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  دانلوس و گزارش يك مورد آن–سندرم اهلر 

 ٢ نژاد  ، دكتر وحيده كاظمي٢ ، دكتر رامين آذرهوش١دكتر بابك سلطاني

 چكيده
 دانلوس يك اختلال ارثي در متابوليسم كلاژن است كه با علائم باليني شكنندگي پوست و عروق و افزايش                   –سندرم اهلر   

 كلاژن را   III يا   Iهاي تيپ    اختلال بيوشيميايي در رشته   . يابد يكات مفصلي تظاهر مي   خاصيت ارتجاعي پوست و افزايش تحر     
اي از قوم تركمن است كه به دليل از كارافتادگي و   ساله٢٧شود مرد  بيماري كه معرفي مي  . اند مسـؤول ايـن بـيماري دانسته      

 درماني پنجم آذر گرگان     –كز آموزشي    به درمانگاه پوست مر    Papyraceusهـاي پوستي و اسكارهاي       پـيدايش خونمردگـي   
 .پس از بررسي باليني و انجام بيوپسي پوست از ضايعات جلدي تشخيص بيماري مسجل گرديد. مراجعه كرده است

  دانلوس ، پوست ، اختلالات كلاژن– اختلالات بافت همبند ، سندرم اهلر :واژه هاي كليدي 
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 مقدمه 

 دانلـوس يـك بـيماري ژنتيكـي ناشـي از اختلال در              –اهلـر   
شد كه به صورت    با  مـي  III يـا    IIهـاي كـلاژن درم تيـپ         رشـته 

 و  ١شكنندگي عروقي و قابليت كشيده شدن بيش از حد پوست         
). ١(گردد    مشخص مي  ٢قابليـت تحـرك بـيش از حـد مفاصـل          

از ). ٢(تاكنون ده نوع مختلف از اين بيماري شناخته شده است           
نظـر پـاتولوژيك ، كلاژن درم شكسته شده و حالت گردبادي             

بافــت الاســتيك . شــود پــيدا كــرده و از تــراكم آن كاســته مــي
 –هاي اهلر    نحـوه تـوارث سندرم    . معمـولاً افـزايش يافـته اسـت       

شود ، زيرا گفته شده  دانلـوس هـر سـه طرح مندلي را شامل مي        
كـه خطاهــاي ژنتيكـي در هــر كـدام از ژنهــاي مـتعدد مســؤول     
سـاخت ملكـول كـلاژن و يا در ژنهاي مسؤول توليد آنزيمهاي      

. اتفــاق بيفــتدضــروري جهــت پــردازش كــلاژن ممكــن اســت 
همـانطور كه ممكن است انتظار برود ، بافتهاي غني از كلاژن ،          

مـثل پوسـت ، ليگامانها و مفاصل در اكثر انواع سندرمهاي اهلر     
 ).٣(شوند   دانلوس به وفور دچار اختلال مي-

 معرفي بيمار

قلا   ساله تركمن ساكن يكي از روستاهاي آق٢٧بـيمار مـرد    
 و مفاصـل به درمانگاه مركز       اسـت كـه بـه علـت شـلي پوسـت           

.  درمانـي پـنجم آذر گـرگان مـراجعه نمـوده است            –آموزشـي   
كند كه از دوران شيرخوارگي به دنبال تروماي   بـيمار ذكـر مـي     

شده است و به دليل شلي       خفـيف دچـار خونمردگي جلدي مي      
بيمار .  سـالگي قـادر بـه راه رفتن نبوده است          ٧مفاصـل تـا سـن       

و داراي يـك خواهـر و يك برادر         فـرزند سـوم خـانواده بـوده         
نسبت فاميلي بين پدر و . باشند اسـت كـه هـر دو ظاهراً سالم مي      
اي از بــيماري مشــابه در افــراد  مــادر وي وجــود نــدارد و ســابقه

ماچور  بـيمار در هنگام تولد پره     . خـانواده گـزارش نشـده اسـت       
ميزان تحصيلات وي اول دبيرستان بوده ، متاهل و         . نـبوده است  

تاكنون به دليل عدم    . يـك فرزند دختر ظاهراً سالم است      داراي  
بيمار فاقد  . باشد تـوان كاري قادر به انجام كار نبوده ، بيكار مي          

                                                 
١  Hyperelasticity ٢  Hypermobility 

درگـيري دندانـي بـوده و ناراحتـي و درگيري عروق بزرگ و              
 در نواحي   papyraceusكوچـك مشـاهده نشـده و اسكارهاي         

صيت  و افزايش خا   ٣مفاصـل بيماري و افزايش حركات مفصلي      
پوست بيمار شل بوده ، به      .  پوسـت مشـاهده گـرديد      ٤ارتجاعـي 

ــابل كشــش اســت   ــي ق ــل و  . راحت  Hypermobileمفاصــل ش
ــا اســكارهاي  . باشــد مــي در ناحــيه مفصــلي آرنــج و قــوزك پ

Papyraceus ١تصوير ( قابل رويت است .( 

 

 

 

 

 

 

 

  كشيدگي پوست بيمار در ناحيه آرنج–) ١(تصوير 

 Flat footولاپس دريچـه ميترال و  در معايـنات موضـوع پـر   
در بررسي ميكروسكوپي بيوپسي ضايعه پوستي      . منتفـي گرديد  

شدگي خفيف اپيدرم و     تغيـيرات پوسـت تنها به صورت نازك       
ارگانيزاســيون در كــلاژن درم ملاحظــه شــد   مختصــري ديــس

 ).٢تصوير (

 

 

 

 

 

 
 

 شناسي ضايعه جلدي بيمار  نماي بافت–) ٢(تصوير 

پيدرم و درهم ريختگي طرح كلي كلاژن درم نازك شدگي ا(
 ).× ٤٠نمايي   ، درشتH&Eآميزي  رنگ. شود مشاهده مي

                                                 
٣  Hypermotility ٤  Hyperelasticity 
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 بحث

ــر   ــنوع در اخــتلالات ملكولــي ســندرمهاي اهل  دانلــوس –ت
موجـب شـده كـه ايـن بـيماري بـه صـورت يك اختلال باليني                 
نـاهمگون كه طرحهاي توارثي متعددي دارد ، تظاهر كند ولي           

 است   كلاژن ملكول در   آن ، اختلال اع انو نكته مشترك در
، نقــائص گوناگونــي از انــواع مخــتلف در ســطح ملكولــي). ٤(

ــواع     ــا ان ــاختماني كــلاژن ت ــاي س ــنده ژنه جهشــهاي درگيركن
جهشـهاي درگيركنـنده آنـزيمهاي مسـؤول در پردازش بعد از            

 ).٥(اند   شناخته شدهmRNAرونويسي 

يت كشيدگي  پوسـت در ايـن بـيماري ، نرم مخملي و با قابل            
زيــاد بــوده ، پــس از كشــيده شــدن و آزاد كــردن پوســت ، بــه 

هرگونه زخم بسيار كُند    . گـردد  سـرعت بـه حالـت اولـيه برمـي         
گردد و پس از بهبودي ، اسكارهاي بسيار ظريفي را           ترمـيم مـي   

تومورهـاي آبـي خاكسـتري تحـت عنوان         . گـذارد  بـرجاي مـي   
 همبندي در   تومورهاي كاذب مولوسكوئيد به دليل تجمع بافت      

گردد كه محل شايع آن بر روي نواحي فشار          پوسـت ايجـاد مي    
به واسطه فشار و ضربانات كوچك به راحتي        . و مفاصـل اسـت    

در نواحي كه   ). ٦(آيد   مردگيهايـي در زيـر جلد پديد مي        خـون 
شود ، هيپرپيگمانتاسيون به علت  تروماهاي مكرر به آن وارد مي   

حرك بيش از حد مفاصل     ت. شود تشكيل هموسيدرين ديده مي   

از مـوارد برجسـته بـيماري اسـت و در بعضـي مـوارد بـه حدي                  
تون عضلات  . نمايد شـديد است كه راه رفتن بيمار را مختل مي         

). ٧(شود   هـاي عضـلاني ديـده مـي        كـاهش يافـته اسـت و فـتق        
چشمها از هم   . صـورت ممكـن اسـت شكل خاصي داشته باشد         

كانتيك   و چي اپي   فاصـله زيـادي داشـته و پـل بينـي پهـن شده             
رشد جسماني و عقلاني ، كامل و طبيعي است و          . شود ديده مي 

يـابد و بـيماران غالباً عمر طبيعي    امـيد بـه زندگـي كـاهش نمـي         
 ).٨و٩(دارند 

اي از پوست كه   شناسـي بافتـي بـه جز نواحي        از نظـر آسـيب    
اند ، اكثر بيماران مبتلا به       دچـار تغيـيرات ثانويـه بـه تـروما شده          

ــر  ــپ  –اهل ــوس تي ــا I دانل ــتلالات مشــخص در  III ت ــاقد اخ  ف
هاي الاستيك   ضـخامت پوسـت و نماي ظاهري كلاژن و رشته         

هـاي ندولـري كـه پـس از تروما ممكن است در              تـوده . هسـتند 
هاي نامنظمي از بافت     پوسـت دوام داشـته باشـند بـه شكل توده          

شوند كه حاوي تعدادي ماكروفاژ       عروقـي ديده مي    –همبـندي   
 ). ١٠(باشد  ي ژانت با تجمعات هموسيدرين ميو سلولها

 تشكر و قدرداني

بدينوســيله تشــكر و قدردانــي نويســندگان مقالــه از پرســنل  
 آذر  ٥ درماني   –درمانگـاه و بخـش پـاتولوژي مركـز آموزشي           

 .گردد ابراز مي
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