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بررسی بالینی و بقای 36 کودک مبتلا به آنمی فانکونی  
 

   
 
 

 I دکتر شهلا انصاری*

  II دکتر نوید آهنچی  
 II دکتر مهدی هاشمی  

 III دکتر روزبه سادهدل  
 
 
   

    
 

 
  

 
 
 

 
 
  

 
 
 

مقدمه     
    آنمی فانکونی، شایعترین شکل آنمی آپلاستیک ارثی اســت 
کـه بـا 3 ویـژگـی، نارســـایی پیشرونــده مغــز اســتخوان، 

ناهنجاریهای مادرزادی و استعداد ابتلا به بدخیمی مشخص  
 
 
 
 

 
 
 

 
میشود. از سال 1927 کــه بـرای نخسـتین بـار ایـن بیمـاری 
توسـط فـانکونی پزشـک سوئیسـی کودکـان توصیـف شــد، 

تاکنون تنها 900 مورد از آن گزارش شده است.  
 
 
 

چکیده  
ــی آپلاسـتیک ارثـی اسـت کـه بـا نارسـایی پیشرونـده مغـز اسـتخوان،     آنمی فانکونی، شایعترین شکل آنم
ناهنجاریهای مادرزادی و استعداد ابتلا به بدخیمی مشخص میشود. شایعترین ناهنجاری در آنها به ترتیـب
شیوع عبارت است از: ناهنجاریهای اسکلتی، پیگمانتاسیون پوستی، کوتاهی قد، میکروسفالی، اختلالات کلیوی
ــاران و دستگاه تناسلی. عوارض این بیماری شامل لوکمی(به علت نقص در ترمیم DNA که در حدود 10% بیم
دیده میشود)، تومورهای کبدی(در 5% آنها) و سرطانهای دیگر(در 5% موارد) است. در این مطالعــه، عـلاوه
ــا و عوامـل موثـر بـر آن و عـوارض بر بررسی بالینی و رادیولوژیک کودکان مبتلا به آنمی فانکونی، میزان بق
ناشی از بیماری نیز تعیین گردید. این پژوهش به صــورت یـک مطالعـه مقطعـی ـ تحلیلـی گذشـتهنگر روی 36
کودک مبتلا به آنمی فانکونی که از ســال 1364 تـا پایـان سـال 1381 بـه بیمارسـتان کودکـان حضـرت علـی
ــل گردیـد. بـرای اصغر(ع) مراجعه کرده بودند، انجام شد. اطلاعات با استفاده از نرمافزار SPSS تجزیه و تحلی
log و برای مقایسه میزان بقا در تحلیل 2 متغــیره از آزمـون (life table)تعیین میزان بقا از روش جدول عمر
rank استفاده شد. براساس نتایج به دست آمده شایعترین ناهنجاری، ناهنجاری اسکلتی و پس از آن به ترتیب

پیگمانتاسیون پوستی، کوتاهی قد، ناهنجاریهای کلیوی، میکروسفالی و اختلالات دستگاه تناسلی کودکان پسر
بود. میزان بقای 5 ساله مبتلایان 80% و بقای 10 ساله 71% بــود. در تحلیـل 2 متغـیره، سـن زمـان تشـخیص،
ارتباط معنیداری با بقا داشــت(P=0/006). شـیوع اختـلالات کلیـوی در پژوهـش حـاضر بیشتـر و در مقـابل
فراوانی نسبی کوتاهی قد، میکروسفالی، اختلالات پیگمانتاسیون پوستی و دستگاه تناسلی کودکان پسر، کمتــر

از سایر مطالعات بوده است. از نتایج قابل توجه در پژوهش حاضر، عدم بروز بدخیمی در مبتلایان بود.   
          

کلیدواژهها:    1 – آنمی فانکونی     2 – بقا      3 – ناهنجاری مادرزادی      4 – عوارض   

این مقاله خلاصهای است از پایان نامه دکتر نوید آهنچی و دکتر روزبه سادهدل جهت دریافت درجه دکترای پزشکی عمومی به راهنمایی دکتر شهلا انصاری سال 1380 که
در سال 1383 مورد بازبینی و اجرای مجدد قرار گرفت. 

I) استادیار و فوقتخصص بیماریهای خون و انکولوژی کودکان، بیمارستان حضرت علیاصغر(ع)، خیابــان ظفـر، دانشـگاه علـوم پزشـکی و خدمـات بهداشـتی ـ درمـانی
ایران.(*مولف مسئول) 

II) دستیار رادیولوژی، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران. 
III) پزشک عمومی 


