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  گزارش مورد به همراه علائم دهاني  :Ectrodactyly– ectodermal dysplasia cleftingسندرم 
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  چكيده
اين سندرم با . مجموعه نادري از اختلالات است Ectrodactyly– Ectodermal dysplasia Clefting (EEC)سندرم  :سابقه و هدف

اي از  گزارش حاضر با هدف معرفي نمونه. شود لب شناخته مي سه تظاهر ويژه كه عبارتند از اكتروداكتيلي، اكتودرمال ديسپلازي و شكاف كام و
  .سندرم با تظاهرات اصلي و علائم دهاني آن در نژاد ايراني ارائه گرديداين 
بروز همزمان اين سه ويژگي در يك . سندرم در نژاد ايراني معرفي گرديد ساله با سه تظاهر كلاسيك اين 20 در گزارش حاضر دختري :مورد

  .صد ميليون تولد تخمين زد هر يكتوان آن را در حد يك و نيم مورد به ازاي  بيمار پديده نادري است كه مي
  .رسد آگاهي دندانپزشكان از مشكلات دنداني اين بيماري ضروري است اين اختلال از نقطه نظر دنداني قابل توجه بوده، به نظر مي: گيري نتيجه

  اكتروداكتيلي، اكتودرمال ديسپلازي، شكاف كام ولب، تظاهرات دهاني، مشكلات دنداني :كليد واژگان
  23/2/1392 :تاريخ تأييد مقاله                14/2/1392: تاريخ اصلاح نهايي    2/11/1391: دريافت مقالهتاريخ 

Please cite this article as follows: 
Taheri JB, Azimi S, Mortazavi H, Babaee S, Tarahhomi MR. Ectrodactyly-Ectodermal dysplasia Clefting 
syndrome: Report of a case with oral complications. J Dent Sch 2013;31(2):113-117. 

  

  مقدمه
  

 Ectrodactyly– ectodermal dysplasia cleftingسندرم

(EEC) ماري اولين اين بي. مجموعه نادري از اختلالات است
اولين  ECCاما اصطلاح ). 1(توصيف شد 1936بار در سال 

اين ). 2(براي اين اختلال به كار برده شد 1970در سال بار 
سندرم اتوزومال غالب بوده، داراي درجات مختلفي از بروز 

از اين گذشته انواع اسپوراديك آن نيز گزارش . باشد مي
ژه كه عبارتند از اين سندرم با سه تظاهر وي). 3(اند شده

اكتودرمال ديسپلازي  - اكتروداكتيلي با يا بدون سينداكتيلي
 وشكاف كام و) شامل درگيري مو و ناخن و دندان وپوست(

  .شود لب شناخته مي
بروز همزمان اين سه ويژگي در يك بيمار پديده نادري است 

صد  توان آن را در حد يك و نيم مورد به ازاي هر يك كه مي
جدا از اين سه تظاهر اصلي، ساير . لد تخمين زدميليون تو

 230مرور بر . تظاهرات نيز ممكن است وجود داشته باشند
نشان داد كه علائم اين بيماري عبارتند  1996بيمار در سال 

، شكاف %)77(، اكتودرمال ديسپلازي %)84(از اكتروداكتيلي 
لاكريمال (، آنومالي در مجاري اشكي %)67(كام ولب 

 ،%)23(تناسلي  -،آنومالي در ناحيه ادراري%)59)(ليآنوما

  ).4و1%)(14(ناشنوايي هدايتي 
در ارتباط بوده، اختلال در  27q3 اين سندرم با كروموزوم

از اين گذشته ارتباط . نيز در آن گزارش شده است 63P ژن
محققان ). 4(نيز در مطالعات ذكر شده است 19با كروموزوم 
ن است بيشتر از يك ژن الل در بروز اند كه ممك اظهار داشته

هاي ژنتيكي نيز مويد اين  اين سندرم دخيل باشند كه تست
با اين وجود تشخيص اين بيماري بر پايه . مطلب هستند

گزارش حاضر با هدف . )1- 3(علائم كلينيكي استوار است
اي از اين سندرم با تظاهرات اصلي و علائم  معرفي نمونه

  .ايراني ارائه گرديددهاني آن در نژاد 
  

  :مورد
  

هاي دهان دانشكده  ساله به بخش بيماري 20خانمي 
دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي مراجعه 

وي اولين فرزند يك پدر و مادر سالم و غيرخويشاوند . نمود
كيلوگرم  52متر و وزني در حدود  سانتي 147او قدي . بود

اي پراكنده و پوستي خشك در معاينه كلي بيمار موه. داشت
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داد  هر دو دست او اكتروداكتيلي را نشان مي. و خشن داشت
   ).1شكل(و انگشتان مياني او غايب بودند 

  
  ها اكتروداكتيلي در دست -1شكل 

  
در پاي چپ تعداد انگشتان نرمال بود ولي دو انگشت به 

  .يكديگر چسبيده بودند
اول و دوم با در پاي راست يك شكاف كامل بين انگشتان 

هاي دست و پا  به علاوه ناخن. بدشكلي شديد مشخص بود
  . )2شكل ( حالت ديستروفيك داشتند

  

  
  اكتروداكتيلي در پاها -2شكل 

  
سونوگرافي شكم . نقصي در گوش يا لاكريمال مشاهده نشد
تناسلي در خواست - جهت بررسي مشكلات احتمالي ادراري

متفاوتي نسبت به هم قرار ها در مكان  شد كه نشان داد كليه
اند بطوري كه كليه سمت راست پايين تر از حد نرمال  گرفته

  .خود قرار داشت
معاينات خارج دهاني نشانگر شكاف لب درمان نشده در 

  ).3شكل(بود سمت راست 

  
  شكاف لب -3شكل 

  

باكتريايي در  – التهاب قارچي(همچنين اكسفولياتيوچيلايتس 
  ).4شكل(نيز مشاهده شد ) گوشه لب

  
  پوست خشن و اكسفولياتيوچيلايتس -4شكل 

  

هاي متنوع دنداني شامل  در معاينات داخل دهاني آنومالي
هاي مورفولوژيك  ميكرودنشيا و هايپوپلازي مينا و آنومالي

  ).5شكل(مشخص بود 

  

  
  مورفولوژيكهاي  هايپوپلازي مينا و انومالي -5شكل 

  

همچنين كام، . مشكلات پريودنتال واضحي وجود نداشت
مخاط دهان . اي نرمال بودند هاي لوزه زبان كوچك و ستون

هاي  ها پوسيدگي معاينه دندان. ساختار نرمالي داشت
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در نماي پانوراميك، استخوان آلوئول . متعددي را نشان داد
فولوژيك و سايرساختارها نرمال بودند اما اختلالات مور

  .)6شكل ( دنداني مشاهده گرديد

  
  نماي پانوراميك -6شكل 

  

آزمايش خون بيمار بدون اشكال بود و اختلال مشابهي در 
بيمار . والدين و خويشاوندان درجه اول بيمار مشاهده نشد

دانشجو بود و بنابراين از لحاظ بهره هوشي نيز در حد 
  .مناسبي بود

  
  :بحث

  
هاي  تواند بافت اين سندروم يك ابنرماليتي نادر است كه مي
اين سندرم . اكتودرم و مزودرم را تحت تأثير قرار دهد

تظاهرات كلينيكي متنوعي دارد كه حضور همزمان تمامي 
تظاهرات  1جدول شماره ). 3(آنها پديده بسيار نادري است

در دهد و موارد ديده شده  كلينيكي اين سندرم را نشان مي
بيماري كه در اين مقاله  به آن اشاره شده است با خط 

  .اند ايتاليك مشخص شده
  

  EECتظاهرات كلينيكي سندرم  -1جدول 
 ساير تظاهرات تظاهرات اختصاصي

A/Ectrodermal dysplasia(components)
1/hair 
1’hypotrichosis(sparse hair) 
2’hypopigmentation of hair 
(scalp, eyebrow, pubic, eyelash ,auxiliary) 
2/teeth 
1’hypodontia 
2’microdontia 
3’enamel dysplasia 
3/nails 
1’nail dystrophy 
2’nail pitting 
4/sweating 
1’hypohidrosis 
2’xerostomia 
3’nasolacrimal duct 
1”abrnormality in tear ducts 
2”blepharitis 
5/skin dry and coarse skin 
B/Ectrodactyly 
C/Cleft lip/palate 

D/Urogenital anomalies
1/kidney and urethra malformations 
2/urinary reflux 
3/hypospadias 
4/cryptorchidism 
E/Mental retardation 
F/Nipple anomalies 
G/ear anomalies 
1’conductive hearing loss 
H/Endocrinopathy 
1’growth hormone deficiency 
2’hypopituitarism 
 

  
همانگونه كه پيشتر نيز اشاره شد اين بيمار يك مورد 

جدول شماره در . اسپوراديك با تظاهرات كامل بيماري بود
مورد گزارش شده جديد از اين سندرم  5تظاهرات كلينيكي  2

 در اين تحقيقات. اند جهت مقايسه با مورد اخير مطرح شده
مورد سال بود كه از اين جهت با  25سن بيماران بين يك تا 

شكاف لب در تمامي موارد . گزارش شده حاضر منطبق بود
.  گزارش شده بود)5)(2010(و همكاران  Tropeبجز مطالعه 

  ).5- 9(همه موارد داراي مشكلات دنداني بودند
Koley  يك مورد اسپوراديك با شكاف ) 2009(و همكاران

لب و كام يك طرفه را گزارش نمودند كه اين مورد نيز داراي 
). 2(هاي مشابه با مورد گزارش شده در ايران بود يويژگ

اند شكاف لب در اين سندرم  برخي از نويسندگان ادعا كرده
  ).2(تواند با شكاف كام همراه نباشد هميشگي بوده، مي

Bigatá  مورد از اين سندروم را  5 )2003(و همكاران
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مله گزارش نمودند كه داراي مشكلات متعدد دنداني از ج
هاي متعدد،  و پوسيدگيهايپودنشيا، هايپوپلازي مينا 

در ). 6(آنودنشياي ناقص، همچنين آنودنشياي كامل بودند
مطالعه حاضر بيمار داراي ميكرودنشيا و هايپوپلازي مينا و 

اي متعدد و اختلالات مورفولوژيك دنداني بود كه  پوسيدگي
مشابهت )2003(و همكاران  Bigatáاز اين جهت با مطالعه 

  ).6(دارد
نكته قابل توجه اينجاست كه اين سندرم بايد از ساير 

اكتودرمال  - توانند داراي اكتروداكتيلي يي كه مي ها سندرم
هاي دهاني صورتي باشند افتراق داده  ديسپلازي و شكاف

هاي مشابه با علائم  سندرم بيانگر 3جدول شماره . شود
  ).10(است ECCمشابه با 

  

  جهت مقايسه با مورد اخير ECCمورد گزارش شده جديد از سندرم  5تظاهرات كلينيكي  - 2جدول 

اكتودرمال اكتوداكتيلي نام محققين
 ديسپلازي

شكاف لب
 و كام

آنومالي
 سن جنس دنداني

Joseph R, Nath SG  
ساله 23 زن + + + + (7) (2012)  

Shivaprakash PK et 
al (2012) (8) + _ + neonate ماهه 1 مرد  

Metwalley Kalil KA 
et al (2012) (3) + + + neonate ماهه 11 زن  

Trope BM et al 
ساله 35 مرد + _ + + (5) (2010)  

Pettit S et al (2010) 
ساله 17 مرد + + + + (9)  

Presently reported + + + + ساله 19 زن  
  

  ECCهاي با علائم مشابه  سندرم - 3جدول 
 نحوه توارث نام سندرم

ECP syndrome(Ectrodactyly cleft palate syndrome) اتوزومال غالب 

Ectrodactyly cleft lip/palate, hand-foot deformity MR syndrome اتوزومال مغلوب 

Ectodermal dysplasia anhydrotic ,cleft lip/palate syndrome اتوزومال غالب 

Ectrodactyly/tear duct anomaly syndrome اتوزومال غالب 

Lachrymo-auriculodento-digital syndrome(LADD) اتوزومال غالب 
  

از نقطه نظر بهداشت دهان بيماران مبتلا به اين سندرم 
اكتروداكتيلي به . باشند مستعد پوسيدگي و ژنژيويت مي

ها به بروز مشكل  سبب بروز محدوديت در استفاده از دست
بهداشت دهان و دندان بوسيله مسواك زدن و در رعايت 

بيماران با اكتودرمال . گردد كشيدن نخ دندان منجر مي
ديسپلازي ممكن است از خشكي دهان رنج برده، مستعد 

به علاوه شكاف كام . پوسيدگي و عفونت قارچ كانديدا باشند
تواند به عوارض ديگري  و لب و مشكلات متعاقب آن مي

زارش شده اخير تمامي علائم اصلي درمورد گ. منجر شود
سندرم به همراه اختلالات مورفولوژيك و ساختاري دندان 

و افزايش استعداد به پوسيدگي مشاهده ) هايپوپلازي مينا(
اي از ضايعات پري اورال  از اين گذشته نمونه. شدند

نيز يافت گرديد كه نياز درماني ) اكسفولياتيوچيلايتيس(
  .كند خاصي را توجيه مي

  
  :گيري نتيجه

  
با الگوي اسپوراديك  EECدر اين مقاله يك مورد از سندرم 

اين بيمار تمام نماهاي كلاسيك بيماري را . گزارش گرديد
نظر دنداني قابل توجه بوده، به  اين اختلال از نقطه. داشت
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رسد آگاهي دندانپزشكان از مشكلات دنداني اين  نظر مي
  .بيماري ضرورت دارد

  
  :تشكرتقدير و 

دانند تا از همكاري  بدينوسيله نويسندگان بر خود لازم مي

هاي دهان و فك و صورت دانشكده  بخش بيماري
دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي در انجام 

  .اين تحقيق تشكر و قدرداني نمايند
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