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 مقاله مروری
 114- 122، صفحه 1384، زمستان 1مجلۀ دانشگاه علوم پزشکی بابل، دوره هشتم، شمارۀ 

  2/9/84: ، پذیرش24/3/84:   دریافت
 
  
  

   فسفات دهیدروژناز -6 -کمبود آنزیم گلوکز
  

  3، امیر زاهدپاشا 2موسی احمدپور، ∗1یداله زاهدپاشا 
  دانشجوی دندانپزشکی -3 استادیار گروه نوزادان دانشگاه علوم پزشکی بابل - 2کی بابل دانشیار گروه نوزادن دانشگاه علوم پزش- 1

  
 فسفات دهیدروژناز شایع ترین نقص آنزیمی در دنیا می باشد و موجب طیف وسیعی از بیماریهایی -6-کمبود گلوکز

 کمبود این آنزیم ممکن است افراد مبتلا به. نظیر زردی نوزادی، کم خونی همولیتیک حاد و همولیز مزمن می گردد
است که اکثراَ در افراد آفریقائی، آسیایی، ) X-limited(یک عارضه توارثی وابسته به جنس . بدون علامت باشند

  .  میلیون نفر در دنیا به آن مبتلا می باشند400تقریباَ . مدیترانه ای و خاورمیانه دیده می شود
و در ساری در % 1/4و در دختران % 5/12، در بابل در پسران ) دختر%6/0پسر و % 6/3% (1/2شیوع آن در تهران 

تقسیم . شود تشخیص داده می ) FST(معمولاَ بوسیله تست فلوئورسنت لکه ای . می باشد% 3و دختران % 3/14پسران 
ه فرم دارو یا همولیز حاد در تماس با عوامل اکسیدان ب. بندی آن بر مبنای درجه کمبود و تظاهرات بالینی آن می باشد

. همولیز حاد یا خود محدود شونده است و یا در موارد نادر نیاز به تزریق خون پیدا می کند. باقلا صورت می گیرد
همولیز مزمن . زردی نوزادی ممکن است نیاز به فتوتراپی و یا تعویض خون برای جلوگیری از کرن ایکتروس پیدا کند

فراوانی انواع موتاسیون آن . بیماری بندرت کشنده است. فته تک گیر می باشدنادر است و وابسته به ژن موتاسیون یا
و % 75/6و کوزنزا % 27، کانتام %25/66از نظر مولکولی موتاسیون مدیترانه ای ) ساری(در شمال کشور در مازندران 

  .  کانتام می باشد% 7/9 مدیترانه ای و% 4/86کانتام و در استان گیلان % 67/2مدیترانه ای، % 69در استان گلستان 
مهمترین اقدام برای پیشگیری، غربالگری در دوره نوزادی و شناسائی مبتلایان و پیشگیری از تماس با عوامل 

  .اکسیدان و باقلا و درمان زودهنگام زردی نوزادی برای پیشگیری از عارضه مغزی است
 .کم خونی همولیتیک حاد ، نوزاد زردی،  فسفات دهیدروژناز، فاویسم-6-کمبود گلوکز :واژه های کلیدی

114-122، صفحه 1384، زمستان 1مجلۀ دانشگاه علوم پزشکی بابل، دوره هشتم، شمارۀ   
  مقدمه 

  (G6PD) فسفات دهیدروژناز - 6 –کمبود گلوکز 

(Glucose-6-phosphat dehydrogenase) شایعترین نقص 
میلیون از مردم دنیا  400آنزیمی گلبولهای قرمز می باشد که حدود 

 تشخیص داده 1956اولیــن بار در سال ). 1(به آن مبتلا  می باشند
شد و تاکنون تحقیقات فراوانی درباره انواع آن توسط دانشمندان 

این نقیصه یک عامل مهم زردی در دوره ). 2و3(صورت گرفت
نوزادی است که می تواند منجر به کرن ایکتروس، فلج مغزی، عقب 

در کودکان و سایر سنین در ). 1و4(ذهنی و مرگ گرددماندگی 

مواجهه با باقلا، مواد اکسیدان و برخی از داروها ممکن است موجب 
همولیز حاد تهدید کننده زندگی و بندرت افزایش ابتلا به عفونت 

 باعث کاتالیز مرحله اول راه هگزوز منوفسفات در G6PD). 1و4(شود
 می گردد که برای نگهداری NADPHمتابولیسم گلوکز و ایجاد 

 GSH). 1شکل ( ضروری می باشد(GSH)گلوتاتیون احیاء شده 
 .باعث حفاظت گلبولهای قرمز از آزردگی اکسیداتیو می گردد

G6PD5(باشد در همه سلولهای بدن منتشر می.(  
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   وابسته به کروموزم مغلوب G6PDراه انتقال  :توارث

 مبتلایان جنس مذکر بوده بنابراین براساس تئوریک اغلب. می باشد
 تظاهرات بالینی در جنس مؤنث . و جنس مؤنث ناقل می باشند

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 

 

 

  متابولیسم گلوکز در گلبول قرمز. 1شکل 

 
 غیرفعال بر مبنای تئوری X و (XO)هموزیگوت با سندرم ترنر 

Lyon2( دیده می شود.(  

ر پسران و ، د)6%(8/12 شیوع آن در نژاد آفریقائی آمریکایی:شیوع
در پسران و دختران ) 7% (2/2و % 6/5دختران کانادائی بترتیب 

 پسران و % 5/3(موالید % 62/1در سنگاپور ) 8% (1 و 6فرانسوی 

، مالی 5/4چینی (، در نژادهای مختلف مالازیائی )9)(دختران% 5/11
گزارش ) 11% (18، عربستان صعودی )10%)(5/1، هندی 5/3

% 55/11شیوع آنرا در مصر یک و در ایران در یک مطالعه . گردید
در یک بررسی انجام شده از خون بند ناف نوزادان ). 12(گزارش نمود

و در % 3 و دختران 3/14متولد شده در ساری شیوع آن در پسران 
  ). 13(بوده است% 6/8کل موالید 

در بررسی که از طریق غربالگری بند ناف نوزادان در تهران 
). 14(بوده است) دختر% 6/0پسر و % 6/3% (1/2 انجام شد شیوع آن

در مطالعه ای که توسط زاهدپاشا و همکاران انجام شد و نوزادان از 
 5/12طریق بند ناف در بابل غربالگری شدند، شیوع آن را در پسران 

در مطالعه دیگری که ). 15(در شهر بابل نشان داد% 1/4و دختران  
 آموزان شهر آمل انجام گرفت بوسیله هاشمی و همکاران در دانش

  ).16(بوده است% 4/1 و دختران 2/11شیوع آن در پسران 

 یک کمیته سازمان جهانی بهداشت  1967 در سال :G6PDانواع 
)WHO ( روشهای استاندارد اختصاصی انواعG6PD ،را معرفی نمود 

 ، ثبات حرارتی NADPو  G6PD برایkmکه شامل فعالیت آنزیمی 

 

(Heat stability) تأثیر مصرف ،G6PD و دآمینو NADP حرکت  
با این مشخصات .  بوده است(Optima) اوپتیما PHالکتروفورتیک و 

از این .  تشخیص داده شدG6PD نوع مختلف آنزیم 442بیوشیمایی 
 WHO نوع آن با روش اختصاصی G6PD 299 نوع آنزیم 442

اع بر اساس  نوع آن در انواع اجتم100حدود ). 17(موافق بوده است
انواع مختلف که توسط دانشمندان ). 18(باشد پلی مورفیک می

سازمان جهانی بهداشت تشخیص داده شد به پنج طبقه براساس 
  ).19(فعالیت آنزیمی مرتبط با علائم بالینی تقسیم بندی گردیدند

با آنمی همولیتیک (کمبود آنزیم شدید می باشد : Iکلاس 
  ) CNSHAمزمن 

طبیعی % 10 شدید آنزیم با فعالیت کمتر از کمبود: IIکلاس 
  )با همولیز مزمن همراه نمی باشد(می باشد 

 15-60کمبود خفیف تا متوسط که فعالیت آنزیم : IIIکلاس 
همولیز فقط در تماس با برخی از داروها و (درصد طبیعی می باشد 

  ) عوامل عفونی ایجاد می شود
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   با فعالیتخیلی خفیف یا بدون کمبود آنزیم: IVکلاس 
  . درصد طبیعی می باشد100-60

  .می باشد طبیعی)تاحددوبرابر(افزایش فعالیت آنزیم : Vکلاس
 این فرم در : (Polymorphic variants)انواع پلی مورفیک 

انواع شناخته شده آن . برخی از اجتماع و جمعیت ها شایعتر است
شرقی  و فرم (G6PDA) مدیترانه ای، آفریقایی G6PDعبارتند از 
Orientalعموماً هر اجتماعی با موتاسیون های ). 20( آن می باشد

  .اختصاصی خود وابسته می باشد، مگر استثناً مواردی دیده خواهد شد
 این فرم در برخی :(Sporadic variants)انواع اسپورادیک 

جوامع گزارش گردید که با آنمی هموتیک مزمن 
وسط عوامل  مشخص می شود و ت (CNSHA)غیراسفروسیتی

  ).20(اکسیداتیو تشدید می گردد
 روی G6PDژن  : (Molecular Basis)اساس مولکولی 

 13ژن شامل ). 2( قرار داردq28 در وضعیت Xبازوی بلند کروموزوم 
تمام ژن شامل .   است(Length) در طول kb20آکسون و بیشتر از 

bp114 که توالی رمز 20 و bp1548رین یکی از شایعت). 21(می باشد
  برخی از موتاسیون های  آن G6PDاشکال غیر معمول ژن 

می باشند که بیشتر ایجاد تغییرات فنوتپیک آنزیم که بطور کمی و 
اکثر موتاسیون با . کیفی و یا هر دو حالت می باشند، می نماید

 وجود دارند (Variants)دو نوع .  می باشند(Base)جابجایی یک باز 
این موتاسیون ها بطور ). 22( دارندpb24 و Deletions bp3که 

 3گسترده در مناطق رمز ژن ها در تمام آکسون ها بجز  در آکسون 
 ایجاد می Iموتاسیون هایی که در فرم کلاس .  دیده می شود13و 

 در منطقه  NADPH یا NADPشود بطور وسیع در منطقه نزدیک  
  . دیده می شودG6PDباند مفروض 

 G به A که یک جابجایی G6PDسیون موتا :موتاسیون آفریقایی
 در A به G می باشد، در اکثر افراد یک موتاسیون دوم nt 376در 

202 nt680دومین موتاسیون در برخی افراد .  دیده می شود nt در  
C به T 968 یا nt در T به C23( دیده می شود.(  

 C مدیترانه ای با جابجایی G6PD :موتاسیون های مدیترانه ای
اکنون .  می باشد که بطور ژنتیکی هموژن نمی باشدnt 563ر  دTبه 

 مدیترانه ای G6PDشناخته شده است که موتاسیون هایی که 
  ).24(قلمداد می شدند گوناگون می باشند

 یکی از انواع شایع که در ):آسیایی(موتاسیون های شرقی 
  1376nt کانتوم در G6PDاجتماع شرقی دیده می شود، موتاسیون 

 در G6PDهتروژنیستمی قابل توجهی در موتاسیون ). 25(اشدمی ب
  .اجتماع مختلف آسیایی ثبت گردیده است

 موتاسیون هائیکه باعث :(Sporadic)موتاسیون های تک گیر 
CNSHA می گردد یک موتاسیون جدید است که نسبتاً تک گیر 
.  می کردند گزارش شدCNSHA موتاسیون که ایجاد 57. می باشد
 NADP نوع مختلف موتاسیون در اطراف منطقه 16عداد از این ت

 اسید آمینه در آن 26بصورت خوشه ای متصل می باشند که کلاً 
  ).26(یافت می شود

مطالعه انجام شده در ایران در مازندران : موتاسیون ها در ایران
و شهر ساری توسط مصباح و همکاران که سه نوع پلی مورفیک 

کانتام % 27مدیترانه ای، % 2/66 که شامل G6PDمختلف 
(Chantam) 75/6 و %COSENSAدر یک بررسی  ).27(باشند  می

% 7/26موتاسیون مدیترانه ای و % 69دیگر انجام شده در گلستان 
کانتام گزارش % 7/9مدیترانه ای و  %4/86کانتام و در گیلان 

مطالعه ای در ساری نشان داد که شیوع موتاسیون کانتام ). 28(گردید
 این منطقه ایران بیشتر از سایر نقاط جهان می باشد، که در نتیجه در

 در این منطقه در مقایسه با کشورهای مدیترانه G6PDشیوع انواع 
  ).27(باشد ای بیشتر شبیه شیوع آن در ایتالیا می

مطالعات متعدد نشان داد که مبتلایان  :و مالاریا (G6PD)کمبود
 نت مالاریایی مالسیپارم دچار کمتر به عفوG6PDبه کمبود آنزیم 

ها نشان می دهد که در افراد مبتلا به  بررسی). 2و29(می شوند
 در مقایسه با افراد طبیعی پارازیتمی مالاریا کمتر G6PDکمبود 

 ). 30(می باشد

 دیده شده است که انگل مالاریا در Invitroدر یک مطالعه 
ا افراد طبیعی  در مقایسه بG6PDگلبولهای قرمز مبتلا به کمبود 

  ).31و32(خوب رشد نمی کند
 G6PDعلائم بالینی عمده و مهم کمبود آنزیم  :تظاهرات بالینی

  :در گلبولهای قرمز انسان شامل
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 Drug (DIHA): کم خونی همولتیک ناشی از داروها) الف

Induced Hemolytic Anemia  
  (Favism)فاویسم ) ب
   (Neonatal Jaundice): زردی نوزادی) ج
  (CNSHA):  آنمی مزمن همولتیک غیر اسفروسیتی)د

Chronic Non Spherolytic Hemolytic Anemia  

بدنبال مصرف  (DIHA): کم خونی همولتیک ناشی از داروها
 همولیز ایجاد G6PDبرخی از داروها در مبتلایان به کمبود آنزیم 

  ).1جدول ( لیست داروها را نشان می دهد1که جدول  می شود
داروها و عوامل شیمیایی که در یک فرد مبتلا به کمبود  .1جدول 

   باعث همولیز می گردندG6PDآنزیم 

Acetanlid Furazolidone (furoxone) 

Methylene Blue Nalidixic Acid (negram) 

Naphthalene Niridazole (ambilhar) 

Isobutyl Nitrite Nitrofurantoin(Furadantin) 

Phenazopyridine (pyridium)   Phenylhydrazine 

Primaquine / chloraquine Sulfacetamide 

Sulfamethoxazole (Gantanol) Sulfanilamide 

Sulfapyridine Iazolesulfone 

Toluidine blue Trinitrotoluene 

Urate Oxide      

                 (Eutler E 1996 Blood Review) 

 

 ضعیف است، کم خونی همولتیک بعلت وقتی که کمبود آنزیم
اینکه فقط گلبولهای قرمز پیر منهدم می شوند، خود محدود شونده 
می باشد و در گلبولهای قرمز جوان آنها، فعالیت آنزیم طبیعی و 

در . نزدیک طبیعی است، بنابراین زیاد به همولیز حساس نمی باشند
تر نیز  مز جوانمبتلایان به فرم شدیدتر کمبود آنزیم گلبولهای قر

کمبود آنزیم داشته که همولیز شدیدتر بوده و تا زمانیکه تعداد 
غیر از . رتیکولوسیت آنها افزایش یابد همولیز ادامه خواهد یافت
گزارشات . داروها و مواد شیمیایی که اسامی آنها در لیست آمده است

. نماید  می(Henna)زیر دلالت بر ایجاد همولیز بدنبال مصرف حنا 

حنا یک موادی است که از دوران قدیم برای زیبایی و رنگی شدن 
ناخن ها، مو، پوست بدن و درمان درماتیت سورّه و قارچ در سراسر 

در کشور ما نیز هنوز در . دنیا از آن بطور سنتّی استفاده می نمودند
در یک گزارش همولیز در . برخی از مناطق از آن استفاده می شود

 پس از استفاده از حنا G6PDه مبتلا به کمبود فرزندان یک خانواد
در یک مطالعه ای که از کویت گزارش کردند در ). 33(ایجاد گردید

 که در جشن تولد آنها از حنا G6PD نوزاد مبتلا به کمبود آنزیم 15
در یک بررسی ). 34(استفاده شد ایجاد همولیز و زردی نموده است

  که دارای اسکوربات بوده  دربدنبال مصرف نوشابه غیرالکلی فراوان

  ).35(پسر ایجاد همولیز شدید نمود دو 
 در عرب ها (Fava Beans)مصرف باقلا  :(FAVISM)فاویسم 

   G6PDو ساکنین کشورهای مدیترانه ای که مبتلا به کمبود 
فاویسم یک تظاهر کشنده و ). 2(می باشند ایجاد همولیز می نماید

مبتلایان به فاویسم ). 36(اشد در انسان می بG6PDشدید کمبود 
 دارند، اما در همه مبتلایان کمبود G6PDبرای همه عمر کمبود 

G6PDبنابراین کمبود .  بدنبال مصرف باقلا همولیز ایجاد نمی شود
G6PD برای فاویسم ضروری می باشد ولی برای ایجاد همولیز در 

  ساعت24-48علائم بالینی فاویسم ). 2(فاویسم کافی نمی باشد
پس از مصرف باقلا با ایجاد همولیز  باعث کم خونی، رنگ پریدگی، 

درد شکم . زردی و هموگلوبینوری که علائم با ارزش است، می شود
و استفراغ ممکن است مشاهده شود، ندرتاً باعث نارسایی حاد کلیه 

مصرف باقلا به هر شکل آن یعنی خام و یا پخته و یا . می گردد
. نماید  بوته و پوست آن ایجاد همولیز میدست زدن به برگ و گل،

 که در جوار G6PDدرمشاهدات ما مواردی ازکودکان مبتلا به کمبود
مزرعه باقلا زندگی می نمودند، در فصل گل دادن باقلا مبتلا به 

در یک مطالعه محلی در بابل در دو ماه . رنگ پریدگی می گردیدند
  بدنبال مصرف باقلا  کودک 148 تعداد 1373 و 74اردیبهشت وخرداد

  ).37(اند اند، تزریق خون گردیده خونی شده مبتلا به همولیز حاد وکم
 زردی نوزادی شایعترین تظاهر بالینی کمبود :زردی در نوزادان

G6PDدر یک سوم  نوزادان مبتلا به کمبود ). 5( می باشدG6PD 
 اگر G6PDزردی نوزادی بدنبال کمبود ). 2(زردی ایجاد می شود

  ع درمان نگردد منتهی به کرن ایکتروس فلج مغزی و مرگ بموق
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 با زردی شدید G6PDبیش از سی سال قبل کمبود ). 1و4(می گردد
از ساردینیا، سنگاپور ) بیلیروبین اسفالوپاتی(نوزادی و کرن ایکتروس 

نوزادان مبتلا به % 7/48در یک بررسی ). 38(و یونان گزارش شد
  در یک مطالعه دیگر). 39(ه اند به زردی مبتلا شدG6PDکمبود 

 میلیگرم درصد 15نوزادان که مقدار بیلیروبین آنها بیشتر از % 4/12
 234در یک بررسی از ). 40( بوده اندG6PDبوده مبتلا به کمبود 

گروه زرد و % 3/62)  نوزاد شاهد128 نوزاد زرد و 106(نوزاد پسر ترم 
  ). 41(مبتلا بوده اندغیر زرد به کمبود این آنزیم % 3/12در مقابل 

 زرد G6PDپسران مبتلا به کمبود % 20در یک پژوهش 
% 5/7در بررسی ای که در اصفهان انجام گردید ). 42(گردیده اند

% 5/75 بودند که از آنان G6PDمبتلایان به زردی نوزادی مبتلا به 
در مطالعه ای که در تهران ). 43(دختر گزارش گردید% 5/24پسر و 

 برابر G6PD ،3یوع زردی در نوزادان مبتلا به کمبود انجام شد، ش
در بررسی ای که توسط ). 14%)(16در مقابل % 51(شاهد بوده است

نوزادان زرد مبتلا به % 6/26زاهدپاشا و همکاران در بابل انجام شد، 
  ).44( بودند که یک مورد دچار کرن ایکتروس  گردیدG6PDکمبود 

 درصد 75/23مکاران  و هZahedpasha  در تحقیق دیگر
نوزادان زردی که به تعویض خون جهت درمان زردی شدید نیاز 

در یک گزارش دیگر ). 45( بوده اندG6PDداشتند مبتلا به کمبود 
نوزادان زرد % 8/5، )46(که توسط احمدپور و همکاران انجام شد
% 5/75 بودند که G6PDبستری شده در گرگان مبتلا به کمبود 

دوم و سوم تولد شروع گردید و مقدار متوسط زردی در روزهای 
 گرم درصد بوده است که در مقایسه 05/15هموگلوبین این نوزادان 

 زردی بندرت .با نوزادان زرد، سطح آنزیم طبیعی تفاوتی نداشت
بلافاصله پس از تولد ظاهر می گردد و شدت علائم بالینی پس از 

شتر از کم خونی در زردی بی). 47(روزهای دوم و سوم تولد می باشد
 ).48(دوره نوزادی می باشد و کم خونی شدید نادر است

      (CNSHA): کم خونی همولتیک مزمن غیر اسفروسیتی
  این نوع با زردی، کم خونی، بزرگی کبد و طحال مشخص می شود

باشد که در دوره   میG6PDشدیدترین تظاهر بالینی، کمبود ). 49(
سنگ کیسه صفرا، ). 50( شودشیرخوارگی یا کودکی دیده می

کاتاراکت و اختلال فونکسیون گلبولهای سفید در این نوع کم خونی 

 ساله را که سالها 5یک پسر . شود  بیشتر دیده میG6PDناشی از 
بعنوان تالاسمی ماژور تحت درمان بوده و گاهاً تزریق خون 

گردید نویسنده بررسی و در نهایت مشخص شد که مبتلا به  می
  . مبتلا بوده استG6PDمی نبوده بلکه به کمبود شدید تالاس

 در برخی از انسانهای مبتلا به :همولیز بدنبال ابتلا به عفونت
  بدنبال ابتلا به عفونت باکتریال، ویرال و یا ریکتزیاییG6PDکمبود 

مکانیسم همولیز خوب شناخته نشده . مبتلا به کم خونی می شوند
نگام فاگوسیتوز گلبولهای سفید، حدس زده می شود که در ه. است

  ).51(در اثر آزاد شدن اکسیژن، گلبولهای قرمز آزرده می شوند

 روش های G6PDبرای تشخیص کمبود  :تشخیص آزمایشگاهی
، دی )FST)52روش فلئورسنت لکه ای . متعددی وجود دارد
از ) 17(کمی و روش )53( دکلریزاسیون(DPIP)کلروفنول ایندوفنول 

روش .  می باشندG6PD و مناسب اندازه گیری روشهای معمول
FSTروش.  فعلاً جایگزین سایر روشها گردیده است(DPIP) 

دکلریزاسیون برای تشخیص هتروزیگوت ها به علت اینکه در یک 
 ارجح تر FSTزمان نمونه های فراوانی را اندازه گیری می کند بر 
مراکز در اکثر . است و یک روش انتخابی در غربالگری می باشد

.  استفاده می گرددG6PD برای تشخیص FSTآزمایشگاهی از روش
این روش اختصاصی ترین و قابل اعتمادترین روش توسط برخی 

  ). 54(محققین معرفی شد
 10امتیاز این روش این است که با حجم بسیار کم خون، حدود 

میکرولیتر یعنی با یک قطره خون روی کاغذ مخصوص قابل انجام  
 در 2نتایج منفی کاذب در این تست بسیار نادر و کمتر از  .می باشد

مثبت کاذب فقط در زنان هتروزیگوت و جنس مذکر . هزار می باشد
پس از خونریزی یا همولیز شدید بعلت ورود گلبولهای قرمز جوان در 

آنزیم .  آنها زیاد است دیده می شودG6PDجریان خون که مقدار 
G6PDاعث احیای  در محیط تامپونی مناسب بNADP و تبدیل آن 

 تولید شده زیر لامپ ماوراء NADPH.  می گرددNADPHبه 
.  نانومتر ایجاد فلئورسانس می کند365 با  طول موج (UV)بنفش

این فلئورسانس در خون افراد سالم زیاد و در خون افراد مبتلا به 
در نهایت بازتاب فوری و .  ضعیف یا منفی استG6PDکمبود آنزیم 
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ین اساس فعالیت آنزیمی را می توان به سه گروه زیر تقسیم بر ا
  .نمود

  .می باشد) S(فلوئورسانس قوی به معنی آنزیم کافی  )1
 . آنزیم می باشد(D)فلئورسانس ضعیف به معنی کمبود نسبی )2

 . آنزیم می باشد(SD)فقدان فلئورسانس به معنی کمبود شدید  )3

 G6PDآنزیم در نهایت کمبود شدید و نسبی به عنوان کمبود 
در زمان همولیز حاد بعلت ورود گلبولهای قرمز جوان  .تلقی می گردد

مقدار آنزیم طبیعی نشان می دهد که بهتر است پس از مدتی مجددا 
  .کنترل شود

پس از دوره نوزادی اولین اقدام درمانی تعیین نیاز به تزریق : درمان
  ):55(یشودخون می باشد، که برای حصول آن از ترتیب زیر پیروی م

 گرم درصد میلی لیتر گردد 7اگر هموگلوبین کمتر از  )1
 میلیمتر به ازای هر 10تزریق خون متراکم ضروری است، مقدار آن 

  .کیلوگرم وزن می باشد
 گرم درصد باشد و علائم تداوم 9اگر هموگلوبین کمتر از  )2

همولیز که همان هموگلوبینوری است، وجود داشته باشد به تزریق 
 .کم نیاز می باشدخون مترا

 گرم درصد باشد و 9اگر سطح هموگلوبین بالاتر از ) 4
 گرم 7-9هموگلوبینوری ادامه داشته باشد و یا سطح هموگلوبین بین 
 ساعت 48درصد باشد و هموگلوبینوری نداشته باشد، بیمار را حداقل 

 را حائز 2 و 1زیر نظر مستقیم قرار گرفته و در صورتیکه شرایط بند 
  .تزریق خون انجام خواهد شدگردد 

بهترین اقدام جلوگیری از تماس با مواد : CNSHAدرمان 
 گرم 8-10برای نگهداری سطح هموگلوبین . اکسیدان می باشد

  درصد از تزریق خون متراکم استفاده می شود، که بندرت اتفاق
  در بعضی مواقع پس از بلوغ نیاز به تزریق خون کمتر . می افتد
  : اً طحال برداری ضروری نمی باشد مگر در موارد زیرعموم. می گردد

  .بزرگی طحال از نظر فیزیکی برای زندگی مشکل ایجاد نماید) 1
  .شواهدی از هیپراسپلنیسم وجود داشته باشد) 2
   2 و 1تداوم کم خونی شدید بدون شواهدی از بند ) 3

 تزریق خون متراکم مثل سایر موارد یاد :درمان زردی نوزادی
اما برای جلوگیری از تشدید زردی و کرن ایکتروس . می باشدشده 

بهترین و مناسبترین اقدام غربالگری نوزادان بوده و مخصوصاً در 
نوزادان رسیده بیشتر تحت نظر قرار داده و با شروع زردی فتوتراپی 

 و پس 15 ساعت بیلیروبین از 48بموقع انجام شده در صورتیکه در 
 میلیون درصد یا بیشتر 20ر بیلیروبین از از آن در هر زمان مقدا

فتوتراپی زودهنگام از افزایش . تجاوز نماید تعویض خون انجام شود
  .بیلی روبین به سطح تعویض خون جلوگیری خواهد نمود

  :پیشگیری
بهترین روش پیشگیری از همولیز، شناسایی مبتلایان به  )1
وگیری  از طریق غربالگری خون بندناف هنگام و جلG6PDکمبود 

. از مواجهه با دارو، مواد اکسیدان و باقلا در سایر سنین می باشد
 .دادن لیست داروهاو مواد مولد اکسیدان به این افراد توصیه می شود

در دوره نوزادی پس از شناسایی نوزاد مبتلا به کمبود  )2
 پیشگیری شامل جلوگیری از مصرف دارو و مواد G6PDآنزیم 

در صورت ابتلا به . باشد  در مادر شـیرده میاکسیدان در نوزاد و باقلا
زردی اقدام زودرس فتوتراپی جهت جلوگیری از تشدید زردی و در 
 .صورت نیاز تعویض خون برای جلوگیری از کرن ایکتروس می باشد

پسران و % 5/12 (G6PDبا توجه به شیوع بالای کمبود  )3
در بابل و منطقه که خود یک معضل بهداشت ) دختران% 1/4

عمومی می باشد، افزایش سطح اطلاعات مردم و آموزش همگانی از 
طریق رسانه های عمومی توسط مسئولین بهداشتی شهر، استان و 

 . کشور باید صورت پذیرد

در مجالس و جشن ها از پذیرایی با یک نوع غذا مانند  )4
 .باقلا پلو خودداری شود

.. .پذیرایی از مسافرین و مهمانان در هواپیما و قطار و )5
 .توسط یک نوع غذای حاوی باقلا اجتناب شود

استفاده از باقلا در هر نوع مواد غذایی که در اختیار مردم  )6
قرار می گیرد با برچسب هشدار دهنده به افراد حساس مشخص 

 .اخیراً شنیده شد که در تهیه کالباس از باقلا استفاده می شود. شود

ر صورت هدیه غذاها توسط همسایگان مانند آش و یا ه )7
 .دیگر باید به اطلاع مصرف کنندگان حساس برسد
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در دوران بارداری از داروهای شامل مواد اکسیدان  توسط  )8
توان داشته   میG6PDمادر، مخصوصاً اگر سابقه ابتلا به کمبود 

 .باشد، باید خودداری شود

در دوره نوزادی و یا هر زمان دیگر از استفاده البسه و یا  )9
 .باشد، باید خودداری شود ه آغشته به نفتالین مینگهداری در منزلیک

 استفاده از حنا در دوره نوزادی و جشن های عروسی باید  )10
 .با احتیاط صورت پذیرد

 پزشکان در تجویز دارو باید از وضعیت بیماران به کمبود  )11
 . مطلع بوده و به افراد حساس تجویز ننمایندG6PDآنزیم 

 به افراد تزریق G6PDی هر خونی که در مناطق با شیوع بالا
می گردد، مخصوصاً در دوره نوزادی باید از نظر ابتلا دهنده به 

مواردی از افزایش .  مورد بررسی قرار گیردG6PDکمبود آنزیم 
 G6PDشدید بیلروبین بعد از تعویض خون با خون دارای کمبود 

 G6PDبا توجه به شیوع بالای کمبود آنزیم ). 56(گزارش شده است
 را روی خون های G6PD می شود، بانک خون وضعیت توصیه

.ارسالی به بخش نوزادان برای تعویض خون نوزاد، گزارش نماید
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