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مقدمه
ــپلازیبرودیف ــتخوانيســـ ــوندهیاســـ ــروندهیپشـــ (FOP)شـــ

(Fibrodysplasia ossificans progressive)ــ ــتلالکی ــادراخ ن
بافـت کامـل نفـوذ وغالـب اتوزومـال توارثباکنندهناتوانیکیژنت

ــاوعیشــاســت.همبنــد ــودهنفــرونیــلیمدودرکیــيمــاریبنی وب
دمـور دریتیجنس ـوییای ـجغراف،یتیقـوم ،ينژادتیارجحگونهچیه

ــرحآن ــتینمطـ ــه).1-4(سـ ــامشخصـ ــليهـ ــایاصـ ــارانیبنیـ مـ
پـا ودسـت شستانگشتخاصشکلدريمادرزاديهايناهنجار

یزندگبهدیامکاهشویمثلدیتولیبرازندگکاهشعلتبهاست.
دی ـجديهـا جهـش ازیناش ـيماریبنیامواردتیاکثرماران،یبنیا

افـراد تی ـاکثر).6و5(اسـت کیاسپورادصورتهبويخودخودبه
علـت بـه اغلـب نهاآمرگوحرکتندیبیسالگ20درFOPبهمبتلا

دهـد یم ـرخنهیس ـقفسـه حرکتتیمحدودازیناشيویرعوارض
کدکنندهژنيهایکپازیکیدرجهشعلتبهيماریبنیا).8و7(

ACVR1کـــهیاســـتخوانکیـــمورفوژننیپـــروتئ1نـــوعرســـپتور

(Activin A Receptor Type گـردد. یم ـجـاد یا؛شـود یمدهینام(1
قـرار (2q23-24)2رهشـما کرومـوزوم بلنـد يبـازو يروبـر ژننیا

یمعنبدجهشنوعازگوتیهتروزجهش15تاکنون).9-11(دارد
ژننی ـاشـده حفاظتینواحدريبازجفت3حذفجهشکیو

ین ـیپروتئيسـاز مـدل ويردعملکمیمستقزیآنال.استشدهگزارش
آوردندسـت هب ـيهـا جهـش نوعازهاجهشنیاهمهکهدادهنشان

FOPبـه مبتلارمایب3500حدودکهشدهزدهنیتخماست.عملکرد

گـزارش آنازمورد800حدودتاکنونیولدارند؛وجودجهاندر
دختـر مـورد کی ـیمعرف،گزارشنیاازهدف).9-13(استشده

بـا وبـرد یم ـرنـج يمـار یبنیاازسال11مدتبهکهاستساله20
است.روبروبدنمفاصلتمامدریحرکتدیشدتیمحدود

بیمارمعرفی
نیوالـد فرزنـد نیپنجم ـوتـرکمن تیقومازساله21دخترماریب

خـواهر کی ـوبرادرسهيداراماریباست.يشاوندیخونسبتبدون
لی ـدلبـه وکـرد دایپظهوریالگس9ازدخترنیايماریباست.سالم
پزشـک بـه ؛شـد واردگـردنش پشـت کـه ییترومـا ازحاصلتورم

نی ـاجیتـدر بهد.ینگردهیاراحیصحصیتشخابتدادرونمودمراجعه
يهـا تـوده همزمـان ودی ـگردلمـس قابلوترکوچکوسفتتورم

سـفت ونمـود رشـد مـار یبنی ـافقـرات سـتون مـوازات بـه يمتعدد
سـتون دریحرکت ـتیمحـدود وبـوده دردنـاك هاتودهنیاد.یگرد

نمـود رشدچانهریزيگریدتودهیمدتازبعدنمودند.جادیافقرات
وکوچــکروزچنــدازبعــدوبــوددردنــاكوبــزرگاریبســکــه

ازیکــوچکتــودههنــوزد.یــگرددردوحــسبــدونوتــرکوچــک
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ــوده ــات ــيه ــزدریقبل ــردنری ــاریبگ ــاهدهم ــمش ــودیم ــکل(ش ش
ماهدوازبعدکهنیاتانکردرشديگریدتودهماهدوتاالف).-کی

وشـد کـم تـورم سـاعت 24طـول درد.یگردمتورمپاهاوهادست
ســمتازمفاصـل یخشــکگرفـت. راتـورم يجــامفاصـل یخشـک 
سـتال یديهاقسمتبهزمانگذردروشدشروعهاانداممالیپروگز

وکـرده مراجعـه پزشـک بهدوبارهمانزنیادر.نمودشرفتیپاندام
،یوپس ـیبتـاً ینهاومفاصـل یگرافوCBC،ESRشاتیآزماانجامبا
اقـدامات انجـام ازيریجلـوگ منظـور بـه شـد. دادهصیتشـخ يماریب

آنتبـع بـه کـه قـات یتزرويدی ـوريهـا يری ـگنمونهمانندیتهاجم
یص ـشختیرضـا بـا مـار یبد؛ی ـگردیم ـمحـل درتـوده جادیاباعث
،یکینیپاراکلاقداماتهرگونهانجاموشددادهانتقالمنزلبهنیوالد

منـزل بـه کـه نی ـاازبعـد روزچنـد د.ی ـگردمتوقـف ییداروویطب
کـه یصورتبهدیگرديدیشدتورمدچارماریبصورتشد؛آورده
ازبعـد دردنـاك تورمنیا.بودشدهقفلهالبوشدینمبازهاپلک

يحـد تـا گرفـت راآنيجـا یخشکویسفتوشدرفعساعت24
تکلـم وسـت یندهـان کردنبازبهقادرماریبتاکنون،زمانآنازکه

یک ـیزیفنـات یمعادررد.ی ـگیمصورتهالبحرکتقیطرازفقط
تیمحـدود شـود. یم ـدهی ـدواضحصورتبهمفاصلتمامیتیدفورم
ولگـن ،فقـرات سـتون ،گـردن یحرکت ـیبواندامچهاردریحرکت

اسـت نـاتوان کـاملاً ماریبوشودیمدهیدبارزصورتهبچانهمفصل
ب).–کی(شکل

پاهـا وهـا دسـت انگشـتان درمحدودصورتهبمفاصلحرکات
يهـا است.تودهحرکترقابلیغبالابهمچهیناحازیول؛داردوجود

ــداروجــودلگــنورانکشــالهدرنابجــایاســتخوان تیمحــدودد.ن
قی ـعمبازدمودمانجامبهقادرکهاستیصورتهبنهیسفسهقیحرکت

باعثچانهمفصلیحرکتیبندارد.راعطسهوسرفهییواناتوستین
(شـکل شودشکستهماریببهدادنغذامنظوربهجلويهادندانشده

زبـان ينحـو چیه ـبـه وستینریپذامکانهادنداننهیمعاج).–کی
زمـان گـذر درنـدارد. زدنلبخنـد ییتواناماریبشود.ینمدهیدماریب
محـل وزدهرونی ـبهـا اسـتخوان وشدهفینحولاغرشدتبهماریب

پاهـا کـه ییآنجـا ازاسـت. شـده بسـتر زخـم دچاریخاجاستخوان
شـده حرکـت یب ـوخشـک درجـه 90باًیتقرهیزاودرلگنبهنسبت

کـه ییازآنجـا .دادتیوضـع ریی ـتغپهلـو بـه رامـار یبتوانینم؛است
؛اســتشــدهخشـک درجــه130تـا 90نیبــهی ـزاوبــازی ـنهــادسـت 

نشسـتن بهقادرعنوانچیهبهداد.قرارشکميروبهراماریبتوانینم
آنبـه متصـل مفاصـل وفقـرات سـتون وسـت ینشـدن خـم یحتای
استخوانوفمورتروکانترهیناحدربسترزخم.استانعطافرقابلیغ

یتیدفـورم .د)–کی(شکلگرددیممشاهدهگردنپشتویخاج
مـار یبشـود. یم ـدهی ـدداخـل بـه دارهی ـزاوصـورت هبدستانگشتان

یع ـیطبکـاملاً حافظـه وهوشنظرازونداردیلیفامسابقهگونهچیه
است.یعیطببدنسراسردرلامسهحساست.

بحث
درشـرونده یپشـونده یاسـتخوان يسـپلاز یبرودیفيمـار یبمعمولاً

يمـار یبنی ـابهمبتلاافرادوشودیممشخصیسالگ5یسننیانگیم
اســت.آنهــاهمبنــدبافــتدرنقــصاساســاًودارنــدیعــیطباسـکلت 

زینکهشروندهیپشوندهیاستخوانتیوزیمعنوانبهیاصلاحنیبنابرا
).14(اســـتینامناســـباســـمشـــودیمـــگفتـــهيمـــاریبنیـــابـــه

عــدمبــهمنجــرهمبنــدبافــتروندهشــیپکیــهترتوپيســازاســتخوان
.شـود یم ـنهیسقفسهیینارساويویرعوارضوزن،کاهشتحرك،

عمـولاً موشـده نیلچرنش ـیوعمـر دومدهـه درFOPمواردتیاکثر
يهـا یژگیوگریداز.شوندیمیتنفسيهایینارساوعوارضمیتسل

وFOPنیب ـارتبـاط ازدی ـباپزشـکان است.گردنیسفتيماریبنیا
هشـداردهنده نشـانه نیاول ـکـه دسـت وپـا شستانگشتیتیدفورم
يهـا یبدشـکل وجـود جـز بـه FOPبـا يهـا بچـه د.باشـن آگاه؛است

یع ـیطبظـاهر تولـد بـدو دروالگـوس) (هـالوکس پـا شستانگشت
شـدن میتسـل يسـو بـه راکودکـان نی ـادانهیمانايهاصحبت.دارند

نیب ـدرکی ـژنتويدارتوپکودکان،نیمتخصصاغلببرد.یمشیپ
انگشـت يمـادرزاد يهايناهنجارباکودکانیبررسمشاوراننیاول

).15(استمطرحFOPیاصلیژگیوعنوانبههستندکهشست
درآمنـوره وبیمـاران درجنسـی ثانویـه صـفات بـروز دراختلال

صـفات نیـز مـا بیمـار در).17و16(اسـت شـده گـزارش نیزاندختر
حرکـات محـدودیت .بـود ریتـاخ يداراسـن بـه نسبتجنسیثانویه
Klippelسندرمباگاهیبیماراننیاگردن feil16(شودمیاشتباه.(

شـده اسـت  دانستهمؤثروارفارینواستروئیدبیماريفعالمراحلدر

استخوانییشروندهپيسپلازیبرودیف:1شکل
ازیینماج)؛پشتعضلاتشدنیاستخوانویحرکتيهااندامدرتیمحدودب)گردن؛زیرتودهالف)

گردنپشتویخاجاستخوانوفمورتروکانترهیناحدربسترزخمد)؛شدهشکستهيهادندان
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بیمـاران ایـن درمفاصـل حرکاتدامنهحفظيبرافیزیوتراپی).18(
زیـرا .شـود نمـی توصـیه بیمارانایندرجراحیواستکنندهکمک
سـطح .گـردد میجراحیمحلدرنابجاسازياستخوانتشدیدباعث

صورتکیاکتوپشدنیاستخوانازینواحدرفسفاتازنیالکاليبالا
ــ ــگیم ــایفرد.ی ــلانيبره ــاریعض ــدچ ــثانویآتروف ــتغوهی راتیی

درشــدنیاســتخوانوشــدنیمیکلســبعــداًوهســتندرونــدهلیــتحل
ازFOPاسـت ممکـن یگاهگـاه وافتـد یماتفاقمزودرميهابافت

ــارکوما ــتئوژنيس ــختکیاس ــد.س ــارانیبدرFOPباش ــم ــهب لهیوس
نـرم، يهـا بافـت عضلاتشروندهیپشدنیاستخوانوشدنیمیکلس

،اوليهـا هفتـه یط ـرد.یپـذ یم ـهاصـورت چـه یماهامی ـنوهاتاندوم
مـاران یبنی ـادرلمـس بهتیحساسویگرمتورم،دردناك،يقرمز

بعـد وابـد ییم ـشیافزایسفتوکاهشدردهاسپس.گرددیمجادیا
متعاقبـاً .شـوند یم ـسـخت عاتیضـا ودی ـپدناتـورم هفتـه نیچنداز

وثابـت طـور هبيماریبنیادورهوشدهظاهرماریبدردیشدیناتوان
درمـان چیهگردد.یمناتوانماریبسرانجاموکندیمشرفتیپداریپا

ــ ــرایاختصاص ــودآنيب ــداردوج ــد.ن ــانهرچن ــادرم ــونب هورم
بـه مـاران یبیبعض ـيبـرا رایمشکوکجینتاکیکوتروفیآدرنوکورت

نیایجراحيترومابرداشتنيبرایجراحعملاست.آوردهارمغان
شـود. یم ـشدنیاستخوانگسترشباعثواستدکنندهینااميماریب
ناشـناخته يهـا سـم یمکانقیطرازيماریبشدنورشعلهباعثیوپسیب

ازیخلف ـسطحایگردندرابتداتورمرمعمول،یغموارددرشود.یم
هـا اندامازمالیپروکسقسمتدرسرانجاموياشانهکمربنددروتنه

محـل صـدمات لهیوسهباستممکنيریدرگگاهیجاشود.یمظاهر
درهچ ـاگر.اسـت کوچـک معمـولاً تـورم نی ـاشود.نییتعيریدرگ
درشـود. بیس ـای ـومـرغ تخـم کی ـیبزرگ ـبهاستممکنیزمان

بـروز تـب نییپـا درجـه بـا همـراه وبـوده دردناكآنهاحاد،مرحله
گــزارشمقالــهنیــادرکــهيمــاریبدر.)20و19و14-16(ابنــدییمــ

زی ـنيمـار یبینیبـال ریوس ـشـد جادیاترومابايماریبابتداردد؛یگرد
مطالعهنیاماریبيبرا؛شددادهشرحمارانیبنیايبراکهگونههمان

نـاتوان املاًک ـواسـت کیاسپورادنمونهکیماماریب.افتاداتفاقزین
شیآزمـا انجـام عـدم بـه تـوان یم ـمطالعـه نی ـاتیمحدودازاست.

نمود.اشارهیژنجهشنییتعيبراکیژنت
گیرينتیجه

شـونده یاسـتخوان يسـپلاز یبرودیفزودهنگاموموقعبهصیتشخ
يبـرا کننـده یاسـتخوان کیتحرعواملازکردنيدوروشروندهیپ
ویجسـم ینـاتوان وشیافـزا رانـان آعمرطولتواندیممارانیبنیا

دهد.کاهشيادیزحدتارایحرکت
قدردانیوتشکر

دريادی ـزيهمکارکهيومحترمخانوادهوماریبازلهیوسنیبد
گردد.یميسپاسگزار؛داشتندینیبالیابیارزجهت
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_______________________________________________________________________________________________

Abstract
Fibrodysplasia ossificans progressiva (FOP) is an extremely rare autosomal dominant disorder
having variable expressivity with complete penetrance. FOP incidence has been estimated to be 1
per 2 million. FOP caused by mutations in ACVR1 gene encoding bone morphogenetic protein type-
1 receptor. To date, 15 types of mutations have been reported. The majority of cases were
determined to be the rsult of a new mutation occuring sporadically. Here we report a 20 years old
girl who's suffering FOP for 11 years.
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