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 .زاىیا تْزاى، زاى،یا یؾلَم پشؽى
 ثْذاؽت، داًؾىذُ ،یغتیهبر سآ گزٍُ -3

 .زاىیوزهبًؾبُ ،ا وزهبًؾبُ، یداًؾگبُ ؾلَم پشؽى
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در دِّ عَم ٍ ثب تؾٌج ٍ اختلالات  وِ هؿوَلاًاتَسٍم هغلَة اعت  یوبریث هی تَسیآوبًتَع وزُ :زهيٌِ ٍ ّدف

 هیَلَصیرادٍ  یٌیثبل نیاس ؾلا یا جبهؽ ٍ گغتزدُ یثزرع وٌَى  تب ٌىِی. ثب تَجِ ثِ ابثذی یتػبّز ه یرفتبر-یحزوت

 هیَلَصیتػبّزات راد ٍ یٌیثبل نیؽذُ اعت ؾلا یعؿهطبلؿِ  يیاًجبم ًؾذُ اعت در ا زاىیدر ا تَسیوبًتَعآ وزُ وبراىیث

 .زدیگ لزار یهَرد ثزرع تَسیآوبًتَع وزُ وبراىیدر ث

وٌٌذُ  هزاجؿِ وبریث 27 ذیاًجبم گزد 1398اعفٌذ  تیلغب 1397 يیوِ اس فزٍرد یفیهطبلؿِ تَف يیدر ا :رٍش بررسي

 ییؽٌبعب ،خَى زیدر اعو% 10اس  ؼیث تیٍجَد آوبًتَع ،وزُ یٌیرعَل اوزم )ؿ( ثب ؾلاهت ثبل وبرعتبىیثِ درهبًگبُ ث

 .گزفت لزار یهَرد ثزرع یحزوت لاتاختلا پیفلَؽهغش آًْب تَعط دٍ  یزثزداریٍ تقَ یٌیثبل نیٍ ؾلاؽذًذ 

 یاس ًػز اختلالات حزوت ثَدًذ ٍ تؾٌج یدارا وبریث 16ًفز سى ثَدًذ.  9د ٍ ًفز هز 18هَرد هطبلؿِ  وبراىیاس ث ّا: يافتِ

ًفز  11، یهَتَر ٍ فَت هیًفز ت 18 ،% سى ثَدًذ28% هزد ٍ 71خَردى داؽتٌذ وِ اس ایي تؿذاد  یغتًَیًفز د 21

ثَد % 55تؾٌج  َؼیرفلىظ ثَدًذ. ؽ بلذف وبریث 23 ًفز گبس گزفتي سثبى ٍ لت داؽتٌذ. 11ٍ  یاختلال حزوبت چؾو

در  یغتًَید یثزٍس اختلال حزوت وبراى،یث یاختلال حزوت یثَد. ثب در ًػز گزفتي توبه شُیاس ًَؼ صًزال وبراىیث% 94ٍدر 

 ؼیٍ افشا تیوَد یآتزٍف وبراىیهغش ث یارآ (. در امP=049/0) ثَد ؾتزیاس سًبى ث یطَر هؿٌبدار خَردى در هزداى ثِ

 .ؽذ تیرٍ T2/Flairعىبًظ  ٍ پَتبهي در تیگٌبل در وَدیع

ثؿذ اس وزُ،  یاختلال حزوت يیتزؿیوزُ ثَدًذ اهب ؽب یاختلال حزوت یدارا وبراىیهطبلؿِ ّوِ ث يیدر ا گيري: ًتيجِ

در  یغتًَید یهزداى در ثزٍس اختلال حزوت وبراى،یث یاختلال حزوت یثب در ًػز گزفتي توبه خَردى ثَد.  یغتًَید

 .ًؾذ بفتی یحزوت تاختلالا زیعب یهَضَؼ ثزا يیا یغتٌذ. ٍلتز اس سًبى ّ خَردى هغتؿذ

 .ظیتَسیًَرٍآوبًتَع ،یغتًَید ،وزُ :ليديك لواتك

 

 
در دِّ عَم  (Chorea-acanthocytosis) تَسیوبًتَعآ وزُ یوبریث

ٍ  یاسجولِ اختلالات حزوت یویثب ؾلا ؽَد ٍ هؿوَلاً یغبّز ه یسًذگ

 VPS13A یوبریث يیَل ائصى هغ 1.ّوزاُ اعت رًٍذُ ؼیپ یبررفت

صى  يیرعذ ٍ هحقَل ا یهغلَة ثِ ارث ه فَرت اتَسٍم ثبؽذ ثِ یه

 2.ؽَد یه بىیلزهش ث یبّ در گلَثَل ثبؽذ ٍ ؾوذتبً یه يیی وزُ يئیپزٍت

 
اس جولِ  یاختلالات حزوت یوبریث يیتػبّزات ا يیتز اس ؾوذُ یىی

، هبًٌذ گبس گزفتي سثبى ٍ لت گزید یلات حزوتاختلا 3.ثبؽذ یوزُ ه

اس  یىی 4.ؽذُ اعت تیرٍ وبراىیث یدر ثزخ شیاختلال تىلن ٍ ثلؽ ً

اس  ؾتزیث در وِتؾٌج اعت  تَس،یوبًتَعآ وزُ یوبریث ؽیؽب ًغجتبً نیؾلا

اس تػبّزات سٍدرط  یىی یؽَد ٍ گبّ یه بفتی وبراىیعَم ث هی

اس  یا جبهؽ ٍ گغتزدُ یثزرع وٌَى  تب  ٌىِیتَجِ ثِ ا  ثب 5-9.اعت یوبریث

 وبراىیاس ث یجبهؿِ ثشرگتز شیٍ تؾٌج ٍ ً یاختلالات حزوت

 هقدهِ
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 01/11/1401آًلایي:      24/10/1401پذیزػ:      23/09/1401: ٍیزایؼ     16/09/1401دریبفت:       چكيدُ
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ؽذُ  یهطبلؿِ عؿ يیاًجبم ًؾذُ اعت در ا زاىیدر ا تَسیوبًتَعآ وزُ

 یّب بفتِیٍ  یاس جولِ تؾٌج ٍ اختلالات حزوت یٌیثبل نیوِ ؾلا تاع

ٍ در جبهؿِ  یتز گغتزدُدر عطح  تَسیآوبًتَع وزُ وبراىیثهغش  یرآآ ام

 .زدیلزار گ یهَرد ثزرع یثشرگتز

 

 
حضزت رعَل  وبرعتبىیوِ در ث یفیتَف-یهطبلؿِ همطؿ يیدر ا

 ِیاًجبم ؽذ ول 1398 اعفٌذ تیلغب 1397 يیاس فزٍرد اوزم )ؿ(

وِ  وبرعتبىیث یثِ درهبًگبُ ٍ ثخؼ ًَرٍلَصوٌٌذُ  هزاجؿِ وبراىیث

ٍارد  تَسآوبًتَعی وزُ یوبریث ـیرا داؽتٌذ ثب تؾخ زیس یرّببیهؿ

اًجبم ؽذ  یاختلالات حزوت پیتَعط دٍ فلَؽ تیشیٍ .هطبلؿِ ؽذًذ

اس  ؼیث  آًْب، ٍجَد وزُ در یٍجَد اختلال حزوت ـیٍ پظ اس تؾخ

لام خَى  زیاعو ی)گلَثَل لزهش خبردار( در ثزرع تی% آوبًتَع10

را  تیوَد یهغش وِ آتزٍف یآ ار یي امّوچٌ (،1 ؽىل) یمیتزل یطیهح

 .ّب ثیوبراى ٍارد هطبلؿِ ؽذًذ بریًؾبى دّذ ٍ رد عبیز ثیو

 نیوِ هملذ ؾلا یهغش ؿِیخزٍج اس هطبلؿِ ٍجَد ضب یبرّبیهؿ

 .ثَد وبراىیث تیؾذم رضب ٍ ثبؽذ تَسآوبًتَعی وزُ

     ٍارد  تَسآوبًتَعی وزُ ـیوِ ثب تؾخ وبریث 27 اطلاؾبت

 ثب حفع یوبرعتبًیٍ پزًٍذُ ث ٌِیحبل ٍ هؿب ؽزح كیاس طز هطبلؿِ ؽذًذ

 
 

 

 

 

 

 
 

 

 
 هتعدد يّا يتكِ آكاًتَس واراىياز ب يكي يطيخَى هح رياسو :1 شكل

طلاؾبت ؽبهل ا يیا ؽذ. یفَرت وذدار گزدآٍرِ ٍ ث یهحزهبًگ

 يیدر ا یًَرٍپبت ،یًَؼ اختلال حزوت شیحبل ٍ ًَؼ تؾٌج ٍ ً ؽزح

، هطبلؿِ ؽبهل وزُ يیدر ا یهَرد ثزرع یلات حزوتاختلا ثَد. وبراىیث

ٍ گبسگزفتي سثبى ٍ  ی، اختلال حزوبت چؾوهیت ،خَردى یغتًَید

 .( ثَد2 ؽىل) لت

تَعط هتخقـ  یعبس پظ اس آهبدُ وبراىیث یطیلام خَى هح

 یارآ لام ثجت ؽذ. ام یّب تیؽذُ ٍ درفذ آوبًتَع تیرٍ یپبتَلَص

 نیًشآ ؼیافشا. لزار گزفت یَرد ثزرعاًجبم ٍ ه وبراىیث یهغش در توبه

در ًػز  IU/L 300 یثبلا زیهطبلؿِ همبد يیدر ا ٌبسیفغفَو يیوزات

 .گزفتِ ؽذ

 یّلغٌىاؾلاهیِ  اعبطثز وبراىیٌبهِ آگبّبًِ اس توبم ثتیرضب

(Declaration of Helsinki) هطبلؿِ  يیهزاحل ا یتوبه. ؽذُ اعت اخذ

 ثب وذ اخلاق زاىیا یشؽىاخلاق داًؾگبُ ؾلَم پ تِیتحت ًػز وو

IR.IUMS.FMD.REC.1399.604 .اًجبم ؽذ 

 ثذٍىفَرت  پضٍّؼ ٍ ثِ يیا یتٌْب ثزا وبراى،یاطلاؾبت ث ِیول

 ,SPSS softwareثب اعتفبدُ اس ّب  دادُ. گزفت زارًبم، هَرد اعتفبدُ ل

version 22 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA) یاًذ ٍ ثزا ؽذُ شیآًبل 

 یّب ؽبخـ ٍ یؽبهل جذاٍل فزاٍاً یفیب اس آهبر تَفّ دادُ لیتحل

ؽبهل ی لیاس آهبر تحل بتیفزض یثزرع یٍ ثزا یٍ پزاوٌذگ یهزوش

Descriptive analysis ،Frequency analysis، Cross tab ٍ        

Chi-square test در  05/0هطبلؿِ  يیدر ا یداربهؿٌ بریهؿ .اعتفبدُ ؽذ

 .ًػز گزفتِ ؽذ

 

 
ًفز سى  9د ٍ ًفز هز 18هطبلؿِ،  هَرد تَسآوبًتَعی وزُ وبریث 27 اس

ًفز در ثبسُ  11 ،عبل 30ًفز عي ووتز اس  عِ یعٌ ثَدًذ. اس ًػز ثبسُ

عبل  40 یًفز عي ثبلا چْبرٍ  36-40 ًفز در ثبسُ 9 ،عبل 35-30

 داؽتٌذ.

 وِ در ثَدًذؽزح حبل تؾٌج  یدارا وبراىیاس ث (%2/57) ًفز 16

هَرد اس ًَؼ تؾٌج فَوبل  هیثَد ٍ در  شُیهَرد ًَؼ تؾٌج صًزال 15

ًػز اختلالات  اس. ؽزح حبل تؾٌج ًذاؽتٌذ وبراىیًفز اس ث 11 .ثَد

 هَرد 21ذ. وزُ ثَدً یاختلال حزوت یدارا وبراىیتوبم ث یحزوت

 وبراىیًفز اس ثر ؽؼ د شیً ٍ خَردى ثَدًذ یغتًَید یدارا (8/77%)

 ّا يافتِ
 

 

 بررسي رٍش 
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گبس  وبراىیاس ث (%1/74)ًفز  11 ًؾذ. تیرٍ یاختلال حزوت يیا

ثَد  ؽذُلت ٍ سثبى  یّب داؽتٌذ وِ هٌجز ثِ سخنگزفتي لت ٍ سثبى 

 .)2 ؽىل)

ٍ  ثَدًذ هیت یاختلال حزوت یدارا وبراىیاس ث( %67/66)ًفز  18

 12در  هیت اختلال یدارا وبراىیدر ث هیًذاؽتٌذ. ًَؼ ت هیًفز ت 9

 پٌجٍ در  یحزوت هیهَرد اس ًَؼ ت هیٍ در  یفَت هیهَرد اس ًَؼ ت

وِ  یحزوبت چؾو اختلال .ٍ هَتَر ثَد یحزوت هیًفز اس ًَؼ ت

در  یافم یٍ گبّ یًگبُ ؾوَد تیآّغتِ ٍ هحذٍد  فَرت عبوبدِ ث

 یًفز حزوبت چؾو 16 در ٍ ؽذ تیرٍ وبراىیاس ث%( 74/40)ًفز  11

در  تیگزفتي جٌغثب در ًػز  یاختلال حزوت بتییجش .ًزهبل ثَد

 یاختلال حزوت یهَجَد اعت. ثب در ًػز گزفتي توبه 1جذٍل 

طَر  در خَردى در هزداى ثِ یغتًَید یثزٍس اختلال حزوت وبراى،یث

 (.=049/0P) ثَد ؾتزیاس سًبى ث یهؿٌبدار

ؿِ هطبل يیدر ا یثزرع تحتاس هَارد  (%2/85هَرد ) 23 در

هطبلؿِ  يیا ًفز درؽؼ هَرد در  .رفتِ ثَد يیاس ث یتبًذًٍ ّبی رفلىظ

هَارد اًجبم ؽذُ % 85وِ در  ذیًَار ؾقت ؾضلِ اًجبم گزد یثزرع

 یؾضلاً نیآًش ؼیؽذُ اعت. در هَرد افشا تیرٍ یًَرٍپبت یپل

 (%90هَرد ) 9اًجبم ؽذُ  ؼیهَرد آسهب 10 در ٌبسیفغفَو يیوزات

هَرد  وبراىیهغش ث یّب یآ رآ در ّوِ ام ؽذُ اعت. تیرٍ نیآًش ؼیافشا

ٍ پَتبهي در  تیّغتِ وَد در گٌبلیع ؼیافشا تیوَد یآتزٍف یثزرع

 .(3 ؽىل) ؽذ تیرٍ T2/Flairعىبًظ 

 
 بيواراى هرد ٍ زى در سيكاًتَزآ كرُ يواريب يٌيبال نيعلا: 1 جدٍل

 *P درصد فراٍاًي تعداد ًَع اختلال حركتي

 وزُ
 %66/66 18 هزد

083/0 
 %33/33 9 سى

 دیغتًَی در خَردى
 %42/71 15 هزد

049/0 
 %57/28 6 سى

 گبسگزفتي سثبى ٍ لت
 %33/73 11 هزد

071/0 
 %66/26 4 سى

 تیه هَتَر ٍ فَتی
 %15/63 12 هزد

251/0 
 %84/36 7 سى

 اختلال حزوبت چؾوی
 %63/63 7 هزد

366/0 
 %36/36 4 سى

 فتِ ؽذ.در ًػز گز >05/0P، عطح هؿٌبدار chi-Square testآسهَى آهبری: *

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 واريگرفتي هكرر زباى در دٍ ب لب در اثر گاز يّا :زخن2 شكل

 
 

 

 

 

 

 

 

 
 تيّستِ كَد يكِ آترٍف يآآر ام T2سكاًس  تاليساژ يًوا :3شكل 
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وزُ ثَدًذ اهب  یاختلال حزوت یدارا وبراىیهطبلؿِ ّوِ ث يیدر ا

اس  یىی جِیدر ًت، خَردى ثَد یغتًَید یتلال حزوتاخ يیتزؿیؽب

در  ذیثب ٌتَىیوزُ ّبًگت یوبریث وبراى،یث يیهْن ا یّب یافتزال ـیتؾخ

هؾبثِ ٍ ثب  يیتَاًذ در عٌ یه ٌگتَىیّبًت یوبریثًػز گزفتِ ؽَد. 

 ٌگتَىیّبًت یوبریؽجِ ث یّب عٌذرم يیّوچٌ وٌذ. ثزٍستػبّزات هؾبثِ 

 10.ؽَد در ًػز گزفتِ ذیثب شیً

 بیثب وزُ  یوِ در ثشرگغبل ٌگتَىیّبًت یوبریؽجِ ث یّب عٌذرم

ثبرس  یزیثب درگ ه،یٍ ت یغتًَیجولِ داس ،یاختلالات حزوت زیعب

 یّب وٌٌذ، ؽبهل عٌذرم یسثبى تػبّز ه-یدّبً-فَرت ِیًبح

ثب  3.لئَد اعت ٍ عٌذرم هه تَسآوبًتَعی وزُؾوذتبً  تَس،یًَرٍآوبًتَع

 يیا وبراىیث هیَلَصیراد نیؾلا شیٍ ً تَارثُ تَجِ ثِ عي ٍ ًحَ

وِ عي  زایثَدًذ س تَسآوبًتَعی وزُ ـیهتٌبعت ثب تؾخ ؾتزیهطبلؿِ ث

ثبلاتز  (McLeod syndrome) لئَد هه عٌذرمهجتلا ثِ  وبراىیاثتلا ث

اعت وِ در  ؿتزیؽب عٌذرم يیدر ا یَپبتیٍ ه یللج یزیاعت ٍ درگ

 سا یىیوِ  عتا یْیثذ .ًؾذ تیهَرد هطبلؿِ هب رٍ وبراىیث

 تَسآوبًتَعی وزُ وبراىیث یىیصًت ذییتب هطبلؿِ هب ؾذم یّب تیهحذٍد

وبر  هی یثزا یوبریث طیٍ ؽزا یٌیثبل نیجبهؽ اس ؾلا درن .ثبؽذ یه

 یّب ؼیهْن اعت ٍ آسهب بریفزفِ ثغ ثِ وبرآهذ ٍ همزٍى یقیتؾخ

ؽذ، رد  ٌگتَىیّبًت یوبریث ـیوِ تؾخ یرا ٌّگبه ؾتزیث یىیصًت

 یّب تغت یبثیوبر هوىي اعت ؽبهل ارس يی. اوٌذ یه ییراٌّوب

-هیاس لحبظ هتبثَل یلگزغزثب ه،یَلَصیشیٍ الىتزٍف یرٍاًؾٌبخت

 10.ثبؽذ یه یهغش یزثزداریٍ تقَ ییبیویَؽیث

 ،یتؾٌج اغلت در ًَؼ ؽزٍؼ در ًَجَاً ٌگتَى،یّبًت یوبریث در

دّذ اهب در  یرخ ه یعبلگ 10ثب ؽزٍؼ لجل اس  وبراىیاس ث 30-%50در 

اعت وِ تؾٌج در تؿذاد  یدر حبل يیا 10.ثبؽذ یًو ؽیؽب يیًَؼ ثبلغ

% در 60 اعت ٍ در ؽیًغجتبً ؽب ٌگتَى،یّبًت یوبریؽجِ ث یّب عٌذرم

لئَد تػبّز  % هَارد ثب عٌذرم هه40ٍ  ظیتَسآوبًتَعی وزُعٌذرم 

 ذییتب وِ در% 55تؾٌج حذٍد  یدر هطبلؿِ هب درفذ فزاٍاً 11.وٌٌذ یه

-فَرت ِیوزُ در ًبح ظیتَسآوبًتَعی وزُ عٌذرم .ثَد یهطبلؿبت لجل

هؿوَلاً در ٌّگبم خَردى، ثب  بیٌشیغىیٍ د یغتًَیسثبى، د-یدّبً

 وبراىیث يی. اوٌذ یسثبى ٍ گبس گزفتي سثبى تػبّز ه یسدگ زٍىیث

گزدى ّوزاُ ثب خن ؽذى/وؾؼ  ذیهوىي اعت ثب اعپبعن ؽذ يیّوچٌ

هزاجؿِ  ؽَد یعز ه ضزثِهٌجز ثِ افتبدى عز ٍ  َاًذت یوِ ه یًبگْبً

 یاس ًَرٍپبت یوِ حبو یؾضلاً لیضؿف ٍ تحل ،یوٌٌذ. آرفلىغ

 ؾتزیث ـیّوشهبى اعت، هوىي اعت در تؾخ یَپبتیه بی ٍ یطیهح

حذٍد درهطبلؿِ هب  3.ووه وٌذ ٌگتَىیّبًت یوبریاس ث شیٍ توب یوبریث

گزفتي  سگب وبراىیث% 40خَردى ٍ حذٍد  یغتًَید یدارا وبراىیث% 77

 % 85حذٍد  شیاعت ٍ ً یهطبلؿبت لجل ذییسثبى ٍ لت داؽتٌذ وِ در تب

 ؾضلِ،–هَارد اًجبم ؽذُ ًَار ؾقت% 86در  ،یآرفلىغ وبراىیث

اختلال چٌذ  هیلئَد  عٌذرم هه. ؽذُ اعت تیرٍ یًَرٍپبت پلی

 یزیگثز در ؾلاٍُثب تَارث ٍاثغتِ ثِ جٌظ اعت وِ  یغتویع

 زیثبٍ للت ت یطیاؾقبة هح ّب، چِیهغش، ثز هبّ یا ؾذُلب یّب ؾمذُ

 یزیوِ هوىي اعت ثب درگ یا وزُ نیثب ؾلا شیعٌذرم ً يی. اگذارد یه

اهب ٍجِ  وٌذ، یفذا ثبؽذ تػبّز ه ذیتَل شیٍ ً یدّبً-فَرت ِیًبح

 جبًیعٌذرم تمز يیاعت وِ ا يیا ظیتَسیًَرٍآوبًتَع یوبریاختلاف ثب ث

 غنیٌغًَیعٌذرم پبرو بیلت، اختلال ثلؽ  بی ىثب گبس گزفتي سثب ّزگش

ٍ  یللج یتویرآفَرت  ثِ یللج یزیدرگ يی. ّوچٌوٌذ یتػبّز ًو

 شیلحبظ ً يیوِ اس ا دّذ یرخ ه وبراىیث يیاس ا% 60در یَپبتیَهیوبرد

 12ٍ13.ثبؽذ ظیتَسیوبًتَعآًَرٍ یوبریث یوبریثب ث شیهتوب تَاًذ یه

 وبراىیث يیٌّگبم هَاجِْ ثب ا یؾگبّیآسهب یّب یبثیاس ارس یثزخ

 یوجذ یّب نیٍ آًش ٌبسیو يیوزات یعطح عزه ؼیّغتٌذ. افشا ذیهف

اغلت در عٌذرم  یطیخَى هح زیدر اعو تیٍجَدآوبًتَع

 شیهَارد ً يیؽَد، ٍ ا یلئَد هؾبّذُ ه ٍ عٌذرم هه تَسآوبًتَعی وزُ

در هطبلؿِ هب در  10.ذثبؽ ٌتَىیّبًگت یوبریٍجِ افتزاق ثب ث تَاًذ یه

 يیعطح ا ٌبسیفغفَو يیوزات ؼیاس هَارد اًجبم ؽذُ آسهب %90حذٍد 

هطبلؿِ ثب در ًػز گزفتي حجن ًوًَِ لبثل  يیًؾبى داد. ا ؼیافشا نیآًش

 ذییاًجبم گزفتِ اعت ٍ در تب یىیًبدر صًت یوبریث يیتَجِ در ا

 یتًَغیوزُ ٍ د یحزوت اختلالهطبلؿبت گذؽتِ فَرت گزفتِ اعت. 

تؾٌج در درفذ ثِ  شیثَدُ اعت ٍ ً یوبریثزٍس ث نیؾلا يیتزؿیاس ؽب

خَردى  یغتًَید نی. هب ًؾبى دادوٌذ یثزٍس ه وبراىیاس ث ییًغجت ثبلا

 .وٌذ یّب ثزٍس ه ًغجت ثِ خبًن یدر هزداى در درفذ ثبلاتز

ًبهِ تحت ؾٌَاى  بىیاس پب یهمبلِ حبفل ثخؾ يیا: عپبعگذاری

 تَسیآوبًتَع هجتلا ثِ وزُ وبراىیث هیَلَصیادٍ ر یٌیثبل یثزرع"

 یدر همطؽ دوتزا "رعَل اوزم )ؿ( وبرعتبىیثِ ث وٌٌذُ هزاجؿِ

داًؾگبُ  تیثب حوب 15370ثب وذ  1400ثبؽذ وِ در عبل  یه یتخقق

 ت.اجزا ؽذُ اع زاىیا یؾلَم پشؽى

 بحث
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Background: chorea-acanthocytosis is a form of the autosomal recessive disease. The 

onset of disease symptoms usually starts from the third decade of life and presents with 

chorea, other abnormal movements such as eating dystonia, tongue and lip biting, vocal 

and motor tics, seizure, and behavioral impairment. In this study, the clinical 

presentations and brain imaging of these patients were reported. 

Methods: In this descriptive study, information about patients with a specific 

movement disorder who were referred to a tertiary center in the Rasool Akram hospital 

(Tehran) from March 2018 to February 2019 were recorded. The inclusion criteria were 

the presence of chorea (a form of abnormal movement) and the presents of acanthocyte 

cells higher than 10% in a peripheral blood smear. The exclusion criteria were the 

evidence of secondary causes of the chorea or endocrine disorders. The clinical 

symptoms and brain imaging findings were evaluated by two expert neurologists and 

recorded in the patient's electronic files. 

Results: Twenty-seven eligible patients were included. 18 patients were male and 9 

were female. Sixteen patients had seizures and 90% of them were categorized as 

generalized tonic-clonic seizures. 21 patients had eating dystonia (71 percent were male 

and 29 percent were female) and 18 patients had complex motor and vocal tics, 11 

patients presented extra ocular movement disorders, and 11 patients had evidence of 

tongue and lip biting. The absence of the deep tendon reflex was detected in 23 

patients. Considering all the patients' movement disorders, the prevalence of eating 

dystonia was significantly higher in men than in women. (P=0.049). Other abnormal 

movements were not different between men and female. All patients had caudate 

atrophy and increased signal intensity in T2/Flair sequences in caudate nuclei and 

putamen in the brain imaging. 

Conclusion: The most common abnormal movement after chorea was eating dystonia. 

The male gender was more susceptible to present eating dystonia than the female. 

However, this superiority was not seen in other movement disorders. 

 

Keywords: chorea, dystonia, neuroacanthocytosis seizure. 
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