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  گزارش مورد 
      

 انسفالوپاتي ميوكلونيك
  تهراندانشگاه علوم پزشكي، كودكان متخصص ، دكتر عليرضا حاجي معيني

   تهراندانشگاه علوم پزشكي، كودكان متخصص ،دكتر عنايت حسين
 تهرانيار دانشگاه علوم پزشكي انش، دق تخصص اعصاب كودكانوف ،دكتر محمودرضا اشرفي

 خلاصه
نادر عصبي است  يك سندرم  (Myoclonic encephalopathy)پاتي ميوكلونيك انسفالو

نسفالوپاتي آ، آتاكسي ميوكلونيك و )اپسوكلونوس(مشخصات حركات غير طبيعي چشم  باكه 
مكانيسم به اين دليل به آن سندرم چشم رقصان نيز گويند،  .گيردمورد شناسايي قرار مي

طور ايديوپاتيك بهاين سندرم  . است(cross-fire)  ايمنيپاتوفيزيولوژيك آن تغيير در سيستم
 18 از يك ماهگي تا چهارسالگي با ميانگين آنتظاهرات   وكنديا ثانويه به نوروبلاستوما بروز مي

 .ماهگي ديده شده است
قراري شديد و حركات غير كه به علت بيبود  ساله 5/1يك كودك دختر بيمار  : مورديمعرف

هاي انجام شده تشخيص سندرم  پس از بررسي.درمانگاه اعصاب مراجعه كردطبيعي چشم به 
 و در نهايت با پردنيزولون و ايمونوگلوبولين وريدي  شد براي وي گذاشتهانسفالوپاتي ميوكلونيك
 .تحت درمان قرار گرفت

 

، نوروبلاستوم، آنسفالوپاتي،  چشم رقصان،وس ميوكلون-اپسوكلونوس : كليديواژه هاي
ت غيرطبيعيحركا

 مقدمه
سندرم اپسوكلونوس ميوكلونوس براي اولين بار توسط 

P.H.Sandifer شخيص داده شدت در بيمارستاني در لندن. 
در اين سندرم   Kinsbourne توسط 1962در سال پس از آن 

 در اين وضعيت باليني عموماً. ]1[كودك مبتلا توصيف گرديد 6
ه در شير خواران و شود، اگر چ سال ديده مي3كودكان زير 

موارد اين % 50 تا 10حدود. شرح داده شده استنيز بزرگسالان 
-ميسندرم به دنبال ابتلا به نوروبلاستوماي تمايز يافته مخفي 

، اما اكثريت است قفسه سينهدر خواستگاه آن  معمولاًباشد كه 
ساير علل گزارش شده به . ايديوپاتيك استاين سندرم موارد 
 باشدها ميهاي عفوني، مصرف داروها و توكسينتنسفاليآدنبال 

در اين سندرم  مورد جديد 10 تا 5در انگلستان هر سال . ]3، 2[
 . شودكودكان گزارش مي

در اين مقاله سعي براين است ضمن معرفي يك كودك       
مورد ارزيابي قرار اين سندرم درماني  مبتلا، روند تشخيصي و

 .گيرد

 گزارش بيمار
 بدون سابقه بيماري قبلـي بـه        اي بود كه   ماهه 18ر دختر   شيرخوا
هـا  قراري شديد همراه با استفراغ و حركات لرزشي چشم        علت بي 

 اعصـاب   به كلينيـك  ها  هاي غير طبيعي سر و اندام     به همراه پرش  
 .مراجعه كرد

بـود و بـه     بيمار فرزند اول خانواده از والدين غيـر منسـوب                  
مـادر سـابقه    . بـود دنيـا آمـده     بـه توشي  سزارين بعلت ديس  طريق  

ايمن سازي كودك به طور كامـل        .كردبيماري خاصي را ذكر نمي    
دو هفتـه قبـل از       .انجام شده بود و رشد و تكامل طبيعي داشـت         

بستري كودك به طـور ناگهـاني دچـار حركـات ميوكلونيـك در              
سـپس انـدام   و كه ابتدا در اندام فوقـاني      طوريها شده بود به   اندام

 :مسئول مقاله، آدرس
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در . بـود تدريج ايـن حركـات بـدتر شـده           به ايجاد شده و  تحتاني  
كرد امـا در وضـعيت   حالت خوابيده علائم باليني بهبودي پيدا مي 

-از يك هفته قبل از بستري بي       .گرديدبيداري و نشسته بدتر مي    
هاي مكرر حاوي مواد غذايي به تـابلوي بيمـاري          قراري و استفراغ  
ن زمـان متوجـه حركـات غيـر       در همـي  والـدين    .اضافه شده بـود   

 چند روز قبل از بستري بيمار قادر        از .ندده بود شها  طبيعي چشم 
 ضربه به سر، تـب      اي از سابقه والدين   .به ايستادن و راه رفتن نبود     

ــرز، ــي و ل ــم چشــمي  ب ــالي و علائ ــر را ح ــاري ذك         در طــول بيم
 .كردندنمي
ه عمومي نكته غير    در معاين و   طبيعي بود    علائم حياتي بيمار        

- بـي  بيمار هشيار اما كـاملاً     ، در معاينه عصبي   .طبيعي يافت نشد  
 عملكرد اعصاب كرانيال به جـز حركـات هـر دو            .قرار و ناآرام بود   

غيـر طبيعـي و     ها داراي حركـات     چشم.  بود طبيعي در حد    مچش
تون عضلاني كمي كاهش يافتـه بـود         .نامنظم در سطح افقي بود    

 به علـت آتاكسـي بيمـار        .بيعي و قرينه بود   ولي قدرت عضلاني ط   
حركـات ميوكلونيـك در انـدام       .  و راه رفتن نبود    نقادر به ايستاد  

هاي وتري عمقي و معاينـه     رفلكس  و فوقاني و تحتاني مشهود بود    
 . بودطبيعيحسي 

يت لنفوسيت و   ح پاراكلينيك بجز لكوسيتوز با ارج     آزمايشات      
  مغـز و    آي.آر.امو  اسـكن   تـي سـي . اي نداشـت  ترومبوسيتوز نكتـه  

 اسـيد وانيـل   . و شـكم طبيعـي بـود      قفسـه سـينه      اسـكن تيسي
  سـاعته طبيعـي گـزارش شـد و         24در ادرار    )VMA( ماندليك

آزمايشـات  .  بـود  انجام شده طبيعـي    )EEG( الكتروآنسفالوگرافي
همچنــين و ســرم  لاكتــات وآمونيــاك شــامل اوليــه متابوليــك 

 آزمـايش   . ادرار نيـز طبيعـي بـود       كروماتوگرافي اسيدهاي آمينـه   
بـدون سـلول و افـزايش       بيمـار   ) CSF(نمونه مايع مغزي نخاعي     

بـا توجـه بـه مجموعـه     .  را نشـان داد )Pr=29(مختصر پـروتئين   
هـا از   رد سـاير تشـخيص    بـا   علائم باليني و آزمايشگاهي بيمـار و        

تشـخيص انسـفالوپاتي ميوكلونيـك      هاي متابوليك،   جمله بيماري 
تحـت درمـان بـا پردنيزلـون و سـپس       گذاشته شـد و     براي بيمار 

 قرارگرفت و بـا بهبـودي نسـبي مـرخص           ايمونوگلوبولين تزريقي 
 .گرديد

 بحث 
ــوس   ــوكلونوس ميوكلونـــ ــندرم اپســـ -Opsoclonus(ســـ

Myoclonus syndrome(ســندرم چشــم رقصــان پــاي   يــا
يـا  ) Dancing eyes-dancing feet syndrome(رقصـان  

ــك آ ــفالوپاتي ميوكلونيــ ــورننســ  Myoclonic ( كينزبــ

Encephalopathy of Kinsbourne(  داراي مشخصات زيـر 
 : است

  chaotic حركات غير طبيعي چشم  . 1
  آتاكسي ميوكلونيك . 2
  انسفالوپاتي . 3

بارزترين تظاهر باليني اين سندرم وجود حركات سريع، غير                
 اين حركات در سطوح افقـي       ،باشدها مي منظم و نامشخص چشم   

) اپسـوكلونوس (هـا   حركات ناگهـاني چشـم     .خ مي دهد  يا مايل ر  
بـه مـرور    . گـردد  موجب تغيير سريع در فيكساسيون مـي       معمولاً

 .كندها بروز ميهاي متوالي يا فلوتر پلكچشمك زدن
همزمان با اپسوكلونوس، حركات ميوكلونيك در اندام فوقاني              

دك گردد به طوري كه ظرف چند هفتـه كـو         و تحتاني آشكار مي   
گـردد و   قـرار و نـاآرام مـي       بـي  ، كـاملاً  باشدقادر به راه رفتن نمي    

 .كند هفته پيدا مي2 الي 1وضعيت بدي ظرف 
 بيش از حد انتظار است زيـرا عـلاوه بـر            نسفالوپاتي معمولاً آ      
 بـر روي شخصـيت و يـادگيري تـاثير           )Coordination (تعادل

 كـاهش سـطح     قـراري شـايع اسـت امـا       استفراغ و بي  . گذار است 
. هوشياري و شواهدي از افزايش فشار داخل جمجمه وجود نـدارد   

شـود امـا ديسـفاژي،      مشكلات گفتاري به طور شـايع ديـده مـي         
در صـورت عـدم     . ترمور نـادر اسـت     اختلالات كورتيكواسپينال و  

 attention(درمان اختلالات رفتاري به صـورت كـاهش توجـه    
deficit(  ــد ــاري، ب ــي اجب ــتلال وسواس ــي ، اخ ــا )rage(خلق  ي

temper tantrums ًعقب ماندگي ذهني ديـده مـي  و احتمالا -
 .]2[شود
دختران و پسـران  و كند، اين سندرم يك در ميليون بروز مي        

از يـك   سـن بـروز ايـن سـندرم         . شـوند به طور يكسان مبتلا مي    
، ولـي در    اسـت  مـاهگي    18ماهگي تا چهار سـالگي بـا ميـانگين          

 در زير سه سالگي رخ مي     عموماً.  شده است  ن بالاتر هم ديده   سني
 .دهد
 موارد ايديوپاتيك است ولي علل ثانويه       اين سندرم در بيشتر         

  درصد مـوارد و    15 تا   10در  . آن نوروبلاستوماي تمايز يافته است    
گــزارش شــده اســت، نوروبلاســتوما در نــواحي % 50تــا حــداكثر 

بتدا به صـورت     ا  و  شده است  گزارشردن  گ، لگن و    توراكس، شكم 
بـا  نسـفالوپاتي ميوكلونيـك     آ همراهـي    .باشـد  مي occultمخفي  

هـاي نورولوژيـك    در مجموعـه سـندرم    هـا سـبب شـده       بدخيمي
در بزرگســالان دژنرســانس . شــودپارانئوپلاســتيك طبقــه بنــدي 

 يــا بــدون اپســوكلونوس همــراه بــا وپارانئوپلاســتيك مغــزي بــا 
يـده  لول كوچك ريه د   كانسرهاي پستان، تخمدان يا كارسينوم س     

 2 سال در    3 ماه تا    6 در سنين    شده است اما در كودكان خصوصاً     
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 1384 ، پائيز3 شماره ،15 دوره ،مجله بيماريهاي كودكان
 و همكاراني حاجي معين، دكتر آنسفالوپاتي ميوكلونيك

 سندرم اپسوكلونوس ميوكلونوس ديـده      ، موارد نوروبلاستوم  %3تا  
 بـا  stage Ι, Π  نوروبلاستوما در كودكـان لوكـاليزه در  . شودمي

 N-myc proto-oncogeneنماي بافتي مطلوب بـدون تكثـر   
 نوروبلاسـتوما همـراه بـا آتاكسـي         تلا بـه  كودكـان مب ـ  . باشـد مي

نسبت به كودكان مبتلا    %) 100(سوكلونوس طول عمر بيشتري     پا
 .]4[دارند%) 55-35(به نوروبلاستوما بدون آتاكسي اپسوكلونوس 

هـاي ويروسـي    ساير علل ثانويه اين سندرم متعاقب عفونـت             
، B3توان از كوكسـاكي     هاي شناخته شده مي    از ويروس  .باشدمي

، ويـروس ابشـتاين بـار و        B2، كوكسـاكي    3ريون، پارا انفلـوانزا     وا
از ديگـر علـل عفـوني       . نسـفاليت سـنت لـوئيس نـام بـرد         آعامل  

، مالاريـا و سـيفليس      ييريكتزيـا هاي  عفونتسالمونلا، توبركولوز،   
 .]3[باشدمي

از . نمايـد       اين سندرم بدنبال اختلالات متابوليك نيز بروز مي       
ليك كماي غير كتوتيك هيپراسمولار و كمبود مولتيپل    علل متابو 

 شـده   گـزارش كربوكسيلاز وابسته به بيوتين همراه با اين سندرم         
تـريپتيلين، هالوپريـدول،   آمـي ماننـد   (داروها  برخي  مصرف  . است
هـا و داروهـاي     ، توكسـين  )توئين، ديازپام و كوكـائين    م، فني وليتي

 .]3[گياهي از ديگر علل اين سندرم است
جهت توجيه پاتوفيزيولوژي   بل قبول   ادر حال حاضر تئوري ق          

وجـود  اين تئوري   د  ه شوا .باشد اتوايمون مي  مكانيسماين سندرم   
در كارسينوم  Hu (Antineuronal nuclear) آنتي بادي ضد

 در Yo (Anti purkinje)نتي بادي ضـد   آسلول كوچك ريه، 
اسـت   ه اين سـندرم   هاي ژنيكولوژيك بزرگسالان مبتلا ب    بدخيمي

همچنـين  . شودها در كودكان به ندرت ديده مي      بادياما اين آنتي  
 در كارسينوم بزرگسـالان  )Ri) Anti neuronal بادي ضديآنت

 .]2[در كودكان يافت شده استآنتي بادي ضد نوروفيلامانت 
- و تصوير برداري   الكتروانسفالوگرافي،  هاي آزمايشگاهي يافته      

 در، لذا توجه به علائم باليني       هستند طبيعي مولاًهاي مختلف مع  
 .باشده    ميدنكنكمكبيشتر تشخيص اين سندرم 

  توراكس و شكم،   راديوگرافي جهت شناسايي نوروبلاستوما از         
ــي ــيسـ ــكن، امتـ ــكن -آر-اسـ  MIBG) Meta-Iآي، اسـ

odobenzguanidine(هومووانيليــك ســنجش دفــع ادراري  و 

 كمـك گرفتـه     )VMA(يل ماندليك اسـيد     وان و   )HVA( اسيد
 Single protolاز نيـز  شود و جهت اخـتلال فعاليـت مغـز    مي

emissiom tomography4[شود استفاده مي[. 
تـوان از   هـاي پيشـنهادي رايـج مـي       در حال حاضر از درمان          

ACTH    نام برد كه استاندارد طلايي درمان ايـن سـندرم مـي -
 ابتدا  است كه تزريق عضلاني   صورت  ب هفته   20  درمان  مدت .باشد

 معمولاً .شوددر نهايت يك روز در ميان تزريق مي       و  دو بار در روز     
 هفته به اين نـوع درمـان        4 الي   1 بيماران ظرف     درصد 90 تا   80

 .شودعود ديده ممكن است دهند اما با قطع درمان پاسخ مي
لـوگرم   گرم به ازاي هـر كي     2 تا   1دوز    با IVIG ديگردرمان        

 مـوارد   درصـد 60 تا  40وزن بدن در يك يا چند روز است كه در           
سـاير  . به عنوان درمان ذكر شده اسـت      نيز   آزاتيوپرين   .ثر است ؤم

، پردنيـزون (دهاي خـوراكي يـا تزريقـي      داروها از قبيـل اسـترويي     
ــون، تريا ــازون، پردنيزولــ ــازون و مدگزامتــ ــينولون، بتامتــ ســ

جهت  .باشد موثر مي  ATCH كمتر از     است كه  )هيدروكورتيزون
سيكلوفسفاميد و متوتركسات اسـتفاده     نيز از   درمان نوروبلاستوما   

 .]5[شودمي
طـور تجربـي پيشـنهاد شـده اسـت           به هايي كه اخيراً  درمان      

آفرزيس درماني است كه به صورت پلاسـما فـرزيس، لوكوسـيت            
 بـار  6 تـا  5 بـا   وپـذيرد آفرزيس و لنفوسيت آفرزيس صورت مـي  

. شـــودض بـــه مـــدت دو مـــاه بهبـــودي حاصـــل مـــي تعـــوي
Immunoadsorption         نوعي از آفرزيس است كه با استفاده از 

ژن جهـت جـذب سـريع     استافيلوكوك به عنوان آنتي Aپروتيين
شـود و آخـرين درمـان اسـتفاده از          هـا بكـار بـرده مـي       باديآنتي

rituximab (Anti CD20 Ab)داخل نخاعي است   . 
كودكـان بـا اپسـوكلونوس      كـه   ه ضروري اسـت     كتذكر اين ن        

ميوكلونوس شديد در شروع بـا بـالاترين ميـزان خطـر مشـكلات        
 و  طبيعينورولوژيك دائمي مواجهند و بعيد است كه بهره هوشي          

زندگي مستقلي داشته باشند، لذا تشخيص و درمان سريع به اين           
 .دنمايبيماران كمك شايان توجهي مي

 

 
 

 

 
 

 
 
 
 

 

www.SID.ir  



Arc
hi

ve
 o

f S
ID

 
  
 
 

279
 
Iran J Pediatr, Oct 2005, Vol 15, No 3 
Myoclonic Encephalopathy, Hajimoeini AR, et al 

Myoclonic encephalopathy  
AR Hajimoeini *MD. Pediatrician, Tehran University of Medical Sciences 
E Hosein MD. Pediatrician, Tehran University of Medical Sciences        
MR Ashrafi MD. Pediatric Neurologist, Assoc Prof, Tehran University of Medical Sciences  

Abstracts 
Background: The dancing eye syndrome or Opsoclonus- 
myoclonus syndrome is so called because of the bizarre eye 
movements which are almost invariably present in this rare 
condition. They are jerky and correspond with jerky movements of  
the limbs particularly the arms. The cause of entity is not known 
with certainty but it is thought to be an autoimmune condition. In 
approximately 10 percent of cases the condition develops as 
complication of neuroblastoma. 

Case report: In this paper we introduce an 18-month old girl. A 
previously well child becomes irritable and unsteady, had  
coordinated jerks of arms and legs, and abnormal eye movements. 
Urine VMA, CSF analysis and EEG were normal. The final diagnosis 
was Opsoclonus–myoclonus syndrome and the patient was treated 
with prednisolon and IVIg. 

Key Words: Opsoclonus-myoclonus, Dancing eye, Encephalopathy, 
Jerky movements, Neurobelastoma 
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