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 دانشگاه علوم پزشکی مشهد

 مرکز آموزشی ، پژوهشی و درمانی کودکان اکبر

 واحد آموزش به بیمار
 

 گوشه
GHACHER’S 

هرچند جای گزینی آنزیم، پیشرفت عوارض عصبیی رر 

گوشه را بهبور نمی بخشد ولی به عنوان ررمیان  3تیپ

با ررگیییری  3تسکینی رر برخی بیماران بخصوص تیپ

 راخل بدن)احشایی( به کار گرفته شده است.

 

 

 

 

 با آرزوی سلامتی برای فرزند رلبندتان

 

 

 

 اسکن کد با نرم افزار بارکدخوان جهت دسترسی به مطالب آموزشی

 

 تشخیص:

تشخیص قبل از تولد با بررسی پرزهای جنییینیی

 )آمنیوسنتز(

 آزمایش مغز استخوان

 بررسی آنزیم ها و ژنتیک

 

 درمان

ررمان جای گیزیینیی  1رر بیماران با گوشه تیپ 

 آنزیم است)ابسرتین(

 منبع:  بیماری های متابولیک نلسون

WWW.uptodate.com 

 بیمارستان کودکان اکبر-آدرس بیمارستان: بلوار شهیدکاوه

 17831733- 5تلفن:
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 :مقدمه

 والدین گرامی:
این پمفلت شامل اطلاعاتی در مورد مراقبت و درمان از کودک 
شماست. امیدواریم با مطالعه این مطالب و رعایت نکاا  ککار 

 شده در آن ،شاهد بهبودی سریعتر کودکتان باشیم.

شایع ترین بیماری ذخیره لیزوزمی می باشد. رر ایین 

بیماری آنزیم سنتز چربی ها وجور نیدارر و رسیو  

پیشرونده این موار باعث اختلال رر سیستم های بدن 

 شور.می 

 سه زیر گروه دارد:

 درصد موارد(03تیپ یک یا فرم بزرگسال ) -3

 تیپ دو یا فرم شیرخوارگی -2

 یا فرم جوانی 1تیپ  -1

 

 تظاهرات بالینی:

 3تیپ

بروز علائم سن متغیری از اوایل کورکی تا نوجوانیی رارر، 

 اما بیشتر رر نوجوانی خور را نشان می رهند.

معمولا بیماران بعلت کاهش پلاکت رچیار خیون رییزی، 

 کبورشدگی و خونریزی بینی می شوند.

 بیماران بعلت کم خونی رچار خستگی مزمن می شوند.

بزرگی کبد  با یا بدون افزایش تست های کبدی ایجار می 

 شور.

بزرگی طحال رر بیماران علامت رار نیز وجور راررررگیری 

 است.علائم ریگر ریوی، رررهای استخوانی از 

. 

 

 2تیپ

بسیار ناشایع است و پیش زمینه نیااری نیدارر و 

 مرگ رر اولین سالهای عمر اتفاق می افتد. 

سفتی عضلات ، نارسایی رشد و ررگیری عصبیی از 

 علائم آن است.

 1تیپ

میی  2و 1تظاهرات بالینی آن حد واسط بین تیپ

 باشد.

معمولا رر کورکی علائم شیرو  میی شیور و رر 

 سالگی مرگ اتفاق می افتد. 11تا11

  

 بزرگی کبد

 بزرگی  طحال


