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 گـزارش يك مورد سندرم پاكي درموپريوستوزيس اوليه
 

 *دكتر مهناز بني هاشمي

 
 

 پوست و مو گروه دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي درماني  زاهدان ، دانشكده پزشكي،  * 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 مقدمه

پاكي درموپريوستوزيس سندرمي است كه با تغييرات پوستي       
نهاي انتهايي اندامها همراه     به صورت ضخامت پوست و استخوا       

نوع .   بيماري به دو شكل اوليه و ثانويه ديده مي شود         )1و2(.مي باشد
 ناميده  -Gole   Touraine- Solenteاوليه كه به  نام سندرم       

 يك نقص تكاملي نادر است كه در تمامي نژادها                )1(مي شود،
ديده شده و به صورت اتوزومال غالب اما با نفوذ متغير بروز                  

 )3(. نمايدمي 

 Sinha اخيراً فرمي از بيماري در يك خانواده توسط                 
گزارش شده كه به صورت اتوزومال مغلوب انتقال يافته                          

 نوع اوليه بيماري در اوايل بلوغ و به طور زودرس ظاهر             )4(  .است
  در نوع ثانويه بيماري اختلال ژنتيكي موجود در فرد           )5(.  مي شود 

شايعترين اين  .  روز بيماري مي شود     و عوامل ثانويه موجب ب       
عوامل،  بيماريهاي شديد ريوي مثل آدنوكارسينوم ريه،                    

 آبسه كارسينوم اپيدرموئيد برونش،  مزوتليوم پلور ،  برونشكتازي،       
 معده،  تيموس و يا       ريه  و به طور كمتر شايع كارسينوم مري،            

 . بيماريهاي سيانوتيك قلبي است 

دد سباسه صورت و سر افزايش           در اين بيماران فعاليت غ      
يافته و افزايش تعريق دست و پا براي بيمار مزاحمت ايجاد                                  

 انگشتان دست و پا چماقي شده و گاهي استئوليز             )5و6(.مي كند 
تغييرات .  استخوانهاي انتهائي انگشتان دست و پا ديده مي شود           

ر يك فاميل   از جمله د  .  در ساير اعضاء نيز ممكن است ديده شود       
به علت گاستروپاتي هيپرتروفيك، زخم پپتيك گزارش شده             

 )7(. است

بعضي بيماران عقب ماندگي ذهني دارند كه در مواردي نيز            
 30-70در نوع ثانويه بيماري كه در مردان           .  بسيار شديد است   

ساله ديده مي شود،  تغييرات استخواني سريعتر و آشكارتر توسعه          
تغييرات پوستي  .  تغييرات دردناك مي باشد     مي يابد و اغلب، اين     

 )5(. در اين نوع خفيف بوده  و ممكن است اصلاً ديده نشود

تشخيص بيماري بر اساس مشاهدات باليني و شواهد                   
راديولوژيك مي باشد كه تغييرات در استخوانهاي اين بيماران به          

گاهي در اين بيمـاران    .  صورت استخوانسازي دور ضريع مي باشد    
 .ل در ســاير اعضــاء هم ديـــده مي شوداختلا

 چكيده 

پاكي در موپريوستوزيس اوليه يك سندرم شايع ارثي نادري است كه با تغييراتي به صورت ضخيم شدگي و چين خوردگي پوست و نيز
انتقال ارثي بيماري. قي شدن انگشتان دست و اختلال در ساير اعضاء از جمله دستگاه گوارش همراه مي باشد  چما ضخيم شدن استخوانهاي انتهايي،  

بيماري عمدتاً در مردان ديده.    هرچند يك خانواده با فرم اتوزومال مغلوب نيز گزارش شده است              .  به صورت اتوزومال غالب با نفوذ متغير است
در اين گزارش يك مورد از.  درمان بيماران معمولاً علامتي است    .  شايعتر مي باشد،  با بيماريهاي ريوي مرتبط است         نوع ثانويه بيماري كه     .  مي شود

  )164 تا 161، ص1381، پائيز  3 سال چهارم، شماره مجله طبيب شرق ،(. نوع اوليه معرفي مي شود

 بيماري ژنتيك، پاكي در موپريوستوزيس اوليه   :گل واژه ها
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 گزارش مورد  

يكي از  ( ساله اي است از ناحيه بلوچستان            37بيمار مرد     
كه به عنوان هيپرتيروئيديسم در بخش           )  روستاهاي ايرانشهر  

داخلي بستري و به علت تغييرات پوستي شديد مشورت پوستي             
يم شدگي  به هنگام معاينه،  بيمار از ضخ        .  درخواست مي گردد 

پوست كف دست و پا و نيز ايجاد چروكهاي عميق در پوست               
پدر و مادر بيمار نسبت       .  صورت،  سر و پلك شكايت داشت        

بيمار . بيماري مشابه در خانواده ذكر نمي شد. فاميلي دوري دارند  
بي سواد و كشاورز است، ازدواج كرده است ولي فرزندي ندارد           

سط كه ارتباط نسبتاً خوبي      و در معاينه مردي است با قامت متو         
در ظاهر چينهاي متعدد عميق در پوست صورت،        .  برقرار مي كند 

پيشاني و خصوصاً پلك فوقاني دارد كه تا ناحيه سر و پشت سر               
 Cutis Vertisisاين چينها در پوست سر ايجاد       .  ادامه مي يابد  

Gyrata  رشد بيش از حد نرمال اندامهاي انتهائي         .   نموده است
 و دست و پاي بيمار بزرگتر است و نماي                       واضح است  

تعريق زياد كف دست و پا در معاينه مشهود           .  آكرومگالي دارد 
معاينه قلب و ريه نرمال و در پرتونگاري انجام شده قفسه               .  بود

اندازه زين  .  صدري طبيعي،  قلب و عروق نكته غير طبيعي نداشت        
ي از  در پرتونگار .  تركي در حد طبيعي و بدون ناهمواري بود          

استخوانهاي بلند افزايش ضخامت ناحيه قشري تنه استخوانها              
 .ديده مي شد

 
 

 

. ساير آزمايشات خوني و بررسي كار تيروئيد نرمال بود               
بيوپسي پوست تنها افزايش ضخامت اپيدرمي ،  افزايش ضخامت          

بيمار .  كلاژن و نيز افزايش حجم ضمائم اپيدرمي را نشان مي داد          
ي در موپريوستوزيس اوليه تحت درمان        با تشخيص سندرم پاك    

علامتي و نيز تحت درمان با كلشي سين خوراكي قرار گرفت كه          
 .  ماه با توجه به موثر نبودن درمان دارو، قطع شد2بعد از 

 بحث

پاكي در موپريوستوزيس توارث اتوزومال غالب با نفوذ              
 به همين دليل است كه آثار بيماري در والدين                 )5(.متغير دارد 

اين بيماري بيشتر در    .  وساير اعضاء خانواده بيمار ديده نمي شود       
  )6(.مردان بروز مي كند و معمولاً  حوالي بلوغ شروع مي شود 

اغلب تظاهرات اين سندرم در پوست و استخوان بيماران              
است كه پوست صورت، پيشاني و سرضخيم و چين دار مي شود            

س ژيراتا را ايجاد    و چينهاي سر يكي از فرمهاي كوتيس ورتيسي        
مي كند كه در تصوير گرفته شده از بيمار ما نيز به خوبي                       

پوست دست و پا ضخيم شده اما معمولاً چين دار          .  مشخص است 
ممكن است ضايعات كراتوتيك در كف دست و پا به  .  نمي شود 

  .صورت خطي ديده شود

 توجه به عدم      با  بيماري، افتراق بين نوع اوليه و ثانويه            در
اهي با بيماريهاي ريوي و نيز تغييرات پوستي شديد و شروع            همر

 هر چند كه در    .   بيماري نوع اوليه مشخص مي گردد         زودرس
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 و     آكرومگاليتشخيص افتراقي بيماران بايستي                         
هيپرتيروئيديسم را درنظر داشت و با بررسي هاي لازم اين دو                

 هيپرتيروئيدي اندرمچنانكه بيمار ما به عنوان    .   كرد ردبيماري را   
 درمان اين بيماران مشابه با ساير بيماريهاي ارثي          .بستري شده بود  

هرچند بعضي اقدامات جراحي جهت صاف      .   است كنندهاميد    نا

 شدن بيمار    راحت تركردن پوست سر اين بيماران به منظور              
مطالعه اي نيز جهت درمان طبي با كلشي سين          .  توصيه مي گردد  

انجام شده كه نتايج رضايت بخش نداشته        بيماران   رويخوراكي  
 )8(.است
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Pachydermoperiostosis: A case report 
 

Banihashemi M. MD* 
 

 
Primary Pachydermoperiostosis is a rare hereditary disease characterized by folded coarse 

skin, hyperostosis, clubbing and abnormality in other organ such as gastrointestinal tract. 
This syndrome is autosomal dominant with variable expressivity, but a family with autosomal 

recessive had also been reported. Disease occurs predominantly in men. Secondary form is 
usually a provoked by sever pulmonary disease. Treatment is symptomatic. This is a case report 
of such patient from Baloochestan, Iran. 

 

KEY WORDS: Primary, Pachydermoperiostosis, Genetic disease 
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