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ABSTRACT 
Background and Aim: Phenylketonuria is a type of autosomal recessive congenital and 
genetically induced fungal disease that has not been converted to tyrosine by the lack or lack 
of the phenylalanine hydroxylase enzyme and has been shown to increase phenylalanine 
levels in the blood, especially in the brain. The aim of this study was to compare the IQ scores 
of children with phenylketonuria and healthy children referring to Besat hospital clinic in 
Sanandaj in 2017-2018. 
Methods: This historic cohort study was performed on all of the patients at the time of birth, 
referred to PKU and pediatric clinics, as well as healthy children (for phenylketonuria) 
referred to other clinics of the children's hospital. The control group was done. Goodinow’s 
intelligence test was used to measure cognitive, mental and children's intelligence. Finally, the 
results of the two groups were analyzed by the statistical consult. 
Results: The results showed that 46 (69.7%) were male and 20 (30.3%) were female. The 

mean age of the subjects was 6.34±2.52 of years. Result from the current study showed that 

there was not significant differences between IQ mean in two groups of study (p>0.05). 
Conclusion: According to the results of this study, the timely identification and treatment of 
patients with phenylketonuria has been able to prevent the complications of this disease to a 
large extent, and keep the children's IQs intact, thereby providing timely and accurate 
identification and treatment of this disease is necessary among children. 
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12- 1398/21 آذر و دي /  چهارمدوره بیست و / مجله علمی دانشگاه علوم پزشکی کردستان   

  

 به کننده مراجعه سالم کودکان با نوري کتو فنیلمبتلابه  کودکان هوشی بهره نمرات مقایسه

  1397 سال در سنندج بعثت بیمارستان درمانگاه

  5هاجر کاشفی،   3و4ییوسف فایق، 2سیما علیمرادي ،1االله پور اسداالله فتح

، علـوم پزشـکی کردسـتان    و دانشگاه بیمارستان بعثت تحقیقات سرطان و ایمونولوژي مرکز .کودکان، دانشکده پزشکی گروه ،غدد درون ریز و متابولیسم کودکان ،ستادیارا.1

 یرانا سنندج،

  0000-0003-4089-7951: شناسه ارکید .یرانا ، سنندج،دانشگاه علوم پزشکی کردستان، دانشکده پزشکی عمومی، پزشک .2

  یرانا ، سنندج،دانشگاه علوم پزشکی کردستان، دانشکده پزشکی ،یپزشک روان گروه روانشناسی کودك، یاردانش .3

 Fykmsu@gmail.com 08733664673:نتلف ج،سنند ن،ستادکر پزشکی معلو هنشگادا ،سلامت توسعه ههشکدوپژ ،سلامت بر مؤثر جتماعیا ملاعو تتحقیقا مرکز. 4

 0000-0001- 5503- 3326: شناسه ارکید ).مسئول مؤلف( انیرا

 ، دانشگاه علوم پزشکی کرمانشاه، کرمانشاه ایرانمرکز تحقیقات عوامل محیطی موثر بر سلامت.۵

 

 چکیده

 کمبـود  علـت  به که است مغلوب اتوزومال نوع از ژنتیکی و مادرزادي يوساز سوخت بیماري نوعی کتونوریا فنیل :زمینه و هدف

 ژهیو به خون در آلانین فنیل افزایش باعث و نشده تبدیل تیروزین به آلانین فنیل نهیدآمیاس هیدروکسیلاز، آلانین آنزیم فنیل فقدان یا

 درمانگـاه  به کننده مراجعه سالم کودکان با نوري کتو فنیل مبتلابه کودکان هوشی بهره نمرات مطالعه؛ مقایسه هدف .شود یم مغز در

  .بود 1397 سال در سنندج بعثت بیمارستان

 ،)گــروه مــورد(تولـد  ابتــداي از معالجــه تحـت  بیمــاران تــاریخی بـر روي کلیــه  -ایـن مطالعــه بـه روش کوهــورت   :روش بررســی

 بـه  کننـده  مراجعـه ) کتونوري فنیل به ابتلاازنظر ( سالم کودکان میان از همچنین و اطفال غدد و PKU يها درمانگاه بهکننده  مراجعه

کودکـان از   هـوش  و ذهنـی  شناختی، هاي توانایی سنجش براي .انجام شد )شاهد گروه(بعثت بیمارستان کودکان هاي درمانگاه سایر

  .گرفتقرار آماري  لیوتحل هیمورد تجز، دو گروه  جیمربوط به نتا داده هاي تاًینها .گودیناف استفاده شد هوشی تست

بودنـد و   دختـر %) 39/30( نفـر  20 تعـداد  و پسـر %) 7/69( نفـر  46 تعـداد  مطالعـه  مورد هاي نمونه بین نتایج نشان داد که در :هایافته

 دو در ضریب هوشی افراد نیانگیم بین ه است کهنشان داد همچنین نتایج این مطالعه. بود سال 34/6 ±52/2با  برابر افراد سن میانگین

  ).<05/0p(تفاوت معنادار آماري وجود ندارد مطالعه مورد گروه

 هـا،  انـدام  سـفتی  تشـنج،  رفتـاري،  هـاي  اخـتلال  میکروسفالی، کم توانی ذهنی، بیماري، این بالینی هاي نشانه ترین مهم :يریگ جهینت

 تشـخیص  زنـدگی  هفتـه  سـومین  از پیش بیماري که صورتی در. است روشن موي و پوست و اگزما بیش فعالی، قراري، ناآرامی، بی

  .یابد می کاهش بیماري از ناشی نشانه هاي قرارگیرد، لازم هاي مراقبت و درمانی تغذیه مورد ماهگی یک از نوزاد پیش و شده داده

  فنیل کتونوریا، بهره هوشی، کودکان :کلیدي کلمات

  15/4/98:پذیرش              18/3/98:نهاییاصلاحیه         2/2/98:وصول مقاله
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 14فایق یوسفی    

1398 آذر و دي /  چهارمدوره بیست و / مجله علمی دانشگاه علوم پزشکی کردستان   

 

  مقدمه

 نیتر عیشا، ،)PKU:  OMIN 261600()1(فنیل کتونوري 

کـه  ، هاسـت  نهیدآمیاس ـاختلال ژنتیکی موجود در متابولیسـم  

در اثر این نقض آنزیمـی ،فنیـل   . توارث اتوزمال مغلوب دارد

و سـبب   داکردهی ـپآلانین در مایعات بـدن فـرد بیمـار تجمـع     

ــاطق مختلفـــی همچـــون بافـــت مغـــز       ــوب آن در منـ رسـ

کــــودك مبــــتلا در ابتــــداي تولــــد طبیعــــی .شــــود یمــــ

و طـی   کنـد  یم ـپیشـرفت   جیتدر بهی ذهنی ماندگ عقباست،

محـود  (در صورت عـدم درمـان   .)2(شود یمچند ماه آشکار 

نمودن فنیل آلانین رژیم غذایی تحت نظر متخصص تغذیه و 

ممانعـت یـا    باهـدف حفظ سطح مناسـب فنیـل آلانـین خـون     

، کــــودك دچــــار عــــوارض ) کــــاهش صــــدمه مغــــزي

 هرماهبه ازاي .شود یمي همچون صدمات مغزي ریناپذ جبران

 50نمره از بهره هوشی او کاسته شده و تا پایان سـال اول ،  4،

ی ذهنـی  مانـدگ  عقب.دهد یمنمره از بهره هوشی را از دست 

در این بیماري شدید است و کودك مبتلا ،پرفعـالیتی همـراه   

تظاهرات بالینی بیماري، . )2(کند یمپیدا  هدف یببا حرکات 

 کلاســیک علائــماز افــزایش خفیــف فنیــل آلانــین خــون تــا 

بیماري همراه با افزایش واضـح فنیـل آلانـین خـون متفـاوت      

محـدود   شـدت  بـه در فنیل کتونوري ،رعایت رژیم  ).2(است

فاقـد فنیـل    نهیدآمیاس ـپـروتئین طبیعـی کـه بـا ترکیـب       ازنظر

ی ذهنـی  ماندگ عقبآلانین تکمیل شود ، سبب جلوگیري از 

ــ ــود یم ــت   ش ــوب اس ــب مطل ــه اغل ــی  : و نتیج ــه بعض اگرچ

ــاقی هــا بیآســ ــد یمــي نوروســایکوژنیک ب بیمــاران  ).3(مان

 .رنـد یگ یبرممتابولیک،بخش وسیعی از دانش پزشکی را در 

درمـان شـونده ارثی،بـه چنـد      کی ـمتابولي ها يماریبشناخت 

منجر به درمان بیمار شود  تواند یماول اینکه  .دلیل مهم است

دوم . ی رشد ذهنی جلوگیري بـه عمـل آورد  افتادگ عقبو از 

 جا به،  برگشت لقاباینکه هرچند مقداري از عوارض بیماري 

بیماري  علائمبعضی از تصاویر و  تواند یمباشد، درمان  مانده

فنیـل کتونـوري کلاسـیک ، بـه علـت نقـض       . را بهبود بخشد

 شود یمکامل فعالیت آنزیم فنیل آلانین هیدروکسیلاز ایجاد 

 100سوم اینکه میزان شیوع هایپرفنیل آلانینمـی در حـدود    و

شیوع بیمـاري فنیـل    .نده استمورد در هریک میلیون تولد ز

کتونوري در میان نژادهـا و منـاطق مختلـف جغرافیـایی فـرق      

و کمترین میزان در  ها يرلندیابیشترین بیماري در میان  .دارد

 پوسـتان  اهیس ـاین بیماري ،در .است شده گزارش ها یژاپنمیان 

مـورد در   1 هـا  يقفقازدر  PKUفراوانی ). 2(بسیار نادر است

و نژادهـاي   هـا  تیجمعو در میان  شده زدهنفر تخمین  10000

مطالعـه دیگـري در شـیراز از تـاریخ     در  .)4(است رییتغدیگر 

نفـر   3505نفر نوزاد پسر و تعداد  3937،تعداد  1382تا  1379

 نفـر  7 درمجمـوع  .نوزاد دختر مـورد آزمـایش قـرار گرفتنـد    

بـروز ایـن بیمـاري در چـین ،پرتقـال       ).2(مبتلا شناسـایی شـد  

،   )6( 1:12037، )5(1:11144،انگلستان و برزیـل بـه ترتیـب    

 کـه  انـد  دادهمطالعات نشان . بود )8(1:20000و )7( 1:12000

 و درفامیلی در منطقه مدیترانـه   هاي ازدواجی تعداد طورکل به

از  .خـاص بیشـتر از کشـورهاي اروپـایی اسـت      طـور  بـه ایران 

در ایـران  ) اتوزوم مغلوب(طرفی الگوي ارثی فنیل کتونوري 

ــأثیر ازدواج  ــت تـ ــرار دارد  تحـ ــامیلی قـ ــاي فـ ــران . هـ در ایـ

، اسـت خصوص در بعضی مناطق شـایع   هاي فامیلی به ازدواج

بروز این بیماري در ایران نیز تحت تأثیر ایـن فرآینـد   ،بنابراین

بروز بیماري فنیل کتونوري در مناطق مختلـف   ).2(قرار دارد

در مطالعـه   ،مثـال  عنـوان  به. ایران موردبررسی قرارگرفته است

ــران   ،اي ــروز آن در ته ــت   1:8600ب ــده اس ــزارش ش . )9(گ

در  1386تـا   1383 يها سالطی همچنین ، در مطالعه دیگري 

شــده  بــرآورد6/10000:1اســتان فــارس ،بــروز ایــن بیمــاري  

بیمـــار  1611در اصـــفهان نیـــز از میـــان تعـــداد  .)10(اســـت

 36، شـدند  یمنگهداري  ها شگاهیآساذهنی که در  مانده عقب

مبتلا بودند و بر اساس گزارش مرکز  PKUبه ) درصد2(نفر 

ي وزارت بهداشـت و درمـان و آمـوزش    هـا  يماریبمدیریت 

 شـده  اعـلام درصـد نیـز    3پزشکی کشور در برخی مـوارد تـا   

شیوع کـم بیمـاري فنیـل کتونـوري در      باوجود. )2و11(است

 –ایــران ،مطالعـــات صـــورت گرفتـــه در خصـــوص هزینـــه  

ی غربالگري این بیماري ،حکایت از این امر دارد کـه  اثربخش
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افراد مبتلا ،ضمن ایجاد اثرات مفیـد بـراي    هنگام زودکشف 

ــدگی   ــت زن ــزایش کیفی ــا آنبیمــاران و اف ،ســبب کــاهش  ه

علـت ایـن   . )12(گـردد  یم ـي نظام سلامت ها نهیهز بلندمدت

بیماري با توارث اتوزوم مغلوب ،نقص در آنزیم کبدي فنیـل  

اسـت کـه   )  261600PAH:OMIN (آلانین هیدروکسـیلاز 

ــش در ژن  ــی از جه ــود ناش ــت PAH خ ــزیم در  . اس ــن آن ای

–باعـث تبـدیل   ) 4BH(تتراهیدروبیوپترن کو فاکتورحضور 

L  فنیل آلانین به–L  فراوانـی ایـن بیمـاري     .شود یمتیروزین

 .نفر در هر تولد زنـده اسـت   1:10000حدود  دپوستانیسفدر 

. ولی این میزان از جمعیتی بـه جمعیـت دیگـر متفـاوت اسـت     

 3627نفر در هـر  1در جمعیت ایرانی ، PKUفراوانی بیماري 

تولد زنده برآورد شده اسـت کـه ایـن فراوانـی بـالا بـه دلیـل        

جمعیــــت  نیــــدر اهــــاي فــــامیلی  میــــزان بــــالاي ازدواج

بــارزترین تظــاهرات بــالینی ایــن بیمــاري     . )13و14(اســت

از دیگر علائم این بیمـاري   .ی شدید ذهنی استماندگ عقب،

ي هـا  تکـان ي و رارادی ـغو  هدفمنـد  ری ـغتوان به حرکـات   می

ي پوسـتی، اگزما،تشـنج و میکروسـفالی    ها یناراحتریتمیک، 

 بـه ی،رماند می ـرژتشخیص سریع بیماري و شروع . اشاره نمود

ــور  ــطح  منظ ــرل س ــگیري از    کنت ــرم، در پیش ــین س ــل آلان فنی

ــت     ــاري اهمی ــم بیم ــر علائ ــزي و دیگ ــوارض مغ ــوع ي ا ژهی

ــک    . )15-17(دارد ــه متابولیـ ــن عارضـ ــخیص ایـ ــراي تشـ بـ

گیرنـد کـه تسـت     ي مختلـف مورداسـتفاده قـرار مـی    ها تست

ــه اســت  در بســیاري از  .)16و18و20(کــالریمتري از آن جمل

موتاسـیون مـرتبط بـا بیمـاري      20ي مطالعـه شـده،  هـا  تیجمع

PKU  فراوانـی و   .اسـت  شـده  ییشناساو یا گاهی حتی بیشتر

از جمعیــت  زیمتمــادر هــر جمعیــت  هــا جهــشپــراکنش ایــن 

جمعیتـی چنـد جهـش بـا      در هـر ، نیبر اعلاوه  .دیگري است

ــده    ــالا دی ــیار ب ــی بس ــفراوان ــود یم ــاران داراي   .ش ــر بیم اکث

ــاي شــایع   ــل  موتاســیون ه ــز حام ــه نی ــا جهــش،بقی ــادر ه ي ن

تعدادي پلی  PAHي ژن ها جهشعلاوه بر ) . 21-24(هستند

کـه در کـار شناسـایی     اسـت نیز در این ژن موجـود   سمیمورف

ــرار      ــتفاده قـ ــد مورداسـ ــیش از تولـ ــخیص پـ ــاقلین و تشـ نـ

هــا،  RFLP: ایــن پلــی مورفیســم بــه ســه گــروه  .رنــدیگ یمــ

ــک        ــم هــاي ت ــی و پلــی مورفیس ــد آلل ــاي چن نــو مارکره

غربالگري ). 14و16و25(شدند یمتقسیم ) ها SNP(يدیکلوئ

ي غربالگري نوزادي یـک اقـدام   ها آزموناین بیماري توسط 

ــام      ــر انج ــال اخی ــاه س ــه در پنج ــت ک ــاعی اس ــلامت اجتم س

ي فنیل کتونوري در غربالگرفایده –کسر هزینه ).16(شود یم

فوایـد   دهنـده  نشـان اسـت و   شده لیتحلبسیاري از کشورهاي 

علامــت بالینی،بیمــاري  نیتــر مهــم. )21و22(اســتایــن کــار 

در مقایسه با گروه  اساساًافراد مبتلا .ی ذهنی استماندگ عقب

نمره ضریب هوشـی ،کلامـی ،تمرکـز و کنتـرل      ازنظرکنترل 

یب هوشـی بیمـاران   ضـر . )23(موتور حرکتی متفاوت هستند

میکروســفالی ،اخــتلالات شــناختی و  اســت 50زیــر  معمــولاً

ي عصبی روانی و مشکلات روانـی اجتمـاعی در   ها يناهنجار

تشخیص بیماري بـر اسـاس   . شود یمدیده  وفور بهاین بیماران 

 ). 24و25(یــافتن ســطوح بــالاي فنیــل آلانــین در ســرم اســت 

محدودیت مصرف فنیل آلانین به کاهش سطح خـونی آن و  

ي مغـزي در ایـن بیمـاران    هـا  بیآسپیشگیري از اختلالات و 

ی در کنتـرل سـطوح فنیـل آلانـین     آگه ـ شیپبهترین  .شود یم

بـا توجـه بـه نکـات     ). 29(خون قبل از اولـین مـاه تولـد اسـت    

و اهمیت این بیماري، مطالعه حاضر طراحی گردید  ذکرشده

و گروه شاهد ) PKU( مورد دو گروههوشی  هو میانگین بهر

  .مورد بررسی قرار گرفت

  

  بررسیروش 

 کــه اسـت تـاریخی   -کوهـورت مطالعـه   ایـن مطالعـه از نـوع    

سال  3و بالاي کلیه بیماران تحت معالجه  مطالعه وردمجامعه 

و غدد اطفال کـه تحـت    PKUهاي  کننده به درمانگاه مراجعه

 نظارت معاونت بهداشـتی دانشـگاه علـوم پزشـکی کردسـتان     

ــین از میــان . اســت، مــورد مطالعــه قــرار گرفــت بــوده  همچن

کننـده   مراجعـه ) از نظر ابتلا به فنیل کتونوري( سالمکودکان 

ل هاي کودکان بیمارستان بعثت گـروه کنتـر  به سایر درمانگاه

  .انتخاب گردید

کلیـه کودکـان کـه در سـطح اسـتان       :مطالعه معیارهاي ورود

پس از آزمون غربالگري مثبت، توسط تست کرومـاتوگرافی  
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تشـخیص قطعــی داده شـده و از بــدو    HPLCسـرم بــه روش  

بوده انـد و اکنـون در    PKUتولد تحت رژیم درمانی خاص 

ــنی   ــدوده س ــرار دا   3مح ــالا ق ــه ب ــال ب ــتند و س ــايش  معیاره

کودکانی که به دلیل تشـخیص و درمـان دیـر هنگـام     :خروج

 50 کمتـر از  کم توانی ذهنی شدید بودند، بهره هوشـی  دچار

و نیز کودکانی که سابقه ضربه به سر، مبتلابـه افـت شـنوایی،    

  .بودند) آپگار پایین(آسفکسیحوادث زایمانی منجر به 

ــه و روش  ــهحجــم نمون ــري نمون ــل   13 :گی ــه فنی بیمــار مبتلاب

کتونوري تحت درمان از ابتداي تولد در استان کردسـتان بـه   

همچنـین جهـت   . صورت سرشـماري در مطالعـه وارد شـدند   

-کودك سالم از نظر ابـتلا بـه فنیـل    53گروه کنترل، از میان 

کننــده بــه درمانگــاه کودکــان بیمارســتان  کتونــوري مراجعــه

ــد  ــاب گردی ــت، انتخ ــروه از ن. بعث ــدو گ ــی  ظ ــنی و جنس ر س

 .سازي گردیدهمسان

 بـین  در :تسـت هوشـی گودینـاف    :وري اطلاعاتآابزار گرد

) DAM(ترســـیم آدمـــک    آزمــون ترســیمی، هاي آزمون

 گودینـاف بـراي  . و شهرت بیشتري برخورداراسـت قدمت از

آزمـون   ابن .شود میاستفاده  13تا  3 هوشی کودکان سنجش

ــاف توســط 1926در ســال  ــورانس گودین ــنجش  فل ــراي س ب

ــایی ــناختی،  توان ــاي ش ــی ه ــو ذهن ــار   شو ه ــه ک ــان ب کودک

پایـایی و اعتبــار یــا    ي دربارهکـه  پژوهش هـایی .)11(رفت

 هـاي  افتـه یبـه   اند شده انجامنتـایج آزمون ترسیم آدمک  تائید

 ،رضـایت بخشی دست یافته اند تا جایی کـه مـک آور   بسیار

 ي منزلـه   بـه  تواند میبـر ایـن بـاور اسـت کـه ترسـیم آدمـک 

پایــایی نــشانه    .شخـصی ترسیم کننـده تلقــی گــردد    امضاء

هـاي خـاص در آزمون ترسیم آدمـک بـر حسـب مطالعــات     

کاهیــل در ســال . متغیـــر گــزارش شـده اســت  نســبتاً مختلـف 

اکثـر نشـانه هـاي آزمـون      بیان کـرده اسـت کـه پایایی 1984

تومـــــاس و  ي مطالعــه در .اســتبــوده  80/0 بــالايآدمــک 

بـا اسـتفاده از ) همسانی درونی( ویلیـــامز ضـــریب پایـــایی

 92/0و بـراي انــداز گیــري هـــوش   82/0آلفـاي کرونبـاخ 

در زمینه ي اعتبار تست نیـز بـر   . )18(گــزارش شــده اســت

نشان داده انـد کـه تسـت     تحقیقاتفرافکن،  هاي تستاساس 

ضرایب اعتبار . رخـوردار استبـالایی ب حساسیتآدمـک از 

 بـراي  )1963(هـریس  دسـتورالعمل از  اسـتفاده بازآزمایی بـا  

)DAP(  متوسطدر حد )ناعتبـار آ میزان ( .است بوده) 74/0 

روان  مشـکلات و بــراي    )=r 57/0( براي اندازگیري هوش

 .)11(است شده گزارش) =53/0r( شـناختی

اخــذ فهرســت بیمــاران و  تهیــهپــس از  :اجــراي طــرح روش

کودکـان شـرکت    ي کلیـه  از والـدین  آگاهانهرضایت کتبی 

و انجــام  )و شــاهد واجهــههــاي مگــروه ( پــژوهش درکننــده 

 جلســهدر . گرفــتهــا انجــام  هــاي لازم، ارزیــابی همــاهنگی

تعیین سطح ضریب هوشی توسط متخصـص  ارزیابی، آزمون 

با رعایـت امانـت و    داده هااطفال انجام گرفت و  شناسی روان

. گردیـد  آوري جمعبدون ذکر نام بیماران جهت انجام آنالیز 

عنـوان گـروه شـاهد نیـز تحـت       گروهی به زمان همبه صورت 

گروه شاهد شامل کودکانی سالم از نظـر  .آزمون قرار گرفت

ابتلا به فنیـل کتونـوري و بـه صـورت تصـادفی و بـا رعایـت        

ورهــاي همســان ســازي ســنی و جنســی جهــت حــذف فاکت  

  .داده هاي جمع آوري شده آنالیز شد. مخدوش کننده، بود

ــروش تجز ــوتحل هی ــا داده لی ــس: ه ــع از پ  وارد و آوري جم

 توصـیف  براي ،21 نسخه SPSS افزار نرم در ها داده نمودن

، )درصـد  و فراوانـی ( نمودارهـا  و جـداول  از کیفی متغیرهاي

 کمـی  متغیرهاي تحلیل  براي و انحراف استاندارد، میانگین و

  .از تی تست گروه هاي مستفل و کاي اسکوار استفاده شد

  

  هایافته

درصد افـراد مـورد    7/19نشان داد؛  1نتایج مطالعه در جدول 

درصد در گـروه کنتـرل بـوده     3/80و  PKUمطالعه در گروه 

. درصـد دختـر بودنـد    3/30درصد پسـر و   7/69همچنین . اند

 2/46درصد افراد مورد مطالعه شدت بیماري خفیـف ،   4/38

درصـد شـدت بیمـاري     4/15درصد شدت بیماري متوسط و 

 35/6±53/2میانگین سنی افراد مورد مطالعه  .شدید داشته اند

ــانگین ضــریب هوشــی  ســال بــوده  9/105±5/20 هــا آنو می

 تفـاوت  داراي مختلـف  هـاي  گـروه  در جنسـیت  ضـمنا .است
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 همسـان  جـنس  نظـر  از هـا  گـروه  بـه عبـارتی   و نبود دار معنی

 .)<p 05/0(اند شده سازي

 

  

  مطالعهمورد متغیرهاي استاندارد انحراف و میانگین وتوزیع فراوانی  .1جدول 

  

  P  کنترل PKU  متغیر

  

  جنسیت

  147/0  926/1   %) 8/84( 39   %) 2/15( 7 پسر

  %) 70( 14  )% 30 ( 6  دختر

شدت 

  بیماري

  --   --   --    %) 7/46( 7  خفیف

  --   --   --   %) 7/46( 7  متوسط

  --   --   --   ) 7/6( 1  شدید

  

میانگین)انحراف معیار(   میانگین)انحراف معیار   T P  

38/5) 69/3(  سن  )15/2 (58/6  549/1 -  126/0  

  

نداشت، هر چند تفاوت معنادار آماري وجود  مطالعه مورد گروه دو در ضریب هوشی افراد نیانگیبین منشان داد  2شماره جدول 

  .)=p 06/0(در گروه کنترل بالاتر بود

 
 ضریب هوشی افراد در دو گروه مورد مطالعه مقایسه میانگین .2دول ج

میانگین و انحراف   تعداد  گروه ها 

  استاندارد 

درجه 

  آزادي 

 t  p  % 95در سطح  فاصله اطمینان

 PKU(  13  87/18± 38/98  64                     )57/0 /0   - 28 /24-(  190/1 -  06/0(مورد 

          23/108±37/20  53  شاهد 
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  بحث

 مطالعـه  مورد هاي نمونه بین درنتایج مطالعه حاضر نشان داد؛ 

 دختــر%) 3/30(نفــر 20 تعــداد و پســر%) 7/69(نفــر 46 تعــداد

 داراي مختلــف هــاي گــروه در جنســیت پراکنــدگی بودنــد،

 جـنس  نظـر  از هـا  گـروه  یبـه عبـارت   و نبـود  دار معنـی  تفاوت

 برابـــر افــراد  ســـن میــانگین . بودنــد  شـــده ســازي  همســان 

ــا ــه حــداقل   34/6±52/2ب ــه و ســال دوســال در دامن ــاه ن  و م

 مربوط هاي نمونه بین در بیماري شدت. بود سال 16 حداکثر

 دسـته  شـدید  و متوسـط  خفیـف،  دسته سه در PKU گروه به

 در افـراد  از%) 4/38(نفـر  5 تعـداد  بیمـاري  شـدت . شـد  بندي

 تعداد و متوسط سطح در%) 2/46( نفر 6 تعداد خفیف، سطح

در مطالعه همتـی  . داشتند قرار شدید سطح در%) 4/15( نفر 2

پسر %) 2/62(نفر  27بیمار مورد مطالعه  44پور و همکاران از 

میـــانگین ســـن بیمـــاران . بودنـــد%) 8/37(نفـــر دختـــر  17و 

ازدواج  شـان درصد بیمـاران والدین  60. سال بود 76/4±84/7

 3از نظر سن در زمـان تشـخیص بـدو تولـد،     . اند داشتهفامیلی 

ماه  6، بیشتر از %)7/15(مورد  7ماه  6، کمتر از %)7/6(مورد 

در این مطالعه اختلاف آمـاري  . بوده است )%8/77(مورد  35

کـه از   )11و31(بین سن و جنس بیماران مشاهده نشده اسـت 

تفـاوت معنـی دار سـن و جـنس بـا مطالعـه مـا هـم         عـدم  نظر 

 81 ؛در مطالعـه بـدیعی اول و همکـاران   .  خوانی داشته اسـت 

 پزشکی مشـهد  علوم دانشگاه در کتونوري فنیل به مبتلا بیمار

 پرونـده  و کـرده  فوت نفر یک تعداد این از که بود شده ثبت

 دسترســی و بــدون نــاقص اطلاعــات هــم دیگــر نفــر دو هــاي

 38 کتونـوري،  فنیل مبتلابه مانده یباق بیمار 78 بین از .داشتند

 میـانگین . بودنـد  پسـر ) % 3/51( نفر 40 و دختر )% 7/48(نفر 

  . )30(بود سال 8بیماران  فعلی سن

بــا  9/105در مطالعــه حاضــر میــانگین بهــره هوشــی برابــر بــا  

بود، کمترین بهره هوشـی مشـاهده شـده     5/20انحراف معیار 

بـا توجـه بـه نتــایج    . بـود  153و بیشـترین برابـر بـا     65برابـر بـا   

حاصل از آزمون تی مستقل می توان استنباط کرد که تفاوت 

معنی داري بین میانگین بهره هوشی افراد در دو گروه وجـود  

از نظـر آمـاري   ، تفاوت بین میـانگین هـا   )=061/0P(نداشت 

 و شروع سن تأثیر ،همکاران و کرامتی  .معنی دار نبوده است

 هوشــی و زبــانی عملکــرد بــر درمــانی رژیــم رعایــت میــزان

 ایــن در. کردنــد بررســی را کتونــوري فنیــل مبتلابــه بیمــاران

 هـاي  گـروه  تمامی. گرفت قرار مطالعه مورد بیمار 31 مطالعه

 بـا  مقایسـه  در زبـانی  و هوشـی  يهـا  بهـره  در کتونـوري  فنیـل 

  ).P=()34 001/0(داشتند داري یمعن تفاوت همتا، گروه

 مبتلابـه  کودکان در اجرایی عملکرد مروري، مطالعه یک در

 .دادند قرار موردبررسی را زودهنگام درمان با کتونوري فنیل

ــا کــه کنــد مــی بیــان مطالعــه یــنا  رژیمــی مداخلــه وجــود ب

 درمـان  بـا  کتونـوري  فنیل بیماران بازهم پیوسته، و زودهنگام

ــام زود ــکل از تجربیــاتی هنگ ــب هــاي ش  را شــناختی عص

 ایـن  بـر  اعتقـاد  کـه  شـناختی  یتوانـای  از اي ناحیه. )26(دارند

 executive(اجرایـی  عملکـرد  ،شـود  یم ـ درگیـر  کـه  اسـت 

function (اجرایـی  عملکـرد  درگیـري  بیشترین. است)EF (

ــه مربــوط شــد، مشــخص مطالعــه طــی کــه  کــاري حافظــه ب

پاسـخ   نیـروي  و) executive working memory(اجرایی

ــده ــود) prepotent response inhibition(بازدارنـ . بـ

-Day(روز به روز اجرایی عملکرد که شد مشخص همچنین

to-day (روشــنی بــه آن مکانیســم امــا شــود یمــ درگیــر نیــز 

  ).26(نیست مشخص

ــش ــاران و ول ــا ،همک ــه ب ــودك 11 مقایس ــل   ک ــه فنی مبتلاب

 11 و) پـیش دبسـتانی   سـنین  در( شـده  درمـان  زود کتونـوري 

 گـروه  اجرایـی  کارکردهـاي  در اختلالاتـی  طبیعـی،  کودك

ــاهده اول ــد مشـ ــال در. کردنـ ــه یحـ ــین کـ ــروه دو بـ  در گـ

 بـه  وابسـته  کارکردهـاي  جملـه  از( غیر اجرایـی  کارکردهاي

 و  مزوکــو. )32(نشـد  تفـاوتی مشــاهده  هــیچ) تمپـورال  لـوب 

 کـه  PKU مبتلابـه  کودکان روي مطالعه اي در نیز همکاران

 بودنـد،  شـده  درمـان ) سـال  13 تا 6(  مدرسه سنین در و زود

بــروز  و نکردنــد مشــاهده اجرایــی کارکردهــاي در اختلالــی

 سـایر  در کـه  را تـر  یینپـا  سـنین  کودکـان  در اجرایـی  اختلال
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 کودکـان  ایـن  تکـاملی  تأخیر به بود، آمده به دست مطالعات

  .)33(دانستند مربوط

 PKUدر مطالعه ما کمترین میـانگین بهـره هوشـی در گـروه     

مربوط به کودکانی است که بیماري آن در وضعیت متوسط 

بود و بیشترین بهره هوشی در ایـن گـروه مربـوط بـه افـرادي      

تفـاوت   و ده اسـت خفیف بو صورت بهاست که بیماري آنان 

 PKUافـراد در گـروه    بین میـانگین بهـره هوشـی    داري یمعن

ــانگین ).=69/0P(وجــود نداشــته اســت    در هوشــی بهــره می

 گـروه  در هوشـی  بهـره  کمترین همکاران و پور همتی مطالعه

PKU  وضــعیت در آن بیمــاري کــه اســت فــردي بــه مربـوط 

 بـه  مربـوط  گـروه  ایـن  در هوشـی  بهـره  بیشـترین  و بود شدید

ــان بیمــاري کــه اســت افــرادي ــه آن ــوده خفیــف صــورت ب  ب

 تولـد  بـدو  در مطالعـه  مورد کودکان ما مطالعه در. )29(تاس

 قـرار  درمـان  تحت و شده غربالگري کالریمتري تست توسط

 مـورد  کودکـان  % 8/77 پـور  همتی مطالعه در ولی اند گرفته

 است شده داده تشخیص ها آن بیماري ماه شش از بعد مطالعه

 بیمـاري  شـدت  برحسـب  هوشـی  ضـریب  نتـایج  در تفاوت و

  .باشد بوده مربوط بیماري تشخیص زمان به است ممکن

 دختـران  در و 88/101 با برابر پسران در هوشی بهره میانگین 

 داري معنـــیبـــین آنهـــا  تفـــاوت و بـــود 15/115 بـــا برابـــر

 میانگین که داد نشان ها میانگین بین تفاوت ،)=015/0P(بود

 نتـایج  .بـوده اسـت   پسـران  از بـالاتر  دختـران  در هوشـی  بهره

 پیرسـون نشـان داد کـه    همبسـتگی  ضـریب  آزمون از حاصل

 آنـان  سـن  بـا  افراد هوشی بهره میانگین بین داري یمعن ارتباط

  ).=295/0P(نداشته است وجود

 10 شـامل  مـورد،  در مطالعه تهرانی دوست و همکاران گروه

 گروه و) درمان تحت( PKU به مبتلا) پسر 2 و دختر 8( فرد

 و سن و جـنس  نظر از .بود) پسر 3 و دختر 12( نفر 15 کنترل

ــین هوشــی بهــره  مشــاهده اخــتلاف معنــی داري گــروه دو ب

نتایج مطالعه حاضر با مطالعه تهرانی دوست از نظـر  . )35(نشد

نـدارد   یهمخـوان مقایسه بهره هوشی برحسب جنسیت با هـم  

  . اما برحسب سن هم سو با هم بوده است

 میــزان و شــروع ســن تــأثیر، همکــاران و کرامتــیدر مطالعــه 

 بیمـاران  هوشـی  و زبـانی  عملکـرد  بـر  درمـانی  رژیـم  رعایت

 هـاي  گـروه  تمـامی . کردنـد  بررسی را کتونوري فنیل مبتلابه

 بـا  مقایسـه  در زبـانی  و هوشـی  يهـا  بهـره  در کتونـوري  فنیـل 

 زود هنگـام  درمـان  .داشـتند  داري یمعن ـ تفـاوت  همتـا،  گروه

 زبـانی  و هوشی هاي بهره در داري معنی افزایش ایجاد باعث

 دیرهنگــام درمــان. شــد یمــ دیرهنگــام درمــان بــا مقایســه در

 معنـی  افـزایش  ایجـاد  باعـث  سـالگی  یـک  از قبل تا حداکثر

 بـا  مقایسـه  در عملـی،  هوش جز به ها مهارت تمامی در داري

  .)36و34(شد یم سالگی یک از پس درمان

  

  گیرينتیجه

شد که بهره هوشی کودکـان مبـتلا بـه     مشاهدهدر این مطالعه 

از نظر آماري اختلاف معنی داري با کودکان  فنیل کتونوري

سالم ندارد و این موضـوع اهمیـت غربـالگري و تشـخیص و     

 .درمان مثمر ثمر را نشان می دهد

  

  قدردانی وتشکر  

تصـویب ایـن    خـاطر  بهاز شوراي پژوهشی دانشکده پزشکی 

محتـرم   ، از خانوادههمچنین و شود می قدردانی وطرح تشکر 

 نیز همکاري در اجراي طرح خاطر به مورد مطالعه هاي نمونه

 نامـه  پایـان  از در ضمن، این مقالـه . گردد می قدردانی و تشکر

 :نـوان سـیما علیمـرادي بـا ع    دکترخانم  سرکار دوره پزشکی

 فنیـل مبتلابـه   کودکـان  هوشـی  بهـره  نمـرات  بررسی مقایسه«

ــوري ــا کتون ــان ب ــالم کودک ــه س ــده مراجع ــه کنن ــاه ب  درمانگ

  .راج شده استخاست »1397سال در سنندج بعثت بیمارستان
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