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علامت اختصاری معادل انگلیسی معادل فارسی
PKU Phenylketonuria کتونوریافنیل

PAH phenylalaninhidroxylase فنیل آلانین هیدروکسیلاز

HPA Hyperphenylalaninemia افزایش فنیل آلانین خون

GMP Glycomacropeptide گلیکوماکروپپتید

AA-MF Aminoacid-medical food غذای طبی برپایه آمینو اسید

GMP-MF Glycomacropeptide-medical 

food

پایه بر غذای طبی
گلیکوماکروپپتید

NSE Nutritional status evaluation ارزیابی وضعیت تغذیه ای

PRAL Potential renal acid load قدرت بارگذاری اسید کلیه

RNAE Renal Net Acide Excertion اسید کلیویدفع

BH4 Tetrahydrobiopterine تتراهیدروبیوپترین

BH2 dihydrobiopterin دی هیدرو بیوپترین

DHBR Dihydrobiopterin reductase دی هیدرو بیوپترین ردکتاز

اختصارات
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علامت اختصاری انگلیسیمعادل فارسیمعادل

Phe Phenylalanine فنیل الانین

Tyr Tyrosine تیروزین

Thr Threonine ترئونین

Leu Leusine لوسین

Ile Isoleusine ایزولوسین

Pro Proline پرولین

Glu Glutamine گلوتامین

Ser Serine سرین

Val Valine والین

Met Methionine متیونین

L-AA L-Aminoacide آمینو اسید-ال

CCK Cholecystokinin سیستوکینینکوله

PYY Peptid Tyrozine Tyrozine ینتیروزین تیروزپپتید

GLP-1 Glucagon-like Peptide-1 1پپتید شبه گلوکاگون

LAT 2 L-aminoacide Transporter2 2ترآمینواسید ترنسپور-ال
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Bridget M. Stroup et all, J Nutr Metab,2017

Phenylalanine Tyrosine

DHPR

PAH

BH4 BH2

 Tissue Protein
 Epinephrine
 Melanin
 Dopamine

 Dietary Protein
 Tissue Protein

Phenylketones
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(:ادامه)مقدمه

پوستی و اگزماراش میکروسفالی

بوی بد تنفس،ادرار و پوست

PKUعلائم عدم درمان 

پوست بور و چشم های آبی 

بیش فعالیعصبیمشکلات 

https://www.mayoclinic.org/Access data : Wednesday, December 30, 2020
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PKUانواع 

HPA: Blood Phe < 6 mg/dl 

Milde : 6 ≤ Blood phe ≤ 20 mg/dl

Classical : Blood phe >20 mg/dl

A Pinto et al , EJCN,2017
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:                 )ادامه)مقدمه



https://www.healthline.com/Access data :Wednesday, December 30, 2020
Negar Morovatdar et all,IJN,2015

تولد زنده1500-1000نفر در 1: جهان

تولد زنده4698نفر در هر1: ایران

تولد زنده20000-10000نفر در هر1: آمریکا واروپا 

https://www.healthline.com/Access
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PKUدرمان(:ادامه)مقدمه

سال12سن بیشتر از   سال12سن کمتر از  

هدف درمانPKUاصلیدرمان اولیه و 

Phenylalanine

360-240 µmol/L600-240 µmol/L

خونPheکاهش

Osama K. Zaki et al, J Nutr Metab,2016
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موادغذایی
ASPARTAM

(ادامه)مقدمه

Denise M Ney et al, ASN,2016
Denise.M.Ney et, NIH,2012
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فرمولای 
اصلی 

PKUدرمان

غنی شده با 
مواد مغذی

منبع اصلی پروتئین

Phe - free

؟AA-MFمشکلات

AA-MF
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ی گلیکوفسفوپپتیدقطب(ادامه)مقدمه
اسید امینه64با

یر از محصول جانبی در تولید پن
Wheyپروتئین 

Pheحاوی مقدار کم 
اآمینواسیدهGMPوزن47%

هدی ضروری تشکیل می د

GMP

Pro Glu Ser Thr Val Leu Ile Met

1.8 mg Phe/g PEs

GMP-MFنیازمند غنی سازی با آمینواسیدهایHis,Leu,Met,Trp,Tyr

La Clair et al,IFT,2009
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 PKUدربیماران GMP-MFمزیت های(ادامه)مقدمه

طعم ومزه 
بهتر

بهبود حس 
سیری

سلامت 
دستگاه گوارش

اسمولاریته 
پایین تر

مقرون به 
صرفه 
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هدف مطالعه

از نظر نحوه اثربخشی وپذیرش توسط AA-MFوGMP-MFمقایسه 

PKUبیمار در رژیم غذایی بیمار مبتلا به 
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مطالعه اول(                    ادامه)بررسی متون

A Pinto et al,2017

GMPو  AAکننده دریافت PKUوضعیت تغذیه ای بیماران گزارش 

طولیمطالعه گذشته نگر 
Retrospective Longitudinal Study

(سال18کمتر ازبیمار با سن PKU/2آقا با انواع2خانم و8)PKUبیمار11
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GMPن در می تواند به عنوان همه یا جزئی از پروتئی
ه ای باشد و اثر منفی بروضعیت تغذیPKUرژیم بیمار 

.ندارد

خونTyrسطح افزایش •
Pheسطح کاهش • / Tyr



مرکز آموزش عالی 
علوم پزشکی وارستگان

مطالعه دوم(                   ادامه)بررسی متون

تاثیر دارد؟PKUکودکانخون Pheگلیکوماکروپپتید در کنترل Pheآیا محتوای 

A . Daly et al,2017

(سال11پسر، با میانگین سن9دختر،13)PKUکودک مبتلا به22•

.مصرف می کردندPhe-free L-Aa(: نفر9)گروه کنترل•

.خون دریافت می کردندpheرا براساس CGMP-AA(:نفر12)گروه مطالعه •

ماه6:مدت مطالعه•

مطالعه آزمایشی آینده نگر
Prospective 6 month pilot study

A.Daly et al,JHND,2017
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شترطعم ومزه وبافت بهتروحس سیری بیبه دلیل GMP-AAترجیح•

خون در گروه مطالعهPhe/Tyrو Pheغلظتافزایش •

در گروه مطالعهخون Tyrکاهش غلظت•
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مطالعه سوم(                  ادامه)بررسی متون

کارآزمایی بالینی متقاطع دومرحله ای
Clinical trial-cross over

Bridget M. Stroup et al,2017

مرتبط استPKUپوکی استخوان در بیماران با GMP-MFدر مقایسه باAA-MF:این فرضیهبررسی 

(سال 35-16زن ، با سن 4مرد و4)PKUبیمار8•
GMP-MFبالا و PRALباAA-MFحاوی Pheرژیم کمهفته با 3-1مدت شرکت کننده ها به •

.تغذیه شدندپایین PRALبا 
.ساعته بعد هریک از رژیم ها انجام شد24ساعته و یادآمدغذایی 24وری نمونه ادرار آجمع •
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باعث  افزایش دفع ادراری AA-MFبا مصرفRNAEوPRALافزایش•
.می گرددکلسیم ومنیزیم  و درنتیجه افزایش ریسک شکستگی استخوان

GMP-MFبا مصرف Mgو Caدراریاکاهش دفع •
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(سال16-4پسر ، با سن 4دختر و6) pkuکودک مبتلا به 10
بیوشیمیاییپیگیری ماهانه تست/پیگیری هفتگی سطح اسیدهای آمینه

مطالعه چهارم(ادامه)بررسی متون

PKUدر کودکان GMPبا AAفرمولاهای جایگزینی بررسی امکان

بالینیکارآزمایی
Prospective ,Self Controlled Small Scale, Clinical Trial

هفته19فاز
50  %

GMP

50%
AAF

هفته29فاز
0  %

GMP

100  %
AAF

Osama k zaki et al,2016
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ده هابیشترتوسط شرکت کننبخاطرطعم ومزه بهتر حس سیری  GMPترجیح رژیم •

.استخطر و استفاده کوتاه مدت آن بی به محصولات غذایی GMPدرصد 50افزودن•
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مطالعه پنجم(                   ادامه)بررسی متون

(ساله49-18بزرگسال 25/ساله17-15کودک5/مرد12زن و18شامل)PKUبیمار30

کارآزمایی تصادفی مداخله ای متقاطع

Denise M Ney et al,2016

-Lowاثربخشی وایمن بودن رژیم  بررسی  Phe حاویAA-MFیاGMP-MF

randomized, controlled, crossover trial

Denise M Ney et al , ASN,2016



مرکز آموزش عالی 
علوم پزشکی وارستگان

:به علتAA-MFنسبت به  GMP-MFارجحیت
گوارشی وگرسنگی کاهش مشکلات •
کمترجانبی عوارض •

نتیجه
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(ادامه)بحث

https://www.hindawi.com/journals/ije/2020/1385138/fig3/

GMP-MF

کاهش گرلین

افزایش سیری

Pheکاهش سطح 
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پره بیوتیک 

پاتوژن ها         فلورنرمال

CCK , PYY ,GLP-1

Alina Kondrashinaتنظیم اشتها و انرژی et all, J. Funct. Foods,2020
Laura Elena et all ,Nutrient ,2019
Anne Daly et all,nutrient,2020
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GMP-MF

PRAL

دفع کلسیم ادراری

پوکی استخوان

:PRALظرفیت هرغذا برای تولید اسید یا بازاست.
به معنی افزایش تولید اسیدPRALمقادیر مثبت 

.در بدن توسط آن ماده غذایی است
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GMP-MF

I.A. Osuna-Padilla et all,Nefrologia,2019

ستخوانالتهابی              استئوکلاست                تحلیل اسایتوکاین های 

تگیاستخوان               ریسک شکس-عضلات            فعل وانفعالات عضله

پره بیوتیک           زیست دسترسی به مینرال ها                استخوان سازی
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GMPبا مصرفPheبهبود سطح 

A. Daly et all, Orphanet J. Rare Dis.,2019

GMP-MFلوسین
محرک سنتز پروتئین ماهیچه ها

دربدنPheمصرف 

خونPheکاهش سطح 
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Thr،Leu،Ileغلظت بالای آمینواسیدهای 

LAT2در جذب از طریق Pheرقابت با 
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گسترش ذخایر 
پلاسمایی 
ترئونین 

Pheبهبود تحمل و کاهش سطح 

GMP-MF
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Result

GMP-MF

ژیم می تواند به عنوان کل یا جزئی از پروتئین ر•
.بیماران فنیل کتونوریا مصرف شود

وان به کاهش مشکلات گوارشی و اختلالات استخ•
.وگرسنگی کمک کرده است

ری در بین به دلیل طعم وبافت بهتر مقبولیت بیشت•
.داشته استPKUبیماران 
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https://www.nutricia.com/Access data : Wednesday, December 30, 2020

GMP-MF

PhenylAde
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https://www.cambrooke.com/Access data : Wednesday, December 30, 2020

GMP-MF

Glytactin®
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