
  تالاسمی

  

  بیماري و شکل بالینی آن تعریف

تالاسمی یک اختلال خونی وراثتی است که با عنوان کم خونی مدیترانه اي نیز شناخته می شود.. به سبب ماهیت وراثتی   

یک چهارم فرزندان بیماري تالاسمی، با ازدواج زن و مردي که هر دو مبتلا به تالاسمی نهفته (مینور) هستند در هر بارداري در این ازدواج 

  این زوج احتمالا به بیماري شدید تالاسمی (ماژور) مبتلا خواهند شد.

تالاسمی، یک بیماري مزمن و غیر واگیر است و مشخصات اپیدمیولوژیک بیماري ژنتیک را دارد. از این رو، سیر تحولات   

  تمامی بررسی هاي اپیدمیولوژیک باید در نظر گرفته شود. اپیدمیولوژیک بیماري در طول چند نسل به وقوع می پیوندد که این موضوع در

  

  اپیدمیولوژي بیماري در جهان

گزارش هاي نسبتا متفاوتی از میزان هاي شیوع تالاسمی در مطالعه هاي مختلف ارائه شده است. اغلب براي توضیح این تفاوت   

ي خاص به برخی بیماري ها و از جمله تالاسمی، مورد بحث قرار ها، حجم نمونه هاي مطالعه شده و همین طور تفاوت در استعداد نژادها

گرفته است. البته نقش تفاوت هاي فرهنگی و مذهبی موجود در جمعیت هاي مختلف مانند گرایش به ازدواج هاي فامیلی در برخی گروه 

  ).5و4ر داشت (هاي قومی و مذهبی را نیز نباید در توضیح تفاوت هاي موجود در میزان هاي شیوع از نظر دو

میلیون نفر در  150به طور کلی میزان بروز سالانه افراد علامت دار بیماري یک درصد هزار در سراسر جهان تخمین زده می شود. در حدود 

اي،  کشور دنیا گزارش شده است. این بیماري در مناطق مدیترانه 60سراسر دنیا حامل ژن تالاسمی بتا هستند. تاکنون تالاسمی از بیش از 

بخش هایی از شمال و غرب آفریقا، خاورمیانه، شبه جزیره هند، خاور دور و آسیاي جنوب شرقی شایع تر است. نواحی یاد شده، منطقه اي 

معروف است. مطاله ها نشان داده اند که پراکندگی تالاسمی در اطراف راه ابریشم می تواند » کمربند تالاسمی«است که در اصطلاح به 

باشد که سفر، مهاجرت التقاط و رفت و آمدهاي بازرگانی در این مسیر حیاتی به احتمال زیاد نقش عمده اي در گسترش ژن  بیان گر آن

این بیماري در طول زمان در این حوزه بر عهده داشته اند. شیوع بیماري در تعدادي از کشورهاي آمریکاي جنوبی مانند آرژانتین، حاکی از 

  مناطق مدیترانه است که البته بیشتر به وسیله ي مهاجران ایتالیایی وارد این مناطق شده اند.مشابهت تالاسمی بتا با 

در کشورهاي غربی، شیوع بیماري بسیار کم است. به عنوان مثال، در ایالات متحده آمریکا، تنها حدود هزار نفر بیمار مبتلا به   

ی هم که در کشورهاي غربی ساکن می باشند، از مهاجرانی هستند که از نواحی واقع تالاسمی ماژور وجود دارد. علاوه بر این، بیشتر بیماران

 5- 10در کمربند تالاسمی به این کشورها رفته اند. بیشترین موارد تالاسمی آلفا در آسیاي جنوب شرقی و نواحی غرب آفریقا با شیوع بین 

  ).4- 6یمی از مردم مبتلا به شکل بدن علامت از تالاسمی آلفا هستند (درصد دیده می شود. در شرق عربستان سعودي نیز به طور تقریبی ن

  

  اپیدمیولوژي بیماري در ایران

ایران مانند بسیاري از کشورها در منطقه، داراي تعداد نسبتا زیادي بیمار مبتلا به تالاسمی می باشد. بیماري بتا تالاسمی ماژور   

 4میلیون نفر ( 2-3نفر مبتلا و حدود  20000برخی برآوردها نشان می دهند که در کشور حدود در ایران، هموگلوبینوپاتی شایع کشور است. 

 درصد جمعیت) نیز حامل بیماري وجود دارد. البته در ایران، تالاسمی آلفا تقریبا نادر است. پراکندگی بیماري در نقاط مختلف کشور یکسان

ج فارس و دریاي عمان در مناطق جنوبی شایع تر از سایر مناطق است. برآوردها نشان نیست و در حاشیه ي دریاي مازندران در شمال و خلی

می دهد که استان هاي خوزستان، بوشهر، هرمزگان، سیستان و بلوچستان، کرمان، گیلان، مازندران و حتی در استان هاي نواحی مرکزي 

یوع ژن تالاسمی در بین اقوامی که ازدواج درون گروهی و ازدواج درصد از مردم حامل ژن بیماري هستند. ش 10مانند اصفهان و فارس تا 

هاي خانوادگی مانند جمعیت یهودي هاي کشور در آنها متداول است، بیشتر می باشد. تالاسمی در ایران از گوناگونی بسیار زیادي برخوردار 

  ).7نوع موتاسیون مختلف از این بیماري گزارش شده است (10است و تاکنون بیشتر از 



  

  اقدامات کنترل و پیشگیري در ایران

برنامه هاي وزارت بهداشت، درمان و آموزش پزشکی و همین طور اساسی کنترل و پیشگیري از اختلالات ژنتیکی در بخش   

در آن هاي مربتط با اپیدمیولوژي، کنترل و پیشگیري از ناهنجاري هاي مادرزادي و اختلالات ژنتیکی بحث شده است. علاوه بر آن چه 

  بخشها توضیح داده شد، در ادامه به برنامه هاي کنترل و پیشگیري تالاسمی اشاره می شود.

در حال حاضر، علاوه بر اقدامات درمان علامتی بیماران تزریق مکرر خون و سایر روش هاي بالینی به همراه پاره اي از   

ده از پیوند مغز استخوان که کاري بسیار پرهزینه و در مواردي اساسا غیر ملاحظات تغذیه اي مرتبط با جذب آهن و درمان مبتلایان با استفا

ممکن است موثرترین راه پیشگیري از این بیماري، غربالگري در سطح جمعیتی و سپس بررسی مولکولی افرادي می باشد که در غربالگري 

دو فرد سالم حامل با یکدیگر، اصلی ترین توصیه پیشگیري  اولیه، به عنوان افراد پرخطر شناسایی شده اند. در این صورت، ازدواج نکردن

خواهد بود، اما چنان چه به هر دلیلی دو فرد سالم حامل با هم ازدواج کنند توصیه می شود که از بچه دار شدن خودداري و از روش هاي 

استفاده از خدمات تشخیص پیش از تولد بررسی جایگزین مانند انتخاب فرزند خوانده استفاده نمایند. ولی به هر حال، در صورت بارداري 

فرزند آنها، یک نفر  4وضعیت ژنتیک زوج ها و جنین ضرورت خواهد داشت. در صورتی که دو فرد حامل ژن با هم ازدواج کنند، از هر 

حل اولیه بارداري ممکن بوده ممکن است مبتلا به تالاسمی ماژور شود. با نمونه گیري از این افراد، تشخیص بیماري در جنین مبتلا در مرا

و می توان اقدام به سقط نمود، که بر این اساس و با غربالگري تمام بارداري هاي پرخطر، هیچ کودك مبتلا به تالاسمی ماژور متولد 

میزي نخواهد شد. براي تالاسمی در ایران برنامه کشوري غربالگري توسط وزارت بهداشت، درمان و آموزش پزشکی به طور موفقیت آ

). در این جا خلاصه اي از اقدامات انجام شده 8انجام گرفته و در حال حاضر گفته می شود که این بیماري در ایران کنترل شده است (

توسط وزارت بهداشت براي پیشگیري و کنترل تالاسمی ارایه می گردد که براي تهیه ي آن از گزارشهاي متعددي که توسط اداره ژنتیک 

  منتشر شده، استفاده گردیده است.وزارت بهداشت 

زمانی که برنامه کشوري پیشگیري از بتا تالاسمی ماژور توسط وزارت بهداشت در کشور آغاز شد، تعداد بیماران تالاسمی در   

  ایران، حتی بیشتر از تمامی بیماران اروپا برآورد می شد.

در  1365شمالی و جنوبی کشور آغاز شد. در نیمه ي اول سال  در استان هاي 60برنامه هاي کنترل این بیماري از اواخر دهه ي   

کمیته «پی نامه ي نمایندگان استان مازندران در مجلس شوراي اسلامی به معاونت بهداشتی وقت در وزارت متبوع، کمیته اي با عنوان 

یشگیري و کنترل این بیماري توسط در حوزه معاونت بهداشتی تشکیل شد. در همان سال، طرحی براي پ» پیشگیري و کنترل تالاسمی

اعضاي کمیته مزبور تهیه و استان مازندران به عنوان اولین پایلوت براي اجراي برنامه انتخاب گردید. محور این طرح، غربالگري خانواده 

یماران بود. این طرح تا سال بیماران تالاسمی و انجام مشاوره ویژه با افراد مینور شناسایی شده و رسم شجره نامه و تشکیل پرونده براي ب

 1370در منطقه اجرا و از آن پس انجام غربالگري در داوطلبان ازدواج نیز به صورت آزمایشی به این برنامه اضافه شد. سپس در سال  1368

  در آمد.در استان فارس، مازندران، گیلان و خوزستان به عنوان پایلوت هاي بعدي انجام غربالگري داوطلبان ازدواج به اجرا 

نتایج حاصل از اجراي طرح، بیان گر این واقعیت بود که طرح قابلیت اجرایی مطلوب داشته و با صرفه  اقتصادي قابل توجهی   

به  1376این طرح مورد بازبینی قرار گرفت و پس از اضافه شدن استراتژي هاي جدید از ابتداي سال  1375توام بوده است، لذا در سال 

دانشگاه علوم پزشکی کشور به اجرا در آمد. این اولین برنامه ژنتیکی بود که در سیستم سلامت ایران در مناطقه  39صورت کشوري در 

  شهري و روستایی ادغام گردید.

  

  اهداف اصلی برنامه پیشگیري از تالاسمی در کشور عبارت بوده اند از:

 ،کاهش میزان بروز تالاسمی 

 سمی،کاهش میزان معلولیت هاي ناشی از تالا 

  ،کاهش میزان مرگ و میر ناشی از تالاسمی 



  ،کاهش هزینه هاي دارویی، درمانی، امکانات و تجهیزاتی که نیاز به ارز دارند 

 ،کاهش عوارض روحی، روانی و اقتصادي ناشی از بیماري در خانواده ها و جامعه 

 افزایش آگاهی هاي کارکنان بهداشتی و درمانی درباره تالاسمی و 

  آگاهی هاي مردم در زمینه روش هاي مربوط به پیشگیري وکنترل اولیه بیماري.افزایش 

  براي نیل به این اهداف نیز فعالیت هاي عملیاتی زیر صورت می گیرد:

 ،غربالگري زوج ها به هنگام ثبت ازدواج که با کمک مقامات مربوط اجباري شناخته شد 

 و درمانی براي اجراي فعالیت هاي پیش بینی شده،  توانمند سازي علمی و عملی رده هاي مختلف بهداشتی 

  آگاه سازي توده مردم براي پذیرش اهداف برنامه از طریق اجراي فعالیت هاي آموزشی کوتاه مدت در شروع برنامه با کمک

 رسانه هاي گروهی،

  مدت و اجراي آن با همکاري وزارت آگاه سازي در زمینه تثبیت برنامه و جا افتادن آن از طریق تدوین فعالیت هاي آموزشی دراز

 آموزش و پرورش براي دانش آموزان و با مساعدت فرماندهی نیروهاي مسلح براي سربازان و 

 آموزش خدمات مشاوره اي براي زوج ها 
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