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  مقدمه
 =DMD(نــي دوشـــي عضلانــاري ديستروفـــبيم    

Duchenne Muscular Dystrophy(، دومين بيماري 
ترين و شديدترين نوع ديستروفي  ژنتيكي كشنده و شايع
  )1(.باشد عضلاني در انسان مي

نفر به  1 ، فرد مذكر متولد شده3300گفته شده كه از     
  ي ــه گزارشاتــ البت،گردد ديستروفي عضلاني دوشن مبتلا مي

  

  
  
  
  

  
 دختران به انواع خفيف بيماري نيز گزارش ي بر ابتلامبني

   )3و 2(.شده است

وع ـــ ن6ل ــــي شامـــاي عضلانــــه ديستروفي    
وده و ــي بــي ارثــمگ ههـــ كد،ــباشن مياري ـــبيم
ده ــا ديــآنه رـــاكث ي درــده عضلانـــپيشرون فـــضع
   .ودـــش مي

  

  چكيده 
 دومين بيماري ژنتيكـي  ،)Duchenne Muscular Dystrophy=DMD(ديستروفي عضلاني دوشن: زمينه و هدف    

رين نوع ديستروفي عضلاني بوده كـه بـر اثـر عـدم وجـود پـروتئين سيتواسـكلتال                   ت  شايعكشنده شايع و شديدترين و      
 ولي وقايع پاتوفيزيولوژيكي كـه منجـر        ،بيوشيمي اين بيماري شناخته شده     با اينكه ژنتيك و    .آيد ديستروفين بوجود مي  

بنـدي ايـن     ار علمـي بـراي طبقـه      گونـه معي ـ   از طرف ديگر تا كنون هـيچ      . اند  د، ناشناخته مانده  نگرد به ضعف ماهيچه مي   
  . بيماري ذكر نشده است

 لـذا در ايـن      ؛رود شمار مي ه  ترين روش تشخيصي در اين بيماري ب        مهم ،كه بيوپسي عضله   ييازآنجا :روش بررسي     
شـود  هاي هيستوپاتولوژيكي، ميزان شدت بيماري بررسـي          سعي شده است تا برحسب علايم باليني و نيز يافته          مطالعه

   .تر دخيلند، مورد بررسي قرار گيرند وسيله عواملي كه در پيشرفت بيماري بيش نبدي و
دوشن صورت گرفت، علايـم بـاليني و        عضلاني  بيمار مبتلا به ديستروفي      51 حاضر كه بر روي      مطالعهدر  : ها  يافته    

 گـروه خفيـف و      2ماران بـه     بي ،برحسب علايم باليني  . ندهاي هيستوپاتولوژيك موجود در بافت عضله بررسي شد        يافته
 …ي از قبيل آتروفي شدن فيبرها، فيبرهاي دژنره و رژنره شده، وجود فيبروز در بافت و      يومتغيرهاشدند  شديد تقسيم   

 تحـت عمـل جراحـي       ،دليـل شكـستگي   ه  بيمـار ارتوپـدي بـود كـه ب ـ         6گروه كنترل نيز شامل     . ندمورد مطالعه قرارگرفت  
int.fixation    كمـك آزمـون آمـاري       ه  سپس ب ـ .   قرار گرفته بودندChi-Square،         ارتبـاط بـين شـدت بيمـاري و علايـم 
وجود متغيرهاي دژنراسيون فيبر، فيبربا هسته مركزي، فيبروز بافت، چربي بوجودآمـده و نيـز سـلولهاي      (پاتولوژيكي  

   .دار بود شد كه اين رابطه معني سنجيده )التهابي
 و تغييـرات    باشـد   دال بر پيشرفت بيمـاري مـي       ،هور اين علايم در بافت    به اين ترتيب مشخص شد كه ظ      : گيري  نتيجه    

   .م باليني ارتباط مستقيم داشته باشدتواند با شدت علاي توپاتولوژيك ميهيس
           

   علايم باليني – 2     ديستروفي عضلاني دوشن – 1:    ها كليدواژه
  تغييرات مورفولوژيكي  – 3                        

  31/3/84: تاريخ پذيرش، 13/11/83: تاريخ دريافت

I(دانشگاه آزاد اسلامي دزفول، دزفول، ايرانانديمشك،جادهدانشكده پرستاري و مامايي،شناسي، مربي و كارشناس ارشد بافت)*مؤلف مسؤول.(  
II (دمات بهداشتي ـ درماني اهواز، اهواز، ايراناستاديار و متخصص پاتولوژي، دانشگاه علوم پزشكي و خ.  

III (شناسي، دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي ـ درماني اهواز، اهواز، ايران استاديار گروه بافت.  
IV ( اعصاب كودكان، دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي ـ درماني تهران، تهران، ايرانهاي مغز و  بيمارياستاديار و متخصص.  
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 ،Duchenne Muscular Dystrophyها شامل اين بيماري    
Limb Girdle ،Baker ،Congenital Muscular Atrophy ،

Scapulo Fascio Humeral و Emery Drefius 1(.دنباش مي( 

 و Xروي بازوي كوتاه كروموزوم  DMDژن مسؤول     
ل ساخت پروتئين ؤواين ژن مس .  قرار داردxp21در محل 

ه پروتئين بسيار بزرگي باشد ك سيتواسكلتال ديستروفين مي
به مقادير بسيار كم   است وكيلودالتون400با وزن مولكولي 

كل  از% 0002/0 از كمتر(شود ت ميــماهيچه طبيعي ياف در
 ميزان ،Hoffman اظهار ربنا ب). هاي عضله پروتئين

 %3 از  كمتر،نــه دوشــلا بــبيماران مبت ديستروفين در
نرمال  مقدار %3- 20  ، ميزاننوع بكر اين در ميزان نرمال و

  )4(.است
ي ظاهر شده و ــ سالگ3-5ن ــسني علايم بيماري در    

هاي  شامل عدم توانايي در بالا رفتن از پله، زمين خوردن
 .دــباش ميان ــوك انگشتــن روي نــ راه رفتومكرر 
دنبال آن مرگ بر اثر ه گير شدن  بيماران  و ب زمين

 سالگي 9-10سايي قلبي در سنين هاي تنفسي و نار عفونت
  )1(.گردد حادث مي

 اندازه فيبرها، م پاتولوژيكي شامل اختلاف درــعلاي    
  ونكروزه شدن فيبرهاي عضله ا،ـــه افزايش تعداد هسته

 ده،ــه شــاي شكافتــفيبره و عــفيبرهاي متس ظهور
  مقدار،مراحل بعدي بيماري در .باشد آتروفيك مي ه وــهيالين

اي عضله ــن فيبرهــي بيــسلول چرب لاژن وـيادي كز
ه ــحدي عامل هيپرتروفي عضل كه تا آيد مي بوجود

  )5(.باشد مي
 شناخته شده ،ن بيماريــي ايــك و بيوشيمــبا اينكه ژنتي    

قايع پاتوفيزيولوژيكي كه منجر به ضعف ماهيچه واما 
يران كه در ا يياز آنجا .گردد، ناشناخته مانده است مي

 اين بيماري صورت گرفته و تا كنون در زمينهمطالعات كمي 
كتابهاي مرجع  بندي اين بيماري نيز در معياري براي طبقه

 بر  اين مطالعه لذا محققين سعي نمودند تا در؛ذكر نشده است
اساس علايم هيستوپاتولوژيك موجود در بافت عضله 

 ،دخيلند رت  بيشيبيماران، عواملي را كه در پيشرفت بيمار
  .مشخص نمايند

  روش بررسي
وع از ن) Analytic(يــژوهش تحليلــه يك پــاين مطالع    

 نگر صورت گذشتهه و ب) Case-control(شاهدي ـ مورد
)Retrospective (براي يافتن موارد بيمار مبتلا به. است 

ديستروفي عضلاني دوشن و تهيه اطلاعات لازم در مورد اين 
خميني  هاي شفا و امام اتولوژي بيمارستانبيماران به بخش پ

وابسته به ) دكتر اهري(در اهواز و مركز طبي كودكان
مراجعه و از طريق دفاتر  ،تهران خميني در بيمارستان امام

بايگاني، بيماران مبتلا به ديستروفي عضلاني را كه طي 
و كرده ها مراجعه  به اين بيمارستان1370- 78سالهاي 

 آنها انجام شده بود، و بيوپسي عضله دربودند بستري شده 
  .شدندشناسايي 

ه بخش پاتولوژي ــده بــه كننــتعداد كل بيماران مراجع    
 و نفر 15661 ،دهــر شــها طي سالهاي ذك اين بيمارستان
 نفر 70 د،ــني شدــب شناسايــكه به اين ترتي تعداد بيماراني

ي ــان از بايگانارــرونده اين بيم پ،دــ در مرحله بع.بود
 استخراج و ،هاي فوق اد و مدارك پزشكي بيمارستانــاسن

بيماران مبتلا به پرونده مورد بررسي قرار گرفته و 
شد، كه ن آنها جدا ــن از بيــي دوشــديستروفي عضلان

ه در ــم كلينيكي كــعلاي.  نفر بود51تعداد اين بيماران 
سن   شاملته شدنظر گرف راق اين بيماري درــافت وردــم

اري، تاخير در رشد حركتي، ــروع بيمــن شــبيمار، س
، Gowerي در راه رفتن، علامت يدم تواناــي و يا عيتوانا

ماندگي  لات پروگزيمال اندام، عقبــوجود ضعف در عض
ه عفونت تنفسي، وجود ــ بيمار، سابقيهوش بهره ذهني و
 عضلات،تون  ي عضلاني،ــي، پسودوهيپرتروفــقلب مشكل

 ي،ــاي مفصلــه ود دفورميتيــي، وجــآتروفي عضلان
 و )LDH)Lactate Dehydrogenase زان آنزيمــمي

CPK)Creatin phosphokinase( گزارشات راديولوژيكي  و
 2سپس اين بيماران بر حسب شدت علايم كلينيكي به  .بود

 لازم به ذكر است كه ؛بندي شدند گروه خفيف و شديد طبقه
بندي با همكاري دو نفر متخصص نورولوژيست و  قهاين طب

 )Principle of neurology of Adams)6بر مبناي كتاب 
  .انجام شد
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 ند معيارهاي مورد نظر عبارت بود،بندي بيماران براي طبقه    
   :از

ضعف در عضلات پروگزيمال، ): mild(گروه خفيف    
 CPKم ــزان آنزيــي، ميــپسودوهيپروتروفي عضلان

 تغييرات ميوپاتيك در وجودو  1000 از رــبالات
EMG)Electromyography(.   

لات پروگزيمال ــف در عضــضع): severe(دــگروه شدي    
لات، ــي، آتروفي عضــ عضلانيو ديستال، هيپوتون

 يــل قلبــود مشكــ وج،يــلات تنفســري عضــدرگي
 وجــ م شامل)EKG )Electrocardiogramتغييرات ودــوج(

Rيــوي قلبــاي جلــه اشتقاق  در V1و V2( عدم توانايي ،
   ).100-1000بين (CPK ميزان آنزيم  وراه رفتن

ني حاوي بافت عضله بيماران اي پارافيهسپس بلوك   
 هاي نگهداري شده بيوپسي در  از بين نمونه،ي شدهيشناسا

 ،بلوكهاي فوق. بايگاني بخش پاتولوژي، استخراج گرديدند
  .گيري شد ب و مجددا قالبذو
دليل ه  نفر بود كه ب6شامل  زــرل نيــروه كنتــگ    

 را بــ و بنندودــبشده ري ــبيمارستان بست شكستگي در
ي ــدر ط ه مشكل نورولوژيكي نداشته وــگون نظر ارتوپد هيچ

 با كسب ، internal fixationل جراحي دبريدمان وــعم
برداري  اي از بافت عضله نمونه هــ تك،ارــاجازه قبلي از بيم

درون فيكساتيو ه  بافتها ب،برداري پس از نمونه .ه بودشد
منتقل و مراحل آمادش بافتي روي آنها صورت % 10فرمالين
  .گرفت

دل ــاري مــوم روتــاه ميكروتــكمك دستگه بعد ب    
ار و ـروه بيمـ ميكروني از بافتهاي گ3اي ه برش،كمبريج

 هاي انجام شده شامل آميزي رنگ .كنترل تهيه شد
Trichrom ،H&E)Haematoxylin and Eeosin( ،

PAS)Periodic-Acid-Schiff(، Masson  وFeulgen 
  .ودــب

دن لامل، ــآميزي و چسبان گــل رنــس از اتمام مراحــپ    
از نظر   مشاهده و،وريــوپ نــبا ميكروسكه لامها ــكلي

ي ــبررسر ــزي ياــتورهود فاكــدم وجــوجود و يا ع
   :دــشدن

ي شدن فيبرها، وجود فيبرهاي دژنره شده، ــآتروف    
  ودهــه شــاي شكافتــده، فيبرهــره شــفيبرهاي رژن

وذ سلولهاي ــزي، نفــه مركــاي داراي هستــفيبره
ه شده، ــت، فيبرهاي هيالينيمنونوكلئار در بافت، واسكول
 چربي در بافت و ميزان فعاليت وجود فيبروز در بافت، وجود

   .هسته
مورد اين  ده درــت آمــات بدســس از آن اطلاعــپ    

كمك ه ب آوري شد و گروه بيمار و كنترل جمع متغيرها از
 ارتباط ميان شدت ،%95ضريب اطمينان  با  وchi-squareتست 

نوان متغير مستقل عه يك از اين متغيرها كه ب بيماري و هر
   .شدبررسي  ،شدندته در نظر گرف

  
  ها  يافته

حسب علايم باليني اين نتايج  بندي بيماران بر طبقه پس از
   :بدست آمد

 45 و) موارد% 12(مونث ،  نفر6 ،بيمار فوق 51بين  از    
  .)موارد% 88( مذكر بودند،بيمار

 ،گروه شديد در و  نفر21 ، گروه خفيف دربيماران تعداد    
 سال 6/4 ،گروه خفيفدر ن بيماران ميانگين س .بود نفر 30

  . سال بود13/7 ،و در گروه شديد
ع طولي و عرضي لام برخي از ــي مقاطــبررس در    

دازه فيبرها ــان لاف درــ اخت،H&E زيــآمي بيماران با رنگ
ع ــمقط فيبرهاي آتروفي شده در .به وضوح ديده شد

كروي آنها  تعدادي از وده وــز غير نرمال بــعرضي ني
  .بودند

زان آتروفي ــ مي،ارــاي بيمــه ي گروهــس از بررســپ    
بيماران داراي % mild ،36/52گروه  در. فيبر بدست آمد

ان زــن ميــ ايsevereدر گروه  د وــفيبرهاي آتروفيك بودن
ل ــه و تحليــتجزي در .ودــده بــاز بيماران رسي% 46به 

دار  يــكه معنت آمد ــبدس =43/0Pvalue ،آماري
  .دــباش نمي
ي كه ي فيبرها،H&Eآميزي  رنگ بررسي لامها با در    

ها پيكنوتيك   هسته وسيتوپلاسم آنها در حال اضمحلال بوده
 بود، مشاهده كاهش يافته آنها نيز و تشكيلات ميوفيبريل در
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 يا حال فساد و نام سلولهاي دره ب اهاين سلول. شد
Degenerating fiberشوند كه توسط   ميوانده خ

 ماكروفاژها و سلولهاي لنفوسيت مورد تهاجم قرار
 در بررسي كلي بيماران نتايج بدست .)1 شماره شكل(گيرند مي
بيماران % mild ،66گروه   در اين ترتيب بود كهه بهآمد

  اين ميزان به،severeداراي فيبر دژنره بودند و در بيماران 
 بدست =0037/0P value ،در بررسي آماري. رسيد% 79

  .باشد دار مي آمد كه معني
مقطع طولي   در،آميزي هماتوكسيلين و ائوزين با رنگ    

ي مشاهده شد كه هسته بزرگ بيضوي ي فيبرها،بافت عضله
 شد،  هستك درآنها ديده مي2 الي 1دار داشته و  و واكوئل

و تشكيلات بوده سيتوپلاسم اين سلولها تا حدي بازوفيلي 
 ،بيماران %71 ،در گروه خفيف. شتندرا نداميوفيبريل 

رسيده  %47اين ميزان به ، گروه شديد فيبررژنره داشته و در
نشان داد كه   را=28/0Pvalue ،بررسي آماري .بود

  . باشد دار نمي معني
 ،در بافت گروهي از بيماران دوشني مورد مطالعه    

ميوزيوم و  سلولهاي چربي درون بافت همبند پري
ه صورت تكي و اكثرا به وزيوم ديده شد كه گاهي باندومي

   .)2 شماره شكل(شوند صورت مجتمع ديده مي
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 با H&Eآميزي  رنگ(وجود فيبرهاي دژنره شده،  -1شكل شماره 
   )100× مايي بزرگن

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 H&Eآميزي  رنگ(در بافت، چربي هاي وجود سلول -2شكل شماره 
   )200× مايي با بزرگن

  
ن ــي جايگزيـــي چربها سلول،ارانـــي از بيمـدر برخ    

هاي  صورت رديفه بافت عضله شده و در مقاطع طولي ب
 ،پيشرفت بيماري اكثر بافت اــد، بــشون ممتدي ديده مي
داراي سلول ، mild بيماران از% 14 .گردد مبدل به چربي مي

 ،severeد و در گروه ــود بودنــچربي در بافت عضله خ
وده و فقط نوارهاي ـــتمام بيماران داراي اين فاكتور ب

م بافت چربي ديده ــباريكي از فيبر عضله ميان توده عظي
 دارشد  اين متغير معني،بررسي آماري در .شد

)000/0Pvalue =(  .   
بيماران كه  ه برخي ازــت عضلــي بافــع عرضــدر مقط    

 فيبرهاي ،يزي شده بودآم ائوزين رنگ - با هماتوكسيلين
 قسمت تقسيم 5ي ــ و حت3، 2به شد كه  درشتي ديده مي

ات از نظر اندازه با هم متفاوت ــن قطعــايد؛ ــ بودنشده
در اين   فيبريهم قرار داشتند، اما غشا بوده و در كنار

كاهش  لات ميوفيبريل نيزــتشكي  گسيخته شده و،مناطق
زي نيز در اين قطعات ــهاي مرك هسته تعداد .بوديافته 

عضله   در،روه خفيفــبيماران گ %42. يافته بودافزايش 
روه شديد اين ــده داشتند و در گــخود فيبر شكافته ش

پس از انجام تست  .ده شدــراد ديــاز اف %92 در رــمتغي
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chi-square ،48/0 Pvalue=دار  ت آمد كه معنيــبدس
 .نيست

آميزي  ي لامهاي رنگدر بررسي مقاطع طولي و عرض    
  ارتشاح سلولهاي منونوكلئار در،H&E شده توسط

 نوع ماكروفاژ و هاي مختلف بافت ديده شد كه ازشبخ
درون بافت همبند و يا در  كنار سلولهاي  لنفوسيت بوده و

   .ليز شده قرار داشتند
گونه سلول التهابي   هيچ،mildبيماران گروه  از% 29در     

 سلول التهابي ،از افراد اين گروه% 71 در مشاهده نشد و
از بيماران داراي تعداد % severe ،86گروه  در .مشاهده شد

 در .)1 شماره نمودار(زيادي سلول التهابي در بافت خود بودند
دار  كه معني بدست آمد Pvalue=031/0، بررسي آماري

  .باشد مي
اطراف   در،ائوزين ـ آميزي هماتوكسيلين رنگ در    

ل، سلولهايي با يك هسته مركزي و چند هسته فاسيكو
تر از حد معمول  محيطي ديده شد كه هسته مركزي درشت

اندازه اين فيبرها  .دوكي ديده شد به اشكالي غير از بوده و
اهي نيز چند هسته مركزي در فيبر ماهيچه گ. بودهيپرتروفي 

 هسته مركزي داراي ،از بيماران گروه خفيف% 19 .ديده شد
 .)2 شماره نمودار(بود% 86 ،و اين ميزان در گروه شديدبودند 

بدست آمد كه  Pvalue=005/0 ،در محاسبات آماري
   .باشد دار مي معني

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  توزيع فراواني متغير سلول التهابي  -1نمودار شماره 
  در بيماران

  
  
  
  
  
  
  
  
  

  توزيع فراواني متغير فيبر با هسته مركزي  -2نمودار شماره 
  بيماراندر 

  
 وجود واسكوليت در ،ري كه بررسي شدــفاكتور ديگ    

ن رگ، ــدن لومــاد شــصورت گشه ــود كه بــبافت ب
خروج لنفوسيت از رگ  متورم شدن سلولهاي اندوتليوم و

   .شود ديده مي
 ،ها هاي موجود در اندوميوزيوم كليه نمونه مويرگ    

بيماران % 57 ر ده بدين ترتيب بود كهبررسي و نتايج حاصل
 واسكوليت ،severe بيماران گروه از% 70 وmildگروه 

 بدست =303/0P value  در محاسبات آماري،.وجود داشت
      .باشد دار نمي آمد كه معني

آميزي شده توسط  ي لامهاي رنگــع عرضــمقط در    
PAS، فيبرهاي گرد و به رنگ قرمز پررنگ يكنواخت و 
 ،اندازه اين فيبرها .ده شدــر ديــيگتر از فيبرهاي د تيره
لات ميوفيبريل را ــتشكي ا متوسط بوده وــك تــكوچ

  . نداشتند
 ،گروه شديد از% 74 بيماران گروه خفيف و از% 48 در    

 در تجزيه و تحليل آماري. فيبر هيالينه ديده شد
26/0Value=  P بدست آمد.      
 مشاهده ري كروم ماسون برايــزي تــآمي رنگ    

ميوزيوم و  بافت همبند پري در هاي كلاژن موجود رشته
هاي كلاژن با اين  رشته. اندوميوزيوم انجام گرديد

در گروه . شوند زي به رنگ سبز مشاهده ميــآمي رنگ
ميوزيوم  پري ميوزيوم و ا در اپيــه ن رشتهــ اي،كنترل

%86
%71
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هاي   رشتهthickening ،بيماران دوشني در .ملاحظه شدند
ميوزيوم و وجود آنها در  پري ميوزيوم و اپي ژن دركلا

 خوانده fibrosisكه تحت عنوان  اندوميوزيوم ديده شد
  . شود مي
ها افزوده  بتدريج با افزايش بيماري بر ميزان اين رشته    
روز ــفيبرهاي عضله و نيز عروق توسط فيب ده وــش

 از% 48  در.)3 شماره شكل(شوند ضخيمي محصور مي
ي ديده شد و در ــ فيبروز خفيف،mildاران گروه ــبيم

روز را ـاز بيماران درجات متفاوتي از فيب% severe ، 97گروه
  =000/0P value ،پس از انجام بررسي آماري. داشتند

    .باشد دار مي بدست آمد كه معني
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

آميزي  رنگ(وجود فيبروزيس شديد در بافت،  -3شكل شماره 
  )400× مايي با بزرگنمالوري  كروم تري

  
 DNAت بررسي فعاليت ــن جهــزي فولگــآمي رنگ    

 هسته ،زيــآمي ن رنگــه ايــوسيله ب .گيرد هسته انجام مي
ي تا ارغواني رنگ در ــف صورتــات مختلــه درجــب

  . آيد مي
اين ترتيب بود پذيري هسته به  نتايج بررسي شدت رنگ    
 صورت نرمال دره پذيري ب  شدت رنگ،گروه كنترل در كه
   .گرفته شد نظر

شدت   باها هسته، mildگروه بيماران  از% 29 در    
از  %14 در و) هاي هيپراكتيو هسته(پذيري كمتر از نرمال رنگ
 ،ال و در باقيمانده افرادــه رنگ نرمــه بــ هست،افراد
 ديده) الــاي غيرفعــه هسته(تر از نرمال ها پررنگ هسته

  . نددش
ها   هسته،بيماران از %6در  ،severeميان افراد گروه  در    
 ها به رنگ نرمال و  هسته،افراد% 20در ر از نرمال وـت رنگ كم
پس از . ندگرفته بود  رنگها شديداً  هسته،از بيماران% 74 در

 بدست آمد كه =34/0Pvalue تجزيه و تحليل آماري،
  . باشد دار نمي معني

  
  بحث

ا وزن مولكولي بالا ــت بــي اســ پروتئين،نــستروفيدي    
 رار گرفته وــه قــر عضلــ ساركولم فيبيكه در غشا

نقش  )7(.ي وجود نداردــمشخص شده كه در بيماران دوشن
ر ــ فيبياــبخشي به غش ن احتمالا استحكامــاين پروتئي

   .است
روي ماهيچه مبتلا به  مطالعات مورفولوژيكي بر در    

دنبال نقص در ه كه باست مشخص شده  كمبود ديستروفين،
درون سلول ه  فيبر، جريان شديد يونهاي كلسيم بيغشا

شبكه  درون سلول،ه  پس از نشت كلسيم ب)8(.شود ديده مي
 متسع شده كه سبب كنتراكچر ،ساركوپلاسميك رتيكولوم

  . گردد فيبر در اين ناحيه مي
 اند، پس از نتال گرديدهكه دچار انقباض سگم ييفيبرها     

 )9(.)فيبرهاي هيالينه(شوند ده ميــتردي  پررنگ،آميزي رنگ
ورد فيبرهاي هيالينه بدست آمد، ــم اين تحقيق در آنچه در
 اين متغيير وجود ،اي بيمارــه كه در تمام گروه اين بود
دار آن افزايش ــاري مقــاما با پيشرفت بيم داشته،

رو در ناتواني بيمار تاثير زيادي  از اين. يابد مختصري مي
        .ندارد

 اختلاف در اندازه فيبرها و آتروفي ،موازات اين تغييره ب    
 كاهش ،طبق قانون لاپلاس. شود گروهي از فيبرها ديده مي

ست كه يي اها  يكي از راه،فشارهاي مكانيكي بر واحد سطح
تواند از نتايج كمبود  فيبر با قطركم ميبه كمك آن 
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شود كه  چنين استنباط مي )9(.يستروفين خلاصي يابدد
  . باشند مي  مستعد نكروز،فيبرهاي با سايز بزرگ

 ،كه بتدريج فيبرهاي عضله  مشاهده شدمطالعهدر اين     
تري از   تعداد بيش،د و با پيشرفت بيمارينگرد آتروفي مي
، اما اين فيبرها عملكرد نرمالي شوند ر ميــفيبرها درگي

          .دارند
 فيبر عضله سبب آغاز نكروز يوجود نقص در غشا    

ه دنبال ورود موج كلسيم به همچنين ب. شود اي مي قطعه
 كنتراكچر شديد و دژنراسيون فيبر بوجود ،درون سلول

دنبال افزايش تعداد فيبرهاي هيالينه، تغييرات ه  ب)10(.آيد مي
ه  اين تغيير بمتعاقب يابد و دژنراتيو در فيبر نيز افزايش مي

اي دژنره، شدت بيماري نيز ــي فيبرهيــدليل عدم كارا
   .شود تر مي بيش

ساز  نوع سلول پيش موش دو ص شده كه درــمشخ    
هنگام ه ماهيچه وجود دارد كه يكي در زمان رشد و ديگري ب

  سبب توليد ساركومر و،دسته اول .دــكن ت ميــبلوغ فعالي
شده و هسته آنها در محيط فيبر تطويل فيبر تا زمان بلوغ 

و  خاموش بوده ، در زمان رشد،دسته دوم .قرار دارد
 به فيبر وارد شود، تزايد injury، نگام بلوغه هه بــچنانچ

 فيوز شده، هسته ه يكديگرفيبرهاي جديد بو رده ــدا كــپي
  . ماند ز فيبر باقي ميــآنها در مرك

 .ها قرار دارند اندامهاي   در ماهيچهاين فيبرها اكثراً    
ا ــن فيبرهــده، ايــره شــاي رژنــهمچنين با تشكيل فيبره

ك ــ تغييرات ميوپاتي،ندرت داراي ساختمان نرمالي بودهب
ده و بسياري از فيبرهاي ــود آمــآنها بوج ري درــديگ

 int.nucleiورت ــصه  به بلوغ نرسيده و ب،تشكيل شده
   )9(.دــمانن ي ميــباق
همكاران وي بر روي موشهاي  و sasokaدر تحقيقي كه     

mdxبا افزايش ،مروره  مشخص شد كه ب، انجام دادند 
 قدرت اين ،ها هاي شانه، لگن و اندام هيپرتروفي ماهيچه

ها داراي فيبرهاي   اكثر اين ماهيچهيابد؛ ميها كاهش  ماهيچه
مشخص  نيز  اخير مطالعهدر) 11(.باشند هسته مركزي مي با
 فيبرهاي درشت و ،  اغلبcentral nucleiد كه فيبرهاي باش

باشند كه تشكيلات ميوفيبريل  با چندين هسته در مركز مي

ها همزمان با رژنراسيون فيبرها  اين رشته. واضحي ندارند
. صورت نرمال عمل كننده آيند اما قادر نيستند ب بوجود مي

داد آنها رو  تع،ه طي پيشرفت بيماريــكني ابنابراين با وجود
توانند جبران فيبرهاي دژنره را  اما نمي به افزايش است،

   .بنمايند
هاي  هاي نوروماسكولار نظير ديستروفي بيماري در    

پلي ميوزيت، بر اثر ارتشاح سلولهاي لنفوسيت و  و عضلاني
. يابد افزايش مي هاي ليزوزوم فيبر  فعاليت آنزيم،ماكروفاژها
اي كه ماهيچه را  فاگوسيت كنندهها و سلولهاي  لنفوسيت

شوند كه فعاليت دستگاه   باعث مي،اند مورد تهاجم قرار داده
 سبب اتوفاژي فيبر  وبدها افزايش يا گلژي و ليزوزوم

   )12(.شوند مي
 همكاران وي بر  وGaschenه توسط ــك يــدر تحقيق    

هاي مبتلا به كمبود ديستروفين انجام شد،  روي گربه
ه مركزي ــمراه فيبرهاي داراي هست ه فيبرها بهدژنراسيون

نيز ارتشاح سلولهاي منونوكلئار در بافت عضله ديده  و
   )13(.شد
ي ي از مراحل ابتدا،يــ حاضر، سلولهاي التهاب مطالعهدر    

داد آنها ــرور تعــمو به بيماري در بافت وجود داشته 
 ي نيزــلليز سلو ،با گذشت زماندر نتيجه . يابد افزايش مي

 ،داد معدودي فيبرــاري تعــاي بيمــانته تر شده و در بيش
    .ماند سالم باقي مي

بافت  ال درــوان يك پاسخ ترميمي نرمــبه عن فيبروز    
ت طويل ــه بافــشود، ولي چنانچه آسيب وارده ب مطرح مي

ك ــت فيبروتيــ ايجاد حال،ت نيزــخ بافــالمدت باشد، پاس
شرايط   اين حالت در)14(.بود اي خواهد و فزايندهي ــغيرطبيع
ه ــد و ريــكب اري از بافتها نظير كليه،ــك بسيــپاتولوژي
   .شود ديده مي

توان در  روز را ميــز فيبــط نيــه مخطــدر ماهيچ    
ي و كمبود ــهاي غيرالتهاب هاي التهاب مزمن، ميوپاتي بيماري
   )15(. مشاهده كرد Eويتامين

 فيبروز شديد و ،Xmdدر بيماران دوشني و در سگهاي     
اندوميوزيوم ظاهر  ميوزيوم و نيز بافت چربي در پري

 در زمينه Kobbayashiكه  اي همچنين در مطالعه) 4(.گردد مي
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اران مبتلا به ــي بيمــي و پاتولوژيكــعلايم كلينيك
% 86د كه ــمشخص گردي، ام دادــي انجــديستروفي عضلان

ضعف  ها و  ضعف در عضلات پروكسيمال اندام،ماراناز بي
اين از % 46 در  سالگي داشته و5سن  حركتي پس از

ت چربي جايگزين فيبرهاي ماهيچه شده ــ باف،بيماران
   )16(.بود
كه در ابتداي ص شد ــمشخر ــ حاضهــمطالعدر     
وده و ــدك بــروز انــميزان فيب ي وــت چربــ باف،اريــبيم
ش ــزان آنها افزايــت بيماري ميــازات پيشرفموه ب

  . دــياب مي
كه  دهند  نشان مي،همراه كاهش گردش خونه له بأاين مس    

 روي متابوليسم طبيعي سلول ،بافت چربي افزايش كلاژن و
 از طريق كاهش تبادلات عروقي و ممانعت از واثر گذارده 

ايجاد  و افزايش موانع مكانيكي  ياو دهي مجدد فيبر عصب
 باعث ،فيبر  splittingحالات غير طبيعي رژنراسيون نظير

      . گردد ميرژنراسيون ناقص 
ه  ب،هاي جديد فيبر با تكرار مراحل نكروز و تشكيل توده    

فيبروز  رها از همديگر جدا شده وباي في صورت فزاينده
 در مراحل خفيف بيماري ميزان فيبروز )9(.آيد بوجود مي
مقدار اندك در بافت عضله ه و بافت چربي نيز باندك بوده 

باشد  اين مرحله بيمار قادر به راه رفتن مي در .شود ديده مي
 بيمار قدرت تحرك خود ، با افزايش ميزان آن،مروره ولي ب

  .  دهد را از دست مي
  

  گيري  نتيجه
 دومين بيماري ژنتيكي كشنده ،ديستروفي عضلاني دوشن    

كه بر اثر عدم وجود پروتئين شايع در انسان است 
ساركولم عضله ديده  طور طبيعي دره ديستروفين كه ب

 10سن  اين بيماران معمولا در. آيد شود، بوجود مي مي
          .شوند گير مي سالگي زمين

ميان علايم مورفولوژيكي  كه ازمعلوم شد   مطالعهدر اين    
ي عضله، بافت عضله بيماران، دژنراسيون فيبرها موجود در

  وكزينفوذ سلولهاي التهابي در بافت، فيبرهاي با هسته مر
 بيش از ساير ،وجود فيبروز و سلولهاي چربي در بافت

ظهور آنها دال  تسريع پروسه بيماري موثرند و فاكتورها در
  .تشديد بيماري است بر
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Evaluation of Relationship between Clinical Findings and Morphological 

Changes in Patients with Duchenne Muscular Dystrophy  
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Abstract 
    Background & Aim: Duchenne muscular dystrophy(DMD) which is caused due to the absence of cytoskeletal protein 
of dystrophin is the second most common, lethal genetic disorder in humans. The gene which is responsible for DMD is 
localized in the XP21 of human genum. Although genetic pattern and biochemistry of DMD have been recognized, 
pathophysiology that leads to disabling patients is not known. 
    Patients & Method: On the other hand, there are not any scientific criteria for classification of DMD patients. Since 
muscle biopsy is the most important diagnostic method in this disease, we have tried to evaluate the intensity of the 
disease through clinical signs and histopathological findings and determine the most important variables involved in the 
progression of the disease. 
    Results: This research was done on 51 DMD patients. Clinical signs and morphological findings on muscle biopsies were 
investigated. According to the clinical signs, the patients were classified into two groups: mild and severe. Doing different 
stainings on paraffin blocks of muscle specimens, we searched for some variables such as degenerating fibers, 
regenerating fibers, central nuclei, fibrosis, etc. The control group consisted of six orthopedic patients without any 
neuromuscular disorders who underwent internal fixation surgery due to traumatic fractures. Chi-square statistical method 
revealed a meaningful relation between disease intensity and pathological signs. 
    Conclusion: Therefore, it can be concluded that the presence of some variables such as degenerating fibers, central 
nuclei, fibrosis, infiltration of fat and inflammatory cells can account for the progression of the disease and histopathological 
changes may be directly related to the intensity of clinical signs.   
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