
  
 

 

  
       

و پاسخ مناسب به ايمون  Parry-Rombergتشنج مقاوم به درمان در سندرم 
  گلوبولين وريدي

   وم پزشكي مشهدت دانشيار دانشگاه ع،فوق تخصص اعصاب كودكان ؛ دكتر فرح اشرف زاده
  استاد دانشگاه عتوم پزشكي مشهد، متخصص جراحي مغز و اعصاب ؛ دكتر محمد فرجي راد

   خلاصه
 يك اختلال نادر است كه با آتروفي يك طرفه صورت با Parry, Rombergسندرم  :ينهزم

گاهي ابتلاي سيستم . عضلات اسكلتي و استخوان همراه است، بافت زير جلدي, درگيري پوست
در اين مقاله يك . ترين تظاهر آن است عصبي مركزي نيز وجود دارد كه در اين موارد تشنج شايع

  .شودم نادر گزارش ميمورد از اين سندر
 سالگي دچار حملات تشنج شده است 5 كه از حدود اي است ساله12 پسر بيمار :معرفي بيمار

 10 الي15ولي از حدود يكسال قبل اين حملات به درمان هاي ضد صرع مقاوم مانده بطوري كه هر 
د قابل توجهي يافته  وي پس از دريافت ايمون گلوبولين وريدي بهبو.دكن دقيقه يك حمله بروز مي

  .است
 پاسخ مناسب  به داروهاي ضد صرع يكه تشنج در سندرم پري رومبرگدر صورت :گيرينتيجه
 .ثر باشدؤ، استفاده از ايمون گلوبولين وريدي ممكن است، مندهد

  

، ايمون گلوبولين وريدي ، تشنج مقاوم به درمان،سندرم پري رومبرگ : كليديواژه هاي
اسكلرودرمي

  مهمقد
 يك اختلال نادر است كه مشخص  Parry-Rombergسندرم 

 ،شود با آتروفي يك طرفه، پيشرونده، ولي خود محدود شونده مي
 بافت تحت جلدي كه بعضي اوقات ساختمان استخواني ،پوست

عوارض عصبي اين سندرم عبارتند . سازد زيرين را نيز درگير مي
تصوير . ]2، 1[  همي پلژي و اختلالات چشمي، ميگرن، از صرع

برداري عصبي گاه ضايعات ماده سفيد و كلسيفيكاسيون 
  .دهد انتراكرانيال را كه توجيه كننده صرع هستند، نشان مي

هاي ويروسي، اختلال  اما عفونت. علت اين بيماري نامعلوم است
 اختلالات ايمنولوژيك و ناهنجاري ،در عملكرد سيستم سمپاتيك

بيماري كه معرفي مي . ]2[باشد ي ميعروق مغزي از علل احتمال
 سالگي دچار آتروفي عضلات 5 ساله كه از 12شود پسري است 

 سالگي 8از . بيني و گونه در سمت راست صورت شده است،  فك
حملات تشنج به صورت پارسيل حركتي در سمت چپ بدن بروز 

ملات با دريافت داروهاي ضد تشنچ ح كه در ابتدا اين ،كند مي

هاي يكطرفه   تشنج،،  اما از يك سال قبل است بودهتحت كنترل
شده   روزانه تكرار مي،عليرغم مصرف انواعي از داروهاي ضد صرع

ها   ايمون گلوبولين وريدي با دوز بالا، تشنجدريافت كه بعد از
اين اولين گزارش از درمان صرع در سندرم پري  .متوقف شد

  .رومبرگ با ايمون گلوبولين وريدي است

  ش بيمارگزار
 ساله كه به دليل حملات تشنجي 12ش پسري است . اميد

پارسيل ساده حركتي سمت چپ بدن در بيمارستان بستري 
شد و به صورت   دقيقه تكرار مي10حمله تشنجي هر . شود مي

كرد، هر حمله كمتر  لرزش از دست شروع سپس پا را درگير مي
او . مراه نبودكشيد و با اختلال هوشياري ه از يك دقيقه طول مي

وي از حدود يكسال . از شروع حملات ديگر قادر به راه رفتن نبود
كرد و با اين  توپاماكس دريافت مي  كلونازپام و،قبل كاربامازپين

كنترل بوده كه با فعاليت روزانه قابل سه دارو حملات در حدي 
  .وي تداخلي نداشته است
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فرزند دوم . وداو فرزند اول خانواده از والدين غير منسوب ب
زايمان بيمار بطور طبيعي .  ساله و سالم است8خانواده دختري 

. انجام شده و مراحل تكامل را نيز بطور طبيعي سپري كرده بود
اي از تشنج، بيماري بافت هم بند و يا  در خانواده او، سابقه

 سالگي در سمت راست چانه او ابتدا يك 5در . سيستميك نبود
شود كه به گفته والدين نسبت به پوست  برجستگي ايجاد مي

د، كن به متخصص پوست مراجعه مي. استتر بوده  اطراف پررنگ
بعد از چند ماه بتدريج . دهد پزشك تزريق كورتن انجام مي

شود  برجستگي به صورت فرورفتگي درآمده و هيپرپيگمانته مي
اين ضايعه آتروفيك پيشرفت كرده و نصف چانه، لب، گونه سمت 

كند، به طوري كه صحبت كردن و بستن  را درگير ميراست 
   .)1تصوير (شود  ها دچار مشكل مي لب

وي از نظر هوش طبيعي و در كلاس اول راهنمايي درس 
  .خواند مي

شود كه به صورت يك   سالگي آغاز مي8اولين حمله تشنجي از 
 وي تحت درمان با ،كند طرفه و سمت چپ بدن را درگير مي

به مدت يك سال حمله تشنجي كنترل . آيد ميكاربامازيين در
يابد و چون هر  پس از عود مجدد، دوز دارو افزايش مي. باشد مي

دريج سديم شده به ت  ماه تكرار مي5/1يك ماه و گاه هر 
گردد  نوباربيتال وپيريميدون نيز تجويز ميفوالپورات، فني توئين، 

بل با از حدود يكسال ق. يابد ولي حملات تشنجي ادامه مي
اضافه نمودن كلونازپام بتدريج  دريافت توپاماكس، كاربامازپين و

 ماه فقط دو 11شود و بيمار در مدت  حملات تشنج متوقف مي
تا حمله كوچك داشته است، تا اينكه حملات مجددا شروع 

گردد در طي بستري  او در بيمارستان بستري مي شود و مي

ل تزريقي حملات كنترل عليرغم دريافت فني توئين و فنوباربيتا
 وريدي شروع شد ولي ،اي نشده، ميدازولام به صورت قطره

پيريميدون جايگزين . شد  ساعت تكرار مي5/0حملات هر 
با . شودفنوباربيتال شد و فني توئين قطع و گاباپنتن شروع مي

 ميلي گرم گاباپنتن و افزايش دوز پيريميدون يك 900دريافت 
ه كاربامازپين حملات به يك بار در روز  ساعت و ادام12عدد هر 

  .تقليل يافته و بيمار قادر بوده راه برود
آزمايش هماتولوژي در :  يافته هاي آزمايشگاهي عبارت بود از

، منيزيم، كلسيم. حد طبيعي و سديمانتاسيون ده بود
هاي سرم، قند ناشتا، اوره و آزمايشات كبدي طبيعي  الكتروليت

بررسي مايع .  منفي بودAnti-DNA, LEcell, ANA. بود
كشت خون از نظر بروليا منفي . نخاعي طبيعي بود ،مغزي

. هاي سرم نيز طبيعي بود گزارش شد، سطح ايمون گلوبولين
الكتروميوگرافي از عضلات صورت و بررسي سير سرعت هدايت 

  .عصبي در عصب صورت در طرف مبتلا نرمال بود
بيوپسي از . ه بيوپسي شدمشورت پوست انجام شد كه توصيه ب

پوست صورت در قسمت درگير انجام شد كه التهاب مزمن و 
نوار مغز نشان دهنده وجود . آتروفي را گزارش كرد

 .شارژهاي پاروكسيسمال فرونتوسانترال دوطرفه بود ديس
سي تي . مغزي كه يكسال قبل انجام شده طبيعي بود آي.آر.ام

.  نرمال گزارش شده بوداسكن مغزي نيز بدون كلسيفيكاسيون و
 با و بدون تزريق نيز كه در طي بستري اخير انجام شد آي.آر.ام

اي كوچك و هيپراينتنس منطبق بر تمپورال راست  ناحيه
  ).2تصوير (مشاهده شد 

     

  
  ر چهره بيما-1 تصوير
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  راديوگرافي از فك بيمار -2تصوير

، سطح زايش يافتبعد از دو هفته دوباره تعداد حملات اف      
 بود، دوز پيريميدون 8گيري شد كه  خوني كاربامازپين اندازه

در اين زمان، . افزايش يافت، ولي تعداد حملات كم نشد
 ميليگرم به ازا هركيلوگرم 400 گلوبولين وريدي با دوز ايمون

از روز سوم به تدريج از تعداد . تزريق شدوزن بدن در روز 
 در هنگام  بيمار تا پنج روز تكرار شد، تزريق حملات كاسته شد

پس از آن هر سه هفته براي دريافت .  بدون تشنج بود ترخيص
 سال از 1گلوبولين مراجعه نمود و در حال حاضر  يك دوز ايمون

  .ها عود نكرده است گذرد و تشنج درمان مي

  بحث 
 Progressive Facial (آتروفي پيشرونده صورتهمي

Hemiatorphy(ماري نادر و اسپوراديك است كه اولين  يك بي
 در سال Romberg و سپس 1825 در سال Parryبار توسط 

-Parry شرح داده شد، و از آن زمان به نام سندرم 1846
Rombergدر اين سندرم آتروفي يك طرف  .]1[گذاري شد  نام

ها  ويژه در سطح زير پلكهصورت و ليپوليز بافت زير جلدي ب
, en coup de sabre اسكلرودرمي در. شود ايجاد مي

اندوراسيون جلد از پلك به بالا و در پيشاني به طرف پوست سر 
آيد ولي افتراق اين دو بيماري مشكل است، حتي  بوجود مي

دانند كه ابتدا ضايعه  بعضي از مولفين اين دو را يك بيماري مي
       پوستي به صورت اسكلرودرمي ظاهر و سپس به طرف

 در هر دو  چون.كند  پيشروي ميي پيشرونده صورتآتروفهمي
 و سپس علائم عصبي بروز  ظاهر ضايعه پوستي ابتدابيماري

 en coup بعضي از مقالات اسكلرودرمي  ،]6، 5، 4، 3[كند  مي
de sabre 2[ننددا ميآتروفي پيشرونده صورتهمي را همان[. 

آتروفي و ) 1تصوير (در بيماري كه معرفي شد 

انتاسيون پوست، بافت زير جلدي و عضله در قسمت هيپرپيگم
تحتاني صورت در سمت راست به همراه تحليل رفتن استخوان 

 5كه به تدريج از ) 3تصوير(فك در همان سمت وجود داشت 
در دو راديوگرافي استخوان  .بودسالگي شروع و پيشرفت نموده 

 سال انجام شد، تحليل تدريجي استخوان 2فك كه با فاصله 
  .دوب انديبول راست محسوس م

در اين سندرم درگيري چشم به صورت آنوفتالوس شايع       
 و ]s’Adie]1ندرت همراهي آن با مردمك بهاست ولي 
جنس اين سندرم در  .]7[ين گزارش شده استتواسكوليت ر

 شروع علائم در طي دهه اول و يا دوم  و شايعتر استمؤنث
 نامعلوم آتروفي پيشرونده صورتهميعلت  .]10، 9[زندگي است

، عفونت ويروسي، اختلال در عملكرد ]9[اما ضربه . است
هاي   و ناهنجاري]11[، اختلالات ايمنولوژيك]11[سمپاتيك

در بيمار مورد نظر  .باشند  از علل احتمالي مي]9[عروقي جمجمه 
هاي آزمايشگاهي شواهدي از  سابقه ضربه وجود نداشت، بررسي

هاي تصويري مغز در يك   بررسي وا نشان ندادوجود عفونت ر
 MR مغزي و MRIاسكن و  تي سال قبل از بستري شامل سي

  مجدد مغز كه در طي MRIآنژيوگرافي مغز طبيعي بود اما 
اي كوچك و هيپرانتس را  بستري اخير انجام پذيرفت، ضايعه
تواند يك التهاب و  دهد كه مي منطبق بر تمپورال راست نشان مي

  .عارضه آن باشديا 
تظاهرات عصبي در اين گاهي همانطوري كه اشاره شد،       

 بيمار فوق .شود كه شايعترين آن تشنج است  ميسندرم مشاهده
  .هاي مقاوم به درمان در بيمارستان بستري شد نيز به علت تشنج

هـاي رايـج       بيماران صرعي به درمـان     درصد15 تا   10طور كلي   هب
هـاي درمـاني ديگـري      ر ايـن بيمـاران راه     د. شوند  طبي مقاوم مي  

ثير را داشـته و در      أشود كـه هـر يـك درجـاتي از ت ـ            پيشنهاد مي 
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اولـين بـار اسـتفاده از       . هاي صرعي خـاص كـاربرد دارنـد         سندرم
فنر كلگلوبولين وريدي در كودكان مبتلا بـه سـندرم لانـدو            وايمون

(Landou-Kleffnner) پـــس از آن،  .]12[ پيـــشنهاد شـــد
 ـ   مطالعات مت  گلوبـولين وريـدي يـا عـضلاني          وعددي از تاثير ايمون

دركنترل حملات تشنج به صورت اضافه شونده به داروهاي قبلي          
 گلوبـولين واين تحقيقات دوز بـالاي ايمون      ]15،  14،  13[گزارش شد 

  .گردد هاي متنوعي استفاده مي  كه با روشمي كند پيشنهاد را
عملكـرد سيـستم    طبق مطالعـات انجـام شـده، اخـتلال در                 

. داننـد   ايمني را در بروز، تشديد و يا تغيير نوع تشنج دخيـل مـي             
هاي حيـواني وانـساني       هاي باليني و آزمايشگاهي در نمونه       بررسي

گلوبـولين بـا    واز ايـن رو ايمون     .يد اين موضـوع بـوده اسـت       ؤنيز م 
هـاي    تواند در انواعي از سـندرم       مكانيسم تنظيم كننده ايمني مي    

. ثر باشـد  ؤ م ـ ،آن اختلال ايمونولوژيكي وجـود دارد     صرعي كه در    
گلوبولين در انتهاي راه بروز تشنج يعنـي در سـطح           و ايمون احتمالاً
البته مكانيسم   .كند  وسيله بالا بردن آستانه تشنج اثر مي      هسلولي ب 

. باشد  گلوبولين محتمل مي  وثير ايمون أ نيز براي ت   غير ايمونولوژيك 
ون اخـتلال ايمونولـوژيكي، تزريـق       زيرا در بـسياري از مـوارد بـد        

حــال در بيمــار .]15، 14، 13[ثر بــوده اســتؤگلوبــولين مــوايمون
 بـود و در     Parry-Rombergمعرفي شده كه مبتلا به سـندرم        

دانند،   پاتوژنز اين سندرم نيز اختلالات ايمونولوژيكي را دخيل مي        
وژي تواند، احتمال اين اتيول     گلوبولين وريدي مي  وثر بودن ايمون  ؤم

    .را افزايش دهد

  گيرينتيجه
ــت  Parry-Rombergســندرم  ــه عل ــادر، ك ــي اســت ن  اختلال

حمــلات . آن بدســت نيامــده اســت   مشخــصي بــراي بــروز  
شـود كـه در صـورت عـدم           تشنجي در اين سندرم مـشاهده مـي       

ــان    ــه درم ــب ب ــخ مناس ــون     پاس ــتفاده از ايم ــج، اس ــاي راي ه
 .ثر باشدؤگلوبولين وريدي ممكن است، م
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Intractable seizure in a case with parry-Romberg syndrome and 
good response to intravenous immune globulin 

F Ashrafzadeh*; MD, Pediatric Neurologist, Associate professor of Pediatrics, Mashhad 
University of Medical Sciences  
M. Farajirad; MD, Neurosurgeon, Professor of Neurosurgery, Mashhad University of 
Medical Sciences 

Abstract  
Objective: Parry-Romberg syndrome is a rare disorder associated 
with unilateral facial atrophy involving skin, subcutaneous tissue, 
skeletal muscles and bone. Occasionally, there is central nervous 
system involvement with epilepsy being the most common 
manifestation.  
Case report: In this article, we report a 12 year-old boy with Parry-
Romberg syndrome. He had seizures since he was 5 years old,  
since 1 year ago the seizure attacks were refractory in spite of taking 
several antiepileptic drugs. Significant improvement was obtained 
after administration of intravenous immune-globulin (IVIG). 
Conclusion: IVIG may be of benefit when seizures in Parry-
Romberg syndrome are intractable and resistant to antiepileptic 
drugs. 
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