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 ساله تظاهرات باليني و شيوع انواع هيپرپلازي مادرزادي آدرنال در انستيتو 10بررسي 
  و متابوليسمريز  درونغدد 
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 چكيده
شامل گروهـي از  ) Congenital Adrenal Hyperplasia=CAH(هيپرپلازي مادرزادي آدرنال : زمينه و هدف    

شـود و بـه    هاي آنزيمي در مسير سـنتز كـورتيزول از كلـسترول ايجـاد مـي      هاي ارثي است كه به علت نقص     بيماري
؛ ابهام تناسلي و كريز آدرنال در شيرخواران، بلوغ زودرس در كودكان، هيرسوتيسم، اوليگومنـوره و            اشكال مختلف 

هـاي مـادرزادي غـدد انـدوكرين          ترين بيمـاري     يكي از شايع   CAHرغم اين كه      علي. نمايد  نازايي در بالغين تظاهر مي    
 آدرنـال بـدون ايـن كـه تـشخيص داده            شوند يا ممكن است به علت كريـز         است، برخي از بيماران تشخيص داده نمي      

 و اشـكالات تشخيـصي فـراوان، در ايـن مطالعـه      CAHبا توجه به شيوع و تنوع تظـاهرات بـاليني           . شوند، فوت كنند  
هـا  تيب با معرفـي آن     بررسي و شناسايي شوند و بدين تر       CAHسعي شد تا فراواني تظاهرات باليني و انواع مختلف          

  .جهت تشخيص و درمان زودرس اين بيماري برداشته شودبه جامعه پزشكي، گامي بزرگ در 
اي ـ توصيفي، شيوع تظاهرات باليني و انواع اختلالات آنزيمي در بيماران مبتلا   در اين مطالعه مشاهده: روش كار    
 به انستيتو غدد و متابوليسم مراجعه نموده بودند، مورد بررسي قـرار             1380 تا   1370هاي     كه در طي سال    CAHبه  

  . گرفت
 گــروه 3مــاران در بي. مــورد مطالعــه قــرار گرفتنــد%) 42( پــسر8و %) 58( دختــر11 بيمــار شــامل 19: هــا يافتــه    

بنـدي شـدند، كـه بـه ترتيـب بـه علـت ابهـام                  طبقه)  دختر 6(و بالغين )  پسر 3(، كودكان ) دختر 5  پسر و  5(شيرخواران
متوسط سن شيرخواران   . سوتيسم مراجعه نموده بودند   تناسلي و يا كريز آدرنال، بلوغ زودرس محيطي، آكنه و هير          

تـرين   شـايع .  روز بـود 5/43 و 3/17 نوع دافع نمك در هنگام تشخيص به ترتيب CAHدختر و پسر مبتلا به بيماري  
، آكنــه و %)5/31(، ابهــام تناســلي و كريــز آدرنــال   %)1/42( ابهــام تناســلي :تظــاهرات بــاليني عبــارت بــود از   

 21به كمبـود    %) 7/73( بيمار 14 از نظر انواع اختلالات آنزيمي؛    ). %7/15(بلوغ زودرس محيطي  و  %) 5/31(هيرسوتيسم
 11بـه كمبـود     %) 2/5( بيمـار  1يد دهيـدروژناز و      بتاهيدروكـسي اسـتروي    3بـه كمبـود     %) 21( بيمـار  4هيدروكسيلاز،  

  . هيدروكسيلاز مبتلا بودند
 در هر شيرخوار با ابهام تناسلي، هيپونـاترمي و هيپركـالمي،            هيپرپلازي مادرزادي آدرنال بايد   : گيري كلي   نتيجه    

تر و زودتر از پـسران تـشخيص           در دختران آسان   CAH.و در هر پسر با بلوغ زودرس محيطي در نظر گرفته شود           
 3يلاز، كمبـود     هيدروكـس  21كمبـود   :  به ترتيب عبارت بودنـد از      CAHترين انواع     در اين مطالعه شايع   . شود  داده مي 

به منظور تـشخيص زودرس و پيـشگيري از مـرگ    .  هيدروكسيلاز 11يد دهيدروژناز و كمبود     يدروكسي استروي بتاه
 انجـام   يـت جنـسي و ويريليزاسـيون نامتناسـب؛        ، اختلالات هو  )به خصوص پسران  (شيرخواران به علت كريز آدرنال    

  .   فوق ضروري استغربالگري در دوران نوزادي و افزايش دادن سطح آگاهي جامعه پزشكي از بيماري 
           

  بلوغ زودرس محيطي – 3  ابهام تناسلي – 2   هيپرپلازي مادرزادي آدرنال – 1  :ها كليدواژه
   هيرسوتيسم – 4                      

  10/2/84:تاريخ پذيرش، 8/9/83: تاريخ دريافت

I(بان جنوبي، خيابان ورشو، دانشگاه علوم ، خيابان آ زندبوليسم، خيابان كريمخانغدد و متابوليسم در كودكان، انستيتو غدد و متاهاي  تخصص بيمارياستاديار و فوق
  .)ولمؤلف مسؤ*(ت بهداشتي ـ درماني ايران، تهرانپزشكي و خدما

II ( پزشك عمومي  


