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 )Photo Essay(مقاله تصويري 
  

   دانشگاه علوم پزشکي شهيد بهشتي-پزشک  چشم- دانشيار:دکتر عباس باقري
   دانشگاه علوم پزشکي شهيد بهشتي-پزشک  چشم- دستيار:دکتر بهارک گلستانه

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

  )Holt-Oram Syndrome( ه چپي با فقدان كل3نوع وان  سندرم ديهمراه
  
  

  معرفي بيمار
 ساله با انحراف چـشم و چـرخش سـر بـه سـمت       ۷ يدختر     

 هـر دو چـشم      يينايحدت ب  . نمود  مراجعه ،يسالگيک   از   ،راست
 درجه به سـمت راسـت       ۳۰-۳۵ ،رو هدر نگاه روب  سر   .بود ۲۰/۲۰

 ۱۰ ،رو بـه اه رو حرکات چـشم در نگ ـ     ).۱تصوير  ( داشتچرخش  
ت حرکـت   يکه همراه بـا محـدود     اگزوتروپي داشت   وپتر  يد زميپر

سـمت  بـه   ۱-  اندازهو بهبه سمت داخل   ۳- به اندازه چشم چپ   
 حرکــت ،هنگــام حرکــت چــشم بــه ســمت داخــل .بــود خــارج
ده ي ـ دي شـکاف پلک ـ يشـدگ  تنـگ  و) down shoot(زنش  پايين

  .ندبود يعي طبيلمپ و فوندوسکوپ تينات اسليمعا .شد يم
 يمار سـونوگراف  ي ب ي برا ،يهپاتومگالبا شک به     ،ي سالگ ۲در       

ه يکل فقدان   شد اما  رد   ي که وجود هپاتومگال   ه بود شکم انجام شد  
. )۲تـصوير   ( گشته راست مطرح    ي کل ي جبران يپرتروفياچپ و ه  

 ،)IVP(به وسيله پيلوگرافي داخـل سـياهرگي        تر   شي ب يسردر بر 
 بـود ه راسـت محـرز      يبزرگ شدن کل  ه چپ و    يعدم ترشح در کل   

نيز ) dimercaptosuccinic acid( DMSAکن ـ در اس.)۳ر ـويـتص(
  .)۴تصوير ( شده چپ ثابت يکلفقدان 

ــپ        ــشم چ ــت يبچ ــار تح ــل م ــي  عم ــت جراح ــرار گرف  ق
)Hummelsheim + Y splitting of lat. rectus( ماه بعد از  ۵ که

د هـر   ي د ،نهيدر معا  و   افتيبهبود  " مار کاملا يت سر ب  ي وضع ،عمل
وجود داشت  ا  ي اگزوفور يمختصر. بود ۲۰/۲۰ ،دو چشم با اصلاح   
  .ده نشدياما انحراف آشکار د

  

  بحث
ک ي ،)Duane retraction syndrome(کشن دوان رسندرم رت     

 از نقـص در     ياسـت کـه ناش ـ    چـشم    ي مـادرزاد  ياختلال حرکت 

ت يمنجـر بـه محـدود     و   است   يمغزششم  عصب  طبيعي  تکامل  
، ســندرم دوان. ۱گــردد يابداکــشن مــفقــدان  اا حتــيــمــشخص 

 علاوه بر رترکشن چشم در حالت      .ي دارد ريمتغتظاهرات باليني   
 تنبلـي چـشم در      .ز دارد ي ـ ن يمار اختلال حرکات افق   يباداکشن،  

 همـراه بـا    ،مـوارد درصـد    ۷۶سم در   ي ـ مـوارد و استراب     درصد ۴۸
 فلـج   عبارتند از اه   همر يها افتهير  يسا .دنده يسندرم دوان رخ م   

   .۲يصرع و کر، ستاگموسي ن،۳کامل عصب نافلج ، ۶عصب 
ل ي که در اوا   ي در نوزادان مادران   يگاه ،يل مادرزاد لان اخت يا     
 از يتعـداد  .شـود  يده م ـي د؛اند افت کردهيد در يادومي تال ،يباردار

ــاري ــا ناهنج ــشمي غيه ــ نظيرچ ــندرم ي ــ Wilder-Vankر س  اي
 همراه با سندرم )Klippel-Fiel anomaly( فيل -ناهنجاري کليپل

 بـا  ي کـه در همراه ـ ييهـا  يمـار ير ب يسـا . ۳اند دوان گزارش شده  
 Holt-Oram ســندرمعبارتنــد از انــد  ده شــدهيــدرم دوان دـسنــ

(acro-renal-ocular syndrome)،هيـرو   اوکي سندرم )Okihiro( ،
، خـال اوتـا     شـکاف کـام   سندرم اشک تمساح، مياسـتني گـراو،        

)nevus of Ota(ش ـ درخشدرمـسنبينايي،  عصب يوپلازـپي، ها
تي ـليـوبيـرمـپـايـهدرم ـسن، )morning glory(ي ـاهـگـحـصب
ل ــکـالدرم  ــسن، Rabinstein Taybiدرم ــ سند،ـيـويـانـارفـم

  .De Morsier۲ سندرم و )fetal alcohol syndrome(جنيني 
 ناهنجاري  :دينما ير بروز م  ي با تظاهرات ز   Holt-Oramسندرم       
 يهـا   انـسداد لولـه    ،کس و رحـم   يفقدان سرو ،  هيفقدان کل ن،  ادو

و ستاگموس يــنمرواريــد،  آب ،کروفتــالموسيم،  کولوبــوم،فــالوپ
ر بـروز   ي ـبـا اخـتلالات ز    هيـرو     اوکـي سـندرم    .ياختلالات انـدام  

، يا  اخـتلالات مهـره    ،ياخـتلالات انـدام   ن،  ادو يآنومال :دينما يم
ل ي ـن سـندرم بـه دل     يا. يا هي و اختلالات شبک   نگشتي، چندا يکر

 .شــود يجــاد مــي ا۲۰ کرومــوزوم ي رور بــ۴SALLدر ژن جهــش 
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 از ي هـر دو قـسمت  ،فـوق آنند که دو سندرم دهنده   ها نشان  افتهي
 ۴SALLدر ژن   جهـش   جـه   ي هستند کـه در نت     يپيف فنوت يک ط ي

  .۴دهند يرخ م
 ۴ از   ؛دـشر ش ـ منت ۲۰۰۲که در سال    مجموعه موارد   ک  يدر       

 يوي ـ کـه اخـتلالات کل   Holt-Oramدرمـسن ـ لا بـه ـورد مبت ــم
 ،ن سـندرم  ي ـدر ا .  مورد مبتلا به سـندرم دوان بودنـد        ۳ ؛داشتند
ا ي ـ يم و ممکـن اسـت اخـتلالات انـدا         ندعيا ش يويت کل لااختلا

ن ي ـمـاران مبـتلا بـه ا      ي ب ،به علاوه . ۵دن وجود نداشته باش   يچشم
ناهنجاري از  ، انواع  متفاوتي     ي چشم يها يري از نظر درگ   ،سندرم

مـار مقالـه   يب .۴دهنـد  را بروز مي چشم ي ساختمانتا نواقصن  ادو
ن ي ـاما با ا  بود   يعينات چشم طب  ير معا يها و سا    از نظر اندام   ،رياخ

 بدون ابـتلا    Holt-Oramمبتلا به سندرم    که  رسد   يحال به نظر م   
  . باشديت انداملالابه اخت

  

  
  .دهد سونوگرافي شکم، فقدان کليه چپ را نشان مي -۲تصوير    درجه۳۰-۳۵ه سمت راست به اندازه  چرخش سر ب-۱تصوير 

  

    
شده، در مرحله تاخيري، عدم ترشح در   انجامIVP -۳تصوير 

  .دهد کليه چپ را نشان مي
 از قدام و خلف، فقدان کليه چپ را DMSA اسکن -۴تصوير 

  .کند تاييد مي
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