
46

5757
ل 

س
سل

� م
ما�

ش
ل 

س
سل

� م
ما�

ش
 �

 1
39

2 
13

92
 �

ستا
تاب

ا�
ست

تاب
 �

 �
����
� 

��
شما

 
 ��

شما
 �

م 
�ه

ها�
 چ

��
��

م 
�ه

ها�
 چ

��
��

���يابى سطح مها�� ها	 تكامل فر
	 �جتماعى 
كو
كا) مبتلا به فنيل كتونو�	 تحت �ژيم 
�مانى �� 

بد+ تولد
�هر� قدبيگى1، *فير��� ساجد�2، �كبر بيگلريا�3، گيتا موللى4، سپيد� نا��5

1ـ ��نشــجو� كا
شناسى �
شــد 
	�نشناسى 
� كو�كا� �ســتثنايى، ��نشگا� علو� �	 !مو

 �بهزيستى 	 تو�� بخشى، تهر��، �ير�
2ـ متخصص كو�كا�، ��نشــيا
 مركز تحقيقا( 
تو�� بخشــى �عصا4 �طفا/، ��نشگا� علو� 

�بهزيستى 	 تو�� بخشى، تهر��، �ير�
 
�يستى، �ستا�يا
 گر	� !ما 
3ـ �كتر�� !ما
��نشگا� علو� بهزيســتى 	 تو�� بخشى، 

�تهر��، �ير�
 �� كو�كا�4ـ �كتر�� 
	�نشناســى 	 !مو
تحقيقا(  مركــز   
�ســتا�يا �ســتثنايى، 
تو�� بخشى �عصا4 �طفا/، ��نشگا� علو� 

 �بهزيستى تو�� بخشى، تهر��، �ير�

مانــى، �
كا �كتــر��  ��نشــجو�  5ـ 
 ،���نشــگا� علو� پزشكى تهر��، تهر�

��ير�


يافت مقاله: 91/06/05�
پذير� مقاله: 92/03/29

* )'&% نويسند� مسئو!: 
مركــز تحقيقا( تو�نبخشــى �عصا4 
�طفا/، ��نشــگا� علو� بهزيســتى 	 

.�تو�نبخشى تهر�
* تلفن: 22180099 (21) 98+

* &�يانامه:
 fisajedi@gmail.com

چكيد, 
هد�: �ين مطالعه با هد� تعيين سطح مها�� ها تكامل فر� �جتماعى كو�كا� 1-4 
ــت كه �> بد; تولد به فنيل كتونو� تحت �ژيم ��مانى مبتلا  ساله � طرA �يز شد< �س

بو�< �ند.
 Dــاله �نجا ــه �;J مقطعى تحليلى ��با�G 40 كو�F 1 تا 4س ��� بر�ســى: �ين مطالعه ب
ــت بيما��� كلينيك فنيل كتونو� بو� كه �> بد;  ــاL فهرس ــد. �نتخاN �ين كو�كا�، بر�س ش
 �طلاعا�، پرسش نامة �;Sــد< ; تحت  ��ما� قر�� گرفته بو�ند. �بز�� گر� تولد، غربالگر ش
�موگر�فيك ; پرسش نامة ASQ ; ��>يابى بالينى توسط متخصص كو�كا� بو�. 40 كو�F نيز 
 ــد< ; پرسش نامه ها به عنو�� گر;< كنتر]، به طو� تصا�فى �> مهدكو�F ها تهر�� �نتخاN ش
 Dنسخة 19 �نجا ،SPSS ��فز� Dها تكميل شد. تحليل ���< ها نيز با �ستفا�< �> نر �S ــد< بر� يا�ش

شد.
ــر] ; 27/7 (± 11/0) ما< ��  ــن كو�كا� 30/7 (± 10/5) ما< �� گر;< كنت ــط س يافته ها: متوس
ــر، قد ; ;>� فعلى ; ;>� بد; تولد  ــو�� بو�. بين �; گر;<، �>نظر نحوG >�يما�، �;� س ــر;< م گ
 ــت؛ �ما �>نظر تكامل مها�� ها فر� �جتماعى، �ختلا� معنا��� ��بطة معنا��� ;جو� ند�ش

.(P<0/001) جو� ��شت;
ــطح تكامل فر� �جتماعى �� كو�كا� ��ما� شد< با  ــاL نتايج �ين مطالعه، س نتيجه گير�: بر�س
 ــخيص ; مد�خلة >;��L بر� ــت؛ لذ� تش �ژيم ��مانى �> بد; تولد، كمتر �> كو�كا� عا� �س

همة كو�كا� ��ما� شد< با �ژيم ��مانى، �> بد; تولد ; �� سنين كم توصيه مى شو�.
كليد��ژ� ها: تكامل فر� �جتماعى، �ژيم ��مانى، فنيل كتونو�، كو�كا�
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1- Phenylketonuria (PKU) 2- Phenylalanine Hydroxylase 3- Phenylalanine (Phe) 4- Tyrosine 5- Pigmentation
6- Microcephaly  7- Prominent Maxila  8- Positive Babinski Reflex 9- Muscle Tonicity 10- Tremor
11- Hyperactivity of Reflexes 12- Electro Encephalo Graphy (E.E.G)   13- Executive Function (EF)
14- Working Memory  15- Control Inhibition

مقدمه
ــايع �ست كه به صو��  فنيل كتونو��1 �� �ختلالا� متابوليكى ش
ــن �ختلا# "� "نيا،  ــيو% �ي ــد. ش �تو�+ما# مغلو) به ��' مى �س
ــت(1). كشو� �ير�-،  حد+" 1/10000 تا 1/15000 تولد �ند4 �س
به "ليل ��"+�? ها� فاميلى، يكى �� <ما�ها� ثبت شد: بسيا� بالا �� 
"��ين �مينه، "� جها- "��". بر�ساB نتيجة <خرين بر�سى <ما�� 
ــا# 2002، شيو% �ين �ختلا# "� �ير�-، حد+" 1/3627 تولد  "� س
�ند4 �ست كه حد+" 50 "�صد <- ها، حاصل ��"+�? ها� فاميلى 

بو"4 �ست(2). 
ــيلا�2 كه بر�� تبديل  "� �ين �ختلا#، <نزيم فنيل <لانين هيد�+كس
ــو"؛ "�نتيجه،  ــت، توليد نمى ش ــن3 به تير+�ين4 لا�M �س فنيل <لاني
سطح فنيل <لانين "� خو- بالا �فته + موجب �شكا# "� متابوليسم 

طبيعى بد- + <سيب مغز� مى شو"(1).
ــالم �ند؛ �ما  كو"كا- مبتلا به فنيل كتونو�� "� بد+ تولد به ظاهر س
ــد�  ــوند، به تد�يج "چا� تأخيرها� تكاملى + �ش �گر "�ما- نش
ــى، كاهش 50 +�حد  ــا# �+# �ندگ ــوند. <- ها "� �نتها� س مى ش
ــى �� "��ند كه "�صو�� �"�مه، به عقب ماندگى  "� ضريب هوش
ــديد + �ختلا# گفتا�� منجر مى شو". 50 "�صد كو"كا-  ^هنى ش
ــى كمتر �� 50 "��ند + تنها 1 "�صد  ــد4، ضريب هوش "�ما- نش
ــت. �� "يگر مسائل  <نا-، بد+- "�ما-، هوa طبيعى خو�هند "�ش
ــايع "� �ين كو"كا-، بيش فعالى، �فتا�ها� �+تيستيك، صر% +  ش
نقص "� �نگ "�نه ها�5 مو + پوست �ست. همچنين، كوچكى "+� 
ــتگى فك بالا7، �فلكس بابينسكى مثبت8، �فز�يش  ــر6 با برجس س
ــى (75 "�صد)،  ــوk "� �ند�M ها� تحتان ــو- عضلانى9 به خص ت
ــا11 (66 "�صد) + نو��  ــديد �فلكس ه لر�10a (30 "�صد)، تش
ــو". تجمع فنيل <لانين  مغز� غيرطبيعى12 (50 "�صد) "يد4 مى ش
ــناختى + فر"� �جتماعى + حركتى  ــبب تأخير "� تكامل ش نيز س
مى شو"(1). �خير�ً فر�تحليلى شامل 43 مطالعه نشا- "�" با 1/8 تا 
ــد" IQ بر�� هر 100 ميكر+مو# "� ليتر،  ــر4 كاهش "� ع 3/8 نم
�فز�يش سطح فنيل <لانين خو- "� طو# عمر �يجا" مى شو"(3). "� 
مطالعه ��، �هميت ثبا� سطوq فنيل <لانين خو- "���بطه با عملكر" 
شناختى، به  خصوk "� كسانى كه فنيل كتونو�� كلاسيك "��ند 
ــاB مصرr فنيل <لانين  ــتر "�معرs �بتلا به نوسا- بر�س + بيش
ــت. �ختلا# كا�كر"  ــتند، نشا- "�"4 شد4 �س "� �ژيم غذ�يى هس
ــتدلا# مفهومى،  �جر�يى13 نيز "� حافظة كا��14، كنتر# مها�15، �س
�نعطاr پذير� ^هنى + ��هبر" سا�مانى مطرq شد4 �ست(5، 4).

�مر+�4 "� چند �+� �+# پس �� تولد، بيما��- مبتلا به فنيل كتونو�� 

به +سيلة تست غربالگر� تشخيص "�"4 مى شوند + ��طريق �ژيم 
ــد+"، تحت "�ما- قر�� مى گيرند. با �ين  غذ�يى با فنيل <لانين مح
"�ما-، سطح فنيل <لانين + متابوليت هايش "� مايعا� بد- كاهش 

يافته + بدين ترتيب، �� <سيب مغز� پيشگير� مى شو"(1). 
ــاB تحقيقا� �خير كه نتايج "�ما- ها� �+"�B �� بر�سى  بر�س
مى كنند، �ين "�ما- ها، علا+4 بر بهبو" ضريب هوشى + مها�� ها� 
ــناختى + فر"� �جتماعى �ين كو"كا-، "� عملكر"ها� حركتى  ش
ــا� �"��كى حركتى + �"��z بينايى + نيز عملكر"ها�  + مها�� ه
ــز�، گفتا� + �با- موجب بهبو"�  �جر�يى نظير حافظه، برنامه �ي
ــم "�ما-  ــى مطالعا�، به �غ ــاB بعض ــو"(7، 6). �ما بر�س مى ش
�+"�B، هنو� �ختلالا� عصبى + �شكا# "� عملكر"ها� �جر�يى 
+ كا�كر"ها� فر"� �جتماعى "� بيما��- فنيل كتونو�� "�مقايسه با 
گر+4 كنتر# "يد4 مى شو"؛ بنابر�ين "��ين با�4، تحقيقا� بيشتر نيا� 

�ست(4). 
علا+4 بر ضريب هوشى كمتر �� حد مطلو)، كو"كا- + نوجو�نا- 
ــكلا� خاk عصب  ــت مش ــا- �+"�B ممكن �س ــت "�م تح
ــرفت تحصيلى كمتر� نشا- "هند(9-11).  ــناختى + پيش �+�- ش
بر�سى كو"كا- مبتلا به فنيل كتونو�� كه مد�M تحت "�ما- �ژيم 
ــا- مى "هد به طو�كلى، عملكر" فكر�  غذ�يى �+"�B بو"ند، نش
ــت؛ �ما سطح <- پايين تر �� جمعيت  <- ها "� محد+": طبيعى �س

كلى + خو�هر + بر�"��نشا- �ست(6، 5). 
ــو��، "� �ير�- نيز  ــت غربالگر� + "�ما- �+"�B فنيل كتون تس
<غا� شد4 �ست + هم �كنو-، حد+" چها� سا# �ست كه �ين �+ند 
ــا� فنيل كتونو�� تهر�- �"�مه "��". باتوجه به مطالب  "� كلينيك ه
ــديم تكامل فر"� �جتماعى �� "� كو"كا- 1-4  ^كرشد4، بر <- ش
ــاله �� كه به +سيلة غربالگر� + تحت "�ما- �+"�B بر�سى +  س
ــد4 �ند، با كو"كا- عا"� مقايسه كنيم تا مشخص شو"  شناخته ش
ــر+% �+"�B �ژيم غذ�يى، �� تأخير تكامل فر"� �جتماعى  <يا ش
�ين كو"كا- پيشگير� مى كند. بدين ترتيب، "�صو�تى كه "�جاتى 
 B�"+� خلة�جتماعى مشاهد4 شو"، مد�تأخير "� تكامل فر"�  ��

"� �ين كو"كا- �نجاM مى شو".

��� بر�سى
ــا#  ــه �+a مقطعى تحليلى + "� چها� ما4 �+# س ــن مطالعه، ب �ي
ــد. �ين  ــا�: 40 كو"z مبتلا به فنيل كتونو�� �نجاM ش 1391، "�ب
بيما��- بر�ساB فهرست بيما��- فنيل كتونو�� �نتخا) شدند كه 
ــيلة غربالگر� �� بد+ تولد شناسايى شد4 + "� كلينيك ها�  به +س
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1- Ages & Stages Questionnaire     2- Communication        3- Gross Motor         4- Fine Motor       5- Problem Solving    6- Personal-social
7- Oregon         8- Internal Consistency 9- Correlation             10-Test-Retest Reliability           11- Standard Error of Measurement (SEM)  
12- Inter rater Reliability 13- Concurrent Validity 14- Sensitivity               15- Specificity

��جا� فنيل كتونو�� �� بيما�ستا� ها� حضر� على �صغر (�) � 
ــتا� مفيد، تحت ��ما� قر�� گرفتند.  مركز طبى كو�كا� � بيما�س
ــت: 1. كو�كا�  بر�� ���� به �ين پژ�هش معيا�هايى �جو� ��ش
ــا�� ?� ها �< نو<���، با غربالگر�  ــلا به فنيل كتونو�� كه بيم مبت
ــخيص ���B شدB � �< بد� تولد �ژيم ��مانى ��يافت كر�B �ند؛  تش
ــرH بو�ند (����� ميانگين  ــا��� �� <ما� مطالعه تحت كنت 2. بيم
ــش ماB �خير بين mg/dL 2-6)؛  ــطح فنيل ?لانين خو� �� ش س
ــن بيما���، 4-1 ساH بو�. معيا�ها� خر�Q نيز عبا�� بو�  3. س
ــابقة  ــاير عو�مل مؤثر �� �يجا� تأخير تكامل �� س �<: 1. �جو� س
ــيرخو��گى؛ 2.  ــخيصِ بعد �< نو<��� � �� ����� ش كو�\ � تش
ند�شتن �ژيم غذ�يى مناسب �< ���[ نو<���؛ 3. ساير بيما�� ها� 
ــا�. همة كو�كا�  ــكى بيم ــك يا �ژنر�تيو طبق پر�ند[ پزش متابولي
ــز��� ?<مو� �  ــر�يط � نحو[ برگ ــى كامل ��لدين �< ش ــا ?گاه ب
ــدند. گر�?���  ــه ���� �ين مطالعه ش ــا �مضا� فرd �ضايت نام ب
ــش نامة �موگر�فيك � پرسش نامة سنين �  �طلاعا� �<طريق پرس

مر�حل (1ASQ) � ��<يابى بالينى تخصصى تكامل �نجاd شد. 
ــش نامة  ــا� �� �ين پژ�هش، پرس ــى جمع ?��� �طلاع �بز�� �صل
ــو�بق پزشكى خانو��گى  �موگر�فيك بو� كه حا�� تا�يخچه � س
ــد � �<� فعلى  ــد � �<� هنگاd تولد � ق ــن، جنس، ق �<جمله س
ــر�B بو�. �ين  ــاير بيما�� ها � �ختلالا� هم ــؤ�لاتى ��با�[ س � س
پرسش نامه �� محقق با سؤ�H �< ��لدين � �جو� به پر�ند[ بيما��� 
ــك تكميل كر� � پس �< ?� متخصص كو�كا�، كو�\ ��  �� كليني
معاينة عمومى كر�B، قد � �<� � سطح فنيل ?لانين �� �� �ند�<B گير� 
� ثبت كر�. �� مرحلة بعد، تكامل كو�\ �� حيطة فر�� �جتماعى 
ــتفا�B �< پرسش نامة ASQ كه ��لدين تكميل كر�ند، ��<يابى  با �س
شد � نمر�� حاصل �� فرd مربوk ثبت گر�يد � ��نهايت، نتايج 
با نقاk برl به �ست ?مدB �< هنجا�يابى �� كو�كا� طبيعى �� �ير�� 
 kمنطبق يا كمتر �< نقا �ــپس كو�كا� ����� نمر� ــه شد. س مقايس
 ،o���> بر�� ��<يابى تخصصى � مد�خلة ،Bحيطة يا�شد �� lبر
 dعلو Bتكاملى تحت پوشش ��نشگا �به مركز تو�� بخشى �ختلالا
 oشدند. مو���� نيز كه بر�سا B��� ــتى � تو�� بخشى ��جا� بهزيس
ــه مر�كز مد�خلة  ــتند، ب ــى، �� تكامل تأخير ��ش ــى تخصص ��<ياب
<���o ��جا� ���B شدند. ?<مو� ASQ نيز �� 40 كو�\ طبيعى 
ــالم كه به طو� تصا�فى �< مهدكو�\ ها� تهر�� �نتخاq شدند  � س
(گر�B كنترH)، پس �< همتاسا<� �<نظر سن � جنس �نجاd شد. �� 

پايا�، نتايج به �ست ?مدB �� �� گر�B با هم مقايسه شد. 
ــتم غربالگر� �ختلالا� تكاملى  ــش نامة ASQ نوعى سيس پرس

كو�كا� �ست كه متشكل �< 19 <يرپرسش نامه بو�B � بر�� سنين 
 ،12 ،14 ،16 ،18 ،20 ،22 ،24 ،27 ،30 ،33 ،36 ،42 ،48 ،54 ،60
ــت. بر�� هر گر�B سنى، 30 سؤ�H �جو�  10، 8، 6، 4 ماهگى �س
ــة <ير ����: ــر�� هريك �< حيطه ها� پنج گان ــؤ�H ب ���� كه 6 س
ــت3؛ 3. حركا� ظريف4؛ ــر��� ��تبا2k؛ 2. حركا� ��ش 1. برق

4. حل مسئله5؛ 5. �فتا�ها� فر�� �جتماعى6. �ين حيطه ها �<طريق 
ــو� كه ��لدين تكميل  ــش نامه ها� مربوk �جر� مى ش تكميل پرس
كر�B � متخصصا� نمرB �هى مى كنند. �ين ?<مو�، ��لين با� ��� 

2008 كو�\ �� شهر ���گا�7 �مريكا �ستاند��� شد.
مشخصا� ���� سنجى �ين ?<مو� شامل همسانى ���نى8: ?لفا� 
ــت، 0/53 �� 4 ماهگى �ست  كر�نباz ?� �� حيطة حركا� ��ش
� تا 0/87 �� 12 � 16 ماهگى �ست � ����بطه با هم بستگى9 بين 
نمر[ طيف با نمر[ كلى، ضريب پيرسو� 0/54 �� حركا� ��شت 
ــة فر�� �جتماعى �� 12ماهگى �  ــى، 0/83 �� حيط �� 16 ماهگ
ــئله �� 30 � 36 ماهگى �ست. ����بطه با پايايى  �� حيطة حل مس
ــق �� �� هفته 94 ��صد (خطا� معيا�  ــى10، ��صد تو�ف با<?<ماي
�ند�<B گير�=11 0/10) �ست. ����بطه با پايايى بين نمرB �هندگا�12، 
ــن � كا�كنا� حرفه �� 94 ��صد (خطا�  ��صد تو�فق بين ��لدي
معيا� �ند�<B گير�=0/12) �ست. ���يى هم <ما�13، �� سنين مختلف 
ــه با ?<مو� �ستنفو��-بينه �� 24 ماهگى) تا  �< 67 ��صد (��مقايس
ــه با ?<مو� مك كا�تى �� 30 � 36 ماهگى)  100 ��صد (��مقايس
ــت. حساسيت14  بو�B � �� �كثر مو���، بيش �< 80 ��صد بو�B �س
ــى ?� 75 ��صد (با طيف 51 ��صد �� 4ماهگى تا 90 ��صد  كل
ــت. �يژگى15 كلى ?� 86 ��صد (با طيف 81  �� 36 ماهگى) �س
ــت. �ين  ــا 92 ��صد �� 36 ماهگى) �س ــد �� 16ماهگى ت ��ص
ــو� �ير�� �� ساH ها� 1381تا1386 نيز هنجا�يابى  ?<مو� �� كش
ــيت ?� 0/86 � پايايى  ــدB �ست كه �يژگى ?� 0/75 � حساس ش
 lبر kست. همچنين، نقا� Bمو� مجد�، 0/94 بو�>? l�� به �?
?� بر�� كو�كا� �ير�نى تعيين شدB �ست. تو�نايى تست �� تعيين 
�ختلالا� تكاملى، بيش �< 96 ��صد گز��l شدB �ست(9–7). 
���B ها بعد �< ���� به بستة نرd �فز��� SPSS با كمك مشخصه ها� 
توصيفى �<قبيل ميانگين، �نحر�{ �ستاند���، ��صدها � فر���نى � 

?<مو� ها� �ستنباطى، تجزيه �تحليل ?ما�� شد.

يافته ها
�� �ين پژ�هش، 40 كو�\ فنيل كتونو�� � 40 كو�\ عا�� (به عنو�� 
ــتند. متوسط سن كو�كا� فنيل كتونو�� �  گر�B كنترH) شركت ��ش
عا��، به ترتيب (10/5±) 27/7 � (11/0±)30/7 ماB بو�. مشخصا� 

�موگر�فيك كو�كا� �� جد�H 1 گز��l شدB �ست. 
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ــن نمر�� تكامل مها�� ها	 فر
	 �جتماعى  
� جد�� 3، ميانگي
مقايسه شد% �ست. متوسط سطح تكامل مها�� ها	 فر
	 �جتماعى 
 14/13 �ــب 50/20  � فنيل كتونو�	، به ترتي 	
ــا ــو
كا7 ع 
� ك

ــو7 تى  ــت. 89م ــتر �س ــه 
� كو
كا7 عا
	 بيش ــت 9مد ك به 
س
� گر�% به لحا; سطح تكامل مها�� ها	 

 بين �
ــا7  مستقل نش

.(P<0/001) 
��
 
�جو 	��
فر
	 �جتماعى تفا�� معنا

 �ــد	 كو
كا7 مبتلا به فنيل كتونو�	  
� جد�� 2، متغيرها	 �ش
ــاF �ين جد��، بين  
% شد% �ست. بر�س�
ــا7  كو
كا7 عا
	 نش

 �
 %�� گر
ــر) كو
كا7  �� س
 � 78� �ــاخص ها	 �شد (قد  ش
.
�جو
 ند�� 	��

�حا� حاضر، تفا�� معنى  �بد� تولد 

	
� گر�% فنيل كتونو�	 � كو
كا7 عا
 �
جد�� 1. مشخصا� 
موگر�فيك كو
كا7 

	
� گر�% فنيل كتونو�	 � عا
جد�� 2. 9ما�% ها	 توصيفى متغيرها	 �شد	 
� كو
كا7 

	
جد�� 3. مقايسة ميانگين نمر�� تكامل مها�� ها	 فر
	 �جتماعى 
� كو
كا7 فنيل كتونو�	 � عا

بحث 
 �
ــل فر
	 �جتماعى  ــطح تكام ــاF نتايج �ين پژ�هش، س بر�س
ــد% با �ژيم  
�مانى �8 بد� تولد، كمتر �8 كو
كا7  كو
كا7 
�ما7 ش

عا
	 �ست. 
 Wersema � (2003)  Agostoni ين يافته ها با نتايج مطالعا��
 � F�
�
�ما8 7 

ند با�جو�
ــت كه نشا7  (2005) همخو�7 �س

مد��Z، ممكن �ست كو
كا7 � بز�گ سالا7 مبتلا به فنيل كتونو�	 
ــناختى � �ختلا� 
� عملكر
 عاطفى � �فتا�	 �� تجربه  نشانة ش
ــديد  
�F �ژيم غذ�يى فنيل كتونو�	 �ختلا� ش�8 `�ــر كنند. ش
شناختى �� �8 بين بر
% �ست؛ �ما شو�هد نشا7 مى 
هد به طو�كلى، 
ــناختى خاb ممكن  ــى � تو�نايى عصب ���7 ش عملكر
 عقلان

�ست كمتر �8 حد مطلوc باشد(11، 10). 
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همچنين، بر�سا� شو�هد به �ست �مد� �� برخى مطالعا� طولى، 
ميانگين سطح فنيل �لانين خو& با نتايج ��مو& ها% عصب شناختى 
ــتگىIQ  با  ــت. هم بس ــتگى معكو� ��ش ــالگى هم بس �6 12س
ــطح فنيل �لانين خو& �� 4 تا  ــن، �6 �بتد�% 6ژيم منفى بو�9 س س

10سالگى، با سن ترB 6ژيم هم بستگى مثبت ��شت(20، 19). 
 ،(2000) Stemerdink 9 (2004) Jusiene بر�سا� مطالعا�
ــا& ��6�9 قر�6  ــه فنيل كتونو6% كه تحت �6م ــر�� مبتلا ب �6 �ف
ــى 9 عاطفى  ــكلا� 9 �ختلالا� �جتماع ــك مش مى گيرند، 6يس
ــتر �� �فر�� عا�% �ست. �ين  همچنا& به 6غم �6ما& ��6�9، بيش
كو�كا& 9 نوجو�نا& ممكن �ست به كاهش شايستگى �جتماعى 9 

�ستقلاP 9 �عتما�به نفس �چا6 شوند(13، 12). 
ــاP 2008، سطح خو& �6 كو�كا&  ــى فر�تحليلى �6 س �6 پژ9هش
ــى شد. نتايج نشا& ��� متوسط  فنيل كتونو6% �6 40 مطالعه بر6س
ــو6%، با نمرW كامل  ــطح فنيل �لانين خو& �6 كو�كا& فنيل كتون س
ــى ��6% ���6. همچنين، �6 �ين  ــى1 �& ها �6تباX معن ضريب هوش
ــخص شد كه 9جو� ثبا� �6 سطح فنيل �لانين خو&  پژ9هش مش
ــناختى، مهم تر �� بالابو�& سطح فنيل �لانين �6  �6 عملكر�ها% ش
ــت. �ين  كو�كا& فنيل كتونو6% تحت �6ما& ��6�9 9 مد�9^ �س
ــا& فنيل كتونو6%، بايد به تغيير �6  ــش نتيجه گرفت �6 �6م پژ9ه
ــطح �6 ��منة توصيه شد�  ــطح فنيل �لانين خو& 9 حفظ �ين س س
توجه شو�(14). �6 مطالعة ما نيز، به نظر مى 6سد با9جو� ميانگين 
ــانا� �6 سطح  ــطح فنيل �لانين خو&، 9جو� نوس قبوP �6 س قابل ِ
فنيل �لانين خو& ممكن �ست سبب كاهش سطح تكامل �جتماعى 
ــد� باشد. بر�%  ــبت به جمعيت كو�كا& عا�% ش فر�% كو�B نس
ــطح  ــخيص �قيق �ين مطلب، بايد �ند��� گير% ها% ماهيانة س تش
 Bفنيل �لانين خو& به جا% ميانگين 6 ماهة �& بر6سى شو� 9 ملا

قر�6 گير�.
�6 پژ9هش �يگر% �6 ساP 2002، 9ضعيت عصب �96& شناختى 
ــتفا�� كر�� �ند 9  ــو�كا& فنيل كتونو6% كه �� �6ما& ��6�9 �س ك
�ين �6ما& �6 �& ها ���مه ��شته �ست، بر6سى شد. �6 �ين بر6سى، 
ــنين 7-14  ــو�& گر�9 كنترP �6 س ــلا 9 73 نفر به عن ــر� مبت 67 ف
شركت كر�� بو�ند. �6 �ين تحقيق، 4 تكليف عصب �96& شناختى 
��جمله توجه پايد�26 9 حافظة كا6كر�% ��6يابى شد. نتايج نشا& 
ــخصى كه �6 �ين �فر�� �يد�  ــناختى مش ��� نقايص عصب �96& ش
 Pــت �6نتيجة نقص عملكر� قشر پر9فر9نتا ــو�، ممكن �س مى ش

ميانى خلفى طرفى3 باشد(15). 
�6 ساP 1983، 27 كو�B كه �� ��69& نو���% تحت 6ژيم �6مانى 
بو�� �ند، �W69� 6 كو�كى ��طريق ��مو& ها% عصب �96& شناختى 

ــدند. �ين ��مو& ها بر�% كو�كا& عا�% نيز �نجا^ شد.  ــى ش بر6س
ــى 9 هماهنگى �6  ــرعت حركت ــج، به طو6كلى س ــا� نتاي بر�س
ــا �ناليز مقيا� ها%  ــت؛ �م ــته �س 2 گر�9 تفا�9 معنى ��6% ند�ش
ــخصى �6 94 �6صد �� كل نمونه  ــايكولوژيك، طبقة مش نو96س
 ،oــر�9، هو ــدW 2 گ ــا% متمايزكنن ــه بخش ه ــا& ���. ��جمل نش
ــئله بو�.  ــكل گير% مفاهيم 9 حل مس ــا% متابوليك، ش عملكر�ه
ــت، �6تباطى منفى  همچنين، غلظت فنيل �لانين �6 �96 گرفتن تس
ــا& ���؛ 9لى ضريب هم بستگى بين غلظت  ــطح عملكر� نش با س
 qــناختى بعد%، �ختلا ــن 9 عملكر�ها% عصب �96& ش فنيل �لاني
�ما6% معنى ��6% نشا& ند��. به طو6كلى، نتايج �ين پژ9هش نشا& 
ــناختى �6  ــطح فنيل �لانين، عملكر�ها% عصب �96& ش مى �هد س

تحت تأثير قر�6 مى �هد(16). 
ــا% �6ما&  ــن متغيره ــة بي ــا�6 �6بط ــز �6ب ــا� ني ــى مطالع برخ
ــالى شو�هد% �6 ��6ئه  ــناختى �6 بز6گ س فنيل كتونو6% 9 پيامدش
ــناختى با �6ما& به موقع 9 ضريب هوشى  مى كنند كه نقص ها% ش
ــالا& مبتلا به فنيل كتونو6% ممكن  ــط �6تباX ���6. بز6گ س متوس
ــكلا� توجه 9 كاهش  ــر� �جر�يى 9 مش ــت �ختلاP �6 كا6ك �س

حافظة كلامى �6 نشا& �هند(18، 17). 
ــا� مطالعة Mayle (2007) به صو�6 فر�تحليل نيز علائم  بر�س
ــه تحت  ــالا& فنيل كتونو6% ك ــناختى �6 بز6گ س عصب �96& ش
ــلا به فنيل كتونو%6،  ــا& مد�9^ 9 ��6�9 بو�ند، بيما�6& مبت �6م
ــر���o 9 مها6 حركتى، به ميز�&  ــرعت پ �6 عملكر� عقلانى 9 س

گستر�� �% با گر�9 كنترP متفا�9 �ند(6). 
ــاP 2008، �6 مطالعه �% نتيجه  ــن، Anastasoaia �6 س همچني
ــالا& مبتلا به  ــناختى �6 بز6گ س ــلاP ش ــا� �خت ــت بر�س گرف
ــت ناشى �� 6شد �9لية  فنيل كتونو6%، �ختلاP عملكر� ممكن �س
ــد. همچنين،  ــطوv فنيل �لانين بالا �6 خو& باش مغز �6 حضو6 س
حيطه ها% خاصى �� عملكر� شناختى، مستعد صدمه بر�ثر �فز�يش 

خفيف يا تغيير�� �6 سطوv فنيل �لانين �6 خو& �ست(14). 
ــى كو�كا&  ــا�گا6% �96ن ــاP 2002، س ــة �يگر% �6 س �6 مطالع
ــكلا� �96نى  ــو6% ليتو�نيايى 9 �لايل �حتمالى �يجا� مش فنيل كتون
ــد. �� �9لدين 45 كو�B مبتلا به  ــى ش كو�كا& فنيل كتونو6% بر6س
فنيل كتونو6% 9 45 كو�B سالم (گر�9 كنترP) با سن 14-2 خو�سته 
ــخة ليتو�نى، چك ليست 6فتا6% كو�كا& 9 پرسش نامة  شد �6 نس
�9كنش به بيما6% كو�B �6 تكميل كنند. متوسط سطح فنيل �لانين 
ــيدند كه �6  ــد. �نا& به �ين نتيجه 6س ــز �6نظر گرفته ش IQ 9 ني
ــكلا� �96نى به طو6  كو�كا& بز6گ تر مبتلا به فنيل كتونو6%، مش
معنا��6% بيشتر �� همسالا& سالم �ست. �6 گر9هى كه سن �& ها 

1- Full Scale IQ (FSIQ) 2- Ustained Attention  3- Mid-dorsolateral Prefrontal Cortex (DLPFC)
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منابع

كم تر بو�، تفا
� چشمگير� 
جو� ند�شت(19). 
�� يكى �+ مطالعا�، 11 گز��& بر�سا$ 4 مطالعة �نجا� شد� �� 
ــو�هد  ــت. ش بيش �+ 20 بيما�، مفيدترين �طلاعا� �� �� پى ��ش
 
ــد�  ــر� �+ تفا
� ها� بين بيما��= فنيل كتونو�� ��ما= ش معتب
ــت.  ــالم E= ها �� �فتا� 
 ����D �+ خو� 
جو� ��ش ــالا= س همس
ــنى �فر�� مبتلا  ــو�ها 
 گر
� ها� س ــر كش �لگو� نتايج �� سر�س
ــى 
 نمر��  ــر �+نظر عاطفى/عصب ــه فنيل كتونو�� (نمرL بالات ب
ــگر� 
 ضد�جتماعى) مطابقت  پايين تر ��با�L �فتا�ها� پرخاش
��شت 
 نشا= مى ��� كه �فر�� مبتلا به �ين بيما��، مستعد �بتلا به 

 تصوير منفى �+ خو� هستند.  �
�فسر�گى، �ضطر�P، هر�$، �نز
 
��بطة بين �ختلاR كمبو� توجه-بيش فعالى 
 مشكلا� �فتا�� 
ــطح فنيل Eلانين خو= �� �فر��  ــى كم با كنترR بد س ضريب هوش
مبتلا به فنيل كتونو��، �� مطالعا� متعد�� نشا= ���� شد� �ست. 
ــد �� �ژيم غذ�يى  ــت مد�خلة مؤك ــن مطالعه نتيجه گرفته �س �ي
ــد� �ختلاR ها�  بيما��= فنيل كتونو��، به �حتماR +يا�، موجب ش

نو�
بيولوژيك كمتر مى شو�(20). 
محد
�يت ها

ــت،  ــكلا� 
 محد
�يت هايى كه �� �ين پژ
هش 
جو� ��ش مش
عبا�� �ست �+: 1. همكا�� نكر�= 
�لدين كه سعى شد با توجيه 

ــو�؛ 2.  ــق �جر�� طر` 
 فو�يد E=، همكا�� 
�لدين جلب ش �قي
همكا�� نكر�= مهدكو�D ها كه با توجيه 
 Eگا�  سا+� مربيا= مهد 

�لدين كو�كا= طبيعى برطرe شد؛ 3. همكا�� نكر�= كو�كا=  

ــت 
 مر�جعه نكر�= كو�كا= بر�� كنترR ماهيانة  هنگا� �جر�� تس

فنيل Eلانين خو=.

نتيجه گير�
ــل فر�� �جتماعى ��  ــطح تكام ــا$ نتايج �ين پژ
هش، س بر�س
ــد� با �ژيم ��مانى �+ بد
 تولد، كمتر �+ كو�كا=  كو�كا= ��ما= ش
ــت؛ لذ� تشخيص 
 مد�خلة +
��$ بر�� همة كو�كا=  عا�� �س
ــنين كم، توصيه  ــد� با �ژيم ��مانى �+ بد
 تولد 
 �� س ��ما= ش
مى شو�. همچنين، مى تو�= نتايج �ين پژ
هش �� به �فر�� صاحب نظر 
���ئه كر� تا ���ين خصوk، تغيير�� لا+� بر�� مد�خلا� ���
يى 
 mعو�� +
يا �ژيم ��مانى �عماR شو�. ����بطه با پيشگير� �+ بر
ــامل تغذيه ��مانى �ست، �� صو�تى  بيما��، ��ما= كه عمدتاً ش
ــومين هفتة +ندگى نو+�� Eغا+ شو�؛  مؤثر خو�هد بو� كه قبل �+ س
ــمتى شامل غربالگر�، تشخيص،  بنابر�ين، تنظيم برنامة چها�قس

��ما= 
 با+تو�نى ضر
�� �ست.
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Evaluation of Personal-Social 
Developmental Skills Levels in Children 

with Early Treated Phenylketonuria
Ghadbeigi Z. (M.Sc.)1, *Sajedi F. (M.D.)2, Biglariyan A. (Ph.D.)3, Movallali G. (Ph.D.)4, Nazi S. ( Ph.D.)5

Abstract
Objectives: This Study aimed to investigate the level of 

personal-social developmental skills in 1-4 years old children 
with early treated phenylketonuria. 

Materials & Methods: This analytic, cross-sectional study 
has been done on 40 children 1-4 years old referred to clinics 

of phenylketonuria (PKU) who were diagnosed through 
screening at birth and were treated. The measurements were a 

demographic questionnaire, ASQ (Ages & Stages Questionnaire) 
and clinical assessment by pediatrician. Forty children were also 

selected randomly as control group from kindergartens of Tehran 
and completed the questionnaires. Data were analyzed by SPSS 19.0 
software. 
Results: The mean age of Children was 30.7 (±10.5) months in the 
control group and 27.7 (±11.0) months in the case groups. There was 
no significant differences between two groups in terms of delivery type 
and the current and birth height, weight and head circumference. There 
was a significant difference between two groups regarding personal-
social developmental skills (P<0.001). 
Conclusion: The level of personal-social developmental skills in 
the children with early treated Phenylketonuria is lower than normal 
children. Early diagnosis and intervention for all children with early 
treated Phenylketonuria is recommended. 
Keywords: Phenylketonuria, Treatment regimen, Personal-social 
development, Children
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