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  مقدمه
) ترومبوسيتوپني همراه با نبـودن راديـوس       (TARسندرم      

ت كه با كـاهش پلاكـت و نبـودن          بيماري اتوزومال مغلوب اس   
دو طرفــه يــا هيپــوپلازي راديــوس و انگــشتان طبيعــي و      
ــه در زمــان نــوزادي مــشخص    مختــصري تغييــر شــكل يافت

اطلاعات زيادي درباره انسيدانس اين بيماري وجود       . شود  مي
ه تاكنون، تنها موارد نادري از اين بيماري گزارش شـد          . ندارد
ـــ سنايــن). 000/100 در 1تــر از كم(اســت ـــدرم اوليـ ــار ـ ن ب

 گــزارش 1929 در ســال Sherman و Green waldتوســط 
  )1(.شد

 
 
 
 

 
 

 و Hallگــذاري آن بــه وســيله  تعريــف ايــن ســندرم و نــام    
 اگر چه پاتوژنز ايـن سـندرم        )2(.همكارانش پيشنهاد شده است   

اميـل مـشاهده شـده      ي در يـك ف    ــ ـت؛ ول ــهنوز مشخص نيس  
 نقـص   يـك بيمـاران در نتيجـه      م در ايـن     مجموعـه علاي ـ  . است

تـوارث ايـن بيمـاري بـه صـورت اتوزومـال            . باشد  ژنتيك مي 
ستخوان هومروس هم در ايـن بيمـاران        ا درگيري   )4و  3،  1(.است

مــي از موارد هومروس غيرطبيعي     شود كه در ني     مشاهده مي 
موارد اصلا وجود ندارد، كه در ايـن حالـت بـه     % 5 و در    است

  هــاي اسكلـت در اندام الفورماسيون م.دـگوين آن فوكومليا مي
  
  

  چكيده 
هيپـوپلازي يـا نبـودن دو طرفـه     و با كـاهش پلاكـت   ) TAR)Thrombocytopenia-Absent Radii    سندرم 
اين سـندرم بيمـاري     . هاي بيمار طبيعي هستند     ساير اندام . شود  اديوس در زمان نوزادي مشخص مي     استخوان ر 

آگهي بيماري به شدت خـونريزي در مـاه اول            رسد، پيش   نادري است كه به صورت اتوزومال مغلوب به ارث مي         
يمار در زمان نـوزادي      ب 3هر  . شوند   معرفي مي  TAR كودك مبتلا به سندرم      3در اين مقاله    . زندگي بستگي دارد  

اعد هيپوپلاسـتيك   ملياي دو طرفه استخوان اندام فوقاني، ساعد كوتاه و منحني شـكل و س ـ             و تولد ميكرو  و در بد  
 كودك در زمان نوزادي 3هر .  استTARم همراه با ترومبوسيتوپني شديد نشان دهنده سندرم اين علاي. داشتند

بـراي  . بخش دارنـد  ، ولي در حال حاضر وضع عمومي رضايتهاي متعدد داشتند  سال اول زندگي خونريزي    1و  
  .   شوند  بيمار ديگر نيز زنده هستند و پيگيري مي2 ساگي پروتز تعبيه شد و 7بيمار اول در سن 

           

  مالفورماسيون اسكلت – 3    نبودن راديوس – 2     رومبوسيتوپنيت – 1:    ها كليدواژه
    اتوزومال مغلوب – 5      سندرم تار – 4                        

  4/12/83 :تاريخ پذيرش، 27/7/83:تاريخ دريافت

I(هاي خون و انكولوژي كودكان، بيمارستان حضرت علي اصغر استاديار و فوق تخصص بيماري)خيابان شريعتي، خيابان ظفر، دانشگاه علوم پزشكي و خدمات )ع ،
  .)ولمولف مسؤ*(تي ـ درماني ايران، تهران، ايرانبهداش

II (هاي خون و انكولوژي كودكان، بيمارستان حضرت علي اصغر استاد و فوق تخصص بيماري)خيابان شريعتي، خيابان ظفر، دانشگاه علوم پزشكي و خدمات )ع ،
  .بهداشتي ـ درماني ايران، تهران، ايران
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تيبيــا، ) چــرخش(هيــپ، تورســيونجــايي  تحتــاني مثــل جابــه
) تترافوكـوملي ( انكليوزيس زانو و هيپوپلازي يا آپلازي فمـور      

   )1(.هم در مواردي مشاهده شده است
هــاي  م كلينيكــي و همــاتولوژي، يافتــه    در ايــن مقالــه، علايــ

ــان و پ  ــوژي و نحــوه درم ــه  يراديول ــتلا ب ــاران مب ــري بيم گي
  . شود تار مطرح مي سندرم

  
  معرفي بيمار 

 خانواده بود كه   ماهه و فرزند دوم    5بيمار دختر   : بيمار اول     
پس از بررسي،   . اشتهايي مراجعه كرده بود     با آنمي، ملنا و بي    

در بدو  . وپني نيز مشاهده شد   در آزمايشات بيمار ترومبوسيت   
 بـه شـكل عـدم وجـود اسـتخوان            آنومالي انـدام فوقـاني     تولد

راديوس و اولنا جلب نظر كرد و بر روي پوست بيمار پتـشي             
. معاينـه قلـب و كليـه طبيعـي بـود          . شد  پورا مشاهده مي  رو پو 

اندام تحتاني نرمال بود    . فوكومليا در اندام فوقاني مشهود بود     
ــداد پلاكــت در و  ــشات تع ــ آزماي ــا كمت در هــر  000/10ر از ه

در مغز استخوان فقط رده مگاكاريوسيت      . بودمتر مكعب     ميلي
اي اسـت    سـاله 9در حال حاضر بيمار دختر  . كاهش يافته بود  

  . كه براي وي پروتز تعبيه شده است
اي بـود كـه بـه      روزه45بيمار شيرخوار دختـر   : بيمار دوم     

در . علت پتشي و پورپورا در سرتاسر بدن مراجعه كرده بـود      
در . انـدام فوقـاني شـده بودنـد       بدو تولـد متوجـه فوكومليـاي        

، در هــا نرمــال گــزارش شــده بــود  ، كليــهســونوگرافي شــكم
متر مكعب    در هر ميلي   32000ها    آزمايشات بيمار تعداد پلاكت   

 براي بيمار مطرح  TARم فوق، تشخيص    با توجه به علاي   . بود
.  رده مگاكاريوسيت كـاهش يافتـه بـود        ،در مغز استخوان  . شد

اي اسـت كـه هنـوز تحـت            سـاله  4ر  در حال حاضر بيمار دخت    
  . عمل جراحي قرار نگرفته است

اي بود كه به علت اسهال         ماهه 1ر  ــار پس ــبيم: بيمار سوم     
ي، پورپــورا و ــه وي پتــشــــدر معاين. ودــــمراجعــه كــرده ب

دن و فوكوملياي اندام فوقاني مشاهده      ــاكيموز در سرتاسر ب   
در  000/10ر از   مت ـهـا ك   پلاكتتعداد  در آزمايشات بيمار    . شد

در . ، معاينـه قلـب و كبـد نرمـال بـود          ودــبمتر مكعب     هر ميلي 
مغــــز اســــتخوان هيپــــرپلازي رده اريتروييــــد و نبــــودن 

در حال حاضر بيمار پـسر      . كرد  مگاكاريوسيت جلب توجه مي   
  . اي با حال عمومي خوب است  ساله4
  

  بحث
ــندرم   ــ   TAR    س ــوب ب ــال مغل ــورت اتوزوم ــه ص  ارث هب

كــاهش دو طرفــه طــول انــدام فوقــاني كــه شــامل  . رســد مــي
ــاي ســاعد و اســتخوان ــيه ــازو م ــه    ب باشــد ســبب شــده ك

اي به طور مـستقيم بـه دسـت بـا انگـشتان سـالم           شانه كمربند
   )3(.متصل باشد

 مـورد آن    200اين بيماري سندرم نادري است كه بيش از             
 تشخيص اين بيماري معمـولاً در     . در جهان گزارش شده است    

ــد اســت ــا  . زمــان تول ــاليني بيمــاري همــراه ب خــصوصيات ب
ظاهر بيماران مبتلا   . ترمبوسيتوپني تأييد كننده تشخيص است    

 18ا از آنمـي فـانكوني و تريزومـي          رهـا   ، آن TARبه سـندرم    
اين بيماران فاقد استخوان راديوس هستند ولي       . كند  تفكيك مي 

ر انگشت شست دارنـد، در حـالي كـه در سـندرم فـانكوني اگ ـ         
استخوان راديوس وجود نداشته باشد اسـتخوان شـست هـم           

، هيپوپلازي راديوس مـشاهده     18 وجود ندارد و در تريزومي    
   )4(.شود مي
اين كودكان اغلب در موقـع تولـد خـونريزي دارنـد كـه در                   
 هفتـه اول    موارد به صـورت پتـشي و اسـهال خـوني در           % 60

ارد در  مـو % 95 بـيش از     خـونريزي . شـود   زندگي مشاهده مي  
آگهـي بيمـار در طـول          پيش )3(.شود   ماهگي مشخص مي   4سن  
امـا پـس    . هاي اول زندگي به شدت خونريزي ارتباط دارد         ماه

   )4(.شود  سال، بهبودي حاصل مي1از گذشت 
ترومبوپــــويتين كــــه از خــــانواده فاكتورهــــاي رشــــد     

ــيش    ــايز پـ ــد و تمـ ــت و رشـ ــك اسـ ــازهاي  هماتوپويتيـ سـ
كنــد، در ســرم ايــن بيمــاران  ي مــيمگاكاريوســيت را پــشتيبان

خ ترومبوســـيتوپني، عـــدم پاســـعلـــت . يابـــد افـــزايش مـــي
   )5(. استها به ترومبوپويتين مگاكاريوسيت

 مـــــورد 6 ،1997ن ـــــــا ژوئـــــــ ت1976ل ـــــــاز آوري    
ار ــده دچ ــد ش ــوزاد متول ــ ن 25967 از ميان    TARدرمــسن

  توســطوزاد زنــدهــــ ن1431368ن ــــون در بيــــمالفورماسي
ـــمرك ـــز مطالعـ ــپانيا ـ ــادرزادي در اس ـــون م  ه مالفورماسيـ
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)Spanish Collaborative study of congenital malformations= ECEMC (
 در 42ن انــسيدانس ايــن بيمــاري ازميــ. گــزارش شــده اســت

 1/1 نوزاد زنده است كه نسبت ابتلاي پسر به دختر           000/100
   )6(.است

ل اول زنـــدگي تجـــويز درمـــان، بـــه خـــصوص در ســـا    
تـوان قبـل       را مي  TAR سندرم   )7و  4(.هاي خوني است    فراورده

 در  )4و  1(.ي تـشخيص داد   ــ ـه سونوگراف ــ ـه وسيل ــ ـد ب ــاز تول 
شود ولـي     مغز استخوان اين بيماران مگاكاريوسيت يافت نمي      

يـد نرمـال يـا      ريته نرمال بوده و رده ميلوييـد و اريتروي        سلولا
   )4(.افزايش يافته است

    Wein blast مورد از بيماران مبتلا به اين سندرم، 1 براي 
  . تزريق پلاكت در داخل رحم انجام داده است

    Marran        38 سال اول زندگي     4، ميزان مرگ و مير را در %
ــت   ــزارش كــرده اس ــل خــوبي بــه     ) 1(.گ ايــن بيمــاران تحم

در دهنـد و      ترومبوسيتوپني پس از سال اول تولـد نـشان مـي          
يد خيلـي خـوب پاسـخ       وم، بـه درمـان بـا اسـتروي        صورت لـز  

 مورد را كه در دوران      5 و همكاران    Adcyokunu )1(.دهند  مي
نوزادي به علت عوارض ناشي از خونريزي تلف شـده بودنـد            

   )1(.اند گزارش كرده
بـراي يكـي از     .  بيمار معرفي شده رشد خوبي داشتند      3هر      

 بيمـار ديگـر     2  سالگي پروتز گذاشته شد و     7بيماران در سن    
  . نيز زنده و سالم هستند
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Three Cases of Thrombocytopenia-Absent Radii(TAR) Syndrome in  
Ali Asghar Children’s Hospital  

 
 

                                                                            I                                           II                                                       
*SH. Ansari, MD            P. Vossogh, MD      

                                                                        
                                                 

  
 
 
 
 
        
Abstract 
    TAR syndrome (thrombocytopenia-Absent Radii) is characterised by the neonatal onset thrombocytopenia and bilateral 
absence or hypoplasia of the radii with normal organs. This syndrome is a rare hereditary condition with a recessive 
autosomal character. During the first months of life, prognosis is related to the severity of hemorrhage. This paper focuses 
on three infants who suffered from Thrombocytopenia-Absent Radii(TAR) syndrome. All cases revealed bilateral micromelia 
of upper limbs, short and radially curved fore arms and hypoplastic arms at birth. These symptoms as well as severe 
thrombocytopenia confirmed the clinical diagnosis of Thrombocyopenia-Absent Radii(TAR). All three cases had multiple 
hemorrhages in neonatal period and also in the first year of their lives, however, they are in good condition right now. One 
of them needed prosthesis at the age of 7 but the two others are alive and being followed up.   
 
 
 
 
Key Words:    1) Thrombocytopenia    2) Absence Radii   3) Skeletal Malformation 
 
                        4) TAR Syndrome      5) Autosomal Recessive 
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