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   گزارش مورد  مجله دانشكده پزشكي اصفهان
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   با ضايعات پوستي تومور كاذب مولوسكوئيد، اسفروئيد دانلس -اهلرزسندرم 

  و كيست كراتيني؛ گزارش يك مورد نادر

  
دكتر منصور مقيمي

1
حميد رضا سلطاني گردفرامرزي، 

2
، اميد اميني راد

3
  

  

  

  خلاصه

ادر و ناهمگون بافت همبند است كه با افزايش شامل گروهي از اختلالات ارثي ن) EDS  ياEhlers-Danlos(دانلس  -اهلرزسندرم  :مقدمه

باشد و بيشتر بر معيارهاي  تشخيص اين سندرم اغلب دشوار مي. شود ي حركات مفصل، شكنندگي و افزايش قابليت ارتجاعي پوست مشخص مي محدوده

ست و علت اصلي گزارش اين مورد، وجود ضايعات تاكنون ضايعات پوستي مختلفي از اين بيماري گزارش شده ا. ي فاميلي استوار است باليني و سابقه

  .پوستي مختلف و همزمان در اين بيمار بود

اي بود كه با ضايعات پوستي در ساعد راست، آرنج چپ و زانوي راست در پي تروماي خفيف مراجعه نمود؛ وي   ساله11بيمار، پسر  :معرفي بيمار

با توجه به علائم باليني، تشخيص . كرد ها را نيز از كودكي ذكر مي آسان و دررفتگي مكرر مچي ضايعات مشابه، تأخير در ترميم زخم، كبودي  سابقه

پس از .  براي وي مطرح گرديد ولي به دليل عدم وجود تست تشخيصي اختصاصي آن در كشور، اين تشخيص قطعي نشد دانلس-اهلرزاحتمالي سندرم 

آسيب شناسي، ندول اسفروئيد ساعد، هماتوم سازمان يافته در آرنج و كيست كراتيني در زانوي راست برداشت و ارسال ضايعات پوستي بيمار به آزمايشگاه 

  .تشخيص داده شد

ضايعات پوستي مختلفي، مانند نكروز چربي و هماتوم تروماتيك، فتق چربي به داخل درم با كلسيفيكاسيون و   دانلس-اهلرزدر سندرم  :گيري نتيجه

ي جسم خارجي، اين مورد را  زمان، به ويژه كيست كراتيني پرفوره با آماس برجسته ي پوستي هم وجود سه ضايعه. ش شده استاسكارهاي آتروفيك، گزار

 با تظاهرات اختصاصي پوستي در  دانلس-اهلرزهاي صورت گرفته، بيمار گزارش شده اولين مورد سندرم  بنا بر بررسي. كند هاي قبلي متمايز مي از گزارش

 .شدبا كشور مي

  ، تومور كاذب مولوسكوئيد، اسفروئيد، كيست كراتينيEhlers-Danlosسندرم : واژگان كليدي
  

 
  مقدمه

ــندرم  ــرزس ــس -اهل ــاEhlers-Danlos( دانل ) EDS  ي

شامل گروهي از اختلالات ارثي نادر و ناهمگون بافت         

ي حركـات مفـصل،       همبند است كه با افزايش محدوده     

اعي پوسـت و نقـص      شكنندگي و افزايش قابليت ارتج    

؛ حاصـل   )1-4(شـود     هاي قلبـي مـشخص مـي        دريچه

و درگيري  ) 5(باشد    نقص در ساختار كلاژن فيبريلر مي     

هاي غني از كلاژن نظير پوسـت، ربـاط و مفـصل      بافت

ي وراثت    نحوه. خورد   به چشم مي   EDSدر بيشتر انواع    

. كنـد  اين اختلال از هـر سـه مـدل منـدلي تبعيـت مـي        

 بـر   EDSهاي مختلـف انتقـال        و مدل ناهمگوني باليني   

اساس نوع كلاژن درگير و ماهيـت ملكـول نـاقص تـا             

 ). 6(حدودي قابل توضيح است 

 قبل  400اين اختلال، اولين بار توسط بقراط در سال         

 1908 و   1901هـاي     ؛ در سـال   )7(از ميلاد مطـرح شـد       

Ehlers و Danlosــست ــاي ، درماتولوژي ــاركي و ه  دانم

ــزا  ــسوي، آن را گ ــال  فران ــد و در س ، 1930رش كردن

ــندرم  ــت Ehlers-Danlosس ــام گرف ــر ). 8( ن در اواخ
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 آغاز شد   EDSها براي طبقه بندي       ، تلاش 1960ي    دهه

و اولين طبقـه بنـدي منـسجم آن در سـال            ) 7،  10-9(

 10 در برلين صورت گرفـت كـه اخـتلال را بـه              1986

 سـال بعـد، يعنـي در سـال          11). 11(گروه تقسيم كرد    

ــدي  Villefranche، در 1997 ــه بنـ ــسه، در طبقـ  فرانـ

 EDS، )5(ي مولكـولي   ديگري بر اساس توضـيح پايـه    

امروزه مشخص شده است كه     .  گروه جاي گرفت   6در  

اين طبقه بندي نيز كارآمد نيست و بسياري از بيمـاران           

  . ها قرار داد توان در اين گروه را نمي

 را بين يـك مـورد در هـر          EDSبرخي منابع شيوع    

ــد متغيــر مــي560000ا  تــ5000 ايــن ). 12(داننــد   تول

ي نژادها و اقوام را بدون ارجحيت جنسي          اختلال، همه 

ــي ــر م ــد  درگي ــتي EDSدر ). 5، 8(كن ، ضــايعات پوس

گردد؛ به طوري كه در برخي بيماران         مختلفي ايجاد مي  

هاي زيرجلدي اسفروئيد با قوام به نـسبت سـفت          ندول

شـود؛    مشاهده مي هاي نكروز چربي تروماتيك       در محل 

شـود     نيز تومور كاذب مولوسكوئيد ديده مـي       Iدر تيپ   

كه شـامل چربـي و مـواد موكوئيـدي احاطـه شـده در             

. باشـد  كپسول فيبرو است و در برخي مواقع كلسفيه مي    

 خاكستري ناشي از تجمع     -اين تومورهاي اسفنجي آبي   

بافت همبند، ممكن اسـت در پوسـت و بـه ويـژه، در              

). 13(قاط تحت فشار تـشكيل شـود        محل اسكارها و ن   

باشد و بيشتر بـر       تشخيص اين سندرم اغلب دشوار مي     

در ). 4(ي فاميلي استوار است       معيارهاي باليني و سابقه   

اين مقاله، معرفـي يـك مـورد نـادر از ايـن سـندرم و                

  .شود بررسي ضايعات پوستي وي انجام مي

 
  گزارش مورد

 بـا ضـايعات   ي ساكن يزد بـود كـه    ساله 11بيمار، پسر   

پوستي جديد در نواحي ساعد راسـت، آرنـج چـپ و             

پـدر  . زانوي راست در پي تروماي خفيف مراجعه نمود 

ي ضـايعات   و مادر وي نسبت فاميلي نداشتند و سـابقه       

. شـد   مشابه در گذشته و نيز در افراد خانواده ذكر نمـي          

ــه ــابر گفت ــارس    بن ــد ن ــام تول ــار در هنگ ــادر، بيم ي م

)Premature (و با زايمان طبيعي متولد شده بود       نبوده  .

بعد از تولد، به جز صاف بودن كف پا اختلال ديگـري            

نداشت و به تدريج شلي عضلاني و تـأخير در كـسب            

 2بيمار در سـن  . مهارت حركتي در وي ايجاد شده بود 

در .  مـاهگي شـروع بـه راه رفـتن كـرده بـود             8سال و   

و هـاي مـچ پـاي د        ي وي، شكستگي استخوان     تاريخچه

طرف و ساق پا در اثر ضربه، دررفتگي مكرر مچ دست         

و پا، خستگي زودرس، افزايش زمان خواب، تأخير در         

اي  ترميم زخم و كبودي آسان وجود داشت ولي سـابقه       

 .شد هاي داخلي ذكر نمي ريزي يا پارگي ارگان از خون

هاي   ندول. در معاينه، حال عمومي بيمار خوب بود      

خفيـف  ) Tenderness(ي  كوچك زيرجلدي با دردنـاك    

ي پوسـتي نـدولر بـا سـطح      در سـاعد راسـت، ضـايعه   

اي رنگ در آرنـج چـپ و نيـز            زخمي، برجسته و قهوه   

ندول خاكستري رنگ در پوست زانوي راسـت وجـود          

پوست، قوام نرم، شلي و قابليت ارتجاعي زيـاد         . داشت

ي شكم تا حـدودي چـين     و در ناحيه   )1شكل   (داشت

  .پوست، نازك و شفاف نبود. درسي خورده به نظر مي
  

  

  

  

  

  

  

  

  

  افزايش قابليت ارتجاعي پوست . 1شكل 

   دانلس-اهلرزدر سندرم 
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ي قدامي سـاق راسـت ديـده          اسكار آتروفيك در ناحيه   

  . شد مي

ــايعه ــره   ض ــاس نم ــر اس ــوبيليتي ب ــدي  ي هيپرم بن

Beighton             بررسي شـد كـه انگـشت كوچـك هـر دو 

ه بـه   درج ـ90دست بيمار به صورت انفعالي و بيش از      

هـا نيـز بـه طـور          و آرنـج  ) Dorsiflexion(عقب خـم    

ــيش از  ــالي ب ــاز 10انفع ــه ب ) Hyperextention( درج

 تا سطح فلكسور ساعد فقـط در    Dorsiflexion. شد  مي

ي   به گفتـه  ). 2شكل  (شد    انگشت شست چپ ديده مي    

توانست كـف هـر دو دسـت          مادر بيمار، وي پيشتر مي    

از (زمين برسـاند    خود را بدون خم شدن زانو به سطح         

در ستون فقرات بيمـار هـيچ گونـه         ). معيارهاي بيگتون 

بيمار از نظـر بينـايي مـشكلي        . شد  ناهنجاري ديده نمي  

هـا سـالم بـود و         در اكوكـارديوگرافي، دريچـه    . نداشت

هــاي  آزمـايش . شـد  شـواهدي از آنوريـسم ديـده نمــي   

  .داد ي خاصي را نشان نمي معمول نيز نكته

  

  

  

  

  

  

  
  رسي فلكشن انفعالي انگشت شست دو.  2شكل 

  به سمت ساعد
  

جهت تشخيص و درمان علامتي، ضايعات پوسـتي        

به طـور كامـل برداشـته شـد و بـه آزمايـشگاه آسـيب                

در بررسي ماكروسـكوپي سـاعد      . شناسي ارسال گرديد  

راست، ندول كوچك به رنگ زرد روشن با قوام سفت          

سطح متر، در آرنج چپ، پوست با          سانتي 5/0و به قطر    

متـر و      سانتي 3/1 × 5/1ندولر خاكستري رنگ به اقطار      

اي رنــگ برجــسته و  ي قهــوه  بــا ناحيــه8/0ضــخامت 

متر و در زانوي راسـت، نـدول           سانتي 1زخمي به قطر    

 و ضخامت   5/1پوستي با سطح خاكستري رنگ به قطر        

متر با قـوام نيمـه سـفت و سـطح مقطـع بـا                 سانتي 8/0

ــوه  ــواحي قه  ــ ن ــود داش ــگ وج ــي . تاي رن در بررس

ــي    ــت چرب ــت، باف ــاعد راس ــدول س ــكوپي ن ميكروس

كـه توسـط لايـه      ) 3شـكل   (شـد     نكروتيك ديـده مـي    

ايـن  . ضخيمي از كلاژن متـراكم احاطـه گرديـده بـود           

  ه ت داشت كه بضايعه با نكروز چربي تروماتيك مطابق

نكروز چربي تروماتيك در اسفروئيد زيرجلدي . 3شكل 

  )100نمايي  بزرگ(
  

هاي زيرجلدي اسفروئيد بـا قـوام سـفت          صورت ندول 

ــوارد   ــي از م ــود داردEDSدر برخ ــه.  وج ي  در نمون

اي   ي هموراژيـك بـا حاشـيه        پوست آرنج چپ، ناحيـه    

. شـد  متشكل از بافـت گرانولاسـيون در درم ديـده مـي         

مركز پوست زخمي بـود و تغييـرات هيپرپلاسـتيك در        

ايـن تغييـرات دال بـر       . شـد   درم مجاور آن ديده مي      اپي

ي   هماتوم تروماتيك بـود كـه از لحـاظ بـاليني ضـايعه            

Psudotumor   ــورده ــين خ ــرم و ســطح چ ــوام ن ــا ق  ب

در ندول پوست زانـوي     . نمايد  ايجاد مي ) مولوسكوئيد(

و ) 4شـكل   (راست، كيست كراتيني بـا پـارگي جـدار          

ي جــسم خــارجي در درم حاشــيه آن  آمــاس برجــسته

  . وجود داشت
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دار پرفوره و واكنش جسم خارجي كيست شاخي با ج. 4شكل 

  )100نمايي  بزرگ(
  

بيمار بـا حـال عمـومي خـوب مـرخص گرديـد و            

ي آرنج چپ به دنبال ترومـا،         تاكنون به جز عود ضايعه    

  .مشكل ديگري نداشته است

  

  بحث

هاي بافت    يك گروه از بيماري    Ehlers-Danlosسندرم  

) Triad(ي    گانـه   دهـد كـه بـا سـه         همبند را تشكيل مي   

ي حركــت مفــصل، افــزايش  يني افــزايش محــدودهبــال

شـود    قابليت ارتجاعي و شكنندگي پوست مشخص مي      

هــاي ژنتيكــي و  و نــاهمگوني علايــم بــاليني بــا يافتــه

اگر تعيـين نقـص     ). 14(بيوشيميايي در آن شايع است      

ژنتيكي و بيوشيميايي ممكن باشد، تشخيص بيماري و        

ي   حلـه معاينـات بـاليني، مر    . شـود   نوع آن مـسجل مـي     

ــشخيص   ــروري در ت ــستند EDSض ــي از ). 15( ه يك

، افــزايش قابليــت EDSتــرين مشخــصات بــاليني  مهـم 

باشد؛ بدين صورت كه پوسـت بـه          ارتجاعي پوست مي  

 ).8(گردد    آيد و پس از رها شدن بر مي         آساني كش مي  

). 16( بارزتر است    III و   I  ،IIاين مشخصه در سه تيپ      

گيرد و    تأخير صورت مي  در اين بيماران، ترميم زخم با       

ي آن اسكار پهن آتروفيك اسـت كـه در بعـضي              نتيجه

ايـن  . باشـد   مـي » كاغذ سيگاري «مواقع به شكل اسكار     

اسكار به طور عمده در زانـو، آرنـج، سـاق، پيـشاني و              

بيمـار مـورد گـزارش، تـورم        ). 8(شـود     چانه ديده مي  

سريع و فراوان در اثر تروما و كبودي بعـد از فـروكش             

كرد اما اسكار كاغذي در وي ديـده    آن را ذكر مي   كردن  

كبـودي آسـان و پيگمانتاسـيون هموسـيدرين بـا           . نشد

هايي كه بـه      اي در پوست محل     تغيير رنگ مايل به قهوه    

طور مكرر در معرض تروما هستند، در اين افراد ديـده           

؛ اين مشخصه، تظاهر باليني غالب و اوليه        )13(شود    مي

 نوع عروقي، پوست قابليـت      در). 2(تيپ عروقي است    

ارتجاعي ندارد اما نازك و شفاف اسـت و وريـدها در            

تومـور  ). 8(خـورد     سينه، شكم و انتهاها به چـشم مـي        

 اسـت، در  Iكاذب مولوسكوئيد، كه از تظـاهرات تيـپ         

هـاي   ندول. بيمار حاضر در پوست آرنج چپ ديده شد      

، كـــه در )اســـفروئيد(زيرجلـــدي نـــرم و كوچـــك 

سفيه هــستند، در بيـشتر از يـك ســوم   راديـوگرافي كل ـ 

ها، وجـود     بيماران و به طور عمده در ساق و ساعد آن         

. اين ضايعه در ساعد راست بيمار ديده شد       ). 13(دارد  

، هيپرموبيليتي مفاصل   EDSهاي    يكي ديگر از مشخصه   

 به همراه درد و دررفتگي مفاصـل        IIIاست كه در تيپ     

وسـت در  به طور مشخص وجود دارد؛ ولي درگيـري پ    

وجود هيپرموبيليتي بـر    ). 16(باشد    اين تيپ حداقل مي   

شود كـه بـر اسـاس         بندي بيگتون تعيين مي     اساس طبقه 

 معيـار مينـور     2 نمـره و     9/5آن، بيمار حاضر با كسب      

داد ولــي درد  ديگــر، تظــاهر هيپرموبايــل را نــشان مــي

، )VII a,b(در نـوع آرتروكلاسـيا   ). 17(مفصل نداشت 

بليت ارتجاعي دارد و كبودي خفيـف       پوست افزايش قا  

تا متوسط و اسكار آتروفيك و هموسيدروتيك نيـز در          

اما عدم هيپرموبيليتي عمـومي     ) 18(شود    ها ديده مي    آن

ي مفصل لگن، كه      و شديد مفاصل و دررفتگي دوطرفه     

، احتمال ابتلا به ايـن      )15( حتمي است    VIIدر در نوع    

 تظـاهرات نـوع   از. كنـد  نوع را در بيمار بسيار كـم مـي      
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، شكنندگي پوست است كه     )VIIc(درماتواسپاراكسيس  

گردد؛ علائم كـوتيس لاكـسا        منجر به اكيموز شديد مي    

نبود شـواهدي از    ). 2،  19(نيز در اين تيپ وجود دارد       

. كنـد    را كمرنگ مـي    )VIIc(اكيموز شديد ابتلا به تيپ      

همچنين، عدم وجود هر گونه اختلال در ستون فقرات         

كنـد     را كم مي   )VI(احتمال ابتلا به تيپ كيفواسكوليوز      

)20.( EDS    ديتز  -هاي مارفان، لويس     را بايد از سندرم 

. و كوتيس لاكسا به عنوان بيماري جداگانـه افتـراق داد          

  نسبت به سندرم مارفـان، شـكنندگي پوسـت         EDSدر  

سـندرم  . بيشتر و هيپرموبيليتي مفاصـل شـديدتر اسـت        

 عروقـي، كرانيوفاسـيال     - ديتز با تظاهرات قلبي    -لويس

افـزايش  ). 21(شـود     و سيستم اسـكلتي مـشخص مـي       

 بايد با شـلي پوسـت       EDSقابليت ارتجاعي پوست در     

 افتـراق داده شـود      Debasyدر كوتيس لاكسا و سندرم      

 آهـستگي بـر   ها پوسـت آويـزان اسـت و بـه       كه در آن  

كوتيس لاكسا با خم شدن پوست شل بر        ). 7(گردد    مي

در ميـان   ). 22(شـود     روي صورت و تنه مشخص مـي      

، دانلـس  -اهلـرز سـندرم   (هاي هيپرالاستيـسيتي      سندرم

فقـط در  ) سودموگزانتوما الاسـتيكوم و كـوتيس لاكـسا     

  ).7، 23(باشد  كوتيس لاكسا ترميم زخم طبيعي مي

  

  گيري  نتيجه

 حاضر، عدم وجود كيفواسكوليوز مادرزادي و       در بيمار 

 هيپرمـوبيليتي   VIي تيـپ      مشكلات چشمي، رد كننـده    

ي پوســت و عــدم  شــديد مفاصــل، تغييــرات برجــسته

 نبـود،  VII a,bي نـسبي تيـپ    كيفواسكوليوز رد كننـده 

ي   كوتيس لاكسا و شكنندگي شـديد پوسـت رد كننـده          

  عروقـي رد - و عدم مشكلات قلبـي VII cنسبي تيپ 

وجـود اسـفروئيدهاي    . باشد   مي IVي نسبي تيپ      كننده

زيرجلدي، تومور كاذب مولوسكوئيد، اسكار آتروفيك،      

كبودي آسان و افزايش قابليت ارتجاعي پوست در اين         

 III بيماري نسبت بـه نـوع        I-IIبيمار بيشتر به نفع نوع      

ــت ــي . اس ــاس بررس ــر اس ــه و   ب ــورت گرفت ــاي ص ه

 اولـين و تنهـا مـورد        جستجوهاي اينترنتي، ايـن بيمـار     

 با اين گونه ضـايعات پوسـتي در         EDS ي گزارش شده 

  .باشد كشور مي
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Ehlers-Danlos Syndrome with Muluscoid Pseudo-tumor, Spheroid and  

Keratinous Cyst – Report a Rare Case 
 

Mansoor Moghimi MD1, Hamid Reza Soltani2, Omid Amini-rad3 

 
Abstract 

Background: Ehlers-danlos syndrome is consisted of a group of heterogeneous and rare inherited dis-
orders of connective tissue that is diagnosed by increased range of joint movements, friability, and 
increasing of skin elasticity. The diagnosis of this syndrome is often difficult and based on clinical 
criteria and family history. Many skin lesions are reported from the disease up to now and various and 
simultaneously skin lesions in this case is the main propose of this report.   

Case report: A 11-year-old male with cutaneous lesions on the right forearm, left elbow, and right 
knee was referred after a mild injury. Patient recalled history of similar lessions, delay in wound heal-
ing, easy bruising, and recurrent dislocation of wrist from childhood period. According to clinical ma-
nifestation, Ehlers-danlos syndrome was probable diagnosis for this patient. However due to the dis-
availability of specific diagnostic test in our country, there was no definite diagnosis. After sending 
biopsies of skin lesions to the pathology laboratory, spheroid nodule of forearm, organized hematoma 
in the elbow, and keratinous cyst in the right knee were diagnosed. 

Conclusion: Fat necrosis, traumatic hematoma, hernia of fat into the dermis with calcification and 
atrophic scars have been reported as various skin lesions in Ehlers-Danlos syndrome. Three synchro-
nous skin lesions and perforated keratinous cyst with marked inflammatory of foreign body distin-
guished this case from other similar previous cases. This case is the first case of Ehlers-Danlos syn-
drome with mentioned cutaneous dermatologic manifestations in Iran.  

Key words: Ehlers-Danlos, Muluscoid pseudo-tumor, Spheroid, Keratinous cyst. 
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