
Arc
hive

 of
 S

ID

 

 

journal.fums.ac.ir 

6139 پاییز | 3شماره  | مهفتسال  |مجله دانشگاه علوم پزشکی فسا   

 

 GSD-Ibبیماری  درعناب اثرات مفید 

 

291 

 
 

 ، گزارش مورد وIbهای بالینی و آزمایشگاهی بیماری ذخیره گلیکوژن نوع یافته اثرات عناب بر بهبود

 مرور متون
 

 ، بهمن منصوری مطلق*شاهصنم غیبی، هادی اسمعیلی گورچین قلعه
 

 تحقیقات چاقی مادر و کودک، دانشگاه علوم پزشکی ارومیه، ارومیه، ایرانمرکز 
 

 27/01/1396 :تاریخ پذیرش مقاله                                   10/09/1395 اریخ دریافت مقاله:ت

 دهیچک

از  تولید ناکافی گلوکزیجه درنتبیماران  اختلال متابولیسم کربوهیدرات است که با، یک بیماري متابولیک Ibبیماري ذخیره گلیکوژن نوع : زمینه و هدف

براي اولین بار در ایران و جهان بیماري که با مصرف  .شوندهاي راجعه مبتلا میاختلالات متابولیسمی شده و به علت نوتروپنی به عفونتدچار گلیکوژن 

 ییم.نماداروي گیاهی بهبودي یافته است را معرفی می

هیپوگلیسمی، هپاتومگالی، نوتروپنی، هیپرلیپیدمی و  ٔ  ینهدرزمتشنج شیرخوارگی  باسابقه، Ibذخیره گلیکوژن نوع ساله مبتلا به بیماري  5دختر  :مورد

داشت، با تجویز میوه عناب قرار  G-CSFهاي شدید در حملات نوتروپنی تحت درمان ماهانه با هاي دهانی و عفونتکه به دلیل زخم استاسیدوز متابولیک 

 پیدا نکرد. G-CSFهاي دهانی بهبود یافته و حملات عفونت و نوتروپنی بیمار از بین رفتند و بعد از شش ماه نیاز به تجویز زخم

 گردد. Ibبیماري ذخیره گلیکوژن نوع در و آفت دهانی  ، عفونتنوتروپنی تواند موجب عدم رخدادمیاستفاده از عناب : گیرییجهنت

 

 هاي دهانی، زخم، نوتروپنیIbعناب، بیماري ذخیره گلیکوژن نوع کلیدی: کلمات 
 

 

 
 

 

 

 مقدمه 
ناشی از اختلال در کمپلکس  Iبیماري ذخیره گلیکوژن نوع 

اصلی را در  ( که نقش1شکلآنزیمی گلوکز شش فسفاتاز )

اتوزومال  صورتبهشود و هموستاز گلوکز به عهده دارد ایجاد می

این  گردد.یمتقسیم  Ibو  Iaمغلوب به ارث رسیده و به دو نوع 

کبد، عضله اسکلتی، قلب و گاهی  بیماري اغلب عملکرد و ساختار

دهد یر قرار میتأثها را تحت اوقات سیستم اعصاب مرکزي و کلیه

 و عوارض علائم بیماري، شروع یعنی سن فرد استمنحصربهو 

 Iنوع  GSD است. متفاوتکاملاً آن در افراد مختلف  یروممرگ

گردد میمشاهده  مورد 000/100 در یک حدود در نوزادان در

هپاتومگالی، نفرومگالی،  علائماین بیماري با  (.2و1)

هیپوگلیسمی، اسیدوز لاکتیک، هیپرلیپیدمی، هیپریوریسمی، 

علاوه بر  Ibیابد. در نوع قیافه عروسکی و اختلال رشد تظاهر می

ها نیز تظاهرات فوق نوتروپنی و اختلال در عملکرد نوتروفیل

هاي مکرر و مرگ زودرس وجود دارد. مشکل اخیر باعث عفونت

هاي غذایی غنی از یمرژئم بیماري اغلب با مصرف شود. علامی

ساعت یک وعده به همراه استفاده از نشاسته ذرت  4پروتئین هر 

رفیعی و  (.3) یابدیمکاهش  چربکمدر شیر  شدهحلخام 

بیماري ذخیره گلیکوژن همکاران در مطالعه خود نشان دادند که 

التهابی روده و آدنوم  بیماريبیمار را با  درازمدتتواند در یم I نوع

ساله باسابقه تشنج  2گزارش کودک نیز درگیر کند. در این  کبد

نوزادي هیپوگلیسمیک و هپاتومگالی مبتلا به بیماري ذخیره 

گردیده و همراهی آن با  معرفیسالگی  17گلیکوژن نوع یک تا 

(. درمان مشخصی 4) شده استکولیت اولسروز و آدنوم کبدي 

هاي ن بیماران وجود ندارد ولی بایستی عفونتبراي نوتروپنی ای

یراً استفاده اخالطیف درمان کرد. بیوتیک وسیعیآنتبیماران را با 

شود که براي درمان نوتروپنی این بیماران توصیه می G-CSFاز 

)ترومبوسیتوپنی، گلومرونفریت، واسکولیت،  پر عارضهبر و ینههز

-عناب از گذشته(. 5است )مدت لوسمی( یطولاناستئوپروز و در 

عنوان گیاه دارویی مصرف داشته و در کشورهاي شرق هاي دور به

هایی از قبیل؛ اختلالات کبدي، آسیا از آن در درمان بیماري

 گزارش مورد

 

مرکز تحقیقات چاقی مادر و کودک، اسمعیلی گورچین قلعه،  هادینویسنده مسئول: * 

 Email: h.smaili69@yahoo.com                    دانشگاه علوم پزشکی ارومیه، ارومیه، ایران
                           

www.SID.ir

http://journal.fums.ac.ir/
www.sid.ir


Arc
hive

 of
 S

ID

 

 

6391 پاییز | 3شماره  | مهفتسال  |مجله دانشگاه علوم پزشکی فسا   

 

 و همکارانشاهصنم غیبی 

 

journal.fums.ac.ir 292 

 شد.و تنگی نفس استفاده می ی، خستگی مزمنخونکمی، خوابکم

 ،هاي تري ترپنوئیدي، فلاونوئیديمیوه گیاه عناب ترکیباز 

دانه عناب داراي (. 6ژوژوفنوزید تخلیص شده است )و  يآلکالوئید

 مقادیر زیادي موسیلاژ، اسید مالیک، اسید سیتریک و ویتامین

ها بررسی (.7مواد قندي، مـواد پروتئینی و املاح آلی است ) ث،

هاي فعال بوده کـه اثر نشان داده است که این گیاه داراي ترکیب

 ل شدن سیکلواکسیژنازهايمهاري بر آزادسازي هیستامین، فعا

I و II ثرات اکولین استراز دارند. علاوه براین  يسازو فعال

ضدسرطانی، ضدالتهابی، ضدچاقی،  ،ینسیتوتوکسی

اکسیدانی، محرک ایمنی، محافظ کبدي و گوارشی را براي آنتی

میوه ی این گزارش اثر محافظتدر  (.8اند )عناب گزارش کرده

هاي یافتهبهبود نیز و هاي راجعه عفونتهاي دهانی، بر زخم عناب

مبتلا به بیماري  یک دخترنوتروپنی در  ازجملهپاراکلینیکی 

 .ارائه شده است Ib ذخیره گلیکوژن نوع
 

 گزارش مورد
منسوب و متولد استان غیروالدین  از ساله 5بیمار دختر 

ماهگی به دنبال  4در که  است ایران )مهاباد(ی آذربایجان غرب

بستري و  هایپوگلیسمی یینهنوبت( درزم 4) مکررهاي تشنج

بیمار در سن  تربزرگبرادر  ازآنجاکهدرمان شده بود. 

ی با تابلوي هپاتومگالی و اسیدوز و هیپوگلیسمی ماهگشش

بستري و با بیوپسی کبد تشخیص بیماري ذخیره گلیکوژن تیپ 

I به دنبالناگهانی  طوربهسالگی ته شده بود و در یکگذاش 

براي  ،حمله اسیدوز، نوتروپنی و سپسیس شدید فوت کرده بود

این کودک نیز احتمال ابتلا به این بیماري در نظر گرفته شده 

هاي مکرر و سرعت نوتروپنی، عفونت مروربهبود. 

در ساعت اول(  ESR =120سدیمانتاسیون اریتروسیت بالا )

 ازنظره بود کنترل گردیدبیوتیکی یآنتدرمان با  پیدا کرده که

ایمنولوژي هومورال و سلولی نیز مورد بررسی قرار گرفته بود 

که مورد پاتولوژیکی یافت نشده و در آسپیراسیون مغز استخوان 

سالگی با توجه  2در فقط ساپرشن میلوئید گزارش شده بود. 

هاي کبدي افزایش آنزیمو اندازه کبد شدن تر به بزرگ

(SGPT:89 SGOT:123,)  بیمار ( %7-12نوتروپنی )توأم با

این تحت بیوپسی کبد قرار گرفته و بر اساس پاتولوژي براي 

داده شد و  Ibتشخیص بیماري ذخیره گلیکوژن نوع نیز بیمار 

قرار گرفت. خام بیمار تحت درمان خوراکی با نشاسته ذرت 

(، chol:208 ،TG:321) یسیریدکلسترول و تري گل افزایش

 

 (2مسیر ساده سنتز و تخریب گلیکوژن ) -1شکل 
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به علائم آزمایشگاهی یج تدربهنیز  (Hb:9.6 ،Hct:29.4) یآنم

)التهاب  به علت ژنژیویتی چهارسالگگردید. در بیمار اضافه 

 G-CSF یقتزر نوتروپنی، ٔ  ینهدرزمراجعه  لثه( و آفت دهانی

 G-CSFبار بستري و توصیه شد که هر یک تا دو ماه یک

دریافت کرده بود(. با توجه به  G-CSFدوره  4کرد )دریافت می

تجربه نویسندگان در کنترل آفت دهانی خود و اقوام با مصرف 

عناب و نیز بعد از مرور اثرات مثبت عناب در ضایعات گوارشی، 

 عدد( توصیه شد. 10تا  5)روزانه  میوه عناببراي بیمار مصرف 

دک بهبود یافت هاي دهانی کوزخم به دنبال مصرف میوه عناب

هاي و تا شش ماه هم ژنژیویت کودک تکرار نشد. در بررسی

 ESR (، کاهش:58Neut%)یبهبود نوتروپنآزمایشگاهی هم 

(49ESR=،) 40.7)هاي کبديکاهش آنزیمSGPT: ، 43.2 

SGOT:176)(، کاهش کلسترول و تري گلیسیریدChol:  ،

212 TG:بهبود آنمی ،) (11.8Hb:، 38.3Hct:)  در بیمار

-Gماه نیاز به تزریق  6و بیمار بعد از گذشت  مشاهده گردید

CSF  که یناهم پیدا نکرده و رشد مناسبی داشت بدون

 اي داشته باشد.ین عارضهترکوچک
 

 بحث
بیماري ذخیره هاي راجعه مشخصه نوتروپنی و عفونت

یر و عوارض آن وممرگبوده که باعث افزایش  Ibنوع  گلیکوژن

. تجویز عناب است Iaنوع  بیماري ذخیره گلیکوژندر مقایسه با 

باعث  Ibبیماري ذخیره گلیکوژن ساله مبتلا به  5به یک دختر 

بیماري بهبود نوتروپنی و عدم رخداد عفونت در ایشان شد. 

یک بیماري اتوزومال مغلوب بوده و در اثر  Iنوع  ذخیره گلیکوژن

به علت نقص در عملکرد  هااختلال در متابولیسم کربوهیدرات

، گلیکوژنولیز و گلوکونئوژنز فسفاتاز 6گلوکز کمپلکس آنزیم 

قند گلوکز و  شکل ذخیره شده گلیکوژن(. 9، 4شود )ایجاد می

بدن، است. محل اصلی ذخیره گلیکوژن در انسان در بدن  انرژي

طیف وسیعی از  (8باشند )هاي عضلانی میو سلول ها، کلیهکبد

کنند که میزان ها در سنتز و هیدرولیز گلیکوژن شرکت میآنزیم

 فسفاتاز 6گلوکز  گردد.ها تنظیم میها توسط هورمونفعالیت آن

گلوکز نیز هیدرولیز گلوکونئوژنز و ز، در گلیکوژنولیرا نقش اساسی 

(. 10دارد )کردن گلوکز به داخل جریان خون و آزاد فسفات  6

و افزایش  ياین تغییرات در کبد صورت گرفته و موجب آزادساز

در  فسفاتاز 6گلوکز ناقل کمبود (. 8) شودسطح گلوکز خون می

شده و به علت آزاد  هاکبد و کلیه موجب تجمع گلیکوژن در آن

( 9) و تشنج، ، بیماران دچار هیپوگلیسمیکافی گلوکزنشدن 

 هیپرلیپیدمی، هیپراوریسمی و لاکتیک اسیدوزیس، برآمدگی

تجمع گلیکوژن و چربی(، ناشی از ) شکم به علت بزرگی کبد

-میاي، صورت عروسکی، عضلات تحلیل رفته قدکوتاه، چاقی تنه

 درصد 20 یباًتقر Ibنوع  بیماري ذخیره گلیکوژن(. 11شوند )

شود این بیماران علاوه را شامل می Iبیماران ذخیره گلیکوژن نوع 

نوتروپنی و اختلال در فونکسیون به علت بر تظاهرات مذکور 

 به علت اختلالهاي شدید و یا مکرر و ها دچار عفونتنوتروفیل

میزان شیوع (. 11شوند )می دچار خونریزي عملکرد پلاکتی

 درصد است. Ib، 41درصد و در  Ia، 3هاي مکرر در نوع عفونت

اي نوتروپنی این بیماران وجود ندارد ولی درمان مشخصی بر

الطیف درمان بیوتیک وسیعیآنتهاي بیماران را با بایستی عفونت

براي درمان نوتروپنی این بیماران  G-CSFیراً استفاده از اخکرد. 

)ترومبوسیتوپنی،  پر عارضهبر و ینههزشود که توصیه می

مدت لوسمی( یطولانگلومرونفریت، واسکولیت، استئوپروز و در 

ها در هاي آن(. تجربه شخصی نویسندگان و خانواده5است )

عارضه هاي راجعه دهانی توسط عناب و با توجه به بیکنترل آفت

هاي دهانی راجعه این بودن این میوه، باعث شد براي کنترل زخم

بیمار مصرف عناب توصیه شود. دو ماه بعد از گذشت مصرف 

که زخم دهانی پیدا نکرد نوتروپنیک نیز یناعناب بیمار علاوه بر 

هاي یشآزماکه در قسمت معرفی بیمار اشاره شد  طورهماننشد. 

هر دو ماه کنترل شد که پس از گذشت شش ماه  مجدداًوي 

که نوتروپنی پیدا نکرده و دهان نیز زخمی نشده یناعلاوه بر 

دارد هاي خونی و کبدي وي سیر بهبود یابنده یشآزمااست سایر 

 و وزن گیري بیمار هم بهبود یافته است.

ر درمان مختلف جهان ددر کشورهاي ها قبل مدتعناب از 

ی، خونکمی، خواباختلالات کبدي، کمزیادي مانند هایی بیماري

میوه گیاه عناب از  .شدو تنگی نفس استفاده می خستگی مزمن

 ،ازجمله تري ترپنوئیدي، فلاونوئیديات متعددي ترکیب

داراي هم دانه عناب  (.5اند )ژوژوفنوزید تخلیص شده ،آلکالوئیدي

 مقادیر زیادي موسیلاژ، اسید مالیک، اسید سیتریک و ویتامین

خواص که  مواد قندي، مـواد پروتئینی و املاح آلی است ث،

ضدسرطانی، ضدالتهابی، ضدچاقی، آنتی اکسیدانتی، محرک 

 7کنند )را توجیه می این گیاهایمنی، محافظ کبدي و گوارشی 

تواند ساکارید عناب می که پلی ندنشان داد و همکاران Chi(. 8و 

محتواي گلیکوژن عضله و کبد، فعالیـت سوپراکسید دیسموتاز و 

گلوتاتیون پراکسید را افزایش داده و خستگی ناشی از ورزش را 

افضل پور و همکاران نشان دادند که مصرف  (.13از بین ببرد )
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گرم به ازاي هر کیلوگرم وزن بدن براي سه  4/0ه مقدار عناب ب

ورزش  به دنبالاکسیدانی را در زنان یآنتهفته ظرفیت تام 

و همکاران  Fangling (.14دهد )درصد افزایش می 90سنگین تا 

تواند فعالیت سوپراکساید دیسموتاز و اند که عناب میریافتهد

و  Jaydari(. 15) گلوتاتیون پراکسیداز سرم را افزایش دهد

اند که خاصیت ضد اکسایشی عناب همکاران به این نتیجه رسیده

هاي قرمز در مقابل فشار اکسایشی ناشی از مصرف اتانول از گلبول

ابراهیمی و همکاران در مطالعه خود تحت (. 16کند )حفاظت می

موش صحرایی  عصاره میوه عناب در کبد یعنوان اثر محافظت

ناب داراي قابلیت محافظتی در برابر عوامل نشان دادند که ع

هاي کبدي است و گزارش کارسینوژن و توکسیک بر روي سلول

ها و همچنین کردند که در گروه درمانی تخریب و نکروز سلول

(. در بیمار ما نیز 17هاي پورتال کاهش یافته بود )التهاب سلول

از این هاي کبدي به دنبال مصرف میوه عناب حاکی یمآنزکاهش 

طیبی و همکاران در مطالعه خود  .استیر محافظتی بر کبد تأث

ی مانزندهتحت عنوان اثرات تجویز خوراکی عناب بر میزان 

هاي خون انسانی نشان دادند که تجویز خوراکی عناب نوتروفیل

هاي خون هاي نوتروفیلی و قابلیتمانزندهموجب افزایش 

ما نیز افزایش میزان  (. در بیمار18شود )محیطی انسان می

به دنبال مصرف میوه عناب حاکی از  هاي خون محیطینوتروفیل

هاي بنیادي براي بیمار انجام یشآزماگرچه ما . استاین واقعیت 

باعث بهبود و عدم  میوه عنابایم ولی در سیر بالینی بیمار، نداده

هاي یافتهبهبود حتی و هاي راجعه هاي دهانی، عفونتتکرار زخم

هاي کبدي، هیپرلیپیدمی و ، آنزیمنوتروپنی ازجملهپاراکلینیکی 

اي با نشاسته درمان تغذیه .شده است سرعت سدیمانتاسیون بالا

-را بهبود می Iخام وضعیت بالینی بیماران ذخیره گلیکوژن نوع 

کامل وضعیت بیوشیمیایی را اصلاح  طوربهتواند بخشد ولی نمی

کند بنابراین با توجه به نتایج این  و از عوارض بیماري جلوگیري

درمان کمکی بیماران  عنوانبهگزارش استفاده از میوه عناب 

 خواهد بود. مؤثرها به همراه سایر رژیم Ibذخیره گلیکوژن نوع 
 

 گیرینتیجه
تی تواند اثرات محافظکه عناب می نتایج مطالعه ما نشان داد

نی ها با اصلاح نوتروپنی و بهبود وضعیت بالیعفونت در برابر

 وداشته باشد  Ibبیماري کبدي در بیماري ذخیره گلیکوژن نوع 

وه یافتن ماده مؤثره میشاید نداشتن عوارض جانبی  با توجه به

 دربرایمنولوژیک و کبدي کاهاي درمان بیماريآینده در عناب در 

الینی هاي برآزماییشود این میوه در کاداشته باشد و پیشنهاد می

 .هاي مذکور مورد ارزیابی قرار گیرددر بیماري
 

 تشکر و قدردانی
 ونگارندگان سپاس صمیمانه خود را از خانواده محترم بیمار 

ه مرکز تحقیقات چاقی مادر و کودک دانشگاه علوم پزشکی ارومی

 دارند.جهت ارائه این گزارش اعلام می جهت همکاري صمیمانه
 

 منافعتعارض 
 نویسندگان هیچ گونه تعارض منافعی را اعلام نکرده اند.
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Abstract 
 

Background & Objectives: Glycogen storage disease type Ib is a metabolic disease of carbohydrate 

metabolism. Patients suffer from metabolic disorders as a result of insufficient production of glucose 

from glycogen, and recurrent infections due to neutropenia. For the first time in Iran and in the world, 

we introduce a patient who was improved with herbal medicine. 

Case: A 5-year-old girl with glycogen storage disease type Ib, with a history of infantile hypoglycemic 

seizures, hepatomegaly, neutropenia, hyperlipidemia and metabolic acidosis participated in this study. 

She was under monthly treatment with G-CSF due to neutropenia induced recurrent oral ulcers and 

severe infection. After using Jujube fruit, her oral lesions improved and the patient’s infection attacks 

and neutropenia disappeared and there was no need for the administration of G-CSF after six months. 

Conclusion: The use of jujube can lead to the improvement of neutropenia, infection and oral lesions in 

glycogen storage disease type Ib. 
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