
 

های پرستاری بر اساس آخرین فاویسم در کودکان: راهنمای جامع مراقبت

 ( ۲۰۲۶-۲۰۲۵) شواهد

 

 مقدمه 

یا استنشاق گرده آن، در   (Vicia faba) خونی همولیتیک حاد است که در اثر مصرف باقلافاویسم یک نوع کم 

ترین  شایع G6PD کمبود . شودایجاد می  (G6PD) فسفات دهیدروژناز-۶- افراد مبتلا به کمبود آنزیم گلوکز

میلیون نفر را در سراسر جهان تحت    ۵۰۰تا  ۴۰۰شود حدود نقص آنزیمی ارثی در جهان است و تخمین زده می 

ای  این بیماری در مناطق آفریقا، خاورمیانه، جنوب اروپا، جنوب شرق آسیا و کشورهای مدیترانه  . تأثیر قرار دهد 

 . شیوع بیشتری دارد

پرستاران به عنوان عضو   . شوند ، بیشتر از دختران مبتلا می X پسران به دلیل الگوی وراثت وابسته به کروموزوم

کلیدی تیم درمان، نقش حیاتی در شناسایی سریع علائم، مدیریت بحران همولیتیک، پیشگیری از عوارض  

کنند. این مقاله بر اساس آخرین شواهد علمی و منابع معتبر تدوین شده  ها ایفا می کلیوی و آموزش به خانواده 

 .است

 

 پاتوفیزیولوژی و اپیدمیولوژی 

 مکانیسم بیماری 

این آنزیم در   . کند های قرمز در برابر استرس اکسیداتیو ایفا می نقش حیاتی در محافظت از گلبول  G6PD آنزیم

ضروری است.   (GSH) کند که برای حفظ گلوتاتیون احیا شدهتولید می  NADPHمسیر پنتوز فسفات، 

، مواجهه  G6PD در افراد مبتلا به کمبود . کند های قرمز در برابر مواد اکسیدان محافظت می گلوتاتیون از گلبول 



های ها( منجر به تخریب سریع گلبول با مواد اکسیدان )مانند ترکیبات موجود در باقلا، برخی داروها یا عفونت 

 . شودخونی همولیتیک می قرمز و ایجاد کم 

بر اساس نوع جهش ژنی متفاوت است و برخی افراد ممکن است بدون   G6PD شدت کمبود :توجه مهم

 . ها، هیچ علامتی نداشته باشند مواجهه با محرک 

 عوامل محرک همولیز 

 

 ه دست ک عوامل محر
باقلا )به هر شکل: تازه، خشک، پخته، خام، کنسرو  

 اخته شده(، در برخی افراد، حبوبات دیگر، سویا، زغال

 غذاها 

 ( Trimبا) سولفونامیدها، کوتریموکسازول

نیتروفورانتوئین، کلرامفنیکل، آسپرین )در دوزهای  

بالا(، پریماکین، کلروکین، داپسون، متیلن بلو، اسید 

 ( در دوزهای بالا C ویتامین ) اسکوربیک

 داروها

های بیدکش و  نفتالین )موجود در گلوله

 های مو و حناهای توالت(، برخی رنگ خوشبوکننده

 مواد شیمیایی 

های ویروسی و باکتریایی )مانند هپاتیت،  عفونت

توانند همولیز را در افراد مستعد  پنومونی، تیفوئید( می

 تحریک کنند 

 ها عفونت

 

 تظاهرات بالینی و تشخیص

 های کلیدی علائم و نشانه

بدون علامت هستند و تنها در صورت مواجهه با عوامل محرک، علائم   G6PD بیشتر کودکان مبتلا به کمبود

 . شوند ساعت پس از مصرف باقلا ظاهر می  ۴۸تا   ۲۴علائم معمولاً   . کند بروز می 

 ت علام ح شر



پریدگی شدید پوست و مخاط، خستگی مفرط،  رنگ

 ضعف، تنگی نفس، تپش قلب 

 خونی کم 

ها به دلیل افزایش  زردی پوست و سفیدی چشم 

 های قرمز روبین ناشی از تخریب گلبولبیلی

 یرقان )زردی( 

دفع ادرار به رنگ چای پررنگ یا کوکاکولا به دلیل 

 وجود هموگلوبین در ادرار )هموگلوبینوری(

 ادرار تیره 

 علائم عمومی  درد شکم، کمردرد، سردرد، تهوع و استفراغ، تب 
 

باشد و در صورت عدم   G6PD مدت ممکن است اولین علامت کمبوددر نوزادان، زردی طولانی  :نکته بالینی

 . روبین بالا( منجر شودتواند به کرنیکتروس )آسیب مغزی ناشی از بیلیدرمان، می 

 

 های قرمز( عوارض جدی )پرچم

تواند منجر به نکروز حاد توبولار و نارسایی کلیه  در موارد همولیز شدید، هموگلوبینوری می  :نارسایی حاد کلیه

 . شود. این وضعیت نیاز به مراقبت فوری و دیالیز در موارد شدید دارد

شود و نیاز  عارضه نادر اما جدی که با سیانوز، هیپوکسی شدید و تنگی نفس مشخص می  :متابمیلوبینمی حاد

 . به مداخله فوری دارد

 

 های تشخیصی روش

های آزمایشگاهی است.  ها( و یافته تشخیص فاویسم بر اساس سابقه بالینی )مصرف باقلا یا مواجهه با محرک 

در   :توجه . شودهای قرمز انجام می در گلبول  G6PD گیری فعالیت آنزیمبا اندازه G6PD تشخیص قطعی کمبود

های قرمز مسن،  طول یا بلافاصله پس از یک بحران همولیتیک، سطح آنزیم ممکن است به دلیل تخریب گلبول 

 . ماه پس از بهبودی انجام شود  ۳تا  ۲به طور کاذب نرمال باشد. بنابراین، بهتر است آزمایش 

 

 



 های پرستاری در بحران حاد همولیتیکمراقبت

 

 (ABC) ارزیابی اولیه و تثبیت وضعیت .۱

پنه، تنگی نفس، کاهش  خونی شدید )تاکی ارزیابی علائم دیسترس تنفسی ناشی از کم  :راه هوایی و تنفس

 . درمانی با جریان بالا شروع شوداشباع اکسیژن(. در صورت نیاز، اکسیژن 

خونی شدید پایش دقیق علائم حیاتی )فشار خون، ضربان قلب، زمان پر شدن مویرگی(، زیرا کم  :گردش خون

 . تواند منجر به شوک شود. تعبیه دو کانول وریدی با سایز مناسبمی 

گیری دقیق ورودی و خروجی مایعات و پایش رنگ ادرار )تیره شدن نشانه تشدید همولیز  اندازه :پایش ادرار

 . است(

 

 هامدیریت مایعات و الکترولیت  .۲

  ۱≤تجویز مایعات وریدی )نرمال سالین یا رینگر لاکتات( برای حفظ دیورز   :هیدراتاسیون تهاجمی

 . های کلیویلیتر/کیلوگرم/ساعت و جلوگیری از رسوب هموگلوبین در لوله میلی 

ادرار به بیش از   pH کربنات سدیم به مایعات وریدی برای افزایشدر برخی موارد، افزودن بی  :کردن ادرارقلیایی

 . کند های کلیوی کمک می ، که به حل شدن هموگلوبین در لوله ۷

 . ها(، کلسیم و فسفرپایش منظم پتاسیم )خطر هیپرکالمی ناشی از تخریب سلول  :هاپایش الکترولیت 

 

 (Blood Transfusion) انتقال خون .۳

 . های همولیتیک شدید استبنای درمان در بحران انتقال خون، سنگ 

خونی شدید )تنگی نفس،  لیتر یا وجود علائم کم گرم/دسی  ۷-۶کاهش هموگلوبین به زیر   :موارد انتقال

 . کاردی، علائم شوک(تاکی 



حتی با هموگلوبین ظاهراً قابل قبول، در صورت پیشرفت سریع همولیز، ممکن است نیاز به انتقال   :نکته مهم

 . یابد پذیر حذف نشوند، ادامه می های آسیب های قرمز تا زمانی که تمام سلولخون باشد. تخریب گلبول 

 . طبیعی استفاده شود تا از ادامه همولیز جلوگیری شود G6PD از خون اهداکنندگان با :خون مناسب

 

 پایش پاسخ به درمان .۴

 :، معیارهای بهبودی عبارتند از(۲۰۱۹بر اساس راهنمای ایتالیایی )

 رنشانگ تشرح و نکا
و  Hb بار در روز تا زمان تثبیت سطح ۲پایش حداقل 

  اطمینان از قطع روند همولیز

  (Hb)هموگلوبین

اعتمادترین نشانه تر شدن تدریجی ادرار، قابلروشن

  قطع همولیز است

 رنگ ادرار 

روبین؛ اما به دلیل وابستگی به کاهش سطح بیلی

  فنوتیپ کبدی، ممکن است با تأخیر کاهش یابد

 روبین غیرمستقیم بیلی

ممکن است تا  LDH کمتر قابل اعتماد در پایش حاد؛

روز در سطح بالا باقی بماند و هاپتوگلوبین برای   ۲۵

  سنتز مجدد به زمان نیاز دارد

 

LDH  و هاپتوگلوبین 

 

 های پرستاری و مداخلات کلیدی تشخیص  .۵

 ی تشخیص پرستار ی مداخلات کلید
پایش دقیق ورودی و خروجی مایعات؛ هیدراتاسیون  

 تهاجمی؛ پایش رنگ ادرار و کراتینین سرم

 خطر کاهش حجم مایعات و نارسایی کلیه

تشویق به استراحت مطلق در بستر تا بهبودی؛ کمک در  

  .های روزمره؛ پایش پاسخ به انتقال خونفعالیت

 خونی / عدم تحمل فعالیتکم 

روبین؛ همکاری در فتوتراپی یا  پایش دقیق بیلی

 تعویض خون در صورت نیاز

 یرقان و خطر کرنیکتروس )در نوزادان( 



ها )باقلا، داروها، نفتالین(؛ آموزش پرهیز از محرک 

 در صورت عفونت، درمان سریع

 خطر عود همولیز

آموزش در مورد ماهیت بیماری، عوامل محرک و  

 علائم هشداردهنده 

 کمبود دانش والدین 

 

 های پس از ترخیص و توانمندسازی بیمار مراقبت

 مدت مدیریت طولانی  .۱

گرم  میلی   ۵-۱برای جبران مصرف فولات در طی ترمیم مغز استخوان، مکمل اسید فولیک )حدود  :اسید فولیک

 . شوددر روز( در ماه اول پس از بحران توصیه می 

 . های جدید خونی در صورت بروز عفونت پایش منظم هموگلوبین و علائم کم  :پایش

 آموزش به خانواده )نقش کلیدی پرستار(  .۲

شده در  پرستاران نقش حیاتی در توانمندسازی خانواده برای پیشگیری از عود دارند. بر اساس مطالعه انجام 

دار آگاهی و  های آموزشی پرستاری منجر به بهبود معنی ، اجرای دستورالعمل ( ۲۰۱۹دانشگاه عین شمس )

 :محتوای آموزشی باید شامل موارد زیر باشد  . عملکرد پرستاران در مراقبت از کودکان مبتلا به فاویسم شد 

 ی حوزه آموزش  ی محتوای کلید
دهنده در  حتی به عنوان ماده تشکیل) رگونه باقلاه

های  پرهیز از گلوله(  .غذاهایی مانند فلافل و کنسروها

های توالت حاوی  ها( و خوشبوکنندهنفتالین )بیدکش

 صهای موی خاپرهیز از حنا و رنگ  . نفتالین

 

 ها پرهیز از محرک 

لیست  .درگز دارو بدون مشورت با پزشک تجویز نشوه

سولفونامیدها، نیتروفورانتوئین،  ) داروهای ممنوعه

در  C آسپرین، برخی داروهای ضد مالاریا، ویتامین 

 د در اختیار خانواده قرار گیر (دوزهای بالا

 

 داروها 



تواند باعث  هرگونه عفونت )تب، گلودرد، اسهال( می 

همولیز شود. در صورت بروز علائم عفونت، کودک باید  

 سریعاً به پزشک مراجعه کند 

 هامدیریت عفونت

پریدگی، خستگی مفرط،  در صورت مشاهده رنگ 

یرقان، ادرار تیره یا کاهش ادرار، فوراً به پزشک  

 مراجعه کنید

 علائم هشداردهنده 

رژیم غذایی سالم و متعادل )با تأکید بر غذاهای حاوی  

آهن و اسید فولیک(. تأکید بر تغذیه با شیر مادر در  

  .شیرخواران

 های روزمره مراقبت

 

 های جمعی و مدرسه مدیریت در محیط .۳

ها مبتلا است و یک نسخه از لیست محرک  G6PD به مربیان و مراقبان کودک اطلاع دهید که کودک به کمبود

 . ها قرار دهید در اختیار آن 

پریدگی، یرقان، ادرار تیره(، فوراً با خانواده تماس گرفته و کودک را به مرکز درمانی  در صورت بروز علائم )رنگ 

 . منتقل کنند 

 

 نقش کلیدی پرستار

 : کنند پرستاران در مدیریت فاویسم کودکان، نقشی چندوجهی و حیاتی ایفا می 

تشخیص زودهنگام علائم همولیز، شناسایی عوارض )نارسایی کلیه، متهموگلوبینمی( و پایش   :ارزیاب بالینی

 . پاسخ به درمان

 . همکاری در احیای مایعات، انتقال خون و پایش دقیق همودینامیک :مدیر بحران

ها )باقلا، داروها، نفتالین(  های دقیق در مورد پرهیز از محرک توانمندسازی خانواده با آموزش  :آموزنده و مشاور

 . و شناسایی علائم هشداردهنده

 .کاهش اضطراب خانواده با ارائه اطلاعات دقیق و پاسخ به سوالات :پشتیبان روانی



 بندی جمع

  از  پیشگیری است که با رویکرد G6PD فاویسم یک بیماری تهدیدکننده حیات در کودکان مبتلا به کمبود

.  است مدیریت قابل هنگامبه  خون  انتقال  و  مایعات احیای همولیتیک، بحران   سریع تشخیص ها،محرک   با مواجهه

  کاهش  در  حیاتی  نقشی  کننده،حمایت  و  مربی  بحران، مدیر ارزیاب،  عنوان  به خود  هاینقش  ایفای  با پرستاران

  مطالعات، نتایج اساس  بر. کنند می  ایفا مبتلا  کودکان  زندگی  کیفیت  بهبود و  عود از پیشگیری  عوارض،

  این  از مراقبت  در  پرستاران عملکرد و  آگاهی  افزایش در  توجهیقابل  تأثیر پرستاری آموزشی  هایدستورالعمل 

 . شود سازیپیاده  کودکان  هماتولوژی  هایبخش  در  استاندارد یک  عنوان به باید  و  دارد کودکان
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