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 چکیده

ای وجود دارد. لذا های تغذیهبه علت محدودیت دریافت منابع پروتئینی معمول در بیماری فنیل کتونوری، احتمال ایجاد کمبود هدف:سابقه و 

ته کتونوری صورت گرفهای خونی و وضعیت تغذیه کودکان و نوجوانان مبتلا به فنیلهای غذایی، فراسنجمطالعه حاضر با هدف تعیین دریافت

 است.

سال در این مطالعه مقطعی وارد شدند. با پرسشنامه  11/9درصد( با میانگین سنی  5/52دختر،  42کتونوری )بیمار فنیل 01 ها:روشمواد و 

دست آمد. رژیم غذایی بیماران با استفاده از یادآمد خوراک ای و دموگرافیک بههای تغذیهاطلاعات عمومی، اطلاعات مورد نیاز در رابطه با شاخص

، آلبومین و کلسیم D3هیدروکسی ویتامین -12B ،25ه ارزیابی شد. غلظت سرمی فنیل آلانین، تیروزین، فریتین، آهن، روی، اسیدفولیک، روز 3

 سنجیده شد.

ی درصد( اختصاص دارد. بررس 5/51نتایج نشان داد بر اساس نمایه توده بدنی برای سن بیشترین فراوانی به افراد با وزن طبیعی ) :هايافته

وزن و چاق از سطح سرمی آهن کتونوری با وزن پایین و طبیعی نسبت به افراد دارای اضافههای سرمی نشان داد که افراد مبتلا به فنیلغلظت

سی (. علاوه بر این افراد مورد برر=111/1p( و همچنین میانگین دریافت کلسیم روزانه بیشتری نیز داشتند )=116/1pبالاتری برخوردار بودند  )

آلانین، و سطوح بالاتری از دریافت چربی، فنیل 12Bتری از دریافت انرژی، روی و ویتامین شده رژیمی سطوح پاییندر مقایسه با میزان مقادیر توصیه

 .آلانین سرم بالاتر از حد قابل قبول داشتندتیروزین، آهن و کلسیم داشتند. نتایج حاکی از آن است که اکثریت افراد سطح فنیل

دهد. با کتونوری را نشان میدرمانی با مکمل آهن برای کودکان و نوجوانان چاق مبتلا به فنیلنتایج مطالعه حاضر اهمیت مکمل گیري: نتیجه

ز اتوجه به سطوح سرمی بالاتر از حد قابل قبول فنیل آلانین در این افراد توصیه می شود به جهت تبعیت بیشتر از رژیم غذایی و تامین بخشی 

 غذاهای مخصوص این بیماران تدابیر لازم اتخاذ گردد.

 های خونیهای غذایی، فراسنجفنیل کتونوری، وضعیت تغذیه، دریافت واژگان كلیدي:

  مقدمه 

یل  ناشیییی از کمبود   PKU (Phenylketonuriaکتونوری فن  )

یل      بدی فن یدروکسییییلاز   مادرزادی آنزیم ک  PAHآلانین ه

(Phenylalanine Hydroxylaseمی )  که در آن    (1) باشییید

  Thy( به تیروزین Phenylalanine) Pheآلانین اسیدآمینه فنیل

(Thyrosin) (2)کند شود و در بدن تجمع پیدا می تبدیل نمی  .

یک      PAHنقص در عملکرد آنزیم  به دو فرم کلاسییی معمولا 

کلاسیییک )اختلال ( و غیرPAH)جهش در ژن کدکننده آنزیم 

. تجمع (3)دهد  در سییینتز کوآنزیم تتراهیدروبیوپترین( ری می 
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Phe     ماندگی ذهنی    در مغز باعث بروز اختلالات عصیییبی، عق

شیییدید و تظاهرات دیگری مانند تشییینج، بوی موش مرده در      

. بروز بیماری (5, 4)شود  رنگ میادرار، موهای بور و عنبیه آبی

کای لاتین در هر   نده     21111در آمری لد ز و در  (4)نفر  1تو

عیت تغذیه  . وض (5)باشد  تولد زنده می 0111نفر از هر  1ران ای

به  ماران      یکی از مهمترین جن بالینی در بی یابی   PKU های ارز

. اکثریت از یک رژیم با منبع پروتئین (6)شیییود محسیییوب می

بدون آن پیروی می      یا  حدود  ند. منبع اصیییلی    حیوانی م کن

اسیییت و اگر  Pheهای اسیییید آمینه فاقد ها از مکملریزمغذی

بهینه و غنی نباشیید،   Pheهای اسیییدآمینه فاقد مصییرف مکمل

غذی  هد  ها را افزایش می خطر کمبود ریزم . از همین رو (1)د

نجی، سهای تنای نیاز به نظارت بر شاخصبرای پیگیری تغذیه

الینی کمبود مواد مغییذی، مصیییرف مواد مغییذی و   علائم بیی  

نشانگرهای زیستی برای تشخیص بیش از حد یا کمبود عناصر      

های اخیر مطالعات محدودی  . در سییال(0)مغذی بالینی اسییت 

ضعیت تغذیه   سی قرار داده و ,  9, 4)اند این بیماران را مورد برر

ها  ها و ریزمغذیمغذی. برخی به بررسییی وضییعیت درشییت(11

ته  ند  پرداخ ندکی نیز شیییاخص      (12, 11)ا عات ا طال های   و م

نالیز قرار داده       بدن را مورد آ ی   یک و ترک ند آنتروپومتر ,  6) ا

13-15)   

تا به امروز مطالعات محدودی به بررسیییی وضیییعیت تغذیه 

انیید. در ایران فرمولاهییای بیمییاران پرداختییه PKUبیمییاران 

تامین می       لت  یک توسیییو دو تابول ندازه م گیری دقیق  گردد، ا

ای در این بیماران جهت ارزیابی وضیییعیت نشیییانگرهای تغذیه

سیار حائز  ست و به نوبه خود می  تغذیه ب   تواند مدیریتاهمیت ا

ای فرد را بهبود بخشییید، همچنین با توجه به ضیییرورت    تغذیه  

پیگیری بیماران از نظر عوارض احتمالی و کمبودهای غذایی به   

های معمول  های خاص و محدود از پروتئین   دنبال رعایت رژیم   

سنتتیک به علت گرانی؛         صولات  سی کافی به مح ستر و عدم د

های  های غذایی، فراسینج لعه حاضیر با هدف تعیین دریافت مطا

در  PKUخونی و وضیییعیت تغذیه کودکان و نوجوانان مبتلا به 

شهر تهران صورت گرفته است و از نتایج حاصل از این مطالعه      

سرمی فنیل      PKUتوان برای کنترل بهتر بیماری می سطوح  و 

 آلانین استفاده کرد.

  هامواد و روش 
یان           داده  پا تا  ماه  تدای دی  عه مقطعی، از اب های این مطال

کننده به  مراجعه PKUاز تمامی بیماران مبتلا به  1390سییال 

ورود   هایکلینیک متابولیک بیمارسییتان مفید تهیه شیید. معیار

به مطالعه تمایل به همکاری در طرح، قرار داشتن در رنج سنی   

ود و افراد دارای ب PKUسال و تشخیص قطعی بیماری  10تا  4

ای هرگونه بیماری و اختلال مزمن و تأثیرگذار بر وضعیت تغذیه

 فرد، وارد مطالعه نشدند.   

ستیتو تحقیقات تغذیه     سو ان ضر تو صنا مطالعه حا یع ای و 

غییییذایییییی کشیییییییور بییییررسیییییییی و بییییا    

سه    تأیید    IR.SBMU.NNFTRI.REC.1398.077 اخلاق  شنا

یت         عه برگه رضیییا طال بل از م مه   شییید و ق نه از همه      نا ها گا آ

 .کنندگان اخذ گردیدشرکت
آوری سیی ب با پرسییشیینامه اطلاعات عمومی و فرم جمع  

ها اطلاعات مورد نیاز در رابطه با متغیرهای سییین، جنب،     داده

شش ماه   pheوزن، قد، فنوتیپ بیماری، میانگین غلطت سرمی 

( از medical foodگذشییته، نوو و میزان غذای طبی مصییرفی )

دست آمد. در این مطالعه وزن افراد  حضوری به  طریق مصاحبه 

قت           با د بدون کفش  بک و  باس سییی با ترازوی   111با ل گرم 

مدل   تال  به          Seca-769دیجی که  حالتی  قد افراد در  مانی و  آل

ها در حالت عادی قرار داشیییتند و بدون        دیوار تکیه داده، کتف 

-Secaسییانتی متر با قدسیینج دیواری مدل   1,1کفش با دقت 

جاو نصییی  شیییده بر روی دیوار          206 بل ارت قا مانی غیر  آل

ندازه  به         ا مایه توده بدنی بیماران از رابطه )وزن  گیری شییید. ن

ستفاده        شد. با ا سبه  سیم بر مجذور قد به متر( محا کیلوگرم تق

یاز   Anthro plusو  Anthroافزار از نرم یک از   Zامت برای هر 

قد برای سیین بدنی، وزن برای سیین و توده های نمایه شییاخص

ها و با توجه به چارت محاسییبه گردید و بر مبنای این شییاخص

یت کودک از نظر کم  WHOرشییید  تاه وضیییع قدی،   وزنی، کو

 .(11, 16)وزن و چاقی تعریف شد اضافه

پرسییشیینامه یادآمد خوراک سییه روزه از طریق مصییاحبه   

حضییوری برای تمام بیماران تکمیل شیید . سیی ب میزان کل    

انرژی، کل کربوهیدارت، کل چربی، کل پروتئین، کلسیییترول،       

، اسیییید فولیک و همچنین   12Bآلانین، تیروزین، ویتامین  فنیل 

 Nutritionist 4افزار روی، آهن و کلسیییم دریافتی روزانه با نرم

برآورد گردید و سیی ب میزان دریافت موارد نامبرده توسییو هر  

یه       قادیر توصییی با م مار  به     (10)شیییده بی ماران مبتلا  برای بی

 د. کتونوری مقایسه شفنیل
سی خون وریدی پب از     0در این مطالعه، از بیماران  سی 

شتایی جمع    4تا  2 سرمی       ساعت نا س ب غلظت  شد.  آوری 

یل  به روش  فن -25و  B12، فریتین، HPLCآلانین و تیروزین 

لومینسانب، اسید فولیک   به روش کمی Dهیدروکسی ویتامین  

ین ملومینسانب و آهن، روی، کلسیم و آلبو  به روش الکتروکمی

 شد.متری سنجیده سرم به روش کالری

ماری داده        یل آ یه و تحل عه، تجز طال ها توسیییو  در این م

خه    SPSSافزار نرم با         24نسییی باا  فت. در ارت صیییورت گر
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اسیییمیرنوف    -متغیرهییای کمی ابتییدا از آزمون کولموگروف              

(Kolmogorov-Smirnov)       مال بودن توزیع یابی نر هت ارز ج

متغیرهای کمی، میانگین و انحراف ها اسییتفاده شیید. برای داده

گزارش شییید. در مورد متغیرهای کیفی، فراوانی مطلق و   معیار

نسیییبی محاسیییبه گردید و جهت تعیین رابطه بین متغیرهای  

و جهت مقایسیییه میانگین بین دو   Chi-squareکیفی از آزمون 

و   Independent T testگروه در صییورت توزیع نرمال از آزمون 

استفاده   Mann-Whitneyزیع نرمال از آزمون در صورت عدم تو

شیید. همچنین برای مقایسییه متغیرهای کمی در بین بیماران  

کتونوری بر حسیی  وزن، جنب و سیین از آزمون مبتلا به فنیل

( اسیییتفاده   Multivariate generalized linear) GLMآماری  

معنادار در   15/1ها مقادیر کمتر از   برای تمام تسیییت   گردید. 

 رفته شد.نظر گ

 هايافته 
که شرایو ورود به مطالعه  PKUتعداد کل بیماران مبتلا به 

ها تمایلی برای ادامه نفر از آن 11نفر بودند که  91را داشییتند، 

نفر به    01همکاری در این مطالعه نداشیییتند و این مطالعه با          

سید  سن     .پایان ر شده به مطالعه از   4کودکان و نوجوانان وارد 

سال را در   64/3و انحراف معیار  11/9سال، با میانگین   11تا 

یانگین      بر می قدی دارای م حاظ  ند. این افراد از ل  13/131گیر

کیلوگرم بودند. این  25/33متر و میانگین وزنی برابر با سییانتی 

مار        یپ بی حاظ فنوت نان از ل کان و نوجوا یت دارای  کود ی اکثر

( و اقلیت دارای فنوتیپ غیرکلاسیک %5/01فنوتیپ کلاسیک ) 

سرم نیز       %5/12بودند ) سیدآمینه  سطوح ا سی  (. همچنین برر

آلانین سییرم به نشییان داد که این بیماران از لحاظ سییطح فنیل

 درصیییید بییالاتییر از حیید قییابییل قییبییول     55تییرتییییی   

( mg/dL <Phe6 ،)2/36     درصیییید درحیید قییابییل قییبییول 

(2 mg/dL <Phe <6 mg/dL و )کان و    1/0 درصیییید از کود

ین         ی طح پییا جوانییان دارای سییی بول       نو ق  تر از حیید قییابییل 

(Phe <2 mg/dL  سرمی فنیل سطح  ر آلانین د( بودند. میانگین 

شان داد که به ترتی      شش  شابه ن شته نیز در نتایجی م ماه گذ

درصیید درحد قابل   1/20درصیید بالاتر از حد قابل قبول،  2/66

تر از حد قابل  درصیید از بیماران دارای سییطح پایین   5ل و قبو

 قبول بودند.

شییود بیشییترین  مشییاهده می 1همان طور که در جدول 

درصد به دختران   5/21توزیع از لحاظ قد برای سن به ترتی    

صاص پیدا می      2/26و  سران با قد طبیعی اخت صد به پ د.  کندر

درصد به  31همچنین بیشترین توزیع وزن برای سن به ترتی   

درصد به پسران با وزن طبیعی اختصاص پیدا      5/21دختران و 

سن با    می شترین فراوانی توزیع نمایه توده بدنی برای  کند، و بی

یابد.درصد به پسران دارای وزن طبیعی اختصاص می 25

 
 وزن و چاقی بر حس  جنسیتوزنی، اضافهدی، کمقتوزیع فراوانی مطلق و نسبی کوتاه. 0جدول 

 جمع ای کودکان و نوجوانانوضعیت تغذیه شاخص آنتروپومتریک
 فراوانی مطلق )نسبی( براساس جنسیت

 نفر( 30پسر ) نفر( 42دختر )

  برای سن 1قد

 

 1(0/0)%   0(%11) 14( 6/11)%  قد کوتاه

 21(2/26)%   22(5/21)%   44( 55)%  قد طبیعی

11(12/%5)  12(%15)  22( 5/21)%  قد بلند   

 

 برای سن 2وزن
1( 0/0)%  وزن پایین   %(5/2 )2   (5%/2 )2  

 22(5/21)%  24(%31) 30( 5/41)%  وزن طبیعی

 14(5/11)%   16(21)%   35( 0/43)%  وزن یا چاقاضافه

 2( 125/1)%  6(5/1)%   4( 5)%  وزن پایین برای سن  2شاخص توده بدنی

 21(%25) 11(2/21)%   46( 5/51)%  وزن طبیعی

 16(%21)  19(1/23)%   31( 5/31)%  وزن یا چاقاضافه
 بندی قدطبقه1

  z-scores < -1 SD :قد کوتاه

 : SD ≤ z-scores <+1 SD 1- قد طبیعی

    SD ≤ z-scores 1+ بلند  قد: 

 بدنیبندی وزن و شاخص توده طبقه2

    z-scores < -1 SD :وزن پایین

 : SD ≤ z-scores <+1 SD 1-وزن طبیعی 

 SD ≤ z-scores 1+ وزن یا چاق: اضافه
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بدنی  توده افراد مورد مطالعه بر حسییی  نمایه  2در جدول 

برای سییین به دو گروه تقسییییم شیییدند و از نظر متغیرهای       

های سرمی مورد مقایسه قرار گرفتند. نتایج    غلظت سنجی و تن

شان داد که کودکان و نوجوانان مبتلا به فنیل  زن کتونوری با ون

وزن و چاق از سطح  پایین و طبیعی نسبت به افراد دارای اضافه  

(. این در حالی  =116/1pسرمی آهن بالاتری برخوردار بودند  ) 

های  زن، غلظتاسییت که متغیرهای دیگر از جمله سیین، قد، و 

آلانین، تیروزین، آلبومین، کلسیییم، روی، اسییید  سییرمی فنیل

 D3هیدروکسییی ویتامین -25،  فریتین و 12Bفولیک، ویتامین 

وزن و طبیعی نسیییبت به افراد   در بین کودکان و نوجوانان کم  

داری برخوردار نبودند  وزن و چاق از تفاوت معنی  دارای اضیییافه 

(15/ 1p>  .) 

سیم از لحاظ  سید  p =111/1) میانگین دریافت روزانه کل (، ا

در کودکان و    12B  (111/1=p )و ویتامین   ( p=13/1فولیک ) 

ضافه  سبت به افراد دارای وزن کم   نوجوانان چاق و دارای ا وزن ن

دار وجود دارد. این نتییایج حییاکی از و نرمییال اختلاف معنی

تامین          یک و وی ید فول بالاتر اسییی فت  یا دکان و   در کو   12Bدر

وزن و چاق نسیییبت به افراد دارای وزن نوجوانان دارای اضیییافه

سنین   ست؛    10تا  14پایین و یا وزن طبیعی به ویژه در  سال ا

پایین و وزن          نان  دارای وزن  کان و نوجوا که کود حالی  در 

ضافه    سبت به افراد دارای ا صرف بالاتر   طبیعی ن وزن و چاق از م

کننده در نوجوانان شییرکت کلسیییم برخوردار بودند. کودکان و

صیه    سه با میزان مقادیر تو سطح     مطالعه در مقای شده دارای 

تامین         فت انرژی، روی و وی یا ند.     12Bپایین تری از در بود

طح شده دارای سدرصورتی که این افراد نسبت به مقادیر توصیه

آلانین، تیروزین، آهن و کلسیییم  بالاتری از دریافت چربی، فنیل

ند. از نظ  یدرات و پروتئین نیز این افراد      بود فت کربوه یا ر در

 (.3شده داشتند )جدولهای نزدیک به مقادیر توصیهدریافت

 

 

 

 وزن و طبیعی با اضافه وزن و چاقهای خونی در بین دو گروه کمهای تن سنجی و فراسنجمقایسه شاخص.  2جدول 

 سنجیاطلاعات تن
 *p-value وزن و چاقاضافه 2وزن و طبیعیکم جمع

(01تعداد =  (45)تعداد =  ( (35)تعداد =     

40/19 متر(قد )سانتی  ± 13/131   61/125  ± 64/133  91/15  ± 61/125  11/1  

01/14 ± 25/33 وزن )کیلوگرم(  11/33 ± 21/16  43/33 ± 30/13  29/1  

     های خونیفراسنج

26/11 ± 16/1 (mg/dL) آلانینفنیل  11/12 ± 21/0  19/11 ± 43/5  44/1  

21/1 ± 69/1 (mg/dLتیروزین )  21/1 ± 11/1  10/1 ± 50/1  66/1  

39/4 ± 21/1 (g / dl)آلبومین   41/4 ± 20/1  31/4 ± 21/1  59/1  

31/05 ± 39/34 (µg / dl)آهن   15/95 ± 42/36  65/12 ± 10/21  116/1  

10/11 ± 41/1 (mg / dl)کلسیم   16/11 ± 42/1  21/11 ± 39/1  64/1  

35/95 ± 53/20 (µg / dl)روی   33/96 ± 12/21  10/94 ± 91/29  92/1  

10/15 ± 59/12 (ng / ml)اسید فولیک   12/11 ± 20/9  91/21 ± 14/1  22/1  

B12 13/016 ± 12/426 (pg / ml)ویتامین  02/141 ± 13/391  59/000 ± 94/452  12/1  

02/44 ± 51/49 (ng / ml)فریتین    11/39 ± 11/19  99/49 ± 50/11  61/1  

D    (ng / ml) 20/31 ± 19/21ویتامین   11/31 ± 41/22  51/31 ± 12/11  35/1  
 انحراف معیار  ±میانگین  1
 بر اساس نمایه توده بدنی برای سن افراد مورد مطالعه به دو گروه تقسیم شدند. 2

 )معنادار در نظر گرفته شد 15/1مقادیر کمتر از  (    Whitney-Mann    داری حاصل از آزمونمیزان معنی*
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کتونوری براساس سن، جنب در دو گروه مورد مطالعه و مقایسه ها در بیماران مبتلا به فنیلمقایسه دریافت روزانه درشت و ریز مغذی.  1جدول 

 آن با مقادیر توصیه شده

 *value-p 1شدهمقادیر توصیه
 اجزای رژیم غذایی (45)تعداد= 2وزن و طبیعیکم (35)تعداد= 2و چاقوزن اضافه

  انحراف معیار ±میانگین  انحراف معیار ±میانگین 

 انرژی )کیلوکالری در روز(

(2311-1311 )1111 

32/1 

 سال 1تا  4 09/219  31/1242± 66/295  33/1121±

 سال 11تا  1 13/515  04/1359± 91/209  35/1411± 2411( 1651-3311)

 سال 15تا کمتر از  11دختران  51/404  33/1631± - 2211( 1511-3111)

 سال 19تا کمتر از  15دختران  05/409  66/1591± 62/294  33/1514± 2111( 1211-3111)

 سال 15تا کمتر از  11پسران  12/331  11/1260± - 2111( 2111-3111)

 سال 19تا کمتر از  15پسران  62/551  16/1659± - 2011( 2111-3911)

 پروتئین )گرم در روز(

35 ≤ 

51/1 

 سال 1تا  4 11/16  29/46± 00/0  51/41±

 سال 11تا  1 39/11  02/53± 21/16  16/61± ≥ 41

 سال 15تا کمتر از  11دختران  53/13  22/11± - ≥ 51

 سال 19تا کمتر از  15دختران  01/11  11/55± 56/2  00/61± ≥ 55

 سال 15تا کمتر از  11پسران  14/6  16/52± - ≥ 55

 سال 19تا کمتر از  15پسران  31/13  16/66± - ≥ 65

 آلانین )گرم در روز(فنیل

 سال 1تا  4 59/1  04/1± 61/1  56/1±  5/4 -21/1

 سال 11تا  1 31/4  16/4± 06/1  63/1±  5/1 – 22/1

 سال 15تا کمتر از  11دختران  44/1  92/1± -  15/1 – 25/1

 سال 19تا کمتر از  15دختران  31/1  56/1± 20/1  21/1±  11/1 – 23/1

 سال 15تا کمتر از  11پسران  31/2  66/2± -  91/1 – 225/1

 سال 19تا کمتر از  15پسران  1/1  00/4± - 16/1 1/1 – 295/1

 تیروزین  )گرم در روز(

25/2 – 5/3 

66/1 

 سال 1تا  4 94/4  11/11± 25/4  45/0±

 سال 11تا  1 05/3  41/9± 51/6  10/14± 4 - 55/2

 سال 19تا کمتر از  11دختران  10/1  24/14± 31/2  51/16± 5 - 45/3

 سال 15تا کمتر از  11پسران  16/5  11/11± - 5/5 – 30/3

 سال 19 تا کمتر از 15پسران  26/3  26/15± - 5/6 – 42/4

 کربوهیدرات )گرم در روز(

 سال 10تا  4 91/66  56/211± 13/59  21/105± 23/1 45-65
 چربی )گرم در روز(

 سال 10تا  4 31/29  43/42± 19/19  22/39± 31/1 25-35
 روی )میلی گرم در روز(

511 

51/1 

 سال 0تا  4 49/1361  30/169± 51/1131  00/491±
 سال 13تا  9 59/115  15/323± 51/1131  00/491± 011
 سال 10تا  14دختران  03/416  13/315± 13/140  10/446± 911
 سال 10تا  14پسران  31/1225  10/621± - 1111

 آهن )میلی گرم در روز(

11 

24/1 

 سال 0تا  4 62/23  46/29± 00/21  93/32±
 سال 13تا  9 69/21  11/39± 92/29  43/36± 0
 سال 10تا  14دختزان  51/13  23/10± 05/3  20/10± 15
 سال 10تا  14پسران  39/41  10/44± - 11

 کلسیم )گرم در روز(

1 
111/1 

 سال 0تا  4 35/1  21/3± 24/1  00/2±
 سال 10تا  9 06/1  02/4± 21/1  55/4± 3/1

 ) میکرو گرم در روز( اسید فولیک 

211 

13/1 

 سال 0تا  4 06/441  26/1111± 02/619  35/943±
 سال 13تا  9 60/551  64/1104± 33/513  52/1436± 311

 سال 10تا  14 69/616  11/1611± 11/330  51/2513± 411
 ) میکرو گرم در روز(  B12ویتامین 

2/1 

111/1 

 سال 0تا  4 /.35  01/1± 62/1  01/1±
 سال 13تا  9 66/1  44/1± 51/1  33/1± 0/1
 سال 10تا  14 04/1  32/1± 11/1  51/2± 4/2

 )معنادار در نظر گرفته شد 15/1مقادیر کمتر از   (   Multivariate generalized linear modelsداری حاصل از آزمون میزان معنی*
 .(10)د گردمقادیر توصیه شده رژیم براساس سن و جنب مشخص می 1
 بر اساس نمایه توده بدنی برای سن افراد مورد مطالعه به دو گروه تقسیم شدند.2
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  بحث 
 هایهای غذایی، فراسنجاین مطالعه با هدف بررسی دریافت

خونی و وضیییعیییت تغییذیییه کودکییان و نوجوانییان مبتلا بییه 

انجام گرفته است. در این مطالعه    1390کتونوری در سال  فنیل

یل      01مقطعی  به فن مار مبتلا  یابی    بی به منظور ارز کتونوری 

ی  هاهای غذایی و فراسییینجسییینجی، دریافتهای تنشیییاخص

 بیوشیمیایی خون مورد بررسی قرار گرفتند. 

شان داد       سن ن ساس نمایه توده بدنی برای  توزیع افراد بر ا

شرکت    شترین فراوانی   کنندگان به ترتی  به افراد با وزنکه بی

وزن درصد، کودکان و نوجوانان با اضافه   5/51طبیعی با فراوانی 

صد و کمترین فراوا  5/31و یا چاقی با فراوانی  نی به کودکان  در

 درصد اختصاص یافت.   5و نوجوانان با وزن پایین با فراوانی 

سییینجی بیماران در ایران مطالعات محدودی وضیییعیت تن

یل  یابی قرار داده مبتلا فن به عنوان    کتونوری را مورد ارز ند.  ا

ای ، اطلاعات تغذیه1309در سییال  مثال،  اشییراقی و همکاران

به فن  21 با       یل کودک و نوجوان مبتلا  ندرانی  ماز کتونوری 

 0/23ارزیابی کردند که در این میان  سییال  1متوسییو سیینی  

درصید افراد،    19وزن بوده و از لحاظ قد نیز درصید بیماران کم 

قد بودند. این نتایج مبین عدم رشییید مناسییی         کودکان کوتاه  

یل         ندرانی مبتلا فن ماز نان  کان و نوجوا کتونوری بود. این کود

ستر  س  با بیماری و     محققان عدم د سی به غذای رژیمی متنا

تأمین ریز مغذی     ماران را از دلایل       عدم  یاز این بی های مورد ن

صلی عق   شد کودکان و نوجوان مازندرانی مبتلا به  ا افتادگی ر

 1392. مطالعه دیگر در سییال (9)کتونوری معرفی کردند فنیل

وری کتوندل و همکارانش بر روی مبتلایان به فنیلتوسییو زنده

کودک و   56در اسییتان خوزسییتان انجام شیید. در این مطالعه  

گرفتند. آنان   سیییال( مورد بررسیییی قرار  10ماه تا    2نوجوان )

های وزن برای سییین و قد برای   گزارش کردند که از نظر نمایه    

درصیید از کودکان و نوجوانان  19/15و  05/11سیین، به ترتی  

به فنیل   به کم مبتلا  ند.      کتونوری  قد مبتلا بود تاهی  وزنی و کو

کتونوری بطور کلی نتایج حاصل از این بررسی در بیماران فنیل  

نامناس  رشدی و سوء تغذیه دراز     خوزستان حاکی از وضعیت  

س  به      ستفاده از غذای رژیمی متنا ست. آنان ا مدت آنها بوده ا

های غذایی را از راهکارهای اصلی مقابله با وضعیت همراه مکمل

ونوری کتنامناس  رشدی و سوءتغذیه در بیماران مبتلا به فنیل  

ای مقطعی در . شیییکیبا و همکاران نیز مطالعه(5)برشیییمردند 

ر مبتلا به بیما 219ها با بررسی  منتشر کردند. آن   1399سال  

 9دختر با متوسو سنی    116پسر و   113کتونوری شامل  فنیل

سیییال،  گزارش کردند که کودکان و نوجوانانی که از بدو تولد          

تحت درمان با رژیم  غذایی بودند از وزن و شییاخص توده بدنی  

یل اضیییافه    آن بالاتری برخوردار بودند.   وزن این  گروه از ها دل

های غذایی با کربوهیدرات ت از رژیمکودکان را استفاده دراز مد

ند     عه        (19)بالا و پروتئین کم گزارش کرد طال به م جه  با تو  .

سال   شادی  انجا    1390جامعی که در  سو حیدری و کلی م  تو

سییال به  10شیید، شیییوو چاقی و اضییافه وزن در ایرانیان زیر  

گزارش شییده اسییت. همچنین شیییوو  % 1/15و  % 5/5ترتی  

صل از این      % 5/15وزنی نیز کم ست که نتایج حا شده ا گزارش 

شیوو کم  سبت به مطالعه اخیر بوده   مطالعه بیانگر  وزنی بالاتر ن

 .(21)است 

جی سنمطالعاتی نیز در خارج از ایران به بررسی وضعیت تن

وان به   تاند. از جمله می  کتونوری پرداخته بیماران مبتلا به فنیل   

که چاقی و     2114و همکاران در سیییال   Ozelبررسیییی جامع  

فه   به فنیل   اضیییا کتونوری در چند کشیییور  وزن بیماران مبتلا 

ند، اشیییاره کرد. آنان گزارش    وپایی و ترکیه را ارزیابی کرده   ار ا

فه        چاقی و اضییییا که شییییوو  ند  به     کرد ماران مبتلا  وزن بی

ای بین کشییورها متفاوت بوده و  کتونوری به طور گسییتردهفنیل

باشیید. علاوه  عمدتاً مشییابه یا حتی کمتر از جمعیت عمومی می

کتونوری فنیل بتلا بهبر این،  آنان دریافتند که زنان و دختران م

پذیری بیشییتری نسییبت به وزن آسییی به ویژه در برابر اضییافه

   Camatta. نتایج حاصله از مطالعات  (21)مردان و پسران دارند  

سال   Wengو همچنین  (22)و همکاران   2121و همکاران در 

یماران سنجی ب نیز به روشنی  بیانگر عدم تفاوت نتایج تن  (23)

یل   به فن عات         مبتلا  طال عه بود. در این م جام با عموم  کتونوری 

کتونوری، از لحاظ قد و شییاخص  اکثریت بیماران مبتلا به فنیل

 توده بدنی در وضعیت نرمال قرار داشتند. 

با توجه به مطالعات صیییورت گرفته در ایران و جهان  به           

یابی  نا   های تن منظور ارز کان و نوجوا به  سییینجی کود ن مبتلا 

کتونوری و همچنین دسییتاوردهای مطالعه حاضییر، توزیع  فنیل

وزن و همچنین توزیع رشییید قدی این فراوانی چاقی و اضیییافه

بیماران به صورت طبیعی و نزدیک به جمعیت عمومی  گزارش 

وضعیت کمبود وزن و   ( 5، 9)ایرانی شده است. تنها دو مطالعه   

ارش کتونوری گزتلا به فنیلافتادگی رشد را در بیماران مب عق 

اند که علت آن را عدم پیروی از رژیم طبی مناس  و عدم   کرده

تأمین ریزمغذی      اسیییتفاده از  مکمل    ها  های غذایی در جهت 

 دانند.  می

سید آمینه     سطح ا شان داد که بیش   بررسی  سرم نیز ن های 

آلانین سرم بالاتر از حد قابل  از نیمی از این بیماران سطح فنیل

سرمی فنیل     قب سطح  شتند. میانگین  شش ول دا ماه  آلانین در 

شان داد که اکثریت کودکان و        شابه ن شته نیز در نتایجی م گذ

رم آلانین س کننده در مطالعه دارای سطح فنیل نوجوانان شرکت 
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یک پژوهش مقطعی در ایران          ند.   بل قبول بود قا بالاتر از حد 

ز نشییان داد که که توسییو والیان و همکاران انجام شییده بود نی

به          4/16 هانی مبتلا  نان اصیییف کان و نوجوا درصیییید از کود

آلانین سییرم بالاتر از حد قابل  کتونوری دارای سییطح فنیلفنیل

شابهی در  (24)قبول برای این بیماران بودند  . همچنین نتایج م

شد که   2111و همکاران ) Janiمطالعه  شاهده  صد   6/14( م در

شر از کودکان و نوجوانان آمریکایی مبتلا به فنیل کت کتونوری 

سطح فنیل  شتند   آلاکننده در مطالعه  نین بالاتر از حد نرمال دا

(25)  . 

بالای ف      مده برای میزان  یل ع یل دو دل آلانین خون در ن

توان ذکر کرد.  کننده در پژوهش حاضیییر می  بیماران شیییرکت  

کننده در درصد از بیماران شرکت   91اولین دلیل این است که  

مطالعه مبتلا به فنوتیپ کلاسییییک بیماری بودند. این نوو از         

بیماری شیییدیدترین نوو آن بوده و بیشیییترین عوارض را دارد.  

از رژیم غذایی مناسییی  و عدم      توان عدم پیروی  همچنین می

مصرف غذای طبی اختصاصی که منجر به افزایش بیش از حد      

آلانین در خون بیماران شییود را به عنوان علت  قابل قبول فنیل

به منظور کنترل و پیشیییگیری از     نابراین  دوم معرفی کرد. ب

یل افزایش کنترل با عوارض    نشییییده فن ماران  آلانین خون بی

دقیق رژیم غذایی به همراه مصییرف غذای  ناپذیر، رعایت جبران

طبی و مکمل بخصوص برای بیماران مبتلا به فنوتیپ کلاسیک 

 شود.بیماری، توصیه می

تایج حاصیییل از بررسیییی فراسییینج     های خونی از جمله   ن

کننده نشییان داد که از  ها و مواد معدنی افراد شییرکت ویتامین

  نظر سیییطح سیییرمی آهن افراد مورد مطالعه سیییطوح نرمالی    

شتند. این در  ست، زمانی دا که کودکان و نوجوانان مبتلا  حالی ا

کتونوری براساس شاخص نمایه توده بدنی برای سن به    به فنیل

سرمی آهن بالاتر افراد با         سطح  شدند، بیانگر  سیم  دو گروه تق

.  وزن و چاق بودوزن پایین و طبیعی نسبت به افراد دارای اضافه

باشد،   هن ضد و نقیض می مطالعات در خصوص سطوح سرمی آ   

انجام دادند بطورکلی   (9)در مطالعه ای که اشیراقی و همکاران  

درصیید گزارش کردند و در مطالعه   1/41شیییوو کمبود آهن را 

به فنیل    69از کل   %5/13کشیییاورز و همکاران   کودک مبتلا 

طالعه  که در مقایسییه با م (26)کتونوری کمبود آهن داشییتند 

دهد. در مقابل  حاضر کمبودهای تغذیه ای بیشتری را نشان می  

  (20)و همکاران   Sieversو  (21)و همکاران   Acostaمطالعات   

 بیانگر مقادیر بالاتر آهن سرمی بوده است. 

صورت عدم تأمین نیازهای تغذیه  ای آهن بیماران مبتلا در 

کتونوری به وسیله مکمل و یا غذای طبی،  این بیماران به فنیل

یه       غذ های ت به انواو کمبود و عوارض  ایدر معرض خطر ابتلا 

شی از آن  ست که  . مهم(29)هستند   نا ترین دلیل این امر این ا

تری دارند،   دسیییترسیییی پایین  هم که زیسیییت منابع آهن غیر 

به فنیل     اصیییلی تامین آهن بیماران مبتلا  وری کتونترین منبع 

شند  می یاری آهن در این بیماران در نتیجه مکمل. (31, 31)با

ساس نتایج پژوهش       ست. بنابراین  برا همیشه مورد توجه بوده ا

ضر توصیه می   ضعیت آهن و کم  حا ی در کودکان  خونشود که و

کتونوری بیشییتر مورد توجه قرار و نوجوانان چاق مبتلا به فنیل

 گیرد.  

 دسییت آمده  از این پژوهش نشییان داد که از لحاظنتایج به

در کودکان   B12و ویتامین  میزان دریافت کلسیم، اسید فولیک

نان دارای وزن  مال و نوجوا به افراد دارای      کم و نر بت  نسییی

فه   چاق اختلا اضیییا تایج   ف معنیوزن و  داری وجود دارد. این ن

در کودکان  B12 حاکی از دریافت بالاتر اسید فولیک و ویتامین 

وزن و چاق نسییبت به افراد دارای وزن و نوجوانان دارای اضییافه

سال است. در    10تا  14پایین و وزن طبیعی به ویژه در سنین  

پایین و وزن طبیع     حالی  نان دارای وزن  ی که  کودکان و نوجوا

وزن و چاق  از مصرف بالاتر کلسیم    نسبت به افراد دارای اضافه  

دسییت آمده بیانگر عدم اختلاف برخوردار بودند. اگرچه نتایج به

فت دیگر آیتم    معنی یا حاظ در غذایی بود. علاوه     دار از ل های 

کننده در مطالعه در مقایسه با   براین کودکان و نوجوانان شرکت 

تری از دریافت  رای سییطح پایینشییده دامیزان مقادیر توصیییه

تامین   که این افراد     B12انرژی، روی و وی ند. درصیییورتی  بود

شییده دارای سییطح بالاتری از دریافت  نسییبت به مقادیر توصیییه

یل  ند. از نظر   چربی، فن آلانین، تیروزین، آهن و کلسییییم بود

های   دریافت کربوهیدرات، پروتئین و فیبر نیز این افراد دریافت     

شده داشتند. در نهایت نتایج حاصل از مقادیر توصیه نزدیک  به

ته    یاف به          بررسیییی  غذایی و خطر ابتلا  فت  یا با در های مرتبو 

نوری کتووزن در کودکان و نوجوانان مبتلا به فنیلچاقی و اضافه

های مرتبو با دریافت غذایی و خطر      نشیییانگر عدم ارتباا آیتم  

 د بود. وزن و چاقی در این افراابتلا به  اضافه

مطالعات معدودی در ایران و جهان  به بررسیییی وضیییعیت 

در  کتونوری پرداختند. تغذیه کودکان و نوجوانان مبتلا به فنیل      

گزارش کردند که در  2111ایران اشییراقی و همکاران در سییال 

ها ازجمله   مغذی نیمی از این کودکان میزان دریافت درشیییت    

 های یک به توصییییه    انرژی، پروتئین، کربوهیدرات و چربی نزد 

اند. اگرچه نیمی از این کودکان  مربوطه و در حد کفایت داشییته

ها به ویژه در زمینه مغذیو نوجوانان به لحاظ دریافت درشیییت

قان بر          ند. این محق فت بود یا فت پروتئین دارای کمبود در یا در

غذای طبی             ماران از طریق  غذایی بی های  یاز تامین ن یت  اهم

 . (9)مچون آهن تاکید کردند مناس  و مکمل درمانی ه
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Okano    کاران در پژوهش خود در سیییال به   2116و هم

بررسیییی وضیییعیت تغذیه کودکان و نوجوانان ژاپنی مبتلا به         

یل  ند. آن فن تایج این       کتونوری پرداخت خالف ن تایجی م ها در ن

صرف کالری در این بیماران   مطالعه، گزارش کردند که میزان م

ها همچنین بیان کردند که     بود. آن RDAهای  معادل توصییییه  

یل میزا یل        ن فن به دل ماران نیز  یافتی بی آلانین و تیروزین در

های رژیمی درصییدی پروتئین رژیم بیمار از مکمل 01دریافت 

شابه نتایج          ست. اگر چه در نتایجی م س  بوده ا سطح منا در 

آنان نشییان داد که این بیماران از نظر میزان مصییرف منیزیم،   

 .(11)ستند تری هها در سطح پایینروی و ید نسبت به توصیه

Pinto  به بررسییی وضییعیت  2111و همکاران نیز در سییال

یل          به فن نان مبتلا  نان و جوا یه نوجوا غذ ند.  ت کتونوری پرداخت

های پیشییین نشییان داد که  ها در راسییتای یافتههای آنیافته

یدرات و           له انرژی، پروتئین، کربوه غذایی ازجم فت مواد  یا در

های مربوطه و در حد   بیماران نزدیک به توصییییه     چربی در این

یت بوده اسیییت     فا به این    (32)ک جه  با تو کان و    .  که این کود

نوجوانان در سیینین مهم رشیید هسییتند باید به دقت دلایل این 

نمود.   ها تلاش کمبودها بررسیییی شیییوند و در جهت رفع آن    

توان به آن اشاره کرد عدم  ترین دلیلی که در این زمینه میمهم

های رژیمی و غذاهای  اسییتفاده درسییت و به مقدار کافی مکمل

ست   با اتکای کمتر به رژیم غذایی   .(11)طبی در این بیماران ا

 یابد.مرسوم امکان کنترل بهتر بیماری افزایش می

از معدود مطالعاتی می باشییید که به بررسیییی       این مطالعه   

سنج     های تنهمزمان ارزیابی ضعیت تغذیه و فرا های سنجی، و

یل       به فن نان مبتلا  کان و نوجوا ته  خونی کود کتونوری پرداخ

ست. از محدودیت  توان به محدودیت در تعداد  های مطالعه میا

های ایجادشده به دلیل شیوو بیماری کرونا و  بیماران، محدویت

 ها به صورت مقطعی اشاره نمود.بررسی ارتباا

نوری کتوارزیابی وضیییعیت تغذیه در بیماران مبتلا به فنیل  

به خود می        به نو یت بوده و  حائز اهم یار  یت      بسییی مدیر ند  توا

 دست آمده نشان داد که  ای فرد را بهبود ببخشد. نتایج به تغذیه

شرکت  سن کننده در مطالعه از لحاظ توزیع  قد برابیماران  ، ی 

شتند. همچنین توزیع     شترین توزیع را  افراد با قد طبیعی دا بی

شان داد که        سن نیز ن شاخص توده بدنی برای  ساس  افراد بر ا

بیشیییترین فراوانی بیه کودکیان و نوجوانیان بیا وزن طبیعی     

درمانی  اختصاص دارد. نتایج حاصل از این مطالعه اهمیت مکمل

چییاق مبتلا بییه  بییا مکمییل آهن برای کودکییان و نوجوانییان

یل  تامین    فن مل روی و وی کان و    12Bکتونوری و مک در کود

شان می  دهد. همچنین به نوجوان با وزن طبیعی و وزن کم را ن

منظور رفع کمبود دریافت انرژی و مواد مغذی در این بیماران     

اسییتفاده کافی  از غذای طبی مخصییوص این بیماران توصیییه  

شییود. مطالعات بیشییتر با حجم نمونه بالاتر برای بررسییی   می

بررسیییی عوامییل مختلف  تر در این زمینییه و همچنیندقیق

 کتونوری همچونوزن بیماران فنیلتاثیرگذار بر چاقی و اضییافه

 ژنتیک مورد نیاز است. 

ما از تمامی بیماران فنیل کتونوری شییرکت سپپساسپپی:اری  

کننده در این مطالعه  به خاطر همکاری خوبی که داشیییتند و           

ایع  ای و صنهمچنین از حمایت اعضای انستیتو تحقیقات تغذیه

 غذایی کشور کمال تشکر را داریم.
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Background and Objectives: Due to the limited intakes of routine protein sources in phenylketonuria, nutritional 

deficiencies may occur. Therefore, the aim of the present study was to assess dietary intakes, blood parameters and 

nutritional statuses of children and adolescents with phenylketonuria. 

 Materials & Methods: In total, 80 patients with phenylketonuria (42 girls, 52.5%) were included in this cross-sectional 

study. Using general information questionnaires, necessary information linked to nutritional and demographic indicators 

were collected. Patients' diets were assessed using a 3-day diet recall. Blood concentrations of phenylalanine, tyrosine, 

ferritin, iron, zinc, folic acid, B12, 25-hydroxyvitamin D3, albumin and calcium were assessed. 

Results: The present study showed that the highest frequency was allocated to people with normal weight with a 

frequency of 57.5% based on body mass index for age. In this study, children and adolescents with phenylketonuria, who 

were low and normal weight, had higher serum iron levels (p = 0.006) and their calcium intake was higher (p = 0.007). 

Additionally, participants consumed fewer calories, zinc and vitamin B12 and more fat, phenylalanine, tyrosine, iron and 

calcium, compared to the recommended values. The current study results showed that phenylalanine levels were higher 

than the acceptable levels in the majority of participants. 

Conclusion: Results of this study demonstrated importance of iron supplementation for obese children and adolescents 

with phenylketonuria. Since the serum level of phenylalanine in these people was greater than the acceptable level, it is 

recommended to use necessary measures to follow and provide special diets for these patients. 

Keywords: Phenylketonuria, Nutritional status, Dietary intake, Blood parameters 
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