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  پاراپلژی اسپاستیک فامیلیموارد گزارش 
  

  (.M.D) *+پرویز یزدان پناه 
 

  چکیده
ضعف وسیله ه باشد که از نظر کلینیکی ب های ناهمگن نرون حرکتی می پارا پلژی اسپاستیک فامیلی گروهی از بیماری

تواند اتفاق افتد ولی عمدتا  ی میاین بیماری در هر سن. شود های تحتانی مشخص می  انداماسپاستیسیتیرونده و  بĤرامی پیش
باشد ولی  الگوی وراثت این بیماری عمدتا اتوزومال غالب می. افتد در دوره بچگی یا در اوایل دوره بزرگسالی اتفاق می

  .باشد  جمعیت می100000در مورد  3/4 تا 2شیوع این بیماری از  .مغلوب باشد xتواند اتوزومال مغلوب و ندرتا  می
های تحتانی از دهه اول زندگی مراجعه کرده   اندامگرفتگیبا ضعف و  ، بیمار از دو خانواده3 و 5 عهدر این مطال

 راه ، 2/4های وتری   رفلکس،های مثبت کفی پایی  پاسخ،مچ پاها اسپاستیسیتی، درمعاینه این بیماران حس طبیعی.بودند
  .بودوراثت بیماری در این بیماران اتوزومال غالب الگوی  .رفتن روی نوک پاها و دچار کوتاهی زانوها و مچ بودند

  
  اسپاستیسیتی، پاراپلژی، بیماری نرون حرکتی :واژه های کلیدی 

  

  مقدمه
هایی  ها یا حالت  بیماری،های نرون حرکتی بیماری

در  های حرکتی و که باعث اختلال عمل نرونهستند 
شامل  ود نشو  میرفتن عضله بین نتیجه باعث ضعف و از

های حرکتی فوقانی، تحتانی یا هر دو  های نرون ماریبی
  .)1(دنباش حالت می
ضعف ؛شامل فوقانیحرکتی  های نرون بیماری علایم
های تاندونی،  ، افزایش رفلکساسپاستیسیتی یا فلجی،

های  های مثبت کفی پایی، از دست دادن رفلکس پاسخ
  .)2(باشد سطحی شکمی و ندرتا اتروفی عضلات می

   شامل اسکلروز فوقانیی نرون حرکتی ها بیماری
  

، لا تی 2پرزی اسپاستیک گرمسیری ، پارا1اولیه کناری
، پاراپرزی اسپاستیک اپیدمی وپاراپلژی اسپاستیک 3ریزم
  .)3(باشد می) ارثی(فامیلی

های  پاراپلژی اسپاستیک فامیلی گروهی از بیماری
وسیله  هکلینیکی ب نظر که از باشند حرکتی می نرون
های تحتانی مشخص  رونده اندام پیش استیسیتیاسپ
وسیله الگوی  هها ب این گروه از بیماری .)4(دنشو می

 اضافی  عصبـی4ود کمبودهایـسن شروع و وج وراثت،
  2این بیماری از شیوع .)5(شوند میدی ـبن مـر تقسیـدیگ

  .)5(باشد  جمعیت می100000در مورد  3/4تا 

 

1. Primary lateral sclerosis  2. Tropical  
3. Lathyrism   4. Defects 

  
  دانشگاه علوم پزشکی یاسوج )یاراستاد(ت علمی أعضو هی «شیمتخصص طب فیزیکی و توانبخ *

   دانشکده زشکی، گروه طب فیزیکی و نوابخشی-یاسوج :ول ئمولف مس  +      
  17/8/85:              تاریخ تصویب22/3/85:             تاریخ ارجاع جهت اصلاحات 5/2/85:  دریافت تاریخ
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تواند اتفاق افتد ولی عمدتا  بیماری در هر سنی می
در دوران بچگی یا در اوایل دوره بزرگسالی اتفاق 

 این بیماری را به دو گروه تقسیم 1.هاردینگ .)1(افتد می
و  اسپاستیسیتیاگر فقط   نوع خالص،کرده است؛

 یگر نوع پیچیده،گرفتاری حسی وجود داشته باشد و د
، کری، بیماری 2اگر همراه این بیماری اتروفی چشمی

اکسترا پیرامیدال، دمانس، آتاکسی، نورو پاتی محیطی، 
  .)6(امیو تروفی یا صرع وجود داشته باشد

ها  ثباتی ساق شروع این بیماری همراه با سفتی و بی
آید  وجود میه تدریج پاراپلژی اسپاستیک به ب .باشد می

  .)3(فی عضلانی ندرتا گزارش شده استو اترو
ها  ساق  در3کاسپاستی   فیزیکی وضعیتدرمعاینه

دیده  پایی کفی های مثبت پاسخ همراه با هیپر رفلکسی و
 ها وجود دارد اگر چه ضعف عضلانی در ساق .شود می

های تحتانی مشکل  ارزیابی قدرت عضلانی در اندامولی 
  .)7(باشند طبیعی میهای فوقانی معمولا  اندام .باشد می

 بیماران نوع  درصد60تا  10از دست رفتن حس در 
  .)5(شود پیچیده دیده می

مشکلات ادراری .باشند ای سالم می اعصاب جمجمه
اختیاری ادرار در   ادرار، تکرر ادرار و بیاحتباسشامل 

 درصد بیماران در مراحل بعدی بیماری دیده 50بیش از 
  .شود می

باشد گرچه افزایش  طبیعی میمایع نخاعی معمولا 
رای آ در ام .پروتئین در بعضی بیماران گزارش شده است

ممکن است اتروفی نخاع و در مواقعی کورتکس دیده 
  .)5(شود

در هیستو پاتولوژی، در اتوپسی از دست رفتن 
های کورتیکو اسپینال شکمی و  ها در دستگاه اکسون
مل یک ژنتیک مولکولی، شا .)5(شود  دیده می4کناری
الگوی  .باشد  از بیماری می)نامتجانس(ناهمگنگروه 

                                                 
5. Insertional activity 
6. Motor unit 
 
 

تواند  ولی می باشد وراثت این بیماری اتوزومال غالب می
  .)3( مغلوب باشدxاتوزومال مغلوب و ندرتا 

 بیماران نوع  درصد70فرم اتوزومال غالب حدود 
هایی  دهند که در ارتباط با جهش خالص را تشکیل می
ایجاد  2p22-p21(8) رکروموزومدر ژن اسپاستین واقع د

  .)8(شود می
اس ـی براسـک فامیلـژی اسپاستیـص پاراپلـتشخی

م ـعلائ( کـوژیـورولـای نـه هـ، یافتبالینـیای ـه انهـنش
  .باشد و شرح حال خانوادگی می) کورتیکواسپینال

مطالعات هدایت حرکتی و حسی درفرم خالص این 
با نوروپاتی بیماری طبیعی و در فرم پیچیده همراه 

در الکترومیوگرافی . )9(باشد محیطی غیرطبیعی می
 ،5.سوزنی معمولا افزایش فعالیت وارد کردن سوزن

خودی مثل فیبریلاسیون پتانسیل و ه ب فعالیت خود
فاسیکولاسیون و افزایش ارتفاع و زمان پتانسیل عمل 

  .)7(شود  دیده می6واحد حرکتی
 یاکاهش  درمان خاصی که باعث پیشگیری،

معکوس شدن روند این بیماری بشود وجود ندارد منتهی 
فیزیوتراپی منظم باعث بهبودقدرت عضلانی ونگهداشتن 

رفت ـندرت پیشه بیماری ب. )9(شود محدوده حرکتی می
  .)7(گیرد رار نمیـر قـکند و امید زندگی تحت تاثی می

ای از افراد جامعه و در  با توجه به علیل کردن عده
که بیماری در دوران کودکی شروع  ننظر گرفتن ای

  .کند شود شناخت این بیماری ضرورت پیدا می می
  

  معرفی بیمار
 ساله یاسوجی 10 و 12و14اولین بیماران سه خواهر 

 6 و 8های تحتانی آنها بترتیب از  بودند که ضعف اندام
 ساله ایشان 5همچنین برادر  . سالگی شروع شده بود4و

  .شده بودخود  سه خواهر شابهم سالگی دچار مشکل 3از 

                                                 
1. Harding AE  
2. Optic 
3. Tone 
4. Ventral &lateral corticospinal tracts 
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 سالگی دچار 6از   ساله بود38پدر این بیماران که 
  . شده بودفرزندان مشابههای تحتانی  ضعف اندام

 ساله 19 و 9 پسر و دختراین خانواده دارای یک
ها   ساله این بچه57پدر بزرگ و عموی  .باشد سالم می

  .نیز دچار مشکل شبیه بودند
 بیمارانعموی این   تحتانیهای ضعف عضلات اندام

 12 و 24و دو دختر ایشان که شده  سالگی شروع 7از 
 . سالگی دچار مشکل شبیه بودند7 از حدود بودندسال 

جد  .سه دختر و سه پسر دیگر این خانواده سالم بودند
  .اند ها نیز مشکل مشابه داشته عمه این بچه پدری و دو

ابه ـای مشـه یافته اران،ـی بیمـات فیزیکـدر معاین
وک ـن روی نـا، راه رفتـه ا و مچـ زانوه1ایـه کوتاهی
ا، ــه  مچگـرفتگـیا، ــه لات رانــی عضـان، سفتـانگشت

 و تحتانی 2/2های فوقانی  های عمقی وتری اندام رفلکس
 .های کفی پایی وحس طبیعی وجود داشت ، پاسخ2/4

آنزیم کراتین کیناز و حجم مگاکاریو سیت در این 
  .اران طبیعی بودبیم

های الکترو دیاگنوستیک بیماران به قرار زیر  یافته
 مطالعات هدایت عصبی شامل مطالعات حسی، :بود 

های تاخیری و سرعت هدایت عصبی در  موج حرکتی،

کاهش  بیماران طبیعی و در الکترومیوگرافی سوزنی،
های تحتانی  ر عضلات اندامفراخوانی و چند فازی د

  .وجود داشت
  
  ثبح

 نسل متوالی در دو 3که بیماری در  با توجه به این
جنس وجود دارد بنابراین الگوی وراثت آن اتوزومال 

  .باشد غالب می
های افتراقی شامل پاراپرزی اسپاستیک  تشخیص

 یـوتروفـی، آمیـک اپیدمـرزی اسپاستیـری، پاراپـگرمسی
ل ـمولتیپ  وB12ن ـود ویتامیـکمب ،2اریـروز کنـناسک

  .باشد اسکلروسیس می
پاراپرزی اسپاستیک گرمسیری عمدتا در نژاد سیاه 

این بیماری در بعضی  .)3(شود در افراد بالغ دیده می و
  .)7(باشد گرمسیری اندمی می گرمسیری و نیمه کشورهای
 ه افرادـا را شبیـه دمی بچهـک اپیـرزی اسپاستیـپاراپ

 باشد و ی آن نا مشخص معلت. کند می بزرگسال گرفتار
 این دو .)11(باشد ای مطرح می بیشتر علل عفونی یا تغذیه

  کردند و در  خانواده در دو منطقه جدا از هم زندگی می
  

   .:شجره نامه این خانواده به شرح زیر است

          M  
  
  

    M                           F                M    
 
F  
  

   F       F      F      F       M     M    F       F      F      F       F      M    M     M  
 
F : Female 
M : Male 

                                                 
1. Contractures 
2. Amyotrophic lateral sclerosis 
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 .ای یا عفونی مشترکی قرار نداشتند معرض عامل تغذیه
  .باشد بنابراین پاراپرزی اسپاستیک اپیدمی مطرح نمی
با توانند  بیماران با آمیوتروفی اسکلروز کناری می

پاراپرزی اسپاستیک مراجعه کنند ولی در ادامه با علائم 
  .)12(شوند های حرکتی تحتانی ظاهر می منتشر نرون

آمیوتروفی اسکلروز کناری دوره پیشروی سریع 
تری از پاراپلژی اسپاستیک فامیلی دارد و بیشتر موارد 

  .باشد می) غیر فامیلی(آن غیر ارثی
س در زنان متوسط سن شروع مولتیپل اسکلروسی

چنین  ، هم)13( سالگی3/34 سالگی و در مردان 4/32
ای و خستگی  علائم مخچه ،1بیماران فاقد مور مور شدن

 .باشند علائم شایع دراین بیماری می ها و بودندکه ازنشانه
با توجه به سن شروع بیماری و علائم کلینیکی دیگر 

  .باشد مولتیپل اسکلروسیس در این بیماران مطرح نمی
باشند   میB12که دچار کمبود ویتامین ر بیمارانید

علائم  راه رفتن آتاکسی، ،2های شناختی کاهش توانایی
 3های حرکتی فوقانی ومثبت بودن علامت رومبرگ نرون

حجم مگاکاریوسیت در بیماران فوق . )7(وجود دارد
های حرکتی فوقانی سایر  جز علائم نرونه ب طبیعی و

ناختی وجود نداشت بنابراین های ش علائم مثل توانایی
  .شود  نیز رد میB12 کمبود ویتامین

با توجه به سن شروع، الگوی وراثت ورد کردن 
که بیماران فوق دچار  گفت توان های افتراقی می تشخیص

  .باشند پاراپلژی اسپاستیک فامیلی می
  

  نتیجه گیری
های نرون حرکتی در افراد  با توجه به وجود بیماری

  : باشد های زیر مورد نیاز می تژیاسترا جامعه،
امکانات مطالعه ژنتیکی این بیماران و افراد  -1

های علوم پزشکی  های ژنتیکی در دانشگاه دچار بیماری
  .فراهم شود

ها پذیرای این  مراکز فیزیوتراپی دانشگاه -2
بیماران باشد وعلاوه بر فیزیوتراپی، آموزش تقویت 

 حرکتی به های تحتانی و محدوده های اندام ماهیچه
 .بیماران را بعهده بگیرند

های بهزیستی و  حمایتی مانند سازمان مراکز -3
بیماران را زیر پوشش برده ) ره(کمیته امداد امام خمینی

ای را برای آنها  امکان اشتغال و زندگی شرافتمندانه و
  .تامین کنند
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     1. Paresthesia  
     2 .Cognitive abilities  
     3. Romberg sign 
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