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 )۱۳۸۲تابستان  (١٢٧ ـ ١٣٢، صفحه هاي ۲سال پنجم، شمارة 

 
 

بيماري هيپوفسفاتميك استخوان احتياج به درمان مادام العمر 
 دارد

 
 دكتر مريم رزاقي آذر

  
 چكيده

بيماري هيپوفسفاتميك استخوان يك ريكتز فسفوپنيك است كه همراه با هيپوفسفاتمي، هيپرفسفاتوري و بدون علايم                  
 ساله به علت    ۲/۷يك دختر   .  دختر و پدر مبتلا به اين بيماري است        اين مقاله، گزارش يك     .  استخواني راشيتيسم است  
او از نظر باليني و راديولوژيك ناهنجاري        .   بود  %۵ < و وزن    – ۳/۳ميزان انحراف معيار قد      . كوتاهي قد مراجعه كرد   

 IU/L ۴۵۵ز برابر با    و آلكالن فسفاتا  ) ۵/۴ -۵/۶: طبيعي براي سن    (mg/dL ۳/۲فسفر سرم برابر با       .  استخواني نداشت 
 ، بخش جذبي آن نسبت به فيلتراسيون گلومرولي برابر        %)۱۵<طبيعي  % (۷/۲۳،  بخش ترشحي فسفر مساوي       )۴۴۰تا  طبيعي  (
۷/۱ mg/dL   و PTH   ۴۶ مساوي pg/mL )   فسفر خون  -۳/۲سه سال پس از درمان ميزان انحراف معيار قد           .  بود) ۸۰تا ، 
 كيلوگرم  ۶۴ سانتي متر و وزن     ۵/۱۵۸ سالگي قد    ۵۲پدر او در سن     .  شد) IU/L )۱۲۰۰-۱۸۰ ۹۱۷ و آلكالن فسفاتاز     ۳/۴

از نظر باليني ناهنجاري قابل     .  سال بود كه از دردهاي استخواني در ستون فقرات و اندام ها رنج مي برد             ۱۰او بيش از    . داشت
او بدون  .  ي براي وي تجويز شده بود     توجهي در استخوان ها به چشم نمي خورد و داروهاي ضد التهاب و مسكن متعدد              

، و  )IU/L) ۳۰۶ – ۷۰ ۶۲۴، آلكالن فسفاتاز    ۷/۱mg/dLكمترين ميزان فسفر خون او      . عصا قادر به ايستادن و راه رفتن نبود       
PTH ۴۷ pg/mL) ۱۰۰ - ۴۰ (قبل از درمان    .  بود)     در زمان تخلية بدن از فسفر (FEP ۱۰ %  وTmP/GFR ۳  mg/dL  بود 
 ماه درمان، دردهاي او از بين       ۵بعد از   .  شد  ۹/۰mg/dLو  %  ۸/۶۲عد از درمان با فسفر و كلسيتريول به ترتيب           ماه ب  ۲كه  

وي در مدت سه سال پيگيري در اين زمينه شكايتي          . رفت، تمام داروهاي مسكن قطع شد و او توانست بدون اتكا راه برود            
. ار بر اعصاب نخاعي ناشي از تنگي كانال نخاع گردني رنج مي برد           نداشت ولي از پارستزي در دست ها احتمالاً به علت فش         

بيماري هيپوفسفاتميك استخوان مي تواند در كودكي باعث كوتاهي قد گردد ولي در صورت عدم درمان در                  : نتيجة  نهايي 
 .بزرگسالي به ناتواني مي انجامد

 
   تميك فاميليبيماري هيپوفسفاتميك استخوان، ريكتز هيپوفسفا: واژه هاي كليدي

 
 

 مقدمه

بيماري هيپوفسفاتميك استخوان نوع نادري از انواع             
ريكتز هيپوفسفاتميك است كه به صورت اتوزومال غالب يا           

 ساق پاي   ،افراد مبتلا، كوتاه قدند   .  اسپوراديك ديده مي شود  

آنان دچار انحراف است و نشانه هاي استئومالاسي را نشان          
فحة رشد خفيف است يا وجود       مي دهند ولي تغييرات در ص     

 فسفر نسبت   ةهيپوفسفاتمي و كاهش بخش جذب شد      . ندارد
 نادر  ۱. وجود دارد   TmP/GFR(i(فيلتراسيون گلومرولي    به  

بودن اين بيماري ممكن است ناشي از عدم تشخيص موارد            
  علايم راديولوژيك ريكتز در       نبودنبا توجه به      . آن باشد 

  

                                                           
i - Total Maximun PO4 per GFR 

 بيمارستان علي اصغر،
 ـ درماني ايران  دانشگاه  علوم  پزشكي   و خدمات بهداشتي 

تهران، خيابان دستگردي، بيمارستان حضرت: نشاني مكاتبه  
  دكتر مريم رزاقي آذر،١٩١٦٤علي اصغر، كد پستي 

E-mail: mrazar@iums.ac.ir 
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 ۱۲۸ ايران متابوليسم و ريز درون غدد مجلة ١٣٨٢، تابستان٢ شمارةپنجم،  سال
 

 

 

 ماران هيپوفسفاتميك استخوان در اولين مراجعهـ خصايص زمينه اي بي۱جدول 

BMI SDS BMI) كيلوگرم(وزن  )متر مربع/ كيلوگرم( SDSقد   قد)بيماران )سال(سن مراجعه  )سانتي متر 
 دختر ۲/۷ ۵/۱۰۳ -۳/۳ ۱۷ ۸/۱۵ +۲/۰
 پدر ۵۲ ۵/۱۵۸ -۸/۲ ۶۴ ۶/۲۵ +۲

SDS : ميزان انحراف معيار؛BMI :نماية تودة بدني 
 

 تيجة آزمايش هاي بيماران با بيماري هيپوفسفاتميك استخوان قبل از درمانـ ن۲جدول 

PTH (pg/mL)  آلكالن فسفاتاز)IU/L(  كمترين فسفر سرم)mg/dL(  كلسيم سرم)mg/dL( بيماران 
 دختر ۶/۹ ۳/۲ ۴۵۵ ۴۶

 مقادير طبيعي براي دختر ۸-۵/۱۰ ۵/۴-۵/۶ ۴۴۰تا  ۸۰تا 
 پدر ۶/۹ ۷/۱ ۶۲۴ ۴۷
 عي براي پدرمقادير طبي ۵/۱۰-۵/۸ ۵/۴-۳ ۳۰۶-۷۰ ۱۰۰-۴۰

SDS : نرخ انحراف معيار؛BMI :نماية تودة بدني 
 
 

عكس مچ دست كودكان، در صورتي كه به دفع فسفر و                 
هيپوفسفاتمي توجه نشود، بيماري به سادگي مي تواند از نظر         
پنهان گردد و چه بسا در بزرگسالي تغييرات و دردهاي                

در . را از تشخيص اصلي منحرف سازداستخواني ذهن طبيب   
اين مقاله شرح حال و نتايج درمان يك پدر و دختر مبتلا به               
بيماري هيپوفسفاتميك استخوان ذكر شده است كه پدر با             
توجه به مسألة دختر مورد بررسي و درمان قرار گرفته                

باشد كه ذهن اطبا به اين بيماري معطوف شده،                 . است
بين بردن درد و رنج موارد       تشخيص زودرس آن موجب از       

 .مشابه گردد
 

 گزارش بيماران

قد او  .  ساله به علت كوتاهي قد مراجعه كرد       ۲/۷ يك دختر 
 كيلوگرم  ۱۵و وزن وي     ) HSDS =-۳/۳( سانتي متر    ۵/۱۰۳
معاينة باليني او طبيعي بود و   ). ۱جدول  (بود  %) ۵زير منحني   (

فسفر . دهيچ ناهنجاري در مفاصل و اندام ها مشاهده نمي ش         
پايين خون و آلكالن فسفاتاز بالا يافته هاي قابل توجه                  

 ).۲جدول (آزمايشگاهي وي بودند 

در آزمايش هاي تكميلي مشخص شد كه دفع فسفر ادرار          
از نظر مقدار كلسيم خون     ). ۳جدول  (بيش از حد طبيعي است      

و ادرار، ميزان كراتينين سرم و گازهاي خون اختلالي ديده            
 ۱۰۲۰، وزن مخصوص ادرار     ۶ ادرار   PH). ۳ جدول(نمي شد   

الكتروليت هاي سرم طبيعي و    .  بود g/dL  ۸/۱۴و هموگلوبين   
در . كروماتوگرافي ادرار براي قند و اسيدهاي آمينه منفي بود        

 جدول(راديوگرافي مچ دست علايمي از ريكتز ديده نمي شد           

با تشخيص بيماري هيپوفسفاتميك استخوان، درمان با          ). ۳
بعد از سه سال    .  ت و كلسيتريول براي وي شروع شد       فسفا

)  HSDS =-۳/۲( سانتيمتر   ۱۳۰ سالگي قد وي      ۱۱در سن   
 .شد

در اولين مراجعه، با پرسش در مورد وجود مسايل                
استخواني در خانوادة بيمار روشن شد كه  پدر كودك كه                

 ساله بود، سال هاست از درد استخواني در ستون فقرات           ۵۲
رنج مي برد به طوري كه مجبور است براي ايستادن و اندام ها 

از اولين مراجعات او به      .  و راه رفتن از عصا استفاده كند        
بررسي هاي .  سال مي گذشت  ۱۰پزشكان جهت درمان حداقل     

، ولي هنوز بيماري وي          )۴جدول   (فراواني انجام شده       
انواع مختلف داروهاي ضد التهاب      . تشخيص داده نشده بود   

خصوصيات دموگرافيك بيمار در     . جويز شده بود  براي او ت  
از استخوان ها ضايعات     MRI . نمايان است  ) ۱(جدول   

استئواسكلروتيك منتشر با تنگي اكتسابي كانال سرويكال را         
بيوپسي استخوان، استخوان لاملار با اسكلروز      . نشان مي داد 

و بدون فعاليت استئوبلاستيك و استئوكلاستيك نشان مي داد        
عكسبرداري از  . استخوان فيبروتيك گزارش شده بود    و مغز   

تمام استخوان هاي بدن با اشعة ايكس، الگوي استئوپنيك و            
آزمايش ها فسفر پايين،    در  .  اسكلروتيك را نشان مي داد     

 ادرار   pH).۲جدول  (  طبيعي بود      PTHآلكالن فسفاتاز بالا و   
 ، كروماتوگرافي   ۱۰۳۰، وزن مخصوص ادرار         ۵برابر با     
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 دكتر مريم رزاقي آدر بيماري هيپوفسفاتميك استخوان ۱۲۹

 

 

 

 ـ آزمايش هاي بيماران با بيماري هيپوفسفاتميك استخوان۳جدول 

  قبل از درمان           بعد از درمان
TmP/GFR 

(mg/dL) 
FEP 
(%) 

TmP/GFR‡ 
(mg/dL) 

FEP† 
(%) 

Ca/Cr*  ساعته۲۴كلسيم ادرار  
(mg/kg/24h) 

HCO3 
(mg/dL) 

(كراتينين سرم 
mEq/L( 

 بيماران

 دختر ۴/۰ ۲۲ ۸/۲ ۰۸/۰ ۷/۲۳ ۷/۱ ۷۵ ۱
 پدر ۷/۰ ۲۳ ۴/۱ ۱۷۶/۰ ۱۰ ۳ ۸/۶۲ ۹/۰
مقادير  ۷/۰-۳/۰ ۲۶-۲۲ >۴ >۲۲/۰ >۱۵ ۸-۵/۲ >۱۵ ۸-۵/۲

 طبيعي
 Ca/Cr * :نسبت كلسيم ادرار به كراتينين ادرار :FEP† :فسفر،ةبخش ترشح شد TmP/GFR ‡  :فسفر به نسبت ميزان فيلتراسيون گلومروليةبخش جذب شد  

 
 

و % FEP ۱۰قبل از درمان    . ادرار منفي بود  آمينواسيد و قند    
TmPO4/GFR ۳ mg/dL با توجه به فسفاتوري دختر و      .  بود

تشخيص بيماري هيپوفسفاتميك در او، درمان با تجويز              
 ميكروگرم در   ۱ بار و كلسيتريول     ۳ روزي   mg ۵۰۰فسفات  

 ماه  ۲بعد از   . روز تقسيم به دو دوز براي وي شروع شد           
 شد  ۹/۰ برابر   TmPO4/GFRو  % ۸/۶۲ مساوي   FEPدرمان  

 ماه درمان، دردهاي استخواني از بين         ۵بعد از   ). ۳جدول  (
تمام داروهاي مسكن و ضد التهاب قطع گرديد و او              . رفت

وي . توانست بدون اتكا به عصا راه برود و حتي ورزش كند           
در آخرين  .  سال شكايتي در اين زمينه نداشت         ۳در مدت    

 ۲/۹ هاي سرم طبيعي، كلسيم سرم      آزمايش هاي او، الكتروليت  
mg/dL     ۱/۳، فسفر سرمmg/dL     ۷۲۳، آلكالن فسفاتاز IU/L 

تري گليسريد .  بود mg/dL ۸/۰، كراتينين سرم      )۶۵ -۳۰۰(
او از بي حسي و گزگز       . بود) mg/dL) ۱۵۰-۴۰ ۶۲۸خون  

ناشي از تنگي كانال       احتمالاً   دست ها شكايت داشت كه         
 ماه  ۵/۵بعد از   ) BMD(وان  چگالي تودة استخ  . سرويكال بود 

% ۱۹۰درمان در ستون فقرات ناحية كمري مطابق با                   
 .استاندارد بود% ۱۲۵استاندارد و در ناحية سر استخوان ران 

 معيارهاي سنجش

محاسبة ميزان  : بررسي هاي انجام شده عبارت بودند از      
براي سن % ۵۰قد بيمار منهاي قد      = HSDS(انحراف معيار قد    

 اندازه گيري ادرار   ،)اف معيار قد در همان سن      تقسيم بر انحر  
 همزمان با    . ساعته از نظر فسفر، كراتينين و كلسيم             ۲۴

اندازه گيري اين عناصر در خون و محاسبة بخش ترشحي             
 از رابطة فسفر ادرار تقسيم بر فسفر خون              i(FEP)فسفر  

 ،۱۰۰ضربدر كراتينين سرم تقسيم بر كراتينين ادرار ضربدر         
 فر برحسب فيلتراسيون گلومرولي          بخش جذبي فس       

                                                           
i- Fractional excretion  

)TmP/GFR(      ۱،۲.از نوموگرام مخصوص محاسبه شد      PTH 
چگالي تودة  . به روش راديو ايمونواسي اندازه گيري شد         

 . انجام شدHologic با ماشين iiiبا روش دگزا iiاستخواني
 

 بحث

 يك عارضة جديد    ۱۹۷۷ در سال    ۳اسكلرايور و همكارانش  
باليني با كوتاهي قد متوسط،        را شرح دادند كه از نظر            

خميدگي در اندام هاي تحتاني و بدون تغييرات راشيتيك               
مشخص مي شد و تا حدي شبيه به كندروديس پلازي متافيزي   

اين عارضه از نظر بيوشيميايي با هيپوفسفاتمي               . بود
اگرچه اختلال به انتقال كليوي فسفر نسبت       .  مشخص مي شد  

ه اين نقص از هيپوفسفاتمي      داده مي شد، به نظر مي رسيد ك      
اين عارضه كه به صورت       . وابسته به جنس متفاوت باشد      

اتوزومال غالب منتقل مي شود، بيماري هيپوفسفاتميك              
استخوان ناميده شد كه با ريكتز هيپوفسفاتميك فاميلي كه             
. وابسته به جنس غالب است، در بسياري جهات تفاوت دارد           

ماري استخوان در    با همان مقدار سطح سرمي فسفر، بي           
بيماري هيپوفسفاتميك استخوان خفيفتر از ريكتز                    

 ديويد و   ۱۹۸۷در سال   . هيپوفسفاتميك وابسته به جنس است    
 نيز  پدر و پسري را گزارش كردند كه مبتلا به               ۴همكارانش

ريكتز هيپوفسفاتميك بودند و انتقال بيماري در اين مورد              
به صورت   باشد و      Xنمي توانست به صورت وابسته به         

 .اتوزومال غالب بود

                                                           
ii - Bone mass density (BMD) 
iii- Dual energy X-ray absorptiometry (DEXA) 
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 ۱۳۰ ايران متابوليسم و ريز درون غدد مجلة ١٣٨٢، تابستان٢ شمارةپنجم،  سال
 

 

 

 ـ آزمايش هاي پدر مبتلا به بيماري هيپوفسفاميك فاميلي۴جدول 

۱۴  BUN) mg/dL( منفي HLA, B5 
۷/۰ Creatinin) mg/dL( منفي HLA, B27 
۶/۴  Uric acid) mg/dL( منفي HLA, B8 

 )rr( PSA) ng/mL:۰-۴/۰ (۱/۰ الكتروفورز پروتئين طبيعي
 ESR ۱۵ نوگلوبولين هاايمو طبيعي
 CRP منفي )mg/dL(كلسترول تام   ۲۲۵
۳۴  HDL-c) mg/dL( منفي ANA 
۱۰۸  LDL-c) mg/dL( ۲۰ RF 
 )U/L(اسيد فسفاتاز  )۵/۰-۱۱طبيعي mg/dL( ۵/۱۰)(تري گليسريد   ۴۱۳

SDS : نرخ انحراف معيار؛BMI :نماية تودة بدني 
 
 

فسفوپنيك ناميده   ريكتز هيپوفسفاتميك فاميلي كه ريكتز           
 با  ۱۹۳۷ در سال     ۵مي شود به وسيلة آلبرايت و همكارانش       

شيوع آن  .  شرح داده شد   »Dريكتز مقاوم به ويتامين     «عنوان  
ترياد كلاسيك آن كه به       .  گزارش شده است    ۲۰۰۰۰ در    ۱

طور كامل در مردهاي همي زيگوت شرح داده شده است،              
 و سرعت رشد    شامل هيپوفسفاتمي، تغيير شكل اندام تحتاني     

علايم راديولوژيك ريكتز در بچه هاي مبتلا كاملاً در        . كم است 
هيپوفسفاتمي ايزوله بدون    . عكس مچ دست مشهود است       

ساير تظاهرات در بعضي از زن هاي هتروزيگوت يافت                
سه نقص پاتوفيزيولوژيك در اين عارضه وجود           . مي شود

 اختلال در باز جذب لوله اي فسفات در نفرون                 : دارد
، D دي هيدروكسي ويتامين     ۲۵ و   ۱پروكزيمال، كمبود نسبي    

اگرچه در افراد مبتلا غلظت       . و نقص كاري استئوبلاست ها    
 در محدودة طبيعي است، اين مقدار Dدي هيدروكسي ويتامين 

 زيرا در اين مقدار      ۶.براي شرايط هيپوفسفاتمي ناكافي است     
 بيش از   Dن  هيپوفسفاتمي معمولاً ساخت اين متابوليت ويتامي     

در بيماران ما    . حد تحريك مي شود و ميزان آن بالاست           
كوتاهي قد قابل توجه بود ولي تغييرات استخواني در پاها              
ديده نمي شد و علايم راديولوژيك ريكتز در دختر وجود               
نداشت و در راديوگرافي پدر علايم استئواسكلروز شديد             

فسفاتمي و  تنها علايم بيوشيميايي موجود هيپو    . وجود داشت 
حتي در بيمار پدر در ابتدا كه بدن دچار            .  فسفاتوري بود 

كمبود شديد فسفر بود، فسفاتوري وجود نداشت و بعد از              
 ۷مطالعات داراي گروه شاهد   . شروع درمان خود را نشان داد     

نشان داده اند كه اين بيماران در شرايط كمبود فسفر خوراكي          
 ۲۵ و   ۱فزايش ميزان   نيز قادر به افزايش بازجذب فسفر و ا         

در اين مطالعات به مدت      .  نيستند Dدي هيدروكسي ويتامين    

كوتاهي رژيم فاقد فسفر به بيمار داده شد و باز جذب فسفر             
ممكن است در اين مطالعات شدت       . مورد مطالعه قرار گرفت   

اكونس . بيماري به اندازة بيمار پدر در مطالعة ما نبوده است          
 يك مطالعة ژنتيك روي         ۱۹۹۸ در سال       ۸و  همكارانش    

خانواده اي كه بچه هاي آنها علايم راديولوژيك ريكتز را               
نداشتند و در بزرگسالي به طور پيشرونده اي دچار خميدگي          
شديد ساق پاها مي شدند، انجام دادند و نتيجه گرفتند كه فقط           
يك نوع ريكتز هيپوفسفاتميك وابسته به جنس غالب وجود            

العة ما خميدگي ساق پا نداشت و همين    بيمار پدر در مط   . دارد
مطالعات .  موضوع باعث عدم تشخيص بيماري وي شده بود       

موشي كه با دستكاري ژنتيكي     (در انسان و مدل هاي حيواني      
 نشان مي دهد كه نقص         i)دچار هيپوفسفاتمي شده است      

ساخت استخوان در اين شرايط وابسته به نقص داخلي                
نده اي براي وجود يك هورمون     دلايل افزاي . استئوبلاست است 

اولين مدرك زماني به دست      . تنظيم كنندة فسفر وجود دارد     
آمد كه شخصي با ريكتز هيپوفسفاتميك تحت پيوند كليه قرار          

دليل بعدي از مدل    . گرفت ولي ناهنجاري دفع فسفر باقي ماند      
تحقيقات تجربي  . حيواني ريكتز هيپوفسفاتميك به دست آمد      

 و موش طبيعي     Hyp mouseريان خون    پارابيوتيك بين ج   
سبب دفع فسفر در موش طبيعي شد و تحقيقات پيوندي                

 و پيوند   Hypمتقاطع نشان داد كه برداشتن كليه هاي موش          
كلية طبيعي به او مانع از دفع فسفر نگرديد و همچنين پيوند              

 به موش طبيعي اين عارضه را در وي           Hypكليه هاي موش   
ز تومورهايي به دست آمد كه منشأ        دليل سوم ا  . ايجاد نكرد 

اين تومورها . مزانشيمي دارند و باعث استئومالاسي مي شوند   
 باعث كاهش بازجذب فسفر در كليه و فعاليت                           

                                                           
i- Hyp Mouse  
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 دكتر مريم رزاقي آدر بيماري هيپوفسفاتميك استخوان ۱۳۱

 

 

ـ هيدروكسيلاز مي شوند، در نتيجه دفع فسفر افزايش و              ۱
 كاهش مي يابد كه    D دي هيدروكسي ويتامين      ۲۵ و   ۱غلظت  

شيرة تومور  .  مي شود با برداشتن تومور اين مسايل حل        
غيرقابل حل در چربي و حساس به حرارت است و حاوي               

 فسفاتونين با   ۱. نام نهاده اند  iپپتيدي است كه آن را فسفاتونين     
يك مكانيسم ناشناخته از بازجذب فسفر در كليه جلوگيري            

باند ) zinc(» روي«اين ماده به وسيلة آنزيمي كه به         .  مي كند
 ژني كه   ۹.ئاز است، تجزيه مي گردد    مي شود و يك متالوپروت    

 نام دارد كه همولوگ     PHEXاين آنزيم را  به وجود مي آورد،        
.  قرار دارد  Xبا ژن اندوپپتيدازي است كه روي كروموزوم          

جهش در اين ژن سبب اختلال در آنزيم مي شود، در نتيجه              
اثر فسفاتونين از بين نرفته و دفع فسفر از كليه ادامه مي يابد             

بروز ريكتز هيپوفسفاتميك وابسته به جنس مي شود        و سبب   
ولي در بيماران مبتلا به بيماري هيپوفسفاتميك استخوان،             
فسفاتونين به شكلي تغيير يافته است كه به تجزيه توسط               

مطالعه بر تومورهايي كه ايجاد . آنزيم پروتئاز مقاوم مي گردد
م استئومالاسي مي  كنند نشان داده است كه آنچه به نا                 

 فسفاتونين نامگذاري شده است، فاكتور رشد فيبروبلاستي          

)FGF 23 (  وFrizzled-related protein 4 بعضي از   ۱۰. است 
 هيچ ارتباطي بين شدت بيماري و نوع يا محل           ۱۱پژوهشگران

جهش ژني پيدا نكردند و اين احتمال را مطرح كردند كه                  
ز ژن هاي ديگر يا عوامل محيطي مي تواند در شدت ريكت               

 ضمن  ۲۰۰۲ در سال     ۱۲محققان. هيپوفسفاتميك مؤثر باشد   
گزارش خواب رفتگي بازوي چپ و از بين رفتن توان گرفتن            

 سالة مبتلا به ريكتز           ۴۰هر دو دست در يك زن                
هيپوفسفاتميك وابسته به جنس با مروري بر كل بيماران              

 بيمار تنگي كانال     ۱۶ بيمار از     ۱۱خود مشخص كردند كه       
، ديسك  MRIرده بودند كه در بيمار اول             نخاعي پيدا ك    

 را  ۷ و ۶كلسيفيه و استئوفيت خلفي با فشار بر مهره هاي             
نشان مي داد و در بيماران ديگر ضخيم شدن لاميناي                  
مهره اي، هيپرتروفي مفصل مهره اي، استخواني شدن ديسك        

 وجود  iiبين مهره اي و ليگامان طولي خلفي و يا ليگامان فلاوم         
گان اين امر را  ناشي از اثرات خود بيماري و             نويسند  .داشت

بيمار پدر در   .   دانسته بودند  Dنامربوط به درمان با ويتامين      
مطالعة ما نيز به تنگي كانال نخاعي مبتلا بود كه قبل از                   

 .درمان وجود داشت و به تدريج پيشرفت كرده بود

                                                           
i- Phosphatonin  
ii- Flavum  

بررسي چگالي استخواني ستون مهره در افراد مبتلا به           
 نشان دهندة چگالي طبيعي يا       iiiاوري جذب سنجي   وسيلة فن 

افزايش يافته در اين افراد است كه اين نتيجه را تا حدودي                
مي توان به فناوري به كار رفته نسبت داد زيرا روش                    

 كاهش چگالي كورتيكال را     QCT(iv(توموگرافي رايانه اي كمي    
 ماه پس از     ۵/۵در اين مطالعه، اين بررسي        . نشان مي دهد 

رمان براي بيمار پدر انجام شد كه نمي توان مشخص         شروع د 
 .كرد

مطالعة حاضر نشان مي دهد كه در وضعيت خالي شدن           
شديد استخوان ها  از فسفر، دفع ادراري فسفر كم است و               
اندازه گيري فسفر ادرار نمي تواند به ما كمك كند و بعد از                

در . تجويز فسفر، زيادي دفع و كاهش جذب مشخص مي شود        
 روز تأثيري در     ۴ كه رژيم فاقد فسفر به مدت كوتاه            حالي

 كوتاهي قد در بيمار دختر       ۴.كاهش فسفر ادرار نداشته است     
به درمان دارويي پاسخ مناسب داد و درمان موجب كاهش             

در . فاصلة منحني رشد بيمار از منحني رشد طبيعي گرديد           
نيز درمان با فسفر و كلسيتريول را در             ۱۳بعضي مطالعات 

شاخصي كه جوابگويي   . د رشد كودكان مؤثر دانسته اند     بهبو
رشد قدي را نسبت به درمان پيش بيني مي كند صدك قد                 

 درمان بيماران بعد از پايان       ۱۴.بيمار در شروع درمان است     
قبلاً توافق عام بر اين بود كه بيماران         . رشد قابل بحث است   

العه بعد از پايان دوران رشد به درمان نياز ندارند ولي مط              
حاضر نشان مي دهد كه عدم درمان مي تواند عواقب بعدي             

بعضي از صاحب نظران درمان اين بيماري را با  . داشته باشد 
 و برخي ديگر    ۱۵مجموعة فسفر و كلسيتريول پيشنهاد مي كنند     

 درمان با   ۱.درمان با كلسيتريول به تنهايي را ترجيح مي دهند        
 بار انجام   ۵ حدود    بار در روز و معمولاً       ۶ تا   ۴فسفر بين   

مي گيرد ولي مسألة پذيرش درمان توسط بيمار مشكل اين            
در بيماران ما درمان با فسفر به اندازة            . نوع درمان است   

 ساعت بعد از مصرف      ۸كمترين مقداري كه فسفر خون را         
 نگه دارد، انجام گرديد و بيماران          mg/dL ۳فسفات بالاي    

. قبول نمي كردند  بار در روز،         ۳مصرف فسفر را بيش از        
درمان با فسفر زياد باعث هيپرپاراتيروئيدي ثانويه مي شود          

 بر حسب ميزان     Dو بايد تعادلي بين دوز فسفر و ويتامين           
اندازه گيري .  برقرار گردد  PTHكلسيم خون و ادرار و ميزان       

اتفاقي فسفر خون بدون توجه به زمان مصرف خوراكي               
ه عارضة شايعي در اين      نفروكلسينوز ك  ۱.فسفر ارزشي ندارد  

                                                           
iii- Absorptionmetry  
iv-Quantitative computerized tomography (QCT)  
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 ۱۳۲ ايران متابوليسم و ريز درون غدد مجلة ١٣٨٢، تابستان٢ شمارةپنجم،  سال
 

 

بيماران است  به دوز فسفر وابسته است نه به دوز ويتامين              
D      بعضي از پژوهشگران استفاده از           ۱۶. و مدت درمان  

D٢ (OH) را براي جلوگيري از هيپرپاراتيروئيديسم       ٢٤،  ٢٥
ثانويه و بهبود ريكتز و استئومالاسي در ريكتز                        

 در   ۱۷. اندهيپوفسفاتميك وابسته به جنس مؤثر دانسته             
افراد مبتلا انجام   خانوادة   روي   ۱۸مطالعه اي كه پژوهشگران  

افراد مبتلا به ريكتز         % ۶۱دادند، مشخص شد كه            
هيپوفسفاتميك وابسته به جنس اشكالات مفصلي و استخواني 

آنها گفته شده بود كه ريكتز يا           % ۵/۳۴داشتند و فقط به       
 Dتامين  استئومالاسي دارند و فقط يك بيمار فسفات و وي            

 سال از   ۱۰همان طور كه بيمار ما بيش از        . دريافت كرده بود  
دردهاي استخواني رنج مي برد و بيماري وي تشخيص داده           

 .نشده بود

 نتيجه نهايي

اولين موارد بيماري هيپوفسفاتميك استخوان در ايران          
اين گزارش نشان مي دهد كه درمان بايد بعد از         .  گزارش شد 

 . تا باعث معلوليت هاي بعدي نگرددبلوغ هم ادامه يابد
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