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الناعور
ما  �أول  هو  الوراثي(  النزف  �أو  الدم  )�سيلان  الناعور  مر�ض  �إن 
عُرِف من ا�ضطرابات الدم الوراثية.  فعندما يتعر�ض الفرد الذي 
يعاني من الناعور لإ�صابة ف�إن التجلط يكون بطيئاً نظراً لنق�ص 
في عوامل الدم ال�ضرورية )البروتينات( وبالتالي ي�ستمر النزف 

لمدة مطولة بعد الإ�صابة �أو الجراحة.

ويُ�صنَّف الناعور �سريرياً �إلى نوعين هما: الناعور )�أ( وهو النوع 
التقليدي والمرتبط بنق�ص فى عامل التخثر )التجلط( المعروف 
با�سم العامل 8، والناعور )ب( والذى يعرف �أي�ضاً با�سم “مر�ض 
ب�أن  ر  ويُقدَّ   .9 العامل  نق�ص  �إل��ى  يرجع  وال��ذى  الكري�سما�س” 
واحداً من كل 5000 �إلى 10000 من الذكور حول العالم يولدون 
وهم م�صابون بالناعور )�أ(، �أي ما يعادل 85 % من حالات الناعور 
حول العالم.  �أما الن�سبة المتبقية )15 %( فهي لحالات الناعور 
�إلى   20000 والتي تحدث بمعدل حالة واحدة من بين كل  )ب( 

34500 من الذكور حول العالم.

في  الحالة  �شدّة  الدم  في  الموجودة  التجلط  عامل  كمية  د  وتحدِّ
% من   1 ن�سبة تقل عن  لديهم  الذين  فالمر�ضى  النوعين،  كل من 
ال�شديد.   الناعور  من  يعانون  التجلط  لعامل  الطبيعية  الكمية 
ول�سوء الحظ ف�إن غالبية المر�ضى يعانون من هذا النوع ال�شديد 
والذي له م�ضاعفات خطيرة تتمثل في النزف التلقائي في المفا�صل 
والع�ضلات.  وعلى النقي�ض من ذلك، �إذا كان مقدار عامل التجلط 
المقابل حوالي 5 % من الم�ستوى الطبيعي ف�إن المر�ض يكون معتدلًا 

ولا تترتب عليه �إ�صابات دامية.

عوامل الإصابة بالمرض

ت�شفر  التي  )الجينة(  المورثة  في  طفرات  عن  )�أ(  الناعور  ينتج 
لطفرات  نتيجة  )ب(  الناعور  يحدث  بينما   ،8 التخثر  عامل 
على  الجينتان  هاتان  وتقع    .9 العامل  ت�شفر  التي  الجينة  في 
الإناث ون�سخة  ن�سختين في  الذي يكون في هيئة   X الكرومو�سوم 
�إح��دى  فى  طفرة  حدثت  �إذا  ف�إنه  لذلك  ال��ذك��ور،  في  وحيدة 

الن�سختين لدى الإناث ف�إنهن لا ي�صبن بالمر�ض حيث تقوم الن�سخة 
الم�ستوى  في  المنتج  التجلط  عامل  فيكون  بالتعوي�ض  الأخ���رى 
الطبيعي.  والحالة الوحيدة التي ت�سبب �إ�صابة الإناث بالمر�ض 
حدوثه.   يندر  ما  وهو  الجينة،  ن�سختي  في  اختلال  وج��ود  هي 
ومن ناحية �أخرى يزداد ت�أثر الذكور بمر�ض الناعور نظراً لأن 
الحظ  ولح�سن    .X الكرومو�سوم  من  واحدة  ن�سخة  الذكور  لدى 
�إلى �أطفالهم الذكور نظراً لأنهم  ف�إن المر�ض لا ينتقل من الآباء 
لي�سوا م�س�ؤولين عن نقل الكرومو�سوم X، �إذ ينقلون الكرومو�سوم 

Y الم�س�ؤول عن �سمات الذكورة.

التشخيص والعلاج

من  قليلة  �شهور  بعد  الحاد  الناعور  نمط  ت�شخي�ص  يتم  ما  عادة 
الولادة حيث تبد�أ م�شاكل النزف الخطيرة بالظهور.  ومن ناحية 
�أخرى، ف�إن المر�ضى الذين يعانون من الناعور الأقل حدّة لا يتم 
على  �شديدة  لإ�صابة  يتعر�ضوا  �أن  بعد  �إلا  حالاتهم  ت�شخي�ص 

�سبيل الم�صادفة.

وا�سع.   نطاق  على  الناعور  مر�ض  عن  الك�شف  اختبارات  تتوفر 
وبالرغم من �أن نوعي الناعور )�أ( و )ب( يت�سببان فى الم�ضاعفات 
ولذلك  مختلفة.   بطريقة  منهما  كلٌ  معالجة  تتم  �أنه  �إلا  ذاتها، 
من المهم تمييز النوعين با�ستخدام اختبار خا�ص للدم، وذلك حتى 
يت�سنى اختيار الطريقة الملائمة للعلاج، �إذ يُعالج الم�صابون بمر�ض 
الم�صابون  بينما   ،8 التخّرث  بعامل  تزويدهم  خلال  من  الناعور 

بالناعور )ب( فهم بحاجة �إلى تعوي�ض عامل التخّرث 9.

الدم خطر تراكم منتجات  نقل  الناعور عن طريق  يحمل علاج 
البلازما الم�أخوذة من عدد كبير من المتبرعين بالدم، ومن ثم زيادة 
الوبائي  الكبد  �إلتهاب  مثل  المعُدية  الأمرا�ض  انتقال  احتمال 
�أن  التعقيدات الأخرى  المكت�سبة )الإيدز(.  ومن  المناعة  ونق�ص 
عامل تخثر الدم المنقول قد يتعامل معه ج�سم المري�ض في بع�ض 
الأحيان كمادة غريبة في الج�سم وبالتالي يحاول الجهاز المناعي 



5

دم
 ال

لط
تج

ميا
سي

ثلا
ال

ية
جل

لمن
ا ا

لاي
الخ

)G
6P

D
م )

الد
ن 

وتي
 بر

عوز
عور

النا

محاربته وتدميره.  وي�ضاف �إلى ذلك ف�إن التعامل مع التلف الم�ستديم 
تحدياً  يمثلان  الحياة،  يهدد  الذى  الناعور  مع  و�أي�ضاً  الأط��راف،  في 

خطيراً لمقدّمي الرعاية ال�صحية والمر�ضى على �سواء.

الناعور في العالم العربي

�أن الناعور مر�ض غير �شائع في كافة الدول العربية  على الرغم من 
الوراثية  الأمرا�ض  كافة  بين  من  �شيوعاً  الأكثر  ال�شكل  فهو  تقريباً، 
المرتبطة بالتّجلّط.  وبالتوافق مع البيانات العالمية، ف�إن الناعور من 
النوع )�أ( يمثل غالبية حالات مر�ض الناعور في العالم العربي، حيث 
العراق،  في   % و53  م�صر،  في   % و60  ال�سعودية،  في   %  72 ي�شكل 
و26 % في الأردن بينما يقل معدل الإ�صابة بالناعور من النوع )ب( 
الأردن، في   % و7  ال��ع��راق،  في   % و8  م�صر،  في   %  20 ي�شكل   حيث 

و4 % في ال�سعودية.

المرض الذي شكّل التاريخ

في  �إلا  متوافراً  ي�صبح  لم  للناعور  الفعال  العلاج  �أن  من  الرغم  على 
وجود  دون  القديمة،  الع�صور  في  معروفاً  كان  �أنه  �إلا  الأخ�رية،  العقود 
ت�سمية له.  فالتلمود البابلي العائد للقرن الثاني الميلادي يورد �أحكاماً 
حاخامية تعفي الأولاد الذكور من الختان �إن كان لهم �شقيقين �سبق و�أن 
ماتوا نتيجة نزيف بعد العملية.  وقد طبّق الطبيب اليهودي مو�سى بن 
ميمون القرطبي )1135-1204( هذا الحكم على �أبناء امر�أة كانت قد 
تزوجت مرتين، مّما ي�شير �إلى تقديره ال�صحيح بانتقال �صفات هذه العلّة 
عن طريق الأمّ.  ومع ذلك ، يعود الف�ضل في التو�صيف الطبّي للمر�ض �إلى 
عائلات  و�صف  الذي   )1106-1013( الزهراوي  القا�سم  �أبو  الطبيب 

توفّى الذكور فيها بنزف نتج من ا�صابات طفيفة فقط.

في حين �أن العديد من مثل هذه الإ�شارات والتو�صيفات العلمية الأخرى 
للمر�ض تظهر في كتابات تاريخية وحديثة عديدة �إلّا �أنّ التحليل العلمي 
للمر�ض بد�أ في العام 1803 عندما �أو�ضح الدكتور جون اوتو كونراد، وهو 
�أنه:  وهو  للناعور  �أ�سا�سية  ملامح  لثلاثة  تقديره  فيلادلفيا،  في  طبيب 

نزعة موروثة للنزف لدى الذكور.

كثيراً ما كان ي�سمّى الناعور بالمر�ض الملكي لأن العديد من �أع�ضاء العائلات 
النبيلة في �أوروبا قد ت�أثّر به. فالملكة فيكتوريا )1819-1901(، ملكة 
�ألي�س  وابنتاها  للمر�ض،  رئي�سياً  ناقلًا  كانت  انكلترا )1901-1837(، 
�صفة  تحملان  كانتا   )1944-1857( وبياتري�س   )1878-1843(
مر�ض الناعور.  �أمّا ابنها ليوبولد )1853-1884( فكان م�صاباً بالمر�ض 

وظهرت �أوّل علامات �إ�صابته به بعد وقت ق�صير من ولادته.  

من  العديد  �إل��ى  وبياتري�س  �ألي�س  طريق  عن  الناعور  �صفة  وانتقلت 
العائلات المالكة في �أوروبا، بما في ذلك ا�سبانيا والمانيا ورو�سيا.  فبياتري�س 
نقلت �صفة المر�ض لحفيدتها فيكتوريا-�أوجيني )1887-1969(، التي 
تزوجت ملك �أ�سبانيا �ألفون�سو الثالث ع�شر )1886-1941(.  و�أنجبت 
نتيجة  وتوفيا  بالمر�ض  �أ�صيبا  اثنان  �ضمنهم  من  �أبناء  �أربعة  بياتري�س 

حوادث �سير ب�سيطة.

�أمّا �ألي�س فكانت ق�صتّها �أكثر درامية حيث مررت ال�صفة �إلى اثنتين من 
من  تزوجت  والتي   )1918-1864( �ألك�سندرا  احداهما  كانت  بناتها 
قبل  بنات  �أربع  �ألك�سندرا  �أنجبت    .1894 عام  في  نيقولا  رو�سيا  قي�صر 
تبددت  ما  و�سرعان    .1904 عام  في  �أليك�سي،  العر�ش،  لوريث  ولادتها 
كان  لذلك  الناعور.   بمر�ض  ال�صبي  ب�إ�صابة  علمت  �أن  بعد  �سعادتها 
�أليك�سي على الارجح وريث العر�ش الأكثر دلًالا في التاريخ، حيث رافقته 
دائماً مجموعة كبيرةً من الحر�س الخا�ص �أينما ذهب، ولكن لم يكن ذلك 
ليمنع وقوع بع�ض الحوادث التي قاربته من الموت في كثير من الأحيان.  
وان�شغل نيقولا و�ألك�سندرا بابنهما كثيراً في وقت كانت رو�سيا غارقة في 

حالة ا�ضطراب.

الراهب  �إل��ى  ابنها،  حماية  بجنون  مدفوعة  الإم�رباط��ورة،  وتحوّلت 
ونجح  م�ساعدته.   لتن�شد   )1916-1869( را�سبوتين  غريغوري 
المغناطي�سي  التنويم  با�ستخدام  ال�صبي  بم�ساعدة  فعلًا  را�سبوتين 
نزيفه  وقف  �أو  �إبطاء  على  �أي�ضاً  �ساعده  ربما  وال��ذي  �آلام��ه،  لتخفيف 
�أحياناً.  وتقرّب را�سبوتين كثيراً من �ألك�سندرا بحيث تخطّت ا�ست�شاراته 
�إدارة  في  تتبعها  �أن  ينبغي  التي  الطرق  �إلى  لت�صل  الطبية  ابنها  م�س�ألة 
الألم��اني،  �ألك�سندرا  ودم  القي�صر،  عر�ش  وري��ث  مر�ض  و�ساهم  البلاد.  
وال�سلطة التي مار�سها الراهب را�سبوتين، وعوامل �أخرى في قيام الثورة 

البل�شفية الرو�سية عام 1917 لتغير مجرى التاريخ ل�سنوات عديدة.


