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Purpose: Wolfram syndrome or DIDMOAD is a rare autosomal recessive neurological disorder characterized 
by clinical symptoms of diabetes insipidus, diabetes mellitus, hearing loss, and optic nerve atrophy. Due to 
the rarity of the disease, the rare prevalence of this disease, and the importance of identifying and patient 
recognition, this study aimed at introducing a patient with Wolfram syndrome, who was a candidate for 
vitrectomy with the diagnosis of retinal tachycardia. 
Case Report: A 19-year-old girl with Wolfram with symptoms of diabetes mellitus, optic nerve and hearing 
atrophy, advanced Proliferative Diabetic Retinopathy, and Tractional Retinal Detachment was referred to 
Imam Khomeini Hospital for Vitrectomy. 
Conclusion: Since optic nerve atrophy in the reported patient appears earlier than other symptoms, the 
referral of young diabetic patients for ophthalmologic examinations to early diagnosis is suggested. 
According to the results of this study, children with parents who have a family relationship and a family 
history of diabetes are more likely to develop Wolfram syndrome. So, it is necessary to pay attention to this 
issue in premarital counseling. Also, it is recommended that authorities make appropriate arrangements for 
screening susceptible patients for this syndrome. 
 
Keywords: Advanced Proliferative Diabetic Retinopathy, Diabetes Mellitus, DIDMOAD, Tractional Retinal 
Detachment, Vitrectomy, Wolfram Syndrome 
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  گزارش موردي و مروري بر مطالعات :معرفی یک بیمار مبتلا به سندرم ولفرام با رتینوپاتی دیابتی پرولیفراتیو پیشرفته

  

  *لیلا رضاییدکتر 

  

مـزه، دیابـت    یک بیماري نادر عصبی و اتوزومال مغلوب است که با علائم بالینی دیابت بـی  DIDMOADسندرم ولفرام یا  :هدف

این بیماري و اهمیت آن بودن نادر  کم و شود. با توجه به شیوع ، ناشنوایی و آتروفی عصب بینایی شناخته می)ملیتوسشیرین (

سندرم ولفرام که با تشخیص دکولمان کششـی شـبکیه،    حاضر با هدف معرفی یک بیمار مبتلا به مطالعهاز نظر شناخت بیمار، 

  کاندید ویترکتومی بوده است، انجام گردید.

ساله مبتلا به سندرم ولفرام با علائم دیابت ملیتوس، آتروفی عصـب بینـایی و شـنوایی، رتینوپـاتی     19یک دختر معرفی بیمار:

ن آموزشی درمانی امام خمینی(ره) جهت ویترکتومی ارجاع رفته و دکولمان کششی شبکیه به بیمارستا دیابتی پرولیفراتیو پیش

  داده شد.

، ارجـاع  شـده اسـت  نسبت به سایر علائـم زودتـر ظـاهر     گزارش شدهدر بیمار که آتروفی عصب بینایی  از آنجایی گیري: نتیجه

رود کـه در   انتظـار مـی   گـردد.  پزشک جهت انجام معاینات مربوطه تشخیص زودرس پیشنهاد می بیماران جوان دیابتی به چشم

با احتمـال بیشـتري شـاهد بـروز سـندرم ولفـرام       ي ابتلا به دیابت نوع یک  فرزندان والدین داراي نسبت فامیلی همراه با سابقه

مسئولین انواده به این مهم پرداخته شود و هاي تنظیم خ هاي قبل از ازدواج و در برنامه . بنابراین لازم است که در مشاورهباشیم

  تمهیدات لازم را به عمل آورند. ،ابتلا به این سندرم طه در خصوص غربالگري بیماران مستعدمربو
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  ویترکتومی -سندرم ولفرام -رتینوپاتی دیابتی پرولیفراتیو پیشرفته -دیابت شیرین -دکولمان کششی شبکیه کلمات کلیدي:

 331-337 :3، شماره 25؛ دوره 1399پزشکی بینا  مجله چشم.       

  

  (email: Leyla_rezaei60@yahoo.com) ایران -کرمانشاه -دانشگاه علوم پزشکی کرمانشاه -زجاجیه و شبکیهفلوشیپ  -پزشک چشم -دانشیار *

   

 مقدمه

یـک بیمـاري ارثـی نـادر      Didmoadیـا سـندرم    سندرم ولفرام     

 1WFS ژن عصبی و اتوزومال مغلوب است که به دلیـل اخـتلال در  

  کــه یــک ژن دخیــل در عملکــرد شــبکه 4p16.1واقــع در ناحیــه 

براي  WS. 1آید وجود می  ، بهاستو میتوکندري  )ER( آندوپلاسمی

 4در میـان   Wagener و Wolframتوسط  1938اولین بار در سال 

و آتروفـی   شـیرین فرزند از اعضاي یک خانواده که مبتلا به دیابت 

م بـالینی  ی. این بیماري با علا2عصب بینایی بودند، شناسایی گردید

(دیابت ملیتوس)، ناشنوایی و آتروفـی   شیرینمزه، دیابت  دیابت بی

 770. شیوع آن یـک مـورد در هـر    1شود عصب بینایی شناخته می

هزار نفر در آمریکاي  100هزار نفر در انگلستان و یک مورد در هر 

 شـیرین باشد. براي تشخیص این سندرم وجـود دیابـت    شمالی می

دیگـر   (در صـورت رد علـل   وابسته به انسـولین و آتروفـی بینـایی   

عـلاوه بـر علائـم    بـا ایـن حـال    آتروفی عصب بینایی) کافی است. 

نیــز عصــبی و کلیــوي تظـاهرات  دچــار  بســیاري از آنــاناصـلی،  

صورت اختلال شناختی،  عصبی این سندرم بهنشانگان باشند.  می

اختلال تعادل، تشنج، انقباضـات ناگهـانی و غیـرارادي عضـلات،     

سرگیجه، اختلال بلـع، اخـتلال   حرکات سریع و غیرارادي چشم، 

، تکلــم، اخــتلالات رفتــاري و خلقــی از قبیــل افســردگی شــدید 

کنـد.   سایکوز و رفتارهاي تهـاجمی و سـندرم پـارینود بـروز مـی     

صورت مثانـه نوروپاتیـک، عفونـت مکـرر      درگیري کلیوي اغلب به

. 3ادراري، هیدرونفروز، دریچه پیشابراه خلفی و انسداد مثانه است

 بـه  معمـولاً  و مـرگ بوده سال  30عمر این بیماران  متوسط طول

 عـوارض  یـا  مغـز  ساقه آتروفی از تنفس، ناشی مرکز نارسایی علت

 به، نادر موارد درو  آسپیراسیون یا ادراري سیستم آتونی به مربوط

در  .4- 6افتـد  اتفـاق مـی   شـدید  افسـردگی  از ناشـی  خودکشی علت

تمام موارد دیابت جوانان همراه با آتروفـی   ،WSتشخیص افتراقی 

ــخ  ــی پاس ــک، آنم ــتروم،    اپتی ــندرم آلس ــامین، س ــه تی ــده ب دهن

و ســندرم   Sayre -Kearn ســندرم هــاي میتوکنــدري، بیمــاري

نادر ایـن  کم و با توجه به شیوع  .3گیرد بیدل قرار می مون  لورنس

بیماري و اهمیت شناسایی و پیگیـري بیمـاران از نظـر علائـم و     

مبتلا به سـندرم  حاضر با هدف معرفی یک بیمار  مطالعهعوارض، 

بـا تشـخیص رتینوپـاتی دیـابتی      شـیرین م دیابـت  ی ـولفرام بـا علا 

و  TRD)( ، دکولمـان کششـی شـبکیه   8)PDR(  پرولیفراتیو پیشرفته

  .پذیرفتصورت آتروفی عصب شنوایی 

  

 معرفی بیمار

حاصل ازدواج  ،فرزند سوم خانوادهو  ساله 19یک دختر  ،بیمار     

تیپ یک بـا   شیرینمبتلا به دیابت  و (دختر عمو پسر عمو) فامیلی

. بـود با مصرف مـنظم انسـولین   ، تحت کنترل سالگی7تشخیص از 

ســالگی و کــاهش شــنوایی حســی عصــبی  10کــاهش بینــایی از 

بیمـار بـه علـت     .عنـوان گردیـد  سالگی  13رونده با شروع از  پیش

 ــ ــه  هتشــدید کــاهش بینــایی هــر دو چشــم ب ویــژه چشــم چــپ ب

چشـم چـپ بـه     TRDپزشک مراجعه نمـوده و بـا تشـخیص     چشم

ارجاع  (ره)امام خمینی آموزشی درمانی شبکیه بیمارستاندرمانگاه 

شـمارش  در حـد  دیـد چشـم راسـت     ،. در زمان مراجعـه داده شد

. بودو دید چشم چپ در حد درك نور  يمتر 3 ي نگشتان از فاصلها

چشم راست آتروفـی عصـب بینـایی و     ، درلمپ در معاینه با اسلیت

PDR  آتروفـی عصـب بینـایی و     خونریزي زجاجیه، چشم چپدر و

TRD .آتروفـی   بیـانگر فوندوس فوتـوگراف چشـم چـپ     مشهود بود

توموگرافی انسجام  در .بود Wolf Jaw Detachment دیسک و نماي

 ـ )Optical Coherence Tomography: OCT( نوري  ،عمـل آمـده    هب

بـا   ).2 و 1 هايتصویر( شددیده  با درگیري مرکز دکولمان شبکیه

 ه منظــور ردبــ ،توجــه بــه آتروفــی عصــب بینــایی هــر دو ســمت 

اي، بیمار به متخصص نورولوژي ارجاع  هاي داخل جمجمه تشخیص

مثبتـی  ، یافتـه  مغزي MRIعمل آمده و  هکه در معاینات ب داده شد

تحـت جراحـی    ،چشـم چـپ  در  TRDبیمار به علت  .نگردیدیافت 

ممبرانکتومی و تزریق روغن ، ویترکتومی عمیق از طریق پارس پلانا

ــیلیکون  ــت لیـــزر    ) و در 3(تصـــویر  سـ ــم راســـت تحـ چشـ

ــان ــت.  فوتوکواگولاســیون پ ــرار گرف ــال ق ــم رتین ــین  ه ــت چن جه

هـاي   آزمـایش در  د.ش ـهاي غدد به متخصص داخلی ارجاع  بررسی

وضـعیت  . گردیدمشاهده  آنمی هیپوکروم میکروسیتر ،عمل آمده به

فسفر طبیعـی   ،کلسیم، پتاسیم، هاي سدیم اسید و باز و میزان یون

چنــین  هــمطبیعــی قــرار داشــت.  ي و کــراتینین نیــز در محــدوده

هاي  بلوغ و بررسی هورمون معاینات از نظر، یديیتیروهاي  آزمایش

حجـم  نتایج نشان داد کـه   قرار داشت. طبیعی  جنسی در محدوده
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ــاعته 24ادرار  ــیش از   ي س ــار ب ــود و در  2lit/m 2بیم ــایشب  آزم

 شـده  ساعت که تحت شرایط کنتـرل  6محرومیت از مایع به مدت 

تر  کم ADHادرار افزایش نیافت و در سطح  ي اسمولاریته، انجام شد

پپتید و میزان  A1C ،5/8میزان هموگلوبین بود.  طبیعی  محدودهاز 

C  کاهش یافته وanti GAD  گزارش شد. بنابراین با تکیـه بـر   منفی

نوع یک مورد تأیید قـرار گرفـت و بـه     شیریندیابت نتایج مذکور، 

و دوز انسولین  زاسپري بینی وازوپرسین تجوی ،میمنظور کنترل علا

هاي  پزشک با توجه به یافته چشم دریافتی بیمار نیز تنظیم گردید.

، آتروفی عصب شنوایی و عصب شیرینبالینی از جمله وجود دیابت 

بینایی در هر دو چشم، تشخیص سندرم ولفرام را در بیمار مطـرح  

  نمود.

  

  
 Wolfفوندوس فوتوگراف چشم چپ که آتروفی دیسک و نماي  -1تصویر 

Jaw Detachment .در  مشهود استOCT با  عمل آمده دکولمان شبکیه هب

  شود. میمشاهده  درگیري مرکز

  

 بحث

حاصـل ازدواج   ،فرزند سوم خـانواده ، ساله 19بیمار یک دختر      

تیپ یک بـا  شیرین مبتلا به دیابت  و (دختر عمو پسر عمو) فامیلی

  بود.با مصرف منظم انسولین ، تحت کنترل سالگی 7تشخیص از 

 
  Wolf jaw Retinal Detachment -2تصویر 

  

  
چشم چپ بعد از عمل ویترکتـومی   OCTفوندوس فوتوگراف و  -3تصویر 

  عمیق و برداشتن ممبران و تزریق روغن سیلیکون

  

هاي بالینی از جمله وجود دیابت  پزشک با توجه به یافته چشم      

شنوایی و عصـب بینـایی در هـر دو چشـم،     شیرین، آتروفی عصب 

تشخیص سندرم ولفرام را براي بیمار مطرح نمود. دیابت شیرین در 

شـود و   درصد از بیماران مبـتلا بـه سـندرم ولفـرام دیـده مـی       87

  . در بیمـار 7سالگی گزارش شده است 15تا  6متوسط سن بروز آن 
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شناسـایی گردیـد.   سـالگی   7تیـپ یـک از    شـیرین دیابت حاضر، 

Toppings  و همکاران در مطالعه خود گزارش کردند که بیمار مورد

سـالگی بـراي بـار     36نظر مبتلا به دیابت بارداري بوده که در سن 

بیمار گزارش شده مبـتلا بـه    Ito. در مطالعه 8اول در وي ظاهر شد

 10. در مطالعه پونه یزدانی نیـز در سـن   9دیابت شیرین بوده است

. در گزارش مـوردي،  10دیابت بیمار تشخیص داده شده بودسالگی 

 از سالگی و قبـل  4سن  از معرفی شده، سمانه نوروزي اصل، بیمار

انسولین  با درمان تحت و دیابت شیرین بوده دچار سایر علایم، بروز

نیـز   Anti GADو منفی بودن  Cپایین پپتید  سطح گرفته بود.. قرار

وابسته به انسولین در هر دو بیمـار   . دیابت شیرین11گزارش گردید

سـالگی تشـخیص داده    6تحت بررسی مسعودرضا معنویت از سن 

  .12شد

مزه در سندرم ولفرام ناشـی از دژنراسـیون و آتروفـی     دیابت بی     

ــت  ــا از دس ــراه ب ــالاموس هم ــرون هیپوت ــحه دادن ن ــاي مترش ي  ه

وازوپرسـین در ایــن غـده اســت کــه منجـر بــه فقـدان ایــن مــاده     

بررسـی   سرم سدیم ماه، 2هر  شود می توصیه . بنابراین4و13شود می

دیابـت   بـالینی  علایـم  زبـرو  یـا  و سـدیم  افزایش صورت در و شود

. پزشـک متخصـص در   11گـردد  تجـویز  وازوپرسـین  اسپري مزه، بی

شـیرین از  دیابـت   علایـم مطالعه حاضر براي بیمار جهـت کنتـرل   

در  کـرد. اسپري بینی وازوپرسـین تجـویز    جمله اختلالات ادراري،

بیمار زهرا رضوي نیز به منظور کنتـرل اخـتلالات ادراري ناشـی از    

علایم دیابت شـیرین اسـپري وازوپرسـین یـک بـار در روز تجـویز       

بیمــاران داراي ســندرم ولفــرام در مطالعــه مسعودرضــا . 14گردیــد

هـا   معنویت نیز هر دو مبتلا به دیابـت شـیرین بـوده و یکـی از آن    

سـال و   6لیتر در روز) به مدت  12ار (روي ادر ي برون داراي سابقه

سال پیش از مراجعه به درمانگاه بود. بیمـار   2بی اختیاري ادرار از 

اوریا و اختلال در  ادراري، پلی ي شب دیگر نیز داراي سه سال سابقه

ها، سونوگرافی کلیه حـاکی از اتسـاع    دفع ادرار بود. در هر دوي آن

Pelvicalycealشدن و فشار آتونیک  یه، بزرگ، هیدرونفروز هر دو کل

ها قرص زیـر   مثانه بودند. با توجه به علایم مذکور براي هر دوي آن

در مطالعـه   .12تجویز گردید وازوپرسیني  زبانی مینیرین از خانواده

Cremers بیمـار در متـون مختلـف     88که به بررسی  15و همکاران

گـزارش  پرداخته است، افزایش بیش از حد ظرفیت مثانه به کرات 

ي کشوري  نیز که به بررسی گسترده 16و همکاران Barretشده بود. 

 58بیماران مبتلا به سندرم ولفرام در انگلستان پرداخته بودند، در 

شده  درصد موارد اختلالات عملکرد مثانه گزارش شد. بیمار گزارش

Anithaدر مطالعه 
 7علاوه بر ابتلا به دیابت شـیرین نـوع یـک از     7

هـاي مکـرر    راي اختلال مادرزادي مجاري ادراري، عفونتسالگی، دا

ادرار، کاهش قابلیت انقباض مثانه و هیدرونفروز دیابتی بوده است. 

 شـدید  تخریـب  بـراي  و نادر است ولفرام سندرم در کامل نابینایی

. 11اسـت  لازم سـال زمـان   7شـود، حـدوداً    که نابینا تلقـی  بینایی

آتروفی عصب بینایی بعد از ابتلا به دیابت از علائم مشخص سندرم 

شـود. بـا ایـن حـال      سالگی شروع مـی  10باشد و از سن  ولفرام می

مـورد سـندرم    5، 2007تـا سـال    Seyhmusبنابر مطالعه مـروري  

ولفرام بدون آتروفی عصب بینایی گزارش شده است. اما رتینوپـاتی  

 ـ    و  Cano. 17- 20شـود  درت دیـده مـی  دیابتی در ایـن بیمـاران بـه ن

 35در مطالعه خود اظهار داشـتند کـه ایـن عارضـه در      21همکاران

سالگی مشـاهده  15درصد از بیماران مبتلا به سندرم ولفرام بعد از 

سـالگی   10. در بیمار حاضـر کـه کـاهش بینـایی وي از     21شود می

گزارش شده است، علاوه بر آتروفـی عصـب بینـایی و آب مرواریـد     

در چشم چپ  TRDدر چشم راست و  PDRري در هر دو چشم، قش

 10از  در وي کاهش بینـایی مشاهده گردید. لازم به ذکر است که 

 5تنهـا یکـی از    22در مطالعه توکـا بنـایی  گزارش شده بود.  سالگی

شـده، مبـتلا بـه رتینوپـاتی دیـابتی بـود. در مطالعـه         بیمار گزارش

Toppings بیمار فاقد رتینوپاتی دیابتی و دچار آتروفی 8و همکاران ،

Itoسالگی بود. در مطالعه 10عصب بینایی از سن 
 3بیمار از سن  9

سالگی به دلیل آتروفی عصب بینایی دچار فقدان بینایی شده بود. 

ي شبکیه توسـط   در معاینه 10شده توسط پونه یزدانی بیمار گزارش

در هـر دو طـرف آتروفـی    افتالموسکوپ، ماکولا و سر عصب بینایی 

، در فوندوسـکوپی بیمـار،   11. در مطالعه سمانه نـوروزي اصـل  10بود

 و حدود مشخص رنگ پریده دیسک صورت عصب بینایی به آتروفی

 اخـتلال  گردیـد و علـت   گـزارش  رتینوپـاتی دیـابتی   شواهد بدون

بود. با ایـن حـال    اپتیک کیاسماي عصب و دمیلینیزاسیون بینایی،

در ابتـداي مراجعـه شـکایتی از اخـتلال دیـد       14رضويبیمار زهرا 

نداشت و تنها یک سال بعد، دچار کاهش دید بسیار شدید به علت 

آتروفی عصب بینایی شد. در مطالعـه مسعودرضـا معنویـت هـر دو     

ي بینـایی بودنـد و هـیچ     شده دچار آتروفـی دوطرفـه   بیمار معرفی

. در 12ده نشـد هـا مشـاه   مدرکی مبنی بر رتینوپـاتی دیـابتی در آن  

و همکاران، بیمار دچـار آتروفـی عصـب بینـایی      Toppings مطالعه 

Anitha . برخلاف مطالعات یاد شـده در مطالعـه  8بود
، بیمـار فاقـد   7

. در میان مطالعات ذکر شده در هیچ یـک  آتروفی عصب بینایی بود

مروارید  که در بیمار ما آب مروارید دیده نشد. در حالی از بیماران آب

درصد  62/28عصبی در  -مشهود بود. کاهش شنوایی حسی قشري

ي دوم زندگی و بـه طـور    از بیماران مبتلا به سندرم ولفرام در دهه

، به واسطه آتروفی عصب شنوایی  سالگی 10-16متوسط در سنین 

. بیمـار تحـت   18،4و23گـردد  هاي وستیبولوکوکلئر ایجاد مـی  و هسته
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کاهش شنوایی حسی عصبی پیشـرونده بـا شـروع از    نیز  بررسی ما

در بررسی  11در مطالعه سمانه نوروزي اصلکرد. سالگی را ذکر  13

شده، کاهش شنوایی حسی عصبی دوطرفه در  سنجی انجام شنوایی

هرتز بدون افـت شـنوایی در فرکـانس     4000هاي بیش از  فرکانس

نیـز بیمـار    14اي در بیمار تایید شد. در مطالعه زهرا رضـوي  محاوره

صورت کاهش خفیف شـنوایی در   دچار اختلال مختصر شنوایی به 

بیمار مبتلا  10. در مطالعه پونه یزدانی14هاي بالا بوده است فرکانس

طور  به کاهش شنوایی حسی عصبی دوطرفه در فرکانس بالا بود. به

هـاي   عصبی دو طرفه، ابتدا در فرکانس-کلی کاهش شنوایی حسی

اي را  تـر و محـاوره   هـاي پـایین   شود و سپس فرکانس بالا ایجاد می

 20. در مطالعه مسعود رضا معنویت، شنوایی بیمار 11کند درگیر می

سنجی بیانگر کاهش  سالگی کاهش یافته و شنوایی 16ساله از سن 

 14شنوایی حسی عصبی دوطرفه در فرکـانس بـالا بـود. در بیمـار     

لیه، کبـد، تیروئیـد و   ساله وضعیت شنوایی طبیعی بود و عملکرد ک

. در 12ها طبیعی گزارش گردید آزمایشات خونی دیگر در هردوي آن

 25، کاهش شنوایی حسـی از سـن   8و همکاران Toppingsمطالعه 

Itoسالگی در بیمار گزارش شد. در مطالعه 
، کاهش شنوایی حسی 9

Anithaخفیف در بیمار گزارش گردید. در مطالعه 
بیمار مـوردنظر   7

در آزمایشـات بـه عمـل    آتروفی شنوایی نداشته اسـت.   شواهدي از

مشـاهده   آنمی هیپـوکروم میکروسـیتر  از بیمار تحت بررسی،  آمده

 ،کلسـیم ، پتاسیم، هاي سدیم وضعیت اسید و باز و میزان یونشد. 

طبیعـی قـرار داشـت.      فسفر طبیعی و کـراتینین نیـز در محـدوده   

بلـوغ و بررسـی   معاینـات از نظـر   ، یـدي یآزمایشـات تیرو چنین  هم

بیمـار مربـوط    قرار داشت.طبیعی هاي جنسی در محدوده  هورمون

Anithaبه مطالعه 
مبتلا بـه هیپوگنادیسـم و فاقـد علایـم ثانویـه       7

خونی فقر آهن، کاهش  هاي خونی حاکی از کم جنسی بود. آزمایش

هاي تیروییدي، افزایش سطح سرمی کـراتینین و نیتـروژن    هومورن

علایم سیستم عصـبی مرکـزي ماننـد:     ولفرام، رمسند ادرار بود. در

تکلـم در   اخـتلال  میوکلونـوس، لـرزش، تشـنج،    اي، اتاکسی مخچه

دهـه چهـارم زنـدگی     و به طـور معمـول در   درصد از افراد 62/28

 بـروز  اخیـر،  مطالعـات  در حتی کند. می بروز حملاتی شبیه سکته

 مطالعاتدر  آنچه از زودتر خیلی و سالگی 15سن  علایم عصبی در

. با این حال نتـایج مشـاوره   4و5گردید گزارش است، شده بیان قبلی

در مطالعه حاضر بیانگر طبیعی بودن وضعیت  MRIمغز و اعصاب و 

سیستم عصبی مرکزي بیمار است. برخلاف ایـن یافتـه در مطالعـه    

Ito
بیانگر آتروفی متوسط مغـز و مخچـه بـود. در     MRIهاي  ، یافته9

 شده هر چند معاینـات  معرفی ، بیمار11مطالعه سمانه نوروزي اصل

 نوبت یک دچار بستري زمان نورولوژیک طبیعی داشته است اما در

داروي ضـد   بـا  درمـان  تحت که شد ژنرالیزه تشنج تونیک کلونیک

Anithaگرفت.  تشنج قرار
ت کـه بیمـار   در گزارش خود اظهار داش 7

هاي مکرر صرع را تجربه کرده و در نهایت به علت  ها و حمله تشنج

سکته مغزي فوت شد. لازم به ذکر اسـت کـه هـیچ درمـانی بـراي      

اي نورودژنراسیون در این بیماران وجود نـدارد و   اصلاح علت زمینه

کننده حیـات و   ها در نهایت به سمت عوارض تهدید تقریباً تمام آن

  . 4یش خواهند رفتمرگ زودرس پ

همانطور که مشاهده شد بیمار مورد نظـر حاصـل یـک ازدواج         

فامیلی بود و پدر و مادر وي با یکدیگر نسـبت پسـر عمـو و دختـر     

چنین مادر وي نیز مبتلا به دیابت بود. در مطالعه  عمو داشتند. هم

Ito. در مطالعه 10پونه یزدانی نیز خواهر بیمار مبتلا به دیابت بود
9 ،

چنین با توجه  ي خانوادگی دیابت شیرین بود. هم بیمار داراي سابقه

به ارثی بودن این بیماري در مطالعه زهرا رضوي و سـمانه نـوروزي   

اصل و پونه یزدانی نیز همین نسبت فـامیلی در پـدر و مـادر ذکـر     

دو بیمـار داراي   12. در مطالعه مسعودرضا معنویـت 11،10و14شده بود

سندرم ولفرام با یکدیگر نسبت برادر و خواهر داشتند و داراي یـک  

انـد. در مطالعـه    عموزاده با علائم مشابه سـندرم ولفـرام نیـز بـوده    

Anitha
با   بیمار مورد نظر داراي یک برادر کوچکتر و یک عموزاده 7

 علایم مشابهی از سندرم ولفرام بود. بـا ایـن حـال در بیمـار زهـرا     

ي مثبتی از دیابت وابسته به انسولین و سایر علائـم   سابقه 14رضوي

مشهود سندرم مذکور از جمله اخـتلال بینـایی، شـنوایی و دیابـت     

  ملیتوس در بستگان درجه یک وجود نداشت.

  

  گیري نتیجه

آتروفی عصب بینایی نسبت به سایر علائم با توجه به سن بروز      

تـرین علامـت    رین بـه عنـوان زودرس  آن، بعد از ابتلا به دیابت شی

که آتروفـی عصـب    گردد. از آن جایی خاص سندرم ولفرام ظاهر می

هاي دستگاه ادراري و سایر علایم مذکور، دیرتـر   شنوایی، ناهنجاري

پزشـک جهـت    کنند، ارجاع بیماران جوان دیابتی به چشـم  بروز می

اد انجام معاینات مربوطه تشخیص زودرس این سندرم قبـل از ایج ـ 

گردد. در مراحل بعدي بررسـی اخـتلالات    سایر علائم، پیشنهاد می

  اورولوژیک نیز در تشخیص بیماري داراي اهمیت است.

همانطور که قبلاً نیز اشاره شد، این سندرم یک بیمـاري ارثـی        

توسـط   1WFSاتوزومال مغلوب است و از زمان تشخیص اولیـه ژن  

Inoue  و همکاران، تحقیقات مختلفی صورت گرفت که بیانگر بیش

انـد کـه ایـن نتـایج حـاکی از       جهش مجـزا از ایـن ژن بـوده    50از 

. هرچنـد کـه در   24ناهمگن بودن این سندرم از نظر ژنتیکی اسـت 

مطالعه اخیر تحلیل ژنتیکی انجام نشد اما با توجه بـه مطالـب یـاد    
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در رابطه با تـوارث   10- 12و14شده و گزارش موارد از مطالعات مختلف

توان اظهار داشت که در فرزندان والدینی که نسبت  این بیماري می

باشـیم.   فامیلی دارند با احتمال بیشتري شاهد بروز این سندرم می

از جمله عوامل خطرساز که با احتمال بیشتري وجود سندرم ولفرام 

خـانوادگی  دهـد، سـابقه    را در بیماران دیابتی مورد تأیید قرار مـی 

. بنابراین 25دیابت قندي نوع یک با یا بدون وجود این سندرم است

هاي تنظـیم   هاي قبل از ازدواج و در برنامه لازم است که در مشاوره

خانواده به این مهم پرداختـه شـود. همچنـین ضـروري اسـت کـه       

فرزندان متولد شده از والدینی که نسـبت فـامیلی داشـته و داراي    

ابت یا اختلالات شنوایی و بینایی ناشی از آتروفـی  علائمی مانند دی

اعصاب مربوطه هستند از نظر این سندرم مورد ارزیابی قرار گرفتـه  

و در اولین فرصت شناسایی و کنترل گردند تا با درمان به موقع از 

هاي توانبخشی و  پیشرفت عوارض جلوگیري به عمل آید و با کمک

ها  ژه به بهبود کیفیت زندگی آنهاي حمایتی وی ارجاع آنان به گروه

 با احتمال زمان گذشت با عصبی، که عوارض کمک شود. از آنجایی

شد، حتی در صـورت طبیعـی بـودن نتـایج      خواهند ظاهر بیشتري

باید بـه طـور مکـرر تحـت      بیماران این آزمایشات عصب شناختی،

. با توجه به اهمیت بیماري 6عصبی قرار گیرند ي معاینه و غربالگري

آگهی، هنوز شیوع آن در کشور گـزارش نشـده اسـت.     ز نظر پیشا

بنابراین لازم است که در این رابطه مطالعات اپیـدمیولوژي توسـط   

گـردد کـه مسـئولین     محققین صورت گیرد. همچنین توصـیه مـی  

مربوطه در خصوص غربالگري بیماران داراي شرایط از نظر ابتلا بـه  

  ورند.این سندرم تمهیدات لازم را به عمل آ

  

  گزاري سپاس

بدین وسیله از همکاري کارشناسـان واحـد تحقیقـات بـالینی          

بیمارستان آموزشی درمـانی امـام خمینـی (ره) کرمانشـاه کـه بـا       

هاي خود ما را در تکمیل این مقاله یاري نمودند، تشکر و  راهنمایی

  شود. قدردانی می
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