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ـ دستيار، گروه پوست، دانشگاه علوم پزشكي مشهد2ـ استاديار ، 1

هـاي  اكولسـالي بـا بـروز م ـ   بيمـاري در بـزرگ  .  بيماري نادر با وراثت اتوزومـال غالـب اسـت   Dowling-Degosبيماري  

ي مبـتلا    سـاله  35اين گزارش مربوط به معرفي خانم       . شودهاي بدن شروع مي   پيگمانته كوچك و بدون علامت در نواحي چين       

.اي آن  به ناحيه تناسلي محدود استهاي پيگمانته شبكه است كه ضايعهDowling-Degosبه بيماري 

/&�
#$�%� #�3 :Dowling-Degos disease, reticulate pigmented anomaly of the flexures, vulvar melanosis

17-14: 1ضميمه)5  (8؛دوره  1384هاي پوست         فصلنامه بيماري2/4/84:     پذيرش 31/1/83: وصول مقاله
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ــروز مــاكول  ســاله35بيمــار خــانم  هــاي اي اســت كــه ب

. كـرد  سال قبل ذكر مـي     5هيپرپيگمانته درناحيه تناسلي را از    

ــال    ضــايعه ــه و در ح ــورت قرين ــه ص ــت و ب ــدون علام ــا ب ه

. رفت بودپيش

2 تا   1اي تيره با اندازه     هاي متعدد قهوه  در معاينه، ماكول  

متر محدود به نواحي داخلي لابيا ماژور و لابيا مينور بـه            ميلي

هـاي  طور قرينه و در برخي نواحي بـه علـت اتـصال مـاكول             

تصوير شـماره  ( اي داشتديگر، نمايي شبكه  به يك پيگمانته  

ــان، اســكارهاي   ). 1 ــه اطــراف ده ــين در ناحي pittedهمچن

ي ساير سـطوح چـين      معاينه). 2تصوير شماره   (وجود داشت 

ــي بــود     ــومي بيمــار طبيع ــه عم ــابقه فــاميلي  . دار و معاين س

پيگمانتاسيون در والدين و در سـه خـواهر و دو بـرادر بيمـار            

. ديده نشد

شناسي از نمونه برداشته شـده بـا پـانچ از    ر بررسي بافت  د

محل لابيا مـاژور، اپيـدرم بـا لايـه نـازك اورتوكراتوتيـك،              

اي اي و شــبكه  بــا طــرح شــاخهrete ridgesطويــل شــدن 

  و rete ridgesهمـراه هيپرپيگمانتاسـيون بـازال در انتهـاي     

ها مـشاهده شـد و درم     اپيدرم بدون افزايش تعداد ملانوسيت    

بـا در نظـر گـرفتن       . پاپيلر هيچ گونه ارتشاح آماسي نداشـت      

شناسي براي بيمار تشخيص بيمـاري      هاي باليني و آسيب   يافته

Dowling-Degosگذاشته شد  .

)*�

Reticulate pigmented anomaly of the flexures
  اولين Dowling-Degos  يا بيماري Dark dotيا بيماري 

1938  در ســال Freudenthal  و Dowlingبــار توســط  

  تكميل Ossipowski  و Degos توصيف و بعدها توسط 

 يــك  Dowling-Degos Disease (DDD)). 1(شــد

. ژنودرمــاتوز نــادر بــا نحــوه وراثــت اتوزومــال غالــب اســت

ــي    ــنس رخ م ــر دو ج ــاري در ه ــروع آن در  بيم ــد و ش ده

سالي به خصوص دهـه چهـارم اسـت كـه بـه تـدريج               بزرگ

)عج(دكتر سرورالزمان فاميلي ـ مشهد، بخش پوست بيمارستان قائم: ل مؤلف مسوو
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هـاي  تظاهرهاي باليني به صـورت مـاكول   . كندرفت مي پيش

اي بدون علامـت و بـا طـرح شـبكه      ) اي رنگ قهوه(پيگمانته  

ــواحي چــين ــدن، ضــايعه در ن ــاي ب ــبيه  ه ــاي فوليكــولي ش ه

  به خصوص در ناحيه اطراف       pittedاسكارهاي  كومدون و   

درگيري مخاط بـه خـصوص مخـاط        ). 2(كنددهان بروز مي  

).3(تناسلي، نادر است ولي مواردي گزارش شده است

ــزارش   ــين گـ ــال اولـ ــه دنبـ ــا از بـ   و Freudenthalهـ

Dowling)1( ،Ossipowski , Degos) 4 (هـاي  گزارش

 ــ  ــه ش ــاتوز اراي ــن ژنودرم -Wilson. دمتعــدد ديگــري از اي

Jones و  Grice هـــا و  برتمـــامي مقالـــه 1974 در ســـال

ــام ــاري  ن ــلي بيم ــذاري اص ــروري Dowling-Degosگ   م

).5(داشتند

Crovata و Robora   ــي از ــاري را در طيفـ ــن بيمـ   ايـ

شناسـي مـشابه شـرح     ژنودرماتوزها با علايم بـاليني و آسـيب       

 و Kitamuraايـــن بيمـــاري هـــا شـــامل بيمـــاري  . دادنـــد

 familial multiple follicular و Haberاي ه ـسـندرم 

hamartomasــت ــراً ). 6(  اسـ ــورد  Balusاخيـ ــت مـ  هفـ

 مـورد   4همچنـين   .  را گزارش كرده است    DDDخانوادگي  

ــا DDDهمراهــي  ــز گــزارش Verneuil's disease  ب   ني

).7(شده است

ــاري  ــلي بيمـ ــروز DDDعلامـــت اصـ ــورت بـ ــه صـ  بـ

ــاكول  ــ م ــت ب ــدون علام ــه ب ــاي هايپرپيگمانت ــيشه ــت ا پ رف

اي بـه طـور قرينـه در نـواحي زيـر            تدريجي و با طرح شـبكه     

ــال،    ــري نئ ــال، اســكروتوم، پ بغــل، كــشاله ران، شــكاف نات

هاي زير پستان، گـردن، تنـه، بازوهـا و          اطراف مقعدي، چين  

: ساير علايم عبارتند از). 2و8و9(پوست سر است

 Perioral pitted scars (small acniformـــ 1

cribrate scars)
comedolike lesions (Dark dot follicles)ـ 2

رفـت تـدريجي     سـالگي بـا پـيش      20-30بيماري در سن    

ي نحـوه . شود ولي گاهي شروع آن دير رس است   شروع مي 

ــر     ــان متغي ــوذ و بي ــا نف ــب ب ــال غال ــاري، اتوزوم ــت بيم وراث

بيماران از نظر هـوش، طبيعـي هـستند اگـر        ). 2 و 8-10(است

 عقب افتـادگي ذهنـي نيـز گـزارش شـده           چه چندين بيمار با   

).9(است

DDDــي ــبورئيك   مـــ ــا كراتوزســـ ــد بـــ ) 11(توانـــ

hidradenitis suppurativa) 9( ــي و ــه مغبن ــسه ناحي ، آب

، سيست تريكلمال، سيست اپيدرموئيد، سـينوس       )9(زيربغلي

ــراه باشـــد) 8(پيلونيـــدال ــينوم . همـ ــين بـــروز كارسـ همچنـ

دنيت هــاي هيــدرا  روي ضــايعه(SCC)اســكواموس ســل 

و ) 12(انتـه ناحيـه سـرين       هـاي پيگم  و بـر ضـايعه    ) 8(چركي

گــزارش ) DDD) 9توآكــانتوم متعــدد در بيمــار وقــوع كرا

 همـراه بـا بـروز       DDD بيماري بـا     1992در سال   . شده است 

هاي شبيه كلرآكنه گـزارش شـد در ايـن بيمـار تـست      ضايعه

ــرمي  ــود و  polychlorinated biphenylسـ ــي بـ   منفـ

).13(  را تاييد كردDDD شناسي تشخيص هاي بافتيافته

و شـامل   ) 2(شناسي اين بيمـاري تشخيـصي اسـت       آسيب

ها، اي شدن آن ها و شاخهrete ridgeآكانتوز، طويل شدن 

هـا  افزايش رنگدانه در اپيدرم بدون افزايش تعداد ملانوسيت      

ها ظاهر  در ميكروسكوپ الكتروني، ملانوزوم   ). 2و11(است

هـاي  هـا در داخـل كراتينوسـيت     داد آن طبيعي دارند ولي تع ـ   

ها ظاهري كاملاً طبيعي    ملانوسيت. اپيدرم افزايش يافته است   

هاي افتراقي  تشخيص). 2و8و11(دارند ولي بيش فعال هستند    

 linear and   شامل آكانتوزيس نيگريكانس،DDDباليني 

whorled nevoid hypermelanosisــل ــاي   ، فرك ه

  در سندرم    lentigines و   Iز تيپ   زيربغلي در نور فيبروماتو   

LEOPARD     اي    و آكروپيگمانتاسيون شـبكهKitamura

).8و9(است

در ). 3(بيمــاري محــدود بــه مخــاط ،  بــسيار نــادر اســت

   بـه مخـاط ناحيـه تناسـلي           DDDهـاي   مواردي كـه ضـايعه    

-Peutzسـندرم   :  هاي افتراقي شـامل   محدود است تشخيص  

Jeghers    و سندرم LEOPARD   و Laugier  خواهد بود  .

ــاليني مــشخص و    ــا وجــود نمــاي ب در بيمــار معرفــي شــده ب
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شناسي تشخيصي و نبود علايـم پوسـتي و سيـستميك           آسيب

  محـدود بـه ناحيـه        DDDالذكر، تشخيص   هاي فوق بيماري

Kitamuraبسياري از مؤلفـان معتقدنـد       . تناسلي مسجل شد  

ــه  ). 3(  اســتDDDطيفــي از  يافتــه ثابــت در بيمــار مبــتلا ب

DDD   دار است و ساير    اي نواحي چين   ، پيگمانتاسيون شبكه

 ، پلاكينـگ فوليكـولر و    pittedاسـكارهاي   : علايم از جمله  

).2و8و9(اريتم صورت، علايم همراه اين بيماري هستند

DDD    هايي مبني بر درمـان    درماني ندارد، ولي گزارش

ــت ــعي  موفقي ــالن موض ــا آداپ ــز ب ــزر  ) 14(آمي ــين لي و همچن

Er:YAG)15 (وجود دارد.
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/با پيگمانتاسيون محدود به ناحيه تناسلي  Dowling-Degos 17 گزارش يك مورد بيماري ض
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