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  ٤ شماره ‐٩ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم
 

٣٩٦

  از سندرم دوئن اي  هيرو به عنوان گونه  اوآيسندرممعرفي يك مورد 
  

   ٢ و دآتر حسين نظري١دآتر رضا نبيي
  

  چكيده
) Okihiro(هيـرو     اندام فوقاني كه با عنوان سـندرم اوكـي  ray  radialمعرفي يك مورد سندرم دوئن به همراه نقص :هدف

  . شود شناخته مي
اي است كه به علت اگزوتروپي چشم چـپ و بـا تـشخيص سـندرم دوئـن همـراه بـا                        ه سال ١٨ بيمار دختر    :معرفي بيمار 

 سال قبل از مراجعه اخير، تحت رسـس  ٢ در اداكشن از down shoot) و(up shootحركات ناگهاني چشم به بالا و پايين 
گلوب حين وكشيدگي  تجهت اصلاحوي  مراجعه اخير . قرار گرفته بود bifurcationهمراه به راست خارجي چپ ماهيچه 

سـاير  . يد دست چـپ مـشاهده شـد       يها، فقدان انگشت اول، متاكارپ اول و استخوان اسكافو          در بررسي اندام  . ن بود شكااد
، كانديد عمل جراحي اصـلاح رتركـشن گلـوب          هيرو  اوكيبيمار با تشخيص سندرم     . هاي سيستميك طبيعي بودند     بررسي

  .شد
د با نقايص مادرزادي متعددي همـراه باشـد، بررسـي سيـستميك ايـن بيمـاران             توان   چون سندرم دوئن مي    :گيري  نتيجه

  . شود توصيه مي
  .٣٩٦‐٣٩٩ :٤، شماره ٩؛ سال ١٣٨٣پزشكي بينا   مجله چشم•

  
  
  دكتر رضا نبيي :گو پاسخ •
  دانشگاه علوم پزشكي تبريز  ‐پزشك  چشم‐استاديار ‐١
   دانشگاه علوم پزشكي تبريز‐پزشك  چشم‐ دستيار‐٢

   نيكوكاري بيمارستان‐تبريز 
  ١٣٨٢ دي ٢٧: تاريخ دريافت مقاله
    ١٣٨٣ فروردين ١٦: تاريخ تاييد مقاله

  
  

 مقدمه
سندرم دوئن پيش از توصيف توسط الكساندر دوئن در سال               

 ،١٨٩٦در سـال    Turk و١٨٨٧ در سال Stilling سوي از ،١٩٠٥
ــسان   ــي الك ــود ول ــزارش شــده ب ــردربررســي و گ ــن ب  روي  دوئ

ن تاكيد نمود و بـه همـين دليـل          شكاد گلوب حين ا   توكشيدگي
 DRS  يـا   سـندرم توكـشيدگي دوئـن      تر بـا نـام     اين سندرم بيش  

(Duane Retraction Syndrome) شــكل .١شــود شــناخته مــي 
محـدويت  ) ١: كلاسيك اين سندرم داراي مشخصات زيـر اسـت        

توكـشيدگي  ) ٣ ،نشك ـامحدويت خفيـف اد   ) ٢ ،نشكاشديد ابد 
 حركـت ) ٤ن و   شك ـاادخـلال   ب و تنگـي شـكاف پلكـي در          گلو

 در )down shoot و up shoot(چشم بـه بـالا يـا پـايين      ناگهاني

 انـد   متعددي از اين سندرم گزارش شده  هاي   گونه .خلال اداكشن 
 بـارز   هاي  ويژگييكي از   . د دارند جوهاي مختلفي و   بندي و تقسيم 

 همراهـي  ،سندرم دوئن كه توجه فروانـي را جلـب نمـوده اسـت            
 .هاي چشمي و نقايص مادرزادي ديگر اسـت        وان آن با بيماري   افر

هاي سيستميك فراواني به همراه سندرم دوئن گزارش      ناهنجاري
ــوان از ســندرم  شــده ــه مــي ت ــد ك ، Goldenhar ،Klippel-Feil ان
 ، شكاف كـام   ،بيفيداي گردني   اسپينا خانوادگي،هيپرتروفي   همي

ــاي صــو ناهنجــاري ــن،تره ــايص ش ــصبي و  ‐وايي حــسي نق ع
   .١و٢هاي گوش خارجي نام برد ناهنجاري

     Okihiro      اي از    وجـود مجموعـه    ،١٩٧٧ و همكارانش درسـال
هاي اندام فوقاني به صـورت       ي و ناهنجاري  ي ناشنوا ،سندرم دوئن 
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  هيرو  معرفي يك مورد سندرم اوكي‐رضا نبييدكتر 
 

٣٩٧

radial ray deficiency وراثت   وندنموداي گزارش   را در خانواده
در مقاله حاضر ما بـه  . ٣ كردند پيشنهاد آن غالب را براي  ياتوزوم

 Okihiroهاي مشابه توصـيف      رفي بيماري كه داراي ناهنجاري    عم
   .پردازيم مي ،بود
  

 معرفي بيمار
 بـا شـكايت     ١٣٧٩اي است كه در سال        ساله ١٨بيمار دختر        

 به خارج و چرخش صورت به طرف راسـت و            چپ انحراف چشم 
) نشكواد(گاه به داخل    حركت ناگهاني چشم به بالا و پايين در ن        

تشخيص سندرم دوئـن تحـت عمـل جراحـي            و با  نمودمراجعه  
  قـرار   bifurcationهمـراه   بهراست خارجي چپماهيچه رسس 
 بيمار با شكايت تنگ شدن شـكاف        ،١٣٨١ در اواخر سال     .گرفت

 چشم چپ حين نگاه به داخـل مراجعـه        ه كر گيپلكي و توكشيد  
 ،=XT ٦ ،بـود  ١٠/١٠ چـشم     ديـد هـر دو     ،در معاينه اخير  . نمود

٨XT´= ،    نشك ـا تنگ شدن نـسبتاً شـديد شـكاف پلكـي در اد، 

و چـرخش   ) ‐٣(ن  شك ـادبيت ا د محدو ،)‐١(ن  شكااديت  دمحدو
 در  .)١ شـكل ( ي صورت به طرف راست وجود داشـت       يبسيار جز 

راسـت  ماهيچه  جز اسكار ملتحمه روي     ، به   لمپ معاينه با اسليت  
 معاينه تـه    .ي وجود نداشت  ته غيرطبيعي ديگر  ف يا ،خارجي چپ 

 در  . بـود  ، پلانـو  چـشم   رفركشن هر دو   .چشم در حد طبيعي بود    
شـكل  ( دست چپ بـود    ت بيمار فاقد انگشت شس    ،ها معاينه اندام 

٢(.   
 متاكـارپ   ،شده نيز آپلازي انگـشت اول       اسكن انجام  ‐CTدر       

بـه  بيمار تحت بررسي سيستميك     . يد گزارش شد  ياول و اسكافو  
 ـ         وضعيتويژه   م ي ـجـز علا  ه   شنوايي و اسكلتي قرار گرفـت كـه ب

 مادر و خواهر بيمار نيز      ، پدر . يافته ديگري گزارش نشد    ،ذكرشده
مـي بـه    يتحت معاينه چشمي و سيستميك قرار گرفتند كـه علا         

توكـشيدگي   اصـلاح  بيمار جهت    .نداشتند هيرو  اوكينفع سندرم   
  خـودداري   شـد كـه از انجـام آن         جراحي  عمل ، توصيه به  گلوب
  .كرد

  

  

  

  

  

  
  شدن شكاف پلكي در اداكشن  تنگ‐ محدوديت ابدكشن، ج‐ چرخش جزيي صورت به راست، ب‐الف:  نماهاي چشمي بيمار‐١شكل 

  

  

  
   آپلازي انگشت شست دست چپ‐٢شكل 

  

 بحث
در سـال  الكـساندر دوئـن   اي كـه پـس از مقالـه        صدها مقاله      

 نــشانگر ايــن نــد؛ا  در مــورد ســندرم دوئــن نوشــته شــده١٩٠٥
هـاي    در بررسـي   .بيماري نادري نيست  سندرم،   كه اين    ندواقعيت

  درصــد١/١درصــد تــا  ٨٦/٠ شــيوع ســندرم دوئــن از ،مختلــف
  .٤شده در درمانگاه استرابيسم گزارش شده است بيماران ويزيت

     De Respinis شده در   مقالات نوشتهمتاآناليز و همكارانش با
 ار  شيوع جنسي آن   ، سال ٩٠رض حدود   مورد سندرم دوئن در ع    

 .١نـد  در آقايـان گـزارش نمود       درصد ٤٢ها و     در خانم   درصد ٥٨
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  ٤ شماره ‐٩ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم
 

٣٩٨

تـر از     نيـز شـايع   )  درصـد  ٥٩(چنـين درگيـري چـشم چـپ          هم
)  درصـد  ١٨(و موارد دوطرفه    )  درصد ٢٣(درگيري چشم راست    

هاي ديگـر نيـز شـيوع جنـسي و            در بررسي  .١تگزارش شده اس  
ــشم  ــري چ ــا  درگي ــه ــور ته ب ــده   ط ــزارش ش ــشابه گ ــاً م قريب

  با بررسـي الكتروفيزيولوژيـك  ١٩٧٤ در سال  Huber.٢،٣و١٢است
گيـري متنـاقض      عـصب  نظريـه    ،بيماران مبتلا به سـندرم دوئـن      

 ايـن    راست خارجي را به عنوان عامـل پاتوفيزيولوژيـك         ماهيچه
 اين سندرم را به سـه نـوع   ، و بر همين اساس    ٥سندرم بيان نمود  

  : د كرعمده تقسيم
  ن شكاددر اتوكشيدگي  با نشكابدمحدويت ا )١
ن و طبيعـي بـودن   شك ـاددر اتوكشيدگي  ن با   شكادمحدويت ا  )٢

 ن شكاداب
  ن شكاددر اتوكشيدگي ن و شكادن و اشكامحدويت ابد )٣

 ديـده   گيـر   تـك تر موارد سندرم دوئن به صورت        اگرچه بيش      
رد داراي  مـوا  درصـد ١٠رسـد حـدود    نظـر مـي  ه شوند ولي ب  مي

 ٥ي اتـوزوم غالـب در       وراثت ـالگـوي   و   ٤نوادگي باشـند  زمينه خـا  
  .٢ موارد گزارش شده استدرصد

  همراهي فراوان آن بـا     ،از مشخصات مهم ديگر سندرم دوئن          
هاي چشمي و سيـستميك ديگـر اسـت و بـر همـين               هنجارينا

ك ي ـد عامـل تراتوژن  وجـو يـه  نظر،Pfaffenbach و  Cross،اساس
  م جنينـي را بـراي ايجـاد ايـن          ه چهارم تا هشت   مشترك در  هفت   

  .١زمان مطرح نمودند هاي هم ناهنجاري
  ray radialناهنجـاري    ،سـندرم دوئـن   شـامل   گانه    سهعلايم       

 ، تراپزيوم ،يدي اسكافو راديوس،ناهنجاري  متشكل از   (اندام فوقاني   
 ، عـصبي  ‐و كـري حـسي    ) بند انگشت شست   متاكارپ اول و دو   

 و  همكـارانش     Temtamy توسـط    طور جداگانه ه  نخستين بار و ب   
 ،Hayes .ندگزارش شد ) ١٩٧٧( و همكارانش    Okihiroو  ) ١٩٧٥(

 ه و امـروز   ٦ استفاده كـرد   هيرو  اوكينخستين بار از عنوان سندرم      
 .شـوند  هيرو شناخته مـي    كيومجموعه علايم فوق با نام سندرم ا      

Okihior   اي را در سه نسل گـزارش نمـود           خانواده ، در مقاله خود
 شـان  و چهـار نفر    نـد ج عضو آن  مبتلا به سندرم دوئن بود        كه پن 

خــانواده نيــز داراي يكــي از اعــضاي  .داشــتندتنــار هيپــوپلازي 
 ،پس از اين گزارش    .٣رونگ و كري  مادرزادي بود     پبيماري هيرش 

 و مـوارد متعـددي از       گرديـد توجه به مجموعه علايم فوق جلب       
لـب بـراي     غا يو گـزارش شـد و الگـوي اتـوزوم         هير يكوسندرم ا 

  .٦‐١٠رديدوراثت آن پيشنهاد گ
     Chun      بـا گـزارش سـه مـورد و          ٢٠٠١ و همكارانش در سال 
تمـام   (هيرو كيوسندرم ا  از    مورد ديگر  ٣٨آوري مشخصات    جمع

 بـه   ،)بودنددسترسي  قابل  مواردي كه تا آن موقع گزارش شده و         
 ايـن بررسـي     .١٠و توارث اين سندرم پرداختنـد     ها    ويژگيبررسي  

 ـ   يك ـودرم ا ـه سن ـان داد ك  ـنش  ـ    ه  هيـرو ب صـورت  ه  طـور اوليـه ب
  شستدرگيري( radial ray  ناهنجاريتركيبي از سندرم دوئن و

 تظـاهر   )تـر  هاي پروگزيمـال   تر از درگيري   و برجستگي تنار شايع   
 عصبي بروز   ‐ كري حسي  ،تري و با شيوع كم   )  درصد ٤٤(كند   مي

 گانـه   ، سـه  يماران ب  درصد ١٢ تنها .) موارد    درصد ١٧(مي نمايد   
 نفـر   ١٩ ، بيمـار  ٤١از بين ايـن     . دهند كامل سندرم را نشان مي    

سـندرم  را داشـتند و تـشخيص         مولفـه   فقـط يـك     )  درصد ٤٧(
 ؛براساس تظاهرات ديگر در ساير اعضاي خانواده داده شـده بـود           

 دوطرفـه   الگـوي از بيماران زن بودند و هيچ       )  درصد ٦٦( نفر   ٢٧
هـاي   ويژگيكه يكي از   در صورتيخاصي مشاهده نشده بود ولي   

 ـ          ؛طرفه بود   يك ،سندرم ه  ساير تظاهرات نيز در همان طـرف يـا ب
   .ندكرد صورت دوطرفه بروز مي

      Barre نمودند كه مبـتلا بـه      معرفي  بيماري را   ،  و همكارانش
بـود و   ) هيـرو  كـي وسـندرم ا  (تنـار    يسندرم دوئـن و هيپـوپلاز     
ــسداد حــاد   ــوز و ان ــاســرخرگ ترومب ــر در راولن ــوپلازي اث  هيپ

  .١١ شده بودش باعث ايسكمي دست، راديالسرخرگمادرزادي 
 ٥٠تـر از     دهد كه تا كنون كم     بررسي دقيق مقالات نشان مي         

هيرو در جهان گزارش شده است و تـا حـدي            يكومورد سندرم ا  
 مورد حاضر نخـستين مـورد سـندرم         ،اطلاع دارند نگارندگان  كه  

 معاينـه و مــشاهده  . اســت ايـران  ازشـده   گــزارشيروهي ـ يك ـوا
ه سندرم دوئـن بـه سـهولت        ها و اندام فوقاني بيمار مبتلا ب       دست

 توجـه بـه ايـن نكتـه كـه            و پزشك قابل انجام است    توسط چشم 
 نيـز   يسندرم دوئن ممكن است با تظاهرات سيـستميك ديگـر         

ن ا مـشاوره و درمـان بيمـار   ،ييتوانـد در راهنمـا    مي ؛همراه باشد 
   .دبسيار موثر باش
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