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  چکیده
آدرنال یک اختلال اتوزومال مغلوب و شایع است که علت آن نقص در یکی از پنج آنزیم مورد نیاز در هیپرپلازي مادرزادي  :زمینه و هدف

طیف درمانی این بیماران باریک بوده و کنترل بیش از حد یا کمتر از میزان لازم هر دو بر رشد این . باشدساخت کورتیزول از کلسترول می
  . بررسی نمودیمرا ر این بیماران دن مسئله معیارهاي رشدي را با توجه به ای .گذار می باشدبیماران تاثیر 

بیمار مبتلا به هیپرپلازي مادرزادي آدرنال که در عرض یکسال به کلینیک غدد  50مقطعی بر روي  این مطالعه : مواد و روش کار
گیري سرعت رشد قدي، سرعت رشد وزنی،  بررسیها شامل اندازه .انجام شدمراجعه کرده بودند  مشهد) ع(کودکان دربیمارستان امام رضا

   .هیدروکسی پروژسترون سرم بود 17نسبت توده بدنی نسبت سگمان فوقانی به تحتانی و سطح 
 /05(هیدروکسی پروژسترون میزان سرعت رشد قدي بیماران نیز بالا میرود 17با افزایش سطح نتایج  این مطالعه نشان داد  که  : یافته ها

P<0( .دست دهنده نمک با افزایش سن افت پتانسیل قدي و انحراف معیار قد نسبت به سایر گروهها وجود داشت و این  در گروه از
سن متوسط بیماران مبتلا به کمبود ). >P 05/0(تري نسبت به سایر گروههاي اتیولوژیک داشتندب بیماران پیش آگهی قدي نامناس

  .هیدروکسیلاز بالاتر بود11
درمان ، لذا بین سن تشخیص و سن شروع اولین مراجعات منظم بیماران اختلاف واضح معنی دار وجود داشتکه  از آنجا: نتیجه گیري

و همچنین نیاز به استفاده از تمام ابزارهاي  می باشدبیشترین موارد تاثیرگذار بر معیارهاي رشدي این بیماران  ،مناسب و اتیولوژي خاص
  .منظور کنترل بهینه بیماري احساس میشود این بیماران به لازم جهت مراقبت منظم

 .شاخص توده بدنی، سرعت افزایش قد، سرعت افزایش وزن، هیپریلازي مادرزادي آدرنال :کلیديواژه هاي 
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  مقدمه
ــتلال     ــک اخــ ــال یــ ــادرزادي آدرنــ ــرپلازي مــ هیپــ
ــت آن      ــه علـ ــت، کـ ــایع اسـ ــوب و شـ ــال مغلـ اتوزومـ

ــاز     ــورد نی ــزیم م ــنج آن ــی از پ ــص در یک ــاخت  نق در س
ــی  ــترول مــ ــورتیزول از کلســ ــدکــ ــایعترین . باشــ شــ

ــزیم     ــص در آنـ ــاري، نقـ ــبب بیمـ ــی مسـ ــص آنزیمـ نقـ
ــت 21 ــیلاز اســـ ــورتیزول . هیدروکســـ ــود کـــ کمبـــ

ــال و    ــورتکس آدرنــ ــرپلازي در کــ ــه هیپــ ــر بــ منجــ
ــت    ــد متابولی ــیش از ح ــد ب ــطه تولی ــاي واس ــیه -اي م

کنتـــرل ســـاخت آنـــزیم هـــا در بـــدن بـــه . ]1[ شـــود
د بـــراي ســـاخت آنـــزیم هـــر فـــر. عهـــده ژنهـــا اســـت

. تولیــــد کننــــده کــــورتیزول، یــــک جفــــت ژن دارد
ــه ــراد مبـــتلا بـ ــال افـ ــادرزادي آدرنـ ــایپرپلازي مـ  هـ

)CAH1 (   ــه ــه بـ ــد، کـ ــوب دارنـ ــت ژن معیـ ــک جفـ یـ
بـــه علـــت ایـــن تغییـــر . درســتی عمـــل نمـــی کننـــد 

ــا، یـــا آنـــزیم   هیدروکســـیلاز  21ایجـــاد شـــده در ژنهـ
ــرد      ــده عملک ــاخته ش ــزیم س ــا آن ــود و ی ــی ش ــد نم تولی

ارثــی اســت   CAH بیمــاري. ]2[ صــحیحی نــدارد 
 ي هیچگـــاه از بـــین نمـــی رود و همیشـــهایـــن بیمـــار

ــار خواهـــد مانـــد ــاري   CAHهمـــراه بیمـ یـــک بیمـ
 عفــونی قابــل انتقــال هماننــد ســرماخوردگی نیســت     

]3[.  
-بســـته بـــه نـــوع نقـــص آنزیمـــی تظـــاهرات و نشـــانه

هــــاي بیمــــاري و همچنــــین علایــــم آزمایشــــگاهی 
ــاهرات متفــــاوتی را شــــاهدیم کــــ ه شــــایعترین تظــ

ــه     ــک و مردان ــده نم ــت دهن ــرم از دس ــامل ف ســازي ش
ــی  ــاذب مـ ــوغ زود رس کـ ــاده و بلـ ــدسـ ــکل . باشـ مشـ

ــی    ــیم م ــده تقس ــش عم ــه دو بخ ــاران ب ــن بیم ــودای ، ش
ــخیص    ــدم تشـ ــه عـ ــوط بـ ــائل مربـ در بخـــش اول مسـ
بــه موقــع ایــن بیمــاران اســت کــه در ایــن حالــت         

-بســـیاري از بیمـــاران بـــا کریـــز آدرنـــال فـــوت مـــی 
ــون ــکالشـ ــا در اشـ ــت  SV2 د، یـ ــن اسـ ــمت ممکـ قسـ

ــاران    ــن بیمـ ــکلات ایـ ــه   دوم مشـ ــت کـ ــائلی اسـ مسـ
ــی   ــیش م ــا پ ــان آنه ــین درم ــدح ــه  . ]4[ آی ــه ب ــا توج ب

ــه درمــان مــادام   ــاز ب ــن بیمــاران نی ــن کــه ای ــا ای العمــر ب

                                                             
1- Congenital Adrenal Hyperplasia     
2 -Simple Virilizing 

ــا   ــک و گاهــ ــا دوز فیزیولوژیــ ــدها بــ گلوکوکورتیکوئیــ
دوز اســــترس دارنـــــد، اســـــتفاده از اســـــتروئیدها و  

بــــیش از حــــد آنــــدروژن در    همچنــــین تولیــــد 
ــدام     ــبت ان ــد و نس ــتلال در رش ــبب اخ ــان س ــا مبتلای ه

ــی ــوب کنتـــرل     ]5-11[ شـــودمـ ــر بیمـــاري خـ اگـ
ــالهاي     ــدي در سـ ــد قـ ــزایش رشـ ــرعت افـ ــود، سـ نشـ
ــته       ــا بس ــت ب ــی در نهای ــه ول ــزایش یافت ــر اف ــه عم اولی
ــاه     ــدنهایی کوتـ ــدي، قـ ــفحات رشـ ــدن زودرس صـ شـ

ــد   ــد مان ــاقی خواه ــترو  . ب ــودن اس ــالا ب ــورت ب ئید در ص
ــدا        ــدي در ابت ــد ق ــز رش ــاران نی ــه بیم ــده ب ــویز ش تج

  .]12[ کم و رشد وزنی افزایش خواهد یافت
نـــوع کلاســـیک، در صـــورت عـــدم  CAH بیمـــاري

ــک در    ــدم تعـــادل نمـ ــد باعـــث عـ درمـــان، مـــی توانـ
بــــدن و در نتیجــــه دهیدراســــیون، کــــاهش فشــــار 
. خــــون، اســــتفراغ، شــــوك و حتــــی مــــرگ شــــود

ــد م   ــی توانـ ــاري، مـ ــن بیمـ ــین ایـ ــکلاتی در همچنـ شـ
ــد    ــاد کنـ ــودك ایجـ ــو کـ ــد و نمـ ــن  . رشـ ــان ایـ درمـ

ــه      ــت کـ ــایی اسـ ــویز هورمونهـ ــامل تجـ ــاري، شـ بیمـ
ایــن   .ن کــودك قــادر بــه ســاختن آنهــا نیســت     بــد

ــق    ــور دقیـ ــه طـ ــود را بـ ــد دوز داروي خـ ــاران بایـ بیمـ
ــرد      ــه عملکـ ــوند کـ ــئن شـ ــا مطمـ ــد تـ ــرل کننـ کنتـ
جنســی آنهـــا طبیعــی اســـت و مشــکلات بـــاروري در    

آمدنـــد از ایـــن مشـــکلات  آنهـــا بـــه وجـــود نخواهـــد 
 .]13[ جلوگیري کند

  وش کارر
ــه   ــن مطالع ــه    50در ای ــتلا ب ــار مب ــه بــه   CAHبیم ک

ــم   ــدد و متابولیســ ــاه غــ ــه درمانگــ طــــور دوره اي بــ
ــا  ــام رضـ ــتان امـ مراجعـــه کـــرده ) ع(کودکـــان بیمارسـ

ــد  ــرار گرفتنــ ــی قــ ــورد بررســ ــد مــ ــداف  .بودنــ اهــ
ــا در ایـــن بررســـی، تعیـــین قـــد و وزن   اختصاصـــی مـ

ــا ــدي و    در مبتلایــ ــد قــ ــرعت رشــ ــی ســ ن، بررســ
ــول   ــی در طـ ــرعت وزنـ ــین  سـ ــال و تعیـ ــه یکسـ نمایـ

نســبت ســگمان فوقــانی بــه     و )BMI3(تــوده بــدنی 
تحتـــانی در ایـــن بیمـــاران و مقایســـه آنهـــا بـــا افـــراد 

گیـــري روش نمونـــه . هـــم جـــنس و هـــم ســـن بـــود 
ــی بــر هــدف و   ــامل تمــام مبتلایــان مراجعــه     مبتن ش

                                                             
3 -Body Mass Index 
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ــود  ــده بــ ــوع  (کننــ ــراز نــ ــرف نظــ ش ور. )CAHصــ
جمـــع آوري داده هـــاي بـــر مبنـــاي معاینـــه فیزیکـــی 
ــاي    ــري معیارهـ ــدازه گیـ ــال و انـ ــرح حـ ــان شـ مبتلایـ
ــنامه      ــا در پرسش ــت آنه ــریال و ثب ــورت س ــه ص ــد ب رش

  .بود
  یافته ها

ــوع  ــار 50ازمجمــ ــه بیمــ ــت مطالعــ ــورد  27 :تحــ مــ
 در. بودنــــد) ٪46( مــــورد پســــر 23و ) ٪54( دختــــر

ــورد 13 ــاران) ٪28( مــــــ ــود  بیمــــــ  17کمبــــــ
ــیلاز ــو هیدروکســـ ــورد  31و در  ژي اتیولـــ ) ٪62(مـــ

 مـــورد  6 در و اتپولـــوژي هیدروکســـیلاز 21کمبـــود 
ــود ) 10٪( ــوژي   11کمبــــ ــیلاز اتیولــــ هیدروکســــ

ــهود بیمـــاري  ــه  6در . بـــودمشـ ــار جنســـیت اولیـ بیمـ
ــده      ــاع ش ــام جنســی ارج ــا ابه ــارتی ب ــه عب ــود، ب  پســر ب

ــد  ــانی    بودنـ ــدامات درمـ ــخیص و اقـ ــد از تشـ ــه بعـ کـ
در  .اعـــلام گردیـــدتـــر لازم جنســـیت نهـــایی آنهـــا دخ

ــورد  31 ــتفاده  ) ٪62(مــــ ــورد اســــ ــان مــــ درمــــ
 ولـــــونیزپردن) ٪12(مـــــورد  6هیـــــدروکورتیزون در 

  .بود دگزامتازون) ٪16( مورد 13 در و
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

ــت  ــط غلظــ ــترون در 17متوســ ــی پروژســ هیدروکســ
کـــه مطـــابق  گروههـــاي رشـــدي انـــدازه گیـــري شـــد

اط معـــرف ارتبـــ ایـــن نتـــایج .مـــی باشـــد) 1جــدول  (
ــین غلظـــــت      ــوي و معنـــــی دار بـــ ــاري قـــ آمـــ

هیدروکســـــی پروژســـــترون و میـــــزان ســـــرعت 17
  . )=04/0P. (رشد قدي می باشد

یافته ها نشان داد بین متغیرهاي سن و قد ارتباط آماري 
که بیانگر افت پتانسیل قد و  معنی داري وجود دارد

سال نسبت به  14سنی بالاي  انحراف معیار قد در گروه
  ).=P 0 /03( سنی می باشدسایر گروههاي 

در مقایسه انحراف معیار قد در  2 توجه به نتایج جدول با
گروههاي اتیولوژیک مختلف با مقادیر نرمال آن در سن و 

، اختلاف آماري معنی دار بین انحراف معیار هجنس مربوط
قد در گروههاي مختلف بیماري و مقادیر نرمال براي 

  .همان سن و جنس بدست نیامد
اختلاف آماري بین متوسط این  3وجه به نتایج جدول با ت

نسبت در گروههاي اتیولوژیک مختلف و متوسط نرمال آن 
همچنین مقادیر نسبت فوق . در سن مربوط وجود نداشت

گروه دارویی مورد مطالعه تفاوت  3در مصرف کنندگان 
 .آماري قابل ملاحظه اي نداشت

  
  
  

  
  
  
  
  
  
  
  

  
  
  
  
  

  در بیماران مورد مطالعه هیدروکسی پروژسترون 17غلظت انحراف معیار میانگین و  :1جدول 
  گروههاي سنی  انحراف معیار-میانگین

  سال 2-0  5/4±12/10
  سال 2- 6  1/17 6/6±

  سال 14-6  15±1/23
  سال 14بالاي   0±50
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حسب محدوده سنی و نوع بیماري مقایسه میانگین و متوسط انحراف معیار قد بر :2جدول  
سال 14بالاي  سال 14-2  سال 2-0   گروههاي سنی 

  متغیرها
0/49- ± 7/0  1/1 ± 2/0  05/1 ± 1/0  Simple virilizing (SV) 

04/1 ± 5/0  48/0- ± 3/1  47/0- ± 2/1  salt wasting (SW) 
 از دست دهنده نمک

45/0- ± 8/1  45/0- ± 2/1  45/0- ± 6/1  11هیدروکسیلاز 
 

 سگمان فوقانی به تحتانی در گروههاي اتیولوژیک مختلف در بیماران مورد مطالعهنسبت  :3جدول 
 نوع بیماري متوسط سگمان فوقانی به تحتانی

8   %±  1/1 SV 
8   %±  1/1 SW 
  هیدروکسیلاز 11 12/1  ±%   8
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  بحث
هیدروکسی  17نتایج نشان داد که در سطوح بالاتر 

پروژسترون که معرف کنترل ضعیف تر بیماري می باشد 
سرعت رشد قدي بیماران افزایش می یابد و این مسئله در 

و همکاران در کشور برزیل نیز اثبات  1مطالعه دکتر سیلوا
  .]14[ استشده 

شان داد که که انحراف معیار قد در طول زمان در نتایج ن
کلیه بیماران ما اختلاف قابل توجه آماري وجود نداشت، 
اما اثبات شد که انحراف معیار قد در طول زمان در کلیه 
بیماران نسبت به جمعیت نرمال کاهش پیدا می کند، 

با افزایش  SV درگروه  SVارتباط افت انحراف معیار قد در
اما ارتباط افت  .ه جمعیت نرمال نسبی بودسن نسبت ب

انحراف معیار قد در کلیه بیماران نسبت به جمعیت نرمال 
این یافته ها مشابه یافته هاي . با افزایش سن معنی دار بود

که طبق  ]15[ می باشد در یونانو همکاران  2دکتر مانولی
 مطالعه فوق الذکر متوسط انحراف معیار قدنهایی در گروه 

SVبت به جمعیت نرمال کمتر بوده و این بیماران به نس
 بر این نتایج نشان میه علاو .قد نهایی نرمال نمی رسند

دهد که بیماران از نظر سرعت رشد وزنی و انحراف معیار 
وزن با مقادیر نرمال جمعیت اختلال واضح آماري معنی 
داري نداشتد وکنترل بیماري در آنها منجر به اضافه وزن 

و  3د این مسئله مشابه یافته دکتر وارن کپنشده بو
  .]1[ می باشدهمکاران در هلند و آلمان 

مشابه مطالعه دکتر سیلوا در کشور یونان انحراف همچنین 
سالگی در گروه  2- 14معیار قد در فاصله تکاملی و زمانی 

SV  نسبت به سایر گروه هاي اتیولوژیک بالاتر بود و با
معیار قد در این گروخ از  توجه به افت بیشتر انحراف

سال نسبت به سایر  14بیماران در محدوده سنی بالاي 
گروهها ي اتیولوژیک نقش عامل اتیولوژیک به عنوان 
مهمترین عامل تعیین پروگنوز بیماري بیش از بیش 

با در نظر داشتن این مطلب که بین  ،مشخص شود
تباط گروههاي درمانی و انحراف معیار قد در مطالعه ما، ار

  .آماري وجود نداشت

                                                             
1 -Silva 
2 - Manoli 
3 -Kamp 

در مقایسه مقادیر متوسط نسبت سگمان فوقانی به تحتانی 
مانی مختلف بیماران ما و  ردر گروههاي اتیولوژیک و د

مقادیر نرمال آن در سن مربوطه اختلاف بارزي وجود 
در این امر مؤید کنترل مناسب و بهینه بیماران . نداشت

ن این مطلب که در با در نظر گرفت. می باشد تحقیق حاضر
صورت کنترل نامناسب این نسبت با رشد سریع اندامها در 
سالهاي ابتدایی کاهش و در نهایت با کوتاهی قد نهایی 

 پیشنهاد می ،تحقیقاین بر اساس نتایج . افزایش می یابد
تستهاي غربالگري در ابتداي تولد جهت همه نوزادان  گردد
انجام شود و همچنین لزوم افزایش آگاهی  CAHبراي 

عموم پزشکان و دانشجویان و خانواده هاي بیماران نسبت 
به شناخت بیماري و عواقب احتمالی تاخیر در مراجعه 

  .نامنظم بیش از پیش احساس می شود
  نتیجه گیري

در مجموع به نظر می رسد بیماران ما نسبت به جمعیت 
ابل قبول برخوردار بوده و نرمال از رشد وزنی و رشد قدي ق

انحراف معیار قد و وزن در بیماران ما نسبت به جمعیت 
  .نرمال چشمگیري نمی باشد

  و قدردانی تشکر
نتایج این مقاله قسمتی از پایان نامه دکتر آرمان علیزاده 
متخصص بیماریهاي کودکان و نوزادان با شماره پایان نامه 

استخراج گردیده ت از دانشگاه علوم پزشکی مشهد -1695
پژوهشگران بر خود لازم می دانند از کلیه پرسنلی . است

که به نحوي در اجراي این تحقیق آنها را یاري نموده اند 
   .کمال تشکر و امتنان را دارند
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Abstract 
Background & Objectives: Congenital adrenal hyperplasia 
is a common autosomal recessive disorder, resulting from 
lack of activity in one of the five enzymes which produce 
cortisol from cholesterol. Treatment of these patients is very 
difficult and overtreatment or under treatment of them both 
influence on their growth pattern. Accordingly, we evaluated   
the growth pattern of these patients during one year.  
Methods and Materials: We studied 50 patients whom visited 
in endocrinology department of Imam Reza hospitial, 
Mashhad, Iran, during one year. We measured height rate, 
weight rate,  and upper segment to lower segment index, 
body mass index and 17-Hydroxyprogesterone (17-OHP) 
levels regularly.  
Results: The results showed that with increasing levels of 17-
hydroxyprogesterone, the height growth rate of the patients 
also increases (P<0.05). In patients with salt-wasting group, 
there was a potential of height reduction and height standard 
deviation with advancing of age comparing with other 
groups (P<0.05).  The average age of the 11-Hydroxilase 
deficiency patients was higher than the other groups.  
Conclusion: There was a significant difference between the 
age at diagnosis and the age that patients were visited 
regularly. Therefore the specific etiology and appropriate 
treatment are the main predictors of growth pattern at these 
patients, and it also requires using all necessary facilities for 
regular care of these patients, in order to optimally control 
the disease is felt. 
Key words: Body mass index, Congenital adrenal 
hyperplasia, Height velocity, Weight velocity. 
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