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 دانشگاه علوم پزشکی مشهد

 مرکز آموزشی ، پژوهشی و درمانی کودکان اکبر

 واحد آموزش به بیمار
 

بیماری موکو پلی 

 (MPS)ساکاریدوز

 

 

از فعالیت های شدید که امکان بروز آسیب در آنها بالاستت 

 خودداری فرمایید.

 

 

 

 محدودیت خاصی در رژیم غذایی این بیماران وجود ندارد.

 دراین شرایط به پزشک خود مراجعه نمایید

 خونریزی بینی  -1

 خروج چرک از گوش -2

 ترشحات چرکی از بینی -3

 احساس بی حسی وگزگز در اندامها -4

 

 

 

 

 
 

 اسکن کد با نرم افزار بارکدخوان جهت دسترسی به مطالب آموزشی

 
 

     
 

 

 Enzyme Replacement تزریق آنزیتم -1

Therapy 
هفته یکتاتار بته  2یا  1تزریق آنزیم به صورت مرتب هر 

منظور جاران کماود آنزیم که الاته در این درمان به دلیت  

متزتزی -عدم عاور آنزیم از قا  سنتز شده از سد خونتی

 علائم مززی قاب  کنترل نیست.

. 

و یا خون بتنتد  (BMT)پیوند مزز استخوان   -2 

  (UCBT)ناف 

کاربرد دارد و  MPS1این روش درمانی تنها در بیماران 

قادر است به جز علائم اسکلتی و بینایی سایر علائم را تتا 

حد زیادی بهاود بخشد. در این روش سلولهای پتیتونتدی 

قادر به ورود به مزز و ساخت آنزیم در سیستم عصتاتی 

مرکزی نیز بوده و علائم نورولوژیک را تا حد زیادی تخفیف 

می دهد. این روش درمانی روشی پر ریسک و متیتزان 

 شکست آن بالا می باشد.

 

 ژن تراپی:  -3 
در این روش از وکتورهای ویروسی یا غیر ویروسی بترای 

انتقال ژن سالم به بیمار و تولید آنزیم در بدن استفاده می 

شود. این روش در حال حاضر روشی تحقیقاتی بوده کته 

روی گربه و سگ آزمایش شده و با موفقیت همتراه بتوده 

  .است

 

 ترجمه فروغ صاکی -مناع:   بیماری های غدد نلسون

 تالیف رابرت ام کلیگمن-بیماری های متابولیک نلسون

 

 درمان
 فعالیت

 تغذیه



 

 
                                                                        

 

 

 

 

 

 

 

 

1 2 3 

 

 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.

 
کند که آن  این بیماری به دلی  جهش در یک ژن بروز می

ژن مسئول تولید یک آنزیم یا پروتئیتن استت. ایتن 

ها درون سلول وظیفه شکتستتتن و تت تزیته  آنزیم

های درشتی را دارند که به آنها موکوپلی ساکارید  مولکول

ها ساب اناتاشتتته  گویند.  ت زیه نشدن این مولکول می

ها در درون سلول شده و به تتدریتس ستاتب  شدن آن

شود. مهمترین این اختتلالات  تخریب و مرگ سلولی می

عروقتی،  -در نسوج استخوانی، قلب و دریچه های قلای

علائم این بیماری در زمان تولد  چشم و ... ای اد می شود.

های آن چند ماه پس از تولد  یابد و معمولا نشانه بروز نمی

  شود. نمایان می

 

موکوپلی ساکاریدوز به گروهی از بیماری های ژنتیکتی، -

متابولیکی و نادر گفته می شود که در ایران بته دلتیت  

شیوع ازدواج های فامیلی نسات به کشورهای پیشرفتته 

 25به  1هزار تا 22به  1دنیا شایع تر است. شیوع بیماری 

 هزار می باشد. 

 

 

 

 دارو  آلدروزایمهولرشای(: -شای-)هولر1ام پی اس 

 ( )هانتر2ام پی اس 

 )سانفلیپو(3ام پی اس  

 دارو ویمی زایم)مورکیو(: 4ام پی اس 

 2ام پی اس 

 دارو ناگلوزایم)ماروتکس لامی(: 6ام پی اس 

 ()اسلای 7ام پی اس 

 (کماود هیالورونیداز) 9ام پی اس 

 ماهگی( 5-6علائم و نشانه های موکوپلی ساکاریدوز )

 رشد بیش از اندازه سر 

 مشکلات شنوایی 

 

 سالگی( 12ماهگی تا  6علائم موکوپلی ساکاریدوز)

 ناهنجاری صورت 

 ناهنجاری های اسکلتی 

 درد مفاصل 

 بزرگی کبد و طحال

 تاخیر رشد و توقف رشد جسمی

 

 

 

 

 تست ادرار برای بررسی مقادیر افزایش یافته 

 (G L Y C O S A M I N O G L Y C A N S   )G A G 

استفاده از لکوسیتها یا سرم و یا پلاسما برای بررستی 

 مقادیتر کتاهتش یتافتتته آنتزیتم متربتو ته

تست آمنیوسنتز قا  از تولد در زمان جنینی در هفته 

بارداری در مادرانی که فرزند قالی آنها ماتلا به  17-14

  .این بیماری بوده است

 

 موکوپلی ساکاریدوز

 بیماری ایجاد کننده  عوامل

 انواع موکوپلی ساکاریدوز

 تشخیص 

سالگی( 12علائم موکوپلی ساکاریدوز)بعد از   
 مشکلات قلبی عروقی.

تغییر چهره، ایجاد خشونت چهره، بزرگ شدن زبان، ایجاد 

مشکلات تنفسی، کدورت قرنیه چشم، از بین رفتن شنوایی ودر 

نهایت سفت و خشک شدن مفاصل از جمله علائم اصلی این نوع 


