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 مقدمه

فٍی س‌ ‌‌ّب‌اذتلالات‌هیلیي‌لکَزیستز ستتٌ ‌(.1‌،2سزای‌سیستن‌اػصبة‌هزکشیّ‌

یتتتت ‌‌Adrenoleukodystrophy)‌ALD آزرًَلَکَزیستتتتتزٍفی‌

‌آًستتلبلَتب ی‌هتبثَلیتت ‌ًَرٍزصًزا یتتَ‌ٍاثستتتِ‌ثتتِ‌ تتٌ ‌ه لتتَة‌‌‌‌‌

 X-linked3‌،4 ضَز‌‌(‌است‌کِ‌هؼوَلاً‌اس‌زٍراى‌کَزکی‌ضزٍع‌هی)‌‌

‌‌ثلٌتس‌‌ی‌ جوتغ‌استیسّبی‌بتزة‌ثتب‌سًجیتزُ‌‌‌‌‌‌،ػلت‌ایتي‌ثیوتبری‌‌

 Very long chain fatty acidsغسز‌فَق‌کلیَی‌است‌کتِ‌‌‌ٍ‌(‌زر‌ه ش

‌.(5 ‌یسآ‌ًبقل‌زر‌ سار‌تزٍکسیشٍم‌ثِ‌ٍ َز‌هیثز‌اثز‌اضکبل‌زر‌تزٍ ییي‌

ٍ‌‌‌‌‌‌ثیوبری‌اغلت‌زر ‌سٌیي‌کتَزکی‌ثتِ‌رتَرت‌اذتتلال‌ضتٌبذتی‌

،‌ثِ‌ سریج‌ثب‌تیطتزفت‌ثیوتبری‌اذتتلالات‌رفتتبری‌‌‌‌‌،غبس‌ضسُآازراکی‌

ٍ‌‌ّب‌ثِ‌رتَرت‌ستلتی‌اًتسام‌‌‌‌زرگیزی‌اًسام‌گلتبری‌ٍ اسپبستیستیتِ‌‌‌ّتب‌

‌زررتس‌‌‌77زرفَق‌کلیتِ‌‌‌زػلاٍُ‌ثز‌ایي‌زرگیزی‌غس؛‌(2 ‌سکٌ‌ثزٍس‌هی

‌.(1 ‌ضَز‌اس‌ثیوبراى‌زیسُ‌هی

رٍش‌‌Magnetic resonance imaging‌)MRIرٍش‌ 

ّتبی‌‌‌است‌سیتزا‌ًبٌّجتبری‌‌ ALD  صَیزثززاری‌طلایی‌ثزای‌ارسیبثی

.‌زرهتبى‌ارتلی‌‌‌(6 زّتس‌‌‌ّبی‌ثبلیٌی‌ًطبى‌هی‌اٍلیِ‌را‌قجل‌اس‌ثزٍس‌یبفتِ

‌.ثیوبری،‌تیًَس‌ه ش‌استرَاى‌است

‌
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ِ‌‌‌‌رحجت ای‌کتِ‌ّتن‌اکٌتَى‌زر‌اًجتبم‌‌‌‌‌‌ّبی‌هٌقطغ‌ضسُ‌استت‌ثتِ‌گًَت

ّبی‌زستِ‌ وؼی‌ٍ‌ثزقتزاری‌ار جتبب‌ثتب‌ّوستبلاى‌ذتَز‌زبتبر‌‌‌‌‌‌‌‌ثبسی

تشض ‌ار بع‌ضسُ‌‌س.‌هتؼبقت‌ضزٍع‌ػلاین‌ثیوبر‌ثِ‌رٍاىثبض‌اذتلال‌هی

‌قتزار‌ثب‌ریسپزیسٍى‌‌فؼبلی‌ حت‌زرهبى‌زارٍیی‌ثب‌ طریص‌ثیص‌ثَز‌کِ

ثتِ‌‌‌ٍ‌ثتِ‌زرهتبى‌ًتسازُ‌ثتَز‌‌‌‌ی‌زر‌ایي‌هست‌ثیوبر‌تبسد‌هٌبستج‌‌گزفت،

‌ّتبی‌هٌقطتغ‌‌‌اذتلال‌ کلن‌ثِ‌رَرت‌رتحجت‌‌، سریج‌ثب‌گذضت‌سهبى

 Slurred speech)ثیوتبر‌فزسًتس‌‌‌ضسُ‌ثَزافشٍزُ‌ر‌ثِ‌هطکلات‌ثیوب‌‌.

ّلتتِ‌هتَلتس‌‌‌‌39زٍم‌ثَز‌کِ‌ثِ‌رٍش‌سایوبى‌طجیؼی‌ثب‌ستي‌اتبهلگی‌‌‌

ی‌ٍاکسیٌبسیَى‌کَزک‌کبهل‌ثتَز.‌ کبهتل‌ازکتتی‌ٍ‌‌‌‌‌ضسُ‌است.‌سبثقِ

گلتبری‌قجل‌اس‌ضزٍع‌ثیوبری‌ًزهبل‌ثَزُ‌ٍلتی‌زر‌یت ‌هتبُ‌اذیتز‌زبتبر‌‌‌‌‌‌

ثِ‌رتَرت‌‌‌ی‌هصزف‌زارٍی‌ریسپزیسٍى‌اذتلال‌ کلن‌ضسُ‌است.‌سبثقِ

‌رٍساًِ‌زاضت.‌ٍالسیي‌هٌسَة‌ًشزی ‌ تسز‌ػوِ‌زذتز‌زایی(‌ثَزًس.

ّتبی‌‌‌ثب‌ َ ِ‌ثتِ‌ػتسم‌تبستد‌ثیوتبر‌ثتِ‌زرهتبى‌‌‌‌‌‌‌ٍ‌هزا ؼِ‌ت ‌اس

هؼبیٌتبت‌‌،‌ حت‌ثزرستی‌کبهتل‌ػصتجی‌قتزار‌گزفتت.‌زر‌‌‌‌‌‌رٍاًپشضکی

ّبی‌‌ ستّبی‌ٍ زی‌ثیوبر‌هرتصزی‌افشایص‌یبفتِ‌ثَز.‌‌رفلک ‌ػصجی

‌ِ ‌Tandem gait‌‌ٍFinger to nose ستت‌‌ای‌ثیوتبر‌ثتِ‌ٍیتضُ‌‌‌‌‌هرچت

،‌تلاًتبر‌رفلک ‌زٍ‌طتزف‌ًزهتبل‌ٍ‌قزیٌتِ‌‌‌‌ذلیف‌هطبّسُ‌ضساذتلال‌

ّتبی‌‌‌ثَز.‌ا ‌ٍ‌ازکت‌کَزک‌زر‌سزاس‌طجیؼی‌ثَز‌ثب‌ َ ِ‌ثِ‌یبفتِ

اس‌ه ش‌اًجتبم‌‌‌MRIفَق،‌ ْت‌ثزرسی‌ثیطتز‌ صَیزثززاری‌ثِ‌رٍش‌

ر‌ًوتب‌‌ضس.‌زر‌ صَیزثززاری‌ه تشی‌ًتَاای‌ّتبیپز‌ستیگٌبل‌ٍا ت ‌ز‌‌‌‌‌

 Fluid attenuated inversion recovery)‌FLAIR‌‌‌ُزر‌ًَاای‌تتز

ًٍتزیکَلار‌ذللی‌هطبّسُ‌ضس‌کِ‌ ب‌ًشزی ‌کَر ک ‌اکسیپیتبل‌اهتساز‌

‌.‌(1 ضکل‌یبفتِ‌ثَز‌

‌

‌
ی نواحی هایپرسیکنال در  دهنده نشان FLAIRدر نمای اکزیال  .1شکل 

 نواحی پره ونتریکولار خلفی است که تا نزدیک کورتکس 

 .امتداد یافته است

‌‌‌‌ِ ی‌ه تش‌ثتِ‌‌‌‌ػلاٍُ‌ثز‌آى‌ًتَاای‌ّبیپزستیگٌبل‌زر‌هرچتِ‌ٍ‌ستبق

ثب‌ شریق‌اًْبًسوٌت‌زر‌ابضیT1‌‌ٍِ َح‌زیسُ‌ضس‌ّوچٌیي‌زر‌ًوبی‌

ّبی‌فتَق‌ثتِ‌‌‌‌ًَاای‌ّبیپزسیگٌبل‌زر‌ًَاای‌هذکَر‌زیسُ‌ضس‌کِ‌یبفتِ

‌(.2 ضکل‌ًلغ‌ثیوبری‌زهیلیٌشاى‌ثب‌زرگیزی‌ٍسیغ‌ثَز‌

‌زر‌آسهبیطبت‌اًجبم‌ضسُ:

 
Ammoniac = 69 / Lactat = 6.6 / Wbc = 6900 Neut = 

49%  Lymph = 42% / Hb = 12.7 / Plt = 391000 

CSF Analisis : 

Wbc = 0 / Rbc = 5 / Glucose = 62 / LDH = 96 / 

Protein =108 / Culture = negative / CSF Smear = 

negative 
‌

‌
ی انهانسمنت در نواحی  دهنده با تزریق نشان T1نمای آگزیال  .2شکل 

 پره ونتریکولار خلفی مجاور با کورتکس است.

‌

ثب‌ َ ِ‌ثِ‌ثبلا‌ثَزى‌ٍا  ‌تزٍ ئیي‌زر‌هتبیغ‌ًرتبػی‌ٍ‌ تبیؼبت‌‌‌‌

ٍ‌ًیتتتش‌ػلایتتتن‌ثتتتبلیٌی‌ااتوتتتبل‌‌‌‌‌MRIزهیلیٌیتتتشاى‌ذللتتتی‌زر‌‌

آزرًَلکَزیستزٍفی‌قَیتبً‌هطتزح‌ضتس‌ٍ‌زرذَاستت‌ارستبل‌آسهتبیص‌‌‌‌‌‌‌

‌‌ی‌ثستتتیبر‌ثلٌتتتس‌گیتتتزی‌استتتیسّبی‌بتتتزة‌ثتتتب‌سًجیتتتزُ‌‌‌اًتتتساسُ

 Very long chain fatty acid‌)VLCFA‌‌ُضس‌کتِ‌ثتِ‌‌‌زر‌سزم‌زاز

رٍ‌ طتتتریص‌‌ایتتتي‌اس‌؛اتتتس‌طجیؼتتتی‌ثتتتَز‌‌‌ٍ تتتَح‌ثتتتبلا ز‌اس‌

گززیس.‌ثیوبر‌ حت‌زرهبى‌ثب‌رٍغي‌لتَرًشٍ‌‌زرًَلکَزیستزٍفی‌هسجل‌آ

ذَراکی‌قزار‌گزفت.‌ثب‌ َ ِ‌ثِ‌ایٌکِ‌تیًَتس‌ه تش‌استترَاى‌تتیص‌اس‌‌‌‌‌

رٍ‌ثیوبر‌ ْت‌تیًَتس‌‌‌ضزٍع‌ػلاین‌ػصجی‌ثیطتزیي‌سَز‌را‌زارز‌اس‌ایي

‌هؼزفی‌ًطس.

ی‌اذلاق‌زاًطگبُ‌ػلَم‌تشضکی‌‌ایي‌ حقیق‌ َسط‌کویتِتزٍتَسال‌

ضتتتْیس‌رتتتسٍقی‌یتتتشز‌ اییتتتس‌ضتتتسُ‌استتتت‌ کتتتس‌اذتتتلاق‌‌‌‌‌‌‌

IR.SSU.REC.1401.038).‌
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 بحث

ی‌ی ‌هَرز‌ بلتت‌اس‌آزرًَلکَزیستتزٍفی،‌ثتب‌‌‌‌‌زر‌ایي‌گشارش‌ثِ‌ارائِ

ضزٍع‌اس‌زٍراى‌کَزکی‌تززاذتتِ‌ضتسُ‌استت‌کتِ‌زر‌اثتتسا‌ثتِ‌ثرتص‌‌‌‌‌‌‌‌

کتبّص‌ وزکتش‌‌‌‌-فؼتبلی‌‌ثتیص‌ ػلایتن‌‌ثیوبراى‌سزتبیی‌رٍاًپشضتکی‌ثتب‌‌

 ADHDثب‌ٍ َز‌زرهتبى‌‌‌ثیوبر (‌هزا ؼِ‌کززُ‌ثَز‌ٍلی‌ػلاین‌رفتبری

هٌبست‌ثْجَزی‌ًساضت‌ٍ‌اذتلال‌ کلن‌ًیش‌ثِ‌ػلاین‌قجلی‌ا تبفِ‌ضتسُ‌‌‌

ثَز‌ٍ‌زر‌ًْبیت‌ طریص‌آزرًَلکَزیستزٍفی‌ثزای‌ٍی‌هستجل‌ضتس.‌‌‌

‌‌َ ز‌زارز،‌اگزبِ‌بٌس‌گشارش‌هَرزی‌زر‌ٌّس‌زر‌هَرز‌ایي‌اذتتلال‌ٍ ت

ِ‌‌ّب‌ضزٍع‌ػلاین‌هزثَب‌ثِ‌اذتلال‌ًقص‌اهب‌ّیچ‌ی ‌اس‌گشارش ‌- َ ت

‌.(4،‌6  ًیست‌(ADHD ‌فؼبلی‌ثیص

ی ‌آًستلبلَتب ی‌هتبثَلیت ‌ٍاثستتِ‌‌‌‌ (ALDآزرًَلَکَزیستزٍفی‌ 

ّتبی‌ثتبلیٌی‌‌‌‌ثِ‌ ٌ ‌ه لَة‌است‌کِ‌زارای‌طیف‌ٍسیؼی‌اس‌فٌَ یت ‌

ثبضتس‌ٍ‌‌‌کَزکی‌هتی‌زٍراى‌هزثَب‌ثِ‌ زیي‌ًَع‌ایي‌ثیوبری‌‌است.‌ضبیغ

(.‌ایي‌فٌَ ی ‌اس‌ثیوتبری‌‌2‌،4ضَز‌ ‌سبلگی‌آغبس‌هی‌17 ب‌‌4زر‌سٌیي‌

‌ٍ ػلایتن‌آى‌ػوتس بً‌ػلایتن‌‌‌‌ ضسیس زیي‌ًَع‌آزرًَلکَزیستزٍفی‌استت‌

ٍ‌‌‌‌ه شی‌است‌ٍ‌ ٍ‌ًتب َاًی‌زر‌‌‌ازراکتی‌‌ثتِ‌رتَرت‌اذتتلال‌ضتٌبذتی‌

سبیز‌ػلایتن‌ثیوتبری‌‌‌‌ثِ‌ سریج‌ثب‌تیطزفت‌ثیوبری‌،غبس‌ضسُیبزگیزی‌آ

ًٌس‌ طٌج،‌اذتلالات‌رفتبری‌ٍ‌گلتبری،‌اذتلال‌زر‌راُ‌رفتتي‌ٍ‌سٍال‌‌هب

ی‌ثیوبری‌اضکبل‌زر‌ثلغ،‌‌ضَز‌زر‌هَارز‌تیطزفتِ‌ػقل‌تیطزًٍسُ‌ثبرس‌هی

ضتَز.‌ػلائتن‌ثیوتبری‌زر‌‌‌‌‌ًبضٌَایی‌ٍ‌اس‌زست‌زازى‌ثیٌبیی‌ًیش‌زیسُ‌هی

کٌس.‌ًتب َاًی‌ضتسیس‌ٍ‌‌‌‌ًَع‌کَزکی‌ت ‌اس‌ثزٍس‌ثِ‌سزػت‌تیطزفت‌هی

ی‌اس‌ػَار ی‌هبًٌس‌تٌَهًَی‌ثِ‌طتَر‌هتَستط‌زر‌اتسٍز‌زٍ‌‌‌‌هزگ‌ًبض

‌.(1 زّس‌‌سبل‌ت ‌اس‌ضزٍع‌ػلاین‌رخ‌هی

 زیي‌ػلائن‌زر‌ًَع‌ضزٍع‌ضتًَسُ‌زر‌زٍراى‌کتَزکی‌‌‌‌اگزبِ‌ضبیغ

 Childhood onset‌‌ُگیتتزی‌‌(‌هؼوتتَلاً‌  ییتزات‌رفتتتبری‌هبًٌتس‌کٌتتبر

‌ٍ لتیي‌‌غیزطجیؼی‌یب‌تزذبضگزی‌است،‌اهب‌ایي‌ػلاین‌رفتبری‌اغلتت‌اس‌ا

رغن‌زیگتز‌‌‌ثبضس.‌زر‌ثیوبر‌هب‌ػلی‌ضکبیبت‌ثیوبر‌زر‌ٌّگبم‌هزا ؼِ‌ًوی

ثتَز.‌‌‌ADHDهَارز‌گشارش‌ضسُ،‌اٍلیي‌ػلاهت‌ثیوبری‌ثتِ‌رتَرت‌‌‌

فؼبلی،‌ی ‌ثیوبری‌ضبیغ‌رٍاًپشضکی‌ثِ‌ٍیتضُ‌‌‌ثیص‌- َ ِ‌اذتلال‌ًقص

زّس‌ٍ‌ثب‌ػلائن‌‌زر‌کَزکبى‌است‌کِ‌ثشرگسبلاى‌را‌ًیش‌ حت‌ اثیز‌قزار‌هی

‌.(3‌،7 ضتَز‌‌‌فؼتبلی‌هطترص‌هتی‌‌‌‌ٌٌسُ‌زر‌ثؼس‌ َ ِ‌ٍ‌یتب‌ثتیص‌‌هرتل‌ک

ّبی‌رفتتبری‌رایتج‌زر‌ایتي‌‌‌‌‌فؼبلی‌ٍ‌ کبًطگزی‌سج ‌ َ ْی،‌ثیص‌ثی

ّبی‌ثؼتسی‌را‌زر‌ حصتیل،‌اضتت بل‌ستلاهت‌‌‌‌‌‌ثیوبری‌ّستٌس‌کِ‌آسیت

ّتبی‌رٍاًتی‌هبًٌتس‌‌‌‌‌.‌هحتزک‌(7 کٌٌس‌‌رٍاى‌ٍ‌رٍاثط‌ضرصی‌ایجبز‌هی

ّبی‌زرهتبًی‌اٍلیتِ‌‌‌‌سبیکَ ی ‌ شء‌گشیٌِ‌هتیل‌فٌیسات‌ٍ‌زارٍّبی‌آًتی

‌(.‌7‌،8زر‌کَزکبى‌است‌ ADHD ثزای‌

ستبل(‌ حتت‌‌‌‌6 ب‌کِ‌کِ‌ثیوبر‌هب‌ثب‌ َ ِ‌ثِ‌سي‌ٍی‌ سیتز‌‌‌اس‌آى

زرهبى‌ثب‌رسپزیسٍى‌رٍساًِ‌قزار‌گزفتِ‌ثَز‌ٍ‌تبسد‌هٌبست‌زرهتبًی‌ثتب‌‌‌

ٍ‌اذتتلال‌ذلیتف‌ ؼتبزلی‌‌‌‌ٍ َز‌افشایص‌زٍس‌زارٍ‌ًتسازُ‌ثتَز‌ٍ‌ًیتش‌‌‌‌

اذتلال‌ کلن‌اس‌ی ‌هبُ‌تیص‌ثِ‌ػلاین‌ٍی‌افشٍزُ‌ضسُ‌ثتَز،‌ثتب‌ضت ‌‌‌‌

MRI‌‌‌ِثِ‌ثیوبری‌تبراًطین‌ه شی‌ حت‌ ّتبی‌‌‌ه ش‌قزار‌گزفت‌کتِ‌یبفتت

‌آى‌قَیبً‌ثِ‌ًلغ‌ثیوبری‌زهیلیٌیشاى‌هزکشی‌هبًٌس‌آزرًَلکَزیستزٍفی‌ثَز.

س‌‌‌‌ اَّ ه تتش‌ٍ‌ایٌکتتِ‌زر‌افتتزاز‌هجتتتلا‌ثتتMRI‌‌‌‌‌ِثتتب‌ َ تتِ‌ثتتِ‌ضتت

کَزیستتزٍف‌ لََ ی‌ستطَح‌ثتبلایی‌اس‌استیسّبی‌بتزة‌اضتجبع‌ضتسُ‌ثتب‌‌‌‌‌‌‌‌آزرً

‌.(2،‌6 یبثتس‌‌‌ّب‌ جوغ‌هتی‌‌زر‌ه ش‌ٍ‌ثبفت‌(VLCFA)ی‌ثسیبر‌ثلٌس‌‌سًجیزُ

اًجتبم‌ٍ‌ طتریص‌آزرًَلکَزیستتزٍفی‌زر‌‌‌‌‌سزهی‌VLCFAآسهبیص‌

‌ثیوبر‌هسجل‌ضس.

صًی ‌ ‌زرهبى‌ارلی‌تیًَس‌سلَل (‌استت‌کتِ‌زر‌‌‌HCTّبی‌ذًَسبس‌آلَ

لٍیِ‌هزالِ ثتب‌‌.‌(4 کٌتس‌‌‌ه شی‌تیطزفت‌ثیوتبری‌را‌هتَقتف‌هتی‌‌‌‌‌ALDی‌ا

 َ ِ‌ثِ‌ایٌکتِ‌تیًَتس‌ه تش‌استترَاى‌تتیص‌اس‌ضتزٍع‌ػلایتن‌ػصتجی‌‌‌‌‌‌‌‌‌

رٍ‌ثیوبر‌ ْت‌تیًَس‌هؼزفی‌ًطس‌ٍ‌ثیوتبر‌‌‌ثیطتزیي‌سَز‌را‌زارز،‌اس‌ایي

 حت‌زرهبى‌ثب‌رٍغي‌لَرًشٍ‌ذَراکی‌قزار‌گزفت‌کتِ‌ػلایتن‌زر‌ستیز‌‌‌‌

‌.تیگیزی‌ثیوبر‌ رلیف‌یبفت

‌

 گیری نتیجه

ّتبیی‌استت‌کتِ‌ثتب‌‌‌‌‌‌ ولِ‌ثیوبری ثب‌ َ ِ‌ثِ‌ایٌکِ‌آزرًَلکَزیستزٍفی‌اس

زّتس،‌زر‌کَزکتبى‌هتذکز‌ثتب‌‌‌‌‌‌طیف‌ثبلیٌی‌ٍسیؼی‌ػلاین‌ذَز‌را‌ثزٍس‌هتی‌

زٌّتس‌ٍ‌‌‌ّبی‌هؼوَل‌تبسد‌ًوی‌فؼبلی‌کِ‌ثِ‌زرهبى‌  ییزات‌رفتبری‌ٍ‌ثیص

‌فؼبلی‌ػلاین‌زیگز‌زرگیتزی‌ًَرٍلتَصی‌زارًتس،‌لاسم‌استت‌‌‌‌‌یب‌ّوزاُ‌ثیص

‌.ااتوبل‌اثتلا‌ثِ‌ایي‌ثیوبری‌هسًظز‌تشض ‌هؼبلج‌قزار‌گیزز

‌

 تشکر و قدردانی

‌اس‌ٍالتتتسیي‌ثیوتتتبر‌ثتتتِ‌زلیتتتل‌ّوکتتتبری‌زر‌ طتتتریص‌ٍ‌زرهتتتبى‌‌
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Abstract 

Background: Adrenoleukodystrophy is an X-linked neurodegenerative disease that affects the central nervous 

system, especially the white matter and myelin. The most common early symptoms of the disease are cognitive and 

perceptual disorders, which gradually and over time other symptoms of the disease, including changes in behavior 

in the form of social withdrawal and depression, gait disorders, and cerebellar symptoms appear. Attention Deficit 

Hyperactivity Disorder (ADHD) is a common disease that affects both children and adults and is characterized by 

inappropriate age-related symptoms in the dimensions of inattention or hyperactivity.  

Case Report: Although behavioral disorders are seen frequently in the course of the adrenoleukodustrophy, it is 

not common to observe these disorders as presenting sign of the disease without other neurological 

manifestations. Here, we present a five years old boy who suffered from attention deficit -hyper activity disorder 

with failure in treatment with risperidone and gradually worsening the symptoms .After neurological 

investigations, final diagnosis of adrenoleukodystrophy was confirmed for the patient. 

Conclusion: In this article, we reported a 5-year-old child with mood swings and hyperactivity diagnosed with 

adrenoleukodystrophy. One of the rare clinical manifestations of this disease is behavioral changes, which in the 

case of our patient initially had only behavioral changes. 
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