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لخته شدن  یبرا یادیز یها نیاست. پروتئ یدهنده ارث یزیاختلال خونر کی (VWD) لبراندیو ی فونماریب

( هستند VWF) لبراندیلخته کننده فاکتور فون و نیفاقد پروتئ ای VWDاست. افراد مبتلا به  ازیخون فرد مورد ن

 VIIIبه فاکتور  VWFجاد کند، یا یفرد لخته موفق کی نکهیا یکند. برا یعمل نم دیآنطور که بااین پروتئین ها  ای

پلاک  لیبه تشک ندیفرآ نیشود. ا یمتصل م یخون یرگ ها وارهیو پلاکت ها در د گریلخته کننده د نی(، پروتئ8)

. ستندین یپلاگ پلاکت نیا جادیقادر به ا VWDراد مبتلا به کند. اف یلخته شدن کمک م ندیدر طول فرآ یپلاکت

 یکرد، نامگذار فیتوص 1920بار آن را در دهه  نیکه اول لبراند،یفون و کیار یبه نام پزشک فنلاند یماریب نیا

 شده است.

 تهیه شده است. گروه تحقیقاتی بهترین آزمایشگاه پاسداراناین مقاله در 

vWF ،در  تریل یلیگرم در م یلیم 10 باًیخون با غلظت تقر یبزرگ، در پلاسما یمریمولت نیکوپروتئیگل کی

 یسلول هاشده در پلاکت ها و  رهیذخ یاز گرانول ها vWFمتعدد،  یگردش است. در پاسخ به محرک ها

را  یعروق بیپلاکت ها به محل آس یشود. دو نقش عمده در هموستاز دارد. اول، چسبندگ یآزاد م الیاندوتل

 کند.  یم تیرا متصل و تثب VIII (FVIII)انعقاد  شیپ نیکند. دوم، فاکتور پروتئ یواسطه م

vWD شود: یم میتقس ریبه سه دسته عمده به شرح ز 

 vWF یکمبود جزئ - 1 نوع
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 vWF یفیکمبود ک - 2 نوع

 vWFکمبود کل  - 3 نوع

vWD  یها یژگیبر اساس و 2نوع vWF ( 2ناکارآمد به چهار نوعA، 2B ،2N ،2Mتقس )ها دسته نیشود. ا یم می

 مربوطه مطابقت دارند.  یدرمان یهاهیو توص ینیبال یهایژگیبا و ز،یمتما یمولکول یهاسمیبا مکان

 ت،یاهم یب یمدت از زخم ها یطولان یزیو هماتوم است. خونر ینیب یزیشامل خونر vWDعلائم  نیتر عیشا

 هستند.  عیشا یاز حد قاعدگ شیب یزیحفره دهان و خونر یزیخونر

 ست؟یچ لبراندیفون و یماریعلائم ب

از  یدتریکه شکل شد یدارند. افراد یفیعلائم خف ایندارند  یعلائم لبراندیفون و یماریاز افراد مبتلا به ب یاریبس

 را داشته باشند: ریدارند ممکن است علائم ز یماریب نیا

 افتد. یدر سال اتفاق م شتریب ایکشد و پنج بار  یطول م قهیدق 10از  شی: که بریزی از بینیخون

 طول بکشد. قهیدق 10از  شیکه ب گرید یها بیآس ای یدگیاز بر یناش یزیخونر

 یمعن نیها برجسته است، به اآن یهایشوند. کبود یکبود م یبه راحت لبراندیفون و یماری: افراد مبتلا به بیکبود

 است. بزرگ شانیهایوداند و کبورم کرده هایکه کبود
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. در دینداشته باش یقرمز کاف یافتد که گلبول ها یاتفاق م یها زمان یاز فقر آهن: تمام کم خون یناش یخون کم

قرمز  یدر گلبول ها یماده ا نیندارد. هموگلوب نیساخت هموگلوب یبرا یفقر آهن، بدن شما آهن کاف یکم خون

 کند. یکمک م ژنیشما است که به آنها در حمل اکس

 یاز جمله جراح ،یممکن است پس از هر جراح لبراندیفون و یماری: افراد مبتلا به بیپس از جراح یزیخونر

 داشته باشند. دیشد یزیدندان، خونر

 ایبار پد  کیهر ساعت  دیاست که با دیشد یبه قدر یزیخونر نی(: ایقاعدگ یزی)خونر نیسنگ یها یقاعدگ

 از هفت روز طول بکشد. شیب یزیخونر ای دیتامپون خود را عوض کن

 .نیسقط جن ای مانیبعد از زا دیشد یزیخونر

باشد. اگر  گرید یها یماریپس از مدفوع ممکن است از علائم ب یزیخونر ایدر مدفوع: وجود خون در مدفوع  خون

 .دیبا پزشک خود صحبت کن دیخون در مدفوع خود دار

 دیادرار دار دفع به یفور ازیبه خصوص اگر ن د،یادرار کردن متوجه خون شد(: اگر هنگام یدر ادرار )هماچور خون

 .دیو در ادرار شما خون وجود دارد، با پزشک خود صحبت کن

 دهند؟ یم صیرا تشخ لبراندیفون و یماریچگونه ب پزشکان
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 شما همخانواده  یاعضا ای. آنها ممکن است بپرسند که آدیخواهد که علائم خود را شرح ده یاز شما م پزشک

 را انجام دهند: ریز یها شیدارند. آنها ممکن است آزما یزیاختلالات خونر ایعلائم مشابه 

قرمز، انواع مختلف گلبول  یتعداد گلبول ها شیآزما نی: ادر آزمایشگاه پاسداران  (CBCکامل خون ) شمارش

قرمز شما  یرا در گلبول ها نیهموگلوب زانیم نیکند. همچن یم یریشما را اندازه گ یو پلاکت ها دیسف یها

 یزیخونر یداراکه  یدارند. افراد یعیطب CBC لبراندیفون و یماریکند. اکثر افراد مبتلا به ب یم یریاندازه گ

 داشته باشند. ینییقرمز خون پا یو گلبول ها نیهستند ممکن است تعداد هموگلوب دیشد رمعمولیغ

هستند که به لخته شدن خون  یخون ی: پلاکت ها سلول هادر آزمایشگاه پاسداران  یتجمع پلاکت یها شیآزما

تا بتوانند به لخته شدن  کنندیم یریگشما را اندازه یهاپلاکت یچسبندگ زانیم هاشیآزما نیکنند. ا یکمک م

 خون کمک کنند.

عوامل لخته شدن را  ر این آزمایشد:  در آزمایشگاه پاسداران (APTTفعال ) یجزئ نیزمان ترومبوپلاست شیآزما

 یهستند که به لخته شدن خون کمک م ییها نیپروتئ لبراند،یکنند که مانند فاکتور فون و یم لیو تحل هیتجز

 کشد. یطول م شتریخون شما ب دناست که لخته ش یمعن نیکنند. سطح فاکتور کمتر از حد معمول به ا

 کند. یم یریرا اندازه گ یلخته شدن اضاف یفاکتورها شیآزما نی(: اPT) نیپروترومب زمان

 کند. یاست که به لخته شدن خون کمک م یگرید نیپروتئ نوژنیبری: فنوژنیبریف شیآزما
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 یریخون شما اندازه گ انیرا در جر لبراندیفاکتور فون و نیپروتئ زانیم شیآزما نی: البراندیژن فاکتور فون و یآنت

 کند. یم

 کند. یم یابیرا ارز لبراندیفاکتور فون و تیفعال شیآزما نی: انیستوستیر کوفاکتور

 کند. یم یریساختار فاکتور را اندازه گ شیآزما نی: البراندیفاکتور فون و یمرهایمولت

 یماریشما به ب یابتلا دییتأ یبرادر آزمایشگاه پاسداران، خون  شیآزما نیبه انجام چند ازیممکن است ن پزشک

سطح  رییممکن است باعث تغ یاز جمله سطوح هورمون یاست که عوامل لیدل نیبه ا نیداشته باشد. ا لبراندیفون و

 در خون شود. لبراندیفاکتور فون و

در  را یشتریب یشگاهیآزما یها شیممکن است آزما پزشکانوجود دارد.  لبراندیفون و یمارینوع ب کیاز  شیب

فون  یماریدر مورد انواع ب یشتریاطلاعات ب نجاینقص خاص انجام دهند. در ا ییشناسا یبرا آزمایشگاه پاسداران،

 وجود دارد: لبراندیو

قرار  ریرا تحت تاث یماریب نیدرصد افراد مبتلا به ا 80تا  60است.  لبراندیفون و یمارینوع ب نیتر عیشا نی: ا1 نوع

در خون خود هستند. ممکن است  لبراندیفون و از فاکتور ینییسطوح پا ینوع دارا نیدهد. افراد مبتلا به ا یم

 هستند. فیخف علائم نیداشته باشند، ا ینداشته باشند. اگر علائم یعلائم
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 یزینوع ممکن است خونر نیکند. افراد مبتلا به ا یکار نم دیآنطور که با لبراندیمورد، عامل فون و نی: در ا2 نوع

 نوع را دارند. نیا لبراندیفون و یماریدرصد افراد مبتلا به ب 30تا  15متوسط داشته باشند. حدود  ای فیخف

درصد افراد مبتلا  10تا  5نوع است که  نینادرتر نیاست. همچن لبراندیفون و یماریشکل ب نیدتریشد نی: ا3 نوع

داشته  یجد یزینوع ممکن است مشکلات خونر نیدهد. افراد مبتلا به ا یقرار م ریرا تحت تأث یماریب نیبه ا

 خون خود ندارند. انیدر جر لبراندیفاکتور فون و چیه ایدارند  ینییپا اریبس لبراندیسطح فاکتور فون و رایباشند ز

 کنند؟ یرا درمان م لبراندیفون و یماریچگونه ب

 مختلف درمان کنند: یرا با داروها یماریب نیممکن است ا پزشکان

روش  نیتر جیرا نیدهد. ا یم شیخون افزا انیرا در جر لبراندیهورمون سطح فاکتور فون و نی: انیدسموپرس

 است. لبراندیفون و یماریب یبرا یدرمان

 یزیخونر یتوقف دوره ها یرا برا لبراندیفاکتور فون و قیاز افراد ممکن است تزر ی: برخلبراندیفاکتور فون و قیتزر

فاکتور  یماریاز افراد مبتلا به ب یکنند. برخ افتیدر یدرمان را قبل از جراح نیکنند. آنها ممکن است ا افتیدر

 انیدر جر لبراندیاز فاکتور فون و یکنند تا سطح ثابت افتیمنظم در یها ونیممکن است انفوز دیشد لبراندیفون و

 خون خود داشته باشند.
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 یکنند. اگر شما در حال انجام جراح یم یریخون جلوگ یلخته ها هیتجزداروها از  نیها: ا کیتینولیبریف یآنت

 زینوع دارو را تجو نیممکن است پزشک شما ا د،یدار نیسنگ یودهایکه پر دیهست یاگر فرد ای دیدندان هست

 کند.

استروژن است  یحاو نیکند. ا یدارند کمک م یقاعدگ یزیکه خونر یدارو به افراد نی: ایضد باردار یها قرص

 دهد. یم شیخون شما افزا انیرا در جر لبراندیکه سطح فاکتور فون و

 

 منابع:

https://emedicine.medscape.com/ 

https://www.hemophilia.org/ 

 

2%Willebrand20%#:~:text=Von/459222https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK

tttttt20%ttttt20%ttttt20%tttttttt02%t,ttttttttt20%tt20%ttttttt0. 

 

https://emedicine.medscape.com/
https://www.hemophilia.org/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459222/#:~:text=Von%20Willebrand%20disease%20is%20a,prolonged%20bleeding%20after%20minor%20trauma
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK459222/#:~:text=Von%20Willebrand%20disease%20is%20a,prolonged%20bleeding%20after%20minor%20trauma
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8%AF%D8%_%D9%87DC%8%DB7%A8%D9%84%https://fa.wikipedia.org/wiki/%D

9D3%B8%C#:~:text=%D8%DA%AF%DB1%B8%C%D2%80%8E9%86%D9%88%D1%B

tt%t20%%t8%t%tt8%tt7%t8%t9%87%t%t2%80%8t9%84%t9%88%t84%%

,9%87t%t8%tt7%t8%t9%84%t9%86%20%t%t8%tt7%t8%t1%20%t8%tt%t8%t9%87%20%t9%

2%8DA%AF%E1%B8%%DC8%DB9%88%D9%85%D7%20%A8%AA%D8%D8%20%A8%D9%84%D9%82%D%

9%88%t9%tt%t1%20%t8%t7%t8%t%t8%tt3%t8%t8%t8%t20%%t8%tt7%t8%t9%87%t%t0%8

9DA%A86%%DA. 

 

https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87_%D8%AF%D8%B1%D9%88%D9%86%E2%80%8C%D8%B1%DA%AF%DB%8C#:~:text=%D8%B3%D9%84%D9%88%D9%84%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%DB%8C%20%DA%A9%D9%87%20%D8%AF%D8%B1%20%D8%A7%DB%8C%D9%86%20%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87,%D9%82%D9%84%D8%A8%20%D8%AA%D8%A7%20%D9%85%D9%88%DB%8C%D8%B1%DA%AF%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%20%D8%A8%D8%B3%DB%8C%D8%A7%D8%B1%20%DA%A9%D9%88%DA%86%DA%A9
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87_%D8%AF%D8%B1%D9%88%D9%86%E2%80%8C%D8%B1%DA%AF%DB%8C#:~:text=%D8%B3%D9%84%D9%88%D9%84%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%DB%8C%20%DA%A9%D9%87%20%D8%AF%D8%B1%20%D8%A7%DB%8C%D9%86%20%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87,%D9%82%D9%84%D8%A8%20%D8%AA%D8%A7%20%D9%85%D9%88%DB%8C%D8%B1%DA%AF%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%20%D8%A8%D8%B3%DB%8C%D8%A7%D8%B1%20%DA%A9%D9%88%DA%86%DA%A9
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87_%D8%AF%D8%B1%D9%88%D9%86%E2%80%8C%D8%B1%DA%AF%DB%8C#:~:text=%D8%B3%D9%84%D9%88%D9%84%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%DB%8C%20%DA%A9%D9%87%20%D8%AF%D8%B1%20%D8%A7%DB%8C%D9%86%20%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87,%D9%82%D9%84%D8%A8%20%D8%AA%D8%A7%20%D9%85%D9%88%DB%8C%D8%B1%DA%AF%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%20%D8%A8%D8%B3%DB%8C%D8%A7%D8%B1%20%DA%A9%D9%88%DA%86%DA%A9
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87_%D8%AF%D8%B1%D9%88%D9%86%E2%80%8C%D8%B1%DA%AF%DB%8C#:~:text=%D8%B3%D9%84%D9%88%D9%84%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%DB%8C%20%DA%A9%D9%87%20%D8%AF%D8%B1%20%D8%A7%DB%8C%D9%86%20%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87,%D9%82%D9%84%D8%A8%20%D8%AA%D8%A7%20%D9%85%D9%88%DB%8C%D8%B1%DA%AF%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%20%D8%A8%D8%B3%DB%8C%D8%A7%D8%B1%20%DA%A9%D9%88%DA%86%DA%A9
https://fa.wikipedia.org/wiki/%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87_%D8%AF%D8%B1%D9%88%D9%86%E2%80%8C%D8%B1%DA%AF%DB%8C#:~:text=%D8%B3%D9%84%D9%88%D9%84%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%DB%8C%20%DA%A9%D9%87%20%D8%AF%D8%B1%20%D8%A7%DB%8C%D9%86%20%D9%84%D8%A7%DB%8C%D9%87,%D9%82%D9%84%D8%A8%20%D8%AA%D8%A7%20%D9%85%D9%88%DB%8C%D8%B1%DA%AF%E2%80%8C%D9%87%D8%A7%DB%8C%20%D8%A8%D8%B3%DB%8C%D8%A7%D8%B1%20%DA%A9%D9%88%DA%86%DA%A9
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