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  گزارش موردي

  

   لوين همراه با سندرم كودال رگرسيون  ـگزارش يك مورد سندرم جارشو
   ساله5در يك دختر 

    
   **محمود جباريدكتر  ، * حسين عماد ممتازدكتر 

  
  13/7/87:   ،  پذيرش    19/11/86  :دريافت 

  

  :چكيده
 ـ          -سندرم جارشو  :مقدمه   ادر مـي باشـند كـه بـا علائـم بـاليني و راديولوژيـك                 لوين و سندرم كودال رگرسـيون از سـندرمهاي ن

  و آژنـزي ساكروكوكـسيژيال ،      ) سـندرم جارشـو لـوين       (ناهنجاريهاي مهره هاي گردني و سينه اي همراه بـا اخـتلالات دنـده هـا                 
 مـرور  در. مشخص مي شوند) سندرم كودال رگرسيون(قطع شدن طناب نخاعي و مثانه نوروژنيك    نآنومالي هاي اندام تحتاني، م    

   .مده گزارش شده استآمقالات پزشكي تنها يك مورد از وقوع همزمان اين دو سندرم در يك جنين مرده بدنيا 
 ساله اي است با شرح حال ديس پلازي دو طرفه لگن و فلج اسپاستيك اندامهاي تحتاني كه با عفونتهـاي                5بيمار دختر    :معرفي بيمار 

در ناحيـه    مهـره پروانـه اي و همـي ورتبـرا         : يوگرافي آنومالي هاي وسيع مهره ها شامل      در راد . مكرر ادراري مراجعه نموده بود    
 شامل ختم شدن طنـاب نخـاعي   MRIيافته هاي . گردني و توراكولومبار ، آژنزي كوكسيكس و دفرميتي دنده ها مشاهده مي شد   

نـشانگر رفلاكـس شـديد مثانـه بـه حالـب در             اسكن هسته اي    . در ناحيه توراسيك و وجود يك توده كيستيك در ناحيه ساكرال بود           
  .سمت چپ و ضايعات متعدد كورتكس كليه در همان طرف بود

 در دسترس  لوين و سندرم كودال رگرسيون بوده و در حد اطلاعات            -اين مورد نادر وقوع همزمان سندرم جارشو       : نتيجه نهايي 
  .اولين گزارش در ايران مي باشد

   

  سندرم كودال رگرسيون/ ديس پلازي اسپانديلوكوستال / پانديلو توراسيك ديس پلازي اس : كليد واژه ها
   

  :مقدمه 
عفونت عود يابنده مجراي ادرار در كودكان از مواردي               

است كه پزشك معالج را به جستجوي وسيع بـراي يـافتن            
يكي از عوامل زمينه ساز . علت زمينه اي آن ملزم مي سازد

ــرر ادراري در   ــاي مك ــك  عفونته ــه نوروژني ــان مثان   كودك
اي  جمله صدمات مهرهاز خود به علل مختلفي    كه باشد مي

ــد      ــي توان ــاعي م ــصاب نخ ــاي اع ــشه ه ــشار روي ري   و ف
در اين گزارش وقوع همزمـان دو سـندرم نـادر           . بوجود آيد 

  ال رگرسـيون در يـك بيمـار مطـرح          د لوين و كـو    ـ وجارش
اري در  مي گردد كه در پي گيري علت عفونتهاي مكرر ادر         

  در حد اطلاعات در دسترس     . وي تشخيص داده شده است    
  
  

لـوين همـراه كـودال    ـ اولـين مـورد سـندرم جارشـو       اين 
  .رگرسيون مي باشد كه در ايران گزارش مي شود

  :معرفي بيمار
 ساله اي است كه بـا شـكايت تـب           5بيمار دختر بچه          

 ادراري بالا و ناتواني در حركت گردن و با سابقه عفونتهـاي      
قبلــي بــا تــشخيص احتمــالي مننژيــت يــا عفونــت ادراري 
بستري شده ، بيمار از بـدو تولـد بـدليل اشـكال در هـردو           
اندام تحتاني با تشخيص دررفتگـي دو طرفـه لگـن تحـت             
درمان ارتوپدي بوده و دو بار ديگر نيز با تشخيص عفونـت            

تنفسي ،تشنج، عدم رشد كافي، فلج اسپاسـتيك دو طرفـه            
  بيمار فرزند اول خانواده بوده و  . ت  بستري شده بود    و يبوس 

  
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
  )hemmtz@yahoo.com( دانشگاه علوم پزشكي همدانپزشكيشكده دانكودكان يار گروه استاد *

   دانشكده پزشكي دانشگاه علوم پزشكي همدانراديولوژييار گروه استاد **
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  ســـابقه خـــانوادگي  ضـــعف عـــضلاني در دختـــر دايـــي 
درمعاينه فيزيكي بيمار دچار كوتاه قدي      . خود داشته است  

)  پرسـنتايل    3هـر دو زيـر منحنـي        ( و كاهش وزن شديد     
بوده ، گردن كوتاه و داراي محدوديت حركت واضح ، خـط            

 سر پـايين تـر از حـد معمـول ، قفـسه              رويش مو در پشت   
،  سينه نامتقارن و در سمت چپ برجسته تر از طرف راست  

اسكوليوز شديد بدون كيفوز قابل توجه ، معاينه قلب و ريه           
  وشــكم نرمــال ، انــدام فوقــاني چــپ دچــار انقبــاض       

ــشتان   ــداوم انگـ ــار  5 و 4 ، 3مـ ــاني دچـ ــدام تحتـ    ، انـ
ــاقي     ــاي چم ــه و پ ــتيك دو طرف ــج اسپاس ــصوص فل   بخ

بيمـار از نظـر تكامـل مغـزي و بهـره             .در سمت راست بود   
  در آزمايـشات انجـام شـده كـشت          .هوشي كاملا نرمال بود   

  كـولاي ، در آزمـايش خـون لوكوسـيتوز           ادرار مثبت بـا اي    
نومالي وسـيع مهـره هـا بـصورت         آو در گرافي قفسه سينه      

همي ورتبـرا، مهـره پروانـه اي ، مهـره هـاي گردنـي بهـم                
 ، آنومالي هاي دنده هـا بـصورت بهـم چـسبيدن             چسبيده

دنده ها بخصوص در سمت راست و در گرافي لومبوساكرال  
ــشاهده     ــه م ــزي دنبالچ ــا و آژن ــره ه ــيع مه ــالي وس   آنوم

  . )1تصوير (مي شد
  

  
  

 گرافي رخ قفسه سينه كه نشاندهنده آنومالي وسيع :1 تصوير
  دنده ها در همي توراكس چپ مي باشد

  
ــامMRIدر  ــاي   انجـ ــره هـ ــيع مهـ ــالي وسـ ــده آنومـ    شـ

گردني ، سينه اي ، كمري ، فقدان دنبالچه ، كوتـاه بـودن              
  طنــاب نخــاعي و مــشاهده نــشدن آن بعــد از ناحيــه      
توراسيك و يك تـوده بافـت نـرم در ناحيـه لومبوسـاكرال              

در اسـكن سيـستوگرام هـسته اي  رفلاكـس           . مشاهده شد 
اسكن در  . شديد مثانه به حالب در طرف چپ مشخص شد        

DMSA كليــه آســيبهاي متعــدد كورتيكــال كليــه چــپ  
  .)3و2تصوير (مشاهده شد

  

  

  
  

  تصوير نيمرخ مهره هاي سينه اي ، كمري ، MRI : 2 تصوير
  خاجي و دنبالچه

  توده ناحيه    -) پيكان سياه   ( انقطاع طناب نخاعي در ناحيه توراسيك       
  آژنزي دنبالچه    -)  پيكان سفيد ( لومبوساكرال به نفع ميلوسيستوسل     

   . در تصوير سمت راست) سر پيكان تو خالي ( 
) سر پيكانهاي سفيد  ( آنومالي هاي وسيع مهره هاي سينه اي ، كمري          

  در تصوير سمت چپ
  
  

  
  

 آنومالي ـ مقطع كورونال مهره هاي گردن   MRI  :3 تصوير
  مهره هاي گردن بصورت همي ورتبرا و مهره هاي پروانه اي  

  )پيكانهاي  سفيد( 
 

  :بحث
 لوين سندرم نادري است كه تا بحال ـسندرم جارشو        
ايــن ). 1(د از آن در جهــان گـزارش شــده اسـت   مـور 400

 در دو بيمار با كوتـاه       1938سندرم براي اولين بار در سال       
بــودن تنــه ، كــاهش تعــداد مهــره هــا بــا اخــتلال آنهــا و 

در ابتـدا   . ف شـد  مالفورماسيون غير متقارن دنده ها توصـي      
تصور مي شد اين بيماري در تمـام مـوارد باعـث مـرگ در       
دوران شيرخوارگي بدليل نارسايي تنفسي مـي شـود ولـي           

مواردي از اين سندرم بدون مشكلات تنفسي شديد        ريجدبت
تظـاهرات  ). 2(و با بقاي در دوره كودكي  گـزارش گرديـد            

  درمــمتفاوت باليني در بيماران باعث شد محققين اين سن
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را به دو نوع ديس پلازي اسپانديلو كوستال و ديس پلازي           
ديـس پـلازي    ). 3(اسپانديلو توراسيك تقسيم بندي نمايند    

اسپانديلوتوراسيك بيماري اتـوزوم مغلـوب بـا چـسبندگي          
خلفي متقارن تمامي دنده ها و اختلال مهره هـا در طـول             

تمام ستون مهره ها ست كه در گرافي قفسه سـينه نمـاي              
شبيه خرچنگ يا بادبزن ايجاد مي كند ولي خود دنده هـا            

در اين بيماران مرگ ممكن است در       . مشكل خاصي ندارند  
دوره نــوزادي يــا شــيرخوارگي بــدليل پنومــوني ، بيمــاري 

ديــس . رسـتركتيو ريـه و هيپرتانــسيون پولمـونر رخ دهـد    
پلازي اسپانديلوكوستال هم بـصورت اتـوزوم غالـب و هـم            

نومالي هاي دنده ها آ. غلوب انتقال مي يابد   بصورت اتوزوم م  
مانند پهن شدن ، دوشاخه شدن و چسبندگي غير متقارن          

ميزان بقاي اين گروه از بيمـاران       . در آنها مشاهده مي شود    
 تمام بيماران اين گـروه از       "تقريبا.  ماهگي بالاست  6بعد از   

نهـا شـايع    آنظر هوشي طبيعي بوده و اشكالات عـصبي در          
ات بـه اشـكالات لولـه      عالطاگرچه در برخي م    )4(مي باشد ن

عصبي بخصوص  بـصورت دياسـتاتوميلي درايـن  بيمـاران            
ــت   ــده  اس ــاره ش ــلازي    ). 5،6(اش ــس پ ــا دي ــاران ب بيم

 روي DLL3اسپانديلوكوســتال دچــار موتاســيون در ژن   
 مي باشـند ولـي بيمـاران بـا ديـس پـلازي              19كروموزوم  

  ).7(رنداسپانديلو توراسيك اين جهش ژني را ندا
راديولوژيك  مشخصات باليني و   داشتن علاوه بر ما  بيمار       

لوين از نوع اسپانديلو كوستال ، يافته هاي  ـسندرم جارشو  
 .باشد  سندرم كودال رگرسيون را هم دارا ميMRI و باليني

سندرم كودال رگرسيون به آژنزي      مروري متعدد اتعالطم در
 درگيري مهـره هـاي      ساكروم و دنبالچه بدرجات مختلف با     

كمري و بندرت مهره هاي سينه اي همـراه علائـم عـصبي           
درگيري نخـاع ، علائـم ادراري و اشـكال در دفـع مـدفوع               

امـا در ايـن سـندرم درگيـري مهـره هـاي             ) 8(اطلاق شده 
گردني و آنومالي هاي وسيع  دنده ها  گزارش نگرديـده  و              

ل در  تنها در يك گزارش موردي  وجود دنده نابجاي ساكرا         
ماران علائم يدر اين ب ). 9(است توضيح داده شده   سندرم اين

همراه ممكن است از يك دفرميته لگن ، هيپوپلازي          باليني
فمور ، پاهاي چمـاقي و كنتـاراكچر فلكـسيوني انـدامهاي            

ــاني باشــد  ــه  ). 10(تحت ــن بيمــاران دچــار مثان اغلــب  اي
در مـوارد خفيـف تـر تـابلوي بـاليني            نوروژنيك هـستند و   

ختلال اسفنكتر ادراري و اشـكال حركتـي انـدام تحتـاني             ا
تشخيص نخاع تحت كشش را تداعي مـي كنـد در بيـشتر             

   قسمتMRIر ــــموارد سندرم كودال رگرسيون در تصاوي

  
نوك كونوس مدولاريس وجود نداشـته ، قـسمت ديـستال           
نخاع حالت منقطع و بريده شده بخود گرفتـه و در حـدود             

در ايـن حالـت بـسياري از        . ي شود مهره اول كمري ختم م    
و  شوند نمي و ساكرال تشكيل   اعصاب ديستال نخاعي كمري   

وم ديستال هم وجود داشته     يك ليپ  در مواردي ممكن است   
ورد وقـوع  م ـمتون پزشكي تنهـا يـك    در بررسي  ).11(باشد

 لوين و كودال رگرسيون در يـك        ـ وهمزمان سندرم جارش  
درگيـري وسـيع    ). 12(ه شد گزارشين مرده بدنيا آمده     جن

مهره هاي گردني و دنده ها در بيمار مـا بـه نفـع سـندرم                
جارشو لوين و وجود مثانه نوروژنيك ، پاهاي چماقي ، فلج           
اسپاستيك اندام تحتاني و ديس پلازي لگن و يافتـه هـاي            

MRI        با توجـه     به نفع سندرم كودال رگرسيون مي باشد و
دو سندرم نـادر    با اين مورد گزارش شده احتمال دارد اين         

اهرات مختلف يك طيف واحد از درگيري  ديس پلازي          ظت
ستون مهره ها همراه درگيري نخاع و ريـشه هـاي عـصبي             

  .   مربوط به آن باشند
 يافته هاي   ورد مطالعه شده بيمار م   ذكر مطالب به باتوجه    

 لوين ـ  هردو سندرم نادر جارشو  MRIو ، راديولوژي باليني
نوروژنيك  و مثانه  باشد مي دارا توام را بطور  رگرسيون كودال و

در حـد   . وي نيز زمينه عفونتهاي مكرر ادراري بـوده اسـت         
اطلاعات ما اين اولـين مـورد گـزارش وقـوع تـوام سـندرم               
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