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2بیماریهایعضلانی

� )Periodic Paralyses(فلجهایدورهای

تدریجــی-1 فلــج و ضعــف بــا ســاله 30 جــوان خانــم
اندامهــایتحتانــیکــهازقســمتدیســتالبــهصــورت
بالاروندهایجادشدهاستوپسازانجامورزشسنگین
بــودهبــهاورژانــسمراجعهنمودهاســت.درآزمایشــات
کدام K=6.5دارد؛درپاتوژنــزعامــلاصلــیایــنبیماری

موردزیرنادرستاست؟
کشوری ]دانشگاه مشهد[( )پرانترنی شهریور 97 _ قطب 9 
الف(اینبیماری(AD)AutosomalDominantمیباشد.

ب(بهعلتموتاسیوندرژنSCN4Aایجادمیشود.
کانالسدیماسکلتیاست. ج(اختلالدر

کتسابیایجادمیشود. د(اینبیماریبهصورتا

)Periodic Paralyses(فلجهایدورهای
کــه� اتیولوژی: فلجهــایدورهایاختلالاتــیهســتند

)CACN1AS کلســیم کانالهــای موتاســیون علــت بــه

کرومــوزوم17( کرومــوزوم1(،ســدیم)SCN4A روی روی
کرومــوزوم17(رخمیدهنــدو روی  KCNJ2(پتاســیم و
منجربهدپلاریزاسیونوعدمتحریکپذیریسارکولمودر

نتیجهفلجدورهایمیگردند.
پاتولوژی�

کانال 1-فلــجدورهایهیپرکالمیــکبــهعلتموتاســیون
سدیمایجادشدهومنجربهجریانمداومسدیمبهداخل
سلولشدهومیتواندهمموجبمیوتونیوهمفلجشود.
کــهپتاســیم 2-فلــجدورهایهیپوکالمیــکدرشــرایطی

سرمپاییناست؛ایجادمیگردد.
3-ســندرمAnderson Tawil بهعلتاختلالدرورود

یکطرفهپتاسیممیباشد.
تظاهرات بالینى�
z تظاهرمشــترک: تظاهرمشــترکتمامانــواعفلجهای

هنــگام در اغلــب کــه میباشــد شــل تتراپلــژی دورهای،
اســتراحتبعدازورزشیاهنگامصبحایجادشــدهوهمراه

باتغییرپتاسیمخارجسلولیمیباشد.
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z موتاســیون علــت هیپرکالمیک: بــه دورهای فلــج
بــا اســت ممکــن و شــده ایجــاد ســدیم کانالهــای در
پتاســیمخــارجســلولیطبیعییابــالاهمراهباشــد.عامل

میباشد. شعلهورکننده،غذاهایحاویپتاسیمبالا
z ایــن در فلــج هیپوکالمیک: حمــلات دورهای فلــج

بیمــارانبــاپتاســیمخــارجســلولیپاییــنهمراههســتند.
کربوهیــدرات، مصــرف از: عبارتنــد شــعلهورکننده عوامــل

استرس،الکلواستراحتبعدازورزش
z علــت بــه ســندرم Anderson: ایــن Tawil ســندرم

موتاســیوندرورودیکطرفــهپتاســیمایجادشــدهوباتریاد
زیرمشخصمیگردد:

1-حملاتفلجشل
2-صورتدیسمورفیکشاملچشمهایفاصلهدارازهم،
گرفتهوخمشــدن گوشهایپایینقرار مندیبولباریک،

انگشتپنجمومنشاءمشترکانگشتدوموسومپا
کیآریتمیهایپلیمورفیکبطنی 3-تا

خانوادگــی،� ســابقه براســاس تشخیص: تشــخیص
گنوســتیکمطــرحمیگــرددو شــرححالوتســتالکترودیا

توسطتستژنتیکتائیدمیشود.
درمان�

1-درتمــاممبتلایــانبــهفلــجدورهای،ورزشملایــمدر
شــروعضعــفعضلانــیمیتواندازحمــلاتفلــججلوگیری

کند.
کربوهیــدرات شــاملمصــرف حمــلاتحــاد درمــان 2-
درفلــجدورهایهیپرکالمیــکویــامکمــلپتاســیمدرفلــج

دورهایهیپوکالمیکمیباشد.
3-درمانپیشــگیریکنندهدرتمــامفلجهایدورهای،

کربنیکانهیدراز)استازولامید(است. تجویزمهارکننده
)گایدلاین روماتولوژی_ صفحه 20 و 21(

درماتومیوزیت/پلیمیوزیت �

خانم42سالهبهعلتضعفعضلاتپروگزیمالهر-2
چهارانداماز3ماهقبلدربخشبســتریشــدهاســت.
درمعاینه،رینودوMechanical hand،قدرتعضلانی
پروگزیمــال3/5وآرتریــتزانوهــادارد.نتایــجآزمایشــات

بیماربهشرحزیرمیباشد:

CBC:NL, AST:85 )31(, ALT:90 )31(

LDH:2100 )NL<450(, CPK:2800 )NL<170(

Anti - Jo-1:+++
کدامعارضهدراینبیمارمحتملتراست؟

)ارتقاء داخلی دانشگاه تهران _ تیر 98(
الف(اختلالهدایتدهلیزیبطنی

گرافی ب(تخریبمفاصلزانودر
گرافی کلسیفیکاسیونبافتنرمدر ج(
د(ضایعاتانفیلتراتیودرقواعدریهها

درماتومیوزیت/پلیمیوزیت
بیماریهــای� تعریف: درماتومیوزیت/پلیمیوزیــت

کــهبامــواردزیر کتســابیعضلانــیهســتند ایدیوپاتیــکوا
مشخصمیگردند:

1-التهابوضعفقرینهعضلاتپروگزیمال
کیناز)CK(سرم کراتین 2-افزایش

3-تحریکپذیریدرالکترومیوگرافی
تظاهرات بالینى�
z شــروع نــوع دو دارای درماتومیوزيت: درماتومیوزیــت

سنیاستیکیدردورانکودکیودیگریدردورانبزرگسالی.
تظاهراتبالینیدرماتومیوزیتبهقرارزیرمیباشند:

1-ممکناســتشــروعبیمــاریحادیاآراموپیشــرونده
باشد.

2-ضعفقرینهوبدوندردعضلاتپروگزیمال
درماتومیوزیــت در کتریســتیک کارا پوســتی علائــم 3-

عبارتنداز:
الف(راشهلیوتروپ

کولوپاپولربهشـــــکلVدراطراف ب(راشهـــــایما
گفتهمیشود. Shawl Signکهبهآن گردن

کستانسور ج(راشپاپولراریتماتوبررویســـــطوحا
گوترون کهبهآنندولهای دســـــتهایاانگشـــــتان

اطلاقمیگردد.
کفدســـــتوپشتدستخشکوترک د(پوست
کهبهآندســـــتمکانیکهاگفته خوردهمیشـــــود

میشود)یکیازنکاتمهمدرشرححال(.
z پلیمیوزيت: تشخیصپلیمیوزیتبرخلافدرماتومیوزیت

باRuleoutســایربیماریهاصورتمیگیرد.پلیمیوزیت،
علائمپوســتینداردودربالغینرخمیدهد.دردعضلانی

)میالژی(درپلیمیوزیتشایعاست.
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z تظاهراتبالینیمشترک
1-هــردوبیمــاریمیتواننــدبادرگیریتنفســی،اختلال

بلعویاکاردیومیوپاتیهمراهباشند.
2-هردوبیماریممکناســتبایکبدخیمیزمینهای
گرچهبدخیمــیدردرماتومیوزیتشــایعتر همــراهباشــند؛ا
است؛بههمیندلیلغربالگریبدخیمیبهویژهدرسنین

بالای40توصیهمیگردد.
تشخیص: تشخیصبراساسشرححال،یافتههای�

الکترومیوگرافــی در تحریکپذیــری تغییــرات معاینــه،
و مثبــت( Shap امــواج و فیبریلاســیون )پتانســیلهای

بیوپسیعضلانیدادهمیشود.
هــردوبیمــاریمیتواننــددرهمراهیبــااتوآنتیبادیها
 anti-Jo-1،باشــند.مفیدتریناتوآنتیبادی)ANAمثل(
کهبهصورتشایعدربیمارانبادرگیریریویدیده اســت

میشود)%100امتحانی()نکتهاصلیسئوال(.
و� درماتومیوزیــت بیمــاری دو هــر درمــان: در

پلیمیوزیــت،خــطاولدرمان،پردنیزوناســت.داروهای
ســرکوبکنندهایمنــیغیراســتروئیدیمثــلمتوتروکســات
درمــان بــه نیــاز کــه بیمارانــی بــرای غالبــاً آزاتیوپریــن و
یــا پردنیــزون دوز کاهــش جهــت دارنــد، طولانیمــدت
کهبه کاربــردهمیشــوند.دربیمارانــی کامــلآنبــه قطــع
درمانهــایرایــجپاســخنمیدهنــد،ایمنوگلوبولینداخل

وریدی)IVIG(یاریتوکسیمابممکناستمؤثرباشند.

کثربیمارانبهدرمانهایسرکوبکننده� گهى: ا  پیش آ
)گایدلاین روماتولوژی_ صفحه 21 و 22( ایمنیپاسخمیدهند.

رفتنازپلهها-3 زن42سالهایبهعلتاختلالدربالا
وبلندشــدناززمیناز3ماهقبلمراجعهنمودهاســت.
درمعاینــه،ضعــفعضــلاتپروگزیمــالاندامهــارادارد.
درداخــل  T دربیوپســیعضلــه،ارتشــاحســلولهای
کوئلدیدهمیشود.علاوهبرشروع اندومیزیومبدونوا
پردنیزون،تمامموارددرمانیزیرتوصیهمیشود،بجز:

)ارتقاء داخلی دانشگاه تهران _ تیر 97(
IVIG)ب الف(متوترکسات

د(پلاسمافرز ج(ریتوکسیماب

همــراه بــه اندامهــا پروگزیمــال عضــلات ضعــف 1-
انفیلتراســیوناندومیزیــومبــهنفــعپلیمیوزیــتاســت.در
کوئل کهوجودوا کوئل،چرا گردیدهبدونوا کید ســئوالتأ

بهنفعمیوزیتجسمانکلوزیونیمیباشد.
2-خطاولدرماندرپلیمیوزیت،پردنیزوناست.

3-ازمتوترکســات،آزاتیوپرین،IVIGوریتوکسیمابنیز
دردرماناستفادهمیشود.

)گایدلاین روماتولوژی _ صفحه 22(

گردن، پلکها،راشهایماکولوپاپولر)SignShawl(در تظاهراتبالینیدرماتومیوزيت.شکلA:راشهلیوتروپدر
شکلB:ندولهایگوترونبررویانگشتان
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زن41ســالهایبــاضعــفوخســتگیدرهنــگامبــالا-4
کــردنمــویســربــههمــراهتنگــی رفتــنازپلههــاوشــانه
گهگاهــیاز نفــسفعالیتــیوســرفههایخشــکوتــب
3ماهقبلمراجعهنمودهاست.درآزمایشهایتکمیلی
کداماتوآنتیبادی CKوLDHپنجبرابرطبیعیهستند؛

کمکبیشتریمیکند؟ جهتتشخیصبیماری
)ارتقاء داخلی دانشگاه تهران _ تیر 97(

AntiU1RNP)ب ANA)الف
Anti-Jo-1)د AntiCentromerAb)ج

1-مفیدتریناتوآنتیبادیبرایتشخیصپلیمیوزیتو
درماتومیوزیت،Anti-Jo-1است.

2-اتوآنتیبادیAnti-Jo-1بهطورشایعدربیمارانبا
درگیریریویدیدهمیشود.

)گایدلاین روماتولوژی _ صفحه 22(

کــدامیافتــهپاتولوژیــکدربیوپســیعضلــه،جهــت-5
اثباتبیماریپلیمیوزیتبسیارسودمنداست؟

)ارتقاء داخلی دانشگاه مشهد _ تیر 97(
کمپلکسدرسطحفیبرعضلانی الف(ایجاد

ب(التهاباندومیزیالپریواسکولار
کوئلدرفیبرهایعضلانی ج(وجودوا

د(افزایششدیدبافتهمبند

پاتولوژی بیماری های عضانى�
z الگــوی یــک دارای درماتومیوزيت: درماتومیوزیــت

کــهشــامل کتریســتیکدربیوپســیعضــلاتمیباشــد کارا
مواردزیراست:

1-آتروفیپریفاسیکولر
2-انفیلتراسیوناطرافعروق

غشــاء بــه حملــه کمپلکــس مثبــت رنگپذیــری 3-
(MAC(دراطرافمویرگها

z پلیمیوزيت: یافتههایپاتولوژیکپلیمیوزیتعبارتند
از:

1-انفیلتراسیونالتهابیاندومیزیال)نکتهسئوال(
2-تهاجمبهفیبرهایغیرنکروتیک

z پاتولوژیــک انکلوزیونی: یافتههــای جســم يــت میوز
کتریستیکمیوزیتجسمانکلوزیونیعبارتنداز: کارا

کوئلهااحاطهشدهبامیتوکندری 1-وجودوا

ســایز بــا توبولوفیلامنــت انکلوزیونهــای مشــاهده 2-
18nm-15درمیکروسکوپیالکترونی

)گایدلاین روماتولوژی _ صفحه 21(

میوزیتجسمانکوزیونی �

آقای60ســالهباشــکایتضعفپیشرونــدهوغیرقرینه-6
اندامهــا،افتادنهــایمکرر،دیســفاژیواختلالدربســتن
دکمــهلبــاس،مراجعهمیکند.ســابقهفامیلیموردمشــابه
 Foot extensionمثبتاســت.درمعاینه،عدمتواناییدر
وآتروفیدیستالمشهوداست.معاینهحسیبیمارنرمال
است.درEMGبهعملآمدهیافتهمثبتبهنفعمیوپاتی
بــاپتانســیلهایMixedوافزایشآنزیــمعضلانیحدود5
کدامتشخیصبیشترمطرح گزارششدهاست؛ برابرنرمال
)بورد داخلی _ شهریور 98( میباشد؟
ب(میوزیتجسمانکلوزیونی الف(پلیمیوزیت
د(میوزیتوابستهبهبدخیمی ج(میوپاتیناشیازدارو

میوزیت جسم انکلوزیونى اسپورادیک�
z اختــلال یــک انکلوزیونــی جســم تعريف: میوزیــت

کــهدرافرادســالخورده عضلانیباپیشــرفتآهســتهاســت
رخمیدهد.

z اپیدمیولوژی: شــایعترینبیماریالتهابیعضلاتدر
بیمارانبالای50سالبودهودرمردانشایعتراست.

z پلیمیوزیــت بــه شــبیه عضلانــی پاتولوژی: بیوپســی
اندومیزیــال التهابــی انفیلتراســیون آن در کــه اســت
میدهــد. نشــان را غیرنکروتیــک فیبرهــای تهاجــم و
کهبرایمیوزیتجســمانکلوزیونی یافتههــایپاتولوژیکــی

کتریستیکهستند،عبارتنداز: کارا
کوئلهایاحاطهشدهبامیتوکندری 1-وجودوا

ســایز بــا توبولوفیلامنــت انکلوزیونهــای مشــاهده 2-
18nm-15درمیکروسکوپالکترونی

z یــک انکلوزیونــی جســم بالینی: میوزیــت تظاهــرات
کهبهصورتزیرتظاهرمییابد: بیماریباسیرآهستهبوده
درگیــر را پروگزیمــال هــم و دیســتال عضــلات هــم 1-

مینماید.
2-اغلــببــاضعــفغیرقرینــهبعــداز50ســالگیتظاهــر

مییابد.



فصلفبیماریهایعضلانی

19

3-ابتداموجبضعفوتحلیلعضلاتدیستالساعد
کوآدریسپس )فلکســورهایدیســتالانگشــتان(وعضله
)اطــرافزانــو(میشــود.ســپسمیتوانــدتمــامعضــلاترا
کوآدریسپس،حملات کند.بهعلتدرگیریعضله درگیر

سقوطوافتادنهایمکرردراینبیمارانشایعهستند.
کلیاینبیماریعضلاتفلکســورانگشــتان 4-بهطور
کستانســورزانــورادرگیــرمیکنــد ومــچدســتوعضــلاتا
کــهاختلالدربســتندکمه )مثــلCaseمــوردنظرســئوال

لباسدارد(.
5-ضعفدراینبیماران،نامتقارنوغیرقرینهاست.

6-دیسفاژیدراینبیمارانشایعمیباشد.
z درمان: برخلافســایرمیوپاتیهایالتهابی،میوزیت

پاســخ ایمنوساپرســیو داروهــای بــه انکلوزیونــی جســم
نمیدهد.درماناینبیمارانحمایتیمیباشد.

z کثربیمارانبعداز10تا15سالبهویلچر پیشآگهی: ا
میتوانــدتهدیدکننــده اختــلالبلــع نیــازپیــدامیکننــد.
)گایدلاین روماتولوژی _ صفحه 22 و 23( حیاتباشد.

مرد70ســالهایباضعــفوآتروفیغیرقرینهعضلات-7
بــه آهســته و موذیانــه پیشــرفت بــا اندامهــا دیســتال
کستانســورهایپــاوفلکســورهایعمقــی خصــوصدرا
کاهش کردهاست.حسمچپااندکی انگشتانمراجعه

کینــاز11برابــرطبیعــیاســت.در کراتیــن یافتــهاســتو
شــرححال،سابقهســقوطرویزمینودیسفاژیوجود

کداماست؟ دارد؛محتملترینتشخیص
)ارتقاء داخلی دانشگاه اصفهان _ تیر 97(

الف(درماتومیوزیت
ب(پلیمیوزیت

ج(میوزیتجسمانکلوزیونی
د(میوپاتیآندوکرین

بهپاسخسئوال6مراجعهشود.

آقای51ســالهبــهدلیلضعفعضــلاتپروگزیمالاز-8
آزمایشــات، در اســت. کــرده مراجعــه پیــش مــاه 8
کدام آنزیمهــایعضلانــیبــالامیباشــند؛بــهنظرشــما

کمترمطرحاست؟ تشخیص
گیلان و مازندران _ تیر 98( )ارتقاء داخلی دانشگاه 

الف(پلیمیوزیت
ب(درماتومیوزیت
ج(هیپوتیروئیدی

)IBM(میوزیتانکلوزیونبادی)د

1-میوزیتجسمانکلوزیونیهمعضلاتدیستالوهم
که پروگزیمالرادرگیرمیکند)نکتهاصلیسئوال(درحالی

میوپاتیهایايدیوپاتیکالتهابی)00ف%امتحانی(

کینازالگویضعفسنشروعجنسمیوپاتی کراتین
)CK(بیوپسیعضله

پاسخبهداروهای
سرکوبکننده

ایمنی

و زنان < مرداندرماتومیوزیت کـــــودکان 
بالغین

برابر پروگزیمال < دیستال  50 )تا  افزایش 
نرمال(

فاسیکولار،  پری  آتروفی 
رســـــوب  التهـــــاب، 

کمپلمان در مویرگ ها

بله

برابر پروگزیمال < دیستالبالغینزنان < مردانپلیمیوزیت  50 )تا  افزایش 
نرمال(

اندومیزیال،  التهـــــاب 
فیبرهای  بـــــه  تهاجـــــم 

غیرنکروتیک

بله

جسم میوزیت
انکلوزیونی

مســـــن مردان < زنان افراد 
 50 از  )بزرگتر 

سال(

هم  و  پروگزیمـــــال  هم 
دیستال

فلکسورهای انگشتان 
و مچ دست

کستانسورهای زانو ا

افزایش )کمتر از 10 
برابر نرمال(

اندومیزیال،  التهـــــاب 
   ،Rimmed کوئل های  وا
تـوبـولــوفـیــلامنــت هـای
 nm 18-15 در میکروسکوپ

الکترونی

خیر
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درCaseمــوردنظرســئوالفقــطعضلاتپروگزیمــالدرگیر
هستند.

2-میوزیــتجســمانکلوزیونــیدرابتــداموجــبضعــف
وتحلیــلعضلاتدیســتالســاعد)فلکســورهایدیســتال

کوادریسپس)اطرافزانو(میشود. انگشتان(وعضله
3-میوزیــتجســمانکلوزیونــیبیشــتردرمــردانبالاتــر
وهــم عضــلاتدیســتال بــودهوهــم شــایعتر از50ســال

گرفتارمیکند. پروگزیمالرا
4-پلیمیوزیــتودرماتومیوزیــتدرزنانشــایعتربودهو

بیشترموجبدرگیریعضلاتپروگزیمالمیگردند.
5-میوپاتــیناشــیازهیپوتیروئیــدیبــاضعــفعضــلات
پروگزیمــال،میالــژی،بزرگــیعضــلات،شــلشــدنآهســته
کینــاز)نزدیکبه کراتین رفلکسهــاوافزایــشقابــلتوجــه
)گایدلاین روماتولوژی _ صفحه 23( 100برابر(تظاهرمییابد.

میوپاتیهایدارویی �

خانم55سالهایبهعلتضعفعضلانیپروگزیمال-9
از2ماهقبلباتشــخیصاولیهپلیمیوزیتتحتبررسی
اســتولــیعلائــمپوســتییــافنومــنرینــودنــدارد.در
کــهآتورواســتاتینمصرف شــرححالمشــخصمیگــردد
ANA تســت آزمایشــگاهی، مطالعــات در مینمایــد.
منفــیاســتودربررســیهایرادیوگرافیــک،شــواهدی
از کدامیــک اســت. نداشــته نفــعبدخیمــیوجــود بــه
تستهایزیربیشترینکمکرابهتشخیصمینماید؟
)بورد داخلی _ شهریور 97(

Congo-Redالف(رنگآمیزیبا
MuscleMRI)ب

HMG-CoAج(آنتیبادیبرعلیه
α FP- CA19-9- CA125- CEA )د

استاتین ها و مشتقات اسید فیبریک: اینداروها�
پیشــروندهعضلات

ً
میتواننــدســببتخریبحادوســریعا

مصــرف بیمــاران، از بعضــی در شــوند. میوگلوبینــوری و
اســتاتینهاموجــبمیوپاتــیاتوایمیــوننکــروزانهمــراهبــا

آنتیبادیبرعلیهHMG-CoA میشود)%100امتحانی(.
)گایدلاین روماتولوژی _ صفحه 24(

Follow up

هیپوکالمیکیاهیپرکالمیک فلجهایدورهایمعمــولًا 1
فلجهــای انــواع تمــام مشــترک تظاهــر هســتند.
در اغلــب کــه میباشــد شــل تتراپلــژی دورهای،
زمــاناســتراحتبعــدازورزشیــاهنــگامصبحرخ

میدهد.
کولوپاپولربهشکلVدر راشهلیوتروپ،راشهایما 2
گوترونتظاهرات گردن)Shawl Sign(وندولهای
اصلیدرماتومیوزیتهســتند.آتروفیپریفاسیکولر
وانفیلتراســیوناطــرافعــروقمهمتریــنیافتههای

پاتولوژیکدرماتومیوزیتهستند.
مفیدتریناتوآنتیبادیبرایتشــخیصپلیمیوزیت 3

ودرماتومیوزیت،anti-Jo-1 است.
هــردوبیمــاریپلیمیوزیــتودرماتومیوزیــتفــرد  4
گرچــهبدخیمــیدر رامســتعدبدخیمــیمیکننــد؛ا

درماتومیوزیتشایعتراست.
درماتومیوزیــت بیمــاری دو هــر درمــان اول خــط  5
متوتروکســات، اســت. پردنیــزون پلیمیوزیــت، و
آزاتیوپرین،IVIGوریتوکســیمابنیزدردرماناین

کاربردهمیشود. بیمارانبه
شــایعتر زنــان در درماتومیوزیــت و پلیمیوزیــت  6
بــودهوبیشــترموجبدرگیــریعضــلاتپروگزیمال

میگردند.
میوزیتجســمانکلوزیونیبیشــتردرمــردانبالاتراز 7
50ســالشــایعتربودهوهمعضلاتدیســتالوهم

گرفتارمینمایند. پروگزیمالرا
میوزیتجسمانکلوزیونیدوگروهازعضلاتزیررادرگیر 8

مینماید:
الف(عضلاتدیستالساعد)فلکسورهایدیستال

انگشتان(
کوادریسپس( کستانسورزانو)عضله ب(عضلاتا

استاتینهاومشتقاتاســـــیدفیبریکمیتوانند 9
موجبمیوپاتیتوکسیکشوند.

10دربرخیازبیماران،مصرفاســـــتاتینهاموجب
میوپاتیاتوایمیوننکروزانهمراهباآنتیبادیبرعلیه

HMG-CoA میشود.


