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 E-mail: drgansari@yahoo.com      .دانشيار گروه دندانپزشكي كودكان، دانشكدة دندانپزشكي، دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي:  نويسندة مسئول∗
  .متخصص دندانپزشكي كودكان ∗∗

 Incontinentia pigmentiگزارش يك مورد 
  ∗∗محمودرضا فريدونيدكتر ، ∗قاسم انصاري دكتر

  
  چكيده

 . معرفي گرديـد 1906  در سالGarrod اولين بار توسطBloch-Sulzberger  يا سندرم Incontinentia pigmenti (IP) :سابقه و  هدف
كه از  است   اين بيماري يك بيماري ژنتيكي پوستي        . گزارش شد  Sulzberger توسط   1927 و در سال     Bloch توسط   1926 در سال    ،سپس

از  رفتـه و دپيگمانتـه   ضايعات آتروفيـك، فـرو   يا اي يا خاكستري   هاي نامنظم، شير قهوه    ماكول .شدبا نظر توارث وابسته به جنس غالب مي      
  . علائم دهاني نادر و ارائه ديدگاه مربوطه است باIPمعرفي يك مورد مبتلا به حاضر هدف مقاله . باشند علائم پوستي اين بيماري مي

ا احتمـال ابـتلا بـه    ب) اليگودنشيا(ها  با وضعيت كلينيكي و نماي دنداني كمبود دندان بود كه    )دختر( ساله   5/8 يبيمار كودك  :گزارش مورد 
IP   ـ   و متعددصورت  ه  ها ب   دندان ر از غيبت  ايمب.  دانشگاه مراجعه نمود    كودكان  به بخش دندانپزشكي    اخـتلال در شـكل     همـراه ه  پراكنده ب

                        B,A    A, B     :عبارت بودند ازهاي موجود  دنداني در معاينه كلينيك .جويدن شكايت داشتعملكرد  و دندانها
                            C      B,C           

هاي شـيري فـك بـالا در         مي فك بالا پس از افتادن سانترال      ئهاي دا   سانترال ،الگي س 10 سال بعد از معاينه اوليه و در سن          5/1در پيگيري    
تشخيص كلينيكي با علائم ذكر شده پـس از مـشاوره           . هاي شيري در اين زمان در دهان قرار گرفته بودند          همچنين كانين ،  حال رويش بوده  

 يـا                   Bloch-Sulzberger تاييـد كننـده ابـتلا بـه سـندرم     دنـدان و متخـصص كودكـان     هاي دهان، پاتولوژي دهان و     با متخصصين بيماري  
Incontinentia pigmentiبود .   

در كنار علائم هيپرپيگمانته از جمله كمبود دنداني  دنداني -بر اساس علائم مشاهده شده در اين بيمار، توجه به علائم دهاني: گيري نتيجه
كارانه در چنين بيماراني توصيه  هاي ملاحظه  ملاحظات پيشگيرانه و درمان.قع افراد مبتلا داردپوستي نقش بسيار مهمي  در تشخيص به مو

  .شود مي
  غيبت متعدد دنداني، Incontinentia Pigmenti ،Bloch Sulzberger :واژگانكليد 

  24/7/1387: تاريخ تأييد مقاله  13/7/1387: تاريخ اصلاح نهايي  8/2/1387: تاريخ دريافت مقاله
  48-52 ،1388تابستان ، 2، شماره 27مجله دانشكده دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي، دوره 

  
  مقدمه

 ميا سـندر  Incontinentia pigmenti (IP)  اختلال موسوم به
Bloch-Sulzberger اولين بار توسط      براي Garrod   در سـال  

 و  Bloch توسـط    ،1926سپس در سال    . د معرفي گردي  1906
 IP ).1-3( گـزارش شـد  Sulzberger توسـط  1927ر سـال  د

كه در آن آنومـالي اكتـودرم و مـزودرم          است  اختلال نادري   
كـه  است  اين بيماري يك بيماري ژنتيكي پوستي        .وجود دارد 

 1شـيوع آن     .باشـد  از نظر توارث وابسته به جنس غالب مـي        
 در جنس    اين بيماري  معمولاً .باشد  در دختران مي   40000در  
در موارد نادري كه جنس مذكر قـادر بـه           .ر كشنده است  مذك

باشد، از نظر شدت ابتلا تفاوتي بـا جـنس مونـث    ت  ادامه حيا 

 IP مورد مبتلا به     635در بررسي جامعي از      ).4(وجود ندارد 
 نفر از   16 انجام گرفت تنها     1951 در سال    Carneyكه توسط   

ث نـسبت درگيــري در افــراد مون ــ ).5(مبتلايـان مــذكر بودنــد 
موارد ايـن   % 55در  ). 6( گزارش شده است   37نسبت به مذكر    

موتاسـيون  ). 7(مشاهده شده است  صورت فاميلي   ه  بيماري ب 
شـود و در      نيز ناميـده مـي     NEMO كه   IKK-gamma در ژن 

 ).8-10(باشد، در پاتوژنز بيماري نقش دارد      مي xq28جايگاه  
 ،هاي گزارش شده از موارد مشاهده شده قبلي براساس يافته

  ):11(باشد  مرحله مي4ين بيماري داراي ا
  هاي پوستي  ولـا و وزيكـه ل تاولـمرحله التهابي كه شام -1

Archive of SID

www.SID.ir



    Incontinentia pigmentiگزارش يك مورد / 49
 

 1388، تابستان 2، شماره 27 دوره مجله دانشكده دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي،

  .باشد ها مي خطي و قرمز رنگ بر روي اندام
هـاي    مرحله وروكوز كه بـه دليـل هيپركراتـوزيس، پـلاك           -2

مانندي بر روي مناطقي كه قبلا وزيكـول داشـته اسـت             زگيل
 تشكيل آن بر روي نقـاط جديـدي از تنـه        البته .آيد بوجود مي 

 بر روي تنـه     ها معمولاً  اين برجستگي  .نيز گزارش شده است   
  . شوند ديده مي

هــاي  صــورت مــاكوله  مرحلــه هيپرپيگمانتاســيون كــه بــ-3
  . شود اي يا خاكستري رنگ ديده مي نامنظم، شير قهوه

ــه-4  ــ  مرحل ــه ب ــيون ك ــايعات  ه هيپوپيگمانتاس صــورت ض
  .شود رفته و دپيگمانته ديده مي آتروفيك، فرو

ه ب ـ ضايعات پوستي در زمان تولد يـا چنـد هفتـه پـس از آن              
ضـايعات   .دن ـگرد  ظـاهر مـي    صورت پيگمانتاسـيون پراكنـده    

خودبخـود   بـه صـورت      ماه   4ظرف   مرحله وزيكولار معمولاً  
رحله وروكو نيز معمولا در ماه ششم و        طي م . يابند  بهبود مي 
). 12(شـود  ول زنـدگي ناپديـد مـي      در پايـان سـال ا     در نهايت   

ن بلوغ به تدريج محـو      سضايعات هيپرپيگمانته نيز معمولا تا      
  ).13،5(مي گردند

هـاي ميكروسـكوپيك ايـن بيمـاري در مراحـل مختلـف              يافته
هـاي درون    در مرحلـه وزيكـولار شـكاف       .باشـد  متفاوت مـي  

طـي   .اپيتليالي پر شـده از ائوزينوفيـل، قابـل مـشاهده اسـت            
كوز علائـم هيپركراتـوز، آكـانتوز و پاپيلومـاتوز          مرحله ورو 

در مرحله هيپرپيگمانتاسـيون    است و در نهايت     قابل مشاهده   
د نشـو  ماكروفاژهاي پر از ملانين در بافت همبند مشاهده مي        

كه همان نمائي است كـه نـام بيمـاري از آن مـشتق گرديـده                
  ).6(است

ي، ساير اشكال بيماري شامل اختلالات سيستم عصبي مركز       
هاي عضلاني و ديستروفي نـاخن و        ها و بافت   درگيري چشم 

ها همراه   صورت كم شدن تعداد دندان    ه  هاي دنداني ب   آنومالي
 .باشـد  با تغيير شكل دندان در جهت مخروطي شكل شدن مي         

ــوفيلي و لكوســيتوز    ــرغم داشــتن ائوزين ــتلا علي ــاران مب بيم
از . )13،5(باشـند   از نظر سيستميك دچار مشكل نمـي       معمولاً

غرافيـائي ارجحيـت و برتـري وجـود نـدارد،           جنظر نژادي و    
. ) 14(انـد   گرچه بيشتر موارد در نژاد اروپائي گـزارش شـده         

تظاهرات دنداني در اين بيمـاري شـامل عـدم تـشكيل دنـدان              
(agenesis)      هاي مخروطي و     در هر دو سيستم دنداني، دندان

 سـال ر د Carney .باشـد  تغييرات در تركيب ميناي دندان مـي 

تـرين   شـايع وي  . ها را گزارش نمود     شيوع اين آنومالي   1976
و پـس از    ) بيمـاران  % 1/43در  ( پارسيل آنودنشي را  اختلال  

را مطرح نمـود    ) موارد% 18در  (ها   آن تاخير در رويش دندان    
 در سـال   Tomonoriتغييـر دنـداني ديگـري كـه توسـط     ). 5(

هــاي اضــافه و  گــزارش شــده اســت، حــضور كاســپ 1991
  ).15(باشد هاي سانترال مي غيرطبيعي روي دندان

 بـا علائـم     IPعرفي يك مورد مبتلا به      حاضر م مقاله  از  هدف  
  .بوددهاني نادر و ارائه ديدگاه مربوطه 

  
  گزارش مورد

با وضعيت كلينيكي و    كه  ) دختر( ساله   5/8ي بود   بيمار كودك 
ــدان   ــود دن ــداني كمب ــاي دن ــا  نم ــشيا(ه ــش  ) اليگودن ــه بخ ب

علـوم  دانـشگاه   كودكان دانـشكدة دندانپزشـكي      كي  دندانپزش
شكايت اصلي بيمارعـدم     .مراجعه نمود پزشكي شهيد بهشتي    

 ،ي روييــدههــا  و اخــتلال در شــكل دنــدانهــا  رويــش دنــدان
در معاينـه   . دبـو جويدن   عملكرد   و اختلال در زيبايي  همچنين  

  )1شكل : (عبارت بودند ازهاي موجود  كلينيكي، دندان
 B,A   A,B    
                                                   C     B,C  

 سال قبـل    2تصوير راديوگرافيك كه بيمار حدود      با توجه به    
  :يهاي شير گرفته بود، دندان

B     ,A     A,B                      
            B,C     

  :هاي و دندانش يافته  روي
                                  C        C                      

6,C 
                                                         .)2شكل (هنوز رويش نيافته بودند

  
  
  

  
  

دنداني در نواحي  كي بيمار نمايانگر بيينماي كلين  -1شكل 
  متعدد فكي است
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ها در  دنداني نماي راديوگرافيك بيمار تاييد كنندة بي  -2شكل 
  نواحي متعدد فكي

  
 به دليل عدم مراجعه به وضعيت موجود باقي مانـد تـا             بيمار

 سـال پـس از    5/1حـدود   يعنـي   مراجعـه مجـدد وي       اينكه در 
هـاي دايمـي فـك        سالگي، سـانترال   10در سن   و  معاينه اوليه   

هاي شـيري مربوطـه شـروع بـه           بالا پس از افتادن  سانترال     
هـاي شـيري باقيمانـده كـه در          همچنين كـانين  ،  رويش نموده 

  در ايـن زمـان در      .راديوگرافي در حال رويش بودند    تصوير  
در ). 3شكل  (مرحله نهايي رويش در دهان قرار گرفته بودند         

 همچنين هـيچ نـسبت    ، هيچگونه سابقه فاميلي   ،تاريخچه بيمار 
  .                            فاميلي بين پدر و مادر بيمار وجود نداشت

 صورت ريج باريـك     دنداني به  در بررسي كلينيكي، نواحي بي    
و بدون برجستگي دنداني هم در قسمت قدام و هم در قسمت            

 توجيـه   ك بيمـار  بررسي نماي راديوگرافي ـ  . شد خلف ديده مي  
مربوطـه  هـاي     غيبت جوانه دنـدان    ه دليل كننده اين وضعيت ب   

از نظر وضعيت پريودنتال با توجه به اختلال در شكل و . بود
  پراكنـده در لبـه آزاد لثـه          و ها، ژنژيويت خفيـف    اندازه دندان 

هـا مـشكل    قابل مشاهده بود ولي به دليل كاهش تعداد دنـدان     
رنگ .  به حد قابل اغماضي كاهش يافته بود    تجمع پلاك تقريباً  

مخاط دهان شامل گونـه، لثـه چـسبنده، زبـان و كـف دهـان                
  پهلوهـا و   نماي پوستي بيمار در ناحيـه شـكمي،       . طبيعي بود 

و اي رنـگ پراكنـده       هاي قهوه   به صورت لكه   هاي بيمار  بازوه
اي كـم رنـگ      هاي محدود و مشخص خاكستري تا قهوه       با لبه 

باشـد، ديـده     مـي اي از هيپرپيگمانتاسـيون      كه نمايانگر مرحله  
                                                                                                                                                                          . )4شكل  (شد مي

تشخيص كلينيكي با علائم ذكـر شـده و پـس از مـشاوره بـا                
دنـدان و    هاي دهان، پـاتولوژي دهـان و       متخصصين بيماري 

 متخصص پزشـكي  كودكـان تاييـد كننـده ابـتلا بـه سـندرم               
Bloch-Sulzberger ــا ــه  Incontinentia pigmenti ي ــود ك  ب

 هاي ژنتيك انجام شده بـر روي ژنـوم بيمـار           توسط بررسي 
  .  نيز اختلال فوق  مورد تاييد قطعي واقع گرديد

  

  
  

 سال بعد با رويش 5/1 نماي كلينيكي بيمار در مراجعه -3شكل 
  هايي در نواحي متعدد فكي دنداني هاي بيشتر و بي دندان

  

  
  

  ناحيه بازوي بيمار نماي پيگمانتاسيون پوستي در -4شكل 
  

  بحث
Incontinentia pigmenti ًشــديد و قابــل   بيمــاري نــسبتا 

همــراه  ي اخــتلالات تكــاملي متعــدد بــااي اســت كــه ملاحظــه
هاي متنـوعي اثـر داشـته         بافت ر ب تواند ميباشد، بنابراين     مي

: عبارتند از هاي درگير طبق گزارشات ارائه شده،         بافت .باشد
ي پـلاك ماننـد و آتروفيـك        سلوپ ـموارد باعـث آ   % 20در  (مو  
هــا كــه ســبب لــوچي، ديــسپلازي عنبيــه،   ، چــشم)شــود مــي
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%  30كاتاراكت، ديسپلازي رترولنتال و اسكلراي آبي رنگ در    
ــي ــوارد م ــي،   CNS شــود، م ــادگي ذهن ــب افت ــه ســبب عق  ك

مــوارد % 30ميكروســفالي، اسپاســتيك بــودن، صــرع در    
شت، شود، سيستم عصبي عضلاني كه موجب خميدگي پ ـ        مي

هـا و پاهـاي      ، دست )انگشت اضافه (دنده اضافه، چند انگشتي     
نهايت سيـستم دهـاني كـه سـبب         در  موارد و   % 20كوتاه در   

هاي ديسپلاستيك و تاخير در      هيپودنشيا، ميكرودنشيا، دندان  
  ). 16-18(شود ميموارد % 30-80ها در  رويش دندان

از هـاي بيمـار      گرچه اختلالات يافت شـده در دهـان و دنـدان          
ولـي ايـن   نيـست، امـا    بيمـاري مهـم    كلـي نقطه نظر پروگنوز  

 ضايعات پوستي در سراسـر       عليرغم   ها به اين علت كه     يافته
، از نظر تشخيصي بسيار     دنساز وي را متاثر مي    ،زندگي فرد 

پروگنوز اين بيماري بـستگي     ). 11(باشد مهم و قابل توجه مي    
 خـصوص   هاي همـراه بـا ايـن بيمـاري بـه           به كنترل آنومالي  

اي  هـاي داخـل جمجمـه      بررسـي . اختلالات نورولوژيـك دارد   
(Intracranial)     با استفاده از MRI     براي ارزيابي كامل پديـده 

انسداد عروق كوچك كه توسط برخي از محققين بـه عنـوان             
باشد، توصـيه    عامل اتيولوژيك اين اختلالات نورولوژيك مي     

  ).19(شود مي
انگر و تائيد كننـده علائـم   علائم ديده شده در مورد حاضر بي      

 توسط محققـين ديگـر ذكـر        ست كه قبلاً   ا گزارش شده دهاني  
 هـا تقريبـاً    شكل و تعـداد دنـدان     در مورد حاضر،     .شده است 

مشابه موارد ذكر شده توسط معرفي كننـدگان ايـن سـندرم            
  .ودب

براي تمام بيماران مبتلا به هيپودنشيا     مانند   IPمبتلا به    بيمار
هـا    يج قابل قبول در وضعيت دهان و دندان       بدست آوردن نتا  

تخصصي، دندانپزشكي كودكـان، پروتزيـست،       -درمان تيمي 
بـا  بنـابراين،   . نيـاز دارد  ارتودنتيست و جراح فك و صـورت        

ــدنبال آن درمــان  ــا  اقــدامات پيــشگيرانه و ب ــابيني ت هــاي بين
تر را  هاي وسيع اي كه قابليت پذيرش درمان     رسيدن به مرحله  

گـردد،   ريـزي مـي     درمـان ايـن بيمـاران برنامـه        داشته باشد، 
ها بهبـود تطـابق و پـذيرش         هرچند كه هدف اوليه اين درمان     

ــراد مــي  ــن منظــور  .باشــد اجتمــاعي اف ــراي اي ــد ،ب ــدا باي  ابت
هــاي پيــشگيرانه و اهميــت بهداشــت دهــان و تغذيــه   درمــان

هاي موجود، بـه بيمـار و والـدين او      مناسب براي حفظ دندان   
ها، نگهداري بعد    ررسي دقيق روند رويش دندان    ب. تاكيد گردد 

بـا   كلـوژن قابـل قبـول     ادسـت آوردن    ه  عمودي صورت و ب ـ   
  . صورت پذيرد و ميسر تا حد امكان واستفاده از پروتز

علاوه بر موارد فوق، دندانپزشك در تشخيص زودهنگام اين         
بيمــاري و ارجــاع بــه متخصــصين پزشــكي مربوطــه بــراي  

نقـش  هاي مربوط به ايـن بيمـاري         يارزيابي و درمان آنومال   
  .بسيار مهمي دارد

  
  گيري نتيجه

براساس علائم مشاهده شده در اين بيمار، توجـه بـه علائـم             
 دنـداني در كنـار علائـم هيپرپيگمانتـه پوسـتي نقـش           -دهاني

ــتلا دارد    ــراد مب ــع اف ــه موق ــشخيص ب ــي  در ت ــسيار مهم . ب
ينـابيني  هـاي ب   ه درمـان  ئ ـهاي پيشگيرانه همراه بـا ارا      مراقبت

بـه  كمـك    دندانپزشكي در جهـت بهبـود وضـعيت ظـاهري و          
  .                         شود تغذيه اين بيماران توصيه مي

                            
  تقدير و تشكر 

اسـتاد  دانند تـا از زحمـات         در پايان محققان بر خود لازم مي      
 محتـرم بخـش پـاتولوژي       ارجمند آقاي دكتر مـشرف اسـتاد      

 ،شكده دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشـكي شـهيد بهـشتي         دان
دونالد استاد فقيـد پـاتولوژي دانـشگاه         مرحوم پروفسور مك  

اسـتاد دندانپزشـكي    ( پروفسور جيمز ريد     ،گلاسگو انگلستان 
ــان ــسور) كودك ــي   و پروف ــست(جوســي بيل ) اورال بيولوژي

  .نمايند تقدير و تشكردانشگاه گلاسگو انگلستان 
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