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 مارانيدر ب يجانيه-يبر اختلالات رفتار ييغذا ميرژ قيکنترل دق ريتاث يبررس

 يکتونور ليمبتلا به فن
 

 *4 يگيابوالفضل محمد ب، )DM.(2 يمحسن ملا محمد، )Ph.D(3 يداوود محمد ديس، )DM.(2 يکرم دهيسع، )DM.(1 يجواد شاپور

)Ph.D( 

 رانيقم، قم، ا يو خدمات بهداشت ي، دانشگاه علوم پزشکيشکزطفال، دانشکده پگروه ا -1

 رانيقم، قم، ا يو خدمات بهداشت ي، دانشگاه علوم پزشکيگروه اطفال، دانشکده پژشک ،ييدانشجو قاتيتحق تهيکم - 2

 راني، افسا، فسا يو خدمات بهداشت ي، دانشگاه علوم پزشکيشکزدانشکده پ ،يپزشکگروه روان -3

 رانيقم، قم، ا يو خدمات بهداشت يدانشگاه علوم پزشک ،يطيمح يهاندهيآلا قاتيمرکز تحق -4

 ده يچك
در   يباشد و در صورت عدم درمان سبب بروز مشکلاتيم لازيدروکسيه نيآلان ليفن مياز نقص آنز يناش يکتونور ليفن هدف:

بر اختلالات  ييغذا ميرژ قيکنترل دق ريتاث يگردد. مطالعه حاضر با هدف بررسيم ياجتماع-يو فرد يشناخت-يحرکت يهامهارت
 .انجام شد يتونورک ليمبتلا به فن مارانيدر ب يجانيه-يرفتار

 حضرت معصومه مارستانيکننده به بمراجعه يکتونور لينفر از کودکان مبتلا به فن  60 يتجربمهيمطالعه ن کيدر ها: مواد و روش
ها آن نينوجوانان توسط اولدنامه مشکلات و نقاط قوت کودکان و با استفاده از پرسش ازيشدند. اطلاعات مورد ن يقم بررس )س(

 شد.  يآورجمع -شده کنترل ييغذا ميماهه رژقبل و بعد از مداخله سه -

 بود که بعد از مداخله به mg/dl89/5± 81/12 يمورد بررس مارانيبقبل از مداخله در  نيآلان ليمقدار فن نيانگيم ها:يافته

mg/dl 08/6 ± 88/11  يمعن ينظر آماراختلاف از مقدار  نيو ا افتيکاهش( 018/0دار بود=P.) دار مداخله به يمعن ريتاث نيترشيب
کمبود توجه  -يفعال شي، کاهش مشکلات ب%3/38مشکلات سلوک ،  کاهش %45برابر با  سندپجامعه يرفتارها شيبر افزا بيترت

 ،يجانيه يهانشانه يهااسيمق رينامه و زنمره کل پرسش نيانگيم(. P<001/0بود ) %35 زانيبه م يجانيه يها، کاهش نشانه35%
 اسيمق ريو نمره ز(. p<001/0کاهش داشته است ) مداخلهبعد از  يداريکمبود توجه به شکل معن -يفعال شيمشکلات سلوک و ب

 (.p<001/0) را نشان داده است يداريمعن شيپسند افزاجامعه يمثبت رفتارها

 ريتاث يکتونور ليمبتلا به فن مارانيدر ب يجانيه-يتواند بر اختلالات رفتاريم قيمنظم و دق ياهيمداخله تغذ گيري:نتيجه
مشکلات سلوک و  ،يجانيه يهانشانه يهااسيمق ريدر ز مارانيکه سبب کاهش مشکلات ب يداشتته باشد به نحو يمثبت

 .شود يکتونور ليمبتلا به فن مارانيپسند بجامعه يو  ارتقا رفتارها کمبود -يفعالشيب
  

 کودکان ،يدرمان هيتغذ ،يکتونور لي، فنياختلالات ذهنهاي کليدي: واژه

 

 مقدمه
از  يکي (Phenylketonuria, PKU) يکتونور ليفن يماريب

 نيآلان لياست که در اثر کمبود فن يارث کيمتابول يهايماريب
 ياضاف (Phenylalanin, Phe) نيآلان ليو تجمع فن لازيدروکسيه

اختلال  نيا وعي. ش[1] شوديم جاديمربوط به آن ا يهاتيو متابول
. [4-2] تولد زنده است 5000/1تا  10000/1در حدود  ايدر دن

 نياز بالاتر يکي يليفام يهاازدواج ليبه دل رانياما کشور ا
 نيطبق آخر . بر[3,5] ثبت شده در جهان را داراست يآمارها

-2016سال  يط يکتونور ليو بروز فن وعي, شآمار موجود
تولد بوده  10,000در  91/1را در شهر لرستان برابر با  2006

 1386تا  1383 يهاسال نيب  رانيدر ا يماريب وعي. ش[3] است
. [5]تولد گزارش شده است  10,000هر  در 6/1به طور متوسط 
به  1تولد تا  4000هر  يبه ازا 1برابر با  1395اما در در سال 

 [.6] تولد در سال گزارش شده بود 8000 يازا
بوده اما به  يعيدر زمان تولد کاملاً طب يماريب نيبه ا انيمبتلا

در تکامل, کاهش رشد  رياول دچار تأخ يهاماه انيدر پا جيتدر
ها, بروز ها و اندامدست ياهش توجه شده و حرکات تکرارو ک

خون به  نيآلان لي. در صورت عدم درمان, سطح فن[1] کنديم
 ريگسترده و غ يمغز بيسرود و منجر به آيطور مزمن بالا م

, صرع و مشکلات (IQ<30) ديشد يذهن يتوانبازگشت, کم قابل

  28/2/1398 پذيرش:تاريخ  10/11/1397تاريخ دريافت:   gmail.com60beigi@         025-83784222:  تلفننويسنده مسئول،  *
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 نيآلان ليچه از فنچنان. در افراد سالم, [7] شوديم ديشد يرفتار
استفاده نشود, پس از  نيساخت پروتئ يدر بدن برا ييمواد غذا

 لازيدروکسيه نيآلان ليبه نام فن يميورود به بدن توسط آنز
از جمله  يو به مواد متعدد شوديم ليتبد نيروزيتشکسته و به 

آن از  يينها يهاتيشده و متابول ليرنگ دانه پوست و مو تبد
 ,يکتونور ليفن يمارياما در افراد مبتلا به ب .[8] شوديبدن دفع م

خون به  نيآلان ليشود و فنينم ليتبد نيروزيبه ت نيآلان ليفن
 لازيدکربوکس رواتيپ ميآنز ملرود که از عيمبالا  ياديز زانيم

. در اثر [9,1] کنديم يريجلوگ ک,يصورت آلوسترهدر مغز ب
 PKU پلاسما در موارد (Phe) نيآلان ليسطح فن ميآنز نينقص ا

عمل, در  نيرسد. ايم µmol/l 1000 ( به بالاتر ازکيکلاس)
 يذهن يماندگو منجر به عقب کنديم جادياشکال ا نيليم ليتشک

و  نيآلان ليکه تجمع فن ليدل نيبه ا گر,يد يسو ز. اشوديم
 يهاسلول تيآن در نسوج مختلف, فعال يعيرطبيمشتقات غ

شود يها مو مانع رشد آن رديگيقرار م ريتحت تأث يعصب ستميس
 يهاشود. مشخصهيم يعصب و يکه منجر به اختلالات رفتار

درمان نشده,  PKU مبتلا به مارانيدر ب گريشناخته شده د
ابتلا به  ,ياز جمله اختلالات روان ديشد يرفتار اختلالات

 [.11,10,1] باشنديم يتهاجم يهاو رفتار سم,ياوت
 -يمداخلات درمان ازمندين سرم, نيآلان ليتعادل در فن حفظ

 نيا ييغذا ميدر رژ نيآلان ليفن زانيم دياست و با ياهيتغذ
 يدر افراد مبتلا به کتونور رايبه شدت محدود شود ز مارانيب
 نيغذا تأم قياز طر دياست و با يضرور نهيآم دياس ن,يروزيت

 ليفن تيبا محدود عاتمطال يبرخ جي. طبق نتا[12,10] گردد
همه علائم  ,يذهن يماندگبه جز عقب ,ييغذا ميدر رژ نيآلان
اند, قابل برگشت که قبلاً درمان نشده يکتونور ليفن مارانيب ينيبال
. در [14,13] کنديم يريجلوگ يذهن ديشد بيو از آسباشد يم

 نيآلان ليغلظت فن يمربوط به بررس يمطالعات راستا در نيهم
بزرگسالان  اينوجوانان  کيولوژيعملکرد نوروب يبر رو نزماهم

 جيبر نتا ياثر مشخص ييغذا ميمشخص شده که مداخلات رژ
-15]نوجوانان و بزرگسالان داشته است در  کيولوژيزينوروف

مبتلا  مارانياند که باز مطالعات نشان داده ياريبس نيچن. هم[18
مبتلا  مارانيب گريداند, نسبت به داشته يدرمان ميکه رژ PKUبه 
است,  افتهيخاتمه  اينداشته و  ييغذا ميکه درمان رژ PKUبه 

 -يبهتر بوده و هم علائم عصب يماريهم از لحاظ علائم بهبود ب
هدف از  .[21-19,11] باشديها مشهود مدر آن يترکم يروان

 ييحفظ غلظت پلاسما ا,يکتونور ليفن يماريدر ب يمداخله درمان
حداقل  تريدر ل کروموليم 360تا  120محدود  در نيآلان ليفن

 نيکه با ا ي. به طور[23,22] است يسال اول زندگ 10 يبرا
 يرشد و تکامل مغز موميبه اپت يابيامکان دست يدرمان يهاروش
 يمواد مغذ ريو سا يانرژ ن,يپروتئ يکاف ريمقاد نيتام قياز طر

مکمل  يدارا و نيآلان ليمحدود از فن ميوجود داشته باشد, و رژ
کنترل  ريتاث ي. لذا مطالعه حاضر با هدف بررس[20] باشد نيروزيت

مبتلا  مارانيدر ب يجانيه-يبر اختلالات رفتار ييغذا ميرژ قيدق
 حضرت معصومه مارستانيکننده به بمراجعه يکتونور ليبه فن
 .قم انجام شد)س( 
 

 هامواد و روش
باشد که به ياست م يتجربمهيمطالعه ن کيمطالعه حاضر 

 لينفر از کودکان مبتلا به فن  60 يصورت قبل و بعد بر رو
حضرت  مارستانيکننده به بمراجعه يدرمان ميتحت رژ يکتونور

-ياختلالات رفتار ي, که دارا1397قم در سال )س(  معصومه
 .شد باشند, انجام يجانيه

فرم اطلاعات در مطالعه حاضر با استفاده از  يآورجمع
 نامه مشکلات و نقاط قوت کودکان و نوجوانانرسشپ نيوالد

Strength and Difficulties Questionnaire (SDQ)  به منظور
نامه پرسش نيانجام شد. ا يجانيه -ياختلالات رفتار يابيارز

 يهاملاک يناو بر مب سيتوسط گودمن در انگل 1997در سال 
 شده است يابيساخته و سپس هنجار ICD-10 يصيتشخ

مورد استفاده قرار گرفته است  يرانيا نيو توسط محقق [25,24]
. [28-26] قرا رگرفته است دييآن مورد تا ييو اعتبار و روا

, يجانيه يهانشانه اسيمقنامه حاضر شامل پنج خردهپرسش
مشکلات با همسالان و رفتار  ,يفعالشياختلال باختلال سلوک, 

 4که  يبه طورباشد. يمطلوب اجتماع م ايپسند جامعه
مربوط به نقاط  اسيمقخرده 1مربوط به مشکلات و  اسيمقخرده

 يجانيه يهانشانه گريباشد. به عبارت ديقوت کودک م
, 7, 5(, مشکلات سلوک )سوالات 24, 16, 13, 8, 3)سوالات 

, 15, 10, 2کمبود توجه )سوالات  -يفعالشي(, ب22, 18, 12
, 14, 11, 6لان )سوالات با همسا ي(, مشکلات ارتباط25, 21
پسند جامعه ي( به عنوان مشکلات کودک و رفتارها23, 19

( به عنوان نقاط قوت کودک در نظر 20, 17, 9, 4, 1)سوالات 
 [.30,29] شوديگرفته م

 يدهبه هر سوال طبق استاندارد نمره يدهپاسخ نحوه
= نادرست, 0) يانهيسه گز فياساس ط نامه و برپرسش

 يباشد. نمره کليدرست( م = کاملا3ًدرست و  ي=تاحد1
نامه بوده سوالات پرسش هينامه حاصل مجموع نمرات کلپرسش

نابهنجار  =17-40و  ي=مرز14-16= بهنجار, 0-13که نمره 
نامه پرسش يدهشود. بر اساس استاندارد نمرهيدر نظر گرفته م

= بهنجار, 0-3نمرات  يجانيه يهانشانه اسيمقريدر ز
= 2-0نابهنجار, مشکلات سلوک نمرات  =5-10 ,يمرز=4

کمبود توجه  -يفعالشي= نابهنجار, ب4-10 ,ي= مرز3بهنجار, 
نابهنجار, مشکلات با  7-10 ,ي= مرز6= بهنجار, 0-5نمره 
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= نابهنجار, 4-10و  ي= مرز3= بهنجار, 0-2 مرهن انيهمتا
= 0-4 ,ي= مرز5= بهنجار, 6-10پسند نمره جامعه يرفتارها

نامه پرسش نيا ييايو پا ييشوند. رواينابهنجار در نظر گرفته م
شده  يابياز مطالعات ارز ياريدر داخل و خارج از کشور در بس

 ييايپا ضر,. در مطالعه حا[31,28-26] است دهيرس دييو به تا
 بيشد و متوسط ضر يابيکرونباخ ارز يابزار توسط آلفا

, CI %95=831/0-919/0آن برابر با  يدرون يبستگهم
879/0= Intraclass Correlation Coefficient (ICC)  به

نامه بر اساس پرسش يبستگهم بيضر نيچن. همدست آمد
 .به دست آمد r=735/0آزمون بازآزمون برابر با 

 يکتونور ليکودکان مبتلا به فن هيپژوهش شامل کل جامعه
 حضرت معصومه مارستانيکننده به بمراجعه يدرمان ميتحت رژ

مطالعه با  يبودند. حجم نمونه لازم برا 1397)س(  قم در سال  
 %80و توان آزمون  %95 نانيدر سطح اطم رياستفاده از فرمول ز

ز و برو [19] مطالعه کاچ و همکاران جيو با در نظر گرفتن  نتا
در گروه مداخله  ياز ترس و هراس و افسردگ يحملات ناش

, حداقل حجم نمونه لازم %22ر با و در گروه کنترل براب 41%
مورد مطالعه  ماريب 60 تاًينفر بود که نها 45مطالعه برابر با  يبرا

 .قرار گرفت

 
 

به  نيمراجع نيمورد مطالعه به روش دردسترس از ب نمونه
 نيبه ا ياصورت دورههقم که ب)س(  حضرت معصومه مارستانيب

 ينکات اخلاق تيکنند, انتخاب شدند. جهت رعايمرکز مراجعه م
قم  ياخلاق دانشگاه علوم پزشک تهياز کم يدر گام اول کد اخلاق

ثبت  ايها و امهنپرسش ليدر هنگام تکم نيچن. همدياخذ گرد
اطلاعات  ايو  ماريب يها از نوشتن نام و نام خانوادگستيلچک
شد که  ياداوري مارانيشد و به همه ب يآنان خوددار يشخص

 .شرکت در طرح کاملاً داوطلبانه بود
 يکتونور ليمبتلا به فن مارانيورود به مطالعه شامل ب اريمع

 کيسال بوده که در مرکز متابول 35ماه تا  5 يدر رده سن
 پرونده باشند و تحت يقم دارا )س( حضرت معصومه مارستانيب

مبتلا به  مارانيب نيا نيچن( باشند. همييغذا ميدرمان )رژ
باشند  يکتونور ليفن يمارياز ب يناش يجانيه_ ياختلالات رفتار

خروج از  اريبه شرکت در مطالعه داشته باشند. مع تيو رضا
به شرکت در مطالعه, عدم وجود  تيمطالعه شامل عدم رضا

ها به در آن يکتونور يماريب ايو  ,يجانيه -ياختلالات رفتار
از  مارانيصورت ب نيداده شده باشد بود که در ا صيتشخ يتازگ

 .مطالعه حذف شدند
 تهياز کم يبدو ورود به مطالعه, پس از اخذ کد اخلاق در

 .IR.MUQ قم به شماره ياخلاق دانشگاه علوم پزشک

REC.1396.128کودک  نياز والد يکياز  يکتب نامهتي, رضا
 طيواجد شرا مارانيب يمورد مطالعه گرفته خواهد شد. سپس تمام

 سپسوارد مطالعه خواهند شد.    مارستانيکننده به بمراجعه
 ليفن ميآنز زانيو م تي, جنسسن لياز قب ازياطلاعات مورد ن

 قيمطالعه از طر يبرا ازيقبل از مداخله از اطلاعات مورد ن نيآلان
و ثبت شد.  يآورو پزشک مربوطه جمع ني, والدمارانيپرونده ب

کودک توسط پزشک مربوطه,  يروان -ياختلال عصب دييپس از تا
شد  يبررس  HPLCسرم با روش نينآلا ليفن يابتدا سطح سرم

نامه مشکلات و گردد. سپس پرسشيحاصل از ثبت م ريو مقاد
 ي( جهت بررسنينقاط قوت کودکان و نوجوانان )فرم والد

 يکتونور ليکودکان مبتلا به فن يروان -ياختلالات عصب تيوضع
 لي.  پس از تکمديگرد ليها تکمآن نياز اولد يکيتوسط 

و داوطلب شرکت در  طيماران واجد شرايب ياهياطلاعات پا
دوره سه  کي يبرا  ياو کنترل شده قيدق ييغذا مي, رژمطالعه

 ييغذا ميرژ يو نحوه اجرا ي. برنامه آموزشديگرد زيماهه تجو
کودکان آموزش داده  نيدو جلسه دو ساعته به والد يمورد نظر ط
 مارانيب تيوضع ,ياهيو مداخله تغذ يريگيمدت پ يشد و در ط

داده  يياز دستورات غذا تيو تبع ييبرنامه غذا ياز نظر اجرا
از  تيعدم تبع يگرفت. در صورتيقرار م يابيشده, مورد ارز

و کامل مداخله از  قيدق يعدم اجرا اينظر و  مورد ييغذا ميرژ
 .شدنديمطالعه حذف م

 قيکنترل شده و دق ييغذا مياز اتمام دوره تحت درمان رژ بعد
 يمورد مطالعه بررس مارانيب نيآلان ليسطح فن مورد نظر, مجدداً

نامه مشکلات و نقاط قوت کودکان و نوجوانان )فرم شد و پرسش
 يجانيه -ياختلالات رفتار تيمجدد وضع ي( جهت بررسنيوالد

از  يکيمداخله توسط  ازبعد  يکتونور ليکودکان مبتلا به فن
 .ديگرد ليها تکمآن نياولد

 SPSSافزار شده وارد نرم يآورطلاعات جمعا تينها در
 ,يفراوان يهاشامل شاخص يفيشد. از آمار توص 20نسخه 

شامل  يو آمار استنباط اريو انحراف مع نيانگيم ,يدرصد فراوان
 يبستگهم بيآزمون مک نمار و ضر ,يزوج يت يهاآزمون

تر کم يارآم يهاليتحل هيدر کل ياستفاده و سطح معنادار رسونيپ
از عوامل  يدر نظر گرفته شد. جهت حذف نقش برخ 05/0از 

  .استفاده شد انسيکووار زيکننده از آزمون آنالمخدوش

 
 نتايج

 75/13±6/8با  کنندگان در مطالعه برابرشرکت يسن نيانگيم
 سال 2 با برابر هاآن سن حداکثر و حداقل که آمد دست به سال

قبل از مداخله در  نيآلان ليمقدار فن نيانگيم. بود سال 34 و
بود که بعد  mg/dl  89/5±81/12برابر با يمورد بررس مارانيب
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 مقدار نيبود و ا افتهي اهشک mg/dl 08/6±88/11از مداخله به 
 (.P=018/0دار بود )يمعن ياختلاف از نظر آمار

مختلف  يهااسينمره کل و نمره مق اريو انحراف مع نيانگيم
نشان داد که حداقل و  زين مارانينامه قبل از مداخله در بپرسش

و انحراف  نيانگيبود و م 38و  1برابر با  اسيحداکثر نمره کل مق
 نيچنهم. آمد دست به 47/19±64/8برابر با  زيآن ن اريمع
نامه پرسش يمنف يهااسيقمنمره در خرده نيترو کم نيترشيب

کمبود توجه  -يفعالشيمشکل ب اسيمقمربوط به خرده بيبه ترت
و  يجانيه يهانشانه يهااسيمقريز و 02/7±40/2برابر با 

نمره  نيچنهم. است بوده 03/4±79/2مشکلات سلوک برابر با 
در  يبر عملکرد آزمودن ياختلالات رفتار يهانشانه ريتاث
 يريادگيها, يدوست ,يخانوادگ ي)شامل زندگ لفمخت يهانهيزم

 ماراني( قبل از مطالعه در بيحيتفر يهاتيدر کلاس درس و فعال
مثبت  اسيمقريز نمره. آمد دست به 73/7±77/3برابر با 

 به 88/4±10/3پسند( برابر با جامعه ينامه )رفتارهاپرسش
 نمرهنمره کل و  اريو انحراف مع نيانگيم نيچنهم. آمد دست

نشان  زين مارانينامه بعد از مداخله در بمختلف پرسش يهااسيمق
 به 28/13±68/5برابر با  زيآن ن اريو انحراف مع نيانگيداد که م

 يمنف يهااسيمقنمره در خرده نيترشيب نيچنهم. آمد دست
 -يفعالشيمشکل ب اسيمقمربوط به خرده بيترتنامه به پرسش

با  يارتباط مشکلات سپس و 02/5±85/1کمبود توجه برابر با 
 يهانشانه يهااسيمقريز و 03/4±41/1همسالان برابر با 

مشکلات سلوک برابر با  اسيمقرينمره در ز نيتربود. کم يجانيه
 يهانشانه رينمره تاث نيچنهم. است بوده 89/1±52/1

 مختلف يهانهيدر زم يبر عملکرد آزمودن ياختلالات رفتار
در کلاس درس و  يريادگيها, يدوست ,يخانوادگ ي)شامل زندگ

برابر با  ماراني( بعد از مطالعه در بيحيتفر يهاتيفعال
نامه مثبت پرسش اسيمقريز نمره. آمد دست به 17/4±8/8

 جينتا. آمد دست به 42/8±84/1پسند( برابر با جامعه ي)رفتارها
که  دمورد مطالعه نشان دا مارانيب يبر رو يزوج يآزمون ت

 ,يجانيه يهانشانه يهااسيمقرينامه و زنمره کل پرسش نيانگيم
 يداريکمبود توجه به شکل معن -يفعالشيمشکلات سلوک و ب

 اسيمقرياما نمره ز( >001/0pبعد از مداخله کاهش داشته است )
 را نشان داده است يداريمعن شيپسند افزاجامعه يمثبت رفتارها

(001/0p< .)ريدر نمره تاث يداريمعن يآمار لافبه علاوه اخت 
(554/0=p )با همسالان يو مشکلات ارتباط (109/0=p ) قبل

 (. 1و بعد از مداخله وجود نداشت )جدول 
مختلف  يهااسيدر مق يناهنجار راتييتغ زانيم 2 جدول

دهد يکند و نشان ميم سهيقبل و بعد از مداخله را مقا نامهپرسش
 يرفتارها شيبر افزا بيمداخله به ترت ريتاث نيترشيکه ب

, %3/38کلات سلوک کاهش مش ,%45پسند برابر با جامعه

, کاهش %35کمبود توجه  -يفعالشيکاهش مشکلات ب
قبل و بعد  راتييتغ نيبود که ا %35 زانيبه م يجانيه يهانشانه

تر از در سطح کم ايکتونور ليمبتلا به فن مارانياز مداخله در ب
با همسالان در  يدار بود. اما مشکلات ارتباطيمعن 001/0

اختلاف  نيبود که ا افتهي شيافزا %5مور مطالعه برابر با  مارانيب
 مارانيب نيب ,يبه عبارت(. P=146/0دار نبود )يمعن ياز نظر آمار
به  %3/28قبل از مداخله  اس,يعه از نظر نمره کل مقمورد مطال
 مارانينا به هنجار بودند اما بعد از مداخله نسبت ب %60هنجار و 

 %25نا به هنجار به  مارانيو نسبت ب شيافزا %55به هنجار به 
مشاهده  زيابزار ن يهااسيمقدر خرده(. >001/0P) افتنديکاهش 

قبل از  ,يجانيه يهامشکلات نشانه تيشد که از نظر وضع
نا به هنجار بودند اما بعد از  %3/43به هنجار و  %50مداخله 

و نسبت  شيافزا %3/73به هنجار به  مارانيمداخله نسبت ب
از نظر (. >001/0P) افتنديکاهش  %3/8ه هنجار به نا ب مارانيب

 %50به هنجار و  %35سلوک, قبل از مداخله  کلاتمش تيوضع
به هنجار به  مارانياما بعد از مداخله نسبت بنا به هنجار بودند 

کاهش  %7/11نا به هنجار به  مارانيو نسبت ب شيافزا 3/73%
مشکلات  تياز نظر وضع نيچنهم(. >001/0P) افتندي
 %7/56و  جاربه هن %25کمبود توجه, قبل از مداخله  -يفعالشيب

به هنجار به  مارانينا به هنجار بودند اما بعد از مداخله نسبت ب
کاهش  %7/21نا به هنجار به  مارانيو نسبت ب شيافزا 7/61%
مورد مطالعه از نظر  مارانيب نيتنها در ب(. >001/0P) افتندي

 يآمار با همسالان, اختلاف يمشکلات ارتباط تيوضع
حال (. P=186/0وجود نداشت ) مداخلهقبل و بعد از  يداريمعن
پسند, قبل از مداخله جامعه يکه, از نظر نقطه قوت رفتارهاآن
نا به هنجار بودند اما بعد از مداخله  %7/46به هنجار و  3/38%

نا به  مارانيو نسبت ب شيافزا %90به هنجار به  مارانينسبت ب
 (.>001/0P) افتنديهنجار به صفر کاهش 

اختلاف نمره بعد و قبل از مداخله را در  نيانگيم 3 جدول
دهد که بر اساس يآن نشان م يهااسيمقنامه و خردهپرسش

 -يفعالشيب اسيمقريکاهش نمره در ز نيترشيارائه شده, ب جينتا
با  يمشکلات ارتباط اسيمقريشد و در ز دهيکمبود توجه د

دهنده بدتر شدن شانداشته است که ن شيهمسالان نمره افراد افزا
افراد مورد مطالعه است. به هر حال مداخله سبب کاهش  تيوضع

 نيب يبستگهم 3شده است. جدول  617/0 زانيبه م مارانينمره ب
دهد يآن را با سن نشان م يهااسيمقرينامه و زنمره کل پرسش

با همسالان  يسن و مشکلات ارتباط نياساس ب نيکه بر ا
و با ( P=001/0وجود داشت ) يردايمثبت معن يبستگهم

. ابدييم شيبا همسالان افزا يبالارفتن سن نمره مشکلات ارتباط
 (.>05/0Pدار نبود )يبا سن معن هااسيمق ريسا يبستگاما هم
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نامه نمره کل پرسش راتييتغ نيانگيم نيب يبستگهم نيچنهم
 مارانيمختلف آن در ب يهااسيمقريقبل و بعد از مداخله و ز

نشان داد که  رسونيپ يبستگآزمون هم, بر اساس يمورد بررس
 رينامه با زنمره کل پرسش نيب يداريمثبت معن يبستگهم
و  کمشکلات سلو ,يجانيه يهامشکلات نشانه يهااسيمق

(. >05/0P) کمبود توجه وجود داشت -يفعالشيمشکلات ب
با مشکلات سلوک و نمره  يجانيه يهامره نشانهن نيب يبستگهم

با  يمشکلات ارتباطنمره  نيدار بود. بيمثبت و معن ريتاث
 زيکمبود توجه ن -يفعالشيهمسالان با مشکلات سلوک و ب

 ريز ريسا يگبستشد. اما هم دهيد يداريمثبت معن يبستگهم
 زيآنال نيچنهم(. <05/0Pدار نبود )يمعن گريدکيبا  هااسيمق

 يفاکتورها مارانيب  تينشان داد که سن و جنس انسيکووار
بعد از مداخله و نمره  يکتونور ليفن زانيبر م يداريمعن

 .(<05/0P) نامه نبودندپرسش

 

 مقایسه میانگین و انحراف معیار نمره مقیاسهای مختلف پرسشنامه قبل و بعد از مداخله .1جدول 

 P Value بعد از مداخله قبل از مداخله مقیاس

 <001/0 72/2 ± 47/1 03/4 ± 79/2 نشانه های هیجانی

 <001/0 52/1 ± 89/1 03/4  79/2 مشکلات سلوک

 <001/0 02/5 ± 85/1 02/7 ± 40/2 کمبود توجه -بیش فعالی

 109/0 03/4 ± 41/1 38/4 ± 19/2 مشکلات ارتباطی با همسالان

 <001/0 42/8 ± 84/1 88/4 ± 10/3 رفتارهای جامعه پسند

 <001/0 28/13 ± 68/5 47/19 ± 64/8 کل

 554/0 97/7 ± 18/4 71/7 ± 87/3 نمره تاثیر

 

 مقایسه میزان تغییرات ناهنجاری در مقیاسهای مختلف پرسشنامه  قبل و بعد از مداخله .2جدول 

 مقیاس
 بعد از مداخله قبل از مداخله

 P Value درصد تغییر
 درصد تعداد درصد تعداد

 <001/0 ↓%  35 3/8 5 3/43 26 هیجانی نشانه های

 <001/0 ↓% 3/38 7/11 7 50 30 مشکلات سلوک

 <001/0 ↓%  35 7/21 13 7/56 34 کمبود توجه -بیش فعالی

 <186/0 ↑% 5 7/66 40 7/61 37 مشکلات ارتباطی با همسالان

 <001/0 ↑%  45 7/46 28 7/1 1 رفتارهای جامعه پسند

 <001/0 ↓%   35 25 15 60 36 کل

 

 و همبستگی آن با سن بیماران مورد مطالعهمیانگین و انحراف معیار تغییرات نمره مقیاسهای مختلف پرسشنامه قبل و بعد از مداخله   .3جدول 

 (rضریب همبستگی ) (P valueمقدار معنی داری) انحراف معیار میانگین نمره تغییرات قبل و بعد از مداخله

 192/0 142/0 783/0 - 617/0 نمره کل

 210/0 107/0 944/0 -583/0 نشانه های هیجانی

 253/0 051/0 74/1 -52/2 مشکلات سلوک

 -241/0 /064 804/0 -717/0 کمبود توجه -بیش فعالی

 458/0 001/0 714/0 117/0 مشکلات ارتباطی با همسالان

 -013/0 921/0 872/0 -95/0 رفتارهای جامعه پسند

 057/0 /744 55/2 257/0 نمره تاثیر

 
 

 گيريبحث و نتيجه
سال به  75/13مورد مطالعه برابربا  مارانيب يسن نيانگيم

 يسن نيانگيسال بود. م 34ها برابر با دست آمد و حداکثر سن آن
مقدار گزارش شده است و اکثر  نيتر از اکم گريدر مطالعات د

. در شوديسال انجام م 5تر از کودکات کم يمداخلات بر رو
و  [32] ماه 30 مارانيب يسن نيانگيو همکاران م يمطالعه ساجد

سال به دست آمده بود  84/9بر با برا ييقرا يدر مطالعه محمود
به هر حال مطالعه حاضر  باشد.يتر از مطالعه حاضر مکه کم[ 33]

بالا انجام شد  نيدر سن مارانيب ياست که بر رو يامطالعه نياول
تر مشکل مارانيب تيشخص يريگبا توجه به شکل مداخله ريو تاث

 خواهد بود. 
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به  11تر از در مطالعه حاضر بالا نيآلان ليغلظت فن نيانگيم
گرم بر يليم 8و همکاران برابر با  ييدست آمد اما در مطالعه علا

 ليفن نيانگيمطالعه حاضر م جيبر اساس نتا [34] بود تريليدس
 کيبر اساس  ياهيبعد از مداخله تغذ يمورد بررس مارانيب نيآلان

بود.  افتهيکاهش  يداريو منظم  به شکل معن قيبرنامه دق
نشان دادند که مداخله  يو همکاران در مطالعه مشابه جربتسيها
 ريتواند تاثيم ييغذا ميمدت نشان دادند که رژکوتاه يدرمان ميرژ

, Pheداشته باشد و کاهش غلظت  Pheبر غلظت  يقابل توجه
. [16] گردديم يروان ميو کاهش علا يسبب بهبود علائم عصب

کردند که هدف از  انيب يادر مطالعه يمک لئود و ن نيچنمه
 نيآلان ليحفظ غلظت فن يکتونور ليفن مارانيب ياهيتغذ تيريمد

. با توجه به کاهش [35] است يمغذ ييغذا ميرژ کيهمراه با 
توان به اثربخش بودن يمورد مطالعه م مارانيب نيآلان ليغلظت فن

منظم و  ييغذا ميرژ کي ائهاشاره نمود و بر ار ياهيتغذ ميرژ
و  ي. اشراقشوديم ديتاک مارانيدر ب يزمغذيموثر و سرشار از ر
 يکتونور ليبه فن بتلام مارانيب هيکل يبر رو ياهمکاران در مطالعه

 مارانيو رشد ب هيتغذ تيدر استان مازندران نشان دادند که وضع
و  بمناس يميرژ يغذا نيبه تأم ازين مارانيبو  ست,يمناسب ن

 .[36] ها به خصوص آهن هستنديزمغذيسرشار از ر
به هنجار  %50مداخله طالعه حاضر قبل از م جياساس نتا بر

به  مارانينا به هنجار بودند اما بعد از مداخله نسبت ب %3/43و 
 %3/8نا به هنجار به  مارانيو نسبت ب شيافزا %3/73هنجار به 

سه ماه توانست  يدر ط ياهي. به علاوه مداخله تغذافتنديکاهش 
 ياز مداخله کاهش دهد به نحو عدرا ب مارانيمشکلات سلوک ب

نا به هنجار بودند اما  %50به هنجار و  %35که قبل از مداخله 
و نسبت  شيافزا %3/73به هنجار به  مارانيبعد از مداخله نسبت ب

بر اثر  نيچن. همافتنديکاهش  %7/11نا به هنجار به  مارانيب
 لاتمشک ايکتونور ليفن مارانيمنظم در ب ياهيمداخله تغذ

که قبل  يداشت. به نحو يمحسوس رييکمبود توجه تغ -يفعالشيب
نا به هنجار بودند اما بعد از  %7/56به هنجار و  %25از مداخله 

کمبود  -يفعالشيب اسيمقريبه هنجار در ز مارانيمداخله نسبت ب
 %7/21نا به هنجار به  مارانيو نسبت ب شيافزا %7/61توجه  به 

نشان داد که کاهش  زين يمطالعه مرور کي جيا. نتافتنديکاهش 
و  يمختلف درمان يهاسرم با استفاده از روش نيآلان ليفن

 يشناختروان يعصب يهاتيتواند سبب بهبود فعاليم ياهيتغذ
علائم  شيسرم با افزا نيآلان ليسطح فن شيگردد اما افزا مارانيب

در  مارانيب ييو کاهش عملکرد اجرا يشناختروان -عصب
نشان  يگريدر مطالعه د زيو همکارانش ن. کاچ [9] است رتباطا

 نيترشيب ياز ترس و هراس و افسردگ يدادند که حملات ناش
 نيدارد و ا يکتونور ليرا در بزرگسالان مبتلا به فن يفراوان

 گروه مداخله %22از افراد گروه کنترل و در  %41مشکلات در 

 ليفن زانيبا م ييغذا مياستفاده از رژ نيگزارش شده است. بنابرا
ها سبب کاهش مشکلات آن ,يمحدود تا دوران نوجوان نيآلان

 . [19] گردديم يدر بزرگسال
و  يشناختاند که عملکرد رواننشان داده يمتعدد مطالعات

نسبت به درمان درمان نشده  PKU مارانيب کيولوژيزيف
 يچون اضطراب, خجالتهم ييهايژگيزودهنگام بدتر است و و

از اجتماع و جنون  زيگر ک,يتحر ,يخلقکج ,يبودن, عصبان
 کيدر  .[18,17,8] است عي, شاPKUمبتلا به  مارانيدر ب يجوان

 ميو علا مارانيب يشناختروان يهاپاسخ ني, بيمطالعه مرور
در مطالعه برام  .[37] نشان داده شد يداريارتباط معن کيمتابول

 PKUبزرگسال مبتلا به  مارانيدر ب يو همکاران, بروز افسردگ
 به دست آمد %17هنگام قرار داشتند برابر با که تحت درمان زود

 يسه ماهه بر رو ياهيحاضر مداخله تغذ عه. اما در مطال[20]
 تيبر وضع يداريمعن رينتوانست تاث ا,يکتونور ليفن مارانيب

ها داشته با همسالان آن ايکتونور ليفن مارانيب يمشکلات ارتباط
با  مارانيب يمداخله بر مشکلات ارتباط ريباشد. علت عدم تاث

مطالعه  مورد مارانيب يبالا يتوان به متوسط سنيهمسالان را م
 منتسب نمود. 

به هنجار قبل از مداخله به  %3/38پسند از جامعه يرفتارها
 ريتاث نيترشيمطالعه, ب جينشان داد و  بر اساس نتا شيافزا 90%

, %45پسند برابر با جامعه يرفتارها شيبر افزا بيمداخله به ترت
 -يفعالشي, کاهش مشکلات ب%3/38کاهش مشکلات سلوک 

بود.  %35 زانيبه م يجانيه ياه, کاهش نشانه%35کمبود توجه 
 نيو تمک يبخشموثر در اثر يشاخص مارانيد سن بسريبه نظر م

مبتلا به  مارانيدر ب يشناختو روان ياهيمداخلات مختلف تغذ
 ريتاث يکودک نيسن مارانيتواند در بيباشد و ميم ايکتونور ليفن

 . [38,9] داشته باشد نينسبت به بالغ يمتفاوت
نامه نمره کل پرسش نيانگيمطالعه حاضر نشان داد که م جينتا
مشکلات سلوک و  ,يجانيه يهانشانه يهااسيمقريو ز

بعد از مداخله  يداريکمبود توجه به شکل معن -يفعالشيب
 يمثبت رفتارها اسيمقريکاهش داشته است اما نمره ز

 نيچنرا نشان داده است. هم يداريمعن شيپسند افزاجامعه
و مشکلات  مارانيب يبر عملکرد اجتماع ريبر  نمره تاث يريتاث

نشان  يابا همسالان نداشت. برام و همکاران در مطالعه يارتباط
در مدرسه,  يمشکلات يدارا PKUه دادند که کودکان مبتلا ب

و اعتماد به  ياجتماع يستگيکاهش شا شرفت,يپ زهيکاهش انگ
موجب  يماريب درمانکه در صورت عدم  باشنديم نيينفس پا

 يو فقدان استقلال در بزرگسال يو افسردگ ياجتماع يانزوا
 ياجتماع يتوجه داشت که سطح تکامل فرد ديبا .[11] گردنديم

تر از کودکان از بدو تولد, کم يدرمانميشده با رژدر کودکان درمان
کودکان  ههم يزودرس برا هو مداخل صيباشد لذا تشخيم يعاد
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 هيکم توص نياز بدو تولد و در سن ,يدرمانميژشده با ردرمان
 .[8] شوديم

سن و  نيرا ب يداريمثبت معن يبستگمطالعه هم جينتا
با همسالان نشان داد که با بالا رفتن سن نمره  يمشکلات ارتباط
به نظر  ني. بنابراابدييم شيبا همسالان افزا يمشکلات ارتباط

 شيتر بنييپا نيبر کودکان و سن ياهيمداخله تغذ ريتاث رسديم
 يبر رو يامطالعه درو همکارانش  جيباشد. وجل نيرياز سا

شان يسال( که در دهه اول زندگ 14بالغ )با متوسط سن  مارانيب
و منظم قرار داشتند نشان داد  قيدق ييغذا ميرژ کيتحت کنترل 

 ليبعد از مداخله غلظت فنبالاتر از ده سال, سه سال  نيکه در سن
مانع کاهش  يداشت اما مداخله قبل شيافزا مارانيخون ب نيآلان
 . [39] ها شده بودآن يکيولوژيدر عملکرد نوروب خصمش

 يمطالعه حاضر عدم بررس يهاتيجمله موانع و محدود از
 ييغذا ميرژ قيدق ي( در اجرانيها )والدخانواده تيوضع قيدق

 يو حضور يتلفن يريگيمانع با پ نيخواهد بود که جهت رفع ا
عدم  نيچن. همرديگيقرار م يمسئله مورد پرسش و بازرس نيا

 ليبه دل امهنپرسش لينمونه جهت تکم ياز اعضا يبرخ يهمکار
 لي, نداشتن صداقت در تکمشانيعدم اعتماد ا وقت و قيض

در پر  ديو ترد ياز جامعه آمار ينامه از جانب تعداد کمپرسش
 مارانيب هيمشکلات بود که با توج رينامه از جمله ساکردن پرسش
 . دنديشرکت در مطالعه مجاب گرد ديفوا نييها و تبو آموزش آن

 ياهيرسد مداخله تغذيمطالعه حاضر به نظر م جياساس نتا بر
 مارانيدر ب يجانيه-يتواند بر اختلالات رفتاريم قيمنظم و دق
که سبب  يداشتته باشد به نحو يمثبت ريتاث يکتونور ليمبتلا به فن

 ,يجانيه يهانشانه يهااسيمقريدر ز مارانيکاهش مشکلات ب
 يارتقا رفتارها و بودکم -يفعالشيمشکلات سلوک و ب

 يزيرشود. لذا برنامه ايکتونور ليمبتلا به فن مارانيپسند بجامعه
 مارانيب يو سبک زندگ هيتغذ يو نظارت منظم بر الگو قيدق
 .ها گرددآن يجانيه-يتواند سبب بهبود اختلالات رفتاريم

 
 تشكر و قدردانی

 بيقم که در تصو يدانشگاه علوم پزشک قاتياز معاونت تحق
. ميکن يتشکر م مانهيآن نقش داشتند صم يمال تيطرح و حما

رساندند  ياريطرح به ما  نيکه در ا يياز تمام خانواده ها نيهمچن
 .ميسپاسگزار مانهيصم
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Introduction: Phenylketonuria is a disorder due to deficiency of the phenylalanine hydroxylase enzyme. Delay or 

untreatement would cause impacts on motor-cognitive and individual-social skills. This study aimed to investigate the 

effect of a controlled diet program on behavioral-emotional disorders in patients with phenylketonuria. 

Materials and Methods: In a quasi-experimental study, 60 patients with phenylketonuria referred to Hazrate 

Masoumeh Hospital in Qom (the seventh largest city in Iran) were studied. The data were collected using parents' 

strengths and difficulties questionnaire (SDQ) to assess the status of behavioral-emotional disorders in patients by one 

of parents. Data were collected before and after - a three-months controlled diet- intervention.  

Results: The mean of phenylalanine in the patients was 12.81 ± 5.89 mg/dl before intervention and was decreased 

to 11.88 ± 6.8 mg/dl after intervention and this difference was statistically significant (p=0.018). The most significant 

effect of intervention was on increase of prosocial behaviors equal to 45%, reduction of conduct problems 38.3%, 

reduction of hyperactivity-attention deficit problems by 35%, decrease of emotional symptoms by 35% (p<0.001).  

The mean score of the questionnaire and its sub-scales including emotional symptoms, conduct and hyperactivity 

problems decreased significantly after intervention (p<0.001), and prosocial behaviors showed a significant increase 

(p<0.001). 

Conclusion: A three-months regular and controlled nutritional intervention showed a positive effect on behavioral-

emotional disorders in patients with phenylketonuria. The diet intervention reduces patients' problems in sub-scales 

of emotional symptoms, behavioral, and hyperactivity problems and promote the prosocial behaviors. 
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