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Disabling pansclerotic morphea of childhoodمعرفي يك مورد 
4، دكتر محمود فرزان3، دكتر شيده يزدانيان2، دكتر كامران بليغي1دكتر رامين اسپندار

 استادجراحي استخوان و -4 دستيار بيماري هاي پوست و مو، -3استادياربيماري هاي پوست ومو، - 2تخوان و مفاصل، استاديار جراحي اس-1

مفاصل، دانشگاه علوم پزشكي تهران

 Disabling شـديد و نـادر مورفـه آ    نـوع يـك  . مورفه آ يك بيماري با علت ناشناخته است كه بـا اسـكلروز لوكـاليزه پوسـت مـشخص مـي شـود       

pansclerotic morphea of childhoodكه با اسكلروز سطحي و عمقي پوست، عضله و حتي استخوان مشخص و معمولاً قبـل از سـن   است 

 ساله اي است با سفتي پـيش رونـده پوسـت سـطح پالمـار مـچ و كـف        8بيماري كه در اين مقاله معرفي مي شود كودك  . شود سالگي شروع مي     14

  در انگـشتان سـوم،   claw hand deformity  مفـصل مـچ و   flexion contractureوك انگشتان همـراه بـا   دست و انگشتان بدون درگيري ن

تحـت درمـان بـا پردنيزولـون و هيدروكـسي      Disabling pansclerotic morphea of childhoodچهارم و پنجم دسـت كـه بـا تـشخيص     

.ير پيش رفت بيماري شده استدرمان ياد شده موجب كندي در س. كلروكين و فيزيوتراپي قرار گرفت

مورفه آ، بچگي، دفورميتي : واژه هاي كليدي

77-74): 1(10دوره ؛ 1386فصلنامه بيماري هاي پوست بهار 12/9/85:     پذيرش24/7/85: وصول مقاله 

معرفي بيمار

 سـال   2 ساله اي است كه به اظهـار والـدين از            8بيمار كودك   

ن ضربه به انگـشت ميـاني دسـت راسـت بـه      قبل به دنبال وارد آمد   

 در بـاز  ناتواني  و flexion contractureتدريج دچار سفتي و 

همين مشكل به ساير انگشتان     كردن اين انگشت و سپس گسترش       

و مچ دست شده است بـه طـوري كـه در زمـان مراجعـه قـادر بـه                    

ز انگـشتان ايـن دسـت و مـچ         هيچ يك ا   (extension)بازكردن  

يمار هيچ گونه علامتي اعم از درد، تورم يـا اريـتم در     ب. دست نبود 

مفاصل دست در هنگام مراجعه نداشت ولي سابقه وجـود درد در            

علايمـي  . اندام مبتلا در شروع پيدايش ضايعه ها را ذكر مي كـرد            

 در شرح حال بيمار يافت نـشد و         Raynaudدال بر وجود پديده     

چهـار دنـدان   در ساير قسمت هاي بـدن نيـز بـه جـز عـدم رويـش           

 شـيري در    دايمي پيشين و نيش فوقاني، به دنبال افتادن دندان هاي         

در سـاير   .  نداشـت   ماه قبـل، از مـشكل ديگـري شـكايت          8حدود  

فرزنـــــدان خـــــانواده و هـــــم چنـــــين والـــــدين بيمـــــار،      

 بـراي   .ديـده نـشد   سابقه بيماري مشابه يا بيمـاري خـاص ديگـري           

ي مكـرر بـه پزشـكان       بيمار از مدت ها قبـل بـه دنبـال مراجعـه هـا             

مختلف تشخيص انواع بيماري هاي استخواني و مفـصلي از جملـه      

بـا مراجعـه بيمـار بـه مركـز          . آرتريت روماتوئيد مطـرح شـده بـود       

) اسـكلروز (ارتوپدي بيمارستان امام خميني تهران و يـافتن سـفتي           

مختــصر پوســت در ســطح ولار مــچ دســت كــه بــه ســختي قابــل  

اري زمينه اي پوستي به بيمارستان      تشخيص بود واحتمال وجود بيم    

نـاتواني  و flexion contractureدر معاينـه  . شـد رازي ارجاع

 كامل انگشتان و مچ دست راسـت كـه منجـر بـه         extensionدر  

) 1تـصوير شـماره   (  شده بـود  claw hand deformityايجاد 

 سـانتي متـر از      1×1همراه با پلاكي بسيار كوچك به ابعاد تقريبـي          

تـصوير   ( مـچ دسـت يافـت شـد        پوست در قدام  ) كلروزاس(سفتي  

پالمـار و دورسـال     پوست ساير قسمت ها اعم از سـطح       ). 2شماره  

در . انگشتان، دست و ساعد و نوك انگشتان قـوام طبيعـي داشـت            

ــاير نــــواحي بــــه جــــز نبــــود    دنــــدان قــــدامي4معاينــــه ســ
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راه رفـتن و معاينـه      . فوقاني يافته غيرطبيعي ديگري وجود نداشت     

 گرفـت نيـز طبيعـي       صـورت عصبي بيمار كه توسط نورولوژيست      

ش كامـل    در شمار  صورت پذيرفته در آزمايش هاي    . گزارش شد 

 در ميلـي متـر   800  تعـداد ائوزينوفيـل      (CBC)سلول هاي خـون     

بـود و   )  گلبـول سـفيد گـزارش شـده        10000 درصد از    8(مكعب  

سـاير مـوارد نظيـر      . لي بيمار در چندين نوبت تكـرار شـد        ائوزينوفي

تـست هـاي عملكـرد      ،CRP،  (ESR)سرعت رسوب گلوبـولي     

، ، كمپلمــــــان هــــــاي ســــــرم  ANAكبــــــد و كليــــــه،  

CPK   ، LDH   ، RF     و نيز  EMG   و NCV صورت گرفت

در راديوگرافي به عمل آمده     . شدو همگي در حد نرمال گزارش       

با توجـه بـه    .  ضايعه استخواني رؤيت نشد    ،از دست ها و مچ دست     

 Disablingمجموع يافته هـاي فـوق، بيمـار بـا تـشخيص اوليـه       

pansclerotic morphea of childhood  تحت نظر قـرار  

 فيزيـوتراپي و كاردرمـاني      ، بيمـار  بـراي ر ايـن مرحلـه،      گرفت و د  

در طـول مـدتي كـه       . شـد تجويز شد و بيمار به طور منظم ويزيت         

بيمار تحت نظر بود اسكلروز سطح ولار مچ دست گسترش يافت           

ضمناً بيمار متوجه   . و نواحي پالمار دست و انگشتان نيز درگير شد        

 پلاك  ،معاينه و در    شددرگيري پوست كف پاي همان سمت نيز        

ــه ابعــاد تقريبــي   ــر در پوســت 5/0×5/0اســكلروتيك ب  ســانتي مت

بيوپـسي  لذا بيمـار كانديـداي      . بيمار رؤيت شد  قسمت پلانتار پاي    

صـورت  دسـت    نمونه برداري از پوسـت قـسمت سـفت مـچ            . شد

گرفت كه آتروفـي اپيـدرم، ضـخيم شـدن و هيالينيزاسـيون بافـت               

يت و پلاسماسـل در درم      كلاژن همراه بـا ارتـشاح متوسـط لنفوس ـ        

بــا توجــه بــه مجموعــه يافتــه هــاي فــوق خــصوصاً  . گــزارش شــد

گسترش اسكلروز پوست به سطح پالمار دست و انگـشتان در پـي           

بـراي  گيري هاي بعدي بيمار، شروع درگيري پا و نتيجه بيوپـسي،       

 disabling pansclerotic morphea ofتـشخيص  بيمـار  

childhood  أييد تشخيص بيماري و به علت      به دنبال ت  .  تأييد شد

ضايعه هاي پوستي، بيمار تحت درمـان بـا پردنيزولـون           پيش رفت 

ز روزانه نيم ميلي گرم به ازاي هر كيلوگرم وزن بدن           وشروع با د  (

پـيش  بـراي   ، مكمـل هـاي كلـسيم        )زوو سپس كاهش تدريجي د    

ميلي گرم روزانه   100گيري از استئوپورز و هيدروكسي كلروكين       

و ادامه فيزيوتراپي و كاردرماني روزانـه مـچ     ) ينه چشم پس از معا  (

در پي گيري هاي بعدي بيمار كه به        . دست و انگشتان قرار گرفت    

فاصله يك و دو ماه از شروع درمان و سپس هر دو تا سـه مـاه بـه                   

مدت يك سال بوده است، افزايش دامنه حركتـي انگـشتان و مـچ          

. شدده  پيش رفت ضايعه هاي پوستي مشاهو نبوددست 

 دفورميتي در مفاصل مچ و انگشتان دست راست-1تصوير شماره 
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)محل نمونه برداري(اسكلروز پوستي در سطح ولار مچ دست بيمار -2تصوير شماره 

بحث

مورفه آ يك بيماري با علت نامشخص است كـه بـا اسـكلروز         

يافتـه هـاي بـاليني      و طيف وسيعي از   ) 1(پوست مشخص مي شود     

جود پلاك هاي لوكاليزه كه فقط از نظر زيبايي اهميـت پيـدا             از و 

راي بيمـار نـاتواني   يا ژنراليـزه كـه ب ـ  مي كنند تا ضايعه هاي عمقي 

اگر چه ميزان بقا بـا سـاير افـراد          .  را شامل مي شود    ايجاد مي كنند  

ــا     ــي يــ ــه آ عمقــ ــي در مورفــ ــدارد ولــ ــاوتي نــ ــي تفــ طبيعــ

Disabling pansclerotic morphea of childhood
). 2( قابـل توجـه باشـد      محدوديت و ناتواني ايجاد شده مـي توانـد        

اصـابت ضـربه چنـد مـاه قبـل از           . علت مورفه آ ناشناخته مي باشد     

ــروع ضــايعه هــا خــصوصاً در كودكــان مــي توانــد        عــاملي ش

مورفـه آ ممكـن اسـت بـه دنبـال بـي حركتـي               . برانگيزاننده باشـد  

 درمان با بعضي داروها      ، Kطولاني، واكسيناسيون، تزريق ويتامين     

در . از جمله پني سـيلامين و عفونـت ناشـي از بورليـا ايجـاد شـود                

اپيـدرم نرمـال، مـسطح يـا        ممكن اسـت    بررسي هيستوپاتولوژيك   

در ابتدا درم ادمـاتو همـراه بـا دژنراسـيون اليـاف             . آتروفيك باشد 

كلاژن و در مراحـل انتهـايي از بـين رفـتن ضـمايم درم و ضـخيم                  

اسكلروز پوست ممكن است در     . ژن مشهود است  شدن الياف كلا  

موارد ديگري به جز مورفه آ و اسكلروز سيستميك تحـت عنـوان        

از جملـه اسـكلرادما، پـورفيري،    . شودواسكلرودرما مشاهده  پسود

scleromyxoedema   ،فنيــل كتــون اوريــا ، Acrogeria و 

Progeria      يافته هاي ديگر بيمـاري      ، كه در تمام موارد ذكر شده 

ــه آ   و ــروز متفــاوت در تــشخيص افتراقــي آن هــا از مورف  نحــوه ب

).1(كمك كننده خواهد بود 

 درصد از موارد اسـكلرودرما از دوران كـودكي          3 تا   2شروع  

تظاهرهاي باليني مورفـه آ     . استبوده كه اكثراً به صورت مورفه آ        

25، در افـراد بـالغ   خلاف  ت ولي    اس افراد بالغ  شبيه به    كودكاندر  

 چند ماه قبـل از شـروع     ،موضعي كودكان مبتلا، تروماي     درصد از 

ــت    ــده اس ــزارش ش ــا گ ــايعه ه ــان. ض ــاي  ،در كودك ــتلال ه  اخ

  فقـط در     ANA ديده مي شود و      افراد بالغ سرولوژيك كم تر از     

).1(استيك سوم موارد مورفه آ لوكاليزه مثبت 

Disabling pansclerotic morphea of 
childhoodخريــــب كننــــده  يــــك نــــوع شــــديد، نــــادر ت

(mutilating) كــه درم، بافــت چربــي، فاشــيا، اســت  مورفــه آ 
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ايـن بيمـاري    . عضله و حتي استخوان را نيز مي تواند درگيـر كنـد           

 سالگي شروع مي شود و ممكن است بـه دنبـال            14معمولاً قبل از    

اسكلروز مي تواند پوست تنه، اندام ها،      . مورفه آ خطي ايجاد شود    

ير كند ولي غالباً پوست نوك انگـشتان        اسكالپ و صورت را درگ    

 claw handممكــن اســت . شــوندنمــي دســت و پــا درگيــر

deformity             ايجاد شود و بيمار به علت كوتـاهي تانـدون آشـيل 

ــرود  ــا راه ب ــوك انگــشتان پ ــژي، ســفتي مفاصــل،  . روي ن  آرترال

flexion contracture اســــتئوپروز و ســــاير تغييرهــــاي ، 

تعـداد  تغييرهاي دنـدان، مـري و ريـه در          استخواني به طور شايع و      

ــي شــو  ــده م ــده . دكمــي از بيمــاران دي ــن Raynaudپدي   در اي

وپسي عـضله     و بي   (EMG)الكتروميوگرام  .  بيماران وجود ندارد  

 ،  ESR  نرمال و افزايشCPKد ولي ممكن است غيرطبيعي باش

در يـك مـورد   ). 1و3(ائوزينوفيلي و هيپرگلوبولينمي شـايع اسـت     

 ، PUVAدرمان بـا  ). 4(يپوگاماگلوبولينمي ديده شده است  نيز ه 

UVA-1      سيكلوسپورين و سيكلوفسفامايد گزارش شـده اسـت ، 

، و در اكثر موارد    استمعمولاً پاسخ به درمان ضعيف      ). 1 و   7-5(

).1و8(است و گاهي اوقات كشنده داردبيماري سير پيش رونده 

شـامل اسـكلروز    در بيمار مورد بحث باتوجه بـه نمـاي بـاليني            

پوســت در ناحيــه كــف پــا، مــچ دســت و ســطح پالمــار دســت و  

 انگــشتان دســت راســت و flexion contractureانگــشتان و 

claw hand deformity درگيـري نـوك انگـشتان و    نبـود  و 

 ، سير پيش رونده بيماري و وجـود سـابقه ترومـا       Reynaudنبود

ني و هم چنين    قبل از پيدايش ضايعه ها، همراهي مشكل هاي دندا        

 مطـرح   مزبورتغييرهاي هيستوپاتولوژيك و ائوزينوفيلي، تشخيص      

نكته قابل ملاحظه و جالب در مورد اين بيمار تظاهر اوليـه آن      . شد

فقط با درگيري مفاصل دست به صورت دفورميتي و محـدوديت           

ه منجـر بـه عـدم تـشخيص         حركتي بدون تظاهرهاي پوستي بود ك     

. پزشكان مختلف شده بود به صحيح بيماري و مراجعه
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