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مقدمه

 مغلوب اتوزومال توارث نادر نورودژنراتیو با اختلال یک ولفرام، سندرم
 در سن انسولین به وابسته اتوایمیون غیر دیابت بروز صورت در. است
 یبیمار این دوطرفه، بینایی عصب آتروفی با همراه سال شانزده زیر
 شوندیمدیده  سندرم این در که اختلالاتی سایر. باشد مد نظر باید

 سیستم مشکلات عصبی، -حسی شنوایی کاهش بی مزه، دیابت: شامل
 1۳۹8. این بیماری نخستین بار در سال [1] است عصبی و یادرار

و بیشتر دستگاه  توصیف شد« دکتر دان جی. ولفرام»میلادی توسط 

در آغاز تصور بر آن بود که  .کندرا درگیر می ساقه مغزو  عصبی مرکزی

است؛ اما امروزه اثبات  سندرم ولفرام نوعی بیماری میتوکندریایی

گردیده است که این بیماری مربوط به نقایص عملکردی شبکه 

 :است. دو زیرگروه از این بیماری تاکنون تعریف شده است آندوپلاسمی
 . سندرم[2]( WFS2) 2ندرم ولفرام و س( WFS1) 1سندرم ولفرام 

توصیف گردید.  Dandy Blachfanتوسط  1۳15 سال در رکوا یدند

زان یم به دختران و در باشدیم 24۲۲۲ در 1 رکوا یدند سندرم وعیش

 مشخص ادیتر یک لهیو بوس شودیم دهید پسران به نسبت یشتریب
 یکستکی اتساع مخچه، سیورم ینسب ای املک یشامل آژنز هک شودیم

 ترانسورس، نوسیس ییجابجا با یخلف حفره یبزرگ و چهارم بطن
هدف از گزارش این . [۹] باشدیمبه طرف بالا  torclarو وم یتنتور

مورد کمک به شناخت بیشتر این بیماری، تظاهرات آن و رسیدن به 

باشد. تشخیص به کمک علائم بالینی و روشهای آزمایشگاهی می

 یهاانارگآشنایی هرچه بیشتر با علائم بالینی و عوارض این بیماری در 

پزشکان است. لذا این گزارش توصیف علائم  یازهاینمختلف یکی از 

 .باشدیمالینی ناشی از سندرم ولفرام و سندرم دندی واکر ب

 معرفی بیمار

شناخته شده سندرم دندی واکر، دیابت ساله مورد  11 پسر بیمار،

ملیتوس و دیابت بی مزه بود که به علت کاهش سطح هوشیاری به 

 به علت سالگی 4 سن بیمارستان امام رضا )ع( بجنورد اعزام شد. از
وابسته به انسولین تحت درمان با انسولین متوسط الاثر و کوتاه  دیابت

 سن از است. نبوده مطلوب دیابت کنترل اثر دوبار در روز بوده ولی
 مکرر عفونتهای و ادراری احتباس و بی اختیاری دچار سالگی 8

تحت  نوروژنیک، مثانه تشخیص با که شده کلیوی سیستم

 نارسایی سالگی دچار ۳کاتتریزاسیون متناوب قرار گرفته و از حدود 
است. در معاینه بیمار پسر با جثه  شده بینایی افت و کلیه پیشرونده

 0۲/۳۲تر از حد طبیعی و ظاهری طبیعی بود. فشار خون کوچک

درجه  ۹3، درجه حرارت هضربه در دقیق 151میلی متر جیوه، نبض 

کیلوگرم داشت. در  1۳سانتی متر و وزن  12۲قد سانتی گراد بود. 

معاینه عصبی غیر از کاهش میدان و قدرت دید و اختلال شنوایی 

 شنوایی نکته دیگری نداشته است. در ادیومتری انجام شده، کاهش
شد. در  گزارش هرتز 5۲۲۲ از بیش در فرکانسهای عصبی -حسی

 به یک دوطرفهاپت عصب آتروفی شواهد مستقیم، غیر افتالموسکوپی
گردید که علت کاهش میدان  مشاهده دیسک رنگ پریدگی صورت

 موردی گزارش

 2۹/11/1۹۳4 تاریخ دریافت:

 21/۲0/1۹۳0 :پذیرش تاریخ

 واژگان کلیدی:

 ولفرام سندرم

 واکر دندی سندرم

 چکیده
  اختلال نوعی شود،می شناخته هم« DIDMOAD» اختصاری نام با که( Wolfram syndrome) ولفرام سندرم

  دیابت ناشنوایی، ،1 تیپ دیابت بینایی، عصب آتروفی با و کندمی ظهور کودکی دوران در که است مغلوب اتوزومال ژنتیکی

 .است همراه دیگر اختلال تعدادی و مزهبی

 واکر دندی سندرم با ولفرام سندرم همراهی مورد یک نادر گزارش

 *،۹ منعمی علیرضا ،2 نژاد مافی شاهین ،2 منش احتشام الله حجت ،1 زاک خرسند هادی
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 و همکاران زاک خرسند               واکر دندی سندرم با ولفرام سندرم همراهی  

شامل:  آزمایشگاهی یهاافتهی دید و قدرت دید بیمار ذکر گردید.

، PH ،85  =Pco2 ،4۹  =Po2=  1۹/3) تنفسی جبران نشده اسیدوز

۹۹  =Hco3)، 4/11) هیپوکروم میکروسیتیک آنمی  =

Hemoglobin ،30  =MCV ،24  =MCH)، یپوکالمیها، 
در آنالیز ادراری: هیپوکلسمی و افزایش اوره کراتینین و 

Protein+++  وSugar++  5۲۲) 5۲۲بود. سطح گلوکز خون  =

BS و )HbA1C=10.6 یهای. در بررساندازه گیری شد 

 کلیوی، نازکی سیستم شدید پاراکلینیک: سونوگرافی کلیه اتساع
در اکوکاردیو گافی  .شد گزارش ادراری رزیدوی وجود و مثانه دیواره

، سایز و فانکشن بطن چپ  Ejection Fraction=  %4۲انجام شده 

اسکن مغزی کانون  CTنداشت. در  یاچهیو راست نرمال و ضایعه در

میلی متر در حفره خلفی با  3۲*0۲*24فلوئید دنسیتی به ابعاد 

 MRIدیده شد و در  5درجاتی از هیپوپلازی ورمیس و اتساع بطن 

و درجاتی از  Posterior fossaشواهد بزرگی  BRAINاز ناحیه 

 Enlargementو ورمیس و همچنین  Cerebellumهیپوپلازی 

، باشدیفضای ساب آراکنوئید رتروسربلوم که مرتبط با بطن چهارم م

برای بیمار مشاوره با متخصص جراح . همچنین (1 تصویررویت شد )

مغز و اعصاب انجام شد که با توجه به عدم وجود هیدروسفالی شدید 

نیاز به اقدام جراحی وجود نداشت. بیمار تحت درمان اصلاح قند 

خون، دیابت بی مزه، اختلالات آب و الکترولیت، مشکلات سیستم 

برای بیمار فوق  یهاافتهیبا توجه به مجموع ادراری قرار گرفت. 

همراهی سندرم ولفرام و دندی واکر مطرح شد.

 

 Enlargement همچنین و ورمیس و Cerebellum هیپوپلازی از درجاتی و Posterior fossa بزرگی شواهد BRAIN ناحیه از MRI :1 تصویر

 رتروسربلوم آراکنوئید ساب فضای

 

 بحث

یوع که ش باشدیمسندرم ولفرام یک بیماری نادر ارثی اتوزومال مغلوب 

. شروع علائم در دوران [5] اندکردهنفر گزارش  33۲۲۲۲در  1آن را 

م دیابت بی مزه، دیابت شیرین، کودکی و تطاهرات اصلی در این سندر

ه به و با توج باشدیمآتروفی عصب بینایی و ناشنوایی حسی عصبی 

 ندیگوهم می  DIDMOADحروف اول علائم فوق به این سندرم 

 . برای بیمار معرفی شده در بدو تولد تشخیص سندرم دندی واکر با[4]

سالگی  11توجه به علائم بالینی و پاراکلینیکی گذاشته شد و در سن 

یر علایم در اقبل از بروز س تمام اشکال اساسی سندرم ولفرام را دارا بود.

سالگی دچار دیابت ملیتوس شده و تحت درمان با انسولین قرار  4سن 

 متوسط سن بروز دیابت وابسته به انسولین در این بیماران گرفته بود.

بیماران مبتلا هر چهار علامت بالا را دارند،  %4۹. [0] استسالگی  0

اما برای تشخیص این سندرم وجود دیابت شیرین وابسته به انسولین و 

. آتروفی عصب اپتیک، علامت [3] استآتروفی عصب بینایی کافی 

سالگی شروع  1۲از سن  معمولاًو  باشدیممشخص سندرم ولفرام 

ر همین محدوده سنی، دچار افت . مورد معرفی شده د[3] گرددیم

بینایی شده بود و در افتالموسکوپی دوطرفه وی، آتروفی عصب اپتیک 

 %02به صورت دیسک رنگ پریده مشهود بود. علاوه بر علائم اصلی، 

بیماران مبتلا به علائم کلیوی  %48بیماران دچار علائم عصبی و 

 %02بیماران مبتلا دچار دیابت بیمزه مرکزی و  %3۹. [8] شوندیم

. کاهش شنوایی حسی عصبی، در [0] باشندیمبیماران مبتلا به کری 

 بیمزه . دیابت[۳] گرددیمبیماران در دهه دوم زندگی ایجاد  02/28%
 کندیمسالگی بروز  15بیماران به طور متوسط در سن  %3۹در  معمولاً

 دست دادن از با همراه آتروفی هیپوتالاموس و دژنراسیون از و ناشی
فقدان  به منجر که است هیپوتالاموس در مترشحه وازوپرسین ینورونها

. سندرم ولفرام یک بیماری نورودژنراتیو با [1۲] شد خواهد وازوپرسین

سال و  ۹۲. متوسط طول عمر بیماران باشدیمسیر آهسته پیشرونده 

. در [0] باشدیمعلت مرگ نارسایی تنفسی ناشی از آتروفی ساقه مغز 

سندرم ولفرام تمام موارد دیابت جوانان همراه با  تشخیص افتراقی

آتروفی اپتیک، آنمی پاسخ دهنده به تیامین، سندرم آلستروم، 

و سندرم لورنس  Kearn- sayerمیتوکندری، سندرم  یهایماریب

 مشخص ادیتر یک. سندرم دندی واکر بوسیله ردیگیممون بیدل قرار 
 یکستکی اتساع مخچه، سیورم ینسب ای املک یشامل آژنز هک شودیم
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 ترانسورس، نوسیس ییجابجا با یخلف حفره یبزرگ و چهارم بطن
 مارانیب %۳۲ باًیتقرو  باشدیمبه طرف بالا  torclarو وم یتنتور

 ندارد، وجود تولد زمان در یدروسفالیه اغلب .[11] دارند یدروسفالیه
 . درشودیم ثابت یسالگ 1 در موارد %8۲ در و شده ظاهر یماهگ ۹ در

 علامت بدون طیشرا نیو ا کندینم شرفتیپ یدروسفالیه موارد یبعض
. تشخیص قبل از تولد بوسیله [12] ماندیم یباق یزندگ طول در

. تشخیص بعد از تولد [1۹] باشدیم MRIسونوگرافی، سی تی اسکن و 

که اتساع بطن چهارم و بزرگی  باشدیم MRIبوسیله سونوگرافی و 

 با رکوا یدند سندرم بودن . همراه[15] دهدیمحفره خلفی را نشان 
 در .گرددیم یماریب یآگهش یپ شدن بدتر ها سببیناهنجار ریسا

 استبهتر  یماریب یش آگهیپ زوله،یا صورت به سندرم صورت وجود

[14].
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Abstract 

The Wolfram syndrome, also called DIDMOAD, is a rare autosomal-recessive genetic 
disorder that causes childhood-onset diabetes mellitus type 1, optic atrophy, diabetes 
insipidus, deafness and other possible various disorders. 
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