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Butterfly-Shaped Macular Dystrophy 
 
Parvaresh, MM, MD; Ghasemi Falavarjani K, MD 
 
Purpose: To report a case of butterfly-shaped macular dystrophy. 
Patient and Findings: A 34-year-old woman presented with metamorphopsia in both eyes from 2 
years ago. Visual acuity was 9/10 in right eye and 10/10 in left eye. There was no pathologic finding 
on slit lamp biomicroscopy and funduscopy other than mild macular retinal pigment epithelium 
mottling. Visual fields and electroretinogram were normal but electrooculogram showed sub-normal 
results. Fluorescein angiography showed black, non-fluorescent butterfly-shaped macular structures. 
Conclusion: Butterfly-shaped macular dystrophy occurs in middle aged subjects and presents with 
mild visual loss and metamorphopsia. It is slowly progressive and leads to marked visual acuity 
reduction in older ages. Considering the paucity of clinical findings, fluorescein angiography and/ or 
electrophysiological tests are recommended for making a correct diagnosis. 
 
• Bina J Ophthalmol 2006; 12 (1): 101-104. 

 

  
   ماكولاشكل اي پروانه يستروفيد

  
  ٢ي فلاورجانيل قاسميدکتر خل و ١ پرورشيدکتر محمدمهد

  
  . ماکولاشکل اي پروانه يستروفيک مورد ديگزارش  :هدف
 يينـا يحـدت ب .  مراجعه نمـود ، سال قبل۲م از يدن خطوط مستقيت کج و معوج دي با شکا  اي   ساله ۳۴خانم   :ماري ب يمعرف

در سـطح  ه ن ـو قريف يون خفيسگمانتاي به جز پ،ينينات بالير معاي در سا. بود ۱۰/۱۰چشم چپ   در   و   ۱۰/۹چشم راست   در  
 لـي  وند بودطبيعيمار يب الکترورتينوگرام  و ميدان بينايي. نشدديده  ديگري اختلال،دو چشم  هرتليوم پيگمانته شبکيه    اپي

  .ند شدديده در فووآ  بدون فلورسانسشکل اي پروانه ي نواح،نيفلورس با يوگرافيآنژ  در. کاهش داشتي اندکالکترواکولوگرام
د و کـج    يف د يت کاهش خف  يسال با شکا   اني است که در افراد م     يماريبيک   ماکولا،   شکل  اي  پروانه يستروفيد :يريگ جهينت

ن بـالا منجـر بـه کـاهش         يسنو در    است   رونده شيج پ يتدره   ب يمارين ب يا. شود  مي م مشاهده ي خطوط مستق  دنيو معوج د  
ا همـراه بـا     ي ـ ييبـه تنهـا   ن  يفلورس ـ  بـا  يوگرافي ـ انجـام آنژ   ،ينيبال يها افتهيبا توجه به اندک بودن      . گردد  مي يينايحدت ب 

   . استي در موارد مشکوک ضرور،يولوژيزيالکتروفهاي  شيآزما
  .۱۰۱‐۱۰۴ :١، شماره ١٢؛ دوره ١٣٨٥پزشکي بينا   مجله چشم•

  
  
  
  )e-mail: drghasemi@yahoo.com (خليل قاسمي فلاورجانيدکتر  :گو پاسخ •
  ۱۳۸۵ ارديبهشت ۴: تاريخ دريافت مقاله           دانشگاه علوم پزشکي ايران ‐پزشک  چشم‐ دانشيار‐۱
  ۱۳۸۵ تير ۵: هتاريخ تاييد مقال           دانشگاه علوم پزشکي ايران ‐پزشک  چشم‐ دستيار‐۲

   مرکز تحقيقات چشم‐)ص( بيمارستان حضرت رسول اکرم ‐ خيابان نيايش‐ خيابان ستارخان‐تهران 
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  مقدمه
سـال  ن بـار در     ي نخـست  ،کولا مـا  شـکل   اي  پروانـه  يستروفيد     

ــاران Deutman توســط ۱۹۷۰ ــد ۱و همک ــا آن. شــرح داده ش  ه
وم پيگمانتـه   تلي ـ   اپـي   را در سـطح    يشکل  اي  پروانه انتاسيونپيگم

. ها گزارش کردنـد   از آنيکي در چهار برادر و پسر    )RPE(شبکيه  
 ؛دانـستند   مـي  ميخ ـ  را خـوش   يمـار ين ب ي ـر ا ي س ـ هـا   آناگرچه  

ن يا .ندرونده آن داشت   شير مزمن و پ   ي نشان از س   يمطالعات بعد 
و در افـراد    رفـت نمايـد       شي پ ـ ،با گذشـت سـن     تواند ي م يماريب

گمانتـه همـراه بـا      يک و دپ  ي ـوفعات آتر ي ضـا   موجب ايجاد  ،مسن
  .۲گردد يينايکاهش واضح حدت ب

جه به نادر بودن بيماري و علايـم بـاليني انـدک آن، در                   با تو 
 شـکل مـاکولا     اي  ديستروفي پروانه اين مقاله به معرفي يک مورد       

  .خواهيم پرداخت
  

  معرفي بيمار
 خطـوط   دني ـت کـج و معـوج د      ي بـا شـکا    اي   ساله ۳۴ خانم     
 يو.  مراجعه نمود  ، سال قبل  ۲دو چشم از حدود       در هر  ميمستق

  و هـر   نمودپزشک مراجعه    ن چشم ي به چند  ،مياز زمان شروع علا   
 يمــاري ســابقه ب.شــد يريــگ ي پــيص خاصــي بــدون تــشخ،بــار
 در خـانواده    ي مشابه چـشم   يماريبدر فرد يا     يک خاص يستميس
  در چشم  ،در زمان مراجعه  بيمار   يينايحدت ب .  وجود نداشت  يو

د رنگ با استفاده از     يد.  بود ۱۰/۱۰ و در چشم چپ      ۱۰/۹راست  
  . اختلال نداشت،هارا يشي ايصفحات رنگ

 يا عهي ضـا  ، چـشم  يلمپ در قسمت قدام    تينه با اسل  يدر معا      
 فونــدوس بــا اســتفاده از ينــه دوچــشميدر معا. مــشاهده نــشد

 قرينه صورته  بيشکل يا رهيف دايون خفيگمانتاسي پ ،لمپ تياسل
 ير نواح ي سا .)۱تصوير  (  هر دو چشم مشاهده شد     RPEر سطح   د

 ي خـارج مـاکولا    ي و نـواح   يينـا يفوندوس شامل عروق، عصب ب    
  .ند نداشتي اختلال خاصمشيميهه و يشبک
ک ي ـ اتومات يمتـر ي با استفاده از پر    ييناي ب دانيمسنجش   در     
 ـ ،يهمفر  )ERG( الکترورتينـوگرافي    در . مـشاهده نـشد    ي اختلال
ز ي ـ و ن  يکي و تـار   ييروشـنا مراحل   در   b و   a يها  موج ،هشد انجام
الکترواکولوگرام . ندبودطبيعي   در محدوده    ،ي نوسان يها ليپتانس

)EOG(ثبت شدطبيعي تر از  نيي در محدوده پامشخصاً، ماري ب.  
بـدون   نـواحي ،  )۴ تـا    ۲تـصاير   (ن  يفلورس ـبا   يوگرافيدر آنژ      

 که توسـط فلورسـانس      ييها هي با حاش  يشکل  اي  پروانه فلورسانس
 يهـا   از قـسمت   يدر برخ . شدند ديده ؛ندا  مشخص شده  مشيميه

  . شدمشاهده يپرفلورسانس مختصريا ه،عهيه ضايحاش
  

  بحث
هـاي پيگمانتـه       که براي اولين بـار سـاختمان       ۱۹۷۰     تا سال   

؛ هيچ مورد   ند گزارش شد  RPEسطح   شکل در ماکولا در     اي  پروانه
بيمــاران مبــتلا بــه ديــستروفي  .۱مــشابهي گــزارش نــشده بــود

شـکل مـاکولا کـه بـه صـورت اتـوزومي غالـب بـه ارث                 اي  پروانه
رسد؛ حدت بينايي طبيعي يا نزديک به طبيعي و ديد رنگ و              مي

  . ۱‐۳آزمون تطابق با تاريکي طبيعي دارند
  

  
  .شود ديده مي هر دو چشم RPEح شکل به صورت قرينه در سط اي پيگمانتاسيون خفيف دايره:  عکس رنگي فوندوس‐۱تصوير 
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  . نداز ماکولاي  هر دو چشم، تغييرات خفيف در ناحيه ماکولا قابل رويت) red-free( در تصاوير عاري از قرمز ‐۲تصوير 

  
  

 
  .دهد تري نشان مي  تصاوير مادون قرمز از ماکولاي هر دو چشم، نواحي پيگمانته را با وضوح بيش‐۳تصوير 

  
  

 
هاي  دهنده ساختمان نشان) ۲دقيقه ( مرحله سياهرگي آنژيوگرافي با فلورسين ‐۴تصوير 
در برخي . شده توسط فلورسانس مشيميه است رنگ با حاشيه مشخص  سياهشکل اي پروانه
  .يپرفلورسانس مختصري پيدا کرده است، هاها، حاشيه ضايعه قسمت
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ــا اســتفاده از اســليت  ــپ،       در فوندوســکوپي دوچــشمي ب لم
 يا زير آن در ناحيه ماکولا يافت        RPEرسوبات پيگمانته در سطح     

اين ضايعات اغلب قرينه و دوطرفـه هـستند و بـه نظـر              . شود  مي
آ بـه     هاي رنگدانه که از اطـراف فـوو         رسد که از تجمع گرانول      مي

 ،ساير نواحي شـبکيه   . دان  د؛ تشکيل شده  نشو  مرکز آن نزديک مي   
  .۴مشيميه، عروق و عصب بينايي طبيعي هستند

 و افتـراق آن از      يمـار يص ب ي تشخ  در نيفلورسبا   يوگرافيآنژ     
در . ۵سـت ا کننـده  ار کمـک  ي بـس  ، مـاکولا  يهـا  يفوستري ـر د يسا
ي رنگ ـ اهي س شکل  اي  پروانه يها  ساختمان ،نيفلورسبا   يوگرافيآنژ

 مـشيميه  توسـط فلورسـانس      هـا   ه آن يکـه حاش ـ  شوند    ديده مي 
، عهيه ضـا  ي حاش ـ يهـا   قـسمت  يو در برخ ـ  اسـت   مشخص شده   

  .۴و۵ وجود دارديپرفلورسانس مختصريها
و افتـراق   ص  يد تـشخ  يي ـ در تا  ،کيولوژيزي الکتروف يها      آزمون

  مشخصاً ERG ،يمارين بيدر ا. ندا کننده آن از موارد مشابه کمک
  .۱‐۴شود يثبت م  طبيعيري در حد زEOG  وطبيعي است

ه و ي عملکــرد شــبکيهــا آزمــونک، يشــواهد افتالموســکوپ     
 نشانگر اختلال عملکرد در سـطح      ين، همگ ي فلورس  با يوگرافيآنژ

RPE بودن   طبيعي. هستند ERG    و اختلال EOG  يهـا  افتهي زيو ن 
 ـ      يکروسـکوپ ي م مطالعات  و  RPE هي ـ لا ن رفـتن  ي کـه نـشانگر از ب

هـستند؛   يلاريوکاپيکوردن   بو  و طبيعي  يهاي گيرنده نور    ياخته
 يها ياخته ،يکروسکوپي در مقاطع م   .دنکن يد م يين مطلب را تا   يا

 در  د و نشـو  يده م ـ ي ـدشـبکيه   ر  ي ـ ز ين در فضا  يشپوفوي ل يحاو
  .۱‐۴و۶ن استيپوفوشي  مملو از لRPE، ي محدوده آتروف ازخارج
 گوناگون در   يها با جهش   را ماکولا شکل  اي  پروانه يستروفيد     
 )RDS/peripherin )retinal degeneration slow/ peripherin ژن

  ژن  اين .۶‐۸اند  مرتبط دانسته  )6p21.2-cen (۶ کروموزومبر  واقع  
کند   مي  کد هاي نوري    درگيرنده  را ين اختصاص ييکوپروتيک گل ي

ايـن   ي قـسمت خـارج    يهـا  سکي ـ تداوم وجـود د    جاد و يکه در ا  
توانـد بـا     مـي نن ژي ـ جهـش ا .۹دي ـمان  مي نقشيفاياها،   گيرنده

جـاد  يبـه ا  هـاي نـوري،       گيرنـده  ي غـشا  يپـارچگ  کيتداخل در   
 يهـا   يستروفي مانند انواع د    گوناگون يها پي با فنوت  ييها يماريب

    .۶نجامدي ب  پيگمنتوزاتينيماکولا و رت
 ،ن بـالا  ي و در سـن    کنـد   مـي رفـت    شي پ ي به آرام  يمارين ب يا     
 و  يابـد   مـي سترش   اطراف سر عصب گ    ي به نواح  کيعه آتروف يضا

   .۲کند  پيدا مييا  کاهش قابل ملاحظه،يينايحدت ب
 شـکل   اي  پروانـه  يستروفي ـمعمـول د   يهـا  مار ما با نـشانه    يب     

 را  يمـار ين ب ي ـز شواهد ا  ي ن ينينه بال يمعا که   ماکولا مراجعه کرد  
و مـشترک  هـا   افتهين ي با توجه به اندک بودن ايداد ول ينشان م 

ص يهـا بـدون تـشخ       مدت ،از موارد مشابه   ياريها با بس   بودن آن 
دن بـه  ي رس ـيبـرا  ،در مـوارد مـشکوک   ن،يبنابرا .مانده بودباقي  
ا همراه  ي يين به تنها  ي فلورس  با يوگرافي انجام آنژ  ،ييص نها يتشخ

  . رسد يبه نظر م يضرور، يولوژيزيالکتروفهاي  شيبا آزما
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