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  Naevoid سل كارسينوماي بازال سندرم

  
  3سيادت اميرحسين دكتر ،2عندليب فاطمه دكتر ،1شاهمرادي اله ذبيح دكتر

  

  چكيده
 است غالب ارثي سندرم يك) Gorlin syndrome( گورلين سندرم يا) NBCCSيا  Nevoid basal cell carcinoma( بازال سلول خال شبه سندرم

 نسبت و باشد مي متغير 256000 در 1 تا 57000 در 1 بين بيماري اين شيوع .است همراه ها نئوپلاسم به ابتلا استعداد و تكاملي هاي ناهنجاري از طيفي با كه
 با يها كراتوسيت متعدد،) BCCيا  Basal cell carcinoma( بازال سلول كارسينوماي وجود بيماري اين اصلي باليني تظاهرات .است 1:1 زن به مرد
 ماكروسفالي،( صورت هاي ناهنجاري و اكتوپيك اي جمجمه داخل كلسيفيكاسيون اسكلتي، هاي ناهنجاري پا، و دست كف هيپركراتوز آرواره، در دنداني أمنش

 دو ما، اول بيمار در .شود مي داده شرح ها آن ميعلا و معرفي NBCCS به مبتلا بيمار مورد سه مقاله اين در .است) شديد چشمي آنومالي و كام شكاف
 داشت وجود) مدولوبلاستوما( فرعي كرايترياي يك و) Palmar pits دست كف يها فرورفتگي و سال 30 از قبل سنين در متعدد BCC( اصلي كرايترياي

 كه داشت وجود) دنداني أمنش با كراتوسيست و سال 30 از قبل سنين در متعدد BCC(  اصلي كرايترياي ود دوم بيمار. بود گورلين سندرم ي هدهند نشان كه
 وجود) فرونتال برآمدگي و اسكلتي آنومالي( فرعي كرايترياي دو و) متعدد BCC( اصلي كرايترياي يك سوم بيمار. دكر مطرح را گورلين سندرم تشخيص

 تخريب و بدخيمي مانند مدت دراز عواقب از پيشگيري براي درمان و هنگام زود تشخيص سندرم، اين در. كرد مي ييدأت را گورلين سندرم تشخيص كه داشت
 .دارد اهميت Oromaxillofacial شكل تغيير و

  
  

  سردبير به نامه
  يــا  NBCCS( بــازال ســلول خــال شــبه ســندرم

Nevoid Basal Cell Carcinoma (نيگـورل  سندرم اي و 
)Gorlin syndrome (بـا  كه است غالب يارث سندرم كي 
 بــه ابــتلا اســتعداد و يتكــامل يهــايناهنجــار از يفــيط

 توسط 1960 سال در سندرم نيا. است همراهها نئوپلاسم
Gorlin و Goltz ياسـام  بـا  1984 سال در و شد يمعرف 
 ،Gorlin-Goltz سـندرم  ،Gorlin سـندرم  ماننـد  يمختلف

 ،(NBCCS) بـازال  سـلول  نوميكارس ـ خـال  شـبه سندرم 
 متعدد خال شبه عاتيضا با بازال سلول نوميكارس سندرم

)Multiple nevoid basal-cell carcinoma syndrome 
 سـلول  نوميكارس متعدد عاتيضا سندرم، )MNBCCSيا 

  يـــا  BCNS( بــازال  ســلول  خــال  ســندرم  بــازال، 

Basal cell nevus syndrome( ،متعدد، يومايبازال سندرم 
 يتومورهـا - آرواره يهـا  سـت يك سندرم پنجم، فاكوماتوز
ــازال ســلول  اخــتلالات ســندرم ،ياســكلت اخــتلالات- ب
 عاتيضـا  سـندرم  ،يدنـدان  منشـأ  با توزيكراتوس- ياسكلت
 يهـا  سـت يك - بـازال  سـلول  خال شبه يومايليتياپ متعدد
ــده–آرواره ــاخه دو ي دن ــ ،(Bifid rib) ش ــوز يپل  زيانك
 متعـدد  ومـاتوز يتلياپ تي ـنها در و يارث بولاريماند- يپوست
 در 1 نيب يماريب نيا وعيش ).1( است شده دهينام زهيژنرال

در  ابتلا نسبت و باشد يم ريمتغ 256000 در 1 تا 57000
 ني ـا ياصـل  ينيبـال  تظـاهرات ). 2( اسـت  1:1 زن به مرد
ــاريب ــود يم ــ وج ــلول ينومايكارس ــازال س ــدد، ب  متع

 كف پركراتوزيه آرواره، در يدندان منشأ با يها تيكراتوس
  داخل ونيكاسيفيكلس ،ياسكلت يهايناهنجار پا، و دست
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 ها آن باليني تظاهرات با همراه شده معرفي بيمار مشخصات سه .1 جدول

 هاي بيمارانويژگي  سن  جنس

  18  زن
همراه  بيني پهني ،)3شكل (*كف دست يها فرورفتگي، تشنج، **مدولوبلاستوما، )2 و 1 هاي شكل( *متعدد بازال سلول كارسينوم

  ضايعه در پوست سر ،**پيشاني يي ناحيههاچشم و برجستگييبا افزايش فاصله
 *دندانيأ ي مانديبولار با منشها كراتوسيست ،*متعدد  بازال سلول كارسينوم  35  زن

  **پيشاني برجستگي، )4 شكل(**،كيفواسكوليوز مادرزادي*متعدد بازال سلول كارسينوم  45  مرد
  معيار فرعي: **  اصليمعيار : *

  
 صــورت يهــايناهنجــار و كيــاكتوپ ياجمجمــه

) ديشـد  يچشـم  يآنومـال  و كام شكاف ،يماكروسفال(
 NBCCS بـه  مبـتلا  ماريب مورد سه مقاله نيا در. است

). 1 جدول(است  شده داده شرح هاآن ميعلا و يمعرف
 همكاران و Evans توسط NBCC يصيتشخ يايتريكرا
 نظـر  اسـاس  بـر . شد اصلاح Kimoni توسط و يمعرف

 دو وجــود نيگــورل ســندرم صيتشــخ يايــتريكرا يو
 ياصـل  ياي ـتريكرا كي ـ بـا ) Major( ياصـل  يايتريكرا

)Major (يفرع يايتريكرا دو و (Minor) باشد يم.  
 كارسـينوماي  دو از بـيش  وجـود  شامل اصلي ميعلا
 يــك يــا) BCCيــا  Basal cell carcinoma( بــازال ســلول

 از بـيش  يا سالگي 30 از قبل سنين در بازال كارسينوماي
 أمنش ـ بـا  كراتينوسـيت  گونـه  هـر  بازال، سلول خال 10

 ثابت هيستولوژيآزمايش  با كه) Odontogenic( دنداني
 سـه  وجود ،Polyostotic استخواني كيست يا باشد شده
 كلسيفيكاسيون پا، كف يا دست كف فرورفتگي بيشتر يا

Lamellar ــك ــا اكتوپي ــن در زودرس ي ــل س  20 از قب
 فـاميلي  ي سابقه و Falx cerebri كلسيفيكاسيون سالگي،
 مي ـعلا .، هسـتند بـازال  سـلول  كارسـينوماي  براي مثبت
 شـدن،  شـاخه  دو ارثـي،  اسـكلتي  آنومـالي  شامل فرعي
 چسـبيده  هـم  به يها همهر دنده، فقدان يا بودن دار فاصله

 97 صـدك  از بـيش  تاليپياكس–فرونتال محيط اي، گوه يا
 تخمـداني،  يـا  قلبي فيبروماي فرونتال، برآمدگي با همراه

 و لنفومزانتريــــك يهــــا كيســــت مدولوبلاســــتوما،

 چنـد  لـب،  يـا  كام شكاف مثل مادرزادي هاي ناهنجاري
 كولوبومـا  كاتاراكـت، ماننـد   چشـم  آنومالي و يا انگشتي

(Coloboma) در .)3- 4( ، هســـتندميكروفتـــالموس و 
 سنين در متعدد BCC( اصلي كرايترياي دو ما، اول بيمار
 دســت كــف يهــا فرورفتگــي و ســال 30از  قبــل

 Palmar pits  (فرعي كرايترياي يك و )مدولوبلاستوما (
 بيمار. بود گورلين سندرم ي هدهند نشان كه داشت وجود
 از قبـل  سنين در متعدد BCC(اصلي  كرايترياي ود دوم
 داشـت  وجـود ) دنـداني  أمنش با كراتوسيست و سال 30
 بيمـار در . كنـد  مي مطرح را گورلين سندرم تشخيص كه

ــوم ــك س ــاي ي ــلي  كرايتري ــدد BCC(اص  دو و) متع
) فرونتـال  برآمدگي و اسكلتي آنومالي( فرعي كرايترياي

 تأييـد  را گـورلين  سـندرم  تشـخيص  كـه  داشـت  وجود
 درمـان  و هنگـام  تشـخيص زود  سندرم، اين در. كرد مي

 و بـدخيمي  ماننـد  درازمـدت  عواقب از پيشگيري براي
 .دارد اهميت Oromaxillofacial شكل تغيير و تخريب

BCC تومـور  تهاجم دليل به بيماران اين در هاجميت 
 بـه  منجـر  توانـد  مي حياتي هاي ارگان ساير يا مغز به

 سـندرم  ايـن  بـا  همراه مدولوبلاستوماي و شود مرگ
 شـود  مـي  شـيرخوارگي  سنين در بيمار مرگ موجب

 دنـداني،  أمنش ـ با يها كراتوسيست عود دليل به). 5(
 شـود  مي ايجاد آرواره شكل تغيير مختلف درجات به

ــه ــا كيســت جراحــي از ناشــي ك  اســت متعــدد يه
 .)4تا  1 هاي شكل(
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Naevoid Basal Cell Carcinoma Syndrome 
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Abstract 
Nevoid basal cell carcinoma syndrome (NBCCS), also known as Gorlin syndrome, is a hereditary 
condition characterized by a wide range of developmental abnormalities and a predisposition to 
neoplasms. The estimated prevalence varies from 1/57,000 to 1/256,000, with a male-to-female ratio 

of 1:1. Main clinical manifestations include multiple basal cell carcinomas (BCCs), odontogenic 
keratocysts of the jaw, hyperkeratosis of palms and soles, skeletal abnormalities, intracranial ectopic 
calcifications, and facial dysmorphism (macrocephaly, cleft lip/palate and severe eye anomalies). This 
paper introduces three NBCCS patients and describes their symptoms. In our first case, two major 
(multiple BCCs in younger than 30 years of age, and palmar pits) and one minor (medulloblastoma) 
criteria were met, which were indicative of Gorlin syndrome. The second case had two major criteria 
(multiple BCCs in younger than 30 years of age and odontogenic keratocyst), which confirmed Gorlin 
syndrome. The third case had one major criterion (multiple BCCs) and two minor criteria (congenital 
skeletal anomaly and frontal bossing) which confirmed Gorlin syndrome. Early diagnosis and 
treatment is important in preventing long term squeals of this syndrome that include malignancy and 
oromaxillofacial deformation and destruction. 
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