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  گزارش یک مورد استئوپتروزیس بدخیم شیرخوارگی 
  

   2صدرالدین مهدی پور ،2محمدرضا ادراکی، 1∗ احمد تمدنی
      دستیار کودکان دانشگاه علوم پزشکی بابل -2دکان دانشگاه علوم پزشکی بابل استادیار گروه کو - 1

 
یک بیماری مادرزادی نادر ناشی از نقص در فعالیت استئوکلاست           استئوپتروزیس بدخیم شیرخوارگی،   :  و هدف   سابقه

م تـشخیص بـه موقـع        در صورت عـد    .هاست که دانسیته استخوان را افزایش و حجم مغز استخوان را کاهش می دهد             
تشخیص سریع می توان نسبت بـه درمـان         لذا با    .منجر به عوارض فراوان و حتی مرگ زودرس شیرخواران می شود          

  .در این مقاله، یک مورد از این بیماری مهلک در دوره شیرخوارگی توصیف می گردد .صحیح بیماری اقدام کرد
 روزگـی   25 تب و عدم شیرخوردن مناسب در        ،ل اتساع شکم  بدلیای است که     روزه   55بیمار شیرخوار   : گزارش مورد 

 ترومبوسیتوپنی و شکستگی فمـور بـود بـا تـشخیص            ، آنمی ، کبد ، در حالی که دارای بزرگی واضح طحال       .بستری شد 
هـای بیـشتر پـان       بررسـی  جهـت بیمـار    به دنبال بهبودی نسبی حـال عمـومی،          .عمل آمد ه  سپسیس، اقدامات درمانی ب   

خون ارجاع گردید و با تشخیص قطعی بیماری استئوپتروزیس بدخیم شـیرخوارگی مقـدمات پیونـد             سیتوپنی به بخش    
  .مغز استخوان صورت گرفت

و طحـال و کـم کـاری مغـز اسـتخوان           بزرگی کبـد   ،شیرخوارانی که با علایم سپسیس     نوزادان و  : گیری   و نتیجه   بحث
ند تا از شکستگی های متعدد و عوارض آنها و نیز تاخیر در  از نظر این بیماری مدنظر قرار گیردبای بستری می شوند، 

  .عمل آیده درمان قطعی جلوگیری ب
  .استئوپتروزیس بدخیم شیرخوارگی، شکستگی های متعدد، اسکلروزیس استخوان ها : کلیدیواژه های 

64-61 ، صفحه1386  دی–آذر ، 5 نهم، شمارهمجلۀ دانشگاه علوم پزشکی بابل، دوره   
  مقدمه 

اوستئوپتروزیس یک بیماری هتروژن است که در آن افزایش 

بازجذب استخوان توسط فرآیند دلیل نقص در ه دانسیته استخوانی ب

که تعادل میان تولید  به نحوی. )1 (استئوکلاست ها رخ می دهد

ها و بازجذب استخوان توسط  استخوان توسط استئوبلاست

وع این بیماری یک مورد میزان شی. استئوکلاست ها از بین می رود

این بیماری به سه تیپ  .)2 (در دویست هزار تولد زنده می باشد

، استئوپتروزیس بدخیم شیرخوارگی ین تیپاول: تقسیم بندی می شود

است که در سال اول زندگی با محو شدن مغز استخوان و عوارض 

دومین تیپ، نوع متوسط آن است که منجر . مربوطه دیده می شود

تگی های متعدد پاتولوژیک استخوانی و تحت فشار قرار به شکس

 گرفتن اعصاب کرانیال در محل خروج از استخوان جمجمه می گردد

سومین تیپ، نوع اتوزوم غالب بیماری است که بطور معمول . )2(

  دارای تظاهرات خفیف می باشد و خود به دو زیر گروه تقسیم 

  

 ، استخوان جمجمهاولین زیرگروه با افزایش ضخامت. می شود

دومین زیرگروه با اسکلروز استخوان های لگن و مهره ها و قاعده 

 و گاهی اوقات نیز تنه مهره ها را درگیر می کند جمجمه همراه است

ایمنی نیز  همچنین در این بیماری نقایص عملکرد سیستم). 2-5(

روی موشهای دارای فنوتیپ بر  در مطالعه ای .دیده می شود

املاً مشابه با فنوتیپ استخوانی این بیماران مشخص استخوانی ک

به  دچار اختلال جدی است و T و Bکه بلوغ لنفوسیتهای  گردید

 مشکل عمده ای دارد و با CD4 بالغ و Bملکرد سلولهای ویژه ع

 .)6 (در مغز استخوان همراه می باشد) IL-7 (7کمبود اینترلوکین

های  ند همانند سندرمنحوه بروز مشخصات استئو پتروزیس می توا

 ,TORCH) Toxoplasmosis, Rubellaمادرزادی 

Cytomegalovirus, Herpes simplex virus and other(  و

لذا هدف از معرفی این . )7 (سپتیسمی در دوران نوزادی باشد
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  بیماری با توجه به تشابه زیاد علائم و اهمیت این شیرخوار 

 و نیز نادر بودن TORCH های مادرزادی نشانه های آن با سندرم

  .استئوپتروزیس بدخیم شیرخوارگی است

  
  گزارش مورد

صورت ه  حاملگی ب37 نوزاد پسری است که در هفته ،بیمار

 وزن . دقیقه پنجم بدنیا آمد9 دقیقه اول و 8زایمان طبیعی و با آپگار 

 سانتی متر و دور سر موقع تولدش 51قد  ، گرم2650و اتولد موقع 

این مورد  ساله ای است که 20 خانم ،مادر نوزاد. ر بود سانتی مت35

قبل و حین بارداری هیچ گونه بیماری . او بوده استاولین حاملگی 

از داروی خاصی نیز  در زمان بارداری .مهم و یا طولانی نداشت

در سابقه خانوادگی نوزاد، . استبوده استفاده نکرده و به ظاهر سالم 

ظیر شکستگی های استخوانی متعدد و مشکلات خونی و استخوانی ن

مادر نوزاد بدنبال شروع . یا بیماری های نقص ایمنی وجود ندارد

دردهای زایمانی در بیمارستان بستری و با شرایط مناسب نوزاد خود 

 ساعت با اجازه پزشک نوزاد خود را به منزل 24 پس از .را بدنیا آورد

 عدم شیرخوردن ،ئم تب روز ترخیص با علا25 از سنوزاد پ اما .برد

در هنگام بستری تب . کافی و بی حالی به بیمارستان آورده می شود

 بی حالی و شکم متسع داشته و کبد و ، درجه سانتی گراد5/38

 سانتی متر زیر لبه دنده قابل لمس بوده و اندازه ای 5طحال وی 

  . اندازه دور سر طبیعی بوده است.  سانتی متر داشته است9حدود 

ایشات غیرنرمال نوزاد در زمان بستری بطور عمده مربوط آزم

به شمارش کامل سلول های خون بوده و میزان متوسط آزمایشات 

  :بصورت ذیل است

WBC: 13000 mm3      Poly: 50%         Lymph: 50% 

RBC: 2.7×10 6 mm3    Hb: 8.2gr/dl      Hct: 25%      

MCV: 90 fl           MCH: 32 pg            MCHC: 33 g/dl      

Plt: 15×10 3 mm3  ESR: 40-60 mm/1h    CRP: 20 mg/dl 

  

عنوان سپسیس مورد مداوا قرار می گیرد ه در زمان بستری ب

 آزمایشات تکمیلی از جمله تست .و تزریق پلاکت انجام می شود

های بیوشیمیایی و کبدی و سابر آزمایشات، مانند متابولیک و 

TORCHواست شده که نرمال گزارش می شوند اما در تصویر  درخ

   دیده IIبرداری سونوگرافیک مغز، خونریزی داخل بطنی درجه 

  با پیشرفت معالجات، حال عمومی بیمار رو به بهبودی . می شود

لی پس و. می شوندتدریج آزمایشات غیرطبیعی نرمال ه و برود می 

 متورم می گردد و در  روز از شروع بستری، ران راست شیرخوار15از 

و ) 1شکل (تصویربرداری، شکستگی تنه فمور راست دیده می شود 

  . لذا کشش پوستی اعمال می گردد

  

  

  

  

  

  

  

  

  

در تصویر (شکستگی تنه فمور سمت راست بیمار . 1شکل 
و افزایش  )راست و همان استخوان دو هفته بعد در تصویر چپ

  .دانسیته استخوانی

عکسبرداری، علاوه بر شکستگی با توجه به نمای خاص 

استخوان و نیز نمای مخصوص ژنرالیزه استخوان، افزایش دانسیته 

و نیز ضخامت و اسکلروز قاعده ) 2شکل (ساندویچ در تنه مهره ها 

  . جمجمه نمایان می گردد

  

  

  

  

  

  

  

  

   نمای مخصوص ساندویچ در تنه مهره های بیمار.2شکل 
های مورد نیاز  ندر طول بستری در بخش نوزادان درما

شیرخوار انجام می شود و با تشخیص سپسیس و نیز با تشخیصهای 

افتراقی بیماری هایی مانند پیکنودیسوستوزیس و استئوپتروزیس و 

Engelman- camurati اقدامات لازم لحاظ شده و داروهای 

مربوطه ازجمله روکالترول تجویز می گردد و سپس جهت بررسیهای 

  .می یابدولوژیک و تشخیص قطعی به بخش خون انتقال بیشتر همات
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   اسکلروز قاعده جمجمه در بیمار مورد نظر.3شکل 
  

  بحث و نتیجه گیری
تورم ران سمت , مهمترین نشانه استئو پتروزیس در این بیمار

علت شکستگی استخوان فمور بدون اصابت ضربه ه راست او بودکه ب

ار با علائم و نشانه های سپسیس نوزادی این بیم. شدید رخ داده بود

کاهش شمارش , بستری و مورد مداوا قرار گرفت و کم خونی

های خون و بزرگی کبد و طحال  گلبولهای سفید و شمارش پلاکت

  . از مشخصات بارز نوزاد بود

 و همکاران نیز، نشانه های این بیماری Gulدر مطالعه 

  و طحال،بزرگی کبدبصورت کاهش حجم و فعالیت مغزاستخوان، 

که نشانه برجسته   در حالی.)8 (های مختلف عنوان شد عفونت

، بروز شکستگی های استخوانی قید Tawilبیماران در گزارش 

 جمجمه و نمای ،دراین شیرخوار ، اسکلروزیس استخوان لگن. گردید

ساندویچ در تنه مهره ها از خصوصیات رادیولوژیک بارز بود و این 

این بیماری باید . )4 (  نیز عنوان شده استStokerرش موارد در گزا

ها و بیماریهای مشابه که درگیری استخوان و مغز  از سندرم

عنوان مثال بیماری ه ب. )5 (استخوان می دهند، افتراق داده شود

پیکنودیسوستوزیس که با وجود اندامهای کوتاه، دور سر بزرگ، 

  قابل تمایز با آن استصلبیه آبی رنگ و بند انگشتان کوتاه دست

 4-6 که در کودکان سنین Engelman- Camurati یا سندرم .)10(

 یک بیماری ،سالگی رخ می دهد و در شیرخوارگی دیده نمی شود

لذا  ،اتوزوم غالب است و فقط تنه استخوانهای بلند ضخیم می شوند

همچنین . قابل افتراق از استئوپروزیس بدخیم شیرخوارگی است

ستئو اسکلروزیس می تواند با بعضی از علائم استئوپتروزیس بیماری ا

  همراه باشد اما در میانسالی با درد و شکستگی استخوانی بروز 

می یابد و در تصویربرداری از استخوانها، علائم استئوپنی و 

استئومالاسی وجود دارد و استخوان جمجمه بر خلاف بیماری 

  . )11 (استئوپتروزیس مبتلا نمی باشد

بدنبال تشخیص بیماری، درمان این شیرخواران باید سریعا 

  در صورت بروز عفونت، درمان با آنتی بیوتیک آغاز و  انجام شود

 همانند Dعنوان درمان نگه دارنده ترکیبات ویتامین ه می گردد و ب

روکالترول تجویز می شود گرچه نقش اندکی در استحکام استخوانها 

ستئوپتروزیس بدخیم شیرخوارگی پیوند مغز دارد، اما درمان اصلی در ا

می توان از خون بند ناف نیز جهت انجام هم چنین . استخوان است

بنابراین چنانچه در شیرخواری، عفونت و . )13و12 (پیوند استفاده کرد

نشانه های کم کاری مغز استخوان و بزرگی کبد و طحال دیده شود، 

تخوان، به احتمال وجود این می توان با انجام تصویر برداری ساده اس

از عوارض بیماری جلوگیری شود و بدینوسیله بیماری دست یافت تا 

  .در اولین زمان ممکن نسبت به انجام پیوند مغز استخوان اقدام گردد

  
  تقدیر و تشکر

بدین وسیله از همکاری پرسنل محترم اسناد پزشکی و مرکز 

  . شودتحقیقات کودکان امیرکلا تشکر و قدر دانی می 
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