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بر�سى تكامل حركتى كو	كا� 1 تا 4 ساله 
فنيل كتونو�� تحت �ژيم 	�مانى �� بد� تولد

فير��� ساجد�1، *سپيد� نا��2، فر��نه ��حانى3، �كبر بيگلريا�4

1ـ متخصــص كــوكا�، �نشــيا� مركــز 
تحقيقــا� تو�نبخشــي �عصــا� �طفــا�، 
تو�نبخشي،  بهزيســتي !  �نشــگا) علو& 

تهر��، �ير��
2ـ �نشــجو+ كتــر�+ كا��ماني، گر!) 
/مو.شــي كا��ماني، �نشــگا) علو& 

پزشكي �ير��، تهر��، �ير��
�!� �يــز !  3ـ فــو6 تخصــص غــد
 �متابوليسم، �ســتايا� مركز تحقيقا
 �!� غد (فير!.گر) �نســتيتو غد
�يز ! متابوليســم، �نشــگا) علو& 

پزشكي �ير��، تهر��، �ير��
4ـ كتر�+ /ما� .يســتي، �ســتايا� 
گر!) /ما� .يستي، �نشگا) علو& 
بهزيســتي ! تو�نبخشــي، تهر��، 

�ير��
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 :�* %$�# نويسند� مسئو
�نشــجو،  بلو��  �!يــن،  تهــر��، 
علو&  �نشــگا)  كوكيا�،  خيابا� 
بهزيســتي ! تو�نبخشــي، مركــز 
�عصــا�  تو�نبخشــي   �تحقيقــا

�طفا�.
* تلفن: 22180099 (21) 98+   

* ��يانامه:
sepideh.nazi@gmail.com          

چكيد# 
ــي مها�� ها� حركتي ��شت � ظريف كو�كا� 1 تا 4 ساله فنيل كتونو��  هد�: بر�س

كه )' بد� تولد تحت �ژيم ��ماني مي  باشند.
ــاله  ــي مقطعي، بر ��� 70 كو�( 1 تا 4 س ــن مطالعه به ��2 تحليل ��� بر�ســي: )ي
ــت بيما�)� كلينيك )�جا5 فنيل كتونو��  ــتر; بر )سا; ليس فنيل كتونو��، )' نمونه �� �س
)نجاC شد. )ين كو�كا� توسط غربالگر� )' بد� تولد تشخيص �)�> شد> � )' بد� تولد تحت 
ــد كو�( ها� تهر)� به طو� تصا�في  ــاهد )' مه ��ما� بو�ند. 100 كو�( نيز به عنو)� گر�> ش
)نتخاM شدند. )بز)� گر����K )طلاعا� پرسشنامه �موگر)فيك، K'مو� پي با�� � )�'يابي باليني 
ــتفا�> )' K'مو�  ــع ���K �)�> ها، تحليل �)�> ها با )س ــو�كا� بو�. پس )' جم ــط متخصص ك توس

كولموگر)Q- )سميرنوK � Q'مو� تي مستقل )نجاC شد.
ــن كو�كا� 7/29±11/3 ما> �� گر�> شاهد � 5/28±11/6 ما> �� گر�> مو��  ــط س يافته ها: متوس
ــد � �'� فعلي � بد� تولد )ختلاQ معنا�)��  ــر، ق ــو�. بين �� گر�> )' نظر نحو> ')يما�، ��� س ب
ــت (P=0/010)، ظريف  ــل مها�� ها� حركتي ��ش ــن �� گر�> )' نظر تكام ــت. بي �جو� ند)ش

(P<0/001) � كلي (P<0/001) )ختلاQ معنا�)�� �جو� �)شت.
ــا� �)� كه مد)خلا� غربالگر� � �ژيم ��ماني �)يج كنوني ��  نتيجه گير�: نتايج )ين پژ�هش نش
ــطح تكامل حركتي  كو�كا� فنيل كتونو��، تأخيرها� حركتي �) به طو� كامل برطرQ نكر�> � س
ــد> با �ژيم ��ماني )' بد� تولد كمتر )' كو�كا� عا��  �� كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�� ��ما� ش
ــت. لذ) تشخيص � مد)خله '���; تو)نبخشي به صو�� همزما� جهت كليه كو�كا� ��ما�  )س

شد> با �ژيم ��ماني )' بد� تولد � �� سنين پايين توصيه مي شو�.
كليد ��ژ� ها: فنيل كتونو��، �ژيم ��ماني، تكامل حركتي، كو�(
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1- Phenylketonuria (PKU) 2- Phenylalanine hydroxylase 3- Phenylalanine (Phe) 4- Tyrosine

جد�' 1. ميز	� مصر$ ���	نه فنيل #لانين، پر�تئين � كالر� �� كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�� ��ما� شد
 	� بد� تولد

مقدمه
ــد كه  ــايع ترين 	ختلالا, متابوليكي مي باش فنيل كتونو�12 يكي 	� ش
به صو�, 	تو��ما' مغلو8 به 	�7 مي �سد(1). شيو3 	ين 	ختلا' �� 
�نيا �� حد�� 1/10000 تا 1/15000 تولد �ند
 	ست. 	ما كشو� 	ير	� 
به �ليل 	���	E ها2 فاميلي يكي 	� بالاترين #ما�ها2 ثبت شد
 �� جها� 
ــت. نتيجه #خرين بر�سي #ما�2 �� سا' 2002 نشا� مي �هد  �	 �	�	س
ــيو3 	ين 	ختلا' �� 	ير	� �� حد�� 1/3627 تولد �ند
 مي باشد كه  ش

حد�� ٪50 #� ها حاصل 	���	E ها2 فاميلي بو�
 	ست(2). 
 ،Kستا� فا�	شهرها2  �	قليد يكي 	ين بيما�2 �� 	ــيو3  حتي ش
ــت. فر	�	ني  ــد
 	س ــد
، گز	�N ش 382��1 نو�	� تا�
 متولد ش
ــت(3).  ــي �� �	لدين 	ين كو�كا� ٪86/6 	س ــا2 فاميل 	���	E ه
ــيلا�2 كه بر	2 تبديل  ــلا' #نزيم فنيل #لانين هيد��كس �� 	ين 	خت
ــو�. �� نتيجه  ــت، توليد نمي ش فنيل #لانين3 به تير��ين4 لا�S 	س
سطح فنيل #لانين �� خو� بالا �فته � موجب 	شكا' �� متابوليسم 

طبيعي بد� � #سيب مغز2 مي گر��(4).
كو�كا� فنيل كتونو�2 �� بد� تولد به ظاهر سالم 	ند. 	ما �� صو�, 
عدS ��ما� به تد�يج �چا� تأخيرها2 تكاملي � �شد2 مي گر�ند. 
ــا' 	�' �ندگي كاهش 50 �	حد ضريب  به طو�2 كه �� 	نتها2 س
ــه عقب ماندگي aهني  ــي �	�ند كه �� صو�, 	�	مه منجر ب هوش
 
ــد ــر��. ٪50 كو�كا� ��ما� نش ــديد � 	ختلا' گفتا�2 مي گ ش
ــا� هوN طبيعي  ــر 50 �	�ند � تنها ٪1 	� #ن ــي �ي ضريب هوش

بد�� ��ما� خو	هند �	شت(5، 1). 
	مر��
 �� چند ��� 	�' تولد بيما�	� مبتلا به فنيل كتونو�2 توسط 
ــت غربالگر2 تشخيص �	�
 مي شوند � تحت ��ما� با �ژيم  تس
ــن �	 محد�� مي كند، قر	� مي گيرند.  غذ	يي كه ��يافت فنيل #لاني
با ��ما� فوl سطح فنيل #لانين � متابوليت هايش �� مايعا, بد� 
ــز2 جلوگير2 به عمل  ــيب مغ كاهش يافته � بدين ترتيب 	� #س
مي #يد(4). بيما�	� مبتلا به فنيل كتونو�2 �� 	ير	� نيز مو�� توجه 
 �� PKU 2ست كه غربالگر	ــا'  ــش س قر	� گرفته 	ند � حد�� ش
ــك 	ثر	, مفيد  ــد
 	نجاS مي گير�. بد�� ش همه نو�	�	� متولد ش
تشخيص ����K فنيل كتونو�2 با غربالگر2 نو�	�	� � پس 	� #� 

��ما� با �ژيم غذ	يي مناسب �� 	كثر بيما�	� �جو� �	��.
ــاK���� 2 علا�
 بر بهبو�  ــا� مي �هد ��ما� ه تحقيقا, 	خير نش
ضريب هوشي � مها�, ها2 شناختي، فر�2- 	جتماعي 	ين كو�كا�، 

 q	��	 � ــي ــي، مها�, ها2 	��	كي حركت ــا2 حركت �� عملكر�ه
ــي، عملكر�ها2 	جر	يي نظير حافظه � برنامه �يز2 � گفتا� �  بيناي
�با� نيز بهبو�2 	يجا� مي نمايد(7، 6). 	ما �� بعضي مطالعا, نشا� 

 شد
 	ست كه علي �غم ��ما� ����K، هنو� 	ختلالا, عصبي �	�
� 	شكا' �� عملكر� ها2 	جر	يي � كا�كر�ها2 حركتي �� بيما�	� 
 Sنجا	ين 	مي شو�. بنابر 
فنيل كتونو�2 �� مقايسه با گر�
 كنتر' �يد

تحقيقا, بيشتر �� 	ين 	مر مو�� نيا� 	ست(7). 
ــديم تا  ــد
 �� 	ين پژ�هش ما بر #� ش با توجه به مطالب aكر ش
 
ــناخته شد ــاله ش تكامل حركتي كو�كا� فنيل كتونو�2 1 تا 4 س
توسط غربالگر2 �	 با كو�كا� عا�2 با 	ستفا�
 	� #�مو� پي با�2 
2 مقايسه نماييم تا مشخص گر�� #يا شر�K���� 3 �ژيم غذ	يي 

	� تأخير تكامل حركتي 	ين كو�كا� پيشگير2 مي كند؟

��� بر�سي
 (Analytic- Cross sectional) ين پژ�هش يك مطالعه مقطعي تحليلي	
ــت كه 	� فر���ين 91 تا #�a 91 	نجاS شد
 	ست. جامعه پژ�هش  	س
ــت كه  ــامل كليه كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�2 	س ــن تحقيق ش �� 	ي
توسط غربالگر2 	� بد� تولد تشخيص �	�
 شد
 � تحت �ژيم ��ماني 
ــتا� علي 	صغر (3)، مركز طبي  �� كلينيك ها2 فنيل كتونو�2 بيما�س
كو�كا� � بيما�ستا� مفيد تهر	� بو�ند (به عنو	� گر�
 مو��) � كو�كا� 
عا�2 1 تا 4 ساله مهدكو�q ها2 تهر	� (به عنو	� گر�
 شاهد) 	ست. 
ــد2 (	طمينا� 95  ــا8 حد	كثر خطا2 5 ��ص ــم نمونه با 	حتس حج
ــد2) � با تو	� #�مو� 85 ��صد2 � �لتا2 5 �	حد2 (حد	كثر  ��ص
	ختلا$ بين متوسط سطح تكامل حركتي بين كو�كا� عا�2 � بيما�)، 
70 نفر بو�
 	ست كه �� گر�
 مو�� 70 كو�q � �� گر�
 شاهد 100 

كو�كبا 	نتخا8 تصا�في 	� مهدكو�q ها2 تهر	� شركت �	شتند.
ــت: 1- كو�كا�  ــامل مو	�� �ير 	س معيا�ها2 ���� گر�
 مو�� ش
ــخيص  ــط غربالگر2 تش مبتلا به فنيل كتونو�2 كه 	� نو�	�2 توس
ــو�2 كه 	� بد�  ــند. 2- كو�كا� مبتلا به فنيل كتون ــد
  باش 
 ش�	�
ــند � �� حا' حاضر تحت  ــد ��ما� �ژيمي ��يافت كر�
  باش تول
كنتر' (ميانگين سطح فنيل #لانين خونشا� �� 6 ما
 	خير بين 2تا6 
ميلي گرS �� �سي ليتر  باشد. 3- سن 1تا4 سا'  باشند (برنامه �ژيمي 

� تغذيه كو�كا� گر�
 مو�� �� جد�'1 	�	ئه شد
 	ست).

ــد: ــامل مو	�� �ير مي باش ــاهد نيز ش ــر�
 ش ــا2 ���� گ معيا�ه
ــكي مبني بر 	ختلالا, تكاملي ند	شته  ــابقه پزش 1- هيچ گونه س

باشند. 2- سن 1تا4 ساله  باشند.
ــاير عو	مل مؤثر ��  ــر�
 مو��: 1- �جو� س ــا2 خر�E گ معيا�ه
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�يجا� تأخير تكامل �� سابقه كو��. 2- تشخيص بعد �� نو���� 
ــيرخو��گي. 3- عد( ��يافت �ژيم غذ�يي مناسب  1 �� �0��1 ش
�� نو����. 4- 1جو� ساير بيما�� ها� متابوليك يا �ژنر�تيو طبق 
پر1ندC پزشكي بيما�. 5- 1جو� ساير عو�مل مؤثر �� �يجا� تأخير 

تكامل حركتي �� سابقه كو��.

	 �نجا� كا�:�

ــت بيما��0 فنيل كتونو�� موجو�، كو�كاني كه  ــاG ليس  �بتد� بر �س
ــدC 1 �� بد1 تولد  ــخيص ���C ش ــط غربالگر� �� بد1 تولد تش توس
ــتا0 ها�  ــاJ فنيل كتونو�� بيما�س ــا� ��ج ــت ��ما0 كلينيك ه تح
ــتا0 مفيد تهر�0 1 1  ــي كو�كا0 1 بيما�س ــي �صغر(J)، مركز طب عل
ــدند. تعد�� 70 كو�� بر  ــاله بو�ند، به ��مانگاC فر�خو�0 ش تا 4 س
�ساG ملا� ها� �1�1 1 خرV1 تما( شما�� گر�يدند. �� كلينيك، 
پرسشنامه حا�1 تا�يخچه 1 سو�بق پزشكي خانو��گي تكميل شد 1 
پس �� تكميل پرسشنامه، معاينه عمومي توسط متخصص كو�كا0 �� 
كو�� به عمل [مد. قد 1 0�1 1 سطح فنيل [لانين كو�� �ند��C گير� 
ــطح  ــت س 1 ميانگين [0 �� 6 ماC �خير ثبت گر�يد. لا�( به aكر �س
ــه يا �1 هفته  ــته به نيا� به صو�c ماهان ــن �ين كو�كا0 بس فنيل [لاني
 Cــد ــا� هنگا( مر�جعه به كلينيك ها� ���يابي [�مايش 1 ثبت ش يكب
ــط  ــا توجه به �ين نتايج �ژيم ��ماني 1 مقا�ير مجا� غذ�يي توس 1 ب
ــخص مي گر�� كه �� جدf1 1 به صو�c كلي  متخصص تغذيه مش
 �� Cست. �� مرحله بعد تكامل حركتي كو�� با �ستفا�� Cــد [C��1 ش
[�مو0 پي با�� 2 �� خر�C مقياG ها� حركتي ��شت 1 ظريف مو�� 
ــو0 با هم جمع  ــپس نمر�c هر خر�C [�م ــي قر�� گرفت 1 س ���ياب
گر�يد 1 به �ين ترتيب سطح تكامل حركتي كلي نيز به �ست [مد 1 
�� فر( مربوطه ثبت گر�يد. همچنين [�مو0 پي با�� �� 100 كو�� 
طبيعي به عنو�0 گرC1 شاهد كه همتاسا�� شدC بو�ند، نيز �نجا( شد 

1 �� پايا0 نتايج حاصله �� �1 گرC1 با هم مقايسه شدند.
ــك، [�مو0  ــنامه �موگر�في ــاc �� طريق پرسش ــر�[��1 �طلاع گ
پي با�� 1 ���يابي باليني تخصصي تكامل �نجا( گر�يد. پرسشنامه 
�موگر�فيك حا�1 تا�يخچه 1 سو�بق پزشكي خانو��گي �� جمله 
ــن، جنس، قد 1 0�1 هنگا( تولد  �طلاعاc نا( 1 نا( خانو��گي، س
 c1 قد 1 0�1 فعلي 1 سؤ�لاتي �� مو�� ساير بيما�� ها 1 �ختلالا
ــد حركتي  ــط محقق تكميل گر�يد. مقياG �ش همر�C بو� كه توس
ــا�� 2 (Peabody Developmental Motor ScalesII) يكي  پي ب
ــخيصي �ست كه مي تو�ند  �� معتبرترين 1 جامع ترين �بز��ها� تش
ــت 1 ظريف كو�كا0 ��  ــر�� ���يابي مها�c ها� حركتي ��ش ب
 kقر�� گير� 1 بر خلا Cــتفا� ــني 1تا 72 ماهگي مو�� �س ��منه س
ــي ��  ــي �� به عنو�0 بخش ــه مها�c ها� حركت ــاير [�مو0 ها ك س
ــي تلقي مي  كنند 1 بخش ها� �يگر� همانند �فتا�، �با0 1  ���ياب
مها�c ها� فر��- �جتماعي �� مو�� بر�سي قر�� مي  �هند، [�مو0 
ــنجد 1 �� نتيجه تعد��  پي با�� فقط مها�c ها� حركتي �� مي س
ــل ���يابي مي كند  ــتر� �� مها�c ها� حركتي �� به طو� كام بيش

ــاير [�مو0 ها� هم �تبه خو� ��  ــبت به س 1 �ين 1يژگي [0 �� نس
ــطح بالاتر� قر�� مي �هد. PDMS II �� 6 خر�C [�مو0 تشكيل  س
ــدC �ست كه تو�نايي ها� حركتي �1بسته به هم �� مي سنجد(8).  ش
ــو0 �فلكس ها  ــف) خر�C [�م ــا عبا�تند ��: �ل ــن خر�C [�مو0 ه �ي
ــا� تو�نايي كو��  ــن خر�C [�مو0 جنبه ه ــم �ي (Reflexes): 8 [يت
ــخ ها� �توماتيك به �تفاقاc محيطي مي سنجد.  ــبت به پاس �� نس
ــن بخش  ــم �� �ي ــاc (Stationary): 30 [يت ــو0 ثب p)خر�C [�م
 qسطو �� fمركز ثقل خو� 1 حفظ تعا� fتو�نايي كو�� �� كنتر
 :(Locomotion) مو0 حركت�] Cخر� (V .ــنجد مختلف �� مي س
ــم �ين خر�C [�مو0 تو�نايي كو�� بر�� حركت �� ���يابي  89 [يت
مي كند. �ين حركاc شامل چها� �ست 1پا �فتن، ��C �فتن، �1يد0 
ــد. �) خر�C [�مو0 �ستكا��  ــاير مها�c ها� مشابه مي باش 1 س
�شياء (Object manipulation): 24 [يتم �ين خر�C [�مو0 تو�نايي 
ــياء �� مي سنجد. هـ) خر�C [�مو0 گرفتن  كو�� �� �ستكا�� �ش
(Grasp): 26 [يتم �ين بخش تو�نايي كو�� �� �� �ستفا�C �� �ست 
مي سنجد. �ين مها�c ها با نگه ��شتن يك شيء با يك �ست [غا� 
ــتفا�C كنترf شدC �نگشتا0 �1  ــو� 1 به فعاليت ها� شامل �س مي ش
�ست پيشرفت مي كند. 1) خر�C [�مو0 يكپا�چگي بينايي- حركتي 
(Visual–motor integration): 72 [يتم �ين بخش تو�نايي كو�� 
ــتفا�C �� مها�c ها� بينايي بر�� �نجا( كا�ها� هماهنگي  �� �� �س
ــم 1 �ست مثل Grasping 1 Reaching �شياء، ساختن بلا�  چش
ــر نمرC گذ���  ــو0 پي با�� متكي ب ــنجد. [�م 1 كپي طرq مي س
ــت با  ــت. [�مونگر مي بايس به صو�c 0 1 11 2 بر�� هر ما�C �س
ــو�� 1 معيا�ها� 1يژC ���ئه  ــكا بر قضاc1 خو� �� عملكر� ك �ت
ــد. �ما0 مو�� نيا�  ــا�C تصميم خو� �� �تخاa كن ــدC بر�� هر م ش
بر�� �جر�� كامل [�مو0 حد�1 45 تا 60 �قيقه مي باشد. �� پايا0 
 f11 با توجه به جد� Cمو0 جمع شد�] Cحاصل �� هر خر� cنمر�
مربوطه بهرC ها� حركتي ��شت، ظريف 1 كلي به �ست مي [يد. 
ــت ــي ��ش ــاG حركت ــر�� مقي ــو0 ب ــو0 با�[�م ــي [�م پاياي
ــف ــي ظري ــاG حركت ــر�� مقي ب  1 Pearson r  =0/82-0/94

ــن [�مونگر�0 بر��  ــي بي ــت. پاياي Pearson r =0/87-0/92 �س
ــر��  ــت Pearson r = 0/97-0/99 1 ب ــي ��ش ــاG حركت مقي
ــدC �ست. مقياG حركتي ظريف Pearson r =-0/98 گز��} ش
ــي محتو�يي ــاختا�� بالا 1 ��1ي ــز ��1يي س ــا| ��1يي ني �� لح
ــدC �ست(8). بر�سي ��1يي  Pearson r = 0/35-0/69 گز��} ش

1 پايايي �ين [�مو0 به طو� كامل �� �ير�0 �نجا( نشدC �ست.
 kــميرنو ــتفا�C �� [�مو0 كولموگر�k- �س �� نهايت ���C ها با �س
ــي قر�� گرفت 1  به منظو� نرماf بو�0 تو�يع متغيرها، مو�� بر�س
ــه ميانگين  �� [نجا كه پر�كندگي ���C ها نرماf بو�، به منظو� مقايس
بهرC حركتي ��شت، ظريف 1 كلي �1 گرC1 �� [�مو0 تي مستقل 
ــطح معني ���� �� �ين  ــتفا�C گر�يد. س �� نر( �فز�� SPSS 19 �س

پژ1هش 0/05 �� نظر گرفته شدC �ست.



103

فير	�� ساجد
 	 همكا���

6161
ل 

س
سل

� م
ما�

ش
ل 

س
سل

� م
ما�

ش
 �

 1
39

2
13

92
 �

ستا
م

 
 �

ستا
م

 �
م 

ش
ش

شم
ش

 ��
شما

 
 ��

شما
 �

م 
�ه

ها�
 چ

��
��

م 
�ه

ها�
 چ

��
��

«�
طفا

� �
صا

�ع
ي 

ش
بخ

و�ن
ت

ا�
طف

� �
صا

�ع
ي 

ش
بخ

و�ن
ه ت

 نام
ژ�

�ي
ه 

 نام
ژ�

�ي
»

1- Repeated measurement

جد�� 2. متغيرها� مربو� به �شد �� �� گر�� مو�� � شاهد

جد�� 3. مقايسه بهر� ها� حركتى ظريف، ��شت � كلى �� �� گر�� مو�� � شاهد

ــركا$ ظريف  ــن ح ــن ميانگي ــد كه بي ــا* مي �ه ــد�� 3 نش ج
ــت (P=0/010) � كلي (P<0/001). 0ختلا,  (P<0/001)، ��ش
ــي �8�0 �جو� ���0. �� خصو9 مها�$ ها8 حركتي ظريف  معن

ــت كه 0<  ــدP-value �0 به صو�$ P=0/000 بو�� 0س ــي مق � كل
ــا* ��0�  لحاB Cما�8 �� متن � جد��3 به صو�$ P<0/001 نش

شد� 0ست.

جد�� 4. مقايسه بهر� ها� حركتى ظريف، ��شت � كلى �� گر�� شاهد بر حسب سن

ــد كه  ــعي ش �� 0نجاN 0ين پژ�هش جهت �عايت نكا$ 0خلاقي س
ــا توجيه �قيق 0نجاN طرS � فو0يد B*، همكا�8 �0لدين � �ضايت  ب
ــا$ فر�8 به صو�$ محرمانه  ــه Bنها جلب گر��. كليه 0طلاع Bگاهان
ــو�كا* �80�0  ــت كه ك ــن باقي مي ماند. لا<N به Wكر 0س ــز� محققي ن
بهر� ها8 حركتي پايين تر 0< طبيعي جهت �0<يابي تخصصي به مركز 
ــو��0 �80�0 تأخير تكامل بر  ــلالا$ تكاملي �0جا^ گر�يدند � م 0خت
0سا_ �0<يابي تخصصي به مر0كز مد0خله <���_ �0جا^ گر�يدند.

يافته ها
ــاهد 29/7 ما� بو��  ــر�� مو�� 28/5 ما� � گر�� ش ــني گ ميانگين س

ــت. B >0<مو* 0ند0<� گير8 مكر�1 بر80 �0<يابي ميز0* ثبا$ سطح  0س
ــد. 0نحر0, معيا� ±  ــتفا�� ش ــه مرحله �0<يابي 0س فنيل Bلانين �� س
ميانگين �0لين، ��مين � سومين 0ند0<� گير8 سطح فنيل Bلانين به ترتيب 
1/5±4/1، 1/3±4/2 � 1/4±4/2 بو�� 0ست. تجزيه تحليل نشا* ��0 
ــطح فنيل Bلانين ��  كه هيچ گونه 0ختلا, معني �8�0 بين ميانگين س

.(P=0/492 , F=0/729) سه با� �0<يابي �جو� ند0شت
ــد8 �0 �� �� گر�� نشا* مي �هد. تنها ��  جد�� 2 متغيرها8 �ش
ــر�� �� هنگاB N<مو* 0ختلا,  ــر �� گ ميانگين 0ند0<� ها8 ��� س
معنا��0 �جو� �0شت (P=0/049) � �� ساير شاخص ها8 �شد8 

0ختلا, معني �8�0 بين �� گر�� �جو� ند0شت.

ــن 0ختلا, معني �8�0 بين ميانگين بهر� حركتي ظريف �  همچني
ــا� �� گر�� مو�� �جو�  ــو�كا* <ير 24 ما� � بالا8 24 م ــي ك كل

���0 (P=0/019 , P=0/014). 0ما �� ميانگين مها�$ ها8 حركتي 
��شت 0ختلا, معني �8�0 مشاهد� نشد (جد��4).



104

بر�سى تكامل حركتى كو�كا� 1 تا 4 ساله فنيل كتونو�� ...
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1- Executive Function   2- Peabody Developmental Motor Scale 3- Purdue test
4- Motor performance battery  5- Below the average    6- Average

ــطح فنيل �لانين �  ــن ميانگين س ــي ��بطه بي ــت �� بر�س �� نهاي
بهر& ها$ حركتي، نتايج نشا� ��� كه بين ميانگين سطح فنيل �لانين 
� بهر& حركتي ظريف (P=0/014) � كلي (P=0/001) همبستگي 

منفي �جو� ����.

بحث
نتايج پژ�هش حاضر نشا� ��� كه كو�كا� 1 تا 4 ساله فنيل كتونو�$ 
ــم �عايت �ژيم ��ماني  ــت �ژيم ��ماني �C بد� تولد، علي �غ تح
ــت � ظريف ��  ــد&، �C لحاG مها�F ها$ حركتي ��ش كنترH ش

مقايسه با كو�كا� طبيعي ضعيف تر مي باشند.
ــا��� فنيل كتونو�$  ــا� مي �هد �گرچه �� بيم تحقيقاF �خير نش
ــفيد  ــكالاF نو��لوژيكي نظير �ختلاH ما�& س ــد& �ش ــا� نش ��م
 �ــز$ �ين بيما�� ــو� ���� كه منجر به نقص عملكر� مغ ــز �ج مغ
ــائل نو��لوژيكي  ــو�(11-9)، تنها مطالعاF محد��$ مس مي ش
حقيقي نظير تأخيرها$ عصبي حركتي، �سپاستي سيتي � �تاكسي 

�� �� بيما��� ��ما� شد& �C بد� تولد گز��[ كر�& �ند(12) 
ــد& �� مبتلايا� ��ما� شد& �C بد�  ــكالاF حركتي مشاهد& ش �ش
 ����� C� به �يژ& بعد brisk reflex � ترمو� Cبر� Fــد به صو� تول
نوجو�ني مي باشد. همچنين �� مبتلاياني كه به خوبي ��ما� نشد&، 
ــا ��ما� �ژيمي  ــد� تولد ��يافت نكر�& �ند � ي �ژيم ��ماني �C ب
ــكلاF عصبي  ــد �� ���مه ند��& �ند، خطر�F مش ــو� �C بد� تول خ
 Fــناختي، تأخيرها$ حركتي، عاطفي � �فتا�$ � حتي �شكالا ش
ــيا، ترمو� � �سپاستي سيتي �جو�  نو��لوژيك نظير تشنج، �تاكس

 .(13 ،14)����
يكي �C شايع ترين �ختلالاF عصبي شناختي، نقص �� عملكر�ها$ 
ــه �� مطالعه �$ مر��$ كه ��  ــد ك �جر�يي1 به �يژ& حافظه مي باش
 cنجا� �ــنين مختلف � �� سطوe مختلف سطح فنيل �لانين خو س
شد&، به �ست �مد& �ست(7). همچنين نقص �� عملكر�ها$ غير 
ــرعت پر��C[ پايين، �شكالاF حركتي ��شت �  �جر�يي نظير س
ــكالاF گفتا�$ �  ــكالاF ����كي � بينايي فضايي، �ش ظريف، �ش
مشكلاF يا�گير$ � حافظه نيز �� �ين �فر�� �يد& مي شو�(14). 
بسيا�$ �C مطالعاF پيشين بر ��$ كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�$ 
��ما� شد& � تحت �ژيم ��ماني �C بد� تولد �� سنين مختلف تا 
12 سالگي، �شكالاF حركتي ��شت نظير �شكاH �� نشستن، ��& 
�فتن، پريد� يا ��يد� �� iكر نكر�& �ند(15)، �ما مطالعاF متعد�$ 
ــد� �فلكس ها ��  ــكالاF حركتي ظريف، ترمو� � ضعيف ش �ش
ــد(16). برخي  ــن كو�كا� گز��[ كر�& �ن ــل �� �� �ي � تكام����
ــل � مها�F ها$ حركتي ظريف  ــطح فني تحقيقاF ��تباl بين س
ــد � همكا��� يافته �ند كه نمر& مها�F ها$  �� بيا� كر�& �ند. ��نول
ــه مبتلا به فنيل كتونو�$  ــي ظريف كو�كا� 12 تا 101 ماه حركت

ــتر �C 360 ميكر�موH بو�&،  ــا� بيش ــطح فنيل �لانين خونش كه س
ــي ���$ عملكر� پايين تر  ــو� حركتي پي با�$2 به طو� معن �� �Cم
ــد(13). همچنين محققا� �يگر  ــا� ���& �ن �C كو�كا� طبيعي �� نش
ــت  ــه مها�F ها$ حركتي ظريف �� تس ــر�F پايين مربوl ب نم
پو���3 �� �� مقايسه با گر�& كنترH گز��[ كر�& �ند. �� هر�� �ين 
ــتگي منفي بين سطح فنيل � مها�F ها$ حركتي  تحقيقاF همبس

ظريف �جو� ����(17، 13).
�� پژ�هش �يگر$ كه �� كشو� برCيل به منظو� بر�سي غربالگر$ 
ــن  ــطح فنيل خو� با مها�F ها$ حركتي، س ��ليه � ��بطه بين س
 &��� �ــا ــد& بو�، نتايج نش ــت �قتصا�$ خانو��& �نجاc ش � �ضعي
ــت كه �گرچه نمر�F عملكر� حركتي ��شت �� ��منه طبيعي  �س
ــف كو�كا� مبتلا به  ــر�� ���� �ما نمر& مها�F ها$ حركتي ظري ق
ــطح فنيل � كنترH � تد��c �ژيم ��ماني ��ليه �  فنيل كتونو�$ با س

��C هنگاc �� ��تباl �ست(18).
ــد& �� مطالعاF پيشين، نمر& پايين عملكر�  مو�� �يگر مطرe ش
 �ــد& �C بد� تولد �� �Cمو كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�$ ��ما� ش
سرعت � �قت با�C- �ست- �نگشتا�4 با �ستفا�& �C �بز�� ��Cيابي 
ــاخته عملكر� حركتي �� مقايسه با گر�& كنترH �ست كه  خو� س

.(19)���� lتبا�� �به طو� معني ���$ با سطح فنيل خو
ــن مها�F ها$ حركتي  ــلاo معني ��� بي ــش حاضر �خت �� پژ�ه
 C� &ــد ــت � ظريف كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�$ ��ما� ش ��ش
 oعا�$ �جو� ���� � �ين �ختلا �ــه با كو�كا بد� تولد �� مقايس
 pتر مي باشد. همچنين بر�ساCها$ حركتي ظريف با� Fمها� ��
��هنما$ تفسير �Cمو� حركتي پي با�$ 2، ميانگين تمامي بهر& ها$ 
حركتي �� كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�$ ��ما� شد& �C بد� تولد 
ــت كه تكامل حركتي  ــد كه بيانگر �� �س �� ��منه 80-89 مي باش
ــاp �ين ��هنما به صو�C Fيرمتوسط5 تعريف  �ين كو�كا� بر �س
 �ــو�. ��حالي كه ميانگين تمامي بهر& ها$ حركتي �� كو�كا مي ش
ــط6 تعريف  ــو�& � به صو�F متوس ــه 90-110 ب ــا�$ �� ��من ع
ــو�. �� پايا� �� �ين پژ�هش بين بهر& ها$ حركتي ظريف �  مي ش
ــن �� كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو�$ ��ما� شد& �C بد�  كلي � س
ــه بهر& حركتي ظريف � كلي  ــد ��تباl �جو� ����. به طو�يك تول
ــد& �C بد�  �� كو�كا� Cير 24 ما& مبتلا به فنيل كتونو�$ ��ما� ش
تولد به طو� معني ���$ بيشتر �C كو�كا� بالا$ 24 ما& مي باشد كه 
ــالا �ين �مر مي تو�ند به �ليل �عايت ضعيف �ژيم � تغيير ��  �حتم

سطح فنيل باشد. 
 Hشاخص ها$ �شد$ نظير �شد قد � ��� سر، �� سا rخصو ��
1991 پژ�هشي بر ��$ كو�كا� 2 تا 7 ساH مبتلا به فنيل كتونو�$ 
ــد. نتايج نشا� ��� هيچ گونه ��تباl معني ���$ بين سطح  �نجاc ش
فنيل � قد يا ��� سر �جو� ند���(20). همچنين پژ�هش �يگر$ 
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شد شيرخو	
	� مبتلا به  
� 	
ــا� 1998 تأثير 
ژيم �
ماني  
 س�

ما� شد& �
 پژ#هشي شش ماهه بر
سي كر�ند. � '
فنيل كتونو
ــد  ــا� �	� ميز	� جذ0 پر#تئين، 	نرژ' # تير#,ين با 
ش نتايج نش

تبا; مثبتي �	
� 	ما سطح 	 �	
ــيرخو	 ــر 	ين ش قد، #,� # �#
 س
ــما' 	ين كو�كا� با شاخصها' 
شد'  فنيل # تير#,ين �
 پلاس
(21). �
حالي كه �
 پژ#هش حاضر گرچه �

تبا; معني �	
' ند		

 شاخص ها' 
شد' قد # #,� تفا#I معني �	
' مشاهد& نشد �
	ما شاخص �#
 سر �
 هنگاM پژ#هش به طو
 معني �	
' پايين تر 
ــر كو�كا� طبيعي مي باشد. �
 خصوR علت  	, شاخص �#
 س

	ين تفا#I بر
سي ها' بيشتر' مو
� نيا, 	ست. 

نتيجه گير�

عايت 
ژيم �
ماني 	, بد# تولد،  # Mغم تشخيص ,#�هنگا
علي 
ــد& 	, بد# تولد همچنا�  
ما� ش� '
كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو
ــت # ظريف  ــر # ضعف �
 مها
I ها' حركتي �
ش 
	' تأخي	�
 '
مي باشند # سطح تكامل حركتي �
 كو�كا� مبتلا به فنيل كتونو


ما� شد& با 
ژيم �
ماني 	, بد# تولد كمتر 	, كو�كا� عا�' 	ست �
ــي  
 نتيجه غربالگر' حركتي # به �نبا� �Y 	قد	ماI تو	نبخش� #
مناسب همزما� با Yغا, غربالگر' 	#ليه سطح فنيل Yلانين بر	' 	ين 
ــو0 مي شو�.پيشنها� مي شو� �
 تيم  كو�كا� 	, ضر#
ياI محس
ــي  
,يابي # غربالگر' 	#ليه 	ين كو�كا� 	, متخصصا� تو	نبخش	
ــتر  ــي ها' بيش 
مانگر) نيزبه منظو
 بر
س� 

مانگر # گفتا�
(كا
 I

 صو� # '	 &
ــا' �# ــي حركتي # گفتا
' # پيگير' ه عصب


جاa لا,M جهت بهبو� 	ين عملكر� ها 	ستفا�& گر�� .	 M#لز

تشكر � قد���ني
ــو�كا� عا�' #  ــو
'، ك ــه فنيل كتون ــو�كا� مبتلا ب ــي ك 	, تمام
خانو	�& هايشا� كه �
 	نجاM 	ين پژ#هش ما 
	 يا
' كر�ند، كما� 

يا ستو�& # مركز Y خانم �كتر 

يم. همچنين 	, سركا	� 	
تشكر 
ــگا& علوM بهزيستي #  ــي 	عصا0 	طفا� �	نش تحقيقاI تو	نبخش

تو	نبخشي بابت حمايت مالي سپاسگز	
يم.
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Abstract
Objective: To gauge the gross and fine motor development 

of early treated phenylketonuria (ETPKU) in children in 
the age range of 1–4 years.

Materials & Methods: The cross-sectional analytic study 
was conducted in PKU clinics (reference clinics for PKU 

follow-up), Tehran, Iran. Seventy children with ETPKU were 
selected as the case group. ETPKU children were those with 

early and continuous treatment with a phenylalanine restricted 
regimen. Also, 100 healthy children matched with the ETPKU 

group for age were randomly selected from 4 kindergartens in four 
districts of Tehran as the control group. The measurements consisted 

of a demographic questionnaire, Peabody Developmental Motor 
Scale-2 (PDMS-2) and pediatrician assessment. Motor quotients were 

determined by PDMS-2 and then compared in both groups through two 
independent samples t-test.
Results: The mean ages in case and control group were 28.5 (± 11.6) and 
29.7 (± 11.3) months, respectively. The comparisons of the mean fine 
(p<0.001), gross (P=0.010), and total (p<0.001) developmental motor 
quotients (DMQs) showed statistically significant differences between 
the two groups.
Conclusion: The result showed that screening and following a current 
phenylalanine-restricted diet in ETPKU children have not completely 
reduced the motor delay and they have had lower motor development 
than normal children. As a result, were more emphasized early detection 
and early rehabilitation for all of ETPKU children.
Keywords: Phenylketonuria (PKU), Early treatment, Motor 
development, Children


