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درصد سیاهان 10این بیماري در . شودخونی داسی شکل یا سایکل سل آنمی بیشتر در نژاد سیاه مشاهده میکم
میلیون 10ها انجام شده در دنیا، بیش از طبق بررسی. شوددرصد سیاهان آفریقا یافت می40آمریکا و تقریباً 

.باشندنفر ناقل ژن این هموگلوبین غیرطبیعی می



باشد اما در زنجیره بتا، در جایگاه شش، به میA ،β2αهمانند هموگلوبینSی هموگلوبینفرمول ساختمان
Sدر این هموگلوبینوپاتی به واسطه عملکرد هموگلوبین. جاي اسید آمینه گلوتامیک، والین جایگزین شده است

قرار بگیرد پلیمریزه در شرایط هیپوکسیHbSدر حقیقت وقتی. شوندهاي قرمز به شکل داس دیده میگلبول
داسی شکل شدن . شود گلبول قرمز از حالت طبیعی خود خارج شده و داسی شکل شودشده و باعث می

شود که در نهایت فرآیند میpHهاي قرمز موجب انسداد در عروق کوچک و هیپوکسی و پایین آمدنگلبول
.دهندها را افزایش میداسی شکل شدن گلبول

قلیایی و pHالکتروفوروز ابتدا در. باشدهر نوع هموگلوبینوپاتی، الکتروفورز هموگلوبین میتست اختصاصی براي 
.گیرداسیدي انجام میpHجهت بررسی بیشتر، در

در نوار Sنوع هموزیگوت این بیماري به وسیله ظهور هموگلوبین:Sنوع هموزیگوت بیماري هموگلوبین
بتاي طبیعی ◌ٔ شود، زیرا بیمار مبتلا به نوع هموزیگوت، زنجیرهتوصیف میAالکتروفورز به جاي هموگلوبین

.نوار ناپدید شده استبه صورت مشخصی از روي Aکند، در نوار الکتروفورز، هموگلوبینتولید نمی

به میزان کم 2Aهموگلوبین. باشددرصد می20تا 1بین Fدرصد و هموگلوبین95تا 80حدود Sهموگلوبین
تواند نشانگر فرم مخلوط بیماري به همراه می2Aمیزان بالاتر هموگلوبین. شوددیده می%5تا %1و متغیر از 

وGهايکه در الکتروفورز استات سلولز در محیط قلیایی، هموگلوبیناز آنجائی .(S/B)تالاسمی نوع بتا باشد
DوSها از یکدیگر الکتروفورز را در محیط اسیدي بر روي گیرند، براي تفکیک آندر یک جایگاه قرار می

.دهندسیترات آگار ادامه می

راي ویژگی خاصی است یعنی در نوع هتروزیگوت، نوار الکتروفورز دا:Sنوع هتروزیگوت بیماري هموگلوبین
میزان غلظت . باشدمی2Aو باند طبیعی هموگلوبینS، یک باند هموگلوبینAشامل یک باند هموگلوبین

وHbAالکتروفورز بر روي سیترات آگار فقط شامل◌ٔ نتیجه. باشدمتغیر می%50تا %20بین Sهموگلوبین
HbSباشدمی.

Sهموگلوبینوتالاسمیترکیب–2

دت تظاهرات بالینی در جهشی هتروزیگوت دو تایی بستگی به میزان سنتز محصول طبیعی یا غیرطبیعی ش
در . شوددیده می2AHbوHbSوHbFدر الکتروفورز هموگلوبین بر روي نوار استات سلولز. دارد) زنجیره بتا(

.شوداصلاً دیده نمیHbAبتاتالاسمی همراه با سیکل سل، 



S/Cوبینهموگلبیماري-3

. باشندS, Cهاي غیرطبیعیها هر کدام داراي هموگلوبینشود که والدین آناین بیماري در فرزندانی دیده می
وضعیت بیمار جدي . شودطبیعی ساخته نمیAدر فرزند، هر دو زنجیرد بتا غیرطبیعی است، لذا هموگلوبین

و Sگلوبین، میزان تقریباً مساوي از هموگلوبینالکتروفورز همو. باشدمیSSبوده و مانند نوع هتروزیگوت
.دهدرا نشان میCهموگلوبین

جنینیپایدارهموگلوبینوSهموگلوبینبیماريترکیب-4
در بیماري پایداري ارثی هموگلوبین جنینی، تولید زنجیره بتا کاهش داشته و تولید زنجیره گاما، حتی در زمان 

Fدرصد هموگلوبین جنینی از نوع35درصد تا 15غ مبتلا به این بیماري، بین در افراد بال. بلوغ ادامه دارد

موجود در خون فرد بیمار H bFدر این حالت، . همراه باشدHbSتواند با بیمارياین بیماري می. وجود دارد
لیل آن کاهش شدت بیماري به د. شودهاي قرمز و در نتیجه کاهش شدت بیماري میمانع از داسی شدن گلبول

در HbSدهد، بنابراین عملاًبا اکسیژن بالا بوده و آن را به راحتی از دست نمیHbFاست که میل ترکیبی
.آیدشرایط هیپوکسی قرار نگرفته و به شکل پلیمر در نمی

Cهموگلوبینبیماري–5

گلوتامیک نشسته است، در جایگاه شش، اسید آمینه دیگري به جاي اسیدHbSدر این هموگلوبین نیز به مانند
شکل هموزیگوت آن نادر بوده و شیوع آن در غرب آفریقا . باشداما این بار اسید آمینه جایگزین، لیزین می

. دهدتشکیل میHbFو بقیه آن راHbCهموگلوبین از نوع%100تا %95در الکتروفورز بابافر قلیایی . باشدمی
.ر ناپدید شده استبه صورت مشخصی از روي نواAهموگلوبین

اما در الکتروفورز . شود، علائم بالینی و هماتولوژیکی خاصی مشاهده نمیHbA/Cدر نوع مختلط و هتروزیگوت
بر روي استات سلولز، HbC .وجود داردCهموگلوبین%40تا %30و Aهموگلوبین%70تا %50با بافر قلیایی 

قلیایی در جایگاهpHها وجود دارند که درز هموگلوبینتعدادي ا. کنددر محیط قلیایی آهسته حرکت می
HbCها شاملاین هموگلوبین. گیرندقرار میHbEوHbA2این . باشندمی[1]بو هموگلوبین عر

در بتاتالاسمی به همراه بیماري. اسیدي از یکدیگر جدا کردpHتوان با الکتروفورز درها را میهموگلوبین
HbCالکتروفورز هموگلوبین بر روي نوار استات سلولز ،HbFباندهايباHbC2اوAHbشودمشخص می.



Eهموگلوبینبیماري–6

در این هموگلوبین، در جایگاه بیست و شش . این نوع هموگلوبین، در شرق دور و جنوب شرقی آسیا شایع است
نوع هتروزیگوت آن علائم بالینی واضح و . زنجیره بتا به جاي اسید آمینه گلوتامیک، لیزین قرار گرفته است

را نشان HbE، %97تا %95نوع هتروزیگوت آن داراي کمخونی خفیف بوده و در الکتروفورز . نداردمشخصی 
شود که پیش آگهی بیماري را بدتر و یا با بتاتالاسمی دیده میHbCنوع مختلط این هموگلوبین با. دهدمی
همان طور که قبلاً گفته شد . باشدمیHbA2وHbCبه همراهEنوار الکتروفورز، نشانگر هموگلوبین. کندمی

اسیدي از pHها را دراو هموگلوبین عرب یکی بوده و آنHbA2وHbCوHbEدر بافر قلیایی جایگاه
.کنندیکدیگر تفکیک می

Dهموگلوبینبیماري-7

گزین بتا، به جاي اسید آمینه گلوتامیک، گلایسین جایدر این هموگلوبین، در جایگاه صد و بیست و یک زنجیره
نوع هموزیگوت یا هتروزیگوت آن بیماري جدي ایجاد نکرده . باشداین نوع هموگلوبین بسیار نادر می. شده است

وHbSقلیایی، در جایگاهpHاز آنجائی که بر روي نوار الکتروفورز در. باشدفاقد علایم بالینی مشخص می
HbG)در . باشدهاي دیگر با اهمیت میوگلوبینگیرد، تفکیک آن از همقرار می) هموگلوبین فیلادلفیا

.شودبر روي نوار دیده نمیHbSقرار گرفته وHbAدر جایگاهHbDالکتروفورز بابافر اسیدي

ها هاي غیرطبیعی نیز وجود دارند، اما فقط تعداد محدودي از آنانواع بسیار زیاد دیگري از هموگلوبین: یادآوري
ها شناخته نشده باقی شوند و بسیاري از آنباشند شناخته میبراي شناسایی میکه داراي علائم کلینیکی واضح 

.مانندمی

[1]– Hb-Arab


