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  يدهچک

 است ي شده مرگ سلوليزير  برنامهيي نارساي است، علت آژنزيا مکرهيشر نين کاميکورپوس کالوزوم بزرگتر : و هدفزمينه

بدون  د تا افراديک شديژ و نورولوي داخليهايجارناهن از اختلالات است که تظاهر آن از افراد با  يهتروژن شامل گروه يمارين بيا

بوده و ممکن است بصورت اتوزومال  ريامکانپذ  MRI و CTلهي به وسيمارين بيص ايتشخ .تر اسيعلامت و با هوش نرمال متغ

مختلف باشد، ک ي متابوليهايماري و ب۱۸ و ۸ يزوي از جمله تريا همراه با اختلالات کروموزوميبه ارث برسد  Xlinked اي غالب

ت موارد منجر به مرگ يدر اکثر" است معمولا ريماران متغين بي ايش آگهيپ.  وجود ندارديمارين بي اي برايچ درمان استاندارديه

  .شود ينم

 رحم از مادر يداشتن سونوگراف با همراه يگ  سه روزه در سن۸۵ که در بهمن ماه بود يا  ماهه۱۰ر پسررخوايمار شيب :ماري بيمعرف

ق و انجام يعه و ضمن شرح حال دقن به درمانگاه اطفال مراجي در جنيست مغزيص وجود کي با تشخي بارداري هفتگ۲۸در سن 

  .مار داده شديکورپوس کالوزوم جهت ب يژنزآص يک تشخيني پاراکليلي تکميهايو بررس ي متواليتهايزي وينات مکرر طيمعا

 يشواهدچگونه يهد وب  يعيرخوار طبي در شرشد يه شاخصهاي کل و انجام شده نرمال بودهينات عصبيه معايرخوار مذکور در کليش

 يهايو بررس ي و عصبيکيزينات فيطبق معارخوار مورد نظر يدر ش يو کروموزومک يا متابولي مختلف و يلات عصباز اختلا

  .شتوجود نداک ينتژن ي همچنکينيک پاراکليمتابول

 تشنج، ،يپوتونيه:  چوني عصبم مختلفيتواند با علا ي است و مي نادريماري کورپوس کالوزوم بياگرچه آژنز :يريگ جهينت

 از جمله ييناي ب و اختلالاتياختلالات کروموزوما يا و يش سرم آموني افزا،ي، هپاتومگاليسميپوگلي ه،دوزي و اسيوسفالدريه

 و ينات کامل عصبيک مختلف و متعدد و معاي پاراکلنيها يبررس رخوار طبقي اما ش،ده شوديد.... و ک يپت ايکاتاراکت، آتروف

 يينايک و بيو متابول ي کروموزومي کامل عصبي از سلامتزمان معاينهدکان در مشاوره با همکاران فوق تخصص اعصاب کو

  .ماران استين گونه بي در اينيم باليع علايف وسيبرخوردار بوده که نشاندهنده ط

  .کي متابوليهايماري ب، کورپوس کالوزوم:ها د واژهيکل

  ۲/۳/۸۷ :      پذيرش مقاله۲۶/۱/۸۷:      اصلاح نهايي ۱/۹/۸۶ :وصول مقاله

  

  مقدمه

 يا مکرهينن يشر بين کامي کالوزوم بزرگترکورپوس

 يي از نارسايناشکالوزوم  کورپوس يآژنز. است

ن موارد يدر ا.  استيمرگ سلول ه شديزير برنامه

ه را يس که سپتوم اوليلنايا ترمنيال لامي گليسلولها

  ور ـع عبـانـن کار مـيده و اـع دژنره نشـه موقـد بـنازـس يم

  

ن اتفاق در يشود و ا ي کالوزال از خط وسط ميسونهاكآ

  ).۱( دهد يز رخ ميافراد هولوپروز نسفال ن

شرال که در يکورپوس کالوزوم از صفحه کام

 .رديگ ي قرار دارد منشا مي قداميمجاورت سوراخ عصب

وژنز يربل دوران اميشرال در اوايکامتهاجم به صفحه 
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 …گزارش يك مورد      ٨٨
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 شود يکالوزوم مکورپوس  يباعث آژنز) ۲۰ تا ۱۱(هفته 

 عدم وجود کورپوس کالوزوم ممکن است ،)۲(

ن ي مغلوب به ارث برسد ا X-linkedاياتوزومال غالب 

 يت ممکن است همراه با اختلالات کروموزوميوضع

  ).۲( باشد Aicardi، سندرم ۱۸ و ۸ يزويژه تريخاص بو

 از اختلالات يهتروژن شامل گروه يمارين بي ا

 و ي ذهنيهايراد با ناهنجاره تظاهر آن از افکاست 

ر يک تا افراد بدون علامت و با هوش نرمال متغينورولوژ

ت ي درصد در جمع%۵-۷/۰ ن اختلاليوع ايش )۲(است 

 %۳- ۷/۰گر ي مقالات دي و در برخ)۲( است يکل

  ).۳(گزارش شده است 

وس کالوزوم باشد پ کوري که تنها آژنزيدر صورت

که يل باشد در حالمار نرمايممکن است ب) موارد% ۴۹(

 يک شامل عقب ماندگيم نورولوژي علايافراد دارا

 و صرع ي پلژي، دي پارزي، هميکروسفالي، م%۸۰ يذهن

  لالات ـتـل اخـامـ شيـتـاخـ و شنيارـلالات رفتـاخت% ۵۰
   يهايماريص توجه بيماران و نقاـي ب__ ي ال __درحافظه   ۲         ۱                 
                 ۳         ۳  

 بعد م معمولاًين علايوجود دارد و ا(ADHD) و يپراکتيه

ن يهمچن) ۴,۲(شوند  يص داده مين مدرسه تشخساز 

  .شود يده ميز دياختلالات مهاجرت سلولها ن

 ي سونوگرافد قبل از توليهايه بررسيص بوسليتشخ

 brain و يني جني هفتگ۲۰در  TFS) (يل قدامناز فونتا

MRI  ۴(ر است ي امکانپذيفتگ ه۳۰  در.(  

ه ي از کل۱۹۹۳-۲۰۰۳ ي سالهاي که طيبررس

 کورپوس کالوزوم ي آژنزيص قطعيماران با تشخيب

گر يهمراه با د ن افراديا% ۷۰بعمل آمد نشان داد که 

موارد با اختلالات % ۳۰ بودند و در ينياختلالات جن

 بصورت يمارين بيوجود ا . داشتندي همراهيکروموزوم

ن يو در ا Acc)(موارد وجود داشت % ۳۰نها در زوله تيا

همراه  يمگاللوکوي ونتره با کيه موارديز کليگروه ن

   .)۵( شد ي مدهي دير تکامل حرکتيخأاختلال و تبودند 

 ين است که طيفوق ا مارينکته جالب توجه در ب

چگونه يهمار مورد نظر يال از بي و سريلي تکميها يبررس

ک همراه ي و متابوليومزموکرو ،کياختلال آناتوم

ه ياول  Brain MRI, CTدرنکه يرغم ايمشاهده نشد و عل

ها گزارش شد که آنهم  کوليون ونتريلاتاسي ديمختصر

 يمار از سلامتي ب و برطرف شدي بعديها يدر بررس

  .بود برخوردار ي حرکتي تکامل حسخصوصاًکامل 

  

  ماري بيمعرف

 به ياد نوزيگ مار در سن سه روزهين مراجعه بياول

مادر .  کرمانشاه بوديدرمانگاه اطفال دانشگاه علوم پزشک

خود جهت کنترل ) ي هفته باردار۲۸(مار در سن يب

جه ي قرار گرفته و نتي تحت سونوگرافيت بارداريوضع

ن پسر ي در جنيست مغزي بر وجود کي مبنيسونوگراف

همراه نوزاد خود جهت به ن يلذا والد .گزارش شده بود

 يجه سونوگرافيتر از نوزاد با توجه به نت قي دقيبررس

  . به درمانگاه اطفال مراجعه نمودنديدوران باردار

ه از نوزاد در بدو ورود ينات انجام شده اوليدر معا

قد، ( رشد ين شاخصهاي نوزاد همچنيت ظاهريوضع

 يهمگ ي نوزاديها ن رفلکسيهمچن)  دور سر،وزن

 ي فوقانيدامها، حرکات انيته عضلانيسي تون.نرمال بودند

ه و ينات قلب ري نوزاد و معاينات عصبي و معايو تحتان

  .ند بوديعي طبيشکم همگ

ق ي دقينات نرمال از نوزاد جهت بررسيرغم معايعل

 يه فونتانل قدامي از ناحي مغزيابتدا سونوگراف

 يست مغزيار ک بنيست ايدرخواست شد که سونوگراف

 MRI , Brain CT از نوزاد را گزارش ننمود و متعاقباً

 ۵ نوزاد در سن MRI, Brain CTج يبعمل آمد نتا
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کورپوس کالوزوم و  يژنزآبه نفع ) ۱تصوير (  يگ روزه

 يف بطنهاي همراه با اتساع خففي خفيدروسفاليوجود ه

  .گزارش شد يطرف

 ينيت باليافتن به وضعيق و دست ي دقيجهت بررس

 بعمل آمد و EEGنوزاد از نظر احتمال وجود صرع 

EEGچگونه يز هي انجام شده از نوزاد ن)Discharge (

ز ي را گزارش نکرد و طبق شرح حال نيکيه الکتريتخل

مار مورد نظر مشاهده يم به نفع تشنج در بيچگونه علايه

رغم عدم مشاهده هرگونه يمار مذکور علياز ب. نشده بود

از نظر ن کار يو اپ بعمل آمد يوتايراک ي ظاهريمالآنور

بود  ۱۸ و ۸ يزومي از جمله تريکيژنتراه اختلالات هم

 آمد بدست ز که متعاقباًيمار نيبپ يوتايجه کاريکه نت

ک از جهت ينيشات پاراکليآزما .نرمال گزارش شد

ک از يا ارگانيک و ي متابوليهايماري بياحتمال همراه

 ,BSشات از جمله يه آزماي کلكهرخوار بعمل آمد يش

ABGيدهاينواسي آمي بررستها،ي الکترول،وم سرمي، آمون 

ا ي ادرار از نظر مواد احي کروماتوگرافار و پلاسماراد

و  يوي کليهاتست ،ي کبديمهايتها، آنزيو الکترولکننده 

)Torch study(نرمال يهمگ ي مادرزادي عفونتها 

 کامل شکم نرمال ين سونوگرافي همچن.ديگزارش گرد

نات يدر معا . وجود نداشتيچگونه ارگانومگاليبوده و ه

 طبق مشاوره با همکاران چشم پزشک يچشم پزشک

رخوار ي نرمال شينات عصبين معاينرمال بوده و همچن

ز ينطبق مشاوره با همکاران فوق تخصص اعصاب اطفال 

  .د قرار گرفتييمورد تا

 ماهه بوده روند ۱۰رخوار فوق يدر حال حاضر ش

  وبوده يعيطب ، رشديها ه شاخصيش دور سر و کليافزا

رر هر بار تاکنون نرمال بوده ک ميتهايزيون يوند حن ريا

مار به ي، پاسخ بيته عضلانيسيحرکات اندامها، تون. است

 بوده و يعينه طبيبار معا  در هري وتريها رفلکس

 يامل حرکتکر تيخأا تي و يپوتوني از هيميچگونه علايه

در . رخوار مورد نظر مشاهده نشده استي در شيعصب

 مطابق با بيمار ي حرکتيتکاملحال حاضر روند رشد 

رود  يراه م .باشد ي خود مسال ن ورخواران هم سير شيسا

  . استيعي طبرخواري شي حرکتي عصبو روند تکامل

مار در ي از بMRIله ي به وس مجدديها يدر بررس

 ي باقيدروسفالي از هيارثآ) ۲تصوير  (ي ماهگ۹سن 

 وس کورپيژنزآ بطنها و في خفه و تنها اتساعنماند

  .شود يده ميکالوزوم د

  

  بحث

ا ناقص يتواند کامل  ي کورپوس کالوزوم ميآژنز

 يونهايمالفورماسا ممکن است همراه با ملفور يباشد و 

 دارد يي به سلولهايپاتوژنز بستگ.  باشديک مغزيتميس

 کامل که يآژنز. دهند ي را مسيناليناترميلام"ل يکه تشک

 Callosalان کالوزال يجه عدم حضور کامل شرينت

 آنها در عبور از يا ناتواني کالوزال يبرهاين فيهمچن

 يبرهاي فيتين موقعي است در چنياني ميساختمانها

 را Probst بنام باند ي فوقاني خلقيکالوزول مجرا

    ).۶( سازند يم

 کورپوس کالوزوم يماران با آژنزيدسته از ب در آن

 ي در آنها وجود دارد اختلالات عصبProbstکه باند 

ممکن است وجود نداشته باشد و اگر باشد اختلالات 

ف تا ي خفي شامل تشنج، عقب ماندگير اختصاصيغ

ا اختلالات ي ي و حرکتيينايمتوسط و اختلالات ب

 (bimanual coor dination) دو طرفه يهماهنگ

 امروزه برداشتن کورپوس کالوزوم در ).۱( وجود دارد

  در آني حتيک روش درماني از منابع به عنوان يبرخ

ال با منشاء ي کمپلکس پارشيماران با تشنج هايدسته از ب
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 …گزارش يك مورد      ٩٠
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   روزگي۵ بعمل آمده از بيمار در سن  MRI: ۱ تصوير

  

  
   ماهگي ۹ بعمل آمده از بيمار در سن  MRI :۲ تصوير
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 کلونيک آتونيکهاي تونيک،  لوب فوقاني با تشنج

دهند توصيه  ميبه درمانهاي دارويي روتين پاسخ ن که

وزوم در آنها مشابه با لم برداشتن کورپوس کايعلا شده و

ماران دچار اختلال ين بيکند و ا ي بروز ميماران با آژنزيب

  در آنمکره شده خصوصاًيک ني در ي حسيامهايدر پ

مکره مخالف يست از نيبا ي که دست مييامهايدسته از پ

  ).۱( ام پاسخ انجام بدهديپ

ف و اتساع ي خفيدروسفالي همين علايهمچن  و

افته مثبت به نفع اختلالات يچ يهده شد اما يها د بطن

 در  چهيپوتوني ه وير در تکامل حرکتيخأا تي  ويعصب

 ينات عصبي و معاي بعديتهايزيوچه در  ه ويت اوليزيو

 با ي بعديها ي در بررسنشدده يدرخوار يمتعدد از ش

MRIاتساع رغم يطرف شده اما عل  بريدروسفالي ه

تها رشد دور سر نرمال بوده يزيه ويها در کل ف بطنيخف

 يعيرخوار تاکنون طبي شي عصبيتهايه فعالين کليهمچن

از مورد ن يز اين نکته ممکن است موجب تمايو ا است

  .ر موارد آن شوديسا

ر ي است که درگ Splenium ناقصيدر آژنز

 کورپوس يماند آژنز ي ميژنوم سالم باق شود و يم

ک ي از يا بخشيک باشد يوم ممکن است اسپورادکالوز

 موارد ۸ و ۱۸ يزوميتر  باشديانحراف کروموزوم

 از موارد بعد از ي بعضيال گزارش شده و حتيليفام

چ ي هيچگاه حتياند که ه ص داده شدهي تشخياتوپس

  ).۶( اند  نداشتهيا اختلالات تکامليک يمشکل نورولوژ

پ يوتاينظر کار از يز تحت بررسيمار مورد نظر نيب

چگونه اختلال يها ه يقرار گرفته و طبق بررس

نات انجام شده از ي معا درنيهمچن ، نداشتهيکروموزوم

ه هرگونه اختلال ي بر علي ويرخوار فرم ظاهريش

 و يص کروموزوميعلاوه بر نقا.  استيکروموزوم

 يمارين بي در ا)Dandy-walker( والکر يسندرم دند

ماران با تابلو ين بيا% ۱۷ يههمراقبلي طبق مطالعات 

  ).۱ , ۷(ده شده است ي ديک ارثي متابوليهايماريب

ن ي گزارش شده در ايک ارثي متابوليهايماريب

ک، سندرم يرکتوتي غيمنيسيپوگلي از نوع هيماريب

Zellwegerيماري، بي نوزاديستروفيدو و آدرنولک 

Menkesکمبود  و۲پي تيدوريک اسي و گلوتار 

ن ي اين همراهي همچن،)۸,۱(ناز بوده دروژيروات دهيپ

نث ؤ که فقط در جنس م Aicardi با سندرميماريب

 X linked  با انتقال  FGگزارش شده است و سندرم 

 کانتوس ي اپينهايمپرفوره و چيکه در آن آنوس ا

 يمارين بي شکل معکوس که در ا Vف بلند و دهانيظر

که  همانطور يمين علايکه چن) ۹,۱(گزارش شده است 

  .مار ما مشاهده نشديد شد در بيق

 يستروفي آدرنولکوديمار مذکور از نظر همراهيب

شود  يده مي کورپوس کالوزوم ديماران با آژنزيکه در ب

 چون يميماران علاين بي در ا.قرار گرفت يمورد بررس

 قشر آدرنال، تشنج، يي، نارسا CNSتوياختلالات دژنرا

ت بلع و ک و اختلالاي اسپاستيپارز يآکوآدر

 و يپوتونين هي همچن،شود يده ميون ديگمانتاسيپوپيه

ک که در آنان از مشخصات بارز ي اپتيم آتروفيعلا

انجام  ينات چشم پزشکيبا توجه به معا .)۱۱,۱ (است 

، تشنج يپوتونيمار و عدم وجود هرگونه هيشده نرمال از ب

  . رد شديو اختلالات عصب

 همراه در يهايماري از نظر بيرودي اسکيرگلوتا

، يپوتونيد استفراغ، همار مذکور با توجه به عدم وجويب

رخوار و عدم وجود هر گونه ي شABG ننرمال بود

زان ين نرمال بودن مي همچنيسميپوگليدوز و هياس

نه و ي در معايوم سرم و عدم وجود هپاتومگاليآمون

  .)۱ ,۱۲(رخوار مورد نظر رد شد ي شکم در شيسونوگراف
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 …گزارش يك مورد      ٩٢

 ۱۳۸۷تابستان / دوره سيزدهم/ مجله علمي دانشگاه علوم پزشكي كردستان

 نرمال يل سونوگرافيز بدلي نZellwegerسندرم 

 ي و هپاتومگاليويکل يستهاي عدم وجود ک،هيکبد و کل

 کورپوس کالوزوم در ي همراه با آژنزيماريبه عنوان ب

 قرار گرفت و رد يق و بررسيمار مورد نظر مورد تحقيب

مار مورد نظر يماران در بين بي موجود در ايپوتونيه. شد

 ينت، آتروفيورتيکورن کاتاراکت، ي همچن.مشاهده نشد

مار يدر ب) ۱- ۱۲(شود  يده ميماران دين بي که در اکياپت

  . رد شدينات نرمال چشم پزشکيما با توجه به معا

 ممکن است همراه با  که بعضاًيگري ديماريب

،  Menkes کورپوس کالوزوم باشد به نام سندرم يآژنز

(Kinky hair Diseases)يماري ب X linked بوده که 

ماران ي ب.دهد يانتشار نامناسب مس در بدن رخ مل يبدل

، اختلال وزن Poor feeding، يپوتوني دچار همزبور

 ي فرو رفته و موينيبف ، پل ي کنترل ضع،، تشنجيريگ

 و در باشند ميده يک رنگ پريسک اپتيرنگ، د يسر ب

ز مشابه يافيال دتئوسي دراز واکنش پري استخوانهايگراف

 کاليت و کوريمغز يآتروف . دارندياسکورو

  ).۱۲,۱( شود يده ميماران دين بي در ايآنسفالومالاس

 يتحت بررسمار مورد نظر ير در بذکو ميماريب

م ذکر شده به يک از علايچي شد و هکيني و پاراکلينيبال

  .مار ما مشاهده نشدي در بMenkesنفع سندرم 

  يريگ جهينت

 يمارين بي اه معمولاًکن است ينکته جالب توجه ا

ل يک کودک بدليشود که  يص داده مي تشخيمانز

ا ي مراجعه کند ي و شناختيا اختلالات رفتاريتشنج 

مار نرمال ضمن يک بي در يمتعاقب تروما به طور تصادف

 )۴( شود ي داده ميمارين بيص اي تشخيلي تکميهايبررس

 يگ  در سن سه روزهيماريص بيمار ما تشخي در بيول

  .داده شد

 علامت ناشناخته است اما بروع موارد بدون يش

وارد ـوع مـي ش CTا مطالعاتي يوارد اتوپسـاساس م

  است در هزار۱۳/۰ -۷/۰ -۱۰۰۰/۵/۰بدون علامت 

ص ي تشخي اگر هم قبل از تولد با سونوگراف.)۱۳- ۱۵(

نها يا ايست تا بعد از تولد که آيداده شوند مشخص ن

 مطالعات يدر برخ .ريا خيبدون علامت خواهند بود 

موارد نرمال ممکن است  که در سن % ۲۲آمده است که 

م ي علاي سالگ۶آنان در % ۲۹ب به ي و قري سالگ۴

و کاهش توجه  يثبات ي بي کند. را نشان دهندIQکاهش 

 يلپسي اگر اپيدهد و حت ميدر سن مدرسه خود را نشان 

در آنان  ) FC(وع تب و تشنج يز نداشته باشند شين

  ).۱۵(عتر است يشا
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