
  چیست؟یا بیماری باقلایی  فاویسم 

فاویسم یک بیماری ارثی خونی می باشد کھ بھ علت کمبود وابستھ بھ جنس بوده و بیشتر در 
) اختلالی ارثی G6PDفسفات دھیدروژناز ( ۶کمبود آنزیم گلوکز . شود ده میکر دیذجنس م

با RBCھای قرمز خون (در گلبول Xناشی از نقص ژنتیکی وابستھ بھ کروموزوم   ) است کھ 
نیز شناختھ مینام باقلایی  بیماری  یا  فاویسم  فسفات دھیدروژناز،   ۶شود. آنزیم گلوکز  ھای 

تولید   (  NADPHمسئول   Nicotinamide Adenine Dinucleotideاست 
Phosphate    اختصار نقش NADPHبھ  فسفات،  نوکلئوتید  دی  آدنین  آمید  نیکوتین   ،

،  محافظت از گلبول ھای قرمز از آسیب اکسیداتیو را برعھده دارد). در صورت کمبود این آنزیم
زودتر از موعد تخریب میگلبول قرمز  نام شوند. تخریب زود ھنگام گلبولھای  با  ھای قرمز 

  شود.م خونی ھمولیتیک میشود و در نھایت منجر بھ کھمولیز شناختھ می

طیف وسیعی از سندرم ھمولیتیک را شامل می شود. در   G6PDتظاھرات بالینی کمبود آنزیم 
ن تر از بدن دفع میھای قرمز خون سریعکم خونی ھمولیتیک سلول شوند و باعث کاھش جریا

اندام بھ  بافتاکسیژن  و  نتیجھھا  در  و  چشم ھا  و  پوست  شدن  زرد  وخستگی،  نگی ت ھا 
یا بیماری باقلایی اغلب بدون علامت ھستند، اما برخی  می  نفس شود. بیماران مبتلا بھ فاویسم 

ای و برخی افراد دارای ھمولیز مزمن ھستند. شدت کم خونی بیماران دارای کم خونی دوره
ھمولیتیک در میان افراد مبتلا بھ فاویسم یا بیماری باقلایی متفاوت است و در برخی موارد، 

  شخیص چالش برانگیز است.ت

گلوکز   آنزیم  کمبود  موارد  اکثر  فسفات دھیدروژناز، ھمولیز در کودکان و بزرگسالان   ۶در 
ناگھانی تخریب  از  (گلبولاریتروسیت  ناشی  میھای  اتفاق  ناکارآمد  و  پیر  قرمز)  افتد. ھای 

پتانسیل بالای ا با  کسیداسیون و ھمولیز بعد از قرار گرفتن در معرض داروھای حاوی مواد 
ھای احیا، از جملھ داروھای ضد مالاریا مانند پریماکین، سولفونامیدھا کھ در درمان عفونت

شود  گیرند، آسپرین کھ برای کاھش تب، درد و تورم استفاده میمختلف مورد استفاده قرار می
دھد  )، باقلا یا برخی حبوبات رخ میNSAIDو برخی داروھای ضد التھابی غیر استروئیدی (

در نوزاد باعث کاھش   G6PDشود. کمبود آنزیم و باعث عفونت و یا اختلالات متابولیکی می
کند. پس از بازی می  زردی نوزادی  شود و نقش مھمی در تشدیدحذف بیلی روبین از بدن می

  شوند.معمولا در عرض چند ھفتھ ناپدید می G6PDای، علائم کمبود آنزیم درمان علت زمینھ

  سم یا بیماری باقلایی  شیوع فاوی

ھای قرمز انسان است کھ بیش از شایع ترین اختلال آنزیمی در گلبول  G6PDکمبود آنزیم  
تأثیر قرار می  ۴٠٠ دھد و در آفریقا شیوع بیشتری دارد میلیون نفر در سراسر جھان را تحت 
تا   ن، نسبت بھ سازد. فاویسم یا بیماری باقلایی در مردادرصد ھر جامعھ را درگیر می  ٢٠و 



ند. زنان، شیوع بیشتری دارد. افراد مبتلا بھ فاویسم یا بیماری باقلایی نمی توانند خون اھدا کن
یمن   G6PDشناسایی افراد مبتلا بھ کمبود آنزیم  و آموزش آنان در مورد داروھا و غذاھای ا

بال وقوع ھمولیز ضروری است. در این مقالھ تظاھرات  از  جلوگیری  برای  غیرایمن  ینی، و 
 را بررسی خواھیم کرد. G6PDتشخیص و مدیریت کمبود آنزیم 

  یم بیماری بروز می کند؟چگونھ علا

ر با مواد خوراکی گندارند م  ھیچ گونھ علامتیو    کاملا طبیعی بودهبیماران در حالت عادی  
باق یامانند  یا   لا  ئم لادچارع این صورتکھ در شوند مواجھ عفونت ھاداروھا و مواد ممنوعھ 

   .بیماری می شوند حاد

  یم فاویسم کدامند؟  لاع

 زیاد تولید می  ھاموادی کھ اکسیژن در آن(ساعت پس از خوردن مواد اکسیدان    ۴٨تا    ٢۴
پاره شوند  شود. ھمین امر باعث می یا  ور طفرد بھ  ).شود کھ گلبولھای قرمز ازبین بروند 

  یمی از قبیل:لانی دچار عھاناگ

  زردی 
 یف  فتب خ  
   بی حالی  
 رنگ پریدگی  
 ت  راغفوع و گاھی استھحالت 
  قرمز یا تیره رنگ شدن ادرار  
  گاھی درد شکم یا کمر  

ھا و ایجاد نارسایی کلیوی، نارسایی  عدم درمان مناسب، احتمال آسیب دیدن کلیھ  تدر صور
  .حاصل از آن وجود دارد تقلبی و نیز کم خونی شدید و صدما

  سم یا بیماری باقلاییعوامل موثر در ابتلا بھ فاوی

آنزیم   یا ھر دو والد بھ فرزند منتقل   G6PDکمبود  بیماری ژنتیکی است کھ از طرف یک 
عامل این کمبود آنزیمی است، بر روی کروموزوم  می کھ  معیوب  ژن  (یکی از دو   Xشود. 

 Xو زنان دارای دو کروموزوم  Xکروموزوم جنسی) قرار دارد. مردان دارای یک کروموزوم 
باقلایی در مردان وجود تنھا یک کپی ھست یا بیماری  بنابراین برای بروز بیماری فاویسم  ند، 

یافتھ از ژن معیوب کافی است. اما در زنان، جھش در ھر دو نسخھ ی ژن باید ایجاد جھش 



ی تغییر یافتھ از این ژن در خانم ھا کمتر از مردان شود. از آنجایی کھ احتمال ایجاد دو نسخھ
  در مردان، بیشتر از زنان است. G6PDود آنزیم است، کمب

  تشخیص فاویسم یا بیماری باقلایی

تواند کمبود آنزیم ، میG6PDبا انجام آزمایش خون ساده برای بررسی سطح آنزیم  پزشک
G6PD  تست دھد.  تشخیص  دیگری مانند شمارش کامل خون، آزمایش را  تشخیصی  ھای 

ھای خونی، در تشخیص کمک کننده ھستند. تمام این ھموگلوبین سرم و شمارش رتیکولوسیت
گلبول مورد  در  اطلاعاتی  میآزمایشات  قرار  پزشک  اختیار  در  را  بدن  قرمز  و ھای  دھند 

می کم خونی ھھمچنین  تشخیص  بھ  مولیتیک نیز کمک کنند. در زمان ویزیت توسط توانند 
کنید، پزشک را مطلع نمایید، این پزشک، در مورد رژیم غذایی و ھر دارویی کھ مصرف می

  کنند.جزئیات بھ تشخیص کمک می

  مدیریت و درمان کمبود فاویسم یا بیماری باقلایی

یا بیماری باقلایی بھ ندرت بدون   با افراد مبتلا بھ فاویسم  علامت ھستند و در صورت مواجھھ 
شوند. آگاھی از چگونگی کنترل شرایط و جلوگیری از پیشرفت علائم محرک دچار علائم می

بسیار مھم ھستند. فاویسم یا بیماری باقلایی درمان قطعی ندارد و تنھا راه کنترل آن جلوگیری 
شود کھ شامل موارد زیر یھایی است کھ باعث بروز علائم در فرد ماز مواجھھ فرد با محرک

  است:

 ید اگر فاویسم یا بیماری باقلایی بھ دلیل عفونت رخ داده باشد، عفونت زمینھ ای با
  درمان شود.

 شود.ھای قرمز خون میقطع مصرف ھر دارویی کھ باعث تخریب گلبول  
 تواند در کنترل علائم کمک کند.کاھش سطح استرس نیز می  
   یا بیماری باقلایی، این است کھ زمان مھم ترین اقدام جھت پیشگیری از فاویسم 

یا بیماری باقلایی پزشک را مطلع  مراجعھ بھ پزشک از ابتلا بھ بیماری فاویسم 
  د.نکنید تا کم عارضھ ترین داروھا را تجویز ک

  خونی کم  سمت  بھ  باقلایی  بیماری  یا  فاویسم  موارد  برخی  در  وجود،  این  با 
می پیشرفت  نیھمولیتیک  کھ  درمانکند،  بھ  تھاجمیاز  شامل ھای  کھ  دارد  تر 

منظور  بھ  خون  انتقال  و  خون  اکسیژن  سطح  بردن  بالا  برای  درمانی  اکسیژن 
ھای تھاجمی نیاز بھ بستری در بیمارستان  ھای قرمز است. درمانجایگزینی گلبول

از نظر بروز کم خونی ھمولیتیک شدید، بھبودی کامل و کاھش  دقیق  نظارت  و 
  .عوارض، دارد



ایجاد لیستی از داروھا و مواد غذایی کھ برای جلوگیری از فاویسم یا بیماری باقلایی باید از 
کنید، در کاھش علائم بسیار کمک کننده است. لیست برخی مواد ممنوعھ در آن اجتناب  ھا 

   :بھ فاویسم  بیمار مبتلا

 سولنالیدیکس  کوتریموکسازول،   ولفونامیدھا:س اسید،  سولفیک   پریدین، افاستامید، 
 ادیازینفمید، سوللاانیفسول

 ریا:کلروکین، کینین  داروھای ضد مالا 
 :متفرقھ فنیل   داروھای  بلو،  متیلن  اسید،  سالیسیلیک  استیل  آسپرین،  استامینوفن، 

  ھیدرازین، پروبنسید  
 تالین  فمواد متفرقھ:حنا، ن 

   :بھ فاویسم باید توجھ نمایند  اقداماتی کھ والدین کودک مبتلا

   داروھا و مواد ممنوعھ پرھیز شود لاھر نوع باقاز مصرف ،.    
 تسک ھرگبرای  کودکتان،  تب  آوردن  پایین  یا  درد  از ین  ندھید.  آسپرین  او  بھ  ز 

 .یریدگره بھبا مقداری کھ پزشک تجویز کرده است باستامینوفن، فقط 
 مراج صور  ابتھ  عدر  درمانی،  مراکز  یا  و  پزشک  فاویسم را اعب  لابھ  تا لاھ  م کنید 

 داروھای بی خطر برای فرزندتان تجویز شود
 و آسپرین نخورید و در  لادھید، ھرگز باق  اگر مادری ھستید کھ بھ کودکتان شیر می

 کنید  تمورد مصرف سایر داروھا نیز با پزشک مشور

  

 

  

  

  

 


