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Wolfram�*�رم 

**(.M.D)آ��0,ث �روز��ر د���2 *(.M.D)01�ر/� ذاآ,ي 

 ��0�4
Wolfram �� Didmoad syndrome ����� ������ �	
� ��� ����	� �� ���� �� ��� ��	��� ���� ����	� �� 

���� �� ���� ����� ��� !"#�$� �%&�   �	�'� ()* �+ �,- ��.�	� .�0�1 ���	� ��$� �23 4�� �� �� ��� �� ���� 

���5 �� �+�&� 6	78,.

��( �:��9 :واژ� ه�ي آ�0�ي���� (���� =��.5 � 9��>� 

���7�
 9��:�Wolfram�� ��  9 ��:� ?-Didmoad

 �� ��� ��	��� ���� ����	� �� ����5 �� @#A� B

��� �� C�� �� D�EF� 9 G�,� !��H ��.

����� �� I�J��K ����	� ��   ��� �� L �� 4��	� 

M�J������	' �+�A � ��8N ()* �+ �,- ?-���5)O( .

 ��.�	� ����� PQ� ���� �� ���1 �� B ������ ��

   ���:5�R	 ������� ������ ���85 ��J)* ����:���

   ����$ ��   �S��,- PQ� ����� ��� !"#�$�

���� �� ���� ��� � !"#�$�.

 �� ��S��  ����� �	T�   ����� P�� � �� 4	��S��

 ���S5�.� �� ��1 �&� �� M�� �� ����	� !���
,

���5 �� ��U .   M � �� �� ��8N ()* �+ �,-

 G� �� ���� ��� 4���   ��� �� ��U �5��G 9 �

 ��   ���� ��� �� M#�$� ��   ��� G� ���SV ?��� ���

���� ���:	��� ��1)2(.

�:,9 ��08ر
���	� ���$� 23 G� 4��	� ����� �T��� �� ���� W

 G� �.�	� �����   �����O3��� �����  . X�� B�#*

 4� G� B ����:� M#�$�   ���OY ��� L �� ����� 

��� . �0�1 M�1��  ��+�5���V 4	��S���� ?���� �Z, �

��� ����� �&[��� �������\'   �����\' �E* �� . �T���

  ?�	S��,�R	 �E	��+���� ��[  ���	� ��' �� ����� .

 ?�$ ��8+ ����	� �:��&� �� :80
120 ���	[ ��� �E	� 

 ^J� :_` !���1 �[�� �B
:�   �T	V� �� ���0  :a/3Y

��� ���5 ����� �[��.

 �4
� �1 4�G� ���:	� X�� cT��� �� ���	�OY �����

�&[������ ���� .�:��&������ ��� �B8NB8NG�  �

 � �1 �� d#H� ? ��2��� ���� ?��8��� =������� .

 ���� B8N �� ���	� ���S��� (	*+1.50-0.50�90º

 eN Bf8N ��  +1.75-2.00�78º���  . (	* gf+� �f��

* ?����G�� ���.' 9�E* ���8��� �������� ���K 6)7, @�+ ����� h�.$ ���E� h ���.' ���8��� 

**��V e	��E+ ?����G�� ���.' 9�E* ���8��� �������� ���8N i��$ ��j����	�   �	
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����� ���	� ��� ��Jj� �� ��	kl, ���S��� . �:��&� ��

����� ��[  m��Z�� ��8N i��$ . � B8N !�f��1

��� �&	JA . �� �>	&0 ��	S� n��' m�A  � � �����

�:���� ��� . �&	JA�	K ����� e�" �	E�� �� �:��&� ��

�8� ���8� . �� ���� �+ �,- ��N� o ���+ �:��&� ��

��� �+�A � ���:	� ()* . !�� �� ���	� ���� ���

 �j[��� = � �� ���:	� ?��	� �:��&���  ���� P�7�

(Confrontation) � �Z� !�� �� ���:	� ?��	� �&�  

��� . �� ���:	� ?��	� 4��E5 = �� ���:	� ?��	� �:��&���

 � �1O`� �[�� ��� � �Z� �.��.

?�ش
����:����� �&	JA =�5 �p����+�� qT+  ��

rh_��� ����� ����:� X�� ����T� .,��E	� .

 �&	JA M�&, p1   �S1 �����1 ��J)* �:��&�

��� ����.

 �:V M��:� G� �&�   �� ���S� ?������	� �� ���	�

 ?- s���� �� �+�5 9�t�� D- G� ��� �Z� �S, �?�$

d�� ������ �� ��G  . ����� c	� � u�)7� ?G ``r/O

 ?��.� 9�� ��	�"����mosmol/kgH2O2W_]O3`: BS 

W/r : K   OrO : Na[���  .�&� ?G  �*�� ��jN G� 

 �Q���1 �� ����� u�)7�``a/O M�J�� ��   ��	�� 

 m�)�DDAVP � G� p'  �� �*�� `O3/O �� �	�� 

 �� �.��� �.�	� ����� ��:� ?�8�����.

 � �	E� �G���� ������� ������ �+��5���� ��

 ?��� �\' 9��: �� ���Q�   ���� �&	JAOver filling ����� 

 � �1 �� �����	V�� ����� ����Q� �	E7, G� p'  Wr �E	� 

��� ���� ��	�.

AB
 9��:�Wolfram ��	��� �� ����	� � �5 G� 

��- �� ���� �� D�EF� M�� G�,� . ������ �� B

��� ��� =��.5 �	5 �, !��H . ?�8� � �����

 ����� 9 G�� �� ��,�� � G�� �� M#�$� �� ��� ����

r��� �� D�SZ� ����	� P��*  . � #* ?����	� 4�� ��

   ������ ��� !"#�$� �4��	� ����� G �� ��

 ��   ��� �� ��t�� ?��G ��v5 �� .	� ��$�:8�� �

�	� ����,�� w*�� ���j� ���5 �� ��)O(.

 (��7, �E* �� ?����	� 4�� �� 4��	� �����

 ��t�� ��&���G�� p�����" ���.[ ��� �� M�E� ���7���

��� �� .   ����� �8T� ��+�� (��7, �� �:��� B�S	�

���   B��� ����  �>�- �� M�E��� �V�� ����7��:��� .

   �:� �� ��
, �5��G M � �� �� I"��&� ����� ��

HLA���� ��� x�J,�� �� �� e	, ����� PQ� �H�$  .

���� �� 4	��S�� m�)� �� G�	� ?����	� ?���� ���� .

 �� ?�$ �:V M��:� 9�* !��H �� ����� y���*

���5 �� ����- ?����	�)3�2(.

!"#�$������� ����� �t���, ?�	������ �E*

 �J)* �� M�E�)�z	Z�   �.F� (�:� �� {� .

zff� o�f�"�f, �f�fSf �f+ �f,- �ff��fftff, !�ff&ff��ff

(Lateral geniculate) (fJf� �f� �f� �f� ?�f8� �� 

   M � �� �� ?����	� ����, �� ���:	� ()* ?�	������

�� �5��G 9 � M#�$� ?�|� ���#* �� ?����	�   ���

���ff:	� ?��ff	� ����ff:	� !��ffV ��)�z	Z�  �.��� (

ff� �ff&[��ff� Bff8N �ff���� !"#ff�$�   ��ff����

�::� ��)O(.

 � �1r` ����:� !"#�$� ��N� ?����	� �H��

�� 678� �+��5���� �� ���:�S �J)* L��G����5.

 �5��G 9 � �� �� ?����	� ����� 9�� �� ��

) �:� 4	���	�O2M��  ( �� ���� �� �.�	� ����� ��N�

 M�E� �+ �,- ?- P��* �0 ?���� ��::� �	��, ��

 ������(ADH)���� ��  . B ?����	� G� ����&, ��

��� ��� =��.5 �>E$ .	+�R	 �+ �,- . ����	� 4��

 �� ?���� �� �.��� �.�	� ����� �� #�J� ?����	� ���� PQ�

   �	��'�' �E�DDAVP�:� �� n��' ���$ �� )3(.
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 ������ !"#�$� ?����	� G� �%&� �� �� ������

 9�* �E* �� �� ��+� �� @�>,� �	�� ��� ���Q� !��H

����5 �� �&�S� ���� ���>* �� ������ P��� �	E7,.

 �� .F� �V�� D�)*� �+ �,-   ?�	������ �E&�

   �S��,- �4�+� ��� �� M#�$� ��� 4��� �,"�� 4	:�

o��5��S	��� {� ��8N . ��$�:8�� � !#�8� ��1

��S+� P	JV G� !"���� �E* �� D��$ �� M#�$�   �5

��� �� ��t�� �.F� ��	��5��.

   ���:5�R	 !"#�$� �� �Z� ����� ��

   �	��#������ ���$ B� !��H �� ?�$ !��		F,

 m�)� �� �� ��� ��� =��.5 .	� �	�SE� ��	�

 G� �&� B 4	��S�� m�)� �� G�	�   ��+�� ��Jj� 4	���� 

' X�� 4	����  m�)���� ���� ��	)r(.

 ��   ���� � �Z� ����	� �V���+� �� 6	78,

 �� 9�� �� ����	�Refsum's syndrome   Laurance 

Moon Biedle syndrome   Fredreich's ataxia

 �� �H�$ B�#*   !���
, �� �� �:��� �� d�z�

�:�S @���+� P��V �����)2(.
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