
آیذ ٍ رش در هَارد اعتخٌایی ایي تیواری فمط در افزاد  اعت وِ در آى خَى در هحل تزیذُ ؽذُ تٌذ ًوی تیواری ارحی ّوَفیلی ًَػی

 .تَاًذ تغتِ تِ ؽذت اختلال صًتیىی دررات هختلفی اس ًظز ؽذت داؽتِ تاؽذ ػارضِ خًَزیشی در ّوَفیلی هی. ؽَد هذوز دیذُ هی

 

 انواع هموفیلی

 F8C ٍ F9 ژنهای ّغتٌذ وِ تِ تزتیة تز احز رْؾْایی در وزٍهَسٍم رٌغی اختلالات اًؼمادی ٍاتغتِ تِ A ٍ B ّوَفیلی

تاػج ووثَد یا اختلال  F9 ٍ رْؾْای صى 8هَرة ووثَد یا اختلال ػولىزد ػاهل اًؼمادی  F8C رْؾْای. ؽًَذ ایزاد هی

اس  A هیشاى ؽیَع ّوَفیلی. ّوَفیلی ًَػی اختلال در توام ًضادّا ٍ تذٍى تزریح ًضادی اعت. ؽًَذ هی 11ػولىزد ػاهل اًؼمادی 

 .تیؾتز اعت B ّوَفیلی

 

 

  شرح بیماری

ایي تیواری اس طزیك هادر تِ پغزاًؼ هٌتمل ؽذُ ٍ هزداى 

. تَاًٌذ تیواری را تِ پغزاًؾاى هٌتمل وٌٌذ خَؽثختاًِ ًوی

درصذ هَارد ًاؽی اس ووثَد فاوتَر اًؼماد خَى  88ّوَفیلی در 

یا  A اعت ٍ ایي ًَع ّوَفیلی هَعَم تِ ّوَفیلی 8 ؽوارُ

درصذ دیگز تیواراى ّوَفیلیه ،  18در . ّوَفیلی ولاعیه اعت

. آیذ تَرَد هی 11توایل تِ خًَزیشی تز احز ووثَد فاوتَر اًؼمادی 

 .یاتٌذ تِ صَرت یه خاصیت هغلَب اًتمال هی X ّز دٍی ایي فاوتَرّا تطَر صًتیىی اس طزیك وزٍهَسٍم

 
تٌاتزایي تمزیثا ّیچگاُ یه سى هثتلا تِ ّوَفیلی ٍرَد ًخَاّذ داؽت سیزا لاالل یىی اس وزٍهَسٍهْای رٌغی اٍ دارای صًْای عالن 

اگز یىی اس وزٍهَسٍهْای رٌغی سى هؼیَب تاؽذ ٍی یه ًالل ّوَفیلی خَاّذ تَد ٍ ایي تیواری را تِ ًیوی اس . خَاٌّذ تَد

 .وزد ٍ حالت ًالل تیواری تَدى را تِ ًیوی اس دختزاى خَد اًتمال خَاّذ دادفزسًذاى پغز خَد هٌتمل خَاّذ 

  شایع  علایم

الثتِ ػمیذُ ػوَهی تز ایي اعت وِ ایٌگًَِ خًَزیشیْای . ػلاین اٍلیِ ّوَفیلی خًَزیشیْای طَلاًی پظ اس خزاؽْای وَچه اعت

واری پیؾزفت ًوَدُ ػلاین ؽذیذتزی اس لثیل خًَزیشیْای ؽَد ٍلی تِ تذریذ تی وَچه ٍلی طَلاًی تاػج هزي ؽخص هثتلا ًوی

 .دردًان داخل هفصلی هاًٌذ هفصل ساًَ ایزاد خَاّذ وزد

 
آیذ ٍ احتوالا یه پغز تچِ را اس اًزام تاسی هحثَتؼ یؼٌی فَتثال ٍ یا اًزام ّز وار  ایٌگًَِ حَادث تا وَچىتزیي تحزیىی پیؼ هی
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تزوغ خَى در هفاصل هوىي اعت تاػج خؾه ؽذى هفصل . دارد ر پیچیذگی ؽَد تاس هیوَچه دیگزی وِ احتوال دارد ساًَ دچا

 .تِ ٍلَع تپیًَذد ّا هاّیچِ ای در ؽذُ ٍ وَدن را تطَر واهل فلذ وٌذ ٍ یا خًَزیشیْای غیز هٌتظزُ

 
 

 

 فنوتیپ و سیر طبیعی

ّوَفیلی هؼوَلا تیواری هزداى اعت ّز چٌذ ًذرتا خاًوْا ّن تِ ػلت 

اًحزاف غیز فؼال ؽذى وزٍهَسٍم ایىظ اس حالت طثیؼی هثتلا 

. اس ًظز تالیٌی ایي دٍ ًَع ّوَفیلی غیز لاتل افتزاق ّغتٌذ. ؽًَذ هی

ّا ٍ هفاصل  ّز دٍی ایٌْا تا خًَزیشی تِ داخل تافتْای ًزم ، هاّیچِ

خًَزیشی ظزف چٌذ عاػت تا چٌذ رٍس . ؽًَذ ؾخص هیهتحول ٍسى ه

 .یاتذ دّذ ٍ اغلة تا چٌذ رٍس یا چٌذ ّفتِ اداهِ هی پظ اس تزٍها رخ هی

 
آًْایی وِ تیواری ؽذیذی دارًذ هؼوَلا در دٍرُ ًَسادی تِ ػلت ّواتَم ؽذیذ عز یا خًَزیشی طَلاًی اس سخوْای ًاف یا هحل 

دچار تیواری هتَعط اغلة تا سهاًی وِ ؽزٍع تِ خشیذى یا راُ رفتي ًىٌٌذ دچار ّواتَم افزاد . ؽًَذ ختٌِ تؾخیص دادُ هی

 .ؽَد ؽًَذ ٍ لذا تا آى سهاى تیواری آًْا تؾخیص دادُ ًوی ًوی

 درمان

تزای  پیًَذ وثذ ای تزش رعٌذ، ّیچ درهاًی ػلاد دٌّذُ تغیار اهیذٍار وٌٌذُ تِ ًظز هی صى درهاًی اگز چِ وار آسهاییْای فؼلی

 .ٍرَد ًذارد A ٍ B ّوَفیلی

ّز گاُ ؽخص هثتلا تِ ّوَفیلی دچار خًَزیشی ؽذیذ ٍ طَلاًی ؽَد تمزیثا تٌْا درهاًی وِ ٍالؼا هَحز اعت تشریك فاوتَر اًؼمادی 

تَاًذ اس خَى  لیوت ایي فاوتَر تغیار گزاى تَدُ ٍ سیاد ًیش در دعتزط ًیغت سیزا اٍلا ایي فاوتَر فمط هی. خالص اعت 8ؽوارُ 

تْیِ ؽذُ تِ سٍدی تزای هصزف  هٌْذعی صًتیه وِ تِ رٍػ 8فاوتَر . الؼادُ اًذن تذعت آٍرد دیز فَقاًغاى ٍ آًْن فمط تِ هما

 .در دعتزط لزار خَاّذ گزفتاًغاًی 

 خطر توارث

تزوغ  F8C ٍ F9 اگز خاًوی عاتمِ خاًَادگی ّوَفیلی داؽتِ تاؽذ تا تزشیِ ٍ تحلیل پیَعتگی یا ؽٌاعایی دٍ صى رْؼ یافتِ

تاؽذ ٍ ّوِ را  تؾخیص افزاد حاهل تا عٌزؼ آًشیوی دؽَار هی. تَاى ٍضؼیت حاهل تَدى اٍ را تؼییي وزد یافتِ در خاًَادُ هی

اگز هادری . درصذ صًْای رْؼ یافتِ را تِ ارث خَاٌّذ تزد 85ز یه اس پغزاًؼ تِ احتوال اگز هادری حاهل تاؽذ ّ. همذٍر ًیغت

 .اعت 3در  2دارای پغزی هثتلا تِ ّوَفیلی تاؽذ اها ّیچ خَیؾاًٍذ هثتلای دیگزی ًذاؽتِ تاؽذ احتوال حاهل تَدى اٍ 
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