


فهرست مطالب
Guideline & Book Review

فصل 1. چگونگی برخورد با اختلالات مفصلی و 
1������������������������������������� عضلانی _ اسکلتی

• شرح حال و معاینه�����������������������������������2 
•  2������������������������������������������ فیبرومیالژی
•  3� ����������� ارزیابی روماتولوژیک در بیماران مُسن
•  3� ������������� ارزیابی روماتولوژیک بیماران بستری
• مطالعات آزمایشگاهی������������������������������5 
•  6����������������� آسپیراسیون و آنالیز مایع سینوویال
•  9������������������������������ روش‌های رادیولوژیک
• درد دست�������������������������������������������10 
•  11�������������������������������������������� درد شانه
•  12� �������������������������������������������� درد زانو
•  14������������������������������������������  درد هیپ

16����������������������� فصل 2. بیماری‏های عضلانی
•  18���������������������������������� میوپاتی‏های ارثی
•  18��������������������������������� دیستروفینوپاتی‏ها
•  18������������������������������ دیستروفی میوتونیک
• دیسـتـروفی عضـلانـی فـاسـیو اسـکـاپـولـوهـومـرال �19 
•  19���������������������������� میوپاتی‌های مادرزادی
• میوپاتی‌های متابولیک������������������������������20 
•  20�������������������������� میوپاتی‌های میتوکندریال
•  20����������������������������� کانالوپاتی‌های عضلانی
•  20��������������������������� میوتونی غیردیستروفیک
•  20���������)Periodic Paralyses( فلج‌های دوره‌ای
•  21� ������������������������������ میوپاتی‌های التهابی
•  21� ��������������������� درماتومیوزیت/پلی‌میوزیت
• میوزیت جسم انکلوزیونی اسپورادیک������������22 
•  23������������������������������� میوزیت‏های عفونی
•  23��� میوپاتی‏های ناشی از بیماری‏های سیستمیک
• میوپاتی‏های توکسیک������������������������������24 

25��������������������������� فصل 3. درد کمر و گردن
• آناتومی���������������������������������������������25 
•  25�������������������������������������� انواع کمردرد
•  26������������������������������������������ معاینه کمر
• تست‏های بررسی کمردرد�������������������������26 
•  28���EMG مطالعات آزمایشگاهی، تصویربرداری و
• علل کمردرد����������������������������������������30 
• اسپوندیلوز و اسپوندیلولیستزیس�����������������30 
•  31���� آنومالی‌های مادرزادی ستون فقرات کمری
•  31������������������������������� تروما به کمر و گردن
•  32������������������������������ بیماری دیسک کمری
•  33� �������������������������������� سندرم دم اسب 
•  33� ��������������������� استنوز ستون فقرات کمری 
•  34� ������������������������������������������ نئوپلاسم
•  35� ��������������������������������� عفونت و التهاب
•  35� ������������������������������������ علل متابولیک
• دردهای ارجاعی�����������������������������������36 
•  36������������������������������������� درمان کمردرد
•  36��������� درمان کمردرد حاد بدون رادیکولوپاتی
•  37������� درمان کمردرد مزمن بدون رادیکولوپاتی
• درمان کمردرد همراه با رادیکولوپاتی������������38 
•  39���������������������������������� درد گردن و شانه
•  39��������������������� تروما به ستون فقرات گردنی
•  39����������������������������� بیماری دیسک گردنی

• اسپوندیلوز گردنی����������������������������������40 
• سایر علل درد گردن�������������������������������41 
•  42���������������������� Thoracic outlet syndrome
•  43� �������������������������� شبکه براکیال و اعصاب
•  43� ��������� درمان درد گردن بدون رادیکولوپاتی
•  44� ������ درمان درد گردن همراه با رادیکولوپاتی

46������������������������������� فصل 4. استئوآرتریت
•  48� مکانیسم‏های حفاظتی مفصل و بی‏کفایتی آنها
•  48������� غضروف و نقش آن در نارسایی مفصلی
•  48������������������������������������ ریسک فاکتورها
•  50� پاتولوژی��������������������������������������������
•  50� منشأ درد در استئوآرتریت������������������������
•  51���������������������������������������� علائم بالینی
•  53� �������� یافته‌های آزمایشگاهی و تصویربرداری
•  54�������������������������� درمان‌های غیردارویی
•  55������������������������������������ درمان دارویی
•  57� �������������������������������������������� جراحی

59����������������� فصل 5. آرتریت عفونی )سپتیک(
•  59������������������������������ آرتریت باکتریایی حاد
• آرتریت باکتریایی غیرگنوکوکی�����������������������60 
• آرتریت گنوکوکی�������������������������������������62 
•  63����������������������������� آرتریت مایکوباکتریایی
• آرتریت سیفیلیسی����������������������������������64 
• بیماری لایم�����������������������������������������64 
•  65�������������������������������������� آرتریت قارچی
•  65������������������������������������ آرتریت ویروسی
•  65��������� آرتریت واکنشی )آرتریت بعد از عفونت(
•  66������������� عفونت در مفاصل مصنوعی )پروتز(

فصل 6. بیماری‏های اطراف مفصل���������������67
•  67��������������������������� بورسیت ساب آکرومیال
• بورسیت تروکانتریک��������������������������������67 
• بورسیت اوله‏کرانون��������������������������������67 
• بورسیت آشیل��������������������������������������68 
•  68������������������������� بورسیت پشت کالکانئوس
•  68����������������������������������� بورسیت ایسکیال
•  69������������������������������ بورسیت ایلئوپسواس
•  69����������������������������������� بورسیت آنسرین
•  69����������������� بورسیت جلوی استخوان کشکک
•  70���������������������������������� درمان بورسیت‏ها
•  70�������� تاندونیت روتاتور کاف و سندرم فشردگی
• تاندونیت کلسیفیک��������������������������������71 
•  71�������������� تاندونیت و پارگی عضله بای‏سپس
•  72�����������������������  De Quervain تنوسینوویت
• تاندینوپاتی‏های ناشی از دارو���������������������73 
•  73����������� تاندونیت Patella یا استخوان کشکک 
•  73����������������������������� سندرم نوار ایلیوتیبیال
•  74�������������������������������� کپسولیت چسبنده
•  75� ��������� )Tennis Elbow( اپی‏کندیلیت خارجی
•  76������������������������������� اپی‏کندیلیت داخلی
• فاشئیت پلانتار��������������������������������������76 

79������������������������� فصل 7. آرتریت روماتوئید
•  79��������������������������������������� اپیدمیولوژی 

•  79������������������������������������� ریسک فاکتورها
•  80������������������������������������������������ پاتوژنز
• یافته‏های بالینی�������������������������������������80 
•  83�������������������������������������������� تشخیص
•  84��������������������������� یافته‏های آزمایشگاهی
•  85� درمان���������������������������������������������
•  86�������������������������������� مراقبت‏های خاص
• پیش‏آگهی�������������������������������������������86 

89���������������������� فصل 8. اسپوندیلوآرتریت‏ها
•  90������������������������������������������������ پاتوژنز
•  90��������������������������� تظاهرات بالینی مشترک
• تظاهرات اختصاصی اسپوندیلوآرتریت‏ها��������92 
•  92����������������������������� اسپوندیلیت آنکیلوزان
• آرتریت واکنشی )سندرم رایتر( ��������������������93 
•  94��������������������������������� آرتریت پسوریاتیک 
•  94������ آرتریت انتروپاتیک )بیماری التهابی روده( 
•  95�������������������������������������������� تشخیص
• درمان�����������������������������������������������96 

فصل 9. لوپوس��������������������������������������98
•  98����������������������������� تعریف و اپیدمیولوژی
•  98����������������������������������������������� پاتوژنز
•  98������������������������������������ تظاهرات بالینی
•  100� �������������������� تشخیص و تشخیص افتراقی
•  104��������������������������������������������� درمان 
• مسـائل خـاص در مراقـبـت از لوپوس ���������105 
• حاملگی ��������������������������������������������105 
• بیماران تحت درمان هورمونی�������������������106 
•  106���������������������� )CVD( بیماری قلبی عروقی
•  106�������������������������������������������� بدخیمی
•  106������������������������������� سلامت استخوان‏ها
•  106������������������������������������������ پیش‏آگهی 
•  107� سندرم آنتی‏بادی ضد فسفولیپید��������������

109��� فصل 10. اسکلروز سیستمیک )اسکلرودرمی(
•  111���������� فنومن رینود و درگیری عروق محیطی 
•  112����������������� )ILD( بیماری بافت بینابینی ریه
•  113������������������ هیپرتانسیون ریوی )پولمونری(
•  113�������������������������� کریز کلیوی اسکلرودرمی
•  115�������������������������������������� درگیری قلبی
• تظاهرات گوارشی ���������������������������������115 
•  116� �������������������� تظاهرات عضلانی _ اسکلتی
•  116� تظاهرات پوستی���������������������������������

فصل 11. واسکولیت‏ها�����������������������������117
•  117������������������� واسکولیت‏های عروق کوچک 
•  117������  )AAVs( ‏ANCA واسکولیت‏های مرتبط با
•  118���� گرانولوماتوز وگنر و پلی‏آنژئیت میکروسکوپی
• سندرم چرچ _ اشتراوس �������������������������120 
•  120���������������������������  تشخیص‏های افتراقی
•  120����������� درمان واسکولیت‏های عروق کوچک
•  121��������������������� پورپورای هنوخ شوئن لاین 
•  122������������������  واسکولیت افزایش حساسیتی 
•  122������������������ واسکولیت‏های عروق متوسط 
• پلی‏آرتریت ندوزا ����������������������������������122 
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•  124� ��������������������������������� بیماری کاوازاکی 
•  124� ������������������������� واسکولیت عروق بزرگ
•  124� �������� آرتریت تمپورال یا آرتریت سلول ژآنت 
•  126����������������������������������� آرتریت تاکایاسو 

128��������������� فصل 12. آرتروپاتی‏های کریستالی
•  128���������������������������������������������� نقرس
•  129����������������� فیزیوپاتولوژی حمله حاد نقرس
•  129����������������������������������� تظاهرات بالینی
•  130� ���������������������������������� تشخیص نقرس
•  131����������������������� نقرس در بیماران پیوندی
• درمان����������������������������������������������131 
• درمان هیپراوریسمی در بیماران فاقد نقرس���134 
• بیماری رسوب کلسیم پیروفسفات دی‏هیدرات  

134����������������������������������������������)CPPD(
• سایر آرتروپاتی‏های کریستالی��������������������135 
•  135������������������������� آرترپاتی مرتبط با آپاتیت
•  135������������������ بیماری رسوب اگزالات کلسیم 

فصل 13. سندرم شوگرن�������������������������137
•  137� �������������������������� تعریف و اپیدمیولوژی
•  137� �������������������������������������������� پاتوژنز 
•  137� �������������������������������� تظاهرات بالینی 
• تشخیص �������������������������������������������139 
• درمان ��������������������������������������������931 
•  140����������������������������������������� پیش آگهی 

فصل 14. استئوپروز���������������������������������141
•  141����������������������� پاتولوژی و ریسک فاکتورها
•  142� ��������������������������������� تظاهرات بالینی
•  142� ����������������������������������������� تشخیص
•  145������������������������������ Work up استئوپروز 
•  145������������������������������������������ پیشگیری
• درمان���������������������������������������������145 
• اندیکاسیون‏های درمان�������������������������145 
•  146��������������������������������� بیس فسفونات‏ها
•  147��������������������������������������� کلسی‏تونین
•  147��������������������������������������� دنوسوماب
•  147���������� آگونیست _ آنتاگونیست‏های استروژن
•  148������������� )HRT( درمان جایگزینی هورمونی
•  148������������������������������ هورمون پاراتیروئید
• ورتبروپلاستی یا کیفولاستی����������������������148 

150������ فصل 15. بیماری‏های متابولیک استخوان
• بیماری پاژه ����������������������������������������150 
•  بیماری‏های استخوانی ناشی از هیپرپاراتیروئیدی 

151���������������������������  )استئیت فیبروز کیستیک( 
•  153���������������������������� استئومالاسی و ریکتز 
•  155���������������������������� استئودیستروفی کلیه 
•  155����������������� استئودیستروفی ناشی از پیوند
•  155������� درمان بیماری‏های متابولیک استخوان

فصل 16. تظاهرات روماتولوژیک بیماری‏های 
157����������������������������������������� سیستمیک

•  157�������� تظاهرات پارانئوپلاستیک روماتولوژیک 
•  157�������������������� استئوآرتروپاتی هیپرتروفیک 
•  158����������������� سندرم شبه آرتریت روماتوئید 
• سندرم شبه لوپوس �����������������������������158 
•  158����� پدیده رینود و سندرم شبه اسکلرودرمی 
•  158������������������������������ پلی میالژیا روماتیکا 
•  159� ������������������������������������ واسکولیت‌ها 
•  159� ��������������������������� میوپاتی‌های التهابی 
•  159� ���������������������������������������� هموفیلی 
•  159� ������������������������������ بیماری سیکل سل
•  159� ���������������������������������� میلوم مولتیپل 
•  159� آمیلوئیدوز ���������������������������������������
•  160���������������������������������������������� دیابت 
•  160������������������������������������� هیپوتیروئیدی 
•  161� هیپرتیروئیدی ������������������������������������
•  161� �������������������������������� هیپرپاراتیروئیدی 
•  161� ���������������������������������������� آکرومگالی 
•  161� ������������������������������������� بیماری ویپل 
•  161� ������������������������������������� هموکروماتوز 
•  161� ���������������������������� سیروز صفراوی اولیه 
•  162��������������������������������)HIV ایدز )عفونت
•  162���������������������������������������� سارکوئیدوز 
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بیماری‏های عضلانی

آنالیز آماری سؤالات فصل 2

گردیده اسـت، لذا آنالیـز آماری ندارد؛ با این �� ایـن فصـل بـرای اولیـن بـار بـه عنوان رفرانس امتحانات پرانترنی و دسـتیاری انتخاب 
وجود بیماری‌های مهم این فصل براساس سؤالات ارتقاء و بورد داخلی عبارتند از:

 1_ میوزیـــــت جســـــم انکلوزیونـــــی، 2_ درماتومیوزیـــــت، 3_ پلی‌میوزیـــــت، 4_ دیســـــتروفی میوتونیک، 5_ فلج‌هـــــای دوره‌ای 
)هیپرکالمیک و هیپوکالمیک(

2

ارزیابی

ح‌حال، معاینه فیزیکی و به  بررســـــی بیمار با میوپاتی احتمالی شـــــامل شـــــر
گنوستیک، بیوپسی عضله  دنبال آن بررسی‏های آزمایشگاهی، تست الکترودیا

و تست ژنتیک می‏باشد. سابقه خانوادگی نیز مهم است.
تظاهرات بالینی��

1_ شـــــایع‏ترین علامت بیماری‌های عضلانی، از بین رفتن عملکرد به علت 
ضعف عضلانی می‏باشد.

2_ ســـــایر علائم از جمله خســـــتگی و میالژی )درد عضلانـــــی(، اختصاصیت 
کمتری از ضعف عضلانی دارند.

کرامـــــپ عضلانی اغلب خوش‏خیم اســـــت و می‏تواند ثانویه به تغییرات   _3
نوروپاتیک باشد.

تســـــت  در  کـــــه  اســـــت  مداومـــــی  انقبـــــاض  عضلانـــــی،  کچـــــر  کنترا  _4
کرامپ قابل افتراق  گنوستیک به علت عدم وجود امواج الکتریکی، از  الکترودیا

است.
کچـــــر تاندونی که به علت عدم اســـــتفاده طولانی‏مدت رخ می‏دهد  کنترا  _5

منجر به کوتاه شدن ثابت تاندون می‏شود.

معاینه بالینی

1_ مبتلایان به بیماری‌های عضلانی ممکن است هنگام بالارفتن از پله‏ها، 
کردن اجسام به بالای  بلند شـــــدن از صندلی یا توالت، بلند شـــــدن از زمین، بلند 
کردن موها، بازکردن درب و یا بســـــتن دکمه، دچار  ســـــر، شست و شـــــو و شـــــانه 

مشکل باشند )شکل 1-2 و 2-2(.
2_ اغلب میوپاتی‏ها، الگوی درگیری کمربند پروگزیمال اندام‏ها را دارند.

که به شـــــکل غیرقرینه، صورت، پروگزیمال بازوها، شـــــانه‏ها و  3_ ضعفی 
کتریســـــتیک دیســـــتروفی عضلانی  کارا دیســـــتال اندام تحتانی را درگیر می‏کند، 

فاسیواسکاپولوهومرال است.
که در عضلات فلکســـــور دیستال انگشـــــتان آغاز می‏شود )بیمار  4_ ضعفی 
کنـــــد( و پروگزیمال  کردن نمی‏تواند انگشـــــتان خود را جمع  به هنگام مشـــــت 

اندام‏های تحتانی )کوادری ســـــپس( را درگیر می‏کنـــــد، پاتوگنومونیک میوزیت 
جسم انکلوزیونی می‏باشد.

کـــــه در میانســـــالی دچار پتـــــوز و اختلال بلع می‏شـــــود؛ بســـــیار  5_ فـــــردی 
کولوفارنژیال می‏باشد. کتریستیک دیستروفی ا کارا

تست‏های تشخیصی

 مفیدترین تســـــت اولیه جهت بررسی بیماری‌های �� :)CK( کیناز کراتین 
که معمولًا در هر دو نوع میوپاتی  کیناز ســـــرم )CK( می‏باشـــــد  عضلانی، کراتین 
که تمام  کتســـــابی افزایش یافته اســـــت. با این وجود، لازم به ذکر است  ارثی و ا
 CK کراتین‏کیناز ناشی از میوپاتی‌ها نمی‏باشد، سایر علل افزایش موارد افزایش 

در جدول 2-2 آورده شده‌اند.
گنوستیک می‏تواند بین ��  تســـــت الکترودیا گنوستیک: تست الکترودیا

علـــــل نوروژنیک یـــــا میوپاتیک ضعف افتـــــراق دهـــــد. در بیماری‏های عضلانی، 

شک ل1-2. اختلال در شانه کردن موها
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کتریســـــتیک  کارا هدایت عصبی طبیعی می‏باشـــــد. تغییرات الکترومیوگرافیک 
بیماری‏های عضلانی عبارتند از:

کوتاه واحدهای حرکتی پلی‌فازیک 1_ در ضایعات مزمن: دوره‌های 
2_ در ضایعات حاد: فیبریلاسیون و امواج تیز )Sharp( مثبت

 بیوپسی عضلانی به عنوان تست تشخیصی مهمی �� بیوپسی عضلانی:
کی از میوپاتی  که ســـــابقه خانوادگی داشـــــته ولی معاینه فیزیکی حا در بیمارانی 

کار برده می‏شود. خاصی نیست به 
که ســـــابقه خانوادگی به نفع میوپاتی‌های ��  در بیمارانی  تســـــت ژنتیک:

کمک می‏کند، تســـــت  ارثی دارند و یا تشـــــخیص قطعی، به بقاء و درمان بیمار 
ژنتیک تأییدکننده می‏باشد.

جدول 1-2. سیستم امتیازدهی قدرت عضلانی

درجه مقاومتامتیاز

قدرت عضلانی در تمام محدوده حرکتی و در برابر مقاومت طبیعی می‌باشد5

کشف وجود دارد5- مبهم، به ندرت ضعف عضلانی قابل 

ی جاذبه زمین و مقاومت وجـــــود دارد، اما معاینه‌کننده 4+ حرکت برخلاف نیـــــرو
می‌تواند بر مقاومت بیمار غلبه نماید

ی جاذبه زمین و برخلاف مقداری مقاومت4 حرکت برخلاف نیرو

ی جاذبه زمین و حداقل مقاومت4- حرکت برخلاف نیرو

گذرا اما به سرعت از بین می‌رود3+ ی جاذبه زمین و مقاومت  غلبه بر نیرو

ی جاذبه زمین بدون غلبه بر مقاومت3 غلبه بر نیرو

ی جاذبه زمین اما نه در تمام طول محدوده حرکتی3- تحمل نیرو

ی جاذبه زمین2 حرکت در تمام طول محدوده حرکتی با حذف نیرو

مقدار اندکی انقباض1

بدون انقباض0

شک ل2-2. اختلال در بلند شدن

جدول 2-2. عل لافزایش CK سرم

میوپاتی‌ها��
دیستروفی‌های عضلانی/موارد ناقل

میوپاتی‌های مادرزادی
میوپاتی‌های متابولیک

میوپاتی‌های التهابی
کانالوپاتی‌ها��
بیماری‌های نورون حرکتی��

ALS
SMA

نوروپاتی‌ها��
GBS

CIDP
بیماری‌های ویروسی��

علل دارویی��
استاتین‌ها

مشتقات اسید فیبریک
کلروکین

کلشی‌سین
اختلالات آندوکرین )تیروئید و پاراتیروئید(��
جراحی��
تروما��
ورزش شدید��
افزایش توده عضلانی��
ایدیوپاتیک��

جدول 3-2.ب ررسیب یمار مب لاتبه میوپاتی

گی تعریفویژ

شرح‌حال��
yyکودکی، بزرگسالیسن شروع مادرزادی، دوران 

yyدیســـــتروفی‌ها معمولًا پیشـــــرونده‌اند؛ مادرزادی‌ها مزمن، پیشرونده یا اپی‌زودیک
کانالوپاتی‌هـــــا،  ثابـــــت هســـــتند؛ متابولیک‌هـــــا و 

اپی‌زودیک می‌باشند

yyرکننده کتورهای شعله‌و ورزش، غذاها، درجه حرارتفا

غالب، مغلوب یا بدون سابقه فامیلیسابقه فامیلی��

ضعف در معاینه��
yyکـــــردن اجســـــام، بـــــالا رفتن از پروگزیمال اختـــــال در بلنـــــد 

 پله‌ها، بلند شـــــدن از صندلی، اسکاپولای بالدار،
Gower’s نشانه ،Waddling gait

yyاختلال در مشـــــت کردن، بســـــتن دکمه، باز کردن دیستال
Foot drop‏, Wrist drop درب قوطی،‏

yy)اختلال در به هم فشردن چشم‌ها، لبخند عرضی، فاشیال )صورتی
گونه‌ها،  کردن  کردن لب‌ها یا باد  اختلال در جمع 

اختلال در سوت زدن

yyپتوز، حرکـــــت محدود عضلات خارج چشـــــمی، چشم و حلق
سرفه بعد از نوشیدن و بلع دشوار

yyکاردیومیوپاتیقلبی اختلالات هدایت قلبی، 

yyاســـــتفاده از عضلات فرعی تنفســـــی، اختلال در تنفسی
کشیدن صاف دراز 

آزمایشگاهی��
yyCK در دیســـــتروفی‌ها و میوپاتی التهابی بیش از 10 برابر

نرمـــــال افزایش یافتـــــه؛ در مادرزادی‌هـــــا 5-3 برابر 
نرمـــــال، در متابولیک‌ها بیش از 10 برابـــــر نرمال به 

هنگام حملات

yyپایینتیروئید/پاراتیروئید PTH کلسیم و TSH بالا، T4 پایین، 

yyگنوستیک اختـــــالات ارثی عضلانی، فیبریلاســـــیون و امواج تست‌های الکترودیا
مثبـــــت Sharp را نشـــــان می‌دهنـــــد؛ میوپاتی‌ها، 
یک؛ میوتونی،  امـــــواج کوتاه با دامنه پایین و پلی‌فاز
فرکانش و دامنه بالا و پاییـــــن رونده خودبه‌خودی 

واحدهای حرکتی

yyتائیدکننده میوپاتی‌های ارثیتست ژنتیک
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میوپاتی‏های ارثی

دیستروفینوپاتی‏ها

 دیستروفینوپاتی‏ها اختلالات وابسته به X مغلوب هستند که در �� تعریف:
 )Xp21( 21 کروموزوم کوتاه  اثر موتاســـــیون ژن‏های بزرگ دیستروفین در بازوی 

به وجود می‏آیند.
که �� گروه است   دیستروفی دوشن مهمترین بیماری این  اپیدمیولوژی:

در پسرها دیده می‌شود. دیستروفی بکر نسبت به دیستروفی دوشن نادرتر بوده 
و هم علائم خفیف‌تری دارد.

 دیســـــتروفین یک پروتئین بزرگ اسکلت سلولی زیر سارکولم �� پاتولوژی:
می‏باشد. برای تشخیص نیازی به بیوپسی عضلانی نمی‌باشد.

 دیســـــتروفی دوشن از ســـــن 2 تا 3 سالگی به صورت �� تظاهرات بالینی:
تأخیر در مرحله حرکتی)موتـــــور( و اختلال در دویدن تظاهر پیدا می‌کند. بیماران 
ممکن اســـــت ســـــودوهیپرتروفی عضله ســـــاق پا داشـــــته باشـــــند و هنگامی که 
می‌خواهند از زمین بلند شـــــوند از مانور Gower اســـــتفاده می‏کنند )اســـــتفاده 
 از دســـــت‏ها جهت بلند شدن(. ســـــن متوسط تشـــــخیص این بیماری، حدود

4 سالگی است )شکل 2-3(.
گرفته و ســـــریعاً پیشـــــروی  عضـــــات پروگزیمال به شـــــدت تحت تأثیر قرار 
می‏کنند. بیماران تا سن 5 تا 6 سالگی مکرراً به زمین می‏افتند، تا سن 8 سالگی 
دچار اختـــــال در بالارفتن از پله‏ها می‏شـــــوند و تا اوائل نوجوانـــــی به ویلچر نیاز 
گوارش نیز درگیر  شده و موجب انسداد  پیدا می‌کنند. عضلات صاف دســـــتگاه 
کاذب روده می‏گردند. میانگین هوش پســـــران مبتلا به دیستروفی دوشن پایین 

که نشان‏دهنده درگیری CNS می‏باشد. می‏باشد 
ح‌حال، معاینـــــه بالینی و سطح سرمی ��  تشخیص براساس شر تشخیص:

CK مطرح می‌گردد و با تست‌های ژنتیک تائید می‏شود. اغلب بیماران حذف یا 
دوپلیکاسیون ژن دیستروفین دارند.

 براساس میزان دیستروفین، بیماری‌های �� شدت دیستروفینوپاتی‌ها:
که آنهـــــا را به صورت زیر  گونی ایجاد می‌شـــــوند  گونا مختلف و با شـــــدت‌های 

طبقه‌بندی می‌نمایند:
که در این بین دوشن شدیدتر از  1_ موارد شـــــدید: دیستروفی دوشـــــن و بکر 

بکر می‌باشد.
2_ موارد متوسط: ضعف ایزوله عضله کوادری سپس و کاردیومیوپاتی ایزوله

3_ موارد خفیف: کرامپ و میالژی به همراه CK بالا
 درمان دیســـــتروفی دوشـــــن ترکیبـــــی از مراقبت‏های تنفســـــی، �� درمان:

ارتوپدی و قلبی و استفاده از پردنیزون می‏باشد.
1_ پردنیـــــزون و دفلازکـــــورت )فرم ســـــنتتیک پردنیزولون( تـــــوان و عملکرد 

حرکتی را در پسران مبتلا به دیستروفی عضلانی دوشن بهبود می‏بخشند.
گیرد و در صورت درگیری  2_ بررسی قلبی باید به محض تشخیص صورت 
کمک بتابلوکرها و مهارکننده‏های ACE( توصیه  کاهش Afterload )به  قلبی، 

می‏گردد.
که ظرفیت  3_ عملکرد تنفســـــی باید قبل از اســـــتفاده از ویلچر و یا هنگامی 

کمتر از 80% افت می‏کند، مانیتور شود. حیاتی )FVC( به 
4_ غربالگری منظم ارتوپدی جهت اســـــکولیوز و ســـــامت استخوان توصیه 

می‏شود.

5_ هیچ راهنمایی جهت درمان دیســـــتروفی عضلانی بکر وجود ندارد، اما 
مانیتورینگ قلبی و ریوی توصیه شده است.

6_ برخی از زنان ناقل موتاســـــیون‏های دیســـــتروفین، ممکن است در طول 
زندگی علامت‏دار شوند و کاردیومیوپاتی شدیدی داشته باشند.

 مبتلایان به دیســـــتروفی عضلانی دوشـــــن در صورت عدم �� گهی: پیش‌آ
حمایت تنفســـــی، به علت اختلالات تنفســـــی در دهه بیســـــت زندگی می‏میرند. 

نارسایی احتقانی قلبی و آریتمی‏ها در این بیماری دیر رخ می‌دهند.

دیستروفی میوتونیک

 دیستروفی‏های میوتونیک به صورت اتوزوم غالب منتقل شده �� تعریف:
به شکل تحلیل عضلانی و میوتونی تظاهر می‏یابند.

گسترده DNA می‏باشند:��  دو نوع دارد و هر دو به علت تکرار  انواع:
کروموزوم 19 ایجاد می‌گردد. 1_ تیپ DM-1( 1( به علت تکرار CTG روی 

کروموزوم 3 می‏باشد. 2_ تیپ DM-2( 2( به علت تکرار CCGT روی 
دیســـــتروفی �� بالغین،   شـــــایع‏ترین دیســـــتروفی عضلانی  اپیدمیولوژی:

میوتونیک نوع 1 می‏باشد.
 در هر نوع دیســـــتروفی میوتونیک نوع 1 و 2، تجمع نابه‏جای �� پاتولوژی:

RNA در هسته وجود دارد. هر دو اختلال، بیماری‏های چند سیستمی هستند 
که عضلات اســـــکلتی، قلبی، صاف و ســـــایر ارگان‏ها از جمله چشم‏ها، سیستم/
آندوکرین و مغز را تحت تأثیر قرار می‏دهد. بیوپســـــی عضلانی جهت تشـــــخیص 

ضروری نیست.
تظاهرات بالینی��
zz کند ولی  می‏تواند در هر سنی تظاهر پیدا  دیستروفی میوتونیک نوع 1:

گرچه برخی از افراد  معمولًا شـــــروع علائم در اواخر دهه دوم یا سوم می‏باشد؛ ا
مبتلا ممکن اســـــت در تمام زندگی بدون علامت باقی بمانند. نوع شـــــدیدی 
از DM-1 با شـــــروع در دوره شـــــیرخوارگی بـــــه عنوان دیســـــتروفی میوتونیک 

مادرزادی شناخته شده است )شکل 2-4(.
 1_ شدت دیســـــتروفی میوتونیک نوع 1 از نســـــلی به نسل بعدی بدتر شود

)Anticipation( )100% امتحانی(.
2_ اغلب بیماران، ضعف عضلات صورت همراه با تحلیل عضلات تمپورال، 

گردنی را نشان می‏دهند. ریزش موی ناحیه فرونتال، پتوز و ضعف فلکسور 
3_ ضعف اندام‏ها معمولًا از دیستال آغاز شده و به آهستگی پیشروی کرده 

کمربندی اندام‏ها را درگیر می‏کند. و عضلات پروگزیمال 
4_ میوتونی ضربـــــه‏ای در معاینه اغلب بیماران، خصوصـــــاً در ناحیه تنار و 

کستانسور مچ دست قابل تحریک است. عضلات ا

وفی دوشن شک لGower Sign .2-3 در دیستر
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zz معمولًا خفیف‏تر است و می‏تواند مانند  دیســـــتروفی میوتونیک نوع 2:
گرچه برخی از بیماران فقط ضعف خفیف پروگزیمال  کند؛ ا DM-1 تظاهر پیدا 

کمربند اندام‏ها را دارند.
zz تظاهرات همراه با دیســـــتروفی‏های میوتونیک عبارتند  علائم همراه:

کت، آتروفی بیضه و ناتوانی جنسی، اختلال هوشی و ذهنی و پرخوابی  از: کاتارا
مرکزی یا ناشی از آپنه انسدادی خواب

 تشـــــخیص براســـــاس معاینـــــه بالینـــــی و وجـــــود میوتونی در �� تشخیص:
الکترومیوگرافی بوده و با تست ژنتیک قطعی می‏شود.

 مراقبت‏هـــــای ســـــالیانه جهـــــت درگیری‏هـــــای قلبی و تنفســـــی �� درمان:
توصیـــــه می‏گردد. مگزیلیتین که یک داروی آنتی‏آریتمی تیپ IB اســـــت، جهت 
میوتونی‏های علامت‏دار اســـــتفاده می‌شـــــود. در حال حاضر درمانی جهت قطع 
که تجمع RNA و  پیشـــــروی بیماری وجود ندارد، اما بســـــیاری از درمان‏هایی 

پروتئین‏های تنظیمی را مختل می‏کنند در دست تحقیق و بررسی هستند.
گهی�� پیش‌آ

1_ ضعف عضلات تنفســـــی ممکن اســـــت شـــــدید بوده و منجـــــر به اختلال 
سیستم تهویه‏ای شود.

2_ هیپوکسی مزمن می‏تواند منجر به کورپولمونال شود.
گهانی  3_ اختلالات هدایت قلبی شـــــایع بوده و ممکن است موجب مرگ نا

گردد؛ پیس‏میکر ممکن است ضروری باشد.

)FSHD( دیستروفی عضلانی فاسیو اسکاپولوهومرال

انواع��
گردیده و به علت  1_ نـــــوع FSHD-1( 1( به صورت اتوزوم غالب منتقـــــل 
حذف المان تکراری بزرگ در کروموزوم 4 ایجاد می‌شود. این نوع، 95% موارد 

شامل می‌گردد.
2_ نوع FSHD-2( 2( به شکل دی‌ژنیک منتقل شده و 5% موارد را تشکیل 

می‌دهد.
کروموزوم ��  هـــــر دو نوع FSHD منجر به تغییر در متیلاســـــیون  پاتولوژی:

4 و ســـــرکوب ژن DUX4 می‌گردند. بیوپسی عضلانی معمولًا جهت تشخیص 
ضرورت ندارد اما تغییرات میوپاتیک غیراختصاصی را نشان می‌دهد.

 تظاهر بیماری در اواخر نوجوانی یا اوائل 20 سالگی و �� تظاهرات بالینی:
با ضعف غیرقرینه می‌باشد. ابتدا صورت، شانه‌ها و بازوها و سپس تنه و دیستال 

اندام تحتانی را درگیر می‌نماید.
1_ بیماران نمی‌توانند چشـــــمان بســـــته خود را روی هم فشار دهند و لبخند 

عرضی دارند.
2_ بالدار شـــــدن اســـــکاپولا، از بین رفتن توده عضلانی پروگزیمال همراه با 
حفظ عضلات ســـــاعد و Beevor's sign مثبت )حرکت ناف به ســـــمت بالا یا 
پایین هنگامی که از بیمار خواســـــته می‌شود عضلات شکم خود را سفت کند( از 

سایر علائم هستند )شکل 2-5(.
3_ تظاهرات خارج عضلانی FSHD نادر بوده و عبارتند از:

گاهاً می‌تواند منجر به واسکولوپاتی رتین  الف( تغییرات عروقی شـــــبکیه که 
به نام سندرم Coat شود

ب( کاهش شنوایی با فرکانس بالا
ج( آریتمی‌های دهلیزی بدون علامت

 تشخیص براســـــاس معاینه بالینی و سابقه خانوادگی بوده و �� تشخیص:
کمک تست ژنتیک تائید می‌شود. به 

 درمانی برای FSHD وجود ندارد. معاینه چشم )با دیلاتاسیون �� درمان:
مردمک‌ها( به محض تشـــــخیص بیماری و مراقبت‌های تنفســـــی در بیماران با 

که به ویلچر وابسته‌اند، ضروری می‌باشد. کمربند لگنی یا افرادی  ضعف 
 FSHD، محدودکننده حیات نیســـــت؛ اما 20% بیماران در �� گهی: پیش‌آ

سنین بالای 50 سال، به ویلچر نیاز پیدا می‌کنند.

میوپاتی‌های مادرزادی

 میوپاتی‌های مادرزادی توســـــط ظاهرشـــــان در بیوپسی تعریف �� تعریف:
شده و موتاسیون‌های ژنتیکی زیادی دارند.

 اغلب در زمان تولد به شـــــکل هیپوتونـــــی و متعاقباً �� تظاهـــــرات بالینی:
کودک، دوره پری‌ناتال را بگذراند  گر  تأخیر در تکامل حرکتی تظاهر می‌یابنـــــد. ا
و زنده بماند، اغلب میوپاتی‌های مادرزادی غیرپیشـــــرونده بوده و ممکن است 
تا دهه دوم یا ســـــوم زندگی تشخیص داده نشـــــوند. یافته‌های بالینی شایع در 
کوچک،  کاهش حجم عضلانی، بدن لاغر و  میوپاتی‌های مادرزادی عبارتند از: 

وفی ناحیه تمپورال و  وفی میوتونیک. به ضعف صورتی، آتر شـــــک ل4-2. دیســـــتر
طاسی سر توجه کنید

وفی فاسیواســـــکاپولو هومرال. به تحلیل عضلات صورت،  شـــــک ل5-2. دیســـــتر
گردن و کمربند شانه‌ای در این پسر 15 ساله توجه کنید.
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 ،Pectus excavatuam ،کام صورت بلند و باریک، اختلالات اسکلتی )قوس بلند 
کاهش یا فقدان رفلکس‌های  کیفواســـــکولیوز، دررفتگی هیپ، Pes cavus( و 

عضلانی.

میوپاتی‌های متابولیک

کـــــه به علت  میوپاتی‌هـــــای متابولیـــــک بیماری‌هـــــای عضلانی هســـــتند 
موتاســـــیون آنزیم‌هـــــای تولیدکننده انرژی از جمله گلیکوژن، لیپید و متابولیســـــم 
کودکان بزرگتر  میتوکندریال ایجاد می‌شـــــوند. به طور کلاسیک این اختلالات در 
کرامپ عضلانی یا درد  یا بالغین به صورت اپی‌زودهایی از عدم تحمل فعالیت، 

همراه با میوگلوبینوری تظاهر می‌یابند.

میوپاتی‌های میتوکندریال

 میوپاتی‌هـــــای میتوکندریـــــال می‌توانند در هر ســـــنی همراه با �� تعریف:
کنند و هر  کنند، ارگان‌های متعددی را درگیر  درجات متفاوتی از ضعـــــف بروز پیدا 

نوع الگویی از توارث را داشته باشند.
 موتاســـــیون‌ها می‌توانـــــد در هـــــر دو DNA میتوکندریال )توارث �� پاتوژنز:

مادری( و DNA هســـــته‌ای )اتوزوم غالب، مغلوب و وابســـــته به X( رخ دهند. 
اختلالات میتوکندریال موجب تغییرات بیوشیمیایی در چرخه تنفسی می‌گردند.

 در بیوپسی عضله، فیبرهای عضلانی حاوی میتوکندری‌های �� پاتولوژی:
 غیرطبیعی هســـــتند. ایـــــن فیبرهـــــا در رنگ‌آمیـــــزی تری‌کروم، ظاهـــــر قرمزرنگ
کنش نشان  کسیداز C وا )Ragged red( دارند و ممکن اســـــت با ســـــیتوکروم ا

ندهند.
تظاهرات بالینی��

که با بیماری و فعالیت، شـــــدت  1_ میالژی و میوپاتی آهســـــته پیشـــــرونده 
می‌یابند.

2_ پتوز و افتالموپلژی
کتات سرم �� ح‌حال بالینی، سطح لا  تشـــــخیص براساس شـــــر تشخیص:

کتریســـــتیک  کارا کـــــه معمولًا در حالت اســـــتراحت افزایش یافتـــــه و یافته‌های 
بیوپسی عضلانی صورت می‌گیرد و با تست ژنتیک هسته‌ای یا میتوکندریال تائید 

می‌گردد.
درمان��

1_ اســـــاس درمان این بیماران حمایتی می‌باشـــــد و شـــــامل بررســـــی سایر 
کاهش  درگیری‌های چندسیســـــتمی از جمله دیابت، درگیری قلبی، چشـــــمی و 

شنوایی می‌باشد.
گونی در بیماری‌های میتوکندریال امتحان شـــــده‌اند از  گونا 2_ داروهـــــای 
که  گردید  گرچه در یک متاآنالیز مشـــــخص  کارنیتین؛ ا کراتیـــــن و   ،Q10 :جمله

هیچ شواهدی مبنی بر فایده این داروها وجود ندارد.
کاهش دهند و عملکرد عضله  3_ ورزش‌های هوازی می‌توانند خســـــتگی را 

کارآزمایی مبنی بر اثربخشی آن وجود ندارد. گرچه هیچ  را بهبود ببخشند، ا
غیرطبیعـــــی ��  DNA میـــــزان  بـــــه  گهـــــی  پیش‌آ و   شـــــدت  گهی: پیش‌آ

میتوکندریال و درگیری مولتی سیستمیک بستگی دارد.

کانالوپاتی‌های عضلانی

کانال‌های یونی عضلات  کانالوپاتی‌های عضلانی به علت موتاسیون در 
گروه از اختلالات به صورت اتوزومال غالب منتقل شده  ایجاد می‌شوند. این 
و علائم اپیزودیـــــک آنها با تغییر در درجه حرارت و مصـــــرف بعضی از غذاها 
گروه بیماری‌ها می‌توان به 2 بیماری زیر اشاره  شـــــعله‌ور می‌شـــــوند. از این 

نمود:
1_ میوتونی غیردیستروفیک

2_ فلج‌های دوره‌ای

میوتونی غیردیستروفیک

 میوتونی‌های غیردیستروفیک به علت موتاسیون در کانال‌های �� تعریف:
کروموزوم 17(  کروموزوم 7( یا کانال‌های سدیم )SCN4A روی  کلر )CLCN1 روی 

ایجاد می‌شوند و موجب تحریک‌پذیری عضله و میوتونی می‌شوند.
 در تمـــــام میوتونی‌های غیردیســـــتروفیک به طور �� تظاهرات بالینـــــی:

که در معاینه به صورت شل شدن تأخیری عضلات  مشترک میوتونی وجود دارد 
بعد از انقباض تظاهر می‌یابند. هنگامی که از بیمار خواســـــته می‌شـــــود چشمان 
کند. به  کند، به ســـــختی می‌تواند آنها را باز  خود را ببندد و دســـــت‏ها را مشـــــت 
کستانســـــورهای مچ دســـــت، انقباض  هنگام دق )ضربه( روی عضلات تنار یا ا
عضلانی همراه با تأخیر در شـــــل شـــــدن عضلات رخ می‌دهـــــد. علائم معمولًا در 
کلر می‌توانند به صورت غالب  کانال  دهه اول تظاهر می‌یابند. موتاســـــیون‌های 

یا مغلوب به ارث برسند و میوتونی مکرر را نشان می‌دهند.
کانال ســـــدیم، غالباً در زمان بســـــتن چشـــــم دچار میوتونی  میوتونی‌های 
می‌شـــــوند و تشـــــدید متناقض میوتونـــــی به دنبـــــال فعالیت را بـــــروز می‌دهند 

)پارامیوتونی(.
 تشـــــخیص براساس ســـــابقه خانوادگی، میوتونی در معاینه �� تشخیص:

گنوســـــتیک مطرح می‌گردد و با تســـــت ژنتیک تائید  فیزیکی و تســـــت الکترودیا
می‌شود.
کــتــریــســتـیــــــک�� کـارا نـمــــــای   الکـتــرومـیــوگــرافــــــی،   الکـتــرومـیــوگـرافـی:

که تقویت می‌شـــــود  که هنگامی  Waxing and Waning را نشـــــان می‌دهد 
صدایی شبیه بمب‌افکن یا موتورسیکلت می‌دهد.

درمان��
که علت آن اختلال در  1_ خط اول درمان میوتونی‌های غیردیســـــتروفیک 
 )IB کلاس کانال‌های سدیمی نمی‌باشـــــد، مگزیلیتین )یک داروی آنتی‌آریتمی 

گرچه فنی‌توئین، پروکائین آمید و فلکائینید نیز مؤثر هستند. می‌باشد؛ ا
کانال ســـــدیمی بـــــه مهارکننده‌های  2_ میوتونی‌هـــــای ناشـــــی از اختلال در 

کربنیک انهیدراز )استازولامید( پاسخ می‌دهند.

)Periodic Paralyses( فلج‌های دوره‌ای

که به علت موتاسیون ��  فلج‌های دوره‌ای اختلالاتی هســـــتند  اتیولوژی:
کروموزوم 1(، ســـــدیم )SCN4A روی  کلســـــیم )CACN1AS روی  کانال‌های 
کرومـــــوزوم 17( رخ می‌دهند و منجر  کروموزوم 17( و پتاســـــیم )KCNJ2 روی 
به دپلاریزاســـــیون و عـــــدم تحریک‌پذیری ســـــارکولم و در نتیجـــــه فلج دوره‌ای 

می‌گردند.
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پاتولوژی��
کانال ســـــدیم ایجاد شده  1_ فلج دوره‌ای هیپرکالمیک به علت موتاســـــیون 
و منجر به جریان مداوم ســـــدیم به داخل ســـــلول شـــــده و می‌تواند هم موجب 

میوتونی و هم فلج شود.
که پتاســـــیم ســـــرم پایین است؛  2_ فلج دوره‌ای هیپوکالمیک در شـــــرایطی 

ایجاد می‌گردد.
3_ ســـــندرم Anderson Tawil به علت اختلال در ورود یکطرفه پتاسیم 

می‌باشد.
تظاهرات بالینی��
zz تظاهر مشترک تمام انواع فلج‌های دوره‌ای، تتراپلژی  تظاهر مشترک:

که اغلب در هنگام استراحت بعد از ورزش یا هنگام صبح ایجاد  شل می‌باشد 
ج سلولی می‌باشد. شده و همراه با تغییر پتاسیم خار

zz کانال‌های سدیم  به علت موتاســـــیون در  فلج دوره‌ای هیپرکالمیک:
ایجاد شـــــده و ممکن است با پتاسیم خارج سلولی طبیعی یا بالا همراه باشد. 

عامل شعله‌ورکننده، غذاهای حاوی پتاسیم بالا می‌باشد.
zz حملات فلج در این بیماران با پتاســـــیم  فلـــــج دوره‌ای هیپوکالمیک:

ج ســـــلولی پایین همراه هستند. عوامل شـــــعله‌ورکننده عبارتند از: مصرف  خار
کربوهیدرات، استرس، الکل و استراحت بعد از ورزش

zz این سندرم به علت موتاسیون در ورود  :Anderson Tawil ســـــندرم
یکطرفه پتاسیم ایجاد شده و با تریاد زیر مشخص می‌گردد:

1_ حملات فلج شل
2_ صورت دیســـــمورفیک شـــــامل چشـــــم‌های فاصله‌دار از هم، مندیبول 
گرفته و خم شـــــدن انگشـــــت پنجم و منشـــــاء  گوش‌های پایین قرار  باریـــــک، 

مشترک انگشت دوم و سوم پا
کی‌آریتمی‌های پلی‌مورفیک بطنی 3_ تا

ح‌حال و تست ��  تشـــــخیص براساس ســـــابقه خانوادگی، شـــــر تشخیص:
گنوستیک مطرح می‌گردد و توسط تست ژنتیک تائید می‌شود. الکترودیا

درمان��
1_ در تمام مبتلایان به فلج دوره‌ای، ورزش ملایم در شروع ضعف عضلانی 

می‌تواند از حملات فلج جلوگیری کند.
2_ درمـــــان حمـــــات حاد شـــــامل مصـــــرف کربوهیـــــدرات در فلـــــج دوره‌ای 

هیپرکالمیک و یا مکمل پتاسیم در فلج دوره‌ای هیپوکالمیک می‌باشد.
3_ درمان پیشـــــگیری‌کننده در تمام فلج‌هـــــای دوره‌ای، تجویز مهارکننده 

کربنیک انهیدراز )استازولامید( است.

 بیمار خانم جوان 30 ساله با ضعف و فلج تدریجی اندام‌های تحتانی 

که از قسمت دیستال به صورت بالارونده ایجاد شده است و پس از انجام ورزش 
ســـــنگین بوده به اورژانس مراجعه نموده اســـــت. در آزمایشات K=6.5 دارد؛ در 

کدام مورد زیر نادرست است؟ پاتوژنز عامل اصلی این بیماری 
کشوری ]دانشگاه مشهد[( )پرانترنی شهریور 97 _ قطب 9 

الف( این بیماری AD(Autosomal Dominant) می‌باشد.
ب( به علت موتاسیون در ژن SCN4A ایجاد می‌شود.

کانال سدیم اسکلتی است. ج( اختلال در 
کتسابی ایجاد می‌شود. د( این بیماری به صورت ا

میوپاتی‌های التهابی

میوپاتی‌های التهابی شامل بیماری‌های زیر هستند:
1_ درماتومیوزیت/پلی‌میوزیت

2_ میوزیت جسم انکلوزیونی ایدیوپاتیک

درماتومیوزیت/پلی‌میوزیت

و �� ایدیوپاتیـــــک  بیماری‌هـــــای   درماتومیوزیت/پلی‌میوزیـــــت  تعریف:
که با موارد زیر مشخص می‌گردند: کتسابی عضلانی هستند  ا

1_ التهاب و ضعف قرینه عضلات پروگزیمال
کیناز )CK( سرم کراتین  2_ افزایش 

3_ تحریک‌پذیری در الکترومیوگرافی
پاتولوژی��
zz کتریســـــتیک در کارا  درماتومیوزیـــــت دارای یک الگوی  درماتومیوزیت:

که شامل موارد زیر است: بیوپسی عضلات می‌باشد 
1_ آتروفی پری فاسیکولر

2_ انفیلتراسیون اطراف عروق
کمپلکس حمله بـــــه غشـــــاء )MAC( در اطراف  3_ رنگ‌پذیـــــری مثبـــــت 

مویرگ‌ها
zz:یافته‌های پاتولوژیک پلی‌میوزیت عبارتند از  پلی‌میوزیت:

1_ انفیلتراسیون التهابی اندومیزیال
2_ تهاجم به فیبرهای غیرنکروتیک

تظاهرات بالینی��
zz درماتومیوزیت دارای دو نوع شروع سنی است یکی در  درماتومیوزیت:

کودکی و دیگری در دوران بزرگسالی. تظاهرات بالینی درماتومیوزیت به  دوران 
قرار زیر می‌باشند:

1_ ممکن است شروع بیماری حاد یا آرام و پیشرونده باشد.
2_ ضعف قرینه و بدون درد عضلات پروگزیمال

کتریستیک در درماتومیوزیت عبارتند از: کارا 3_ علائم پوستی 
الف( راش هلیوتروپ

که به آن  گـــــردن  کولوپاپولر به شـــــکل V در اطراف  ب( راش‌هـــــای ما
گفته می‌شود.  Shawl Sign

کستانسور دست‌ها یا انگشتان  ج( راش پاپولر اریتماتو بر روی سطوح ا
گوترون اطلاق می‌گردد )شکل 2-6(. که به آن ندول‌های 

که  کف دســـــت و پشت دست خشک و ترک خورده می‌شود  د( پوست 
به آن دست مکانیک‌ها گفته می‌شود.

zz Rule out تشخیص پلی‌میوزیت برخلاف درماتومیوزیت با  پلی‌میوزیت:
ســـــایر بیماری‌ها صورت می‌گیرد. پلی‌میوزیت، علائم پوستی ندارد و در بالغین 

رخ می‌دهد. درد عضلانی )میالژی( در پلی‌میوزیت شایع است.
zzتظاهرات بالینی مشترک

1_ هر دو بیماری می‌توانند با درگیری تنفسی، اختلال بلع و یا کاردیومیوپاتی 
همراه باشند.

گرچه  2_ هر دو بیماری ممکن است با یک بدخیمی زمینه‌ای همراه باشند؛ ا
بدخیمی در درماتومیوزیت شـــــایع‌تر است؛ به همین دلیل غربالگری بدخیمی به 

ویژه در سنین بالای 40 توصیه می‌گردد.
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 تشخیص براساس شـــــرح‌حال، یافته‌های معاینه، تغییرات �� تشخیص:
 Shap تحریک‌پذیری در الکترومیوگرافی )پتانســـــیل‌های فیبریلاسیون و امواج

مثبت( و بیوپسی عضلانی داده می‌شود.
هر دو بیماری می‌توانند در همراهی با اتوآنتی‌بادی‌ها )مثل ANA( باشند. 
که به صورت شـــــایع در بیماران با  مفیدترین اتوآنتی‌بادی، anti-Jo-1 اســـــت 

درگیری ریوی دیده می‌شود )100% امتحانی(.
 در هـــــر دو بیمـــــاری درماتومیوزیت و پلی‌میوزیـــــت، خط اول �� درمـــــان:

درمان، پردنیزون اســـــت. داروهای ســـــرکوب‌کننده ایمنی غیراستروئیدی مثل 
متوتروکســـــات و آزاتیوپرین غالباً بـــــرای بیمارانی که نیاز به درمان طولانی‌مدت 
کار برده می‌شـــــوند. در  کامل آن به  دارنـــــد، جهت کاهش دوز پردنیزون یا قطع 
که به درمان‌های رایج پاســـــخ نمی‌دهند، ایمنوگلوبولین داخل وریدی  بیمارانی 

)IVIG( یا ریتوکسیماب ممکن است مؤثر باشند.

کثـــــر بیماران به درمان‌های ســـــرکوب‌کننده ایمنی پاســـــخ ��  ا گهی: پیش‌آ
می‌دهند.

 کـــــدام یافته پاتولوژیک در بیوپســـــی عضله، جهـــــت اثبات بیماری 

)ارتقاء داخلی دانشگاه مشهد _ تیر 97( پلی‌میوزیت بسیار سودمند است؟�
کمپلکس  در سطح فیبر عضلانی الف( ایجاد 

ب( التهاب اندومیزیال پری واسکولار
کوئل در فیبرهای عضلانی ج( وجود وا

د( افزایش شدید بافت همبند

 زن 42 ســـــاله‌ای به علت اختلال در بالا رفتن از پله‌ها و بلند شدن 

از زمین از 3 ماه قبل مراجعه نموده اســـــت. در معاینه، ضعف عضلات پروگزیمال 
اندام‌ها را دارد. در بیوپســـــی عضله، ارتشاح سلول‌های T در داخل اندومیزیوم 
کوئل دیده می‌شـــــود. علاوه بر شـــــروع پردنیزون تمام موارد درمانی زیر  بدون وا
)ارتقاء داخلی دانشگاه تهران _ تیر 97( توصیه می‌شود، بجز: �

IVIG )ب الف( متوتروکسات	
د( پلاسمافرز ج( ریتوکسیماب	

 زن 41 ســـــاله‌ای با ضعف و خســـــتگی در هنگام بالا رفتن از پله‌ها 

کردن موی ســـــر به همراه تنگی نفس فعالیتی و ســـــرفه‌های خشـــــک و  و شـــــانه 
 CK تـــــب گهگاهی از 3 ماه قبل مراجعه نموده اســـــت. در آزمایش‌های تکمیلی
کدام اتوآنتی‌بادی جهت تشـــــخیص بیماری  و LDH پنج برابر طبیعی هســـــتند؛ 
)ارتقاء داخلی دانشگاه تهران _ تیر 95( کمک بیشتری می‌کند؟�

Anti U1RNP )ب 	FANA )الف
Anti JO-1 Ab )د 	Anti Centromer Ab )ج

میوزیت جسم انکلوزیونی اسپورادیک

 میوزیت جســـــم انکلوزیونی یک اختلال عضلانی با پیشـــــرفت �� تعریف:
که در افراد سالخورده رخ می‌دهد. آهسته است 

 شـــــایعترین بیماری التهابی عضـــــات در بیماران بالای��  اپیدمیولوژی:
50 سال بوده و در مردان شایعتر است.

که در آن ��  بیوپســـــی عضلانی شـــــبیه بـــــه پلی‌میوزیت اســـــت  پاتولوژی:
انفیلتراسیون التهابی اندومیزیال و تهاجم فیبرهای غیرنکروتیک را نشان می‌دهد. 
کتریســـــتیک  کارا که برای میوزیت جســـــم انکلوزیونی  یافته‌هـــــای پاتولوژیکی 

هستند، عبارتند از:
کوئل‌های احاطه‌شده با میتوکندری 1_ وجود وا

18-15 در   nm بـــــا ســـــایز  انکلوزیون‌هـــــای توبولوفیلامنـــــت  مشـــــاهده   _2
میکروسکوپ الکترونی

وپ در پلک‌ها، راش‌های ماکولوپاپولر )Shawl Sign( در گردن،	 شک ل6-2.تظاهرات بالینی درماتومیوزیت. شکل A: راش هلیوتر 		 ‏
وی انگشتان ون بر ر شکل B: ندول‏های گوتر
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