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  ده چكي
ست ناشـي از  ا ممكن يمارين بيا. شود ميراشيتيسم ها يا  هاي در حال رشد سبب نرمي استخوان معدني شدن ناكافي استخوان

 Dست كه بيمار به دوز متوسط ويتامين ا بيانگر آن Dقاوم به ويتامين مراشيتيسم اصطلاح . كمبود كلسيم يا فسفر در بدن باشد
هـا مشـخص    با دفع كليوي فسفات، هيپوفسفاتمي و نقص معدني شدن استخوان هيپوفسفاتميراشيتيسم . دهد پاسخ سريع نمي

ه و ي ـط تغذيبهبـود شـرا  به ه ر، با توجياخ يها در سال .مقاوم استراشيتيسم ترين نوع  اين بيماري شايعفاميلي نوع . گردد مي
 و کاسته شده يا هيتغذراشيتيسم رخواران، از بروز يبه شمولتي ويتامين ز قطره يا تجويخشك ر يبه ش  Dن يتامياضافه نمودن و

بـا   Dمقـاوم بـه ويتـامين    راشيتيسم در اينجا سه دختر مبتلا به . استيافته  يشتريوع بيش يطور نسبه ب يا هيرتغذيغراشيتيسم 
سـاله مبـتلا بـه سـندروم      ٥/١٠مورد اول دختري . اند ها بدون تشخيص بوده د كه سالنشو رات اسكلتي پيشرفته معرفي ميتغيي

مـورد دوم و سـوم بـه    . بـود   سينه بستري شـده   دليل نارسائي تنفسي ثانويه به تغيير شكل شديد قفسهه فانكوني اوليه بود كه ب
تيسمي منجمله كماني شدن شديد پاها كه به دوزهـاي   دليل تغييرات پيشرفته راشيه اي بودند كه ب ساله ١٢و  ٨ انترتيب دختر

تشخيص نهائي بر اسـاس علائـم بـاليني، راديولوژيـك و آزمايشـگاهي      . ارجاع شده بودند ،بود  پاسخ نداده  Dمكرر ويتامين 
سـه   بـراي  به منظور درمـان هيپوفسـفاتمي   . دش  داده ،پاسخ باليني و بيوشيميايي واضح ، )منجمله تعيين دفع فسفات از ادرار(

سـيترا   و هيپوكالمي محلول پلي زيمار نخست براي اصلاح اسيدودر ب. فعال شروع گرديد Dويتامين  و  بيمار فسفات خوراكي
راشيتيسـم  ر ي، بـا توجـه بـه کـاهش چشـمگ     كـه نيا نتيجه. روند شكلات ناچيز به مدرسه مياكنون با م  آنها هم. نيز تجويز شد

دهد و يا كـودك   پاسخ نمي Dكه به دوزهاي معمول ويتامين راشيتيسم مبتلا به  هر كودكد در ير، باياخ يها سال در يا هيتغذ
  .تاشد مدنظر هموارهرا  هيپوفسفاتميراشيتيسم  ،تري كه تغيير شكل شديد اسكلتي دارد مسن
  

  ، سندروم فانكوني، هيپوفسفاتميسميت ياشر :گان كليدواژه
 

  مقدمه

شـدن نـاقص مـاتريكس اسـتخوان در      معدنيا ي سميتيراش

ا کمبود فسفر يم يکمبود کلسدليل ه ست با ممكن ،كودكان

 يا علت تغذيه معمولاً از کمبود کلسيم، يدرنوع ناش .باشد

 Dاخــتلال درعمــل ويتــامين  يــا و )Dکمبــود ويتــامين (

 ياخـتلال توبـول هـا    به مواردکمبود فسفرعمدتاً .باشد يم

راشيتيسـم   .)١(ارتبـاط دارد  جـذب فسـفر   بـاز  يکليه برا

 Dن يتـام يا سـه دوز اسـتاندارد و  يمعمولاً به دو  يا هيتغذ

مطـرح کننـده    دوز مناسـب، م پاسخ به عد. دده يجواب م

ــ يه ايــرتغذيغ ســميت يراشــ راشيتيســم . ا مقــاوم اســتي

 ـکل ييل نارسايدله ممکن است ب يا هيرتغذيغ  ـه ي ا بعلـت  ي

 ـکل ش از حد فسـفر از يدفع ب مهـم  از علـل  . ه هـا باشـد  ي

تـوان   يم ـ يپرفسفاتورياز ه يناش يمتپوفسفايهراشيتيسم 

را نـام   يم فانکونوو سندر يليفام يمتپوفسفايهراشيتيسم 

  Dمقاوم بـه ويتـامين   راشيتيسم كه  ١٩٣٧از سال  ).۲(برد

و همكارانش  Fuller Abrightبراي نخستين بار توسط 

با تـوارث  راشيتيسم ي گزارش شد تاكنون چندين نوع ارث

ــده  ــخيص داده شـ ــاگون تشـ ــت  گونـ ــولاً ). ٢(اسـ اصـ

نقـص اوليـه   : توان در سه گروه ي را ميميلافهيپوفسفاتمي 

هـاي   هـاي كليـه، بيمـاري    ترانسپورت فسفات از توبـول 

هاي ارثي بدون نقـص توبـولر    متابوليك پيچيده و بيماري

  

  مارستان ابوذر، دانشگاه علوم پزشکي جندي شاپور اهواز، واحد نفرولوژي اطفال، بيدانشيار گروه کودکان ∗

  ، بخش کودکان، بيمارستان گلستان، دانشگاه علوم پزشکي جندي شاپور اهوازاستاديار گروه کودکان ∗∗

  نويسنده مسؤل -۱
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  ۲/۲/١٣٨۶: اعلام قبولي  ۱۵/۱۲/١٣٨۵: دريافت مقاله اصلاح شده  ۲/۵/١٣٨۵: دريافت مقاله          

راشيتيسـم   نوعدر دسته اول حداقل پنج . ودقسيم نمكليه ت

 يمغلوب، اتوزوم يوابسته به جنس، اتوزوم هيپوفسفاتمي

ــب ــيوري و  غال ــا هيپركلس ــراه ب ــتخوان ، هم ــاري اس بيم

راشيتيسـم  تـرين نـوع،    شايع). ٣(قرار دارند هيپوفسفاتمي

ترين نـوع تـوارث آن    اوليه است كه  فراوان هيپوفسفاتمي

سال علاوه بـر   دهما طي ). ٤(غالب استته به جنس وابس

ثانويـه ناشـي از    هيپوفسفاتميراشيتيسم بيمار مبتلا به  ۱۵

ــتي ــكنسيس ــورد   ،)٥( وز نفروپاتي ــه م ــه س ــم ب راشيتيس

برخورد نموديم كه به لحاظ  يبه علل ديگر فاتميهيپوفس

 هـا گـزارش  ارجاع ديرهنگام آن وشرح حال آموزنده بودن 

  .دنشد

دليل تنگي ه اي بود كه ب  ساله ٥/١٠تر غ دخ –م  :مورد اول

 ٥مشكلات وي از  .در مركز ما بستري گرديدنفس شديد 

، بـود   ت تنفسي مكرر شروع شـده صورت عفونه ماهگي ب

  ي مراجعه نمودهتعددن مبه پزشكا راه نرفتنبه دليل  سپس

تيسـم   راشـي  مشاهده علائم باليني و راديولـوژي بود كه با 

  دهکرو شربت كلسيم تجويز  D3ين ويتام مکرراً يبراي و

. شـده بـود   هاي متعدد سالگي دچار شكستگي ٢از . ندبود

بـا تشـخيص اسـيدوز توبـولر كليـوي       يسـالگ  ۴در سن 

(RTA)٨در  .بـود   سـيترا دريافـت نمـوده    محلول پلـي  ١ 

هــا در بخــش  سـالگي بــراي اصـلاح تغييــر شــكل انـدام   

و عـدم   دليل تراكم كم اسـتخوان ه ارتوپدي بستري، ولي ب

 دهداده ش غيرقابل عمل تشخيص، اي شناخت بيماري زمينه

بـه روز  و روز  بوده باقي چنان  هم تيسم علائم راشي .بود 

 تـر  قفسـه سـينه واضـح   و  )١ شـكل ( ها تغيير شكل اندام

تا جائي كه ظرفيـت حيـاتي ريـه او كـاهش     ). ٢شكل(شد

و كـاملاً   سـيتمي شـديد   حظه يافتـه و دچـار پلـي   قابل ملا

، بودهخانواده  بيمار فرزند اول. بود  ته به اكسيژن شدهوابس

 ٨٠٠/٢دنيا آمده و وزن هنگام تولـد او  ه به روش طبيعي ب

مورد  يبودند ول شاونديخوپدر و مادر .است كيلوگرم بوده

                                                           
1-Renal Tubular Acidosis  

 ١٠وزن بيمار  يدر روز بستر. در خانواده نداشتند يمشابه

پنجم سانتيمتر بود كه هر دو زير صدك  ٨٩كيلوگرم و قد 

. ها ناقص بود دور سر بيمار طبيعي ولي رويش دندان. بود

ــك   ــه و باري ــر شــكل يافت و ) ٢شــكل(قفســه ســينه تغيي

rachitic rosary      ــود ــان ب ــته و نماي ــاملاً برجس . ك

. بودنـد  فوقاني و تحتاني كاملاً تغيير شكل يافتـه  يها اندام

در . بيمـار طبيعـي بـود    دسـتگاه تناسـلي   و معاينه عصـبي 

ــي  ــوبين بررس ــگاهي هموگل ــد،  ٨/١٧آزمايش ــرم درص گ

 ٢٣/٦هـاي قرمـز    و تعـداد گلبـول   ردصد٥٤هماتوكريت 

سـيتمي   كـه بيـانگر پلـي    اشتمتر مكعب د ميليون در ميلي

متـر   در هر ميلي ٨٥٠٠هاي سفيد  تعداد گلبول. واضح بود

. بـود ) درصـد ٤٢و لنفوسـيت   درصد٥٢نوتروفيل (مكعب 

گــرم و  ميلــي ٥ون گــرم، ازت اوره خــ ميلــي ٩٢قنــدخون 

كلسيم و فسفر . گرم درصد بودند ميلي ٤/٠نين سرم  كراتي

سديم . گرم در صد بود ميلي ۹/۲گرم و  ميلي ٣/٩به ترتيب 

و والان در ليتــر  اكــي ميلــي ١١٥و كلــر  ٤/٣، پتاســيم ١٣٨

و   PO2، و٢٣/٧يانيشر pH . بودپاراتورمون سرم طبيعي 

PCO2   ـ  ميلـي  ٣٣و  ٤٤به ترتيب  و  HCO3وه، متـر جي

ن در ليتـر  والا اكـي  ميلـي  ١٠و  ٥/١٣گپ بـه ترتيـب    آنيون

ادرار  pH، ١٠٠٣وزن مخصـوص   ،در تجزيه ادرار. بودند

 ٢٤٠ميزان دفع ادراري روزانـه فسـفات   . بود+ و قند  ۷/۴

گــرم و نســبت   ميلــي ١٢٠نــين  گــرم و كراتــي  ميلــي

TmPi/GFRــول   ٣ ــاس فرمـ ــر اسـ  ٧٠/٢ Brodehlبـ

بود كه بيـانگر دفـع غيرطبيعـي فسـفات     مول در ليتر  ميلي

شـواهدي از رسـوب    slit lamp  معاينه چشم بـا . است

 ـشارا نسيستين در ملتحمه و يا قرنيه  سـونوگرافي  . اددن ن

راديوگرافي مـچ دسـت   . كليه و مجاري ادراري طبيعي بود

 در.)۳شـکل  (را نشان داد  تيسم پيشرفته علائم واضح راشي

دليل تغيير ه ب قلب به ريه  بتافزايش نس ،راديوگرافي ريه

ــو د هوشــمشــكل قفســه ســينه   ،هــا در پارانشــيم ريــه. دب

                                                           
2-Ubular Maximum Reabsorption Of Phosphate / 
Glomerular Filtration Rate 
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ــانفيلتراســيون  ــه ه ب ــت ري ــل عفون ــددلي ــه گردي . ملاحظ

هـا و   اسـتئوپني شـديد اسـتخوان    ،هـا  راديوگرافي انـدام 

هاي ران  استخوان سر و داد  هاي قديمي را نشان شكستگي

سـالگي   ٣ر بـا  سن استخواني بيمـا . بودند اديطرف ناپ دو

بـا  . بودنـد  يع ـيطب يهمگ ـ ها يه بررسيبق. مطابقت داشت

همراه بـا آنيـون    به وجود اسيدوز توبولر هيپركلرميتوجه 

 ،Dتيسـم پيشـرفته مقـاوم بـه ويتـامين       گپ طبيعي، راشي

ــد در ادرار    ــود قن ــفاتوري و وج ــوع  RTAهيپرفس از ن

 (تيسم بيمار پروگزيمال براي بيمار مطرح، و مقاومت راشي

عدم توجه به هيپرفسفاتوري او  دليل نيز به )Dبه ويتامين 

بيمار با تشـخيص سـندروم    ،با رد سيستينوز. تلقي گرديد

محلــول  تحــت درمــان بــا) ايــديوپاتيك(فــانكوني اوليــه 

 Dو فرم فعال ويتامين  Joulieسيترا، محلول فسفات  پلي

ن سيترا با تكرار گازهاي خو دوز محلول پلي. شد  قرار داده

سـرم بـه    يائيقلو محلول ژولي با كنترل فسفر و فسـفاتاز 

طور ه حال عمومي بيمار روز به روز ب. تدريج بالا برده شد

روز بيمارسـتان را   ١٢قابل ملاحظـه بهتـر شـد و پـس از     

بيمار . گيري و مداوا شد طور سرپائي پيه ترك، و سپس ب

ج بدواً در فواصل يك ماهه و بعد چندماهه معاينـه و نتـاي  

در عرض چند ماه از  يوهموگلوبين . درماني ارزيابي شد

سـيتمي ثانويـه بـه كـاهش      دليل پليه ب(گرم درصد  ٨/١٧

گرم درصد تقليل يافت و بيكربنات از  ١٤به ) ظرفيت ريه

چنـين فسـفر    هـم . والان در ليتر رسـيد  اكي ميلي ٢٥به  ١٣

 فسفاتاز. گرم درصد افزايش يافت ميلي ٢/٥به  ٩/٢سرم از 

در  واحد ٤٦٠به  ٢٠٥٧سال از  سرم در عرض يك يائيلق

 ١٠ســال از  ٢وزن بيمــار در عــرض . تقليــل يافــت تــريل

كيلوگرم رسيد و تغيير شكل قفسه سـينه و   ١٦كيلوگرم به 

قدرت تحرك بيمار بطـور  . ها بهبود نسبي پيدا نمود اندام

سال بعـد   گير بهتر و بيمار قادر به حركت شد و يك چشم

 فت و نظر به داشـتن ضـريب هوشـي طبيعـي    به مدرسه ر

  .بالاتر ارتقاء يابد يها توانست به كلاس

  هياول هيپوفسفاتمي ناشي از سندروم فانكونيراشيتيسم ساله مبتلا به  ٥/١٠ها در دختر  تغيير شكل شديد اندام:١ شكل
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سينه منجر به نارسائي تنفسي   قفسهغيير شكل شديدت: ٢شكل

هيپوفسفاتمي اشي تيسم لا به رـه مبتسال ٥/١٠تر ـدر دخ

  ناشي از سندروم فانكوني

 تيسم پيشرفته درگرافي به علائم راديوگرافيك راشي :۳شكل

سابقه  با دختربچه مبتلا به سندروم فانكوني، دست  مچ 

  .توجه فرمائيد Dدريافت دوزهاي مكرر ويتامين 
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اي بود كه بـه عنـوان    ساله ٨م دختربچه  –ف  :مورد دوم

بيمـار از  . بـود   ارجاع شده Dتيسم مقاوم به ويتامين  راشي

تيسـم    دو سالگي بدليل كماني شدن پاها با تشخيص راشي

. و كلسيم خوراكي دريافت نموده بـود   D3مكرراً ويتامين 

تحـت عمـل    ح تغييـر شـكل پاهـا   سپس به منظور اصـلا 

ــود  ــه ب ــرار گرفت ــتئوتومي ق ــه وزن . اس ــام مراجع  ٢٠هنگ

ز كماني بودن بيش از حد پاها و برجستگي كيلوگرم و بج

 ـپـدر و مـادر فام   .مچ دست و پا يافته ديگري نداشـت  ل ي

در  .مـورد مشـابه در خـانواده وجـود نداشـت      يبودند ول

ــوبين   ــگاهي هموگل ــي آزمايش ــد،  ٨/١٤بررس ــرم درص گ

در هـر   ٨٠٠٠و تعداد گلبول سفيد  درصد٤٥هماتوكريت 

 ٤٠و لنفوسـيت   درصـد  ٥٥هـا   نوتروفيل(متر مكعب  ميلي

نين سـرم   گرم و كراتي ميلي ٥ازت اوره خون . بود) درصد

و فسفر  ٨/١٠ميزان كلسيم سرم . گرم در صد بود ميلي ٤/٠

و  واحد ٢٤٣٠سرم  يائيقل فسفاتاز، گرم در صد  ميلي ٦/٢

مول در ليتر بود كه بيانگر  ميلي ٤/٢ TmPi/GFRنسبت 

 تورمون وسـطح پـارا   گازهاي خـون . هيپرفسفاتوري است

. و فاقد قند بود ١٠٢٤ ادراروزن مخصوص . طبيعي بودند

تيسـم پيشـرفته    راديوگرافي مچ دست علائم واضح راشـي 

. ها و مجاري ادراري طبيعـي بـود   سونوگرافي كليه. داشت

ني و هـاي تحتـا   با توجه به وجود تغيير شكل شديد اندام

يعنــي عــريض شــدن متــافيز  علائــم آشــكار راديــوگرافي

 هـا، فسـفر پـائين و فسـفاتاز     س آنيراها و تض ـ تخواناس

بالاي سرم و عدم پاسـخ بـه دوزهـاي مكـرر     اريبس يائيقل

شكل اندام بعـد  ، پيشرفت بيماري و عود تغيير Dويتامين 

، فقدان اسيدوز متابوليك و عـدم وجـود   از ترميم ارتوپدي

مطــرح  هيپوفســفاتميراشيتيســم ار تشــخيص قنــد در ادر

و فـرم فعـال    Joulieمحلـول   بـا ان تحت درم ـو  گرديد

 ـ. قرار گرفت Dويتامين  تـدريج دوز محلـول ژولـي و    ه ب

 ـ Dويتامين  طـور سـرپائي ماهانـه    ه فعال بالا برده شد و ب

سال بهبود بـاليني كـاملاً واضـحي در     ٢طي . پيگيري شد

و  ٥/٩در آخـرين بررسـي كلسـيم    . بيمار ملاحظه گرديـد 

 ـقل گرم درصـد و فسـفاتاز   ميلي ٩/٣فسفر   ٣٧٠ سـرم  يائي

مشغول تحصيل است و  اكنون  بيمار هم. بود تريدر ل دواح

  .نمايد مراجعه مي يا به صورت دوره

تيسـم   بـا علائـم راشـي     ساله ١٢ ع دختر –ن  :مورد سوم

توسـط   Dپيشرفته و مقاوم بـه دوزهـاي مكـرر ويتـامين     

در معاينه بجز درد شـديد  . بود  شده يمعرفهمكار ارتوپد 

ن يوالـد . يافته ديگري نداشـت  ،و تغييرشكل آنها ها اندام

ن يدر چنـد  سابقه بيماري مشابه را يبودند ولنشاوند يخو

رشد و تكامل نسبتاً عادي بـود،  . داشت ينفر از اقوام پدر

سانتيمتر و فشار خـون طبيعـي    ١٣٥كيلوگرم، قد  ٣٠وزن 

هـا و   طور وضوح در مچ دسـت ه تيسم ب علائم راشي. بود

هر دو زانو بهم نزديك شده و ژنووالگوم . بودپاها مشهود 

گرم  ٦/١٣ين بوهموگل: در بررسي آزمايشگاهي. دآشكار بو

گـرم   ميلـي  ٥/٠نـين   و كراتـي  ٦درصد ، ازت اوره خـون  

گـرم در صـد و    ميلـي  ٤/٢فسـفر  و ٩/٨كلسيم . بود درصد

اسـيدوز  . بـود  تـر يدر ل واحـد  ٢٢٨٠ سـرم  يائيقل فسفاتاز

در . پاراتورمون سرم طبيعي بودندگازهاي خون و  .نداشت

و  ٣٩٠، فسـفات   ٧٨سـاعته دفـع كلسـيم     ٢٤نمونه ادرار 

 ٢/ TmPi/GFR ۹  نسبت . گرم بود ميلي ٣٩٠نين  كراتي

گرافي مـچ دسـت علائـم    ويراد). ٦(بود  مول در ليتر ميلي

سـونوگرافي  . داد طور واضـح نشـان مـي   ه تيسم را ب راشي

بيمـار بـا تشـخيص    . بودها و مجاري  ادراري طبيعي  كليه

 چنـين  روي قرص فسفات و هـم  هيپوفسفاتميراشيتيسم 

اي معاينـه و   طور دورهه فعال گذاشته شد و ب  Dويتامين 

دو ماه بعـد از شـروع درمـان دردهـا خيلـي      . پيگيري شد

بود و بيمار احساس سلامت و رضايت قابـل    كاهش يافته

در . شد  هبه تدريج دوز داروها افزايش داد. ملاحظه داشت

بـه  سـرم   يائيقلماه بعـد فسـفاتاز  يک بررسي بيوشيميائي 

 ـيزان سـابق  يک دهم ميود حد  ، وواحـد تقليـل   ٢٦٧ يعن

تغييـر  . گرم درصد افـزايش يافـت   ميلي ٥/٣فسفر سرم به 

ها، گرچه بهبود نسبي يافته وليكن هنـوز قابـل    شكل اندام

  .است و نيازمند ترميم ارتوپدي هملاحظه بود
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  بحث

در حقيقـت يـك گـروه بيمـاري      هيپوفسـفاتمي شيتيسم را

 ، تغييـرات راشـي  تند كه با فسـفاتوري، هيپوفسـفاتمي  هس

مشـخص   Dاستخوان و عـدم پاسـخ بـه ويتـامين      يسمتي

ترين نوع ايـن بيمـاري هيپوفسـفاتمي     شايع). ۶(شوند مي

در راشيتيسـم  مهم از علل وابسته به جنس غالب است كه 

 ـمبتلادر . شـرفته اسـت  يپ يکشورها  ـان بـه ا ي  يمـار ين بي

، پاراتورمون و كلسيم سرم طبيعي Dسطح ويتامين  معمولاً

مـاهگي و بتـدريج    ١٢تا  ٦علائم آن معمولاً بعد از . است

شود و در صورت عدم تشخيص و درمان مناسب  ظاهر مي

هـاي  ، پالاتر و در كودكي بصورت كوتاهي قـد در سنين با

وزه روشــــن امــر). ۷( شـــود كمــاني و غيــره ظــاهر مــي

 هــايي در ژن اســت كــه در ايــن بيمــاري جهــــش شــده

PHEXشـود   تصـور مـي  . وجود دارد١PHEX   فعاليـت

عمل اين هورمـون افـزايش   ). ٣(فسفاتونين را كاهش دهد

در فسفات  –م يسد يهم انتقالبازجذب فسفات از طريق 

با بيمـار  نحوه برخورد ). ٣و٦( توبول پيچيده نزديك است

ز يتجـو چنانچه بـا  است كه گونه ين ه ابم راشيتيسمبتلا به 

عنـوان  ه بايد بنشان نداد علائم بهبود  Dن يتاميدو دوره و

بايـد   بـدواً . دشـو گيري  پي Dمقاوم به ويتامين راشيتيسم 

چنانچـه هـر   . گيري نمود و فسفر سرم را اندازه نين يکرات

تيسـم كليـوي مطـرح     نارسائي كليه و راشي ،دو بالا باشند

را  تيسـم  مسبب را شناسائي و راشي عاملبايد  آنگاه. است

اگر فسفر سرم پائين و يـا طبيعـي   . دکري آن درمان ابر مبن

، )سـديم ، پتاسـيم و كلـر   (هاي سرم  تباشد بايد الكترولي

. گرفــت  ادرار را انــدازهزمــان  هــم pHو خــون يگازهــا

گـپ طبيعـي    با آنيون نانچه اسيدوز متابوليك هيپركلرميچ

اگر قند .)١(يدوز توبولر كليه مطرح استاس ،مشاهده گردد

احتمالاً سـندروم فـانكوني اسـت كـه      ،شود دهيددر ادرار 

چنانچـه  ). ٥(تواند اوليه و يا ثانويه نظير سيستينوز باشد مي

بايست كلسـيم و   مي ،باشد  اسيدوز متابوليك وجود نداشته

                                                           
1-Phosphate-Regulating Gene With Homologies 

To Endopeptidases On The X Chromosome. 

رم پـائين و  اگر كلسـيم س ـ . دکرگيري  پاراتورمون را اندازه

و  Dوابسـته بـه ويتـامين    راشيتيسـم   ورمون بالا باشدپارات

راشيتيسم چنانچه كلسيم و پاراتورمون هر دو طبيعي باشد 

در اين موقع  بايـد درصـد   ). ۷(استمطرح  هيپوفسفاتمي

 .)٢(دکـر گيـري   را اندازهTRP ) (٢جذب توبولي فسفات 

 ـ  .دارد يتنها ارزش تخميندر شرايط عادي کن يول ه زيـرا ب

و فسفات رژيم غـذايي اسـت و   GFR  ثيرشدت تحت تأ

 و يـا سـاده   Bijvoetلذا براي اطمينان بيشتر از نوموگرام 

ود كـه آسـتانه   ش ـ يم ـ استفاده Brodhelتر از آن فرمول  

حداكثر بازجذب توبولي فسفات بـه ازاي ميـزان تـراوش    

   .)۸و۹(دهد را نشان مي (GFR)گلومرولي 

بيمار فسـفات   يرابعد از رسيدن به تشخيص نهائي بايد ب

 ـاعلاوه بـر  . ودشخوراكي تجويز   Dويتـامين   از بايـد ن ي

اسـتفاده   هم وليتر استرول يا كلسي فعال نظير دهيدروتاكي

 فسفر و فسـفاتاز  ،اي كلسيم طور دورهه بايد بسپس . ودش

سطح فسفر سـرم بـالاتر از   . شوند گيري سرم اندازه يائيقل

بـا  . )۷(ليتـر مطلـوب اسـت    گـرم در دسـي   ميلي ٣ – ٢/٣

ها ر شکل اندام ييتغ ،سبامندرمان  و هنگام تشخيص زود

که  يآنان. شود ميبلندتر بيمار  يقد نهاي به حداقل رسيده و

منـد  نيازشده اند بعضـاً   ها تغيير شكل شديد انداممبتلا به 

ــز  ياصــلاحاســتئوتومي  ــابکــه هســتند  ني ــ دي ــود  ات بهب

 ،سـرم  يائيقل شدن فسفاتاز يطبيع وراشيتيسم  اديولوژير

بيمار مبـتلا   ۱۷ه اي كه روي در مطالع ).۱۱(افتد  ويقعبه ت

، مشـخص  هيپوفسفاتمي در برزيل انجام شـد راشيتيسم به 

تحت درمان قرارگرفتـه   يسالگ ۴شد كه  گروهي كه زير 

 سـالگي درمـان   ۴بودند، در مقايسه با گروهي كه پـس از  

 هـيچ ن يچن ـهم. داشـتند قد بلنـدتري   شروع شده بود آنان

ــدنياز از گــروه اول كــدام ــدي  من ــد، جراحــي ارتوپ نبودن

 جراحي مندنياز مورد  ۷بيمار   ۹درحالي كه گروه دوم از 

  . )۱۲(شدند 

و  شدند ماهانه و سپس هر سه ماه معاينه بدواً  ،ام بيماران 

 ـ يشـتر يز با فاصله بياکنون ن هم در  .شـوند  يم ـ يري ـگ يپ

                                                           
2-Tubular Reabsorption Of Phosphate  
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يار آشـكار و  مجموع در هر سه بيمار پاسخ به درمـان بس ـ 

ط نسـبتاً  يشـرا  يودر حـال حاضـرهمگ  بخش بود  رضايت

 آن هـا  متأسـفانه . به تحصيل هستند مشغولداشته،  يخوب

 وآن  يبـالا  يدوزهـا  ،Dن يتاميبه و عدم پاسخرغم  يعل

از  پـس مورد  در دو .بودند دريافت نموده مکرراً کلسيم را

 )بعـد از عمـل  ( ر شـکل انـدام  ييتغجراحي و عود اصلاح 

 روانـي  -تشخيص ديرهنگام آسـيب روحـي   .جاع شدندار

را  يتهزينه هنگفو  وارد ها بيمار و والدين آنر را ب ياديز

   .بود نمودهل يتحم

اي در  تغذيهراشيتيسم وع يبه شنكه با توجه آنتيجه نهايي  

 ـ سال و ٢سنين زير  افـت  يدرمـن  يبـه   آن يکاهش فراوان

ي شـهر و  واحـدهاي بهداشـت   قيطراز تكميلي Dويتامين 

 ـ روستا  حـداقل  (  آفتـاب  نـور  يکـاف  تـابش ن يو هـم چن

ــم  ،)کشــور يجنــوبمنــاطق در در صــورت مشــاهده علائ

 انهـا در كودك ـ  تيسم و تغيير شكل انـدام  راشي   پيشرفته

 و به خصوص در صورت عدم پاسخ) سالگي ٣اي٢ بعد از(

 ـ ) ماه در عرض يك(  Dويتامين زيتجو به مناسب ه بايـد ب

 ـبـه و  Dمقاوم به ويتـامين  يسم راشيت فكر انواع انـواع  ژه ي

 به منظورو  دبو هستند زين آن كه قابل علاج هيپوفسفاتمي

ت يتـر هـدا  ودرمان مناسب به مراکز مجهز يص نهائيتشخ

  .نمود

  

  تشكر و قدرداني

داوودي  از خانم دكتر مستانه مقتدري و خـانم شـهره نبـي   

 ها در تهيه عكس خاطر همكاري آنه كارشناس آموزشي ب

  .شود و تايپ مقاله  تشكر و قدرداني مي
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