
 مجلـه علمـي پــژوهـشي دانشگـاه علـوم پــزشكـي اردبيـل

 179 الي 175، صفحات 1389دوره دهم، شماره دوم، تابستان

ليگزارش لي اردبازسينوزيد پروتئيپوئيك مورد

2يبهروز شكوه،1 پوريرضا محبيعل

 Dr.mohebbipour@yahoo.com :Email ايران يل،اردب اردبيل، واحديار پوست دانشگاه آزاد اسلامياستاد: نويسنده مسئول1
 اردبيلي دانشگاه علوم پزشكيار پاتولوژي استاد2

9/6/89:پذيرش11/6/88:دريافت

 مقدمه

 توسـط 1908ليپوئيد پروتئينوزيس اولين بار در سال

 اما بيست سال بعد توسـط يـك. توصيف شد1سيبنمن

و يـك اتولارنگـو2اريك اورباچ درماتولوژيست به نام

بـر اسـاس يافتـه هـاي3كـاميلو ويـت وژيست به نام

هيستولوژيك به عنوان يك بيماري مـستقل مـشخص 

.]1[گرديد 

ب  ماريشرح حال

و ساكن اردب ساله،13مار دختر خانميب كه بـا،لياهل

 اسـت مراجعـه نمـودهه پلـكيعات حاشـيت ضـايشكا

بيوالد).1ريتصو( اين عات را از سـنين ضـايمار ظهور

مي سالگ 10 رسـوبات زرد نـه،يدر معا. كننـدي عنوان

ــ ــشاهدهيرنگ ــا م ــ در ســطح داخــل لبه  شــوديم

.)2ريتصو(

1 Siebenmann 
2 Erich Urbach 
3 Camillo Wiethe  

بيوالد. صداستيمار مبتلا به گرفتگيب  مـار سـابقهين

ي ذكـر مــي سـالگ4 صـدا را از ســنيشـروع گرفتگ ـ

 بخـش بـهين علت مراجعات متعـددي به هم كنند،كه

ENT بـهيص قطعـي داشته اند كه هر بار بدون تشخ 

بيا. ارجاع شده انديمراكز گفتار درمان مار حاصـلين

و والديليازدواج فام  بي است يمار نسبت دختر دائين

با توجه به مجموعه علائم فـوق.و پسر عمه را دارند

مطرح شد زيس ليپوئيد پروتئينوصيمار تشخيبيبرا

به پلـكي حاشـي از پاپولهـايكيو  قـراريوپـسي تحـت

يم شـدگي ضـخكيـ پاتولوژي هـايبررسدر.گرفت

هيــلينوفيكنواخــت ائوزي و دياليــك واره يــن ماننــد در

شدع و غدد عرق گزارش پركراتوزيهنيهمچن.روق

خفيو پاپ   ـلوماتوز ه درميدر اپـف ي ينياليـو رسـوبات

گ در داخل درم فوكال وA3ريتـصاو(ديـردگزارش

B3(ــنهادر يافتــه هــاي توســطLPصيت تــشخي

.د قرار گرفتي مورد تائيپاتولوژ

چكيده

ز) Lipoid proteinosis(ليپوئيد پروتئينوزيس رد در يك بيماري نادر اتوزوم رسيسو است كه با رسوبات سـفيد مايـل بـه

مي سطح داخلي لب ها، و دستگاه گوارشي ديده و بطور ناشايع دستگاه تنفسي فوقاني راتيتغي. شود سطح تحتاني زبان، گلو

در. شود حنجره در اين بيماري منجر به گرفتگي صدا مي در3/2 پاپولهاي تسبيحي مي بيماران مبتلا .شود حاشيه پلكها ديده

و صرع ندر مياختلالات عصبي رواني . شناسـائي شـده اسـت1q21ژن مسئول ايـن بيمـاري روي كرومـوزم.شود تا ديده

در معاينـه.ساله كه با شكايت ضايعات حاشيه پلك مراجعـه كـرده اسـت13دختر خانمي است شود موردي كه گزارش مي

و گرفتگي صدا مشهود بود  از مطـرح شـد كـهس ليپوئيد پروتئينوزي براي نامبرده.پاپولهاي تسبيحي در حاشيه پلكها  پـس

.انجام بيوپسي تشخيص فوق مورد تائيد هيستولوژيك قرار گرفت

ليپوئيد پروتئينوزيس؛ گرفتگي صدا؛ اردبيل:كليديكلمات
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 پاپلولهاي تسبيحي در حاشيه چشم.1تصوير

 پاپلولهاي سنگفرشي در مخاط دهان.2تصوير

A3 تصوير

تصوير پاتولوژيكي رسوب مواد هيـالين ماننـد در جـدار.B3 تصوير

و و غدد عرق  همچنين در درمعروق

 بحث

ــوزيس ــد پروتئين ــه ليپوئي د ك ــام بي ن ــر آن ــاريگ يم

Urbach-wiethe ــ اســت بي ــا،ار نــادري بــسيمــاريك  ب

سيو كـه دارايتوارث اتـوزم رسـس ويستميـ علائـم ك

از 300 حـدود 2002تا سـال. باشديميجلد مـورد

بيا  در مقالات مختلـف گـزارش شـده اسـتيمارين

]1[.

ا بيهر چند و لولـه گوارشـيرماين –ي عمدتاٌ پوست

ــ را درگي فوقــانيتنفــس  كنــد، امــا تظــاهراتير مــي

 صـداي گرفتگـيهمراه.]2[ دارديك مختلفيستميس

ــا ضــا .ص اســتي مطــرح كننــده تــشخيعات جلــديب

گر صـدايرات حنجره كه منجـر بـه گرفتگـييتغ هيـو

حتيمخشن دي شود، دهيـ ممكن است از بـدو تولـد

و اغلب اول عيشود بن  دانهيپاپولها. استيماريلامت

درل يــزگعاتيپلــك، ضــاهيحاشــدريحيتــسب ماننــد

و همچنـيناحپوست  و اكستانسور اندام هـا نيه آرنج

دريمنطقه درگيآلوپس هايگرياز بيشايافته يماريع

.]3[ است

ــا ــديض ويعات جل ــوده ــسرفت نم ــت پ ــن اس  ممك

اياسكارها نيمچنـه. فرم از خود بجا بگذارندي آكنه

بي در برخياختلالات دندان پـريه مـاران بـه شـكلي از

و پـره مـولارن،يشيپي دندانهايا آپلازييپلاز مولار

ميد افتهينياز مهمتر زبان چوب مانند.]4[ شوديده

بيايها كهيمارين جه آن حركـت زبـانينتدر است

ميبه سخت .]5[رديگي انجام

د اياز بيگر علائم يعـصب مشكلاتبه توانيميمارين

سـيفي از كلـسي ناشـيروان وي لوبهـاونيكا  تمپـورال

ا صرع  افته بـا وجـود نـادر بـودن،ينياشاره نمود كه

 بـا رسـوب منتـشريمـاريب.]6[ استكيپاتوگونومون

لينياليه مـيپيو و درم مـشخص  شـوديد در مخاط

]7[.

ــاخ ارايـ ــ ژن بيـ ــارين ــوزوميرويمـ  1q21 كرومـ

موتاسيون در ژني اتفاق مـي.]8[ شده استيشناسائ

) ECM-1(1افتد كه اكسترا سلولر ماتريكس پروتئين 

و هـم بـه ECM-1.كنـد كد مي را، هـم در اپيـدرم
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.صـــورت پـــروتئين ترشـــحي در درم حـــضور دارد

كــه در ايــن gene ECM-1موتاسـيون ايجــاد شــده

بيمـــاري رخ مـــي دهـــد منجربـــه از دســـت دادن 

ــسيون  ــود ECM-1فونك ــي ش ــر. م  ECM-1د عملك

 عبــارت اســت از مهــار مينــرال ليزاســيون اســتخواني،

و ديفرانسياسيون اپي درمي .]9[ تحريك آنژيو ژنس

شـيبه جز خطر انـسداد دسـتگاه تنفـس رخواران،ي در

بيا .]3[ ندارديري طول عمر تاثيرو عمومايمارين

و خـواهريدرليپوئيد پروتئينوزيس ك مـورد بـرادر

.]10[ز گزارش شده استين

لي  ـپوئيك مورد بيس اكتـسابينـوزيد پروتئ ي مـاري در

ا   گزارش شـدهينوپاتيمونوگلوبيمبتلا به مونو كلونال

.]3[ است

هايمهمترين ميضخ اين بيمارييب شناسيآسيافته

ويلينوفي ائوز هموژنوس،يشدگ  در hyaline-likeك

و همچن و غدد عرق ين رسوب موضـعيجدار عروق

وياليه و پاپيهن در درم خفيپـر كراتـوز  ـلومـاتوز ف ي

.)B3وA3 تصاوير( مي باشددرمياپ

سي تي اسكن مغزي نشان دهنـده كلـسيفيكاسيون دو

و مياني است كه اغلب تمپورالطرفه لوبهاي   قدامي

و در حدود بيمـاران ديـده%50-75لوبيا شكل بوده

در ايمونـو هيـستو شـيميائي رنـگ آميـزي.مي شود 

ــه هــاي بي ــدينمون ــسي جل ــدان،وپ ــاهشو فق ــا ك  ب

ECM-1 مي دهد كه يك يافته دياگنوسـتيك را نشان

.]9[ است

: عبارتنـد از مهمترين تـشخيص هـاي افتراقـي بـاليني

ــا ــو پورفيريــ ــك پروتــ ــا) EPD( اريتروپوئيتيــ يــ

درا در اين بيماري ض ـكه سودوپورفيريا يعات منـاطق

و همچنين بر  LPخلاف معرض نور را درگير مي كند

ــي ــر نم ــك درگي ــودپل ــر،ش ــاري ديگ ــورفيري بيم پ

Variegateاي جنــوبي جــزء قــ در آفري خــصوصا كــه

بيماري ديگري كـه استLP مهم تشخيصهاي افتراقي 

اپيــدرموليزيس در تــشخيص افتراقــي اهميــت دارد 

]9[. مي باشدبولوزا

اكثر بيماران طـول.آگهي اين بيماري متغير است پيش

 مرگ در سنين پائين به ندرت ولي عمر طبيعي دارند

و اخـتلالات تنفـسي ممكـن.رخ مي دهد گرفتگي صدا

همچنـين ضـايعات است با افزايش سن پيشرفت كند، 

و گرفتگي صـدا اغلـب روي ارتباطـات  بدشكل جلدي

يـافتن شـغل. تاثير منفي داردLPاجتماعي مبتلايان به 

 فزاينـده اي اسـت در اين بيماران همراه با مشكلات 

]9[.

بياي برايدرمان قطع . شـناخته نـشده اسـتيمارين

...وييايمي ش ـPeel،زريل،Dermabrasionاستفاده از

مـيعات جلـدي ضـايبرا ازيهمچنـ. رودي بـه كـار ن

ــا ــسيداروه ــد نئوتيستمي ديك مانن و ــازون ــيگ ي پن

و دمتيلاميس نيل سولفوكساين ميد  شـوديز استفاده

و همچنينت جلدي،براي درمان ضايعا.]12-11[ پلك

 كمـك كننـده اسـتCO2ضايعات طناب صوتي ليـزر 

]10[.
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A case report of lipoid proteinosis from Ardabil 
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ABSTRACT  

Lipoid proteinosis is a rare autosomal-recessive disturbance characterized by yellowish-white 
deposits on the inner surface of the lips, under surface of the tongue and uncommonly other 
surfaces of upper respiratory tract. Changes in larynx lead to degrees of hoarsness which 
usually appears within the first few weeks of life after initiation of the disease.  
The patient tongue is firm like as wood. In some patients deposits observed on the vocal 
cords, labia major, scrotum, gluteal folds and axilla. The eyelid margins contain yellowish 
pearly papules in about 2/3 of patients. Neurologic findings such as epilepsy are rare but 
pathognomonic. The gene of these disturbances is recognized on 1q21 choromosome. The 
patient reported here is a 13 years old girl with yellowish pearly papules on the margins of her 
eyelids and hoarsness. Diagnosis of lipoid proteinosis is confirmed by pathologic findings. 
Key words: Lipoid Proteinosis, Hoarsness  
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