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  فرد چشمي  گزارش يک مورد سندرم پروتئوس با تظاهرات منحصربه‐دکتر احمد ميرشاهي

 

٢٤٧

A Case of Proteus Syndrome with New Ophthalmic Presentation 
 
Mirshahi A, MD; Mir Mohammad Sadeghi A, MD; Espandar L, MD 
 
Purpose: To report a case of Proteus syndrome with new ophthalmic findings not reported 
elsewhere. 
 

Patient and findings: The patient is an 18-year-old girl with red lesions on hand and foot from birth 
and disproportionate growth of right upper and lower limbs from the first year of life. On 
examination, the patient has enlargement of the right upper and lower limb, macrodactyly, vascular 
malformations on limbs, epidermal nevus on trunk, and kyphoscoliosis. On ophthalmic examination, 
the patient has posterior subcapsular cataract, dilation of inferior and nasal retinal veins, narrowing 
of the superior and temporal retinal veins, and macular hypoplasia in both eyes.  
 

Conclusion: The patient had general criteria, and two group B and one group C criteria of proteus 
syndrome. From ophthalmic presentation, only cataract has previously been reported in proteus 
syndrome and others are new.  
 
Key words: proteus syndrome, ophthalmic presentation 

 
• Bina J Ophthalmol 2005; 10 (2): 247-255.   

  

  
  فرد چشميه ب گزارش يك مورد سندرم پروتئوس با تظاهرات منحصر

  
  ٣ و  دآتر لادن اسپندار٢، دآتر آرش ميرمحمدصادقي١شاهيدآتر احمد مير

  
  چکيده
فردي كه تا كنون در اين بيماري گـزارش نـشده            به  تظاهرات چشمي منحصر  با  وس   گزارش يك مورد سندرم پروتئ     :هدف
  . است

 ندارد و از زمان تولد، متوجه       ٣ و   ٢،  ١اي است كه هيچ سابقه بيماري در اقوام درجه             ساله ١٨بيمار دختر    :معرفي بيمار 
در معاينه، . اند وي شده) دست و پا(هاي  سالگي متوجه رشد نامتقارن اندام ضايعات قرمزرنگ در پوست دست و پا و از يك

ها، خال اپيـدرمي      هاي عروقي روي اندام     بيمار داراي بزرگي اندام فوقاني و تحتاني سمت راست، ماكروداكتيلي، ناهنجاري          
، اتـساع سـياهرگي     +)١( خلفـي دوطرفـه      يمرواريـد زيرکپـسول      آب ،در معاينه چشمي  . باشد  روي تنه و كيفواسكوليوز مي    

هاي قسمت فوقاني و تمپورال در شبکيه دو طرف و هيپـوپلازي مـاكولاي                اني و نازال و باريك بودن سياهرگ      قسمت تحت 
 در نـوار    Tخوني فقر آهن، سنگ كوچكي در انتهاي حالب و وارونه شـدن مـوج                 ها، کم   در آزمايش . دو چشم مشهود است   

، تـشخيص  )C و يك معيار گروه     Bدو معيار گروه     ( اختصاصي  با وجود معيارهاي عمومي و نيز معيارهاي       .قلب وجود دارند  
   .سندرم پروتئوس براي بيمار مسجل است
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  ٢ شماره ‐١٠ سال ‐پزشكي بينا مجله چشم

 

٢٤٨

گزارش شـده اسـت و سـاير         پروتئوسمرواريد در سندرم      از تظاهرات چشمي موجود در اين بيمار، تنها آب         :گيري  نتيجه
خوني فقـر     کم. اند  درم گزارش نشده  تاكنون در اين سن   ) هاي خاص عروق شبکيه و هايپوپلازي ماكولا        ناهنجاري(تظاهرات  

  .نشده آن باشند رات جديد و گزارشتوانند مستقل از اين سندرم و يا از تظاه مي نوار قلب آهن، سنگ حالب و اختلالات
  .٢٤٧‐٢٥٥ :٢، شماره ١٠؛ سال ١٣٨٣پزشکي بينا  مجله چشم •

  
 

  دکتر آرش ميرمحمدصادقي: گو  پاسخ•
  ١٣٨٢ بهمن ٦: تاريخ دريافت مقاله        اه علوم پزشكي تهران دانشگ ‐پزشک  چشم‐استاديار ‐١
  ١٣٨٣ ارديبهشت ٧: تاييد مقاله          تاريخ شهرستان خوانسار  ‐پزشک  چشم‐٢

   مرکز تحقيقات چشم دانشگاه علوم پزشکي تهران‐ بيمارستان فارابي‐ ميدان قزوين‐ تهران
  
  

  مقدمه

لاستيك است كـه    سندرم پروتئوس يك سندرم هامارتونئوپ         
اي از   هع ـ سر و مجمو    و ها، پوست   رشد نامعمول استخوان   ،در آن 

اين سندرم اولـين بـار توسـط مايكـل          . ١دهد علايم ديگر رخ مي   
 يـك  ١٩٨٣ تشخيص داده شد و در سـال       ١٩٧٩كوهن در سال    

 ـ کودکان در متخصص  را   آن،Rudolf Widemannنـام  ه آلمـان ب
   .١سندرم پروتئوس نام نهاد

) مورفـوس  پلـي (در لغـت بـه معنـاي چندشـكلي           روتئوسپ     
باشد و نام يكي از خدايان يوناني است كه خود را به اشـكال               مي

 ايـن نـام خـود گويـاي تظـاهرات           .كرده است  مختلف تبديل مي  
   .٢بسيار متنوع اين بيماري است

، در Michael Cohenقبـل از توصـيف ايـن بيمـاري توسـط           
ها مبتلا بـه     كه آن  شواهدي مبني بر اين   گزارش بيماراني ديگر،    

، ١٨٨٤ا زجمله در سـال      .خورد اند، به چشم مي    اين سندرم بوده  
Fredrik Treves، فردي معروف به مرد فيلي (elephant man)  را

اكنون عقيده بر اين است كـه وي مبـتلا بـه             توصيف كرد كه هم   
رم وكف پاي وي هيپرپلازي سربريف(بوده است   پروتئوسسندرم  

   .)٣باشد داشت كه پاتوگنوميك اين سندرم مي
در . ندا  گزارش شده  ي مورد از اين بيمار    ٥٠كنون بيش از     تا     

 تظـاهرات پوسـتي، اسـتخواني، قلبـي،         ،شـده  رد گـزارش  ااين مو 
تنها در معدودي از    . ندا وجود داشته .. . دنداني، احشايي، مغزي و   

 و   اسـت  رار گرفتـه  اين موارد، بيمار تحت معاينه كامل چشمي ق       

 ،استرابيـسم شـامل   شـده    ترين تظاهرات چـشمي گـزارش      شايع
   .٤‐٨اند بودهبولبار  نيستاگموس و تومورهاي اپي

ارايـه   پروتئـوس   گزارشي از يك مورد سـندرم      ،در اين مقاله       
كـه نويـسندگان     جـايي    تـا ،  است كه تظاهرات چشمي آن    شده  

  . ندا تا كنون گزارش نشده، آگاهي دارند
   

  معرفي بيمار

ست كه توسط متخصص پوست بـا        ا اي  ساله ١٨بيمار دختر        
ــندرم   ــالي س ــشخيص احتم ــوست ــشم   پروتئ ــاه چ ــه درمانگ ب

بيمارستان فارابي، جهت معاينـات چـشمي ارجـاع شـده اسـت             
با هم  وي  پدر و مادر  باشد که     ميبيمار از نژاد تركمن      ).١شكل  (

 پـدر، مـادر و اقـوام         هيچ سـابقه بيمـاري در      .خويشاوند نيستند 
والدين بيمار از زمان تولد متوجه .  بيمار وجود ندارد٣ و  ٢درجه  

 كـه بـا   انـد  ضايعات قرمزرنگ در پوست دست و پاي بيمار شـده      
مراجعه به پزشك، هيچ اقدام تشخيصي يا درماني انجام نگرفتـه           

 والدين بيمار متوجه رشـد نامتقـارن        ،سالگي در حدود يك  . است
 كه سمت راست بيش از سمت       اند  وي شده ) ست، پا د (يها اندام

گونـه اقـدام تشخيـصي يـا         هـيچ باز هـم    . چپ رشد داشته است   
  . رغم مراجعات متعدد به پزشكان انجام نشده است بهدرماني 

بيمار هم اكنون در كلاس اول دبيرستان مشغول به تحصيل               
 را  هـا نمـره لازم     ي درس خ ـرو بنابر گفته پدر و مـادر، در ب        است  
. باشـند    طبيعي مـي   م بلوغ بيمار  يعلا. نياورده است  قبولي   جهت

علـت  .  داشـته اسـت    اي  رونـده  ها سير پـيش    رشد نامتقارن اندام  
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٢٤٩

مراجعه فعلي بيمار بـه پزشـك، ضـايعات قرمزرنـگ متعـدد در              
هـاي يـك طـرف       فوقاني و تحتاني و بزرگ بودن اندام      هاي   اندام
م چشمي يـا    يونه علا گ بيمار هيچ . بوده است ) سمت راست (بدن  

  . هاي بدن نداشته است شكايتي از ساير قسمت
  

  اسكلتي دستگاه ها و معاينه پوست، اندام
نيمـه  به ويژه   (ها، اندام تحتاني سمت راست       در معاينه اندام       

مـاكروداكتيلي در   . اسـت تـر    از سـمت چـپ بـزرگ      ) تحتاني آن 
 ٣،  ٢ هـاي   شكل( ردوجود دا راست   يتمامي انگشتان دست و پا    

   .)٤و 
ر، در معاينه پوست، در قـسمت قـدامي سـاعد و سـاق بيمـا              

اي بـا حـدود مـشخص كـه          به رنگ قرمز قهوه    متعددي   ضايعات
و بـا فــشار دسـت محــو   رنــد  دا٣‐٤ cmهريـك قطــري حـدود   

در پوست پشت   . )٥ و   ٤ ،  ٣،  ٢ هاي  شكل (دارندشوند، وجود     مي
بـا  زگيلي   بالا، ضايعات    درشده    گفته علاوه بر ضايعات     ،تنه بيمار 

  . )٦شكل  (رندوجود دانيز نماي پاپيلوماتو 
اسـت   كيفواسكوليوز مـشهود     ،بيماردر معاينه ستون فقرات          

هـا    دنـدان  شـدن  ، بـد بـسته    هـا  در معاينـات دانـدان    . )٧  شكل(
)malocclusion( شود ديده مي)  ٨شكل(.   

                          
  معاينه چشمي 

رفرکـشن  .  اسـت  ١٠/٩ و چشم چپ     ١٠/٨ چشم راست    ديد     
 چـپ   چـشم و  + ٣٧/٠  ‐٢٥/٠×١٨٠راسـت   چشم  سيكلوپلژيك  

هيچ تغييـري در    باشد و اصلاح انکساري       مي+ ٢٥/١  ‐٥/٠×١٨٠
اثري طبيعي است و    پلك هر دو چشم     . کند   ايجاد نمي  ديد بيمار 

صـلبيه  ملتحمـه و    . ردها وجـود نـدا      يا تومور در آن     ناهنجاري از
 و فاقـد هرگونـه ضـايعه غيرطبيعـي          رنـد داطبيعـي    رنگ   ،ماربي

داراي واکـنش   مـنظم و     گـرد،  ،مردمك هر دو چـشم    . باشند  مي
 عنبيه  قرنيه و .  است  منفي گان هر دو چشم    ماركوسباشند و     مي

عميق  در هر دو چشم    اتاق قدامي    . است در هر دو چشم طبيعي    
خلفـي   زيرکپـسولي  مرواريـد  آب ، در هـر دو چـشم    .و پاک است  

.  اســت كــردهرا درگيــر محــور بينــايي  كــهداردوجــود  )١‐٢+(
 زاويـه هـر دو    ،   پاک اسـت    در هر دو چشم    )AV(ي  مادزجاجيه ق 

 ١٣)  صـبح ١٠سـاعت   ( در هر دو چـشم       Iop و   اند   طبيعي چشم
  . استمتر جيوه  ميلي

، مـديا پـاک اسـت و        در معاينه فونـدوس، در هـر دو چـشم              
ــه ديــسك    مــاكولاي هــر دو چــشم. رســد نظــر مــيطبيعــي ب

.  و رفلكس ماكولاي هر دو طرف كم شده است         رنديپوپلازي دا اه
هـاي    و سياهرگ  رندغيرطبيعي دا شبکيه، انشعاب   هاي   سرخرگ
در سـمت   ) چـشم چـپ   بـه ويـژه در      (در هـر دو چـشم       شبکيه  

 باريـك   ،الو در سـمت فوقـاني و تمپـور        متسع   ،لتحتاني و نازا  
.  طبيعـي اسـت    فونـدوس   محـيط   معاينـه  .)٩  شـكل (د  نباش مي

يافته قابل  در بالا،   شده    موارد گفته غير از    با فلورسين    آنژيوگرافي
يـــا فلورســـانس  هايپرگونـــه هـــيچ.  ديگـــري نـــداردتـــوجهي

  . )١١ و ١٠ هاي شكل(غيرطبيعي وجود ندارد هايپوفلورسانس 
  

  آزمايشگاهيهاي  بررسي
ــCBCدر       ــمارـ بي ـــخ مـ، ک ـــيپي هاـون ــيترـوك  روم ميكروس
 ،MCH=٨/١٨ ،MCV=٥/٥٩ ،Hct=%٩/١٤ ،Hb=٧/٤( ود است ـمشه

٤٥٠٠=WBC، ٤٢=%PMN، ٤٩=%Lymph، ٤=%Mono، ٤%=Eos،  
٢٥٤٠٠٠=PLT(. ــ در ســـــــاير آزمـــــــايش    ،Fe=٢٥، اهـــــ

٤٣١=TIBC   ٦ و=Ferritin هـاي كبـدي     آزمـايش  .باشد  مي، BUN ،
Cr ،FBS، U/Aباشند ميطبيعي بيمار  آزمايش مدفوع  و .  
  

  و الكتروفيزيولوژيكتونگاري پرهاي  بررسي
، ٢D هـاي تحتـاني   تقاق اشدر  معکوسT موج ، بيمار ECGدر       

۳D   و AVF  نتايج اكوگرافي قلـب بـدين شـرح اسـت          .رد وجود دا :
LVEF اندازه حفرات طبيعـي، عـدم      ، خوبAI  عـدم ،MS ،MR در 
  . AS و عدم TR، عدم ۱+ در حد PS ،PI، عدم ۱+حد 
     CXR سـتون  پرتونگـاري   در  . رسـد  ه نظر مـي   ب طبيعي    بيمار

پرتونگــاري . )٧  شــكل(اســكوليوز مــشهود اســت ، کيفوفقــرات
گونه عدم تقارن يا اگزوسـتوز       هيچطبيعي است و    جمجمه بيمار   

ــدارد ــود ن ــاري در . در آن وج ــدامپرتونگ ــارس ان ــا، متات ــا و  ه ه
تـر از حـد       در پاي راست بزرگ    ٣ و   ٢،  ١هاي انگشتان    استخوان
   .)١٢ شكل(د نباش طرف ديگر ميز از  نيطبيعي و

 مجاري صفراوي، كيسه صفرا،     ،در سونوي شكم و لگن، كبد          
در . باشند  مي طبيعي   ها  مثانه، رحم و تخمدان    ،، طحال لوزالمعده

اتـساع نـسبي و در انتهـاي آن    ، يک  حالب راست انتهاي تحتاني   
 ،اه ـ در كليـه   .متر وجـود دارد     ميلي ٣احتمالاً يك سنگ به قطر      

ها  اكوي كليه . شود علايمي از هيدرونفروز يا نفروليتياز ديده نمي      
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٢٥٠

  . است طبيعي سينه و شكم قفـسه   اسکن‐CT. است طبيعي   ها و افتراق كورتيكومدولاري آن   
  

  

  

  
   نماي ضايعات جلدي و هايپرتروفي اندام تحتاني بيمار‐٢شکل      نماي روبرو از چهره بيمار‐١شکل 

  

   

  

   
  ماکروداکتيلي در انگشتان پاي راست بيمار ‐٤شکل      نماي ضايعات جلدي در اندام فوقاني بيمار‐٣ شکل 

 

  

  

  
   ضايعات پاپيلوماتو در پشت تنه بيمار‐٦شکل      ضايعات جلدي در اندام فوقاني بيمار‐٥شکل 
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   )malocclusion(ها   بد بسته شدن دندان‐٨ شکل     .کيفواسکوليوز مشهود است: اي بيمار  پرتونگاري ستون مهره‐٧شکل 
 

   

  

  
  ) ب(و راست ) الف( عکس فوندوس چشم چپ ‐٩ شکل 

 

    

  

   
  وريدي ‐بيمار در مرحله شرياني) ب(و راست ) الف( نماي آنژيوگرافي با فلورسين در چشم چپ ‐١٠ شکل 
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٢٥٢

   

  

  
  در مرحله تاخيريبيمار ) ب(و راست ) الف( نماي آنژيوگرافي با فلورسين در چشم چپ ‐١١شکل 

 

  

  

   
  بيمار ) ب(و پاهاي ) الف(ها   پرتونگاري از دست‐١٢ شکل 

 
  

  بحث

ــان      ــه  چن ــه ك ــدگفت ــندرم ،ش ــوس س ــندرم  پروتئ ــك س ي
هر دو  است و   اين سندرم اسپوراديك    . هامارتونئوپلاستيك است 

هيچ توزيع نـژادي    . شوند  يكسان گرفتار مي  در آن به طور     س  جن
عقيـده   Happle. مشاهده نشده است   در آن    يخاصيا جغرافيايي   

 عامـل ايـن   )lethal(کـشنده   غالـب  يدارد كـه يـك ژن اتـوزوم   
موجـود حاصـل زنـده       جهش،   يسميبه علت موزا  و   بيماري است 

يك توژن اختلالات كروموزومي در مطالعات روتـين سـيت        .ماند مي
 ولي يـك بيمـار بـا يـك سـگمان اضـافي روي         است ديده نشده 

حـداقل بعـضي از     .  گزارش شده اسـت    ١بازوي بزرگ كروموزوم    
د و يا در سال اول      ناختلالات اين سندرم در زمان تولد وجود دار       

رفــت  بلـوغ پـيش   ايـن اخـتلالات تـا   . دنشـو  زنـدگي ظـاهر مـي   
  .١دنكن مي

  :١-٨تظاهرات اين سندرم عبارتند از
  : تظاهرات پوستي  )١

، )انگشتانه ويژه   ب(ها   هيپرتروفي نامتقارن صورت، اندام   ) الف
   .ها تنه يا هر تركيبي از آن

شدن كف دست و پا بـه         ضخيم :ضايعات هتروژن پوستي  ) ب
 كـه   باشـد    مـي  )يهـاي مغـز    شـبيه چـين   (رم  وشكل سربريف 

خـال   تومورهـاي زيرجلـدي،      ،پاتوگنوميك اين سندرم است   
هـا    ناهنجاري  و )و پاپيلوماتو دارد  زگيلي  ه نمايي   ك (ياپيدرم

 ،نــووس فلامــوس، آنژيوكراتومــا، همــانژيوم كــاورنو(عروقــي 
   .)سطحيهاي  سياهرگلنفانژيوم، واريس 

  :غيرپوستيتظاهرات ) ٢
ــكوليوز) الـــف ــاكروداكتيلي،اسـ ــوس، ، مـ ــاليپس اکوينـ  تـ

  .  ميوپاتي وهاي بلند استخوانقشر كلسيفيكاسيون و نازكي 
   .polymicrogyria  وستوزوماكروسفالي، كرانيوسين) ب
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ــيب) ج ــب  اريم ــادرزادي قل ــاي م ــه ــوش، ش، مالفورمي ن گ
ــسم ــد،پروگناتي ــدن   ب ــسته ش ــدانب ــا  دن ــايپودونتي ه ، ه

)hypodontia(يپوپلازي انامل دندانا و ه .  
ماندگي ذهني   عقبدارند وليطبيعي برخور هوش  ازاغلب) د

  .  گزارش شده استنيز
 هامارتوم بـرونش، كيـست كليـه و ريـه، آدنـوم        :ومورهات) ـه

    بيضه آدنوكارسينوم پاپيلاري وپاروتيد، مننژيوم
  نقص ايمني) و
  :تظاهرات چشمي) ٣

 انـد    شـده    كه تـا كنـون در ايـن سـندرم گـزارش                 تظاهراتي
ــي،استرابيــسم، نيــستاگموس عبارتنــد از ــار،   تومورهــاي اپ بولب

، مرواريـد   آب ،RD ،ه شـبکيه   پيگمانت ـ بالا، اختلالات بيني    نزديک
،  عنبيـه  ، هتروكرومـي  شـبکيه  هامارتوم سگمان خلفي، كولوبـوم    

،  صـلبيه  مور، تو عصب بينايي دماي مزمن، آتروفي    ا  گلوكوم، پاپيل 
مگـالي عـصب     بلفارون، همـي   كانتوس، اپي  رنگ، تله  اسكلراي آبي 

   .اربيتال پري اگزوستوزبينايي و 
 كـه توسـط      معيارهايي است   مبناي تشخيص اين بيماري بر        

Biesecker   تــرين   مهـم .)١جــدول  (انـد  و همكـاران ابـداع شــده
 ،ايـن بيمـاري عبارتنـد از نوروفيبرومـاتوز        هاي افتراقي    تشخيص
 ‐بنايـان  ،)Klipple-Trenaunay Weber ( وبـر ‐ ترنـاوني ‐كليپـل 
 مافوســـي، )Bannayan-Riley-Ruvalcaba ( روالكابـــا‐ريلـــي

)Maffuci(ولير ا و) Ollyer(۸‐۱ .  
 ،ايـن سـندرم    معيارهـاي     بيمـار مـا از     ،شـد گفتـه   كه   چنان     

 بـه صـورت     شيعني توزيع ضايعات   ؛معيارهاي عمومي را داراست   
گونـه    و هـيچ  اسـت  بوده هروند  سير بيماري پيش   ،موزاييك است 

معيارهـاي   از   .)بيمـاري اسـپوراديك اسـت     (سابقه فاميلي ندارد    
 را Cگــروه معيــار  و يــك Bگــروه ار معيــاختــصاصي، بيمــار دو 

، رشـد   )در پشت تنـه    (ياپيدرمخال   يعني بيمار داراي     ؛داراست
هـاي عروقـي روي      ناهنجاريو  ) Bو گروه   دهر  (ها   نامتقارن اندام 

 پروتئـوس و بنابراين تشخيص سندرم     باشد    مي) Cگروه  (ها   اندام
  . ١براي وي مسجل است

اخــتلالات ايــن ، ئــوسپروتهماننــد ســاير بيمــاران ســندرم      
سـاير  . انـد   ظـاهر شـده   اول زنـدگي    بيماري هنگام تولد يا سـال       

 ماكروداكتيلي، كيفواسكوليوز و   نظير   پروتئوستظاهرات سندرم   
  . دن نيز در اين بيمار وجود دارها  دندانشدن بد بسته

يـك از علايـم       بيمـار هـيچ    ،هـاي افتراقـي    از نظر تـشخيص        
،  فرکـل زيربغلـي    ،اي  هاي شـير قهـوه      هلک (١نوع  نوروفيبروماتوز  

  . را ندارد)  و نوروفيبروما ليشندول
روم متعدد هستند كـه     انکوندي  ا دار ،سندرم مافوسي و اولير        

وسـفالي و  سـندرم بنايـان داراي ماكر     .  وجود ندارند  در اين بيمار  
ها و   ما وجود ندارد و رشد نامتقارن اندام      ليپوم است كه در بيمار      

 در سـندرم بنايـان      ،شـود    مي  كه در بيمار ما ديده     ياپيدرمخال  
  . وجود ندارد

هـاي عروقـي و     ناهنجـاري  وبـر،  ‐ ترناوني ‐در سندرم كليپل       
كـه    در حـالي   ؛دن ـكن  تنها يك اندام را درگير مي      ،رشد نامتقارن 

عروقــي در هــر چهــار انــدام ايــن بيمــار يافــت هــاي  ناهنجــاري
 در  مرواريـد   آب تنهـا    ،هشد از تظاهرات چشمي گزارش   . دنشو  مي

اگرچه بعضي تظاهرات ماننـد گلوكـوم       (شود    اين بيمار يافت مي   
 .)دنهاي بعد در اين بيمار ظـاهر شـو         سال ممكن است در     RDيا  

 توجيـه  مرواريـد   آبوجـود ايـن     مختصر كـاهش ديـد بيمـار بـا          
  .شود مي

تظــاهرات چــشمي موجــود در ايــن بيمــار          تعــدادي از 
 نـه تنهـا در سـندرم        ،)عروقـي ناهنجـاري   و  يپوپلازي ماكولا   اه(

هـاي    بلكه از نظر ترمينولوژي بيماري     ،اند  گزارش نشده  پروتئوس
نـامي بـراي ايـن    ، جـايي كـه نويـسندگان مطلعنـد      چشم نيز تا    

قـسمت  در   هـا   اتـساع سـياهرگ   (شـبکيه   هاي عـروق     ناهنجاري
ــودن آن  ــازال و باريــك ب ــاني و ن ــاني و  تحت ــسمت فوق ــا در ق ه

كه تنها   البته با توجه به اين     . منابع ذكر نشده است    در) تمپورال
شـده مبـتلا بـه ايـن سـندرم تحـت             معدودي از بيماران گزارش   

 انــد، احتمــال وجــود ايــن معاينــه كامــل چــشمي قــرار گرفتــه
  . نشده وجود دارد  در بيماران معاينهها ناهنجاري

ر يد فق ـ شدخوني    کمشده،   گفته علاوه بر موارد     ،در اين بيمار       
از اي    و بـدون سـابقه     بدون وجود خون مخفـي در مـدفوع       (آهن  

و سنگ حالـب نيـز      ) بدن قطه ديگر ريزي از ن   يپرمنوره يا خون  اه
و توانند مستقل از اين سندرم  له ميااين دو مس .  شده است  يافت

  . ن باشندآ) نشده و گزارش(يا از تظاهرات جديد 
 تحتـاني  در سـطح  معکـوس    T وجود موج    براي بررسي علت       

تري لازم است تا رابطه آن با اين سـندرم           هاي بيش  قلب، بررسي 
  . مشخص گردد
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 ،اين مقاله هاي    يافتهشود كه     كيد مي اتن، بر اين نكته     ااي     در پ 
)  مـاه  ٢حـدود   (حاصل معاينه يك بيمار در فاصله زماني كوتـاه          

در مراكـز   (گيـري ايـن بيمـار و بيمـاران مـشابه             و با پي  ند  ا بوده

 تظاهرات ديگري بـر ايـن تـابلوي         تممكن اس ) ورهاي ديگر كش
ييد يا نقض موارد مندرج در ايـن        ا كه باعث ت    شوند باليني اضافه 

  . دنمقاله گرد
  

  ١ معيارهاي عمومي و اختصاصي سندرم پروتئوس‐١جدول 
General Criteria 

The general characteristic of mosaic (the juxtaposition in an organism of genetically different tissue) 
distribution of lesions progressive course and sporadic occurrence in a given patients.  

Specific Criteria 
A category a abnormality, if present, suffices for the diagnosis of proteus syndrome. Connective 
tissue nevi are common and are facultative but not obligatory 

Diagnostic criteria of Proteus Syndrome 
For Diagnosis: General Criteria 

(Mandatory) : 
Mosaic distribution of lesions 

Progressive Course 
Sporadic Occurrence 

Specific criteria (Category signs): 
Either one from A 

Or 
Two from B 

Or 
Three from C 

   
A 
B 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

C 
 

1. Connective tissue nevus 
1 – Epidermal nevus 
2 – Disproportionate over growth (one of mor)  
     - Limbs  
     Arms/legs 
     Hands/Feet/digits 
     -Skull 
     Hyperostosis 
     - Vertebrae  
     Megaspondylodysplasis 
     - Visera 
     Spleen / thymus 
3 – Spesific tumors before end of second decade       
      (either one)  
     - bilateral ovarian cystadenoma  
     - parotid nomomorphic adenoma  
1 – Dysregulated adipose tissue (either one)  
     - Lipoma 
     - Regional absence of fat  
2 – Vascular malformations (one of more)  
     - Capillary Malformation  
     - Venous malformation  
     - Lymphatic malformation  
3 – Facial Phenotype 
     - Dolichocephaly  
     - Long face  
     - Minor downslanting of palpebral fissures  
     and / or minor ptosis  
     Low nasal bridge  
     Wide or antiverted nares  
     Open mouth at rest. 

Common 
Common 

 
Common 
Common 

 
UnCommon 

 
Common 

 
UnCommon 

 
 

UnCommon 
UnCommon 

 
 

Common 
Common 

 
Common 
Common 
Common 

 
UnCommon 

 

           Sheard RM, Pope FM, Snead MP. A novel ophthalmic presentation of the proteus syndrome.  
           Ophthalmology 2002;109:1192-1195. 
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