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  رام سندرم ولف‐دکتر توکا بنايي

٤٨١

Wolfram Syndrome: Report of Five Cases and Review of Literature 
 
Banaie T, MD; Zarei Ghanavati S, MD; Hiradfar M, MD; Vakili R, MD 
 
Purpose: To report five cases of Wolfram syndrome, an autosomal recessive neurodegenerative 
disease with Dِiabetes Insipidus, Diabetes Mellitus, Optic Atrophy, and Deafness (DIDMOAD 
syndrome). 
 

Patients and findings: All of the five patients had diabetes mellitus and optic atrophy. Four patients 
had hearing loss. In spite of persistence of polyuria and polydipsia, diabetes insipidus had been 
previously detected in only one patient and its presence was discovered after the diagnosis of the 
syndrome in the other three. Two brothers had open angle glaucoma. 
 

Conclusion: Although Wolfram syndrome is rare, it should be considered in all insulin-dependent 
diabetics in whom polyuria and polydipsia persists despite adequate control of blood sugar. It should 
also be considered in familial cases of diabetes mellitus type I. Presence of optic atrophy is a helpful 
sign for diagnosis. Fundoscopy is crucial for early diagnosis. With early management of diabetes 
insipidus, late urologic complications may be prevented. Quality of life may be improved with 
visual and hearing aids.  
 
Key words: Wolfram syndrome, diabetes mellitus, optic atrophy, deafness 
 
• Bina J Ophthalmol 2005; 10 (4): 481-488.  

  
  

  مقالات مروري بر  وماري بپنج گزارش :سندرم ولفرام
  
 ۴يليم وکيرحدآتر و  ٣رادفريمهران هدآتر  ، ٢ي قنواتيدآتر سيامك زارع، ١يدآتر توآا بناي 

 
  چکيده
شنوايي و   آتروفي عصب بينايي و کم،مزه بي متشکل از ديابت شيرين، ديابت پنج مورد سندرم ولفرام گزارش :هدف

   .مروري بر مقالات مرتبط
 . داشتنديمار كاهش شنواييچهار ب . بودندي عصب بينايي ديابت شيرين و آتروفماران دچاريهمه ب :معرفي بيماران

ده شده بود و در سه ص داي از قبل تشخ،ماريک بي در طمزه فق يمار، ديابت بي در چهار بي و پرادراريرغم وجود پرنوش به
 ماران،ين بيدر ا گرينکته قابل توجه د .ديمزه اثبات گرد يابت بي وجود د،صي بعد از مشخص شدن تشخ،گريمار ديب

    . در دو برادر بودباز با سندرم ولفرام هي زاو  گلوکوميهمراه
رغم كنترل مناسب  به كه Iابت نوع ديمبتلايان به بايد در است ولي  نادر يگرچه سندرم ولفرام يك بيمار :گيري نتيجه

 ن وجوديچن هم .نظر گرفته شود در ،خانوادگي Iنوع ابت يز در موارد دي و نباشند ي مي و پرادراري دچار پرنوش،خون قند
 تشخيص ديابت ي در ابتدايانجام فوندوسكوپ .کننده است  کمکيصيماران از نظر تشخين بي در اييناي عصب بيتروفآ

 ممکن است از ،مارانين بيمزه در ا يابت بيموقع ده ص و درمان بيبا تشخ .استص اين سندرم موثر   در تشخيIنوع 
 يت زندگيفي ک،ييشنوا کمک و يينايب ل کمکي نمود و با فراهم کردن وسايريک آن جلوگي از اختلالات اورولوژياريبس
  .ديها را بهبود بخش آن

  .۴۸۱‐۴۸۸ :۴، شماره ۱۰؛ سال ۱۳۸۴پزشکي بينا   مجله چشم•
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  )١٣٨٤تابستان  (٤ شماره ‐١٠ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم

٤٨٢

  ي دكتر توكا بناي  :گو پاسخ •
   دانشگاه علوم پزشکي مشهد‐پزشک  چشم‐ استاديار‐۱
  ۱۳۸۳ آبان ۲۳: الهقتاريخ دريافت م                    دانشگاه علوم پزشکي مشهد‐پزشک  چشم‐ دستيار‐۲
  ۱۳۸۴ارديبهشت  ۱۸: تاريخ تاييد مقاله                  دانشگاه علوم پزشکي مشهد‐ جراح کودکان‐ استاديار‐۳
   دانشگاه علوم پزشکي مشهد‐هاي متابوليسم کودکان  فوق تخصص غدد و بيماري‐ دانشيار‐۴

  )ص(الانبيا  پزشکي خاتم  تخصصي چشم  بيمارستان فوق‐مشهد 
  
  

  مقدمه

نادر استحاله يك اختلال ، DIDMOADا ي سندرم ولفرام     
 بار در  يننخستآن هاي  ويژگي که است مغلوب يتوزوماي عصب

در چهار فرزند يك ) Wolfram (ولفرامتوسط  ۱۹۳۸سال 
 مزه ي ديابت بعبارتند ازها  ويژگياين . ندخانواده شرح داده شد

)Diabetes Insipidus( ،ديابت شيرين )Diabetes Mellitus( ،
 ‐ ي حسيشنواي کم و )Optic Atrophy( ي عصب بيناييآتروف
براي اين  DIDMOADي گذار  نامت علکه) Deafness( يعصب

  .۱دنباش يمسندرم 
 ديابت ،يمارين تظاهر بيتر عين و شاياول ،به طورمعمول     

 .شود يده مي ديسالگ ۲‐۱۲ن ي در سناغلب كه است شيرين
ر قابل ي که تظاهر غ استي عصب بيناييآتروف ،يافته بعدي

دار ي در دهه اول پد، از موارديميدر نو  ن سندرم استيدرمان ا
 ي عصب بينايي وجود ديابت شيرين و آتروف.۲رددگ يم

 ،ي عصب بيناييالبته در صورت رد علل ديگر آتروف(رونده  پيش
  .۱ استي تشخيص كافيبرا

 عصب يديابت شيرين، آتروفم به صورت يب ظهور علايترت     
با توجه  . استي عصب‐ي حسيشنواي مو ك مزه ي، ديابت بيبيناي
م يعلا و هستندتر  ررسيد ،يمارير تظاهرات بيساکه  نيبه ا

 ديابت  علايم قابل افتراق ازي به راحت،مزه ي ديابت بمربوط به
 يمارين بيص ايپزشکان در تشخ نقش چشم ؛۲دنباش ي نمشيرين
  .شود يتر م پررنگ

     در اين مقاله به معرفي پنج فرد مبتلا به سندرم ولفرام که 
ياي مشهد مراجعه الانب پزشکي بيمارستان خاتم به مرکز چشم

   .شود کرده بودند، پرداخته مي
  
  
  

  بيمارانمعرفي 

  مار اوليب
 به ،ها قبل  از ماهي با شكايت كاهش بيناياي ساله۱۴پسر      

 ۴  از وييديابت قند. نمود مراجعهپزشکي  چشمدرمانگاه 
 تحت درمان با انسولين  بيمار وه بود تشخيص داده شديسالگ
 . بوديد شاکي شدپرنوشيو  پرادراري زمار اين بيچن هم .بود
 يدر سابقه خانوادگ .شاوند درجه اول بودندي خو،مارين بيوالد
 شامل  بيماريسابقه پزشك.  وجود نداشتي ديابت قند،بيمار

  به علت رفلاكس دري دستگاه ادراريعمل جراح :بودموارد زير 
كه  يسالگ ۵سابقه تشنج از ، وروژنيکماه قبل و وجود مثانه ن ۵

سابقه  و استدر حال حاضر با مصرف فنوباربيتال كنترل شده 
 .فشار خون بالا

جز مختصر کاهش طول قد نسبت به ه  ب،ينيدر معاينه بال     
 وجود يگريافته دي )۱۰صدک  ري، زمتر ي سانت۱۵۲قد (سن 

 هر دو چشم يينايحدت ب ،يپزشك در معاينه چشم .نداشت
. رسيد  ۱۰/۶ به ي انكساركه با اصلاح كامل عيب بود ۱۰/۵

 و حركات يمعاينه ظاهر. گان وجود نداشت مردمك ماركوس
 يجز نقاط آبه  ب،لمپ در معاينه اسليت. ند بودي طبيعها چشم

فشار . شت وجود نداي يافته ديگر،(blue dot) بيمار يدر عدس
 ،چشم  تهدر معاينه. بودطبيعي  در محدوده ،هر دو چشم

 (sharp)و حدود مشخص  ۱۰/۷ اپ ك باييناي  عصب بيآتروف
 از جمله ي ديابتينوپاتي رتتغييرات. وجود داشتسر عصب 

   در شبكيه وجود… نرم و ياگزودا  سخت وي، اگزودايريز خون
  شبكيه مشهود بوديها سرخرگ يشدگ  نازكي مختصر.نداشت

  .)۱تصوير (
سنجش ميدان  بيمار ي برا،ي عصب بيناييبا توجه به آتروف     
شر و محدود شدن كاهش حساسيت منت که شدنايي انجام بي

نشان را  )constriction of visual field( يطيمح يميدان بيناي
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  رام سندرم ولف‐دکتر توکا بنايي

٤٨٣

گونه يافته   هيچ، از مغزي تصويريها يدر بررس ).۲تصوير (داد 
ستم يد سيها اتساع شد هي کليسونوگراف .نشدديده غيرطبيعي 

  . دو طرف را نشان داديسيلوکاليپ
، يافته غيرطبيعي +)۱(جز وجود گلوكز ، به آزمايش ادراردر      

 ،يرغم گلوکوزور به مخصوص ادراروزن . وجود نداشتديگري 
  وي عصب بينايي آتروفبا توجه به . بود۱۰۱۰ برابر ن وييپا
 قند خون و ي كنترل نسبرغم بهشديد بيمار رنوشي و پرادراري پ

زمان ديابت  همافزايش اسمولاليته پلاسما، با شك به وجود 
  شد انجاممحروميت آب، آزمايش نه سندرم ولفراميدر زم مزه يب
  .مزه بيمار تشخيص داده شد يديابت ب و

 به علت ؛ نداشتي شكايتيگرچه بيمار از كاهش شنواي     
 بيمار ي برا، با سندرم ولفرامي كاهش شنواييهمراه

 ‐ يس از نوع حيشد كه افت محدوده شنوايسنجي انجام  شنوايي
  ).۳تصوير( مشاهده شد بالابسامد در   يعصب
 قرار يگير بيمار با تشخيص سندرم ولفرام تحت درمان و پي     

 ياسپر  بيماريمزه، برا يدرمان ديابت ب منظور به. گرفت
 و يم پرادراريعلاکه  گرديد تجويز (DDAVP)ضدادرار هورمون 

  .ند شد كنترليآميز  به طور موفقيت وييپرنوش
  
 ر دوممايب

 يژ بخش نفرولود پهلو درکه به علت در اي ساله۱۵دختر      
 يپزشک  جهت مشاوره به درمانگاه چشم، بودي بسترکودکان

 در بيمار تشخيص داده يسالگ ۲  از،يديابت قند. اعزام شد
  بيماري سابقه پزشك. و تحت درمان با انسولين بود بودشده
در  .بوددو سال قبل  زا يبينايافت  و يعفونت مکرر ادرار شامل

مار در يقد ب . وجود نداشتي ديابت قند،بيمار يسابقه خانوادگ
  . بوديعيمحدوده طب

 راست چشم شده  ، بهترين ديد اصلاح   يپزشك  در معاينه چشم       
 گان وجود نداشت    مردمك ماركوس .  بود ۱۰/۳ چپ چشم و ۱۰/۲
تـه   ياف ،لمـپ   اسـليت   بـا  در معاينـه  .  پاسخ به نور کنـد بـود       يول

طبيعـي  فشار هر دو چشم در محدوده       . شتوجود ندا غيرطبيعي  
  در سمت تمپورال   ييناي عصب ب  يآتروف ،در معاينه ته چشم   . بود

 ـو ت شـد  ي ـرو ۱۰/۴ با كاپ   در  ي ديـابت  ينوپـات ي رت  تغييـرات  يل
 .شبكيه وجود نداشت

 .بود ١٠٠٥ برابر  مخصوص ادرار، وزن در آزمايش ادرار     
و بود هزار ۱۰۰ش از ي ادرار بيباکترکلوني ن شمارش يچن هم

سيستويورتروگرافي در .  مشخص شدE-coli  ادرار،در کشت
ک يوجود رفلاکس و مثانه نوروژن ،)VCUG(هنگام دفع ادرار 

کولر را يت مزمن فوليستي س،از مثانهبرداري   نمونه.دمشخص ش
ابت يد ،)آبت يمحرومآزمايش (تر  شي بيسردر بر .نشان داد

 افت ،شده انجامسنجي   در شنوايي.ص داده شديمزه تشخ يب
 وجود  بالايهابسامد در  ي عصب‐ي از نوع حسيمحدوده شنواي

  .داشت
 و ي عصب بينايي آتروفديابت شيرين، با توجه به وجود     

 يبرا سندرم ولفرامتشخيص  ،ي ـ عصبي حسيكاهش شنواي
 يوفآتر و ديابت شيرين البته وجود همزمان( گذاشته شدبيمار 

  .)۱ استيص کافي تشخي برايعصب بيناي
  
 مارسوميب

 درمانگاه  به،ابتي متداول ديريگ ي پيبرا اي ساله ۱۳پسر      
 يهمراه  وي ديابت قنديبيمار. کرده بود مراجعه يپزشک چشم

 در بيمار يسالگ ۸ از ،)سندرم ولفرام(مزه  يابت بين با دآ
 ي و اسپرانسولينتحت درمان با مار ي ب و بودتشخيص داده شده

) ۵ر صدک يز( متر ي سانت۱۴۲مار ي قد ب.بود ضدادرار هورمون
 نداشتند اما سابقه مورد يشاونديمار نسبت خوين بيوالد .بود

 ،ي قبليها يدر بررس .مار ذکر شدي بي در پسرعمو،مشابه
 يعيطبنيز مار يبسنجي   شنوايي وبودطبيعي  ييت شنوايوضع
انجام شده بود،  ماه قبل از مراجعه ۶ ها که هي کلي سونوگراف.بود
   .داد ي را نشان ميعيطبس يلوکاليستم پيس

 ۱۰/۴  چشمهر دو يينايحدت ب، يپزشك در معاينه چشم     
 ها معاينه حركات چشم. گان وجود نداشت  مردمك ماركوس.بود

  بامعاينه.  وجود داشتيستاگموس چرخشين يول  بوديطبيع
در . بودطبيعي  در محدوده ،شم فشار هر دو چ ولمپ اسليت

 همراه  در سمت تمپورالييناي عصب بيآتروف ،معاينه ته چشم
 يف ديابتي خف غيرپروليفراتيوينوپاتيرت .ت شديرو ۱۰/۳با كاپ 

(mild NPDR)  يا  نقطهيزير خون به صورت )dot and blot( و 
ابت از جمله ير تظاهرات دي ساي شد ولديدهسم ينورآکرويم

 .ند نداشت  در شبكيه وجود… نرم و ياگزودا خت و سياگزودا
ميدان  تي، کاهش منتشر حساسميدان بينايي سنجشدر 

 .مشهود بود) general reduction of sensitivity (بينايي
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  )١٣٨٤تابستان  (٤ شماره ‐١٠ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم

٤٨٤

  پنجم مار چهارم ويب
 يسالگ ۵‐۶  ازي ديابت قندکه بودند  ساله٨ و ١٥ دو برادر     

 .ت درمان با انسولين بودندو تح بود ها تشخيص داده شده در آن
ماران نسبت ين بي والد.کرد ي استفاده مسمعکاز تر  برادر بزرگ

 وجود ي ديابت قند،يدر سابقه خانوادگ و  داشتنديشاونديخو
  . بوديعيمار در محدوده طبي قد هر دو ب.نداشت

برادر در چشم  هر دو يينايحدت ب، يپزشک نه چشميدر معا     
 ،يک هيچدر  . بود١٠/٢تر  رادر کوچکبدر  و ١٠/١تر  زرگب

 و حركات يمعاينه ظاهر. گان وجود نداشت مردمك ماركوس
 غيرطبيعي  يافته،لمپ اسليتبا در معاينه . ند بودي طبيعها چشم

افته يو بود  باز يه اتاق قداميزاو، يوسکوپيدر گون .شتوجود ندا
تر  فشار هر دو چشم در برادر بزرگ.  وجود نداشتيعيرطبيغ

  . بودوهيمتر ج يلي م٢٢تر برابر  در کوچکبرادر  و ٢٤برابر 
 عصب  تمپورالي آتروف،ماري ب هر دودر معاينه ته چشم     

ز يماران نين بيدر ا .شدديده  ٦‐١٠/٧ همراه با کاپ يينايب
وجود  ،نکته قابل توجه ).٤تصوير ( نشدديده  يابتي دينوپاتيرت

دو هر  چشم يفشار بالا .بودمار يباز در هر دو ب هيگلوکوم زاو
 به حدود ،ديمولول و دورزولاميت؛ يعني  شدکنترل مار با دارويب

  .ديمار رسيوه در هر دو بيمتر ج يلي م۱۴

، کاهش تر  برادر بزرگيشده برا  انجام ميدان بيناييدر     
ميدان بينايي در . )٥ر يتصو (نشان داده شدت يمنتشر حساس

  آزمايشنبود اما در) reliable(ان نيتر قابل اطم کبرادر کوچ
 يينايدان بيد ميت شدي محدود،)confrontation(اي  مقايسه

   .وجود داشت
 يهـا   از عفونـت   تـر   بـرادر بـزرگ    ،ي سابقه پزشـک   يسردر بر      
  مخـصوص ادرار ، وزن در آزمـايش ادرار    .برد ي رنج م   مکرر يادرار
ت ي محروم آزمايش ( به عمل آمده   يها يرسردر ب  . بود ١٠٠٥وي  

 ـ  ،)از آب   .ص داده شـد يتـر تـشخ   مـزه در بـرادر بـزرگ     ي ديابت ب
 و   بود يعيتر طب   در برادر کوچک   ي ادرار  دستگاه يري تصو يبررس

 به همراه رفلاکس وجـود      ي ادرار يتساع مجار  ا ،تر در برادر بزرگ  
بـه گفتـه    (ف  ي ـ خف ييشـنوا افـت   مـار از    ير دو ب  گرچه ه  .داشت
 ـ دبر يرنج م ) مارين ب يوالد سـنجي    شـنوايي  جهـت انجـام      يند ول

  .ندد نکريهمکار
     اطلاعات بيماران از نظر سـابقه خـانوادگي ديابـت شـيرين،            
مدت ابتلا به ديابت شيرين، آتروفـي عـصب بينـايي، رتينوپـاتي             

مزه و تظاهرات اورولوژيک، بـه        ديابتي، کاهش شنوايي، ديابت بي    
  .اند ارايه شده) ۱(تفکيک بيماران در جدول 

  
  هاي بيماران براساس شرح حال و معاينه به تفكيك بيماران  يافته- 1جدول 

  
  بيماران

سابقه خانوادگي 
  ديابت قندي

  مدت ابتلا به 
 )سال(ديابت قندي 

  آتروفي 
  عصب بينايي

 رتينوپاتي
   ديابتي

  کاهش 
  شنوايي

  تظاهرات
  اورولوژيک 

  ديابت
 مزه بي

  +  +  +  ‐  +  ١٠  ‐  بيمار اول
  +  +  +  ‐  +  ١٣  ‐  بيمار دوم
  +  ‐  ‐  +  +  ٥  ‐  بيمار سوم
  +  +  +  ‐  +  ٩  ‐ بيمار چهارم
  ‐  ‐  +  ‐  +  ٣  ‐  بيمار پنجم

  
  

  بحث

 ،يدر ايـن بيمـار    .  نادر است  يسندرم ولفرام يك اختلال ارث          
 و  ي عـصب بينـاي    يمـزه، آتروف ـ    ي، ديابت ب  ي ديابت قند  يهمراه

تظـاهرات  .  دوطرفـه وجـود دارد     ي عـصب  ‐ي حس يكاهش شنواي 
 و  ي، مـشكلات ادرار   يصب ع ـ  اخـتلالات   عبارتنـد از   يگر بيمار يد

 ي عـصب بينـاي    ي وجـود ديابـت شـيرين و آتروف ـ        .اختلال رشـد  

 را مطـرح    يگـر ي کـه علـل د     ينيم بـال  ي ـعلانبود  در  (رونده   پيش
  .۱ استي كاف اين سندرم تشخيصي برا،)دنکن

 ي همراه ـ ،انجـام شـده   به تازگي    كه   يدر يك مطالعه مقطع        
بيمـاران   درصـد  ۵۴ زمان در  اين سندرم به طور هم    ي  ويژگچهار  

رولوژيـك  و ن  اخـتلالات   و ياخـتلالات ادرار  . گزارش شـده اسـت    
. ند، تــشنج و ميوكلونــوس نيــز شــايعيا  مخچــهيماننــد آتاكــس
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  رام سندرم ولف‐دکتر توکا بنايي

٤٨٥

 و  ي مـشكلات عـصب    ،ترين علت مرگ و مير در اين بيماران        شايع
    .٣ استي ادراري مجاري از آتونيعوارض ناش

. مغلوب استي  اتوزوميفرام يك اختلال وراثتولسندرم      
ر منجر به کشف يمطالعات اخ .٤و٥باشد ي م١٦P۴ محل ژن مبتلا
ي ن غشاييک پروتي ،ن ژنيا .ند شد١WFS يماريژن مسبب ب

ن يين پروتيوجود ا .کند ي مين را کددهينام ولفره باي  ياخته
 ژنجهش محل  . استيبتا در پانکراس ضرورهاي  ياخته يبرا
١WFSگري در مطالعات د.٦ مرتبط استيماريپ بي با فنوت، 

 .٧ گزارش شده استي با اختلالات روانWFS ١ ژنجهش ارتباط 
Barriento ،تر به مشكلات ميتوكندريايي در  امكان استعداد بيش

البته در . ٨كرد را مطرح ١٦P۴ زمينه نقص ژني در محل
اي  ياخته  در زنجيره تنفسيگونه اختلال  هيچ،مطالعات ديگر

 ي با اين بيمار٢HLA-DR يچنين همراه هم. ٩ديده نشده است
  .۱۰ثابت شده است

ديابت شيرين ابتلا به  با مدت ي ديابتيجا كه رتينوپات از آن     
 ؛ انجمن ديابت آمريکا،خون در ارتباط است و ميزان كنترل قند

اول پس سال  ۵ و يا ي سالگ۱۰دوسكوپي زودتر از سن ونانجام ف
در سندرم . كند يرا توصيه نم I  نوع شيرين تشخيص ديابتاز

 ي عصب بينايي آتروف، استIنوع شيرين  ديابت يولفرام كه نوع
 عصب يچنين آتروف هم.  استياز تظاهرات زودرس بيمار

با . است ي تشخيص بيماري براياصل يها از شاخص يبيناي
، به تازگي يتوجه به اهميت تشخيص زودرس اين بيمار

 يها  در مركز مراقبت١١ و همكارانPatrick Baz توسط يا لعهمطا
بيمار  ٥٨٩ از که در آن،  در لبنان انجام شديبيماران ديابت

بيمار مبتلا به سندرم ولفرام  I ،۲۷ديابت شيرين نوع مبتلا به 
 با توجه به .انتظار بود ار فراتر از حديکه بس تشخيص داده شدند

 در در محل انجام مطالعه (Iنوع  يديابت قند ١٠٠٠ در ١ شيوع
 ۶۸۰۰۰ در ١ شيوع سندرم ولفرام را ، نويسنده مطالعه،)لبنان

بيماران ديابت   درصد۴ ( ت مورد مطالعه در لبنانيدر جمع
البته . انتظار بود ار فراتر از حديکه بس گزارش كرد) I نوع يقند

تر گزارش شده   در انگلستان به مراتب كميشيوع اين بيمار
  .۲)۷۷۰۰۰۰ در ١ (است
 تا سفيد با پريده رنگ به صورت ديسك ي عصب بيناييآتروف     

 يماران ما دچار آتروفي بيتمام .دوش يص تعريف محدود مشخ
تر   ديسك بيشيگپريد رنگ ،ماران مايب در . بودنديينايعصب ب

 با ميزان ي تا حدود فقطي ميزان آتروف.بود در سمت تمپورال

 عصب ي از آتروفي ناشيكاهش بيناي. ست مرتبط ايحدت بيناي
 که ي به طور؛ است)symptomatic(دار  علامت تر کم ،يبيناي

ت ي شکاعلت عدم. داد يل ميمار ما را تشکي بدوت يفقط شکا
 .باشد رفت آهسته آن   كم و پيشتواند به علت سن ي ممارانيب

 و يينايدان بيد ميت شديمحدودميدان بينايي،  يدر بررس
البته وجود اسکوتوم  .ت وجود داشتيتشر حساسکاهش من

  .۱۲استع يماران شاين بيز در ايسکوسنترال ن
دو چشم  باز در هر هي گلوکوم زاو،ماران مايدر دو برادر از ب     

فقط  ،ن سندرمي با اي چشميماريبن ي ايهمراه. وجود داشت
البته  .۱۳شده استگزارش زبان  يسيانگل مقالاتاز  ک مورديدر 
ابت يل دي سندرم از قبيها ويژگير ي سا،تر برادر کوچکدر 

م يان علاي از م.ک جود نداشتيمزه و مشکلات اورولوژ يب
ک ي به صورت تشنج در يم عصبي علا،ن سندرمي ايرچشميغ
ستم ياتساع س ،يري تصوي در بررس.مار وجود داشتيب
مزه در تمام  يابت بيد .وجود داشت ماري ب۳ درس يلوکاليپ
   .مار پنجم وجود داشتيجز به  بمارانيب

 احتمال وجود سندرم ولفرام در  که     عوامل خطرسازي
 يسابقه خانوادگ عبارتند از دنده ي مافزايش را يابتيماران ديب

ماران ما يباره بدر( با يا بدون سندرم ولفرام I نوع يديابت قند
  جزاير پانكراسيها ياخته ضد پادتنعدم حضور و )صادق نبود

)Island cells(لازيد دکربوکسيک اسيگلوتام  و )Anti-GAD(۱۰. 
 ،نيريابت شيمزه و د يابت بيم ديبا توجه به تشابه علا     
ن داشته يريابت شي د که قبلاًيماريمزه در ب يابت بيص ديتشخ

 يکيجاد عوارض اورولوژير و گاه بعد از ايبا تاخاست؛ اغلب 
 در .شود يک گذاشته مي و مثانه نوروژنيچون رفلاکس ادرار هم

 پس ،ن علامتيتر  زودرس،ي عصب بينايي، آتروفسندرم ولفرام
ر تظاهرات يکه سا نيبا توجه به ا .۲استن يريابت شيجاد دياز ا
 به ،مزه ي ديابت بم مربوط بهي و علا هستندتر ررسيد ،يماريب

معاينه  ؛۲دنباش ي نم ديابت شيرين قابل افتراق ازيراحت
شخيص زودرس سندرم ولفرام پيش از ايجاد  در تيپزشك چشم
 ينه چشمي در معايني نکته مهم بال.م آن مفيد استيعلا ساير

 ييرغم مراحل ابتدا به ي عصب بيناييآتروف وجود ،مارانين بيا
 و ي وجود پرنوش،گري ديصيد تشخيکل . استيابتي ديوپاتنيرت

ن يچن هم .باشد يم رغم کنترل مناسب قند خون به يپرادرار
د يف ميماريص بي در تشخيک احتمالي مشکلات اورولوژيبررس
   .است
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  )١٣٨٤تابستان  (٤ شماره ‐١٠ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم

٤٨٦

    
  .)مار اوليب(دهد  يسک دو چشم را نشان مي دي آتروف،فوندوس عکس ‐١ ريتصو

  
  

    
  .)مار اوليب ( شود ه ميمشاهد دو چشم يطكاهش حساسيت منتشر و محدود شدن ميدان بينايي محي در ميدان بينايي، ‐٢ ريتصو

  

  
  .)مار اوليب (شود  ديده مي بالايهابسامددر دوطرفه  عصبي ‐ي از نوع حسافت محدوده شنواييسنجي،   در شنوايي‐٣ ريتصو

www.SID.ir



Arc
hi

ve
 o

f S
ID

 

 

  

  رام سندرم ولف‐دکتر توکا بنايي

٤٨٧

  
  .)تر برادر بزرگ، مار چهارميب( دهد يسک دو چشم را نشان مي ديتروفآ، فوندوس عکس ‐٤ ريتصو

  

  

مـار  يب (گـردد    مـشاهده مـي     دو چـشم   يط ـكاهش حساسيت منتشر و محدود شدن ميدان بينـايي محي           در ميدان بينايي،   ‐٥ ريتصو
  ).تر برادر بزرگ، چهارم

  
  

 ،مارانين بيمزه در ا يابت بيموقع ده ص و درمان بيبا تشخ    
 يريک آن جلوگي از اختلالات اورولوژياريممکن است از بس

 ،يماري ب مغلوبيوزوم اتيانتقال وراثتن با توجه به يچن  هم.ودش
مار يب( د در نظر گرفته شودير فرزندان باي سايامکان ابتلا

ز در نظر گرفتن ير فرزندان و نينه سايو لزوم معا) پنجم چهارم و

 . گردديادآورين يبه والد برنامه تنظيم خانواده، ن احتمال دريا
 ۱WFS  ژنيمولکولتجزيه ق ي از طريماريص بيامکان تشخ
ص قبل از تولد سندرم ين مورد تشخياولبه تازگي،  وجود دارد و
  .۱۴ گزارش شده است۱WFS ژن يمولکول تجزيه لهيولفرام به وس
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  )١٣٨٤تابستان  (٤ شماره ‐١٠ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم

٤٨٨

نوع  يابت قنديد مبتلا به مارانيدر بکه  شود يشنهاد ميپ      
I، رغم کنترل  به ي و پرادراريم پرنوشي ماندن علايدر صورت باق

نه يک، معايژا وجود مشکلات اورولوي  ومناسب قند خون
 نيچن هم . جهت رد سندرم ولفرام درخواست گردديپزشک چشم

سندرم ولفرام در ميان بيماران  غربالگري يحت  شيوع ويبررس
آن در متفاوت با توجه به شيوع ( در كشور I نوع يديابت قند

  .كننده باشد تواند كمك ي م۲و۱۰) مختلفيكشورها
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