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  012:كد مقالهي مورد  گزارش
  
  
  
  
  
  
  

    ساله18سندرم گورلين ، گزارش يك مورد با پيگيري 
  
  

         يدهكچ  

  
سندرم گورلين از بيماري هاي نادر ارثي مي باشد كه بـا صـفت اتوزومـال غالـب منتقـل مـي             

اين سندرم با علائم متنوع پوستي و استخواني خود را نشان مي دهد  كه در حيطه كار                  . گردد  
 بــالا و نيــز متعــدد و بــا درصــد عــود) OKC(دندانپزشــكان بــروز ادنتوژنيــك كراتوســيتهاي 

در صورت از مسائل مهم مـي باشـند كـه لـزوم بررسـي و                ) BCC(كارسينوماي سلول بازال    
درمانهاي به موقع را طلب مي نمايد بويژه اينكه ادنتوژنيـك كراتوسـيتها مـي تواننـد از اولـين                    

ايـن سـندرم بـسيار پيچيـده بـوده و شـامل انـواع مختلـف                 . علائم شناسائي اين سندرم باشند    
ــر اخــتلالات اســتخواني، آنوماليهــاي چــشمي و    ناهنجار ــده اي و ديگ ــر اخــتلالات دن ــا نظي يه

در اين مطالعه بـه گـزارش يـك مـورد          . مي باشد ... نورولوژيك، اختلالات جنسي، هورمونال و      
 هـاي متعـدد، عـود كننـده و      OKCمي پردازيم كه به دليـل   ساله18سندرم گورلين با پيگيري 

بيمار همچنين در دست و پاي چپ پلي داكتيلي، كراتـوز           .  شد بعضا عفوني شده تشخيص داده    
كف دست و پا، برجستگي استخوان فرونتال، پهن شدن پل بيني، هيپرتلوريـسم، چنـد دنـده دو     

يك بازال سل نووس در پهلوي چپ و فقـدان مـادرزادي هـر               ،كلسيفيكاسيون داس مغز  شاخه،  
پيگيري اين بيمار مورد بحث قرار گرفته       مراحل تشخيص، درمان و     . چهار دندان عقل را داشت    

  .  است
، كارسـينوماي سـلول     )OKC(سندرم گورلين، ادنتوژنيـك كراتوسيـست        :   كليدي وازه گان 

   كلسيفيكاسيون داس مغز،)BCC(بازال 
  

  19/3/88:ريخ پذيرش مقاله           تا19/3/88:           تاريخ اصلاح نهايي19/3/88 :                          تاريخ دريافت مقاله
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 1388 بهار 1؛ شمار27دوره/ان نظام پزشكي جمهوري اسلامي ايرانمجله علمي سازم

                                                                 
  ه  مقدم                                                                

  
براي )  Gorlin – Goltz( گولتز -سندرم گورلين يا گورلين      

 شرح داده شده 1894سال  در jarischاولين بار توسط 
 آن را مطرح 1951 در سال Binkley و  Johnsonسپس]1[است

آن را از آرشيو علمي  1960در سال  شكردند بعداً گورلين و همكاران
 اين سندرم در مطالعات به .]2[جدا كرده و طبقه بندي و معرفي كردند

نامهاي سندرم بازال سل نووس، سندرم دنده دو شاخه و يا 
Hereditary Cutaneomandibular  Polyoncosis 

با ) اتوزومال غالب(اين سندرم به شكل ارثي . نيز آورده شده است
درصد نفوذ بالا و با تواتر زياد بروز مي كند و داراي تمايل حدوث 

اين سندرم در نتيجه . ]3،4،5[ و فاميليال مي باشد poradicبصورت
 مورد 1درم از شيوع اين سن.  رخ مي دهدPTCH1جهش در زن 

درصد  نفر متغير است  و 256000 مورد در هر 1 نفر تا 57000در هر 
 اين سندرم بسيار .]5[آن در هر دو جنس مساوي مي باشدبروز 

پيچيده بوده و داراي علائم مختلفي مي باشد كه برخي از موارد مهم 
  : آن عبارتند از

  
  ناهنجاريهاي ظاهري 

گيهاي تمپورال و پاريتال، ناهنجاريهاي ظاهري شامل برجست
كه از ناحيه گلابلا  شكاف مياني صورتبرجستگي ريم فوقاني اريت، 

 به هم تا نوك بيني ادامه دارد، پهن شدن پل بيني، هايپرتلوريسم،
  ]6و5[. ميباشدپروگناتيسم منديبل نرسيدن لبها و

  
  آنوماليهاي پوستي و نسوج نرم

ال سل نووس در ناحيه كمر بازشامل آنوماليهاي پوستي و نسوج نرم 
و پهلوها، كارسينوم سلول بازال، كراتوز كف دست و  پا، كلسينوز 

  . ]5[ مي باشدفيبروماتوز سطحي و پوستي
  

  آنوماليهاي دنداني و فكي
 ادنتوژنيك كراتوسيتهاي متعدد در فكين، اين موارد شامل
Gemination5[مي باشداليگودنشيا   و[.  

بيماران بروز ادنتوژنيك كراتوسيتها و عود نكته قابل توجه در اين 
مكرر آنها در ماهها و يا سالهاي بعد در محلهايي مي باشد كه قبلاً 

 سه روش جراحي براي حذف اين .]5[ بوده اند سيستعاري از وجود
  : ها پيشنهاد شده است كه عبارتند ازسيست

1- Enucleation  و كورتاژ و بستن اوليه ضايعه   
  يزاسيون  مارسوپيال-2
3- Enucleation و باز گذاشتن حفره   

تفاوت معني داري در ميزان عود در سه متد پيشنهاد شده ذكر 
 و ذات Entity ها به OKC ميزان عود بالاي .]7[نشده است

 شكنندگي لاينينگ سيست و .]8[ژنيتيكي اين سندرم بستگي دارد
 Follow.]9[نازكي آن جراحي اين ضايعات را دشوار نموده است

up  سال و با كمك 5 اين ضايعات بعد از جراحي حداقل به مدت 
 ها به دليل OKC از نظر پاتوژنز .]10[راديوگرافي ضروري مي باشد

           تمايل به عود و طرح رشد غير معمول بسيار جالب توجه 
 بر اساس مشخصات هيستولوژيكي اپي OKCاصطلاح .مي باشد 

 سيست هاي فوق به احتمال زياد از .تليوم پوشش سيست مي باشد
 گرچه سندرم گورلين ازطريق .بقاياي دنتال لامينا بوجود مي آيند

 وجود ندارد كه سيست هاي مانعيارث عارض مي شود ولي هيچ 
. فوق در غياب علائم اين سندرم بطور ژنيتيكي ظاهر شوند

OKC ها علائم و نشانه هاي فوق العاده كمي ايجاد مي كنند مگر
بر خلاف كيستهاي راديكولر و .  گردندعفوني هنكه به طور ثانوياي

دنتي ژروس كه تمايل به توسعه بادكنكي در حول يك مركز 
)Unicentric ballooning ( ،دارندOKC ها بصورت 

 استخوان  Expansionقدامي خلفي بزرگ شده و قادرند بدون
ها منفرد مي باشند OKCاغلب . به اندازه وسيعي برسند

.OKC هاي متعدد در ارتباط با سندرم گورلين هستند.OKC ها
 بصورت اتفاقي و طي بررسي روتين راديوگرافي كشف مي شوند

  ها سيستم دنداني شيري را درگير OKCجالب اينكه .]11،12،13[
  )5( .نمي كنند

  
   آنوماليهاي استخواني

موارد مشاهده  مي شوند و شامل % 75آنوماليهاي استخواني در 
 ، جوش خوردن Spino bifidityه هاي متعدد دو شاخه، دند

مهره هاي گردني، پل مانند شدن زين تركي، دفورميتي شانه، كوتاه 
  .]5[ميباشندشدگي متاكارپ و متاتارس چهارم و پلي داكتيلي 

  
  آنوماليهاي نورولوژيك 

عقب ماندگي ذهني، كلسيفيكاسيون شامل آنوماليهاي نورولوژيك 
يفيكاسيون پرده و داس مغز، عدم تشكيل خارج مغزي، كلس

corpus callosum 16 ،5،14،15[ميباشد و هيدروسفالي مادرزادي[  
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  : اختلالات چشمي
آب مرواريد مادرزادي، اختلالات جنسي، شامل اختلالات چشمي 

  ميباشد تومورهاي تخمدان در زنان وهايپوگوناديسم در مردان
]16،17،18.[   

 
   يافته هاي لابراتواري

  : عبارتند از  لابراتواري برخي از يافته هاي
نقص ديورز فسفر در پاسخ به تزريقات مكرر هورمون پاراتيروئيد  -1

 ) Elsorth – Hwardتست (
  calcium loadاحتباس كلسيم متعاقب تست  -2
  ]5،6[سودوهايپرپاراتيروئيديسم در برخي از بيماران  -3

  
  
  
  
  
  

    ش موردارگز                         
  

  
 
 
 

 سـاله ، مجـرد ، ديپلمـه ، شـغل آزاد ،      23 مردي   1368بيمار در سال    
 شكايت اصـلي وي عفونتهـاي متعـدد فكـين          . اهل و ساكن قم است    

بيمـار از   ). كيستهاي فكي كه به تدريج عفوني مـي گردنـد         (مي باشد   
 دچار تورم در ناحيه فكين بوده كه در برخـي           Mixedدوران دنداني   

بيمار به دندانپزشك مراجعـه كـرده و        . داشته است موارد تخليه چركي    
ضايعات متعدد سيـستيك را بـراي وي تـشخيص داده انـد و جهـت                

 بـه مركـز   1368 سيستهاي فكي در مرداد ماه  درمان و بررسي كامل
دسـت و پـاي     . طالقاني ارجـاع مـي شـود      ...  درماني آيت ا   -آموزشي  

 به بيمارستان طالقاني    راست بيمار پلي داكتيلي بود و تا قبل از مراجعه         
فقط يك بار سابقه بستري بعلت پنوموني بـه مـدت چنـد روز داشـته                

در بررسـي هـاي     . بيمار دارو و مواد خاصي مصرف نمـي كنـد         . است  
بعمل آمده شامل معاينه كامل فيزيكي، راديوگرافي هاي قفسه سـينه،      

معلـوم  ... دست و پا، قدامي خلفي جمجمه، واتـرز، آزمـايش خـون و              
بيمار در دسـت و پـاي       . ديد بيمار به سندرم گورلين مبتلا مي باشد       گر

چپ پلـي داكتيلـي، كراتـوز كـف دسـت و پـا، برجـستگي اسـتخوان             
 فرونتال، پهن شدن پـل بينـي، هيپرتلوريـسم، چنـد دنـده دو شـاخه،               

، يك بازال سـل نـووس در پهلـوي چـپ و             كلسيفيكاسيون داس مغز  
                    . ا داشــــتفقــــدان مــــادرزادي هــــر چهــــار دنــــدان عقــــل ر

   )4و1،2،3شكل هاي شماره (
    تاريخچه خانوادگي                         

  
 وسيع ناحيه BCC و CVA سالگي به علت 45پدر بيمار در سن 

peri Auricularساله و سالم 45مادر بيمار .  فوت كرده است 

 سندرم  ساله دارد كه بعضي از علائم20بيمار يك برادر. است
.  هاي متعدد و پلي داكتيليBCCمزكور را دارا مي باشد نظير 

بيمار . مادر بزرگ پدري بيمار ظاهراً دچار بيماري فوق بوده است 
 عموي بيمار به علت 7.  عموي ناتني مي باشد8 عمه و 2داراي 

  . سال فوت كرده اند 50نامعلومي غالباً زير سن 
 تا به حال 1368 مرداد ماه بيمار بعلت درمان كيستهاي فكي از

  :چهار بار در بيمارستان بستري شده است كه به شرح زير مي باشد
بيحسي موضعي و با آرامبخشي   تحت1368 ابتدا در مرداد ماه -1

وريدي مورد عمل جراحي سيست وسيع در ناحيه تنه منديبل در 
 همان سمت خارج E وDسمت راست قرار گرفت و دندانهاي 

  . گزارش  گرديدOKC پاتولوژي ضايعه فوق جواب. گرديد
 با تشخيص سيست 1373  بيمار براي بار دوم در مهر ماه سال -2

از ناحيه پره مولر اول سمت راست (وسيع در ناحيه قدامي منديبل 
كه بطور ثانويه عفوني شده بود به اتاق )  تا پره مولر اول سمت چپ

. احي گرديد جرcm 3×6عمل برده شد و ضايعه اي در حدود 
شكل شماره  (. گزارش  شدOKCجواب پاتولوژي اين ضايعه نيز

5(  
 با تورم وسيع 77 براي سومين بار بيمار در تاريخ بهمن سال -3

فك بالا در سمت راست مراجعه نمود در بررسي هاي بعمل آمده 
. سيست وسيعي در ناحيه سانترال اول تا مولر دوم ملاحظه گرديد

 كه نهفته بود خارج شدند 3ت راست و دندان  سم4 و1،2دندانهاي 
 .و آنتروستومي سينوسي ماگزيلري سمت راست نيز انجام شد

  )6شكل شماره (
 cyst بيمار تحت عمل جراحي 78 چهارمين بار در بهمن سال -4

وسيع خلفي منديبل در سمت چپ قرار گرفت و دندانهاي درگير در 
  .ضايعه خارج شدند 
.  ويزيت شد و گرافي پانوراميك تهيه گرديد79بيمار در آبان ماه 

 كوچك cystبيمار درحال حاضر شكايتي ندارد و چندين ) 7شكل (
بيمار تا . كه فعلاً سمپتومي ندارد بصورت پراكنده ملاحظه مي شود

 بصورت منظم تحت پيگيري قرار گرفت و خوشبختانه 1386سال 
  .مشكلي نداشت و مجددا عودي رخ نداد

  
  

  
  

    بحث و نتيجه گيري                         
  

 براي دندانپزشكان و جراحان از اهميت زيادي  گورلينسندرم
سيست هاي با منشا دنداني كراتو بروز چرا كهبرخوردار مي باشد 

 درصد بيماران 90 تا 74بوده و در از اولين علائم سندرم گاهي 
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ز خود نشان درصد عود بالايي را ا ها OKC. مبتلا مشاهده ميشود
درمان ارجح .  عدد ميتواند متغير باشد28 تا 1و تعداد آنها از مي دهند 

 ]5،19[. اين سيست ها جراحي جهت خارج كردن كامل سيست است
رد بحث عدم عود كراتوسيتهاي عمل ونكته قابل توجه در بيمار م

ها OKCشده از يازده سال پيش تاكنون بوده است و همچنين بروز 
 كه قبلاً عاري از رخ داده يا سالهاي بعد در محلهايي در ماهها و

 در برخورد با سيست هاي با عنايت به اين مطلب.  بوده استسيست 
 عود نمود و يا شده مجددافكين اگر يك سيست فكي جراحي 

 فكي مراجعه نمود بايستي ي سيستبيشترتعداد بيماري با دو يا 
 در اين هاي متعددBCCهمچنين . احتمال اين سندرم بررسي شود

از  ]7[ پشت و قفسه سينه بروز ميكند ر صورت،بيماران كه اكثرا د
علايم اصلي اين سندرم بوده و در برخي مطالعات شيوع آن پس از 
كراتوسيستهاي فكين و كلسيفيكاسيون داس مغز در رتبه دوم قرار 

 در سفيد پوستان مبتلا به اين سندرم BCC .]20[داده شده است
 در اين  BCC تظاهر .]19[از نژاد آفريقايي آمريكايي استشايعتر 

بيماران مي تواند از پاپول هاي كوچك تا زخم هاي بزرگ و تعداد 
 ها BCCدر موارد محدود . آنها از چند عدد تا چند هزار متغير باشد

 ساير درمان هاي غير جراحي و ،جراحي مي شوند اما در تعداد زياد
جام راديوتراپي در اين بيماران بايد پرهيز از ان. پيگيري ارجح است

 و عدم قرارگيري در معرض Aاستفاده از آنالوگ هاي ويتامين . شود
 هاي BCCنور خورشيد به مدت طولاني در پيشگيري از ايجاد 

 در مطالعات مختلفي كه به ]5،15[. جديد ممكن است مفيد باشد
 و Kimonis گزارش موارد اين سندرم پرداخته اند مانند مطالعه

 بيمار مبتلا به سندرم 105 بر روي 1997 در سال ]19[همكاران 
 1999 در سال ]5[ و همكاران Lo Muzio ، سال12گورلين طي 

 17 بر روي 2007 در سال ]Friedrich ]20 بيمار و 37بر روي 
 كلسيفيكاسيون داس مغز و كارسينوم ، كراتوسيستهاي فكين،بيمار

يم اصلي و بارز سندرم گورلين بيان شده سلول بازال به عنوان علا
 ابنورماليتي هاي اسكلتي و ناهنجاري ،هيپر كراتوز كف دست و پا. اند

هاي صورتي از ديگر علايم اين سندرم هستند كه با شيوع كمتري 
 درصد موارد عقب افتادگي هاي خفيف 5ديده مي شوند همچنين در 

مشاهده ) آملوبلاستومااكثرا مدولو(ذهني و تومور هاي بدخيم مغزي 
سندرم  و همكاران يك مورد Snoeckx 2008در سال . شده است

 ساله گزارش كردند كه به دليل تورم فك 7گورلين را در يك كودك 
اين كودك عقب افتادگي خفيف . تحتاني تشخيص داده شده بود

از ديگر ضايعات استخواني مرتبط با سندرم  .]21[ذهني نيز داشت
گورلين در فكين كه در برخي موارد يافت شده است مي توان به 

و  Eslami 2008آملوبلاستوما اشاره كرد براي مثال در سال 
فك تحتاني يك زن همكاران يك مورد آملوبلاستوما را در استخوان 

 همچنين در .]22[ ساله مبتلا به سندرم گورلين گزارش كردند 68
يك يك مورد آملوبلاستوما را در  همكاران و Dalati 2008سال 
اين تومور ابتدا به .  تشخيص دادند ساله مبتلا به اين سندرم33زن 

 عود كننده تشخيص داده شده بود اما پس از OKCعنوان يك 
لذا به  .]23[ تشخيص داده شدآملوبلاستومابررسي هيستوپاتولوژي 

 در بيماران مبتلا به اين سندرم بايد به OKCنظر ميرسد بجز 
ن مبتلا اميد به زندگي بيمارا.  نيز توجه ويژه اي داشتآملوبلاستوما

يه اين سندرم معمولا چندان تغير نمي كند اما عوارض ناشي از 
تشخيص هاي افتراقي . برخي علايم اين سندرم قابل توجه است

 Bazex،Trichoepitheliomaسندرم اين سندرم شامل 
papulosum multiplex  وTorre's syndrome 

(Muir-Torre's syndrome)20و5[ . مي باشند[.  
و پيگيري اين بيماران به يك تيم تخصصي شامل براي درمان 

 متخصص مغز و اعصاب ، متخصص پوست،جراح فك و صورت
 بطور خلاصه در حيطه كار دندانپزشكان و جراحان .]20[نياز است... و

برخورد با سيست هاي فكين اگر يك هنگام در فك و صورت 
 عود نمود و يا بيماري با دو يا  مجددا،شدهسيست فكي جراحي 

 فكي مراجعه نمود بايستي احتمال اين سندرم ي سيستبيشترتعداد 
 .بررسي شود
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