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 پیش آگهی

فنیل کتونوری باید محدودیت  هزنان مبتلا ب

رعایت  رژیم غذایی را در دوران بارداری

 کنند .

 هدر صورت افزایش سطح فنیل آلانین ب 

dl/mg 20  یا بالاترروی مغز جنین تاثیر کرده

 و تکامل طبیعی جنین مختل می شود .

نیل ه فاین زنان از نظر احتمال ابتلاء کودک ب 

بتلاء ا کتونوری ) در ھر بارداری احتمال

%وجود دارد ( مورد  50میزان  هکودک ب

 مشاوره قرار می گیرند.
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 رژسم غذایی

ای بعد از تولد تا دوره بزرگسالی ه محدودیت تغذی

ی کند.مادامه پیدا   

مواد پروتئینی از قبیل پنیر، تخم مرغ ،  مصرف

باشد.  می گوشت، حبوبات و ... محدود  

اد غذایی با سطح فنیل آلانین پایین از قبیل مو

را می  هاستنشسبزیجات، میوه ھا، غلات، نان و

 توان استفاده کرد.

می  ضروری تیروزین ھم لازم هریافت اسید آمیند

 باشد.

ھمسالان کودک نقش زیادی در باز  هدر سن مدرس

داشتن کودک از رعایت رژیم غذایی پر پروتئین 

مانند شیر، بستنی، ھمبرگر دارند. بنابراین 

ایی در این دوران با مسائل غذمحدودیت رژیم 

ستزیادی ھمراه ا  
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 درمان

 محدوده در آلانین فنیل سطح کودکان این در

dl/8mg-2 بالاتر سطح.  شود می داشته نگه 

 شود می مغزی آسیب باعثdl/15mg-11 از

محدود کردن پروتئین )فنیل آلانین( رژیم 

 :غذایی

ھفتگی شروع  3د دیرتر از رژیم غذایی نبای

 گردد . فنیل آلانین شیر مادر پایین می باشد

بنابراین با کنترل سطح فنیل آلانین می توان از 

 شیر مادر استفاده کرد .

این صورت از شیرھای در غیر 

مقدار کمی ه ک“ 1-فنکس“، ”لفنالاک“مخصوص

 فنیل و در غیرآلانین دارد استفاده می گردد.

 فاقد فنیل آلانین بوده و برای کودکان فنیل فری 

سایر بزرگتر استفاده می شود تا در انتخاب 

بیشتری  مواد غذایی حاوی پروتئین آزادی

 باشند ه داشت
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 علائم

 استفراغ  

 درش در یینارسا 

 یریپذ کیتحر 

 درد دل 

 مداومه یگر 

 دی رعایغ یرفتارھا 
 هب سر دنیکوب،دنیکش ادیفر مثل

 اطراف

 و زمانه ب نسبت یاریھوش عدم 

 مکان

 یتکرار حرکات  

 در رسوب و خون در نیآلان لیفن تجمع

 رشد کاھش و تشنج باعث یمغز یبافتھا

 . شود یم یکروسفالیم و یمغز یبافتھا

به دلیل کمبود ملانین  کودکان نیاظاھر

 ضایعات،یآب چشمان بلوند، یموھا شامل

 در پوست اگزمایی

 

 تشخیص

 تست گاتری 

 ازمایش ادرار 
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 فنیل کتون اوری

 اتوزومه وسیله به است کبیماری ژنیتیکی 

در کودکان  رث می رسد وعمدتاه امغلوب ب

 سفید پوست دیده می شو

 علت

 نیآلان لیفن یکبد میآنز کمبود اثر در

تحت تاثیر این .گردد یم جادیا لازیدروکسیھ

انزیم فنیل الانین در نھایت به ملانین تبدیل می 

 شود.

افزایش سطح فنیل آلانین در خون و دفع 

ه متابولیتھای آن از ادرار ایجاد می گردد ک

باعث بوی خاص کپک یا بوی موش در ادرار 

 می گردد.
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