
 
 

٧٥٣  

 مقاله پژوهشي 

   شدهييشناسا ي کتونورلي فن  کودکان   يهوش بيضر يبررس
  سال  ۵ يبالا PKU يغربالگر  ي کشور برنامه در

  
 ٤ي عباس االلهعزت  ،٣ي عبد رضايعل ،٢* يقضاو احد ،١خاکزاد  زهرا

 

  1402/ 23/12 پذیرش تاریخ 09/1402/ 12 دریافت  تاریخ
  

 يده چک
  ن يآلان  ليفن  ميآنز  فقدان  اي  کمبود  علت  به  که  است  مغلوب  اتوزومال  نوع  از  يکيژنت  و  يمادرزاد   کيمتابول  يماريب  ينوع   يکتونورليفن  :هدف  و  زمينه پيش

  ريناپذجبران   عوارض موجب  ،جهيو درنت  شده   مغز   در  ويژهبه   خون   در  نيآلان ليفن  شي افزا  باعث   و نشده ليتبد  ني روزيت  به  ني آلان  ليفن  نه يدآمياس  لاز، يدروکسيه
  ي غربالگر  يکشور   برنامه  در  شدهييشناسا  ي کتونورل يفن  کودکان  يهوش  بي ضر  ي بررس  باهدف  حاضر  مطالعه  .شودي م  ريناپذبرگشت   يذهن  يماندگعقب   ازجمله 
PKU ديگرد  انجام سال  ٥  يبالا کودکان.  
  تمام  روش به کودک  ۲۵  .شد   انجام  ۱۳۹۱- ۱۴۰۱  يهاسال ي  ط هياروم  يمطهر   ديشه  مارستانيب اطفال  مرکز در  يف يتوص-يمقطع  مطالعه  نيا  :هاروش   و  مواد 
  گرفت.  قرار  ليوتحله يتجز  مورد و استخراج  مارانيب  پرونده از ازيموردن  اطلاعات و  مطالعه واردي شمار

  ٥/ ٤٠± ٣٣/٤ mg/dl ن يآلان ليفن سطح ن يانگيم بود. روز  ٢٨/٣٠± ٥٢/ ٢٤ صي تشخ سن  ن يانگيم  و سال  ٣٢/٦± ٣٣/٤ موردمطالعه   کودکان  يسن نيانگيم :هاافتهي
  ٢١ ان يمبتلا  ت ي اکثر  در   يي غذا ميرژ  ت يرعا  .رنددا  بالا   به   متوسط ي  هوش بهره )درصد٧٢(  کودک  ١٨  داد،   نشان  جينتا د. بو ٥٦/٩٣± ٩٩/١٢ي هوش  بهره   ن يانگيم  و

  ). P>۰/ ۰۵( دارد  معنادار  يآمار  ارتباط ني آلان ليفن سطح و يي  غذا م يرژ  تي رعا  باي هوش  بهره  داد نشان ل يتحل جينتا .شد  مشاهده )درصد٨٤( نفر 
 هاي ريگيپ باوجود اما .ميابوده ي  ماري ب ني ا عوارض کاهش شاهد و  داشته را  لازمي اثربخشي غرب جان يآذربا استان در PKUي غربالگر برنامه :يريگجه ينتبحث و 

  ن يا  ازي  ناش  عوارض  رساندن  حداقل  بهي  راستا  در  برنامه   تداوم   و  انسجام  که  ميهستي  ذهن  يماندگ عقب   مانند   خاص  عوارضي  برخ  شاهد  هنوز   برنامه ي  اجرا  و
  . است ي ضرور ي ماريب

  ي کتونورل يفن ير گغربال ،يکتونور ل يفن ،کي نورولوژ  عوارض  زودرس،  درمان ،يهوش  بيضر :هاکليدواژه 
  

 ١٤٠٢ اسفند، ٧٥٣- ٧٥٩، ص  دوازدهم شمارهي، دوره سي و چهارم، پزشکمجله مطالعات علوم 

  
  ۴۴۳۲۷۷۰۳۹۷لفن: ت ،رانيه، اي، ارومهياروم يدانشگاه علوم پزشک، يولوژيزيقات نوروفيمرکز تحقکودکان،  يهايماريگروه ب :مکاتبه آدرس

Email: ghazavi.a@umsu.ac.ir 

  
  مقدمه
  يهاي ماريب  ي خطاها  نيترعياز شا  يکي  )١PKU(ي  کتونورل يفن

  نيالانليفن   م يآنز  رمزگذار  ژن  ي هاجهش   اثر   در  که  است   يارث
  ي کبد  ي ميآنز   PAH  .)١(شودي م  جاديا   ) 2PAH(  لاز يدروکسيه

  ،ي ضرور  ي دهاينواسيآم  از  يکي   ،نيآلان  ليفن   ليتبد  مسئول  که  است 
  از  درصد ٧٥  دفع   مسئول  PAH  ري مس  ،يطورکلبه  است.  ن يروزيت  به

 
 ران ي ه، ايه، ارومياروم يدانشگاه علوم پزشکپزشکی   يدانشجو ١
دانشگاه علوم  ، يو مولکول ي سلول  يپژوهشکده پزشک ،  يولوژيزيقات نوروفيمرکز تحق، يکودکان، دانشکده پزشک  يهاي ماريگروه ب،  ار مغز و اعصاب کودکانيدانش ٢

 سنده مسئول) ي(نو راني ه، اي ، ارومهياروم ي پزشک
 ران يه، اي، ارومهي اروم ي علوم پزشک دانشگاه ، يمغز و اعصاب، دانشکده پزشک  يهاي ماريب گروه ، کودکان ي جراح ار ي استاد ٣
 ران يه، اي، ارومهياروم ي علوم پزشک  دانشگاه، يکودکان، دانشکده پزشک  يهاي ماريب گروه ،  مغز و اعصاب کودکان  اريدانش ٤

1 Phenyl Ketonuria 
2 Phenylalanine Hydroxylase 

  مانده يباق  نيآلان   ليفن  ٢٥  و  است   ييغذا   ميرژ  در  موجود  نيآلان  ليفن
  به  منجر   PAH  ت يفعال  نقص   .شوديم  استفاده  نيپروتئ   سنتز   ي برا 
  و استات ليفن يعني آن، ي هامتابوليت  و نيآلان ليفن سطح ش يافزا 
  ليفن   يعيطب   ي محدوده   .شودي م  ادرار  و  خون  در  لاکتات،   ليفن

 کامل   فقدان  .)٢(است   تر يل   بر  کرومولي م  ٥٠- ١١٠خون   در   نيآلان
 غلظت  که  شودي م  کيکلاس  PKU  به  منجر  يميآنز  ت يفعال
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 و همکاران  زهرا خاکزاد  سال  ۵بالاي  PKUشده در برنامه کشوري غربالگري کتونوري شناسايي بررسي ضريب هوشي کودکان فنيل 
 

٧٥٤  

  از  قبل  متولدشده  تازه  نوزاد  کي  در  سرم  نيآلان  ليفن  ييپلاسما
  ينسب ت يفعال .رسديم تر يل  يدس در   گرمي ليم ٢٠  از  ش يب به  درمان

  و  في خف  ينمي لانيپرفن يها  ،متوسط  اي  فيخف  PKU  باعث   ميآنز
PAH   درمان  به  از ين  ر، ياخ  مورد   که  شودي م  ميخخوش   ف يخف  
 .)٣(ندارد

  هستند.  علامت   بدون   ابتدا   در  PKU  با  متولدشده  تازه  نوزادان
  مادر  ري ش ازجمله ،نيآلان  ليفن ي حاو ييا ذغ منابع  با هيتغذ شروع با
 يهامتابوليت   و  نيآلان  ليفن   تجمع  ش يافزا   ،يمعمول  خشک  ريش  و

  يني بال  ات يتظاهر خصوص  و  PKU  يجيتدر  شروع  به  منجر   بدن   در   آن
  يذهن  نقص   عث با  نشده   درمان  PKU  . شوديم  ي ماريب  نيا 
  امد يپ  ر يمتغ  کي يهوش  ب يضر  .شودي م  ريناپذبرگشت   و  رونده ش يپ

 ن يتدو و درمان به پاسخ يابيارز ،يشناخت رشد بر نظارت ي برا  مهم
  .)۴(است  بوده PKU به مبتلا افراد ي برا  يدرمان ي هادستورالعمل 

  )AHRQ(  بهداشت   ت يف يک  و   قاتي تحق  آژانس   ، ٢٠١٢  سال   در
  مبتلا   فرد  ٤٣٢  (شامل  ي ا مطالعه  ١٧  ي زي متاآنال  ،کاي امر  متحدهالاتيا 

  با  خون   ن يآلان  ل يفن  رابطه  يبررس  به  که   کرد  منتشر  را   )PKU  به
  ز ينالآمتا  نيا   جينتا  بود.  پرداخته  ي کتونورليفن   مارانيب  يهوش  ب يضر

  ن يآلان ليفن  بالاتر سطوح در نييپا يوشه ب يضر احتمال داد نشان
  ن يآلان ليفن  سطح  نيب ي تري قو ارتباط و کنديم دا يپ  ش يافزا  خون
 يبعد  ي هاسال   در  يهوش  ب يضر   و  يکودک  ليدر اوا   شده  ي ريگاندازه
  افراد  در  مناسب   يهوش  ب يضر   به  دنيرس  .)٥(دارد  وجود  يزندگ
 و   آن  قطع  و  ييغذا   ميرژ  ي اجرا   سن  مانند  يعوامل  به  PKU  به  مبتلا
  در .)٦(است  مرتبط  رشد حساس ي هادوره  در PAH سطح  ن يهمچن

  )يبحران  (دوره   يزندگ  اول  سال   ٦  در   فقط   نينآلا  ليفن  سطح  گذشته،
  سن  رفتن   بالا  با  که  بود   ن يا   بر  اعتقاد  را ي ز  شديم  کنترل   ک ينزد  از

 شد،   ثابت   مروربه  .)٧(دارند  بالا  نيالانل يفن  ي برا   ي شتريب  تحمل  افراد
 ل ياوا   از  فراتر  يعصب  رشد  در  نيآلان  ليفن  ي بالا  سطح  راتيتأث

  زين  يسالبزرگ  يزندگ  لياوا   و  بلوغ  دوره  تا  يحت  و  بوده  يکودک
  در   ي کتونورل يفن   ي ماريب   بروز  زاني م  توجه  با  .)٧(ابدييم  گسترش

  ي غربالگر  با   زمانهم  ، ي کتونورل يفن   ي غربالگر  جامع  برنامه   ران،يا 
  با  روزه  ٥  تا  ٣  نوزادان  هيکل  در  نوزادان  ديروئيت  ي مادرزاد  ي کارکم

  مشکوک   صورت   در   و  شودي م  انجام  پا  پاشنه  از  خون   نمونه  گرفتن
  نوزادان  )،تريل  يسد  بر  گرميليم  ٤  از  بالاتر  نيالانل ي(فن  بودن

  ،ي ماري ب  صيتشخ  و  ديتائ  ش يآزما  انجام  از  پس   و  شده  فراخوان
  قرار  درمان و  ييغذا   م يرژ تحت   عوارض   جاد يا   از  ي ريشگ يپ منظوربه
 ي ماندگعقب   آن  نيترمهم  که  pku  عوارض   ت ياهم  .)٨(رنديگيم

  مختلف مطالعات جينتا و است  بر جامعه آن شدت و عواقب  وي ذهن
  ازي  کي   ،دهدي م  نشان  را ي  هوش  ب يضر  و  pku  ن يب  ارتباط  که

  عوارض   ازي  ريشگ يپ ي  برا   pku  مارانيب   ش يپا  لزوم   راهکارها
  صرف ي  هانهيهز  به  توجه  با  است.ي  ذهن  يماندگعقب   و  مدتي طولان

ي  بررس  به  ازين  جامعه،  سطح  در   pkuمورد   در  سلامت   نظام  شده
  نيا   در  که  رسديم  نظر  بهي  ضرور  آني  اثربخش  يابيو ارز  مطالعات

  کودکان  يهوش  ب يضر  ي بررس  باهدف   حاضر   مطالعه  راستا
  PKU  ي غربالگر  ي کشور  برنامه  در  شدهيي شناسا  ي کتونورل يفن

  .ديگرد انجام سال ۵ ي بالا کودکان
  
  هاروش و مواد

  ي کتونورليفن   کودکان  ٢٥ي  فيتوص-يمقطع  مطالعه  نيا   در
  ي غربالگر  ي کشور  برنامه  در   شدهييشناسا  سال  ٥  از  تربزرگ 

  در   هياروم  شهرستان  ي مطهر  ديشه  يدرمان  مرکز  به  کنندهمراجعه
  باعث   که  ييغذا   ميرژ   با  درمان  تحت   که  ١٣٩١- ١٤٠١  ي هاسال   نيب

  اب  بودند،  )PKU  کنترلي  کشور  برنامه(  نيآلان  ليفت   سطح  کنترل
  ،سن  شامل  از يموردن  اطلاعات   و  شدند  مطالعه  وارد   ي شمار  تمام   روش
  پرونده   از  کودک ي  ماريب  ص يتشخ  سن   و  نيآلان   ليفن   ح سط  ت،يجنس

  قرار  ليوتحله يتجز   مورد   و  ثبت   ليست چک   در   و   استخراج  مارانيب
  شد. گرفت 

  ذکر  بدون  و  امانت   ت يرعا  با  هاداده   و  ارجاع  روانشناس  به  نيوالد
  ي ريگاندازهي  برا   د.يگرد  آوري جمع   ز يآنال  انجام  جهت   مارانيب  نام

  )Raven(  هوش  سنجش   ي هاپرسشنامه  از  ،ماراني ب  هوش  ت يوضع
  نيبالغ  ون ي ر  يهوش  زمون آ  و  سال  ٩  تا  ٥  يسن  گروه  کودکاني  برا 
  در  انيمبتلا گرفت. قرار مورداستفاده سال ١٦ تا ٩ يسن گروهي برا 

  زمون آ  جهينت دادند. پاسخ  آزمون سؤالات به ي ا قه يدق  ٣٠ زمانمدت
  نرمال   دسته  ۲  در  کودکاني  هوش  ب يضر  و  ثبت   کودک  هر  ي برا 

  شد.  ي بنددسته  )۸۸ از  کمتر  نمره (  نرمال  ريغ   و  )بالاتر  و  ۸۹ (نمره
ي  برا   و   ۲- ۶  سال   ۱۲  از  کمتر   کودکاني  برا   نرمال   ن يآلان  ليفن   سطح

  کد اخلاق  با  طرح   ن يا   شد.   نييتع  ۱۰- ۲  سال  ۱۲  از  تربزرگ   کودکان
IR.UMSU.REC.1400.404  ه يارومي  پزشک  علوم   دانشگاه  در  

  است. شده ب يتصو
  و انجام ۱۶ نسخه SPSS افزارنرم  از استفاده با هاليتحلي تمام

  گرفته   نظر   در   ۰.۰۵  از  کمتر   هاآزمون   هيکلي  برا ي  دارمعني   سطح
 و ي  مرکزي  هاشاخصي  کمي  رهاي متغي  برا   ابتدا   در  .(p<0.05)  شد

ي فراواني  فيکي  رهايمتغي  برا   و  ار)يمع  انحراف  و  نيانگيم(  يپراکندگ
  روابطي بررس و ليتحلي برا  و  شدند محاسبهي نسب يفراوان درصد و
  مانند  مناسب   ي آماري  هاآزمون   از  هاداده   ع يتوز   ابتدا   در  رهايمتغ   نيب

independent-t-test, Fishers Exact test, Chi square   استفاده  
  . ديگرد

  
  هاافتهي

 موردمطالعه   کودکان  سن  نيانگيم  داد،  نشان  هاافته ي 
  بودند.   پسر   موردمطالعه  کودک   ۱۵)٪۶۰(  و  سال   ۴۴/۱±۳۲/۶
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 ۱۴۰۲ اسفند، ۱۲، شماره ۳۴دوره   مجله مطالعات علوم پزشکي 
 

٧٥٥  

  موارد   ت ياکثر  و   روز   ۳۰/ ۲۸±۲۴/۵۲ي  ماريب   صي تشخ  سن  ن يانگيم
  را   pkd  کنترلي  کشور  برنامهيي  غذا   ميرژ   ۲۱)٪۸۴(  يموردبررس

  و   ۴۰/۵±۴/ ۳۳  نيآلان  ل يفن  سطح  نيانگ يم  بودند.   کرده  ت يرعا

ي  هوش  بهره   نيانگ يم  داشتند.  شده   کنترل   ن يالان  ليفن  نفر  ۱۵)۶۰٪(
ي  هوش  بهره   نفر  ۱۸)٪۷۲(  داد  نشان  که  آمد  دست   به  ۹۳/ ۹۹/۱۲±۵۶

  ). ۱ (جدول دارند بالا به متوسط
  

 مطالعه در  کنندهشرکت  کودکاني هاي ژگيو ع يتوز ):۱( جدول

  ن يانگيار±م يمع انحراف   ر يمتغ  ) درصد( يفراوان  رده ر يمتغ

  ت يجنس
 ٣٢/٦± ٤٤/١ سال)( سن  ۱۵)٪۶۰(   پسر

٢٨/٣٠ ± ۲۴/۵۲  روز)(  صيتشخ سن  ١٠)٤٠% ( دختر  

 ت ي رعا

 يي غذا  م يرژ

 ٤٠/٥±  ۳۳/۴ ن يآلان ليفن  ۲۱)٪۸۴(   ي بل

٥٦/٩٣± ٩٩/١٢ ي هوش  بهره  ۲)٪۸(   ريخ  

  ۲)٪۸(   ي نسب

  کنترل  

  ن يآلان ليفن

  ۱۵)٪۶۰(  دارد

  ۱۰)٪۴۰(   ندارد 

  
  

  از  استفاده   با  کودکان  دري  هوش  بهره  و  ت يجنسي  فراوان  ع يتوز
  نيب  دارمعني   ي آمار  تفاوت  داد  نشان  جي نتا  شد.ي  بررس  ٢  ي کا  آزمون
  .p=0.102 df=1, =2.68, 2χ(( ندارد  وجودي هوش بهره و ت يجنس

  دري  هوش  بهره  ويي  غذا   ميرژ  ت يرعاي  فراوان  عي توز  ن يهمچن
  داد  نشان ج ينتا شد.ي بررس شر يف  ق يدق آزمون  از  استفاده با کودکان
  وجود ي  هوش  بهره  و  ييغذا   م يرژ ت يرعا  نيب  دارمعني   ي آمار  ارتباط

  .دارد

)Fishers Exact test=5.70, p=0.049 .(  
  برابر  نرمالي  هوش  بهره   با   افراد  در  نيآلان  ليفن  سطح  نيانگيم

  ٧٧/٨±٣٨/٦  برابر   نرمال   ر يغ ي  هوش  بهره   با  افراد  در   و  ٠٢/٤±١٦/٢
  t-test  آزمون  از  استفاده   با  سهيمقا  گروه   دو   در  سن  ن يانگيم   بود،
  سطح   نيانگ يم  ن يب  داد  نشان  جينتا  ،شدي  بررس  مستقل  گروه   دوي  برا 
  ي آمار  تفاوت   رنرماليغ   و  نرمال ي  هوش  بهره  با  افراد   در نيآلان   ليفن

  ۲  جدول   در   ساتيمقا  ج ي نتا  ). =p  ٠/ ٠١١(  دارد   وجود   دارمعني
  است. شده خلاصه

  
  يموردبررس کودکان در  موردنظر ي رهاي متغ وي هوش بهره ارتباطي بررس :)۲( جدول

 ر يمتغ
  رده

  ي هوش بهره

  آزمون  نوع
 آزمون  جهينت

 رنرمال يغ نرمال 

 ت يجنس
 Chi-squared test ٦)٪ ٧/٨٥( ٩)٪ ٥٠( پسر

   

χ2 = ٢/٦٨, df=1, 

p= ١٠٢/٠   ١)٪ ٣/١٤(  ٩ )٪ ٥٠(  دختر 

 يي غذا  م يرژ  تي رعا

 ٤)٪ ١/٥٧(  ١٧)٪ ٤/٩٤(  ي بل

Fishers Exact test 
Fishers Exact test= ٧٠/٥  

*p= ٤٩٠/٠  
 ٢)٪ ٦/٢٨(  ۰ )۰.۰%(   ريخ

 ١)٪ ٣/١٤(  ١ )٪ ٦/٥(  ي نسب

  ن يآلان ليفن
(mg/ml) 

-  ٧٧/٨± ٣٨/٦  ٠٢/٤± ١٦/٢  Independent t_test  *P=0.011 

p_value*  ۰۵/۰ از کمتر  
  
 گيري نتيجه و بحث

ي  کتونور ليفن کودکاني هوش ب يضري بررس به مطالعه نيا  در
  ماراني ب  در  سال  ۵ي  بالا  PKU  ي غربالگر  برنامه  در  شدهييشناسا

  م يرژ  با   درمان  تحت   که  ي مطهر  د يشه   يدرمان  مرکز   به   کنندهمراجعه
  بر   کتونوري   ليفن   ماري ي ب  بروز  انزيم   شد.  پرداخته  بودند  ييغذا 

  کامل  نقص  و   ي ماري ب  نيا   از  يناش  ديشد  يماندگعقب   مطالعات  اساس
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  .است  ٢٥٠٠٠  در  ١ ي ماريب  وع يش  لاز، يدروکسيه ن يآلان  ليفن  م يآنز
  ي ماري ب  وجود  ازنظر  نوزادان  تمام  تاکنون  ١٩٦٠  دهه  از  چون  يول

PKU  علامت  ي دارا   موارد  با  مواجهه  رونيازا   ،شوندي م  ي غربالگر 
  در ي  ماري ب  نيا   بروز  شدهانجام  مطالعات  اساس  بر  .است   کمتر 

  در   ي ماري ب  بروز   زاني م  ن يکمتر  است   متفاوت  مختلفي  کشورها
  در   ي ماريب   نيا   بروز  زاني م  نيبالاتر  و  است   ٣٢٧،٧٤٠  به  ١  لنديتا

  برنامه  ي اجرا   يط  ران،يا   در  .است   شده   گزارش  ٢٦٠٠  به  ١  هيترک
  .)٨(است  شده گزارش  ٦٠٠٠ در ١ بروز  رانيا  در  نوزادان ي غربالگر
  ٣٢/٦±١/ ٤٤  موردمطالعه  کودکان  سن  ن يانگيم  مطالعه  ن يا   در

  در   که  بود  روز  ٣٠/ ٢٨± ٢٤/٥٢  برابر   صيتشخ  سن  نيانگيم  و  سال
  در   بود  ماه  ٤٣/ ٩١± ٣٩/ ١٩  مراجعه  سن  نيانگيم  )٩(ي امطالعه
  ماه ٣٦    PKUصيتشخ  سن  نيانگ يم  ،شدهانجام   گريدي  مطالعه

    .)١٠(بود
ي  سن  نيانگيم  نيبي  دارمعني   ي آمار  اختلاف  حاضر  مطالعه  در

  نداشت   وجود   نرمال   ر ي غ  گروه   در   و  نرمال ي  هوش  بهره   گروه  در
)٠/ ٤٠٣P= .(  

  گروه  در  و  ٩)٪٥٠(  نرمال ي  هوش  بهره  با  افراد  در   داد  نشان  جينتا
  ي آمار  ارتباط  و  دختر بودند  ماري ب  ١)٪٣/١٤(  رنرمالي غي  هوش  بهره

  )P= ١٠٢/٠(  ندارد.  وجود  پسران  و   دختراني  هوش  بهره  نيب  دارمعني
 . )٩(بود همسو مطالعات ر يسا جينتا با که

يي  غذا   م يرژ  کودک   ١٧)٪٤/٩٤(  نرمال ي  هوش  بهره  با  کودکان  در
  ٤)٪٥٧/ ١( رنرمالي غي هوش بهره با در کودکان و ت يرعا را  موردنظر

  ن يب  دارمعني  ي آمار  ارتباط  بودند.  کرده   ت يرعا  را يي  غذا   م يرژ  کودک 
  P.(  Koch= ٠/ ٠٤٩(  شد  مشاهدهيي  غذا   ميرژ  ت يو رعاي  هوش  بهره

  کرد،   گزارش  رهنگاميد  درمان  با  مارانيبي  بررس  با  همکاران  و
  ت يرعا  مرتب   طوربه  را يي  غذا   ميرژ  کهي  افراد  دري  هوش  بهره  نيانگيم

  .)١٠(اندکرده  ت يرعا  يخوببه  را   آن  که  است ي  افراد  از  بالاتر  اندنکرده 
  از  دسته   آن   داد  نشان  زي ن  اياسترال   در  همکاران  و   کيپوتنس  مطالعه

  ت يرعاي  سالگ  ١٠  تا  کامل  طور به   را   خود يي  غذا   ميرژ   کهي  مارانيب
  در ي  حت  حالنيباا   .باشنديمي  کمتري  عصب  صي نقا  دچار  کننديم

  به  نسبت   مدرسه   به  ورود   زمان   در   ماران يب   نيا   اغلب   ط يشرا   ن يبهتر
  برخورداري  ترن ييپاي  هوش  ب يضر  از  خود  سالم  برادران  و  خواهران
  گزارشي  مرور  مقاله  ک ي  در  Nguyen  وJanzen     .)١١(هستند
  هوش   نمرات   کاهش   باعث   آن   ادامه  عدم   و   م يرژ  ف يضع  ت يرعا  کردند
  . )١٢(شد خواهد
  نرمالي  هوش  بهره  گروه  در نيآلان  ليفن  نيانگيم  ما  مطالعه  در

  که  بود،  ٨/ ٧٧± ٣٨/٦  برابر  نرمال   ري غ  گروه   در  و  ٤/ ٠٢±٢/ ١٦  برابر
  مطالعات  در  ).=٠١١/٠P(  بودي  دارمعني   اختلاف  نيا   ي آمار  ازنظر

Michel  ليفت   زانيم  و  يهوش  بهره  نيبي  منفي  همبستگ  همکاران  و  
 که   ي ا مطالعه  در  .)١٧- ١٣(است   شده  گزارش  خون   نيآلان

Diamond   ساله هفت   تا  ماههشش   کودک   ١٤٨  ي رو  همکاران  و 
  کرد   گزارش  داد،  انجـام   شـده  درمــان زود  ي کتونور  ليفن   به   مبتلا

 ياجـرا   بــا  زمانهم   خونشـان  ـنيآلان   ليفن   ســطح  که  يکودکان
 بـه   نسـبت   اسـت،  بـوده  ٦٠٠- L  /  µmol٣٦٠  محـدودە  در  هاآزمون 

از  هاآن   ـنيآلان  ليفن  سـطح  کـه  يکودکـان   L  /  µmol٣٦٠کمتر 
  )ي مهار  کنترل   و  ي کـار   حافظـه(  يــياجرا   ي هاآزمون   ي اجرا   در   بود، 
 و   انايلوسـ  مطالعـه   در  ).٣٥(اندکرده   کسب   ي ترف يضع   جينتا

  ن يآلان  ليفن   سطح   نيانگ يم  ن يب  همکـــاران  و   ـجيولگ   و  همکـاران
  بهره  و  درمان  تحت   ي کتونور  ليفن   به  مبتلا  افراد  يزندگ  طول  در

 شيافزا   که  ب يترتنيا به  .شـد  مشــاهده  دارمعني  ارتباط  يهوش
  .)۱۹ ,۱۸(بود کمتر همراه يهوش بهره با نيآلان ل يفن سطح
  

   :ي کاربرد جينتا
ي  غرب  جانيآذربا  استان  در  pkuي  غربالگر  برنامه  رسديم  نظر  به
 . ميا بوده ي ماريب نيا  عوارض  کاهش  شاهد و داشته را  لازمي اثربخش

 خاص  عوارض ي  برخ  شاهد  هنوز  برنامهي  اجرا   و  هاي ريگ يپ  باوجود  اما
  ب يضر   با  کودکان  درصد  ۲۳(  ميهستي  ذهن  يماندگعقب   مانند
  آن   ريناپذجبران  اثرات  به  توجه  با  که  ن)ييپا  به  متوسطي  هوش

 حداقل  بهي راستا در برنامه تداوم و انسجام رسدي م نظر بهي ضرور
  .است ي ضروري  ماريب نيا  ازي ناش عوارض  رساندن

  استفاده  به  توجه   با  مطالعه  ن يا   جي نتا  مطالعه:  ضعف  و  قدرت   نقاط
ي  رهايمتغ   ترجامعي  بررس  امکان  وعدم   ماراني ب  شدهثبت   پرونده  از

  ناتيمعا و هايبررس انجام اما است. بودهيي هات يمحدودي دارا  مؤثر
  مطالعه  قوت  نقاط   از   استاندارد   ابزار  و   روانشناس  و   متخصص   توسط

  .شودي م محسوب
  

   :هاشنهاديپ
  مبتلا  کودکاني  مراقبت  وي  کنترلي  هابرنامه   در  شودي م  شنهاديپ

ي هامراقبت ي کينيپاراکل وي نيبالي هاي بررس انجام کنار در pku به
  و   ردي گ  صورت  پزشکروان  و  روانشناس  توسط  مدتو کوتاهي  ادوار

 اجرا  وي  طراح  مربوطهي  هاآموزش   و  خانواده  بري  مبتني  هابرنامه   زين
  عنوانبه   يهوش  ب يضر  يبررس  به  تنها  مطالعه  نيا   نيهمچن   گردد.
 مطالعات   کهيدرحال  پردازد يم  مار يب  ک ينورولوژ  تکامل  از  ي ا مؤلفه 
  نرمال   يهوش  ب يضر   که  ي کتونورل يفن  مارانيب  يحت  دهديم  نشان
  در   شناختيروان   ازنظر   زي ن  و   يياجرا   يهوش  ي هامهارت   در   دارند

ي امطالعهي  طراح  دارند.  ي ا مده ع  مشکلات  نرمال  ت يعمج  با  سهيمقا
  . شوديم شنهاد يپ  نهيزم  نيا  در

  
  :يتشکر و قدردان

  اعلام نشده است.
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Abstract 
Background & Aim: Phenylketonuria is a type of congenital and genetic metabolic disease of autosomal 
recessive type, which due to the deficiency or lack of phenylalanine hydroxylase enzyme, the amino acid 
phenylalanine is not converted to tyrosine and causes an increase of phenylalanine in the blood, especially 
in the brain, and as a result, causes irreversible complications including irreversible mental retardation. 
The aim of this study was to investigate the IQ of children with phenylketonuria identified in the national 
PKU screening program for children over 5 years of age. 
Materials & Methods: This cross-sectional study was conducted in the pediatric center of Shahid 
Motahari hospital in Urmia during 2011-2014. The participants in this study were selected from children 
with phenylketonuria who referred to the pediatric clinic of Shahid Motahari Hospital in Urmia and were 
included in the study. Twenty-five children were included in the study using the full number method, and 
the required information was extracted from the patients' files and analyzed. 
Results: The mean age of the studied children was 6.32±4.33 years and the average age of diagnosis was 
30.28±52.24 days. The mean level of phenylalanine mg/dl was 5.40±4.33 and the mean IQ was 
93.56±12.99. The results showed that 18 children (72%) have medium to high IQ. Adherence to the diet 
was observed in the majority of 21 patients (84%). The results of the analysis showed that IQ has a 
statistically significant relationship with dietary compliance and phenylalanine level (P<0.05). 
Conclusion: The PKU screening program in West Azerbaijan province has been effective and we have 
seen a reduction in the complications of this disease. However, despite the follow-up and implementation 
of the program, we still see some special complications such as mental retardation, which requires the 
coherence and continuity of the program in order to minimize the complications caused by this disease. 
Keywords: IQ, Early Treatment, Neurological Complications, Phenylketonuria, Phenylketonuria 
Screening 
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