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 :مبارک  دهیقدم نو رس یمادرگرام

ش  نیا شنا یبرگه آموز فنیل  یماریشما با ب ییجهت آ

ند کتونوری  بت از فرز تان  در منزل و مراق ند  می دلب

 باشد.

  

 سوالات رایج مادر :

 بیماری فنیل کتونوری چیست ؟

نادر  تابولیکی و ژنیتیکی  یک نقص م ماری  این بی

سید آمینه پروتئینی  ست .  فنیل آلانین که یک ا ا

در مواد غذایی مانند گوشت ،لبنیات  و حبوبات می 

سط آنزیمی  شد  این ماده پس از ورود به بدن تو با

به نام فنیل آلانین هیدروکسیلاز شکسته و در بدن 

شو شود و نهایتا دفع می  د این آنزیم در تجزیه می 

کبد ساخته می شود  اگر این آنزیم به دلیل بیماری 

ژنتیکی در کبد ساااخته ندااود  فنیل آلانین وارد 

شود و در بافتهای  شده به بدن تجزیه و دفع نمی 

سیب مغزی  سبب آ مختلف بدن مانند مغز تجمع و 

به این بیماری  یا گفته می می شااود  فنیل کتونور

در اثر  به این بیماری نیز شااود که درنوزادان مبتلا 

مصاارش شاایر مادر که این ماده فنیل آلانین وجود 

 دچار عوارض بیماری می شود دارد 

 

 

 فنیل کتونوری چرا باعث عقب ماندگی ذهنی می شود؟

دک های  شیرخ صرش غذاهای پروتئینی از جمله  م

عث افزای   با مادر  به میزان کمتر شاایر  معمولی و 

اختلال ،شدید فنیل آلانین خون و تجمع آن در بدن 

هایت عقب ماندگی  در تکامل مغز و اعصاااو و در ن

 ذهنی پایدار  در مبتلایان به این بیماری می شود 

 ه است ؟کودک من چگونه به این بیماری مبتلا شد

این بیماری یک بیماری ارثی است که ژن آن را از پدر 

ومادر به ارث برده است به صورتی که  پدر ومادر  ژن 

ستند  اما نوزاد  بیماری را دارند اما مبتلا به بیماری نی

ته  و بیماری در نوزاد  از هر دو نفر ژن بیماری را گرف

فامیلی  های  ماری در ازدواج  ند این بی بروز می ک

 یدتر رخ می دهدب

 چگونه این بیماری تدخیص داده می شود ؟

در روز دوم یا سااوم تولد نوزاد با انجام آزمای  خون 

شبختانه امروزه  ست  خو دخیص ا این بیماری قابل ت

دخیص این بیماری در ماههای اول  حاملگی امکان  ت

چنین مداااوره قبل ازدواج برای پذیر می باشااد هم

که ژنمدااخ ند  ص کردن افرادی   ماری رادار این بی

به  بالااین بیماری  با هم ازدواج کنند زیرا آمار  باید  ن

  علت ازدواج های فامیلی می باشد

 

 علایم این بیماری چیست ؟

بدون علامت  بدو تولد  به این بیماری در  کودک مبتلا 

به تدریج در پایان ماه اول دچار تاخیر در  ما  اساات ا

روشن شدن رنگ مو وچدم  ،رشد تکاملی ، استفراغ 

 و تدنج می شود 

سر ، عسپس با  سن کودک کوچکی دور  قب افزای  

 بیقراری ، کاه  توجه بروز می کند  ،ذهنی ماندگی

ین کودکان به دلیل تجمع فنیل آلانین ادرار و تنفس ا

 در بدن بوی کپک می دهد.

 

 آیا این بیماری درمان دارد؟

هدش از درمان این بیماری کاه  مقدار فنیل آلانین 

ندگی ذهنی  ما به منظور پیدااگیری از عقب  بدن  در 

است بنابراین تدخیص زودهنگام بیماری ) از روز سوم 

ن سطح مخصوص میتواوع تغذیه کودک با شیر ( و شر

سااال اول زندگی در حد  12فنیل آلا نین خون را در 

نرمال نگه داشاات تا از آساایب مغزی جلوگیری شااود  

یت رژیم  عا ما از طریق ر ندارد ا مان  ماری در این بی

 .غذایی مناسب از بروز عوارض جلوگیری کرد
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 ینوزاد فنیل کتونوری 

 

 الانبیاء تایبادخاتم بیمارستان 

 (1401بهار)به بیمار واحد آموزش

 

 کودکم را چگونه تغذیه کنم ؟

ماهگی از شیر  6در نوزادان مبتلا به این بیماری تا 

مخصوص و بعد از آن از غذهای مخصوص به تدریج 

نیاز تغذیه ای ، فزای  سن کودک اشروع شود با 

می توان از سبزیجان  ،میوه ،نداسته افزای  می یابد 

برنج و نان  وسیب زمینی و به مقدار کمتر از حبوبات 

یل آلانین خون باید مرتب استفاده نمایید. و سطح فن

اندازه گیری شود تا در محدوده خطر نباشد ضمنا 

رژیم محدود از فنیل آلانین را باید تا آخر عمر رعایت 

کرد زیرا افزای  فنیل آلانین در بزرگسالی نیز باعث 

 عقب ماندگی ذهنی می شود.

رژیم غذایی هر بیمار با توجه به سطح فنیل آلانین 

 .عین گرددتغذیه تبایستی توسط کارشناس 

 رژیم غذایی مخصوص این بیماری چیست ؟

رژیم غذایی مخصوص این بیماران باید حاوی مقدار 

باشد بنابراین از مواد  نبسیار اندک فنیل آلانی

گوشت لبنیات ، ماهی  :پروتئینی نسبتا بالا مانند

تخم مرغ ،حبوبات و آرد باید از رژیم غذایی آنها ،

حذش گردد کودک برای رشد به پروتئین نیاز دارد 

 جایگزین یه پروتئین مصنوعی پیدنهاد شده است 

توجه: اسپارتام یک شیرین کننده مصنوعی حاوی 

از خرید خوراکی هایی که فنیل آلانین می باشد 

ماده است برای کودک خود خودداری کنید حاوی این 

  .هر گونه خوراکی غذا و دارو توجه کنیدو به برچسب 

 :باید بداند که مادران ینکات

رژیم غذایی محدودیت فنیل آلانین باید تا آخر 

 عمر رعایت گردد

است پدر و مادر ممکن است سالم باشند اما ممکن 

ژن بیماری را داشته باشند و به فرزند منتقل کنند 

 حتما مداوره قبل ازدواج انجام شود

دختری که مبتلا به این بیماری است و از نظر ذهنی 

مدکل ندارد میتواند ازدواج کند و برای حاملگی 

حتما سطح فنیل آلانین خون خود را کنترل کند تا 

ن مادر جنین در رحم در اثر افزای  فنیل آلانی

 دچار عقب ماندگی ندود 

 زمان تدخیص این بیماری مثل طلا ارزش دارد

مل مغز می ادوره نوزادی حیاتی ترین مرحله تک

باشد و تدخیص زودرس بیماری می تواند نوزاد را 

از عقب ماندگی ذهنی نجات دهد و کودک مبتلا 

می تواند از هوش خوو ورفتار مناسب برخوردار 

 باشد 
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