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. شقود یکی از اختلالات انعقادی نادر است که می تواند منجر به سقق  مکقرر   ، XIIIفاکتور کمبود مادرزادی : مقدمه

زنقان   .تظاهر مقی یابقد   های انعقادی طبیعی خیری در حضور تستأاین بیماری به صورت خونریزی خود به خودی و ت

خطر عوارض مختلف بارداری از جمله سقق  راجعقه   معرض در  ،مبتلا به این بیماری علاوه بر قاعدگی شدید و طولانی

 ینقادر بقرا   یبه عنوان علتق  یماریب ینا یدر معرف یدر دو خواهر سع های مکرر سق  یمطالعه با معرف ینا. می باشند

 . داردسق  راجعه 

کقه   خواهر کقوککتر در  .شوندمعرفی می  XIIIفاکتور دو خواهر مبتلا به کمبود شدید  مطالعهاین  در: موردگزارش 

پق  از جقایگزین کقردن    . ، تشخیص بیماری روشقن شقد  مراجعه کرده بودبار سق  در سه ماهه اول بارداری  4بعد از 

داد که منجر به تولد نقوزاد تقرم و سقالم    ماه بارداری موفق رخ  4م بیماری تخفیف یافت و بعد از ئعلا ،فاکتور انعقادی

ولقی علقی ر قم     ،شد دادهسق  راجعه بیماری تشخیص نوبت  11که پ  از  بودساله ای  13خانم  خواهر بزرگتر .شد

 . نشدجایگزین کردن فاکتور با وجود بهبود علائم خونریزی دهنده باردار 

زنان مبتلا به اخقتلالات خقونریزی دهنقده رقروری     در  XIIIتشخیص دقیق و به موقع کمبود فاکتور  :یریگ یجهنت

و  کقرد های مکرر پیشگیری  بوده و با درمان مناسب می توان از خونریزی های مکرر و گاهاً خطیر و همچنین از سق 

 . کیفیت زندگی را بهبود بخشید
 

 سق  راجعه، XIIIفاکتور : کلمات کلیدی
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 مقدمه
 1321سققال در  XIIIاولققین مققورد از کمبققود فققاکتور 

 2تقا   1 بیماری تقریبقاً  میزان بروز سالیانه. گزارش شد

کمبققود . (1) مققورد در یققل میلیققون نفققر مققی باشققد  

به صورت خقونریزی خقود بقه     XIIIمادرزادی فاکتور 

های انعققادی   خیری در حضور تستأخودی شدید و ت

بقا اتاقال     XIIIفقاکتور . (2 ،1)شود می  ظاهرنرمال 

بقه همقدیگر باعقق تقویقت و     رشته های نازک فیبرین 

ایقن بیمقاری بقه    . (4-1)شقود  تثبیت لخته خون مقی  

در . (2 ،1 ،2 ،1) صورت آتوزوم مغلوب منتقل می شود

کمتر از   XIIIسطح سرمی فاکتور  ،فرم شدید بیماری

 . (8 ،3 ،2) است% 1

مقی   مشقاهده از بیمقاران  % 81خونریزی از بند ناف در 

در فقرم شقدید بقه     م بیمقاری ئق دیگقر علا . (2 ،1) شود

صورت هماتوم، خونریزی در نسقو  نقرم و اخقتلال در    

خونریزی مغزی به عنوان . (1 ،2 ،1) بهبود زخم هاست

ایقن بیمقاری در   ناشقی از  شایع ترین علت مرگ و میر 

زنقان مبقتلا بقه    . (2) می شود مشاهدهاز بیماران % 11

معرض در  ،م خونریزی دهندهئاین بیماری علاوه بر علا

. خاقو  سقق  مقی باشقند    بقه  عوارض بارداری خطر 

 ،مشخص نیست علت دقیق سق  در این بیماران دقیقاً

 XIIIفقاکتور   ،ولی برای کسبیدن جفقت بقه انقدومتر   

جقدا   ،کمبقود ایقن فقاکتور    بقا از این رو . رروری است

اول بیشقتر  شدن جفت از اندومتر و سق  در سه ماهه 

 یبقاردار  احتمقال . (11 ،3 ،3 ،2 ،1) می شود مشاهده

و % 11حقدود   XIIIدر زنان مبتلا به کمبقود فقاکتور   

سق  . گزارش شده است% 21 یشبروز سق  ب احتمال

 . (1) مشاهده شده است یمارانب ینا% 21راجعه در 

 ،ین بیماراندر ا تغلیظ شده XIIIبا تجویز فاکتور 

لذا در  ،بارداری موفق و تولد فرزند سالم ممکن بوده

نظر داشتن این بیماری نادر به عنوان یکی از علل 

در دوران  سق  مکرر به حفظ سلامت زنان خاوصاً

 .(3، 8 ،1)کند باروری کمل می 
 

 موردگزارش 
 4که به دلیقل سقابقه   بود ساله ای  21خانم بیمار اول 

روزگقی پق  از آخقرین     31تقا   41 بار سق  در فاصله

بیمقار از کلینیقل زنقان و    ) کرده بقود قاعدگی مراجعه 

بارداری  ،بیمار در زمان مراجعه .(نازایی ارجاع شده بود

در شرح حال بیمار . موفق نداشت و صاحب فرزند نبود

خیر در أروز، تق  11تقا   3قاعدگی طولانی مدت حقدود  

لثققه و  هققا، کبققودی آسققان، خققونریزی از بهبققود زخققم

خونریزی قابل توجه به دنبال کشیدن دندان ذکر مقی  

بیمار شکایت خاصی از درد در وس  سقیکل و یقا   . شد

سابقه ای از خونریزی داخل شکمی و علائم شکم حقاد  

خیر در افتقادن  أهمچنین سابقه ای از تق . ذکر نمی کرد

بند ناف و یا خونریزی از محل بند ناف در بیمقار ذکقر   

اینکه بیمار از کلینیقل نقازایی ارجقاع     با توجه به. نشد

بررسققی هققای ابتققدایی از نظققر اخققتلالات   ،شققده بققود

هورمققونی، بررسققی از نظققر ترمبققوفیلی و اخققتلالات    

آزمایشققات ابتققدایی از نظققر  . بققودآناتومیققل طبیعققی 

اختلالات خونریزی دهنده شامل شمارش کامل عناصر 

، زمقققان (PT) مبینو، زمقققان پروتقققر(CBC) خققونی 

 (BT) و زمقققان خقققونروش (PTT) بلاسقققتینمبووتر

با توجه به سقابقه سقق  مکقرر و    . همگی طبیعی بودند

بررسی از نظر عملکقرد فقاکتور    ،علائم خونریزی دهنده

XIII      انجام شد که تسقت حلالیقت اوره  یقر طبیعقی

 11 بقه میقزان    XIIIبیمار تحت درمان با فقاکتور . بود

هفتقه   4تا  2هر  کیلوگرم از وزن بدن هر واحد به ازای

م کلینیکی بیمار تخفیف یافقت و پق    ئعلا. قرار گرفت

فواصل  ،در دوران بارداری. ماه، بارداری اتفاق افتاد 4از 

فرزند پسقر  . هفته تقلیل یافت 1تا  2مارف فاکتور به 

تققرم بققه روش زایمققان  و (گققرم 1211) بققا وزن نرمققال

بیمقار یقل نوبقت     ،قبقل از زایمقان  . طبیعی متولد شد

بیمار در دوران بعد از تولقد نقوزاد   . ور دریافت کردفاکت

 ،سال پیگیقری  2پ  از . خونریزی  یر طبیعی نداشت

م اخقتلال خقونریزی دهنقده را    ئق فرزند متولد شده علا

بقه کمبقود    هقای انجقام شقده،    و در بررسی نشان نداد

 .نبودمبتلا  XIIIفاکتور 

ال بقه دنبق   بود کهتر بیمار اول  خواهر بزرگ ،بیمار دوم

، بققه مرکققز همققوفیلی و اخققتلالات  درمققان بیمققار اول

 13خانم  ،این بیمار. شدخونریزی دهنده سرور معرفی 

نوبقت سقق  و نداشقتن     11که با شکایت  بودساله ای 

تقا   3مدت )سابقه قاعدگی طولانی . کردفرزند مراجعه 
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و خونریزی به دنبقال کشقیدن دنقدان وجقود     ( روز 11

بیمقار  . لدین گقزارش نشقد  نسبت فامیلی بین وا. داشت

در . نوبت سق  داشت که نیازمند کورتقا  بقود   1سابقه 

خقونریزی شقدیدی رخ    ،به دنبقال کورتقا    1182سال 

 گلبول قرمز فشرده واحد 8 ،که به گفته بیمار ه بودداد

 ،و بققا تزریققق پلاسققمای تققازه منجمققد کققردهدریافققت 

همچنین در سابقه بیمار . ه بودخونریزی بیمار قطع شد

وجقود   1132در سقال   حقذف آپانقدی   عمل جراحی 

بیمار  ،داشت که علی ر م خونریزی شدیدتر از معمول

گلبول قرمقز فشقرده و پلاسقمای تقازه      نیازمند مارف

با توجقه بقه شقرح حقال فقامیلی پق  از       . نبود منجمد

برای وی روشن  XIIIبررسی، تشخیص کمبود فاکتور 

ود و رنققپ پریققده بقق  ،بیمققار در زمققان مراجعققه . شققد

داشت که بقا توجقه    گرم در دسی لیتر 2/8هموگلوبین 

از کم خونی فقر آهقن رنق     ،دیشدماهانه  یزیخونربه 

همچنین بهداشت دهان و دنقدان خقوب نبقود    . می برد

خقونریزی از لثقه رخ مقی     ،کون به دنبال مسواک زدن

داد و اقدامات دندانپزشکی نیز به سقختی بقرای بیمقار    

بررسی ها از نظر نازایی طبیعقی  نتای  سایر . ممکن بود

بقا توجقه بقه منقورا ی و نداشقتن فرزنقد،       . گزارش شد

شوهر پ  از ازدوا  مجدد، بیمار را تقرک کقرده و وی   

د و از نظققر اجتمققاعی بققا ربققه تنهققایی زنققدگی مققی کقق

بیمقار تحقت درمقان بقا     . بقود  مشکلات فراوانقی روبقرو  

ظقر  م بالینی بیمقار از ن ئقرار گرفت و علا  XIIIفاکتور

 ،سقال پیگیقری   2از  پق  ولقی   ،خونریزی بهبود یافت

 . بیمار هنوز باردار نشده است
 

 بحث
و زنان  استیکی از مشکلات شایع مامایی  ،سق  مکرر

بر اسقا   . فراوانی را در جوامع مختلف مبتلا می سازد

اخقتلالات   :شقامل علقل سقق  مکقرر     ،اطلاعات موجود

% 11اختلالات آناتومیقل در  ، موارد% 3کروموزومی در 

علل  یقر  ، موارد% 11بیماری های آندوکرین در ، موارد

اخققتلالات و مققوارد % 2قابققل تورققیح و ناشققناخته در 

 .باشد می موارد% 22تا  11در  ها پلاکت سیستم انعقاد و

اکثر اختلالات سیستم انعقاد که منجر به سقق  مکقرر   

بقه ترمبقوز   در گروه بیماری های با اسقتعداد   شود،می 

اختلالات خونریزی دهنده کقه  . قرار دارند( ترمبوفیلی)

 مشقاهده به ندرت  شوند،منجر به بروز سق  مکرر می 

از بقیقه   XIIIاز این گقروه کمبقود فقاکتور     .می شوند

 . (2) ها بیشتر مورد توجه بوده است بیماری

شایع تقرین علامقت بیمقاری     ،خونریزی شدید قاعدگی

 ،1) بیماران گزارش شده اسقت % 24تا  11است که در 

2، 1، 11) . 

بیماران . داشتند یدو قاعدگی شد یمنورا یمار هر دو ب

خونریزی  ،موارد% 21در  XIIIمبتلا به کمبود فاکتور 

در زمان تخمل گذاری را تجربه می کنند که می تواند 

منجر به علائم شکم حقاد، درد شقکم، همقاتوم لگقن و     

حقد  ن موارد بهتر است تا در ای. شودکیست همورا یل 

منجر بقه آسقیب    از مداخلات جراحی که معمولاً امکان

 ازهای طبی  خودداری کرد و از درمان شود،بیشتر می 

 . (1) جمله جایگزین نمودن فاکتور سود برد

یکی دیگر از مشکلات این بیماران بقوده و   ،سق  مکرر

گقزارش شقده   % 21تقا   احتمالدر برخی مطالعات این 

لبته سق  در تمقام بیمقاران بقروز نمقی کنقد و      ا. است

موفق و تولد فرزند سقالم   بارداریگزارشات مختلفی از 

بدون جایگزین کردن فاکتور در دوران بقارداری وجقود   

 . (12 ،3 ،1) دارد

در  XIIIبقه طققور طبیعقی در دوران بققارداری فققاکتور   

این فاکتور به عنقوان یقل پقروت ین    . جفت وجود دارد

ها به انقدومتر   مان نفوذ سیتوتروفوبلاستکسبنده در ز

عملکرد ایقن فقاکتور در سقه ماهقه اول     . عمل می کند

 ،بارداری حیاتی بوده و در صورت کمبقود ایقن فقاکتور   

تمقامی   تقریبقاً . خطر سق  در بیماران افزایش می باید

بیمار نیز در سه ماهقه اول بقروز   این دو موارد سق  در 

از عقوارض خقونریزی   بقه منظقور پیشقگیری     .بودکرده 

بهتقر   ،دهنده و همچنین پیشگیری از عوارض بقارداری 

در  XIIIبیماران مبقتلا بقه کمبقود فقاکتور      همهاست 

تحت درمان جایگزین به عنقوان درمقان    ،بدو تشخیص

 ققرار گیرنقد   XIIIبا فاکتور ( پروفیلاکسی)پیشگیرانه 

(1، 2، 4، 8) . 

ری توصقیه  برای جایگزینی این فقاکتور در دوران بقاردا  

 22 تقا هفتقه   بقه صقورت هفتگقی   واحد  211شده که 

تا پایقان   به صورت هفتگیواحد  111بارداری و سپ  
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در زمان زایمان نیز یل . فاکتور تجویز شود ،این دوران

همچنقین تجقویز   . شقود واحقد تجقویز مقی     1111دوز 

واحد به ازای هر کیلقوگرم   11 به صورت XIIIفاکتور 

از بارداری و هر دو هفتقه در   هفته قبل 4هر  وزن بدن

 ،3 ،2 ،1) طی بارداری نتای  موفقی را نشان داده است

8) . 

هفتقه   1واحد فاکتور هر  311تجویز  خواهر کوکلدر 

 . با موفقیت همراه بوده و عارره خاصی را نشان نداد

نقه تنهقا بقه بقارداری      این بیمقار تشخیص به موقع در 

بلکقه کیفیقت    شقد، موفق و تولقد فرزنقد سقالم منجقر     

زندگی فرد نیز بهبود یافت و نگرانی نداشتن فرزنقد در  

به  خواهر بزرگتراز طرف دیگر در . مادر نیز برطرف شد

این مس له  درست،خیر در مراجعه و تشخیص أدنبال ت

نقه تنهققا منجقر بققه کققاهش کیفیقت زنققدگی فققردی و    

بلکه همچنین مشقکلات اجتمقاعی    شد،زناشویی بیمار 

( متارکقه و منازعقه خقانوادگی   )ی خانواده فراوانی را برا

کیقدی بقر   أبنقابراین ایقن دو شقرح حقال ت    . ایجاد نمود

  .های نادر است تشخیص به موقع و درمان بیماری
 

 یریگ یجهنت
در زنان  XIII تشخیص دقیق و به موقع کمبود فاکتور

مبتلا به اختلالات خونریزی دهنده رروری بقوده و بقا   

خونریزی های مکرر و گاهقاً   درمان مناسب می توان از

. های مکرر پیشقگیری نمقود   خطیر و همچنین از سق 

ثیر عمیق اختلالات مقزمن بقر   أهمچنین نمی توان از ت

روی ابعاد مختلف زندگی فردی، ارطراب و افسقردگی،  

 . خشونت و مشکلات اجتماعی کشم پوشی کرد
 

 قدردانی و تشكر
م این طقرح  در انجاوسیله از تمامی همکارانی که  بدین

 .تشکر و قدردانی می شود کردندیاری ما را 
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