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 بتاتالاسمي ماژوردر فردي مبتلا به يد استريك ي در زمينه آنژيوزايي كوروييدي نورگ
 

  ٢دكتر حميد احمديه و ١دكتر سيامك مراديان

 
 چكيده
) AS(در زمينـه آنژيوييـد اسـتريك        ) CNV(زايـي كوروييـدي        معرفي يك بيمار مبتلا به تالاسمي ماژور كه دچار نورگ          :هدف

 .شده است
 ماه بعد از ضربه خفيف بـه سـر، بـه درمانگـاه              ٢ ساله است كه با كاهش بينايي چشم راست،          ٤١يمار خانمي   ب :معرفي بيمار 

باشد كـه در معاينـات بـاليني و آنژيـوگرافي بـا فلورسـين،                 شده بتاتالاسمي ماژور مي     بيمار، مورد شناخته  . شبكيه مراجعه كرد  
 .ك در چشم راست برايش داده شداي در زمينه آنژيوييد استري زايي زيرشبكيه تشخيص نورگ

باشد و انجام معاينـات چشـمي بايـد            آنژيوييد استريك يك عارضه نسبتاً شايع در بيماران بتاتالاسمي ماژور مي           :گيري  نتيجه
شـده سـودوزانتوما الاسـتيكوم مثـل          از طرفي شيوع برخي از ضايعات شـناخته       . يكي از اجزاي اصلي بررسي اين بيماران باشد       

دهـد كـه ارزيـابي توسـط متخصصـان           مـي خوني، بيماران را در خطر حوادث عروقـي قـرار             يون عروقي در اين كم    كلسيفيكاس
 .طلبد مربوطه را مي

 
  دكتر سيامك مراديان:گو پاسخ •
  دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي-پزشك  چشم- استاديار-١
  دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي-پزشك  چشم- استاد-٢

  مركز تحقيقات چشم-نژاد  بيمارستان لبافي- بوستان نهم-اسداران پ-تهران 
 ١٣٨٢ ارديبهشت ١٦: تاريخ دريافت مقاله
 ١٣٨٢ تير ١٦: تاريخ تاييد مقاله

 
 مقدمه

 يايجاد پارگي در غشا   عبارت است از     )AS(      آنژيوييد استريك 
دنبـال  ه  خود يا ب   ه به صورت خودب    كه بروكس كلسيفيه و شكننده   

 ١٨٨٩ بـار در سـال       اين بيمـاري، نخسـتين    . ١دهد  روي مي  ضربه
 ريزي شـبكيه ثانويـه بـه     در بيماري كه دچار خون Doyneتوسط 

 . ٢ شده بود گزارش شدمصدوميت
     Knappكــه ايــن نــام را بــه خــاطر ظــاهر  اولــين كســي بــود 
كرد كه منشا عروقي دارد تـا       مطرح  گذاشت و   بر آن   اش  پيچيمار

 بـه درسـتي متوجـه شـد كـه ايـن         Kofler ،١٩١٧كه در سال     اين
 . ٢دهند غشاي بروكس روي ميتغييرات در سطح 

     AS در صخطــوط باريــك و مضــراي از  مجموعــه بــه صــورت 
 ايـن خطـوط از يـك ناحيـه بـا            .اسـت شبكيه  هاي عمقي    قسمت
 اطراف ديسـك شـروع و بـه صـورت شـعاعي             اي   رنگدانه تغييرات

اي ممكـن اسـت منظـره      نـدرت بـه    هرچنـد    ،يابنـد گسترش مـي  
 در  اين خطوط معمولاً  . دورتادوري در اطراف ديسك داشته باشند     

 ممكـن   گرچـه  ،شـوند متري از ديسك محو مـي      فاصله چند ميلي  

AMD: age-related macular degeneration 
AS: angioid streaks 
PDT: photodynamic therapy 
PE: pseudoxanthoma elasticum 
RPE: retinal pigmented epithelium 
CNV: choroidal neovascularization 
TTT: trans pupillary thermotherapy 
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ايـن  ). ١ شكل(است تا نواحي قدامي فوندوس هم گسترش يابند         
. باشـد  هرچند غيرقرينه مـي    ،استبيماري تقريبا هميشه دوطرفه     

 فونـدوس و ميـزان       گي بـه رنـگ زمينـه       بست نيزرنگ اين خطوط    
هاي روشـن    تواند از رنگ قرمز در فوندوس      دارد و مي   RPEآتروفي  
 دو  RPE. هـاي پيگمانتـه تغييـر كنـد        اي تيره در فونـدوس    تا قهوه 

ي رخ ـدهند و در ب    نشان مي  اي  رنگدانه تغييرات   ،طرف اين خطوط  
 ـ      ،بيماران صـورت موضـعي يـا منتشـر در         ه   يك منظـره منقـوط ب

) پوست پرتقال ( Peau d′ orangeكه به آن رند اسر ماكولا داسرت
تـر   طـور شـايع   ه   اين منظره پوست پرتقالي ب     هچ گر .شودگفته مي 

شـود ولـي در      ديـده مـي    (PE)در بيماران سودوزانتوما الاستيكوم     
 ممكـن   نيـز اي سيسـتميك ديگـر      ساير بيماران با بيماري زمينـه     

 . ٣است ديده شود

 

 
 شكستگي لايه بروكس به صورت خطوط شعاعي در اطراف -١شكل 

 سر عصب بينايي

 
 بـه نظـر     شـعاعي، ول ايجـاد ايـن منظـره        ومس ـعوامـل   از نظر       
 نيروهايي بـر روي     ،خارجي چشم هاي    ماهيچهرسد كه كشش     مي

ول ايجـاد ايـن     و مس ـ  كـه  كنـد نقاط ثابت عصب بينايي ايجاد مـي      
 . ٣باشندخطوط مي

ــاراني       ــكوپ  در بيم ــاهر افتالموس ــه ظ ــي دارنـ ـي ك د،  خفيف
 ؛كننـده اسـت   كمك AS فلورسين در مشخص كردن با   آنژيوگرافي

 هيپرفلورسانس متفـاوتي پيـدا      ،RPEاين خطوط بسته به وضعيت      
 ـ      ياي از غشا  منطقه. ٤كنندمي ه  بروكس كه تغييرات پاتولوژيـك ب

  كه قسـمت   ي است  الاستيك  لايه ،دنافتطور غالب در آن اتفاق مي     
لايه كوريوكـاپيلاريس و    . دهد بروكس را تشكيل مي    يمياني غشا 

RPE،           ـكننـد ولـي      تغييرات كمي در ابتـداي بيمـاري پيـدا مـي  ا ب
 ـ      اين سـاختمان   ،رفت بيماري  پيش دچـار  طـور ثانويـه     ه  هـا هـم ب

يـد  ي كورو زايي  عروق حاصل از نورگ   ،  نهايتدر  . شوندمياستحاله  
ريـزي   د و منجر به خون    نگذربروكس مي غشاي  هاي   از اين پارگي  

اسـكار  (نهايت ايجاد بافت فيبروواسـكولار      در  ن و ادم و     شو اگزودي 
 صرف نظـر    شناسي،   بافت از نظر . شوند مي شبكيهزير  ) فرم ديسكي

 تغييـرات يكسـان     ،اي مختلـف  هاي سيسـتميك زمينـه     از بيماري 
 . ٥دهندنشان مي

دنبـال  ه   و ب   زير شبكيه  زايي  نورگ ايجاد   ،ASترين عارضه    مهم     
 اخـتلال   .اسـت آن  جداشدگي سروز يا هموراژيك شبكيه حسـي          

 يكـه غشـا     مگر ايـن   ،افتدندرت اتفاق مي  به   ،ASبينايي ثانويه به    
ريـزي   خـون  ،عارضـه ديگـر   . شـود  زيـر شـبكيه ايجـاد        زايي  نورگ

 ـ  كه مي  زايي است   نورگزيرشبكيه بدون     ـ     هتواند خودب ه خـود يـا ب
 . ٣روي دهددنبال ضربه خفيف 

     AS هـاي سيسـتميك ايجـاد        بيماري برخيتواند در زمينه      مي
در  .باشـد  ميAS ،PEترين بيماري سيستميك همراه با   شايع. شود

اصـلي  ويژگـي   .  بودنـد  PE دچار   ،ASنيمي از بيماران    ،  يك مطالعه 
PE،       هرچنـد ممكـن     ؛ ضايعات پوستي و تغييرات زيرجلدي اسـت 

روق ـ بـه كلسفيكاسـيون ع ـ     م نارسـايي شـرياني ثانويـه      ياست علا 
 ٨٠-٨٧ در   AS. ريـزي گوارشـي هـم ديـده شـود          وني و خـون   ـخ

  درصــد٨-١٥در . شــود ديـده مــي PE  مبــتلا بــه بيمــاراندرصـد 
ــتخواني   ــاژه اس ــاران پ ــزبيم ــي  AS  ني ــده م ــود دي ــا  ش ــه ب  ك

 . ٢گرددكلسيفيكاسيون شديد استخواني مشخص مي

http://daneshresan.com/


 
 ٩ سال -١ شماره -پزشكي بينا مجله چشم

 ١٠٨

 درصـد مـوارد     ٠-٦شـكل در      خوني داسي   مبتلا به كم  بيماران       
 و سن در    ASارتباط محكمي بين ايجاد     .  شوند ASتوانند دچار   مي

تـر    در بيماران با سن كم     ASاين بيماري وجود دارد و بدين جهت        
 .٣شـود   بـه نـدرت ديـده مـي        ،شكل  خوني داسي   كم سال در    ٢٥از  

 اسـت    گـزارش شـده    ASشـان بـا     هايي كه همراهـي    ساير بيماري 
 دانلـوس،   -ينيمي، آكرومگالي، سندرم اهلـر    عبارتند از آبتاليپوپروت  

خـوني هموليتيـك،      ديابت، آنژيوماتوز صورت، هموكرومـاتوز، كـم      
ــي، هيپركلســينوز، هيپرفســفاتمي، مســموميت  ياسفروســ توز ارث

وروفيبرومــاتوز، الاســتوز ســني، ســندرم  نبينــي،  ســرب، نزديــك
 .٢يسس اسكلروزوو توبر  وبر-استورژ

 كه همراهـي     است هايي وگلوبينوپاتياز جمله هم       بتاتالاسمي،  
 ايـن بيمـاري ناشـي از      . ٣ اسـت   در مواردي گزارش شده    ASآن با   
 نـامتوازن هموگلـوبين بـه علـت نقـص در توليـد زنجيـره                ساخت

 اســت و غالــب ياتــوزوم، نحــوه تــوارث آن. باشــد بتــاگلوبين مــي
 ــ ــزان نقــص در س ــوبين و هاختبراســاس مي ــوت و گل ــاموزيگ  ي

 بـه دو صـورت مـاژور و مينـور           ،ول آن وسهتروزيگوت بودن ژن م   
 تالاسـمي يـا    anemia Cooley′sدر   ASهمراهي بـا    . شودديده مي 

خـوني     كـم  م اصلي بيماري ناشـي از     ي علا . گزارش شده است   ماژور
ها، افزايش ميزان آهـن بـدن         وسيع شدن مغز استخوان    عبارتند از 
  .٢شده  تخريبRBCهن آخون و باز جذب تزريق ناشي از 

 انجام الكتروفورز هموگلوبين ارزشمند است      ، تشخيصي رظناز       
رسـد و افـزايش       مـي   درصـد  ٩٠به حـدود    ،  HbFكه در آن ميزان     

 يـك   ،در ايـن گـزارش    . ٢رسد  مي  درصد ٣به بيش از     ٢HbAميزان  
زايي كوروييدي در زمينه آنژيوييد اسـتريك در بيمـار            نورگمورد  

  .٢بتاتالاسمي ماژور معرفي مي شودمبتلا به 
 

 معرفي بيمار
  در بود كه  اهل و ساكن اهواز      ،دار  خانه ، ساله ٤١بيمار خانمي        

 با شكايت كـاهش بينـايي چشـم راسـت از            ١٣٨١بهمن ماه سال    

نژاد مراجعـه    لبافي  به مركز پزشكي شهيد دكتر     ، ماه قبل  ٤حدود  
شده بتاتالاسمي ماژور بود كه تحت درمان         شناخته وي مورد . كرد
قــرار اي خــون و داروي دسـفرال و اســيد فوليـك     دورهانتقـال بـا  

 مـاه قبـل از      ٢ به سـر را حـدود         خفيف بيمار سابقه ضربه  . داشت
 ديد چشم راسـت در      ، در معاينه  .شروع مشكل چشمي به ياد دارد     

 بـا   ٢٠/٢٠ متـري و ديـد چشـم چـپ           ٣حد شمارش انگشتان از     
ــم  (اصــلاح  ــر دو چش ــك ه ــوپتر-٢٥/٢عين ــود) دي ــك .  ب مردم

 .  بودگان منفي وسمارگ
ــار      ــاهريبيم ــه ظ ــداراي ، در معاين ــره ش ــاران ا چه خص بيم

 هـاي گونـه و پيشـاني       تالاسمي به صورت برجسته بودن استخوان     
(hemolytic face) ، و تيره بودن رنگ پوسـت ناشـي   صلبيهزردي 

 همـه   ،لمـپ و تونـومتري     در معاينه با اسليت   .  بود از هموكروماتوز 
  در هر دو چشـم،     در معاينه ته چشم   . ي بود چيز در محدوده طبيع   
 گسـترده در سرتاسـر      اي  رنگدانـه  تغييرات   ،ديسك بينايي طبيعي  

 RPEهاي    ياخته mottling و  پوست پرتقالي   خلفي به صورت   قطب
صورت خطوط شـعاعي در     ه   بروكس ب  غشايهايي در    و شكستگي 

 سـر عصـب بينـايي شـروع         اين خطوط از  . ديده شد شبكيه  عمق  
 و به تـدريج محـو       نديافت متر گسترش مي   و تا چند ميلي    ندشد مي
در چشم راست به طـور مشـخص          .)٣ و ٢شكل   ((AS) شدند  مي

رنگ با حدود مشخص در زير فووآ به انـدازه           يك ضايعه خاكستري  
 . كه حالت برجسته داشتشد ديده ميديسك قطر  ٦/١حدود 

 در  ييـد ي كورو زايـي   نـورگ براي بيمار با تشـخيص احتمـالي             
 هـر دو چشـم و مشـاوره          بـا فلورسـين در     آنژيـوگرافي ،  ASزمينه  

مراحل در  .  درخواست گرديد  PE از نظر    برداري  نمونهپوست جهت   
خطوط هيپرفلورسانس با منظـره شـعاعي در        ،  ابتدايي آنژيوگرافي 

 بـر  ،مرحله آنژيوگرافيرفت   كه با پيششد  ديده مي اطراف ديسك 
ــدت آن ــي  ش ــزوده نم ــا اف ــده ــي.ش ــر  ن هم ــواحي هيپ ــور ن  و ط

 اي رنگدانــههيپوفلورســانس در ناحيــه مــاكولا ناشــي از تغييــرات 
 .شدشده ديده مي گفته
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بـا     در چشم راست يك كانون هيپرفلورسانس در ناحيـه فـووآ              
مراحـل  رفـت    كـه بـه تـدريج بـا پـيش         ديده شـد    شخص  محدود  

شـت بـه    نشد ولي ميزان     ي بر شدت آن افزوده مي     ـرافـوگــژيــآن

 در نهايـت بـا تشـخيص        . نبـود  AMD در زمينـه     CNVموارد   شدت
classic well defined subfoveal CNV،     جهـت درمـان بـا اسـاتيد 

 .)٥  و٤ هاي شكل(ش شبكيه مركز پزشكي مشاوره گرديد ــبخ
 

 

  

  عكس رنگي ته چشم راست-٢شكل 
  عكس ته چشم راست بيمار با فيلتر سبز-٣شكل  

 
 

 
 
 

 
 
 
 

  

 laminar چشم راست در مرحله  ازفلورسين با  آنژيوگرافي-٤شكل 
 )ب (Midvenous و) الف(

 late venousرحله ـت در مـفلورسين چشم راس با  آنژيوگرافي-٥شكل  
دهنده  ؛ ناحيه هيپرفلورسانس در ماكولا نشان)ب (recirculation و) الف(

CNVباشد  كلاسيك مي. 
 
 

  بحث
     AS همــراه بــا يــك بيمــاري ،از مــوارد   درصــد٥٠ در حــدود 
 ASي كـه بـا      يهـا   از جملـه بيمـاري     .٢شـود  اي مشاهده مـي    زمينه

 هـاي خـوني از جملـه       كـرازي   مختلف ديـس   ؛ انواع همراهي دارند 
 بتاتالاسـمي مـاروژ     ، بـه ويـژه     و تالاسـمي   شـكل   خوني داسـي    كم

ژ  در بيماران بتاتالاسـمي مـارو  AS از نظر ميزان شيوع  . ٦-٨باشد مي
 ميـزان آن را حـدود       ، و همكاران  Aessoposدر يك مطالعه توسط     

  .٧ گزارش كردند درصد٢٠
 با بتاتالاسمي مـاژور     PE همراهي تظاهرات پوستي     ،نكته ديگر      
 گـزارش    درصـد  ١٦ ميـزان آن     Aessopos باشد كه در مطالعه    مي
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 ـ ،PE و ضايعات پوستي     AS ه و شيوع هر دو ضايع     ٧گرديد طـور  ه   ب
 ). ٦شكل  (٦و٩دش گزارش  درصد١٠ ،با بتاتالاسمي ماروژزمان  هم
 

 
 
 
 
 
 

 ٩ ضايعات پوستي مشخصه سودوگزانتوما الاستيكوم-٦شكل 
 
 

ــط        ــري توس ــه ديگ ــيوع  Aessoposدر مطالع ــزان ش ــه مي  ك
كلسيفيكاسيون شرياني را در بيمـاران بتالاسـمي مـاروژ بررسـي            

 ٢٠ را  PE پوستي  و ضايعات درصد ٥٢ را  AS ميزان شيوع ،كرد
   درصـد  ٥٥تيبيـاي خلفـي را      سـرخرگ    و كلسيفيكاسيون    درصد

 يكــي از ، ســرخرگي كلسيفيكاســيون.)٧شــكل  (١٠گــزارش كــرد
باشد كه اين بيماران را مسـتعد         مي PEتظاهرات مشخصه بيماري    

وجـود ايـن يافتـه بـا درصـد بـالا در             . ٢كند  مي سرخرگيحوادث  
ايـن بيمـاران را از نظـر ايـن           لـزوم بررسـي      ،لاسـمي تابيماران بتا 

يفيكاسـيون  س كل ،كنـد كـه البتـه در بيمـار مـا            مـي  مطرحعارضه  
 پوسـتي از    بـرداري   نمونـه  و   پرتونگاري تيبياي خلفي در     سرخرگ

 .دش منفي گزارش ،PEنظر 
ــاتوژنز ايجــاد      ــاژASاز لحــاظ پ  ،ور در بيمــاران بتاتالاســمي م

مـوثر  عامـل   ك  بـه عنـوان ي ـ    كننـده      داروهـاي شـلاته    استفاده از 
مـدت   در بيمار ما هم سابقه مصرف طـولاني       . ٧پيشنهاد شده است  

 ايـن   ، و همكـاران   Rinaldiالبته در مطالعـه     . دسفرال وجود داشت  
نكتـه ديگـر ارتبـاط بـين سـن و ايجـاد             . ١١له رد شـده اسـت     امس

باشــد كــه اكثــر  در بيمــاران بتاتالاســمي مــاژور مــي AS ضــايعات

 سـالگي   ٣٠ را در سنين بـالاي       AS  شيوع ايجاد ضايعات   ،مطالعات
 نـادر گـزارش     ، سـالگي  ٢٥اند و ميزان شيوع آن زير        گزارش كرده 

 .  سال بوده است٤١ نيز سن بيمار ما .١١ استشده
 

 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 ١٠ كلسيفيكاسيون سرخرگ تيبياي خلفي-٧شكل 

 
ميـزان  . ٣ مـي باشـد  ASبيمـاران    درCNV ايجـاد  ،له ديگرامس     

 ٧٢-٨٦ حـدود    ،ASه در مطالعـات مختلـف در        شيوع ايـن عارض ـ   
در يـك فاصـله      درصد   ٤٢-٦٠ ،و احتمال دوطرفه بودن آن      درصد  
در نيز  سير طبيعي اين ضايعه     .  است  ماهه گزارش شده   ١٨زماني  

 ، سـالگي  ٥٠كه اكثر بيماران تا سن       طوريه  اين بيماران بد است ب    
 . ١٢شوند از لحاظ قانوني كور محسوب مي

 ن بـا ليـزر معمـولي   ش فوتوكوآگولي،درمان اين عارضهاز لحاظ       
 ممكـن   ،AS اكسترافووآل و ژوكستافووآل در زمينه       CNV در موارد 

 ١٣-١٥است بتواند از كاهش بينايي در اين بيماران جلـوگيري كنـد           
 ،فووآل مثل بيمـار مـا       ساب CNVموارد  هاي درماني براي    اما روش 

ــت  ــدود اس ــوز مح ــ. هن ــامس ــاكولا  هله جاب ــايي م  Macular ج

translocation) (  گيري محدود گـزارش شـده       مورد با پي   ٢در  نيز 
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 كلاسيك بـه    CNV  موارد  مخلوطي از  ،تنها در يك مطالعه   . ١٦است
 TTT را بـا     AS و از جملـه      AMD بينـي،    نزديـك  علل مختلف مثـل   

 ٥/٨٧ ماهه گزارش كردند كه در       ٥/٧گيري   درمان كردند و در پي    
 كـه البتـه     ١٧ و يا بهبـود يافـت       ماند بت ديدشان ثا  ،ها  چشم  درصد

 بـا   PDTبـه تـازگي     . نياز به يك مطالعه دقيق بـراي قضـاوت دارد         
verteporfin           به عنوان يك روش درمـاني جديـد در ايـن بيمـاران 

اي كـه در ايـن زمينـه وجـود          در تنها مطالعه  . شده است پيشنهاد  
 و Saad Shaikh،  اسـت نگـر انجـام شـده    به صورت گذشته و دارد

رسد كـه درمـان      همكاران معتقدند كه در اين بيماران به نظر نمي        
PDT                به ميزان قابل توجهي سير ايـن بيمـاري را در اغلـب مـوارد 

 و در نهايـت     CNVها دچار بـزرگ شـدن        تغيير دهد و اغلب چشم    
فرم شدند و توصـيه كردنـد كـه بررسـي سـريع بـا                اسكار ديسكي 

 و درمـان بـه       فلورسـين   با معاينات بيوميكروسكوپي و آنژيوگرافي   

در صـورت نيـاز       )  هفته ٦(تر    و درمان مجدد و سريع     PDTموقع با   
 .  ١٨ممكن است در اين بيماران خاص سودمند باشد

 معاينــات ،در نهايــت در بررســي بيمــاران بتاتالاســمي مــاژور     
 اصـلي بررسـي ايـن بيمـاران         ي يكـي از اجـزا      بايد حتمـاً   چشمي

طـور    و همـين   PE با ضايعات پوسـتي      همراهي اين بيماري  . دنباش
 ،حوادث عروقي ناشي از كلسيفيكاسيون عروقـي در ايـن بيمـاران           

گيـري   در پـي  . دن مربوطه بررسي شو   ان بايد توسط متخصص   حتماً
م ابتدايي متامورفوپسي به بيمـاران گوشـزد        ي علا داين بيماران باي  

ت گيري شوند تـا ايجـاد ضـايعا     پيAmsler gridشود و بيماران با 
CNV      بتـوان بـا     وتشـخيص داده شـود          يي در مرحله خـارج فـووآ 

 از كـاهش  ، با درمان به موقع  با ليزرهـاي معمـولي     ،امكانات فعلي 
.شديد بينايي در اين بيماران جلوگيري كرد
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