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1. مقـدمه
این راهنما خلاصه نتایج یک هم اندیشی جهانی در خصوص 
مراقبت های پزش��کی از دیس��تروفی عضلانی دوشن است. 
تلاش��ی که توسط مراکز پیش��گیری و کنترل بیماری های 
ایالات متحده (CDC) با همکاری نهادهای حمایتی از بیماران 
و ش��بکه TREAT-NMD صورت گرفته است. توصیه هایی بر 
پایة جمع بندی نظ��رات جامع 84 متخصص بین المللی در 
زمینة تش��خیص و مراقبت از دوش��ن که طیف وس��یعی از 
تخصص ه��ا را در بر می گیرد. این اف��راد روش های مراقبتی 
معمول در دوشن را به طور مستقل از یکدیگر »امتیاز دهی« 

و اعلام کرده اند که در مراحل مختلف س��یر دیستروفی، هر 
روش، چه اندازه »لازم«، »مناسب« و یا »غیر مناسب« است. 
در نهایت با جمع بندی بی��ش از 70 هزار نظریه متفاوت از 
توصیه های پیشنهادی، خطوط راهنمای »بهترین رویه های« 

مراقبتی از دوشن ترسیم شده است.
این متخصصان تاکید کرده اند بهترین نوع مراقبت دوش��ن، 
رویکردی چند تخصصی است که در آن، اطلاعات حاصل از 
داده های متخصصان در زمینه های مختلف جمع آوری شده 
و یک پزشک یا متخصص آنها را ساماندهی می کند. با توجه 
به اینکه وضعیت هر فرد متفاوت از دیگران است، فرد دوشن 
و خانوادة وی باید با این متخصص تعامل داش��ته باش��ند تا 

مراقبت های بالینی ویژة فرد به وی پیشنهاد شود.
راهنمای حاضر اطلاعات اساس��ی مورد نیاز برای مش��ارکت 
فعال در چنین برنامه ای را در اختیارتان قرار می دهد. پزشک 
ی��ا متخصص هماهنگ کننده باید از تمامی مس��ائل بالقوه 
دیس��تروفی عضلانی دوشن آگاه باش��د و برای مراقبت های 
همه جانبه، دسترس��ی کاملی به اقدامات اساسی مورد نیاز 
و نتایج حاصل از آزمایش های سایر متخصصان داشته باشد. 
نوع اقدامات مورد نیاز با گذشت زمان تغییر خواهد کرد. این 
راهنما کلیه سرفصل ها و محدوده های مرتبط با دیستروفی 
عضلانی دوشن را به شما نشان خواهد داد )شکل  1- صفحه  
8(. تمامی تخصص ها در مراحل س��یر دیستروفی مورد نیاز 
شما نیس��تند ولی دسترسی به آنها در موارد اضطراری لازم 
است و فرد هماهنگ کننده باید بتواند در صورت نیاز با آنها 

در تماس باشد.
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2 . نحوة استفاده از كتابچة راهنما
ای��ن راهنما حاوی مطالب فراوانی اس��ت و می ت��وان آن  را 
ب��ه دو صورت مورد اس��تفاده قرار داد. بعض��ی از خانواده ها 
ترجیح می دهند روی بخش هایی از اطلاعات متمرکز شوند 
که مربوط به وضع فعلی فرزندش��ان اس��ت و بعضی دوست 
دارند از ابتدا و تا حد ممکن با تمامی جنبه های دیستروفی 

عضلانی دوشن آشنا شوند. 
در ش��کل 1 مراحل مختلف دیس��تروفی عضلانی دوشن از 
دید متخصصان تشریح شده و می توان ملاحظه کرد که نوع 
مراقبت های مورد نیاز با گذشت زمان چگونه تغییر می کند. 
سپس در صورت تمایل می توان به راحتی به بخش هایی از 
راهنما مراجعه کرد که مرتبط به وضع فعلی فرد اس��ت. در 
انتهای راهنما دو بخش مرجع آسان وجود دارد: مواردی که 
قبل از انجام عمل جراحی باید به خاطر داش��ت و نکاتی که 
هن��گام بروز وضعیت اورژانس بای��د لحاظ کرد. رنگ فصول 
مختل��ف این راهنما با رنگ قس��مت مربوط به هر فصل در 
شکل 1 منطبق است. واژه نامة انتهای راهنما مفهوم لغات و 
عبارات فنی نامانوس مرتبط با دیستروفی عضلانی دوشن را 
توضیح می دهد که در متون مختلف به کار رفته و یا توسط 

کادر پزشکی استفاده می شوند. 

   
قدم به قدم با دیستروفی عضلانی دوشن )شکل 1( 

از آنجا که وضعیت بالینی فرد مبتلا به دوش��ن با گذشت زمان 
تغییر می کند، پزش��کان و متخصصان »مراحل« کلیدی را در 
سیر پیشرفت این وضعیت در نظر می گیرند. با اینکه این مراحل 
بیشتر جنبة انتزاعی دارند، متخصصان توصیه های مراقبتی خود 
را ب��ا توجه به آنها ارائ��ه کرده اند. به کارگیری این مراحل برای 
آشنایی با اقدامات توصیه شدة مورد نیاز در هر مقطع زمانی و 
انتظاراتی که باید در هر مرحله از کادر درمانی داشت، می تواند 

اثربخش باشد.

دوران قبل از شروع علائم بالینی
در اغلب موارد دوش��ن تا مرحلة قبل از شروع علائم بالینی 
تشخیص داده نمی ش��ود مگر اینکه سابقه ای از دیستروفی در 
خانواده وجود داشته و یا آزمایش خون برای مقاصدی دیگری 
انجام شده باشد. تقریبا همیشه علائمی از تاخیر در راه افتادن 
یا زبان بازکردن وجود دارد ولی این علائم چنان خفیف هستند 
که در این مرحله یا تشخیص داده نمی شوند و یا به آنها توجهی 

نمی گردد.

»ای��ن کتابچ��ه، راهنمای��ی ب��رای جنبه های پزش��کی 
دیستروفی عضلانی دوشن است اما همواره به یاد داشته 
باشید که مراقبت های پزشکی، همه جوانب قضیه نیست. 
باور کلی بر این است که با به حداقل رسانیدن مشکلات 
پزشکی، پسرتان می تواند زندگی خود را ادامه دهد و شما 
نیز زندگی خودتان را داشته باشید. به خاطر داشته باشیم 
اغلب کودکان دوشن بچه های شادی هستند و خانواده ها 
بعد از تحمل ضربه روحی ناش��ی از تشخیص ابتدایی، به 

خوبی با وضعیت جدید سازگاری می یابند.«

الیزابت وروم
سرپرست سازمان پروژه های دیستروفی عضلانی والدین متحد
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ابتدای دورة راه رفتن

پس��رها در ابتـدای دورة راه رفتـن علائمی از خود نش��ان 
می دهند که برای دیستروفی عضلانی دوشن »کلاسیک« تلقی 
می گردد: علامت گاورز )که در آن فرد برای بلند شدن از زمین، 
باید کف دست ها را روی ران ها بگذارد و به آنها فشار وارد کند(، 
راه رفتن اردکی و یا روی نوک انگشتان پا. در این مرحله هنوز 
توانای��ی در بالا رفتن از پله وجود دارد ولی به جای گذاش��تن 
ی��ک پ��ا روی هر پله، باید ابتدا پای دوم بالا بیاید و به پای اول 

ملحق شود.
این فاز و دورة قبل از آن زمان هایی هستند که احتمالا تشخیص 

دوشن در آنها انجام می شود )فصل 3(.
تشخیص: تغییرات در مادة وراثتی یا جهش های ژنتیکی که 
منجر به دیستروفی عضلانی دوشن می شود توسط آزمون های 
ویژه ای قابل شناس��ایی است. تفس��یر نتایج آزمون باید توسط 
متخصص ص��ورت گرفته و تاثیر نوع نقص ژنتیکی روی فرد و 

سایر اعضاء خانواده شرح داده شود. 
یادگیـری و رفتار: پس��ران مبتلا به دیس��تروفی عضلانی 
دوشن در حیطة یادگیری و رفتار نسبت به سایرین با مشکلات 
بیشتری مواجهند. بخشی از این مسئله به خاطر تاثیر دیستروفی 
روی مغز و بخشی دیگر به خاطر ایجاد محدودیت های فیزیکی 
است. برخی از داروها مانند استروئیدها نیز تاثیر گذارند. حمایت 
خانواده در این زمینه نقش مهمی دارد و شاید لازم باشد نظرات 

متخصصان به کار گرفته شود.
فیزیوتراپـی: گ��روه فیزیوتراپ��ی )فصل 5( در ای��ن فاز باید 
تمرین هایی را شروع کند که باعث حفظ فعالیت معمولی عضلات 
شود و گرفتگی مفاصل را به حداقل برساند. این گروه باید بتواند 
تمرین هایی را آموزش دهد که کودک را آماده ورود به مدرس��ه 

کند و باعث باقی ماندن وی در فعالیت های گروهی شود.
اسـتروئیدها: ای��ن ف��از، زمان مناس��بی برای آش��نایی با 
گزینه هایی مانند استروئیدهاست )فصل 4(. استفاده از این دارو 
باید برای زمانی برنامه ریزی شود که مهارت های حرکتی کودک 
شروع به کاهش می کند. در برنامه ریزی برای مصرف استروئید، 
ابتدا باید واکسیناس��یون کامل انجام شود و خطرات احتمالی 
ناش��ی از عوارض جانبی دارو پیش بینی و به حداقل برسد. به 
عنوان مثال، اس��تفاده از راهنمای کنترل وزن ممکن است در 

این مقطع مفید باشد.

عضلات تنفسی و قلب: احتمال بروز مشکلات تنفسی و 
قلبی در این مقطع بعید بوده اما بهتر است بررسی های لازم در 
هر بار ملاقات پزش��ک متخصص ص��ورت پذیرد تا خط زمینة 
با ثباتی ایجاد ش��ود )چیزی که برای کودکتان معمول است(. 
نمایش فعالیت قلب در مرحلة تش��خیص و سپس هر دو سال 
یک بار تا رس��یدن به سن 10 س��الگی توصیه می شود. بعد از 
10 س��الگی، کنترل ها باید تناوب بیش��تری پی��دا کند. انجام 

واکسیناسیون پنوموکوک و آنفولانزا بسیار مهم است.

انتهای دورة راه رفتن
در انتهای فاز راه رفتن، پیاده روی به مراتب دشوارتر می شود 
و برای بالا رفتن از پله و یا بلند شدن از زمین مشکلات بیشتری 

وجود دارد. 
یادگیری و رفتار: حمایت مستمر از جانب پزشک متخصص 
در تمامی مقوله های مرتبط با یادگیری و رفتار مفید اس��ت و 
باید بتواند فرد را از نظر روحی برای زمانی که توانایی راه رفتنش 

را از دست می دهد آماده سازد )فصل 10(.
فیزیوتراپی: توانبخشی بیشتر معطوف به استمرار در حفظ 
دامنه های حرکتی و اس��تقلال فرد است )فصل 5(. اگر سفتی 
بیش از حد مفاصل مانع ادامة عملیات فیزیوتراپی ش��ود، لازم 
اس��ت تا ارزیابی توسط متخصص ارتوپدی صورت پذیرد. تهیه 
و استفاده از ویلچر نیز می تواند به ادامة استقلال و راحتی فرد 

کمک کند.
استروئیدها: تصمیم گیری در خصوص رژیم استروئید، عوارض 
جانبی، کنترل وزن و رژیم غذایی موضوعاتی اس��ت که باید در 

این مقطع با کادر درمانی مورد بحث و بازبینی قرار گیرند.
ارزیابی ه��ای مرتب ش��ش ماهه قدرت و عملک��رد ماهیچه از 
اهمیت فراوانی برخوردار اس��ت. برای کنترل وزن باید هر گونه 
استعداد و یا تمایل به کاهش یا افزایش وزن مد نظر قرار گیرد 
و اقدامات اصلاحی لازم در صورت وجود هر گونه مشکلی، انجام 

شود )فصل 9(.
ماهیچه های تنفسی و قلبی: احتمال بروز مشکلات عمدة 
قلبی و تنفس��ی )فصول 7 و 8( در این مقطع کم ولی ارزیابی 
دائمی قلب و ماهیچه های تنفس��ی لازم است. اکوکاردیوگرام 
و س��ایر آزمایش های مرتبط، بعد از ده س��الگی باید به صورت 
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س��الانه انجام شود. در صورت بروز هر گونه تغییری در وضعیت 

فرد، توصیه های لازم توسط پزشک انجام خواهد شد.

ابتدای دورة ناتوانی در راه رفتن
در ابتـدای فاز ناتوانی در راه رفتن اس��تفاده از ویلچر لازم 
است. ممکن است در آغاز، فرد بتواند خودش ویلچر را حرکت 

دهد و وضعیت نشستنش مناسب باشد )فصل 5(.
یادگیـری و رفتـار: علیرغم افت بدنی، تش��ویق و حمایت 
بیش��تری در جهت تقویت اس��تقلال فرد لازم اس��ت تا وی را 
آمادة مش��ارکت در فعالیت های مدرسه و فعالیت های تفریحی 

طی دوران بلوغ کند.
فیزیوتراپی: توجه به س��فتی اندام های بالا تنه )شانه، آرنج، 
مچ و انگشتان( و به همان میزان لزوم استفاده از وسایل کمکی 
برای س��ر پا ایستادن، اهمیت فوق العاده ای دارد. انحراف ستون 
فقرات )اسکولیوز( به دلیل استفاده گسترده از استروئیدها بسیار 
کمتر ش��ده ولی به دلیل ناتوانی در راه رفتن، مراقبت های لازم 
در این مقطع باید صورت پذیرد. در برخی موارد ایجاد اسکولیوز 
بس��یار سریع است و می تواند طی چند ماه اتفاق بیافتد )فصل 
6(. ب��ه دلیل وضعیت پاه��ا و احتمال ایج��اد درد یا ناراحتی، 
انتخاب کفش مناسب محدود تر می شود و ممکن است استفاده 

از وسایل ارتوپدی لازم شود.
اسـتروئیدها: ادام��ة درمان با اس��تروئیدها بخش مهمی از 
مراقبت این مرحله اس��ت )فصل 4(، چه درمان از قبل ش��روع 

و چه در این مقطع آغاز شده باشد.
ماهیچه های تنفسی و قلبی: کنترل سالانة عملکرد قلب 
بسیار مهم است و هرگونه زوالی باید به سرعت تحت مداوا قرار 
گیرد ) فصل 8(. عملکرد سیستم تنفسی بعد از ناتوانی در راه 
رفتن مستقل، احتمالا کاهش می یابد و برای کمک در تنفس و 

ایجاد سرفه، باید اقدامات لازم صورت گیرد )فصل 7(.

انتهای دورة ناتوانی در راه رفتن
در انتهای فاز ناتوانی در راه رفتن عملکرد اندام های بالاتنه 
و حفظ وضعیت مناس��ب مرتبا سخت تر شده و پیچیدگی در 

اوضاع فرد محتمل تر می شود. 
فیزیوتراپ��ی: با توج��ه به نظر فیزیوتراپیس��ت جهت بالا بردن 
استقلال فرد و مش��ارکت وی در فعالیت ها، می توان از وسایل 
کمکی اس��تفاده کرد. انطباق لازم برای ایج��اد توانایی در غذا 
خوردن، آش��امیدن، دستش��ویی رفتن، به تخت خواب رفتن و 

غلت زدن باید صورت پذیرد.
اس��تروئیدها: ادامه درمان با استروئید، وضعیت تغذیه و کنترل 
وزن در این مقطع باید توس��ط کادر پزشکی بررسی شده و به 

بحث گذاشته شود.
ماهیچه های تنفس��ی و قلبی: کنترل شش ماه یک بار و مرتب 
عملکرد قلب و ش��ش ها توصیه ش��ده و ممکن است مراقبت و 

مراجعات بیشتری مورد نیاز باشد.
بس��یاری از جوانان مبتلا به دوش��ن دوران بلوغ خود را کامل 
زندگی می کنند. برنامه ریزی مناس��بی ب��رای زندگی یک فرد 
بالغ تحت حمایت ولی در عین حال مس��تقل به همراه تمامی 

چالش ها و فرصت هایش باید صورت پذیرد.

بخش های بعـدی به همان ترتیبی که در شـکل 1 
شـرح داده شده اسـت، مرتبط با ده دامنة مختلف 

مراقبتی در دوشن هستند.
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شکل 1
محدوده های مختلف مراقبتی 

مورد نیاز در هر مرحله از دوشن

مرحله 1:
بدون علائم

ش 
ت سنج

در صور
C و یا وجود 

K تصادفی
سابقه در خانواده، 

ص در 
شخی

احتمال ت
این مرحله وجود دارد. 
احتمال تاخیر در رشد، 
اما فاقد علائم اختلال 

در راه رفتن.

ص
شخی

ت

ستم عصبی 
ت از سی

مراقب
عضلانی

ت، باید ارزیابی های لازم مرتبا انجام 
ش بینی اس

ک قابل پی
ت دیستروفی که از روی آزمون ژنتی

با توجه به روند پیشرف
ک بار انجام شده و در طی آنها عملکرد، قدرت و محدوده حرکتی کنترل 

ش ماه ی
پذیرد. توصیه می شود این ارزیابی ها ش

ض جانبی میسر می شود.
ت از عوار

ف فاز دیستروفی و بررسی نیاز به ادامه روند درمان با استروئید، مراقب
گردند. با تعری

شی 
ت های توانبخ

مراقب
)فیزیوتراپی و کاردرمانی( 

ت های روحی، باید اقدامات 
ضمن تحصیل و انجام حمای

ش عضلات و به حداقل رساندن 
لازم برای حفظ کش

ت، انجام 
کوتاهی ماهیچه ها انجام شود. تشویق به فعالی

ت در 
ت از عملکرد و مشارک

ب، حمای
ورزشهای مناس

ب 
ت ها باید صورت پذیرد. باید ابزار کمکی مناس

فعالی
ک دیده شود.

تدار

ک دارد
نیاز به اقدامات تشخیصی و مشاوره ژنتی

مرحله 2:
ابتدای دوره راه رفتن

ت گاورز، راه 
علام

رفتن اردکی، احتمال 
ک پا، 

راه رفتن روی نو
توانائی در بالا رفتن 

از پله

مرحله 3:
انتهای دوره راه رفتن

راه رفتن اردکی پر 
ت، فقدان توانائی 

زحم
در بالا رفتن از پله و 

برخاستن از روی زمین

مرحله 4:
ابتدای دوره ناتوانی 

در راه رفتن

ت تا مدتی 
ممکن اس

بتواند خود را به جلو 
ظ 

شد. قادر به حف
بک

ت. احتمال 
ت اس

وضعی
ف در ستون 

بروز انحرا
ت وجود دارد.

فقرا

ممرحله 5:
انتهای دوره 

ناتوانی در راه 
رفتن

عملکرد اندام فوقانی 
ظ تعادل در 

و حف
ت بدن مرتبا 

وضعی
محدودتر می شود.

ص تا این مرحله به انجام می رسد مگر اینکه به دلایل دیگری مثل تاخیردر ظهور 
احتمالا تشخی

علائم پاتولوژی، به تعویق افتاده باشد.

ش بینی و 
ت پی

لازم اس
برنامه ریزی برای تکامل 

ک صورت پذیرد. 
آتی کود

برنامه واکسیناسیون 
تکمیل گردد.

ضمن ادامه اقدامات قبلی، باید ویلچر، صندلی و عصا فراهم شده و از آنها برای فراهم 
ت های روزانه 

ت در فعالی
ت ها، عملکرد و مشارک

آوردن حداکثر استقلال در فعالی
استفاده شود.
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ت های ارتوپدی، 

مراقب
ت 

شکلا
ک به م

کم
استخوان ها و مفاصل

ستم ریوی و 
ت از سی

مراقب
سی

ت تنف
عضلا

ستم 
ب و سی

ت از قل
مراقب

قلبی

ستم 
ت های سی

مراقب
ش، تغذیه، بلع و سایر 

گوار
ش

سائل دستگاه گوار
م

ت های روانپزشکی، 
مراقب

ک در یادگیری و رفتار
کم

برنامه ریزی برای گذار 
به نیازهای مرحله بلوغ 

ت.
لازم اس

ارزیابی و مداخلات لازم برای یادگیری، رفتار و انطباق، تشویق استقلال فردی و رشد 
اجتماعی انجام شود.

به احتمال بروز نارسایی 
در بلع توجه گردد.

ش از اندازه، باید رژیم غذایی مورد 
ش وزن بی

ش یا کاه
ب با سن صورت پذیرد. در صورت افزای

ش وزن مناس
کنترل افزای

ارزیابی قرار گیرد.

ادامه ارزیابی ها مشابه با عملیات فاز قبلی انجام  شود. احتمال بروز مشکلات قلبی با 
ش سن بیشتر می گردد. حتی در مواردی که علائمی مشاهده نشود کنترل سیستم 

افزای
ب، باید مداخلات استاندارد ارزیابی نارسایی های 

ش عملکرد قل
ت. با کاه

قلبی لازم اس
قلبی صورت پذیرد. 

عملکرد سیستم قلبی 
ت تا رسیدن به 

می بایس
سن ده سالگی با فواصل 
حداکثر 24 ماهه و بعد 
از آن به صورت سالانه، 

کنترل گردد.

اکوکاردیوگرام در زمان 
ص یا در 6 سالگی 

تشخی
انجام شود.

احتمال بروز نارسایی 
تنفسی بیشتر می شود. 

بررسی های دقیق سیستم 
تنفسی و انجام مداخلات 

لازم باید صورت پذیرد.

احتمال بروز اختلالات 
ش می یابد. 

تنفسی افزای
ارزیابی های تنفسی باید 

شروع شود.

احتمال کمی در بروز مشکلات تنفسی وجود دارد. روند 
ت باید کنترل گردد.

وضعی

عملکرد سیستم تنفسی 
در این مرحله طبیعی 

ت. برنامه واکسیناسیون 
اس

از جمله واکسن های 23 
ک و 

ظرفیتی پنوموکو
آنفولانزا کامل شود.

ت در مشاهده اسکولیوز باید صورت گیرد. در 
مراقب

برخی از حالات جراحی اتصال ستون فقرات خلفی لازم 
ت 

ب سازی وضعی
می گردد. اقدامات ممکن باید برای مناس

پاها روی ویلچر انجام پذیرد.

در موارد خاصی برای 
آزاد سازی تاندون آشیل 
و برطرف کردن مشکل 
کوتاه شدن برخی از 

ماهیچه ها، انجام عمل 
ت.

جراحی لازم اس

به ندرت جراحی ارتوپدی مورد نیاز خواهد بود.

ت خانواده، ارزیابی و 
حمای

اقدامات لازم برای رشد، 
یادگیری و رفتار باید 

صورت پذیرد.



شکل 2 – حرکت گاورز12
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3. تشــخيـص
مراقبت در زمان تشخیص

یافتن علت اصلی هر اختلال پزش��کی تشخیص نامیده می شود. 
زمانی که پزش��ک مشکوک به دوشن شده باشد تشخیص دقیق 
بسیار مهم اس��ت. منظور از مراقبت در این مقطع، تشخیص در 
کوتاه ترین زمان ممکن است. با انجام تشخیص سریع همة اعضاء 
خانواده می توانند طی مش��اورة ژنتیک با روند عمومی دوش��ن و 
روش های مراقبتی آش��نا شوند. مراقبت مناسب، حمایت دائم و 
آموزش باید برای خانوادة فردی که دیستروفی دارد تامین شود. 
در بهترین حالت، تشخیص توسط پزشک متخصص بیماری های 
نوروماسکولار انجام می شود که قادر به معاینة بالینی کودک است 
و می تواند تجویزهای مورد نیاز را ارائه کند. معمولا پش��تیبانی و 
حمایت از خانواده به دنبال تشخیص ابتدایی توسط مشاوره های 

ژنتیکی انجام می پذیرد.

وقتی که باید به دوشن مشکوک شد
تردید های اولیه به وجود دوش��ن غالبا با یکی از س��ه علامت 
زیر ش��کل می گیرد )حتی اگر مورد مشابهی قبلا در خانواده 

وجود نداشته باشد(:

مشـکل در عملکرد عضلات: معمولاً یک��ی از افراد خانواده 
متوجه می شود که یک چیزی در بچه درست نیست. پسران مبتلا 
به دوش��ن دیرتر از همسالان خود ش��روع به راه رفتن می کنند. 
عضله های ساق پا در آنها بزرگ است و برای دویدن، پریدن و بالا 
رفتن از پله مش��کل دارند. به سادگی زمین می خورند و احتمالا 
مایل به راه رفتن روی نوک انگش��تان پا هستند. به علاوه ممکن 
است تاخیر در زبان باز کردن هم وجود داشته باشد. یکی از علائم 
کلاس��یک دوش��ن حرکت یا علامت »گاورز« است که طی آن 
کودک برای برخاستن روی پاها باید از دست و بازوی خود برای 
»راه رفتن« کمک بگیرد تا به حالت مستقیم بایستد. این امر به 

خاطر ضعف عضلات نشیمن گاه و ران هاست )شکل 2(.
مقادیر بـالای پروتئین ماهیچه ای کراتیـن کیناز CK در 
آزمایـش خون. مقادیر بالای CK در خون باید فورا به پزش��ک 
نوروماس��کولار گزارش شود تا تش��خیص مورد تائید قرار گیرد. 
مقادیر بالای CK در سایر ناراحتی های عضلانی نیز وجود دارد و 

بالا بودن CK به تنهایی جهت تائید دوشن کافی نیست.
مقادیر بـالای »آنزیم های کبدی« AST و ALT در آزمایش 
خـون. مقادیر بالای این آنزیم ها در آزمایش خون معمولا همراه 
با ناراحتی های کبدی اس��ت ولی دیس��تروفی های عضلانی نیز 
می توانند باعث افزایش آنها ش��وند. بالا رفتن غیر منتظرة مقدار 
این آنزیم ها در کنار افزایش مقدار CK می تواند ش��ک به وجود 
دیستروفی عضلانی را افزایش دهد و تشخیص آن  را ساده تر کند. 

انجام بیوپسی کبد توصیه نمی شود.
تاخیر در تکلم: کودکان مبتلا به دوشن معمولا تکامل گفتاری 
کندتری نسبت به کودکان هم سن خود دارند و در برخی موارد 
اولین نشانه های شک به دوشن به همین دلیل است )فصل 10(.

تائید تشخیص دوشن
دوش��ن ناشی از یک نقص ژنتیکی است، علت بوجود آمدن 
دوشن ناشی از یک نقص ژنتیکی است. علت به وجود آمدن 
آن ب��روز جهش ژنتیکی یا تغییر در ماده وراثتی یک ژن به 
نام دیس��تروفین یا DMD است. تش��خیص آن معمولا باید 

نکات مهمی که باید به خاطر داشت:

تش��خیص آغازی��ن مرحلة مهمی اس��ت چون ش��ما . 1
و پزش��کتان را ق��ادر می س��ازد برای آین��ده فرزندتان 

برنامه ریزی مناسبی انجام دهید.
پزش��کان با آزمون CK به تنهایی قادر به تشخیص . 2

دوش��ن نیس��تند. اگر مقدار CK فرزندتان بالاست، 
برای تائید تش��خیص ابتدایی دوش��ن پزشک باید 

آزمایش ژنتیک درخواست کند.
ش��ما تنها نیستید. به پزشکتان مراجعه کنید تا پاسخ . 3

سوالاتتان را بدهد. با یک مشاور ژنتیک، مشاوره کنید.
در این مقطع تماس با انجمن ها یا سازمان های مرتبط . 4

می تواند کم��ک زیادی بکند. در صورت نیاز به انجمن 
دیس��تروفی ای��ران www.dystrophy.ir  و ی��ا پایگاه 
  www.duchenne.ir اطلاعاتی دوش��ن و بکر ای��ران

مراجعه کنید.
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توس��ط آزمایش ژنتیک روی نمونة خون م��ورد تائید قرار 
بگیرد اما بعضی اوقات ممکن است آزمایش های دیگری نیز 
انجام شوند. پیش زمینه ای در مورد آزمایش های ژنتیک در 

کادر 1 آمده است. 

آزمایش ها
1. آزمایش ژنتیک

حتی اگر وجود دوش��ن توس��ط بیوپس��ی عضله تائید شده 
باشد انجام آزمایش ژنتیک همواره لازم است. آزمایش های 
ژنتیک��ی، اطلاع��ات وی��ژه و کامل��ی را در م��ورد تغییر یا 
جهش ه��ای ژنتیکی در ماده وراثت��ی فراهم می کنند. تائید 
تش��خیص ژنتیکی به دلایل زیادی اهمیت دارد. آزمایش ها 
مش��خص می کنند که آیا فرد ب��رای کارآزمائی های بالینی 
جهش ویژه مناسب است یا خیر و به خانواده کمک می کند 
تا در مورد تشخیص های پیش از تولد بعدی و بارداری های 

احتمالی آتی تصمیم گیری کند.
زمانی کـه جهش دقیق یا تغییر در مادة وراثتی ژن 
دیسـتروفین مشـخص شـد، ناقل بودن مادران را 
می توان مشـخص کرد. اطلاعات حاصل برای سایر 
اعضـاء مونث خانوادة مـادری )خواهر، دختر، خاله 
و دختر خاله( اهمیت دارد و امکان تشـخیص ناقل 

بودن آنها را فراهم می سازد.
آزمایش ژنتیک و انجام مش��اورة ژنتیک به خانواده ها کمک 
می کن��د تا مفه��وم نتایج حاصل از آزم��ون را درک کنند و 

تاثیرات بالقوة این نتایج را روی اعضاء خانواده بفهمند.

2. آزمایش بیوپسی عضله
ممکن است آزمایش بیوپسی عضله توسط پزشکتان تجویز 
ش��ود. مفهوم جهش ژنتیکی در دیستروفی عضلانی دوشن 
عدم توانایی بدن در تولید پروتئین دیس��تروفین و یا تولید 
مقدار ناکافی از آن اس��ت و آزمایش بیوپسی عضله می تواند 
اطلاعاتی در مورد میزان دیستروفین موجود در سلول های 

عضلانی فراهم کند )شکل 3(.
در صورت انجام آزمایش ژنتیک و تائید دوش��ن شاید انجام 
آزمایش بیوپسی عضله لازم نباشد. با این وجود ممکن است 
در برخی مراکز تش��خیص دوش��ن با انجام آزمون بیوپسی 

عضله انجام پذیرد. حتی در صورتی که بیوپسی، وجود دوشن 
را تائید کند کماکان انجام آزمایش ژنتیک ضروری است تا 
بتوان تغییرات ویژه ایجاد شده در مادة وراثتی یا جهش های 

ژنتیکی منجر به دوشن را دقیقا مشخص کرد.
بیوپس��ی،  آزمای��ش  در  اس��تفاده  م��ورد  تکنیک ه��ای 
ایمونوسایتوشیمی و ایمونوبلاتینگ هستند. این تکنیک ها 
برای تشخیص مقدار دیستروفین در عضله انجام می شوند و 
می توانند در تمایز دوشن از حالت ملایم تر دیستروفی یعنی 

بکر کمک کنند.

شکل 3

بیوپس��ی عضله. سـمت چـپ: ماهیچة معمول��ی دارای 
دیس��تروفین در دیوارة فیبرهای عضله، سـمت راسـت: 

عضلات دیستروفی که فاقد دیستروفین هستند.

دوشــن          طبیــعی
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3. سایر آزمایش ها

در گذش��ته آزمایش های الکترومیوگرافی و سرعت هدایت 
عصبی )تست س��وزن( بخش��ی از ارزیابی های سنتی روی 

کودک مشکوک به دوشن بودند. متخصصان معتقدند که این 
آزمون ها برای ارزیابی دوشن مناسب یا ضروری نیستند. 

كادر 1

چرا تائید ژنتیکی مهم است

مشاوره ژنتیک و آزمایش ناقلین:
• در برخی مواقع جهش های ژنتیکی منجر به دوش��ن، 	

به طور تصادفی در کودک ظاهر می شوند. این حالت 
جهش خودبخودی یا جدید نامیده می شود. در سایر 

حالات، جهش از مادر به کودک منتقل می شود. 
• اگر مادری دارای جهش ژنتیکی باشد، »ناقل« خوانده 	

می شود و می تواند آنرا به سایر فرزندانش منتقل کند. 
پسرانی که جهش ژنتیکی به آنها منتقل می شود مبتلا 
به دوش��ن هستند در حالی که دختران، ناقل خواهند 
شد. اگر مادر تحت آزمون قرار گرفته و مشخص شود 
که دارای جهش ژنتیکی است می تواند تصمیم گیری 
آگاهانه ای برای بارداری های بعدی خود اتخاذ کند. با 
آزمایش افراد مونث فامیل )خواهر، خاله و دختر خاله( 
می توان مش��خص کرد که آیا هر یک از آنها در خطر 

داشتن فرزند دوشنی هستند یا خیر. 
• حت��ی زمانی که یک زن ناقل نباش��د اندکی احتمال 	

خط��ر در بارداری های بعدی وجود دارد، چون ممکن 
است جهش ژنتیکی در رحم یا تخمک های وی ایجاد 
گردد. این حالت »جهش در سلولهای زایشی« نامیده 

می شود.
• یک ناقل ممکن است طی سال های بعدی در معرض 	

خطر ابتلا به ضعف قلبی و یا حتی ضعیف شدن پاها 
باشد. دانستن وضعیت ناقلی می تواند آگاهی لازم را به 
فرد بدهد و با دریافت توصیه های مناسب وی را برای 

مواجهه با خطرات احتمالی آماده کند.
• با مراجعه به متخصص مشاورة ژنتیک تمامی موارد فوق 	

با جزئیات بیشتری برایتان توضیح داده خواهد شد.

داشتن شـرایط مشـارکت در کارآزمایی های بالینی: 
در حال حاض��ر کارآزمایی های بالینی متع��ددی در زمینة 
دوشن در حال انجام است که به سمت جهش های ژنتیکی 
خاص��ی هدف گیری ش��ده اند. انجام آزم��ون ژنتیک بدین 
لحاظ با اهمیت اس��ت که داشتن ش��رایط مشارکت در این 
کارآزمایی ها را مش��خص می س��ازد. برای سهولت مشارکت 
احتمال��ی در کارآزمایی های بالینی می ت��وان در بانک های 

اطلاعاتی مربوطه ثبت نام کرد.
مهمترین نکته در آزمایش ژنتیک، روش مورد استفاده است 
که باید منطبق بر استانداردهای جاری باشد و بتواند جهش 
ژنتیکی دقیق را مشخص سازد. اگر آزمایش ژنتیک صورت 
گرفته و نتوانس��ته باش��د جهش ژنتیکی را دقیقا مشخص 
کند شاید لازم ش��ود آزمایش های دیگری نیز انجام شوند. 
این موضوع باید با متخصص در میان گذاش��ته شود. جهش 

ژنتیکی دقیق برای ثبت در بانک های داده لازم است.
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4. مراقبت از سيستم عصبی عضلانی، حفظ قدرت 
    و عملکرد عضلات

چه ارزیابی هائی باید انجام شوند و چرا؟
کنترل مرتب فرزندتان توسط یک پزشک متخصص الزامی است. 
این کار باید توسط شخصی انجام شود که تجربه کافی برای نمایش 
وضع معمولی و تشخیص تغییرات را داشته و بتواند هرگونه اوضاع 
غیر عادی محتاج به آزمون های دیگر را شناس��ایی کند. اهمیت 
موضوع در این اس��ت که بدین گونه امکان تصمیم گیری سریع 
در مورد درمان های جدید در بهترین زمان ممکن و قبل از فوت 
وقت فراهم شده و تا حداکثر مقدار ممکن پیش بینی و جلوگیری 
از مشکلات بعدی میسر می شود. بهتر است مراجعه به دکتر برای 
کنترل عادی هر ش��ش ماه یک  بار و به فیزیوتراپیست و یا مرکز 

کار  درمانی در حدود هر چهار ماه یک بار انجام پذیرد.
آزمایش هایی که برای پایش وضعیت دوشن در هر مرکز درمانی 
و یا مطب انجام می ش��ود ممکن است متفاوت باشد. مهمترین 
نکته بررس��ی منظم وضعیت فرد به نحوی است که امکان انجام 
مداخله درمانی مناس��ب را فراهم کند. ارزیابی های دوره ای باید 
شامل آزمایش هایی باشند که سیر پیشرفت دیستروفی را نشان 

بدهند، از جمله:
تسـت قدرت عضله: قدرت عضلات با روش های گوناگونی 
قابل اندازه گیری است. طی این اندازه گیری ها باید بتوان تغییرات 

احتمالی در نیروی تولیدی توسط مفاصل مختلف را سنجید.
محدوده حرکتی مفاصل مختلف: این آزمون ها به منظور 
بررس��ی روند پیشرفت کوتاه ش��دن عضلات یا سفتی مفاصل و 
برای تجویز حرکات کشش��ی مناسب و یا درمان های دیگر انجام 

می شوند.
آزمون های زمانی: بسیاری از مراکز درمانی به صورت مرتب 
زمان فعالیت های مختلف مانند بلند ش��دن از زمین، طی کردن 
یک مسافت معین و یا بالا رفتن از چند پله را ثبت می کنند. این 
آزمون ها  نحوه پیشرفت دیستروفی و پاسخ دهی فرد به درمان ها 

را مشخص می سازد.
مقیاس های عملکرد توان حرکتی: مقیاس های متفاوتی 
ب��رای این ارزیاب��ی وجود دارد ولی مرکزی که همیش��ه به آنجا 

مراجع��ه می کنید باید دائما از مقیاس های مش��خص خود برای 
س��نجش وضعیت اس��تفاده کند. ممکن اس��ت در هر مرحله از 

دیستروفی مقیاس های متفاوتی مورد نیاز باشد.
فعالیت های روزمره زندگی: چنانچه فردی برای حفظ استقلال 
خود در انجام کارهای شخصی احتیاج به کمک هایی داشته باشد، 
بررس��ی فعالیت های روزمرة زندگی به کادر پزشکی این امکان را 

می دهد تا کمک های لازم را ارائه کنند.

موارد مهمی که باید به خاطر سپرد:

عضلات بدن فرزندتان به علت فقدان دیستروفین به . 1
مرور ضعیف تر خواهند شد.

برخی از انواع تمرین ها و خستگی ها می توانند تخریب . 2
عضلات را تشدید کنند.

پزش��ک متخصص روند تضعیف عضلات را می داند و . 3
قادر است به فرزندتان در ورود به مرحله بعدی کمک 

کند.
دانس��تن نحوة کارکرد عضلات فرزندتان برای پزشک . 4

متخصص بسیار مهم است. چون شروع درمان مناسب 
در زودترین زمان ممکن را میسر می سازد.

درمان های دارویی برای کنترل عوارض عضلانی
تحقیقات زیادی در حال حاضر در زمینة داروهای جدید برای 
دوش��ن در دست انجام است. در این راهنما متخصصان تنها 
مواردی را توصیه کرده اند که مستندات علمی کافی درمانی 
برای آنها وجود دارد. این توصیه ها در آینده زمانی که شواهد و 
مستندات جدید )مانند نتیجه کارآزمایی های بالینی در دست 

اجرا( مشخص شوند تغییر خواهند کرد.
با وج��ود اینکه انتظار می رود در آین��ده انتخاب های درمانی 
بیشتری در دس��ترس قرار گیرد، در حال حاضر تنها درمان 
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دارویی برای عوارض اس��کلتی ماهیچه ای دوشن که به نظر 
متخصصان شواهد علمی کافی برای اثبات تاثیر درمانی آنها 
وجود دارد و توصیه می شود، درمان با استروئید است. درمان با 
استروئیدها به طور مفصل در این بخش توضیح داده شده اند. 
در بخش های بعدی به درمان های دارویی موجود برای سایر 

عوارض دیستروفی مانند مشکلات قلبی، می پردازیم.

درمان با استروئید، راهنمای قدم به قدم
اس��تروئیدها در بس��یاری از وضعیت ه��ای پزش��کی مورد 
اس��تفاده قرار گرفته اند و تجربة زیادی برای کاربرد آنها در 
دنیا وجود دارد. ش��کی نیست که استروئید برای بسیاری از 
پسران دوشن اثربخش است ولی این اثربخشی باید با توجه 
به عوارض جانبی احتمالی دارو مورد اس��تفاده واقع ش��ود. 
استفاده از استروئید در دوشن بسیار مهم است و باید با کلیة 

اعضاء خانواده در این خصوص قبلا صحبت شود.

اصول اولیه
• یـا 	  GC گلوکوکورتیکوئیـد،  )کـه  اسـتروئیدها 

کورتیکواستروئید نیز نامیده می شوند( تنها داروهای 
شناخته شده موثر در به تاخیر انداختن روند ضعف 
عضلات و نقصان در عملکرد حرکتی دوشن به شمار 
می آیند. هدف از کاربرد استروئید افزایش مدت راه رفتن 
مس��تقل، افزایش مشارکت کودک در فعالیت های روزمره 
و در مراحل بعدی، به حداقل رسانیدن مشکلات تنفسی، 
قلبی و ارتوپدی اس��ت. اس��تروئید خطر ابتلا به اسکولیوز 

)انحراف ستون فقرات( را نیز کاهش می دهد. 
• پیشـگیری و توجه به عوارض جانبی اسـتروئیدها 	

باید پیش بینی شود. قبل از شروع مصرف استروئید 
باید از وخیم تر نشـدن اوضاع مطمئن شد و از بروز 
مشـکلات احتمالی ممانعت به عمـل آورد. عوارض 
جانبی اس��تفاده از استروئید ها متفاوت است. این عوارض 

در جدول 1 فهرست شده اند. 

شروع و خاتمة استفاده از استروئیدها
• بهترین زمان برای شروع درمان با استروئید زمانی 	

اسـت که عملکرد توان حرکتی در فاز آستانه قرار 

دارد، زمانی که تکامل حرکتی کودک متوقف می شود اما 
هنوز شروع به پسرفت نکرده است. این زمان معمولا بین 
4 تا 6 سال است. استفاده از استروئیدها برای کودکانی که 
هنوز تکامل حرکتی در آنها متوقف نشده، به ویژه کودکان 

زیر دو سال، توصیه نمی شود.
• تکمیل برنامة واکسیناسیون کشوری قبل از شروع 	

اسـتفاده از استروئید و زدن واکسن آبله مرغان توصیه 
می شود. 

• شـروع درمان با اسـتروئید برای کـودکان و مردان 	
جوانی که دیگر قادر به راه رفتن مسـتقل نیستند 
موضوعی اسـت که باید شخصا در مورد آن تصمیم 
گرفت و بهتر اسـت در خصوص آن با در نظر گرفتن 
عوامل خطرزایی که از قبل وجود داشته اند با پزشک 
متخصـص صحبت کـرد. در مورد پس��رانی که مصرف 
اس��تروئید قبل از فقدان توانایی در راه رفتن ش��روع شده، 
بسیاری از متخصصان تداوم استفاده حتی در زمان ناتوانی 
در راه رفت��ن را توصیه می کنند. ه��دف از ادامة درمان در 
این افراد حفظ قدرت بالاتنه و کاهش خطر بروز اسکولیوز 
و به تعویق انداختن زوال عملکرد سیس��تم های تنفسی و 

قلبی است.

موارد مهمی که باید به خاطر سپرد:

استروئیدها تنها داروهای شناخته شده ای هستند که . 1
قادرند روند تضعیف ماهیچه را کند نمایند.

همواره به پزش��کان و افراد کادر درمانی خاطر نشان . 2
کنید که فرزندتان از اس��تروئید استفاده می کند. این 
موضوع وقتی که فرزندتان به عمل جراحی احتیاج دارد 
و یا دارای عفونت یا زخم باشد بسیار مهم است چون 

استروئید سیستم ایمنی بدن را تضعیف می کند. 
هرگز استفاده از استروئید را به یک باره قطع نکنید. . 3
فرزندت��ان باید توس��ط متخصصی ک��ه دارای تجربة . 4

درمان با اس��تروئید اس��ت مرتبا کنترل شود. پزشک 
متخصص عوارض جانبی احتمالی استفاده از استروئید 
را به ش��ما گوشزد می کند و خطرات بالقوه را برایتان 

مشخص می سازد.
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رژیم های درمانی متفاوت با استروئید ها
یک��ی از موضوعات گمراه کننده در مبحث دوش��ن، دوزها 
و رژیم های درمانی متفاوت اس��تروئید اس��ت که توس��ط 
پزشکان تجویز می شود. نتیجة این تفاوت ها سردرگمی فرد 
و مواجهه با اطلاعات دارویی و رژیم های درمانی غیر یکسان 
اس��ت. راهنمایی های زیر مسیر روشنی را برای کاربرد موثر 
اس��تروئیدها بر اساس ارزیابی های مس��تمر عملکرد دارو و 

عوارض جانبی آن مشخص می سازد )کادر 2(.
• پردنیـزون )پردنیزولون( و دفلازاکـورت دو نوع از 	

اس��تروئیدهایی هستند که به طور گسترده برای کنترل 
دوش��ن استفاده می ش��وند. باور غالب بر این است که 
هر دو دارو کارکردی مشـابه دارند و هیچ کدام به طور 
بارزی بهتر از دیگری نیست. کارآزمایی های هدفمند روی 
این دو دارو حائز اهمیت بوده و کمک خواهند کرد تا در 

آینده درک بهتری نسبت به آنها داشته باشیم. 
• انتخاب اینکه کدامیک از این دو دارو مصرف شود بستگی 	

به میزان دسترسی به آنها، هزینة دارو برای خانواده، نحوة 
مصرف و عوارض جانبی آن دارد. پردنیزولون ارزان تر و به 
فرم های قرص و مایع در دس��ترس است. دفلازاکورت به 
تصور افزایش وزن کمتر توسط برخی افراد به پردنیزولون 

ترجیح داده می شود.
• برای ش��روع مصرف دارو رژیم مصرفی روزانه مناسب تر 	

از رژی��م ی��ک روز در میان اس��ت. اطلاع��ات حاصل از 
کارآزمایی ه��ای بالین��ی جاری و آتی ممکن اس��ت این 

توصیه ها را تغییر دهند.
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كادر 2

دوزهای آغازین و ادامة درمان با استروئیدها
• برای شروع درمان با استروئیدها، مصرف صبحگاهی 	

پردنیزولون و یا دفلازاکورت بر حسـب هر کیلو از 
وزن بدن به ترتیب 0/75 و یا 0/90 میلیگرم به ازای 
هر کیلوگرم وزن در روز توصیه شـده است. بعضی 
از ک��ودکان تا چند س��اعت بعد از مص��رف دارو عوارض 
جانبی رفتاری کوتاه مدتی را از خود بروز می دهند )بیش 
فعالی، تغییر خلق(. در چنین حالاتی مصرف عصرانه دارو 

احتمالا از برخی عوارض ناخواسته خواهد کاست.
• در کودکانی که قادر به راه رفتن هستند معمولا دوز 	

دارو تـا زمان افزایش وزن بـه 40 کیلوگرم همگام 
با افزایش وزن کودک بیشـتر می شود. حداکثر دوز 
پردنیزولون معمولا تا حدود 30 و دفلازاکورت 36 میلی 

گرم در روز است. 
• کودکانی که مدت طولانی اسـتروئید مصرف کرده 	

ولی دیگـر قادر به راه رفتن نیسـتند معمولا وزنی 
ب��الای 40 کیلوگرم پی��دا می کنند ب��رای این کودکان 
کاهـش دوز مصـرف پردنیزولون تـا 0/3 الی 0/6 
میلی گرم بر کیلو در روز اشکالی ندارد. با وجودی که 
ای��ن دوز مصرفی کمتر از مقدار مجاز حداکثر 30 میلی 
گرم در روز اس��ت اما س��ود رس��انی قطعی دارو در این 

وضعیت به اثبات رسیده است.
• تصمیم گیری در ارتباط با ادامة درمان با استروئید بسته 	

به توازنی اس��ت که باید در رش��د کودک، کیفیت پاسخ 
مثب��ت بدن به دارو و میزان س��نگینی ع��وارض جانبی 
برقرار شود. لذا این تصمیم می بایست در هر بار مراجعه 
ب��ه مطب جهت کنترل وضعیت کودک با توجه به نتایج 
آزمون های انجام پذیرفته و اینکه آیا عوارض جانبی باعث 
بروز مشکلات غیر قابل کنترل یا تحملی شده اند یا خیر، 

مورد بازبینی قرار گیرد.
• در کودکانی که دوز نسبتا پائینی از استروئید )کمتر 	

از دوز آغازین بر اساس هر کیلو وزن بدن( مصرف 
شـده و کاهش شـدید قدرت عضلانـی و حرکتی 

مشـهود اسـت، برنامه تنظیمی »نجات عملکرد« 
می بایسـت آغاز شـود. دوز دارو تا حداکثر مورد نظر 
بالا برده می شود و سپس فرد بعد از دو تا سه ماه مجددا 
تحت ارزیابی قرار می گیرد تا هر گونه اثر مثبتی مشخص 

گردد.
• اگـر مصـرف دارو در حالی آغاز شـود که کودک 	

دیگـر قادر به راه رفتن نیسـت، اجمـاع نظری در 
مورد دوز بهینه دارو وجود ندارد. میزان اثر بخش��ی 
دارو در جلوگی��ری از ب��روز اس��کولیوز یا پایدار س��ازی 
عملکرد سیس��تم های قلبی و تنفسی نیز در این حالت 
مشخص نیست. اینها زمینه هایی هستند که احتیاج به 

پژوهش های بیشتری دارند. 
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كادر 3

مراقبت هـای درمانـی هنـگام اسـتفاده از 
استروئیدها

• در صـورت بروز عـوارض جانبی غیـر قابل 	
کنترل یـا تحمل، کاهش تقریبی 25 الی 35 
درصد از دوز مصرفی دارو توصیه می شـود و 
بهتر است به منظور بررس��ی عوارض جانبی دارو 
یک ماه بع��د از کاه��ش دوز، ارزیابی مجددی به 
صورت تماس تلفنی یا مراجعه به مطب پزش��ک 

متخصص صورت پذیرد.
• اگر برنامة دوز روزانه منجر به بروز عوارض جانبی 	

غیر قابل کنترل یا تحمل شده و با کاهش دوز 
مصرف دارو وضعیت بهتر نشـود، بهتر است 
رژیم درمانی به یک رژیم متناوب تغییر یابد.

• تا وقتی که بی فایده بودن کاهش دوز مصرفی 	
و یا رژیم متناوب امتحان نشده باشد درمان 
با اسـتروئید حتـی در صورت بـروز عوارض 
جانبی غیر قابـل کنترل یا تحمل نباید قطع 
شود. این توصیه برای کلیه افراد صادق است. چه 
آنها که می توانند راه بروند و چه آنها که دیگر قادر 

به راه رفتن نیستند.
• در صورتی ک��ه علیرغم کاه��ش دوز مصرفی و یا 	

تبدیل مصرف از روزانه به متناوب، عوارض جانبی 
غیر قابل کنت��رل یا تحمل بهبود نیابند، درمان با 
استروئید باید قطع ش��ود. این تصمیم می بایست 
به ص��ورت موردی و بعد از مش��ورت با خانواده و 
کودک اخذ گردد. استروئید ها هیچ وقت نباید 

به صورت ناگهانی قطع شوند. 
اداره درمـان بـا اسـتروئیدها و عـوارض جانبـی 

)کادرهای 3 و 4 و جدول 1(

زمانی که کودک درمان طولانی مدت با استروئید را آغاز می کند 
مراقبت دقیقی روی ع��وارض جانبی دارو باید صورت گیرد. با 
وجود اینکه در حال حاضر مصرف اس��تروئید مهمترین درمان 
برای دوشن محسوب می شود اما مصرف مقطعی آن بر اساس 
تجویز پزش��ک و یا خانواده توصیه نمی شود و صرفا باید تحت 

نظر پزشک با تجربه و طی دوره درمانی مناسب مصرف شود.
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كادر 4

سایر داروها و مکمل های رژیمی  
متخصصان طیفی از س��ایر داروها و مکمل ها را نام می برند که 
گاهی اوقات برای درمان دوشن مورد مصرف قرار می گیرد. این 
افراد داده های منتشره برای هر دارو را بررسی و امکان توصیه به 

مصرف هر کدام را بر اساس نتایج ارائه شده ارزیابی کرده اند.
حاصل ارزیابی ها نتیجه گیری زیر است:

• مصرف اکساندرولون که یک استروئید آنابولیک است، 	
توصیه نمی شود.

• ایمن��ی بوتوکس برای درمان یا پیش��گیری از س��فتی 	
مفاصل در دوشن مورد مطالعه قرار نگرفته و لذا توصیه 

نمی شود. 
• تائید مثبت ب��رای مصرف فراگیر کراتی��ن وجود ندارد. 	

کارآزمائی بالینی کنترل ش��ده اتفاقی کراتین در دوشن 
تاثیر مفید قابل توجهی از خود نش��ان نداده اس��ت. در 
صورت مش��اهده علائمی از مش��کلات کلیوی در فردی 
که کراتین مصرف می کند، اس��تفاده از این مکمل باید 

فورا قطع شود. 
• در ارتباط با سایر مکمل ها و یا داروهای تجویزی شواهد 	

علمی کافی منتش��ر نشده و لذا در حال حاضر هیچ  یک 
توصیه نمی ش��وند. از جمله این مواد می توان به کوآنزیم 
Q10، کارنیتین، آمینواسیدها )گلوتامین، آرژینین(، ضد 

 ،E التهاب ها و آنتی اکس��یدانها )روغن ماه��ی، ویتامین
عصاره چای س��بز، پنتوکس��یفیلین( و سایر عصاره های 

گیاهی اشاره کرد. 
• توافق نظر بر این اس��ت که نیاز به تحقیقات بیش��تری 	

در ای��ن زمینه وجود دارد. مش��ارکت موثر خانواده ها در 
فعالیت هایی مانند بانک های داده و کارآزمایی های بالینی 
که به واس��طه آنها دانش جدی��د تولید می گردد توصیه 

می شود.

اسـتروئیدها تنهـا داروهـای توصیه شـده توسـط 
متخصصان اند. با توجه به اینکه برخی از داروها و مکمل های 
قی��د ش��ده در کادر 4 به طور گس��ترده ای م��ورد مصرف قرار 
می گیرند ذکر این نکته ضروری اس��ت که شواهد کافی مبنی 
بر کارایی و ایمنی این مواد در دس��ترس نیست. قبل از توقف 
مصرف و یا اف��زودن دارو و یا مکملی به رژیم درمانی، حتما با 

پزشک خود مشورت کنید. 

خلاص��ه ای از مداخ��لات مورد نی��از و ع��وارض جانبی عمده 
اس��تروئیدها ک��ه باید تح��ت مراقبت قرار بگیرن��د، در جدول 
1 )صفح��ه بع��د( آمده اس��ت. از جمل��ه مولفه ه��ای موثر در 
تصمیم گی��ری برای افزایش و یا حف��ظ دوز مصرف دارو، نحوة 
پاس��خ به درمان، وزن، رش��د، وجود ع��وارض جانبی و قابلیت 

کنترل آنهاست.
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جدول 1

عوارض جانبی استروئیدها: مراقبت ها و مداخلات توصیه شده
برخی از مهمترین عوارض جانبی مصرف طولانی مدت اس��تروئید در کودکان رو به رش��د در اینجا فهرست شده اند. توجه به این 
نکته حائز اهمیت اس��ت که افراد مختلف پاس��خ های بسیار متفاوتی به استروئید از خود نشان می دهند. نکتة کلیدی در موفقیت 
درمان با استروئیدها آگاهی نسبت به عوارض جانبی بالقوة دارو و سعی در اجتناب یا در صورت امکان به حداقل رسانیدن آنهاست. 
در صورتی که عوارض جانبی دارو غیر قابل کنترل یا تحمل باشد، باید دوز مصرفی کاهش یابد. در صورتی که این اقدام موثر واقع 
نشود، قبل از اینکه درمان با استروئید کاملا قطع شود، می بایست دوز مصرفی دارو را بیشتر کاهش داد و یا رژیم دوز مصرفی را 

عوض کرد.

موارد نیازمند به توجه و مشورت با پزشکنکات و مراقبت هاعوارض جانبی 

افزایش متعارف وزن 
بدن، چاقی

قبل از شروع درمان با استروئید 
باید رژیم غذایی مناسبی برای 
تمامی اعضاء خانواده فراهم و 
هشدار لازم مبنی بر احتمال 

افزایش اشتها داده شود.

تغذیة خانواده باید به نحوی باشد که مانع هرگونه 
افزایش وزنی شود. توصیه های رژیمی و تغذیه ای مناسب 

برای کل اعضا خانواده را دنبال کنید.

علائم گوشینگوئیدی 
)ماه چهرگی(

به مرور زمان گرد شدن صورت 
و گونه ها آشکارتر می شود. 

مراقبت دقیق رژیم غذایی و کنترل میزان مصرف قند و 
نمک جلوی افزایش وزن را گرفته و ممکن است علائم 

گرد شدن صورت را کاهش دهد.

رشد بیش از حد مو در 
بدن )پرمویی(

این مسئله معمولا به آن اندازه وخیم نیست تا باعث ارزیابی بالینی
لزوم تغییر در داروهای مصرفی شود.

جوش بلوغ، التهاب 
قارچی پوستی، زگیل

درمان های اختصاصی را به کار ببرید )داروهای موضعی(. در سنین بلوغ قابل توجه ترند.
اگر فرد به دلیل این مشکلات تحت فشار شدید روحی 
روانی قرار ندارد، سعی نکنید بلافاصله رژیم درمانی با 

استروئید را تغییر دهید.

حداقل هر شش ماه یک عقب ماندگی در رشد
بار قد را به عنوان بخشی از 

مراقبت های عمومی، اندازه گیری 
کنید. )حتی بدون مصرف 

استروئید، قد در مبتلایان به 
دوشن تمایل به کوتاه شدن 

دارد.( 

از فرزند خود بپرسید آیا کوتاهی قدش برایش مهم 
است. اگر جواب مثبت بود با متخصص غدد مشورت 
کنید تا در صورت نیاز کنترل کاملی صورت بپذیرد.
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موارد نیازمند به توجه و مشورت با پزشکنکات و مراقبت هاعوارض جانبی 

به رشد و نمو کودک توجه کنید. بلوغ دیررس
هرگونه سابقة خانوادگی در بلوغ 

دیررس را مشخص کنید.

صحبت کردن دربارة بلوغ را تشویق کنید. از فرزند خود 
بپرسید آیا هرگونه تاخیری در بلوغ برایش مهم است. 

در صورتی که این موضوع برای خود یا فرزندتان اهمیت 
دارد با متخصص غدد مشورت کنید تا در صورت نیاز 

ارزیابی کاملی صورت گیرد. 

تغییرات رفتاری 
نامطلوب

وضعیت اولیة خلق و خو، علائم 
بیش فعالی و نقص در تمرکز 

کودک را مشخص کنید. آگاه 
باشید که این موارد اغلب به طور 
موقتی در شش هفته اول درمان 

با استروئید بدتر می شوند. 

قبل از شروع درمان با استروئید در صورت لزوم 
می بایست این مشکلات اولیه به کمک دارو اصلاح شوند. 

مثلا مشاوره یا درمان بیش فعالی و نقص در تمرکز، 
دارای اهمیت است. تغییر ساعت مصرف استروئید به 
ساعات دیرتری در روز احتمالا مفید خواهد بود. این 

نکته را با پزشک متخصص در میان بگذارید، حتی 
ممکن است به تشخیص پزشک، مشاوره های سلامت 

رفتاری لازم باشد. 

کاهش قدرت سیستم 
ایمنی و غدد فوق 

کلیوی

از خطر احتمال ابتلا به 
عفونت های جدی و لزوم توجه 
به عفونت های هر چند جزئی 

آگاه باشید.
به تمام پرسنل درمانی اطلاع 
بدهید که کودکتان استروئید 

مصرف می کند و در صورتی که 
کارت هشدار استروئید دارید آن 
را همیشه به همراه داشته باشید.

کودک در حال درمان طولانی 
مدت و مستمر با استروئید در 

صورت بد حالی نباید بیش از 24 
ساعت بدون مصرف استروئید 

بماند.

قبل از شروع درمان با استروئید واکسن آبله مرغان 
کودک را بزنید، اگر این واکسن قبلا زده نشده از تماس 
یا نزدیکی با فرد مبتلا خودداری و توصیه های پزشکی 

را رعایت کنید. 
در صورت وجود سل در ناحیه ای که زندگی می کنید، 

رعایت مراقبت های ویژه در این زمینه لازم است. 
با پزشک مشورت کنید تا برایتان مشخص کند چنانچه 
در مصرف استروئید وقفه افتاد به چه ترتیبی باید عمل 
شود. به عنوان مثال وقتی که دفلازاکورت کمیاب شده 

و باید به طور موقت پردنیزولون مصرف شود و یا در 
صورتی که به علت بیماری یا روزه گرفتن احتیاج به 

تزریق درون وریدی باشد.
در صورت نیاز به جراحی و یا بروز یک بیماری عمده، 
مصرف دوز تحت تنش متیل پردنیزولون تحت نظر 

پزشک می بایست در نظر گرفته شود.
در صورت روزه گرفتن می توان دارو را به صورت درون 

وریدی استفاده کرد.
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در هر جلسه مراجعه به پزشک افزایش فشار خون
متخصص، باید افزایش فشار 

خون کنترل شود.

در صورت فشار خون بالا، در اولین قدم باید نمک 
مصرفی و وزن فرد کاهش یابد. در صورتی که این اقدام 
مفید واقع نشود شاید پزشک، درمان با بتا بلوکرها و یا 

احتمالا ACE را در نظر بگیرد.

در هر جلسه مراجعه به پزشک عدم تحمل گلوکز
متخصص، قند و ادرار با نوار 

کنترل شود. در صورت افزایش 
حجم ادرار و یا تشنگی مفرط، 

موضوع را با پزشک در میان 
بگذارید. 

در صورت مثبت بودن تست قند ادرار، ممکن است 
آزمایش خون لازم باشد.

ورم معده، برگشت شیره 
معده

علائم وجود برگشت مایع معده 
)سوزش( را بررسی کنید.

از مصرف داروهای ضد التهاب غیر استروئیدی مانند 
آسپرین، ایبوپروفن و ناپروکسن بپرهیزید. در صورت 

بروز علائم، می توان از داروهای دیگر و ضد اسیدها 
استفاده کرد. 

مراقب هر گونه درد معده ناشی زخم معده
از تخریب احتمالی مخاط باشید. 

در صورت وجود کم خونی یا 
سابقة آن، وجود خون در مدفوع 

را کنترل کنید.

از مصرف داروهای ضد التهاب غیر استروئیدی مانند 
آسپرین، ایبوپروفن و ناپروکسن بپرهیزید. در صورت 

بروز علائم، می توان از داروها و ضد اسیدها استفاده و با 
متخصص دستگاه گوارش مشورت کرد.

معاینة سالانة چشم توصیه آب مروارید
می شود.

در صورتی که آب مروارید تشکیل و قدرت دید را تحت 
تاثیر قرار دهد می توان دفلازاکورت را با پردنیزولون 

تعویض کرد. با چشم پزشک مشورت کنید. آب مروارید 
تنها در صورت تحت تاثیر قرار دادن قدرت دید، نیاز به 

درمان دارد.
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کاهش مواد معدنی 
استخوان و افزایش خطر 

شکستگی استخوان ها

تاریخچه ای از شکستگی های 
استخوان را به دقت تهیه کنید. 

سنجش سالانة DEXA برای 
کنترل دانسیته استخوان باید 

صورت گیرد. اندازه گیری سالانة 
سطح ویتامین-د خون )ترجیحا 

در انتهای زمستان( و دادن مکمل 
ویتامین- د3 در صورت پائین 

آمدن سطح آن، توصیه میشود. 
متخصص رژیم درمانی باید مقدار 

کلسیم و ویتامین- د مصرفی را 
ارزیابی کند.

شاید مصرف مکمل بسته به میزان ویتامین-د خون، 
لازم باشد. سه ماه بعد از شروع استفاده از مکمل، 

سطح ویتامین-د را مجددا کنترل کنید. فعالیت هایی که 
مستلزم تحمل وزن هستند می توانند مفید باشند. از 

کافی بودن کلسیم در رژیم غذایی اطمینان حاصل کنید 
و در صورتی که مقدار آن کافی نیست از مکمل استفاده 

کنید.

میوگلوبین اوره )به دلیل 
وجود قطعات شکسته 
شدة پروتئین ماهیچه، 

ادرار به رنگ تیره در 
می آید. این حالت باید 

با آزمایش در آزمایشگاه 
کنترل شود(. 

چنانچه بعد از ورزش هرگونه 
تغییر رنگ غیر عادی در ادرار 

مشاهده شد باید تست میوگلوبین 
در ادرار انجام شود.

از تمرینات شدید یا غیر متعارف مانند دویدن در شیب 
به سمت پائین و یا ترامپولین )ژیمناستیک بروی خرک 

و حرکات زمینی( بپرهیزید. مصرف مایعات به مقدار 
مناسب مهم است. آزمایش کلیه در صورت بروز این 

وضعیت لازم است.
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۵. مراقبت های توانبخشی، فيزيوتراپی و كاردرمانی

افراد مبتلا به دوش��ن نیازمند اقدامات مختلف توانبخش��ی 
هس��تند. بخش عمدة این اقدامات توس��ط فیزیوتراپیست 
و کاردرمانگر انجام می ش��ود اما ممکن اس��ت افراد دیگری 
همچ��ون متخصص توانبخش��ی، ارتوپ��دی، تامین کننده 
ویلچر و س��ایر ابزاری که به نشستن کمک می کنند و جراح 

متخصص ارتوپدی نیز مورد نیاز باشند.
توجـه به قابلیت کشـش ماهیچه ها و پیشـگیری از 
خشـکی مفاصـل بخشـی کلیـدی در مراقبت های 

توانبخشی است.
هدف نرمش های کششی، حفظ عملکرد و راحتی فرد 
است. برنامة تمرینات کششی توسط فیزیوتراپیست 
تحت نظر قـرار می گیرد ولی این کار باید بخشـی از 

برنامه های روزمره خانواده شود.
عوامل متعددی منجر به ایجاد س��فتی و یا خشکی مفاصل در 

فرد دوش��ن می ش��ود. از جملة این عوام��ل می توان به کاهش 
قابلیت اتساع ماهیچه ها در اثر عدم استفاده از آنها، قرار گرفتن 
در وضعیت ه��ای خاص و یا عدم توازن قدرت ماهیچه های دور 
ی��ک مفصل ) قوی تر بودن ماهیچه های یک طرف نس��بت به 
طرف دیگر( اش��اره کرد. حفظ دامنه حرکات مناسب و تقارن 
در تمامی مفاصل دارای اهمیت فراوانی است. این امر به حفظ 
بهتری��ن عملکرد ممکن کم��ک می کند و مان��ع ایجاد تغییر 
شکل های دائمی می شود. در ضمن از بروز فشار کششی شدید 

روی پوست نیز ممانعت خواهد کرد.
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كادر 5

توجه به قابلیت کشش ماهیچه ها و انقباض مفاصل
• ف��رد کلی��دی برای پیش��گیری از خش��کی مفاصل، 	

حال��ت  بهتری��ن  در  شماس��ت.  فیزیوتراپیس��ت 
فیزیوتراپیس��ت باید حدودا هر چهار ماه یک بار فرد 
را ارزیاب��ی و گ��زارش وضعی��ت وی را ب��ه متخصص 
ارسال کند. تمرینات کششی باید حداقل 4 الی 6 بار 
در هفته انجام ش��ود و بخش��ی از فعالیت های روزمره 

خانواده باشد. 
• ش��اید برای انجام حرکات کششی موثری که بتوانند 	

برخلاف س��یر دیستروفی و ش��کل گیری انقباض در 
عض��لات و مفاص��ل عمل کنند نیاز ب��ه تکنیک های 
مختلفی باشد. فیزیوتراپیست می تواند آموزش لازم را 
انجام دهد، از جملة این حرکات کشش��ی استفاده از 

اسپلینت و وسایل کمکی برای ایستادن است.
• حرکات کششی مرتب روی قوزک، زانو و مفصل ران 	

بسیار مهم اند. با گذشت زمان، حرکات کششی منظم 
روی دس��ت ها مخصوصا انگشتان، مچ، آرنج و شانه ها 
لازم می ش��ود. بخش های دیگری که نیاز به حرکات 
کشش��ی دارند ب��رای هر فرد متفاوت ان��د و با معاینه 

مشخص می شوند.
• 	 )AFOs اس��پلینت مخصوص ش��ب )ارُتز قوزک پا یا

می تواند در کنترل انقباض قوزک پا و کاهش س��فت 
ش��دن آن کم��ک کند. این وس��یله باید ب��ه صورت 

سفارشی ساخته ش��ود و از خرید آن به صورت آماده 
خ��ودداری گردد. بعد از فق��دان توانایی در راه رفتن، 
اس��پلینت مخصوص روز ترجیح دارد. این اس��پلینت 
در کودکانی که هنوز قادر به راه رفتن هس��تند توصیه 

نمی شود.
• شاید اس��پلینت های بلند )ارُتزهای زانو و قوزک پا یا 	

KAFOs( در مرحله ای که راه رفتن بسیار سخت و یا 

غیر ممکن می شود مفید باشند. اسپلینت بلند احتمالا 
به کنترل سفت شدن مفاصل، طولانی تر شدن مرحلة 

راه رفتن و ممانعت از ایجاد اسکولیوز کمک میکند. 
• با شروع زمانی که کودک دیگر قادر به راه رفتن نیست، 	

برنامه های ایستادن )در قاب مخصوص یا صندلی برقی 
دارای استندر( توصیه می شود. 

• ب��رای افرادی که انگش��تان دست هایش��ان دچار خم 	
شدگی دائمی شده، اس��پلینت های مخصوص دست 

توصیه می شوند. 
• جراح��ی در برخی ح��الات به منظ��ور افزایش توان 	

فرد در راه رفتن توصیه می ش��ود. با این وجود تاکید 
می ش��ود که این رویکرد باید به صورت اختصاصی به 

کار گرفته شود.

ویلچر، ابزار کمکی برای نشستن و سایر وسایل
• طی مراحل ابتدایی راه رفتن، برای مسافت های 	

طولانـی، به کارگیـری یک روروئک یـا ویلچر 
می توانـد قدرت کـودک را حفظ کنـد. زمانی که 
کودکتان شروع به اس��تفاده از ویلچر برای مسافت های 
طولانی ت��ر کند مراقبت دقیق از نحوة نشس��تن اهمیت 

بیشتری می یابد و معمولا باید ویلچر را تنظیم کرد.
• ب��ه مرور که راه رفتن س��خت تر می ش��ود، تهیه هر چه 	

س��ریع تر یک ویلچر برقی توصیه می ش��ود. بهتر اس��ت 
ویلچر برقی به نحوی تنظیم و متناس��ب شود تا نهایت 
راحتی در وضعیت نشس��تن و تقارن در فرم بدن حاصل 
ش��ود. در صورت دسترس��ی، برخی متخصصان دستگاه 

برقی کمکی برای ایستادن را نیز توصیه می کنند. 
• ب��ه مرور زمان حفظ قدرت دس��ت ها اهمیت بیش��تری 	

می یابد و فیزیوتراپیست یا کاردرمانگر می تواند ابزار های 
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مناس��بی را برای حفظ استقلال حداکثری معرفی کند. 
بهتر اس��ت فعالانه با این موضوع مواجه ش��د و با زمان 
کافی به فکر تهیة ابزار و وسایلی بود که می توانند حداکثر 

استقلال و مشارکت را برای فرد فراهم کنند.
• ش��اید در انتهای دوره ای که فرد هنوز قادر به راه رفتن 	

است و طی دورة زمین گیری، وسایل کمکی اضافی برای 
بالا رفتن از پله، حمل و نقل، خوردن و آش��امیدن، غلت 

زدن در تخت خواب و حمام کردن لازم باشند.

كادر 6

درمان درد
پرس��ش درب��ارة وجود درد در پس��ران و مردان ج��وان دارای 
دیس��تروفی عضلانی دوشن جهت مقابله صحیح با آن اهمیت 
فراوان��ی دارد. متاس��فانه دانش ما در ارتباط با درد در دوش��ن 
بسیار اندک است و تحقیقات بیشتری در این زمینه لازم است. 
در صورتی که پس��رتان در بدنش درد احساس می کند باید این 

موضوع را به عنوان یک مشکل به پزشک وی بگوئید. 
• بـرای مراقبت موثر درد بایـد علت آنرا فهمید، 	

در این صورت پزش��کان قادر خواهند بود تجویزهای 
متناسبی را ارائه کنند.

• با توجه ب��ه اینکه وضعیت گیری نامناس��ب و ناتوانی 	
در گرفت��ن وضعی��ت راح��ت، درد فراوان��ی ایج��اد 
می کند، سـاخت ارُتزهای سفارشـی و مناسـب 
برای نشسـتن، خوابیدن، جابجایی و همچنین 
رویکردهـای دارو درمانـی اسـتاندارد )مانن��د 

شل کننده های عضلات و داروهای ضد التهاب( توصیه 
می شوند. برهم کنش با سایر داروها )مانند استروئیدها 
 )NSAIDs ،و داروه��ای ضد التهاب غیر اس��تروئیدی
و عوارض جانبی وابس��ته مخصوصا آنهایی که ممکن 
اس��ت کارکرد قلب یا سیستم تنفسی را دچار مشکل 

کنند می بایست مد نظر قرار گیرد. 
• به ندرت ابزار و وسـائل ارتوپدی دردهای شدید 	

و غیر قابل کنترل ایجاد می کنند، چنانچه درد به 
هیچ طریق دیگری قابل مهار نباشد باید به فکر جراحی 
بود. اگر در افرادی که استروئید مصرف می کنند کمر 
درد خاصی دیده شود پزش��ک با دقت فراوان باید 
به دنبال شکسـتگی های سـتون فقرات باشد، 
شکسـتگی هایی که عموما به داروهـای با پایة 

فسفونات به خوبی پاسخ می دهند.
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6. مراقبت های ارتوپدی، محافظت از استخوان ها و مفاصل
در مبتلایان به دوشن که استروئید مصرف نمی کنند تا 90 درصد 
احتمال بروز اسکولیوز وجود دارد. )انحراف ستون فقرات به مرور 
شدیدتر می گردد(. مصرف روزانه استروئید احتمال بروز اسکولیوز 
را کاهش می دهد و یا حداقل ظهور آنرا به تعویق می اندازد. اصلاح 

موثر اسکولیوز نیاز به موارد زیر دارد:

مراقبت
• مراقبـت از سـتون فقرات میبایسـت بـا ملاحظة 	

اسکولیوز باشد. معاینات بالینی در ویزیتهای دوره ای 
پزشـک طی مدتی که کودک قادر به راه رفتن است 
باید انجام بگیرد و در صورتی که اسکولیوز مشاهده شود 
به کمک عکس اشعة ایکس نحوة پیشرفت آن تحت ارزیابی 
ق��رار بگی��رد. در دوره ای که کودک دیگر قادر به راه رفتن 
نیست، ارزیابی دقیق اسکولیوز در هر بار ویزیت باید صورت 

بگیرد.
• رادیوگرافی سـتون فقرات زمانی که فرد وابسته به 	

ویلچر می شـود باید انجام بگیرد و به عنوان ملاکی 
برای ارزیابی های بعدی اسـتفاده شود. در این حالت 
رادیوگرافی اشعة ایکس ویژه از دو زاویه برای مشاهدة کامل 
س��تون فقرات مورد نیاز اس��ت. در صورت وجود مشکل، 
رادیوگرافی های اشعة ایکس بعدی باید حداقل سالی یک 
بار انجام گیرد. فاصله بیش از یک سال بین عکس برداری ها 
ممکن است فرصت ارزیابی و تشخیص اسکولیوز در حال 
تش��کیل را از بین ببرد. بعد از توقف رش��د کودک، تصویر 
برداری اش��عة ایکس تنها در صورتی لازم است که تغییر 

بالینی بارزی مشاهده شود.

پیشگیری
• به وضع قرار گرفتن بدن توجه دائمی داشته باشید:	

از ایجاد انقباضات غیر متقارن در پسرانی که هنوز قادر به 
راه رفتن هستند باید جلوگیری شود و برای استقرار روی 
ویلچر اصول صحیح نشسـتن رعایـت و ابزارهای کمکی 
استفاده شوند. کمک به استقرار وضعیت متقارن ستون فقرات و 
نشیمن گاه و کشیدگی ستون مهره ها اهمیت زیادی دارد. استفاده 
از پوشش محافظ ستون فقرات برای به تعویق انداختن جراحی 
خوب نیست ولی چنانچه انجام جراحی مقدور نباشد و یا بهترین 

انتخاب نباشد استفاده از این محافظ ها توصیه می شود. 
 

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

مبتلایان به دوش��ن ب��ه ویژه در ص��ورت مصرف . 1
استروئید، استخوان های ضعیفی دارند.

برای برخورداری از استخوان هایی قوی، فرزندتان . 2
باید مقادیر مناس��بی از ویتامین- د و کلس��یم در 

بدن خود داشته باشد.
ب��ا توجه به اینکه اس��کولیوز می تواند به س��رعت . 3

تشکیل شود پزشک می بایست بعد از فقدان توانایی 
راه رفتن، ستون فقرات فرزندتان را به خصوص اگر 
هنوز در حال رشد باشد به دقت تحت نظر بگیرد.

هنگام نیاز به جراحی ستون فقرات، کلید موفقیت، . 4
یافتن یک جراح متبح��ر و توجه ویژه به عضلات 

قلبی و تنفسی است.
اگر فرزندتان درد کمر دارد، باید توس��ط پزش��ک . 5

معاینه شود.
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.درمان
• اگر انحناء ستون فقرات )زاویه کوب( کودک در حال رشد 	

که اس��تروئید مصرف نمی کند به بیش از 20 درجه برسد 
جراحی اتصال ستون فقرات خلفی لازم می شود. هدف 
از این جراحی حفظ بهترین حالت فیزیکی بدن برای راحتی 
و عملکرد بهتر اس��ت. زمانی که کودک استروئید مصرف 
می کند خطر زوال تدریجی کمتر اس��ت و تصمیم گیری 
برای عمل جراحی می تواند حتی تا انحناء س��تون فقرات 

بیش از 40 درجه، به تعویق انداخته شود.
• در صورت تمایل به دانستن جزئیات، مشاوره با دکتر جراح 	

بر سر نوع عمل جراحی و مسائل بعدی بسیار مهم است. 
 

توجه به سلامت استخوان ها
• سلامت اس��تخوان ها چه در دوران راه رفتن و چه در 	

دوران زمین گی��ری برای مبتلایان به دوش��ن دارای 
اهمیت اس��ت. این افراد در تمامی س��نین به صورت 
طبیعی اس��تخوان های ضعیفی دارن��د که در صورت 
مصرف اس��تروئید ضعیف تر می ش��وند. چگالی مواد 
معدن��ی اس��تخوان پائین می آید و خطر شکس��تگی 

استخوان بیش از افراد عادی است.

درمان شکستگی استخوان های بلند
• یک پای شکس��ته می تواند به مفهوم از دس��ت دادن 	

دائمی توانایی در راه رفتن برای مبتلایان به دوش��ن 
باشد. به همین خاطر، گزینة عمل جراحی در چنین 
وضعیتی مطرح است تا فرد هر چه سریع تر بتواند بروی 
پاهایش بایستد. در صورت بروز شکستگی، وضعیت را 

سریعا به فیزیوتراپیست کودکتان اطلاع دهید.
• در صورت شکس��تن پای کودکی که که هنوز قادر به 	

راه رفتن اس��ت، تثبیت داخلی )پایدار س��ازی سریع 
شکستگی با عمل جراحی( برای از سرگیری راه رفتن 
و حفظ بیشترین شانس برای ادامه توانایی در تحرک، 

لازم است.
• در کودکانی ک��ه ق��ادر به راه رفتن نیس��تند یک پای 	

شکس��ته می تواند با بستن اسپلینت یا گچ گرفتن به 
طرز ایمنی درمان ش��ود ضمن اینکه باید به وضعیت 

کارکرد پائین تنه و احتمال تش��کیل انقباضات دائمی 
توجه داشت

سلامت عمومی استخوان ها
• درمان با اس��تروئید با خطر کاهش تراکم استخوان 	

و احتم��ال ایج��اد شکس��تگی ها در س��تون فقرات 
همراه اس��ت. شکس��تگی در س��تون فقرات معمولا 
در کودکانی که اس��تروئید مص��رف نمی کنند دیده 
نمی شود. سنجش تراکم استخوان می تواند با آزمایش 
خون، اسکن استخوان و سایر تصویربرداری های اشعة 
ایک��س صورت پذیرد )کادر 7 را ببینید(. این حیطه 
یکی از بخش هایی اس��ت که تحقیقات بیش��تری را 
می طلبد ت��ا مولفه های مربوطه برای تثبیت بهترین 

روش، تعریف شوند.

كادر 7

حفظ سلامت استخوان ها
عواملـی که منجـر به ایجـاد اسـتخوان هایی ضعیف 

می شوند عبارتند از:
• کاهش تحرک	
• ضعف عضلات	
• درمان با استروئید 	

تجویزهای موجود:
• ویتامین- د: اگر کاهش شدید در میزان آن مشخص 	

شود، باید به فکر تجویز مکمل به کودک بود. 
• کلس��یم: بهترین فرم ارائه آن از طریق رژیم غذایی 	

است ولی چنانچه مقدار دریافتی توسط بدن با رژیم 
غذائی کافی نباشد، باید به فکر مصرف مکمل بود.

• فس��فونات ها: برای شکستگی های س��تون فقرات 	
فسفونات های درون وریدی توصیه می شوند.
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7. مراقبت از سيستم ريوی و عضلات تنفسی
کودکان معمولا تا وقتی که قادر به راه رفتن هس��تند مشکلی 
برای تنفس یا س��رفه کردن نخواهند داش��ت. با افزایش سن، 
عضلات سیستم تنفسی ضعیف تر می شوند و مبتلایان به دوشن 
به علت سرفة کم یا ضعیف، بیشتر در معرض خطر عفونت های 
س��ینه قرار می گیرند. در مراحل بعدی مش��کلات تنفسی در 
حین خواب ایجاد می ش��ود و شاید احتیاج به ابزارهای کمکی 
برای تنفس در طی روز نیز پیدا ش��ود. ب��ا توجه به اینکه این 
مشکلات به ترتیب ظاهر میشوند، رویکردی فعال و برنامه ریزی 
ش��ده برای بهداشت سیستم تنفسی از طریق مراقبت صحیح، 
اقدامات پیشگیرانه و تجویزهای درمانی لازم، امکان پذیر است. 
کادر درمانی شامل پزشک و فیزیوتراپیست باید با مهارت لازم 
برای تهویة غیر تهاجمی و فنون لازم برای افزایش مقدار هوای 
ورودی به ش��ش ها )بازیابی حجم ش��ش( و کمک دس��تی یا 

مکانیکی برای سرفه کردن، اقدام کنند.

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

همیشه نس��خه ای از آخرین آزمایش های تنفسی . 1
کودکتان را برای نشان دادن به پزشکان وی همراه 

خود داشته باشید. 
فرزندتان هرگز نباید داروهای بیهوشی استنشاقی . 2

یا سوکسینیل کولین دریافت کند.
کارکرد سیستم تنفسی فرزندتان باید قبل از عمل . 3

جراحی کنترل ش��ود. بهتر است به خطرات بالقوه 
توجه داشت و در صورت نیاز سریعا به فکر درمان 

هر یک بود. 
در صورت عفونت سینه شاید فرزندتان احتیاج به . 4

کمک در س��رفه کردن داشته و لازم باشد تا آنتی 
بیوتیک دریافت کند.

علائ��م ضعف در تنفس و س��رفه کردن باید تحت . 5
نظارت باشد و گزارش ش��وند تا درمان در صورت 

نیاز سریعا آغاز گردد.
وقتی که س��طح اکس��یژن خون فرزندتان به دلیل . 6

بیم��اری و یا مصدومیت کاهش می یابد پزش��ک 
باید با مراقبت بس��یار به وی اکسیژن بدهد چون 
احتمال تنبلی و ضعیف شدن توان بدن در تنفس 

وجود دارد.
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مراقبت
• ارزیابی سالانه عملکرد سیستم تنفسی )مانند اندازه گیری 	

ظرفیت حیاتی ارادی( در فاز راه رفتن به گروه پزش��کی 
اج��ازه می دهد تا حداکثر عملکرد سیس��تم تنفس��ی را 
ارزیابی کند. در ضمن، این ارزیابی ها باعث می ش��وند تا 

کودک با وسایل و گروه پزشکی آشنا شود. 
• بیشترین تاکید در ارزیابی سیستم تنفسی بعد از 	

فقدان قدرت راه رفتن مستقل است که باید شامل 
اندازه گیری ظرفیت حیاتی ارادی و حداکثر جریان سرفه 
باشد. سایر سنجش ها مانند اندازه گیری سطح اکسیژن 
در ط��ی خواب نیز ممکن اس��ت مفید باش��د و باید به 
مرور زمان در برنامه قرار گیرند. تناوب ارزیابی ها وابسته 
به فازی اس��ت که فرد در آن قرار دارد ولی باید ش��امل 
اندازه گیری ظرفیت حیاتی ارادی حداقل در هر شش 

ماه یک بار باشد.
به مـرور که فرزندتان بزرگتر می شـود گشـتن بدنبال 
علائمی دال بر وجود مشـکلات تنفسـی در وی اهمیت 
فراوانـی می یابد. اگر فکر می کنید هر یک از علائم زیر را در 

پسرتان مشاهده کرده اید سریعا به پزشکتان اطلاع دهید: 

• اگر با عفونت های جزئی سیستم تنفسی، بیماری های 	
طولان��ی مدت به وجود آید. ب��ه عنوان مثال بهبود از 
سرما خوردگی های معمولی آهسته باشد و به عفونت 
س��ینه و برونشیتی تبدیل ش��ود که اغلب محتاج به 

درمان با آنتی بیوتیک است.
• بیش از حد معمول خسته شود. 	
• نف��س کم آورده و به نظر برس��د مش��کلی در تنفس 	

عادی وجود دارد، یا جملات خود را به سختی به اتمام 
برساند.

• همیشه و یا به هنگام صبح سردرد دارد.	
• اغلب بدون هیچ دلیلی خواب آلود است.	
• برای خوابیدن مش��کل داشته و بارها از خواب میپرد. 	

یا از خواب بیدار ش��دن مش��کل بوده و اغلب کابوس 
می بیند.

• به دلیل نفس کم آوردن و یا با عنوان اینکه قلبش به 	
شدت می زند از خواب بیدار می شود.

• برای تمرکز حواس و توجه کردن دچار مشکل است.	
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پرهیز از مشکلات

• ایمن سـازی بدن با واکس��ن ذات الری��ه )پنوموکوک( 	
برای کودکان دو سال و بزرگتر تجویز می شود و با توجه 
به برنامه های کش��وری ش��اید لازم به تکرار باشد. ایمن 
سازی با واکس��ن آنفولانزا نیز به صورت سالانه تجویز 
شده است. این واکسن ها در افرادی که استروئید مصرف 
می کنند قابل اس��تفاده اس��ت ولی باید توجه داشت که 
شاید پاسخ سیستم ایمنی بدن به واکسیناسیون در این 
افراد تضعیف ش��ده باشد. اطلاعات کامل در ارتباط با 
برنامه های واکسیناسیون کشوری، موارد مصرف و 
عدم مصرف، جداول زمان بندی واکسیناسـیون از 
منابع مسئول کشـوری قابل دریافت است. اطلاع 
کامل از آخرین برنامه های واکسیناسیون کشوری 
اساسـی  اسـت چرا که احتمـال مواجه شـدن با 
تهدیدهای جدیدی مانند آنفولانزای H1N1 در سال 

2009 وجود دارد.
• در صورت به وجود آمدن عفونت سینه )پنومونی( علاوه 	

بر کمک دس��تی و مکانیکی برای س��رفه ک��ردن، باید 
مصرف آنتی بیوتیک ها را نیز در نظر گرفت.

تجویزها )این تجویزها احتیاج به تجربة ویژه دارند(
• تجویزها باید وابس��ته به فاز پیشرفت دیستروفی باشد. 	

قبل از هر چیز ش��اید کاربرد روش ه��ای افزایش حجم 
هوای ورودی به قفسه سینه از طریق تنفس عمیق مفید 
باشند )روش های انبساط شش ها(. به مرور که ضعف 
عضلانی در بدن بسـط می یابد سرفه ها ضعیف تر 
شـده و یافتن روش هایی برای جبران این مشکل مانند 
کمک دستی و مکانیکی برای ایجاد سرفه می تواند 
بسیار مفید باشد. به مرور زمان، کمک کردن ابتدا فقط 
برای تنفس در شب ها مورد نیاز است اما در مرحلة 
پیشرفتة ضعف عضلانی با مشاهدة علائمی که در 
بخش مراقبت از آنها نام برده شـد این کمک طی 
روز نیـز مورد نیاز خواهد بـود. کمک به تنفس از 
طریق تهویه غیر تهاجمی روش بسیار مهمی برای 
ابقاء سـلامتی است. کارگذاشـتن لولة تنفسی در 
گردن توسط جراح ماهر روش کمکی تهویة تهاجمی نام 

دارد. کلیه این تجویزها می توانند به سلامتی فرد کمک 
و وی را از بیماری های شدید دور کنند.

• در صورت نیاز به عم��ل جراحی، توجه ویژه به وضعیت 	
تنفس��ی لازم اس��ت )بخش 11، ملاحظات سیسـتم 

تنفسی را ببینید(.

جعبه 8

 احتیاط!

• در فازهای پیش��رفته دوش��ن، درمان با اکس��یژن 	
تکمیلی باید با احتیاط همراه باشد.

• در حالی که درمان با اکسیژن تکمیلی آشکارا سطح 	
پائین اکس��یژن بدن را اصلاح می کند، علل اصلی 
این کمبود مانند از کار افتادگی ش��ش ها یا تنفس 

ضعیف مستتر می مانند.
• درمان با اکسیژن ممکن است باعث کاهش قدرت 	

تنفس و احتباس دی اکسید کربن شود.
• ش��اید نیاز به کمک دستی یا مکانیکی برای ایجاد 	

س��رفه و تهویه غیر تهاجمی به وجود آید. اکسیژن 
درمانی به جای این اعمال توصیه نش��ده و ممکن 

است خطرناک باشد.
• اگر اکس��یژن کمکی داده می شود و یا باید برخی 	

مواق��ع داده ش��ود، مقادی��ر گازه��ای خ��ون باید 
به صورت دقیق پایش ش��ده و ی��ا در همان حال 

روش های کمک تنفسی به کار برده شوند.
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8. مراقبت از قلب و سيستم قلبی
هدف از مراقبت سیستم قلبی در دیستروفی عضلانی دوشن 
تشخیص و درمان زوال عملکرد ماهیچه های قلب است )معمولا 
کاردیومایوپاتی - ضعف ماهیچه های قلبی یا مش��کلات ریتم 
قلبی که برای مث��ال می تواند منجر به ضربان های غیر عادی 
قلب ش��ود( که عموما همراه با پیشرفت کامل ضعف عضلانی 
در بدن اس��ت. این وضعیت اغلب به خاموش��ی اتفاق افتاده و 
بدون بروز علائم اس��ت. لذا به مراقبت کاف��ی نیاز دارد تا در 
صورت بروز آن بتوان به س��رعت درمان را آغاز کرد. شاخص 
کلیدی در مراقبت از قلب و سیستم قلبی، پایش فعالانه است. 

وجود یک متخصص قلب در تیم مراقبتی الزامی است.

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

بعد از مرحلة تشخیص دیستروفی، قلب فرزند شما . 1
باید به صورت مرتب کنترل شود.

در دیستروفی عضلانی دوشن ممکن است قبل از . 2
ظهور علائم، تخریب قلب آغاز شده باشد.

حتی در نبود علائم مش��کلات قلبی، شاید مصرف . 3
داروهای قلبی لازم باشد.

توجه به مش��کلات خاموش اهمیت زیادی داشته . 4
و در ص��ورت مواجه با آنها باید به س��رعت به فکر 

درمانشان بود. 
همواره یک نس��خه از آخری��ن نتایج کنترل قلب . 5

فرزندتان را همراه داش��ته باشید تا در صورت نیاز 
به هر فرد متخصصی که در حال درمان کودکتان 

است ارائه دهید.

مراقبت
• بعد از تشـخیص دیسـتروفی و یا حداقل در سن 	

شش سالگی، ارزیابی اولیه عملکرد سیستم قلبی 
باید صورت پذیرد. حداقل ارزیابی شامل الکتروکاردیوگرام 

(ECG) و اکوکاردیوگرام است.

• ارزیابی عملکرد سیستم قلبی باید حداقل هر دو سال 	
یک بار تا رسـیدن به ده سـالگی صـورت پذیرد. 
ارزیابی های کامل سـالانه سیسـتم قلبـی بعد از 
ده سـالگی و یا در صورت ظهور علائم مشـکلات 
قلبی در س��نین کمتر باید در دستور کار قرار گیرد. اگر 
آزمون ه��ای قلبی غیر تهاجمی اوضاع غیر عادی قلبی را 
نشان دادند مراقبت های بیشتر حداقل هر شش ماه یک بار 

لازم است و درمان با دارو باید آغاز شود.

درمان
• متوقـف کننده های تبدیـل آنزیم آنژیوتنسـین 	

)ACE( بـه عنـوان اولین خط درمانـی باید در نظر 

گرفته شوند. سایر داروها مانند بتا بلوکرها و مدرها نیز 
مفیدند و بر اس��اس دستورالعمل های منتشر شده برای 
کنترل نارس��ایی های قلبی می توانند مورد استفاده قرار 
گیرند. شواهدی بر اس��اس نتایج کارآزمایی های بالینی 
وجود دارد که نش��ان می دهد درمان های پیشـگیری 
کننده کاردیومایوپاتی بـا داروهای متوقف کننده 
ACE می توانـد قبل از بروز هـر گونه علائمی آغاز 

شود. مطالعات بیش��تری در دست انجام است تا بتوان 
هرگونه توصیة قطعی ای را در این زمینه انجام داد.
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• ریتم های غیر عادی قلب باید به سرعت تشخیص 	
داده و تحـت درمان قرار گیرد. ضربان قلب س��ریع 
معمولا در دیستروفی دیده شده و بی خطر تلقی می گردد 
ولی می تواند نشانگر مشکلات قلبی نیز باشد. اگر چنانچه 
این وضعیت جدیدا ایجاد ش��ده، باید مورد بررس��ی قرار 

گیرد.
• افرادی که استروئید مصرف می کنند توجه بیشتری 	

نیاز دارند و باید از نظر قلبی عروقی به ویژه فشار 
خـون بالا نیز مورد مراقبت قرار گیرند. ش��اید لازم 
باش��د دوز اس��تروئید مصرفی تنظیم و ی��ا درمان های 

بیشتری اضافه شود )جدول یک را ببینید(.
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9. مراقبت های سيستم گوارشی، تغذيه، بلع 
     و ساير مسائل دستگاه گوارش

ش��اید در مراحل مختلف پیشرفت دیس��تروفی تخصص هایی 
نظی��ر متخصص رژیم غذایی یا تغذی��ه، گوارش، گفتار و بلع و 

گفتار درمانگر مورد نیاز باشد.

مراقبت تغذیه
• بعد از تشخیص دیستروفی تا آخر عمر، آینده نگری 	

و حفظ تغذیه مناسـب به منظور اجتناب از سـوء 
تغذیه یا اضافه وزن لازم اسـت. حفظ نسبت وزن به 
سن یا شاخص تودة بدن در هر سنی باید بین 10 تا 85 
درصد جدول شاخص های کشوری باشد )بخش ضمائم 
را ملاحظه کنید(. رژیم غذایی متوازن و متنوعی از 
انواع غذاها باید مصرف شـود. اطلاع��ات لازم برای 
رعایت یک رژیم غذایی مناس��ب برای هر خانواده در هر 

کشوری قابل دسترسی است. 
• وزن و ق��د پس��ر بچه ها بای��د دائما تحت نظارت باش��د 	

)می توان مقدار مناس��ب را برای کودکان فاقد قدرت راه 
رفتن از روی اندازه گیری دور بازو سنجید(. نقطة آغازین 
برای ارجاع فرد به متخصص تغذیه یا رژیم غذایی وقتی 
است که اضافه وزن یا کاهش وزن بدون برنامه ریزی رخ 
ده��د یا وزن گیری ضعیف باش��د. همچنین اگر جراحی 
عمده ای در پیش اس��ت، یبوس��ت مزمن و یا مشکل در 
بلع )دیسفاژی( وجود داشته باشد باید فرد به متخصص 
مراجعه کند. ارجاع فرد به متخصص تغذیه بهتر اس��ت 
بلافاصله بعد از تش��خیص دیس��تروفی و همچنین آغاز 
مصرف استروئید صورت پذیرد. میزان کالری، پروتئین، 
مایعات، کلسیم، ویتامین- د و سایر مواد مغذی در رژیم 

غذایی باید مورد ارزیابی قرار گیرند.
• توصیه می شـود افراد دارای دیسـتروفی، مولتی 	

ویتامین به همـراه ویتامین- د و مواد معدنی را به 
صورت روزانه مصرف کنند.

• در صورت کاهش وزن، پیدا کردن مشکلات مرتبط با 	
بلع حائز اهمیت است و باید به این نکته توجه داشت که 
درگیری بدن با مشکلات قلبی یا سیستم تنفسی 
ممکن اسـت باعـث کاهش وزن شـود. در صورت 
کاهش غیـر مترقبة وزن، کنترل تمامی احتمالات 

باید صورت پذیرد.

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

قد و وزن کودکتان در هر بار مراجعه به پزشک باید . 1
کنترل شود.

داش��تن رژیم غذایی کاملا متوازن مخصوصا دارای . 2
مقادیر کلسیم و ویتامین- د مناسب برای فرزندتان 

دارای اهمیت فراوانی است.
متخصص��ان تغذیه و رژیم غذای��ی، اعضاء مهمی از . 3

کادر درمانی فرزندتان هستند که قادرند رژیم غذایی 
را کنترل و در بهتر خوردن به وی کمک کنند.

چنانچه فرزندتان علائمی از وجود مش��کلات بلعی . 4
دارد باید سریعا تحت ارزیابی قرار گیرد.

گذاشتن یک لولة غذا رسان انتخاب دیگری است که . 5
بع��د از آزمودن روش های معمول جهت حفظ وزن 

بدن قابل اجراست.
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مراقبت بلع

در فازهای پیش��رفتة دیس��تروفی، ضعف عضلات گلو می تواند 
منجر به بروز مشکلات بلعی شود که نقش مسائل تغذیه ای را 
برجسته تر می کند. این وضعیت به آهستگی اتفاق می افتد و لذا 

تشخیص آن سخت است.
• در صـورت وجود شـاخص های بالینـی دال بر 	

امکان ورود غذا به لوله هوایی و یا ضعف حرکات 
ماهیچه های بلعی )احسـاس چسبندگی غذا به 
گلو( ارزیابی های بالینی و اشعة ایکس بلع لازم 
خواهند بود. چنین شاخص هایی عبارتند از کاهش غیر 
ارادی 10 درصد یا بیشتر وزن  بدن، یا وزن گیری ضعیف 
در کودکان در حال رش��د، زمان های طولانی برای صرف 
غذا )بیشتر از 30 دقیقه( یا همراه بودن زمان صرف غذا با 

خستگی، ریختن آب از دهان، سرفه و انسداد مجرا. 
• ذات الریـه حاصـل از داخل شـدن مایعات داخل 	

شـش ها )ذات الریه استنشـاقی(، زوال تدریجی 
عملکرد سیسـتم تنفسـی، یا تبی که فاقد علت 
آشکار باشـد ممکن اسـت دلایل مشکلات بلعی 

باشد و باید مورد ارزیابی قرار گیرند.
• در صورت وجود مشکلات بلعی، یک گفتار درمانگر با 	

برنامة درمانی اختصاصی مورد نیاز خواهد بود. هدف 
حفظ عملکرد بلعی خوب است.

• ق��رار دادن لول��ة غذا رس��ان باید وقتی انجام ش��ود که 	
تلاش ه��ا برای حف��ظ وزن و ورود مایع��ات از راه دهان 
کم��ک چندانی نکند. خطرات بالقوه و مزایای این روش 
باید به دقت بررس��ی ش��ود. با در نظر گرفتن مخاطرات 
بیهوش��ی، خانواده و ترجیح فرد، لولة غذا رسان میتواند 
با آندوس��کوپی یا جراحی باز کار گذاش��ته ش��ود. لولة 
غذارس��انی که در زمان مناس��ب کار گذاشته شده باشد 
می تواند بخش اعظم فش��ار تحمیلی ب��رای خوردن به 
می��زان مورد نیاز را کاهش ده��د. چنانچه عضلات گلو 
خوب باش��ند کار گذاش��تن لولة غذارس��ان بدان معنی 
نیست که دیگر غذای مورد علاقه را نمی توان خورد بلکه 
ه��دف لذت بردن از غذا بدون اعتنا به زمان صرف آن و 
وارد کردن کالری و سایر مواد مغذی مورد نیاز به داخل 

بدن است.

سایر جوانب مراقبت های گوارشی
یبوست و بازگشت اس��ید معده که باعث سوزش ناحیة سینه 
می ش��ود دو وضعیت شایعی است که روده و معدة افراد دوشن 
را تحت تاثیر قرار می دهد. یبوس��ت نوعا در سنین بالاتر و بعد 
از جراحی ظاهر می ش��ود. با افزایش طول عمر انواع دیگری از 
پیچیدگی ها در حال گزارش هس��تند مانن��د ورم معده و روده 
ناش��ی از بلع هوا که در صورت اس��تفاده از تهویه کننده ها رخ 

می دهد. 
• مدرها و سایر داروها می توانند مفید واقع شوند. 	

دریاف��ت مایعات کاف��ی از اهمیت بس��زایی برخوردار 
اس��ت. افزایش حجم فیبر ورودی ب��ه بدن به ویژه اگر 
حجم مایعات ورودی افزایش نیابد ممکن اس��ت علائم 

را بدتر کند.
• بازگشت اسید معده نوعا با دارو قابل درمان است. 	

برای بچه هایی که تحت درمان با استروئید هستند اسید 
بلوکرها و یا فسفونات ها برای پیش گیری از بروز مشکلات 

بعدی تجویز می شوند.
• بهداشت دهان ناحیه ای بسیار با اهمیت است. توصیه 	

متخصصان برای بهداشت دهان در کادر 9 آمده است. 
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كادر 9

توصیه هایی برای بهداشت دهان
• ک��ودکان دارای دیس��تروفی بای��د تح��ت معاین��ه 	

دندان پزشک با تجربة کامل و دانش همراه با جزئیات 
در ارتباط با دیستروفی و ترجیحا در مرکز یا کلینیکی 
تخصصی باشند. ماموریت دندان پزشک متخصص باید 
شامل درمان بسیار با کیفیت، بهداشت دهان و بررسی 
خ��وب بودن آن و همچنین کارکرد به عنوان مرجعی 
برای خانواده ها و س��ایر دندان پزشکان باشد که پسر 
بچه ها بصورت معمول ب��ه آنها مراجعه می کنند. این 
دندان پزشک باید از تفاوت های ویژه در رشد اسکلتی و 

دندانی افراد دیستروفی آگاه بوده و با یک اورتودنتیست 
بسیار آگاه و با تجربه همکاری کند.

• مراقبت از دهان و دندان بر اساس اقدامات لازم جهت 	
پیش گیری فعال استوار است و باید همواره نگهداری 

خوب و بهداشت دهان و دندان مد نظر قرار گیرد.
• هنگام��ی که قدرت عضلات دس��تان، ب��ازو و گردن 	

کودکان ش��روع به افول می کند ابزار متناس��ب شدة 
کمکی برای هر فرد و کمک های فنی برای بهداش��ت 

دهان از اهمیت ویژه ای برخوردار خواهد بود.
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10. مراقبت های روانی- اجتماعی، كمك 
       در يادگيری و رفتار

احتمال بروز مشکلات روانی– اجتماعی مانند اشکال در یادگیری 
و رفتار در اشخاص دارای دیستروفی بیشتر است و مراقبت های 
درمان��ی، بدون حمایت هایی که منجر به س��لامت روح و روان 
ش��وند کامل نخواهند بود. مش��کل در عملکرد اجتماعی شاید 
ب��ه خاطر چالش های ویژه در برخ��ی مهارت ها مانند تعامل با 
سایرین، رفتارهای اجتماعی و یا نوع نگاه به مسائل باشد، ضمن 
اینکه تبعات دیستروفی )مانند محدودیت های فیزیکی( ممکن 
است منجر به گوشه گیری اجتماعی، بیرون کشیده شدن فرد 
از اجتماع و دسترس��ی محدود به فعالیت های اجتماعی شود. 
برای بسیاری از والدین، فشار روانی ناشی از مشکلات اجتماعی 
فرزندان و دشواری تشخیص و درمان مناسب آنها بیش از فشار 

روانی ناشی از جنبه های فیزیکی دیستروفی است.

اگر فکر می کنید فرزندتان نگران وضعیت خود است، برخورد 
باز، تش��ویق وی به س��وال و پاسخ دهی مناسب از مشکلات 
بیش��تر ممانعت خواهد کرد. مبتلایان به دیستروفی اغلب 
بیش از چیزی که والدی��ن می پندارند دربارة وضعیت خود 
می دانند. پاس��خ دهی شفاف به سوالات اهمیت زیادی دارد. 
متناسب با سن و تنها به سوالات پرسیده شده پاسخ دهید، 
این امر ممکن اس��ت بسیار سخت باش��د ولی اعضاء گروه 
مراقب��ت و درمان پزش��کی که به آنه��ا مراجعه می کنید و 
همچنین گروه های حامی بیماران می توانند پاس��خ هایی را 
که برای خانواده های دیگر به خوبی کار کرده در اختیارتان 

قرار دهند.
الزامی وجود ندارد که کلیه افراد دیستروفی دارای مشکلات 
روحی روانی باش��ند ولی خانواده ها بهتر است به نکات زیر 

بیشتر دقت کنند:
• ضعف در رش��د قدرت تکلم، ق��وة ادراک و حافظة کوتاه 	

مدت
• مشکلات یادگیری	
• مش��کل در برهم کنش های اجتماعی و یا دوس��ت یابی 	

)مثلا عدم بلوغ اجتماعی، مهارت های اجتماعی ضعیف، 
بیرون کش��یده ش��دن از اجتماع یا گوشه گیری و دوری 

کردن از همسالان(
• اضطراب و نگرانی	
• جر و بحث های مکرر و کج خلقی های مقطعی	
• افزایش احتمال ناهنجاری های رفتاری با ریش��ة عصبی، 	

ناهنجاری های تکامل عصبی شامل ناهنجاری های طیف 
اوتیسم، نقص در توجه و بیش فعالی (ADHD) و بیماری 

(OCD) وسواس
• تنظیم احساس��ات و افسردگی ها ممکن است با مشکل 	

همراه باش��د. اضطراب مقولة دیگری است که در صورت 
نبود انعطاف فکری و قدرت انطباق می تواند بدتر ش��ود 
)مثلا هنگام مواجهه با یک فرایند فکری کاملا خش��ک 

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

سلامت روحی روانی فرزندتان اهمیت زیادی دارد.. 1
ممکن اس��ت ش��انس فرزندتان در برخ��ورداری از . 2

مشکلات روحی روانی بالاتر باشد.
احتمال دارد خ��ود و اف��راد خانواده تان در معرض . 3

برخی مشکلات مانند افسردگی قرار گیرید.
بهترین روش برای مراقبت مشکلات روحی روانی، . 4

شناسایی و شروع به درمان سریع آنهاست.
شاید تکلم صحیح با مشکل همراه باشد و در مدرسه . 5

تش��دید شود. این مشکل اغلب در دیستروفی دیده 
می ش��ود و با ارزیابی و درون داد مناسب می توان به 

آن کمک کرد.
مش��کل یادگیری در دیستروفی پیش رونده نیست . 6

و در ص��ورت ارائة کمک خ��وب، اغلب بچه ها توان 
یادگیری کافی دارند.
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و غیر قابل انعطاف(.

• این امر ممکن است بر اثر لج بازی و یا ابراز رفتار مخالفتی 	
و مشکلات مقطعی نیز ایجاد شود.

• ب��ه علاوه، رش��د فزایندة افس��ردگی در والدین فرزندان 	
دارای دیس��تروفی نیاز خانواده ب��ه ارزیابی و حمایت را 
پر رنگ تر می کن��د. مراقبت های روحی روانی عمدتا 

باید روی اجتناب از مشـکلات متمرکز باشـند. با 
برخی تجویزهای سـاده می توان به نتایج مطلوبی 
دست یافت. به طور کلی، درمان مشکلات روحی روانی 
مانند افراد عادی است و تاثیر و تجویز های یکسانی دارد. 
چنانچه فکر می کنید مش��کلی در این زمینه وجود دارد 

سریعا به دنبال یافتن راهکار باشید.

كادر 10

مراقبت از گفتار و زبان
• چارچوب کاملا مس��تندی از نقصان در گفتار و تکلم 	

در برخی از کودکان دارای دیستروفی شناخته شده 
که شامل مشکلات مربوط به تکامل زبان، حافظه کوتاه 
مدت کلامی، پردازش صداها، ضریب هوش��ی معیوب و 
ناهنجاری های خاص یادگیری است. این مشکلات همة 
ک��ودکان را و یا حداقل به یک می��زان درگیر نمی کند 
ولی باید مراقب آنها و در صورت مش��اهده به دنبال رفع 

مشکل بود.
• کودکان دارای دیس��تروفی در مقایسه با کودکان عادی 	

هم س��ن خود در دس��ت یابی به مراحل برجستة اولیة 
تکامل زب��ان تاخیر دارند. تف��اوت در یادگیری و بهبود 
زبان چیزی اس��ت که می توان آن را طی دوران کودکی 
دید. نکتة حائز اهمیت، دیدن آن و درمان به موقع است. 
مشکلات مربوط به تاخیر در یادگیری گفتار و تکلم 

را ارزیابی و درمان کنید.
• چنانچه در این زمینه مشکوک به وجود مشکلی هستید 	

مراجعه به یک گفتار درمانگر برای ارزیابی و درمان 
مشکلات گفتار و تکلم توصیه می شود.

• تمرین با ماهیچه های درگیر در فرایند تکلم و کمک 	
در تلفظ شـمرده هم برای پسران جوان دارای مشکل 
در این زمینه و هم افراد مسن تر که قدرت ماهیچه های 
دهان��ی آنها رو به ضعف گذاش��ته و یا تکلم ش��ان کاملا 

مفهوم نیست مناسب و لازم است.
• چنانچه فهم کلام افراد مس��ن تر دارای دیس��تروفی که 	

از ابزار کمک تنفس��ی اس��تفاده می کنند در اثر کاهش 
ش��دت صوت مش��کل تر ش��ود، راهبردهای جبرانی، 
تمرین های صـدا و تقویت گفتار می تواند مناس��ب 
باشد. اگر برون ده صدا محدود باشد ابزار کمک ارتباطی 
برون ده صدا (VOCA)، در همة س��نین می تواند مورد 

استفاده قرار گیرد.
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ارزیابی ها

با وج��ود متفاوت بودن نیازهای هر کودکی، ارزیابی های لازمه 
بای��د در زمان های خاص��ی انجام گیرد. از جمل��ه این زمان ها 
می توان به موارد زیر اش��اره کرد: در بدو تشخیص یا نزدیک به 
آن )برای انجام ارزیابی ابتدایی یک فاصلة زمانی شش ماهه الی 
یک ساله بعد از تش��خیص دیستروفی می تواند اثربخش باشد 
چ��را که فرصت لازم برای تطبیق را فراهم می س��ازد(، قبل از 

ورود به مدرسه و به دنبال تغییر در عملکرد. 
نظر به اینکه در هر مطب دسترسی مستقیم به تمامی ارزیابی ها 
و تجویزهای فهرس��ت شده وجود ندارد، این توصیه ها می تواند 
به عنوان راهنمائی برای پر کردن خلأهای ناشی از در دسترس 
نب��ودن متخصص��ان ب��ه کار رود و در صورت نی��از هدایت گر 

مراجعات بعدی باشد.  
• نواحی مرتبط با تنظیم احساس��ات و تس��لط، تکامل 	

متناسب با س��ن در یادگیری، تکامل کلامی و زبانی، 
احتمال وجود طیفی از ناهنجاری های اوتیسم و حمایت 
اجتماعی باید مورد ارزیابی قرار گیرند )فرد متخصص 
در ارائه خدمات اجتماعی می تواند در دس��ت یابی به 
منابع مالی و شبکه های حمایتی اجتماعی کمک کند 
و یا در صورت لزوم حمایت لازم برای س��لامت روانی 

خانواده را فراهم آورد(.
• سلامت روحی روانی افراد دیستروفی، والدین و خواهر 	

و برادران وی می بایس��ت بخش��ی از ع��ادات روزمرة 
مراقبت از دیستروفی شود.

مداخلات 
• یک متخصص به عنوان رابط می تواند انجام کلیة اقدامات 	

مراقبت��ی را به عه��ده بگیرد. این ف��رد می تواند نقطة تماس 
خانواده ها باش��د و تبدیل به فردی قابل اعتماد ش��ود. فردی 
دارای دانش و زمینة کافی در ناهنجاریهای نوروماسکولار که 
بتواند پاسخ گوی سوالات و ارائه کنندة اطلاعات روزمرة مورد 

نیاز خانواده ها باشد. 
• مداخلات پیشگیری کننده جهت اجتناب از مشکلات 	

اجتماعـی و انزوا در جامعه که ذاتا توام با دیسـتروفی 
اسـت ضروری می باشـد. مثال هایی از مداخلات اثربخش 
ش��امل افزایش آگاهی و آموزش در ارتباط با دیس��تروفی در 
مدرسه و بین همسالان، اطمینان از مشارکت در ورزش های 
مناس��ب و یا اردوهای خاص، تدارک س��گ های خدمتکار و 

تماس با سایرین از طریق اینترنت و سایر فعالیت هاست.
لازم است یک طرح آموزشی اختصاصی طراحی و تدارک 
دیده شـود تا بتواند مشـکلات بالقوة آموزشی را پاسخ 
دهد. فعالیت هایی را که برای ماهیچه های کودک آسیب 
رسان هسـتند )مانند تربیت بدنی( تعدیل نماید. با کنترل 
مناسب از مصرف انرژی و ایجاد خستگی مفرط کاسته شود. از 
پیاده روی های طولانی اجتناب شده و ایمنی مناسبی برای وی 

در فضاهای بازی فراهم شود.
• اطمینان از اینکه مدرس��ه کاملا درباره دیستروفی آگاه 	

شده مهم است. تمامی اطلاعات خود را با آنها به اشتراک 
بگذارید و به دنبال فردی باش��ید که مسئول مواظبت از 
کودکان با نیازهای خاص اس��ت. رویکردی پیش��گیری 
کننده جه��ت اطمینان از برآورده ش��دن تمام نیازهای 
آموزشی کودک برای شکوفایی روابط خوب اجتماعی و 
آمادگی برای تحصیل و اشتغال حائز اهمیت فوق العاده 

است. بنابراین مدرسه باید در کنار کودک باشد.
• تشویق به استقلال و مشارکت در تصمیم گیری )به 	

خصوص جایی که مربوط به مراقبت های پزشکی است( 
لازم است و دارای تاثیر قابل ملاحظه ای در شکل گیری 
اس��تقلال و رشد مهارت تصمیم گیری کودک است. این 
موضوع باید بخشی از یک برنامة طراحی شده برای گذار 

از کودکی به بزرگسالی باشد.
• کمـک به رشـد مهارت هـای اجتماعـی و قدرت 	
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یادگیری، یافتن شغل و داشتن زندگی عادی در دوران 
بلوغ را آسان تر می سازد. پسران دارای دیستروفی مزیت 
داش��تن حامی را برای رس��یدن به اهداف شخصی خود 

دارا هستند.
• در صورت نیاز مراقبت های لازم جهت کاهش وخامت را 	

باید به انجام رس��انید تا از درد و رنج فرد کاس��ته شود و 
کیفیت زندگی بهبود یابد. علاوه بر مراقبت درد )کادر 6(، 
گروه مواظبتی کاهش وخامت شاید بتواند حمایت روحی 
روانی لازم را نیز انجام دهد، به خانواده در شفاف س��ازی 
اهداف درمانی و اتخاذ تصمیمات مش��کل درمانی کمک 
کند، ارتباط بین خانواده ها و گروه های پزشکی را تسهیل 
کند و موضوعات مرتبط ب��ا غم و اندوه و فقدان خانواده 

را پاسخگو باشد.

روان درمانی و مداخلات دارویی
فنون کاملا شناخته شده ای برای کمک در این حیطه ها وجود 
دارد. این فنون ش��امل آموزش والدین برای کنار آمدن با رفتار 
ب��د و بحران ها، درمان فردی ی��ا خانوادگی و مداخلات رفتاری 
می شود. در مواجهه با رفتارهای خاص اوتیسم تجزیه و تحلیل 

کاربردی رفتار ممکن است مفید واقع شود.
برای برخی از کودکان و بزرگس��الان مصرف داروهای تجویزی 
برای درمان مش��کلات احساس��ی یا رفت��اری اثربخش خواهد 
بود. در صورتی که افس��ردگی، تندخویی، ناهنجاری وسواس��ی 
اجب��اری، یا ناهنجاری نق��ص در توجه یا بیش فعالی توس��ط 
پزشک متخصص تشخیص داده شود می توان تحت سرپرستی 

تخصصی و پایش ویژه، چنین داروهایی را تجویز کرد.
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11. ملاحظات ضروری هنگام نياز به جراحی
برای مبتلایان به دیستروفی در صورت نیاز به عمل جراحی 
مرتبط با دیس��تروفی )مانند بیوپسی عضله، جراحی سفت 
شدگی مفاصل، جراحی س��تون فقرات و یا کارگذاری لوله 
غذا رسان( و یا غیر مرتبط )مانند وقایع منجر به جراحی های 
اورژانس( شاید بیهوشی عمومی لازم شود. برای یک جراحی 
مطمئن موارد مختلفی برحسب وضعیت فرد باید برنامه ریزی 

و رعایت شود.
• بهتر اسـت جراحی در بیمارستانی انجام شود که 	

پرسنل مسئول در جراحی و مراقبت های بعدی با 
دیستروفی آشنا باشـند. در صورت وجود روحیه 
همکاری مناسـب، مطمئنا کارها بدون اشـکال به 
پیش خواهد رفت. به علاوه، در مورد افرادی که تحت 
درمان با اس��تروئید هستند باید مصرف استروئید با دوز 

استرس طی عمل جراحی را در نظر داشت.

داروهای بیهوشی و سایر ملاحظات برای مراقبت های 
حین عمل

• اس��تفاده از مواد بیهوشی همواره با مخاطراتی همراه 	
اس��ت و در دیستروفی ملاحظات ویژه ای برای کاربرد 
ایمن این مواد ش��امل وارد کردن مواد با تزریق درون 

وریدی و پرهیز از برخی داروهای ویژه وجود دارد.
• به حداقل رس��اندن خون از دست رفته بخصوص در 	

جراحی های عمده مانند جوش دادن س��تون فقرات 
دارای اهمیت اس��ت. در چنین حالتی ش��اید جراح و 
متخصص بیهوشی تصمیم بگیرند از روش های ویژه ای 

استفاده شود.

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

استفاده از مواد بیهوش کننده همیشه با مخاطراتی . 1
همراه است. با وجود این، رعایت ملاحظات خاصی 
در مورد دیس��تروفی باعث می ش��ود بتوان داروی 
بیهوش��ی را به طرز ایمن تری وارد ب��دن نمود از 
جمل��ه اس��تفاده از تکنیک تزریق کام��ل دارو به 
صورت درون وری��دی و اجتناب مطلق از مصرف 

داروی ساکسینیل کولین.
به هن��گام برنامه ریزی برای انج��ام عمل جراحی . 2

ارزیابی کامل قلب و شش ها حائز اهمیت است.
مطمئن ش��وید تمامی پزش��کان و گروه درمانی . 3

نس��بت به دیس��تروفی دانش کافی دارند و کلیة 
داروهای مورد نیاز به فرزندتان داده شده است.
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ملاحظات سیستم قلبی

• الکتروکاردیوگرافـی و اکوکاردیوگرافـی قبـل از 	
بیهوشـی عمومی می بایسـت انجام گیرد. چنانچه 
از آخرین آزمایش، بیش از یک س��ال گذش��ته و یا اگر 
اکوکاردیوگرام غیر عادی در 7 تا 12 ماه گذش��ته وجود 
داش��ته باش��د و اکنون نیاز به مصرف دارو های کاهش 
دهنده سطح هشیاری و یا بیهوشی موضعی وجود دارد، 

این آزمایش ها باید مجددا انجام شود.
• برای بی حس��ی های موضعی، چنانچ��ه نتیجة غیرعادی  	

در گذش��ته وجود داشته باشد انجام اکوکاردیوگرافی 
ضروری است.

ملاحظات سیستم تنفسی
• حتی اگر عضلات تنفسی فرد درگیر شده باشد 	

و بدانیم که احتمال خطر در عمل جراحی وجود 
دارد، برخی سـنجش ها قبل از جراحی می تواند 
عمـل را ایمن تر سـازد. ارزیابی عملکرد سیس��تم 
تنفسی در مرکزی آشنا با دیستروفی بسیار مهم است. 
ش��اید نیاز باش��د تا آموزش قبل از عمل در استفاده 
از تهوی��ة غیر تهاجمی، کمک در س��رفه و مداخلات 

تخصصی انجام شود.
• در ص��ورت نی��از به جراح��ی روی فردی ک��ه دارای 	

دیستروفی است، مداخله فیزیوتراپیست همواره مورد 
نیاز است.

• کلید جراح��ی ایم��ن در دیس��تروفی برنامه ریزی و 	
ارزیابی های پیش گیری کنن��ده و مراقبت مخاطرات 

است.
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12. نکات حائز اهميت در وضعيت های اورژانس
در صورت نیاز به اورژانس در بیمارس��تان، نکات زیر را باید در 

نظر گرفت.
• در واحد اورژانس موارد زیر را متذکر ش��وید: تشخیص 	

دیستروفی دوشن، داروهای در حال مصرف، وجود 
هر گونه مشـکل قلبی و یا تنفسـی، افراد کلیدی 

کادر درمانی.
• نظر به اینکه بسیاری از متخصصان از راهبردهای درمانی 	

بالقوه در دسترس برای دیستروفی آگاه نیستند، وضعیت 
امیـد به زندگی و کیفیت زندگـی قابل انتظار باید 

برای آنها توضیح داده شود.

استروئیدها
استفادة طولانی مدت از استروئیدها را باید مشخص 
کرد. مـدت زمانی را که فرزندتان اسـتروئید مصرف 
می کنـد معلوم کنیـد و اگر مصرف دوز اسـتروئیدی 
فراموش شده، موضوع را یادآور شوید. اگر فرزندتان در 
گذشته نیز استروئید مصرف می کرده موضوع را به پزشکان 

بگوئید.
• اس��تروئیدها می توانند پاس��خ به تنش ها را سرکوب 	

کنند. اگر کودکتان طولانی مدت اس��تروئید مصرف 
کرده و دچار بیماری ش��ود احتمالا مصرف استروئید 

اضافی لازم خواهد بود.
• اس��تروئیدها می توانن��د خطر زخم مع��ده را افزایش 	

دهند. 
• سایر مش��کلات حاد به ندرت ممکن است به وجود 	

آیند.

استخوان های شکسته
مبتلایان به دیس��تروفی در معرض خطر شکستگی استخوان 
قرار دارند و یک استخوان ساق پای شکسته به این مفهوم است 
که اگر راه رفتن پیش از این خیلی سخت بوده، راه رفتن مجدد 
تقریبا غیرممکن خواهد ش��د. در صورت شکستگی استخوان 
موضوع را س��ریعا به اطلاع فیزیوتراپیس��ت و سایر اعضاء کادر 

درمانی برسانید تا در صورت لزوم با جراح صحبت شود.
• در صورتی ک��ه فرد مبتلا به دیس��تروفی هن��وز قادر به 	

راه رفتن اس��ت، جراحی اسـتخوان شکسته معمولا 
انتخاب بهتری نسبت به گچ گرفتن است.

• مداخله فیزیوتراپیسـت باعث اطمینان از بازیابی 	
قدرت ایسـتادن روی دو پا در حداقل زمان ممکن 

می شود.
• اگر اس��تخوان شکسته یکی از مهره های ستون فقرات به 	

همراه درد شدید در پشت باشد، مداخلة یک ارتوپد یا یک 
متخصص غدد مورد نیاز اس��ت تا درمان مناسب صورت 

پذیرد )بخش 6 را ببینید(.

نکات مهمی که باید به خاطر سپرد:

در مواق��ع اورژانس و تص��ادف احتمال قوی وجود . 1
دارد که شما بیش از پزش��کان درباره دیستروفی 

بدانید.
در صورتی که فرزندتان اس��تروئید مصرف می کند . 2

موضوع را به پزشک و کادر درمانی بگوئید.
اگر اس��تخوان فرزندتان شکسته است اصرار کنید . 3

تا گروه درمانی با پزشک یا فیزیوتراپیست  صحبت 
کنند. 

اگر می توانید یک کپی از آخرین نتایج آزمایش های . 4
فرزندتان مانند گزارش ظرفیت حیاتی ارادی ریه ها 
(FVC)، و بخش تخلیه شونده بطن چپ (LVEF) را 

به همراه خود داشته باشید. 
اگر سطح اکسیژن خون فرزندتان افت کرد پزشک . 5

باید برای اکسیژن رسانی یا دادن داروهای مسکن 
به وی بسیار محتاط باشد. 
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مشکلات تنفسی
اطلاعات آخرین ارزیابی های سیستم تنفسی را یادداشت کنید 
یا به یاد داش��ته باشید )به عنوان مثال ظرفیت حیاتی ارادی(. 
این اطلاع��ات در صورت بروز وضعیت بحران��ی می تواند برای 

پزشکان مفید واقع شود. 
در ص��ورت کاهش ظرفی��ت حیاتی ارادی و قدرت س��رفه ها، 
ممکن اس��ت مخاطرات عمدة مربوط به مش��کلات تنفسی به 

وجود می آید.
• شاید کمک در تمیز کردن سینه لازم باشد.	
• کمک در سرفه کردن می تواند حائز اهمیت باشد.	
• ممکن است آنتی بیوتیک، مورد نیاز باشد.	
• گاهی ممکن است کمک رسانی از طریق یک تهویه گر 	

لازم شود.
• در افرادی که سیس��تم تنفسی ش��ان بس��یار ضعیف 	

شده اس��ت، در صورت بروز عفونت، کمک اضافی به 
ماهیچه های تنفسی لازم می شود. مراقبت در مصرف 
اوپیات ها و سایر داروهای مسکن مهم است. در مصرف 
اکس��یژن بدون کاربرد تهویه باید مراقبت شود چون 
خطر افزایش س��طح دی اکسید کربن خون ناشی از 

ضعف ماهیچه های تنفسی وجود دارد. 

• اگر تهویه ش��بانه در حال اس��تفاده باش��د در صورت 	
ب��روز هر گونه وضعیت وخیم و ی��ا مداخله ای باید از 
تهویه استفاده شود. برای کسانی که از تهویه استفاده 
می کنند در صورت بروز وضعیت اضطراری فورا کادر 

مراقبت از سیستم تنفسی باید وارد عمل شود.
اگر چنانچه سیسـتم تهویه )یا دستگاه مشابهی( در 

منزل دارید بهتر است آن را به بیمارستان ببرید.

عملکرد قلب
سعی کنید آخرین نتایج آزمایش های قلبی )مانند بخش تخلیه 
ش��ونده بطن چپ( فرزند خود را به یاد داش��ته و یا یادداشت 
کنید. در صورت مصرف داروی قلبی، نوع دارو و نام پزشک قلب 
وی را همراه داشته باش��ید. این اطلاعات به پزشکان اورژانس 
کمک می کند تا در مورد ارتباط وضعیت پیش آمده با مشکلات 

قلبی تصمیم گیری کنند.
• آگاهی از خطر مشکلات ریتم قلبی و کاردیومایوپاتی 	

مهم است. 
در صورت نیاز به جراحی یا مصرف آرام بخش همواره مخاطرات 

بیهوشی )بخش 11 را ببینید( باید مد نظر قرار گیرند.
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اختصارات

آنزیم مبدل آنژیوتنسین )متوقف کننده های   ACE

ACE برای کنترل مشکلات قلبی و فشار خون   
بالا به کار می روند(  

بیش فعالی همراه با اختلال در تمرکز و توجه  ADHD

فعالیت های روزمره زندگی   ADL

ارُتزهای پا – مچ پا )اسپلینت هایی که برای  AFOs

کنترل و پیش گیری از سفت شدن تاندون مچ   
پا استفاده می شود.(  

آلانین آمینوترانسفراز  ALT

آسپارتات آمینو ترانسفراز  AST

فشار خون  BP

مرکز پیشگیری و کنترل بیماری ها  CDC

کراتین کیناز )آنزیمی که مقدار آن در خون   CK

افراد دوشن و سایر حالات دیستروفی بسیار   
بالاست(   

جذب سنجی اشعه ایکس با انرژی دو گانه   DEXA

)آزمونی که مقاومت استخوان ها را می سنجد(   
که به آن DXA هم می گویند.  

دیستروفی عضلانی دوشن  DMD

الکتروکاردیوگرام )آزمون عمده ای که برای   ECG

مشاهده ریتم قلب انجام می گیرد(  
ظرفیت حیاتی ارادی )آزمونی برای سنجش   FVC

توان ماهیچه های تنفسی(  
گلوکوکورتیکوئید، نام دیگر استروئیدها یا   GC

کورتیکواستروئیدها  
درون وریدی )داخل رگ(  IV

ارُتز های پا – مچ پا – زانو )اسپلینت های بلند   KAFOs

پا که به ویژه برای زمانی که راه رفتن تقریبا   
ناممکن می شود قابل استفاده اند و می تواند به   

فرد در راه رفتن کمک کند(  
کیلوگرم  Kg

لیتر  L

بخش تخلیه شونده بطن چپ )یکی از   LVEF

آزمایش  های عمده جهت سنجش عملکرد   
قلب(  

میلی گرم  mg

نانو مول  nmol

داروهای ضد التهاب غیر استروئیدی )که برای   NSAIDs

رهایش از درد مصرف می شوند، عمومی ترین   
آنها ایبوپروفن، دیکلوفناک و ناپروکسن است(   

بیماری وسواس  OCD

تاندون آشیل  TA

سل  TB

TREAT-NMD شبکه جهانی نوروماسکولار که زیر 

ساخت های مورد نیاز برای دست یابی هر چه   
سریع تر به درمان های نوین را فراهم می سازد.  

کمک ارتباطی برون ده صدا )وسیله صدا ساز   VOCA

جهت برقراری ارتباط کلامی در افرادی که در   
اثر ضعف عضلات گلو قادر به صحبت نیستند یا   

صوت ضعیفی دارند(  
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فهرست واژگان و يا اصطلاحاتی كه ممکن است با آنها مواجه شويد

توضیحاتمعادل فارسیعبارت لاتین

Anterior spinal fusion ثابت کردن مهره های
ستون فقرات در سطح 

قدامی

راهی برای اصلاح اسکولیوز از سمت قدامی مهره ها

Aspiration pneumoniaاین نوع ذات الریه به واسطه اختلال در بلع رخ می دهد. مواد ذات الریه استنشاقی
محرک یا غذا از معده وارد دستگاه تنفس شده و منجر به ذات 

الریه می شوند.

Atelectasisوضعیتی که طی آن شش ها کاملا باز نمی شوند.آتلکتازی

Baselineنقطة آغازین به منظور مقایسة سایر آزمون ها با آننقطه شروع

Biopsyبرداشتن نمونه ای از بافت عضله به منظور بررسی میزان بیوپسی
دیستروفین موجود در آن

BiPAPفشار هوای مثبت دو طرفه برای حفظ انبساط شش هابی پاپ

Body Mass Indexرابطة بین وزن و قد بر اساس فرمول وزن بر حسب کیلوگرم شاخص جرم بدن
تقسیم بر مربع قد بر حسب متر

Cardiomyopathyاختلال عملکرد ماهیچة قلب که به آن نارسایی ماهیچة قلب نیز کاردیومیوپاتی
گفته می شود.

Cobb angleاندازه گیری زاویة اسکولیوز توسط اشعة ایکسزاویة کوب

Contracturesسفت شدگی دور یک مفصل که منجر به تثبیت آن در وضعیتی خشک شدن مفصل
خاص شده و یا باعث می شود از قدرت حرکت آن مفصل در 

تمامی جهات ممکن کاسته شود.

Cushingoid featuresاین عبارت برای توصیف چهرة گرد یا ماه سانی به کار می رود که چهره کوشینگوئیدی
ممکن است در افرادی که استروئید مصرف می کنند ظاهر شود. 
)این ظاهر حتی اگر مشکل اضافه وزن وجود نداشته باشد کاملا 

مشخص است و غلبه بر آن در صورت عدم تغییر در مصرف 
استروئید یا رژیم دوز مصرفی مشکل خواهد بود(.

Depolarizing muscle 

relaxants

ترکیبات شل کننده 
عضلانی غیر قطبی

دارو هایی که تون ماهیچه را با تاثیر روی گیرنده های ماهیچه ای 
که در عمل دپلاریزاسیون نقش دارند، کاهش می دهد.
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Dysphagiaمشکلات بلعدیسفاژی

Dystrophinopathyاین عبارت برای پوشش کلیة وضعیت های حادث ناشی از نقص دیستروفینوپاتی
در ژن دیستروفین به کار می رود )دیستروفی عضلانی دوشن، 

دیستروفی عضلانی بکر، ناقلین بارز یکی از این وضعیت ها و 
بیمارانی که تنها دارای نارسایی قلبی هستند(.

Eccentric Exercisesتمرین هایی مانند پائین رفتن از پله یا بازی با ترامپولین که در تمرین های کششی
آنها عضلات به جای انقباض کشیده می شوند.

Electrocardiogram (ECG) روشی که برای ارزیابی فعالیت الکتریکی ماهیچه قلبی بکار گرفته الکتروکاردیوگرام
می شود. در این روش برچسب های نصب شده بروی سینه پیام 

های قلب را ضبط می کنند.

Echocardiogram (echo) )روشی که برای ارزیابی ساختار و عملکرد قلب به کار می رود. اکو اکوکاردیوگرام )اکو
که اولترا سوند قلبی نیز نامیده می شود تصاویری از قلب در حال 

ضربان در اختیار قرار می دهد.

Electromyographyآزمونی که علائم الکتریکی ماهیچه را اندازه می گیرد و می تواند الکترومیوگرافی
وجود اختلال در عملکرد ماهیچه یا عصب را حدس بزند. 

Etiologyعلت شناسیاتیولوژی

Forced Vital Capacityحداکثر حجم هوای بازدم بعد از یک دم عمیقظرفیت حیاتی ارادی

Gastritis/gastresophageal 

reflux

گاستریت/ رفلاکس 
گاستروفاژی

هنگامی رخ می دهد که ماهیچه های اتصال دهندة مری )لوله بلعی 
از دهان( به معده خود به خود باز شده یا به طرز صحیحی بسته 
نشود. در این صورت محتوی معده در داخل مری به سمت بالا 

برمی گردد. این وضعیت به نام برگشت یا استفراغ اسیدی نیز 
نامیده شود چرا که شیرة هضم کننده یا اسید معده به همراه غذا 

بالا آورده می شود.

Gastrostomyعمل جراحی باز کردن سوراخی در معده که در این وضعیت گاستروستومی
برای قرار دادن لوله ای غذ ا رسان صورت می گیرد. گاه به این 

عمل PEG نیز گفته می شود.

Germline mosaicism جهش در سلول های
زایشی

وضعیتی که طی آن سلول های داخل غدد تناسلی فرد سالم که 
به سلول های جنینی تمایز می یابند )تخمک و اسپرم( مخلوطی از 

دو نوع سلول سالم و جهش یافته هستند.
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Glucose intoleranceمرحلة پیش از دیابتی را تعریف می کند که با مقاومت در برابر عدم تحمل گلوکز
انسولین همراه است. 

Gowers’ maneuver/signعلامتی نمایانگر ضعف ماهیچه های دور نشیمن گاه و بالای ران. مانور / علامت گاورز
این عبارت، نحوة بلند شدن از زمین فردی را شرح می دهد که 

دارای ضعف عضلات در نواحی ذکر شده است و برای برخاستن 
روی پاها نیاز به چرخش روی شکم، باز کردن کامل پاها از 

همدیگر و گذاشتن یکی از دست ها روی ران دارد. این حالت 
معمولا در دیستروفی دوشن دیده می شود ولی سایر حالات 

منجر به ضعف در عضلات نیز باعث ظهور مانور یا علامت گاور 
می گردد.

Holterروشی که برای ثبت سیار 24 ساعته الکتروکاردیوگرام استفاده هولتر
می شود. 

Hypercapniaاحتباس بیش از حد دی اکسید کربن در خونهیپرکاپنی

Hypertensionفشار خون بالاهیپرتنشن

Hypoventilationکاهش اثر بخشی ظرفیت تهویه تنفسیهیپو ونتیلاسیون

Hypoxemiaکاهش اکسیژن در خونهیپوکسمی

Immunoblottingروشی برای سنجش مقدار دیستروفین در ماهیچهایمونوبلاتینگ

Immunocytochemistryروشی برای مشاهدة ماهیچه و مقدار دیستروفین آن در زیر ایمونوسایتوشیمی
میکروسکوپ

Knee adductorsماهیچه هایی که زانو ها را به هم نزدیک می کنند.اداکتورهای زانو

Kyphoscoliosisقوس غیر عادی ستون فقرات به سمت دو کناره )اسکولیوز( و قوز کیفواسکولیوز
عقب و جلو )کایفوز(

Malignant Hyperthermia - 

like reaction

واکنش مشابه هیپرترمی 
بدخیم

واکنش به مواد بیهوش کننده که باعث افزایش حرارت بدن شده 
و ممکن است حیات فرد را به مخاطره بیاندازد.

Motor Function Scales مقیاس عملکرد توان
حرکتی

آزمون هایی که به روش استاندارد برای ارزیابی فعالیت های توان 
حرکتی انجام می شود.
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Myoglobinuria وجود میوگلوبین در ادرار به عنوان نشانه ای از تخریب ماهیچه ها میوگلوبین اوره
)به علت وجود قطعات شکسته شده پروتئین های ماهیچه، ادرار 

تقریبا به رنگ سیاه در می آید(. 

Neuromuscularوضعیت های مرتبط با سیستم عصبی عضلانینوروماسکولار

Osteopenia /osteoporosisکاهش تراکم مواد معدنی استخواناوستئوپنی/ اوستئوپوروز

Oximetryاندازه گیری اکسیژن موجود در جریان خون توسط دستگاه از اکسیمتری
طریق پوست 

Palpitationsآگاهی فرد نسبت به تپش غیر عادی قلب خودطپش شدید قلب

Pelvic obliquityغیر متقارن شدن لگن به نحوی که از یک طرف به سمت داخل انحراف لگن
خمیده شود

Prophylaxisپیشگیریپروفیلاکسی

Rhabdomyolysisتخریب سلول های عضلانیربدومیولیز

Scoliosisانحراف ستون فقراتاسکولیوز

Tanner stageتکامل دوران بلوغ بر اساس مشخصه های فیزیکی اولیه و ثانویه مرحله تانر
تناسلی مانند اندازة سینه ها، اندام های تناسلی و رشد موهای 

شرمگاهی

Tenotomyقطع تاندون با جراحیتنوتومی

Thrombolitic eventsتشکیل توده )لختة خون( در یک رگ خونی، شکستن، جدا وقایع لخته ساز
شدن و ورود آن توسط جریان خون به رگ دیگر و مسدود کردن 

آن

Tineaیک عفونت پوستی قارچیتینه آ

Tracheostomyفرایند جراحی روی گردن جهت گشودن یک مسیر عبور هوای تراکئوستومی
مستقیم با ایجاد یک برش در نای )لوله باد(

Varusچرخش پا به سمت داخل در اثر عدم توازن ماهیچه های آنواروس
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Volume recruitmentافزایش مقدار هوای ورودی به شش ها توسط دستگاهی که به افزاینده حجم دم
انبساط آن کمک می کند. تهویه سازها نیز می توانند برای افزایش 

حجم مورد استفاده قرار گیرند.

Videofluoroscopic studyابزار ارزیابی جهت مشاهده و محاسبه طبیعت و اندازة یک مشکل مطالعه ویدئوفلوروسکوپی
بلعی. در این آزمون از فرد در حال بلع غذا تصویر اشعة ایکس 

گرفته می شود.
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ساير اطلاعات مفيد
پایگاه اطلاعاتی و بانک داده دوشـن و 

بکر ایران
معرفی

پایگاه اطلاعاتی و بانک داده دوش��ن و بکر ایران متشکل از 
اطلاعات بالینی و ژنتیک مبتلایان به دوشن، بکر و ناقلین آنها 
در سال 1389 با همکاری انستیتو پاستور ایران، اداره ژنتیک 
وزارت بهداشت، انجمن دیستروفی ایران، سازمان بهزیستی، 
شبکه پزشکی مولکولی کشور و آزمایشگاه های ژنتیک شروع 
به کار کرده اس��ت. هدف عمدة این پایگاه ایجاد بستر مورد 
نیاز برای انجام فعالیت های مرتبط با دوش��ن و بکر اس��ت. 
زیرساخت های لازم برای تحقیق، پژوهش و کارآزمایی های 
بالین��ی در زمینه های پیش��گیری، تش��خیص، نگهداری و 
درمان، برنامه ریزی های کلان کشوری، سیاست گزاری های 
صحیح و حمایت از افراد مبتلا و خانواده ها همگی از مس��یر 
ارائه آمار و اطلاعات علمی صحیح و دقیق این پایگاه و بانک 

داده میسر خواهد شد.
پروژه ه��ای مرتبط��ی که بع��د از راه اندازی ای��ن پایگاه آغاز 
ش��ده اند عبارتند از: برنامة کشوری کاهش میزان مبتلایان، 
اتصال بانک داده به شبکة جهانی که معرفی داروهای بالقوه 
و کارآزمایی های بالینی متناس��ب را امکان پذیر می س��ازد، 
راه اندازی آن لاین پایگاه و بانک داده و معرفی روش های بهینه 

تشخیص و مراقبت از دوشن به خانواده ها )کتاب حاضر(.

ماموریت ها و اهداف  
ماموریت ها و اهداف پایگاه عبارتند از:

• ایجاد بس��تر مناس��ب ب��رای اجرای برنامه کش��وری 	
پیشگیری از دیستروفی

• توصی��ف مش��خصات ژنتیک��ی، پزش��کی و بالین��ی 	
ورودی ها

• دریافت، راهنمایی و برقراری ارتباط درخواس��ت افراد 	
برای مشارکت در کارآزمایی های بالینی 

• توصیف شیوع انواع خاص جهش در ژن دیستروفین	

• تس��ریع در انتخ��اب اف��راد مناس��ب ب��رای دریافت 	
درمان های موثر

• تشویق و بسترسازی برای انجام تحقیقات در زمینه های 	
پیشگیری، تشخیص، نگهداری و درمان

• افزایش درک و شناخت جامعه از دیستروفی و به ویژه 	
دیستروفی های دوشن و بکر

• اطلاع رس��انی به شرکت کنندگان دربارة تحقیقات و 	
آخرین دستاوردهای درمانی

• انتشار نتایج تحقیقات، تجزیه و تحلیل داده ها	

نکات مهم:

• شرکت در پروژه اختیاری است.	
• شرکت در پروژه رایگان است.	
• سیس��تم حفاظت از اطلاعات دارای ایمنی بالایی 	

است.
• ثبت نام ش��دگان به اطلاعات بانک داده دسترسی 	

کامل خواهند داش��ت ضم��ن اینک��ه می توانند 
اطلاعات خود را ویرایش و به روز نمایند.

• قوانی��ن ملی و بین المللی مرتبط، بر روند کارکرد 	
این بانک داده حاکم است.

• بان��ک داده و اعتب��ار اطلاعات داخل آن توس��ط 	
متخصصان در حوزه های مختلف پزشکی، بالینی 

و ژنتیک کنترل می شود.

نام نویسی:
از کلیه افراد مبتلا به دوش��ن و بکر و یا ناقلین مربوطه که 
اطلاعات خ��ود را هنوز وارد بانک داده نک��رده و یا ثبت نام 
نکرده اند، درخواست می شود تا هر چه سریع تر اقدام کنند. 

برای ثبت نام می توانید به یکی از راه های زیر اقدام کنید:
س��ایت                                      . 1 ب��ه  مراجع��ه  ب��ا  لای��ن  آن  ن��ام  ثب��ت 

www.duchenne.ir

ثبت نام پس��تی با ارس��ال مدارک به صندوق پستی . 2
13955 – 191

ثبت نام تلفنی از طریق ارسال پیام کوتاه )اس ام اس( . 3
به تلفن 09123266375 

ثبت نام از طریق ارسال فکس به شماره 44664311. 4
ثبت نام از طریق ارس��ال پست الکترونیک به آدرس . 5

info@duchenne.ir
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ثبت نام حضوری از طریق مراجعه به بخش فیزیوتراپی . 6

بیمارستان بوعلی

چرا باید در بانک داده ثبت نام کنم؟ 
• اعضای بانک از آخرین اطلاعات و پیشرفت های پزشکی 	

در زمینة دیستروفی مطلع خواهند شد. بانک داده تحت 
شرایط مشخصی قادر خواهد بود تا کمک های مورد نیاز 
برای انجام تحقیقات و دریافت داروهای احتمالی آتی را 

فراهم آورد.
• اطلاعات کارآزمایی های بالینی مناس��ب در اختیار افراد 	

ثبت نامی قرار خواهد گرفت.
• جدیدتری��ن روش های مراقبت��ی در اختیار اف��راد قرار 	

می گیرد و ارتباط بین خانواده ها و جامعة درگیر به منظور 
استفاده از تجارب یکدیگر بر قرار خواهد شد.

• با شناس��ایی ناقلین، احتمال تولد نوزادان مبتلای بعدی 	
کاهش یافته و بس��تر س��ازی لازم جهت اجرای برنامه 
کش��وری کاهش میزان تولد نوزادان دیس��تروفی انجام 

خواهد گرفت.

آدرس های پایگاه اطلاعاتی:
• در شبکه جهانی اینترنت به آدرس:                                       	

www.duchenne.ir

• در س��ایت ش��بکه جهانی نوروماس��کولار به آدرس: 	
http://www.treat-nmd.eu/registry/374

• میدان پاس��تور، انستیتو پاستور ایران، شبکه پزشکی 	
مولکولی ایران، دبیرخانه شبکه

• می��دان ام��ام حس��ین، بیمارس��تان بوعل��ی، بخش 	
فیزیوتراپی، انجمن دیستروفی ایران

در ص��ورت نیاز به دریافت اطلاعات بیش��تر یا عدم امکان 
ارتباط از مس��یرهای یاد شده می توانید با شماره تلفن های 
33320879، 33325586، 09123266375 مدیر اجرایی 

و مسئول پایگاه و بانک داده تماس بگیرید.

انجمن حمايت از انجمن دیستروفی ایران
مبتـلايان بـه ديســتروفي
Iranian Muscular Dystrophy Association

س��ازمانی است مردم نهاد که به منظور حمایت از بیماران 
دیس��تروفی در زمینه های مالي، معنوی، تحصیلی، شغلی، 
پژوهش��ی، علمی در سال 1387 تشکیل شده است. دست 
یاب��ی به این اهداف از طریق انجام فعالیت های زیر صورت 

می پذیرد:
حمایت های مالی و معنوی از بیماران دیستروفی و خانواده 
آنها با در اختیار گذاش��تن امکانات درمانی و کمک درمانی، 
ارائة خدمات علمی، پژوهش��ی در مورد بیماری دیستروفی 
توس��ط متخصصان، آمارگیری از تعداد بیماران دیستروفی 
در سطح کشور و طبقه بندی طیف بیماری آنها، آگاه سازی 
جوان��ان در م��ورد این بیماری از طریق انتش��ار بروش��ور و 
رسانه های عمومی، تلاش و همکاری با دستگاه های ذیربط 
در ایجاد ش��رایط لازم برای ادامه تحصی��ل بیمارانی که به 
دلیل شرایط جسمی قادر به ادامه تحصیل نیستند. تلاش و 
همکاری با دستگاه های ذیربط در ایجاد زمینه های اشتغال 
برای بیمار متناسب با شرایط جسمی بیمار، ارتباط با مراکز 
علمی جه��ان برای تبادل اطلاعات و کس��ب اخبار آخرین 
دستاوردهای علمی. جهت دریافت اطلاعات و آشنائی بیشتر 

با انجمن به آدرس  www.dystrophy.ir مراجعه کنید.

سازمان بهزیستی کشور 

سازمانی دولتی با ماموریت های زیر می باشد:
حمایت و توانبخش��ی نابینایان، ناشنوایان، معلولان ذهنی، 
معل��ولان جس��می حرکت��ی و ضایعه نخاعی، س��المندان، 
بیم��اران روانی مزمن، کودکان عادی، زنان خودسرپرس��ت 
و سرپرس��ت خانوار، ایتام و کودکان بی سرپرست، کودکان 
خیابانی و بدسرپرست، دختران و زنان پناهجو، زنان آسیب 
دیده، معتادان، افراد در معرض آسیب های اجتماعی، حمایت 
و نگهداری از معلولان غیرقابل توانبخش��ی، تحت پوش��ش 
ق��راردادن نیازمندان از نظر بیمه خدمات درمانی، س��اخت 
اندامهای مصنوعی و کفش طبی مورد نیاز معلولان از طریق 
مراکز فنی و ارتوپدی سازمان، تهیه و تدوین استانداردهای 
خدمات تخصصی توانبخشی و نظارت برحسن اجرای آنها، 
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پیشگیری از معلولیت های مختلف از طریق اجرای برنامه ها 
و طرحهای مختلف در کش��ور، گس��ترش مؤسسات خیریه 
و غیردولت��ی، حمایت و توانمندس��ازی آنها از طریق صدور 

موافقت اصولی، پروانه فعالیت و نظارت.
جهت دریافت لیست کامل ماموریت ها و آشنایی بیشتر با این 
سازمان به سایت اینترنتی  www.behzisti.ir   مراجعه کنید.

پشتیبانی آموزشی و رفتاری
دس��یفا Decipha یک برنامه آموزشی و رفتاری تشریحی 
است که میتواند توسط اولیاء، متخصصان آموزشی و مدارس 
مورد اس��تفاده قرار گیرد. این برنامه بر اساس ساختار وب 
طراح��ی ش��ده و ش��امل آموزش های م��دون و مداخلات 
تحصیلی اس��ت. دس��یفا یک ارزیابی تخصصی از نیازهای 
آموزش��ی و رفتاری افراد ج��وان را در اختیار قرار می دهد. 
برای کس��ب اطلاعات بیشتر و مش��ارکت در این برنامه به 

سایت اینترنتی www.decipha.org مراجعه کنید.

توصیه های تغذیه ای
اطلاع��ات مفیدی در ارتباط با تغذیة صحی��ح برای تمام افراد 
خانواده که توسط آژانس استانداردهای غذایی انگلستان فراهم 
شده است در آدرس سایت اینترنتی زیر قابل دست یابی است.

www.eatwell.gov.uk

محاسبه شاخص توده بدن
ابزاری برای محاسبة وزن متناسب برای تمامی افراد خانواده و 
راهنمایی های عملی و اطلاعات لازم برای ابقاء یک رژیم غذایی 

سالم در آدرس سایت اینترنتی زیر قابل دسترسی است.
www.nhs.uk/tools/pages/healthyweightcalcula-

tor.aspx

نمودارهای رشد
برای نوزادان تا 4 س��ال: نمودارهای رش��د سنین پائین توسط 
کالج سلطنتی کودکان تهیه و توسط سازمان جهانی بهداشت 
به کار گرفته ش��ده اس��ت. ای��ن نموداره��ا در آدرس زیر قابل 

مشاهده است.
www.rcpch.ac.uk/Research/UK-WHO-Growth-

Charts

برای کودکان 5 تا 9 سال: نمودارهای رشد تهیه شده توسط 
سازمان جهانی بهداشت برای این کودکان در آدرس سایت 

اینترنتی زیر قابل دسترسی است.
www.who.int/growthref/who2007_bmi_for_age/

en/index.html



تصور کنید برای تعطیلات خود به فکر سفری خاطره انگیز و فوق العاده به سرزمین 
رویاهای طلایی هس��تید. برنامه ریزی می کنید، نقشه می خرید، کتاب های راهنما و 
وس��ایل س��فر را فراهم می کنید. می خواهید جاهای دیدنی آنجا را ابتدا روی نقشه 
مشخص کنید. دشت های پرگل، جنگل های بکر، ساحل دریا. حتی چند کلمة به درد 
بخور و پر مصرف را به زبان مردم آنجا از روی لغت نامه یاد می گیرید. همه چیز بسیار 
هیجان انگیز اس��ت، چند ماه انتظار و روز شماری و سرانجام روز موعود فرا می رسد. 
چمدان هایتان را می بندید و س��فرتان را آغاز می کنید. بعد از چند ساعت هواپیما به 
زمین می نش��یند. مهماندار به کنار درب خروجی می آید و می گوید: »به س��رزمین 

رویاهای نقره ای خوش آمدید« 
چی؟ »سرزمین رویاهای نقره ای؟!« منظورتان چیست؟ من که برای سرزمین رویاهای 
طلایی بلیط گرفته بودم! من باید در سرزمین رویاهای طلایی باشم. من تمام عمرم 

آرزو داشتم به آنجا بروم. 
گویا تغییری در برنامة پرواز صورت گرفته و هواپیما در سرزمین رویاهای نقره ای فرود 
آمده و شما باید در آنجا بمانید. نکتة مهم این است که آنها شما را به جایی ترسناک، 
ناخوش��ایند و کثیف و سرش��ار از بیماری های مختلف مثل وب��ا و طاعون، قحطی و 

بیماری نبرده اند. اینجا فقط جایی متفاوت با سرزمین آرزوهایتان است.
پس بهتر اس��ت بیرون بروید و کتاب های راهنمای تازه ای تهیه کنید. باید یک زبان 
ت��ازه را به صورت کامل ف��را بگیرید و با افراد جدیدی روبرو ش��وید که هرگز آنها را 

ملاقات نکرده اید.
اینجا قدری متفاوت اس��ت. آهنگ حرکت در اینجا از س��رزمین رویاهای طلایی 
کندتر اس��ت. زرق و ب��رق آنجا را ندارد. ولی بعد از مدتی اقامت وقتی توانس��تید 
ب��ه خودتان بیایی��د و به دور و بر خودتان نگاه کنید، متوجه می ش��وید اینجا هم 

زیبایی های خودش را دارد. 
اما هر کس��ی را که می شناسید در حال رفتن و آمدن به سرزمین رویاهای طلایی 
اس��ت. همه از لحظات فوق الع��اده ای که در آنجا داش��ته اند صحبت کرده و به آن 
مباهات می کنند و شما برای تمامی لحظات باقیمانده عمرتان خواهید گفت: »بله، 
آنجا جایی اس��ت که قرار بود من هم در آن باش��م. این چیزی است که من برایش 

نقشه کشیده بودم«.
و درد این موضوع هیچ وقت و هرگز از جانتان خارج نخواهد شد. چرا که از دست دادن 

آن رویا بسیار جانکاه است.
ولی، اگر تمام عمرتان را با این حقیقت جانکاه سپری کنید که به سرزمین رویاهای 
طلایی نرسیدید، ذهنتان آنقدر درگیر این موضوع خواهد شد که نمی توانید از لحظات 

و موهبت های موجود در اینجا لذت ببرید... سرزمین رویاهای نقره ای!

به سرزمين روياهای نقره ای خوش آمديد:



انجمن حمايت از 
مبتـلايان بـه ديســتروفي
Iranian Muscular Dystrophy Association

بیش��تر اوقات پرسیده  مي ش��ود، بزرگ کردن یک کودک ناتوان چه حسی 
دارد؟ کنجکاوی برای درک دنیایی متفاوت. تلاشی در جهت شناخت بهتر 
افرادی که می شناس��یم ولی به سختی می توانیم با آنها ارتباط برقرار کنیم. 

شاید خواندن این داستان کوتاه اندکی شما را به پاسخ نزدیک تر کند.

وقت��ی تصمیم به بچه دار ش��دن می گیرید انگار ب��رای تعطیلات خود به 
فکر س��فری خاطره انگیز و فوق العاده به سرزمین رویاهای طلایی هستید. 
برنامه ریزی می کنید، نقش��ه می خرید، کتاب های راهنما و وس��ایل سفر را 
فراهم می کنید. می خواهید جاهای دیدنی آنجا را ابتدا روی نقشه مشخص 
کنید. دش��ت های پرگل، جنگل های بکر، س��احل دریا. حتی چند کلمة به 
درد بخ��ور و پر مصرف را به زبان مردم آنجا از روی لغت نامه یاد می گیرید. 
همه چیز بسیار هیجان انگیز است، چند ماه انتظار و روز شماری و سرانجام 

روز موعود فرا می رسد...

عکس های این کتاب توسط پروژه والدین دوشن هلند، MDA, PPMD پروژه والدین جمهوری چک و TREAT-NMD فراهم 
شده است. از کلیه کودکان و والدینی که اجازه داده اند تا عکس آنها مورد استفاده قرار گیرد، تشکر می شود. 

MDA, PPMD, TREAT-NMD و UPPMD مستقیما در تهیه و نگارش نسخه اصلی این کتاب نقش داشته اند.

با تشکر از انجمن دیستروفی ایران و سازمان بهزیستی که بخشی از هزینه های چاپ این کتاب را تامین نموده اند.

پایگاه اطلاعاتی و بانک داده دوشن و بکر ایران

 www.duchenne.ir


