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CASE REPORT 
 
  
  

  مادر آنها تب فاميلي مديترانه دريك دوقلو و بيماري بهجت در
  

  4، دكتر جواد شاكري 3احمدي بهرامي ، امير 2عليشيري غلامحسين ، دكتر 1اولياء باقر محمد دكتر

  
  چكيده 

طرفـي بيمـاري بهجـت يـك     از .شود اي مشخص مي رانه فاميلي يك بيماري ارثي است كه با تب و درد شكم هاي دورهتتب مدي
همراهـي  . كند ضايعات چشمي و درگيري ارگانهاي مختلف بروز مي، بيماري وابسته به سيستم ايمني است كه با آفتهاي راجعه دهاني 

رانه فـاميلي در دو قلوهـا و بيمـاري بهجـت در مـادر      تاين دو بيماري يك وضعيت نادر بوده كه ما در اين مقاله به تجمع فاميلي تب مدي
  . آنها خواهيم پرداخت

  
  تجمع فاميلي ، بيماري بهجت ، رانه فاميليتتب مدي: يكليدهاي  واژه

  
  مقدمه

 Familial Mediterranean) خـانوادگي   اي مديترانـه  تب

Fever)  حمـلات  بـا  كـه  بـوده  مغلـوب  اتوزومـال  بيمـاري  يـك 

سـال   در .شـود  مـي  مشخص سروزي غشاهاي التهاب و كننده عود
1954 Heller ومعيارهاي تشخيصي كلينيكي تابلوي همكارانش و 

 و نژادي هاي محدوديت و ژنتيكي خواص همچنين و بيماري اين
 آن و دادند شرح را بيماري اين توسط شده ايجاد مفصلي سندرم

  .)1(ناميدند اي خانوادگي مديترانه تب را
   يهـودي  ترك، ارمني، اقوام در بيماري اين شيوع بالاترين

  
  فوق تخصص روماتولوژي -يار گروه بيماريهاي داخلياستاد -2و1

   پزشكي دانشجوي -3

  پزشك عمومي -4

  يزد صدوقي درماني شهيد  -پزشكي و خدمات بهداشتي  علوم دانشگاه -4و3و1

   تهران - االله بقيه پزشكي علوم دانشگاه -2

  
  

 شـمال  مـردم  بـين  در نـدرت  بـه  و داده رخ ايتاليايي و سفراديك

 اتوزومال فرم.  )2(شود مي ديده ها هندي و ها چيني ن،سياها اروپا ،

 نشـانه . )3(است  شده گزارش بيماري اين توارث براي هم مغلوب

 افزايش با كه است دار تب و دردناك حملات بيماري اين اصلي

 يـا  و سـينوويوم  پريتونئوم ، حاد التهاب و بدن حرارت توجه قابل

 بـين  در و بـوده  كوتـاه  حمـلات  اين دوره طول .است همراه پلور

 بيمـاران  % 90در . نـدارد  ناخوشـايندي  احسـاس  بيمار ها دوره اين

بـه   بدن حرارت درجه حمله هنگام در و داده رخ شكمي حملات
oC40-39 ايـن  در .يابـد  مـي  انتشـار  شـكم  تمـام  در درد و رسيده 

 در ديستانسـيون  و رژيـديتي  تنـدرنس،  ريباند گاردنينگ، بيماران

 .گـردد  مـي  مختل نيز پريستالتيسم حركات و مدهآ وجود به شكم

دومين درگيري شايع در حملات اين بيماري آرتريـت اسـت كـه    
 در بيشــتر  آرتريـــت  ايـن  .سـازد  درگيـر مـي   را بيمـاران  % 75

ت ـدم ـ كوتــاه  فــرم  دو بـه  و بــوده  تحتــاني  انـدام  مفاصـــل 
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مـدت   اهدر نوع كوت. شود و بلند مدت ايجاد مي) تحت حادحاد و(
 درگيـر  را مفصـل  يـك  و رسـد  مـي  oC40-39بـه   درجه حرارت

 تـورم ،  درد ، درگيـر  مفصـل  در .دارد ادامـه  سـاعت  24و  ساخته

 با مقايسه در آن حرارت البته كه شود مي مشاهده گرمي و قرمزي

 %6در  .است كمتر دهند مي مفصل حاد درگيري كه مواردي ساير
 خود به مزمن فرم و شيدهك طول ماه يك از بيش حملات بيماران

 شود ولي بقيـه  مي گزارش وهيپ زانو مفاصل در معمولا و گرفته

 درگيـري  وجـود  ايـن  بـا  .سـازد  درگيـر  توانـد  مـي  هـم  را مفاصل

 نـدرت  به  Sternoclavicularو   Temporomandibularمفاصل

 فرم به و بوده متورم و دردناك مفصل موارد اين در  .دهد مي رخ

 يابـد  مـي  كـاهش  درد چه اگر آيد مي در مزمن مونوآرتريت يك

 سـريعاً  هفتـه  2مـدت   در و مانـده  بـاقي  حركات محدوديت ولي

 از برخـي  در و شـود  مي ظاهر مفصل اطراف عضلات در آتروفي

 در دفـورميتي  باعـث  توانـد  مـي  شـود ،  مـي  درگير هيپ كه موارد

   . )4(شود مفصل
 يـك  حمـلات  صـورت  به پلور درگيري بيماران  %45در 

 شده دردناك تنفس حملات اين در .دهد مي رخ سينه قفسه طرفه

  .  )5،1(يابد مي كاهش درگير سمت در نيز تنفسي صداهاي و
 %5در  نيز PAN واسكوليت و لاين شوان هنوخ پورپوراي

 اركيـت،  پريكارديـت،  از تـوان  مي. )5(است شده مشاهده بيماران

دوطرفـه   يووئيـت  و فيبروميالژيـا  عودكننده، هاي آسپتيك مننژيت
  .برد نام بيماري اين حاد علايم ديگر عنوان نيز به

 غيراختصاصي بسيار بيماري اين در هاي آزمايشگاهي يافته

حاصـل   مـايع  مطالعه و يافته افزايش ,ESR, CRP است فيبرينوژن
 اگزوداي يك دهنده نشان سينوويوم و پلور هاي پريتوئن، حفره از

 .باشد مي استريل كشت نظر از كه هبود لكوسيت و فيبرين از غني
 اختصاصـي  مفاصـل  مـزمن  حمـلات  در راديولوژيـك  هـاي  يافته

 مفصـل  اطـراف  در اسـتئوپروز  مـزمن،  التهابـات  طـول  در .نيسـت 

 در .رود مي انتظار بيماري از كه است مقداري آن از بيش گرفتار

 يـك  اسـت  شـده  درگيـر  هيـپ  مفصـل  كـه  مـوارد  از برخـي 

 مشـاهده  بيماران اين فمور استخوان سر در موضعي استئوكندروز

 رخ مفصـلي  فضـاي  شـدن  تنگ و اسكلروز موارد بقيه در و شده

 تـابلوي  براسـاس  بيمـاري  ايـن  تشـخيص  كلـي  طور به. است داده

خـانوادگي   سابقه وجود سروزيت ،آميلوئيدوز، با همراه تب باليني
 بـراي  ابتـدا  در . )7،6،1(گيـرد  مـي  صـورت  سين كلشي به پاسخ و

 پيشـگيرانه  درمان 1972سال  در Gold Finger بيماري اين رلكنت

 بيمـار  وزن اساس بر دارو مقدار )8(ساخت  مطرح را سين كلشي با

 آغـاز  روز در گـرم  ميلـي  1مقـدار   با و شده تعيين بيماري وشدت

حتـي   يـا  و 5/1بـه   دهـي  پاسـخ  عـدم  صـورت  در توانـد  مي و شده
 نشـد  ايجـاد  بهبود نيز لتحا اين در اگر ولي برسد نيز گرم ميلي2

 جـانبي  عـوارض  بـود  نخواهـد  مـوثر  ديگـر  مقـدار دارو  افـزايش 

 و اسـهال  بـه  تـوان  مي آنها شايعترين از و بوده كم نيز سين كلشي
 حساسـيت  ايجاد .است كنترل قابل راحتي به كه كرد اشاره تهوع

 ادم بـه  مبـتلا  بيمـاران  در دارو مقـدار  پيشـرونده  افـزايش  بـا 

  .شـود  مـي  مشـاهده  لكـوپني  و بينـي  از خـونريزي  آنژيونورتيك ،
 سـين  كلشـي  بـالاي  مقـدار  بـا  كـه  FMF بيماران در جنيني سميت

  .)9(است شده گزارش شدند ، مي درمان وريدي داخل
  بيمار معرفي

 خـواهر  يـك  و بـرادر  3،  شـوند  مـي  معرفي كه اي خانواده

 نظـر  زا فـوق  فاميـل . باشند مي قلو دو برادران از نفر دو كه هستند

 مـا  بـه  كـه  بيمـاري . نداشـتند  فـاميلي  ازدواج  بـوده و  ترك نژادي

 پشـت  عضلات درد از كه بود مجردي ساله 27مرد  نمود مراجعه

 بهبـودي  اسـتراحت  با درد اين. بود شاكي فعاليت به دنبال پا ساق

 مفصلي حاد روماتيسم تشخيص با و مفاصل تورم به علت. داشت

 قـرار  سـيلين  پني درمان تحت هيانهما صورت به نوجواني سنين از

 و واسـتفراغ  تـب  مكرر، شكم دردهاي پزشكي سابقه و در داشته
 دهـاني  يـا  چشـمي  ادراري علايـم . گرديـد  گـزارش  شـل  مدفوع

 مـورد  شـكم  درد بـه علـت   مراجعـه  از قبـل  بـار  چند وي .نداشت

 سابقه در . بود گرفته قرار اسفنكتروتومي و ERCP آندوسكوپي،

 درمـان  تحـت  باشد كه مي بهجت بيماري به مبتلا يو مادر فاميلي

  .) 1شكل  (بود  وكنترل
 و مفاصـل  درد دچـار  اي دوره صـورت  بـه  نيـز  آنهـا  بزرگتر برادر
 داشـته  مشابه وضعيت نيز بيمار اين ديگر قل  .شد مي دهاني آفت

 مكـرر  مراجعـات  شـكم  راجعـه  دردهاي علت به قبل ها سال از و

 بار چند جراحي و طبي مختلف ايه تشخيص با و داشته پزشكي

 در مرحله و آپاندكتومي با همراه لاپاراتومي آندوسكوپي ، مورد
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  . )2شكل (است گرفته قرار سيستكتومي  كله آخر مورد
 هـا  ريـه  و قلـب  معاينـات  حيـاتي ،  علايم بيمار ، معاينه در

 و طـرف  دو سـاق  خلف عضلات حساسيت آكنه ، و طبيعي بوده
 پـا  پشـت  ناحيه در مختصر اريتم با چپ ايپ مچ وحساسيت تورم

 هاي پالس اندامها، قطر .بودند نرمال مفاصل ساير  .گرديد ملاحظه

 اقـدامات  .نورولوژيـك طبيعـي بـود    معاينـات  و دهـان  شـرياني ، 

 مطالعـات  و فقـرات  سـتون  سـاده  گرافـي  شـامل  پاراكلينيـك 

 CRP بيمـار  آرتريـت  حملـه  در  .بـود  نرمال دياگنوستيك الكترو

 هـاي  تسـت  همچنـين   .داشـت  منفـي  ANA و RF ولـي  بـت مث

 ، CBC شامل بيمار آزمايشات .بود منفي نيز بروسلوز سرولوژيك
 بـا  بيمـار  و  بـود  منفـي  HLA B5 و نرمـال  كبـدي  هـاي  تسـت 

 آن از و گرفـت  قـرار  سـين  كلشي با درمان تحت FMF تشخيص

 درد يا آرتريت حملات دچار برادران از هيچكدام كنون تا زمان

  .نگرديدند شكم
  بحث

 در برانگيز بحث مباحث از هميشه FMF بيماري تشخيص

 بيمـاران  كـه  متنوعي اوليه تظاهرات .است شده مي محسوب طب

 ذكـر  قابـل  پيچيـدگي  دليل دهند، مي بروز خود از FMF به مبتلا

 عـوارض  دليـل  ايـن بيمـاري بـه     .اسـت  بيمـاري  اين تشخيص در

 اولـين  در بايـد  باشـد،  مـي  يدآميلوئ آنها مهمترين كه خود خاص

 بيمـاري  عوارض ساير .قرارگيرد درمان و تشخيص مورد فرصت

 اياتروژنيك عوارض و بيماري ناصحيح تشخيص به عمدتاً ثانويه

 درمـاني  و تشخيصـي  اقـدامات  مـورد،  بي هاي جراحي مثل است

 زيـر  هـاي  تشـخيص  بحـث  مـورد  بيمـار  بـراي .هزينه پر و مورد بي

وضـعيت   به توجه با (ARF) روماتيسمي ادح تب :گردد مي مطرح
 لكن  .است شدن اشتباه قابل FMF با راحتي به بيماري اپيزوديك

 ايـن  در شـكم  درد بـودن  مطـرح  كمتـر  و آرتريـت  مهـاجر  طـرح 

 مـدت  .سازد مي مجزا  FMF از را روماتيسمي حاد بيماري ، تب

 طـول  هفتـه  يـك  از كمتـر  معمـولا  حمله هر در مفصلي درگيري

 سـاق  عضلات درد .است FMF كلاسيك فرم مشابه كه كشد مي

 سـاير  و راديكولوپـاتي  ( DVT) وريدي اختلالات در تواند مي پا

 كمتـر  حـال  به تا چند هر. شود  ديده پا ساق در موضعي مشكلات
  گزارش موارد به مراجعه با ولي بوديم آشنا FMF در تابلو اين با

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  )1(شكل 
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  )2(شكل 
  .است شده اشاره نيز مورد اين به مشخصا ، FMF شده

 نيـز  مكانيكال عوامل يا ديسك منشا با راديكولر هاي درد

 طرفه دو ليكن  .گيرند قرار بيماري افتراقي تشخيص در توانند مي

 آزمايشـگاهي  و بـاليني  شـواهد  گونـه  هـر  فقـدان  و آنهـا  بـودن 

 ضـعيف  را آن احتمـال  زيـادي  حـد  تـا  اعصـاب  ريشـه  درگيـري 

   .كند مي
 بـا  همراه آرتريت كه مواردي معدود از است ذكر هب لازم

 حـاد  تـب  بيمـاري  هـم  باشـد،  آن تظـاهرات  از توانـد  مـي  اريـتم 

 شـكل  بـه  كـه  اسـت  FMF بيمـاري  خـود  هـم  و روماتيسـمي 

 دردهاي شكمي .دارد بروز امكان اليگوآرتريت يا و مونوآرتريت

 مـزمن  التهـابي  هـاي  بيمـاري  بـه  ثانوي تواند مي آرتريت با همراه
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  مادر آنها تب فاميلي مديترانه دريك دوقلو و بيماري بهجت در

 و پـورفيري  سـل،  سـيكل  مثـل  خـوني  هـاي  بيماري ويپل، روده،
   .دهد رخ لاين شوئن هنوخ مانند حساسيت ازدياد هاي واسكوليت

 در) تـرك (پرخطر نژادي زمينه در FMF بيماري تشخيص

 دراماتيـك  پاسـخ  و بوده بيماري تيپيكال علايم داراي كه بيماري

 ژنتيك هاي تست و است يتشخيص كاملاًًً دهد مي سين كلشي به

 چنـد  هـر  .نـدارد  ضـرورتي  تحقيقـاتي  مطالعـات  مـوارد  در جـز 

 در FMF تشخيص براي جديدي ژنتيك به عنوان ابزار هاي  تست

  .هستند دسترس
 راجعـه  حمـلات   -1 :شامل  ماژور معيارهاي FMF تشخيصي معيارهاي

 علت بدون ثانوي آميلوئيدوز -2سروزيت  يا سينوزيت با دار تب

  سين كلشي مداوم درمان به مناسب پاسخ - 3ديگر 
 شـبيه  اريـتم  - 2دار  تـب  راجعـه  حمـلات   -1 :مينـور  معيارهـاي 

  .بيمار اول درجه بستگان در FMF بيماري  -3پلاس  اريزي

 تشـخيص  بـراي  مينـور  معيـار  دو بـه همـراه   ماژور معيار دو وجود

 و FMF بيمـاري  دو هـر  همراهـي .  )14(است كافي بيماري قطعي
 دو هـر  در .دارنـد  مشابه علايم اين دو بيماريو  است نادر بهجت

 ببرد رنج شكمي درد آرتريت، تب ، از بيمار است بيماري،ممكن

وي افــزايش  خــون در 8ســرمي  انترلــوكين و هــا نــوتروفي و
 مبـتلا  بيمار 344روي  بر كه نگر آينده مطالعه يك در )11،10(يابد

 آنهـا  در FMF شـيوع  كـه  شد مشخص بود، شده انجام بهجت به

 سـندرم  تشـخيص  اي مديترانه نواحي بيماران در. )12(است  بالاتر

 شـيوع  خـاطر  به است ممكن اي خانوادگي مديترانه تب از بهجت

  .باشـد  مشـكل  سين كلشي به پاسخ و منطقه اين در بيماري دو هر
 خفيفي ، ارتباط بيمار 353روي  بر كه ي صورت گرفته مطالعه در

 پيشـنهاد  بيشـتر  بررسـي  بود كه براي دهش مشخص بيماري دو بين

  . )13(شود  تكرار نيز، بزرگتري جمعيت در مطالعه شد اين
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