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 مقدمه ناشر

ی چاپ و نشر کتب آمادگی ی رهپویان شریف با بیش از بیست و دو سال تلاش در زمینهموسسه

 ای دارد.د تخصصی در بین داوطلبان جایگاه ویژههای ارتقاء و بورآزمون

ی تکست اصلی و حجم بالای مطالب، رو با توجه به زمان اندک داوطلبان محترم، برای مطالعهاز این

گونه ارائه داد تا با دسترسی داوطلبان به رد خود را اینفی رهپویان شریف ساختار منحصر به موسسه

اخیر،  رد چند سالخلاصه مطالب موجود در رفرنس و همچنین مرور مطالب در قالب سوالات ارتقاء و بو

 ی مطلوب رسید.در زمان کم بتوان به نتیجه

هایی با عناوین اکسیر، سیمیا، مرور سریع، همچنین در کنار ساختار اصلی کتب کیمیا، مجموعه کتاب

زشی دستیاران و آسکی، مقالات و... تولید و در اختیار داوطلبان محترم قرار داده تا نیازهای علمی و آمو

 های مختلف مد نظر قرار گیرد.متخصصین رشته

 ترین مولفین بودهزبدهاز  یزحمات گروه جهینت شودیم میتقد یجامعه پزشک انیکتاب حاضر که به رهپو

والات ساز  یدر کنار بانک ،کتب مرجع یدیحال جامع از مطالب کل نیدر ع ایخلاصه هتهیها آن که هدف

 یسعکه ینا علاوه برکتاب  نیباشد. در ایممحترم  ارانیدست یعلم یو بورد، جهت آمادگآزمون ارتقاء 

وشش داده منظم پکاملاً صورت به و شیواساده و  یانبی با هاآزمون مهمموضوعات و نکات  هیشده است کل

طور به و ینابع معتبر معرفمو با استفاده از  یگردآور زین ها و بورددانشگاهمختلف  هایشود، سوالات آزمون

ارتقاء،  هایمنابع آزمون شیرایو نیمجموعه آخر نیا میشده است. شالوده تنظ دهدا پاسخها آن به یحیتشر

که  بوده یو تخصص یآموزش پزشک یشورا رخانهیدب یشده از سو نییتع گواهینامه و دانشنامه تخصصی

 2021چهارم  شیرایو و Adams 2019ویرایش یازدهم  ،Merritt 2022   چهاردهم شیرایوشامل شامل 

Shapiro .بوده است 
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 هانام خداوند مهربانیبه
کاران عزیز؛  دوستان و هم

های اخیر تمایل به طراحی سوال باشد و در سالهای کاربردی نورولوژی مییکی از رفرنس 14ویرایش  Merritt’s neurologyکتاب 
 برای امتحانات ارتقا و دانشنامه از این کتاب بسیار افزایش یافته است.

تقا . در انتهای هر فصل سوالات ارداقت ترجمه انجام شودرو سعی بر این شده است که به شیواترین بیان و با رعایت اصل امانت و صدر کتاب پیش
 و دانشنامه با ذکر جواب جهت یادگیری بهتر ذکر شده است.

ی ام تشکر و قدردان شان در تمام مراحل زندگیها و زحماتدانم که از زحمات همسر و خانواده گرانقدرم برای حمایتدر این میان بر خود واجب می
کاران عزیز در انتشار  ت رهپویان شریف صمیمانه سپاسگزارم.نمایم. همچنین از هم

 در انتها امیدوارم این کتاب برای خوانندگان مفید و موثر واقع شود.
  کنبر هااسطوره دل از

  بشکن اتی اندیشهتیشه با را ذهن حریم بتهای و
  خواهی شدسطورها تو خود

   را خود کنی اگر باور
 دکتر افشین نجفی

 1400دی ماه 
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 رهپویان شریف انواع نوروپاتی و میوپاتی

 های موتور نورون: آمیوتروفیک لترال اسکلروزیس و بیماری88فصل 

 
 نکات کلیدی

1 .ALS حرکتی های رونبیماری موتور نورون با شروع بزرگسالی است که عمدتاً شامل دژنراسیون نوین ترشایع

 و کورتیکواسپاینال است. نخاع، بولبار

2 .ALS ده است. شژن برای آن شناسایی  30در بیش از  زابیماری هاییک بیماری ژنتیکی پیچیده است که جهش

 رند.ندا ALSهیچ سابقه خانوادگی یا جهش شناخته شده ژن  ALSاز بیماران  %85 ـ90تقریباً حال، با این

بیماری را ای مشترک زمینههای مکانیسم ALSپاتولوژیک رایج در اکثریت قریب به اتفاق موارد های . ویژگی3

 دهد.می نشان

( FTDمپورال )را به اختلال نورودژنراتیو مرتبط، دمانس فرونتوت ALS. شواهد بالینی، پاتولوژیک و ژنتیکی 4

 رند.درجاتی از اختلال عملکرد فرونتوتمپورال دا ALS. تقریباً نیمی از بیماران کندمی مرتبط

تأثیر  ـوون ریلوزول و ادارا ـ ALSبرای  FDAتا حد زیادی حمایتی است. دو داروی مورد تایید  ALS. درمان 5

 متوسطی بر روند بیماری دارند.

 مقدمه
های حرکتی در های موتورنورون شامل چندین اختلال است که عمدتاً با دژنراسیون تدریجی نورونبیماری

. بیماری موتورنورون برای توصیف شوندمیهای حرکتی ساقه مغز مشخص نخاع با یا بدون درگیری هسته
های کورتیکواسپاینال که در آن هم نورون شودمی( استفاده ALSلی )با شروع معمول در بزرگسا بیماری

های بیماری موتور نورون و . واژهشوندمی های حرکتی تحتانی درگیرهای حرکتی فوقانی و نورونیا نورون
این بیماری در که جایی ،شوندمییکدیگر استفاده جای به در ایالات متحده آمیوتروفیک لترال اسکلروز

 ALSثر بر ا 1941ح عامیانه به نام بیماری لوگریگ از نام بازیکن مشهور بیسبال که در سال اصطلا
بالینی های ر ویژگیبا عنوان ژان مارتین شارکو که برای اولین با ALS. در اروپا، شودمیدرگذشت، نامیده 

که شارکو گزارش طور همان گذاری شده است.تشریح کرد، نام 1869و پاتولوژیک این بیماری را در سال 
ده اند که عمدتاً یک بیماری نورون حرکتی است، اما شواهد بالینی، ژنتیکی و عصبی نشان دا ALSکرد، 
ALS ل طور که در فصهمان) یک اختلال عصبی چند سیستمی است که اغلب با دمانس فرونتوتمپورال

رد که اشاره داهایی ( به سندرمSMA) توضیح داده شد( همراه است. اصطلاح آتروفی عضلانی نخاعی 52

نی نخاعی متعارف، اصطلاح آتروفی عضلاطور به .شوندمی فقط با علائم نورون حرکتی تحتانی مشخص
ماری نورون . سایر انواع بیشودمی توضیح داده شد، استفاده 146برای فرم کودکی ارثی، که در فصل 

کتی تحتانی ه در آن بیماران فقط علائم نورون حر(، کPMAحرکتی عبارتند از آتروفی عضلانی پیشرونده )
ط علائم نورون حرکتی فوقانی وجود دارد. فلج (، که در آن فقPLSدهند. اسکلروز لترال اولیه )را نشان می

ونوملیک، که در ؛ و آمیوتروفی مشودمی (، که در آن ضعف به عضلات بولبار محدودPBP) پیشرونده بولبار
بیماری نورون های . این زیرگروهشودمی رکتی تحتانی معمولاً به یک اندام محدودنورون حهای آن یافته

 (.88ـ1 )جدول اندشدهزیر توضیح داده های حرکتی با جزئیات بیشتر در بخش
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 نورولوژی رهپویان شریف

 های بیماری موتور نورون: واریانت88 ـ1جدول 

 LMNو  UMNدژنراسیون  ALSآمیوتروفیک لترال اسکلروزیس 

 LMNدرگیری خالص  PMAآتروفی عضلانی پیشرونده 

 UMNدرگیری خالص  PLSاسکلروز لترال اولیه 

 با شروع بولبار ALSفقط علائم بولبار یا  فلج بولبار پیشرونده

 ـ درگیری یک بازو LMNارجحیت  آتروفی عضلانی منوملیک

 ـ درگیری هر دو بازو LMNارجحیت  براکیالآمیوتروفی بای

حرکتی خالص های موتور نورون، نوروپاتیهای است که مقداری همپوشانی بالینی بین بیماریذکر به لازم

بندی قه( وجود دارد. تمایز و طبHSPsارثی هستند( و پاراپلژی اسپاستیک ارثی )که هاییآن ویژه)به

عدم وجود دلیل به رها قرار دارند، در حال حاضپوشانی بین این تشخیصهای بالینی که در همفنوتیپ

 برانگیز است.بیومارکرهای تشخیصی، اغلب از نظر بالینی چالش

 آمیوتروفیک لترال اسکلروزیس

 ALSشرق در فوقانی حرکتی هاینورون دو هر دژنریشن آن در که بیماریعنوان به پاتولوژیک نظر از 

 .(88ـ1 )شکل شودمی شناخته ،رسدمی نخاع و مغز ساقه به که تحتانی حرکتی هاینورون و حرکتی

 اسیکولیشن(ف و آتروفی ،)ضعف تحتانی حرکتی نورون عملکرد اختلال دو هر از شواهدی با ALS ،بالینی نظر از

 .شودمی هشناخت کلونوس( یا حد از بیش تاندونی رفلکس ،)اسپاسم فوقانی حرکتی نورون عملکرد اختلال و

 بالینی تشخیص یک چنانهم ،ALS تشخیص. ندارد وجود ALS قطعی تشخیص برای قطعی آزمون هیچ

 بدون و هپیشروند عضلانی ضعف به مبتلا بیماران در تحتانی و فوقانی حرکتی نورون علائم وجودبراساس 

 .باشدمی شودمین یافت آن در جایگزین توضیح هیچ که درد
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 رهپویان شریف انواع نوروپاتی و میوپاتی

  
 نجرم حرکتی قشر در کورتیکواسپاینال هاینورون دژنریشن. ALS در انتخابی حرکتی دژنریشن :88ـ1شکل 

 علامت ،هافمن علامت ،فعال بیش تاندونی رفلکس :شودمی نرمال غیر فوقانی حرکتی بالینی علائم به

 و ضعف ،عضلات آتروفی باعث نخاع و مغز ساقه در حرکتی هاینورون دژنریشن .کلونوس و بابینسکی

 .شودمی فاسیکولیشن

 اپیدمیولوژی

 متحده تایالا و اروپا در 100000 در 12 تا 10 آن شیوع و 100000 در 3 تا 2 تقریباً سالانه ALS بروز

 ازتر کم یاآس در ALS بروز ،مثالعنوان به دارد؛ وجود جغرافیایی توجه قابل هایتفاوت ،حالاین با .است

 1 زندگی طول در ALS به ابتلا تجمعی خطر اما ،شودمی تلقی نادر اگرچه .است سال در 100000 در 1

 63 تا 58 بین علائم شروع سن متوسط،طور به .است شده برآورد زنان برای 400 در 1 و مردان برای 350 در

 اوقات بیشتر .است ( متغیرfALS) فامیلیال ALS برای سال 60 تا 40 و بیماری اسپورادیک فرم برای سال

 شروع سالگی30 از قبل %5 و سالگی 40 از قبل ALS موارد %10 فقط است، دیررس و میانسالی بیماری یک

 قومیت گونههیچ .است مرتبط ALS ژن در پاتوژنیک جهش یک با تر جوان موارد از بیشتری نسبت. شودمی

 .ندارد وجود ژنتیکیهای جهش برخی تجمعدلیل به نروژ در بیشتر کمی میزان جز بهای شده شناخته

 ALS هب ابتلا خطر که نشده مشخص شده کنترل مطالعات در دیگری عامل هیچ ،مرد جنسیت و سن ،ژنتیک جزبه

 نی(،بد ورزش و بدنی توده شاخص ،اندام تناسب ،کشیدن )سیگار زندگی سبک احتمالی نقش .دهد افزایش را

 β-methylamino-L-alanine ها،کشآفت فلزات، ،الکترومغناطیسی )فیلدهای محیطی و شغلیهای مواجهه

 هاییبیمار ،سر به )ضربه پزشکیهای وضعیت سایر و ALS بین احتمالیهای ارتباط و ویروسی( عفونت و

ای کنندهقانعطور به علیتی رابطه هیچ اما ،است شده گرفته درنظر التهابی( هایبیماری و سرطان ،متابولیک

 .است نشده داده نشان
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 پاتوبیولوژی

 ژنتیک

ALS با ارتباط در ژن 30 از بیش در جهش. است ژنتیکی پیچیده بیماری یک ALS ژنراتیونورود بیماری و 

صورت به اوقات بیشتر که هستند ALS، fALS موارد درصد 10 تا 5 تقریباً .است بوده(FTD)  مرتبط

 این، بر علاوه .است شده گزارش هم X-linked و مغلوب وراثت چه اگر رسندمی ارث به غالب اتوزومال

 از وجهیت قابل درصد در زابیماری جهش ،محدود خانوادگی سابقه یا ناقص نفوذ ،جدیدهای جهشدلیل به

 60 عامل تقریباً ALS شده شناخته هایژن در جهش .شودمی یافت نیز ALS اسپورادیک ظاهر به موارد

 موارد نای ژنتیکی اساس و ،آسیایی fALS موارد از نیمی ازتر کم اما ها،اروپایی در fALS موارد درصد

 .(88ـ2 )شکل شوند شناخته باید هنوز ALS ارثی

 
 یآسیای و اروپاییهای جمعیت در (SALS) اسپورادیک و (FALS) فامیلیال ALS ژنتیکی معماری :88ـ2شکل 

 هگزانوکلئوتید تکرار گسترش ،2011 سال در. است C9orf72 ژن در جهش ALS شده شناخته علتین ترشایع

GGGGCC موارد درصد 50تا  30 مسئول که شد مشخص و شد کشف ژن این در fALS درصد 10تا  5 و 

 گسترش ببینید( را 88ـ2 )شکل است شایعتر کم آسیایی بیماران در جهش .است اروپا در اسپورادیک موارد

C9orf72 علتین ترشایع نیز FTD های خانواده و افراد در بالینیهای فنوتیپ این از یک هر یا دو هر و است

 دومین  (SOD1) 1دیسموتاز سوپراکسید آنزیمکننده کد ژن در جهش .دهدمی رخ جهش این به مبتلا

 را fALS موارد و %30و  15% ترتیببه ،آسیا در علتین ترشایع وها اروپایی در ALS شایع ژنتیکی علت

 موجب یافتهجهش SOD1 که مولکولیهای مکانیسم چه ببینید( اگر را 88ـ2 )شکلدهد می تشکیل

 مطالعات و سلولی و حیوانیهای مدل از شواهدی ،است نشده شناخته کاملطور به شودمی عصبی تخریب
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. است SOD1 فعالیت دادن دست از نه و عملکرد افزایش از ناشی سمیت که است داده نشان آزمایشگاهی

 با ALS بیماران برای موثر درمانی استراتژی یک است ممکن انتخابی ژنشدن  خاموش که داد نشان این

  .باشد SOD1 جهش

 .تاس شده ذکر 88ـ2 جدول در متن این انتشار زمان در fALS در شده شناسایی فعلیهای جهش از لیستی
 فامیلیال ALS :88 ـ2جدول 

 

  توارث ژن محل نام

FTD-

ALS 
9p21 C9ORF72 AD ALS  وFTD توزیع هگزانوکلئوتید 

 فامیلیال ALSین علت ترشایع
ALS-1 21q22.1 SOD1 AD بالغین 

%15-20 ALS فامیلیال 
ALS-2 2q33 Alsin AR مشابه  ـ جوانانPLS 
ALS-3 18q21 - - - 
ALS-4 9q34 senataxin   

(SETX) 
AD  جوانان، پیشرفت آهسته، آلل باCMT2 

ALS-5 15q15.1-

q21.1 
SPG11 AR  ،ین ترشایعجوانانAR ALS در ،HSP  هم

 .شودمیدیده 
ALS-6 16p11.2 FUS AD بالغین 
ALS-7 20p13 - AD بالغین 
ALS-8 20q13.33 VAPB AD بالغین 

ALS-9 14q11.2 ANG AD - 
ALS-10 1p36.22 TARDBP AD  گاهی باFTD است 
ALS-11 6q21 FIG4 AD  آلل با(AR) CMT 4J 
ALS-12 10P13 OPTN AD/AR - 
ALS-13 12q24.12 2ATXN AD  گسترشCAG  خطر  ↑وALS گسترش آن ،

 .شودمیهم دیده  SCA2همراه با 
ALS-14 9p13.3 VCP AD با موتاسیون همچنین IBMPFD  دیده شده

 است.
ALS-15 Xp11.21 UBQLN2 X-

Linked 
 هانفوذ در خانم ↓

ALS-16 9p13.3 SIGMAR1 AR جوانان 
ALS-17 3P11.2 CHMP2B AD  شاید باعثFTD .شود 
ALS-18 17p13.2 PFN1 AD - 
ALS-19 2q34 ERBB4 AD - 
ALS-20 12q13.13 HNRNPA1 AD .شاید باعث پروتئینوپاتی مولتی سیستم گردد 

ALS-21 5q31.2 MATR3 AD  2میوپاتی دیستال، VCPDM 

ALS 22 2q35 TUBA4A AD ALS and FTD 
ALS 23 10q22.3 ANXA11 AD  
ALS 24 4q33 NEK1 AD  
ALS 25 12q13.3 KIF5A AD Adult 

Also seen in HSP 
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 نوروپاتولوژی

 لایه در نالکورتیکواسپای هاینورون انتخابیپذیری آسیب ALS بیماران نخاع و مغز نوروپاتولوژیک معاینه

 مارکهال .دهدمی نشان را نخاع و مغز ساقه در بزرگ قطر با  αحرکتی هاینورون و اولیه موتور کورتکس 5

 ائوزینوفیلیهای انکلوزیون bodies Bunina) شامل که هستند نورونیهای انکلوزیون ،ALS پاتولوژیک

 ubiquitinated یا مانند( )کلاف skein مانند( تیره )خط dash like تجمعات کوچک( و نورونی داخل

 اردمو جمله از ،ALS بیماران( <95%) اتفاق به قریب اکثریت در .باشندمی جا( همه در )پراکنده

 ،ALS با مرتبط هایژن بیشتر نیز و TARDBP و C9orf72 در جهش با مرتبط ارثی موارد و اسپورادیک

( (DNA binding protein 43 TAR TDP-43وجود  با نوریتیک و سیتوپلاسمیکهای انکلوزیون این

 شناسایی ،شودمی کدگذاری TARDBP ژن توسط که RNA یا DNA به شوندهمتصل ینئپروت و

 .دارند FTD و ALS در هیستوپاتولوژیک کلیدی نقش که شوندمی

 DNA  به شوندهاتصال پروتئین کدکننده ژن یک  in sarcoma FUsed (FUS)در نیکژپاتوهای جهش

 شناسایی ALS به مبتلاهای خانواده و افراد در متعاقباً، دارد TDP-43 با نزدیکی ارتباط که RNA یا

 FUS سیتوپلاسمیهای انکلوزیون و سریع بالینی پیشرفت با که نوجوانی  در شروع با مواردی شامل. شدند

 هستند ازوفیلب اجسام FUS ایمونوراکتیوهای انکلوزیون .شوندمی مشخص یکژنوروپاتولو معاینه در مثبت

 ALS در دموجو اینترمدیت فیلامان عصبیهای انکلوزیون و هیالین کنگلومراهای از متمایز اما مرتبط که

 FTD از زیرگروه یک با همچنین FUS پاتولوژی و  FUSنادرهای جهش . هستند FTD وابستههای فرم و

 (88ـ4 است. )شکل مرتبط متمایز رفتاری/  شناختی فنوتیپ با

 
 ALS در نخاع حرکتی هاینورون در مثبت TDP-43 سیتوپلاسمی تجمعات :88ـ3 شکل

A: Skein تجمعات TDP-43  متعدد مانند نخ مثبت 

B: تجمعات: متراکم گردهای انکلوزیونTDP-43  گرد و متراکم مثبت 

TDP-43 در پراکنده سیتوپلاسمیک تجمعات و ALS درای گستردهطور به و دارد پایینی فرکانس اسپورادیک 

 . شودمی توزیع بیماری انتشار از مستقل تحتانی حرکتی نورونهای ستون
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 مه با مرتبط هایبیماری (FTD) فرونتوتمپورال دمانس و (ALS) آمیوتروفیک جانبی سکلروزا :88ـ4 شکل

 موارد اکثر در TDP-43 پاتولوژی کهحالی در .دارند سیتوپاتولوژیک و ژنتیکی مختلفهای ویژگی که هستند

ALS هایانکلوزیون ،شودمی مشاهدهSOD1  و FUS بیماران در ALS شودمی یافت مربوطه ژن در جهش با. 

 .تندهس FTD بیماران در فرونتوتمپورال لوبار دژنریشنهای مارکهال MAPT (tau) و TDP-43، FUS پاتولوژی

 با مرتبطهای جهش این از تعدادی اما ،شوندمی FTD یا ALS باعث ژنتیکیهای جهش برخی ،ALS-FTD طیف در

ALS باعث همچنین FTD ژن در هگزانوکلئوتید گسترشها آن ینترمهم .شوندمی افراد وها خانواده در C9orf72 باشدمی. 

 SOD1های جهش با رتبطم موارد ،ALS در TDP-43 پاتولوژی مورد در توجه قابل استثنائات از دیگر یکی

 اساسی مکانیسم .شوندمی SOD1 برای مثبت رنگ دارای طبیعی غیرهای انکلوزیونها آن در که است

 ALS علت مورد در را مهمی بینش ژنتیکی مطالعات .FTD برای همچنین و حرکتیهای سندرم این برای

 هایژن سایر و TARDPB، FUS در ALS با مرتبطهای جهش .است کرده ارائه آن با مرتبط موارد و

  متابولیسم درها نقص که دهندمی نشان (hnRNPA1، TAF15)مثل  ریبونوکلئوپروتئین کدکننده

RNA، هیستوپاتولوژی درها پروتئین این برجستگی .است ییزابیماری کلیدی مکانیسم ALS یابغ در 

 .هستند مشترک ALS فامیلیال و اسپورادیک موارد بینها مکانیسم این کهدهد می نشان ژنتیکی جهش

 پروتئین کیفیت کنترل مسیرهای سایر و اتوفاژی در دخیلهای پروتئینکننده کدهای ژن در جهش

 رد پروتئواستاز در نقص کهدهد می نشان (C9orf72 احتمالاً و ،TBK1 ،OPTN، p62 SQS TM1)مثل 

 تقالان و اسکلتالوسیت دینامیک در دخیل یهاپروتئینکننده کد ALS هایژن دارد. نقش هم ALS پاتوژنز

 .دارند نقش ALS پاتوبیولوژی در نیز( KIF5A، DCTN1، TUBA4A ،[PFN1] 1لینفیپرو مثل) آکسونال

 آمیوتروفیک لترال اسکلروزیس و دمانس فرونتوتمپورال

 فصل و 88ـ4 )شکل .اندشده آشکارای فزایندهطور به FTD و ALS بین ژنتیکی و پاتولوژیک ،بالینی پیوندهای

 درجاتصورت به که دارند فرونتوتمپورال عملکرد اختلال از درجاتی ALS با بیماران درصد 50 ( تقریباً 52

 از درصد 15 تا 10 حدود در .شودمی نمایان رفتاری و زبانی عملکرد و اجرایی عملکرد در اختلال از متغیری

  ALS-FTDصورتبه ندتوانمی و دارند را اولیه پیشرونده آفازی یا FTD رفتاری نوع معیارهای ،ALS بیماران
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 C9orf72، TARDBP جمله از .اندمرتبط FTD و ALS دو هر باها ژن ازای فزاینده تعداد .شوند داده تشخیص

(TDP-43) ،FUS، VCP، CHMP2B، hnRNPA1، CHCHD10، SQSTM1/p62، TBK1 و UBQLN2 .

 .شوندمی مشاهده ALS همانند FTD بیماران در کدام هر FUS و TDP-43 پاتولوژی ،نوروپاتولوژیک معاینه در

 بالینی تظاهرات

 علائم وعشر با . بیمارانشوندمی مشخص علایم شروع محل با بیماران. است متغیر ALS بالینی شروع

 بیماری شروع کهکسانی درکه حالی در ،دیسفاژی( یا آرتریا)دیس دارند بلع یا گفتار در مشکل ابتدا بولبار

 لباغ تنفسی نارسایی .شود شروع تحتانی یا فوقانی اندام در است ممکن ضعف ،است فقرات ستون در

 عضلانی عفض .باشد ALS بیماران در اولیه علامت یک دتوانمی همچنین اما است بیماری دیررس عارضه

 .باشند بیماریکننده پرزنت علائم ندتوانمی اما است شایع بیماری بعدی مراحل در نیز سر افتادن و آگزیال

 درجه ،پیشرفت میزان ،شروع سن :شودمی انجام زیر مواردبراساس  همچنین ALS در بالینی تمایزات

 از حرکتی غیرهای نشانه و علائم وجود عدم یا وجود و تحتانی مقابل در فوقانی موتورهای نشانه نسبی

 .(PBA) سودوبولبار افکت یا تمپورال فرونتو عملکرد اختلال جمله

 به و شودمی شروع کانونیصورت به معمولاً که است ALS بالینی اصلی مشخصه درد بدون و پیشرونده ضعف

 پای به تراس بازوی یا چپ بازوی به راست بازوی ،مثال عنوان)به یابدمی گسترش مجاور آناتومیکی مناطق

 فاسیکولاسیون و (88ـ5 )شکل عضلانی آتروفی با ،قرینه غیر معمولاً ،شوندمی درگیر هادست ابتدا راست( اغلب

 راه یت(یون موتور یکهای فیبر همه همزمان انقباض و حرکتی نورون خودیخودبه دپلاریزاسیون نتیجه )در

 لاتعض ابتدا گاهی اگرچه است کاراکتریستیک دراپفوت. شودمی مختل پا عضلات ضعفعلت به رفتن

رفتن  اهر اختلال است ممکن ،فوقانی حرکتی نورون غالب بیماری در .شودمی درگیر اندام پروگزیمال

 دردناک و ناگهانی ارادی غیر انقباضات ،عضلانیهای کرامپ .باشد مشهود حرکتی کنترل نقص و اسپاستیک

 معمولاً وزن کاهش .است همراه حرکتیهای نورون هرتز( 150 )تا بالای فرکانس با فایرینگ با که هستند

 .دارد نقش هم هایپرمتابولیسم اما شودمی دیده اشتهاییبی و دیسفاژی ،عضلات تحلیل نتیجه در ALS در

 به منجر است ممکن دیسفاژی .است تنفس فرعی عضلات و دیافراگم درگیری از ناشی تنفسی اختلال

 مثانه و روده اختیار ،معمولطور به .هستند کشنده ALS بیماران برای که،شود پنومونیت و آسپیراسیون

 نخاعی طناب در onuf هستهماندن باقی خوردهدست به که ،شودمی حفظ ALS در جنسی عملکرد و

 بنابراین شوندمی درگیر ALS درندرت به اکسترااکولار حرکتیهای هسته .شودمی داده نسبت ساکرال

 حسی اختلال هیچ بالینی نظر از .مانندمی باقی نخوردهدست معمولاً چشم حرکاتکننده کنترل عضلات

 اما ،نیست ALS در اولیه علامت یک درد .باشد داشته وجود همراه نوروپاتیکه این مگر شودمین مشاهده

 .شود ایجاد حرکتبی اندام در مفصلی کانترکچر و اسپاستیسیتیعلت به است ممکن
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 ALSآتروفی دست در  :88ـ5شکل 

 
 .باشند داشته وجود تحتانی حرکتی نورون LMN علایم باید باشد، ارزشمند بخواهد تشخیص اگر

 اندام عضلات رفتنازدست و ضعف اگر. شوند دیده دیزآرتری بدون حتی زبان در شاید هاسیونفاسیکولا

 کاهش یا افزایش شاید تاندونی یهاشود. رفلکسمی دیده سیونفاسیکولا همیشه تقریباً باشد، داشته وجود

 فاسیکولاسیون و تحلیل ضعف، دچار اندام در هافمن علامت با یافتهافزایش یهارفلکس ترکیب. باشند یافته

 بابنسکی یا هافمن علایم اسپاستیسیتی، :UMN اختلال واضح علایم. است پاتوگنومونیک ALS برای لاً کام

 شود، یدهد پاها در تحتانی حرکتی نورون علایم بدون اسپاستیکرفتن  راه اختلال اگر. هستند کلونوس و

 انجام درشدن  آهسته و سستی و تنبلیصورت به هماهنگی عدم ولی شود یافت هاساق در نباید ضعف

 .(88ـ3 )جدول دارد وجود متناوب حرکات

 ALSر دهای شاخص بالینی : یافته88 ـ3جدول 

 های نورون حرکتی فوقانیعلائم و نشانه

 اسپاستیسیتی -
 ی تاندونی عمقی و / یا کلونوسهارفلکسهایپررفلکسی در  -

 علامت بابنسکی / پاسخ کف پایی اکستانسور -

 علامت هافمن -

 رفلکس فکی ↑ -

 دیزآرتری اسپاستیک -

 اثر سودوبولبار -

 های نورون حرکتی تحتانیعلائم و نشانه

 کاهش تون عضلانی -
 آتروفی عضله -

 هافاسیکولاسیون -

 کرامپ -

 هیپورفلکسی -

 فاسیکولاسیون و آتروفی زبان -

 ضعف صورت -

 فاژیدیس -

 دیزآرتری -

 ضعف تنفسی -

 ضعف گردن / افتادن سر -
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 نورولوژی رهپویان شریف

 اختلال و زبان فاسیکولاسیون و تحلیل دیزآرتری،صورت به کرانیال حرکتی اعصابهای هسته اختلال

 (88ـ6 )شکل .دارد وجود )اوولا( کوچک زبان حرکت

 برجسته یلیخ معمولاً ولی شود دیده منتالیس عضله در خصوصاً دتوانمی هم صورت عضلات تحلیل و ضعف

 لکسیرف حرکت در که اوولا حرکات با UMN بیماری با شده ایجاد دیسفاژی و دیزآرتری. نیست واضح و

 پاسخ ولی داردن مناسب حرکت صوت تولید حین اوولاگردد. می ثابت است، ارادی حرکت از شدیدتر بسیار

 .شودمی دیده فارنژیال یا gag رفلکس در شدید

 
 ALSآتروفی زبان در  :88.6شکل 

های هسته به کورتیکوبولبار مسیر ورودی فقدان از ناشی فوقانی حرکتی نورون فلج یک پالسی سودوبولبار

 و نجوید در مشکل ،چهره حالت عدم دارای سودوبولبار فلج به مبتلا بیماران .است کرانیال حرکتی

 و gagی هارفلکس ،اسپاستیک )زبان فوقانی حرکتی نورون علایم با و هستند (PBA) عاطفی ناپایداری

jaw jerk تحتانی حرکتی نورون علایم که بولبار فلج با بیماران برخلاف. کنندمی تظاهر یافته(افزایش 

 تیحرک غیر تظاهر یک  PBA.دهندمی نشان ( را gagرفلکس وجود عدم ،زبان فاسیکولیشن و )آتروفی

 مشخص ،ستا رویداد یک با نامتناسب که ارادی غیر و کنترل قابل غیر گریه یا خنده با که است ALS شایع

 عصبانیت امهنگ فرد است ممکن زیرا باشند ناسازگار روحی نظر از است ممکن همچنین اپیزودها .شودمی

 الینیب افسردگیعنوان به اشتباه به است ممکن اغلب PBA .بخندد کنترل قابل غیرطور به امیدی نا یا

 بر ماعیاجت منفی تأثیر دتوانمی PBA ،نیستکننده ناتوان ALS مانند معمولاً اگرچه. شود داده تشخیص

 ورفاندکسترومت از مخلوطی به PBA علائم خوشبختانه .شود انزوا به منجر و بگذارد فردی بین روابط

 .دهدمی خوبی پاسخ کینیدین سولفات و هیدروبرومید

 تشخیص

ALS باید یآزمایشگاه و رادیوگرافی ،الکترودیاگنوستیک نتایج و است بالینی تشخیص یک اول درجه در 

 ینهمعا یک و بالینی حال شرح یک ،نهایت در. شود مشخص تشخیص تا شود ترکیب بالینیهای یافته با

 نورونهای یافته از ترکیبی .است ALS ارزیابی در تشخیصی ابزار ینترمهم نورولوژیک و فیزیکی جامع

 .رددا کمی افتراقی تشخیص بولبار عضلات درگیری با همراه اندام چند در تحتانی و فوقانی حرکتی
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 رهپویان شریف انواع نوروپاتی و میوپاتی

 آمیوتروفیک جانبی اسکلروز تشخیصی کرایتریاهای

 ینترعشای .است شده پیشنهاد ALS تحقیقاتی و بالینی تشخیص برای کرایتریاها از مختلفیهای مجموعه

 شخیصت برای که (88ـ4 )جدول است شده اصلاح اسکوریال-اِل کرایتریای شده، استفاده که کرایتریایی

ALS تومیکآنا. ناحیه 4 از تا 3 در تحتانی و فوقانی حرکتی نورون ترکیبیهای یافته نیازمند قطعی 

 که تگرف شکل 2008 سال در آواجی ALS کرایتریای .است لومبوساکرال و توراسیک سرویکال، کرانیال،

 رایتریایک تطبیق با بیماری سیر زودرس مراحل در ALS بیماران از بسیاری تعداد کردن مشمول به تمایل

 اهداف ایبر اولیهصورت به آواجی ( کرایتریای88ـ5 )جدول دارد الکترودیاگنوستیکهای یافته و بالینی

 کنند ردهبرآو کاملطور به را استاندارد اینکه این از قبل بیماران از بسیاری و شده طراحی تحقیقاتی

 .شودمی انجام برایشان ALS درمان و تشخیص

  




