
فسفات دهیدروژناز6آنزیم گلوکز 

 می باشدهگزوز منوفسفات آین آنزیم مهمترین آنزیم مسیر

 یق تولید شده از طرحالت احیا در گلوتاتیونوظیفه این مسیرحفظ و تامین
NADPH 6فسفات به 6با مکانیسم تسهیل درتبدیل گلوکز

فسفوگلوکونیک اسید می باشد

لوبین و گلوتاتیون در حالت احیا شده از پروتئینهای بدن و به ویژه هموگ

محافظت می کندآسیبهای اکسیدان پروتئینهای غشایی در مقابل 

 کروموزوم ژن این آنزیم بررویXاست



Enzyme pathways in RBC



چند نکته
 وجود داردهمه سلولهای بدن فسفات دهیدروژناز در 6آنزیم گلوکز

 ژن این آنزیم یکHousekeeping Geneاست

 یعنی سلولها برای فعالیتهای متابولیکیBasicبدان نیاز دارند

 6آنزیم گلوکز قطع کامل تولید به همین خاطرهر جهش ژنی که باعث
می باشدمغایر با حیات گردد فسفات دهیدروژناز

 م به این آنزیکاهش تولید نوع جهش ژنی گزارش شده که سبب 200حدود
می شوددرجات مختلف 



G6PD مالاریا و
 یماران همولیز حاد ناشی از نقص این آنزیم از آفریقا و در باولین باربرای

استفاده کردند در دههپریماکینکه برای درمان از مالاریامبتلا به 

دیده شد1950میلادی

احدی همانند تالاسمی و کم خونی داسی شکل ابتلا به این نقص آنزیمی ت

می گرددمالاریا در مقابل مقاومتسبب 

د آندمیک هستنمالاریا این نقص انزیمی در مناطقی که از نظر شیوع

بیشتر می باشد

 شناخته شده استکمترآن برخلاف این دو بیماری مکانیسمگرچه



اپیدمیولوژی



چرا گلبول قرمز؟
 ه خود را به دلیل آن که در جریان تمایز سلولی هستگلبولهای قرمزطبیعی

زیم اما میزان آنقادر به ادامه تولید این انزیم نخواهند بودازدست می دهند 

با باقی مانده و سرعت کاهش این آنزیم به نحوی هست که برای مقابله

کافیستروزه آن 120آسیب اکسیدان در طول حیات 

 کاهش سریعتربسته به نوع جهش ژنی افراد مبتلا اما سطح این انزیم در

یدان و در نتیجه گلبولهای قرمزبه مرور زمان مستعد آسیب اکسمی یابد 

می شوند 

 جوانترگلبولهای قرمز <پیرترریسک همولیزگلبولهای قرمز



فسفات دهیدروژناز6تقسیم بندی واریانتهای آنزیم گلوکز 





حالات بالینی ناشی از کمبود آنزیم

همولیزحاد

 با یا بدون همولیز ایکتر نوزادی

همولیز مزمنبه صورت نادر



ایکتر نوزادی
ده واریانتها دیده شهمهبا ولیدیده می شود مدیترانه ای با فرم بیشتر

است

 خود را نشان می دهدایکتر بدون همولیز عمدتا با

 شودکرنیکتروسایکتر می تواند شدید بوده و منجر به

 همراه ایکتر نوزادی همولیزوادرار تیره و نشانه های کم خونی گاهی

وجود دارد

داردمنشاهپاتیکو نبودههماتولوژیکعلت ایکترمعمولا.

 فسفات دهیدروژناز 6در این بیماران هپاتوسیتها دراثرکمبود آنزیم گلوکز

جام دهندبیلی روبین را بصورت کامل انگلوکورونیداسیوننمی توانند  



همولیز مزمن
 خ راسپورادیکبر خلاف واریانتهایی که همولیز حاد می دهند بصورت

می دهد

ته به بوده و می تواند شدید باشد و بیمار را وابسمتغیرکم خونی شدت

تزریق خون کند

 ولو خفیف دارندایکتر مداوم

 داشته باشنداسپلنومگالیممکنست

 یز به روی همولحمله حاد همولیز سبب سوار شدن یک آسیبهای اکسیدان

مزمن گردند



همولیز مزمن
درمان شامل:

10تا  8برای نگهداری هموگلوبین در حد تزریق خون -

آهن زداییدر صورت لزوم -

شدید و در موارد خاص شامل هیپراسپلنیزم یا کم خونی مزمناسپلنکتومی-

یا فشار مکانیکی طحال بزرگ برارگانهای دیگرتوصیه می شود

ندارداثر قطعی و یا کامل طحال برداری -



همولیز حاد
 کلاس باIIوIII واریانتهایWHOدیده می شود

 به دنبال

داروهامصرف برخی از -

باقلابرخی مواد غذایی به ویژه -

نفتالینبرخی مواد شیمیایی به ویژه -

-Sepsis عفونتهاو

هپاتیت-

اسیدوز دیابتی-

رددکه می تواند شدید وتهدید کننده حیات باشد ایجاد گحمله حاد همولیز

فاویسم یعنی همولیز حاد به دنبال مصرف باقلا



چند نکته
6ز کمبود آنزیم گلوکعلت بروز حملات حاد همولیزدر دنیا شایعترین

استفسفات دهیدروژناز

 مولا بیماری دیده می شود و جنس مونث معمذکردر جنس بیشتربیماری
بدون علامتند ولی در شرایط خاصی ممکنست دچار همولیز شوند 

400 درصد جمعیت جهان دچار این کمبود 5میلیون نفر یعنی تقریبا
. هستند

 دارای این نقص آنزیمی کشورمانمردم% 12-10آمارها نشان می دهد
هستند

 بیمار با تشخیص حمله حاد همولیزدر زمینه 194تعداد 1400در سال
شهریور رشت 17فسفات دهیدروژناز دربیمارستان 6کمبود آنزیم گلوکز 

بستری شده اند





Antibacterials

Sulfonamides 
Ciprofloxacin 
Moxifloxacin
Norfloxacin
Ofloxacin
Dapsone
Trimethoprim-sulfamethoxazole
Nalidixic acid
Chloramphenicol
Nitrofurantoin



Antimalarials
 Primaquine

 Pamaquine

 Chloroquine

 Quinacrine



Anthelminthics

 β-Naphthol

 Stibophen

 Niridazole



Others
 Acetanilide

 Vitamin K analogs

 Methylene blue

 Toluidine blue

 Probenecid

 Dimercaprol

 Acetylsalicylic acid 

 Phenazopyridine

 Rasburicase



CHEMICALS 
 Phenylhydrazine

 Benzene

 Naphthalene

 Trinitrotoluene



حنا
می تواند نادربه صورت -

همولیزایجاد کند 

پوستازتوجهیقابلسطح-

رددگآغشتهمادهاینبهبایدبدن

بدهدهمولیزبتواندتا

یکشورهاازگزارشاتبیشتر-

باشدمیآفریقاییوعربی



Blueberry
بهتوصیهقویاموجودمنابع

دچارافراددرمیوهاینازپرهیز

فسفاتگلوکزآنزیمکمبود

.میکننددهیدروژناز



باقلا



باقلا
 باقلا حاوی دو مادهVicine وConvicine می باشد که در بدن تبدیل

می شود که آسیب اکسیدان را باعث می Isoramilو Divicineبه 

شوند

 ر می تواند د... خام یا پخته و یا در داخل خورشت وهر صورت باقلا به

ایجاد کندهمولیزافراد مستعد 

 ز دارند برای ایجاد همولیریسک بالاتری سبزترو جوانترمصرف باقلای

 جود داردوپولن باقلا به دنبال استنشاق فاویسمگزارشهایی در مورد بروز

 دچار کمبود انزیم شیرخوارانگزارشهایی در مورد بروز همولیز در

پس از خوردن باقلا مادرانفسفات دهیدروژناز وجود دارد که 6گلوکز 
داده اندشیربه کودک خودشان 





غیر از باقلا؟
 به عنوان عامل همولیز اشاره شده استسویادر برخی از منابع از

ه نیز به عنوان علت بروز همولیز اشارحبوباتاز سایر در برخی منابع

شده است

 بهTonic water  نیز اشاره شده است... و.



معرفی بیمار



علایم بالینی
 ساعت پس از مصرف باقلا و یا مواد اکسیدان شروع 72تا 24معمولا

:می شود و شامل

تب-

درد شکمی-

تهوع و استفراغ-

ایکتر-

رنگ پریدگی-

و یا ادرار  Colaتغییر رنگ ادراربه رنگ چای کم رنگ تا رنگ -

کاملا خونی



عوارض
در صورت عدم مداخله درمانی

 در اثر رسوب هموگلوبین در توبولهای کلیوینارسایی کلیوی

 و تهدید کننده حیاتکم خونی شدید

 تشنجبه صورت نادر



اندیکاسیون بستری
باکهدهیدروژنازفسفات6گلوکزآنزیمکمبودبهمبتلابیمارهرتقریبا

زهمولیخطرزیرااستبسترینیازمندکندمیمراجعههمولیزعلایم
داردوجودحیاتکنندهتهدیدو(Brisk)سریعوشدید



اقدامات تشخیصی هنگام بستری
 CBC, diff: 
- Anemia (can be severe), rise in MCV
- Leuckocytosis with PMN dominancy may be seen which is 

transient
- PLT: normal
 Reticulocyte: increased
 PBS :
- bite cell, blister cell, microspherocytes polychromasia, and 

occasionally schistocytes
- In early stages of hemolysis Heinz bodies ( oxidized 

hemoglobin) can be seen in supravital staining as inclusion 
bodies in damaged RBC



اقدامات تشخیصی هنگام بستری
 LDH: elevated

 LFT: 

- ALT is normal

- AST may be mildly elevated typically > 2 times of ALT

 KFT: typically normal

 Direct Coombs: negative

 Na,K: typically normal

 G6PD level: typically decreased but, normal level does not 
R/o favism

 U/A: hemoglobinuria is typical,  no RBC in urine

 Bilirubin: Indirect hyperbilirubinemia is seen





لام خون محیطی



لام خون محیطی





اقدامات تشخیصی در مدت بستری
در موارد تیپیک  

نظرازادرارنیزوهماتوکریتوهموگلوبینکنترل

بهبسته)روزدربارچهارتادوهموگلوبینوری
کافیست(همولیزشدت



مدیریت بیماری واقدامات درمانی
آموزش

هیدراتاسیون

تزریق خون

استفاده از مکملها



آموزش
 هبود نمی می باشد بنابراین با افزایش سن بارثیو ژنتیکیاین بیماری

یابد

 و گهگاه در جنس مونث دیده می شودمذکربیشتردر جنس .

روز 4تا 3متوسط بستری در بررسیهای انجام شده در مرکز ما می باشد

 بعنوان تب بر استفاده شوداستامینوفنفقط از تبدر هنگام

 شیرینوتا حدی کم رنگ توصیه به مصرف مایعات

 به مصرف مایعات در صورت بیحالی یا استفراغ مکررعدم اصرار

 برون ده ادراریو رنگ ادرار توجه به

 تجویز اسید فولیک و ویتامینE

بروز همولیزعواملاز پرهیز



مکملها تا دوهفته
اسید فولیک:

میلی گرم2روزانه : سال2زیر -

میلی گرم5روزانه : سال2بالای -

 ویتامینE:

میلی گرم100: سن یک تا دو سال-

میلی گرم200: سن دو تا سه سال-

میلی گرم300: سن سه تا چهار سال-

میلی گرم400: بالای چهار سال-



مایع درمانی وریدی
 بیماران بستری انجام می شودهمهدر

 میزان یک ونیم برابر معمولا حجم سرم به میزانmaintenance
محاسبه می شود

 می باشدنرمال سالین مایع وریدی انتخابی

 باشدفاقد پتاسیم سرم بیمار  باید

 برون ده قابل ملاحظه افزایشدر صورت موثر بودن هیدراتاسیون

ادراری و همزمان روشن شدن تدریجی ادرار ملاحظه می شود

 ک به علیرغم دریافت سرم کافی ش( ولو تیره)مناسبنداشتن حجم ادرار
نارسایی کلیه ثانوی به رسوب هموگلوبین  را افزایش می دهد



تزریق خون
:شودمیانجاممواردایندرخونتزریق

دارند7زیرهموگلوبینکهبیمارانیهمه

افت)استفعالهمچنانهمولیزودارند9و7بینهموگلوبینویا

(دهدمینشانهموگلوبینوریادرارودارندسریالبررسیدرهموگلوبین

ایدورهکنترلوهیدراتاسیونندارندنیازخونتزریقکهبیمارانیدر

یابدمیادامهوادرارخونهموگلوبین



اندیکاسیون ترخیص
:زمانی انجام می شود که

حالی بوده و علایمی نظیر تب یا استفراغ ویا بیخوبعمومی بیمار حال

وجود نداشته باشد

برطرف شده باشدهموگلوبینوری ( هموگلوبین ادرار منفی یاtrace )

(باشد9معمولا دو بار بالای ) دیده نشود هموگلوبین قابل ملاحظه افت



توصیه هنگام ترخیص
شودمیتوصیهشدگفتهقبلاکهآموزشیاقداماتدرکنار:

ویتامینوفولیکاسیددوهفتهتاEکندمصرف

Follow UpابوباشدداشتهبعدهفتهدوتاهفتهیکمثلانزدیکCBC
کندمراجعهجدید

تربهشدهگزارشنرمالآنزیممیزانبستریهنگامدرکهبیمارانیدر
گرددچکمجدداآنزیمسطحبعدماهچنداست



چند نکته
 در فاویسم به عواملی چونشدت همولیز:

آنزیمیشدت نقص -

(اکسیداندوز ماده به عبارتی )خورده شده Convicineو Vicineمیزان -

بیماروزن-

:مرتبط هست و به همین خاطر به صورت کلاسیک

می باشدEarly Childhoodفاویسم بیماری -

هد هستیمو با افزایش سن بروز کمتری را شاتکرار شونده نیست در اکثر موارد -

مر طول عاحتیاط و پرهیز از عوامل مستعد کننده همولیز در رعایتبا این حال -
قویا توصیه می شود



چند نکته
انتظار پس. این نقص آنزیمی به صورت وابسته به جنس مغلوب می باشد

:دیده شود اماآقایانمی رود که اصولا در 

م توضیح می دهد که چرا در خانمها هم گاهی فاویسلیونیزاسیونپدیده -

دیده می شود

درصد احتمال وجود دارد که دختر به 50باشد مادر ناقل و پدر بیمار اگر -

د صورت هموزیگوت دچار نقص این آنزیمی گردیده و علامت دار باشن

ی مخود محدود شونده حمله فاویسم حتی در صورت ادامه آسیب اکسیدان -

ن رفته زیرا در جریان همولیز گلبولهای قرمز پیرتر و حساس از بی. باشد

اشندو گلبولهای قرمز جوان تربه علت دارا بودن مقداری آنزیم مقاوم می ب



تجارب ما در فاویسم



تجارب مادر فاویسم



تجارب ما در مورد فاویسم



تجارب ما در مورد فاویسم



تجارب ما در مورد فاویسم



تجارب ما در مورد فاویسم



سپاسگزارم


