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  چكيده 
  بتدريج به كلو ابتدا محدود به اندام ها بوده ضايعات بيمار ايناست يك هفته بعد از تولد شروع شده او  ضايعات پوستي كهاست  ساله اي ۸پسر بچه 

ست ها و پاها بيشتر از ساير نقاط د بوده و كف  رتيكولاربه شكل ماكول و پچ هاي هيپر پيگمانته و هيپو پيگمانتهتظاهر ضايعات . بدن گسترش پيدا كرده است
بيماري نادري ساليس ارثي ديس كروماتوز يونيور. با توجه به تغييرات پاتولوژي، تشخيص ديس كروماتوز يونيورساليس ارثي گذاشته شد .درگيري داشته است

برحسب توزيع ضايعات ممكن .  با ماكولهاي نامنظم هيپر پيگمانته به همراه ضايعات هيپوپيگمانته رتيكولر منتشر در تمام نواحي بدن ديده مي شوداست که
  .باشد سالگي مي ۶شروع ضايعات معمولاً از چند هفته بعد از تولد تا . است گرفتاري محدود به اندام ها باشد

  

   ، پيگمانتاسيون رتيكولردوهياكروپيگمانتاسيون   ديس كروماتوز ارثي، :كليد واژه ها
  

      مقدمه 

يك بيماري نادر اختلال   ارثي۱ديس كروماتوز يونيورساليس
پيگمانتاسيون مي باشد كه با ماكولهاي نامنظم و هيپر پيگمانته منتشر 

گمانته مشابه كه اندازه و در تمام نقاط بدن به همراه ضايعات هيپوپي
اين بيماري اغلب تا  )۱(شكل هاي متفاوت دارند ديده مي شود

 سالگي خود را نشان مي دهدولي گاهاً تا سنين بزرگسالي ۶سن 
 به صورت DUHنحوه انتقال . )۲(نيز ناشناخته باقي مي ماند

شيوع آن در زنان كمي بيشتر از مردان . )۳(مي باشد اتوزمال غالب
لگوي ضايعات به دو گروه ااز نظر باليني بر حسب . ي شودديده م

اصلي تقسيم مي گردد كه شامل فرم لوكاليزه كه فقط اندام ها 
 كل بدن را گرفتار مي پوست كه شرمخصوصاً دست و پا و فرم منت

 تغييرات .)۴(گاهي گرفتاري ناخن ها و مخاط هم وجود دارد. كند
ولهاي بازال در ضايعات پاتولوژي شامل افزايش ملانين در سل

 دريچ ها و وجو هيپرپيگمانته و همچنين تجمع ملانين در رت

در ماكولهاي هيپوپيگمانته تعداد . م فوقاني مي باشدرملانوفاژ در د
بيماري هاي همراه با اين . ملانوسيت ها كاهش نشان مي دهند
 اشكالات خوني، ،ن بالاوبا ت اختلال مي تواند شامل كري

ذهني، ديابت، كوتاهي قد و  يتي، صرع، عقب ماندگيفتوسنسيتيو
  .)۵، ۶ (نيز اشكال متابوليسم تريپتوفان باشد

  

  معرفي بيمار
از .  ساله ، ساكن منطقه كردستان بوده است ٨بيمار پسر بچه 

نظر سابقه فاميلي پدر و مادر بيمار باهم دختر عمو و پسر عمو 
كه يك خواهر . دارد خواهر ديگر نيز ١ برادر و ١مريض . بودند

از نظر سابقه . بيمار نيز تظاهرات بيماري فوق را داشته است
 شغلي بيمار نكته مثبتي به نفع پيگمانتاسيون تيره اكتسابي ومحيطي 

ضايعات پوستي  .در اثر مواجهه با عوامل خارجي وجود نداشت

1. Dyshromatosis universalis hereditaria, DUH 
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بيمار ابتدا بصورت محدود بوده و با ماكولهاي هيپرپيگمانته در تنه 
وع شده بود كه در طول زمان گسترش يافته و بيشتر شده بود شر

 و ماكول هاي هيپرپيگمانتهپچ در حال حاضر ضايعات بصورت 
ماكولهاي هيپوپيگمانته بوده   ها و پچژنراليزه در كل بدن كه همراه با

  را در هرتيكول پيگمانته نماي هيپو و هيپرحضور ضايعات . است
  .پوست فرد ايجاد نموده است

. درگيري در پوست اندام ها و تنه و گردن وجود داشته است
 ولي كف دست و پا ،چينها به نسبت درگيري كمتري داشته اند

درگيري شديدتر داشته است البته در كف دستها، چينهاي انگشتي 
مخاط دهان  نيز . و نيز خطوط كف دست، درگير نبوده است

آمده قلب و ريه سالم در معاينه سيستميك بعمل  .درگير نبوده است
از نظر عصبي و حركتي نيز . شكم در معاينه مشكلي نداشت. بود

از نظر شنوايي و بينايي نيز نرمال . در اندامها مشكلي وجود نداشت
  بيمار كاملاً هوشيار بود و در كلاس دوم دبستان درس . بود

مي خواند ولي اين بيماري مشكلات روحي رواني شديد براي 
 در آزمايشات بعمل آمده. اده ايجاد نموده استمريض و خانو

CBC ،نرمال ESR نرمال، آنزيم هاي كبدي نرمال و تستهاي كليوي 
 به نواحي با توجه.  نيز موردي نداشتS/E و U/A.نرمال بوده است

 آنها شك ه رتيكول و نيز پترن در معرض نورهيپرپيگمانته در مناطق
ررسي آزمايشگاهي رد به بيماري پورفيري وجود داشت كه در ب

همچنين بيماري آديسون با توجه به عدم وجود درگيري . شد
 CXRدر . مخاطي دهان و نيز تستهاي آزمايشگاهي نرمال رد شد

  .نيز سالم بود و موردي نداشت
در لايه بازال با  هيپرپيگمانتاسيون ضايعاتدر پاتولوژي از 

 ملانوفاژ در چ ها و نيز تجمعمان در نوك رت ريگتمركز بيشتر پي
در آزمايشات خوني بعمل آمده قند خون  .درم فوقاني وجود داشت

  . نرمال بود و شمارش خوني نرمال بود
  

 
  

   ضايعات هيپو و هيپر پيگمانته رتيكولر در تنه:۱تصوير 
  
  

  
   عدم درگيري نواحي فلكسورپوست:۲تصوير 

  

  
  ف دستها بصورت ضايعات هيپوو هيپر پيگمانته رتيكولر درگيري شديدتر ك:۳تصوير 

  

  حثب
 و در Toyama در ژاپن توسط ۱۹۲۹سال اولين بار بيماري در 

بعدها  .)۳( گزارش شدIchikawa توسط در آلمان ۱۹۳۳سال 
. )۱-۴(موردهاي ديگر در چين، عربستان و هند نيز گزارش شدند

  اين اختلال.يماري استمورد ما اولين گزارش از ايران درباره اين ب
 تشخيص ۶مي يابد ولي گاهاً تا دهه    سالگي بروز۶عمدتاً تا سن 

) هفته هاي اول تولد(كه بيمار ما نيز از اوايل زندگي. نمي شود داده
 پاتولوژي افزايش لوكال  در.)۸و۷ (اين تظاهرات را بروز داده است

گاهاً . يا كاهش لوكال در مقدار ملانين در لايه بازال وجود دارد
 نيز وجود دارد كه همين يافته ها در بيمار احتباس و تجمع پيگمان

  .)۲، ۶(ما نيز ملاحظه شد
عده اي آن را . پاتوژنز اين بيماري تا حد زيادي ناشناخته است

 در اوايل زندگي امبريونيك در از تداخل رفلكس نورال ملانوسيت
 ايي ديگر نقص در توليد يك فرد حساس مي دانند و عده

 و توزيع اپيدرمال ملانين بدون تغيير در تعداد ملانوسيتها ملانوزوم
زمينه باليني همراه اين . )۹-۱۴(را عامل بيماري معرفي مي كنند

تي، ، اشكالات بينايي، فتوسنسيتيويباتون بالابيماري شامل كري 
 عصبي، مشكلات يادگيري، صرع، عقب ينقائص شنوائي حس

ماندگي ذهني، ديابت قندي و قد كوتاه و نيز اشكال متابوليسمي 
 يك ديس كروماتوزاز نظر باليني . )۴(تريپتوفان مي باشد

ماني نادري است كه با ماكولهاي آسمپتوماتيك، پيگژنودرماتوز 
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 هيپوپيگمانته مشابه در يك نامنظم و هيپر پيگمانته همراه با ضايعه
  .)۱، ۷( ديده مي شودرتيكولرطرح 

بر حسب توزيع ضايعات، دو گروه اصلي از اين بيماري 
  :توصيف شده است

 و اصطلاحاً فتهگر فرم لوكاليزه كه فقط نواحي اكرال را در بر
  .)۱و۸( گفته مي شودگمانتاسيون دوهیياكروپ

  تمام بدن را در بركه تقريباً يونيورساليسديس كروماتوزارثي 
 .)۳، ۹(مي گيرد

 پيگمانته هاييك طبقه بندي ديگر و كلي تري براي درماتوز
 شكل و ترتيب ضايعات ،براساس توزيعکه وجود دارد  ۱رتيكوله

  به دو فرم بزرگ تقسيم مي شود RPDمي باشد در اين مقياس
۱ (RPD ۲ آكرال (RPDژنراليزه . RPDآكرال شامل   

  دوهياكروپيگمانتاسيون) ۲يون رتيكوله كيتامورا وپيگمانتاساكر )۱
  .)۵(مي باشد كرومي اكرال اندامها ورملانوزيس و هت )۳

RPDديس كروماتوز ارثي يونيورساليس )۱ شامل زه ژنرالي 
DUH  ۲ (سندرم ) ۳ لر رتيكوپاتیدرماتوnaegoli – francechetti 

Jadasson ۴(مي باشد مادرزادي  ديسكراتوز.  
  .)۴(ل غالب مي باشدتوزوماا بصورت DUHال نحوه انتق

ضايعات در تمام نواحي پوستي تنه، اندام ها، كف دست و پا 
 .)۱(صورت و نيز مخاط و دندان و موو ناخن نيز ديده مي شود

 . البته در برخي منابع درگيري كف دست و پا كمتر ذكر شده است
 چين ها در بيمار ما نيز ضايعات در تمام نقاط بدن به استثناي

 مخاط نيز  در كف دست و پا درگيري شديد تر بودوجود داشتند و
 احتمالاً  اتوزومال  و بصورت اتوزومالتوارث ضمناً نبوددرگير 

  .غالب بوده است
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