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  احمرار الدم الحقیقي
  

  ))علاجي- يدلیل تشخیص((

  

  إعداد الطبیب ھیثم یوسف عثمان

  قسم أمراض الدم-مشفى حمص العسكري
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  :مصدر الدلیل 
   ويلنقاراض فرط التكاثر لام   Nordic   Countries  البریطانیة - الإیطالیةوضع ھذا الدلیل من قبل المجموعة               

  
Nordic  MPD  Group  2008                                                     

  
  
  
  

                                                            
  :الھدف من ھذا الدلیل                                                             

  
   

ھذه البلدان مع مزاوجتھ مع لبراھین القویة وذلك لتشخیص وعلاج احمرار الدم الحقیقي ھو كتابة دلیل علمي مسند بال
  ٢٠٠٨الدلیل الذي وضعتھ منظمة الصحة العالمیة لعام 

  
  
  

  : جدول یبین درجات التوصیات ومستویات البراھین                                         
   

  مستویات البرھان     
   

  البرھاننمط   المستوى  
Ia 
  

  )أي التجارب العادلة (  ةالبرھان مشتق من تحلیل بعدي لتجارب معشا                   
  

Ib                    الأقلالبرھان مشتق من تجربة معشاة واحدة مضبوطة على  
  
IIa 

  
  ةبدون تعشی و البرھان مشتق من تجربة مضبوطة وجیدة لتقییم  وحیدة                  

  
IIb 
  

  الأقلالبرھان مشتق من دراسة تجریبیة جیدة لتقییم واحدة على                 
    

 
III 
 

  البرھان مشتق من دراسات وصفیة جیدة التقییم غیر تجریبیة مثل دراسات                  
  مقارنة ودراسات حالات   شاھد مضبوطة                 

  
IV 

 
 

   ةأو خبرات سریریة من سلطات محترم/مشتق من تقاریر لجان خبیرة و البرھان                
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  درجات التوصیة  

  
  
  

  تشخیص احمرار الدم 
  
  
                           .من شھرین یجب تحریھم لأكثر  عند النساء%  ٤٨ >و عند الرجال%  ٥٢>  الھیماتوكریتارتفاع أرقام  إن

   .أخرى إثباتلدراسات  نولا یحتاجواحمرار دم مطلق  وایعتبر أنیمكن   %٥٦>ونساء   % ٦٠>مع قیم ھیما توكریت لكن الرجال 
  ة بطرق النظائر المشع ءكتلة الكریات الحمرا \ RCM \یتبع بدراسة  أنارتفاع الھیماتوكریت یجب 

  .میة المتوقعة من الك%  ٢٥ّاكبر من  /RCM /كان إذاویوضع تشخیص احمرار الدم المطلق 

 و لإجرائھامرتفعة الكلفة وتحتاج لزمن طویل  أنھا إلى إضافةغیر متوفرة لكن بسبب كونھا  \RCM \ة زیاد إثباتالمعیار الذھبي ھو  إذن

RCM// تمیز بین  لا/PV/  لتشخیص الأخرى  صاءاتقستالإ حیویة، إضافة إلى واحمرار الدم الثانوي/PV / مثل عیارEPO/ /  المصل

دل عند /غ١٦,٥٢ >  ود ل عند الرجال  /غ   ١٨,٥٢>زیادة الخضاب فقد تم اعتماد    JAK2//طفرة لویة نقي العظم وحالیا اكتشافوخ

   . /RCM /بدلا من منظمة الصحة العالمیة من قبل النساء 

  

  

  مصطلحات                                                      

                                                        TERMENOLOGY 
  

  

  : SOCYTOSIRERYTH   APPARENT    ( AP )  احمرار الدم الظاھري
مع ارتفاع الھیماتوكریت الوریدي الناجم عن نقص حجم البلازما مع  الأشخاصاحمرار دم نسبي  ویطلق على  أواحمرار دم كاذب  أیضایدعى 

RCM/ /  ضمن الطبیعي  .  

  . جد دلیل مدعوم لمعالجة احمرار الدم الكاذب بالفصادة لا یو

 : YTOSISCORTHIC   ERYTHAIDIOPاحمرار الدم الذاتي      
  .وبدون وجود سبب آخر مثبت   /PV/ولا ینفي معاییر /RCM /المرافقة لارتفاع للحالات یستخدم

   

                                          

  مستوى البرھان الدرجة         
  

  

A Ia .Ib   مطلوب :  
  على الأقل واحدة من التجارب السریریة المضبوطة المعشاة 

  لق بالتوصیات  النوعیة ذو النوعیة الجیدة والمتجانس المتع الأدب الطبي كون لجسممك  
  

B  IIa. IIb .III       مطلوب:  
  ھا لیست معشاة لھا علاقة  بموضوع التوصیة ولكنتوفر دراسات سریریة جیدة التنفیذ   

          
  

C IV  خبرات سریریة لتقاریر سلطات صحیة على أن  أو/ وق من تقاریر لجان خبیرة أو أراء البرھان مشت
اشرة ذات  نوعیة جیدة                                                                        بیریة متشیر غیاب لدراسات سر
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  :  PVتشخیص 

DIAGNOSIS OF  PV  
  الحدیثة وكبدیل عن قیاس العالمیة یثما تصدر معاییر منظمة الصحة ر اعتمادھا المعاییر التي یمكن)  ١( یظھر الجدول 

/RCM/  عند الرجال%  ٥٢>الھیماتوكریت  اعتمد مستویات  

  .عند النساء %  ٤٨>                                                     

    

 

 

 

 

Criteria for polycythemia vera 

  PVمعاییر 
  ) ١(جدول رقم 

  

   

A1- دةزیا أودل عند النساء  /غ ١٦,٥ >و   لرجادل عند ال/ غ ١٨,٥> ینبوغلومھی RCM/     /< من القیمة المتوقعة %  ٢٥  

A2-    وجودJAK2  

A3- دید حال بغعدم تص أور لسلسة الحمر و النواءات و قلة ثبزل نقي یبدي زیادة خلویة مع وجود تكا  

A4-  اریثروبیوتین المصل تحت الطبیعي  

A5- وسة جسضخامة طحالیة م  

A6-  لاحمرار الدم ) خلقي (  أو) تسب مك (غیاب أي سبب ثانوي  

B1 -  ل /   ٩١٠ × ٤٠٠>زیادة الصفیحات  

B2 - ل عند غیر المدخنین /٩ ١٠ ×١٠> زیادة معتدلات  

  ل عند المدخنین /٩١٠ ×١٢   اكثر من                      

B3 -  ضخامة طحالیة شعاعیة  

B4 -  مزارع حمراء داخلیة  

B5 - أوصبغي فیلادلفیا  غیر سیلیةن شذوذات جینیة bcr / abl )  (  في خلایا النقي  

                                                      JAK2  A1 +A2+A3 ال ایجابي           PVیتطلب التشخیص 

     Bاثنان من  أو أخرى   Aأي+    JAK2          A1+A3+A4 ال      سلبي            PVالتشخیص  یتطلب

  لفرط الحمر الثانوي  آخرمع سبب  / /PVیترافق  أنیمكن في حالات نادرة :  ملاحظة                     
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  ھي و  ة یلتشخیص ا من قیم المعاییرأعلى خضاب  /ریديیتوقع عند وجود زیادة ھیماتوكریت و / PV/ن تشخیص ا

  رجال  ١٨،٥> خضاب      رجال              %  ٥٢>ھیما                                      

  نساء   ١٦،٥> خضاب    نساء               %  ٤٨> اھیم                                      

  :  مثال   PVل  تعودعندما تترافق مع ملامح 

ضخامة  ،أطرافعلامات لنقص ترویة  أیة أومؤلم  أطرافاحمرار  ،حكة ،حوادث خثریة شریانیة وریدیة وخاصة عندما تحدث في سن مبكر(

  ).زیادة صفیحات ،زیادة بیض  ،طحالیة 

عي فانھ یجب متابعة تحت الطبی أوطبیعي /  EPO/ما یكون دفعن   ،المصل/  EPO/سریریا فانھ یجب تحدید مستوى   PV عندما یتوقع 

  ، بالإضافة على المعتدلات في الدم المحیطي  أویجرى على خلایا النقي  أنیمكن  الذي / JAK2 /استقصاءوذلك  ب      PVل  الأخرىالتحالیل 

  .تحري نقي العظم الذي یعطي معلومات ھامة عن درجة التلیف ل
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 PVمخطط تشخیصي 

 وأ نساء ١٦.٥> رجال و ١٨.٥>خضاب-
  نساء%٤٨>ورجال % ٥٢>كریتوھیمات

  أو
   PVتعود ل  ملامح -

  .ئیةقصة مرضیة واستقصاءات فیزیا* 
 .تعداد دم كامل * 

EPO المصل  

EPO  زائد  
EPO  تحت الطبیعي EPO  طبیعي 

PV  غیر طبیعي  
  ثانوي  میقیم احمرار د

JAK2 سلبي  

EPO   طبیعي لا
د علامات سریریة توج

 MPDمخبریة ل  وأ
   

 فحص نقي العظم
PV  غیر مثالي  

  خزعة نقي ومتابعھ

JAK2 ایجابي  

EPO   في الحالات أدنى من الطبیعي  
ومخبریة ل  وجود علامات سریریة أو

MPD 

وفحص نقي  JAK2ري حت
  العظم

  

التشخیص مثبت إذا 
 JAK2 وجد

  وموجودات نسیجیة 
PV  غیر
  مثبت



  PV  الاختبارات الشائعة المستعملة لتشخیص                                          
  

     تعداد دم كامل
                                                                               PV  وتعتبر معاییر صغرى لتشخیص  PV    في            الحالات  ٢/٣ارتفاع معتدلات في                          

  حالات ال ١/٢يارتفاع الصفیحات ف                             

                                                          

  PV  عند دتوج أنات یمكن سزیادة الاس                           

  

  

  : بیوتین المصل والبلازما ومستویات اریثر
EPO/ / تحت الطبیعي یعتبر معیار كبیر ل  PV  

 ا یتوقع معند// PVھو معایرة  الأوللخط فان ا/EPO  / 
  لفرط الحمر المرافق لمستویات منخفضة  إنEPO   من ارتفاع   يعند شخص یعان 

  /. EPO /مستقبل یجب مباشرة استقصاء طفرة خلقیة لمورثة  / JAK2/ تتضمن سلبیة  PV ل خضاب بدون علامات   
  
  

  /  A /لیصبح معیار اوارتفع حالیامة ھال یةمن المعاییر الشائعة التشخیص  ھو:  فحص نقي العظم

 الأخذیجب  / /JAK2ي شامل مع سیطرة لسلسلة الحمر و النواءات في حال سلبیة وھي تكاثر نق/  /PVظاھر الممیزة لنقي العظم في مال إن

     ،   del 1p   ،     13qde  ،     de20q(الشذوذات الجینیة شیوعا تتضمن  أكثر إن  ،والزرع في الزجاج یةلدراسة الجین ابعین الاعتبار

9+  ،  8+   (  

  

  

                                                                                 : JAK2  MUTATION     استقصاء 

  .وجد في احمرار الدم الثانوي تولا   PCR بمعایرة  PVمن %  ٩٠وجد في ت  
                                       وھي معیار كبیر )ومضان  ، ایكو،CT(ضخامة طحالیة / /PV رضىم  ٢/٣یوجد في  أنیمكن :  ایكو البطن

  . اعتمدت كمعیار صغیر )شعاعیة ( مجسوسھ غیر الطحال عندما تكونضخامة 
.  

                          

  

  :استقصاء احمرار الدم الثانوي 
  )  ٢(جدول ار الدم المطلق یظھر في الرتصنیف احم إن

  عندھا   EPO ل  مرتفعبعیار/   PV/استبعاد  یتم  /   ABSOLUTE/ار الدم المطلق رتشخیص احم إثبات ا  یتمحالم

  ) ٢(جدول /مكتسب  أوخلقي / المستبطنة لاحمرار الدم الثانوي  الأسبابالنقطة المفتاح ھي معرفة فإن 

  . و القیام بفحوص فیزیائیة  /  أدویة ،شخیر  ،تدخین / سبب مكتسب  أوحمرار الدم قصة عائلیة لاوجود  إمكانیةمن المھم سؤال المریض عن 
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  تصنیف احمرار الدم المطلق) ٢(جدول 

- Classification of absolute erythrocytoses                                        

  

  ياحمرار دم حقیق       

  وكسجین للا الألفةین عالي بھیموغلو -:  احمرار دم خلقي
   زوسفوغلیسیرات موتافبی ٣ -٢عوز  -                            

     EPOطفرات لمستقبل  -                            
   Churash  احمرار دم )  VHL( طفرة   -                            

  أسباب خلقیة أخرى   -                            
     EPOبال   سطامتو -:  مكتسباحمرار دم  -

  في سیاق نقص الاكسجة المركزي  ةكسجنقص الأ    -                             
   ةأمراض رئویة مزمن -                              
   coانسمام ب  -                                 
  ین فرط الحمر عند المدخن -                               
  / سكان المرتفعات / متلازمة نقص التھویة تتضمن توقف التنفس أثناء النوم   -                               
  نقص اكسجة كلویة موضعھ  -                               

  تضیق شریان كلوي  -                                
  لویة متقدمة أمراض ك -                                
  استسقاء كلوي  -                                 

                                   أیسر -لبي رئوي ایمنقشنت وعائي  -                                 
  / مرض كلیة متعددة الكیسات / كیسات كلویة  -                                 

   أورام -:    مرضي     EPO إنتاج-
  سرطان الخلیة  كبدیة   -                                         
  سرطان خلیة كلویة   -                                         

  كیسات كلویة  -                                   

  وعائیة مخیخیة  أورام  -                                         
  ورم غدي  / الدرق جارات سرطان -                                    

  لي رحمي فورم عضلي ع -                                   

  م تورم قوا  -                                    

  ي ئورم سحا  -                                          
   بالأدویةمتواسط  -               : منتبذ   EPO إفراز-

  المعالجة بالمستحضرات الاندروجینیة  -                                           

  احمرار بعد زرع الكلیة   -                                           

 احمرار الدم الذاتي -
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  مستخدمة في احمرار الدم الثانوي لاختبارات ال ا                                       

  

   /   Sa O2 /ع الاوكسجین الشریانياباش
Sa O2      >حیث یعتبر ةحالات تسبب فرط حمر ناجم عن نقص الاكسج ٣ار الدم المطلق و لكن ھناك رسبب لاحم%  ٩٢            

 Sa O2     مضللا:  

 النوم  أثناءمتلازمة توقف التنفس               -

 للأوكسجینوجود خضاب عالي الالفھ                -

   co الانسمام ب              -

  

  

  : ارات وظائف الكلیة والكبد تباخ
حالات نادرة لاحمرار الدم الثانوي الناجم عن ورم غدي  بعادلإست)      Ca ++         Ionized(یجب معایرة كلس الدم ویفضل  كما 

  سرطان جارات الدرق  أولجارات درق 

                                                 

  

  

 PV قیقيحاحمرار الدم ال                                                    
Polycythemia    Vera                                         

  

  

 قما یترافزیادة كتلة الكریات الحمر و غالبا  إلىا یؤدي الخلایا الحمر مم إنتاجھو اضطراب فرط تكاثر نقوي مزمن نسیلي یتمیز بزیادة  

  /JAK2   /یحملون    /  PV /عملیا جمیع مرضى ، مع زیادة الخلایا  النقویة و الصفیحات

 إنتاجزیادة التكاثر و كنتیجة تثبیط  إلىتكاثر النقي ضمن الطبیعي مما یؤدي  التوازن الذي یحافظ على تثبط ھذه الطفرة وجود  إن

  .لاریثروبیوتین ا

  عام /  ١٠٠,٠٠٠/  ١,٩٧     معدل الحدوث        رجال= نساء             سنة ٧٠العمر الوسطي 

  للوفاة  الأساسيو الخثار ھو السبب  \شھر ١٨ \ الوسطیة في حال عدم العلاجالبقیا

  قلبیة وعائیة  أمراضمن الوفیات ناجمة عن %  ٤٥

 أنالحاد وتدبیر الاختلاطات التي یمكن  يالابیضاض التحولخطورة وإقلالالخثار والنزف  رقاص خطنھو ا  PVف من العلاج ل الھد إن 

  .تحدث 

  

  

  



١٠-  

  

  : للخثار  تؤھب  عوامل خطر إضافیة
  ھو عامل خطر مھم للخثار ضعفي الصغار  ٦٠ >:العمر   

                              -         والمواتیة                           الوعائیة القلبیةسنة ھو واحد من أكثر المشعرات الانذاریة الھامة للحوداث  ٦٥ >           

                   خثار سابق  -

  زیادة الصفیحات  -       

  زیادة البیض  - 

        JAK2درجة ایجابیة  -  

                             

    

  : PV ت یم مخاطر اختلاطاقیلت ةتوصیات ملخص
Evidevce    Level  Ib :  خثار لل ھي عوامل خطورة%  ٥٠>وھیما توكریت  ، خثار سابق ، سنة ٦٥ ---  ٦٠>عمر  

Evidence   level  IIa :      ارتفاع عدد الصفیحات ھو عامل خطر لتلیف النقي  

 و عامل خطر للخثارھ%٤٥ھیماتوكریت اكبر -                                       

Evidence   level  III : --  ل عامل خطر للنزف/ ٩١٠× ١٥٠٠>صفیحات 

  ل عامل خطر للخثار / ٩١٠×  ١٥>بیض  --                              -

                               --  JAK2  عامل خطر للخثار  مشاجالا قمتواف  

  الصفیحات   لعتلاالروتیني لا حريتدعم بالبرھان لل دلا یوج   --                               

Evidence level  IV:   --        ي بشكل كثیف عصیدلب التصعوامل الخطورة لل بیرتدیجب  

  )  ET فقط في ( ھو عامل خطر للخثار /  ٩١٠×  ١٥٠٠>صفیحات  --                                       

                                

  :   التدبیر السریري لاحمرار الدم البدئي                               

 : phlebotomy    الفصادة) ١
  :توصیة 

   ات الھیماتوكریت المختلفة بین الذكور و الإناث یبرھان یدعم سو دلا یوج ،  بالفصادة%  ٤٥<یجب الحفاظ على  الھیماتوكریت  

grade B    level IIa)                                                          ( 

  
  :المعالجة بالاسبرین ) ٢

  :توصیة 

و في ) في فنلندا   (یوم  / ملغ  ١٠٠ى بھا وصالم ةالجرع ، اببستطایوجد مضاد  ما لم / PV /جمیع مرضىل یجب أن یعطى الأسبرین 

  ر حذأن تستعمل مع بعض ال یجب  و الاناغریلیدالمشاركة بین الأسبرین   ،  یوم/ ملغ  ٧٥ الدول الأخرى

                                                     )grade A  level Ib(  

  



١١-  
  : المعالجة المثبطة للخلایا  )٣
  

  : یاوري یھیدروكس   

  غیر موصى بھا عند الحوامل  

  )PV                       )      Grade A       Level  Ib للعلاج في أولط كخ یاربالھدروكسي یو ىیوص

   

 ) Grade C      level   IV     (       سنة ٦٠> ضىیحدد للمر أنبسبب احتمال التحول الابیضاض یجب      

  :الفا   ونرفی رانت
  :توصیة 

،  يلابیضاض ا أي خطر للتحول دولا یوجكمؤثر في ضبط فرط التكاثر لجمیع السلاسل  /   /PV في معالجة الأفضلیةلھ    INf aنظریا  

     سنة ٦٠< مرضىومتحمل في ال

  التقلیدي     INf a تأثیرعادل یون فیرمن الانتر  Pegylated الشكل  إن
  ل /  ٩١٠×  ١٥٠٠>عداد صفیحات بت ىون طویلة فان المرضفیرللانتر  ن الزمن الوسطي للاستجابة السریریةا بما

   INf a   (          )  (  Grade  B       level  III(ب  بعد فیماو HU) ( مبدئیا با یعالجو  أنوعائیة یجب  ت اختلاطاع م أو

Anagrelide  :  

لا عند المرضى الذین   PVیستخدم لضبط فرط الصفیحات في  أن یمكن ، الإكلیلیةالقلبیة  والأمراضمرضى قصور القلب عند بھ  موصىیر غ 

  )     (Grade C      level   IV للعلاج مناسبغیر  HU / /وعندما تعتبر ،  HU     أو      INf a على نلا یستجیبو أو نیتحملو

  :  المعالجة المشتركة 

  ب ةمشتركجة اللفي المعا ، بسبب الآثار الجانبیة للعلاج الوحید ھأحیانا من الصعب الوصول إلى المعالجة الھدف المطلوب

 )Anagrelide - HU  ( أو)Anagrelide – INf a    (ولكن لیس ھناك أي  الآثار الجانبیة نقصب سن ن تكون لھا محایمكن أ

  .دراسات منشورة عنھا حتى الآن 

BUSULFAN:  

  )Grade A       level   Ib (المشع      من الفوسفور  /PV /  أكثر فائدة في ضبط   BUجرعة خفیفة متقطعة من ال 

   ،    HU، INf a    نلا یتحملووللمرضى الدین  أكثر أوسنة  ٧٥ھ للمرضى ب یجب الاحتفاظ الالكیلنات فانھمن   BUوبما أن  
Anagrelide                                                                                       )Grade  B       level  III(  

 :عشالفوسفور الم
P32 في فعال/ /PV  لكنھ >BU  سنة  ٧٥ >مرضىللیجب أن یحدد  يلتحول الابیضاضمعدل اع وبما انھ یزید قطالمت  

Grade A       level   Ib)                                                                          (  

 PVخیارات علاجیة غیر موصى بھا للعلاج                                          

�„ Imatinib   المحدودة  لا یوصى بھ كعلاج ل  راتوالتأثیبسبب غلاء الثمنPV  في الوقت الحالي 

�„ Pipobroman    لا یوصى بھ بسبب عدم التوفر في مناطقNordic 

�„ Chlorambucil  فيبھ   یوصىبسبب خطورة الابیضاض لا PV                 ) Grade A       level   Ib( 



 

  PV بیر دلت  صرةتوصیات مخت                                     
  

  )                                                                             ( Grade  B       %         ٤٥<للحفاظ على الھیماتوكریت  ة لفصادا    

 )    (  Grade A                                                                   بلم یكن ھناك مضاد استطبا یوم ما  / مغ١٠٠  – ٧٥ أسبرین          

 : إذاتؤخذ بعین الاعتبار فیما  أنمثبطات الخلایا یجب            

  )                                 ( Grade C                       ةدفصاعدم تحمل ال  -                                                                       

 )                           ( Grade C        طلة او عرضیةرضخامة طحالیة ع  -                                                                               

 (Grade C)       )تعرق لیلي  –نقص وزن ( لى تطور المرض دلیل اخر ع    -                                                                        

وجود اي درجھ من ارتفاع الصفیحات مع وجود حادث خثري سابق                                                                                                                                                -  

                       )                                                                                       ( Grade C      سنة لمنع الخثار ٦٠في مریض اكبر من  أو       

 Grade B)(                 لمنع الخثار والنزف ل/ ٩١٠×  ١٥٠٠>صفیحات   -                                                                        

        

ل لمنع تلیف النقي / ٩ ١٠×  ٦٠٠ >صفیحات سنة مع ٦٠< PV المعالجة المثبطة للخلایا عند مرضى إعطاءكان من الواجب  إذاوفیما  

  .الوقت الحاضر حتى بھذا الخصوص ت توصیا دلا توجلكن 

 

Choice of  cytoreductive  therapy  if   indicated 

  بما استط إذاللخلایا  المثبطة المعالجةاختیار                                                

  *Anagrelideالخط الثالث               HUالخط الثاني               INf a  الأولط الخ     :سنة  ٦٠ ناصغر م

  *Anagrelide  الخط الثالث                 INf aالخط الثاني                HU الأولالخط          :سنة  ٧٥—٦٠ 

     HUالأولالخط    سنة ٧٥اكبر من 

                         )INf a   +HU)  (HU +Anagrelide(الجة مشتركة الخط الثاني مع                     

                متقطع    busulfanالخط الثالث                        

     P32ع شالخط الرابع فوسفور م                        

)Grade C      level   IV(  
  

  

 Anagrelide    )                            *  : فرط الصفیحات ھو كان الاستطباب فقط إذالوحده (  

  

  

  

             

              

١٢-  

  

                                         



  

  

  

  


