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   چکيده
هـاي    هـاي دژنراتيـو دسـتگاه عـصبي هـستند کـه بـا دژنرسـانس نـورون محرکـه تحتـاني در نخـاع و راه                             گروهـي از بيمـاري     ،هاي نورون محرکـه     بيماري :مقدمه

اختلال حسي و اتونـوم وجـود   ها  در اين بيماري. شود النخاع نيز ديده مي هاي حرکتي اعصاب بصل    شوند و در برخي موارد ابتلاي هسته        کورتيکواسپاينال مشخص مي  
   .ندارد

آن شـامل فلـج بولـب بـا ابـتلاي           تظاهر شناخته شـده     . شود   ديده مي  ه سال ۳۰ در افراد زير     وشود    الگوي مدرس بيماري نورون محرکه بيشتر در جنوب هند ديده مي          
  .اي است روفي اپتيک و علايم مخچهها و بندرت آت ، کري حسي ـ عصبي، آتروفي انداماي جمجمه هفتم تا دوازدهم اي جمجمهاعصاب 

 سـال  ۳از حـدود  . اسـت داشـته  پيشرفت نيز  سالگي ۱۰ تا و بودهـ عصبي   سالگي دچار کاهش شنوايي با الگوي حسي۶ايست که از   ساله۱۶ دختربيمار   :معرفي بيمار   

 .بولـب در وي بـروز کـرد   آسـيب   علايـم  ،از مراجعـه پـيش   مـاه  ۳ و از حـدود      هاي تحتاني آغاز شده     ا شروع از اندام   بها با سير پيشرونده        ضعف اندام  ،قبل از مراجعه  
  . است بوده مؤيد اين الگوي بيماري نورون محرکه يمار، هاي باليني و فراباليني ب بررسي

نکته قابل توجـه  . زارش نشده است  اين الگوي بيماري نورون محرکه بندرت از خارج از هند گزارش شده است و تاکنون هم مورد مشابهي در ايران گ                     :گيري  نتيجه

  . استرخ داده تر  است که از اکثر موارد گزارش شده قبلي نسبتا سريعآن در مورد اين بيمار سير 
  

   ناشنوايي حس عصبي / تصلب جانبي آميوتروفيک/ تي بيماري نورون حرک: ها واژه کليد

  

  مقدمه 
الگوي مدرس بيماري نورون محرکه بيـشتر در جنـوب          

 امـا  .شود  ديده مي Tamil Nadu بويژه در ايالت هند و

از موارد انگشت شماري از بروز ايـن شـکل بيمـاري             

اين الگو بيـشتر در  . است گزارش شدهنيز ساير کشورها   

تـابلوي  . شـود    ديـده مـي    ه سـال  ۳۰افراد جوان و زيـر      

بولب با ابـتلاي اعـصاب        کلاسيک بيماري بصورت فلج   

) ـ عصبي  ژه کري حسي  بوي(هفتم تا دوازدهم  اي    جمجمه

  .)۶و۳، ۱(ها است همراه با آتروفي و ضعف اندام

 ساله و اهل اسـتان گـيلان        ۱۶دختر  بيمار  : معرفي بيمار 

که به علت ضعف حرکتي و اختلال بلع و تنفس در   بود  

شـروع  . بخش اعصاب بيمارستان قائم مشهد بستري شد 

ضعف حرکتي از سه سال قبل و بروز علايـم بولـب از        

 ۶نـامبرده از    . اسـت  بـوده از مراجعه   ه ماه قبل    حدود س 

 سـالگي   ۱۰سالگي دچار کاهش شـنوايي شـد کـه از           

سابقه مشکل خاصي در زمان تولد يـا        . تشديد پيدا کرد  

. تماس با عوامل سمي نيز نداشته است      يا  دوره کودکي   

سابقه تروما به سر يک ماه قبل از بروز علايـم عـصبي             

. ري گذرا شده بود   وجود داشت که باعث کاهش هوشيا     

پارزي فاسـيال دو طرفـه بـا الگـوي          عصبي،  در معاينه   

صورت و چانه   هاي    ماهيچهمحيطي و فاسيکولاسيون در     

  . شد ديده مي

 وجود داشت که در بررسي بـا        هکاهش شنوايي دو طرف   

کـاهش  . ــ عـصبي بـود      حسيآسيب  نفع   هدياپازون ب 

  و فاسيکولاسيون و آتروفي زبان     ه دو طرف  gagرفلکس  
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همچنـين  . و کاهش قدرت زبان در معاينه وجود داشت       

کاهش قدرت عضلات هر    آتروفي و در بررسي حرکتي،    

هـاي فوقـاني و نمـاي         چهار اندام بويژه ديستال انـدام     

 .وجـــود داشـــت) hand) Clawدســـت چنگـــالي

هاي فوقاني با توجه به توده        هاي وتري در اندام     رفلکس

ش يافتـه و در     مانـده ، طبيعـي تـا افـزاي          عضلاني باقي 

 ‐رفلکـس پوسـتي   . هاي تحتاني افزايش يافته بود        اندام

 شکمي طبيعي   ‐ اکستنسور و رفلکس پوستي    ،کف پايي 

هـاي    ساير معاينه . صورت استپاژ بود   هو راه رفتن بيمار ب    

  . نداشتيعصبي بيمار مشکل

هاي بيوشيمي، شمارش سـلولي، مـسموميت بـا           بررسي

نوالکتروفورز سـرم و    فلزات سنگين، الکتروفورز و ايمو    

در . هاي واسکوليتي و تيروئيدي طبيعـي بودنـد         بررسي

MRI    در اوديـومتري  .  ديده نشد  اي   مغز و نخاع ضايعه، 

شـکل  (ـ عصبي وجود داشـت     حسيآسيب  تغيير مؤيد   

  بيماردنرواسيون  الکترودياگنوستيک و در بررسي) ۱شماره

حرکتـي   آکـسونال  الگوي با و نوروپاتي خالص حرکتي   

  ).۲شکل (ش شدگزار

اعصاب بخش از ترخيص از  پسسال   حدود يک در  بيمار

ناشي  پيامدهايعلت نارسايي تنفسي و      هبيمارستان قائم ب  

  . از آن در يکي از مراکز درماني استان گيلان فوت کرد

  
  گيري  بحث و نتيجه

ايـن الگـوي نـادر      ، مشخـصه    همانطور که اشاره شـد    

 ـ      ايي خـاص در    بيماري نورون محرکه که توزيع جغرافي

في و  شروع در نوجواني، آترو    ،داردنواحي جنوب هند    

اعصاب  تعدد بويژه م  اي  جمجمه اعصاب ها،فلج  اندام ضعف

درمواردي ). ۱(است عصبي ‐ حسي وکري تادوازدهم هفتم

علايم اضافي مانند آتروفـي اپتيـک و بنـدرت ابـتلاي            

گونـه  هـاي ايـن       به تفـاوت  ). ۱( ديده شده است    مخچه

 Amyotrophicدهش تظاهرشناختهرون محرکه وبيماري نو

Lateral Sclerosis (ALS)   توجه نمائيد۱ر جدول د  .  

 
   )۶ و ۲(  کلاسيک و الگوي مدرس بيماري نورون محرکه ALSتفاوتهاي  : ۱جدول 

  ALS کلاسيک  MMND  

  سالگي۳۰معمولا زير   سالگي۴۰معمولا بالاتر از   سن شروع

  جنوب هند  کنواخت در سراسر دنيا ديده شدهبطور ي  شيوع جغرافيايي

  علايم حسي
ندارد ، بطور بسيار نادر شکايت از اختلالات حسي مبهم در 

  هاي تحتاني وجود دارد  اندام

 کري حسي ـ عصبي و بندرت آتروفي اپتيک 

تغييرات قواي عاليه 

  شئوري

بندرت اختلالات شخصيتي و رفتاري و ناپايداري . غير شايع است 

  ي گزارش شده خلق
  گزارش نشده

  بندرت  گزارش نشده  اي علايم مخچه

  گزارش نشده   ٪ بيماران ديده شده۵در   علايم اکستراپيراميدال

  کاهش يافته   طبيعي  سطح سيترات خون 

  

تظـاهر آن   در بيمار ما علائم در نوجواني آغـاز شـد و            

ايـن واريانـت بيمـاري      عادي  بسيار مشابه علايم انواع     

اي در    ن که در مطالعـه    آنکته جالب   . نورون محرکه بود  

Banglore     مـاه   ۹ کري بين    ، هند، در تعدادي از بيماران 

 سال قبل از بروز ساير علايم بوجـود آمـده بـود             ۱۲تا  

 گيـ سال۶در بيمار ما نيز شروع کاهش شنوايي از ). ۶(

  

 در. ود سالگي ب  ۱۳م عصبي از حدود     ــروع علاي ـو ش 

 مـزمن و    نـاقص  دنرواسيون   ،مطالعه الکترودياگنوستيک 

شد و در مـوارد پيـشرفته         هدايت حسي طبيعي ديده مي    

 کـاهش  مـدرس در تعدادي از بيماران در بررسي گروه       

هاي  سرعت هدايت حرکتي به علت از بين رفتن آکسون       

 که در بيمـار مـا نيـز        ) ۶(است با سرعت بالا ديده شده    
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ص نورون حرکتي با نمـاي آکـسونال        لايم ابتلاي خال  ع

 از  قبـل  رخـداد   ترين   شايع ي،ديگر دربررسي. شد  ديده  

از  مـاه قبـل    ، تروما بودکه در بيمار ما نيز يک       ALS بروز

کـاهش گـذراي     و بدنبال آن  ايجاد علايم عصبي، تروما     

  .بود هوشياري ذکر شده
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و ) ۴(است  در کشاورزان بيشتر گزارش شده     ALSشيوع  

  .  ما نيز ساکن يکي از مناطق روستايي گيلان بودبيمار

شناسي ايـن بيمـاران پـس از مـرگ،            در بررسي آسيب  

کــاهش شــديد نــوروني در شــاخ قــدامي و تغييــرات 

هاي ونترولترال نخاع     دميلينيزاسيون و اسکلروز در ستون    

  و کاهش نروني هسته کوکلئرو گليوز واضـح دو طرفـه          

وجـود  حرکتـي بـولبر     هـاي     همراه با ابتلاي ساير هسته    

  علاوه عصب کوکلئر دچـار دميلينيزاسـيون و         هب. داشت

  

  منابع

هـاي وسـتيبولر و       و گـانگليون  بود  کاهش آکسون شده    

طرح  ها منجربه   که اين يافته  داشتند   گانگليونيت ژمينال تري

  ).۵(است شده اين بيماري علت عنوان التهابي به وجودعامل

لت نارسايي تنفـسي و     به ع پس از آن    بيمار ما چند ماه     

عوارض ناشي از آن در يکي از مراکز درمـاني اسـتان            

هـا    گيلان فوت کرد که اين حالت با نتايج ساير بررسي         

تري را براي ايـن       خيم  سير خوش ) نه هميشه  (که معمولاً 

  ).۶(کنند متفاوت است  بيماري مطرح مي
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Report of the First Case of Madras Motor Neuron Disease  
  

Forooghi pour  M.(MD.), Azar pazhooh M.R.(MD.), Roodbari S.A.(MD.), Amiri H.(MD.),  
Bahar Vahdat H.(MD.)  

  

Abstract 
Introduction: Motor neuron disorders are a group of Neurodegenerative disorders which consist of degeneration 

of lower motor neurons and corticospinal tract. Sometimes there is involvement of medallary motor nuclei. 

In these group there is no involvement of sensory and autonomic systems. Madras pattern of Motor Neuron 

Disease (MMND) is mostly seen in southern India. Most of cases is being below 30 years of age. Classic 

features of disease include bulbar palsy with involvement of seventh to twelfth cranial nerves, sensori-neural 

deafness, weakness and atrophy of muscles of limbs and rarely optic atrophy and cerebellar signs. 

Case study: Our patient was a 16 years old girl who has sersori-neural hearing loss since 10 years before 

admission with a progressive course until 10 years of age. Weakness of limbs has started about 3 years before 

admission with a progressive course and bulbar palsy has started since 3 months before admission. 

Clinical and paraclinical studies were compatible with diagnosis of MMND. 

Results and Conclusion: MMND was reported rarely from other countries except India. Our case has 

characteristic features of MMND and there was no other report of MMND from Iran yet. Our patient had more 

progressive course rather than most of other reported cases. 

 

Key words: Amyotrophic Lateral Sclerosis/ Hearing Loss, Sensorineural/ Motor Neuron Disease 

 
 


