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  نادرگزارش يك مورد : آنژيوفيبروما
  االله مرادي دكتر عطا دكتر امير هوشنگ احساني، دكتر پدرام نورمحمد،

  گروه پوست، دانشگاه علوم پزشكي تهران، تهران، ايران

 مشخصهعات ضاي. استهمراه  اعضاي بدندر بسياري از  كه با تشكيل هامارتوم است ژنتيكي يتوبروس اسكلروزيس اختلالكمپلكس 

اين بيماري اكثرا با اپي لپسي و كم . هاي سفيد است لكهو  فيبروماي اطراف ناخن ،شاگرين پچ، پوستي آن مشتمل بر آنژيوفيبروما

كه با آنژيو فيبروم بسيار بزرگي در صورت به بيمارستان پوست رازي  شود مي ساله اي معرفي 26در اين مقاله مرد . داردهمراهي هوشي 

براي را  يطرح درماني مناسب و همين امربود وجود آورده ه بمشكلات روحي و رواني جدي اجعه كرده است كه براي وي تهران مر

  .كرد مي الزاميوي 

  توبروس اسكلروزيس كمپلكس  ،صورت ،آنژيو فيبروما :اه واژهكليد

  46- 44): 1( 1؛ دوره 1389 بهار ،پوست و زيبايي                   6/8/1388: ، پذيرش8/7/1388: دريافت مقاله
  

  معرفي بيمار

بـا   و اسـت ساله اي كـه اهـل و سـاكن افغانسـتان      26مرد بيمار 

ضايعات پوستي به درمانگاه پوست بيمارستان رازي تهران مراجعـه  

 :در معاينه انواعي ضايعات پوستي دارد كه مشـتمل بـر  . ده استكر

 نيـك تـوده گـل كلمـي بسـيار بـد شـكل كننـده در اطـراف دهــا         

صـورت پـاپول و نـدول    ه سالگي ب ـ 5از سن  كه )1تصوير شماره (

هاي سفيد رنگ  لكه، تدريج بزرگ شونده ايجاد شده استه بهاي 

 متعدد بر روي تنه كه قبل از ضايعات صورت وجـود داشـته اسـت   

هاي پدانكولـه نـرم در اطـراف گـردن و      فيبروم ،)2تصوير شماره (

فت فيبرومــاتوز روي هــاي ســ پــلاك ،)3تصــوير شــماره (زيربغــل

 .است پيرامون ناخنفيبروم  و )1تصوير شماره (و پيشاني پوست سر

 .هـم نـدارد  وسابقه تشـنج   استمشكل بدون بيمار از لحاظ هوشي 

ي و بـالين سـي هـاي   ردر بر. سابقه فاميلي اين بيمـاري را نمـي دهـد   

از  هـا  عضـو سـاير   در، عمل آمـده ه ب آزمايشگاهي و تصويربرداري

 و سيستم اعصاب مركزي و چشم وكليه وريه عروق و جمله قلب و

 ،در بيوپسي از ضايعات اطـراف دهـان  . ندارددرگيري ها  استخوان

اين توده آنژيو فيبروماي بزرگ براي بيمـار   .شدآنژيوفيبروما تاييد 

مشكل جدي روحي ورواني ايجاد كرده است كه نياز مبرم به يك 

   .كند مي طرح درماني مناسب را الزامي

   
روي صورت، ضايعه آنژيوفيبروماي بزرگ با شكل  نماي روبه .1 شكل

  گل كلم

 

 هاي سفيد رنگ متعدد روي بدن لكه. 2 شكل

  
  نماي جانبي صورت و گردن. 3 شكل

  
  تهران، ميدان وحدت اسلامي، بيمارستان رازي –دكتر امير هوشنگ احساني : مؤلف مسوول

 ehsanih@sina.tums.ac.ir: پست الكترونيك 
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 45/  گزارش يك مورد نادر: يوفيبروما آنژ

  بحث

ــپلكس ــ كمـ ــوبروس    تـ ــبلا تـ ــه قـ ــكلروزيس كـ وبروس اسـ

واژه كمـپلكس اشـاره بـه در گيـري     (شـد  مـي  اسكلروزيس ناميـده 

ژنتيكـي   ياختلال ـ، )اهرات متغييـر بيمـاري دارد  مولتي سيستم و تظ ـ

خصوصـا  ، هـا  عضـو كـه بـا تشـكيل هامـارتوم در بسـياري از      است 

ضـايعات   مشخصـه  .كليه و قلـب همـراه اسـت   ، چشم، مغز، پوست

 پيرامـون نـاخن  ، اگرين پـچ ش ـ، آنژيو فيبرومـا :پوستي آن مشتمل بر

ايـن  . اسـت  ash leaf white maculesو ي اطـراف نـاخن  فيبرومـا 

) نـه بـه طـور هميشـگي    ( افتـادگي ذهنـي   عقـب  و صـرع  بـا يماري ب

   2و1 .داردهمراهي 

  

 توبروس اسكلروزيستظاهرات باليني كمپلكس . 1جدول 

Major features 

Facial angiofibromas or forehead plaque 

Non-traumatic ungular or periungual fibroma 

Shagreen patch (connective tissue naevus) 

Multiple retinal nodular hamartomas 

Cortical tuber 

Subependymal nodule 

Subependymal giant cell astrocytoma 

Cardiac rhabdomyoma, single or multiple 

lymphangioleiomyomatosis and/or renal 

angiomyolipoma 

Hypomelanotic macules (more than three) 
  

  
مـيلادي   19تـوبروس اسـكلروزيس اولـين بـار در قـرن      مپلكس ك

نشـانه  يك بيمـاري اتوزومـال غالـب بـا     ، اين بيماري 1.شد توضيح داده

اين بيماري عبارت اسـت از ضـايعات    مشخصهنماي . استمتغيير  هاي

در سن شروع و زيادي  تفاوتكه با ماندگي ذهني عقبو  صرع، پوستي

پوستي يا  هايبا تغيير ،سال 5روع زير ش  6- 4 .شدت بيماري همراه است

توانـد تـا سـن بلـوغ و      مـي  هـر چنـد بيمـاري    ،اپي لپسي معمـول اسـت  

  . بزرگسالي مخفي بماند

بـه وجـود دو    ،تـوبروس اسـكلروزيس   كمپلكس تشخيص قطعي 

تشخيصي اصـلاح شـده كميتـه     معيارهايبراساس  بيماري اصليتظاهر 

تا  %60ضايعات پوستي در . داردنياز  )1جدول ( توبروس اسكلروزيس

چهار ضايعه پاتوگنومونيك پوسـتي  . شود مي موارد بيماري يافت % 70

  :عبارتند از

هاي سفت و مجزا وقرمـز قهـوه    صورت پاپوله ب: آنژيو فيبروما- 1

بـه   بينـي لبـي  لي متري هسـتند كـه از چـين    مي 10تا  1اي تلانژكتاتيك 

 هـا ديـده   ر گـوش يابنـد و گـاهي د   مي سمت گونه ها و چانه گسترش

بـه   بسـيار ها ممكن است به تعداد زياد و آشـكار باشـند و    شوند آن مي

از نظـر   ،در بسـياري از مـوارد   .نندكتوده هاي گل كلمي ايجاد  ،ندرت

  . شوند مي از بيني يا چانه محدود يمانند زيرا به قسمتي كوچك مي دور

ولـي   ودش ـ مي سالگي ظاهر 10تا  3معمولا بين سنين  آنژيو فيبروما

 ظـاهر ت نيـز سـالگي   10گاهي در بدو تولد يا شـير خـوارگي يـا بعـد از     

شـود و سـپس    مـي  گسـترده تـر   ،اين ضايعات اغلب طي بلـوغ  .يابد مي

  . ماند مي بدون تغيير باقي

كه از چين نـاخن  است توموري سفت  :ي اطراف ناخنفيبروما - 2

بلـوغ يـا    در سـنين  وگيرد و به رنگ پوست يا قهوه اي اسـت   مي منشاء

  . شود مي بعد از آن ظاهر

پلاك نامنظم و ضخيم و مختصـري برآمـده و بـه     :شاگرين پچ- 3

  . است خارجي - كمري رنگ پوست كه معمولا در ناحيه 

ه ب ـ :گنجشـك  هاي سفيد بيضي يا شبيه برگ درخت زبـان  لكه  - 4

 ها اسـت ويـك علامـت فيزيكـي ارزش     اندام طور شايع بر روي تنه و

در بدوتولد يا اوايـل شـير خـوارگي حضـور     دارد ن امكا زيرااست مند 

  . داشته باشد

هـاي سـفت فيبرومـاتوز     پـلاك  :ساير ضايعات پوسـتي عبارتنـد از  

نرم در اطـراف   دار پايههاي  فيبروم، پوست سرخصوصا روي پيشاني و 

  9- 7.و پوليپوز زير بغلگردن و 

تـا  % 60در  mental deficiencyم اين بيماري عبارتند از يساير علا

مانـدگي ذهنـي    عقبهايي كه  كه تقريبا در تمام آن صرع، موارد 70%

و هم  10 .هايي كه هوش متوسط دارند وجود دارد آن % 70 در دارند و

 16و گوارشي15- 13تومورهاي قلبي و كليوي 12و11عوارض چشميچنين 

  18.سممتابوليو   ريز غدد درون هاي اختلال  و 17وگرفتاري ريوي

 بهبـود ظـاهر بيمـار    بـراي  :توبروس اسكلروزيسمپلكس ك درمان

 .اسـتفاده كـرد   )نـانومتر   585طـول مـوج   ( pulse dye ليزر توان از  مي

 19 .دهـد  مـي  پاسـخ  CO2 به ليزر شكلضايعات پاپولرو ندولر به بهترين 

خلاصـي از   و بـراي  هـا نـاموفق اسـت    عضـو درمان ضايعات در سـاير  

   20.باشد نيازبه جراحي ممكن است  ،علايم

كمـپلكس  شده در اين گـزارش نيـز يـك مـورد نـادر از      ياد بيمار 

بـا آنژيوفيبرومـاي بسـيار بـزرگ در     كـه   اسـت توبروس اسـكلروزيس  

بـه  صورت مراجعه كرده كه براي بيمار مشكل جدي روحـي و روانـي   

براي  يدر اين موارد طرح درماني مناسبلازم است  .استوجود آورده 

   .شود ئهبيماران اراگونه اين 
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