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               آدامز 45 فصل 

               Adam’s 45  
 عضله هاییماریبآدامز:  45فصل 

 

 
 

 

 Motor unit : گروهی از فیبرهای عضلانی که عصب مشترک ازیکant. horn گیرند.می 

 :مکانورسپتورهای عضلات 

 مسئول درد و فشار عمقیهای عصبی آزاد: پایانه -1

سنسور های  فشار ،     عمدتاً در تاندون ودر عضله به شکل های رافینی و پاچینی:  کورپوسکل -2

 پراکنده حضور دارند.

حفظ تون عضله وفعالیت  رفلکسی ، در  جانکشن میوتاندون ها ی و دوک عضلانی:   تاندونی گلژ -3

 واقع شده اند.

 های یکسان نیستند؟چرا عضلات مختلف مستعد بیماری 

 سایز فیبر -1

 MUتعداد فیبرهای  -2

 تفاوت در پترن خونرسانی -3
  

 آنزیم گلیکولیتیک      : آنزیم اکسیداتیو Iفیبرهای تیپ 
اختلاف  -4

 متابولیک
 
 

 آنزیم گلیکولیتیک     : آنزیم اکسیداتیو IIفیبرهای تیپ 
  
    

 های فسفوریداتیوغنی از آنزیم
    

 در دوشن علامت چشمی نداریم( )مثلاً عضلات چشم دیستروفین ندارند ها  Prتفاوت در توزیع  -5

 

 

 مستعد درگیری در بیماری تیروئید عضلات چشم مقدار زیادی گلیکوز آمینوگلیکان دارند  -6
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 15 ینورولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

درصد  d 90-120  70-80آسیب آکسونال طی   

 کاهش سایز  

 

  عدم استفاده از عضله 30  درصد

 کاهش سایز 

 
 

 Disuse    25-30       درصد  سایز طی مدت

    زیاد

  استفاده زیاد از عضله 30  درصد سایز 

 Myoedema   به شکل نواحیbulging عضلانی 

   
 میگزادم

 
 عضله Tapایجاد با 

 
 کجا؟

  

  
 کاشکسی

 
Local .هستند 

    

     
  silentاز نظر الکتریکی 

     

Development and aging of muscle: 

  سایز فیبرهای تیپI  کوچکتر از تیپII 

  
 ( تعداد فیبرها 1

  طیaging 
 

 
2 )variation  فیبرها 

  

    
1 )random atrophy 

    

    
2 )group atrophy 

    

  یم.سال آتروفی گروهی مختصری در عضله گاستروکنمیوس دار 60در تقریباً تمام افراد بالای 

 دنرویشن  

 در تمام سنین اثر یکسانی دارد.  یا نورون های موتور اسپاینال ()ناشی از بیماری عصب 

 random atrophy  group atrophy    degeneration 

 اپروچ به بیمار مبتلا به بیماری عضله:

 علامت است. ترینشایع ضعف عضلانی 
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مریت               147 فصل   

               Merrit 147  
 یعضلان یستروفیدمریت:  147فصل 

 

 
 

 

A )Muscular dystrophy: 

 دژنراسیون ـ رژنراسیون میوفیبریلار قدیمی و جدید دیستروفی: پسی در بیو -1

 fibrofattyالتهاب و جایگزینی 

میالژی، کرامپ، میوتونی، تواند استاتیک باشد )ناشی از ضعف عضله( یا دینامیک )به علت اختلال می -2

 رابدومیولیز(

3- CPK > 800 ًمعمولا 

 موتاسیون پاتوگنومونیک -4

 ها ذخیره ابنورمال محصولات متابولیک نداریم.در دیستروفی -5
 

 بندی دیستروفی:تقسیم

1 )Congenital Muscular D  1 )Merosin deficient 

2 )Col6-related 

3 )Dystroglycanopathy 

 دوشن ـ بکر ها دیستروفینوپاتی( 2

3 )LGMD 

 (EDMD)( اسکپولوپرونئال 4

 OPMD  /DM  /FSHDدیستال /  ( سایر 5
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 15 ینورولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

B )Congenital / structural myopathy: 

 وجود دارد. suggestiveهای یافته در بیوپسی  -1

1 )Nemaline myopathy  Nemaline rods 

2 )Core myopathy  central core  /multiminicore 

3 )Centronuclear myopathy  های اکسیداز مثبتهای مرکزی احاطه شده با ارگانلهسته 

4 )Fiber type disproportion   هایپوتروفی فیبرهای تیپI  فیبرهای تیپ /I .غلبه دارند 

2- CPK نرمال یا افزایش مختصر 

  تعریفcongenital myopathy: 

 ( اختلال عضلانی1

  1 )NM  Nemaline rod( بیوپسی 2

2 )Core myopathy  central core 

3 )Centronuclear myopathy  central nuclei 

4 )Congenital fiber type disproportion   هایپرتروفی فیبرهای تیپI 

3 )CPK نرمال 

 ( ژن مربوطه4

 بندی:تقسیم

 
 بر اساس ژن( 2

 
 

 Lab diagnosis: 

  تست ژنتیک Gold standard ( بیوپسی عضله و خط دوم: ـ خط اولimaging) 

 CPK > 800  DMD+ ساق هایپرتروفی +  Gowerهای مکرر + علامت  fallingساله +  3. پسر 1

 نرمال CPKماهه + هایپوتونی نوزادی + ضعف منتشر )ضعف صورت بارز( + اختلال تنفسی +  2. دختر 2

   (Congenital myopathies, Congenital myasthenia) 

Multigene panel  
DM1  ⊖  

 

  
Whole exome 

   

1 
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               آدامز 46 فصل 

               Adam’s 46  
 عضله یبرف یدارپا یتفعال ها،یوتونینوروماسکولار جانکشن، ماختلالات آدامز:  46فصل 

 

 
 

 میاستنی گراو:

 اختلال در غشای پست سیناپتیک 

 های حرکتی عضلاتی که با هستهدار عضلات ارادی خصوصاً ضعف نوسانBS شوند.می دهیعصب 

 اکولار ـ جونده ـ فاشیال ـ بلع ـ لینگوال

 یابد.کند و با استراحت قدرت بهبود میضعف با ادامه فعالیت تظاهر می 

 بهبودی سریع و دراماتیک در قدرت عضله به دنبال مصرف داروهای استیل کولین استراز 

  درمانRA سیلامین با پنی  سندرم مشابهMG شود.اما با قطع دارو برطرف می 

 :اپیدمیولوژی 

 سال 10درصد شروع زیر  10* 

  
 برابر مردان( 2-3سال زنان  40)زیر  20-30زنان 

 * پیک سنی
 

 
 )اواخر زندگی بروز در مردان بیشتر است( 50-60مردان: 

  
 

  
 (y 50-60اغلب مسن )

 * بیماران با تیموما
 

 
 اغلب مرد

  

 Anti-MuSK  تردر زنان شایع 

 :MGهای مریت. زیرگروه 93-1جدول 
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 15 ینورولوژ
 یار انتشارات و آموزش پزشکیرزیدنت

 
 خاص HLAتر / برابر شایع 3زنان   < 50شروع زودرس:  -1

 خاص HLAمردان اندکی کمتر از زنان /   > 50شروع دیررس:  -2

 درصد 10تیموما:  -3

4- MuSK :1-10 درصد 

5- LRP4 :1-3 درصد 

 سرونگاتیو -6

 %15اکولار:  -7

 :تظاهرات بالینی 

  
 ها و عضلات چشمی درگیرند.پلک

  ًمعمولا 
 

 
 با شیوع کمتر نسبت به پلک و عضلات چشم، عضلات صورت، فک، گلو، گردن

  

 شود.مردمک هرگز درگیر نمی 

  عضلات اندامی و تنفسی درگیری  اولین شکایت ناشایع 

 


