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  دهيچك
 در يريشگي پين رو در برنامه هاي از ا.ستاي اتوزومال مغلوب در دنيكين اختلالات ژنتيعتري از شايكي ماژور ي تالاسم:نه و هدفيزم

  در كشوري تالاسميماريازبروز ب يريشگي پيهان گامي از موفق تريكي در زمان ازدواج ،ي تالاسميغربالگرانجام . ت قرار داردياولو

   . باشديم

 دو مرحله در شهرستان بابلسر انجام شده است، در ي است كه طيا مداخلهيلي تحل– يفيك مطالعه توصيق، ين تحقي ا:كارروش

- ن ساليمتولد( سال 18 ري زيماران تالاسمينه ساز بروز بي علل زمي آن به بررسي است كه طي گذشته نگريفيمرحله اول مطالعه توص

كه همراه  ي مجدد تالاسمي است كه با انجام غربالگريا مداخلهيليپرداخته و در مرحله دوم روش مطالعه تحل) 1376 سال از  بعديها

  . باشدي انجام شده، ميل باردارياوا اي شات قبل باردارييبا آزما

مار ي ب15  سال انجام شد كه18ر ي زيمار تالاسمي ب25 پرونده ي است كه بر روي مقطعيفي، مطالعه توصين بررسي مرحله اول ا:نتايج

مار يب 10ن يوالد). s2 (دبودن تالاسمي ماژور داراي فرزند %)16( بيمار 4اند كه والدين  بوده1376ن قبل از يشان مزدوج نيوالد%) 60(

ك برنامه ي 85 سال  مهرماه، ازقيدر مرحله دوم تحق ج فوق،يبا توجه به نتا .)s1(اند  بوده76ن بعد از سال يمزدوج%) 40(گر يد

ن برنامه يج ايكه نتا  انجام شد،يباردار ش ازيا پيمادران باردار و نفر از  9750 يرو  بري تالاسمي تحت عنوان غربالگريامداخله

 1376د از ن بعيمزدوج  از زوج10 و 1376ن قبل از يوج از مزدوج ز10: د، شاملي جديناقل بتا تالاسم زوج 20 ي، شناسائيامداخله

 زوج ناقل بتا، در اسرع وقت ارجاع 20ن ي اي، كه پس از شناسائ) هاينوپاتي هموگلوب ويشگاهي آزماي ازدواج، خطايبدون مجوز رسم(

  .  شديريشگي ماژور پي نوزاد تالاسم4ك شدند كه از تولد يبه مركز ژنت

تالاسمي پيشگيري   نوزاد4 تولد شناسايي بهنگام، از ، با)1385-94( سال اخير 9 ن مداخله دريتوجه به بررسي نتايج ا  با:نتيجه گيري

 ، )-before-after RCT(به روش ) 85-1377( طرح مذكور ي سال قبل از اجرا9 نوزاد تالاسمي در 18مقايسه بروز  كه در نمود

  .توان به ارزشمندي اين طرح پي بردمي

   بابلسر،يگر مادران باردار، غربال،ي تالاسمبتا:  كليديواژگان

  

  

  مقدمه 

 ي تك ژنن اختلاليعترين شايلالات هموگلوباخت      

باشد كه همراه با مشكلات ي ميترانه شرقيمنطقه مد

ل ي بدليمارين بيچون ا.  استيدرمان  ويعمده بهداشت

  راينيسنگ بار  آن،يوع بالاي و شينيشدت بال مزمن بودن و

 et( كنديل مي تحميترانه شرقي جوامع منطقه مديسلامت بر

al. 2013 Bernard.(اساس گزارش بر  WHO  بيش از

افراد، ناقل هموگلوبينوپاتي هستند و مشكل عمده  2/5%

 .آيندحساب ميه  كشور جهان ب229 از %71 بهداشتي در

 نديآيا ميدنه  بينينقص گلوب هزار تولد با 400-300سالانه 

انه رخ يو خاورم هند ا ويآس  تولدها درنيا% 95ش ازيب
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40 فرزانه ولي زاده و همكاران/ 

هاي شايع آنمي  از.)Galanello etal. 2010( دهديم

تالاسمي از ، بتاتالاسمي است بتاسندرم هموگلوبينوپاتي

-مي )AR( شايع با توارث مغلوب يتك ژناختلالات 

خاورميانه،  امروز شيوع آن در نواحي مديترانه و باشد

ربي اروپا تا خاور دور جنوب شرقي آسيا و از جنوب غ

در نواحي وسيعي از آفريقا هم ديده  امتداد يافته است و

جهت . )and Clegg 2007 Weatheral (شودمي

 ترانه ويمد  ازيبخش بزرگ  دريتالاسم بروز  ازيريشگيپ

 قبل از ازدواج و و زنان  يغربالگر ا،ينيسارد قبرس و

 Expanded(ت ي تمام جمعيت غربالگرينها در بادار و

Population Screening (شدند كه بايبانيپشت  

ن منطقه، با يا در %)16- 20( ژن يوع بالايش وجود

 سال همراه 10 ي  طيرد تالاسمموا%  100"بايكاهش  تقر

 كشورمان در نواحي در. )Angastinotis 2001(بود 

 درياي خزر و خليج فارس و درياي عمان حاشيه

. مان شيوع بيشتري داردخوزستان و فارس و جنوب كر

 ، بطورراني ا دريتالاسم احتمال تولد نوزاد مبتلا به بتا

كه  شودين زده ميمان تخميزا 300 ك دري ،متوسط

 يهايماريب  درين فراوانيبالاتر شتر ازيسه برابر ب "بايتقر

هزار  در 1وع ي ش سندرم داون بايعني ،يوراثت

اساس   بر)Arab and Karimipour 2011(.است

 2500 و 18616تعداد  ،رانيار سازمان انتقال خون اآم

 مازندران گزارش شده  استان ماژور دريمار تالاسميب

ون نفر و يليت استان  مازندران  بالغ بر سه مياست جمع

 112ت يماران مبتلا به تالاسمي ماژور به جمعينسبت ب

 Iranian blood (باشد يهزار نفر م درصد

transfusion Organization 2007.(استان  در 

، باري جوير شهرهاش تر دي، بمارانيمازندران تجمع ب

 ي تالاسميماريوع بيش نظر بابل است و از بابلسر و

مار ين تراكم بينفر بالاتر هر صد هزار  در265بار با يجو

هر صد  مار دريب 234بابلسر با  كشور و ت را دريبه جمع

 Khorasani (ست   نفر در رتبه دوم قرارگرفته اهزار

et al. 2008( .ران زندگي وابسته به انتقال خونماين بيا 

دارند كه متعاقب ترانسفوزيون متعدد دچار اختلالات 

 ياتي حيهاارگان رسوب آن در ش بارآهن ويافزا  ازيناش

عوارض ) (Modell and Beroukas 2009 شونديم

ني قلبي  و نارسا يي احتقاجسمي مثل تاخير در رشد

 and (گردنديابت ميد طحال و و عروقي و بزرگي كبد

Asadi 2007 Solati.( ميزان بقاي بيماران مبتلا به 

، % 7 سالگي 10تا سن % 1 سالگي 5تالاسمي ماژور تا سن 

كاهش % 50 سالگي به 30و تا سن% 32 سالگي 20تا سن

مشكل  (Mehrabi and Kazeminejad 2001ابدييم

 يهانهي علاوه بر هز،يماران تالاسميب درمان عمده در

صدمات جبران   ويج درماني نتاسرسام آور، مطلوب نبودن

 )Emotional cost (ي اجتماعو ي روان وير روحيناپذ

  باشديجامعه م ماران وي بيها خانوادهيبرا

Thalassemia International Federation 2008 
- نهي هزيش دائميافزا كامل از تواند بطوري نمياستيچ سيه

ن هر برنامه يد بنابراي نمايري جلوگماراني مراقبت بيها

نده نگر  يمشاوره آ ت وي جمعي شامل غربالگريريشگيپ

 آغاز شود صرفه  معرض خطرن دري زوجييهدف شناسا با

 (Kullve شتر خواهد بودينه ها بي هز مدت بلندييجو

 دچار بعلت بالا بودن هزينه نگه داري اين بيماران. 2006)

مار ينه درمان هر بيهز گردندي فراوان مي ماليه هاقيمض

دلار  7000 در حدود يكسال مبلغي ماژور در طول يتالاسم

- يتوسط دولت پرداخت م% 90ش از يبرآورد شده كه ب

 يانه مبلغيدولت سال مار موجود،ي با تعداد بيعبارته ب شود،

تنها  را )تومان 800 يدلار(تومان  ارديلي م120حدود  در

 يكند كه سهم بزرگينه  ميماران هزيم بيبابت درمان مستق

 كه دهديخود اختصاص مه ب را بودجه سلامت كشور از

ن رو در ياز ا و كندخاطر نشان مياهميت موضوع را 

نه ينسبت هز .ت قرار داردي در اولويريشگي پيهابرنامه

 به يريگشينه پي نسبت هز و1/172 به درمان يريشگيپ

  انتقالي توجه به الگوبا باشدي م1/112  مغز استخوانونديپ

 يفرد ناقل ژن تالاسم  كه توسط ازدواج دويمارين بيا

 يق غربالگري طراز ، آن ازيريشگيده پيگردد، ايجاد ميا

 كشورها از  كه در استياديان زين ازدواج ساليداوطلب

حال   درياجبار قانونمند وما بطور  كشور جمله در

در  و) ك دلاري(نه يكم هز توجه به آسان و با اجراست و
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41   / مادران بارداري بتاتالاسميج غربالگرينتا                                                                                                                                                 

  دريمارين بي ايشات غربالگريدسترس بودن آزما

 مارانيب مراقبت از  كلان درمان ويهانهيهز سه بايمقا

 يها برنامهي، اجرادهيفا–نهيزان هزيم و) دلار 7000(

. ار قابل انتظار استي بسيخصوص آن امر  دريريشگيپ

 از يكي ماژور ياز تالاسم يريشگيبرنامه كنترل و پ

عرصه   دريريشگي پيها برنامهني تريمي قدن ويمهمتر

 يي اجرايهااستيك نظام سلامت كشور است كه سيژنت

-برنامه افته دري بصورت ادغام 1376 سال يكه از ابتدا

ت براساس ينها در  به مورد اجرا درآمد وي كشوريها

 ها بايماريت بيري مديسو افته ازي گزارشات انتشار

ك يموارد بروز نزد ،شت سال اوله ن برنامه دري اياجرا

تعداد تولد  حال حاضر افته است دريكاهش % 80به

 به 1376سال   مورد در1200موارد جديد در كشور از 

صورت عدم  در.  رسيده است1393سال   مورد در150

وع ي ش، باي تولد نوزاد تالاسم ازيريشگياجرا برنامه پ

 شمال كشور انتظار سالانه  دريتالاسم ا ژن بت%10ش يب

 استان مازندران  ماژور دري مورد تولد نوزاد تالاسم150

 ينوزاد تالاسم زان بروزين برنامه ميا اجرا كه با ،رفتيم

در حال حاضر  درصد هزار، 11  از1376 سال در

 Ministry of( ده است ي رسدرصد هزار1/1به ) 1394(

health and Medical Education of Islamic 
Republic of IRAN 2008(  

ك دهه از اجراء برنامه كنترل يش از ينكه بيوجود ا با     

ماري ين بيگذرد هنوز هم شاهد موارد بروز ايتالاسمي م

بررسي حاضر كه جهت كسب آگاهي بيشتر در  .ميباشيم

 يريشگيپ برنامه كنترل و  موجود دريهامورد چالش

مداخله مناسب  و بروز تالاسمي ماژور و ارائه راهكار

 يشناسائ  ويابي، ارزقين تحقي مرحله اول ادر. باشديم

نه ساز بروز موارد ي علل زمي موجود، با بررسيهاچالش

 1376-94هاي ن شهرستان از سالي در ايد تالاسميجد

 تحت عنوان يامرحله دوم با انجام طرح مداخله در و

 1385الاسمي مادران باردار كه از مهر سال غربالگري ت

ازتولد  يريشگي جهت پيقدامات شده تا اي شد، سعاجرا

 يبررس .ردي ماژور صورت گينوزادان تالاسم

ل علل بروز و ادغام يتحل ن موارد ويك بروز ايولوژيدمياپ

 اي يباردار ش ازيمراقبت پ  دري مجدد تالاسميغربالگر

ن يران ايم گيتصم ران ويواند مدتي مادران، ميل باردارياوا

 بهبود  برنامه ويت اجرايفي كي ارتقاي راستابرنامه را در

 يماريبه حداقل رساندن موارد بروز ب ، تانيمراقبت از ناقل

  .دي نماياري

 

  روش كار

 پس از يمد تالاسي بروز موارد جديريشگيجهت پ      

ل اطلاعات و يه و تحلي، تجزي تالاسمياجراء غربالگر

 دو ين پژوهش طي، ا مناسبياانتخاب روش مداخله

 و–ي مقطعيفيروش توص: مرحله اول(مرحله انجام شد 

 كه يه افراديكل  از"ضمنا. )يا مداخلهيليتحل :مرحله دوم

  . گرفته شديت كتبياند رضاق شركت كردهين تحقيا در

 پس يد تالاسمي علل بروز موارد جديبررس: مرحله اول 

- 94 ماژور ي از تالاسميريشگيبرنامه كنترل پ از اجراء

 در ماژور ي از تالاسميريشگيبرنامه كنترل و پ: 1376

: دي گرديزيرهي مهم پايبصورت سه استراتژ كشور

 ي متقاضيهاه زوجي كليغربالگر): S1(  اولياستراتژ

 يرسم اجرا عقد ش ازيپ ،ي خوننظر ابتلا به كم ازدواج از

 ناقل يهاژه زوجيراقبت وم اخذ مجوز ازدواج و و

 ي استراتژي العمل كشوراساس دستور  شده برييشناسا

 يماران تالاسمين بيوالد آن دسته از مراقبت از :S2)(دوم 

 اي م خانواده وينظر تنظ  هستند، ازيسن بارور ماژور كه در

. يكيص ژنتي تشخيهاشگاهيارجاع مناسب به آزما

ن قبل از سال يه مزدوجي كليغربالگر :)S3(  سومياستراتژ

 يها زوجييمنظور شناساه ب) سال شروع برنامه( 1376

ازدواج  شركت   قبل ازيغربالگر  كه درينيمزدوج ، وناقل

  .يررسمي غيهاجمله ازدواج نكرده اند از

  ي مقطعيفي، مطالعه توصقين تحقيا روش مطالعه در      

-مارستاني ب دريماران تالاسمي بيهاكه با مراجعه به پرونده

 استان ير معاونت بهداشتير واگيواحد غ  مربوطه ويها

اطلاعات مذكور شامل  . دياز كسب گردياطلاعات مورد ن

زمان تولد و زمان ازدواج (ماران يك بياطلاعات دموگراف

سپس با . ديشات ثبت گرديجام آزماعلت عدم ان )نيوالد
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42 فرزانه ولي زاده و همكاران/ 

ل اطلاعات انجام يه و تحلي تجز، اطلاعاتيدسته بند

ن مطالعه  يا  دري تالاسميمارينه ساز  بروز بيعلل زم. شد

مصوبه    دريماري  استاندارد بروز بياستراتژبراساس  سه 

به سه  ،1376 سال  دري تالاسميماري بيريشگي پكنترل و

  .م شدنديدسته  تقس

   :شامل مراحلدر مرحله دوم 

 ي و خصوصيستم دولتي لازم در سيهاي هماهنگ)الف

 پوكروم وي هي آنمCBCن با يجهت ارجاع زوج

به مركز  MCV  ،MCH < 27> 80( تريكروسيم

جلسات  يشهرستان انجام شد كه ط يمشاوره تالاسم

و كودك كه  ته مادريمورتال  ويتيديمورب يته هايمتعدد كم

 شگاه ويمان و اطفال و آزمايبا متخصصان زنان و زا

 كه هر يوستائر–ي شهري درمانيپزشكان مراكز بهداشت

  بتايگردد در خصوص برنامه غربالگريسه ماه برگزار م

 و Case – report مادران باردار، و با ارائه يتالاسم

، دعوت به  شدهيريشگيد بروز و موارد پيد جدموار

ا ي يردار و ارجاع قبل از باي جهت شناسائ. شديهمكار

ن يشات روتيآزما CBC  آنيمادران باردار كه ط

شگاه ي هفته در آزما10 مادران باردار قبل از ي برايباردار

شگاه رفرنس شهرستان درخواست يآزما اي يژه تالاسميو

مكس ساخت ژاپن ي با دستگاه سCBCش يآزما( شود،

KX21h( تريكروسي مياز نظر وجود آنم  )80 

<MCV ،27 و <MCH( قرار گرفت كه يمورد بررس 

ز يشان ن همسري خانم، براCBCدر صورت مختل بودن 

CBCكه يموارد  درخواست و در CBC هر دو نفر 

تر را نشان داد زوج به مركز مشاوره يكروسي ميهم آنم

  . ارجاع شدنديتالاسم

ن ياز زوج: ي در مركز مشاوره تالاسمي بررس)ب

جهت  مراكز تحت مشاوره قرار گرفته و  ازيارجاع

 ي زوج با آنميبرا .شودي گرفته ميت كتبي رضايهمكار

دستگاه ( ن الكتروفورز ي هموگلوبتريكروسيپوكرم ميه

Mindraزا با ين به روش الايتيو فر)  ساخت ژاپن

 ي در موارد.شودي انجام م Biosystemتياستفاده از ك

 يي شناسايلاسم، زوج ناقل بتا تاشاتي انجام آزمايكه ط

 CVSص قبل از تولد يشات تشخي، جهت انجام آزماشدند

 كه ينيزوج (.دندي ارجاع گرديمك تالاسيركز ژنتبه م

 HgbA2تر همراه با يكروسيم  وپوكرومي هيدچار آنم

  فقريآنم  ويتالاسم  تحت عنوان مشكوك به آلفايعيطب

ست ي به متخصصان هماتولوژيآهن جهت اقدامات بعد

   .شدنديارجاع م

:  بررسيتولد و ش ازيص پيشات تشخي آزما)ج

 تولد در ش ازيص پيختش:  مراكز ژنتيكهموگلوبينوپاتي در

ن ين به جنيوالد  ازدن ژنهاي بارث رسين چگونگييقع تعوا

 هر نوع جهش در  وگاهي جاها ون منظور، ژنيبد .باشديم

ت توارث آنها به از يضعسپس و  وين بررسيك از زوجي

 صورت انتقال ژن  در استيهي بد.شودق انجام يطر

تولد  توان ازي مني سقط جن، با دو والد هروب توسطيمع

 :اين آزمايشات طي مراحل . نموديريشگيكودك مبتلا پ

  Boilingروش ه ب (DNAاستخراج  خونگيري و

 هاي مختلفاز روش) ، نمك اشباعSDS-Kز پروتئينا

PCR  تعيين توالي  و)DNA-Sequency (هضم  و

مشخص  نوع موتاسيون افراد  وانجام) RFLP(آنزيمي 

نام  خودرابروش سريعترهاي مولكولي گد روشگردمي

 Ampilification refractory (ARMS)روش

mutation system داده است كه نوعي روش PCR 

 اي بكارهاي نقطهناگوني جهت تشخيص جهش است و

 هر دو نفر CBC كه يرود واست شود و در مواردمي

تر را نشان داد زوج به مركز يكروسيپوكروم مي هيآنم

  . ارجاع شونديمشاوره تالاسم

  

  نتايج

 :مرحله اول:   باشدي، شامل دو مرحله مين بررسي      ا

، با وجود انجام يد تالاسمي جدماريب 25 علل بروز يبررس

-84 يها در شهرستان بابلسر در سالي تالاسميغربالگر

 يلي به روش تحليامطالعه: مرحله دوم انجام شده و 1376

شهرستان اجراء شده كه ن ي در ا85 از مهر سال يامداخله

 مورد يا مرحله قبل بارداري مادر بادار 9750ن مدت يا در

  . قرار گرفتنديبررس
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پرونده طلاعات ثبت شده در اكه براساس  : مرحله اول-

 يمار تالاسمي نفر ب25 تعداد  شدهيماران گرد آورين بيا

سال  7/12 ين سنيانگيم باشند باي سال م18ر يماژور ز

 =7/1M/Fنسبت مرد به زن سال و 17- 8 يسن فيط در

ماران ي بيم بنديماران ساكن روستا بودند تقسي ب %65 و

ج  قبل ازدواي تالاسميبراساس زمان شروع غربالگر

 ن قبل ازيمزدوج ،مارانيب% 60نيوالد): 1376سال (

 از از ن بعدي، مزدوجماراني ب%40 ني و والد1376

  .باشنديم1376

    ن قبل ازيمزدوج از) %60(مار يب 15ن ي والد-

  :شامل. بودند1376

 ي غربالگر و76ن قبل از يمزدوج از %)44(زوج 11 -

  نور بودنشان مطلع نبودنديو از م  انجام نشده بودازدواج

 تالاسمي ماژور داراي فرزند %)16(  بيمار4 والدين -

 تولد، كه بدون انجام آزمايشات پيش از )S2( بودند

ش از يص پيش تشخيام آزماريسك بارداري بدون انج

نوزاد تالاسمي  شاهد تولد"پذيرفتند و مجددا تولد را

  ماژور بودند

.  بودند76ن بعد از يمزدوج%) 40 (ماريب 10ني والد-

  :شامل

 به عنوان زوج يشگاه تالاسميتوسط آزما) %16( زوج 6-

  و مورد مشاوره قبل از ازدواج قرار گرفتنديينور شناسايم

، اقدام به ي و سهل انگاريلات مالل مشكي دل بهيول

  .ش از تولد ننمودنديص پيش تشخيانجام آزما

باشند به ي پسر ميقلو كه دو) %8( يمار تالاسمي ب2 -

نشان را يشات والدي، كه آزمايشگاهي آزمايل خطايدل

  . سالم اعلام كرده بود متولد شدند

 ين ناقل آنمي از والديكيكه %) 8 (يمار تالاسمي ب2-

 CBC يها اندكسنكهيل ايباشد كه بدلي سل مكليسا

  است درBorder lineحد   دركل سلي سايدر آنم

  .  نبودنديي قابل شناساي تالاسميگرغربال

 يبدون غربالگر  و76ن بعد از يمزدوج%) 4(  زوج 1-

)S3 (علل . اقدام به ازدواج نمودنديررسميبا مجوز غ

 در جدول 1376 بعداز ساليد تالاسميبروز موارد جد

مشخص شده  1شماره   و ترند بروز آن در شكل1شماره 

  .است

  ازيد تالاسمي از موارد جديريشگيجهت پ :مرحله دوم

 مادران باردار در ي تالاسميبرنامه غربالگر 1385مهر سال 

نكه با يا ن برنامه علاوه برياجرا ا. ن شهرستان انجام شديا

ن ي ايها دارد چالشي همپوشاني كشوريهايه استراتژيكل

 به يا، مطالعهن مرحلهي در ا.دينمايز رفع مين برنامه را

 1394ت يلغا 1385 از مهر سال يا مداخلهيليروش تحل

ن يا كه در )تميطبق الگور(ستان اجراشده است ن شهريدر ا

 قرار يبررس  مورديا مرحله قبل بارداريدار ر با9750مدت 

تر يكروسيم پوكروم وي هي زوج دچار آنم268گرفتند كه 

)80 MCV<  27و  MCH<  از طرف پرسنل مراكز

 طرف  ازي و تعدادي و شهريي روستاي درمان–يبهداشت

 يبه مركز مشاوره تالاسم ،دهين زنان آموزش ديمتخصص

 با انجام يمشاوره تالاسم مركز در بابلسر ارجاع شدند

ورز و الكتروف CBC مل شايشات تخصصيآزما

 از انواع ي، موارد بتا تالاسم زوجين برايتين و فريهموگلوب

  زوج ناقل بتا20ن مطالعه يك شدند كه در ايگر تفكيد

ش يص پيش تشخيآزما و cvs  كه جهتيي شناسايتالاسم

ك ارجاع يعاً به مراكز ژنتيون سرين موتاسييتع تولد و از

  شدند 

ه درمرحله دوم، باعث  انجام شدي غربالگري طجينتا

شكل (يزوج ناقل بتا تالاسم 20 تعداد ييشناسا

   .شده است)2شماره

 1376ن قبل از سال يدوجزم  از%)50( زوج ناقل 10 -

 )ي تالاسميبرنامه غربالگر   قبل ازينيمزدوج(

   1376ن بعد از سال يدوج مزاز% ) 50( زوج ناقل 10 -

بدون )  شدهيين شناساياز كل زوج% 25(  زوج ناقل 5 -

 زمان ازدواج يغربالگر بدون شركت در  ويرسم مجوز

  )1چالش( اقدام به ازدواج كردند

شگاه و ي آزمايل خطايبدل %)16(زوج  4تعداد  -

 . )2چالش(  نشدنديي زمان ازدواج شناساينوپاتيهموگلوب

 زمان يغربالگر  كه دريرانيا-يافغان%) 8( زوج ناقل كي

  يل متواري بدل شده،يياسا شني جنوبيدواج درشهرهااز
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44 فرزانه ولي زاده و همكاران/ 

 يط ، كه درPND انجام در ي سهل انگاربودن و

 شدند ييشهرستان شناسان يا ي زمان بارداريغربالگر

  )2جدول  ()3چالش (

 15،  شدهييد شناسايجد زوج ناقل 20ن تعداد ي از ا_

 ارجاع به  شدند كه بايي شناسايل بارداريزوج در اوا

انجام  DNA analysis و cvsك يمراكز ژنته نگام به

 SB) نيك جني ماژور كه ينوزاد تالاسم 4 از بروز  وشد

ق  يطر بوده كه از )گوت كمپاندي ماژور هتروزيتالاسم(

 زوج ناقل 20ني ا. شديريشگي، پيانجام سقط درمان

 يستم بهداشتيمراقبت س  كنترل و شده، تحتييشناسا

پس از اقل ن ني زوجني از اي كه تعداد قرارگرفتنديدرمان

مان، ي بعد از زاي روش توبكتوم،اطلاع از ناقل بودنشان

  .م خانواده را انتخاب نمودندي تنظيبعنوان روش دائم

تر يكروسيم  وپوكرومي هي كه دچار آنمگري زوج د250

  ويتالاسم  كه مشكوك به آلفايعي طبHgbA2همراه با 

 به متخصصان يآهن جهت اقدام بعد  فقريآنم

ن يياز به تعيمورد ن 5ع شدند كه فقط ست ارجايهماتولوژ

دو  ك ويمرحله  ش از تولديص پيون و تشخيموتاس

  . داشتند

  

  بحث

 يهاك به دو دهه از شروع برنامهيكنون كه نزد  تا       

 يگذرد، بازنگريم كشور  ماژور دري از تالاسميريشگيپ

تواند به يها من برنامهيت در انجام ايزان موفقيج و مينتا

 ياهل برنامهيجه امكان تكميت نقاط ضعف و در نتشناخ

هر چند كه آمار نوزاد  .دي كمك نماي از تالاسميريشگيپ

 قبل يهار به نسبت سالي اخيها ماژور در ساليتالاسم

 سال ، كه درافتهي كاهش يري به صورت چشمگ76ز ا

 11 استان مازندران  ماژور درينوزادان تالاسم  تولد1376

هزار 100 در 1/1 به 1390سال  در هزار تولد و 100 در

  . ده استينرس د به صفري بروز موارد جديولده يتولد رس

شهر اصفهان  دروهمكاران  ي كه معافيادر مطالعه       

 ي با وجود اجرايد تالاسميدر مورد بروز موارد جد

ن داشته است از ي در مزدوجي تالاسميبرنامه غربالگر

زان يم ري كه مشابه مطالعه اخ داشتند،1381 تا 1378سال 

ل ي دلا ازيكياست كه % 20 حدود يشگاهي آزمايخطا

 CBC  Borderبا  بدون علامت وHgbS نيوجود ناقل

line1چالش( باشدين مناطق ميا  در( (Mafy 2005) 

 به Sickel testش يجنوب كشور آزما ن منطقه ويا كه در

ن يب نكه دريعلم به ا ان مطالعه بيا  شده كه دربرنامه افزوده

ده شده يد )تال–كل يس  (SB0ن منطقه ي ايماران تالاسميب

 ن الكتروفرز وي هموگلوبBorder line-CBC موارد در

ن يب  درخواست شده است دريروش ستونه  بHgbA2 اي

نور ي و مHgbSدو زوج ناقل  شده، يي زوج ناقل شناسا18

ماژور بوده سقط   از آنهايكي يبودند  كه محصول باردار

  . شديدرمان

عنوان  سموات، با ان وينالي ز توسط كهيپژوهش ر        د

 ماژور پس از شروع برنامه يتالاسم ديجد بروز موارد

 تابعه يشهرها  در1385ان سال ي تا پايريشگيكنترل پ

% 10، نشديي شناساSBOمار ياصفهان انجام شد ب

 يبالگر كه بدون غر بودند1376 از  بعدS3ن يمزدوج

ن مطالعه هم يا اند مشكل مذكور درافت كردهيمجوز در

ن ي مزدوجS3ن يزوج ) 1/3(ك سوم يوجوداشته است كه 

). et al. 2010 Zeinalian(   بودنديبدون مجوز رسم

  )2 چالش(

 71 يها از ساليسار در   وهمكاراناني كه كوثريدر بررس

ب به اتفاق يد در اكثر قريماران جدي، باند انجام داده81 يال

نور بودنشان ي از مي هستند كه اطلاعييهااز خانواده

 ن منطقه كهيج ايند كه برخلاف نتاا، بوده)S3(اند نداشته

  برابرند و دو"باي تقر ازدواجاز بعد ن قبل ويزان  مزدوجيم

ان نشده است يمطالعه شان ب ق درين تحقي ايچالش اصل

 يبرا S1دم مراجعه گروه  آنچه مشترك بود علت عيول

 بوده است ي مالفقر  ويتولد سهل انگار ش ازيشات پيآزما

)Kosaryan et al. 2003 (.  

 كه در استان فارس توسط در يگريدر پژوهش د      

از بروز نه سي در مورد علل زم1388-1376 يهاسال

 حسب ماران بريزان بي، م ماژور انجام شدهيتالاسم

 يباشد ولين مطالعه مي ا مشابهي سه گانه كشورياستراتژ
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 يها و ازدواجHgbS ويررسمي غيبه ازدواج ها

براساس Baqry 2012)( نشده است يا اشارهيررسميغ

  فاصلهدر ،هايماريت بيريمركز مد  ازيگريگزارش د

  ازيناش) موارد بروز از %7/4 (1376-83 يهاسال

سه موارد ي، مقا3جدول .  بوده استيشگاهي آزمايخطا

 ي ماژور در شهرستان اصفهان و شهرهايبروز تالاسم

  .باشديتوابع اصفهان واستان فارس م

   درين مطالعه بررسي مشابه مرحله دوم ايبررس در       

 ش ازي پي برنامه غربالگريبخش نه اثريزان هزيمورد م

 به 2005 تا 1999سال  هنگ كنگ از  دريتولد تالاسم

ن يا  و در است انجام شدهي گذشته نگرطالعهروش م

ا ي ماژور يمعرض تالاسم ن دريزوج% 14ن يجن مركز

EB0 18تعداد انجام  بودند كه با PND ) ش يتشخص پ

كه   شديبودند كه سقط درمان ها مبتلانيجن% 23) از تولد

ده يم آن محاسبه گرديرمستقيغ م وي مستقيهانهيكل هز

ك ي )HK$ 10 million(تولد  ش ازي پيغربالگر

 يتالاسم  نوزاد18درمان  نه مراقبت ويهز %)25(چهارم 

 در .بود) $million HK 40 (ص داده يماژور تشخ

 ش ازي پي برنامه غربالگرينه اثربخشيهز نظر مجموع از

ع است ي شايتالاسم بتا و مناطق كه آلفا  دريتولد تالاسم

 برنامه ينه اثربخشيهز نظر مورد از به صرفه است در

 ماژور گزارشات يبتا تالاسم تولد ش ازي پيغربالگر

و  )1995سال  در (يسي پژوهشگران  انگليمتعدد

Quebecديگرد  منتشر2000سال  درين اشغالي و فلسط 

 ندارد  وجوديتالاسم مورد آلفا  درين گزارشاتي چنيول

 گوس دري هموزي آلفاتالاسميهانينكه جنيكه بعلت ا

از به ين كنند وي فوت ميل نوزادياوا ايرحم مادر 

 ندارند ي نگهداريهانهيهز و مدت ي طولانيهامراقبت

 شامل يقبت عوارض مادر مرايهانهياما هز(

 ي از بارداري ناشينعوارض روا  ويهموراز ،يپراكلامپس

 در )et al. 2000) Leungباشد ي مدروپسين هيجن

 يسقط درمان  ويين ماژور شناسايجن 4 ريمطالعه اخ

 نه مراقبت وي هزييصورت عدم شناسا كه در ديگرد

كه   بود دلار28000 سالانه  ماژوري نوزاد تالاسم4 درمان

 40 طول عمر يبه ازا ال سالانه ويون ريليم 756معادل 

ال يارد ريلي م30ش ازيادل ب معيتالاسم ماريب  هرساله

  .دي گرديي، صرفه جونهيهز

 تولد بتا ش ازي پيان بررس تحت عنويقين تحقيچ در   

 همكاران  وDongzhi Li ن توسطيجنوب چ  دريتالاسم

شات يآزما معرض خطر ن دريجن 545 كه جهتانجام شد

 انجام DNA HPLC , analysisروشه تولد ب ش ازيپ

 شدند يها مبتلا بودند كه سقط درماننيجن % 24 ديگرد

)et al. 2008 Dongzhi(  

 از بتا يريشگيعنوان پ  باي نگرندهي آيامطالعه در      

ش از تولد در يص پي تشخي ماژور توسط غربالگريتالاسم

Sardinia 100ش از يب از  سه سال انجام شديط كه در 

مورد  5از  به كمتر) تولد 250ك در هري(سال  هر مورد در

 ج تنها باين نتايا ،نكهيقابل توجه ا (سال كاهش داد در

 هزار دره صين جزيت اي جمع ازيدرصد 11 يغربالگر

ن راهكار ي اي بركارآمدي شاهد بدست آمده كهينفر

  .)Cao et al. 1981( )است

 ينوپاتي هموگلوبي كه تحت عنوان غربالگريبررس در     

  در و همكارانGrover، توسط  منافع آنو نوزادان در

كل سل ي سي آنمن ناقلي زوج%2 ورك انجام شديويالت نيا

 مبتلا بودند هانيجن% 75 تولد ش ازيپص يتشخ  با كهبودند

. )et al. 2005 Grover( شدند يكه سقط درمان

- از چالشيكينشان داده شده  ريكه در مطالعه اخ همانطور

    ن بدون علامت ي وجود ناقلي برنامه كنترل  تالاسميها

HgbS و HgbE ناقل % 11ييشناسا( باشديمHgbS( 

  ينوپاتين هموگلوبي جهت كنترل اي رسميكنون اقدام كه تا

  .نشده است

سال اخير،  8 اي كه درتوجه به بررسي نتايج مداخله با      

 13ارجاع بهنگام   ويتالاسم زوج ناقل بتا 20  شناساييبا

  4تولد از ، تولدش ازيص پيجهت انجام تشخ باردار مادر

پيشگيري شد كه  85-94 يهاسال تالاسمي ماژور در نوزاد

 سال قبل از اجرا 8  نوزاد تالاسمي در18مقايسه بروز  در

-Before(روش ه ب) 1377- 85يهاسال(طرح مذكور 

After (كه از ."مندي اين طرح پي بردتوان به ارزشمي
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به صرفه است ) Cost- Benefit(ده يفا_نهيهزلحاظ، 

 Emotional بعنوان ي پنهانيهانهي ازهزين بخشيهمچن

cost (مار وي بي رواني روحيهااسترس  ويكه فشارها 

حفظو صرفه   ين غربالگري اباشد درياش مخانواده

  .شده است  ييجو

 يستم مراقبتين طرح، عملكرد سي انجام ان بايهمچن       

ن ي زوجيمانع از سهل انگار د ويتر گرديقو تر وهوشمند

 در  شده وPNDانجام  در )S3 اي S2 اي S1ن يمزدوج(

 ك وين با مكاتبات از مركز ژنتيوج زيصورت مشكل مال

  كه دريعوامل  ازينوعه ب .مه مربوطه كمك گرفته شديب

د يباعث بروز موارد جد 1376-1385 يها ساليط

ن برنامه نه ياجرا ا . شديريشگي ماژور شده  پيتالاسم

 پوشش ي كشوريهايه استراتژيبطور منسجم كل تنها

ز ين ن منطقه رايا  دري برنامه كشوريهاداده بلكه چالش

بروز  كنون مورد  تا1385مهر از و مرتفع ساخته است

  . گزارش نشده استن شهرستاني ا ماژور دريتالاسم

  

  يريجه گينت
 يزان باروري و ميل به بارداريبا گذشت زمان تما    

ابد و يي كاهش م76 ن قبل ازيگروه پر خطر مزدوج

زات ي و به روز شدن تجهيشرفت تكنولوژين با پيهمچن

 و يشگاهي آزماي، خطاهاوزش پرسنل و آميشگاهيآزما

ز ي آنچه كه مخاطره آمي باشد ولي رو به كاهش ميپرسنل

 است كه با ينيش مزدوجي رسد آمار رو به افزايبه نظر م

 به زمان ي تالاسمي در طرح غربالگريا بدون آگاهي

از   بعدs3(شوند ي نمييكنند و شناسايازدواج شركت نم

 ين روند ادامه دارد غربالگري كه ايتا زمان) 76سال 

ن زوج ها و ي ايي جهت شناسايلتر مهميمادران باردار ف

  .دي خواهد گرديتولد نوزاد تالاسم از بروز يريشگيپ

  : شنهادات يپ

 يباردار ش ازيمراقبت پ  دري تالاسمي ادغام غربالگر-

ران يگميران و تصميتواند مدي مادران، ميل باردارياوا اي

 ي ارتقاي راستا را در سلامت مادر وكودكي هابرنامه

به حداقل  ، تاني بهبود مراقبت از ناقل برنامه ويت اجرايفيك

  .دي نماياري يماريرساندن موارد بروز ب

 هاي الكترونيكاجرائ برنامه تشكيل پرونده تداوم -

 به اطلاعات سلامت خانوارها جهت دسترسي آسان

طرف مسئولين  ماران وخانواده شان ازبي پزشكي ناقلين و يا

   پيشگيري تالاسمي مجريان برنامه كنترل وو

، ي از تالاسميريشگيل برنامه، طرح پيور تكم به منظ- 

گر ي و دي از تالاسميريشگيل به طرح پيتبد

   . ها گرددينوپاتيهموگلوب

هايي ازدواجي به روش هاي مراكز تجهيز آزمايشگاه-

روش سيكل (جهت شناسايي اين نوع هموگلوبينوپاتي 

 اسيدي و هاي هموگلوبين الكترفورزتست و دستگاه

HPLC  
 ضرورت قانونمند شدن انجام غربالگري تالاسمي قبل از -

 صورت عدم انجام در دائم و ريغ  ويررسمي غيهاازدواج

  ن امريدست اندركاران ا  باي، برخورد قانونآن

تالاسمي، اجرائ  مورد ئ آگاهي مردم درجهت ارتقا-  

 Population ( سطح جمعيتغربالگري تالاسمي  در

screening (يتي آموزش جمعيهاپس از ارائه برنامه 

 مشابه اجرائ اين غربالگري موفقيت آميز در (يعموم

  ازدواج  قبل ازينه فقط غربالگر) ساردينيا قبرس و

  

   و قدردانيتشكر

 دانشگاه يك معاونت بهداشتي ژنتيستاد  كارشناساز     

 پزشكان ه متخصصان وي كل مازندران ويعلوم پزشك

 دونكناريبابلسر و فر ي درمانيمراكز بهداشت و وكارشناسان

و  يك سارين ژنتي و نوكيمراكز ژنت متخصصصان و

 ي همكار،يمطالعه مداخله ان يا در بابل كه يركلايام

   .گردديم تشكر و ري تقد،مانه داشته انديصم
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   شهرستان بابلسر1376-84 ي ماژور درسالهايد تالاسميعلل بروز موارد جد-1جدول

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  
  

  

  شهرستان بابلسر1385-94  شدهيين شناساي زوج ناقل20تعداد  -2جدول

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

 درصد ينوع استراتژ يد تالاسميعلل بروز موارد جد

 S3 44 يازدواج قبل از شروع برنامه غربالگر

 S3 4 يررسميعقدغ( دفترثبت ازدواج يعدم ارجاع زوج از سو

 S1 8 يژه تالاسميشگاه  وي آزمايخطا
 HgbS     S1 8ينوپاتيهموگلوب
 S1 16  يفقرمال

 S1 20 وS2 يضعف نظام مراقبت

 S1 S2 S3 مجموع
 

100 

 درصد  شدهييتعداد زوج ناقل شناسا  شدهيين شناسايزوج ناقل

  S3( 10 50( 1376ن قبل از يمزدوج

  

 
  s3( 5 25( يررسميمجوز غ

 
  

 )S1(ن ي زوجيسهل انگار

1 5 

  

  )S1(هشگاي آزمايخطا
 

1 5 

HgbS   2 10  

 
HgbE 1 5 

 100 20 مجموع
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  1376 ازساليد تالاسمي مناطق  مختلف كشور درارتباط با بروز موارد جديسه ايمقا - 3جدول

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

  

   

  
  

           
   در شهرستان بابلسر1376-94يها ماژور ساليد تالاسميروند بروز موارد جد-1كلش

  

  
   مادران بارداري تالاسمين ناقل درغربالگري  زوجييد شناسايروندجد –2شكل

 تابعه يشهرستانها شهراصفهان رهايمتغ

 اصفهان

 استان فارس

 88-1376 85-1376 81-1376 ي بررسيسالها

  ن يوع ناقليش

)carrier .F( 

5% 5% 7% 

   يماران تالاسميتعدادب

  

 ها يك استراتژيبه تفك

54 96 312 

S1 36% 5/35% 8/29% 

S3 64% 49% 2/53% 

S2 - 6/15% 17% 

 %100 %100 %100 مجموع
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ABSTRACT 
Background and Aim: Thalassemia major (ThM) is one of the most common autosomal 
recessive genetic disorders in the world. Its prevention and control is a priority in the disease 
prevention programs in the Iranian health system. The ThM screening program (screening at 
the time of marriage) has been an important step in its prevention in Iran. This study aimed 
to evaluate this program. 
Materials and Methods: This was a descriptive-analytical study in Babosar District 
consisting of two phases. The first phase was a retrospective descriptive study aiming at 
finding the background causes of the diseases in subjects under 18 years old (born after 
March 1997). In phase 2, then, in an interventional analytical study, screening was repeated 
along with laboratory tests before, or at the beginning of, pregnancy (n = 5500). 
Results: Phase 1(cross-sectional descriptive): There were 25 cases of ThM under 18 years 
old, parents of 15 of whom (60%) had married before 1997 and 4 (16%) had children 
suffering from ThM (S2). The parents of the remaining 10 (40%) had married after 1997 
(S1). Phase 2: Considering the findings of Phase1, an interventional program called 
thalassemia screening was started in September 2006 including 9750 pregnant or pre-
pregnanct mothers. The program led to identifying 20 new beta-thalassemia-carrier couples, 
including 10 couples married before 1997 and 10 married after 1997 (without official 
marriage registration, laboratory errors and hemoglobinopathies). All the 20 couples were 
quickly referred to the Genetic Center, which resulted in prevention of the birth of 4 ThM 
neonates.    
Conclusion: The 9-year intervention (2006-2015) resulted in timely action, preventing birth 
of 4 thalassemia major babies. Considering incidence of the disease during the previous 9 
years (1997-2006), it can be concluded that the before-after randomized clinical trial is an 
effective way to reduce thalassemia major incidence. 
Keywords: Beta Thalassemia, Pregnant Maternal, Screening, Babolsar 
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