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 Brooke-Spieglerگزارش یک مورد سندرم 
  3محمد آبادیان، دکتر 2نوریه شریفی سیستانی، دکتر 1پوران لایقدکتر 

  مشهدپزشکی ، دانشگاه علوم گروه پوست دستیار -3، گروه پاتولوژیاستادیار-2، استادیارگروه پوست-1
  

تومورهای ضـمایم   ( نوعی بیماری ارثی نادر با توارث اتوزوم غالب است که با تمایل به ایجاد نئوپلاسم های آدنکسال                   Brooke-Spieglerسندرم  
در این گـزارش    .  شروع به ظهور می کند     3 یا   2که معمولاً در دهه     مشخص می شود    به ویژه تریکواپی تلیوما، سیلندروما و گاهی اسپیرآدنوما         ) پوست

  .شود ساله با ضایعه های تومورال صورت و پوست سر معرفی می 26یک مورد از سندرم در خانمی 

    ، تریکواپی تلیوما، سیلندروماBrooke-Spieglerسندرم  : واژه های کلیدی
  161-157): 2(10دوره ؛ 1386 تابستانفصلنامه بیماری های پوست                       6/10/85:     پذیرش7/9/85: وصول مقاله 

  
  معرفی بیمار

کـه بـا ضـایعه هـای        اسـت    ساله سـاکن مـشهد       26بیمار خانم   
ضایعه هـای   . پوستی روی صورت و پوست سر مراجعه کرده بود        

 بیمـار ابتـدا   گفته های و طبق   شد  سالگی شروع  14بیمار از حدود    
صورت ایجاد شده است و در  در ناحیه پوست سر و پس از مدتی         

ر د. داد و اندازه آن ها افزایش یافت تع،تدریج طی چندین سالبه 
 ضــایعه هــای مــشابه در او ســاله 14 خــانواده بیمــار، پــدر و بــرادر

 در معاینه، گروهی از پاپول هـای گـرد تـا بیـضی              .صورت داشتند 
   2-6سفید مایـل بـه زرد بـا سـطح صـاف مرواریـدی و بـا دیـامتر                  

اً چین های نازولبیال و     میلی متر در قسمت میانی صورت مخصوص      
لب فوقانی و تعداد کم تر پیشانی و اطراف پلک ها وجود داشت             

ــماره ( ــصویر ش ــا و   ). 1ت ــار توموره ــکالپ بیم ــین در اس ــم چن   ه
تومورهای اسکالپ با رنـگ     .  ندول های متعدد متفاوت دیده شد     

ــه،    ــه شــکل گنبــدی و کمــی پدانکول ــه قرمــز، ب صــورتی مایــل ب
   ضـایعه هـا    قطـر . لمـس سـفت بودنـد     باتلانژکتازی سـطحی و در      

ضایعه های بزرگ تر    ). 2تصویر شماره    ( بود  سانتی متر  5/1-5/0 
هـم  . ندو ضایعه های کوچک تـر کـاهش مـو داشـت           بوده  فاقد مو   

 زیر جلدی سفت به قطـر       یک ندول چنین روی ساعد راست بیمار    
 سـلامت عمـومی بیمـار خـوب       . وجود داشت  سانتی متر 5/0×5/0

    را ینه ای نداشت وسابقه مصرف داروی خاصـی        بیماری زم  بوده و 
  ایبررســی هیــستوپاتولوژیک نــدول اســکالپ ضــایعه . نمــی داد

  حاوی جزایری از سلول هـای بازالوئیـد        ،مشخصدرمال با حدود    
 ایجـاد  (Jigsaw puzzle)کـه نمـای پـازل ماننـد     نـشان داد   را
  گـروه  دو . پایـه هیـالینی جـدا شـده بودنـد           وسـیله غـشا     به وه  دکر
ــل ــد س ــای بازالوئی ــسته   (ول ه ــا ه ــزرگ در مرکــز و ب ــسته ب ــا ه   ب

  دیـده شـد کـه      ) محـیط  در   palisadingکوچک تر و بـا نمـای        
  ).3تصویر شماره  (بودنشان دهنده سیلندروما 

 بازالوئید رشته ای با کانون      ، تجمع های  در پاپول های صورت   
 وسـیله بـه  کـه  دیده شد   horn cystپاپیلای فولیکولار نارس و 

 را بیان مـی کـرد     تریکواپیتلیوما  و   شده بود    هرومای فیبرو احاط  است
 وی  رضـایت  عـدم     ندول ساعد بیمار به علـت     ). 4تصویر شماره   (

بـر اسـاس علایـم بـالینی و یافتـه هـای             . مورد بررسی قرار نگرفت   
 Brooke-Spiegler Syndrome تــشخیص ،هیــستولوژی

(BSS)برای بیمار گذاشته شد  .   
   گروه پوست، دانشگاه علوم پزشکی مشهد، مشهد – پوران لایق ردکت: مؤلف مسوول

 pouran_layegh@yahoo.com: پست الکترونیک 
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  پاپول های صاف مرواریدی ناحیه صورت  -1تصویر شماره 
  
  

  
  

  اتوی سفت در ناحیه پوست سر تومورهای اریتم-2تصویر شماره 
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  )برابر100، بزرگ نمایی و ائوزینهماتوکسیلین  رنگ آمیزی ( سیلندروما  نمای هیستولوژیک-3تصویر شماره 
  

  
  

  )برابر100هماتوکسیلین، بزرگ نمایی  و رنگ آمیزی ائوزین (تریکواپیتلیوما  نمای هیستولوژیک  -4صویر شماره ت
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  بحث

   یــــک مــــورد از بیمــــاری ناشــــایعایــــن مطالعــــهبیمــــار 
 Brook-Spiegler Syndrome (BSS)این سـندرم  .  است

توارث اتوزوم غالـب دارد و بـا تمایـل بـه ایجـاد نئوپلاسـم هـای                  
متعدد آدنکسال بـه ویـژه تریکـواپی تلیومـا، سـیلندروما و گـاهی               

تا به  ). 1-6( مشخص می شود   3 یا   2اسپیروآدنوما، به ویژه در دهه      
 در مـورد    . مورد تردید اسـت    BSSامروز منشأ اختصاصی سلولی     

دنوما هر دو منشأ آپوکرین و اکرین ذکر شده         آسیلندروما و اسپیر  
وجـود  ). 7(فولیکولار تریکواپیتلیومـا تاییـد نـشده اسـت        اما  منشأ    

 به طور جدا یـا در یـک         رتریکواپیتلیوما و سیلندروما در یک بیما     
 دیده شد یک ارتبـاط جنینـی    caseکه در این    تومور، همان طور    

بنـابراین  . کنـد بین فولیکـول هـا و غـدد آپـوکرین را مطـرح مـی                
BSS  ، یک اختلال ژنتیکـی اسـت کـه در تنظـیم             ی نشان دهنده 

شواهد دیگـر ایـن     . واحد فولیکولو سباسئو آپوکرین دخالت دارد     
فرضیه، گـزارش مـوارد دیگـری از تومورهـای فولیکـولار ماننـد               

BCCیـــست و نـــووس سباســـه در ایـــن ســـندرم  س ، فولیکولار
این یافته ها نـشان مـی دهنـد کـه موتاسـیون در ژن               ). 8-10(است

 به نقص تمـایز  stem cell پرولیفراسیون و تمایز  یتنظیم کننده
 سـبب ایجـاد ترکیبـی از         منجـر و   واحد فولیکولوسباسئو آپوکرین  
ی ژنتیکـی،   مطالعـه هـا   ). 11(شودتومورهای پوستی آدنکسال می     

ــیون در ژن  ــشان   CYLD1موتاس ــاری ن ــاد بیم ــسوول ایج     را م
تعیــین ). 3( دارددرصــد60-100 کــه میــزان نفــوذی بــین  انــدداده

هـم  . موتاسیون این ژن در این بیمار می توانـد تاییـد کننـده باشـد              
تظاهرهــای بـــالینی و  در اعــضا مبــتلای یـــک خــانواده    چنــین  

   افــراد  طــوری کــه دربــه. هیــستوپاتولوژیک متفــاوتی دیــده شــد
بزرگ تر و متعـددتری      ضایعه های جوان ترها    نسبت به بزرگ تر   
این موضوع در اعـضاء خـانواده بیمـار مـا نیـز             ). 12و13(دیده شد 

  فقـط  )  سـاله  14(صادق بود، به طوری که برادر کوچک تر بیمار          
 مــورد .ضــایعه هــای متعــدد تریکــواپی تلیومــای صــورت داشــت

بیمار در نظر داشت آن است که بـا توجـه   دیگری که باید در این      
 وجـود دارد    BCCبه این که احتمال تبدیل تریکواپی تلیومـا بـه           

قـرار داد و اهمیـت ایـن نکتـه را بـه             پی گیـری     باید بیمار را مورد   
بیمار متذکر شد که در صورت افـزایش انـدازه یـا اولـسره شـدن                

ال در  درمان هایی که برای تومورهای آدنکس      .کندضایعه مراجعه   
 ،  excision   ، dermabrasionاین بیماران ذکـر شـده شـامل         

electrodessication کرایــوتراپی و رادیــوتراپی، درمــان بــا ، 
ــزر  ــزر  .  و آرگــون اســتCO2لی ــا لی ــان ب در یــک بررســی درم

Erbium: YAGهم .  با میزان عود و اسکار کم تری همراه بود
 ایجـاد فـوری    رین و مـشتقات آن مـی توانـد از         ی آسـپ  تجویزچنین  

در مــورد ایــن بیمــار ). 14(کنــدضــایعه هــای جدیــد جلــوگیری  
excision    ــورت و ــا ص ــواپی تلیوم ــزرگ تریک ــایعه ب ــد ض  چن

 و با توجه بـه تعـدد ضـایعه هـای            سر صورت گرفت  سیلندرومای  
   .شد CO2 ادامه درمان با لیزر ایصورت کاندید
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