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 كي از يگزارش م؛يبدخ يتومايستوسيه بروزيف با همراه Rothmund-Thomsonسندرم 

  مطلب ينيبازب و ماريب
  

  2 ييطبا يمهد دكتر ،1يجلال زيعز يهاد ريم دكتر
  
  

  دهيچك
 .كند يم ريدرگ را گريد يها ارگان و پوست يها هيلا كه است مغلوب اتوزومال نادر يماريب تامسون سندرم :مقدمه

 6حدود  از. شد شروع يو يماريساله بودكه ب 3 او. ساله  است14 دختر كي در تامسون-راتموند سندرم صيتشخ گزارشمطالعه  نيا :مورد گزارش
 نيا. بود شده يبستر خود راست آرنج يرو بر متورم دردناك تماتوزيار توده ليدل به او .برد يم رنجآرنج راست و ساعد  تورم و درد از شيماه پ
 سر، هيناح يموها. داشت پرنده هيشب يظاهر او ،يكيزيف ينهيمعادر . بود شده بزرگ جيتدر وبه داكردهيپ تظاهر شيپ سال كي از توده

 .بود پشتكم هامژه و ابروها

پرونده به عنوان  نيتا گزارش ا ميگرفت ميتصم ما .دارد وجود ميبدخ يتومايستوسيه باتامسون - راتموندسندرم  يبر رو يقبل گزارش چند:يريگ جهينت
  .گردد ارائه مارانيب نياز ا تيحما يبرا يگريسند د

  ميبدخ يتومايستوسيه تامسون،-راتموند سندرم لودرمال،يپوك :يديكل واژگان
 

  مقدمه
 ژنودرمـاتوز  يماريب كي Rothmund-Thomson سندرم

ــال ــوب اتوزوم ــادر مغل ــت ن ــه اس ــاهر ك  زودرس تظ
ــايكيپو ــدرگ و لودرم ــد يري ــان و يجل ــدد يارگ  از متع
  .ديآ يم شمار به آن يهايژگيو

 يدختر تيوضع شرح تا ميشد آن برمطالعه  نيا در
ــاله 14 ــه را سـ ــرا كـ ـــ يو يبـ ــندرم صيتشخـ   سـ

Rothmund-Thomson ماريب. ميده گزارش بود، مطرح 
 سـمت  سـاعد  و آرنـج  تـورم  و درد از مـاه  6 مـدت  به

 ني ـا يهمراه ـ از يكم ـ يها گزارش. برد يم رنج راست
. وجـود دارد  ميبدخ ي بروزهيف يتومايوسيستيه با سندرم
 يبـرا  يگـر يد مـدرك مـورد را بـه عنـوان     نيا نيبنابرا
  .ميكردگزارش  يماريدو ب نيا يهمراه از تيحما

  مورد گزارش
 يبـرا  يسـالگ  3ار سن  كه بودساله  14 يما، دختر ماريب
. بودمطرح  Rothmund-Thomsonسندرم  صيتشخ يو

آرنـج   يدردناك متورم بر رو تماتوزيار يتوده لياو به دل
 ـ كيتوده از  نيا. شده بود يراست خود بستر  شيسال پ

 در. بـود  شـده  بـزرگ  جيتـدر  بـه  وبـود   داكردهيتظاهر پ
 يموهـا . پرنده داشـت  هيشب ياو ظاهر ،يكيزيف ي نهيمعا
  ).1شكل (كم پشت بود  ها سر، ابروها و مژه يهيناح

 التهـاب  دچـار  مـار يب و بـود  دهي ـپر رنـگ  ملتحمه بافت
زبـان و مخـاط    .بود) Angular cheilitis( ها لب يا هيزاو
  .شده بود گمانتهيپ يدهان

ــا اســتخوان ــارس و متاكــارپ يه  وجــود اول متات
انگشتان، كف  يرو بر. بود شده كوتاه ساعد و نداشت
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مانند وجود  ليزگ عاتيو ضا ها زخم پاها كف و دست
  ).2شكل (داشت 
  

  
كم  ها سر، ابروها و مژه يهيناح يموها پرنده، هيشب يظاهر. 1شكل

  .پشت هستند
  

  
  انگشتان و كف پا يمانند رو ليزگ عاتيو ضا ها زخم. 2 شكل

  
تنــه و  صــورت، در و بــود لودرمــاتوزيكيپو پوســت

ــا پ ــياعض ــيدپ ون،يگمانتاس ــاز ونيگمانتاس  يو تلانژكت
 ـ بـود،  يعيطب ريغ يجسمان رشد. شديممشاهده   از يول

 .ديرس يم نظر به يعيطب ماريب يذهن نظر

 ري ـنظ بلـوغ  از يميعلا و داشتوجود  سميپوگناديه
 زي ـو ن يشـرمگاه  يهي ـبغـل و ناح  ري ـز يهيناح يموها
  .عادت ماهانه مشاهده نشد ي دوره

   يهـا  دستگاه گريد و بودند يعيطب ها دندان و ها ناخن

 يآنم ـ يخـون  يهاسلول شمارش. نداشتند يمشكل بدن
 خـون  يميوشيب. داد نشان را كيتينورموس و نورموكروم

 يادي ـتعـداد ز  X ياشعه با يربرداريتصودر .بود يعيطب
 يپـا  يبررس ـ. شد گزارش هيراز متاستاز  يكدورت ناش

ــدرگ ــا ري ــرنشــان X ياشــعه ب ــورم گ ــت ت ــرم باف  و ن
 بـزرگ  ياتـوده  MRI در. بود كيپاتولوژ يها يشكستگ

 زي ـن و اولنـا  اسـتخوان  مـال يپروگز 3/1 بـه  گسـترش  با
 يهي ـناح گسـترش  بـه  منجر كه شد مشاهده آن بيتخر

 بـه  يمفصـل  وژنياف بدوندنبال آن  به وبود  هنكروزه شد
 يشـامل رونـد   و بود افتهي گسترش آرنج يمفصل سطح
  )3شكل (بود  يغضروف منشأ با ژهيو به ميخخوش
  

  
 ماليپروگز 3/1 بيتخر و گسترش با ياتوده MRI. 3 شكل
 كينكروت يهيناح با شدن پهن موجب كه داد نشاناولنا را  ناستخوا

 يمفصل وژنياف. بود افتهيآرنج گسترش  يبود و به سطح مفصل
  .نداشت

  
 م،يبـدخ  نئوپلاسـم  بافـت  گـر نشان يستوپاتولوژيه
سلول جمله از ييهاسلول. بود يچيمارپ يالگو با اغلب

 توپلاسـم يس به هستهو با نسبت  يشكل چند يدوك يها
)N/C (،غالـب  يهـا هسـتك  و يكوليوز يها هسته بالا 

 در ياچندهسـته  يآساغول يتومور يهاسلول با همراه
  ).4شكل (شد  دهيد يستوپاتولوژيه
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ن هـاي مـاتريكس هيالينـه بـه     وزه و كانونواحي نكر
   چيهــ. داشــت وجــود يچيمــارپ يالگــو) در( بــا ژهيــو

 جينتـا  نيبنـابرا . مشاهده نشـد  يميتشكل استخوان بدخ
ــا  نشــان يشناســبافــت ــا بــالا يدرجــهاز ســاكروما ب  ب

  .داشت ميبدخ يبروزهيف يتومايوسيستيه
ارجاع داده شد و  يارتوپد) دپارتمان(به بخش  ماريب

 ر،يدرگ آرنج) ونيآمپوتاس( قطع و يدرمانيميشبا وجود 
  .سپرد جان ماه 2 گذشت از پس

  

  
 يها هسته بالا، N/Cو نسبت  يچند شكل يدوك يها سلول. 4 شكل
چند  يآساغول يتومور يها سلول و غالب يها هستك و يكوليوز

  .ياهسته
  
  بحث
 اتوزومال يناهنجار كي Rothmund-Thomson سندرم

). 1( دهــد يمــ رخ زنــان در اغلــب كــه اســت مغلــوب
يآنومـال سندرم بـا   نيا يهمراهاز  يمتعدد يها گزارش

ــايكار يهــا ــيتر ســمييموزامتنــوع شــامل  يپيوت  ،يزوم
بــه  تيحساســ شيافــزا و DNA ميتــرم نييپــا تيــظرف

UVC 2- 3( موجود است.(  
ــاول عاتيضــا . ابــدي يمــ تكامــل يمــاهگ 3- 6 در هي
 لودرمـا يكيپو آن پـس  از و ادمـاتو  و تماتويار يها پلاك
 يآتروف از پس رهيت ياقهوه ونيگمانتاسيپ. ابدي يم تظاهر

 نيشتريو ب نينخست ها گونه. ابدي يم تكامل يتلانژكتاز و
 ،يشـان يپ امـا  شـود،  يم ـ ريدرگ شدت به كه است ييجا

 سـپس . شـود  يم ـ ري ـبـه نـدرت درگ   هـا  چانه و گـوش 
 ريــدرگســاق  يو قســمت تحتــان هــا ســاعد هــا، دســت

 ريــدرگ اغلــب پاهــا و) Battocks( هــاكفــل. شــوند يمــ
  .شوند يم

كـاهش   يكـودك  يدوره از پـس  نـور،  به تيحساس
 داري ـپا( ابدي ادامه يسالبزرگ تا است ممكن اما ابد،ي يم

ــد ــ در). 4- 6) (باشـ ــوارد از ياريبسـ ــوز، مـ  در كراتـ
 يدوره از اسـت،  معـرض  در كه پوست از ييها قسمت
 اسـت  ممكـن . شـود  يم ـ جـاد يو پـس از آن ا  ينوجوان
ــوز درســلول اســكواموس  نوميكارســ ــ كرات  پوســت اي
 ليزگ يها كراتوز. ابديآن تكامل  يكنندهاحاطه كيآتروف
 تي ـفعال تواننـد يم ها قوزك و پاها ها، مچ ها، دست مانند

سر اغلب كم پشـت   يها مو). 7- 8( كند محدود را ماريب
. ندوجـود نداشـته باش ـ   اسـت  ممكن و هستند فيو ظر
بغل و زهار اغلب كم پشـت   ريز يموها ها، و مژه ها ابرو

 يع ـيگاه طب ها ناخن. ندارند وجود يطور كل به اي هستند
 معمـول  طـور  بـه . هسـتند  كيستروفيگاه كوچك و د و

. دارند كوتاه يقامت مارانيب اغلب. هستند يعيطب ها دندان
 يجمجمـه  هيو شب كوچك هاآن يجمجمه است ممكن

ــدگان  ســميدييرويپرپاراتيه  و ســميپوگوناديه. باشــد پرن
ــا ــت عيش ــه). 9( اس ــر مـ ـ ب ــد ينظ ــه  رس ــك  وعيش

  .باشد داشته شيافزا سميديئيرويپرپاراتيه
 يمـار يو ب Rothmund-Thomson سـندرم  يهمراه

 ياسـكلت  يها يناهنجار. گزارش شده است زين سونيآد
 بـا  است ممكن كه است X-Rayدر  اليرادشامل نقص 

بـودن سـر    يع ـيطب ري ـو غ شسـت  انگشـت  يپوپلازيه
). 10(كامل آن همـراه باشـد    فقدان اي وسياستخوان راد

 يهـا  در اسـتخوان  ژهي ـو بـه  استئوسـاركوما  بـروز  خطر
 يدر خردسال تواند يمو  است شده شناختهساق  يتحتان

  ).11- 12( ابدي تظاهر زين
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 مـوارد  شـامل  شده گزارش همراه يها يماريب گريد
  :است ريز

 كيسپلاستيلوديم سندرم  
 ميبدخ نياكر پروما  
 13- 14( ميبدخ بروزيف يتومايوسيستيه(  
 يا حلقه پانكراس  

 دوازدهه استنوز  
سـندرم بـه طـور معمـول هـوش       نيا دچار مارانيب
بـه تكامـل    مـاران، يب ني ـعمـر متوسـط ا  . دارنـد  يعيطب

 صـورت  ني ـا ري ـغ در دارد، يبستگ همراه يها يميبدخ
  . باشند داشته يعيطب يعمر طول كه رود يم انتظار
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Rothmund-Thomson Syndrome Associated with Malignant Fibrous 

Histiocytoma: Report of a Case and Review of Literature 
 

MirHadi Aziz Jalali MD1, Mehdi Tabaie MD2 

 
Abstract 

Background: Rothmund–Thomson syndrome is a rare autosomal recessive genodermatosis 
characterized by the early onset of poikiloderma, and several other cutaneous layers and organ 
involvements.  

Case Report: This is a report of a 14-year-old girl who has been diagnosed with Rothmund–Thomson 
syndrome since she was 3 years old. She has been suffering from pain and swelling of the right elbow 
and forearm for about 6 months. She was hospitalized because of a swollen, tender erythematous mass 
on her right elbow that had appeared one year earlier and had enlarged gradually. On physical 
examination, she had a bird-like appearance. Scalp hair, eyebrows and lashes were sparse. 

Conclusion: There are few previous reports on Rothmund–Thomson syndrome associated with 
malignant fibrous histiocytoma. We decided to report this case as another supporting document for 
this association. 

Keywords: Poikiloderma, Malignant fibrous histocytoma, Rothmund–Thomson syndrome 
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