
 

 

                           

      (ع)حسين  امام حضرت كودكان درمانيمركزآموزشي

 :استئوژنز ایمپرفکتا  تعریف 

شود. نوعي بيماری ایمپرفکتا هم گفته مييماری استخوان شکننده و استئوژنزاختلال استخواني است كه به آن ب

شوند. به این بيماری ود و استخوان ها بسيار شکننده ميشطبيعي مختل مي  ارثي است كه در آن استخوان سازی

های د دچار شکستگياستخوان سازی ناكامل مادرزادی هم گفته مي شود.  افراد مبتلا به این بيماری در طول عمر خو

 صلبيه اغلب این بيماران آبي رنگ است . .  شوندمتعدد مي

شود ولي ممکن است شدت علائم در دو نفر با هم اهي از والدین به فرزند منتقل مييماری استئوژنز ایمپرفکتا گب

  كودک    در یک ژن و بصورت اولين بار در  جهشمتفاوت باشد. گاهي هم بيماری در والدین وجود ندارد و به علت  

را در بدن    خاصيست كه ژن خاصي كه باید دستور ساخت پروتئين    شود. مشکل اصلي در بيماری اینایجاد مي

 .بدهد وجود ندارد

 شود. شود یا بد ساخته ميساخته نمياست  در نتيجه پروتئين ذكر شده كه از عناصر مهم تشکيل دهنده استخوان    

 تشخیص: 

 بارداری وجود دارد.    16- 24های  گرافي احتمال تشخيص بين هفتهبا سونو ✓

 برداری پوستنمونه ✓

 های آزمایشگاهي یافته ✓

 

 

 

 راهنمای والدین درخود مراقبتی از کودک مبتلا به استئوژنز ایمپرفکتا 



 

 

 علائم بالینی: 

ای با ضربه خفيفي یا حتي بدون ضربه   معمولاٌ اولين علامت بيماری شکستگي استخوان است كه ممکن است  ✓

 .ایجاد شود

 .طبيعي و خوب استشود ولي جوش خوردن آن  د مکرراٌ دچار شکستگي ميستخوان این افراا ✓

 .ین افراد معمولاٌ قد كوتاهي داشته و صورتشان به شکل مثلث استا ✓

 

 درمان: 

 مهمترین اقدامات عبارتند از:

ن را بهتر اممکن است كيفيت استخوان این بيماریا پاميدرونات  اروهایي به نام بيس فسفونات مانند آلندرونات  د

 .  كنند

بيمار باید تشویق شود تا هرچه  .  باید بطور مناسبي با گچ یا بریس درمان شودوقتي استخوان شکسته مي شود       

 .كندرده و احتمال شکستگي را بيشتر ميزودتر راه برود. استراحت طولاني مدت استخوان های وی را ضعيف تر ك

و یا در   وقتي یک استخوان بيمار مکرراٌ شکسته مي شود یا شکستگي در یک استخوان جوش نمي خوردجراحي:  

 . کن است نياز به انجام عمل جراحي باشدممصورت انحراف ستون فقرات  

 مراقبت های بعد از ترخیص: 

ز بغل كردن یا لمس این بچه ها نترسيد ولي مراقب باشيد. هيچوقت سعي نکنيد این بچه ها را با گرفتن بازو ا •

 .یشان بلند كنيد

 .كردن لباس یا پوشک این بچه ها مچ پایشان را نچرخانيدهيچ وقت بازوی آنها را نکشيد. در حين عوض    •



 

 

ها و و سپس یک دست را زیر باسن و ران  برای بلند كردن این بچه ها انگشتان دستانتان را از هم باز كرده  •

 .دست دیگر را زیر شانه ها و سر و گردن بچه قرار داده و او را بلند كنيد

-ن بچه ها بالاخره دچار شکستگي ميكاری كنيد ای ه شکست خود را گناهکار نکنيد. هراگر استخواني از بچ  •

 .وندش

صندلي اتومبيل این بچه ها باید راحت باشد، طوری باشد كه بتوانيد بچه را راحت در آن گذاشته و درآورید،   •

 . داخل صندلي پارچه و ابر بگذارید تا راحت تر شود

 .راه رفتن و شنا برای این بچه ها مفيد است   •

 

 پرستاری كودكان ونگ  منبع:

 دكتر نوشين رستم پور )فوق تخصص غدد كودكان(  مشاور علمي:

 واحد آموزش به بيمار

  

 


