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  032: كد مقالهي گزارش مورد 
  

  
  
  
  

  بي در همراه چند انگشتي و بيماري مادرزادي قلسيكلوپي به

  يكي از دو قلوهاي ناهماهنگ

  
   

         خلاصه  

  
  

. هولو پروزنسفالي مجموعه اي از مالفورماسيون ها است كه با چندچهره مشخص همراه است       

. سيكلوپي شديدترين گونه بيماري است كه يـك كـره چـشم در مركـز صـورت ديـده ميـشود                    

ه چشم به درجات متفـاوتي دوگانـه شـده انـد، بعـلاوه فقـدان بينـي و تـشكيل                     اجزاي داخل كر  

  .خرطومي به جاي آن مشهود است

                                     
سيكلوپي ، هولو پروزنسفالي ، بيمازي مادرزادي قلبي ، چند انگـشتي ،              :واژه گان كليدي  

  .دوقلويي ناهماهنگ

  
  21/2/87:تاريخ پذيرش مقاله           21/5/87: تاريخ اصلاح نهايي          25/12/86 :اريخ دريافت مقالهت                          
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  ه  مقدم                                                                  
هولو پروزنسفالي يك مالفورماسيون مغزي در اثر اشـكال در تقـسيم            

  ) .1(ن مي باشد پروزنسفالو
فرم آلوبار كه جدي ترين فرم آن است با مالفورماسيون هاي صـورت             
از قبيل سيكلوپي ، سبو سـفالي و فقـدان ناحيـه مـاگزيلاري همـراه                

سيكلوپي يك مالفورماسيون نادر مي باشد كه بعلت توقف در          . ميباشد
  .توسعه انتهاي قدامي صفحه عصبي ايجاد شده است

ا تك حفره چشمي، يك زائده بجاي بيني بنام          در سيكلوپي صورت ب   
ديگـر چهـره هـاي    . خرطوم در بالاي حفره چشم مشخص مي شـود        

           همراه آن چنـد انگـشتي هـا ، بيماريهـاي قلبـي و دسـتگاه گـوارش                  
  ). 2(مي باشد 

 فقط در دو مورد سيكلوپي در يكي از جنين هاي دو قلـويي گـزارش               
  ) . 1(شده است  
عه ما يك مـورد سـيكلوپي كـه بهمـراه چنـد انگـشتي و                در اين مطال  
 ، فقط در يكـي از جنـين    )سوراخ بين بطني و دهليزي(بيماري قلبي

  .   هاي دوقلويي ناهماهنگ بود را گزارش مي كنيم
  

     موردمعرفي       
  
  
  
  
  

 ساله اهل افغانـستان ، كـه بـا درد زايمـان ، تهـوع ،                 35يك خانم    1
ه اپي گاستر مراجعه كـرده بـود، حـاملگي پـنجم ،     استفراغ و درد ناحي 

تاريخ آخرين پريود خود را نميدانست      .  فرزند زنده داشت   4 و   4پاريتي  
بيمار جهت . و همه حاملگي هاي قبلي بصورت طبيعي انجام شده بود      

  .مراقبت دوران بارداري اصلاً مراجعه نكرده بود
اشـت ،   دmm Hg 100/160در معاينه فيزيكي فشارخون بـالا  

 cm2در معاينــه واژينــال . حــد رحــم بــه انــدازه حــاملگي تــرم بــود
درصد افاسمان ، كيسه آب سالم ، بـا ضـربان قلـب             30ديلاتاسيون ،   

         پـروتئين را نـشان       4+آزمـايش ادرار    . منظم و پرزانتاسيون بريچ بـود     
 از لگن دو جنـين      عكس. سونوگرافي در آن موقع مقدور نبود     . مي داد 
                    ).1تصوير (دو بصورت پرزانتاسيون بريچ بودند را نشان دادكه هر 

 سولفات منيزيم براي بيمار شروع شد و بعد از كنترل فـشار خـون و               
 2400قل اول دختـر،     . علائم حياتي ، بيمار تحت سزارين قرار گرفت       

 گـرم   1000گرم ، سالم بدون هيچ ناهنجاري واضح بود ، اما قل دوم             
در بـالاي پيـشاني و      ) خرطـوم (ختر، سيكلوپي با يك پروبوسـيس       ، د 

  ).2تصوير . (داراي چند انگشتي بود
سونوگرافي .  معاينه جفت بصورت مونوكوريونيك داي آمنيوتيك بود  

  .قل دوم هولو پروزنسفالي را نشان داد اما بقيه ارگانها طبيعي بود 

و يـك     VSD)( اكوكارديوگرافي يك  سوراخ بين بطنـي كوچـك          
. را نـشان داد    Secundum بـا نـوع      ) ASD( سوراخ بين دهليزي  

  ).3تصوير(
  . ساعت بعد از تولد فوت شد3اين جنين 

  
  

  

     بحث    
  
  
  

  
  
  

  

هولو پروزنسفالي يك مالفورماسيون مغزي در اثر اشكال تقسيم           اولين
پروزنسفالون مي باشد كه هم پيش مغز و هم صورت را تحـت تـاثير               

ــو پروزنــسفالي در . دهــدقــرار مي  250/1  تولــد زنــده و 1500/1هول
  ). 3(حاملگي گزارش شده است 

آلوبار ، سـمي آلوبـار و       :  هولو پروزنسفالي  به سه فرم ديده مي شود          
  .لوبار

فرم آلوبار جدي تـرين فـرم آن اسـت كـه تـك بطنـي مـي باشـد ،                     
 نواحي قـدامي پـاييني و تمپـورال وجـود         . تالاموس تقسيم نمي شود   

چهـره هـاي    . ندارند و بقيه ايزوكورتكس بصورت ابتدايي مـي باشـند         
. نورولوژيك آن با عقب ماندگي ذهني شديد، تشنج و سفتي مي باشد           

)2 .(  
اگرچه موارد زيادي از هولو پروزنسفالي بعد از تولد گزارش شده است             

  ).4( ولي فازهاي اوليه پاتوجنز آن شناخته شده نيست 
كي هتروژن اسـت امـا فاكتورهـاي محيطـي هـم      بيماري از نظر ژنتي   

ارتبـاط بـا ديابـت      ) 3.(ممكن است در ايتولوژي آن سهم داشته باشند       
مادر، سيفليس، سيتو مگالو ويروس وتوكسو پلاسـموزنيز ديـده شـده            

 VDRLدراين  مطالعه قند خون مـادر طبيعـي وتـست     ). 2و5(است  
  . منفي بود

  

 بـوده و    415/1رم آلوبـار     در يك مطالعه پـره ناتـال شـيوع آن در ف ـ           
 مـورد   11. امكان داشـته اسـت    % 100تشخيص آن با سونوگرافي در      

شـكاف كـام و     . همزمان با آن ناهنجاري صـورت داشـتند       % ) 7/47(
دو . هايپو تلوريسم شايع ترين ناهنجاريهاي صورت بهمراه آن بودنـد         

گـزارش  . دو قلويي بودند كه فقط يك جنين درگير بود        %) 8/11(مورد
يك مورد دوقلويي هر دو دختر با جنينهاي ناهماهنـگ بودنـد كـه           ما  

  . بصورت مونوكوريونيك بودند و فقط يك جنين درگير بود
يافته هاي مشخص سونوگرافي در آنها تك بطني ، تـالاموس هـاي             

  ).6(بهم چسبيده و فقدان ساختمان هاي خط وسط بودند 
          فالي را نـشان داد     مطالعه سونوگرافي در قل دوم هولو پروزنـس        در اين 
  ارگانها طبيعي بود   اما بقيه
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 ديده شده است كه در      13 و   D-4 در سه مورد سيكلوپي با تريزومي       
همه اين موارد همزمان بيماري مادرزادي قلبي نيـزدر جنـين  وجـود              

از مشكلات قلبي همـراه آن ميتـوان بـه جابجـايي     ).7-9(داشته است 
الوت، سـوراخ بـين بطنـي،بطن چـپ         سرخرگهاي بزرگ، تترالوژي ف ـ   

در ).2(هايپو پلاستيك و خيلي از ناهنجاريهاي ديگر قلبي اشاره كـرد          
اين مطالعه نيز سوراخ بين بطني و سـوراخ بـين دهليـز ي در جنـين                 

  .   درگير  وجود داشت
 7،21مشكلات كروموزومي ديگر مثل حذف بـازوي بلنـد كرومـوزوم          

 18 و 13 و تريزومـي     18 و   2،   3 و حذف بازوي كوتاه كروموزوم       13،
در اين مطالعـه بررسـي كرومـوزومي انجـام          ).5(نيز  ديده شده است      

  . نشده است
   فرمهاي غير معمول هولـو پروزنـسفالي آلـوبر بـا سـيكلوپي ، چانـه                

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  .عكس از لگن كه دو قلويي را نشان ميدهد:1تصوير

 بـالاي چـشم و ديگـري        يكـي ) خرطـوم (كوچك ، دو تا پروبوسيس      
  ). 10(پايين آن هم گزارش شده است 

 و كليه   situs/inversus)(حتي با جابجايي احشاء به طرف مقابل       
در اين مطالعه يـك پروبوسـيس       ).11(نعل اسبي هم ديده شده است       

در بالاي پيشاني وجود داشت ونـوزاد  داراي چنـد انگـشتي          ) خرطوم(
  .دبوداما بقيه ارگانها طبيعي بود ن

 هفتـه   10بعـد از    . تشخيص قبل از زايمان با سونوگرافي مقدور است       
در ايـن مطالعـه   . براي بيشتر فرمهاي جدي اين تشخيص امكان دارد   

  .بدليل انجام نشدن سونو گرافي تشخيص از قبل موجود نبود
در حاليكـه  .  مبتلايان به آلـوبر هولـو پروزنـسفالي زنـده نمـي ماننـد       

ر و سمي لوبار تا دوران كودكي ممكـن اسـت           مبتلايان به اشكال لوبا   
  ) 5.(زنده بمانند اما دچار عقب افتادگي ذهني متوسط تا شديد هستند

ــه دليــل فــرم جــدي     ــز ب ــوزاد گــزارش شــده در ايــن مطالعــه ني             ن
  .هولو پروزنسفالي بهمراه سيكلوپي ، چند ساعت بعد از تولد فوت شد
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  نوزاد با سيكلوپي به همراه چند انگشتي:2تصوير

 .را نشان ميدهدASDو VSDو گرافي نوزاد با سيكلوپي كهاكوكاردي:3تصوير
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