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  راني، تهران، ا اصغر(ع) يكودكان حضرت عل مارستانيب ران،يا  يدانشگاه علوم پزشك:  ابوالحسن چوبدار فرهاد

راني، تهران، ا اصغر(ع)  يكودكان حضرت عل مارستانيب ران،يا يدانشگاه علوم پزشك :يتفرش يسيع  ايرو

      چكيده
 

از  زمينـه و هـدف: ــي از جهش ژن گلوكوكينـ اشـ ابـت مونوژنيـك نـ    Maturity Onset Diabetes of the Young  ديـ
)GCK-MODYــط جهش  يتـك ژنارثي   ابـتي ـد  ي) نوع ــت كـه توسـ )  GCK(  نـازيگلوكوك آنزيم   در ژن  گوتيهتروز  يهـااسـ
وديم جاديا ميپرگليمعمولاً با ه  يماريب  نيا. شـ تا  فيخف  يسـ اعت بعد از غذا و همچنين  و قند  ناشـ عدم وجود علائم  هاي نرمال دو سـ

 ــ   هدف مطالعه حاضــر .داردوراثت اتوزومال غالب و  ص مي شــود  مشــخ  پرادراري و كاهش وزن  ،ند پرنوشــيمان ابتيد  كيكلاس
  يدارا   يرانيخانواده ا كيدر   GCK-MODY نوع  كيمونوژن ابتيدو كودك مبتلا به د  يكيو ژنت  ينيبال  يهايژگيو  ييشـناسـا

ــخ  تيبر اهم  ديبود، با تأك يليازدواج فام  ــ2و   1نوع   ابتياز د ابتينوع د  نيا  يافتراق  صيتش در    يكيژنت  ينقش غربالگر  ي، و بررس
 است. يرضروريغ يهااز درمان يريجلوگ
هاي اوليه آزمايشــگاهي  قند  بررســيدر مراجعه كرده بود،   به درمانگاه غدد  رشــد  يابيارز  يســاله كه برا 3  يدختر :مورد  يمعرف

ديابت از جمله پرادراري،    كلاسيكباليني   علايم بيمار هيچگونه  داشت.  :A1c   2/6%  و هموگلوبين  mg/dL 103   خون ناشـتاي
نسـبت    ليبه دل  يرا نشـان داد. سـابقه خانوادگ يمشـابه  يشـگاهيآزما  يهاافتهيتنها     زيبرادرش ن. پرنوشـي يا كاهش وزن نداشـت

 قابل توجه بود. ابتيعضو به د نيچند يو ابتلا يليفام
را نشـان داد كه    GCK  (missense – p.Gly223Ser)  گوتيجهش هتروز  ن،يكودكان و والد  يكيژنت  يغربالگر  :هاافتهي

  .كنديم دييرا تأ GCK-MODY يخانوادگ صيتشخ
ــخ  :يريگجهينت   يو اجتناب از دارودرمان  ييغذا  م يبا نظارت بر رژ تيريامكان مد  GCK-MODYزودهنگام    يكيژنت  صيتشـ
در بيماران خردســال با هيپرگليســمي خفيف پايدار و ســابقه خانوادگي ديابت، انجام آزمايش ژنتيكي    .كنديرا فراهم م  يرضــروريغ

   .ضروري است، زيرا اين بيماران معموالً نيازي به درمان دارويي ندارند MODY-GCK براي شناسايي موارد احتمالي
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Abstract    
 
Background & Aims: Maturity-Onset Diabetes of the Young (MODY) is a group of 
monogenic forms of diabetes characterized by autosomal dominant inheritance, which present 
mostly with early onset of hyperglycemia, and primary defects in pancreatic beta-cell function. 
Among the different subtypes of this disorder, the inactive heterozygous mutation in the 
glucokinase Genene (GCK-MODY), also known as MODY type 2, is one of the most prevalent 
forms. This gene encodes a key enzyme involved in glucose sensing and regulation of insulin 
secretion in pancreatic beta cells. Unlike type 1 and type 2 diabetes mellitus, GCK-MODY is 
typically associated with mild, stable fasting hyperglycemia and rarely progresses to severe 
metabolic complications. Due to its asymptomatic presentation and subtle biochemical 
abnormalities, it is often misdiagnosed as either type 1 or type 2 diabetes, potentially leading 
to unnecessary pharmacological interventions. 
Methods: The present study describes the clinical, biochemical, and genetic characteristics of 
two pediatric cases of GCK-MODY identified within a consanguineous Iranian family. The 
primary objective was to emphasize the importance of early genetic screening in children 
presenting with persistent mild hyperglycemia, particularly in the presence of a positive family 
history of diabetes, to prevent misdiagnosis and avoid inappropriate treatment. 
Case: The first case involved a 3-year-and-2-month-old girl referred to a pediatric 
endocrinology clinic for growth evaluation. Initial laboratory investigations revealed a fasting 
blood glucose level of 103 mg/dL and a glycated hemoglobin (HbA1c) level of 6.3%. Notably, 
the patient exhibited no classic clinical manifestations of diabetes such as polyuria, polydipsia, 
or weight loss. Her medical history was largely unremarkable except for occasional 
constipation and reduced appetite. She had been born at term via normal vaginal delivery with 
a birth weight of 3 kilograms. She had a previously diagnosed mild ventricular septal defect 
(VSD) that resolved spontaneously during follow-up. 
The patient’s family history was significant for diabetes mellitus affecting multiple members, 
including her father, aunt, and paternal grandfather. Additionally, the parents were first-degree 
relatives (cousins), increasing the likelihood of inherited genetic disorders. Despite treatment 
with metformin at a dose of 1000 mg per day, the father continued to exhibit hyperglycemia 
and had an elevated body mass index (BMI). Repeated measurements of the patient’s fasting 
blood glucose over subsequent months showed persistent mild elevation of fasting plasma 
glucose (115 mg/dL and 122 mg/dL), while HbA1c remained within the borderline diagnostic 
range for diabetes. 
As part of a comprehensive family assessment, fasting and postprandial blood glucose levels 
were measured for all members using a glucometer. During this process, the patient’s 18-
month-old brother was found to have unexpectedly elevated fasting glucose levels, despite 
lacking any overt symptoms of diabetes. Given his young age and abnormal biochemical 
findings, he was hospitalized for further evaluation to rule out type 1 diabetes mellitus. Arterial 
blood gas analysis excluded diabetic ketoacidosis, and autoantibody testing associated with 
type 1 diabetes returned negative results. 
Considering the possibility of monogenic diabetes, the patient was started on repaglinide, a 
meglitinide class oral hypoglycemic agent. Follow-up assessments demonstrated 
normalization of blood glucose levels and a reduction in HbA1c to below 5%. In addition, both 
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siblings exhibited improvement in growth parameters over time. These findings prompted 
further investigation through genetic testing to establish a definitive diagnosis. 
ReWhole Exome Sequencing (WES) was subsequently performed for four family members, 
including both affected children and their parents. The analysis identified a heterozygous 
missense mutation in the glucokinase gene (NM_000162.5:c.667G>A; p.Gly223Ser) in the 
father and both children, whereas the mother did not carry this variant. This specific mutation 
has previously been classified as pathogenic in established genetic databases and is known to 
be associated with GCK-MODY. The presence of the same mutation in multiple family 
members confirmed an autosomal dominant inheritance pattern. 
From a physiological standpoint, glucokinase functions as a glucose sensor within pancreatic 
beta cells, playing a critical role in regulating insulin secretion in response to circulating 
glucose levels. Loss-of-function mutations in the GCK gene reduce the enzyme’s catalytic 
activity and impair glucose sensing. As a result, insulin secretion is triggered only at higher-
than-normal glucose concentrations, typically around 7–8 mmol/L. This shift in the glucose 
threshold leads to persistent mild fasting hyperglycemia, which is the hallmark of GCK-
MODY. 
Clinically, individuals with GCK-MODY generally exhibit fasting glucose levels ranging from 
approximately 5.5 to 8.0 mmol/L (99–144 mg/dL) and HbA1c values between 5.6% and 7.3% 
before the age of 40. Importantly, this form of diabetes is usually non-progressive and is not 
associated with significant risks of microvascular or macrovascular complications. Therefore, 
pharmacological treatment is often unnecessary, and management typically focuses on dietary 
monitoring and lifestyle modifications. Exceptions may arise in specific situations such as 
pregnancy, obesity, or the coexistence of other metabolic conditions. 
The cases described in this report highlight the diagnostic challenges associated with GCK-
MODY, particularly in young children who present with mild hyperglycemia in the absence 
of classical diabetic symptoms. Without genetic testing, such patients may be mistakenly 
diagnosed with type 1 or type 2 diabetes and subjected to lifelong medication or insulin 
therapy. In the present family, temporary treatment with repaglinide was initiated due to 
occasional glucose readings exceeding 200 mg/dL. This intervention resulted in rapid 
glycemic improvement within 24 hours and a sustained reduction in HbA1c over a six-month 
follow-up period. Nevertheless, consistent with existing literature, long-term pharmacotherapy 
is generally not required for most patients with GCK-MODY. 
It is also noteworthy that individuals with GCK-MODY may still develop type 2 diabetes in 
the presence of obesity or metabolic syndrome, or type 1 diabetes in the context of autoimmune 
processes. Consequently, ongoing monitoring of body weight, dietary habits, and autoimmune 
markers is recommended in patients with clinical suspicion of disease progression. 
Conclusion: In conclusion, GCK-MODY should be considered in pediatric patients presenting 
with persistent mild fasting hyperglycemia and a positive family history of diabetes, especially 
in consanguineous families. Early genetic diagnosis not only facilitates accurate classification 
of the disease but also prevents unnecessary pharmacological treatment and guides appropriate 
clinical management. Routine measurement of fasting and postprandial glucose levels in at-
risk family members may serve as a simple and effective preliminary screening strategy. While 
pharmacological therapy is seldom required, short-term use of oral hypoglycemic agents may 
be beneficial in selected cases with higher glucose levels or additional metabolic risk factors. 
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 و همكاران مونا نوربخش

  مقدمه
ــروع  ا شـ ان بـ ت جوانـ ابـ  Maturity onset(بلوغ     ديـ

diabetes of the young (MODY)(  وع ـ از    ينـ ــادر  ن
ــت كه با دارثي    ابتيد متفاوت   2و نوع   1نوع   ابتياس

بر اسـاس شـروع قبل از    MODY  صيتشـخ .مي باشـد
ــالگ  25 ــل متوال ابتيوجود د  ،يس  ،يدر حداقل دو نس

ــلول  ي هـاي بـاديعـدم وجود اتوآنت ــح    ي هـاسـ بتـا و ترشـ
ــول  داري ـپـا ــوديزا انجـام مدرون  نيانسـ تـا بـه   ).2،  1(  شـ

  .)3( شده است ييشناسا MODYنوع  14امروز، 
(MIM #606391)  ــايع ا شـ اري بـ ترين فرم اين بيمـ

ــيوع حدود   ــبت به  7شـ ــدي نسـ انواع اين   ديگر درصـ
 يناش ـ اسـت كه  )MODY2(اين بيماري  2نوع اختلال  

 ــاز   هتـروز  كي ژن   رفعــالي ـغ ـ  گوتي ـجهـش  در  كنـنــده 
 . اين ژناســت  (MIM #125851) (GCK)  نازيگلوكوك

ه گلوكز  يميآنز ه گلوكز را بـ د-6-را كـ ات تبـ ــفـ  لي ـفسـ
بـه عنوان گلوكوكينـاز،   ميآنز  .كنـديم ي كـدگـذار  كنـد،يم

پانكراس   ي بتا ي هادر سـلول  سـنسـور ترشـح انسـولين
  ي دارا   MODY2مبتلا به   مارانيب  .شــناخته مي شــود
ــتانه بالا ــول تحريك    ي براتري  نقطه آس ــح انس   ني ترش

  في خف  ي ناشتا  يسميپرگليبا ه  اغلب  در نتيجهو  هستند
ا  ــ  گرميليم  150-99(  داري ـو پـ ) تظـاهر  تريليدر دسـ

عوارض ميكرووســكولار در اين بيماران اتفاق    .كننديم
بروز   نظير  خـاص  موارد  در  جز  بنـابراين  و  افتـد  نمي 
ــلول بتاي پانكراس، چاقي و بروز   خودايمني بر عليه سـ
  ديابت نوع دو و يا ديابت بارداري به درمان نيازي ندارند

)3(.  
 

 مورد  يمعرف
ــال و    3دختر    كي ـ  :1  مورد   ياب ي ـارز  ي مـاهـه برا  2سـ

هاي  در بررسـي. ه بودمراجعه كردبه كلينيك غدد   رشـد  
  و dL/mg 103اوليه آزمايشــگاهي، قند خون ناشــتا  

c1HbA  % ــي  لامـتبود. بيمـار بـدون ع 6.3برابر بـا خـاصـ
ي اشــتهاي كم و يبوســت گهگاهي   بود، ولي ســابقه

و    ، ترميعيطب  مانيزادر ســابقه قبلي حاصــل    .داشــت
ــابقه يك   .بودكيلوگرم    3وزن تولد  خفيف در    VSDس

خود   پيگيري ها  در كه داشـتاكو كارديوگرافي نوزادي  
ازدواج فاميلي و منسـوب   نيبود. والد به خود بسـته شـده

ــرعمو و درجه يك (پ ــتند.    ي عمودخترس ــابقه  ) هس س
انوادگ تي ـد   يخـ در، ع  ابـ ه(پـ دربزرگ)  مـ .  ثبـت بودم  و پـ

علي الرغم دريافت متفورمين    ،بالا  BMI با    پدر خانواده  
زان   يـ مـ روز  1000بــه  در  رم  گـ ي  لـ يـ مـچـنــان  مـ   هـ

بيمار مجدد  ي قند خون ناشــتاداشــت.   هيپرگليســمي
 3به فاصـله يك ماه و  هاي بعدي چك شـد كه  در نوبت

همچنان    A1c هموگلوين بود.  125و   mg/d 122 ،ماه
دوده ي    در   ت  محـ ابـ ــخيص ديـ قرار    مرزي براي تشـ

ا خانواده درخواسـت شـد كه  داشـت. از بيمار و تمام اعضـ
 باصـبحانه را  قند هاي صـبح ناشـتا و دو سـاعت  بعد از

اينـدو در دفترچـه ثبـت    ننـدگلوكومتر چـك ك   كـه در  نمـ
نشــان داده شــده اســت.  در اين خانواده پدر    1جدول  
  در كرايترياي تشخيص ديابت قرار داشت.بيمار 

  
 اعضـاي در غذا از پس سـاعت دو و ناشـتا خون قند مقايسـه -1  جدول
 خانواده

 ناشتا خون قند فرد
(mg/dL)   

 بعد  ساعت 2 خون قند
 (mg/dL) غذا از

 112 87 مادر
92 115 
95 125 
89 99 
94 133 
95 112 
95 127 

 پدر 
 

148 220 
108 192 
126 102 
98 139 
128 223 
109 212 
103 98 

 110 142 دختر 
121 125 
98 99 
135 128 
129 98 
115 152 

 پسر 
 

139 137 
147 110 
189 143 
137 99 
146 121 
147 143 
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 يليبا ازدواج فامدر خواهر و برادر خردسال  GCK-MODY كيمونوژن ابتيد                                                                                                         

اي  ماهه برادر بيمار، پسـر يك سـال و شـش :2 دمور 
بود كه در ابتدا فاقد علائم واضـــح باليني بود و مراجعه  

منظور بررسـي جامع، از  مسـتقلي نداشـت. زماني كه به
اعت   تا و دو سـ د تا قند خون ناشـ ت شـ خانواده درخواسـ

ود، بهپس از وعده ا ثبت شـ صـورت هاي غذايي تمام اعضـ
د كه مقادير قند خون اين كودك  خص شـ ادفي مشـ تصـ

اي بالاتر از مقادير مرجع ســني قرار دارد. با در محدوده
توجه به ســن پايين و نتايج غيرمنتظره گلوكز، احتمال  
ت  ار جهـ ك مطرح شـــد و بيمـ ت نوع يـ ابـ ه ديـ ابتلا بـ

ي تان  بررسـ ي، در بيمارسـ خيصـ تر و افتراق تشـ هاي بيشـ
گرديــد ــتري  رد  ابتــدا    .بسـ براي  محيطي  خون  گــاز 

تشـخيص كتواسـيدوز ديابتي گرفته شـد كه منفي بود. 
ــد  اتوانتي بـادي هـاي مربوط بـه ديـابـت نوع يـك چـك شـ

با توجه به اينكه درصـــد كمي   كه منفي گزارش گرديد
ه  ان بـ ه درمـ ك بـ ت مونوژنيـ ابـ ه ديـ اران مبتلا بـ از بيمـ

كاهنده قند خون از دســته ســولفوتيل اوره ها  داروهاي  
ــخ مي دهنـد،   . ديـابـت مونوژنيـك  ابتلا بـه بـا احتمـالپـاسـ

 .قرص ريپاگلينايد شـروع شـد براي بيمار و خانواده وي 
  قرار گرفـت  در فـالواپ همـه قنـد خون هـا در رنج طبيعي

همچنين   كاهش يافت.  5نيز به زير    A1cو هموگلوبين
به لحاظ تشــخيص   بهبود پيدا كرد. هر دوروند رشــد 

  .انجام شد  خانوادهدقيق نوع ديابت ارزيابي ژنتيك براي  
  
  هاافتهي

 (Whole Exome Squence)   يابي كامل اگزوم توالي
ــو خـانواده دختر بيمـار، برادر، پـدر و مـادر   در چهـار عضـ

ــه نفر از آنها ــد. در س يك   )برادر  وپدر، دختر( انجام ش
گـوت روزيـ تـ هـ نــازژن    درmissense   جـهـش  يـ وكـ وكـ لـ   گـ
ــايي گردي ــناسـ  ;NM_000162.5:c.667 G>A) دشـ

p.Gly223Ser)  انـت د اين واريـ اقـ ادر فـ ه مـ الي كـ ، در حـ
اه  .بود ايگـ انـت در پـ اي اين واريـ  HGMD و ClinVar هـ

شـناخته شـده و پيشـتر   variant pathogenic بهعنوان
عـامـل ( گزارش     2MODY (MODY-GCKبهعنوان 

ــو خانواده،  ــت. وجود اين جهش در چند عض ــده اس ش
  .)4( كندوراثت اتوزومال غالب را تأييد مي

ــان در    يبـدمعن  ي هـاجهش  كـهانـد  داده  مطـالعـات نشـ
GCK  ال اهش فعـ ه كـ د   ،يميآنز  تي ـمعمولاً منجر بـ اننـ مـ

اهش م گلوكز    يبيترك  لي ـكـ ه  ت    اي ـبـ ــرعـ اهش سـ كـ
همچنVmax(  ي زور يكــاتــال و  پــا  ني)   ــكــاهش    ي دار ي
ديم  نيپروتئ  يحرارت ــونـ اشـ   ي اختلالات عملكرد   ني. 

تا  يسـميپرگليمنجر به ها  شـوديم  داريو پا  فيخف ي ناشـ
  ).5( تاس 2نوع  MODYكه مشخصه 

ا ه امروز، ب  تـ  GCKجهش مجزا در ژن    600از    شيبـ
 .)6( گزارش شده است MODY2مرتبط با 
ــاني  گوتيجهش هتروز  وجود ــا  كسـ   ي در همه اعضـ

. كنـديم  ديي ـوراثـت اتوزومـال غـالـب را تـأ  ي خـانواده، الگو
با  نيداشت. ا  ابتيد  ينيجهش در پدر كه سابقه بال نيا
 ييمطـابقـت دارد، جـا يدر مقـالات علم  موجود  ي هـاافتـهي ـ

اقل ار    GCK-MODY  نيكـه نـ ــكـ اغلـب بـدون علائم آشـ
 اي يخانوادگ  ي غربالگر قيو فقط از طر  كننـديمراجعـه م

 .)7( شونديم ييشناسا يتصادف ي هاافتهي
خانواده    نيرا در ا  GCK-MODY  صيتشخ  جينتا  نيا
 يدر كودكـان يكيژنت شيآزمـا تي ـو بر اهم  كنـديم  ديي ـتـأ

ــميپرگليه  ي كـه دارا ــابقـه خـانوادگ   فيخف  يسـ   يو سـ
 ابت،يد  كيعلائم كلاس ــ  ابيدر غ  يمثبت هســتند، حت

 .)7( دارد ديتأك
  GCK-MODY: بيماري مكانيســم فيزيولوژيك

هاي اتوزومال غالب در  ناشـي از جهش)  (MODY2 نوع 
از را كـد ميكنـد كـه  GCK ژن پروتئين آنزيم گلوكوكينـ
عنوان حسـگر گلوكز در سلولهاي بتاي پانكراس عمل  به

ــولين را تنظيم مي ــازي انس ــتانه آزادس   كندكرده و آس
)8.( 

اي  اثر جهش اي  در جهش  :Loss of functionهـ هـ
اننـد مورد GCK در missense نوع  ــده  (مـ كـه   ذكر شـ

جايگزين شــده)،   223گليســين به ســرين در موقعيت 
ــگري گلوكز دچار  فعاليت آنزيمي كاهش مي يابد و حس

هاي بتا در ســطوح طبيعي  شــود. لذا ســلولاختلال مي
دهند و آزادسـازي انسـولين گلوكز واكنشـي نشـان نمي

رخ   (mmol/L 8–7~)فقط در گلوكز بالاتر از حد نرمال
 ).4( دهدمي

مويژگي ي از مكانيسـ در نتيجه،    :هاي باليني ناشـ
معمولاً خفيف و  GCK-MODY قند ناشــتا در بيماران
محـدوده   در  دار  ايـ      , mmol/L.5–8.0 (99–144پـ

mg/dL)   ،قرار داردHbA1c   از  پيش  %7.3–5.6حـدود  
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 و همكاران مونا نوربخش

  ديده  ســن  افزايش با  اندك  افزايش و  ســال چهل ســن
ــودمي ابـت اغلـب بـدون علامـت و بـدون  .شـ اين فرم ديـ

ــا  ي ــكـولار  كـروواسـ يـ مـ عـوارض  خـطـر  ــا  ي ــرفــت  پـيشـ
 ).11-9( توجه همراه استماكروواسكولار قابل

 از آنجا كه بيماران :تشــخيص و مديريت افتراقي
GCK-MODY    اغلب بدون علامت هستند و قند خون

اشــتباه    2يا   1خفيف دارند، ممكن اســت با ديابت نوع  
ــلي درمـان اين  ــونـد. بـا اين وجود، هـدف اصـ گرفتـه شـ
ذايي اســـت.  ت رژيم غـ ديريـ ايش و مـ اران حفظ پـ بيمـ
درمان دارويي معمولاً ضــرورتي ندارد مگر در شــرايط 

 ).12، 9( .خاص (مانند حاملگي)
 %60-30دود    :بنـدي مجزااهميـت ژنتيـك و طبقـه

شـود نسـبت داده مي GCK به جهش در MODY موارد
از   بـيـش  جـهـش  700و  از  مـخـتـلـف    هــاي نـوع 

disease-causing شــــده هگزارش  منطقـ دون  بـ د،   انـ
hotspot اين باعث شده كه . مشخص در ژن MODY2 

ه هبـ ــر بـ فرد در نظر  عنوان يـك زيرگروه ژنتيكي منحصـ
 آگهي آن متفاوت ازگرفته شـده و الگوي درمان و پيش

MODY1/HNF1A يا MODY3 14، 13( باشد.(  
  

  بحث
ــان مي ه اين دو مورد نشـ ان مبتلا بـ د كـه كودكـ دهنـ

ــمي خفيف و بـدون علائم ديـابـت، بـه ويژه در  هيپرگليسـ
ورت   ت در صـ ابقه خانوادگي مثبت، ممكن اسـ ور سـ حضـ

تباه به عنوان مبتلايان  عدم انجام آزمايش ژنتيك، به اشـ
نوع   ديــابــت  ــونــد  2يــا    1بــه  شـ داده  ــخيص   .تشـ

GCK-MODY    اغلـب نيـازي بـه درمـان دارويي نـدارد و
ذايي كنترل   ت رژيم غـ ديريـ ايش منظم و مـ ا پـ ا بـ تنهـ

ــودمي أييـد مي.  )11(  شـ العـات اخير نيز تـ كننـد كـه مطـ
ــمي خفيف و  GCK هاي ژنجهش منجر به هيپرگليس

رفت نميپايدار مي وند كه معمولاً پيشـ ندرت  كند و بهشـ
نيازمند دارودرماني اســت، مگر در شــرايط خاص مانند  

ارداري   دوران د خون   )9(  بـ ابي قنـ انواده، ارزيـ در اين خـ
ناشــتا و دو ســاعت پس از غذا در تمام اعضــا طي يك 
ــان داد كـه در افراد داراي   ــد. نتـايج نشـ هفتـه انجـام شـ
جهش ژنتيكي، هيپرگليسمي خفيف ناشتا همراه با قند  

ــاهـده مي ــود؛ الگويي كـه بـا طبيعي پس از غـذا مشـ شـ

اري  اتوفيزيولوژي بيمـ املاً منطبق   GCK-MODY پـ كـ
 .است

ــنـدرم   ا سـ ــورت ابتلا بـه چـاقي يـ ا اين حـال، در صـ بـ
ابـت مونوژنيـك  ه اين نوع ديـ اران مبتلا بـ ابوليـك، بيمـ متـ

ــت دچار ديابت نوع   ــوند. همچنين در    2ممكن اسـ شـ
ابـت نوع   ه ديـ ال ابتلا بـ ه خودايمني، احتمـ وجود   1زمينـ

رو، رعـايـت رژيم غـذايي، كنترل وزن و از اين.  )15(  دارد
هاي خودايمني در صـورت وجود شـك بادي بررسـي آنتي

 .شودباليني، توصيه مي
در بيماران اين خانواده، با توجه به ثبت برخي مقادير  

الاي   د خون بـ ــيميلي  200قنـ ان  گرم بر دسـ ليتر، درمـ
موقت با ريپاگلينايد آغاز شد. اين درمان منجر به بهبود 

در عرض   د خون  ــريع قنـ اهش    24سـ ت و كـ ســــاعـ
 .ماهه گرديد 6در پيگيري  A1c هموگلوبين

ــت، اما   اگرچه در اغلب موارد درمان دارويي الزم نيس
ا د خون بـ ا قنـ اران بـ ا لاتدر برخي بيمـ د معمول يـ ر از حـ

اي   از داروهـ ت  اده موقـ ــتفـ اقي، ممكن اســــت اسـ چـ
مدت   در اين خانواده، تجويز كوتاه . .مفيد با  هابيگوانيد

ادير گلوكز و ه بهبود مقـ ايـد منجر بـ اگلينـ  HbA1c  ريپـ
ان دارويي در   ات قبلي درمـ العـ د طبق مطـ ــد، هرچنـ شـ

2MODY  ضروري نيست لاًمعمو.  
  
  يريگجهينت 

در بيماران  با هيپرگليســمي خفيف ناشــتا و ســابقه 
ه بـ ت،  ابـ ديـ ت  مثبـ خـانواده  خـانوادگي  در  هـاي    ويژه 

ــاونـد، بـايـد احتمـال مـدنظر قرار   MODY-GCK خويشـ
تنها از درمانهاي غيرضـروري  ه  گيرد. تشـخيص ژنتيكي ن

كند بلكه مسـير مديريت باليني صـحيح را  پيشـگيري مي
ــتـا و قنـد دو    نمـايـد. انـدازهنيز تعيين مي گيري قنـد نـاشـ

هاي مشكوك ميتواند    ساعت پس از صبحانه در خانواده
د اده و مؤثري براي غربالگري اوليه باشـ اگرچه   .روش سـ

الزم نيست، در برخي موارد خاص    لاًدرمان دارويي معمو
ا ديـابـت  لالچـاقي، اختمـاننـد   ــد، يـ ا بروز    رشـ ارداري يـ بـ

ادي اتو ا  انتي بـ ايين  هـ ــت دوز پـ دارويي مثـل  ممكن اسـ
ولفونيل اوره ها  داروهاي بيگوانيد يا  به بهبود كنترل   سـ

 .قند و رشد كمك نمايد
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 يليبا ازدواج فامدر خواهر و برادر خردسال  GCK-MODY كيمونوژن ابتيد                                                                                                         

ــي هـاي ژنتيكي و   ــايـت كـامـل والـدين، بررسـ ا رضـ بـ
ــار   ــتفاده از داده ها براي انتش ــد و اس درماني انجام ش

   گرديد. علمي بلامانع اعلام
  

  اخلاقي ملاحظات
ه اخلاق در پژوهش  د كميتـ أييـ ا تـ ه بـ العـ اي  اين مطـ هـ

ــت ــيزيســـ ــكـ ــزشـــ ــلاقداراي    پـ اخـ ــد     كـ
IR.IUMS.REC.1404.575    ــگاه علوم پزشـــكي دانشـ

  .ايران انجام شده است
ــايـت آگـاهـانـه كتبي از والـدين بيمـاران   همچنين رضـ

ها  هاي ژنتيكي و انتشــار علمي داده براي انجام بررســي
 .اخذ گرديد و محرمانگي اطلاعات رعايت شده است

 
  نويسندگان مشاركت

العـه، تحليـل داده ا،  تمـام مراحـل طراحي، اجراي مطـ هـ
نگارش و بازبيني نهايي مقاله توسـط نويسـنده مسـئول  
ــت اســ ــده  شــ جــام  انـ خـش)  وربـ نـ ــا  ون مـ ر  تـ  .(دكـ

در مرحله ارزيابي  خانم دكتر عيس تفرشـــي همچنين،  
  نگـارش مقـالـهبيمـاران را ويزيـت نموده و در    قلبيبـاليني 

ــي ارائـه داد ــصـ ــاوره تخصـ آقـاي دكتر فرهـاد   .انـدهمشـ
ــدار چـوب ــنـي  ويـرايـش    ابـوالـحسـ و  عـلـمـي  ــازخـوانـي  ب در 

 .نگارشي مقاله مشاركت داشته است
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