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  :مقدمه

  

  چكيده

آن در ارتباط با منطقه و  يكينيكل مياست و علا كيستميس دوزيلوئيفرم آم نيعتريشا ه،ياول دوزيلوئيآم

گرفتار  يماريب نيدر ا CNSجز ه بدن ب يها اكثر ارگان. كند يرسوب م ديلوئياست كه آم يوسعت

 ،هير ،مغز استخوان ،يغدد لنفاو ،آدرنال ،ديروئيت ،طحال ،دستگاه گوارش ،كبد ،ها  هيكل ،قلب( شوند يم

  ).و زبان يعضلات اسكلت ،پوست ،ومينوويس

 كاليمكان يدردها ،)Scleroderma skin like( مفاصلبدن و  يسفت ميرا با علا يا ساله 43 ماريما ب  :گزارش مورد

و علايم  يپاپولار پوست عاتيضا ،صدا يگرفتگ ،يسفاژيد ،بزرگتر از حد معمول يها شانه ،ياختصاص ريغ

 يوپسيدر ب. شده بود يبستر مارستانينفس در ب يكه به علت تنگ ميده يسندرم تونل كارپ شرح م

شد و در  دهيد لينوفيرسوب مواد آمورف ائوز يلريدرم پاپ هيو در ناح يآتروف ياندك درم ياپ ماريپوست ب

  .ديگرد دييأت دوزيلوئيآم Congo-red يزيرنگ آم

  .Shoulder pad sign ،زبان يبزرگ ،هياول دوزيلوئيآم  :واژگان كليدي

  :تعداد صفحات

  :ها تعداد جدول

  :تعداد نمودارها

  :تعداد منابع
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  مقدمه

آميلوئيدوز اوليه شايعترين فرم آميلوئيدوز سيستميك 

شود  اگر چه اين بيماري نادر در نظر گرفته مي. است

 ).1(ولي شيوع دقيق آن هنوز مشخص نيست 

به طور ژي بيماري و همچنين سندرم كلينيكي پاتولو

در ارتباط با منطقه و وسعتي است كه آميلوئيد  مستقيم

ه هر ارگاني در بدن بدر اين بيماري، . كند رسوب مي

البته اين بيماري (ممكن است درگير شود  CNSجز 

 - نوروپاتي حسي). كند اعصاب محيطي را درگير مي

  .ئيدوز استعصبي و اتونوم تظاهر شايع آميلو

طور واضحي ه ها و كبد در اين بيماري ب قلب، كليه

ها شامل دستگاه  شوند، البته ساير ارگان گرفتار مي

، غدد لنفاوي، مغز آدرنالتيروئيد،  طحال، گوارش،

 ي در فرم اوليه. شوند استخوان و ريه نيز درگير مي

آميلوئيدوز سينوويوم، پوست، عضلات اسكلتي و زبان 

  ).2(گردند  گرفتار مي

در  بـه طـور معمـول   در آميلوئيدوز كليه، آميلوئيـد  

شـايعترين   سندرم نفروتيككند و  گلومرول رسوب مي

تظاهر بيماريست كه با پروتئينوري شديد همراه اسـت  

تـري   در درگيري قلبـي بيمـاري دوره طـولاني   ). 4-3(

آن به صورت كارديوميوپاتي  ي دارد و علامت مشخصه

باشد  مي) Restrictive cardiomyopathy(تحديدي 

)2.(  

درگيري دستگاه گوارش در آميلوئيدوز اوليه بـه دو  

شـود، يكـي اخـتلالات حركتـي و      فرم بيشتر ديده مـي 

انفيلتراســيون . ديگــري خــونريزي از دســتگاه گــوارش

كبدي به عنوان يكي از علايم اصلي آميلوئيدوز در نظر 

  ).5(شود  گرفته مي

ر شايع آميلوئيـدوز اوليـه   تظاهكه نوروپاتي محيطي 

بـا علايـم   بيشـتر  شود كـه   افراد ديده مي% 20است در 

گردد و به تـدريج   ستزي در اندام تحتاني شروع مياپار

  ).6(كند  به سمت پروگزيمال پيشرفت مي

يكي ، )7(آميلوئيدوز ريوي دو تظاهر كلينيكي دارد 

هاي تومورال آميلوئيد در پارانشيم ريـه   به صورت توده

اه با بزرگي غدد لنفاوي هيلوم و اطـراف تراشـه و   همر

ديگري به صـورت انفيلتراسـيون منتشـر اينترستيشـيال     

فـرم دوم درگيـري ريـه باعـث حالـت      . پارانشـيم ريـه  

در تسـت   گـردد و  مـي ) Stiff lung( "سـفت  ي ريـه "

تحديـدي  علايـم  خـود را بـه صـورت     ،عملكرد ريـه 

)Restrictive pattern (دهد  نشان مي)2 .(  

مهمترين تظاهر خوني آميلوئيدوز اوليه به صـورت  

 ي انفيلتراسـيون ديـواره   ي باشد كه در نتيجه پورپورا مي

باعث شـكننده شـدن    و استعروق با مواد آميلوئيدي 

اســكلتي و  -تظــاهرات عضــلاني). 2(گــردد  آنهــا مــي

ــلات     ــيون عض ــامل انفيلتراس ــدوز ش ــلي آميلوئي مفص

ــكلتي  ــتاسـ ــودوهيپرتر   اسـ ــث پسـ ــه باعـ وفي كـ

)Pseudohypertrophy (بزرگـي زبـان   . گردد آنها مي

)Macroglossia (افراد % 10 حدود ناشايع است و در

شود، ولي اگر وجـود داشـته    دچار آميلوئيدوز ديده مي

. باشـــد، علامـــت پاتوگنوميـــك آميلوئيـــدوز اســـت

ترين فرم درگيري مفصلي در آميلوئيدوز اوليـه   برجسته

است كـه در  ) Shoulder pad sign(علامت پد شانه 

ــا   ي نتيجــه ــدوني كپســول مفصــلي ب انفيلتراســيون تان

اطراف مفصل هيـپ نيـز   اين پروسه در  .آميلوئيد است

بـروز تغييـرات غيـر    توانـد باعـث    افتد كه مي اتفاق مي

در اين مفصل گردد و محدوديت حركت ايجاد  طبيعي

تواند باعـث سـندرم تونـل     درگيري مچ دست مي. كند

  ).2(د شوكارپ 

  پاتوژنز، پروگنوز، درمان

پروســه پاتولوژيــك اصــلي در آميلوئيــدوز اوليــه،     
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زيــر  باشــد، ديســكرازي منوكلونــال پلاســما ســل مــي

از  ALهــاي  پروتئينــي فيبريــل) Subunit( واحــدهاي

هاي با زنجيره سـبك گرفتـه شـده كـه      ايمونوگلوبولين

). 8(اسـت   Bهـاي   محصول يك كلون منفرد لنفوسيت

در آميلوئيدوز اوليه بـيش  ) λ(بك لامبدا هاي س زنجيره

  ).9(شود  ديده مي) κ(هاي سبك كاپا  از زنجيره

مطالعات وسيع كلينيكي نشان داده است كه متوسط 

مـاه پـس از    24تـا   18بقاي بيمـاران آميلوئيـدوز بـين    

موضوع قابـل توجـه   ). 1(تشخيص بافت شناسي است 

 ـياين كـه افـرادي كـه درگيـري قلبـي و نارسـا       ب ي قل

)Congestive heart failure (  طـول   ،كننـد  پيـدا مـي

  ).2(تري دارند  عمر كوتاه

تنها درمان مشخص آميلوئيدوز اوليه كمـوتراپي بـا   

هـا   موادي است كه بر روي گسترش كلون پلاسما سـل 

شايعترين رژيم كموتراپي تركيبي از ملفـالان  . ثير داردأت

وص خص ـ ، بـه بعضي از افراد). 9(و پردنيزولون است 

ي كه پروتئينوري و سندرم نفروتيك دارند، پاسخ يها آن

هـاي غيـر    درمان). 10(دهند  دراماتيك به كموتراپي مي

 ؛اختصاصي ديگر نيز در بيماران آميلوئيدوز مهم اسـت 

هاي قوي در بيماران  به عنوان مثال استفاده از ديورتيك

توانـد باعـث    مـي  CHFمبتلا بـه سـندرم نفروتيـك و    

هـاي   يكـي از مهمتـرين جنبـه   . عمر شودافزايش طول 

درماني در بيماران آميلوئيـدوز اوليـه ايـن اسـت يـك      

 ـ بررسي كامل از ارگان ميـزان   ه،دم ـعمـل آ ه هاي بدن ب

درگيري هر كدام مشخص شود و براي بيمـار توضـيح   

داده شود كه ايـن بيمـاري چيسـت و چـه انتظـاري از      

  ).2(درمان بايد داشته باشد 
  

  گزارش مورد

اي با تنگي  ساله 43خانم  1378فروردين  22اريخ در ت

) س(نفس در بخـش رومـاتولوژي بيمارسـتان الزهـرا     

  .بستري گرديد

ماه قبل از دچار سفتي در پوست بـدن و   5بيمار از 

مفاصل شده بود و از دردهاي مكانيكال غير اختصاصي 

بيمار همچنين از كـاهش  . در اين مدت شكايت داشت

. اكثـر مفاصـل شـكايت داشـت    حركات در  ي محدوده

هـايش مقـداري بزرگتـر از     كرد كه شانه بيمار اظهار مي

  .حد معمول است

بلــع جامــدات  بــه از ســه مــاه قبــل بيمــار نســبت

ديسفاژي پيدا كرده و از دو ماه قبل دچار گرفتگي صدا 

در طي اين مـدت از تنگـي   كرد كه  شده بود و ذكر مي

  .برده است اي رنج مي هاي دوره نفس

مار سال گذشته يكبار به علت تنگي نفس بستري بي

شده بود و همچنين سابقه عمل جراحي سـندرم تونـل   

در طـول ايـن مـدت    . سال قبـل داشـت   5كارپ را در 

سابقه مصرف داروهاي مختلفـي از جملـه پردنيزولـون    

  .نمود به صورت نامرتب را ذكر مي

پوست بدن و صـورت، حالـت سـفتي     ي در معاينه

ت كه در ديستال اندامها ايـن سـفتي   خميري شكل داش

ــر مـــي  ــتر بـــه نظـ ــيد و بيشـ كـــل پوســـت  در رسـ

. رسـيد  بـه نظـر مـي     Scleroderma skin likeحالت

فـرم در پشـت    بيمار يك سري ضايعات پاپولار واكسي

ها، كشاله ران و زير بغل ديـده   ها، گردن، زير سينه پلك

  ).2و  1 شكل(داشت 
   

  
  .ها فرم در پشت پلك ضايعات پاپولار واكسي .1 شكل
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  .زير بغل فرم در ضايعات پاپولار واكسي .2-شكل

  

رسـيد و   نظر مي  تر از حد معمول به ها برجسته شانه

زبان مختصري بزرگتر از حد معمول بـود بـه صـورتي    

  ). 3 شكل(ها بر روي آن مشخص بود  كه آثار دندان

  

  
  .ن هويداستها بر روي آ وضعيت زبان بيمار كه آثار دندان .3 شكل

  

در معاينـه  . و در خط وسـط بـود   طبيعيتيروئيد بيمار 

. بود طبيعيقلب صداي اول افزايش داشت و سمع ريه 

ها  ها نبض شكم نرم و ارگانومگالي لمس نشد، در اندام

ي مفاصــل محــوري و  معاينــه. قرينــه و ملمــوس بــود

 محيطي طبيعي بود و تست فـالن در هـر دو دسـت در   

ــو  30 ــت ب ــه مثب ــتقيم . دثاني در لارنگوســكوپي غيرمس

ضايعه پاتولوژيكي ديده نشد فقط مختصر اريتم سـطح  

  .خلفي لارنكس ديده شد

  :بررسي پاراكلينيك

  در اكوكارديوگرافي قلب بيمار،

Moderate RVE, Moderate PH, Severe LVH, 
EF=50-55% PAP: 55, MR2+, TR+   

ل در سونوگرافي شكم، اندازه كبد و طحـا . گزارش شد

 Prominentهاي داخـل كبـدي انـدكي     طبيعي و وريد

ديلاته و مختصر افيوژن پلورال سمت چـپ   IVCبود، 

 وضــعيتدر اســپيرومتري ريــه  . شــد رويــت مــي 

Restrictive  داشت وBarium swallow نيـز   بيمار

و  Early esophageal dysmotility حـــاكي از

Some degree of Gastro-esophageal reflux 
گرافي دست دانسـيته اسـتخواني    در راديو. دگزارش ش

در . طبيعي بـود و اروزيـون يـا خـوردگي ديـده نشـد      

هـاي آزمايشـگاهي    ، مشروح يافته2 و جدول 1 جدول

  .بيمار آورده شده است
  

  .بيمار نمونه خون هاي آزمايشگاهي يافته .1 جدول

33AST5700WBC

26ALT11Hb

152ALKP624000Plt

14PT55ESR

74PTTNegativeCRP

3/1INRNegativeRF

97TG7BUN

129CHOL9/0Cr

87LDL8/9Ca

23HDL5/4P

133T3137Na

5/6T48/3K

2/4TSH57CPK

  466LDH

  

  .بيمار نمونه ادرار هاي آزمايشگاهي يافته .2 جدول

 نمونه ادرار تهساع 24نمونه ادرار 

2900  V  + +  Pr  

655  Cr  5  PH  

1566 Pr + Blood 
  4 -3 WBC 

  6 -4 RBC 
  1 Granular cast 
  1015 SG 
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ــورز ســرم در  ــروتئين الكتروف   ، Alb ،2/4 :α1: 9/52، پ

4/16  :α2 ،2/13 :β ،13 :γ.  

از بيمار بيوپسي پوست به عمـل آمـد، در بررسـي    

آتروفـي و در ناحيـه درم   درم اندكي  ميكروسكوپي اپي

پاپيلري رسـوب مـواد آمـورف ائوزينوفيـل بـه چشـم       

مطـرح   تقـو بـه  خورد كه احتمـال آميلوئيـدوز را    مي

  ). 4 شكل( نمود مي

  
  .درم ميكروسكوپي اپينماي  .4 شكل

  

ييـد  أنيز آميلوئيـدوز ت  Congo-redآميزي  در رنگ

  ). 5 شكل(گرديد 
  

  
  Congo-red آميزي در رنگ درم ميكروسكوپي اپي نماي: 5 شكل

  

  بحث

توانـد بـه صـورت علايـم متنـوع       آميلوئيدوز اوليه مـي 

ــد    ــان ده ــود را نش ــتميك خ ــون   ؛سيس ــي چ  علايم

 

ي قلـب و  ينارسـا  ،هپاتواسـپلنومگالي  ،ادم ،پروتئينوري

هـاي اصـلي كـه      بيماري). 4، 11- 13( سندرم تونل كارپ

ميلـوم   ممكن است به آميلوئيدوز ارتباط داشته باشد شامل

مولتيپل، ماكروگلوبولمي والدنشتروم و اخـتلالات بـدخيم   

  ).4، 11(باشد  ها مي ها يا لنفوپلاسما سل پلاسما سل

آميلوئيـدوز   ALاوليه كه تحـت عنـوان    آميلوئيدوز

شـامل اخـتلال پروليفراتيـو كلونـال      ،شـود  شناخته مـي 

هـاي منوكلونـال    كـه در آن فيبريـل   سـت ها پلاسما سل

و  قلـب  كبـد، (ها  در كليه و ساير بافتسبك  ي زنجيره

). 14-17(كننـد   رسـوب مـي  ) سيستم اعصاب محيطي

باعـث   ،آميلوئيدوز ALها در  پروليفراسيون پلاسما سل

موارد % 90 ايجاد پاراپروتئين در سرم يا ادرار در حدود

در يك مطالعه، منوزومي كرومـوزوم  ). 4 ،18(گردد  مي

زومـي   همچنـين تـري  شايعترين ابنورماليتي بوده و  18

  ).19(بعضي از كروموزوم ها ديده شده است 

اثبات بافت شناسي وجود آميلوئيد براي تشـخيص  

توان بـا اسـتفاده    درصد بالاي موفقيت را مي. لازم است

 ـ   يها از روش دسـت  ه ي كه كمتر تهـاجمي اسـت نيـز ب

موفقيـت آسپيراسـيون    ميـزان در مطالعات قبلـي  . آورد

 50-70 بيوپسـي ركتـوم   ،درصد 60-80چربي شكمي 

 و پوست درصد 50-55( ، بيوپسي مغز استخواندرصد

در بعضـي  ). 4، 20-22(گزارش شده است  درصد 50

تمايل به خونريزي  Χاز بيماران به علت كمبود فاكتور 

بيشتر است كه اين موضـوع انجـام بيوپسـي را دشـوار     

  .كند مي

شـايعترين   ؛كموتراپي است ،درمان آميلوئيدوز اوليه

 .)9(رژيم كموتراپي ملفالان به علاوه پردنيزولون است 

توانـد   ها مـي  هاي غير اختصاصي شامل ديورتيك درمان

  .باعث افزايش طول عمر شود
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Primary amyloidosis is the most prevalent form of systemic 
amyloidosis and clinical sign of this disease is in association with the 
extent of amyloid deposition in organ systems. Most of the organs, 
except central nervous system, involved in this disease (heart, kidneys, 
liver, GI system, spleen, thyroid, adrenals, lymph nodes, bone marrow, 
lung, synovium, skin, skeletal muscle and tongue). 

Background:  

We describe a 43 years Iranian female patient with sign of hardness of 
skin and joints (scleroderma skin like), nonspecific mechanical pain, 
shoulder bigness, dysphasia, hoarseness, popular skin lesions, and 
signs of carpal tunnel syndrome, which hospitalized because of 
dyspnea. In the skin biopsy and with light microscopy there was 
epidermal atrophy and in papillary dermis deposition of amorphous 
eosinophilic material. In congo-red staining amyloidosis was proved. 

Case Presentation:  

In spite of this point that the primary amyloidosis is the most prevalent 
form of systemic amyloidosis, in our country this is the very rare 
disease and the diagnosis especially in early stages is difficult. In early 
stages, skin manifestations of disease can confuse with other diseases 
like hypothyroidism and scleroderma in edematous stage and in our 
patient waxy form papules was similar to familiar 
hypercholesterolemia. Because of this presentation we fall in mistake 
in primary evaluation but the proteinuria cause the suspicious of 
amyloidosis and finally the diagnosis. 

Conclusion: 

Shoulder pad sign, tongue bigness, primary amyloidosis Key words:  
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