
 :لازیدروکسیه 12ادرنال بعلت کمبود  یمادرزاد یپلاز پریه

 8102و اروپا در سال  کایانجمن غدد درون آمر ینیبال یراهنما

 کودکان سمیو متابول زیاستاد غدد درون ر یلیوک میرح دکتر

و انجمن غدد  کایکودکان آمر زیانجمن غدد درون ر یبا همکار کایآمر زیانجمن غدد درون ر یلادیم 8102سال  یانتها در

 لازیدروکسیه 80به کمبود  انیاز مبتلا یو درمان یصیمراقبت تشخ یبرا یسودمند ینیبال یکودکان اروپا راهنما زیدرون ر

 ها عبارتند از: هیتوص نیاست اهم ا دیجامع و مف اریمنتشر کرد که بس

 نوزادان یغربالگر

 

 یبهره ور نهیهز

آدرنال به علت  یمادرزاد یپرپلازیه یبرا ینوزادان شامل غربالگر یغربالگر یبرنامه ها یکه تمام میکن یم هیتوص ما

 باشد لازیدروکسیه 80کمبود 

 استفاده کنند یپروژسترون استاندارد شده به بر اساس سن حاملگ یدروکسیه 01  یریکه از اندازه گ میکن یم هیتوص ما

شود  یاز مراکز استفاده م یاریهنوز در بس یمونواسیبه روش ا شیاشند که انجام آزماآگاه ب دیپزشکان با :ینظر فن اظهار

 شوند. یمثبت کاذب م جیو منجر به نتا

 نیهمچن تاندم ماس و ای یجرم کروماتوگراف یسنج فیاز ط یغربالگر یها شگاهیکه آزما میکن یم هیما توص ندینما استفاده

 آدرنال یمادرزاد یپرپلازیه یمثبت غربالگر ینیب شیبهبود ارزش پ یبرا پیژنوت

مئن برنامه مط کیدر  دیکنند با یاستفاده م عیما یجرم کروماتوگراف یسنج فیکه از ط ییها شگاهیآزما :یفن نکته

مثبت  جیامتحان  منجر به نتا یاس مونویا شیدرک کنند که آزما دیپزشکان با ن،یشرکت کنند. علاوه بر ا تیفیک نیتضم

ا ب یکیتحر شینباشد، آزما عیما یکروماتوگراف یجرم ینجس فیشامل ط یشگاهیاگر آزما ن،یشود. بنابرا یکاذب م

 انجام شود. دیکواستروئیقبل از شروع درمان کورت یقطع صیتشخ یبرا نینتروپیکوز

 آدرنال یمادرزاد یپرپلازیاز تولد ه شیپ درمان

درمان  یما پروتکل ها ن،یتوجه کنند. بنابرا یبصورت تجرب مانیقبل از زا یکه پزشکان به مراقبت ها میکن یم هیتوص ما

 نشده( یعملکرد خوب طبقه بند هیانی. )بمیکن ینم هیخاص را توص

 



 مانیقبل از زا یماریکه در معرض ابتلا به ب یدارند و افرادآدرنال  یمادرزاد یپرپلازیمبتلا به ه نیدر زنان باردار که جن

مهم   و یموسسات در مراکز ارجاع ینظارت یشده توسط شورا دییتا یپروتکل ها قیشود تنها از طر یم هیوصقرار دارند، ت

  .درا اتخاذ کنن یینها میرا  بسنجند و تصم ایهستند، خطرات و مزا مارانیاز ب یادیز داز تعدا جینتا یکه قادر به جمع آور

 آثار کروموزوم  یدر خون مادر برا Y  یوبررس DNAمذکر جستجو انجام شود   نیجن 

 آدرنال یمادرزاد یپرپلازیه صیتشخ

کودکان )در صورت وجود در منطقه( و  زیدارند  به متخصصان غدد درون ر یتست  مثبت غربالگر یکه دارا ینوزادان در

  .ارجاع شوند نیتروپ نیبا کوز  یکیجهت تست تحر یابیارز

 01 یدوقطب عیما یروماتوگرافکشود با استفاده از تاندم ماس  یم هیتوص مانیزاافراد علامتدار در دوران پس از  در

 .دیکن یریصبح ( اندازه گ 2صبح )قبل از ساعت  یپروژسترون  در ابتدا یدروکسیه

 نیبا کوز یکیتحر شیآزما کیشود بعد از  یم هیپروژسترون دارند  توص یدروکسیه-01 یسطوح مرز یکه دارا یافراد در

 .شود زیمتما یمیآنز صینقا ریآن از سا یدروکسیه 80آدرنال انجام شود تا کمبود  یدهایکامل استروئ لیپروفا نیتروپ

 ینرا تنها زما پیژنوت میکن یم شنهادیآدرنال هستند، ما پ یمادرزاد یپرپلازیه یکه دارا یانجام شود  در افراد دیبا زین

 ،نوان مثال)به ع  ستیانجام تست مقدور ن ایدوگانه است و  نیتروپ نیبا  کوز یکیحاصل از تست  تحر جیانجام شود که نتا

 یکیبه منظور مشاوره ژنت نیمچن( و هدیکوئیگلوکوکورت افتیدر ماریب

 .شود شیازما پیژنوت یدگیچیپ لیبدل زین نیاز والد یکیلازم است حداقل  : ینکته فن

 کیانواع کلاس درمان

 انجام نزویدروکورتیدرمان نگهدارنده با ه میکن یم هیما توص در حال رشد کیکلاس یمادرزاد یپرپلازیبتلا به هدر افراد م

 .شود

و مصرف مزمن  یخوراک زونیدروکورتیه ونیآدرنال، ما با استفاده از سوسپانس یمادرزاد یپرپلازیافراد مبتلا به ه در

 .میکن یممخالفت  لالاثریطو  دیکوئیگلوکوکورت

اده ب درمان استف میسد دیکلر  یو مکمل خوراک  زونیاز فلودروکورت میکن یم هیما توص  یرخوارگیش لینوزادان و اوا در

 .دیکن

 ایروزانه و /  زونیدروکورتیهشود که  یم هیتوص ک،یآدرنال کلاس یمادرزاد یپرپلازیبزرگسالان مبتلا به ه در

 .استفاده شود نرالوکورتیکوئیدیمدت به همراه م یطولان دیگلوکوکورتیکوئ

 



 یررسها ب دیکوئیعوارض گلوکوکورت یشود برا یم هیتوص ک،یآدرنال کلاس یمادرزاد یپرپلازیهمه افراد مبتلا به ه در

   .آندروژن  و تعادل لازم برقرار شود  دیتول یسرکوب کاف نیهمچن شوند  و

 شیافزا ایکمبود  ینشانه ها یکه برا میکن یم هی، ما توصکیآدرنال کلاس یپرپلازیهمه افراد مبتلا به ه در

 رندیو توجه قرار گ یمورد بررس دیکوئینرالوکورتیم

 استرس دوز

تب دار  یها یماریب یدارند، برا دیکوئیبه درمان گلوکوکورت ازیآدرنال که ن یمادرزاد یپرپلازیمبتلا به ه مارانیدر همه ب

 هیعمده، توص یها بیو آس یعموم یهوشیهمراه با ب یاصل یجراح ،یبا  کم آب تی(، گاستروانترگرادیدرجه سانت 5283 <)

 .ابدی شیافزا دیکوئیشود دوز گلوکوکورت یم

 ایو /  یجزئ یها یماریروزمره و ب یو احساس یروح یآدرنال تحت استرس ها یمادرزاد یپرپلازیمبتلا به ه مارانیدر ب

  .شود ینم هیتوص دیکوئیگلوکوکورت شیقبل از ورزش منظم افزا

 ییکارت شناسا میکن یم هیتوص شهیبه درمان دارند، ما هم ازیآدرنال که ن یمادرزاد یپرپلازیمبتلا به ه مارانیب در

  .مخصوص داشته باشند

گرفته شود تا  آنها   یجد نیو والد مارانیآموزش ب میکن یم هیآدرنال، ما توص یمادرزاد یپرپلازیمبتلا به ه مارانیب در

   .دهند شیها افزا  یماریب ی( در طدیکوئینرالوکورتی)اما نه م دیکوئیدوز گلوکوکورتدر صورت لزوم  

 یاضطرار استفاده یبرا دیکوئیگلوکوکورت یقیتزر تیک کیآدرنال  یمادرزاد یپرپلازیبا ه ماریهر ب میکن یم هیتوص ما

 .شود هیداشته باشد و اموزش لازم ارا

 بر درمان نظارت

ماه پس از آن،  5هر ماه و هر   یماه اول زندگ 5آدرنال، در  یمادرزاد یپرپلازیماهه با ه 02مبتلا  کمتر از  مارانیب در

 .شود یابیبار ارز کیماه  4هر  میکن یم هیماه، توص 02. پس از میکن یم هیرا توص کینزد نگیتوریمان

منظم سرعت رشد، وزن، فشار  یها یابیشود ارز یم هیآدرنال هستند، توص یمادرزاد یپرپلازیه یکه دارا یمارانیب در

و   دیوئکیگلوکوکورت تیکفا یابیارز یبرا ییایمیوشیب یها یریرا علاوه بر اندازه گ یکیزیف ناتیمعا نیخون و همچن

  .انجام شود دیکوئینرالوکورتیم

 .ستیزمان بلوغ مورد توافق ن تا یسالانه سن استخوان یابیآدرنال ارز یمادرزاد یپرپلازیکودکان مبتلا به ه در

 



فشار  یبایرا که شامل ارز یکیزیف ناتیسالانه معا میکن یم هیآدرنال، توص یمادرزاد یپرپلازیبزرگسالان مبتلا به ه رد

 یابیرزا یبرا ییایمیوشیب یها یریباشد انجام شود علاوه بر ان  اندازه گ نگیکوش یها یژگیو و یخون، شاخص توده بدن

   . دیکوئینرالوکورتیو م دیکوئیگلوکوکورت ینیگزیجا تیکفا

 توجه همکاران را به اصل مقاله در پیوست جلب می نمایم

http://www.pesiran.ir/images/doctorguide/cah2018.pdf

