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)Prothrombinنقص العامل الثاني (

 )  هو خلل نزفي متوارثProthrombinنقص العامل الثاني ويسمى أيضا(
 نات عن مشكلة في العامل الثاني. ولن السم ينتج بروثرومبي أقل من اللزم

 أو لن البروثرومبي ليعمل بشكل صحيح، فإن عملية التخثر تتوقف بصورة
مبكرة ولتتشكل جلطة الدم. 

 يعتبرنقص العامل الثاني خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل
 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر خلل العامل الثاني نادرا جدا، ولكن شأنه في

 ذلك  شأن  كل الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في
تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القرباء. 

 يكن توارث نقص العامل الثاني مع نقص العوامل الخرى (أنظر النقص
 ). ويكن16 على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

 الصول عليه في وقت لحق من الياة نتيجة للصابة برض الكبد، نقص
 . يعتبر النقص الكتسب للعامل ®Coumadin أو أدوية معينة مثل  Kفيتامي 

الثاني أكثر شيوعا من الشكل التوارث منه.

العراض

 تعتبر أعراض نقص العامل الثاني مختلفة من شخص لخر. وكقاعدة عامة،
كلما قل العامل في دم الشخص، كلما كثرت وزادت حدة العراض. 

العراض الشائعة
)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطُول (•
نزف عضلي•
)hemarthrosisنزف داخل الفصل (•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•
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مقدمة

متتتتاهتتتتي عتتتتوامتتتتل التتتتتخثر؟

 عوامل التخثر هي بروتينات في الدم تسيطر على
النزيف.

 عندما يتعرض أحد الوعية الدموية للجرح فإن
 الوعاء الدموي يتقلص للحد من تدفق الدم الى

 النطقة التضررة. وبعد ذلك تقوم خليا دم
 صغيرة تدعى الصفائح باللتصاق  في موقع

 الصابة وتنتشر على سطح الوعاء الدموي لوقف
 النزيف. وفي نفس الوقت، تُفرز إشارات كيمياوية

 من أكياس صغيرة من داخل الصفائح تقوم
 بجذب خليا أخرى الى النطقة وتعلها تتماسك

سوية لتشُكل مايُدعى بسدادة الصفيحة.

 تعمل العديد من عوامل التخثر على سطح الصفائح الُنشطة هذه ضمن سلسلة
 من التفاعلت الكيميائية العقدة (تُدعى بسلسلة التخثر) لتشكل جلطة الفيبرين.

وتعمل اللطة عمل الغطاء لوقف النزيف.

 تدور عوامل التخثر في الدم بشكل خامل. وعندما يصُاب وعاء دموي، تبدأ
 العملية التتالية وينشط كل عامل تخثر بنظام محدد ليقود ذلك الى تشكيل جلطة

)FIالدم. تُعرف عوامل التخثر بالروف الرومانية مثل العامل الول  أو 

متتتتاهتتتتو نتتتتقص عتتتتوامتتتتل التتتتتخثر التتتتنادرة؟

 تتوقف عملية التخثر التتالية إذا كان أحد عوامل التخثر مفقودا أو ليعمل
 بصورة صحيحة.عندما يحدث ذلك، لتتشكل جلطة الدم ويستمر النزف لفترة

أطول من العتاد.

 B والهيموفيليا Aليا يُعرف النقص في العامل الثامن والعامل التاسع بالهيموفي

 سب التتابع. يعتبر نقص عامل التخثر خلل نزفيا يكون فيه عامل تخثر واحدح
 أو أكثر (مثل العامل الول، الثاني، الامس، الامس والثامن، السابع، العاشر

 أو الثالث عشر) مفقودا أو ليعمل بشكل صحيح. ليُعرف الكثير عن هذه
 الضطرابات لنها نادرا ماتشُخص. وفي الواقع لم يتم التعرف على هذه

العوامل إل في السنوات الربعي الاضية.

.الدم. تُعرف عوامل التخثر بالروف الرومانية مثل العامل الول  أو (الدم. تُعرف عوامل التخثر بالروف الرومانية مثل العامل الول  أو 
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 )Fibrinogenالفبريننقص العامل الول (مُكون 

 نقص العامل الول (يُعرف أيضا بكون الفبرين) هو خلل نزفي متوارث حاصل
 نتيجة لشكلة مع العامل الول. ولن السم ينتج مكُون الفبرين أقل ما يجب،
 أو لن مكُون الفبرين ليعمل بصورة صحيحة، فإن رد فعل التخثر يتوقف قبل

أوانه ولتتشكل جلطة الدم تبعا لذلك.

 نقص العامل الول هو مصطلح شامل يضم العديد من الضطرابات ذات الصلة
 ني الغياب (ويعAfibrinogenemiaين الوِلدية. تُعرف بنواقص مكُون الفبر

 (مستويات واطئة من hypofibrinogenemia و )الكامل لكون الفبرين
 اقص كمية، وهذا يعني أن كمية مكون الفبرين في الدممكون الفبرين) هي نو

  هو نقص نوعي ليعمل فيه مكونDysfibrinogenemiaغير طبيعية. 

 ص مشترك هو نقHypodysfibrinogenemiaالفبرين كما ينبغي. 
يتضمن مستويات واطئة من مكون الفبرين وخلل في الوظيفة.

Afibrinogenemiaيعتبر خلل صبغي عادي متنحي، ويعني ذلك بأنه  
 حتى ينقل الوالدان ذلك لطفلهما يجب أن يحمل كلهما الي الختل.

 وشأن ذلك شأن كل أشكال اللل الصبغية العادية التنحية، يوجد
Afibrinogenemiaبصورة متكررة في مناطق في العالم يشيع فيها   

الزواج بي القارب القريبي جدا من حيث درجة القرابة. 
Hypofibrinogenemia, dysfibrinogenemia, and 

hypodysfibrinogenemia عها متنحية (يحمل كلتكون جمي يكن أن 
 الوالدين الي، أو طاغية (يحمل واحد من الوالدين الي وينقله) يوثر كل

 الول على الذكور والناث.النوعي من نقص العامل

العراض

 تتفاوت أعراض نقص العامل الول إعتمادا على نوع اللل الوجود عند
الشخص.

Afibrinogenemia (غياب مولد الفبرين في الدم)
العععععععراض الععععععشائعععععععة

)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مُطول (•

e
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نزف عضلي•
)hemarthrosisنزف داخل الفصل (•
النزف من مكان البل السري عند الولدة•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•
 نزف غير طبيعي خلل أو بعد التعرض لرح، مكان العملية الراحية،•

أو عند الولدة.
نزف غير طبيعي بعد التان•
مشاكل خلل المل (ويشمل ذلك السقاط)•

أعراض أخرى مبُلغ عنها
النزف في منطقة الهاز الهضمي •

)gastrointestinal hemorrhage (
النزف في الهاز العصبي الركزي (الدماغ والنخاع الشوكي)•
)thrombosisتشكل جلطات دم (•

HYPOFIBRINOGENEMIA 

  . وكقاعدةafibrinogenemiaالعراض تشبه تلك العراض التي تلُحظ في 
 عامة ، يزداد تكرار حدوث و/أو شدة العراض كلما قل العامل الول  في دم

الشخص.

DYSFIBRINOGENEMIA

 تعتمد العراض على كيفية أداء مكُون الفبرين (والوجود بكميات عادية).
 ولتظهر على بعض الناس أية أعراض. في حي يعاني آخرون من نزف (يشبه

  ويظهر لدى آخرون علمات تلطafibrinogenemiaالنزف الصاحب لالة 
(جلطات دم غير عادية في الوعية الدموية) بدل من النزف.

HYPODYSFIBRINOGENEMIA

تكون العراض متفاوتة وتعتمد على كمية مكُون الفبرين الُنتج وطريقة أدائه.

التشخيص

 يتم تشخيص نقص العامل الول بفحوصات دم مختلفة ويتضمن ذلك إختبار
 محدد يقيس كمية مكُون الفبرين في الدم. إل أن الستويات الواطئة للفبرين أو

 الداء غير الطبيعي له قد يكون علمة على وجود مرض آخر مثل خلل في الكلى
 أو الكبد، والذي ينبغي استبعاده قبل تشخيص اللل النزفي. يجب القيام
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 بالفحوصات التشخيصية من قبل أخصائي في مركز معالة الهيموفيليا /
الضطرابات النزفية. 

العلج

تتوفر ثلثة طرق لعلج نقص العامل الول. وكلها مصنوعة من البلزما البشرية.
 

مكُون الفبرينمركز •
cryoprecipitateالرسب البردي •

) FFPلزما الجمدة حديثا(الب•

 يكن إعطاء علج لنع تشكل جلطات الدم، حيث يكن أن يحدث هذا التعقيد
بعد علج إستبدال مكُون الفبرين.

  أوhypofibrinogenemia ليحتاج العديد من الناس الذين لديهم

dysfibrinogenemiaالى العلج. فيمكن السيطرة على النزف الزائد عند  
 النساء اللتي لديهن نقص في العامل الول  بوانع المل الهرمونية (أقراص

 (مضادات حالت الفبرين)antifibrinolyticمنع المل) أو أدوية 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.
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)Prothrombinنقص العامل الثاني (

 )  هو خلل نزفي متوارثProthrombinنقص العامل الثاني ويسمى أيضا(
 نات عن مشكلة في العامل الثاني. ولن السم ينتج بروثرومبي أقل من اللزم

 أو لن البروثرومبي ليعمل بشكل صحيح، فإن عملية التخثر تتوقف بصورة
مبكرة ولتتشكل جلطة الدم. 

 يعتبرنقص العامل الثاني خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل
 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر خلل العامل الثاني نادرا جدا، ولكن شأنه في

 ذلك  شأن  كل الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في
تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القرباء. 

 يكن توارث نقص العامل الثاني مع نقص العوامل الخرى (أنظر النقص
 ). ويكن16 على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

 الصول عليه في وقت لحق من الياة نتيجة للصابة برض الكبد، نقص
 . يعتبر النقص الكتسب للعامل ®Coumadin أو أدوية معينة مثل  Kفيتامي 

الثاني أكثر شيوعا من الشكل التوارث منه.

العراض

 تعتبر أعراض نقص العامل الثاني مختلفة من شخص لخر. وكقاعدة عامة،
كلما قل العامل في دم الشخص، كلما كثرت وزادت حدة العراض. 

العراض الشائعة
)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطُول (•
نزف عضلي•
)hemarthrosisنزف داخل الفصل (•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•

e
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أعراض أخرى ت التبليغ عنها
 )gastrointestinal hemorrhageالنزف في منطقة الهاز الهضمي (•
النزف من مكان البل السري عند الولدة•
 نزف غير طبيعي خلل أو بعد التعرض لرح، في مكان العملية الراحية،•

أو عند الولدة.

العراض النادرة
النزف في الهاز العصبي الركزي (الدماغ والبل الشوكي)•
)hematuriaدم في البول (•

التشخيص

 يتم تشخيص نقص العامل الثاني بواسطة مجموعة من اختبارات الدم الختلفة.
 يحتاج الطبيب الى قياس كمية العوامل الثانية والامسة والسابعة والعاشرة في

 الدم. يجب القيام بالختيارات التشخيصية من قبل أخصائي في مركز لعلج
الهيموفيليا /الضطرابات النزفية.

العلج

تتوفر طريقتان لعلج نقص العامل الثاني. كلهما يصنعان من البلزما البشرية.

 Prothrombin complex concentrateمركز مركب بروثرومبي•

(PCC)I 
 Fresh frozen plasma (FFP)Iازما الجمدة طازجةالبل•

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص في العامل
 antifibrinolyticالثاني بوانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) أو أدوية 

(مضادات حالت الفبرين)

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.



ماهي نواقص عوامل التخثر النادرة؟8  

نقص العامل الامس

نقص العامل الامس هو خلل نزفي متوارث نات عن مشكلة في العامل 
 الامس ولن السم ينتج عامل الامس  أقل من اللزم أو لن العامل الامس
ليعمل بشكل صحيح، فإن عملية التخثر تتوقف بصورة مبكرة ولتتشكل جلطة 

الدم. 

يعتبر نقص العامل الامس خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن 
يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل 
يؤثر على الذكور والناث. يعتبر نقص العامل الامس نادرا جدا، ولكن شأنه 

 شأن كل  الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في تللك
الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القرباء. 

العراض

 تعتبر أعراض نقص العامل الامس خفيفة بصورة عامة. قد ليعاني بعض
 الناس من أية أعراض أبدا. إل أن الطفال الذين لديهم نقص شديد  في العامل

 الامس  قد ينزفوا بصورة مبكرة جدا. عانى بعض الرضى من النزف في
 الهاز العصبي الركزي ( الدماغ والبل الشوكي) في مرحلة مبكرة جدا من

الياة. 

العراض الشائعة
)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مُطول (•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•

أعراض أخرى ت التبليغ عنها
) gastrointestinal hemorrhageالنزف في الهاز الهضمي (•
النزف العضلي.•
 نزف غير عادي خلل أو بعد التعرض لرح، مكان العملية جراحية، أو•

الولدة.

e
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العراض النادرة
)hemarthrosisالنزف داخل الفصل (•
النزف في الهاز العصبي الركزي (الدماغ والبل الشوكي)•

التشخيص

 يتم تشخيص نقص العامل الامس بواسطة مجموعة من اختبارات الدم
 الختلفة يقوم بها أخصائي في مركز لعلج الهيموفيليا /الضطرابات النزفية.

 ينبغي تدقيق مستويات العامل الثامن عند الشخاص الذين لديهم مستويات غير
 طبيعية من العامل الامس لستبعاد النقص الشترك للعامل الامس والعامل

)10الثامن والذي يعتبر خلل منفصل كليا (أنظر الصفحة 

العلج

 تكون هناك حاجة الى علج نقص العامل الامس فقط في حالت النزف الاد
 ) العلج العتادFFPأو قبل العملية الراحية. تعتبر البلزما الطازجة الجمدة (

 لنه ليوجد مركز يحتوي على العامل الامس فقط. ويعتبر حقن الصفائح التي
تتوي على العامل الامس خيارا  في بعض الحيان.

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص في
 العامل الامس بوانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) أو أدوية

antifibrinolytic(مضادات حالت الفبرين) 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.

.
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النقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن

 النقص الشترك للعامل الامس  والعامل الثامن هو خلل نزفي متوارث نات عن
 مستويات واطئة من العامل الامس والعامل الثامن ولن كمية هذه العوامل في

 السم أقل من الستوى العادي فإن عملية التخثر تتوقف بصورة مبكرة
 ولتتشكل جلطة الدم. ويعتبر النقص الشترك هذا منفصل بالكامل عن نقص

 ).Aالعامل الامس ونقص العامل الثامن  (الهيموفيليا 

 يعتبر  النقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن  خلل صبغي عادي
 متنحي وهذا يعني أنه يجب أن يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى
 طفلهم. ويعني كذلك أن اللل يؤثر على الذكور والناث. يعتبر هذا النقص نادرا
 جدا، ولكن شأنه شأن كل  الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة

 متكررة في تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القارب.
 توجد أكثر الالت في الناطق الحيطة  بالبحر التوسط وخاصة في إسرائيل

وإيران وإيطاليا. 

 يحدث اللل عادة بسبب خلل في جي واحد يؤثر على قدرة السم على نقل
 العامل الامس والعامل الثامن خارج اللية والى مجرى الدم وليس نتيجة

لشكلة بالي لكل العاملي.

العراض

 يبدو أن النقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن ل يسبب نزف أكثر من
 لو تأثر عامل واحد أو آخر . تعتبر أعراض النقص الشترك للعامل الامس

والعامل الثامن خفيفة بصورة عامة.

 العراض الشائعة
نزف اللد•
)menorrhagia (نزف طمثي غزير أو مطول•

النزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع سن.•
النزف بعد التان•
 نزف غير عادي خلل أو بعد إصابة بجرح، في مكان العملية جراحية•

أو عند الولدة.
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أعراض أخرى ت التبليغ عنها
)epistaxisنزف من النف (•

العراض النادرة
)hemarthrosisالنزف داخل الفصل (•
النزف العضلي•

التشخيص

 يتم تشخيص النقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن بفحوصات دم
 مختلفة لتحديد إن كانت مستويات العاملي أوطئ من العادي. يجب أن يقوم

بهذه الفحوصات أخصائي في مركز معالة الهيموفيليا / إضطرابات النزف

العالة

تتوفر ثلثة أشكال علج للنقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن.

مركز العامل الثامن•
) FFPالبلزما الطازجة الجمدة(•
•Desmopressin

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص
 مشترك في العامل الامس والعامل الثامن  بوانع المل الهرمونية (أقراص

 (مضادات حالت الفبرين)antifibrinolyticمنع المل) أو أدوية 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.

أعراض أخرى ت التبليغ عنها
)epistaxisنزف من النف (•

العراض النادرة
)hemarthrosisالنزف داخل الفصل (•
النزف العضلي•

التشخيص

 يتم تشخيص النقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن بفحوصات دم
 مختلفة لتحديد إن كانت مستويات العاملي أوطئ من العادي. يجب أن يقوم

بهذه الفحوصات أخصائي في مركز معالة الهيموفيليا / إضطرابات النزف

العالة

تتوفر ثلثة أشكال علج للنقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن.

مركز العامل الثامن•
) FFPالبلزما الطازجة الجمدة(•
•Desmopressin

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص
 مشترك في العامل الامس والعامل الثامن  بوانع المل الهرمونية (أقراص

 (مضادات حالت الفبرين)antifibrinolyticمنع المل) أو أدوية 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 
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نقص العامل السابع

 نقص العامل السابع هو خلل نزفي متوارث نات عن مشكلة بالعامل السابع.
 ولن السم ينتج العامل السابع  أقل من الستوى العادي أو لن العامل السابع

 ليعمل بشكل صحيح فإن عملية التخثر تتوقف بصورة مبكرة ولتتشكل جلطة
الدم. 

  يعتبر نقص العامل السابع خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل

 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر هذا النقص نادرا جدا، ولكن شأنه شأن كل
 الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في تللك الناطق

من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القارب.  

 يكن أن يتم توارث العامل السابع مع نقص عوامل أخرى (أنظر "النقص
 ). يكن16 على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

  أو بعضKالصول عليه فيما بعد في الياة نتيجة لرض الكبد، نقص فيتامي 
®Coumadinالدوية مثل  

العراض

 تختلف أعراض نقص العامل السابع  من شخص لخر. وكقاعدة عامة، كلما
 قلت كمية العامل السابع في دم الشخص ، كلما كثرت و/أو زادت حدة

 العراض. يكن أن يكون لدى الشخاص ذوي الستويات الواطئة من العامل
السابع أعراض خطيرة جدا.

 العراض الشائعة
) epistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطول (•
النزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع سن.•
النزف في الرأس (الواليد الدد)•
نزف كثير عند التان•

.

)Prothrombinنقص العامل الثاني (

 )  هو خلل نزفي متوارثProthrombinنقص العامل الثاني ويسمى أيضا(
 نات عن مشكلة في العامل الثاني. ولن السم ينتج بروثرومبي أقل من اللزم

 أو لن البروثرومبي ليعمل بشكل صحيح، فإن عملية التخثر تتوقف بصورة
مبكرة ولتتشكل جلطة الدم. 

 يعتبرنقص العامل الثاني خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل
 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر خلل العامل الثاني نادرا جدا، ولكن شأنه في

 ذلك  شأن  كل الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في
تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القرباء. 

 يكن توارث نقص العامل الثاني مع نقص العوامل الخرى (أنظر النقص
 ). ويكن16 على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

 الصول عليه في وقت لحق من الياة نتيجة للصابة برض الكبد، نقص
 . يعتبر النقص الكتسب للعامل ®Coumadin أو أدوية معينة مثل  Kفيتامي 

الثاني أكثر شيوعا من الشكل التوارث منه.

العراض

 تعتبر أعراض نقص العامل الثاني مختلفة من شخص لخر. وكقاعدة عامة،
كلما قل العامل في دم الشخص، كلما كثرت وزادت حدة العراض. 

العراض الشائعة
)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطُول (•
نزف عضلي•
)hemarthrosisنزف داخل الفصل (•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•
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أعراض أخرى ت التبليغ عنها
) gastrointestinal bleedingالنزف في منطقة الهاز الهضمي (•
) hemarthrosisالنزف داخل الفصل (•
النزف العضلي•
النزف في الهاز العصبي الركزي (الدماغ والبل الشوكي)•
النزف غير الطبيعي خلل أو بعد الرح، في مكان العملية الراحية، •

أو عند الولدة

العراض النادرة
)hematuriaدم في البول (•
النزف من مكان البل السري عند الولدة•

التشخيص

 يتم تشخيص نقص العامل السابع  بفحوصات دم مختلفة والتي يجب القيام بها من قبل
أخصائي في مركز معالة الهيموفيليا / إضطرابات النزف

العالة

تتوفر أشكال متعددة لعلج نقص العامل السابع.

•Recombinant factor VIIa concentrate (rFVIIA)I

مركز العامل السابع •
)  الحتوي على العامل السابعPCCمركز مركب بروثرومبي (•
) FFP (البلزما الطازجة الجمدة•

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص في
 العامل السابع  بوانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) أو أدوية

antifibrinolytic(مضادات حالت الفبرين) 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.
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نقص العامل العاشر

 نقص العامل العاشر هو خلل نزفي متوارث نات عن مشكلة بالعامل العاشر.
 ولن السم ينتج العامل العاشر  أقل من الستوى العادي أو لن العامل

 العاشر ليعمل بشكل صحيح فإن عملية التخثر تتوقف بصورة مبكرة ولتتشكل
جلطة الدم. 

  يعتبر نقص ا لعامل العاشر خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل
 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر هذا النقص من أكثر إضطرابات التخثر ندرة،

 ولكن شأنه شأن كل  الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة
متكررة في تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القارب.

  
 يكن أن يتم توارث العامل العاشر مع نقص عوامل أخرى (أنظر "النقص

). 16 "على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

العراض

 كقاعدة عامة، كلما قلت كمية العامل العاشر في دم الشخص ، كلما كثرت و/أو
 زادت حدة العراض. يكن أن يكون لدى الشخاص ذوي النقص في العامل

العاشر نوبات نزف خطيرة.

 العراض الشائعة

) epistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
 )gastrointestinal hemorrhageالنزف في الهاز الهضمي (•
)hemarthrosisالنزف داخل الفصل (•
النزف العضلي•
النزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع سن.•
النزف من مكان البل السري عند الولدة.•
النزف بعد أو خلل العملية الراحية أو التعرض لرح.•
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أعراض أخرى ت التبليغ عنها
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطول  (•
النزف بعد التان•
نزف غير عادي أو مطول بعد الولدة.•
السقاط في الفصل الول من المل (إجهاض تلقائي)•
)hematuriaدم في البول (•
نزف في الهاز العصبي الركزي (الدماغ والنخاع الشوكي)•

التشخيص

 يتم تشخيص نقص العامل العاشر  بفحوصات دم مختلفة والتي يجب القيام بها
من قبل أخصائي في مركز معالة الهيموفيليا / إضطرابات النزف

العالة

 تتوفر طريقتان لعلج نقص العامل العاشر. وكلهما مصنعان من البلزما
البشرية. 

)  الحتوي على العامل العاشر PCCمركز مركب بروثرومبي (•
البلزما الطازجة الجمدة.•

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص في
 العامل العاشر  بوانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) أو أدوية

antifibrinolytic(مضادات حالت الفبرين) 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.

.
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Kالنقص الشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

 K Kيعتبر النقص الشترك التوارث لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

(VKCFD)Iخلل نزفي متوارث نادر جدا يتسبب نتيجة لشكلة بعوامل التخثر   
 الثانية والسابعة والتاسعة والعاشرة. وحتى تستمر سلسلة عمليات التخثر
  .Kالتتالية، يجب أن تنشط العوامل الربعة بعملية تفاعل تتضمن الفيتامي 

 وعندما ليحصل رد الفعل هذا كما ينبغي، تتوقف عملية التخثر ولتتشكل جلطة
الدم.

 يعتبر هذا النقص  خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن يحمل كل
 الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل يؤثر على

 الذكور والناث. يعتبر هذا النقص نادرا جدا، ولكن شأنه شأن كل  الضطرابات
 الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في تللك الناطق من العالم التي

يشيع فيها الزواج بي أقرب القارب. 
 

  في فترة لحقة من الياة نتيجةVKCFDيكن الصول على هذا النقص 
   في الغذاء أو تعاطيKلضطرابات في المعاء، مرض الكبد، نقص فيتامي 

 يعتبر النوع الكتسب من هذا النقص .  ® Coumadinبعض الدوية مثل دواء  
 أكثر شيوعا من النوع التوارث. يعاني بعض الطفال حديثي الولدة من نقص

 والذي يكن معالته بتعاطي الواد التكميلية عند الولدة.Kمؤقت في فيتامي 

العراض

  من شخص لخر ولكنها خفيفة بصورةVKCFDتتفاوت أعراض  النقص في 
 عامة. وقد تظهر العراض الولى عند الولدة أو فيما بعد في الياة. يجب التمييز

 بي العراض التي تظهر عند الولدة عن العراض الكتسبة. يكن أن يعاني
 الشخاص الذين يعانون من النقص الاد من نوبات نزف خطيرة إل أن

 العراض الكثر خطورة نادرة بصورة عامة وتدث فقط عند الشخاص ذوي
الستويات الواطئة من العامل.

العراض التي ت التبليغ عنها
النزف من مكان البل السري عند الولدة•
)hemarthrosisالنزف في الفاصل (•

)Prothrombinنقص العامل الثاني (

 )  هو خلل نزفي متوارثProthrombinنقص العامل الثاني ويسمى أيضا(
 نات عن مشكلة في العامل الثاني. ولن السم ينتج بروثرومبي أقل من اللزم

 أو لن البروثرومبي ليعمل بشكل صحيح، فإن عملية التخثر تتوقف بصورة
مبكرة ولتتشكل جلطة الدم. 

 يعتبرنقص العامل الثاني خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل
 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر خلل العامل الثاني نادرا جدا، ولكن شأنه في

 ذلك  شأن  كل الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في
تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القرباء. 

 يكن توارث نقص العامل الثاني مع نقص العوامل الخرى (أنظر النقص
 ). ويكن16 على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

 الصول عليه في وقت لحق من الياة نتيجة للصابة برض الكبد، نقص
 . يعتبر النقص الكتسب للعامل ®Coumadin أو أدوية معينة مثل  Kفيتامي 

الثاني أكثر شيوعا من الشكل التوارث منه.

العراض

 تعتبر أعراض نقص العامل الثاني مختلفة من شخص لخر. وكقاعدة عامة،
كلما قل العامل في دم الشخص، كلما كثرت وزادت حدة العراض. 

العراض الشائعة
)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطُول (•
نزف عضلي•
)hemarthrosisنزف داخل الفصل (•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•
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النزف في النسجة الرقيقة والعضل•
 )gastrointestinal hemorrhageالنزف في الهاز الهضمي (•
سهولة الكدمات•
النزف الزائد بعد العملية الراحية.•

العراض النادرة
)  intracranial hemorrhageالنزف في الدماغ (•
تشوهات هيكلية وفقدان خفيف للسمع (في الالت الادة)•

التشخيص

   بفحوصات دم مختلفة والتي يجب القيامVKCFDيتم تشخيص نقص العامل 
 بها من قبل أخصائي في مركز لعالة الهيموفيليا / إضطرابات النزف. يجب

 أخذ الهتمام اللزم  وخاصة مع الطفال حديثي الولدة لستبعاد أسباب
 أو التعرض لدوية معينة.Kالنقص الكتسب لفيتامي 

العالة

VKCFDتتوفر ثلثة أشكال من العلج لنقص 

Kفيتامي •

) PCCمركزات مركب بروثرومبي (•
) FFPالبلزما الطازجة الجمدة(•

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 
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نقص العامل الادي عشر

 يعتبر نقص العامل الادي عشر خلل نزفيا موروثا يتسبب نتيجة لشكلة في
 العامل الادي عشر. ولن السم ينتج كمية من العامل الادي عشر أقل ما
 يجب، أو لن العامل الادي عشر ليعمل بصورة صحيحة ، فإن عملية  التخثر

تتوقف بصورة مبكرة ولتتشكل جلطة الدم.

  . وهو يختلف عنCالادي عشر بالهيموفيليا يدعى النقص في العامل 

 ف في الفاصل والعضلت. في أنه ليتضمن النزB والهيموفيليا Aالهيموفيليا 
 يعتبر نقص العامل الادي عشر من أكثر العوامل شيوعا من بي الضطرابات

 النزفية النادرة وثاني أكثر اضطرابات النزف شيوعا الؤثرة على النساء (بعد
)von Willebrandمرض فون ويلبراند (

 انتقل نقص العامل الادي عشر وراثيا الى بعض الناس عندما كان أحد
 الوالدين فقط يحمل الي. وهذا اللل شائع بي اليهود الشكناز ويعني ذلك

اليهود ذوي الصل الوربي الشرقي.

العراض

 تظهر على معظم الناس الذين يعانون من نقص العامل الادي عشر أعراض
 قليلة جدا أو تنعدم كليا. والعلقة غير واضحة بي كمية العامل الادي عشر في

 دم الشخص وشدة أعراضه؛ ويكن أن يكون للناس ذوي النقص الفيف
  من نوبات نزف خطيرة. وتتفاوت أعراض نقص العامل الادي عشر11للعامل 

بشكل واسع، وحتى بي أفراد العائلة وهذا يجعل من الصعب تشخيصه.

 العراض الشائعة
) epistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaالنزف الطمثي الغزير أو الطول (•
 النزف غير العادي خلل أو بعد التعرض لرح أو بعد العملية•

الراحية أو الولدة.

.
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أعراض أخرى ت التبليغ عنها
)gastrointestinal hemorrhageالنزف في الهاز الهضمي (•
 نزف في الفم، وخاصة بعد العملية الراحية في السنان، أو بعد قلع•

سن.
)hematuriaدم في البول (•

التشخيص

 يتم تشخيص نقص العامل الادي عشر بفحوصات دم مختلفة والتي يجب أن
يقوم بها أخصائي في مركز معالة الهيموفيليا / إضطرابات النزف

العالة

 هناك عدة طرق متوفرة للمساعدة على السيطرة على النزف بي الناس الذين
يعانون من نقص العامل الادي عشر.

مركز العامل الادي عشر•
  antifibrinolyticأدوية •
غراء الفبرين•
)FFPالبلزما الطازجة الجمدة (•

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص في
 العامل الادي عشر  بوانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) أو أدوية

antifibrinolytic.(مضادات حالت الفبرين) 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.
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نقص العامل الثالث عشر

 نقص العامل الثالث عشر هو خلل نزفي متوارث نات عن مشكلة بالعامل الثالث
 عشر. ولن السم ينتج العامل الثالث عشر أقل من الستوى العادي أو لن
 العامل الثالث عشر ليعمل بشكل صحيح فإن عملية التخثر تتوقف بصورة

مبكرة ولتتشكل جلطة الدم. 

 يعتبر نقص العامل الثالث عشر  خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب
 أن يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن

 اللل يؤثر على الذكور والناث. يعتبر هذا النقص نادرا جدا، ولكن شأنه شأن
 كل  الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في تللك

الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القارب.  

العراض

 يعاني معظم الناس الذين لديهم نقص في العامل الثالث عشر من أعراض منذ
 الولدة وغالبا ماينزفوا من مكان البل السري. تيل العراض الى الستمرار

 طوال الياة. وكقاعدة عامة، كلما قلت كمية العامل الثالث عشر في دم
الشخص ، كلما كثرت و/أو زادت حدة العراض.

أعراض شائعة
النزف من مكان البل السري عند الولدة•
)epistaxisالنزف من النف (•
سهولة الكدمات•
) hemarthrosisالنزف داخل الفصل (•
النزف في الهاز الركزي العصبي (الدماغ والنخاع الشوكي)•
النزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية في السنان أو قلع سن.•
أندمال غير جيد للجرح وتشكل ندب غير طبيعية.•
النزف في النسجة الرقيقة•
مشاكل خلل المل (وبضمن ذلك أسقاط متكرر)•
النزف بعد التان•
النزف غير العادي خلل أو بعد الرح أو العملية الراحية.•
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أعراض أخرى ت البلغ عنها
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطول (•
)hematuriaدم في البول (•
)gastrointestinal hemorrhageالنزف في الهاز الهضمي (•
نزف عضلي•

العراض النادرة
النزف في الطحال، الرئتي، الذني، أو العيني.•

التشخيص

 يصعب تشخيص نقص العامل الثالث عشر.لتكشف فحوصات تخثر الدم
 العادية هذا النقص، والعديد من الختبرات غير مجهزة بإختبارات متخصصة

 تقيس كمية العامل الثالث عشر في عينة دم أو كيف يعمل العامل الثالث عشر.
عادة ماتقود النسبة العالية من النزف عند الولدة الى التشخيص البكر.

العالة

 تتوفر أشكال متعددة للعلج للمساعدة في السيطرة على النزيف عند الشخاص
الذين لديهم نقص العامل الثالث عشر.

مركز العامل الثالث عشر•
•Cryoprecipitate

البلزما الطازجة الجمدة•

 يكن السيطرة على النزف الطمثي الغزير عند النساء اللتي لديهن نقص في
 العامل الثالث عشر  بوانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) أو أدوية

antifibrinolytic(مضادات حالت الفبرين) 

.22لزيد من العلومات حول خيارات العلج، يرجى الرجوع الى الصفحة 

.
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خيارات العلج

مللللركللللزات الللللعامللللل

 تعتبر مركزات العامل عندما تكون متوفرة، العلج الثالي والسلم لضطرابات
 النزيف النادرة. وللسف تتوفر مركزات نادرة للعوامل الول والسابع والثامن

 والادي عشر والثالث عشر .يتم استخلص مركزات العامل لضطرابات الدم
 النادرة من البلزما البشرية عادة وتعامل للتخلص من الفايروسات مثل فايروس

  يتوفر أيضا ماشوب .C و Bد نقص الناعة البشرية والتهاب الكب
recombinant(أ) العامل الثامن وماشوب العامل السابع 

.ويتم عمل ذلك في الختبر وليس من البلزما البشرية، ولذلك لتمل خطر 
مرض معدي. تُعطى مركزات العامل في الوريد.

ملللركلللز ملللركلللب بلللروثلللروملللبي 
 PROTHROMBIN COMPLEX CONCENTRATE (PCC)

 يتم عمل هذا الركز من البلزما البشرية ويحتوي على مزيج من عوامل التخثر،
 وبضمن ذلك العامل الثاني والسابع والتاسع والعاشر( إل أن بعض النتجات

  ملئما للنقص الفردي للعامل الثانيPCCلتتوي على العوامل الربعة). يعتبر 
 والعاشر إضافة الى النقص الشترك التوارث لعوامل التخثر العتمدة على

 . ويتم معالة هذا الركز للتخلص من فايروسات مثلK (VKCFD)Iالفيتامي 
 PCCs. ت البلغ بأن  C و Bفايروس نقص الناعة البشرية و التهاب الكبد 

  في الوريد.PCC) . يُعطى thrombosisتسبب جلطات دم خطيرة مكنة  (

FRESH FROZEN PLASMA (FFP) اللللللبلزملللللا اللللللطازجلللللة الجلللللمدة  

 البلزما هي ذلك الزء من الدم الذي يحتوي على عوامل التخثر إضافة الى
بروتينات الدم الخرى. تستعمل البلزما الطازجة الجمدة لعالة إضطرابات 

  هو العلجFFPالدم النادرة عندما لتتوفر مركزات العامل الحدد الفقود. 
العتيادي لنقص العامل الامس. إل أنه ليخضع عادة لعملية التحييد 

 الفيروسي. ولذلك فإن خطر نقل المراض العدية يكون أعلى. تتوفر البلزما
 الطازجة الجمدة الحيدة فايروسيا في بعض الدول وهي الفضلة. يعتبر العبئ
 الزائد على الدورة الدموية مشكلة محتملة مع هذا العلج: ولن تركيز كل عامل
تخثر في البلزما الطازجة الجمدة واطئ، يجب إعطاء كمية كبيرة منه خلل 
 عدة ساعات من أجل تقيق إرتفاع مناسب في مستوى العامل. هذه الكمية
الكبيرة من البلزما الطازجة اليدة الطلوبة يكن أن تشكل عبئ على جهاز
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 الدوران وتُرهق القلب. يكن أن تدث تعقيدات أخرى للعلج بالبلزما الطازجة
 الجمدة ، وخاصة ردود الفعال الاصة بالساسية أو مشاكل في الرئة

 transfusion-related lung injury((الصابة في الرئة بسبب نقل الدم 

[iTRALI ]I .(وتصبح هذه الشاكل أقل تكرارا بكثير إذا مااستخدمت البلزما . 
الطازجة الججمدة الحيدة فايروسيا. تعطى البلزما الطازجة الججمدة في الوريد.

CRYOPRECIPITATE 

 يتم أخذه من البلزما البشرية وهو يحتوي على العامل الثامن، مكون الفبرين
ليخضع. أخرى مهمة لتخثر الدم(العامل الول) وبروتينات 

 Cryoprecipitate الى عملية التحييد الفايروسي ويجب أن يستخدم في 
 حالة عدم توفر مركز العامل فقط. فهو يحتوي على تركيزات أعلى من البلزما
 الطازجة الجمدة في مجال بعض (وليس كل) عوامل التخثر، ولذلك فإن الكمية

 الطلوبة تكون أقل. وهو ملئم فقط لبعض أنواع النقص. ويعطى
cryoprecipitate.في الوريد 

DESMOPRESSION

 وهو هرمون تركيبي يرفع مستويات العامل الثامن لدى الرضى الذين يعانون من
 النقص الشترك للعامل الامس والعامل الثامن. وطالا أن هذا الهرمون

 إصطناعي، فهو ليحمل خطر نقل المراض العدية. ليس لهرمون
desmopressionأي أثر على مستويات أي من عوامل التخثر الخرى. يكن  

أن يعطى في الوريد وداخل النف.

 ANTIFIBRINOLYTIC عنننننقاقنننننير منننننضادات حنننننالت النننننفبرينننننن

antifibrinolytic drugs tranexamic acid   و aminocaproic تستعمل

 كانها في أجزاء محددة من السم، مثل النف، الثانة،جلطة في م لتثبيت ال
 والرحم. وهي مهمة جدا في العديد من الواقف، خلل عمل السنان مثل، ولكنها

 غير مؤثرة للنزيف الداخلي الكبير أو للعملية الراحية. وهذه العقاقير مفيدة
 بصورة خاصة للمرضى الذين يعانون من نقص العامل الادي عشر. وهي

 تستخدم أيضا للمساعدة في السيطرة على النزيف الطمثي الغزير. يكن إعطاء
هذه العقاقير عن طريق الفم أو بواسطة القن.

 FIBRIN GLUE غننننراء الننننفبريننننن

 يكن استخدام غراء الفبرين لعالة الروح الارجية وخلل أي عمل يتضمن
 السنان مثل قلع السن. ليستخدم في معالة النزيف الرئيسي والعملية

الراحية. ويعطى في منطقة النزيف.
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PLATELET TRANSFUSIONS  نححححقل الححححصفائححححح

 الصفائح هي خليا دم صغيرة تشترك في تشكيل جلطات الدم وإصلح أوعية
 الدم الدمرة. تُخزن عوامل التخثر ، وبضمن ذلك العامل الامس، في أكياس
صغيرة داخلها. تسُتخدم عملية نقل الصفائح لعالة نقص العامل الامس.

 K فححححيتامححححي

 (على شكل أقراص أو بالقن) في السيطرة علىKيسُاعد العلج بفيتامي 
 Kأعراض النقص الشترك الوروث لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

(VKCFD)Iإل أنه ليس كل شخص يستجيب لهذا النوع من العلج. سيحتاج .  
  ولديهم نزيف أو يحتاجو لعملية جراحيةKالرضى الذين ليستجيبوا  لفيتامي 

الى استبدال العامل.

مححححوانححححع الححححمل الهححححرمححححونححححية   HORMONAL CONTRACEPTIVES

 تساعد موانع المل الهرمونية (أقراص منع المل) على السيطرة على النزيف
الطمثي.

 قد يكون لهذه النواع من العلج آثار جانبية ولذلك يجب على الشخاص
 الذين لديهم نقص في عوامل التخثر النادرة التحدث مع طبيبهم حول الثار

الانبية الحتملة  للعلج.
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نصائح للتعايش مع نقص عامل التخثر

 إنه لن الزعج عندما تعرف بأنك أو طفلك لديه خلل نزفي وقد تعاني من طائفة
 كبيرة من العواطف الختلفة. وهذا المر يثير عند بعض الناس الوف والقلق

 بينما بالنسبة لناس آخرين فإن قدرتهم على تديد ومعرفة العراض التي
 عاشوا معها لسنوات عديدة تعتبر راحة كبيرة. قد يشعر الوالدان بالذنب عندما

 يعرفوا أن طفلهم قد ورث مرضا وراثيا. تعتبر كل هذه الشاعر عادية، ومن
 الحتمل أن تتغير برور الوقت عندما تعرف الزيد عن الالة والثر الذي

ستتركه على حياتك. 

 يكن أن يكون التحدث مع آخرين – الصدقاء، الوالدين، مهنيو الرعاية
 الصحية، وناس آخرين يعانون من إضطرابات نزفية- راحة كبيرة. ويكن أن
 يساعد معرفة الزيد حول اللل على زيادة ثقتك بنفسك ويهدئ من مخاوفك.

 إتصل بجمعية الرضى الحلية أو بركز معالة الهيموفيليا / الضطراب
النزفي من أجل طرح السئلة ومناقشة خياراتك.

الحححححعيش بحححححصورة صححححححية

 ينبغي على الشخاص الذين يعانون من إضطرابات نزفية التسجيل مع مركز
 علجي متخصص في تشخيص و معالة الضطرابات النزفية حيث أن مثل

هذه الراكز تقدم أفضل الستويات من الرعاية والعلومات.

 يكن أن يؤدي  تناول الغذاء الصحي ومارسة التمارين الرياضية بانتظام إلى
 إبقاء السم بوضع صحي و قوي. يكن أن تساعد  مارسة التمارين

 الرياضية الى تقليل الجهاد، القلق والكتئاب ويقلل من درجة تكرار وشدة نزيف
 الفصل. يسُلط الشخاص الفرطي في الوزن ضغطا إضافيا على الفاصل

( وخاصة الركبتي والكاحلي)، وهذا يتركهم في عرضة متزايدة للنزيف.

 يجب أن يتجنب الشخاص الذين يعانون من أشكال حادة من الضطرابات
 النزفية والذين يتعرضون لطر النزف الفصلي النشاطات واللعاب الرياضية

 العنيفة مثل كرة القدم المريكية والصارعة والتزلج . ومن الناحية الثالية، يجب
 تديد التمارين الرياضية للشخاص الذين يعانون من إضطرابات نزفية من

قبل طبيب ماهر ومتمرس أو من قبل معالج طبيعي.
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الهننننننتمام بننننننالسنننننننان

 تعتبر نظافة وصحة الفم أمر أساسي لنع تسوس السنان ومرض اللثة. ويعتبر
 الفاظ على صحة جيدة للسنان بالنسبة للشخاص الصابي باضطرابات

 نزفية أمرا مهما جدا لتقليل الاجة لراحة السنان التي يكن أن تتعقد نتيجة
للنزيف الزائد أو الطول. ينبغي على الشخاص الذين لديهم اضطرابات نزفية:

تنظيف السنان مرتي في اليوم على القل•
إستعمال خيط السنان بصورة منتظمة•
إستعمل معجون أسنان يحتوي على الفلورايد•
الصول على الفحص النتظم للسنان•

 يكن أن يسبب أي إجراء جراحي مثل قلع السن أو قناة الذر النزف لدى
 الشخاص الذين لديهم إضطرابات نزفية. يجب أن يتشاور طبيب السنان مع

 مركز معالة الهيموفيليا / إضطرابات نزفية لتحديد الخاطر الحتملة وتخطيط
 العمل الطلوب بحذر. ربا تكون هناك حاجة الى تضير الدواء مسبقا

للمساعدة في السيطرة على النزف وتأمي الشفاء المن.

النننننننننتلقيحات

 يجب تلقيح الشخاص الذين يعانون من إضطرابات نزفية إل أنه يجب أعطاء
 Aاللقاح تت اللد وليس مباشرة في العضلة. يعتبر التلقيح ضد التهاب الكبد 

  مهم وخاصة بالنسبة للشخاص الذين يُعالون بالبلزما الطازجة الجمدةBو 
 وأي منتج آخر غير محيد فايروسيا. يجب تلقيح أفراد العائلة الذين يتعاملون مع

 منتجات العلج رغم أن ذلك أقل أهمية بالنسبة لولئك الذين يستخدمون
النتجات الحيدة فايروسيا.

الدويننننننة الننننننتي ينننننننبغي تنننننننبها

 تقق من كل الدوية مع طبيبك. يجب تنب الدوية التي لتتاج لوصفة طبيب
 لنها تتداخل مع التخثر. يجب أن ليتعاطى الناس الذين يعانون من اضطرابات

  أو أدوية مضادةacetylsalicylic acid (ASA or Aspirin)iتخثر 
 ) بدونibuprofen and naproxenلللتهابات وغير منشطة مثل (

استشارة طبية.

لننننتكن لننننديننننك مننننعلومننننات طننننبية فنننني كننننل الوقننننات

 إحمل معك معلومات حول الضطراب الذي تعاني منه، والعلج الوصوف لك
 وإسم ورقم هاتف طبيبك أو مركز العلج. وفي حالت الطوارئ، فإن سوارا
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الدويننننننة الننننننتي ينننننننبغي تنننننننبها

 تقق من كل الدوية مع طبيبك. يجب تنب الدوية التي لتتاج لوصفة طبيب
 لنها تتداخل مع التخثر. يجب أن ليتعاطى الناس الذين يعانون من اضطرابات

  أو أدوية مضادةacetylsalicylic acid (ASA or Aspirin)iتخثر 
 ) بدونibuprofen and naproxenلللتهابات وغير منشطة مثل (

استشارة طبية.

لننننتكن لننننديننننك مننننعلومننننات طننننبية فنننني كننننل الوقننننات

 إحمل معك معلومات حول الضطراب الذي تعاني منه، والعلج الوصوف لك
 وإسم ورقم هاتف طبيبك أو مركز العلج. وفي حالت الطوارئ، فإن سوارا

)Prothrombinنقص العامل الثاني (

 )  هو خلل نزفي متوارثProthrombinنقص العامل الثاني ويسمى أيضا(
 نات عن مشكلة في العامل الثاني. ولن السم ينتج بروثرومبي أقل من اللزم

 أو لن البروثرومبي ليعمل بشكل صحيح، فإن عملية التخثر تتوقف بصورة
مبكرة ولتتشكل جلطة الدم. 

 يعتبرنقص العامل الثاني خلل صبغي عادي متنحي وهذا يعني أنه يجب أن
 يحمل كل الوالدين الي الختل حتى ينقلونه الى طفلهم. ويعني كذلك أن اللل
 يؤثر على الذكور والناث. يعتبر خلل العامل الثاني نادرا جدا، ولكن شأنه في

 ذلك  شأن  كل الضطرابات الصبغية العادية التنحية، يوجد بصورة متكررة في
تللك الناطق من العالم التي يشيع فيها الزواج بي أقرب القرباء. 

 يكن توارث نقص العامل الثاني مع نقص العوامل الخرى (أنظر النقص
 ). ويكن16 على الصفحة Kالشترك لعوامل التخثر العتمدة على فيتامي 

 الصول عليه في وقت لحق من الياة نتيجة للصابة برض الكبد، نقص
 . يعتبر النقص الكتسب للعامل ®Coumadin أو أدوية معينة مثل  Kفيتامي 

الثاني أكثر شيوعا من الشكل التوارث منه.

العراض

 تعتبر أعراض نقص العامل الثاني مختلفة من شخص لخر. وكقاعدة عامة،
كلما قل العامل في دم الشخص، كلما كثرت وزادت حدة العراض. 

العراض الشائعة
)apistaxisنزف النف (•
سهولة الكدمات•
)menorrhagiaنزف طمثي غزير أو مطُول (•
نزف عضلي•
)hemarthrosisنزف داخل الفصل (•
نزف في الفم، وخاصة بعد عملية جراحية للسنان أو قلع السن•
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 طبيا أو أي وسيلة تعريف أخرى مثل البطاقة الطبية الدولية للتاد الدولي
  يُبلغ مسؤولي الرعاية الصحية عن خللك النزفي.WFHللهيموفيليا

 وعندما تسُافر حاول أن تد عناوين وهواتف مراكز معالة الهيموفيليا /
الضطرابات النزفية في النطقة التي تقصدها وخذ العلومات معك.

قنننننضاينننننا خننننناصنننننة لنننننلفتيات والننننننساء

 تظهر على النساء اللتي يعاني من نقص عامل التخثر أعراضا أكثر من الرجال
 بسبب اليض والناب. قد تعاني الفتيات من نزيف حاد عندما تبدا الدورة
 الشهرية لديهن. وقد يكون للنساء اللتي يعاني من نقص عامل التخثر تدفقا

 حيضيا شديدا و/أو مطول ويسبب ذلك فقر الدم (مستويات واطئة من الديد
وينتج ذلك في الضعف والرهاق)

 يجب أن تصل النساء اللتي لديهن نقص عامل التخثر على الشورة الينية
 حول مخاطر الصول على طفل متأثر قبل فترة مبكرة من التخطيط السبق

 للحمل ويجب عليهن مراجعة طبيب توليد حالا يشعرن أنهن حوامل. ينبغي على
 طبيب التوليد أن يعمل بالتنسيق الوثيق مع العاملي في مركز معالة

 الهيموفيليا /الضطرابات النزفية من أجل توفير أفضل عناية خلل المل
والناب ولتقليل التعقيدات الحتملة لكل من الم والولود الديد.

 وقد يكون للنساء اللتي لديهن نقص عامل محدد (مثل نقص العامل الثالث عشر
  ) مخاطر أكبر في مجال السقاط وانقطاع حبلafibrinogenemiaو 

 الشيمة (النفصال البكر للمشيمة من الرحم والذي يعيق تدفق الدم
 والوكسجي الى الني). ولذلك تتاج هذه النساء الى العلج خلل المل لنع

هذه التعقيدات.

 الطر الرئيسي التعلق بالمل هو النزيف الذي يعقب الولدة. هناك علقة بي
 كل اضطرابات النزيف والطر الكبر للنزيف التزايد بعد الولدة. يكن تقليل

 خطر وشدة النزف باتباع العلج الناسب. يختلف العلج من إمرأة لخرى
 ويعتمد على تاريخها الشخصي والعائلي في مجال أعراض النزيف، وشدة

 نقص العامل وطريقة الولدة (طبيعية أو قيصرية). ربا يكون تعويض العامل
مهما في بعض الالت.

 للحصول على الزيد من العلومات  وقائمة من الوارد بعدة لغات، قم بزيارة قسم
 إضطرابات النزيف النادرة في موقع التاد الدولي للهيموفيليا
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 التشاد الشدولشي للهشيموفشيليا عشلى إعشادة توزيع مشطبوعشاتشه لغشراض تشعليمية مشن قشبل مشنظماتيششجع 
 الهيموفيليا / والضشطرابات الشنزفشية غشير الشربشحية. من أجل الشصول على الذن بشإعادة طشبع، إعشادة تشوزيشع

أو تشرجمة هذا الشطبوع، يرجى التشصال بشقسم التشصالت عشلى الشعنوان الشتالشي.
  بشالشلغات النشليزيشة، الشفرنسشية، السشبانشية، الشعربشية، الشروسشية،PDFيشتوفشر هشذا الشطبوع عشلى ششكل مشلف 

. www.wfh.orgوالشصينية عشلى مشوقشع التشاد الشدولشي للهشيموفشيليا 

ينكن طنلب منطبوعنات إضنافنية منن:
World Federation of Hemophilia

1425 René Lévesque Boulevard West, Suite 1010

Montréal, Québec H3G 1T7

CANADA

Tel.: (514) 875-7944

Fax: (514) 875-8916

E-mail: wfh@wfh.org

 ليتدخل التاد الدولي للهيموفيليا في مارسة مهنة الطب وليوصي تت أي ظرف
 بعلج معي لشخاص محددين. تتم مراجعة جداول الرعات وأنظمة العلج الخرى

 باستمرار ويتم التعرف على الثار الانبية الديدة. ليدعي التاد الدولي للهيموفيليا
 سواء ضمنا أو صراحة بأن جرعات الدواء أو أي توصيات علجية أخرى صحيحة.

 ولهذه السباب، يوصى وبقوة بأن يطلب الفراد مشورة مستشار طبي و/أو مراجعة
 التعليمات الطبوعة التي توفرها الشركة الصيدلنية قبل إعطاء أي دواء من الدوية

 الشار اليها في هذا الطبوع. ليتبنى التاد الدولي للهيموفيليا أي منتجات علجية
معينة أو منتجي لها، وإن أي إشارة لسم منتج ليعني تبني التاد له.
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Introduction 

WHAT ARE CLOTTING FACTORS?
Clotting factors are proteins in the blood that control bleeding.

When a blood vessel is injured, the walls of the blood vessel con-
tract to limit the fl ow of blood to the damaged area. Then, small 
blood cells called platelets stick to the site of injury and spread 
along the surface of the blood vessel to stop the bleeding. At the 
same time, chemical signals are released from small sacs inside the 
platelets that attract other cells to the area and make them clump 
together to form what is called a platelet plug.

On the surface of these activated platelets, many different clotting 
factors work together in a series of complex chemical reactions 
(known as the coagulation cascade) to form a fi brin clot. The clot 
acts like a mesh to stop the bleeding. 

Coagulation factors circulate in the blood in an inactive form. 
When a blood vessel is injured, the coagulation cascade is initi-
ated and each coagulation factor is activated in a specifi c order 
to lead to the formation of the blood clot. Coagulation factors are 
identifi ed with Roman numerals (e.g. factor I or FI).

WHAT ARE RARE CLOTTING FACTOR DEFICIENCIES?
If any of the clotting factors is missing or is not working properly, the 
coagulation cascade is blocked. When this happens, the blood clot 
does not form and the bleeding continues longer than it should. 

Deficiencies of factor VIII and factor IX are known as hemophilia 
A and B, respectively. Rare clotting factor defi ciencies are bleeding 
disorders in which one or more of the other clotting factors (i.e. factors 
I, II, V, V+VIII,VII, X, XI, or XIII) is missing or not working properly. 
Less is known about these disorders because they are diagnosed so 
rarely. In fact, many have only been discovered in the last 40 years. 

World Federation of Hemophilia
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