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  ـ دستيار، گروه پوست، دانشگاه علوم پزشكي تهران  2ـ استاديار، 1

  
Port-wine stain  هاي سـطحي درم و از نظـر بـاليني بـا      شناسي با اكتازي مويرگ ن عروقي است كه از لحاظ آسيبيك مالفورماسيو

در يك اندام با تورم بافت نرم با يا بـدون افـزايش رشـد اسـتخوان سـندرم       Port-wine stainهمراهي . شود اريتم ماكولار مشخص مي

Klippel-Trenaunay ــي ــده م ــاتوزيس پيگمنتوواســكولا. شــود نامي ــا اخــتلال  Port-wine stainريس، همراهــي فاكوم ــاي  ب ه

  . پيگمانتاسيون پوستي است

سـاله   25دو طرفـه در مـردي     Otaبا نـووس    Klippel-Trenaunayشود همراهي يك مورد سندرم  بيماري كه در اين جا معرفي مي

  .اي نسبتاً نادر است نين الگويي يافتهمطرح شود كه با چ  IIتواند در قالب فاكوماتوزيس پيگمنتوواسكولاريس تيپ  است كه مي

���� ��� � �
  ، مالفورماسيون عروقي Otaفاكوماتوزيس، نووس : !

  66-61:  1ضميمه ) 3( 9؛دوره 1385هاي پوست فصلنامه بيماري                  22/8/85: پذيرش     3/7/85: وصول مقاله
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ــندرم  ــاتوز   Klippel-Trenaunayســ يــــك فاكومــ

مال اسـت كـه در گذشـته بـر اسـاس تريـاد همـانژيوم        مزودر

، )شـود  كه در هر قسمتي از بدن ايجاد مـي (پوستي واحشايي 

شـده   واريس و هيپرتروفي استخوان يا نسوج نرم مشخص مي

ــت ــود    ). 1(اس ــا وج ــروزه ب ــا ام و افــزايش  Port-wineام

ايـن سـندرم يـك    ). 2(شـود  ي اندام، تشخيص داده مي اندازه

رسـد   با اين يادآوري كه به نظر مي) 3(استسندرم غيرارثي 

فاكتورهاي ژنتيكي، عامل افـزايش ريسـك ايـن سـندرم در     

  ).4-6(ها شده است برخي خانواده

 Fuscocaeruleusيـــــا نـــــووس   Otaنـــــووس 

ophthalmomaxillaris   يــك ملانوســيتوز درمــال اســت

ــا هيپرپيگمانتاســيون    ــاليني ب ــي ـ    patchyكــه از نظــر ب ، آب

درناحيـه عصـب دهـي شـاخه     ) غالباً يك طرفـه ( خاكستري 

درگيـري  . شـود  اول و دوم عصب تري ژمينال مشـخص مـي  

الگوي انتقال آن ). 7(بيماران وجود دارد% 5-10دوطرفه در 

ــد ديــده  % 50-60غيرارثــي اســت و در  مــوارد در زمــان تول

در ايـن نـووس بهبـودي خـود بـه خـودي ديـده        ). 8(شود مي

يون با توجـه بـه وضـعيت عـادت     شود و شدت پيگمانتاس نمي

اين ملانوسيتوز ). 9(ماهانه، خستگي يا آب و هوا متغير است

  . تر است در زنان و ساكنان كشورهاي آسيايي شايع

  Phakomatosis Pigmentovascularisســـندرم 

هــاي  هــاي پوســتي و خــال ارتبــاط مشخصــي بــين همــانژيوم

 Port-wineهمـانژيوم پوسـتي شـامل    . ملانوسـيتيك اسـت  

stain ها ملانوسـيتيك شـامل    وسيع است حال آن كه ضايعه

Mongolian spot ،   نووسOta   و نووسIto است.  

  دكتر اميرهوشنگ احساني ـ تهران، خيابان وحدت اسلامي، بيمارستان رازي: مؤلف مسوول

  ehsanih@sina.tums.ac.ir: پست الكترونيك
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 و  Yasuharaطبقــه بنـــدي جديـــد ايـــن ســـندرم توســـط  

Hasegawa     كـه بعـداً بـه شــرح آن    ) 10(ارايـه شـده اسـت

  . پرداخته خواهد شد

  

 �
#�$ %&�'�  

هـاي ارغـواني    اي اسـت كـه بـا ضـايعه     ساله 25بيمار مرد 

روي اندام فوقاني راست و تنه از زمان تولد و پيگمانتاسـيون  

از سـوي ديگـر رشـد انـدام     . دوطرفه صـورت مراجعـه كـرد   

اي از تشـنج و   سـابقه . تر بود يشفوقاني سمت راست به نظر ب

كـرد و   هاي مغزي را از زمان تولد تاكنون ذكـر نمـي   اختلال

پدر و مـادر نسـبتي   . در بينايي وي نيز اختلالي وجود نداشت

با يك ديگر ندارند و بـرادر و خـواهرش نيـز بـدون مشـكل      

  .هستند

در تمـام طـول انـدام فوقـاني راسـت و سـمت         در معاينه،

هـاي مـاكولر    دو طـرف پشـت وي ضـايعه   راست سينه و هـر  

ــق بــا     ــواني رنــگ منطب ــهود   Port-wine stainارغ مش

اندام فوقاني راسـت، نسـبت بـه سـمت    ). 1تصوير شماره(بود

ي محــيط بــازوي  تــري داشــت و انــدازه مقابــل، رشــد بــيش 

تر بـود ولـي در طـول     متر از بازوي چپ بيش سانتي 2راست 

پيگمانتاسـيون   هـم چنـين  . دو دست تفـاوتي وجـود نداشـت   

ي عصـب دهـي    پوستي و چشمي دوطرفه صورت در حـوزه 

ــود بــه طــوري كــه    شــاخه اول و دوم عصــب پــنج مشــهود ب

اطراف چشم و اسكلرا وسيله پچ پيگمانته آبـي ـ خاكسـتري    

ــه    ــن يافت ــه اي ــود، ك ــر ب ــووس   درگي ــا ن ــا ب ــت  Otaه مطابق

  ). 2تصوير شماره (دارد

ــايش  ــايج حاصــل از آزم ــاي خــون و ادرار  نت ــد  ه در ح

اسكن مغز و پرتونگـاري سـتون فقـرات      CTدر . طبيعي بود

سونوگرافي كليه بيمار نيـز نرمـال   . نكته غيرطبيعي يافت نشد

در معاينه چشم پزشـكي بـه جـز پيگمانتاسـيون     . گزارش شد

  .اسكلرا يافته خاص ديگري ديده نشد

ــه   ــر پايـــه يافتـ ــراي بيمـــار ســـندرم     بـ   هـــاي فـــوق بـ

Klippel-Trenaunay راه نــووسبــه همــOta دو طرفــه در

 Phakomatosis Pigmentovascularis(PPV)قالــب 

  .مطرح شد  IIaنوع 
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#( ���)*� _
'�
Y .Port-wine stain  H���� � ��* ��  

Archive of SID

www.SID.ir



            / Klippel-Trenaunayمعرفي يك مورد همراهي سندرم 

  

  

 ��
#( ���)*� K��� .Ota  �
#�$ _��a ��  

  

FG$  

ــندرم   ــروزه سـ ــود   Klippel-Trenaunayامـ ــا وجـ   بـ

Port-wine stain   ي انـدام، بـا يـا بـدون      نـدازه و افـزايش ا

افزايش رشـد اسـتخوان و بـودن يـا نبـودن واريـس بـه طـور         

و معمــولاً انــدام تحتــاني را ) 2(شــود آشــكار، شناســايي مــي

هـاي سـينه    تواند بخشي يا تمام قسمت كند، اما مي درگير مي

در حـدود    Port-wine). 2(يا صـورت را نيـز گرفتـار كنـد    

). 11و12(دود اســتفقــط بــه عضــو هيپرتروفيــك مح ــ% 75

% 15موارد بـه يـك طـرف بـدن محـدود و حتـي در       % 20در

وريدهاي واريسي بـا  . شود موارد، طرف مقابل نيز درگير مي

بـه هنگـام   (   Port-wineي ضخيم در همـان سـمت    ديواره

هايي نظير نارسـايي   گرفتاري. شوند آشكار مي) حركت طفل

، هــاي عروقــي مغــز، نخـــاع    مــزمن قلبــي، مالفورماســيون   

هـــاي اربيـــت و پيشـــاني و غيـــره آن را همراهـــي   واريـــس

  ). 3(كنند مي

، نووس آبـي   Mongolian spotهمراه با   Otaنووس 

ي ملانوسـيتوزهاي درمـال محسـوب     در زمره  Itoو  نووس 

  ).13(شوند مي

هـاي   مشكل اصلي از نظر زيبايي است، اما گاهي مشـكل 

) 13(هـد د گلوكـوم رخ مـي  % 10در . ديگري نيز وجود دارد

عارضـه بـروز ملانـوم در    ) امـا غيرمعمـول  (تـرين   ولي جـدي 

نواحي پيگمانته است كه در چشـم، مخصوصـاً در پوسـت و    

هـايي نظيـر سـندرم     اخـتلال ). 14(توانـد رخ دهـد   مغز نيز مي

Sturge-Weber)15( ــندرم  Klippel-Trenaunay، ســـ

ــاتوز)16( ــانژيوم)17(، نوروفيبروم ــدد  ، هم ــاي متع و ) 18(ه

ــز ) Spino-cerebellar)19ون دژنراســـي همـــراه بـــا آن نيـ

  .گزارش شده است
Phakomatosis Pigmentovasularis (PPV) 

و همكــارانش بــراي   Otaتوســط  1947اولــين بــار در ســال 

و   Port-wine stainبيمـــاري مطـــرح شـــد كـــه داراي  

ــراً ). 20(اپيـــــدرمال نـــــووس بـــــود و  Hasewagaاخيـــ

Yasuhara)10 ( ــه ــدي ا  طبقـ ــدي  جديـ ــه  PPVز بنـ ارايـ

به عنوان   Port-wine stainزيرگروه  4اند كه در هر  كرده

  IIو در نوع ) 21(اپيدرمال نووس  Iدر نوع . يافته ثابت است

) Anemicusبــا يــا بــدون نــووس (ملانوســيتوزهاي درمــال 

  Spilusنـووس    IIIدر نوع ). 15-16و  22-26(وجود دارد
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با يا (د گرانولر سلو تومورهاي متعد) 27-30(شود  ديده مي

نيز در اين نـوع شـرح داده شـده    ) Anemicusبدون نووس 

نيز ملانوسيتوزهاي درمال و نـووس    IVو در نوع ) 28(است

Spilus   ــووس (وجــود دارد ــدون ن ــا ب ــا ي ) Anemicus ب

ي مـوارد بـه شـرط درگيـري سيسـتميك،       در همه). 23و31(

   .مطرح است  aو در صورت نبود درگيري، نوع  bنوع 

  IIانـد و نـوع    گـزارش شـده    PPVبيمـار بـا    80بيش از 

  ).32(است %) 80(ترين نوع  شايع

PPV   تيـــپII  مـــوارد همـــراه  بـــا درگيـــري  % 50در

ــرين آن سيســتميك و شــايع ــا ســندرم  ت  Sturge-Weberه

ــندرم ) 36-33( ) 20و37وKlippel-Trenaunay )38و سـ

  . بوده است

و همكــاران   PPV  ،Ruiz-Maldonadoدر پــاتوژنز 

اين تئوري را مطرح كردند كه عوامل پاتوژن نظير) 37(وي 

هاي مضر براي سيستم عصبي با اثر تخريبـي   دارو يا ويروس 

ــبب      ــاملگي سـ ــه اول حـ ــه ماهـ ــود در سـ ــي خـ و تحريكـ

هـا   هـا و ملانوبلاسـت   پروليفراسيون نابـه جـاي  آنژيوبلاسـت   

يده عق) 39وSteijlen  )40و  Happleدر مقابل، . شوند مي

در يك : است  Twin-spotحاصل فنومن   PPVدارند كه 

لوكوس ژني كه مسوول كنتـرل واسكولاريزاسـيون پوسـتي    

اســت، يــك آلــل مســوول افــزايش وازوديلاتاســيون و آلــل 

همراه موول افزايش وازوكنستريكشن اسـت و ايـن دو يـك    

كننـد كـه حاصـل آن تـون طبيعـي عـروق        ديگر را خنثي مي

سوماتيك سـبب ايجـاد دو گونـه     Recombination. است

Stem cell شود، علاوه  براي ايجاد دو نوع خال عروقي مي

هـا باعـث جهـش روي     Stem cellبر اين يك دسته از اين 

هـاي پيگمانتـه    شوند كه مسوول خـال  لوكوس ژن مجاور مي

  ). 41(است
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