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ارزیابی وضعیت تن سنجی و عوامل مرتبط با کنترل بیماري در مبتلایان به فنیل 
کتونوري در استان خوزستان

*٤، مجید امین زاده3، مجید کاراندیش2، مسعود زادکرمی1، مهتاب تمیمی1مونا زنده دل

چکیده
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18ماه تا 2سنيکتونورلیفنماریب56يرو1391مطالعه درسال نیا:یبررسروش
يکتونورلیمرکز منتخب فن(کودکان ابوذرمارستانیدرب) سرپ34ودختر22(سال

روش استاندارد اندازه بامارانیبیتوده بدنهیقد، وزن ونما. انجام گرفت) دراستان
يهاهینما. شدسهیبهداشت مقایجهانمانسازيهااستانداردوبا محاسبه بايریگ

استفاده از نرم افزار بایتوده بدنهینماسن ويقد برا،سنيوزن براياهیتغذ
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یحاکيکتونورلیفنمارانیدر بیتن سنجياهشاخصتیوضع:يریگجهینت

افتیدر. نداشته استيماریبه کنترل بیاست که ارتباطينامناسب رشدتیازوضع
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مقدمه
از )PKU; Phenylketonuria(کتونوري فنیل

جهشعلتبهکهاست يمادرزادمتابولیکشایعاختلالات 
)PAH(هیدروکسیلازآلانینآنزیم فنیلکننده کدژندر

آنزیم،در کمبود یا اختلال عملکرد این).2و1(شودمیایجاد
ینآلانفنیلیروزین، تجمعبه تینآلانیلفناختلال در تبدیل

.)3(افتد اتفاق مییروزینتوکمبودهاخون و بافتدر
1حدود یغربياروپانوزاداندرکتونوريفنیلشیوع

، ازهاي مختلفکشوردریماريبروز ب. )4(است8000در 
در 1فراوانییراندر ا.استمتفاوت 60000تا3000در 1

مغلوباتوزومبیماريکهآنجااز . گزارش شده است8000
رابطه خویشاونديهايازدواجفراوانی آن با میزاناست،
.)5(دارد 

یکاستفاده از یماريبینکنترل ادرعاملمهمترین
باشد یمینآلانیلو فنینپروتئیتبا محدودییغذایمرژ
مصرفممنوعیت: آن عبارت است ازیاصول کلکه) 6و4(

ها،دانهمغزوحبوباتمرغ،تخملبنیات،گوشت،انواع
ها،میوهوهااز سبزيمشخصیومحدودمقادیرمصرف
بامتناسبآلانین،فنیلمخصوص بدون شیرخشکمصرف

محدود ینآلانیلفنوینبا پروتئيغذاهامصرفیمار؛بسن
از هدف.)6وMedical food)()5یطبيغذاهایا

درخونآلانینفنیلحفظبیمارانایندرايتغذیهمدیریت
مغزيعملکردونموورشدبهمنجرکهاستسطحی
.)8و 7(شودمطلوب
وزارت بهداشت، کشوري براساس دستورالعمل ایراندر

با ینآلانیلمحدوده قابل قبول فنیدرمان و آموزش پزشک
یلی گرمم2-6یسالگ12از بدو تولد تا یمارتوجه به سن ب

گرمیلیم2-10سال و بالاتر 12ینسنيو برایترلیدر دس
یماري،بینعدم کنترل ا).6(استخون دریترلیدر دس

ی شدید، به صورت ذهنحرکتی و یموجب عقب افتادگ
.)9(شود یقابل جبران میرغپیشرونده و

با توجه به رژیم غذایی خاص این بیماران مراقبت از 
نظر دریافت کامل مواد غذایی ضروري رشد بسیار مشکل 
است، و سوء تغذیه چه به صورت وزن گیري کم و یا از 

بهمطالعاتیبرخ. بیفتدتواند اتفاقطرف مقابل چاقی می
لیکودکان و نوجوانان مبتلا به فنرشدتیوضعیبررس

در رشدریتاخبعضی مطالعات.اندپرداختهيکتونور
کودکان و درراوزن اضافهبه ابتلاگریدبرخیو)11و10(

. )13و12(انددادهنشانيکتونورلینوجوانان مبتلا به فن
وضعیتبررسیدر اصلیياز ابزارهایسنجتنابزارهاي

.)14(هستند بیماراناینايتغذیه
دروبودهمحدودزمینهایندرشدهانجاممطالعات

یتوضعیدر خصوص بررسايمطالعهنیزخوزستاناستان
هدفبامطالعهاین. استنشدهانجامیمارانبینایتن سنج
عوامل مرتبط با کنترل یو برخسنجیتنوضعیتبررسی

استان سال در 18کمتر از فنیل کتونوري یماراندرمان ب
.شده استانجامخوزستان، 

بررسیروش
فنیل کتونوري شناسایی بیمارانمقطعی،مطالعهایندر

کتونوريفنیلینیککلشده در استان خوزستان که در 
براي تشخیص، تنها مرکز(ابوذر اهوازکودکان یمارستانب

سالدر) در استان خوزستانکتونوريپیگیري و درمان فنیل
پرونده،دارايبیمار77از. مورد بررسی قرار گرفتند1391

یمارب3هاي داده. انتخاب شدندسال18ازکمتریمارب59
) دیگراستانبهانتقالبدلیلبیمار2وفوتبدلیلبیمار1(

یقطعیصبا تشخیمارب56در نهایت . از مطالعه حذف شد
کارشناسنظرزیربیماران. وارد مطالعه شدندکتونوريفنیل

را به ینآلانیلو فنینمحدود از پروتئییغذایمرژتغذیه،
یافت، درفاقد فنیل آلانینمخصوص شیر خشکمراهه
ویتامین شامل هايمکملبیمارانهمهبراي. نمودندیم
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یک،فولیداسی،روغن ماهي،سولفات رویتامین،ویمولت
امکان ارزیابی (می شد یزتوسط پزشک تجوکلسیموآهن

مصرف مناسب این مکمل ها با ارزیابی سطح سرمی مقدور 
ازپرسشبا یمارانلازم در مورد باطلاعات. )نبوده است

کارشناستوسط یتن سنجهاياندازهوشد،کسبوالدین
طبقکفش،بدونوسبکلباسبااین کلینیک،

. )15(شديریگاندازهبهداشتیجهانسازمانياستانداردها
يبا استفاده از ترازوسال3شیرخواران زیر 

و یلوگرمک1/0و با دقت (Mebby, 70740)یجیتالد
,803یجیتالیديسال با استفاده از ترازو3کودکان بالاتر از 

Germany)(Seca براي. ندشدوزنو با دقت مشابه
تفاضل یقوزن از طرنبودندایستادنبهقادرکهبیمارانی

شخصکودك از مجموع وزن کودك و همراهشخصوزن 
باسال3ازکمترکودکانطول. محاسبه شدکودكهمراه

در حالت ) Infantometer(قد سنج شیرخواران ازاستفاده
بدلیل معلولیت هاي حرکتی، تاخیر رشدو تکامل (خوابیده 

قدازاستفادهباسال3بالايکودکانقدو )در این بیماران
اندازه گیريمتر یسانت1/0و با دقت Secaدیواريسنج
وزن،وقدگیرياندازهازحاصلهايدادهازاستفادهبا.شد

،)W/A: Weight for Age(سن يوزن براهايشاخص
قد و) L/A: Length for Age(سن يقد درازکش برا

H/A: Height(سن يبرا for Age (نمایه. شدیینتع
وزن میتقساز)BMI: Body Mass Index(بدنی توده

همهبررسیبراي. محاسبه شد)Kg/m(بر مربع قد
استفاده شدZ-scoreاز محاسبهیتن سنجهاينمایه

جدیدمنبعازسنجیتناستانداردهايعنوانبه. )17و16(
Anthro)Worldبهداشت نرم افزار جهانیسازمان 

Health Organization, version 3.2.2, 2011 (
.)18(محاسبات استفاده شديبرا

اثبات بیماري با اندازه گیري سطح فنیل آلانین سرم در 
TMSآزمایشگاه واگنر، شهر گوتینگن آلمان و به روش 

)tandem mass spectrometry ( و پیگیري درمان با
یمارستانبیشگاهدر آزماسرمآلانینفنیلگیرياندازه

کارت (یلترکاغذ فکودکان ابوذر با نمونه گیري روي 
ی بابه روش رنگ سنجآلانینیلمقدار فنیینو تع) يگاتر

)Elisa reader)Biotek ELX800استفاده از دستگاه 
شرکتکیتدستورالعملآزمایش مطابق. )19(انجام شد 

.)20(انجام گرفتپژوهانکیمیا
یماري،بتشخیصسنیمار،سن بیمورد بررسافراددر

تعداد ین،اشتغال والدیتوضعین،والدیلاتسطح تحص
، زمان مطالعهمدتدرکتونوريفنیلکلینیکبهمراجعه 

خانواده، سابقه هردر يکتونوریلفنبهفرزندان مبتلاتعداد
در بستگان یعقب افتادگیاتشنج یاکتونوريفنیلابتلا به 

یمارانبسوءتغذیهوضعیتو یماري، مدت ابتلا به ب2ه درج
قرار بررسیمورد شدهذکرسنجیتنهايیهبا استفاده از نما

دستور العمل وزارت بهداشت، براساسبیماران.گرفت
خون ینآلانیلبر اساس غلظت فن(یدرمان و آموزش پزشک

12ینسنيو براmg/dl6 -2یسالگ12از بدو تولد تا 
و کنترل شدهدو گروه کنترل به) mg/dl10 -2سال و بالاتر

.)6(شدندیمنشده تقس
SPSSيآمارافزارنرمبا استفاده از هاآنالیز یافته

يآمارنظراز05/0ازکمترP-valueانجام و16شیرایو
يرهایمتغتحلیلوتجزیهيبرا. دیمحسوب گردداریمعن

. استفاده شدشریفقیدقآزمونويکامجذوراز آزمون یفیک
با استفاده از آزمون یکميرهایمتغعیتوزیچگونگ

Kolmogorov-smirnovهانیانگیمسهیمقا. شدیبررس
يدو گروه کنترل شده و کنترل نشده با آزمون آمارنیب

Student’s t-test)و) نرماليرهایمتغيبراMann-

Whitney)انجام شد)رنرمالیغيرهایمتغيبرا.
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هایافته
در) خانواده42پسر، 34ودختر22(بیمار56تعداد
بررسیمطالعهایندرساله18تاماهه2سنیمحدوده

ازپس(روزگی3بیماريتشخیصسنحداقل. شدند
میانگین. بودماه144آنحداکثرو) غربالگريبرنامهشروع
تولدوزن. بودکیلوگرم24/3±66/0بیماراناینتولدوزن

4000بالايوزنبیمار7وبودگرم2500ازکمتربیمار6
در دسترس  دقیق تولدوزنبیمار9براي(داشتندگرم
یا/ وذهنیافتادگیعقبدچاربیمار37تعداد.)نبود

راخونآلانینفنیلتعیینآزمایشبیمارسه. بودندحرکتی
53خونآلانینفنیلمیانگین. ندادندانجاممطالعهمدتدر

5/0حداقل(بودلیتردسیدرگرممیلی32/9±40/6بیمار
میانگین و انحراف معیار 1جدول ).mg/dl29حداکثرو

. فنیل آلانین خون را به تفکیک سن نشان میدهد
بهمبتلافرزندسهخانواده1وفرزنددوخانواده17در

دودرجهبستگاندرخانواده28در.داشتندکتونوريفنیل
-ذهنیافتادگیعقبوتشنجکتونوري،فنیلبهابتلاسابقه

خصوصدرکافیاطلاعاتخانوادهدو.شدگزارشحرکتی
خانواده47در بین.نداشتنددودرجهبستگانوضعیت
فامیلینسبتبیمار5والدینکتونوري،فنیلبهمبتلابیماران

بودندبیسوادوالدینازیکیحداقلخانواده28در.نداشتند
.بودبیکاربیمارپدرخانواده،7درو

گروهدوبهبیمارانخون،آلانینفنیلسطحبراساس
جنسیت،نظراز. شدندتقسیمنشدهکنترلوشدهکنترل
تعدادوالدین،اشتغالوضعیتمادر،وپدرتحصیلاتسطح

دفعاتتعدادخانواده،درکتونوريفنیلبهمبتلافرزندان
وشدهکنترلبیمار،گروهدوبینکلینیک،بهبیمارانمراجعه
). 2جدول(نشدمشاهدهداريمعنیتفاوتنشدهکنترل

سن ماران،یبسننیانگیمنظرازيداریمعنتفاوتهمچنین
گروهدونیبيماریببهو مدت زمان ابتلا يماریبصیتشخ

).2جدول(مشاهده نشد نشده،کنترلوشدهکنترل
نمایهنظراز) پسر2ودختر1(بیمارانازنفرسه
W/AازترپایینSD3-ازبالاترپسر2وSD3 +،بودند

. بودند-SD3ازترپاییندخترH/A،2نمایهنظرازولی
دختر1و+ SD3پسر بالايBMI/A،2نمایهنظراز

نظرازبیمارانوضعیت2جدولدر. بودند-SD3ازکمتر
جنسیتتفکیکبهBMI/AوW/A،H/Aنمایهسه

.استشدهدادهنشان
مطابقBMI/AوW/A،H/Aنمایهسهنظراز
بینداريمعنیارتباطکايمجذورآماريآزمون،3جدول

نشدهکنترلوشدهکنترلگروهدودرشدهذکرنمایهسه
.ندادنشان

سال مبتلا به فنیل کتونوري مراجعه کننده به بیمارستان ابوذر 18بیمار کمتراز 53میانگین و انحراف معیار فنیل آلانین خون در : 1جدول
1391اهواز، سال 

n(P= 5(سال و بیشتر  12)n= 48(سال 12گروه سنی                                        کمتر از 

49/2±32/573/7±58/10651/0(mg/dl)سطوح فنیل آلانین خون 
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1391سالاستان خوزستان،کتونوريفنیلبهمبتلاسال18ازکمتربیمار53دردموگرافیکوعمومیمشخصات: 2جدول
n(P=27(نشدهکنترل)n=26(شدهکنترلمتغیر
44/75670/0±61/6957/44±23/54*)ماه(بیمارانسن
86/25656/0±33/3016/37±06/27*)ماه(بیماريتشخیصسن

53/58177/0±75/4392/42±13/35*)ماه(بیماريبهابتلاءمدت
13264/0/ 814/ 18†) دختر/ پسر(جنسیت

†پدرتحصیلات

7413/0/ 15/ 45/ 19/ 3بیسواد/ دیپلم/ دانشگاهی
†مادرتحصیلات

8286/0/ 18/ 51/ 17/ 4بیسواد/ دیپلم/ دانشگاهی
2242/0/ 245/ 2†)شاغل/ بیکار(پدراشتغال
0111/0/ 327/ 23†) شاغل/ بیکار(مادراشتغال

. استفاده شد)رنرمالیغيرهایمتغيبرا(Mann-Whitneyو) نرماليرهایمتغيبرا(Student’s t-testيآزمون آمار*
.استفاده شدشریفقیدقآزمونويکامجذوراز آزمون †

استان سال18ازکمتربیماران مبتلا به فنیل کتونوريدرسنبرايBMIوسنبرايقدسن،برايوزنسنجیتنهاينمایه:3جدول
1391سالخوزستان،

Z-scoreنمایه

SD2 +-SD2-
)درصد(تعداد 

SD2 -<

)درصد(تعداد 
SD2 +>

)درصد( تعداد 
)دختر/پسر(سن برايوزن

پسر
دختر

23 /18
23)07/41(
18)14/32(

7 /3
7)5/12(
3)35/5(

4 /1
4)1/7(
1)78/1(

)دختر/پسر(*سنبرايقد
پسر
دختر

25 /19
25)16/47(
19)84/35(

5 /3
5)43/9(
3)66/5(

1 /0
1)88/1(

0/0
BMI†دختر/پسر(سنبراي(

پسر
دختر

26 /20
26)05/49(
20)73/37(

1 /1
1)88/1(
1)88/1(

4 /1
4)54/7(
1)88/1(

)Body mass index(بدنتودهنمایه†محاسبه نشد؛ یزنBMIنشد، یرياندازه گیدشدیتمعلولیلبه دلیمارب3قد*
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بحث
ترتیببهیماراناز ب% 09/15و % 85/17، مطالعهنیادر

دو . بودند- SD2از ترنییپاH/Aو W/Aنمایهنظراز
دیشدهیسوءتغذH/Aهیبا توجه به نمامارانینفر از ب
.دختر بودنددوهرکه ) - SD3کمتر از (داشتند 
از مطالعات به اختلال در رشد کودکان و یبرخ

در).10،11،21،22(انداشاره کردهPKUنوجوانان مبتلا به 
8کودکانيروکه )10(و همکارانDobblaerمطالعه 

هینمايبراZ-scoreنسبت شد،انجامساله7تاماهه
H/A،12/2-هینمايبراو61/1تاW/A58/2 -49/1تا

يبراZ-scoreکمتر از نسبت يداریکه بطور معنبود
و Schaefer. مرجع بودتیدر جمعW/Aو H/Aهینما

اولسال2یطرارشدمتوسطریتاخزین)21(همکاران
کهدادندگزارشيکتونورلیفنبهمبتلاکودکاندریزندگ
از دختران در معرض خطر شتریمطالعه رشد پسران بنیدر ا
137يروکه )22(و همکارانVerkerbدر مطالعه . بود

انجام شد، در هفته سوم تولد يکتونورلیفنمبتلا به ماریب
بود و در سه - H/A23/0هینمايبراZ-scoreنیانگیم

کاهش یبعد از سه سالگیولافتیکاهش -74/0به یسالگ
از ماریب10زیدر مطالعه حاضر ن. نشددهیدZ-scoreشتریب

از ترنییپاH/Aهیاز نظر نماارمیب8وW/Aهینظر نما
SD2-بودند.

مورد يکتونورلیاختلال در رشد کودکان مبتلا به فن
مواد ازییغذامیرژنیآلانلیو فننیپروتن. استبحث 
مارانیبنیاییغذامیرشد هستند که در رژيبرايضرور

رشد ریمطرح شده در تاخلیاز دلایکیو ،)6(استزیناچ
مطالعات یدر برخیطرفاز. )23و(استنیهمکودکان نیا

لیمبتلا به فنمارانیدر بنیمشابه پروتئافتیبا وجود در
بطور يکتونورلیمبتلا به فنمارانیو گروه کنترل، بيکتونور

. )24(داشتندکنترلگروهازيترکوتاهقديداریمعن
نیپروتئ،يکالرافتیدريبعدمطالعاتدرشودیمشنهادیپ
بهرد،یگقراریابیارزموردهايمغذزیرودرشتریساو

ترقیدقرشد،درلیدخياهیتغذیاحتمالعواملبیترتنیا
در يبهتريراهکارهاتوانیمورندیگیمقراریبررسمورد

ویطبيغذاهامصرف،يکالرمناسبافتیدرصوصخ
تشنج، عقب نیهمچن.ارئه دادمارانیببهییغذايهامکمل
عوامل ازدر بلع غذا مشکلاتو  یحرکت- یذهنیافتادگ

مارانیبنیادرییمواد غذایناکافافتیدردراثر گذار 
یحرکتيهاتیمعلولیبرخیوتراپیزیبا انجام فکهباشدیم

بهشودیمغذاافتیدربهبودبهمنجروبودهلیتعدقابل
مارانیبنیایدرمانکادردروتراپیزیفحضوربیترتنیا

. رسدیمنظربهيضرور
به عنوان ) BH4)KUVANمکمل ریاخيهاسالدر

نوع(مارانیاز بیدر درمان برخدیجدیروش درمانکی
استفاده يکتونورلیفن) کیکلاسمارانیبیو بعضمیبدخ

آلانینفنیلتیفعالماندهیباقشیموجب افزاکهاستشده 
و کاهش نیآلانلیفنونیداسیاکسینسبحفظ،هیدروکسیلاز

تا2بهنیآلانلیفنتحمل وشودیمخوننیآلانلیفنغلظت 
مصرفامکانمارانیبیبعضبهکهابدییمشیافزابرابر3

نییتعنیبنابر. )3(دهدیرا مشتریبنیپروتئيدارايغذاها
موثرتواندیمهیتغذتیوضعبهبوددريکتونورلیفننوع

.شودیبررسيبعدمطالعاتدرشودیمشنهادیپکهباشد
یادمصرف زدلیلبهکتونوريفنیلبهدرمبتلایان

بالا در طول روز، و یدراتکربوهینو همچنیطبيغذاها
احتمال اضافه وزن ي،انرژیازاز نیشبیافتدریجهدرنت

وزن در نوجوانان اضافهمطالعات یدر برخ.]25(وجود دارد
در. )14و7(گزارش شده استيکتونورلیفنمبتلا به 

ماریب36نفر از 17،)25(و همکارانMegharمطالعه 
نیو همچنداشتند85صدك تر ازبالاBMI) ساله12- 19(

بیمار133رويکه)26(همکارانوMcBurnieمطالعهدر
وw/Aنمایهشد،انجامساله2- 10يکتونورلیفنبهمبتلا

H/AرشدهايدادهباNCHSدوهربراي. شدندمقایسه
برايبود،50صدكبهنزدیکH/Aنمایهمیانهجنس
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صدك هايبینW/HوW/Aمیانهسال3بالايسنین
کهرسیدندنتیجهاینبهمطالعهاینمحققین.بود75و50

غیرهمسالانازبالاتريکتونورلیفنبهمبتلابیمارانوزن
مقادیربهنزدیکبیماراناینقدحالیکهدراستبیمار

درW/AوBMI/Aنمایهحاضرمطالعهدر. استمرجع
هايمعلولیت. بود+ SD2بالاي) پسر4ودختر1(بیمار5

بودنناشناختهدلیلبهاجتماعدرشرکتازترسوحرکتی
فعالیتانجامعدمدرموثرعواملجملهازبیماري،ماهیت

ودریافتدرتعادلعدمبهمنجرکهاستمناسببدنی
نظربه. شودمیوزناضافهنتیجهدروانرژيمصرف

باومناسبکاردرمانیوفیزیوتراپیانجامباکهرسدمی
بیمارياینماهیتخصوصدرجامعهآگاهیسطحافزایش

بیماراناینبرايحدوديتامناسببدنیفعالیتانجام
.شودمیسر

داريمعنیتفاوت) 14(همکارانوFisbergمطالعهدر
کودکان(کنترلگروهويکتونورلیفنبهمبتلابیمارانبین

گروهدراینکهباونشددیدهW/Aنمایهنظراز) نرمال
H/Aنمایهنظرازداريمعنیتفاوتسال7زیرکودکان

نمایهولیشد،دیدهکنترلويکتونورلیفنگروهدوبین
H/Aمحدودهدرنیزيکتونورلیفنبهمبتلاکودکانبراي
داريمعنیتفاوتنیزمطالعهایندر. داشته استقرارنرمال

وشدهکنترلگروهدودرW/A،BMI/Aهاينمایهبین
رشدوخونآلانینفنیلسطوحبین. نشددیدهنشدهکنترل

بهبیماريکهکودکانیدر). 21(ارتباطی یافت نشده است 
مصرفکهداردوجوداحتمالایناست،نشدهکنترلخوبی

حاويغذاهايمصرفولیکمتر) فرمولا(طبیغذاهاي
).11(باشد بیشتربالا،زیستیارزشباپروتئین
وبیماريکنترلبینداريمعنیارتباطمطالعهایندر
وOlssonمطالعهدر.نشددیدهوالدینسوادسطح

میزانبیننیز) 27(همکارانوعلاییو) 27(همکاران 
فرزندانخونآلانینفنیلغلظتووالدینتحصیلات

تحصیلاتآنجائی کهاز. نشدگزارشداريمعنیارتباط
غذائیبرنامه و محدودیت هايازپیرويدرمستقلیفاکتور
ارتباطبررسیبهبعديمطالعاتدراستبهتر،) 29(نیست 
بهلزومصورتدروپرداختوالدیننگرشوآگاهی

خصوصدرلازمآگاهیوآموزشبیمارانوهاخانواده
حاضرمطالعهدر. شودارئهغذاییرژیمازپیروياهمیت

ارتباطمادروپدراشتغالوضعیتوبیماريکنترلبین
همکاران ومطالعه علاییدرولینشددیدهداريمعنی

بهآلانینفنیلبدونفرمولايرایگانارائهوجودبا) 28(
آلانینفنیلسطحمیانگینبینداريمعنیرابطهها،خانواده

.شدگزارشوالدینبودنبیکاروخون

مواردکمتعدادبهبایدمطالعهاینهايمحدودیتاز
اینکمفراوانیازناشیمسئلهاینکهکرداشارهمطالعه
بیمارانبیشترتعدادبامرکزيچندمطالعات. استبیماري

ها عدم از دیگر محدودیت.کندمیبرطرفرانقیصهاین
شود در بررسی دریافت غذایی بیماران است که پیشنهاد می

.مطالعات بعدي مورد بررسی قرار گیرد

گیرينتیجه
اجتماعیعواملبابیماريکنترلاینکهبامطالعهایندر

درولینداشت،داريمعنیارتباطسوءتغذیههاينمایهو
ایندريکتونورلیفنبهمبتلاکودکانرسدمینظربهنهایت
اختلالودارندقرارمدتدرازسوءتغذیهمعرضدرمنطقه

-که در سوء تغذیه طولانی مدت ایجاد می(قدي رشددر

)سوء تغذیه حاد(گیري وزندراختلالازشایعتر)شود
.است

قدردانی
ي تمامی بیماران و خانوادهدانند از نویسندگان لازم می

بیماران به خاطر همکاري در جمع آوري اطلاعات تشکر و 
.قدردانی داشته باشند
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Anthropometric Assessment and some of Contributing Factors in
Control of Phenylketonuria Patients in Khuzestan Province

Mona Zendehdel 1, Mahtab Tamimi 1, Masoud Zadkarami 2, Majid Karandish 3,Majid Aminzadeh 4*

Abstract
Background and Objective: Untreated phenyl ketonuria (PKU)
results in high serum phenylalanine and severe irreversible mental
and motor deterioration. The aim of this study was to investigate
the anthropometric incices and some of contributing factors in
disease control in patients suffering from PKU <18yr old in
Khuzestan province.
Subjects and Methods: This study was conducted in 2012 on 56
PKU patients aged 2 months-18yr (34 males, 22 females) in
Abuzar children’s hospital, the only center for referral and
management of PKU in Khuzestan province. Weight and height
were measured using standard methods and were compared with
the WHO standards. Nutritional indices, including weight for age
(W/A), height for age (H/A), and body mass index for age (BMI/A)
were determined using WHO Anthro-software. Based on advised
serum phenylalanine levels, patients were divided to two controlled
and uncontrolled groups.
Results: W/A and H/A indices were lower than -2SD in 17.85%
and 15.09% of subjects respectively. According to height index
two patients had severe malnutrition (<-3SD); both of them were
girls. Nine percent of patients (4 males, 1 female) had BMI< -2SD.
Regarding W/A, H/A, BMI/A there were no difference between the
controlled and uncontrolled groups.
Conclusions: Anthropometric data in PKU patients showed an
inappropriate condition of growth without correlation to disease
control. Providing specific semi-synthetic foods (limited by cost)
and sufficient supplementation can improve these indices.

Keywords: Growth, Height, Phenylalanine, Phenylketonuria,
Weight, Khuzestan.
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