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مقاله پژوهشی 

ماژوريتالاسم- قد در بيماران مبتلا به بتايکوتاه

٢يسرخابيز ساري، دکتر روح انگ1وايامک شيدکتر س

22/12/86، تاریخ پذیرش 2/8/86تاریخ دریافت

دهیچک
ده يک را بهبـود بخش ـ ياران تالاسمميبيد به زندگياميطور قابل توجهه ق منظم خون بيدرکنار تزريشلاتور درمانيهامياستفاده از رژ:نه و هدفيش زميپ

مثـل  يعـوامل . شـود ياز آنها مشاهده ميقد در درصد قابل توجهيماران صورت گرفته، اختلال رشد و کوتاهين بياکه در درمانييهاشرفتيرغم پيعل. است

ن ي ـدر ا. ل باشنديز دخينيگريکن است عوامل ناشناخته دماران نقش دارند اما ممين بين در اختلال رشد ايو اختلالات اندوکرت دسفراليسم،اضافه بار آهن

.ميک خود پرداختيماران تالاسميقد بيل در کوتاهيت رشد و عوامل دخيوضعيمطالعه به بررس

آنهـا  يرونـده پزشـک  ماژور که مراجعه مرتب داشتند و پيتالاسم-مار مبتلا به بتايب۷۱يروبريليتحل-يفيصورت توصه مطالعه حاضر ب:مواد و روش کار

قـرار يابي ـمورد ارزيکبديهاميآنزق خون وين قبل از تزريهموگلوب، ن سرميتين، فريماران از نظر قد، اختلالات اندوکريب. انجام گرفت۸۵کامل بود در سال 

.سه شدنديرکوتاه قد با هم مقايسپس در دو گروه کوتاه قد و غ. گرفتند

ش ين افزايمعکوس بيماران کوتاه قد بودند و رابطه خطيدرصد ب۱/۴۵. قرار گرفتنديسال مورد بررس۹/۱۲±۲/۵ين سنيانگيمدختر با ۲۶پسر و ۴۵:هاافتهي

يدتريداشتند دچار اختلال رشد شـد ن را با هميکه چند اختلال اندوکريمارانيکوتاهتر بودند و ب،نيماران دچار اختلالات اندوکريب. افت شديقد SDSسن و 

ن يتيق خـون و فـر  ين قبل از تزرين هموگلوبيانگين ميبيداريشتر بود اما اختلاف معنيماران کوتاه قد به مراتب بيان بيسم در ميپراسپلنيتعداد موارد ه. دبودن

.افت نشدين دو گروه ين نظر بياز ايداريبودند اما تفاوت معنيکبديهاميش آنزيماران دچار افزاياز بياگرچه درصد قابل توجه. سرم دو گروه وجود نداشت

از يريجهت جلـوگ . ابدييش سن شدت ميو با افزاشودميشروع يماژور از دهه اول زندگيتالاسم-ماران مبتلا به بتاياختلال رشد ب:يريجه گيبحث و نت

شده و تحت درمان مناسب قرار ييشد به موقع شناسال در اختلال ريشوند و عوامل دخيطور مرتب از نظر سرعت رشد بررسه کوتاه قد شدن آنها لازم است ب

.رنديگ

عوارض اندوكرينقد،يکوتاهماژور،يتالاسم-بتا:د واژگانيکل

١٣٨٧تابستان،١٢٥-١٣١ص، دومشماره، منوزدهسال ، مجله پزشكي اروميه

۰۹۱۴۴۰۵۳۹۸۲: تلفنمارستان کودکانيب،ابان ششگلانيخ،زيتبر:آدرس مکاتبه
Email:Shivasiamak@yahoo.com

)نويسنده مسئول(فوق تخصص غدد کودکان، استاديار کودکان، دانشگاه علوم پزشکي تبريز١
ودکان، دانشگاه علوم پزشکي تبريزفوق تخصص خون و انکولوژي کودکان، استاديار ک٢

مقدمه
ن هستند ياز اختلالات مربوط به هموگلوبيادستهها يتالاسم–بتا

و Cooleyن بار توسط يرسند و اوليصورت مغلوب به ارث مه که ب

Leeن اخـتلال  ي ـگـوت ا يشـکل هموز در). ۱(ح داده شـدند يتوض

ينکه دچار عوارض کـم خـون  يايماران برايب) ماژوريتالاسم-بتا(

افـت مـنظم خـون    يراز بـه د ي ـنشوند، نيرات استخوانييمزمن و تغ

افت مکرر خون باعث تجمع آهـن در بـدن   يگر درياز طرف د. دارند

صورت عدم درمـان مناسـب منجـر بـه     شود که دريماران مين بيا

فـراوان در  يهـا تلاش). ۲(خواهد شديمرگ در دهه دوم زندگ

شـلاتور  ۱۹۶۰جهت کاهش اضافه بار آهن، باعث شد تا از سـال  

اسـتفاده از  ). ۲(کـار گرفتـه شـود   ه ب ـمـاران  ين بي ـدر ا1يدرمان

طور قابـل  ه ق منظم خون بيدرکنار تزريشلاتور درمانيهاميرژ

ده يک را بهبـود بخش ـ يمـاران تالاسـم  يبيد به زنـدگ ياميتوجه

مـاران تـا دهـه چهـارم و پـنجم      يکه طول عمر بيطوره است، ب

اگر چه درمـان بـا دسـفرال اسـاس شـلاتور      ). ۳(رسديميزندگ

ت ي ـا تبعيت ي، اما عدم تبع)۴(باشديماران مين بيايرابيدرمان

نيشود تا ايز شده باعث ميتجويم درمانيماران از رژيناقص ب
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از اضافه بار آهـن  يماران در طول عمر دچار عوارض مختلف ناشيب

ع در يکـه اخـتلال رشـد از عـوارض شـا     نيرغم ايعل). ۶،۵(گردند

مـاران در  ين بيحال اغلب انيبا ا) ۸،۷(باشديک ميماران تالاسميب

ياز حوالل مختلفياما به دلا. دارنديعياول عمر رشد طبيهاسال

از يشوند و درصد قابـل تـوجه  يدچار کاهش رشد ميسالگ۱۰-۹

مثـل  ياگرچـه عـوامل  ). ۹-۱۱(ت کوتاه قد خواهند بوديآنها در نها

قد ين در کوتاهيت دسفرال و اختلالات اندوکرياضافه بار آهن، سم

رسـد عوامـل   يل هسـتند امـا بـه نظـر مـ     ي ـک دخيماران تالاسميب

يماران مبتلا به تالاسـم يد دارند که در بهم وجويگريناشناخته د

هـزار  ۱۰۰احتمالاً حدود ). ۱۲،۱۰،۹(شونديباعث اختلال رشد م

گوت در سراسـر جهـان وجـود    يهموزيتالاسم-مار مبتلا به بتايب

ترانـه،  يمديکشورهابه خصوصا ياز دنيدارند که در مناطق خاص

در کشور ). ۱۳(دباشيشتر ميماران بين بيا و شرق دور تعداد ايآس

).۱۴(ک وجود دارديمار تالاسميهزار ب۲۰ش از يز بيما ن

ت رشد و عوامل يوضعيم تا به بررسين مطالعه بر آن شديبا انجام ا

.ميک خود بپردازيماران تالاسميل در اختلال رشد بيدخ

روش کارومواد
مارستان کودکـان  يدر ب۸۵در سال يليتحل-يفين مطالعه توصيا

مـاژور  يتالاسم-ان به بتايه مبتلايآن کليز انجام گرفت و طيتبر

ر مراجعـه مرتـب   ي ـسـال اخ کيين مرکز که در طيتحت پوشش ا

آنها کامل بـود مـورد   يافت خون داشتند و پرونده پزشکيجهت در

، ينيم بـال ي ـبراسـاس علا يمـار يص بيتشـخ . قـرار گرفتنـد  يبررس

لام ين و بررس ـيموگلـوب ، الکتروفـورز ه CBCموجود در يهاافتهي

و CBCز ي ـست کودکان و نيماران توسط هماتولوژيبيطيخون مح

ل يــن داده شــده بـود و همــه  از اوا ين والـد يالکتروفـورز هموگلــوب 

ون خون و درمان با دسـفرال  يطور مرتب تحت ترانسفوزه بيکودک

شـده و بـا   يري ـاندازه گSecaيواريماران با قدسنج ديقد ب. بودند

قـد  (SDS٢)ار ي ـانحـراف مع NCHS١استاندارد ياز منحناستفاده 

بـود  -۲قـد آنهـا کمتـر از    SDSکه يمارانيب. ماران محاسبه شديب

مـاران بـا   يت بلـوغ ب يوضـع يابي ـارز. کوتاه قد در نظر گرفته شدند

يتانر انجام گرفت و عدم وجود جوانـه پسـتان  يارهاياستفاده از مع

يسـالگ ۱۷دن مراحل بلوغ تا ا کامل نشييسالگ۱۳در دخترها تا 

در . عنوان اختلال در بلـوغ در نظـر گرفتـه شـد    ه ه بيو آمنوره ثانو

۱۴متـر تـا   يسـانت ۵/۲ش از يضه به بيش قطره بيپسرها عدم افزا

عنوان اختلال در ه بيسالگ۱۸م بلوغ تا يا کامل نشدن علاييسالگ

ماران يبهمهيبرا. گناد در نظر گرفته شد-زيپوفيعملکرد محور ه

1 National Center for Health Statistics
2 Standard Deviation Score

م، فسـفر،  ي، کلس ـTSHو T4 يري ـن شامل اندازه گياندوکريبررس

صبح، قند خون ناشتا و دو ۸زول سرم ساعت يآلکالن فسفاتاز، کورت

هورمون يماران کوتاه قد بررسيدر ب. ساعت بعد از غذا انجام گرفت

بـار  يبودن بـرا ين و در صورت منفيديکلونيکيرشد با تست تحر

کـدام از  چيا انجام گرفت و اگر در هر دو تسـت ه ـ ل دوپيدوم با مت

ا بـالاتر نبـود   ي ـng/ml۱۰شده هورمـون رشـد   يريگموارد اندازه

کـه  يمارانيدر ب. عنوان کمبود هورمون رشد در نظر گرفته شدنده ب

ن و يني، کراتPTHيرين با فسفر بالا داشتند اندازه گييم پايکلس

طبيعـي م يزي ـن و منين ـيرات ـکه کيموارد. م سرم انجام شديزيمن

ن بـود  ييم سـرم پـا  يسـه بـا کلس ـ  يدر مقاPTHزان ي ـداشتند اما م

کـه  يمـاران يدر ب. در نظر گرفتـه شـدند  يديروئيپوپاراتيعنوان هه ب

ا بعد از يبود و μg/dl۱۸يصبح آنها بالا۸زول سرم ساعت يکورت

عنـوان  ه د ب ـيرس ـيم ـμg/dl۱۸يبه بـالا ACTHيکيتست تحر

. سـتند در نظـر گرفتـه شـدند    يزول نيکه دچار کمبود کورتيافراد

شتر بود يا بيmg/dl۱۲۶که قند خون آنها در حالت ناشتا يمارانيب

ک و ي ـابتيا بـالاتر داشـتند د  ي۲۰۰يا قند دو ساعت بعد از غذايو 

ا قند دو ساعت يبود و ۱۲۵تا ۱۱۰آنها يکه قند خون ناشتايافراد

(IGTT٣)عنوان عدم تحمل گلـوکز ه ود بب۱۹۹تا ۱۴۰بعد از غذا 

يابيارزيبراSGPTو SGOTيرياز اندازه گ. در نظر گرفته شدند

ش از سـه  يآنهـا ب ـ SGPTکه يمارانيعملکرد کبد استفاده شد و ب

در نظر يکبديهاميش آنزيعنوان افزاه بود بطبيعيبرابر حداکثر 

ن يانگي ـماران ميبراساس اطلاعات موجود در پرونده ب. گرفته شدند

ق خون ين قبل از تزرين هموگلوبيانگيز مير و نيسال اخکين يتيفر

ــ ــال اخکيـ ــسـ ــوب يـ ــد و هموگلـ ــبه شـ ــر ازير محاسـ ن کمتـ

g/dl۵/۹که قبلاً يمارانيب. مزمن در نظر گرفته شديعنوان آنمه ب

 ـي ـسال اخکيا در يشده بودند ياسپلنکتوم ml/kg۲۰۰ش از ير ب

٤سـم يپراسپلنيماران دچـار ه يعنوان به ند بافت کرده بوديخون در

، يف کل ـيهـا و توص ـ دادهيپس از جمـع آور . در نظر گرفته شدند

ير کوتـاه قـد از نظـر فاکتورهـا    يماران در دو گروه کوتاه قد و غيب

يهـا و تسـت SPSS 12ياز نرم افزار آمـار . سه شدنديمختلف مقا

يارسـه آم ـ يجهـت مقا ANOVAone-wayو χ2 ،T-Testيآمار

يف ـيکيرهـا يصورت درصد و متغه بيکميرهايمتغ. استفاده شد

دار در نظر گرفته يمعن>۰۵/۰Pو ان شدنديبMean±SDبصورت 

. شد

3 Impaired Glucose Tolerance Test
4 Hypersplenism
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مورد %) ۶/۳۶(دختر۲۶و %) ۴/۶۳(پسر۴۵مار، شامل يب۷۱تعداد هاافتهی

آورده ۱قرار گرفتند که مشخصات آنهـا در جـدول شـماره    يبررس

. شده است

)N=۷۱(ماران يمختلف بيهامربوط به مشخصهSDن و يانگير حداقل، حداکثر، ميمقاد):۱(ول شماره جد

SDنيانگيمحداکثرحداقلماريمشخصه ب
۴/۳۲۶۹/۱۲۲/۵)سال(سن

۵۶۶۵۷۲۵۳۳۳۷۱۲۳۴(ng/ml)ريسال اخکين يتين فريانگيم

۳/۶۵/۱۱۹۱(g/dl)ق خون ين قبل از تزرين هموگلوبيانگيم

SDS۱/۲-۸/۲۸/۱-۵/۹قد

ا بـالاتر داشـتند و   يng/ml۲۵۰۰ن يتيفر) نفر۴۸(مارانيب% ۶/۶۷

ن يانگيــم(مــزمن بودنــديدچــار آنمــ) نفــر۴۳(مــاران يب% ۲/۶۳

اخـتلالات  يفراوان ـ). g/dl۵/۹ق کمتـر از  ي ـن قبل از تزريهموگلوب

.استآورده شده ۲ماران درجدول شماره يافت شده در بيمختلف 

)N=۷۱(يافت شده در بيماران فراواني اختلالات مختلف):۲(جدول شماره 

تعداددرصدنوع اختلال

۱/۴۵۳۲قديکوتاه

۱/۲۱۱۵عدم تحمل گلوکز

۹/۱۶۱۲يديروئيپوتيه

۵/۸۶توسيابت مليد

۹/۱۶۱۲اختلال عملکرد گنادها

۹/۱۶۱۲يديروئيپوپارا تيه

۲/۴۳کمبود هورمون رشد

۶/۴۸۳۴يکبديهاميش آنزيافزا

۸/۲۲۱۶سميپراسپلنيه

۰۰زوليکمبود کورت

ج آن در جـدول  يسه شـدند کـه نتـا   يمختلف مقايداشتند از نظر پارامترهاطبيعيگر که قد يمار ديب۳۹با ) -SDS۲ر يقد ز( مار کوتاه قديب۳۲

. آورده شده است۳شماره 

ه بيماران کوتاه و غيرکوتاه از نظر پارامترهاي مختلفنتايج مقايس):۳(جدول شماره 

P.Valueبيماران غير کوتاهبيماران کوتاههاي مقايسه شدهپارامتر

=۵/۱۱۰۰۸/۰±۸/۱۴۵/۵±۲/۴)سال(سن

=۱۱۲۲±۳۰۸۷۱۲۹۹±۳۵۴۵۱۴۱/۰(ng/ml)ميانگين فريتين 

=g/dl(۱±۸/۸۹/۰±۲/۹۱۷۱/۰(ميانگين هموگلوبين قبل از تزريق خون

=۱۵۷/۰%۴۱%۱/۵۸هاي کبديافزايش آنزيم

=۸۸۵/۰%۳/۷۴%۹/۷۵يا بيشتر۲۵۰۰فريتين 

=۶۰۲/۰%۵/۶۰%۵/۹۷/۶۶هموگلوبين کمتر از 

۰۰۱/۰%۲/۱۵%۱/۷۱اختلال اندوکرين <

=۰۰۱/۰%۷/۷%۴۲هيپراسپلنيسم
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ياختلال رشد قدن، شدت يش تعداد موارد اختلالات اندوکريبا افزا

SDSت ين وضعيبهتر) ۴جدول شماره ( کهيطوره ب. شتر بوديز بين

ن ين ندارند و بدترياست که اختلال اندوکريمارانيمربوط به بيقد

ن را بـاهم داشـتند  ياختلال انـدوکر ۴دارند که يمارانيط را بيشرا

)۰۰۱/۰P<.(

قد بيماران براساس تعدادSDSميانگين ):۴(جدول شماره 

اختلالات اندوکرين

تعداد اختلالات اندوکرين
تعداد 

بيماران
قدSDSميانگين 

۰۳۳۸/۰-

۱۲۲۲/۲-

۲۱۲۹/۲-

۳۲۶/۴ -

۴۲۹/۵-

۰۰۱/۰<P

۱۳سال داشتند که شامل ۱۰يا مساويمار سن کمتر يب۲۰تعداد 

مـاران يب% ۴۵ن گـروه  ي ـدر ا. بودنـد %) ۳۵(دختر۷و %) ۶۵(پسر

) مـار يب۱۳(%۶۵بودنـد،  يکبديهاميش آنزيدچار افزا) ماريب۹(

ن قبـل از  ين هموگلوبيانگيداشتند و مng/ml۲۵۰۰ين بالايتيفر

ک نفــر از يــ. بــود۵/۹کمتــر از %) ۶۰(مــاريب۱۲ق خــون در ي ـتزر

ن در يچ اختلال اندوکريسم بود اما هيپراسپلنيدچار ه%) ۵(مارانيب

-۳/۰±۲/۱ماران ين بيقد اSDSن ينگايم. افت نشديين رده سنيا

ده ساليماران بالايقد بSDSنيانگيسه با مين رقم در مقايا. بود

% ۰۰۱/۰P<.(۱۰(باشـد يبالاتر ميطور قابل توجهه ب) -۱/۲±۴/۲(

مـار  يب۲۹که يکوتاه قد بودند درحال) مورد۲(ر ده ساليماران زيب

ــقــــد ز%) ۹/۵۶(ده ســــاليمــــار بــــالايب۵۱از  -SDS۲ر يــ

).>۰۰۱/۰P(داشتند

نمـودار  (قـد بيمـاران  SDSش سـن و  ين افـزا يرابطه ب ـيدر بررس

صورت معکوس ه بيقويک رابطه خطيمشاهده شد که ) ۱شماره 

r). =-۳۲/۰و =۰۰۷/۰P(ن دو وجود داردين ايب

مارانيقد بSDSرابطه سن با ):۱(نمودار شماره 

-10.00

-8.00

-6.00

-4.00

-2.00

0.00

2.00

4.00

5.0 10.0 15.0 20.0 25.0

Observed
Linear

SDSSDS

)سال( سن 

P<0.001
r= -0.32
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يریجه گیبحث و نت
ان بـه  ي ـر در درمـان مبتلا ي ـدر سـه دهـه اخ  کهيريتحول چشمگ

ماژور صورت گرفته، باعث شده است تـا طـول عمـر    يتالاسم-بتا

ق منظم خون يبا تزر. ابديش يافزايطور قابل توجهه ماران بين بيا

از آن يناش ـيرات استخوانييمزمن و تغياز کم خونيعوارض ناش

يمـار يدرمـان ب نياما به موازات ا. برطرف شده استياديتا حد ز

باشـد يمختلف بـدن م ـ يهااز تجمع آهن در بافتيکه ناشيدوم

کشـنده  يد که اگر درمان نشود در دهـه دوم زنـدگ  يآيوجود مه ب

کاهش اضافه بار آهـن  يبرايشرفت در شلاتور درمانيپ. خواهد بود

ماران را به مراتب بهتر ين بيايت زندگيز وضعير نيسال اخ۲۰در 

کـه در درمـان   ييهـا شـرفت يرغـم همـه پ  يعل). ۱۵،۲(کرده است

ماژور صورت گرفته اسـت، اخـتلال   يتالاسم-ماران مبتلا به بتايب

مـاران  ين بي ـقـد همچنـان از مشـکلات مهـم در ا    يرشد و کوتـاه 

ماران کوتاه قـد  ياز ب% ۱/۴۵در مطالعه ما). ۱۵،۱۱،۱۳،۹(باشنديم

در مطالعات انجـام  . باشديکه قابل توجه م) -SDS۲ر يقد ز(بودند

مـاران  يع در بيقـد از عـوارض شـا   يز کوتاهيا نيشده در سراسر دن

و Hamidahدر مطالعه . ماژور گزارش شده استيمبتلا به تالاسم

در ). ۱۱(ماران کوتـاه قـد بودنـد   ياز ب% ۵/۵۴يهمکارانش در مالز

مـاران قـد کوتـاه    يب% ۴۰ز ي ـو همکـارانش در لنـدن ن  Jhaمطالعه 

کـه  يمارانيب% ۳۶و همکارانش Shalitonدر مطالعه ). ۱۰(ندداشت

در مطالعـه  ). ۱۶(ده بودند، کوتاه قـد بودنـد  يخود رسييبه قد نها

 ـيرساز و همکارانش نيشمش در تهـران  يطـور چنـد مرکـز   ه ز که ب

).۱۴(ماران کوتاه قد بودندياز ب% ۲/۳۹انجام گرفت، 

اول يهـا تواند از سـال يک ميماران تالاسمير رشد در بياگرچه تاخ

ماران در دهه ين بياغلب ايامروزيهاعمر شروع شود اما با درمان

سـرعت رشـد   يسالگ۹-۱۰ياز حوال. دارنديعياول عمر رشد طب

ت ي ـمـاران در نها ين بي ـاز ايکند و درصد قابل تـوجه يدا ميافت پ

ــ). ۱۸،۱۷،۱۰،۹(شــونديکوتــاه قــد مــ کــه در مطالعــه يطــوره ب

Gomber ساله ۱۰ماران يب% ۷۵هندوستان، يهمکارانش در دهلو

و همکـارانش  Hamidahدر مطالعه ). ۱۶(شتر کوتاه قد بودنديا بي

ــن ــاهيـ ــد در بيز کوتـ ــالا يقـ ــال خ۱۰يمـــاران بـ ــيسـ يلـ

در ). ۱۱(بـود %) ۷/۱۶(ر ده سـال ي ـمـاران ز ياز ب%) ۳/۸۳(ترعيشا

اران کوتـاه  م ـيب% ۷/۶۵ز يراز نيفر و همکارانش در شيمطالعه کرم

ده يشـده سـن بـالا   يماران بررسين مطالعه همه بيدر ا. قد بودند

ماران کمتر از ده يب% ۱۰ز فقط يدر مطالعه ما ن). ۱۹(سال داشتند

سـال  ۱۰يماران بـالا ياز ب% ۹/۵۶که يسال کوتاه قد بودند، درحال

يدر برخ. باشدير مين اختلاف کاملاً چشمگيقد کوتاه داشتند که ا

دارنـد بـروز عـوارض    يک کنترل بهتـر يماران تالاسميکه بمناطق

چ ير پانزده سال ه ـيافتد و در زير ميز به تاخينيسالگ۱۵تا يحت

بعلاوه ). ۲۱،۲۰(شوديک مشاهده نميماران تالاسميدر بياعارضه

ان بـه  ي ـدر مبتلايدهد کـه اخـتلال رشـد قـد    يمطالعه ما نشان م

بـا  يشود ول ـيدهه اول عمر شروع مماژور اگرچه از يتالاسم-بتا

ن يب ـيقـو يگردد و رابطه خطيش سن بر شدت آن افزوده ميافزا

.صورت معکوس وجود دارده ماران بين بيقد اSDSسن و 

ن سرم و يتين فريبيميکه نشان داده شده رابطه مستقنيرغم ايعل

ن قبـل از  ين بـودن هموگلـوب  ييو پـا ) ۱۸(اختلال رشد وجود دارد

 ـ)۲۳،۲۲(شده اسـت يخون از علل اختلال رشد معرفقيتزر ي، ول

ن يانگي ـن و ميتين فـر يانگي ـن ميبيداريدر مطالعه ما تفاوت معن

ن تفاوت در ينبود ا. افت نشديرکوتاه يماران کوتاه و غين بيهموگلوب

ن و يتين فــريانگيــاز آن باشــد کــه مــا ميد ناشــيمطالعـه مــا شــا 

ن ي ـبـا ا . ميطالعه محاسـبه کـرد  سال قبل از مکين را در يهموگلوب

وجـود  يان رابطـه يز چن ـيو همکارانش نGomberحال در مطالعه 

ن يتيزان فريو همکارانش مHamidahاما در مطالعه ). ۱۷(نداشت

بود که قد يمارانيشتر از بيبيطور قابل توجهه ماران کوتاه قد بيب

ه ق خـون دو گـرو  ي ـن قبل از تزريداشتند، اگرچه هموگلوبطبيعي

).۱۱(نداشتيداريتفاوت معن

دهنـد کـه وجـود اخـتلالات     يمـا نشـان م ـ  يج حاصل از بررسينتا

بـه شـدت  مـاژور  يتالاسـم -مـاران مبـتلا بـه بتـا    ين در بياندوکر

دهـد و  ير قـرار م ـ يمـاران را تحـت تـاث   ين بي ـايت رشد قديوضع

ش تعـداد  ين دارنـد بـا افـزا   يک اختلال اندوکريش از يکه بيمارانيب

. شـوند يقـد م ـ يشـتر دچـار اخـتلال رشـد و کوتـاه     يلات، باختلا

مـاژور هنـوز   يتالاسـم -که پاتوژنز اختلال رشد در بتـا يبا وجود

ن ي ـن اسـت کـه ا  ينشده است اما باور عام بر ايطبقه بنديخوبه ب

ر يتـاث بـه خصـوص  از اضافه بار آهن و يت ناشياختلال رشد با سم

يکبديهايماريب). ۱۸(داردميز رابطه مستقيآن بر غدد درون ر

ن ي ـا% ۴۰ع بـوده و حـدود  يمـاژور شـا  يان به تالاسميز در مبتلاين

بـه نظـر   ). ۲۴(باشنديد آهن درکبد ميماران دچار اضافه بار شديب

طـور  ه مـاران ب ـ ين بيسرم در اIGF-1١ن بودن سطح ييرسد پايم

). ۲۵،۱۷(در رابطه باشـد يکبديهاميآنزيمعکوس با سطح سرم

کـه  يمارانياز ب% ۴۱ماران کوتاه قد و ياز ب% ۱/۵۸ز يدر مطالعه ما ن

يکبـد يهـا ميش قابـل توجـه در آنـز   يکوتاه قد نبودند، دچار افزا

يکبـد يهـا ميش آنزيز افزايسال ن۱۰ر يماران زيدر بيحت. بودند

مـا  يگـر در بررس ـ يمهم ديهاافتهياز . موارد وجود داشت% ۴۵در 

ن يا. ماران کوتاه قد بوديان بيسم در ميپراسپلنياد هيوجود موارد ز

مــاژور کــه دچــار يان بــه تالاســميــدهــد مبتلايافتــه نشــان مــي

قـد  يشتر در خطر اختلال رشد و کوتاهيشوند بيسم ميپراسپلنيه

.قرار دارند

1 Insulin Like Growth Factor
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ماران مبتلا ين هستند که بيانگر ايحاصل از مطالعه ما بيج کلينتا

در خطـر اخـتلال   يان دهه اول زندگماژور از هميتالاسم-به بتا

ابد که ييميشترين اختلال شدت بيش سن ايرشد هستند و با افزا

.ماران کوتـاه قـد شـوند   ين بياز ايشود درصد قابل توجهيباعث م

ت ياز نظـر وضـع  يل زنـدگ ي ـست از همان اواان خاطر لازميبه هم

ل در اخـتلال رشـد   ي ـطور مرتب کنترل شوند و عوامل دخه رشد ب

صـورت  ه و ب ـيين به موقـع شناسـا  يآنها از جمله اختلالات اندوکر

يريشـگ يمـاران پ ين بي ـمناسب درمان گردند تا از کوتاه قد شدن ا

.ديعمل آه ب

References:
1. Cooley TB, Lee P. A series of cases of

splenomegaly in children with anemia and

peculiar changes. Trans Am Pediatr Soc 1925; 37:

29-30.

2. Olivieri NF, Brittenham GM. Iron-chelating

therapy and the treatment of thalassemia. J Blood

1997; 89(30): 739-61.

3. Model  B,  Letsky  EA,  Flynn  DM,  Peto  R,

Weatheral DJ. Survival and desferrioxamine in

thalassemia major. BMJ 1982; 284: 1081-4.

4. Olivieri NF. The beta-thalassemias. N Engl J Med

1999; 341: 99-109.

5. Brittenham GM, Griffith PM, Nienhuis AW,

Mclaren  CE,  Young  NS,  Tucker  EE,  et  al.

Efficacy of deferoxamine in preventing

complications of iron overload in patients with

thalassemia major. N Engl J Med 1994; 331: 567-

73.

6. Gabutti V, Piga A. Result of long term iron

chelating therapy. Acta  Haematol 1996; 95: 26-

36.

7. Roth C, Pekrun A, Bartz M. Short stature and

pubertal development in thalassemia major:

evidence for hypothalamic neurosecretory

dysfunction of growth hormone secretion and

defective pituitary gonadotropin secretion. J

Pediatr 1997; 156: 777-83.

8. Saka N, Sukur M, Bundak R. Growth and puberty

in thalassemia major. J Pediatr Endocrinol Metab

1995; 8(3): 181-6.

9. Low Louis CK. Growth of children with ß-

thalassemia major. Indian J Pediatr 2005; 72(2):

159-64.

10. Jha  S,  Bano  G,  Nussey  SN.  Short  statute  in

thalassemia major: multiple aetiologies. Endocr

Abst 2004; 7: 303.

11. Hamidah A, Rahmah R, Azmi T, Aziz J, Jamal R.

Short statute and truncul shortening in transfusion

dependent thalassemia patients: results from a

thalassemia center in Malaysia. Southeast Asian J

Trop Med Public Health 2001; 32(3): 625-30.

12. Karimi M, Karamifar H. Short stature in beta-

thalassemia minor subjects. Med Sci Monit 2004;

10(11): 603-5.

13. Fica S, Albu A, Vladareanu F, Barbu C, Bunghez

R,  Nitu  L,  et  al.  Endocrine  disorders  in  ß-

thalassemia major: cross-sectional data. Acta

Endocrinologica 2005; 1(2): 201-12.

14. Shamshirsaz AA, Bekheirnia MR, Kamgar M,

Pourzahedgilani N, Bouzari N, Habibzadeh M,

et al. Metabolic and endocrine complications in

beta-thalassemia major: a multicenter study in

Tehran. BMC Endocr Disord 2003; 3: 4-13.

15. Raiola  G,  Galati  MC,  De  Sanctis  V,  Caruso

Nicoletti M, Pintor C, De Simone M, et al.

Growth and puberty in thalassemia major. J

Pediatr Endocr inol Metab 2003; 16(suppl 2): 259-

66.

16. Shlomit S, Doron C, Naomi W, Moshe P, Hagit

M,  Liora  K,  et  al.  Serum  ferritin  level  as  a

predictor of impaired growth and puberty in

thalassemia major patients. Euro J Haematol 2005;

74: 93-100.

17. Gomber S, Dewan P. Physical growth patterns and

dental caries in thalassemia. Ind Pediatr 2006; 43:

1064-9.



ماژوريتالاسم- بيماران مبتلا به بتاقد دريکوتاه

١٣١

18. Saxena A. Growth retardation in thalassemia

major patients. Int J Hum Genet 2003; 3(4): 237-

46.

19. Karamifar H, Shahriari M, Amirhakimi G. Failure

of puberty and linear growth in beta-thalassemia

major. Turk J Haematol 2005; 22(2): 65-9.

20. Chen JPS, Su S, Lin KH, Chang SH, Lu MY, Jou

ST, et al. Survival, mortality, and complications in

patients with ß-thalassemia major in northern

Taiwan. J Pediatr Blood Cancer 2006; 48(5): 550-

4.

21. Cunningham MJ, Macklin EA, Neufeld EJ, Cohen

AR. Complicatipons of ß-thalassemia major in

North America. J Blood 2004; 104: 34-9.

22. Rodda CP, Reid ED, Johnson S, Doery J,

Mathews R, Bowden DK. Short stature in

homozygous beta-thalassemia is due to

disproportionate truncal shortening. Clin

Endocrinol 1995; 42: 587-92.

23. Ortolani M, Wolman IJ. Some clinical feature of

Cooley's anemia patients as related to transfusion

schedules. Ann N Y Acad Sci 1969; 163: 407-14.

24. Perifanis V, Tziomalos K, Tsatra I, Karyda S,

Patsiaoura K, Metaxa MA. Prevalence and

severity of liver disease in patients with ß

thalassemia major: A single-institution fifteen-

year experience. J Hematol 2005; 90: 1136-8.

25. Deluca  G,  Maggiolini  M,  Bria  M,  Giorno  A,

Salerno M, Marsico S, et al. GH secretion in

thalassemia patients with short stature. Horm Res

1995; 44(4): 158-63.


