
 

 

 

 بسته آموزشی خودمراقبتی در هموفیلی
 جهانی هموفیلیروز آوریل (  17فروردین )  28به مناسبت 

 

هموفيلي يك اختلال خونريزي دهنده ارثي است.افراد مبتلا به هموفيلي به علت سطح پايين يا عدم وجود پروتئين هايي به نام 

 .نمي باشندفاكتورهاي انعقادي، قادر به متوقف كردن روند خونريزي 

 

 وجود عدم يا پايين سطح علت به هموفيلي به مبتلا افراد بدن ايمني سيستم.است ارثي دهنده خونريزي اختلال يك هموفيلي

 .باشند نمي خونريزي روند كردن متوقف به قادر انعقادي، فاكتورهاي نام به هايي پروتئين

و خارجي بدن جلوگيري مي نمايد.انواع مختلفي از هموفيلي وجود دارد فرايند انعقاد خون از خونريزي بيش از حد آسيبها داخلي 

 :اما شايع ترين و شناخته شده ترين آنها عبارتند از

 ۸كمبود فاكتور  – Aهموفيلي

 ۹كمبود فاكتور  -Bهموفيلي

 ۱۲ فاكتور كمبود  –هموفيلي هاگمن 

 ۸ فاكتور وجود عدم –ون ويلبراند 

 علت هموفيلي چيست؟

هستند در   Xمنتقل مي شود. زنان داراي دو كروموزوم X ماري ارثي است كه از طريق ژن موجود بر روي كروموزومهموفيلي بي

مي باشند. زن ناقل هموفيلي،ژن هموفيلي را برروي يكي از كروموزوم  Y و يك كروموزوم X حالي كه مردان داراي يك كروموزوم

 .معيوب را به فرزندان پسر خود منتقل مي كنداين ژن   %۵۰هاي خود دارا مي باشد و به احتمال



 

مرداني كه ژن معيوب را به ارث مي برند، مبتلا به هموفيلي ميشوند. مردان مبتلا به هموفيلي ،ژن را به فرزندان پسر خود منتقل 

 .نمي نمايند ولي آنها ژن را به دختران خود منتقل مي كنند

 

حامل هموفيلي مي شوند كه اغلب داراي مشكل فعال نيستند اما برخي اختلالات مرتبط با زناني كه ژن معيوب را به ارث مي برند، 

خونريزي نظير خونريزي بيش از حد ماهيانه،خونريزي بيني مكرر و شديد و خونريزي بعد از اعمال جراحي و دندان پزشكي، در اين 

 .افراد رخ ميدهد

دبخودي ژن معيوب در زنان مي خو ايجاد نتيجه در موارد اين. ندارند يماريب از خانوادگي سابقه هيچ هموفيلي، بيماران  حدود

 .باشد



 :شدت هموفيلي به سه نوع طبقه بندي ميشود

 

 چگونه هموفیلی تشخیص داده می شود؟

علاوه بر شرح حال پزشكي كامل و معاينه فيزيكي، پزشك ممكن است آزمايشات خوني نظير سطح فاكتورهاي انعقادي، شمارش 

امروزه با كمك بيوپسي از پرزهاي كوريوني و  .را درخواست نمايد  DNA كامل سلول هاي خوني، ارزيابي زمان خونريزي و تست

 .يا آمينوسنتز در اوايل حاملگي ، مي توان هموفيلي را قبل از تولد تشخيص داد



 

 علايم هموفيلي چيست؟

  و بيش از حد به علت كمبود يا عدم وجود فاكتورهاي انعقادي مي باشد شايع ترين علامت هموفيلي، خونريزي غير قابل كنترل

كه حتي خونريزي مي تواند بدون هيچ آسيبي رخ دهد.خونريزي ها و علائم در كودک مبتلا به هموفيلي در مدرسه بسيار مهم 

 .است

  زير پوست كه منجر به تورم مي كبودي: كبودي حاصل از صدمات كوچك كه مي تواند منجر به هماتوم بزرگ )تجمع خون در

 .شود( گردد

  خونريزي: تمايل به خونريزي از بيني ، دهان، لثه كه با يك صدمه كوچك مثل مسواک زدن يا اعمال دندان پزشكي پيش مي

 .آيد



 

 ي خونريزي درون مفصلي: باعث درد و عدم تحرک مي گردد و در صورت عدم درمان كامل طبي، منجر به بدشكلي مفصل م

مفاصل از مكان هاي شايع خونريزي هستند و خونريزي مفصلي منجر به التهاب مفصلي دردناک ومزمن، بد شكلي و لنگيدن  .گردد

 .هاي مكرر مي گردد

 خونريزي داخل عضلاني: خونريزي داخل عضلات منجر به تورم ،درد و قرمزي مي شود. تورم ناشي از خونريزي در اين مناطق از

 .شار بر بافت ها و اعصاب ناحيه ،منجر به صدمات پايدار و بد شكلي مي گرددطريق افزايش ف

  خونريزي داخل مغزي: خونريزي ناشي از صدمات يا خونريزي خودبخودي مغز، شايع ترين علت مرگ در كودكان و يكي از

 .شديدترين عوارض اين بيماري است و جزو اورژانس هاي هموفيلي مي باشد

ي خونريزي شامل عضله بازوي فوقاني، مفصل آرنج، عضله ساعد، عضله ران، مفصل زانو، مفصل مچ پا، عضله شايع ترين محل ها

 .ساق پا و عضله پسواس مي باشد.كه در مراقبت از دانش آموز هموفيلي در مدرسه بسيار مهم است



 

خونريزي آنها داخلي بوده و آهن مجددا جذب بدن بيماران هموفيل به ندرت دچار كم خوني فقر آهن مي شوند زيرا اكثرا  :نكته

 .ميشود

 :درمان هموفيلي با توجه به نكات زير تعيين مي شود

سن بيمار ، وضعيت سلامتي عمومي ، وسعت بيماري ، نوع و شدت هموفيلي، تحمل بيمار نسبت به داروهاي اختصاصي و روش 

 .بيمارهاي درماني، توجه به مرحله بيماري، عقيده وترجيح 

امروزه درمان ها براي هموفيلي بسيار مؤثر است. فاكتور انعقادي به جريان خون تزريق مي شود. به محض رسيدن مقدار كافي 

 .فاكتور انعقادي به محل آسيب ديده ،خونريزي متوقف مي شود

 .خونريزي بايد بلافاصله درمان شود



آسيب به مفصل ، عضله و ساير اعضاي بدن جلوگيري مي كند. اگر  درمان سريع و به موقع سبب كاهش درد مي شود و از بروز

 .درمان خونريزي سريع و به موقع باشد ، فاكتور انعقادي كمتري مصرف مي شود

حتي در زماني كه از بروز خونريزي اطميناني نيست ، بايد فاكتور انعقادي تزريق شود. اگر احتمال خونريزي وجود دارد ، بايستي 

ادي تزريق گردد. هرگز نبايد منتظر بود تا مفصل دردناک ، متورم و داغ شود .نبايد نگران مصرف بي مورد فاكتور فاكتور انعق

 .انعقادي بود

درمان قطعي براي هموفيلي وجود ندارد، اما با در اختيار داشتن فاكتورهاي انعقادي، افراد هموفيل مي توانند زندگي عادي داشته 

انعقادي افراد هموفيل شديد، با مشكل مواجه ميشوند و حتي ممكن است دچار معلوليت شوند و نتوانند باشند. بدون فاكتورهاي 

 .كارهاي عادي و روزمره زندگي را انجام دهند

 چه زماني بايد فاكتور انعقادي تزريق شود؟

 ـ خونريزي مفصلي

 ـ خونريزي عضلاني، بخصوص خونريزي در عضلات پا و بازو

 دهان ،زبان ،صورت و چشمـ ضربه به گردن ،

 ـ ضربه هاي سنگين به سر و سر دردهاي غير طبيعي

 ـ خونريزي دايم و سنگين در هر قسمت از بدن

 ـ زخم هايي كه نياز به بخيه دارند

 ـ بدنبال تصادف منجر به خونريزي

 :تزريق فاكتور انعقادي قبل از –

 ـ جراحي ها و اعمال دندانپزشكي

 .ت منجر به خونريزي شوند انجام مي شودفعاليت هايي كه ممكن اس

 چه زماني تزريق فاكتور انعقادي ضرورت ندارد؟

كبودي هاي كوچك كه در اطفال هموفيل رايج است و اغلب خطرناک نيستند. لازم به ياد آوري است كه كبودي هاي روي سر 

 .ممكن است خطرناک باشد و بايد توسط پزشك معاينه شوند

ي كوچك به اندازه افراد طبيعي خونريزي مي دهند و معمولا خطرناک نيستند. بريدگي هاي عميق معمولا بريدگي ها و خراش ها

 .بيش از افراد طبيعي ،خونريزي مي دهد .چنين خونريزي هايي با فشار مستقيم در محل زخم، قطع مي شود

دقيقه ادامه  ۵نريزي سنگين باشد و يا پس از دقيقه قطع مي شود . چنانچه خو ۵خونريزي بيني معمولا با فشار مستقيم پس از 

 .يابد، تزريق فاكتور انعقادي لازم است

 تغذيه در بيماران هموفيلي



بدن نياز به تعادل دريافت كربو هيدرات، پروتئين، چربي، ويتامين و مواد معدني دارد. برقراري صحيح اين تعادل باعث سلامت فرد 

 %۳۰ـ۲۰چربي، %۳۰ـ۲۰انرژي روزانه بايستي از كربو هيدرات ها مثل نان و برنج، %۶۰ـ۴۰ه مي گردد. امروزه عقيده بر اين است ك

 .پروتئين مثل گوشت قرمزو ماهي كسب گردد و علاوه بر آن در رژيم غذايي بايد ميوه و سبزيجات نيز گنجانده شوند

 آموزش به بيماران هموفيل و والدين

بيماري و درمان و مراقبت هاي لازم آموزش كافي دريافت كنند تا از زندگي بهتري بيماران مبتلا به هموفيلي بايد راجع به 

 .برخوردار باشند . در اينجا نقش والدين بسيار مهم است

خونريزي مفصلي در اين افراد ممكن است بطور تدريجي و بدون درد باشد و يا ممكن است ناگهاني و شديد بوده باشد كه در   –

م شب اتفاق مي افتد. احساس سفتي ،گرما و درد در مفصل ، علامت خونريزي مفصلي است . در اين صورت بايد اكثر موارد در هنگا

فاكتور انعقادي سريعا تزريق شود در غير اين صورت، خونريزي مفصلي ادامه مي يابد و درمان آن مشكل تر مي شود. استفاده از 

 .كمپرس سرد نيز توصيه مي شود

بان غالبا به دليل گاز گرفتگي زبان اتفاق مي افتد. تنها كار ممكن در اين مورد، تزريق سريع فاكتور هاي ـ خونريزي دهان و ز

انعقادي است، زيرا بخيه زدن غير ممكن است و مكيدن يا حركت زبان به طرف دندان ها تشكيل لخته را متوقف مي كند.بعد از 

مثل نان تست، بيسكويت ،چيپس و خوراكي هاي چسبنده مثل تافي  درمان خونريزي بايد توجه داشت كه كودک غذاهاي سفت

 .مصرف نكند

 هنگام اين در. شود مي بيشتر خوني عروق به فشار  ـ كودک در هنگام خونريزي از بيني ،نبايد به حالت دراز كش قرار گيرد. زيرا

خونريزي بند نيامد، تزريق سريع فاكتور هاي انعقادي اگر  .كرد خم عقب به نبايد را سر. داد فشار و گرفته را بيني طرف دو بايد

 .توصيه مي شود

ـ علايم سر درد و سرگيجه ، استفراغ مكرر و اختلال هوشياري مثل خواب آلودگي و بيهوشي از علايم خونريزي داخل جمجمه 

 .با ديدن اين نشانه ها بلافاصله فاكتور انعقادي بايستي تزريق شود .است

 .ي از بدن در كودكان خردسال ،علامت خونريزي آن عضو استـ حركت ندادن عضو

ـ ورزش براي همه مفيد است .حركات عضلات و قدرت بدن تقويت مي شود و ضمنا باعث كاهش اضطراب و ترس مي شود. ولي 

روي ملايم است. از بازي بايد توجه داشت كه به مفاصل فشار وارد نشود و يا به كودک ضربه وارد نشود. بهترين فعاليت، شنا و پياده 

 .فوتبال بايد اجتناب شود

 .ـ بيماران بايستي به طور منظم به مركز درمان هموفيلي مراجعه كنند و توسط پزشكان مركز، ويزيت شوند

 .ـ بيماران بايستي كارت شناسايي را كه حاوي اطلاعات شخصي و هموفيلي است ،هميشه همراه داشته باشند

 .ودكان بايستي كمك هاي اوليه را بياموزندـ بيماران و والدين ك



 بيماران و والدين كودكان براي پيشگيري از خونريزي بايستي به نكات زير توجه كنند: 

 ـ اجتناب از يبوست

 ـ استفاده از مسواک نرم و رعايت كامل بهداشت دهان و دندان و مراجعه منظم به دندان پزشك

 .يزي بويژه خونريزي مفاصل افزايش مي يابدـ اجتناب از چاقي: زيرا احتمال خونر

 ـ اجتناب از تزريق عضلاني و هر تروماي ديگر مثل استفاده از ريش تراش برقي

 ـ خودداري از زور زدن و فين كردن و يا در معرض گرماي زياد قرار گرفتن

 ـ عدم مصرف آسپرين و ساير داروهاي ضد انعقادي

 .كه به كاهش درد كمك مي كند ـ فرو كردن عضو دردناک داخل آب ولرم

 به علت خطر انتقال آن ازراه فرآورده هاي خوني B ـ واكسيناسيون عليه هپاتيت

 اقدامات لازم هنگام بروز خونريزي

 ـ استراحت در بستر

 ـ فشار ملايم بر روي نقطه خونريزي دهنده

 ـ قرار دادن كمپرس سرد )يخ داخل پارچه( روي محل خونريزي

كتور هاي انعقادي در مورد خونريزي و آسيب هاي عمقي )خونريزي مفاصل، ماهيچه ها ،گردن ، دهان ، صورت و ـ درمان با فا

 (چشم و وارد شدن ضربه هاي شديد به سر

ـ مراجعه به پزشك جهت اطمينان از قطع خونريزي و عدم وجود خونريزي داخلي اقدامات لازم براي برطرف شدن يا به حداقل 

 رساندن درد

 جتناب از وارد آوردن فشار بي مورد به مفاصلـ ا

 ـ فرو بردن عضو در آب گرم )در صورت امكان(

 ـ اجتناب از گرماي مستقيم )شعله آتش(

 .ـ استفاد ه از داروهاي مسكن )حتي الامكان غير مخدر(. استفاد هاز آسپرين مجاز نيست

 ـ استفاد ه از عصا يا آتل هنگام حركت دادن مفاصل دردناک



 

  دبيرستان –و مبتلايان به ديگر اختلالات انعقادي در محيط هاي آموزشي دبستان   وصيه هاي مراقبتي براي بيماران هموفيليت

پرسنل اداره كننده مدرسه ) بويژه معلمان ورزش و دروس عملي و كارگاهي و پرورشي( مي بايست از بيماري دانش آموزان  –۱

اردويي و ورزشي مراقب رفتارهاي مضر به حال آنها باشند. اما اطلاع  -كارگاهي –هموفيلي مطلع بوده و در فعاليت هاي كلاسي 

 ز هموفيلي از بيماري آنها بايستي با موافقت والدين و دانش آموز انجام پذيرد. دانش آموزان و همكلاسي هاي دانش آمو

كمك هاي اوليه در رابطه با دانش آموزان هموفيلي در هر حادثه اي مانند ديگر دانش آموزان است، اما مي بايست به سرعت  -۲

كز درماني ميسر گردد. گزارش دقيق نوع حادثه و صدمه امكان بهره مندي دانش آموز از درمان اصلي از طريق تماس با والدين يا مر

 وارد آمده نقش مهمي را در درمان اوليه اين دانش آموزان دارد. 

در صورت اعلام نياز والدين امكان نگهداري داروي مورد نياز احتمالي دانش آموزان با هماهنگي و اطلاع مراقب سلامت مدرسه  -۳

 در محيط هاي آموزشي فراهم گردد. 

از شايعترين خونريزي ها در بيماران هموفيلي در مدرسه خونريزي در مفاصل آنها است. مراقبان سلامت و مديران شايسته  -۴

است، به اظهار دانش آموز مبني بر وقوع خونريزي توجه نموده و فوراً امكان والدين از اين اظهار و پيگيري هاي بعدي فراهم 

 فرمايند. 

رخي از حركات ورزشي را نمي توانند انجام دهند اما اساساً از ورزش معاف نيستند. ورزشهاي مناسب با اين بيماران هموفيلي ب -۵

بيماران از طريق مراكز درماني اين بيماران توصيه شده و والدين موظف به ارائه آن به معلمين ورزش مدارس هستند. اما در كل 

 ضربه )بخصوص به زانوها( در آنها حتمي است.  نبايد به ورزش هايي بپردازند كه احتمال آسيب و



 

روز در ماه با تائيد والدين )و يا با گواهي مراكز درماني هموفيلي ( موجه گردد. زيرا در  ۲غيبت هاي دانش آموزان به مدت  -۶

 هنگام نياز به درمان اساسي )ودوره اي ( استراحت در مدت زمان مذكور اجتناب ناپذير است. 

در صورت وقوع حادثه اي براي دانش آموز در ايام امتحانات كه منجر به عدم شركت وي در جلسه امتحان گردد پس از ارائه  -۷

گواهي مراكز درماني خاص اين بيماران در سراسر كشور شايسته است جهت اخذ امتحان خارج از موعد از دانش آموز مبتلا به 

 انعقادي اقدام شايسته معلوم گردد. هموفيلي و مبتلايان به ديگر اختلالات 

با توجه به مشكلات مفصلي بيماران هموفيلي در مدرسه و با عنايت به امكانات مدرسه سعي شود كه كلاس درس اين قبيل  -۸

 بيماران در طبقات همكف و اول ) براي جلوگيري از بالا رفتن از پله و حفظ سلامت آنان ( اختصاص يابد. 

به اين معني كه حجم و مدت » كه خونريزي ماهيانه دختران مبتلا به اختلالات انعقادي عملاً غيرطبيعي است با توجه به اين -۹

و استراحت آنان يكي از عوامل مؤثر در حفظ سلامت آنها طي اين دوره است. غيبيت اين دانش « بيشتري مي تواند داشته باشد

 يد والدين موجه گردد. روز در ماه بدون گواهي پزشك و با تائ ۲آموزان تا 

دانش آموزان هموفيلي مانند ديگر دانش آموزان با آمادگي قبلي درماني و رضايت والدين در اردوها و بازديدهاي علمي و  -۱۰

هرچند حضور پرستار معرفي شده والدين و يا يكي از والدين در كنار مراقبان سلامت و » گروهي تفريحي مدارس شركت نمايند. 

بنابراين به هيچ عنوان نمي بايست اين دانش آموزان از اين « . اين نوع برنامه ها مي تواند بسيار ارزنده و مفيد باشد مديران در

 برنامه ها توسط مسئولين مدرسه محروم گردند. 



و  توصيه مي شود كه در مناسبت هاي خاص بويژه در جلسات انجمن هاي اولياء و مربيان مدارس و كلاس هاي توجيهي -۱۱

آموزش خانواده ها، نسبت به اطلاع رساني عمومي در رابطه با بيماري هموفيلي و ديگر اختلالات انعقادي به والدين و دانش آموزان 

اقدام گردد. در اين خصوص مي توان از اساتيد مجرب دانشگاه هاي علوم پزشكي و يا انجمن حمايت از بيماران هموفيلي )كانون 

  .هموفيلي ( بهره مند شد
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