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اميد به اميد به اميد به 
   درماندرماندرمان

   هموفيلي!هموفيلي!هموفيلي!
طی پنج سال گذشته هر روز شاهد انتشار اخبار امیدوار کنندد  رر    مقدمه :  

حوز  هموفیلی بور  ایم که نوید رهند  ررمان های نوین و زندگی بهتر و بدا    

کیفیت تر برای بیماران هموفیلی هستند. افزایش امید به زندگی رر بیمداران   

هموفیلی و نزریک شدن آنها به طول عمر طبیعی عموم جامعه رر کشور های 

مختلف رر صدر اخبار امیدوار کنند  سالهای اخیر قرار رارر. واقعدیدتدی کده        

باعث شد  مدیریت بیماری های شایع میانسالی و سالمندی یکی از چدالدش   

های جدی حوز  هموفیلی شور و توجه محققین را بخور جلب نمور  اسدت.    

رر حوز  تشخیص نیز فدراسیون جهانی هموفیلی با تدوجده بده اخدتد             

کشور عضو این فدراسیون، از جدملده    431انعقاری رر زنان ت ش نمور توجه 

کانون هموفیلی ایران، را به شنید  شدن صدای زنان و رختران مدبدتد  بده       

اخت    انعقاری جلب نماید. جمعیتی که رسترسی شان به حوز  ررمان رر  

سایه عدم تشخیص بسیار ناچیز بور  و نیازمند توجه اساسدی اسدت. سدال         

گذشته برنامه روز جهانی هموفیلی رر ایران به شنید  شدن صدای زندان و      

رخترانی معطوف گررید که نمایندگان آنها  با لباس های محلی از استانهدای  

نیز شعدار فددراسدیدون        8142مختلف رر این مراسم شرکت نمورند. ررسال  

جهانی توجه به تبارل رانش میان افرار ررگیر رر عرصه هموفیلی اسدت. رر       

این راستا نوشتار زیر خواهد کوشید که تاز  های هیدادان اند دیدز ررمدان           

انق ب رر ررمان هموفیلی را رر سه حوز  واکاوی نماید، تاز  هایی که خبر از 

 می رهند:هموفیلی 

 تحقق رویای ژن درمانی در هموفیلی -الف 

)تحول کمی با تولید ویال های تحول در تولید دارو های نوترکیب  -ب

 ( 2واحدی، و تحول کیفی با افزایش نیمه عمر فاکتور  3111بزرگتر تا 

تولید داروهای بیولوژیک غیرفاکتور با نیمه عمر طولانی و امکان  -ج

 تزریق زیر جلدی 

رر این شمار  نشریه زندگی ت ش خواهیم کرر خوانندگان با این رستاورر 

 های جدید آشنا نماییم:

 تحقق رویای ژن درمانی در هموفیلی:-الف 

امسال به مناسبت روز جهانی هموفیلی کانون هموفیلی ایران افدتدخدار آندرا       

راشت که میزبان پروفسور تارنهام و همکار ایرانی او از اعضای فعال یکدی از    

تیمهای محقق ژن ررمانی هموفیلی باشد. بیماران هموفیلی ایرانی بده وید        

رنج می برند  از نزریک توانستند رر جدریدان    9بیمارانی که از کمبور فاکتور 

این تحول بزرگ قرار ب یرند. رر مطالعا  اناام شد  تا کنون بیماران شرکت  

کنند  پس از ررمان از وضعیت هموفیلی شدید به وضعیت خفیف تغییر یافته 

 اند. با اع م نتایج موفقیت آمیز این پروژ  یکبار ری ر 
  2بقیه در صفحه 

فدراسیون جهانی هموفیلی امسال  با شعار به اشتراک گذاشتدن راندش بده        

استقبال گرامی راشت روز جهانی هموفیلی رفته است. فدراسدیدون بدر ایدن          

اعتقار است که جامعه هموفیلی جهانی سرشار از  رانش و تااربی است که به 

اشتراک گذاشتن آنها می تواند نقش مهمی رر بهبور شرایط زندگی بیدمداران   

ایفا نماید. فدراسیون رر جهت کمک به عملی شدن این شعدار رر اقددامدی         

تحسین بران یز کلیه اط عا  موجور رر این حوز  را تامیع ندمدور  و بده          

بدیدش از        eLearning.wfh.orgاین لینک   اشتراک گذاشته است. رر 

منبع مختلف به چند زبان رر حوز  های مختلف ررمانی و پد وهشدی،        011

اخت    انعقاری رر زنان و انواع کتابچه های راهنما وجور رارر. فدراسیون از  

انامن های عضو رر خواست نمور  فعالیت های خور را به صور  مطدلدب و     

عکس با این مرجع بین المللی به اشتراک ب ذارند. فدراسیون جهانی هموفیلی 

معتقد است روز جهانی هموفیلی یک فرصت ش فت ان یز است برای ایدندکده    

مررم و رولت به این بیماران توجه کنند. آلن ویل رئیس فدراسیون جدهداندی     

هموفیلی رر اظهار نظری رربار  موقعیت این فدراسیون گفته است: فدراسیون  

جهانی هموفیلی با راشتن رانش و تاربه کافی رر این حوز  می تواند ندقدش     

راهبرری خور را رر حوز  بهبور شرایط زندگی بیماران ایفا نماید. وی رر ارامه  

افزور  رانش کلید اصلی بهبور شرایط است و فدراسیون  به همین رلیدل بده     

 اشتراک گذاشتن رانش را شعار محوری خور رر سال جاری قرار رار  است.                                              

نور قرمز نماد همبستگیي   
 در روز جهاني هموفيلي

نور پررازی سمبل های شهری جهان و آثار تاریخی با نور قرمز 

به نشانه همبست ی جهانی و جلب توجه مررم و رولدت بده         

مشک   بیماران هموفیلی از رهنمور های فدراسیون جهداندی   

هزاران نفر از مررم سراسر جهان متحد شدد     8142هموفیلی است.  رر سال  

نشدانده رر        21اند تا حمایت خور را نسبت به بیماران اع م نمایند بیش از   

 شهرهای بزرگ سراسر جهان رر این روز به رنگ قرمز روشن بور.
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 ادامه مطلب از صفحه یکتازه های هموفيلي                                      

افسوس خورریم که رو بیمار هموفیلی ایرانی به علت عدم صدور روارید تدوسدط     

رولت ان لیس از فرصت بهر  مندی از این روش ررمانی محروم شدند. رر همیدن   

 شمار  ترجمه خ صه مقاله این مطالعه به اط ع خوانندگان ارجمند می رسد. 

رارو های نوترکیب  گذشته از آندکده    تحول در تولید دارو های نوترکیب:  -ب

تحولی اساسی رر رسترسی به منابع رارویی محسوب می شوند و تضمین کنندد   

ایمنی محصو   انعقاری نیز هستند، بستر  مناسبی برای تولید راروهدایدی بدا        

ظرفیت های با  نیز به شمار می روند. به علت محدوریت های موجور رارو هدای   

واحدی تولید می شوند. امدا      4111و  011، 801پ سمایی به صور  ویال های 

 2واحد فاکتور  3111رارو های نوترکیب این مرزها را شکستند و با تولید ویال با 

زمینه ررمان های سهل تری را به خصوص برای بدزرگسدا ن فدراهدم کدررندد.           

متاسفانه بیماران هموفیلی ایرانی هنوز از این رستاورر بی بهر  اند. رر ایران هنوز  

واحدی بده بدزرگسدا ن عدرضده مدی شدور.                   801با کج سلیقه گی ویال ها 

را یک میلدی گدرمدی       2تولیدکنندگان رارو های نوترکیب رر ایران هنوز فاکتور 

ایرانی که رو سال است به بازار پیوسته رر ویال های   2تولید می کنند، و فاکتور 

واحدی استفار  می شور. افزایش ظرفیت ویال ها با تسهیل فرآیند تزریدق،    011

کیفیت زندگی بیماران را بهبور می بخشد. رر این حوز  موفقیت های بزرگی بده    

بدست آمد  است. از آن جمله تولید راروهایی با طدول عدمدر طدو ندی تدر و                 

طبعاکًاهش رفعا  تزریق است. امیدواریم که این رسته از راروها نیز به زوری رر  

 اختیار بیماران رچار اخت    انعقاری قرار گیرند.

تولید دارو بیولوژیک غیر فاکتور با طول عمر یک هفته و تزریق زیر  -ج 

تولید موفق این رارو که رر واقدع    جلدی برای بیماران با مشکل مهار کننده:  

( بده     Rocheرر بدن را تقلید می کند رر شرکت رارویی رش)  2عملکرر فاکتور 

سراناام رسید  و پس از مطالعا  بالینی موفق به اخذ تائیدیه سازمان غذا و رارو 

امریکا گررید  است. این رارو به علت نیمه عمر یک هفته ای و امکان تزریق زیدر   

جلدی هیاان زیاری را ایاار نمور  و ضرور  رارر سازمان غذا و راروی ایران نیز 

زمینه های ورور این رارو به بازار ایران را فراهم کند. مطالعا  بالینی نشان رار     

که حتی رر بیمارانی که نیازمند تزریق مکرر فاکتورهای میانبر مانند فایبدا بدور      

اند تزریق زیر جلدی این رارو به صور  هفته ای یک بار توانسته به میزان قدابدل   

توجهی رفعا  خونریزی را کاهش رهد. بی تررید رر صور  تایید این نتایج، این  

یک انق ب ررمانی است. موفقیت رارو باعث شد  تا رر مدطدالدعدا  جددیددتدر           

تولیدکنندگان آن به استفار  از این رارو رر بیمارانی که مهارکنند  ندارندد ندیدز      

روی آورند. رویا های بیماران به خصوص کورکان رر سایه پیشرفت علم رر حدال   

ع و  بر خ صه مقاله این مطالعه اما و اگرهای مدربدو     2تحقق است. رر صفحه  

 به آن را نیز می توانید بخوانید. 

 ميزگرد خبرگزاری ايسنا: 

 ”رو  ها و مطالبات پيش های خاص، چالش بيماری”

بورجه افزایش شمدار   »مالس«سفر  بیماران خاص کوچک شد  است.  

 های خاص را لحاظ کند. بیماری

کده بدا     ”  رو   ها و مطالبا  پدیدش   های خاص، چالش بیماری” رر میزگرر 

بیماری به فهرست بیماران خاص رر ایسنا برگزار  3محوریت اضافه شدن 

های حمایت از بیماران خاص از نمایندگان مالس  شد، نمایندگان انامن

شورای اس می ررخواست کررند که منابع مالی و اعتبداری  زم بدرای       

بینی و تصویب کنند. بده گدزارش       مصوبه اخیر کمیسیون تلفیق را پیش

های خاص رر این  ایسنا، رکتر محمدجوار کیان، معاون بنیار امور بیماری

های هموفیلی، تا سمی و اوتیسم  میزگرر که با حضور نمایندگان انامن

تخصصی سازمان بیمه   و همچنین مدیرکل رفتر خدما  تخصصی و فوق

گفت: او ً بیدمداری    “  بیماری خاص” س مت، برگزار شد، ابتدا رر تعریف 

خاص بیماری است که فرر تا زمانی که زند  است برای زندگی طبیدعدی   

ها نسدبدتداً گدران          های خاصی را راشته باشد که این ررمان باید ررمان

هستند. بنابراین بیمار خاص باید هموار  تحت حمایت قرار راشته باشدد.   

رر ارامه این نشست احمد قویدل، مدیرعامل کانون هموفیلی ایران ندیدز   

گفت: بزرگترین رغدغه ما این است که رولت رر شرایط کنوندی حدتدی       

قارر نیست سه بیماری خاصی را که از قبل وجور راشته است، مدیریدت  

خواهند سه بیماری ری ر را هم به فهرست بیمداران   کند. حال چطور می 

ای برایشان رر نظر ب یرند. قویددل    خاص اضافه کنند، بدون اینکه بورجه

با بیان اینکه مالس کارنامه قوی رر حوز  بیماران خاص ندارر، گدفدت:   

ها به این حوز  توجه کافی نداشتند، اولین مصوبه مالدس   اساساً مالسی

الع ج یا زنانی کده   رر این حوز  این بور که زنان سرپرست بیماران صعب

توانند به میزاندی سداعدت       الع ج رارند، می فرزند مبت  به بیماری صعب

 کارشان را کاهش رهند. 
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3ادامه مطلب  در صفحه    
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 اميد های بزرگ!
 انقلاب در درمان در  

 بيماران با مشکل مهار کننده
 

                                                                                                                                                                                                                                                                                                         کانون هموفيلي ايران        11فصلنامه 

راروی امیسیزوماب رارویی است که رر بیماران 

انعقاری رارند مورر استفار  قرار می گدیدرر.    2که کمبور فاکتور Aهموفیلی 

فدعدال مدی         41و  9مکانیسم عمل این رارو به گونه ای است که به فاکتور 

 3فعال شد  را تقلید می کند. مطالعۀ بالینی فاز     2چسبد و عملکرر فاکتور 

چند مرکزی بر روی این رارو اناام شد  است که هدف آن ارزیابدی ررمدان     

به صور  زیرجلدی و هفته ای یکبار  Emicizumabپروفی کسی با راروی 

  رارای مهار کنند  بور  است. Aرر بیماران هموفیلی 

 روش مطالعه:

سال یا بیشتر راشتدندد و      48رر این مطالعه بیمارانی انتخاب شدند که سن 

قب ً برای ررمان حم   خونریزی شان از راروهای میانبر )فایبا یا فداکدتدور     

هفت فعال( استفار  می کررند. این بیماران به صور  تصارفی انتخاب و بده    

که به صور  پروفی کسی از راروی    Aرو گرو  تقسیم شدند. بیماران گرو   

نفر بورند و بیماران گدرو    30استفار  می کررند که تعدار آنها  امیسیزوماب

B  ندفدر بدورندد.        42که رژیم پروفی کسی رریافت نمی کررند و تعدار آنها

هدف اولیۀ این مطالعه بالینی شناسائی تفاو  رر میزان خونریزی ها بدیدن     

 بور.  BوAگرو 

گرو  ذکر شد ، بیمارانی که قدبدً  بده صدور             8رر این مطالعه ع و  بر 

استفار  می کررند تحت ررمدان بدا راروی        پروفی کسی از راروهای میانبر

امیسیزوماب به صور  پروفی کسی قرار گرفتند که این رسته به عنوان گرو  

C  نفر بورند. 19مطالعه تعریف شدند که تعدار آنها 

 نتایج مطالعه:

رارای مهار کنند  به مد   Aبیمار مرر هموفیلی  419رر این مطالعۀ بالینی 

ما ( مورر ارزیابی قرار گرفتند که نتایج به رست آمد  به قدرار      6هفته )  81

 زیر است:

که بده صدور         Aررصد کاهش میزان خونریزی های سالیانه رر گرو   22

استفار  می کررند رید  شدد کده        Emicizumabپروفی کسی از راروی 

ررصدد   63میزان قابل توجه و چشم یری رر این گرو  از بیماران می باشد.  

که به صور  پروفی کسی از راروی امیسیزوماب استفار   Aاز بیماران گرو  

می کررند هیچ گونه خونریزی از آنها رر طول مطالعه گزارش نشد که ایدن    

 را شامل می شور.  Aبیمار گرو   30بیمار از کل  88تعدار 

رید  شد که قبد ً از     Cررصد کاهش میزان خونریزی رر بیماران گرو   29

راروهای میانبر به صور  پروفی کسی استفار  می کررند و رر طول مطالعه 

 قرار گرفتند. Emicizumabروی رژیم پروفی کسی با راروی 

بیماری که به صور  پروفی کسی از راروی  413مورر عوارض جانبی از  492

امیسیزوماب استفار  می کررند گزارش شد که ررصد قابل توجهدی از ایدن       

مورر عارضۀ  8عوارض جانبی مربو  به واکنش به محل تزریق زیرجلدی بور.  

ایاار لخته ناباا و التهاب عروق کوچک به رنبال تشکیل لخته گدزارش شدد     

که این عوارض مربو  به بیمارانی بور که تزریق های مکرر از کدمدکدلدکدس        

 پروترومبین فعال شد  )فایبا( برای کنترل حم   خونریزی شان راشتند.

هیچ گونه آنتی باری مهارکنند  ای بر علیه فعالیت رارو رر بدیدمداران مدورر       

 مطالعه گزارش نشد.

 نتیجه گیری:

می تدوان ایدن      HAVEN 1بر اساس نتایج به رست آمد  از مطالعۀ بالینی 

بده صدور         Emicizumabطور نتیاه گیری کرر که استفار  از راروی   

رارای مهارکنند ، می تدواندد مدیدزان          Aپروفی کسی رر بیماران هموفیلی 

خونریزی ها را به صور  قابل توجهی رر مقایسه با بیماران بدون رریافت این 

 رژیم ررمانی، کاهش رهد. 

 پیش زمینه:

 اما و اگر های توليد داروی جديد در سايه يک خبر !

 رقابت های تجاری يا حقيقت ؟

 

خیال همه  FDAرر حالیکه اخذ ماوز 

را از این کشف جدید رارویدی راحدت       

کرر  بور و تایید اتحاریه اروپا نیز آن را 

کامل کرر. انتشار خبری مبنی بر فدو    

بیمار مصرف کنند  رارو این موفقیت  0

ها را رر هاله ای از ابهام فرو برر  است. 

بیمدار   0رر حالیکه رر خبر ها فو  این 

تایید شد  است، اما کمکانی رش ایدن      

مرگ ها را بی ارتبا  با مصرف رارو می راند. باید صبر کنیم تا روشن شدور   

بیمار ربطی به مصرف این رارو رارر یا خیر؟ یکدی از     0آیا فو  تاسف آور 

گمانه ها  رقابت تااری بین شرکت ها است. بی تررید تدولدیدد ایدن رارو          

تهدید بسیار جدی برای منافع  تولیدکنندگان ری ر رارو های مهار کندندد    

است. باید فع  اخبار را رصد کنیم و از فدراسیون جهانی هموفیلی استع م  

 ب یریم. 
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 فصلنامه سراسری کانون هموفیلی ایران 

 صاحب امتیاز: کانون هموفیلی ایران 

 مدیر مسئول و سردبیر: دکتر سید علی طباطبایی مشهدی 

 مدیر تحریریه: احمد قویدل 

 61200166100  -  61200126120تلفن : 

کوچه عباس شفیعی   -آدرس دفتر نشریه : خیابان وصال شیرازی نرسیده به طالقانی 

 طبقه اول    - 0پلاک 

 

امسال میهمانی خیریه  پایان سال کانون هموفیلی ایران که به همت سفیر روسدتدی   

کانون جناب آقای رکتر کاظمی رینان رر رستوران تماشا با حضور اعضدای هدیدا         

 برگزار گررید.   4396مدیر  و مدیرعامل کانون رر تاریخ سوم بهمن سال 

این میهمانی رر سایه ت ش های سفیر کانون با میزبانی شرکت کرمان تابلو  با حضور 

جمعی از هنرمندان آقایان بهروز افخمی ، ماید مظفری و خانمها  شهر  سلدطداندی،    

پوری بنایی، تینا پاکروان، مرجان شیر محمدی برگزار گررید.  رر این مراسم  شرکت  

های نیکوکار بخش خصوصی از جمله شکوفا فیلم، فاراتل، پارسیان تاار  ، همکاران 

سیستم ، صنایع غذایی گلها ، صنایع برق ، شرکت رامک خوررو ، شرکت پایه سداز     

پاسارگار، نمیروز فیلم ، س مت برکت، بانک آیند ، مهتاب پیام اکباتان نمایدنددگدان    

شرکت های رارویی آریو ژن فارمد، کار و اندیشه ، رش،  فایزر و خیریدن ارجدمدندد       

خانمها رکتر ماریا خزایی، فرناز مفید ، سیمین تاج رضایی ، میرزازار ، اعظم السدارا   

آقایی پور ، آقایان تربتی، عابدینی، رکترعلی حسینی ، رکتر امین سارنک، علی امیدن  

و خیریه فضلی همچنین از سازمان وظیفه عمومی میهمان ما بورند.  زم اسدت از         

مشارکت راوطلبانه خانمها آرزو جعفر پور و زهر  السارا  هاشمی به عنوان مادریدان   

برنامه آقای ترکاشوند هنرمند پیانیست ، و عکاسان هنرمند برنامه صمیمانه تشکر می 

نماییم. رر این مراسم چند تابلو جهت فروش به قیمت همت عالی ارایه گررید  بدور     

که زیباترین تابلو اهدایی یک مهاجر افغان بور که توسط آقای شیرازی به کانون اهددا  

و رر میهمانی به نفع موسسه فروخته شد. شب این میهمانی مصارف با روز پدرسدتدار     

بور که از پرستاران رعو  شد  از سه مرکز ررمانی هموفیلی رر تهران با اهدا هددیده   

 ای تقدیر و تشکر گررید. 

ابتکار مهم فدراسيون جهاني برای کمک به  درمان بيماران 

 با اختلال انعقادی  بر اساس استاندارد های جهاني 

 1626ژوئنن     10فدراسیون جهانی هموفیلی رر نهایت مسر  روز 

روز ورور اط عا  اولین بیمار مبت  به   2061تیر ماه  1مصادف با 

بیماری خونریزی رهند  اع م کرر. این فدراسیون جهانی از کدلدیده     

مبت یان به انواع اخت    انعقاری رر خواست نمور با هدف ررمدان  

همه بیماران بر اساس استاندارر های جهانی ت ش نمایدندد.  ایدن         

سامانه جمع آوری اط عا  را با بهر  مندی از کمک بیمار، پزشدک  

بیمار، مرکز ررمانی و انامن ملی هموفیلی رر هر کشدوری جدمدع      

آوری و رر سایتی که تحت وب و قابل رسترس رر سراسدر جدهدان      

است ثبت می نمایند. این اولین اقدام مهم جهانی برای جمع آوری    

اط عا  با استاندارر های بین المللی است . فدراسدیدون جدهداندی         

همکاری انیستیتوی کارولیننسنکنا و      هموفیلی این اقدام را با 

اجرا خواهد گررید. فدراسیون جهانی هموفیلی    WBDRموسسه 

ساله حداقل اط عا  ررمانی ر  هدزار       0انتظار رارر رر یک برنامه 

کشور رر این سایت ثبت نماید. از اناا کده      01بیمار هموفیلی را از 

این فدراسیون جهانی مشاور سازمان بهداشت جدهداندی رر حدوز          

اخت    انعقاری است این برنامه را با همکاری رولت ها و انادمدن   

 های ملی عضو اجرایی خواهد نمور. 

 فدراسيون جهاني هموفيلي:

 تا جمع آوری اطلاعات آنلاين “ مرا هم بشماريد”از 

8102– 8112  

8112 

 ميهماني خيريه پايان سال  کانون هموفيلي  ايران 

 به همت سفير دوستي کانون 

استاد  علاجامعه هموفيلي ايران با حضور پدر   

 


