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 اضطرابات الأنزيمات داخل الكريات الحمراء-2

RBCS Enzymes Disorders 
 

 .Glucose-6-Phosphate Dehydrogenaseوهي متنوعة لكن أشهرها هو عوز أنزيم 

Glucose-6-Phosphate Dehydrogenase Deficiency: 

 G-6-P-Dأنععزيععم يععععععد مععر  عععوز 

(G6PD Deficiency أحععععد أكعععع ععععر )

الانزيمات انتشاراً في اضعررااات نص  

 اين اه احواليالعالم؛ إذ يصدر عدد المصععا

والمنرصة العراية  حو  المتوسطو 1في أنحاء العالم وخاصعة في إفريصيا شعخ  يتوزعونمليون  044-044

في  % 40.0 ووجود ،لمر ااحيث أكد تصرير لمنظمة الصعحة العالمية وجود مليوني فل  مصر  مصااين 

في المملكة  % 44- 0.4 ومن في عمان، % 2..4 و في الأردن، % 14 و في العراق، % 14.0 و البحرين،

 .العراية السعودية

 

 مناطق انتشار المرض في العالم

                                                 
 .%20المنجلي وتصدر نسبة المشاركة اين المرضين احدود  ماك رة في إفريصيا شأنه شأن فصر الد G6PDر عوز ينتش 1
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حيث  الجسعععم،في  G6PD (Glucose-6-Phosphate Dehydrogenase)عن نص  إنزيم  المر  ينتج

يجع   همن عمليعات الأكسععععععدة واعالتالي الانحفإ، لها ف ن نصصعععععع اءاحمعايعة الكريعات الحمرلأنزيم ا صوم هعه ي

 .اتنتاناالإالإصااة  عرضة لفنحفإ عند تناوإ أدوية أو أغهية معينة أو حتى عند اءالكريات الحمر

 :شائعة م  تسميات عدة لمر  يمتلك ا

 فصر الدم الانحفلي الحاد. -1

 .Favismاللواإ  -4

 مكور الكريات.فصر الدم الانحفلي الخلصي عير  -2

 فرف البيليرواين الوريد . -0

 :Transmission الانتقال

ً مرضع G6PDعوز يعد  ً وراثي ا المسؤولة رلرات التحُم   ا

مما يعني أن  ، X 2الجنسعععععي  الصعععععب يعلى  عن إحداثه

احتماإ ظهور المر  عند الأاناء الهكور أكبر من احتماإ 

 يكنّ حعععامفتاللواتي ععععادة معععا وظهور  عنعععد الإنعععا  

   3.للمر 

 

 

                                                 
 (.28q) 42في الموقع  Xعلى الهراع الروي  للصب ي الجنسي  G6PDتصع المورثة المسؤولة عن اصرناع  2
 قد تصاب الإنا  لكن اشك  نادر عندما تكون الأم حاملة والأب مصاب. 3



 كلية الصيدلة

 الدمويات                                             جامعة حماة                                                                                          

 خامسةالمحاضرة ال                                                                                                                                                  

2 

 

 الفيزيولوجيا المرضية:

  يدخ  أنزيمG6PD   في سعععبيpentose phosphate   الاسعععتصفاي للكرية الحمراء، حيث يتواسعععط تحوي

 .NADPHإلى  NADP+فوسلوغوكونات ويرافق ذلك تحوإ  0فوسلات إلى -0-ال لوكوز

 NADPH  ضرور  لتحوي  ال لوتاتيون المؤكسدGSSG  إلى ال لوتاتيون المرجعGSH. 

  ال لوتاتيون المرجعGSH  الكرية الحمراء. خارجهو المركب الأساسي اله  يساهم في فرح المؤكسدات 

   يؤد  نصG6PD   إلى نصNADPH  الضرور  لعم  أنزيمGlutathione Reductase  اله  يمنع

العوام   الأدوية، الأفعمة،الموجودة في الخضععععاب أثناء تعرضععععها للمواد المؤكسععععدة ) SH--تأكسععععد جهور 

 (.الإنتانية...

  ينجم عن تأكسععد جهور-SH-حاإ نص   فيG6PD  تخرب الخضععاب الع  العوام  المؤكسععدة وترسععبه في

 .Heinzالكريات الحمراء اشك  أجسام تدعى 

 

 

 G6PD الفيزيولوجيا المرضية لعوز
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 الأعراض السريرية:

في الحالات العادية من أية أعرا  لأن مصداراً ضعععععميفً منه يكلي  G6PDاعوز معظم المصعععععااين  ولا يشعععععك

ولكن عند التعر  للعوام  المؤكسعععععدة على اختفا أنواعها يصعععععاب  وفعالة،لسعععععفمة الكريات واصائها حية 

 فعمة المؤكسعععدة كاللوإ،سعععاعة من تناوإ الأ40أيام من تناوإ الدواء واعد  2-1المريض انواة انحفلية )اعد 

 واعد عدة أيام من الإصااة االإنتان(.

 مريض إلى آخر وتتظاهر اشك  عام ب:تختلف شدة النواة الانحفلية من 

 وهها الانحفإ يتم داخ  الأوعية. G6PDإنزيم نتيجة انحفإ كريات الدم اسبب نص   الدم: فصر -1

ات الدم يتحرر البيليرواين عند تحل  كري حيث الدم،وينتج عن ارتلعاع مسععععععتوي البيليرواين في  اليرقعان: -4

 مخافية.والأغشية ال الحمراء وينتج عن ذلك اصلرار الجلد والعيون )الصلبة أو ايا  العين(

 التعب والوهن العام. -2

 .تسرع نبض، وهن وتعب وعدم تحم  الجهد زلة تنلسية، -0

 .قرنيةولام ارنية آ -4

 مع ترفع حرور . الصداع والدوار -0

 ال  يان والصيء.  -.

 ت ير لون البوإ للداكن.  -2

ً يكون تحلع  كريعات الدم الحمراء اري (G6PDفي اعض أنواع نص  انزيم ) ولا تتكسععععععر الكريات اشععععععك   ما

ً وقد يك يسععبب فصر دم مزمن وهو ما ملاجئ، ااات صععوقد ينتج عن الإ الجلد،ااصععلرار اسععيط في  ون مصععحواا

 ية.مرار اتيالمتكررة وغير الملحوظة حص

 أهم المواد المحرضة للانحلال:

 ي ار الانحفإ االعوام  الخارجية ومنها:

  الرئويةوالإنتانات الإنتانات الشديدة وخاصة التهاب الكبد الليروسي. 

 . الحما 

  اعض الأفعمة م   اللوإFava beans ، اللاصععولياء وفوإ الصععويا، سععواءً الرازجة منها أو المعلبة، أو

 مكوناته. أ  منتج غهائي تدخ  في

  : مضعععععععععادات المفريعععا )وعلى رأسععععععهعععا البريمعععاكين(،                                        -1الأدويعععة ذات الربيععععة المؤكسعععععععععدة م ععع

 ........السللاميدات، الكلوراملنيكوإ
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 يبين الجدوإ التالي أهم الأدوية المحرضة للنوب الانحفلية:

 Hالأدوية الواجب تجنبها عند مرضى داء الهيموغلوبين 

 Antimalarialمضادات المفريا 

Primaquine* 

Chloroquine* 
*Reduced Doses Can Be Given Under Sur 

Veillance If Necessary 

Hydroxychloroquine Sulfate 

 Tuberculosis Drugsالس  مضادات 
Isoniazid 

Rifampin 

 Sulfa Drugsالسللا مركبات 

 

Sulfacetamide (Eye Drops) 

Sulfanilamide 

Sulfamethoxazole 

( Gantanol) 

Sulfapyridine 

Sulfasalazine 

(Salicylazosulfapyridine) 

Sulfisoxazole (Gantrisin) 

Dapsone 

 Analgesics مسكنات الألم  

 

Aspirin* 

*Acetaminophen Safe As An 

Alternate 

Phenacetin* 

*Moderate Doses Probably Safe 

Acetanilide 

 Otherمضادات جرثومية أخري 

Antibacterial 
 

Nalidixic Acid (Neggram) 

Nitrofuratonin (Furadantin) 

Furazolidone (Furaxone) 

Chloramphenicol 

ß-Aminosalicylic Acid 

Ciprofloxacin 

Doxycycline 

 Folic Acid Antagonists Pyrimethamine اللوليكضواد حمض 

 Miscellaneousمركبات أخري 

 

Vitamin K Analogues* 

*1mg Menadiol Ok Parenterall Y 

Phenazopyridine 

(Pyridium) 

Toluidine Blue (A Dye) 

Methylene Blue (A Dye) 

Trinitritoluene (Tnt) 

Quinidine Gluconate 

Naphatalene 

 Fava Beans اللوإ     Foodالأغهية 
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 التشخيص المخبري:

 على: G6PDيعتمد التشخي  المخبر  لعوز 

نخلا  البوإ(، اظهور أعرا  الانحفإ: ارتلاع الشبكيات، ايلة خضااية )نتيجة وجود الهيموغلواين في  -1

 الهااتوغلواين....

 .Blister Cellاللراخة الدموية المحيرية تبد  كريات حمراء نلرة  -2

 

Blister Cell 

 Phenyl Hydrazineضععععمن الكريات الحمراء اعد إضععععافة مادة مؤكسععععدة م    Heinzتحر  أجسععععام  -3

 وحضن الدم مع حجم مماث  من ملون زرقة الكريزي  اللماعة ثم فرش لراخة دموية.

 %14يمكن أن تحو  أق  من)أك ر من الكريات أو  %40في  Heinzيكون الاختبار إيجااياً إذ لوحظ تشععععك  

 (.ةالحالات الربيعيفي  Heinzمن الكريات أجسام 

 

 Heinzأجسام 

 

 وهي المؤكدة للتشخي . شهرين أو ثفثة احوالي الانحفليةالنواة  خارج أوقات G6PDعيار أنزيم  -4
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 :Treatmentالمعالجة 

  ٍولا يمكن منعه من الانتصاإ من جي  لآخر، ولكن تجري أاحا   لهها المر لا يوجد حتى الآن عفج شاا

الآن على العفج االجينات والخفيا الجهعية لإصفح الجين 

 المعروب.

  المتوافر حالياً فهو وقائي ت صيلي اتجنب أما العفج

 العوام  الم يرة لفنحفإ سواء ال هائية أو الدوائية.

  إذا كععانععن النواععة الانحفليععة خليلععة يصتصععععععر العفج على

ً  المريض مراقبعععة  لأن الأعرا  والعفمعععات تزوإ تلصعععائيعععا

 .أيام 0-4خفإ 

 شععديد فصر دم حاد و الدم الراع إلى ال لث( وأدت لحدو  )عندما يتجاوز فصد إذا كانن النواة الانحفلية شععديدة

ً  مع تعويض السعععععوائ  ومراقبة وظائفعند المريض، فهه  الحالة إسععععععافية تسعععععتلزم نص  الدم   من الكلية خوفا

 .حدو  اللش  الكلو  الحاد الناجم عن انحفإ الدم الشديد

  مرافق لعوز  وجود فصر دم اعوز الحديدقد توصف مركبات الحديد في حاإ ثبنG6PD. 

 .يعرى حمض اللوليك عادة دون وجود فائدة م بتة 


