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17/8/93: پذیرش مقاله29/7/93: دریافت مقاله
و شامل استمورد 50000در 1در جامعهنادر می باشد که فراوانی آنپوستی عصبیسندرم استورج وبر جزء اختلالات:مقدمه

یاري از  دربـس  ضعف یکطرفه در انـدامها    تشنج و   ،ورت به رنگ قرمز آلبالویی    خال ص :ازگروهی از علایم و نشانه هاست که عبارتند       
.عقب افتادگی ذهنی همراه باشدممکن است بانیز موارد 
  مبتلا به تـشنج هـاي مکـرر و        ماهگی 9ساله با عقب ماندگی ذهنی که  از بدو تولد خال صورت داشته و از                 7دختري  : گزارش مورد

، ضـعف و بـی حـالی بـه اورژانـس            سـردرد ،گرفته است، به علت تشدید تشنج ها      کنون تحت درمان دارویی قرارن    و تا ه  بودآبریزش دهانی   
صـورت   - فـک بـالا   - استخوانهاي دهـان   در   بدشکلیدر بررسی هاي انجام شده براي وي سندرم استورج وبر به همراه               .بودمراجعه کرده   

.مطرح شد
   فـک بـالا   - یـه دهـان   در ناح خوانیتاستورج وبر بدشکلی اس    سندرم   یک ناشایع در  ژیکی از علائم رادیولو   : گیريبحث و نتیجه -

.و در بیمار معرفی شده تمام این علائم یافت شده استکه تا کنون موارد اندکی گزارش شده استاستصورت

بدشکلی استخوانیتشنج،، استورج وبر،سندرم: هاي کلیديواژه.

چکیده
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مقدمه
عـصبی  - جلدي تک گیر سندرم استورج وبر جزء اختلالات      

. ی شـد شناسـای شـیرمر  توسط 1860ال اولین بار در س    است که 
جزئیـات ایـن بیمـاري را    اسـتورج  فردي به نـام 1879در سال 
متوجـه وجـود   وبـر  فردي به نام 1992کرد و در سال یشناسای

ماري شد و از آن پـس سـندرم         کلسیفیکاسیون مغزي در این بی    
تولـد  50000در1فراوانی آن    ).1،2(وبر نامگذاري شد  استورج  

ایـن  ).3(شوندهر دو جنس به یک نسبت مبتلا می       و   زنده است 
). 4(همچنین در دوره نوزادي گزارش شده استبیماري

لکـه هـاي قرمـز آلبـالویی در صـورت،      وجـود مشخصه آن 
و آنژیومـاي   ) همـانژیوم کروئیـدال   گلوکـوم و  (اختلالات چشمی 
ــومننژ اســت ــومننژ پوشــشی، از . لپت ــاري، لپت ــن بیم نظــر درای
تحلیـل  آن بویژه درلایـه موکوسـی      ولی مغز زیر  خونرسانی غنی   

جنینـی دیـسپلازي     4- 8در هفتـه    . و کلسیفیه مـی باشـد      رفته
سـندرم اسـتورج   تظـاهرات در  باعث ایجـاد ودهدمیعروقی رخ 

خال صورت اسـت کـه       ،عمده ترین علامت پوستی   . می شود وبر
اغلب تمایـل بـه یکطرفـه بـودن دارد و           هنگام تولد وجود دارد و    

ه قسمت فوقانی صورت و پلک ها را می گیرد ولی ممکـن             همیش
مخـاط   ،حتی قسمت تحتانی صورت   است خیلی گسترده باشد و    

البتـه تمـام کودکـان مبـتلا بـه          .دهان و حلق را نیز گرفتار کند      
هاي وسیع و یکطرفه صورت مبتلا به اسـتورج وبـر نیـستند        خال

)10 -5(.
نال آنژیوماتوز  یمسندرم استورج وبر همچنین انسفالوتري ژ     

عـصبی اسـت کـه بـا        - نامیده می شود که یک اخـتلال جلـدي        
قـسمت  در آنژیـوم پوسـت صـورت خـصوصاً       وآنژیوم لپتـومننژ    

)ینالمتري ژ (سه قلو   عصب  مسیرماگزیلاري که در  وافتالمیک  
port-wineنام دیگـر آنژیـوم پوسـتی    . است گسترش می یابد

stain  نـوع کامـل و      دوبـه   سندرم استورج وبـر   ).11(می باشد
کامـل درگیـري      نـوع در .ناکامل نیـز تقـسیم بنـدي مـی شـود          

ولـی  صورت وجـود دارد      مآنژیوبه همراه   سیستم عصبی مرکزي    
. استناکامل فقط یک قسمت درگیردر نوع

:سندرم استورج وبر شاملها درسایر تقسیم بندي
با لپتومننژ که ممکن است همراهآنژیوم صورت و: Iتیپ 

).یکفرم کلاس(باشدوکومگل
ممکن است همراه با کهبه تنهاییآنژیوم صورت : IIتیپ 

.گلوکوم باشد
.و گلوکومآنژیوم لپتومننژ بدون درگیري صورت: IIIتیپ 
دیگر مثل توبروس اسکلروزیس با بیماریهاي بیماري : IVتیپ 

.)5(استهمراه 

معرفی مورد
، بـی حـالی و      سردرد علتروستا به    ساکن ساله7ي  دختر

کرمانـشاه  ) ع(اتشنج هاي مکرر به اورژانس بیمارستان امام رض ـ       
کلونیـک  - تشنج هاي تونیک   مبتلا به ماهگی 9آورده شد که از   

کنون به هـیچ مرکـز      تا و شده بود  در اندامهاي سمت چپ   مکرر  
بیمـار روز قبـل از مراجعـه دچـار           .بـود درمانی مراجعه نداشـته     

شـده   شدید بی حالی مراه سردرد و  تشدید حملات تشنجی به ه    
به شکل پرش هـاي مکـرر      تشنج  چندین مرتبه   اورژانس   در .دبو

در  .دگردیدیازپام کنترل   با تزریق   وي که تشنج  داشتدر دست   
. معاینه بیمار تب و علائم تحریک مننژ نداشت

ی وي طبیعـی    حیاتی، آزمایشات خـونی و بیوشـیمیای      علائم  
وجود داشت   قرمز رنگ بزرگی   الخصورت  در سمت راست    . بودند

در معاینـه دهـان     ). 1کل  ش(بود گسترش یافته  که تا نیمه تحتانی   
مردمکهـا   .رشد ناکامل دندانها مشاهده شد    همراه با   لثههیپرتروفی  

بـه علـت عـدم       .بـه نـور بودنـد      پاسخ دهنده طبیعی و  سایزداراي  
نات معای. مقدور نبود  وي سنجش میدان بینایی در   همکاري بیمار،   

بـدن   قدرت عضلانی در سمت راسـت     . نرمال بود ریه و شکم   ب،قل
بیمـار . دبـو ا تحلیل رفته    اندامهضعیف و    سمت چپ ولی در کامل  

به دلیل فلج در اندام تحتانی سمت چپ به طور کامل قـادر بـه راه         
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و راه مهـارت نشـستن     نسبت به همـسالان خـود      بیمار. رفتن نبود 
. سالگی کسب نمـوده بـود  2هگی و ما10خیر در سن رفتن را با تأ  

ادر بـه  عقـب افتـاده بـود و ق ـ    در حیطه مهارتهاي کلامی نیز کاملاً     
بـا  . گی شـدید داشـت    قب افتاد ذهنی ع نظر  از .صحبت کردن نبود  

) الـف - 2شکل (روبرو هايگرافیجلدي، - شک به اختلالات عصبی 
ــانبی ــکل (و ج ــار ) ب- 2ش ــه بیم ــه   از جمجم ــد ک ــه ش گرفت

برجـستگی  . مـشاهده شـد   ریـل راه آهـن    با نماي   سیفیکاسیون  کل
) منـدیبل (یفـک تحتـان    .وجـود داشـت   پیـشانی   ناحیه   استخوان

تحـدب بـه    داراي  ) مـاگزیلا (فک بـالایی   حد طبیعی و  کوچکتر از   
بـه  جمجمـه   بهـم خـوردگی نـسبت طبیعـی         .دوب ـیـرون   ب سمت

کاسـه   طرفـه دو بد شکلی استخوان صورت همراه با میکروسفالی،      
ري در سـمت مبـتلا      و سینوس ماگزیلا   کره چشم  کوچکی ،چشم

که از بیمـار بـه عمـل آمـد،         سی تی اسکن مغزي     در  .مشاهده شد 
نیمکـره چـپ     در نیمکره راست و هپیرتروفـی جبرانـی       در آتروفی

خـط وسـط بـه      و جابجـایی  بطنـی سیستم  گشاد شدگی    همراه با 
کلــسیفیکاسیون وســیع در نــواحی . دمــشاهده شــراســت ســمت 

یتـال بـا نمـاي ریـل راه آهـن           پپورال، پاریتال و اکسی     فرونتال، تم 
.)3شکل(دشدیده  

با تیره همراهخال  وسیع به رنگ قرمزدر سمت راست صورت . 1شکل
.بالا و کوچکی فک پایین مشاهده می شودبرجستگی فک 

، کلسیفیکاسیون در سمت )ب(و جانبی) الف(در تصاویر روبرو. 2شکل 
راست جمجمه  با  بدشکلی استخوانی در هر دو کاسه چشم، ماگزیلاي 

.برجسته با تحدب به بیرون و مندیبل کوچک دیده می شود

گشاديوراست بیمار آتروفی نیمکرهيی تی اسکن  مغزدر س. 3شکل
.گرددمیمنتشر مشاهده و کلسیفیکاسیون بطن ها 

تـشنج هـاي    مدت بـستري چنـدین نوبـت       ولر ط دبیمار  
ــعی ــتدرموض ــايدس ــپو پ ــت وچ ــا  داش ــان ب ــت درم تح
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کاربامازپین و دیازپام قرار گرفت کـه تعـداد دفعـات           فنوباربیتال،
ی چشم پزشـک معاینات کامل .قطع نشداملاًکتشنج کم شد ولی  

. نداشـت وجـود  گلوکـوم  وبود20/15قدرت دید وي وشد انجام
بیمـار بـه    .بیمار با رضایت والدین مـرخص گردیـد       روز     5بعد از   

بـه منظـور    شـد  کیدأبیمار ت مرکز کاردرمانی معرفی و به والدین       
ــراي انجــام يمجهزتــردرمــانی بــه مرکــز ،کنتــرل تــشنجات ب

،و سـالانه فـشار داخـل چـشمی     کننـد همیسفرکتومی مراجعـه    
نیم سال بعد مجدداً    یک و .گیري شود توسط چشم پزشک اندازه   

بیمار ویزیت شد همچنان تـشنجات وي ادامـه داشـته و جهـت              
. انجام همیسفرکتومی هیچگونـه اقـدامی را انجـام نـداده بودنـد            

.طبیعی بودبود کهانجام شده عاینه چشم پزشکیم

ث و نتیجه گیري بح
ناشـی   مغـز  طبیعـی عـروق   تکامل غیـر  از  سندرم استورج وبر    

شود که در این بیماري لپتومننژ پوششی از نظر خونرسانی غنـی            می
80).5(و کلـسیفیه مـی باشـد       حلیل رفتـه    آن ت است ولی مغز زیر   

تشنج هایی کـه در سـندرم اسـتورج         درصد از بیماران تشنج دارند و       
اسـت کـه    سمت مخالف خال صـورت      درو  موضعیدهدرخ می وبر  

تکامل عـصبی در سـال      . اغلب به داروهاي ضد تشنج مقاوم می باشد       
زنـدگی  اول زندگی ممکن است نرمال باشد ولـی در مراحـل بعـدي           

مـوارد  % 50حـداقل در     .وجـود دارد   یادگیريهاي شدید در  ناتوانایی
% 30در همی پلژي و همـی پـارزي  .عقب افتادگی ذهنی وجود دارد    

ارش شده است که در بیمـار مـا نیـز         وبر گز  موارد سندرم استورج   از  
ــت  ــود داش ــه  ر.وج ــوگرافی جمجم ــاران   درادی ــن بیم ــشتر ای بی

را پس سـري و آهیانـه       کلسیفیکاسیون داخل جمجمه اي در ناحیه       
سـی تـی    .دهد که نماي مارپیچ یا خطـوط را ه آهـن دارد           نشان می 

ه خوبی نشان می دهـد کـه همـراه     اسکن مغزي کلسیفیکاسیون را ب    
بطـن جـانبی در     گشاد شـدن    یکطرفه کورتکس و     تحلیل رفتگی با  

.باشدهمان سمت می

ضـخیم  در سندرم استورج وبـر   از یافته هاي شایع رادیولوژیک    
درصـد از بیمـاران   40نی در غییـرات دهـا  ت. اسـت جمجمـه شدگی 
ر ناحیـه  شکل گیري اسـتخوانی د بد. )13(وبر رخ می دهد   استورج  

بیمار 5کنون در تا، ه در بیمار ما نیز وجود داشتکفک بالا و صورت 
.)6،7(در متون گزارش شده است

شـده معرفیگایلودا و لیناکه توسطاي ماهه 17شیرخواردر 
سـمت  در رنگ و خال آلبالویی   ماهگی بوده  9شروع تشنج در    است،  

دهان و بزرگی آبریزش ،چشم چپگلوکوم مادرزادي در چپ صورت، 
ي زکه ناشـی از آنژیودیـسپلا     وجود داشته    صورت در ناحیه  ماگزیلا      

مـاگزیلو  - زي اورودیـسپلا تظاهراتی مشابه با آنژیـو ).14(بوده است
هر).15(استگزارش شدهوبر- ترنائونی- کلیپلدر سندرم فاشیال 

در زمینه مالفورماسیون عروقی نادر است       بدخیمضایعات  وجود   چند
شـدن  و  بـدخیم    در کـره چـشم    ی گزارشاتی از رابدومیوسـارکوم      ول

- مبتلا به سندرم کلیپلهاي خوش خیم در برخی  بیماران همانژیوم
).16(وبر وجود دارد- ترنائونی

خال بزرگ آلبالویی رنگ در نیمه      در بیماري که معرفی کردیم      
در  .ماهگی بوده اسـت    9چپ صورت وجود داشت و شروع تشنج در         

و بدخیمی در کره گلوکومه عمل آمده از وي    هاي ب اینات و بررسی  مع
- فـک بـالا    - اسـتخوانهاي دهـان    دیـستروفی  . چشم  وجود نداشت   

ه آبریزش دهان و تحدب فک بالا به سمت بیـرون بـه همـرا              صورت،
عروقی يزتواند در زمینه دیسپلا   وجود داشت که می    هیپرتروفی لثه 

و هـدف   وجـود نـدارد    ستورج وبـر  اقطعی براي سندرم    درمان  .باشد
یادگیري ها و درمان مشکلات رفتاري و  از درمان، کنترل تشنج    اصلی
اگر تشنج ها به داروهاي ضد تشنج مقاوم باشد و از یک نیمکره .است

در بیمـار    مغزي منشاء بگیرد، همیسفیرکتومی توصیه می گردد کـه        
وجـود   ه علـت  ب. والدین هیچگونه پیگیري انجام ندادند     معرفی شده،   

این بیماري، معاینه چشم پزشـکی و انـدازه گیـري           ر  خطر گلوکوم د  
توصیه شد سالانه فشار   د و داخل چشمی انجام شد که نرمال بو      فشار

.داخل چشمی بیمار اندازه گیري شود
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تشکر و قدردانی
از والدین بیمار به دلیل رضایتی که در گـرفتن تـصاویر و         

.شودمیانتشار آن دادند صمیمانه تشکر
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