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  گزارش موردي

  

  گزارش موردي ازكراتوسيست هاي ادنتوژنيك متعدد در سندرم گورلين
    

  ** پوردكتر مهديه زرآبادي، *** جزايرياميندكتر ،  ** زهرا سادات تقويدكتر  ،*حميدرضا عبدالصمديدكتر 
  

               7/8/92  :  ،  پذيرش    6/4/92  :دريافت 
  

  :چكيده
 سـل  بـازال  فكـي متعـدد،    هـاي  كراتوسيست ادنتوژنيك مثل مختلف تشخيصي خصوصيات با نادر اختلالي ينگورل سندرم :مقدمه  

 مغـزي  داس كلسيفيكاسيون و ها چشم بين فاصله افزايش پيشاني، هاي برآمدگي پا، و دست كف هاي پيت پوستي، يهاكارسينوما
  .شود مي ارائه نووس سل بازال سندرم از نادر مورد گزارش يك اين در. است

 همـدان  دندانپزشـكي  دانـشكده  دهان هاي بيماري بخش به عمومي دندانپزشك توسط  كهاستساله   27بيمار زني  :معرفي بيمار   
 هـاي  كارسـينوما  سـل  بـازال  فكـي متعـدد،    هـاي  كراتوسيست ادنتوژنيك وي پاراكلينيك و باليني معاينه در. استشده   ارجاع داده 

 درمـان  انوكليـشن  و مارسوپياليزاسـيون  روش بـا  او فكـي  هـاي  كيست. بود مشهود تلوريسمهايپر و دست كف هاي پيت متعدد،
  .شد داده ارجاع پوست متخصص به تراپي فتوديناميك جهت بيمار و شدند

پـيش آگهـي ايـن سـندرم        . بيشتر ناهنجاري هاي اين سندرم جزئي بوده و معمولا زندگي را به مخاطره نمي انـدازد                :نتيجه نهايي 
 . بستگي به رفتار تومور هاي پوست داردمعمولا

   
    كيست هاي با منشاء دنداني /نووس سل بازال سندرم :كليد واژه ها

  

  :مقدمه 
 Nevoid Basal(سندرم نوئيد بازال سـل كارسـينوما         

Cell Carcinoma (لتزگــــو-يــــا ســــندرم گــــورلين 

)Gorlin & Goltz Syndrom (     يـك بيمـاري ارثـي اتـوزوم
و تظـاهرات متغيـر   ) High penetrance(فوذ زياد غالب با ن

)Variable expressivity ( و بوسيله موتاسيون درpatched 
)PTCH (          يك ژن سركوب كننده تومور كـه در كرومـوزوم

9q22.3-q31       تظاهرات اصلي   .)1( قرار دارد ايجاد مي شود 
پوســت،  ســل كارســينوماهاي ايــن ســندرم شــامل بــازال

 هاي متعدد فكين، كلسيفيكاسيون     ادنتوژنيك كراتوسيست 
و دنده ها   ناهنجاري هاي ستون فقرات    و   داخل جمجمه اي  

  .)2(مي باشد
 در ايـن بيمـاران       هـم  بسياري از ناهنجاري هاي ديگر          

   از تظـاهرات ايـن سـندرم        احتمـالاً كـه   گزارش شده است    
   اين سندرم اغلب در دهه سـوم زنـدگي بـروز   .)3(مي باشد 

  
  
  

 60000 -120000شيوع آن يك مورد در هرو  )4(مي كند
كراتوسيستهاي متعـدد     ادنتوژيك .)5(گردد مي برآورد مورد

يكي از شايع ترين خصوصيات اين سندرم بوده و در حدود           
تعـداد كيـست هـا در بيمـاران         . موارد ديده مي شود   % 80

مبتلا مختلف بـوده و بعـضي از بيمـاران داراي ده كيـست              
ست ها از چند ميلي متر تـا چنـد          مجزا هستند و اندازه كي    
بدليل اينكه ايـن كيـست هـا در         . سانتي متر متفاوت است   

اوائل زندگي ايجاد مي شوند بدشكلي و جابجائي دندانهاي         
اين كيست هـا    . در حال رشد و نمو ممكن است روي دهد        

  در فك پائين و ناحيه دندان هاي پـره مـولر شـايع ترنـد و            
ر يا مولتي لاكـولار باشـند و        مي توانند بصورت يوني لاكولا    

اغلب بدون علامت هستند اما گاهي موجب بـروز علائمـي           
مثل درد، تورم، درناژ داخل دهـاني، اخـتلالات بينـائي يـا             

  .)3(پاراستزي مي شوند
  بازال سل كارسينوماهاي متعدد پوستي يك جزء اصلي     

  
  
  

 ــــــــــــــــــــــــــــــــــ 
    دانشگاه علوم پزشكي همداندندانپزشكيعضو مركز تحقيقات بيماريهاي دهان يار دانش *

  )mahdieh.zarabadi@gmail.com(گروه بيماريهاي دهان دانشكده دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي همداندستيار  **
  استاديار گروه بيماريهاي دهان دانشكده دندانپزشكي دانشگاه علوم پزشكي همدان ***
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ــه  ــوده ك ــن ســندرم ب ــشتر در اي ــده % 50 بي  بيمــاران دي

 علاوه بر بازال سـل هـاي متعـدد، حفـرات كـف              .مي شود 
كه در واقـع نـشانگر   ) Palmar & Plantar Pits(دست و پا 

تĤخير موضعي سلول هاي بازال اپيتليوم پوست هستند در         
ــدود  ــل     % 65ح ــازال س ــود و ب ــي ش ــده م ــاران دي بيم

كارسينوماها ممكن است در قاعده ايـن حفـرات نقطـه اي            
  .)5(ردند ايجاد گ،شكل يا ضايعات منقوط

 جوان   زني با توجه به نادر بودن اين سندرم وقوع آن در             
   .گزارش مي گردد

  :معرفي بيمار
 در اسـتئوليتيك  ضايعات مشاهده علت به ساله 27زني     

 بـه  عمـومي  دندانپزشـك  توسـط  فكـين،  پانوراميك گرافي
 همـدان  دندانپزشـكي  دانـشكده  دهـان  هاي بيماري بخش
 و تـورم  دهـاني  داخـل  معاينـه  رد. اسـت  شـده  داده ارجاع
 سـمت  لتـرال  دندان ولي نشد مشاهده ناحيه در اي ضايعه
 همـان  كانين دندان و نداشت وجود دهان در منديبل چپ

  در .داشـت  قـرار  محـل  در نهفته نيمه صورت به هم سمت
بازال  پيشاني، برآمدگي هايپرتلوريسم، دهاني خارج معاينه

 گـردن  و صـورت  ستپو روي بر سل كارسينوماهاي متعدد  
 بـر  پيـت  زيادي تعداد چنين هم )1شكل(بود مشهود بيمار
  .شدمي  ديده بيمار هاي دست كف روي

  

  
  

  بازال سل كارسينوماهاي متعدد بر روي پوست : 1كل ش
  صورت و گردن بيمار

  
 حـدود  بـا  راديولوسـنت  ضايعه سه نشانگر انوراميكپ نماي

 حـدود  بـا  لاكـولار  مولتي راديولوسنت ضايعه .بود مشخص
 چپ سنترال سمت  دندان ناحيه از مشخص در منديبل كه   

 .داشـت  امتـداد  سـمت  همـان  دندان پرمـولر اول    مزيال تا
  در نيز رالــلت دندان و بود نهفته نيمه صورت به 3 دندان

  
 در ضـايعه . بـود  گرفته قرار  نهفته و افقي صورت به ضايعه
 بـالا  فـك  در .تيك بـود  واسكلر بوردر ديستالي داراي  سمت

 بـين  داشت، يك ضايعه   وجود ديگر راديولوسنت ضايعه دو
 دندان هاي كـانين و لتـرال سـمت راسـت، بـه             هاي ريشه

بوده  تيكواسكلر بوردر با منفرد راديولوسنت ضايعه صورت
 ديگـر راديولوسـنت در     ضـايعه  اشت،متر قطر د   سانتي 4 و

 قطـر  و اسـكلروتيك  بـوردر  با  سمت چپ،  2 دندان اپيكال
  . )2شكل(بود  متر سانتي1
  

  
  

  كيست هاي متعدد فكي در كليشه پانوراميك فكين: 2شكل
  

 هاي كيست اين كه شد اين بر فرض ها هيافت اين اساس بر
 راديوگرافي. دنباش مرتبط نووس سل بازال سندرم با متعدد
 جمجمه تهيه شدند كـه هـردو نرمـال    نماي و سينه قفسه
 و شـد  انجـام  ها و كورتـاژ ناحيـه      كيست انوكليشن. بودند
. شـد  داده ارجـاع  پاتولوژيست به بافتي جهت بررسي   نمونه
 هـا،  كيـست  ايـن  كليـه  كـه  بود آن ربيانگ پاتولوژي نتيجه
  .هستند فكي متعدد هاي كراتوسيست نيكژادنتو
  :بحث
قابــل  تشخيــصي داراي خــصوصيات گــورلين ســندرم     

 را آن تـشخيص  كـه  ملاحظه و كمك كننده اي مي باشـد       
 معيارهــاي هــم شــده گــزارش مــورد. ســازد مــي ممكــن

 بـازال  متعـدد،  فكـي  هاي كيست مثل متعددي تشخيصي
 و پيشاني برآمدگي دست، كف هاي پيت متعدد، هاي سل

 نـووس  سل بازال سندرم تشخيص كه داشت هايپرتلوريسم
 بـا  تشخيـصي  هـاي  يافتـه  ايـن  حـضور . كرد مي قطعي را

 اصلي علامت). 6(است و همكاران شبيه   مطالعه كالوگرپولو 
فكـي   هـاي  كراتوسيـست  نيـك ژادنتو حـضور  سـندرم  اين

 مطالعـه  بيمـار  در كه)7(تاس منديبل و ماگزيلا متعدد در 
 در. داشـت  فكين وجود  متعدد نواحي در كيست سه حاضر

  هـا  كيـست  ايـن  كه شده است  عنوان مطالعات بسياري از 
 ايـن  در ولـي ) 4،8 (دارند منديبل در وقوع به تمايل بيشتر

  .بودند درگير فك دو هر شده فرد گزارش
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ادنتوژيك كراتوسيست هاي متعـدد فكـي سـندرميك              
مانند ادنتوژيك كراتوسيست هاي متعدد غير سندرميك       ه

در كيستهاي بزرگتر   . درمان مي گردند   بوسيله انوكلياسيون 
مارسوپياليزاسيون اوليه براي ايجاد انقباض كيست قبـل از         

مي گيـرد هرچنـد در بـسياري از          صورت انوكلياسون كامل 
بيماران كيست هاي اضافي به رشد خود ادامه مـي دهنـد            

 علـت   بـه  ،بنـابراين ). 9( هاي قبلي عود مي كنند     يا كيست 
 بيمـاران  پيگيـري  فكـي،  هـاي  كيـست  عـود  بـالاي  شيوع

 ماهـه  سـه  پيگيـري  حاضـر  مطالعـه   در )10(است ضروري
نـداد گرچـه لازم      نـشان  را عود از علايمي گونه هيچ بيمار

  .است پيگيري طولاني تري در اين خصوص انجام گردد
عدد پوستي معمولا در دوران     بازال سل كارسينوماي مت        

  بلوغ يا در دهه هـاي دوم و سـوم عمـر شـروع بـه تظـاهر                  
مي كنند گرچه حتـي در كودكـان كـم سـن و سـال نيـز                 

برخلاف بازال سل كارسـينوماي      . ممكن است نمايان شوند   
متعارف كه بروز آنهـا غالبـاً محـدود بـه نـواحي بـاز يـا در                 

ينوماي هـاي  معرض نور آفتاب مي باشد، بازال سـل كارس ـ       
سندرم مزبور در همه نواحي بدن و غالبا در نواحي پوشيده           
يا در نواحي كه در معـرض نـور آفتـاب قـرار نداشـته انـد،                 

هرچند بيشترين شيوع آنها مانند بازال سل . بوجود مي آيد
. كارسينوماي هاي متعارف در ناحيه ميـاني صـورت اسـت          

راي بـازال سـل كارســينوماي هـاي سـندرميك معمــولاً دا    
ــازال ســل    ــه ب قابليــت هــاي تهــاجمي كمتــري نــسبت ب

بعــلاوه بــازال ســل . كارســينوماي هــاي متعــارف هــستند
كارسينوماي هاي سندرم گورلين تمايل بـه متعـدد بـودن           

تومور هاي بازال سل كارسـينوماي هـاي پوسـت در           . دارند
گورلين غير قابل تمـايز از بـازال سـل كارسـينوماي هـاي              

 و طيـف وسـيعي از خـصوصيات        ندستهمتعارف در پوست    
هيستوپاتولوژيك را نشان مـي دهندكـه از ضـايعات بـازال            
سل سطحي تا كارسينوم هـاي بـازال سـل نـدولر زخمـي              

  ).9(مهاجم متفاوت است 
  هــايBCC( پوســتي بيــان شــده اســت كــه ضــايعات     

 كـه ) 7 (شـوند  مي ظاهر تر پايين سنين در اغلب ،)متعدد
 ضـايعات  كـرد كـه    مـي  عنـوان  بيمار هم ضراح مطالعه در

  . داشته اند حضور سالگي بيست حوالي از پوستي
 بدخيم پوستي ضايعات اصلي درمان تراپي فتوديناميك    
 جهت مطالعه مورد بيمار منظور بهمين )11(است ملانوما بجز

  .شد داده ارجاع پوست متخصص به درمان اين دريافت
  ارــمعمولا به رفتاكثر اختلالات مربوط به اين سندرم       

  
ــورد     ــد مـ ــستگي دارد و در چنـ ــت بـ ــاي پوسـ   تومورهـ

  بـازال سـل كارسـينوما هـاي مهـاجم در نتيجـه        اخير نيـز 
تهاجم تومور به مغز يا ساختمان هاي حياتي ديگـر باعـث            

بنـابراين شناسـايي زودرس ايـن       . مرگ بيمار شـده اسـت     
سندرم مي تواند سبب بهبود پيش آگهـي نهـايي بيمـاران            

 .گردد

توصيه ما به دندانپزشكان اين است كه در مواردي كـه                
ادنتوژيك كراتوسيست هاي متعدد در يك بيمـار مـشاهده          
نمودنــد، وي را حتمــاً از نظــر ســاير علائــم و خــصوصيات 
باليني اين سندرم مورد بررسي قرار دهند تا احتمـال ايـن            

بنابراين گرفتن تاريخچـه و معاينـات       . سندرم منتفي گردد  
يني و مشاهده پاپول هاي پوستي، كلسيفيكاسيون هاي        بال

نابجا و كيست هـاي متعـدد فكـين از جملـه يافتـه هـايي             
  .هستند كه دندانپزشكان بايستي به آن ها توجه كنند
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Abstract 
 
Introduction: Gorlin syndrome is a rare disorder with different diagnostic criteria such as mul-
tiple odontogenic keratocysts, basal cell carcinomas, palmar &plantar pits, frontal bossing 
and hypertelorism and calcification of falx cerebri. 
Case Report: The case which is reported in the present study was a 27-years old woman re-
ferred by a general dentist to oral medicine department of Hamadan dental faculty. On clini-
cal and radiographic examination , multiple odontogenic keratocysts of jaws, multiple basal 
cell carcinomas, palmar pits and hypertelorism were obvious. The jaw cysts were treated 
with marsupialization and enucleation. The patient was referred to the dermatologist for pho-
todynamic therapy. 
Conclusion: Most disorders of Gorlin syndrome are slight, which usually do not threat the pa-
tient’s life. The prognosis of this syndrome usually depends on the dermal tumor behavior. 
(Sci J Hamadan Univ Med Sci 2013; 20 (4):337-341) 
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