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پیكطًٍسُ  شٌّی هبًسگی  ػمت ثِ هٌزط قسُ، ایزبز آلاًیي فٌیل هبزضظازی هتبثَلیؿن اذتلال ػلت ثِ (PKU)  وتًََضی فٌیل  زهیٌِ ٍ ّدف:

 آلاًیي فٌیل هیعاى وٌتطل زاًف ٍالسیي ثط حیطثطضؾی تأ هغبلؼِ ایي ّسف. رلَگیطی وٌسػَاضو ثیوبضی  اظ تَاًس هی ضغین غصایی قطٍع. گطزز هی

 .ثَز PKU ثِ  هجتلا وَزوبى ؾطم

 ؾبلِ اؾتبى 1 -18وتًََضی  فٌیل ثِ هجتلا ثیوبض 65ًزبم گطفت، اظ ا 1392ؾبل  وِ زض همغؼی -هغبلؼِ تَنیفی ایي زض ّا: هَاد ٍ رٍش

ّب ٍاضز  ًفط ثِ ّوطاُ ٍالسیي آى 45 قسًس، پیگیطی هی وَزوبى اثَشض ثیوبضؾتبى زض ٍالغ وتًََضی اؾتبى،  فٌیل هطرغزضهبًگبُ  وِ زض ذَظؾتبى

 گطفت ٍهَضز ثطضؾی لطاض  ضغین غصایی ثَز ٍالسیي ثب پطؾكٌبهِ هحمك ؾبذتِ وِ قبهل اعلاػبت زهَگطافیه ٍ زاًف هیعاى هغبلؼِ قسًس.

  SPSSّب اظ ًطم افعاض  تحلیل زازُ تزعیِ ٍ ْتر .قس حجت اؾتفبزُ اظ ًوًَِ ذَى ٍضیسی اضظیبثی ٍ ثب ّب ذبًَازُ ّوِ زض وَزوبى ؾطم آلاًیي فٌیل

 اؾتفبزُ قس. 21 ًؿرِ
 (.  ّوچٌیي<05/0p)زاضی ًكبى ًساز  زوبى ضاثغِ هؼٌیآلاًیي ؾطم وَ ّب ٍ هیعاى فٌیل آًبلیع ٍاضیبًؽ ثیي زاًف ذبًَازُآهبضی آظهَى  ّا: یافتِ

هبّیبًِ، هحل ظًسگی، ؾي تكریم  ٍ هتغیطّبی زهَگطافیه ؾي ٍالسیي، تحهیلات، زضآهسي هیعاى فٌیل آلاًیي ؾطم وَزوبى آظهَى وبی ثی

 (.<05/0p)زاضی ًكبى ًساز  لسیي ضاثغِ هؼٌیآهَظـ لجلی ٍا ثیوبضی،
وٌتطل هیعاى فٌیل آلاًیي ؾطم وَزوبى  ایي ثیوبضی ٍ ًكبى زٌّسُ ایي اؾت وِ ٍالسیي اعلاػبت وبفی زض ظهیٌِ حبضط هغبلؼِ گیری: ًتیجِ

 ضؾس. ثِ ًظط هیضطٍضی َعِ علاػبت ٍالسیي زض هطاوع هطثّبی آهَظقی رْت افعایف ا بضگبُذَز ًساضًس لصا ثطگعاضی و

 وتًََضی. آلاًیي، فٌیل زاًف ٍالسیي، ضغین غصایی، فٌیل ّای کلیدی: ٍاشُ

 چكيده

 زاًكىسُ ػلَم پعقىی قَقتطهىبتجِ:  آزضؼ

Hematipour.a64@gmail.com  یىیالىتطًٍ پؿت:  
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 هقدهِ

 ّبی ثیوبضی تطیي قبیغ اظ یىی وتًََضی فٌیل ثیوبضی

 آلاًیي  فٌیل آًعین ثِ ػلت ًمم وِ اؾت هتبثَلیه

 آلاًیي  فٌیل آهیٌِ اؾیس هتبثَلیؿن زض اذتلال ٍ ّیسضٍوؿیلاظ

 گطزز پیكطًٍسُ شٌّی هبًسگی   ػمت ثِ هٌزط تَاًس هی ٍ قسُ

 فٌیل ، Falling Asborn،1934ؾبل  زض ثبض اٍلیي (.1)

 شٌّی هبًسگی ػمت زچبض فطظًساى ازضاض زض ضا اؾیس پیطٍٍیه

 Imbecilitas ضا   آى قٌبؾبیی ٍ ذبًَازُ یه

Phenylpyrouvica   .ثؼس ؾبل یه ًبهیسLionel Penrose 

 اٍایل (.2ٍ3) وطز گصاضی   ًبم وتًََضی  فٌیل ضا ٍضؼیت ایي 

 ضا ثِ Bacterial Inhibition Assay گبتطی ضٍـ ،1960

 (،4) وطز هؼطفی آلاًیي فٌیل ؾطهی ؾغح گیطی اًساظُ هٌظَض

 گطزیس هكرم 1980 اٍاذط (.3) قس ًبهیسُ گبتطی تؿت وِ

ضٍی  ّیسضٍوؿیلاظ، آلاًیي فٌیل آًعین ووجَز هؿئَل غى

 آلاًیي  فٌیل هیعاى ،1990 زض ٍ زاضز لطاض 12 وطٍهَظم

mg/dl6-2 ِثیوبضاى اظ هطالجت ثطای هحسٍزُ اؾتبًساضز ػٌَاى ث 

 تَلس ظهبى زض هجتلایبى(. 4) قس گطفتِ ًظط زض وتًََضی فٌیل

هٌبؾت  زضهبى ٍ تكریم ػسم نَضت زض اهب ثَزُ عجیؼی وبهلاً

 قسیس تىبهل ذیطتأ ٍ شٌّی هبًسگی ػمت زچبض تسضیذ ثِ

 ٍاضح ذیلی ظًسگی اٍل هبُ چٌس زض اؾت هوىي وِ قًَس هی

 ضا زض غصایی اظ ضغین اؾتفبزُ 1953ؾبل زض Bickel (.5)  ًجبقس

 ػمت ثِ رع وِ زضیبفت ٍی. وطز پیكٌْبز ثیوبضی ایي زضهبى

 ثب ًكسُ، زضهبى ثیوبضاى ثبلیٌی هكىلات ثمیِ شٌّی، هبًسگی 

 زض(. 6) ّؿتٌس ثطگكت لبثل ضغین زض آلاًیي فٌیل هحسٍزیت

 غطثبلگطی ؾبل اظ 50 اظ ثیف یبفتِ تَؾؼِ وكَضّبی اظ ثطذی

ایي  غطثبلگطی اذیطاً هب وكَض زض(. 7) گصضز هی ثیوبضی ایي

 چِ ّط ضؾبًی اعلاع لعٍم وِ زض ًَظازاى آغبظ قسُ اؾت یثیوبض

فطاٍاًی ثیوبضی  .وٌس هی هغطح ضا ثیوبضی ایي هَضز زض ثیكتط

PKU تَلس ظًسُ اؾت 4000-12000 زض یهؾفیس پَؾتبى  زض 

(. فطاٍاًی ایي ثیوبضی زض رَاهغ هرتلف هتفبٍت اؾت، 8)

تَلس ظًسُ( ٍ  2600زض  یه) تطویِ وكَض ثیكتطیي فطاٍاًی زض

ظًسُ اؾت(  تَلس125000 زض1تطیي فطاٍاًی زض وكَض غاپي ) ون

 هَضزایطاى اعلاػبت هحسٍزی زض  زض وكَض (.9) ثَزُ اؾت

 ای وِ زض هغبلؼِ قیَع ثیوبضی فٌیل وتًََضی ٍرَز زاضز زض

ًَظازاى اًزبم زض قیطاظ رْت غطثبلگطی  2004 -2007ؾبل 

ثیبى قسُ  تَلس ظًسُ( 10000زض  6/1گطفت فطاٍاًی ثیوبضی )

ٍاگیط اؾتبى   ّبی غیط ثِ گعاضـ هطوع ثیوبضی (.10اؾت )

هَضز هجتلا ثِ ایي ثیوبضی گعاضـ  71، 1392ذَظؾتبى زض ؾبل 

قسُ اؾت وِ ایي فطاٍاًی ثِ زلیل هیعاى ثبلای اظزٍاد فبهیلی 

 (.11) پیف ثیٌی قسُ اؾت

زض  آلاًیي هحسٍزیت ههطف فٌیل ثیوبضی ایي زضهبى ؾبؼا

 نٌبػی ًیوِ هحهَلات اظ ثیوبضاى ایي ٍاؾت  غصایی ضغین

 زض آلاًیي فٌیل ؾغح ؾطهی وٌٌس. ثب ًگْساضی هی اؾتفبزُ

 ؾبل 12 ظیط وَزوبى ثطای mg/dL6-2 قسُ  تَنیِ هحسٍزُ

ٍmg/dL 10-2 وٌتطل  .(8) ؾبل 12 ثبلای وَزوبى ثطای

ضضبیت ثرف ذَاّس ثَز. تَرِ ظیبز ثِ هحسٍزیت  ثیوبضی

 ٍالسیي وِ عَضی قسُ ثِ غصایی هَرت زضیبفت ًبوبفی غصا

وٌٌس. زلایل  اثطاظ ًگطاًی هی ذَز زائن وَزن گطؾٌگی اظ هطتجبً

 ووجَز ٍالسیي، آگبّی ووجَز هب: ایي ووجَز زضیبفت زضوكَض

لیوت ثَزى ایي   ثبلاذطُ گطاى ٍ ثیوبضاى ایي هرهَل غصاّبی

 وَزوبى ثطای ؾلاهتی ثطآیٌس ثْتطیي(. 7)گًَِ هحهَلات اؾت 

(. 8)قَز  هطثَط هی ذبًَازُ ػولىطز ًحَُ ثِ ذبل، ًیبظّبی ثب

ایي  تبهیي زض ثبقٌس آگبُ وَزن ذبل ًیبظّبی اظ ٍالسیي ٍلتی

 هجتلایبى وِ آًزبیی اظ (.9) وٌٌس هی تلاـ ثیكتطی ّب  ًیبظهٌسی

 رَاى روؼیت اظ ػوستبً هعهي ّبی ثیوبضی ٍ وتًََضی فٌیل ثِ

 حبئع ثؿیبض آًبى اظ هطالجت اهط زض ٍالسیي ًمف ّؿتٌس، وكَض

 Bekhofایي ظهیٌِ،  هغبلؼبت زض هطٍض زض (.9ٍ11) اؾت اّویت

 ثب 2003 لؾب زض یلٌسظًیَ زض ضا تَنیفی ایهغبلؼِّوىبضاى  ٍ

وِ ًس ازز مًزبا هتبثَلیه ضیثیوب ثط لسیيٍا ًفزا طتجباض فّس

زض تؼساز  تٌْب آى ثَزُ اؾت وِ طگ ًتبیذ ثِ زؾت آهبزُ ثیبى

 غلظت وٌتطل هٌبؾت ٍ ثب هغبثك ثیكتط ًفزا لسیيٍا اظووی 

 Hgokmenای  هغبلؼِ زض .(12) ؾتا زُثَ لاًیيآفٌیل پبییي

 ثب 2008   لؾب زضتطویِ  زض ضا ووی ایهغبلؼِ ضاىّوىب ٍ زیگط

 مؾط لاًیيآفٌیل اىهیع لوٌتط ثب زضاىهب ًفط زاتجباض فّس

اضتجبط هؼىَؼ  یه، ًسزاز مًزبا ضیفٌیلوتًََ ثِ هجتلا ىوبزوَ

 (.13) زاقت هیعاى فٌیل آلاًیي ٍرَزثیي زاًف ٍالسیي ٍ 

 زض 2008ؾبل  ّوىبضاى زض ٍ MacDonaldهغبلؼِ  زض

وتًََضی ضا زض   یوبضاى فٌیلآهَظـ ٍالسیي ثایبلات هتحسُ تأحیط 
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آلاًیي ؾطم وَزوبى ًكبى زازُ   بّف هیعاى فٌیلو ٌتطل ٍو

 زاًف ٍ آهَظـ ظهیٌِ زض قسُ اًزبم (. هغبلؼبت14) اؾت

هحسٍز ثَزُ اؾت ٍ پیف اظ ایي زض وكَض هب  ثیوبضاى ایي ٍالسیي

زاًف  اضتجبط ّسف تؼییي ثب هغبلؼِ ایي اًزبم ًكسُ اؾت، لصا

ثِ  هجتلا وَزوبى ؾطم آلاًیي  فٌیل هیعاى وٌتطل ثط ٍالسیي

وتًََضی   فٌیل زضهبًگبُ هطرغ زض1392وتًََضی زض ؾبل   فٌیل

 اًزبم قسُ اؾت. اَّاظ وَزوبى اثَشض ثیوبضؾتبى زض ٍالغ اؾتبى،

 

 بررسیرٍش 

 65اظ  1392 تحلیلی، زض ؾبل  -تَنیفی هغبلؼِزض ایي 

وِ  ذَظؾتبى اؾتبى ؾبلِ 1-18وتًََضی   فٌیل ثِ هجتلا ثیوبض

 ثیوبضؾتبى زض ٍالغ اؾتبى،وتًََضی   فٌیل زضهبًگبُ هطرغ زض

ًفط ٍاضز  45 قسًس پطًٍسُ زاقتٌس ٍ پیگیطی هی وَزوبى اثَشض

ثمیِ ثیوبضاى ثِ ػلت ػسم پیگیطی ٍ هطارؼِ  .هغبلؼِ قسًس

پؽ اظ تَضیح ّسف ٍ ضٍـ  هٌظن اظ هغبلؼِ حصف قسًس.

هغبلؼِ، اظ توبهی ٍالسیي اربظُ ٍضٍز ثِ هغبلؼِ ثِ نَضت وتجی 

گیطی  قرهی گطفتِ قس. ایي هغبلؼِ ذَىثسٍى ًكط اعلاػبت 

یب هطارؼِ اضبفی ثِ ثیوبض ٍ ذبًَازُ تحویل ًىطزُ ٍ زض ثطًبهِ 

زضهبًی ذللی ایزبز ًىطزُ اؾت. اًزبم ایي هغبلؼِ زض وویتِ 

اذلاق هؼبًٍت پػٍّكی زاًكگبُ ػلَم پعقىی رٌسی قبپَض 

طٍضی ثطای ٍالسیي اعلاػبت ض ای اظ اَّاظ تأییس قس. پطؾكٌبهِ

گًَِ ثیوبضاى   ّبی ایي ّب ٍ ًیبظهٌسی زض ذهَل هطالجت

 19ذهَل زض ضغین زضهبًی ثط اؾبؼ هٌبثغ هَرَز حبٍی ِ ث

 ؾؤال چْبض گعیٌِ ای ثَز تْیِ ٍ تىخیط قس. 

 هحتَا اػتجبض ضٍـ اظ پطؾكٌبهِ ػلوی اػتجبض ؾٌزف رْت

 گطفتي ًظط زض ثب پػٍّكگط وِ نَضت ایي ثِ گطزیس، اؾتفبزُ

 هٌتكطُ، همبلات ٍ وتت هغبلؼِ ٍ پػٍّف ًظط هَضز هتغیطّبی

 زض ًظطذَاّی ٍ لضبٍت رْت ٍ وطزُ تٌظین ضا اٍلیِ پطؾكٌبهِ

 ٍ پطؾتبضی زاًكىسُ ػلوی تّیأ اؾبتیس اظ ًفط 10ض اذتیب

 اظ پؽ ٍ آٍضی روغ انلاحی ًظطات. قس گصاقتِ اَّاظ هبهبیی

 گطزیس. تسٍیي ًْبیی پطؾكٌبهِ لاظم انلاحبت اًزبم

 هزسز آظهَى ضٍـ اظ پطؾكٌبهِ پبیبیی تؼییي هٌظَض ثِ

 هغبلؼِ هَضز ٍالسیي اظ تي 20 ثطضؾی ایي زض گطزیس، اؾتفبزُ

 اًتربة قسُ ٍ زض ایي گطٍُ پطؾكٌبهِ (تهبزفی عَض ثِ) 

 ّفتِ زٍ اظ ثؼس هزسزاً ٍ قس، آٍضی روغ ٍ تىویل ٍ تَظیغ

 آلفبی ضطیت ثب پبیبیی وِ قس زازُ افطاز ّوبى ثِ پطؾكٌبهِ

 .ثَز 9/0 وطًٍجبخ

تحمیك ٍ ثبؾَاز ثَزى توبهی افطاز هَضز  اعویٌبى اظ پؽ اظ

 زضزضهبًگبُ زض هحل  ّب پطؾكٌبهِتكطیح چگًَگی پبؾد گَیی، 

 آگبّی هیعاى گطزیس. تىویل ٍالسیي لطاض زازُ قسُ ٍ اذتیبض

گیطی ؾغح ؾطهی فٌیل آلاًیي  قس ثطای اًساظُاضظیبثی  ٍالسیي

هطرغ آظهبیكگبُ  زضگیطی ٍضیسی  وًًَِ هجتلا، وَزوبى توبهی اظ

 اًزبم قس. ایي ثیوبضاى زض ثیوبضؾتبى وَزوبى اثَشض

ثِ نَضت ًبقتب زض نجح  ٍضیسی ذَى لیتط  هیلی هیعاى زٍ 

لغطُ ذَى ضٍی وبغص نبفی گبتطی  5ٌّگبم گطفتِ قسُ، ؾپؽ 

 24لطاض زازُ قس.  mg/dL5/0 تَلیس قطوت ویویب ثب حؿبؾیت 

 اؾتفبزُ اظ زؾتگبُ زهبی رَـ   ؾبػت ثؼس اظ ذكه قسى ثب

Equipents  ُّب ثِ هست یه ؾبػت  اظ قطوت آظهب گؿتط، لغط

ؽ ثِ هست یه ؾبػت ثِ زضرِ گطم قسُ، ؾپ 110زهبی  زض

اًتمبل  Awareenssقطوت  اظ  Stat Faxزٌّسُ   زؾتگبُ تىبى

آلاًیي ؾطم تَؾظ زؾتگبُ  ًْبیت هیعاى فٌیل ؛ زضقسزازُ 

El&800  اظ قطوتBioteK  َؾظ . تگطزیساًساظُ گیطی ٍ حجت

ؾغح ؾطهی هَضز  .گیطی قس یه وبضقٌبؼ آظهبیكگبُ اًساظُ

 هیلی گطم زض 2-6ؾبل  12آلاًیي زض وَزوبى ظیط  لجَل فٌیل

هیلی گطم زض زؾی  2-10ؾبل  12زؾی لیتط ٍ زض ؾٌیي ثبلای 

 (. 8) ؾتلیتط زض ًظط گطفتِ قسُ ا

اعلاػبت ثیوبضاى ٍ ٍالسیي قبهل: تبضید تَلس ثیوبضاى ٍ 

هیعاى تحهیلات ٍالسیي )ثب  ٍالسیي، ؾي ظهبى تكریم،

ثٌسی ظیط زیپلن، زیپلن، ثبلای زیپلن(، هیعاى زضآهس  تمؿین

آٍضی ٍ حجت قس.  بًَازُ، ٍ هحل ظًسگی ذبًَازُ روغهبّیبًِ ذ

 .گطفت اًزبم SPSS 21 افعاض ًطم اظ اؾتفبزُ ثب آهبضی عآًبلی

ٍ زض هَضز  "آًبلیع ٍاضیبًؽ "همبیؿِ هتغیطّبی ووی ثب آظهَى 

اًزبم قسُ اؾت. هَاضز  "هزصٍضوبی "هتغیطّبی ویفی ثب آظهَى 

P-value هؼٌبزاض تلمی قسُ اؾت.  05/0اظ  ووتط
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 ّا یافتِ

 17 ٍ پؿط (زضنس  2/62) ًفط 27 هَضز هغبلؼِ ثیوبض 44 اظ

ؾي ثیوبضاى  ثَزًس. هیبًگیي( ضنسز 8/37) زذتط ًفط

 ٍالسیي ثیوبض( 27) زضنس ثیوبضاى 60زض  ثَز. ؾبل 76/4±84/7

 ثسٍ تكریم، ظهبى زض ؾي ًظط اظ فبهیلی زاقتِ اًس. اظزٍاد

 7/15)هَضز  7 ،هبُ 6 اظ ووتط ،(زضنس 7/6)هَضز  3 ،تَلس

 20.اؾتثَزُ  (زضنس 8/77) هَضز 35  ،هبُ 6 اظ ثیكتط ،(زضنس

 6/55) ًفط 25 ٍ اَّاظ قْط ؾبوي ثیوبضاى اظ (زضنس 4/44) ًفط

 اًس. ثَزُ قْطّب ؾبیط ؾبوي (زضنس

 زاضی ثیي هتغیطّبی هَضز ثطضؾی، ؾياذتلاف آهبضی هؼٌب

هبزض  ، تحهیلاتp);061/0)پسض  ، ؾيp);305/0)هبزض 

(167/0; (p،  086/0)تحهیلات پسض;(pهبّیبًِ  ، زضآهس

(089/0; (p 245/0) ، آهَظـ لجلی ٍالسیي;(p، وَزن  ؾي

 ;914/0ظًسگی ) هحل pٍ) ;673/0) زض ظهبى تكریم ثیوبضی

(p  .هكبّسُ ًگطزیس 

 ٍ ؾغح فٌیل 46/8 ±36/5هیبًگیي هیعاى زاًف ٍالسیي 

 زاًف ٍالسیيثَز. هیعاى ًوطُ  26/9±48/5ثیوبضاى  ؾطم آلاًیي 

(817/0;p) ٍ  فٌیل آلاًیيؾغح ؾطهی (065/0;p) زؾت ِ ث

اضی ثیي زاًف اضتجبط آهبضی هؼٌبز (.1 قوبضُ )رسٍل سُ اؾتآه

 .( <p 05/0) ًكسهیعاى فٌیل آلاًیي ؾطم یبفت  ٍالسیي ٍ
 

 فٌیل آلاًیي سرمسطح هیساى داًص ٍالدیي ٍ  -1 ضوارُ جدٍل
 

 

 

 

 

 ؾبل اعلاق قسُ اؾت. 12زض ثبلای  mg/dL 10 ؾبل  ٍ ثبلای  12زض ؾي ظیط   mg/dL 6 ثِ ؾغح ؾطهی ثبلای  ‡؛  mg/dLثط اؾبؼ †ًوطُ ول آظهَى؛  19اظ  *

 

 گیری ٍ ًتیجِبحث 

ثیوبضاى زاقتي  ی زض ؾبلن ًگِتطیي ًىتِ ٍ ثرف زضهبً هْن

یل آلاًیي وتًََضی ضػبیت ضغین غصایی زض هحسٍزیت فٌ فٌیل

اثتسای تكریم ثیوبضی، ًىبت هْن زض  زض اؾت. اگط چِ هؼوَلاً

قَز ٍلی ّوبًٌس  ُ هیهطالجت ایي ثیوبضاى ثِ ذبًَازُ تصوط زاز

توبم  ّبیی وِ زض ثِ ٍیػُ زض ثیوبضیّبی هعهي،  زیگط ثیوبضی

ضی وٌٌس وٌتطل ٍ هطالجت ثیوب ّوطاّی هی عَل ػوط ثیوبض ضا

 ثِ رع طؾبیی اؾت.عبلت فزض عَلاًی هست وبض پط ّعیٌِ ٍ 

    لس فٌیل آلاًیي(،فب )قیط ٍ هحهَلات غصایی ًیبظّبی غصایی

گفتبض  ای، فیعیَتطاپی، وبضزضهبًی، ّبی زٍضُ آظهبیف زاضٍیی،

ؿتٌس، هَاضزی هخل ایي ثیوبضاى ّّبی انلی ًیبظزضهبًی وِ 

تحهیل اذتهبنی... ثبیس هَضز آهَظـ ٍ  حوبیت ارتوبػی،

ّبی شوط ثیوبض زض اًجَُ ًیبظ گیطًس. زضگیطی ذبًَازُ ٍ تَرِ لطاض

گًَِ  زضهبى ایي فطاهَقی ًىبت رعئی هْن زضقسُ گبّی ثبػج 

 قَز.  ثیوبضاى ٍ وٌتطل ًبهٌبؾت هی

 حسٍز تحلیل ٍ تزعیِ ثب ّوىبضاى، ٍ Wasbranآًبلیع  هتب

 عَل زض ؾطم آلاًیي فٌیل ؾغح ثَزى ثبلا زاز، ًكبى هغبلؼِ 40

 تَرْی لبثل عَض ثِ ظًسگی اٍل ؾبل 12 زض أذهَن زضهبى

 Potensikٍ  هغبلؼِ(. 15) قَز هی َّقی ضطیت افت ثبػج

 وِ ثیوبضاًی  اظ زؾتِ آى زاز ًكبى ًیع اؾتطالیب زض ّوىبضاى

 وٌٌس هی ضػبیت ؾبلگی 10 تب عَضوبهل ثِ ضا ذَز غصایی ضغین

 زض حتی حبل  ایي ثب. ثبقٌس هی ووتطی ػهجی ًمبئم زچبض

 هسضؾِ ثِ ٍضٍز ظهبى زض ثیوبضاى ایي اغلت قطایظ ثْتطیي

 َّقی ضطیت اظ ذَز ؾبلن ثطازضاى ٍ ذَاّطاى ثِ ًؿجت

 زّس هی ًكبى حبضط ثطضؾی(. 16) ّؿتٌس ثطذَضزاض تطی پبییي

 ثیوبضاى ایي ػوسُ لؿوت ایطاى(ذَظؾتبى )رٌَة غطة  زض وِ

 هغبلؼِ ّؿتٌس، زض فبهیلی ّبی اظزٍاد زضنس( حبنل 60)

Mirbolok زضنس ثَزُ  70تَرِ ٍ ثیف اظ  ًیع ایي هیعاى لبثل

 تَاضث ثِ زاضز، ثبتَرِذَاًی   ّن وِ ثِ هغبلؼِ حبضط (17) اؾت

 ّبی اظزٍاد اظ پیكگیطی ثب تَاى هی ثیوبضی ایي زض هغلَة اتَظٍم

  ضا وبّف زاز. ایي ثیوبضی هیعاى ثطٍظ ،فبهیلی

زضنس  7/77 ثیوبضی زض ایي تكریم زض هغبلؼِ حبضط ؾي

 اظ زضربت لبثل تَرْی وِ اؾت ثَزُ هبُ 6 ثیوبض( ثبلای 35)

 زض. اؾت گصاقتِ رب ثط لبثل ثطگكت ضا غیط  شٌّی هبًسگی  ػمت

 

 *زاًف ٍالسیي 
 هیبًگیي  ًوطُ

36/5 ± 46/8 

 فٌیل آلاًیي ؾطم
†هیبًگیي ؾطهی

 

48/5 ± 26/9 
 ‡ًبهٌبؾت وٌتطل قسُ <10 15-10 >15

2/2% 7/46% 1/51% 8/37% 2/62% 
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 هترههیي تَؾظ ثیوبضاى تكریم ًیع ؾي  Maylanهغبلؼِ 

 5/94 تكریم ظهبى زض وِ ثَزُ، ؾبل 22 تب هبُ یه اظ وَزوبى

 زچبض زضنس 9/48 ٍ شٌّی هبًسگی ػمت زچبض زضنس ثیوبضاى

حبضط ثب هغبلؼِ  Maylanًتبیذ هغبلؼِ  .(18) ثَزًس نطع

زض وكَض هب  PKUذَاًی زاضز، لصا قطٍع ثطًبهِ غطثبلگطی  ّن

وِ زض حیي اًزبم هغبلؼِ زض اَّاظ ًیع آغبظ قسُ ٍ زض حبل 

 فطاگیط قسى اؾت، اظ ایي فبرؼِ رلَگیطی ذَاّس وطز. 

ظتبثی اظ ضػبیت هٌبؾت ًىبت وٌتطل ؾغح فٌیل آلاًیي ثب

ّبی غصایی حسٍزیت فٌیل آلاًیي ٍ تأهیي ًیبظای زض ه تغصیِ

ضؾس  بزُ ثِ ًظط هیایي هؿألِ ؾ زض ظبّطاگط چِ  ضطٍضی اؾت.

رولِ ٍضؼیت  ظگط ظیبزی ا ٍلی ذَز تبثغ ػَاهل هساذلِ

زؾتطؾی ثِ ذسهبت ثْساقتی زضهبًی، ارتوبػی، هحل ظًسگی، 

ای  حوبیت ثؿتگبى، پَقف زٍلتی ٍ ثیوِتحهیلات، هیعاى 

 اػضبی ذبًَازُ زض زیگط ذسهبت ٍ ثبلاذطُ اّتوبم ٍالسیي ٍ

ضػبیت زؾتَضات  آظهبیكبت لاظم ٍای،  هطارؼبت زٍضُ ّوطاّی ٍ

ای ذبًَازُ ثِ  اؾت. آهَظـ زٍضُ PKUای تین  تغصیِ پعقىی ٍ

 عَض پیف فطو ثبیس زض ثْجَز ذیلی اظ ایي ػَاهل هؤحط ثبقس. 

ًهف  اظ ، ٍالسیي ثِ عَض هیبًگیي ثِ ووتطزض ایي هغبلؼِ

 زضنس 60وِ ضیعَ ثِثَزًس پبؾد نحیح زازُ ؾؤالات آظهَى 

 ٍ ییاغص ینضغ ضزهَ ضز سزضن 50 اظووتط  تعلاػبا لسیيٍا

 لسیيٍا اظ یه ّیچ وِ ؾتا حبلی زض یيا .قتٌسزا ضیثیوب ًفزا

 ازهَ لاًیيآ فٌیل ربًكیٌی تلااؾَ ثِ نحیح پبؾد ثِ هَفك

 ؾیسا زضن ًبییاتَى لسیٍا زضنس 10 تٌْب   ٍ ًكسًس ییاغص

 اضوػَ هیٌِظ زض لسیيٍا تعلاػبا. قتٌسزا ضا یيٍظتیط هیٌِآ

ایي هؿألِ ربی ذبلی ٍ ضطٍضت  .زثَ زضنس 50-70ثیي ضیثیوب

ایي روؼیت ًكبى هی زّس. ؾغح ؾطهی فٌیل  آهَظـ ضا زض

زضنس هَاضز ثب تَرِ  37آلاًیي زضوَزوبى هَضز هغبلؼِ فمظ زض 

 ٍ Hgokmenثِ فبوتَض ؾي زض حس هغلَة ثَز، زض هغبلؼِ 

 ؾٌزف اظ هبزضاًكبى وِ وَزوبًی آلاًیي فٌیل ّوىبضاى

 وِ هبزضاًی ثِ ًؿجت ثَزًس وطزُ وؿت ووتطی ًوطُ اعلاػبت

(. ّوچٌیي 13) اؾت ثَزُ ثیكتط اًس وطزُ وؿت ثیكتطی ًوطُ

تأحیط  2008زض ایبلات هتحسُ ًیع زض  MacDonaldزض هغبلؼِ 

هخجت آهَظـ ثط فٌیل آلاًیي ؾطم وَزوبى ثیوبضاى ًكبى زازُ 

وٌتطل هٌبؾت فٌیل آلاًیي اؾت وِ افعایف زاًف ٍالسیي ثب 

ٍ  Hgokmen(. ًتبیذ هغبلؼِ 14) ؾطم ثیوبضاى ّوطاُ اؾت

ٍ ػسم  ثبقس ثب هغبلؼِ حبضط زض یه ضاؾتب هیّوىبضاى 

ثبقس وِ ٍالسیي  تبیذ هغبلؼِ هه زًٍبلس زض ایي هیذَاًی ثب ً ّن

ّب  اًس ٍ افعایف زاًف آى لطاض گطفتِزض ایي هغبلؼِ هَضز آهَظـ 

 هٌبؾت هیعاى فٌیل آلاًیي ثیوبضاى ّوطاُ ثَزُ اؾت.وٌتطل  ثب

زض روؼیت هغبلؼِ حبضط ثِ ذبعط زضنس ثبلای روؼیت 

لای ذبًَاض، ٍضؼیت التهبزی اظ هطوع، روؼیت ثب ضٍؾتبیی ٍ زٍض

زؾتیبثی  كىلات ظیبز زضّبی ثعضگتط، هت ثِ قْطتط ًؿج پبییي

ل ّبی پطٍتئیي ثبػج وٌتط عیيربیگ ٍپطٍتئیي  ثِ غصای ون

ایي روؼیت قسُ اؾت. زض چٌیي قطایغی  تط ثیوبضی زض هكىل

ارتوبػی اّویت ثیكتطی پیسا   -یآهَظـ ٍ حوبیت ضٍاً

 وٌس.   هی

 ػبعفی ٍ ػَاهل ضٍاًی ًمف ّوىبضاى ٍ Bekhof هغبلؼِ زض

 ٍ پیچیسُ غصایی ضغین اظ ضضبیت ثط آگبّی تبحیط ثطضؾی زض ضا

 زاًؿتِ اؾت هْن ثؿیبض ضا ؾطم آلاًیي فٌیل وٌتطل ٍ زقَاض

 ثِ وطزى ووه زض هْوی ثیوبضًمف وَزوبى ٍالسیي(. 12)

 ذَز زاضًس. غصایی ضغین هؿئَلیت پصیطـ ٍ زضن ثطای وَزن

 ثِ ٍ ًساقتٌس ثبلایی تحهیلات ّب ذبًَازُ اوخط حبضط هغبلؼِ زض

 ٍ آلاًیي فٌیل ربًكیٌی ؾیؿتن هفَْم زضن رْت ّویي

 فٌیل همساض تَاًٌس ًوی آًْب اوخط ٍ اؾت زقَاض آى اظ اؾتفبزُ

 . وٌٌس هحبؾجِ وٌٌس هی ههطف وَزن وِ ضای آلاًیٌ

 ثب وِ وطزُ هكرم MacDonald ّبی یبفتِ ّوچٌیي

 زض ثیوبضاى ؾطم آلاًیي فٌیل هیعاى ٍالسیي اعلاػبت افعایف

 (. 14) ثَز ذَاّس عجیؼی هحسٍزُ

هحسٍز  تَاى ثِ تؼساز ّبی ایي پػٍّف هی هحسٍزیت اظ

جرتبًِ ثیوبضاى هغبلؼِ زض ّط گطٍُ اقبضُ وطز. الجتِ ذَق

ّب زض ظهبى تحمیك، هغبلؼِ ضا تطن  ّیچىسام اظ هَاضز ذبًَازُ

ًىطزًس. لاظم ثِ شوط اؾت وِ ایي ثیوبضی زض ول ثؿیبض ًبزض 

ض ذَظؾتبى ٍ اؾت ٍ نطفبً ثِ ذبعط زضنس اظزٍاد ثبلای فبهیلی ز

قَز. عجیؼی اؾت ٍاضز وطزى  ُ هیتط زیس رَاهغ هكبثِ، فطاٍاى

ط اظ هطوع تحمیك ٍ ثؼضی زض ثیوبضاًی وِ نسّب ویلَهتط زٍضت

گًَِ تحمیمبت وبضی   وٌٌس زض ایي ّبی زیگط ظًسگی هی اؾتبى

ضؾس  ایي تؼساز زض ظبّط ون ثِ ًظط هی ًكسًی اؾت. اگط چِ

ٍلی ثب تَرِ ثِ ول ثیوبضاى تحت پیگیطی زض وكَض ػسز لبثل 
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گًَِ هَاضز وِ ثیوبضی فطاٍاًی   آیس. زض ایي هیؿبة تَرْی ثِ ح

ووی زاضز هغبلؼبت چٌس هطوعی لغؼبً ًتبیذ ثْتطی اضائِ ذَاّس 

 .زاز

تَاى گفت ػسم اعلاػبت وبفی  ثب تَرِ ثِ هغبلؼِ حبضط هی

لاًیي ؾجت ػَاضو آ سیي ٍ وٌتطل ًبهٌبؾت هیعاى فٌیلٍال

 ضز لصاگصا طی ثط ضٍی ؾلاهتی ایي ثیوبضاى هیرجطاى ًبپصی

 ٍ PKUاعلاػبت ذبًَازُ ثیوبضاى  آهَظـ ٍالسیي هَرت ثْجَز

قَز. ایي السام ثبیس ثِ عَض  زض ًْبیت وٌتطل ثْتط ثیوبضی هی

ای ثِ ٍیػُ زض ثیوبضاى ثب وٌتطل ًبهٌبؾت زض ثطًبهِ هطالجت  زٍضُ

 گٌزبًسُ قَز.  PKUثیوبضاى 

 

  تطکر ٍ قدرداًی

زضیغ وبضقٌبؾبى تغصیِ هطوع  ثی ّوىبضی اظ ٍؾیلِ ثسیي

PKU زل ٍ ذبًن   بى وَزوبى اثَشض، ذبًن هًَب ظًسُثیوبضؾت

 پػٍّف ایي زض وٌٌسُ ثیوبضاى قطوت ٍ ًیع پَضاى ثَؾتبًی

 .قَز هی اضیعؾپبؾگ
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Abstract 

Background & Aim: Phenylketonuria (PKU) occurs due to congenital disorder in phenylalanine 

metabolism, and leads to progressive mental retardation. Beginning a diet can prevent the 

complications of the disease. The purpose of this study has been to investigate the effect of parents’ 

knowledge on control of  serum phenylalanine value in children with PKU. 

Materials & Methods: The current descriptive-analytical study, was  conducted on 45 Subjects(1-

18 years) with their parents who were selected out of the 65 patiens with PKU reffered to Abuzar 

Hospital in the Ahvaz province in 2013. The extent of the parents’ knowledge was investigated with 

a researcher-made questionnaire including demographic and diet information, and the children’s 

serum phenylalanine was assessed and recorded using venous blood samples in all the families. 

SPSS 21 software was used for data analysis. 

Results: ANOVA test did not show a significant relationship between the knowledge of families and 

serum phenylalanine level of children (p>0.05). also, chi-square test did not show a significant 

relationship between the serum phenylalanine level of children and demographic variables, 

parental age, education, income, place of residence, age at diagnosis, previous training parents 

(p>0.05). 

Conclusion: The present study demonstrates that parents do not have adequate information on the 

disease and control  of their children’s serum phenylalanine value; therefore, it is essential to hold 

training workshops in order to the increasing  patiens  parents information in the respective 

centers.  

Keywords: Parents’ Knowledge, Diet, Phenylalanine, Phenylketonuria 
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