ الإخزجبس ثذلاً ِٓ اٌجلاصِب اٌم١بع١خ ٚ ٠غغً ٚلذ رىْٛ اٌخضشح  1رؼبد اٌخطٛاد فٟ اٌفمشح  –2

 (PT)خ ؽج١ؼ١خ ٌضِٓ اٌجشٚصشِٚج١ٓ ٌٍجلاصِب ل١ذ الإخزجبس )ِمبسٔخ ثبٌجلاصِب اٌم١بع١خ( ِغ ل١ّ aPTTثبٌضب١ٔخ. ص٠بدح صِٓ 

 High molecular weight)ٚ اٌىب١ٕ٠ٕٛع١ٓ رٚ اٌٛصْ اٌغضئٟ اٌؼبٌٟ  ٠VIII, IX, XI, XIIؤشش إؽزّبي ٔمض اٌؼٛاًِ 

kininogen)  ٓٚاٌجش٠ىب١ٌىش٠Prekallikrein .ًِأٚ إؽزّبي ٚعٛد ِضجؾ لأؽذ اٌؼٛا 

بس )ِمبسٔخ ثبٌجلاصِب اٌم١بع١خ( ٠زُ إعشاء إخزجبس ل١بط ِمذاس اٌزظؾ١ؼ ٌٍجلاصِب ل١ذ الإخزج aPTTػٕذ رغغ١ً ص٠بدح صِٓ  –3

(، عضء ٚاؽذ ِٓ اٌجلاصِب اٌم١بع١خ ِغ عضء ٚاؽذ ِٓ اٌجلاصِب ل١ذ الإخزجبس ٚإػبدح الإخزجبس 1:1ٚرٌه ثؼًّ خ١ٍؾ ِزغبٚٞ )

ٓ اٌزخضش ٌٍجلاصِباٌم١بع١خ أػلاٖ فئرا وبْ ِمذاس اٌزظؾ١ؼ فٟ صِٓ رىْٛ اٌخضشح أوضش ِٓ ٔظف ل١ّخ اٌفشق ث١ٓ صِ

ٚاٌّخزجشح ٠ذي ػٍٝ ٚعٛد ٔمض فٟ أؽذػٛاًِ اٌزخضش. فئرا وبْ اٌزظؾ١ؼ ل١ًٍ ف١ذي ػٍٝ ٚعٛد ِضجؾ لأؽذ ػٛاًِ 

 .(Chang, et al. 2002)اٌزخضش

 : FVIIIحقذَر فعانُت انعايم انثايٍ 

راد اٌّشؽٍخ  (CLSI)ٌغش٠ش٠خ ٚاٌّخزجش٠خ فؼب١ٌخ اٌؼبًِ اٌضبِٓ ؽغت اٌطش٠مخ اٌّضجزٗ فٟ د١ًٌ ِشوض اٌّؼب٠ش ا لذسد

. فٟ ٘زٖ اٌطش٠مخ ٠زُ رمذ٠ش فؼب١ٌخ اٌؼبًِ اٌضبِٓ aPTT (Adcock et. al., 2008)اٌٛاؽذح اٌّغزٕذح ػٍٝ ؽغبة صِٓ اي 

ِٓ خلاي اٌّمبسٔخ ث١ٓ لبث١ٍخ رخبف١ف ِؾٍٛي اٌجلاصِب اٌم١بعٟ ٚرخبف١ف اٌجلاصِب ل١ذ الإخزجبس ػٍٝ رظؾ١ؼ ل١ّخ صِٓ 

aPTT  ٌٍِٓجلاصِب اٌخب١ٌخ رّبِبً ِٓ اٌؼبًِ اٌضبِٓ. إعزخذِذ اٌىٛاشف ٚاٌّؾب١ًٌ اٌّغٙضح ِغ ػذح رمذ٠ش فؼب١ٌخ اٌؼبًِ اٌضب

(STAGO France) :ٟٚرُ اٌزمذ٠ش وب٢ر 
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 Owrens buffer)ِٓ اٌجلاصِب اٌم١بع١خ ٚاٌجلاصِب ل١ذ الإخزجبس ثأعزخذاَ اٌّؾٍٛي اٌّزؼبدي  1/10ؽؼش اٌزخف١ف  .1

Saline) (OBS)  ُفٟ أٔبث١ت ثلاعز١ى١خ )فٟ ؽبٌخ رٛلغ ِغزٜٛ ِٕخفغ عذاً ٌٍؼبًِ اٌضبِٓ فٟ اٌجلاصِب ل١ذ الأخزجبس ٠ز

 (.1/5اٌجذء ثبٌزخف١ف 

١ٍٍِزش ِٓ اٌجلاصِب اٌم١بع١خ ٚاٌجلاصِب ل١ذ الإخزجبس رؾؼش رخبف١ف اٌؼؼف ثأعزخذاَ اٌّؾٍٛي اٌّزؼبدي  0.2ثبٌؾغُ  .0

(OBS)  ِٓ1/10  ٌٝفٟ أٔبث١ت ثلاعز١ى١خ .ٚرّضط ع١ذاً ٚرؾفع فٟ اٌؾّبَ اٌضٍغٟ )٘زٖ اٌخطٛح  1/40ٚ 1/20ا

25Cػشٚس٠خ فٟ ؽبٌخ ػذَ اٌزمذ٠ش ِجبششح ثؼذ اٌزؾؼ١ش اٚ إرا وبٔذ دسعخ ؽشاسح اٌّخزجش اػٍٝ ِٓ 
0

ٚرٌه ٌزٍف  

 اٌؼبًِ اٌضبِٓ.

٠ٚؼبف ٌىً  (75x10mm)صعبع١خ  ١ٍٍِزش فٟ إٔجٛثخ ٠0.1ؼبف ِٓ وً رخف١ف ِٓ اٌجلاصِب ل١ذ الإخزجبس ٚاٌم١بع١خ  .0

٠ٕٚمً اٌٝ اٌؾّبَ اٌّبئٟ ػٍٝ  (Factor VIII deficient)١ٍٍِزش ِٓ اٌجلاصِب اٌخب١ٌخ ِٓ اٌؼبًِ اٌضبِٓ  0.1إٔجٛة

37Cدسعخ 
0

. 

دلبئك، ػٕذ اٌذل١مخ اٌخبِغخ ٠ؼبف 5ٚرزشن فٟ اٌؾّبَ اٌّبئٟ ٌّذح  ١ٍِaPTTٍزش ِٓ وبشف  ٠0.1ؼبف ٌىً إٔجٛثخ .4

 ٓ ِؾٍٛي وٍٛس٠ذ اٌىبٌغ١َٛ ٠ٚغغً اٌٛلذ اٌلاصَ ٌٍزخضش ٌىً رخف١ف.١ٍٍِزش ِ 0.1

١ٍٍِزش ِٓ ثلاصِب خب١ٌخ  0.1ٚ (OBS)١ٍٍِزش ِٓ ِؾٍٛي  0.1ٚرزؼّٓ  (Blank)٠ؾؼش ِغ اٌزخبف١ف إٔجٛثخ ثلأه  .5

ِؾٍٛي اٌجلأه ١ٍٍِزش ِٓ ِؾٍٛي وٍٛس٠ذ اٌىبٌغ١َٛ. صِٓ رخضش  ١ٍِaPTT ٚ0.1ٍزش ِٓ وبشف  0.1ِٓ اٌؼبًِ اٌضبِٓ ٚ 

 اٌّغغٍخ فٟ إٌّؾٕٟ اٌم١بعٟ. FVIII% فؼب١ٌخ ِٓ اٌؼبًِ اٌضبِٓ  ٠1غت أْ ٠ىْٛ أؽٛي ِٓ صِٓ اٌزخضش ػٕذ ٚعٛد 

%  100ثئػزجبسٖ اٌفؼب١ٌخ ٠1/10شعُ ٌٍّٕؾٕٟ اٌم١بعٟ) ٌٛغبسرُ اٌزشو١ض ِمبثً صِٓ اٌزخضش( ٠ٚؼزّذ اٌزخف١ف  .6

% . ٠ٚزُ اٌؾظٛي ػٍٝ خط١ٓ ِزٛاص١٠ٓ  25ثئػزجبسٖ اٌفؼب١ٌخ 1/40ف١ف % ٚاٌزخ 50ثئػزجبسٖ اٌفؼب١ٌخ 1/20ٚاٌزخف١ف 

 .0-ٌٍجلاصِب ل١ذ الإخزجبس ٚاٌم١بط وّب ِٛػؼ ثبٌشىً

 
 (APTT)او زيٍ انثرويبىبلاسخٍُ انجسئٍ انًُشط  (PT): يخطط الاخخباراث عُذ زَادة زيٍ انبروثريبٍُ 1-شكم

 Kamal)( عٍ وجىد يثبطاث عىايم انخخثر clotting factor deficiencyنخًُس حانت َقص عىايم انخخثر )

et.al,.2007). 
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% يٍ فعانُت 7: انًُحٍُ انقُاسٍ نحساب َسبت فعانُت انعايم انثايٍ نهخخثر ) انبلازيا انًخخبرة اعلاِ حًخهك 2-شكم

 0.07xdl/485زيا انًخخبرة ححخىٌ انبلا dl \وحذِ 584انعُُت انقُاسُت، إرا كاَج فعانُت انعايم فٍ انبلازيا انقُاسُت 

=dl/46 .) وحذة 

 

 

 انُخائج وانًُاقشت :
 Prothrombineػٍٝ ِشػٝ ٔضف اٌذَ ٚشٍّذ صِٓ اٌجشٚصشِٚج١ٓ  Haemostatic testفؾٛطبد الأرضاْ اٌذِٛٞ 

time(PT)  صِٓ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ ٚactivated Partial Thromboplastin Time (aPTT) ٚفؼب١ٌخ ،

 ٚرُ إعزخشاط اٌّزٛعؾ اٌؾغبثٟ ٌٙزٖ اٌفؾٛطبد. FVIII:Cٌؼبًِ اٌضبِٓ  ٌٍزخضش ا

صب١ٔخ، ٚوبٔذ اٌم١ّخ اٌطج١ؼ١خ  13.34أْ ِؼذي صِٓ اٌزخضش ٌٍّشع وبْ  (PT)ث١ٓ إخزجبس صِٓ رخضش اٌجشٚصشِٚج١ٓ

Normal value 13-12  اٌٝ ػذَ ٚعٛد فشٚلبد ِؼ٠ٕٛخ   (1)صب١ٔخ. رش١ش إٌزبئظ فٟ اٌغذٚي 

نذي انًرضً بانًىازَت يع انقُى  aPTTوزيٍ انثرويبىبلاسخٍُ انجسئٍ انًُشط  PTزيٍ انبروثرويبٍُ (1)نجذول ا

 انطبُعُت .

 صِٓ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ/ صب١ٔخ صِٓ اٌجشٚصشِٚج١ٓ / صب١ٔخ

 اٌّزٛعؾ اٌؾغبثٟ ٌٍّشػٝ اٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ اٌّزٛعؾ اٌؾغبثٟ ٌٍّشػٝ اٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ

13-12 13.34 41-25 83.13 
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إْ الإسرفبع اٌطف١ف ٌّغّٛػخ اٌّشػٝ ثبٌّٛاصٔخ ِغ اٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ ٌُ ٠ىٓ ِؼ٠ٕٛبً.  PTفٟ ل١بط صِٓ اٌجشٚصشِٚج١ٓ

اٌزٞ ٠ىْٛ ؽغبعأ  (Extrinsic system)٠ٚؼىظ إخزجبس صِٓ اٌجشٚصشِٚج١ٓ اٌىفبءح الإعّب١ٌخ ٌّغٍه اٌزخضش اٌخبسعٟ 

ٌىٕٗ  II (Prothrombine)ٚ ثذسعخ ألً اٌؼبًِ اٌضبٟٔ  Xٚ اٌؼبشش  VIIٚ اٌغبثغ   Vضش اٌخبِظٌٍزغ١شاد فٟ ػٛاًِ اٌزخ

فٟ ؽبٌخ رذٟٔ ِغز٠ٛبد  (Fibrinogen)غ١ش ِٕبعت ٌٍىشف ػٓ اٌزغ١شاد اٌؾبطٍخ فٟ ِغز٠ٛبد اٌفب٠جش٠ٕٛع١ٓ 

ّش١ٌّٛٓ فٟ ٘زٖ اٌذساعخ لا٠ؼبْٔٛ ِٓ اٌفب٠جش٠ٕٛع١ٓ أٚ فٟ ؽبٌخ ٚعٛد ِضجطبد. ِٓ خلاي إٌزبئظ رج١ٓ إْ ع١ّغ اٌّشػٝ اٌ

 أٞ خًٍ فٟ ِىٛٔبد ِغٍه اٌزخضش اٌخبسعٟ.

أْ activated Partial Thromboplastin Time (aPTT)ث١ٕذ ٔزبئظ إخزجبس صِٓ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ إٌّشؾ 

-41اٌم١بط اٌّزجؼخ ث١ٓ ٌطش٠مخ  Normal valueصب١ٔخ، ٚرشاٚؽذ اٌم١ّخ اٌطج١ؼ١خ  83.13ِؼذي صِٓ اٌزخضش ٌٍّشػٝ وبْ 

 (، ٚوبْ الإسرفبع ٌّغّٛػخ اٌّشػٝ ثبٌّٛاصٔخ ِغ اٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ ِؼ٠ٕٛبً.1-صب١ٔخ )اٌغذٚا 25

ٌٍّغبس اٌذاخٍٟ ٌٍزخضش،   (non-specific test)إخزجبس غ١ش ِزخظض  aPTTاْ ل١بط صِٓ اٌضشِٚجٛثلاعز١ٓ اٌغضئٟ 

بْ إخزجبس اٌغشثٍخ الأوضش فبئذح ٌٍىشف ػٓ إٌمض فٟ ػٛاًِ اٌزخضش ٠ىٛٔ (PT)ٚثبلإشزشان ِغ إخزجبس صِٓ اٌجشٚصشِٚج١ٓ

أؽٛي فٟ ؽبٌخ أٞ  aPTT. وّب أْ صِٓ اٌزخضش فٟ إخزجبسXIIٚاٌضبٟٔ ػشش XIٚاٌؾبدٞ ػشش   IXٚاٌزبعغ  VIIIاٌضبِٓ 

 X  ٚIIٚاٌؼبشش  V)إٌمض فٟ اٌؼٛاًِ اٌخبِظ  Common Pathwayٔمض ػٛاًِ اٌزخضش فٟ اٌّغبس اٌّشزشن 

أِب ٔز١غخ ؽبٌخ  aPTTٚثذسعخ ألً ٌٍفب٠جش٠ٕٛع١ٓ ( ٚفٟ ؽبٌخ رٛافش اٌّضجطبد . ؽ١ش رضداد ل١ّخ صِٓ اٌزخضش فٟ إخزجبس

. ٚ٘زٖ إٌزبئظ إرفمذ ( Laffan et al.,2006)أٚٔز١غخ ؽبٌخ ِىزغجخ  ِضً أِشاع اٌىجذ  A,Bخٍم١خ ِضً ِشع ا١ٌّٙٛف١ٍ١ب 

ٌٍّشػٝ اٌّظبث١ٓ ثٕضف اٌذَ اٌٛساصٟ  (PT)زّؼذ ػٍٝ ػذَ رغ١ش صِٓ رخضش ِغ ِبعبءد ثٙب وض١ش ِٓ اٌذساعبد اٌزٟ إع

أوذ ٚعٛد خًٍ فٟ فؼب١ٌخ ٚلف إٌضف اٌذِٛٞ ٌؼٛاًِ اٌزخضش اٌزٟ ٌٙب ػلالخ فٟ اٌّغبس اٌذاخٍٟ   aPTTأْ ٔزبئظ إخزجبس

(Intrinsic  pathway)  ًٌّزخضش اٌذَ ٚاٌزٟ رش(FXI,FX,FIX,FVIII) (Chambrlain,1995) عجت الإطبثخ ٚأ ْ

 .(Bolton and Pasi, 2003)ثبٌّشع ٠ؼٛد اٌٝ ٔمض فٟ أؽذ٘ب 

ٌٚزؾذ٠ذ اٌؼبًِ اٌّغجت ٌٍٕض٠ف ٠زُ إخزجبس فؼب١ٌخ وً ػبًِ ػٍٝ ؽذح ، عشد اٌؼبدح اٌجذء ثم١بط رشو١ض اٌؼبًِ اٌضبِٓ ٌٍزخضش  

 .(Giangrande,2003;Turgeon,2004)ٌلإؽزّب١ٌخ اٌؼب١ٌخ اٌّغججخ ٌٍّشع 

-‎ ذ ٔزبئظ إخزجبس فؼب١ٌخ اٌؼبًِ اٌضبِٓ ٌذٜ اٌّشػٝ إٔخفبػبً ِؼ٠ٕٛبً فٟ فؼب١ٌخ اٌؼبًِ اٌضبِٓ ٌغ١ّغ اٌّشػٝ )اٌغذٚيٚلذ ث١ٕ

0‎  )  ِٓٛاصٔخ ثبٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ. ِج١ٕب اْ ع١ّغ اٌّشػٝ  اٌز٠ٓ شٍّزُٙ ػ١ٕخ اٌذساعخ  %03 -%0.46ؽ١ش رشاٚؽذ اٌفؼب١ٌخ ث١

ؽبٌخ( ِٓ إٌٛع  34% )77.77ٚثذسعبد ِزفبٚرٗ ؽ١ش وبْ   Aا١ٌّٙٛف١ٍ١ب( ٔٛع ٠ؼبْٔٛ ِٓ ِشع ٔضف اٌذَ اٌٛساصٟ )

ِٓ  %4.44(. فٟ ؽ١ٓ وبْ 5-1ؽبٌخ( وبٔذ ِٓ إٌٛع اٌّؼزذي )اٌفؼب١ٌخ  8% )17.77%( ٚ 1اٌؾبد،)اٌفؼب١ٌخ الً ِٓ 

 .(2)%( وّب ِج١ٓ ثبٌشىً 05-اٌفؼب١ٌخ 5ؽبٌخ(ِٓ إٌٛع اٌخف١ف ) 2اٌّشػٝ )

 سبت انًؤَت % نفعانُت انعايم انثايٍ نذي انًرضً يىازَت بانقُى انطبُعُت.( ان2ُانجذول )

 اٌّزٛعؾ اٌؾغبثٟ ٌٍّشػٝ اٌم١ُ اٌطج١ؼ١خ ) %( الأّبؽ

 Severe less than 1 0.46إٌّؾ اٌؾبد 

   Moderate 1-5 2.04إٌّؾ اٌّؼزذي  

  Mild 5-35 30إٌّؾ اٌخف١ف 
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 . Aنهخخثر نذي يرضً  انهًُىفُهُا فعانُت انعايم انثايٍ  (2)شكم 

٘زٖ إٌزبئظ رزفك ِغ اٌذساعبد اٌغبثمخ اٌزٟ طٕفذ اٌّشع رجؼبً ٌّغزٜٛ فؼب١ٌخ اٌؼبًِ اٌضبِٓ ثبٌجلاصِب اٌٝ صلاصخ أٔٛاع ؽبد 

Severe  ِٓ ًِٚؼزذي %1ػٕذِب ٠ىْٛ ِغزٜٛ فؼب١ٌخ اٌؼبًِ ألModerate  ػٕذِب ٠ىْٛ ِغزٜٛ  فؼب١ٌخ اٌؼبًِ  ثبٌجلاصِب

. ؽ١ش اْ (Preston, et al ;2004)%   35-5ػٕذِب ٠ىْٛ ِغزٜٛ فؼب١ٌخ اٌؼبًِ ثبٌجلاصِب ِٓ Mild%ٚخف١ف  5-1ث١ٓ 

. ٌٗ ٚظ١فخ أعبع١خ  Glycoprotein٘ٛ أؽذ ثشٚر١ٕبد رخضش اٌذَ ِٚٓ ٔٛع اٌجشٚر١ٕبد اٌّشرجطخ ثبٌغىش FVIIIاٌضبِٓ

. عغٍذ ٘زٖ اٌذساعخ (Kane and Davie,1988; Lenting et al.,1988)ٚعٛ٘ش٠خ فٟ ػ١ٍّخ  اٌزخضش اٌذاخ١ٍخ إٌّشأ 

ؽبٌخ( فٟ اٌؼ١ٕخ اٌّشٌّٛخ. لذ ٠ىْٛ رٌه  34% )77.77اٌزٞ ثٍغ ٔغجخ  Aٔغجخ ِشرفؼخ ٌٍشىً اٌؾبد ِٓ ِشع ا١ٌّٙٛف١ٍب 

١ٓ اٌؼبًِ فٟ ع 00أؼىبعب ٌطج١ؼخ اٌطفشاد اٌٛساص١خ اٌّغججخ ٌٍّشع اٌزٞ ٠ىْٛ فٟ اٌغبٌت ِشرجؾ ِغ أملاة ا٢ٔزشْٚ 

. ٌٚؾذ ِؼشفزٕب فبٔٗ لارٛعذ فٟ اٌؼشاق (Rossetti et al., 2011)اٌضبِٓ ٚ اٌزٟ ٠ىْٛ رشدد٘ب اػٍٝ ِٓ ثم١خ اٌطفشاد 

 دساعبد ٌزؾذد ٔٛع اٌطفشاد اٌّغججخ ٌٍّشع.
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