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 )Photo Essay(مقاله تصويري 
  

   دانشگاه علوم پزشکي شهيد بهشتي‐پزشک  چشم‐ استاد‐دکتر مسعود سهيليان: دبير مسوول
  
  

  )Maroteaux-Lamy( لامي-تيوو مارساكاريدوز نوع در موكوپليقرنيه اي عميق  لايه پيوند
  
  

  معرفي بيمار
 هر ، به دليل كاهش تدريجي ديديآموز  دانش ساله۱۵دختر    

چشم در حدت بينايي . نمود سالگي مراجعه ۹دو چشم از 
 شمارش ،چشم چپدر متري و  ۵/۱ شمارش انگشتان از ،راست

 ها  حركات چشم،اينه خارجيعدر م. بودمتري  انگشتان از يك
 و افزايش تشر كدورت منلمپ، اسليتبا معاينه   در.ندبودطبيعي 

ر دو چشم هدر فشار داخل چشمي . ديده شدمت قرنيه ضخا
 ERGهاي  آزمون. معاينه فوندوسكوپي مقدور نبود. بودطبيعي 

در هر دو ) پتانسيل برانگيخته بينايي( VEPو ) الکترورتينوگرافي(
 يي و پسردا، خويشاوندندپدر و مادر بيمار. چشم، طبيعي بودند

كرد هوشي بيمار طبيعي  کار.دچار است بيماري ايننيز به  وي
، )متر  سانتي۱۰۵قد (ي واضح لگ كوتو،كيدر معاينه فيزي. است

ردن ـ، گيالـدروسفـوم، هيـگوال وـ ژن،لگن پلاستيكديسمفاصل 
يپرپلاستيك، اهاي ه ، ابروهاي برجسته، لب زمختكوتاه، صورت

هاي آئورت و  ي دريچهيهپاتواسپلنومگالي، مفاصل سفت و نارسا
  .)۱تصوير  (بودميترال مشهود 

 سطح س بر اساVI  نوعساكاريدوز تشخيص قطعي موكوپلي     
آريل سولفاتاز ( سولفاتاز ‐۴‐مينآين آنزيم ان استيل گالاكتوزيپا
B (دليل كدورت  به چشم چپ بيمار. ه شدشتالوکوسيتي گذ

به روش رنيه ـقاي عميق  راحي پيوند لايهـنيه تحت جرـشديد ق
هيستوپاتولوژي با بررسي . )۲تصوير  (رفتـرار گـحباب بزرگ ق

پريديک اسيد (PAS  و )alcian blue(آلسيان آبي آميزي  رنگ
شدگي لايه  ساكاريد و نازك  موكوپلياي بين لايه رسوبات ،)شيف

بهترين ديد . )۵ تا ۳تصاوير  (بومن در بعضي مناطق را نشان داد
ماه   و يك پيوند ماه بعد از عمل۷شده چشم چپ بيمار  اصلاح

و قرنيه پيوندي نيز است  ۳۰/۲۰ها  بعد از برداشتن تمام بخيه
  .باشد  ميشفاف

  بحث
يكي از ) VIساكاريدوز نوع  موكوپلي( لامي ‐     سندروم ماروتيو

هاي نادر ليزوزومي است كه براي اولين بار در سال  بيماري
 اتوزومي در اين بيمارينقص ژني . ۱ تشخيص داده شد۱۹۶۳
در اين . باشد  مي۵ بر روي بازوي بلند كروموزوم شماره ،مغلوب

 ناقص و تجمع  تجزيهوجب مBبيماري، كمبود آريل سولفاتاز 
 تنها در اسكارهاي ،درماتان سولفات. دگرد درماتان سولفات مي

، Iساكاريدوزهاي نوع  شده و موكوپلي هاي پس زده قرنيه، گرافت
II و VIها  تجمع درماتان سولفات در كراتوسيت. شود  ديده مي

لامي  ‐وـدرم ماروتيـاد سنـ ايج ورنيهـموجب كاهش شفافيت ق
  .۲و۳دخواهد ش
 بيماران مشابه سندروم هورلر نهاي سيستميك در اي      يافته

باشند ولي بر خلاف سندرم هورلر، اين بيماران هوش طبيعي  مي
هاي اندوتليوم در اين بيماران ممكن است  عملكرد ياخته. دارند

. گلوكوم مختل شودساكاريد و يا  به دنبال تجمع مواد موكوپلي
ساكاريد  گلوكوم در اين بيماران يا به دليل تجمع مواد موكوپلي

 و يا در اثر افزايش ضخامت محيطي قرنيه و اي تورينهدر شبكه 
هاي بارز بيماري  يافته. شود ايجاد مي) بسته گلوكوم زاويه(صلبيه 
افزايش ضخامت دورا : باشند  لامي شامل موارد زير مي‐ماروتيو
انال گردني فوقاني و ايجاد ميلوپاتي كه نياز به جراحي در ك

فيوژن گردني دارد؛ هيدروسفالي كه نياز به شانت دارد؛ كدورت 
هاي  وم كه نياز به درمانـوكـوند دارد و گلـرنيه كه نياز به پيـق

  .دارويي و جراحي دارد
رونـده         از نظر هيستوپاتولوژي، در اين بيماران، تجمـع پـيش         

دهـد    روي مي ساكاريد    اي موكوپلي   اي و خارج ياخته     اختهداخل ي 
تليوم ملتحمـه     كه به صورت واكوئوله شدن سيتوپلاسمي در اپي       

در واكوئوليزه  . ودـش  وم ديده مي  ـها و اندوتلي    رنيه، كراتوسيت ـو ق 
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شدن خفيف، قرنيه شفاف است و در موارد شديد، كدورت قرنيه           
  .۲را خواهيم داشت

هاي جديد شامل پيوند مغز اسـتخوان، تجـويز داخـل                درمان 
درماني، موجب بهبـود عمـومي        سياهرگي جايگزين آنزيمي و ژن    

در مـوارد   . كنند  شوند ولي كدورت قرنيه را برطرف نمي        بيمار مي 
. كدورت شديد قرنيه، بيمـاران نيـاز بـه پيونـد خواهنـد داشـت              

بيماران معمـولاً در  رنيه در اين ـكاهش حدت بينايي و كدورت ق 
  ممکن است ادم پاپي، در اثـر  . كند رفت مي  دهه اول زندگي پيش   

  

از نظـر نتـايج     . هيدروسفالي و آتروفي عصب بينـايي، روي دهـد        
  دچار پيوند نفوذي قرنيه، برخي از اين بيماران، پس از يك سال          

 و شـوند  ميساكاريد در قرنيه پيوندي   تجمع مجدد مواد موكوپلي   
ها از نظر     هـرنيـوند، ق ـد از عمل پي   ـ سال بع  ۵ تا   ،رـگدر برخي دي  

  .۴باليني شفافند

هاي       شفاف شدن استروماي قرنيه گيرنده در مجاورت لبه
پيوند، در اين بيماران نيز مشاهده شده است که احتمالاً در 

  . ۵باشد هاي دهنده و گيرنده مي نتيجه تداخل عملکرد بين ياخته
  

 
 ‐تيپيك سندرم ماروتيو ظاهر ‐۱تصوير 
رگ، صورت خشن قد كوتاه، سر بز: لامي

  ها  دفرميتي اندامو
  
  
  

اي  جا كه اطلاع داريم تاكنون هيچ موردي از پيوند لايه تا آن     
 لامي ‐وـدرم ماروتيـرنيه به روش حباب بزرگ در سنـق عميق

زارش نشده است و اين اولين موردي است كه عمل آن نيز با ـگ
  . انجام شده استموفقيت

  
  

  
  
  
  
  
  

 

 در راضـخامت قرنيـه   که كدورت منتشر و تمام    ) الف و ب  ( چشم چپ بيمار قبل از عمل        ‐۲تصوير  
کـه قرنيـه پيونـدي) ج و د( هفته بعد از عمل     ۶  همان چشم  دهد و   لمپ نشان مي    معاينه با اسليت  

  .شود يلمپ ديده م كاملا شفاف در معاينه با اسليت

 ب الف

 دج
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، رسوبات بـين    )پيکان(شدگي موضعي لايه بومن        نازک ‐۳تصوير  

و فـضاهاي گـرد و بيـضوي    ) سر پيکـان (اي استروماي قرنيه      لايه
 H&Eرنگ آميـزي    (ناشي از تزريق هوا به داخل استروماي قرنيه         

  )۱۰۰نمايي  با بزرگ

ــصوير  ــوبات ‐۴تـ ــه  ‐PAS رسـ ــين لايـ ــت بـ ــواد   مثبـ اي مـ
آميـزي بـا پريـديک اسـيد          در رنـگ  ) ها  پيکان(ساکاريد      موکوپلي

  )۲۵۰نمايي  بزرگ( )PAS(شيف 

  

  
هـاي    سـاکاريد بـين لايـه       رنگ مواد موکوپلي     رسوبات آبي  ‐۵تصوير  

  )۲۵۰نمايي   با بزرگ آبيآلسيانآميزي  رنگ) (ها پيکان(استروما 
  
  

  :نويسندگان
   مركز تحقيقات چشم دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي ‐شكپز  چشم‐فلوشيپ قرنيه :دآتر محسن رحمتي آامل
   دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي ‐پزشك  چشم‐ استاد:دآتر محمدعلي جوادي

   دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي‐پزشك  چشم‐ دانشيار:دآتر فريد آريميان
  بهشتي دانشگاه علوم پزشكي شهيد ‐پزشك  چشم‐ دانشيار:نسب جعفري محمدرضادآتر  

   مرکز تحقيقات چشم دانشگاه علوم پزشکي شهيد بهشتي ‐پزشك   چشم‐استاديار :دآتر مژگان رضايي کنوي
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