


 تعریف
در کسی که(fava beans)به همولیزبه دنبال تماس با باقلا 

.را دارد گفته می شودG6PDآنزیم کمبود 

پیدمیولوژیا

.جمعیت دنیا مبتلا به این بیماری هستند% 3تقریبا 

.این بیماری دیده می شودهمه جای دنیا تقریبا در 

تبار بیشتر در آسیا، اطراف دریای مدیترانه و آمریکائی های آفریقائی

.  دیده می شود

.در ایران بیشتر در استان های شمالی و جنوب کشور شایع است

در نوزادان متولد شده در بیمارستان الزهراءG6PDشیوع کمبود آنزیم 

.است%( 3.1و دختران % 9.8پسران ) %6.4رشت 





ئز•







ژنتیک:

ژن مربوط به تولید 
بر رو ی G6PDآنزیم 

.قرار دارد Xکروموزوم 

نحوه توارث این بیماری
به صورت وابسته به 
جنس مغلوب است



:A  (:بدون علامت)اگر پدر سالم و مادر ناقل
پسرها بیمار2/1دخترها ناقل و 2/1  ::

:B   سالمومادراگر پدر بیمار:

پسرها سالموهمههمه دخترها ناقل  ::
C : ناقلومادراگر پدر بیمار
پسرها هم       2/1وناقلدیگر دخترها ونصفنصف دخترها بیمار  ::

بیمار خواهد بود

D: بیمارومادراگر پدر سالم: 

همه دخترها ناقل و همه پسرها بیمار  :::
F: هر دو بیمار باشند ومادراگر پدر

د همه فرزندان چه پسر و چه دختر بیمار خواهند بو :::

X-LINKEDمغلوب

(نحوه توارث )احتمال ابتلائ فرزندان



فاویسم



فاویسم



 علایم بالینی:
acute episode of hemolysis

ساعت پس از تماس با باقلا مازندرانی  علائم بیماری 24-48معمولا 

شروع می شود

ون ، با یا بدرنگ پریدگی ، ایکتر ، پرررنگی ادرار این علائم شامل  

.تهوع ، استفراغ ، درد شکم و تب خفیف هستند

کند در بعضی موارد بیقراری، کاهش سطح هوشیاری و تشنج نیز بروز می

.که می تواند منجر به مرگ بیمار نیزبشود

نیز می توانند DKAعوامل دیگر از جمله عفونت ها، داروها و بیماریهای مثل 
بشوندG6PDباعث بروز همولیز در فرد با کمبود 



Chronic non-spherocytic hemolytic anemia

.این بیماران بطور مزمن آنمی دارند

تماس با مواد اکسیدان شدت آنمی را تشدید میکند

زردی نوزادی



بررسی های آزمایشگاهی

CBC آنمی نورموسیتیک با گلبول سفید و پلاکت نرمال                   

Reticlucyte افزایش می یابد                                

Direct Coombs test                      منفی

K                                          نرمال یا افزایش یافته

BUN,Cr                              برای ارزیابی عملکرد کلیه

AST,ALT    مختصری افزایش می یابد AST باید نرمال باشد ولی ALT

Bill(total , direct)         بیلی روبین غیرمستقیم افزایش می یابد

LDH                                            افزایش می یابد

G6PD                                  کاهش یافته یا نرمال

U/A                               وجود یا عدم وجود هموگلوبینوری
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