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  دانشگاه علوم پزشکي شهيد بهشتي-پزشک  چشم-استاديار: طه دکتر مريم آل
     دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي-کيپزش چشم دستيار :دکتر حميد فاتح مقدم

   دانشگاه علوم پزشکي شهيد بهشتي-پزشک  چشم-فلوشيپ قرنيه :دکتر حميدرضا حسني
 مرکز تحقيقات چشم-۲۳ پلاک -)خيابان امير ابراهيمي( خيابان پايدارفرد - بوستان نهم- پاسداران-تهران   

  اين مقاله در نشريه"Journal of Ophthalmology and Vision Research " منتشر شده است۲۵۷-۲۶۰، صفحات ۷ه ر، شما۲۰۱۲سال .  

  
  )Gardner Syndrome( اردنرگسندرم 

  
 معرفي بيمار

اي بـا يـک تـوده عمقـي در قـسمت سـوپرانازال                ساله ۲۴مرد       

 وي  .نمـود مراجعه  به درمانگاه   اوربيت چپ از حدود يک سال پيش        

چندين توده سفت را در     وجود   مشکل بينايي نداشت ولي      گونه  هيچ

. کـرد  گـزارش مـي   سـمت راسـت و چـپ فـک تحتـاني             هـاي   زاويه

 دو د کـه دا چنين سابقه يک توده مشابه در اوربيت راست را مـي    هم

پـاتولوژي  گـزارش   طـي جراحـي خـارج شـده بـود و در             قبل  سال  

  .تشخيص داده شده بود" استئوم اوربيت راست"

 )۲۰/۲۰(ديـد کامـل     پزشـکي در هـر دو چـشم                معاينات چشم 

واکـنش مردمکـي هـر دو       . داد  بدون اختلال ديد رنگ را نشان مـي       

 فـشار داخـل   . منفـي بـود   ) RAPD(گـان     چشم طبيعـي و مـارکوس     

لامـپ بيوميکروسـکوپي و فونـدوس         ، معاينه اسـليت   )IOP(چشمي  

  محـدوديت حرکتـي    حرکـات چـشمي   در   ،در معاينـه  . طبيعي بود 

در لمـس يـک تـوده سـفت         . نداشت و پروپتوز مشهود نبـود     وجود  

مت عمقي سوپرانازال اوربيت چپ     غيرمتحرک با سطح صاف در قس     

 سـت و چـپ     را ضايعات مشابه در زوايـاي    ). ۱تصوير   (شد  لمس مي 

  ).۲تصوير (فک تحتاني وجود داشت 

تـراکم   بـا حـدود مـشخص و         يهـاي   اسکن تـوده    تي  سيتصاوير       

استخواني منطبق با تشخيص استئوم را در منطقه اوربيت راست در        

طـرف   اتموييـد دو  هـوايي   هـاي     مجاورت کانال اپتيک و در سـلول      

، )X-Ray(جمجمــه تــصوير راديــوگرافي در ). ۳تــصوير (نــشان داد 

تصوير ( تحتاني منطبق با استئوم مشهود بود        فکدر  افزايش تراکم   

نوروپـاتي  هـيچ علايمـي از      طبيعـي بـود و      بيمار  ميدان بينايي   ). ۴

  ).۵تصوير (فشاري عصب بينايي وجود نداشت 

 ۴۰فـوت مـادر در سـن    نکته مهم در سابقه خـانوادگي بيمـار،           

وجـود  . اي بـود    وده ر -ناشـناخته معـده   يک بيماري   سالگي به علت    

تشخيـصي  هاي متعدد همراه با سابقه فاميلي مشکوک، ظن           استئوم

  .را مطرح نمود) Gardner(سندرم گاردنر 

هـاي طـولاني مـدت شـکمي، درد مـزمن             نـاراحتي با توجه به         

گاسـتريک و سوءهاضـمه، جهـت بيمـار گاستروازوفاگوسـکوپي             اپي

ر فونـدوس و قـسمت      هاي متعدد بدون پايـه د       انجام شد که پوليپ   

پيلوريـک   هاي کوچک در منطقـه پـيش        معده و نيز پوليپ   کاردياي  

  ).۶تصوير (معده را نشان داد 

  

    
   تحتاني چپفک توده سفت غيرمتحرک زاويه -۲تصوير    توده عمقي سوپرانازال اوربيت چپ-۱تصوير 
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ــ ــال -۳صوير ت ــامپيوتري آگزي ــوگرافي ک ــع  :  توم ــايين، در مقط ــصوير پ ت

ميداوربيتال يک توده با حدود مشخص و تراکم استخواني در منطقه خلفي            

رسـد سـر عـصب        ديواره جانبي اوربيت راست مشهود است که به نظر مـي          

در مقطـع   : تـصوير بـالا   . بينايي و کانال اپتيک را تحت فشار قرار داده است         

هاي اتموييـدال راسـت و    هاي هوايي سينوس و توده مشابه در سلولبالاتر د 

تر در قسمت سوپرانازال اوربيت چـپ قابـل           چپ مشهود است؛ توده قدامي    

  .لمس بود

افـزايش تـراکم    ) نمـاي کالـدول   ( تـصوير راديـوگرافي جمجمـه        -۴تصوير  

دهد که منطبق با تـشخيص         تحتاني چپ را نشان مي     فکاستخواني زاويه   

  .استاستئوم 

  

  

  
   ميدان بينايي طبيعي راست و چپ بدون هيچ نوروپاتي فشاري عصب اپتيک-۵تصوير 

  

  
  .شود هاي بدون پايه متعدد و چندلوبي در معده و دوازدهه ديده مي اي که پوليپ  روده- اندوسکوپي فوقاني معده-۶تصوير 
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انوادگي      با تشخيص اوليه سندرم گاردنر و پوليپوز آدنومـاتوز خ ـ         

)Familial Adenomatous Polyposis ( ــار ــورد بررســـي بيمـ مـ

) Sessile(هـاي بـدون پايـه         کولونوسکوپي قرار گرفـت کـه پوليـپ       

پـــس از  ؛متعـــدد را در ســـکوم و کولـــون بالارونـــده نـــشان داد

 تـشخيص پاتولوژيـک آدنـوم توبـولار بـا           ،ضـايعات بـرداري از      نمونه

هـاي    بررسـي بـا انجـام     چنين    هم. ديسپلازي درجه کم گزارش شد    

قطعي شـد و    ) FAP( تشخيص پوليپوز آدنوماتوز خانوادگي      ،ژنتيکي

جراحـي  مـورد   بيمار با توجه به خطر بـالاي سـرطان کولورکتـال،            

  .کولکتومي قرار گرفت

  

  سندرم گاردنر

يک اختلال نادر اتـوزوم  ) Gardner Syndrome(     سندرم گاردنر 

 و همکـاران    Gardnerبار توسـط    نخستين  غالب با نفوذ بالاست که      

در حدود يک سوم موارد سـندرم       .  توصيف شد  ۱۹۵۰در اوايل دهه    

. دهنـد   خودي روي مـي    هگاردنر در نتيجه يک جهش ژنتيکي خودب      

عوامـل  از يک طرف و     ) MYH) ۳۲P-۳/۳۴P۱جهش ژنتيکي در ژن     

از طـرف ديگـر،     ) استعمال دخانيات نظير تغذيه، ورزش و     (محيطي  

 در حدود   .۱کنند  سندرم گاردنر ايفا مي   زايي    بيمارينقش مهمي در    

الگوي وراثتي مشاهده   بوده و   سابق فاميلي   فاقد   ، درصد بيماران  ۲۵

سندرم گـاردنر يـک زيرمجموعـه از پوليپـوز آدنومـاتوز            . ۲شود  نمي

هـاي    اي، کيـست     روده -هاي معـده    خانوادگي است که شامل پوليپ    

اسـتئوم  ماننـد   و سـخت    غدد سباسه و تومورهاي متعدد بافت نـرم       

)Osteoma ( و اودنتوم)Odontoma (۳باشد مي.  

سندرم گاردنر متنوع بوده و تشخيص بيمـاري        باليني       تظاهرات  

هـاي طـولاني بـه     برخلاف وجود علايم تشخيصي، اغلـب بـه مـدت         

اي ممکـن اسـت قبـل از علايـم            علايـم خـارج روده    . افتد  تاخير مي 

ارزيـابي مناسـب و درمـان نجـات          و منجـر بـه       ندواي ظاهر ش    روده

تظـاهرات خـارج روده بـزرگ شـامل         . دهنده زنـدگي بيمـار گـردد      

تليــوم پيگمانتــه شــبکيه  هــا و هيپرتروفــي مــادرزادي اپــي اســتئوم

  .۱دنباش مي

  در غياب سابقه فاميلي خـانوادگي يـا   سندرم گارنرممکن است        

  

معـده،  اي، تـشخيص داده نـشود بنـابراين            روده -هاي معـده    پوليپ

هاي   هاي هر فرد مبتلا به پوليپ       ها، جمجمه و چشم     تيروييد، دندان 

 MYHهاي ژنتيکـي      ارزيابي جهش . بايد معاينه گردد  اي     روده -معده

و پوليپـوز   ) GS(سندرم گاردنر   مبتلا به    جهت تمايز بيماران     APCو  

گردد، گرچه ممکن است اين       توصيه مي ) FAP(آدنوماتوز خانوادگي   

  .۱زش تشخيصي نامطمئن و محدودي داشته باشندآزمايشات ار

علامت تشخيـصي سـندرم گـاردنر هـستند کـه              شاه ،ها       استئوم

ضايعات ممکـن   اين  . است تحتاني   فک ها  ترين محل ايجاد آن     شايع

 اطـراف بينـي     يهـا   هاي بلند و سينوس     است در جمجمه، استخوان   

)Paranasal ( گيـري    ندازهجهت ا تواند    اسکن مي   تي  سي. ايجاد شوند

  .۳دقيق ابعاد تومور به کار رود

هاي مربوط به سندرم گاردنر ممکن است در هر قسمتي                 پوليپ

از دستگاه گوارش، از معده تا رکتوم و به ويـژه در کولـون انتهـايي                

کننـد    گيري مـي    ها در زمان بلوغ شروع به شکل        پوليپ. ايجاد شوند 

ايـن ضـايعات    و  سالگي   ۳۹دار    ولي ميانگين سني تظاهرات علامت    

مـشاهده  . ۵و۶خطر تبديل بـه بـدخيمي را دارنـد        موارد   درصد   ۱۰۰

در تـصاوير راديـوگرافي     اسـتخواني   ضايعات  افزايش تراکم   تصادفي  

هـا قبـل از آن کـه تغييـرات            تواند به تشخيص زودهنگام پوليپ      مي

  .۳و۴جر شودنمروي دهند، بدخيمي 

ري تيروييــد، آدنــوم و کارســينوم پــاپيلماننــد      ســاير تومورهــا 

کليه، کارسينوم هپاتوسلولار، استئوسارکوم،     آدنوکارسينوم غده فوق  

کندروسارکوم، استئوکندروم، تومورهاي تيروييد، تومورهاي کبـد و        

اي شـبکيه     تليـوم رنگدانـه     تـر هيپرتروفـي لايـه اپـي         کـم با شـيوع    

)CHRPE (۴اند در همراهي با اين سندرم گزارش شده.  

  

  گيري نتيجه
اي يـا ديگـر       هاي جمجمـه         بالغين جوان و بزرگسالان با استئوم     

مورد توسط کولونوسکوپي   سندرم گاردنر بايد    به  ظاهرات مشکوک   ت

ــي  ــد بررس ــرار گيرن ــک   . ق ــط ي ــاري توس ــحيح بيم ــشخيص ص ت

دهنـده زنـدگي بيمـار        توانـد بـه اقـدامات نجـات         پزشـک مـي     چشم
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