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فـاويسم، يكى ازحالات وخيم نقص مادرزادى 
آنزيم گلوكز 6 ـ فسفات دهيدروژناز (G6PD) است 
كه در كودكان بيشتر از افراد بالغ روى مى دهد. در 
و  مى شود  كم  خيلى   G6PD فعاليت  بيماري  اين 
در اولين ساعات بعد از خوردن باقلا1 يا قرار گرفتن 
در معرض گرده اين گياه و يا مواد اكسيدان ديگر
علايم بيمارى شامل افزايش ناگهانى درجه حرارت 
بدن، زرد شدن پوست و غشاهاى مخاطى، رنگ 
پريدگى، خستگى، بد شدن وضعيت عمومى بدن
تنفس تند و سنگين، ضربان ضعيف و سريع ديده 
مي شود. هموليز معمولاً ممكن است آهسته شروع 
شود اما تا يكى دو روز پس از خوردن باقلا و يا 
مواجه با مواد اكسيدان ديگر قابل توجه باشد. ادرار

قرمز يا كاملاً سياه مى شود و در موارد شديد ممكن 
است در طى زمان كوتاهى شوك روى دهد (2، 1). 
البته، با نقص آنزيم گلوكز 6 ـ فسفات دهيدروژناز 
مى توان يك زندگى طبيعى داشت به شرط اين كه 
از داروها و مواد غذايى ممنوع شده پرهيز كرد و از 

ابتلا به بعضى عفونت ها احتراز كرد (2). 

G6PD آنزيم 
در نقص آنزيم G6PD، كم خونى هموليتيك خود 
محدود شونده self-limited است، زيرا گلبول هاى 
قرمز پير از بين مى روند (3) و گلبول هاى قرمز جوان 
 G6PD سطوح  هموليز،  به  پاسخ  در  شده  توليد 
بحران  يك  در  علت  به همين   .(1) دارند  طبيعى 
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ممكن  آنزيم،  كمبود  به  مبتلا  افراد  در  هموليز 
است سطوح فعاليت G6PD طبيعى باشد و براى 
پى بردن به كمبود آن، اندازه گيرى 3-2 ماه بعد نيز 

بايد تكرار شود (3).
ديمر  پلى پپتيدى  زنجيرهاى  از   G6PD آنزيم 
 515 شامل  يك  هر  كه  شده  تشكيل  تترامر  يا 
آمينواسيد است (4). اين آنزيم در ساخت پلاكت ها
در  و  گلوتاتيون  احيا  كربوهيدرات ها،  متابوليسم 
نقش  و  دارد  دخالت  ديگر  حياتى  روند  چندين 
گلبول  در  آنتى اكسيدان  آنزيم  يك  به عنوان  آن 
با  آن  كمبود  و  است  شده  شناخته  مدت ها  قرمز 
دارو  از  ناشى  هموليتيك  بحران  نوزادى،  زردى 
كم خونى  كمترى  ميزان  به  و  فاويسم  عفونت،  يا 
امروزه  است.  همراه  غيراسفروسيتيك  هموليتيك 
ساير  در  را   G6PD اهميت  زيادى  مطالعات 
سلول ها  سطح  در  هم  فيزيولوژى،  جنبه هاى 
ساخته اند.  نمايان  ارگانيسم ها  سطح  در  هم  و 
در  اختلال  نتيجه،  در  و   G6PD فعاليت  كمبود 
تعادل اكسيداسيون ـ احيا مى تواند منجر به عدم 
تنظيم رشد سلول، رشد غيرعادى جنين، تغيير در 

حساسيت به عفونت ويروسى و همين طور افزايش 
اما   (3) گردد  دژنراتيو  بيمارى هاى  به  حساسيت 
علت ناكارآيي G6PD در سطح مولكولى چيست؟ 
بيشتر افراد مبتلا، در ساختمان آنزيم به طور كيفى 
نابه هنجارى دارند (6). پايدارى آنزيم جهش يافته
يا به علت تغيير در شكل مولكول G6PD يا به علت 
افزايش حساسيت آن به آنزيم هاى پروتئوليتيك كم 
مى شود (7، 6). در هر حالت آنزيم G6PD جهش 

يافته به طور كامل، فعال نيست (6).

G6PD ژن آنزيم 
 محل ژن آنزيم G6PD در بازوى بلند كروموزوم 
X قرار دارد (شكل 1). ژن هايى كه براى بقاى انسان 
حياتى است روى اين كروموزوم قرار دارد. اين گونه 
همه  مى شود.  ناميده   «X به  «متصل  ژن  ژن ها، 
«G6PD نظير «نقص «X موقعيت هاى «متصل به

مردان را در مقايسه با زنان بيشتر تحت تاثير قرار 
مى دهند. نقص G6PD در زنان فقط در صورتى كه 
دو رونوشت معيوب ژن در ژنوم وجود داشته باشد
آشكار مى شود. تا زمانى كه يك رونوشت خوب از 

شكل1ـ شماى كروموزوم X و موقعيت ژن G6PD در 
(7) .après pai et coll d 1980 28 xq محل
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ژن G6PD وجود دارد، آنزيم طبيعى ساخته خواهد 
شد و اين آنزيم طبيعى مى تواند همه اعمالى كه 
آنزيم ناقص فاقد آن است را انجام دهد (وقتى يك 
صفت ارثى به اين صورت بروز كند آن را صفت 
مغلوب گويند.) اما در مردان فقط يك كروموزوم 
X وجود دارد و يك ژن ناقص براى ايجاد نقص 
G6PD كافى است. شكل (2) نحوه وراثت نقص 

G6PD را در صورتي كه پدر، مادر يا هر دو سالم

بيمار يا حامل ژن معيوب باشند را نشان مي دهد.
G6PD در سيتوپلاسم همه سلول هاى بدن وجود 

دارد و در سلول هاى قرمز خونى (RBC) كه فاقد 
هسته، ميتوكندرى و ساير اندامك ها است، خيلى 
مهم مى باشد. اين آنزيم در اولين مرحله متابوليسم 
قندها شركت دارد و تنها منبع تشكيل NADPH و 
گلوتاتيون احيا شده (GSH) است. به عبارت ديگر

براى احياى پراكسيد هيدروژن ضرورى مى باشد. 
پراكسيدهيدروژن، اكسيدكننده اى قوى است و در 
صورتى كه احيا نشود، باعث انهدام گلبول قرمز و 

هموليز مى گردد (1). علت اين مساله كه خوردن 
باقلا توسط اين افراد مي تواند موجب هموليز گردد 
 vicine و convicine نيز همين است. باقلا حاوى
است و اين مواد كه تقريباً 0/5 درصد وزن مرطوب 
آن را تشكيل مى دهند، در روده توسط بتا ـ گلوكزيد 
از روده به divicine و isouramil كه اكسيدان هاى 
متابوليت ها اين  و  مى شوند  تبديل  هستند،  قوى 

 (GSH) گلبول هاى قرمز حاوى گلوتاتيون احيا شده
را كم كرده، پراكسيدهيدروژن و راديكال آزاد ايجاد 
مى كنند و در سلول هاى داراى كمبود G6PD فشار 
سبب  مى توانند  كرده،  ايجاد  شديدى  اكسيداتيو 
بحران هموليز در مبتلايان گونه مديترانه شوند. در 
اين منطقه گروه هاى خيلى حساس شامل كودكان 
و زنان باردار از مصرف باقلا منع مى شوند. خشك 
كردن، خيساندن و پوست كندن سميت آن را كم 
گلبول هاى  تجزيه  و  انهدام  نيز  اسيدوز،  مى كند. 
قرمز را در اين افراد سبب مى شود. فاويسم درمان 
خاصى ندارد و فقط در موارد هموليز شديد كه با 

G6PD شكل2- وراثت ژن ناكارآيي
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جدول 1ـ داروهايى كه در ناكارآيى آنزيم گلوكز 6 ـ فسفات دهيدروژناز بايد از آن ها احتراز شود.
خطر حتمي هموليزخطر احتمالي هموليز

دسته داروييداروهادسته داروييداروها
اسيد استيل ساليسيليك 

(آسپيرين)
استانيليد

پاراستامول (استامينوفن)
آمينوفنازون (آمينوپيرين)

ديپيرون (متاميزول)
فن استين

فنازون (آنتي پيرين)
فنيل بوتازون

تياپروفنيك اسيد

ضد درد

بتا ـ نفتول
نيريدازول
استيبوفن

ضد كرم

نيتروفوران ها
نيتروفورانتويين
نيتروفورازون
كينولون ها

سيپروفلوكساسين
موكسي فلوكساسين
ناليديكسيك اسيد

نورفلوكساسين
اوفلوكساسين
كلرامفنيكل
سولفوناميدها

كوتريموكسازول
(سولفامتوكسازول + 

تري متوپريم)
سولفاستاميد
سولفاديازين

سولفاديميدين
سولفامتوكسازول
سولفانيل آميد
سولفاپيريدين

سولفاسالازين 
(سالازوسولفاپيريدين)

سولفي سوكسازول 
(سولفافورازول)

آنتي بيوتيك ها

فورازوليدون 
استرپتومايسين
سولفوناميدها

- سولفاگوانيدين
- سولفامرازين

- سولفامتوكسي پيريدازول

آنتي بيوتيك

ضد تشنجفني تويين
ضد ديابت گلي بن كلاميد

(BAL) آنتي دوت ديمر كاپرول
كلروكين و مشتقاتش

پروگوانيل
پيريمتامين
كينيدين
كينين

ضد مالاريا

ضد ميكو باكتريومايزونيازيد
تري هگزيفنيديل 

مپاكرينمواد ضد پاركينسون(بنزهگزول)
پاماكين
پنتاكين

پريماكين
ضدمالاريا دوپامين (ال ـ دوپا)

پروكايين آميد
كينيدين

داروهاي قلبي ـ 
عروقي

ادامه جدول 1 در صفحه بعد
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خطر حتمي هموليزخطر احتمالي هموليز
دسته داروييداروهادسته داروييداروها

تولوييدين بلو
كلشى سين
پروبنسيد

ماده تشخيصي
مواد ضد متهموگلوبينمتيلن بلو
داپسون

پاراآمينوساليسيليك اسيد
سولفون ها ـ آلدسولفون سديم 

(سولفوكسون)
گلوكوسولفون
تيازوسولفون

ضد ميكوباكتري ضد بارداري هاي مسترانول
هورموني

نيترات هاايزوبوتيل نيتريت

مناديول سديم سولفات
مناديون

مناديون سديم بي سولفيت
فيتومناديون

K مواد ويتامين
دوكسوروبيسين
راسبوريكاس

مكمل هاى ضدسرطانى
 Antineoplastic
Adjuncts

ضددردهاى ادرارى ـ فنازوپيريدين (پيريديوم)
تناسلى

آسكوربيك اسيد 
استيل فنيل هيدرازينويتامين ها(ويتامين C) (به ندرت)

سايرفنيل هيدرازين
ارسين
بربرين

( Coptis chinensis در )
باقلا

نفتالين
پارا ـ آمينوبنزويك اسيد

ساير

ادامه جدول 1

گونه مديترانه اى آنزيم ديده مى شود، انتقال خون 
انجام مى گيرد. آنزيم G6PD مسؤول تنظيم مقدار 
در  نيتريك اكسايد  است.  بدن  در  نيتريك اكسايد 
افراد  دارد.  دخالت  صاف  عضلات  انقباض  تنظيم 
از  نيستند،  كنترل  تحت  كه  فاويسم  به  مبتلا 
در  مى برند.  رنج  پشت  عضلات  دردناك  انقباض 
آنمي هموليتيك، گلبول هاي قرمز ديگر نمي توانند 
به خوبي اكسيژن را در سراسر بدن منتقل كنند. 

علاوه بر اين، افراد مبتلا به ناكارآيي G6PD مسايل 
باليني ديگري هم دارند، رنگ پريدگى، خستگى
حالت تهوع، يرقان نوزادي، گيجي، سردرد، تنفس 
نامنظم، تپش قلب، درد شكم و يا پشت از مشكلات 
ديگر اين افراد است (2). تب ولرز و در موارد نادر 
علايم جدى ترى نظير وجود هموگلوبين در ادرار 
(هموگلوبين اورى)، يرقان و نارسايى كليوى اتفاق 
گاهي  افراد  اين  در  نوزادي  يرقان   .(4) مى افتد 
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دايم  صدمه  يا  مرگ  سبب  كه  است  شديد  چنان 
روند  طى  قرمز  گلبول هاى  مي گردد.  اعصاب  به 
بلوغ شان، هسته، اندامك ها و ماشين پروتئين سازى 
را از دست مى دهند و نقص در هر يك از اجزا باقى 
مانده (آنزيم ها، غشا و هموگلوبين) مى تواند منجر به 
هموليز شود. بيمارى هاى آنزيمى همراه با مشكلات 
مبدن ميرهوف  مسيرا نزيم هاى  آ شامل  خونى 
فسفوفروكتوكيناز  ، ز هگزوكينا  ، ز پيروات كينا )

فسفوگليسرات كيناز و آلدولاز) آنزيم هاى دخيل در 
پيريميدين  (آدنيلات كيناز،  نوكلئوتيدها  متابوليسم 
 HMP راه  آنزيم هاى  ساير  و  نوكلئوتايداز)  ـ   5
است  سينتتاز)  گلوتاتيون  ردوكتاز،  (گلوتاتيون 
هموليز  سبب  كه  آنزيمى  بيمارى  شايع ترين  اما 
مى شود ناكارآيي آنزيم G6PD است. آنزيم گلوكز 
6 ـ فسفات دهيدروژناز (G6PD)، آنزيمى حياتى 
در ساخت گلوتاتيون است. اين ماده، پروتيئن هاى 
گلبول قرمز (به خصوص هموگلوبين) را در مقابل 
 400 از  بيش  مى كند.  حفظ  اكسيداتيو  صدمات 
جهش در G6PD وجود دارد كه هر كدام به گونه اى 
به داروها و غذاها جواب مى دهند (بعضى خيلى و 
بعضى كمتر). مى توان آنزيم G6PD را به پول تشبيه 
كرد، همان طور كه وقتى انسان كم پول دارد، بايد در 
خرج آن با احتياط عمل كند، فردى هم كه كمبود 
G6PD دارد بايد هركارى را براى احتراز از هر آنچه 

ارزش اش  با   G6PD آنزيم  بى مورد  تخليه  باعث 
مى شود، انجام دهد. اگر ما، از عوامل غيرضروري 
باقلا نظير  مى شوند  اكسيداتيو  استرس  باعث  كه 
كنيم پرهيز   ... و  مگنوليا)  گل هاي  (حنا،  نفتالين، 
يك  مواد  با  اتفاقى  و  ناخواسته  تماس  صورت  در 
در  ممنوع  داروهاى  يا  و  پاك كننده  يا  حشره كش 

يك مورد فوريتى، كمتر دچار آنمى هموليتيك شديد 
مى شويم (3). توجه به اين نكته نيز حايز اهميت 
به وجودآمده  اكسيدكننده  متابوليت هاى  كه  است 
به وسيله باكترى ها، ويروس ها، ريكتزياها و خصوصاً 
هپاتيت هاى ويروسى، پنومونى و تب تيفوسى در 
اين افراد هموليز ايجاد مى كنند و در واقع عفونت ها 
علت شايع هموليز و كم خونى در افراد مبتلا به 
كمبود G6PD هستند. در جدول (1) داروهايي را 
كه بايد از آن ها دوري كرد (هم داروهايي كه خطر 
هموليز با مصرف آن ها حتمي است و هم آن هايي 
كه احتمال خطر هموليز با آن ها وجود دارد) را در 

دو ستون جدا مي بينيد.
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