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ـ پزشك عمومي، گروه پوست، دانشگاه علوم پزشكي تهران3ـ دستيار، 2ـ استاديار، 1

ليپوئيد پروتئينوز بيماري نادري با توارث اتوزومي مغلوب است كه در اوايل كودكي با خـشونت صـدا، ارتـشاح و ضـخيم                       

اگـر چـه    . يابـد   تظـاهر مـي     pock-like  يـا     acneiformهـا و اسـكارهاي      هاي دانه تسبيحي روي لبه پلك     شدن پوست، پاپول  

در ايـن   .  مورد از اين بيماري گزارش شده است ولي رخداد اين بيماري در فرزندان يك خانواده بسيار نادر اسـت                   250تاكنون  

. شودها گزارش ميجا، رخداد سه مورد از ليپوئيد پروتئينوز در يك برادر و خواهر و خواهرزاده آن
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ــر  ــرادر 19يــك دخت اش حاصــل  ســاله18 ســاله و ب

هـايي در لبـه   ازدواج غيرخانوادگي به علت وجود پـاپول     

هــا بــه درمانگــاه پوســت بيمارســتان رازي مراجعــه پلــك

هـا در اوايـل     كردنـد كـه پـاپول     اين دو ذكر مـي    . كردند

هـا ايجـاد   ي پلـك آن   در لبه )  سالگي 3حدود  ( كودكي  

هر دو بيمار خشونت صدا داشـتند بـه طـوري      . شده است 

. ها از سال اول تولدشان متوجه آن شده بـود         كه مادر آن  

ين در صورت هـر دو اسـكارهاي متعـددي وجـود          چنهم

هـاي مختـصر    ها، بـر اثـر آسـيب      ي آن داشت كه به گفته   

گفتند كه زخم سطحي    ها مي در واقع آن  . ايجاد شده بود  

هـا،  بـه ايجـاد    ناشي از هر آسيب جزيـي در صـورت آن       

بيمــاران، ســابقه اخــتلال تنفــسي، . شــوداســكار منجرمــي

رح حـال خـود ذكـر       تشنج يـا بيمـاري ديگـري را در ش ـ         

 سـاله وجـود   11ها كه پـسري   خواهرزاده آن . كردندنمي

در معاينه وي، خـشونت صـدا   . هاي مشابه داشت شكايت

هـاي لبـه پلـك و    تر از دو بيمار ديگـر بـود و پـاپول     بيش

. شـد ها ديده مـي   اسكار در ناحيه صورت و اطراف آرنج      

از حـدود يـك سـالگي دچـار خـشونت صـدا             بيمارسوم  

هايي در لبه پلك ها      سالگي پاپول  5ود و از حدود     شده ب 

ها به صـورت    از لحاظ نماي باليني، پاپول    . پيدا كرده بود  

  و دو طرفه در لبه پلك فوقـاني         (beaded)دانه تسبيحي   

). 1تـصوير شـماره     ( و تحتاني هر سه نفـر وجـود داشـت         

 آتروفيـك در ناحيـه پيـشاني و    acneiformاسـكارهاي  

 و در سطوح اكستانـسور انـدام فوقـاني       گونه هر سه بيمار   

ــي خــواهرزاده آن ــده م ــا دي ــصوير شــماره ( شــد ه ). 2ت

هـا  فرنولوم زبان هر سه به حدي ضخيم بود كـه زبـان آن        

در هنگــام خــارج كــردن از دهــان محــدوديت حركــت  

(  ساله شديدتر و بارزتر بود   18اين حالت در پسر     . داشت

هـا نكتـه    آندر معاينه پوست و مخـاط     ). 3تصوير شماره   

چنـين، در معاينـه     هـم . غيرطبيعي ديگري وجود نداشـت    

هـاي سيـستم عـصبي      عمومي، مـشكلي از جملـه اخـتلال       

شناسـي و بيوشـيميايي هـر       آزمايش هاي خون  . ديده نشد 

شناسي به عمل آمـده از   در بررسي آسيب  . سه طبيعي بود  

 ساله، در درم پاپيلري رسوب مـاده        11نمونه پوست پسر    

هــــاي يــــك ديــــده شــــد كــــه در قــــسمتائوزينوفيل
دكتر اميرهوشنگ احساني ـ تهران، ميدان وحدت اسلامي، بيمارستان رازي : مؤلف مسوول

ehsanih@sina.tums.ac.ir: پست الكترونيك
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PASمـاده مزبـور،     . شـد عمقي تر  درم هـم رؤيـت مـي         

بدين ترتيب براي هر سه نفر     ). 4تصوير شماره   (مثبت بود 

. روتئينوز گذاشته شدتشخيص ليپوئيدپ
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ليپوئيدپروتئينوز، بيماري نادري بـا تـوارث اتـوزومي         

مغلوب است كـه در اثـر جهـش ژن پـروتئين مـاتريكس        

-5(دهد  رخ مي   lq21  روي كروموزوم     lخارج سلولي   

1.(

ي شناسي اين بيماران نشان دهنـده     هاي آسيب بررسي

ــاليني     مثبــت در خــارج از PASرســوب يــك مــاده هي

). 5و6(  در درم اسـت  diastase resistantهـا و  سلول

اين بيماري براي اولين بار توسط اورباخ و ويتـه در سـال    

250از آن زمـان تـاكنون، حـدود         .  شرح داده شد   1929

).5و7(مورد از اين بيماري گزارش شده است

اين بيماري، در اوايل نوزادي بـا علامـت تشخيـصي           

كنــد و پــس از آن بــه تــدريج خــشونت صــدا بــروز مــي

خـشونت  . شـود  پوسـتي بيمـاري پديـدار مـي        هايضايعه

صداي ايجاد شده به علت ارتشاح تارهاي صوتي اندكي         

درگيري لارنكس اغلب شديد اسـت      . پس از تولد است   

هــايي ايجــاد و روي تارهــاي صــوتي و اپيگلــوت نــدول

هاي اول تولد يا ديرتر     علايم پوستي در سال   ). 8(شودمي

 اين بيماري كه    علايم كلاسيك پوستي در   . آيدپديد مي 

هـاي  به راحتي قابل تشخيص هستند شـامل ايجـاد پـاپول          

ــدن     ــشاح و ضــخيم ش ــك، ارت ــه پل ــسبيحي در لب ــه ت دان

هــا و هــا و پديدآمــدن پــاپولتــدريجي پوســت و مخــاط

هاي مومي زرد رنگ و پدپدآمدن اسكارهاي شبيه        ندول

(pox-like) يا آبلـه     (acneiform)به اسكارهاي آكنه    

ــاپول امكــان دا. اســت ــوارد، پ ــسيار رد در بعــضي م ــا ب ه

.نامشخص باشند

دست، : ممكن است در مناطق در معرض تروما مانند       

صورت، آرنج، زانو، باسن و زيربغل، هيپركراتـوز پديـد          

مخاط حلـق،   . تر است آيد كه البته در دو مورد اول شايع       

هـا و لـب هـم گـاهي ارتـشاح يافتـه             زبان، كام نرم، لوزه   

د بـه خـصوص در حـضور عفونـت          است كـه امكـان دار     

اختلال تنفسي منجر شود و  بـه تراكئوسـتومي          تنفسي، به 

توانـد  بـه طاسـي    درگيري پوسـت سـر مـي      . نيازپيدا كند 

منجرشود؛ گر چه طاسي، تظاهر شايعي در ايـن بيمـاري            

تظاهرهاي احتمالي ديگر شامل تورم راجعه غـدد        . نيست

فـزايش  پاروتيد و تحت فكي و كوتاهي زبـان بـه علـت ا            

ــت    ــان اس ــوم زب ــخامت فرنول ــاري،  ). 6(ض ــن بيم در اي

هـاي مختلـف بـه خـصوص        ي ارگـان  درگيري گـسترده  

ــاني و     ــوارش فوق ــتگاه گ ــزي، دس ــصبي مرك ــستم ع سي

اگر چه تاكنون   ). 7و9(شودعضلات مخطط نيز ديده مي    

 مورد از ايـن بيمـاري گـزارش شـده اسـت،       250بيش از   

 بـسيار نـادر   ولي وقوع اين بيماري به صورت خـانوادگي   

تـرين تعـداد مـوارد فاميليـال        تاكنون بـيش  ). 9-12(است

شـامل    (siblingگزارش شده در يك خانواده با چهـار       

ــرادر ــوده اســت كــه حاصــل  ) دو خــواهر و دو ب ــتلا ب مب

هـا خـشونت صـدا      همگي آن . اندازدواج غيرفاميلي بوده  

هـاي پوســتي تيپيــك  هــا ضــايعهداشـتند و ســه نفـر از آن  

بروز دادنـد كـه در بررسـي بـا ميكروسـكوپ            بيماري را   

ــت   ــرار گرف ــد ق ــورد تأيي ــي م ــوري و الكترون در ). 11(ن

گزارشي از عربـستان، دو بـرادر بـا علايـم بـاليني مـشابه               

ــامل ــايعه  : ش ــدا، ض ــشونت ص ــم خ ــتي،  علاي ــاي پوس ه

درگيري زبان و لب به صورت شقاقي شدن، هيپـرپلازي          

). 9(انـد هلثه و رشد غيرطبيعي مـورد بررسـي قـرار گرفت ـ          

گزارش ديگـري از ليپوئيـدپروتئينوز در يـك خـواهر و            

هـاي لبـه    ها، پـاپول  برادر گزارش شد كه تنها علامت آن      

).12(پلك بود و هيچ علامت باليني ديگري نداشتند

اين گزارش نيز سه مورد اين بيمـاري را در خـواهر،             

دهد كه همانند   برادر و خواهرزاده يك خانواده ارايه مي      

ــي  ــاران وي،بررسـ ــدا و همكـ ــا  ) 11(نانـ ــاران، تنهـ بيمـ

. هاي حنجره و پوستي داشتنددرگيري
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